Uriner Sistem Anomalileri
(ortaya cikis)

Uriner sistem anomalileri genellikle 5 ana gurupla karsimiza gelirler

<> Gorunir anomaliler
<>lseme sorunlari

<> Idrar yolu enfeksiyonu (IYE)
<> Kitle

<> Bobrek yetmezligi



Uriner sistem anomalileri yasam kalitesini diistirmelerinin yanisira bébrek parankiminin
hasarina yol acarak, son donem bobrek yetmezligine kadar giden sorunlara yolacabilirler.
Saglikli bobrekte kaliksler "kadeh” seklindedir. Goruntlileme yontemleri ile kalikslerin bu

yapisinin gorulmesi arkasindaki bobrek yapisinin sagliklhi oldugunu dusundurdr.

kalis piramida infundubulum

Bobregin normal gorunumu: Normal kalislerin IVU goriintiisii
Kalisler kadeh seklinde



Uriner sistemde herhangi bir seviyede obstriiksiyon varliginda giderek bozulan kalsiler, bdbrek
parankiminin aleyhine genislerler. (Burada Ureteropelvik bilegke darligi gosteriliyor)

P R RERE




Uriner Sistem Anomalileri
(ortaya cikis)

1) Gorunur anomaliler

Mesane ekstrofisi

Hipospadias

Epispadias

Cinsiyet Gelisim Bozukluklari (DSD)
Nadir anomaliler



Mesane ekstrofisi

Dogustan mesane ve uretra agiktir. Pubis ayriktir. Anneden
gecen ve dogum sirasinda pelvisin geniglemesini saglayan
laksatin hormonu sayesinde ilk 72 saatte mesanenin, karin
duvarinin ve pubisin yaklastiriimasi daha kolaydir.

Tedavi: Genellikle 3 asamada yapillir.

-llk G¢ gun icinde mesanenin kapatiimasi
-Kontinans yasi geldiginde mesane boynunun tamiri
-Epispadyasin onarimi

Birinci Basamak Hekimi:

Acik mesane lizerine serum fizyolojik ile i1slatiimig gazli bez
kapatarak, bebegin ilk 3 glin icinde ameliyatin yapilacagi
merkeze ulagmasini saglamalidir



Hipospadyas

Distal hipospadyas

Erkek ¢ocuklarin sik gorulen (%1-2) anomalilerindendir.
Korpus sponjiosumun gelisim bozukugu nedeni ile Uretra
measi penisin ucuna degil ventraline agilir. Agilim yerine
gore distal, mid ve proksimal hipospadyas olarak
siniflandirlir. Cogunluguna penis egriligi (kordi) de eslik
eder. Ventralde preplusyum yoktur.

Tedavi: Bir yag civari ameliyat icin en uygun zamandir.
Amac bir tlp olusturarak deligi en uca tasimak ve egriligi
duzeltmektir. Bu amagla ¢ogunlukla dorsal prepusyum
kullanilir. Distal formlarda gocuk ayni gun taburcu edilebilir.
Proksimal formlarda iki asamali (6nce kordinin
duzeltilmesi, sonra deligin uca tagsinmasi) cerrahi
gerekebilir.

Birinci Basamak Hekimi:

3 seye dikkat etmelidir.

1) Bebedin normal kalibrede iseyebildiginden emin
olmalidir. Hipospadyak mealar bazan ¢ok dar olabilir
ve bebek ¢ok ince iser.

2) Birinci ayin sonunda USG ile (st Uriner sistemde bir
anomali olup olmadigini aragtirmalidir.

3) Preplisyum cerrahi onarimda kullanilacagindan
gcocugun sinnet ettiriimemesi gerektigini aileye
anlatmalidir.



Epispadyas

Uretra measinin penis dorsumuna agilmasidir. Mesane ekstrofisi ile
birlikte veya tek bagina gorulebilir. Mesane boynunu icermeyen bu
nedenle idrar enkontinansi olmayan ¢ocuklarda tedavisi daha
kolaydir.

Birinci Basamak Hekimi:

Aileye epispadyasin tedavisi miimkdiin bir hastalik oldugunu,
tedavinin 6 aylikdan sonra yapilacagini anlatmali. Bu bekleme
stiresinde de USG ile (st (riner sistemde bir anomali olup
olmadigini ortaya koymalidir.



Cinsel gelisim bozukluklari (DSD)

3

Farkl sekilleri vardir %85 kadarini Konjenital Adrenal Hiperplazi olusturur. 46xx genotipe sahip bu kiz gocuklarinda
genital organlari yukarida goruldugu gibi, kiz gérunimunden tamamen erkek gérunimune kadar genis bir
spektrum gosterir. Her ¢ocuk Cinsiyet Arastirma Konseyinde, multidisipliner olarak aile ile birlikte degerlendirilip,

kazandirilacak cinsiyete karar verilir.
Interseks, hermafrodit gibi aileyi ve ¢ocugu rahatsiz eden eski terimler yerine artik DSD (Disorders of Sex

Development) kullaniimasi tercih edilmektedir.

Birinci Basamak Hekimi:
Bu ¢ocuklarin ameliyatlarinin EN GEGC, cinsel kimlik algisinin gelistigi 2 yasindan énce bitirilmesi gerektigini
hatirlayarak, konuyla ugrasan bir merkeze sevklerini saglamalidir. Cinsel kimligine karar verilene kadar zorunluluk

yoksa ntifus clizdani ¢ikarilmamasi ve ¢gocuga isim veriimemesi (ya da her iki cins iginde kullanilan isimlerden
secilmesi) saglanmalidir.



Nadir Anomaliler

Kloakal ekstrofi

Embryo da barsagin son bolumu (hind gut) bir asamada
kloaka halindedir. Yani rektum, mesane ve genital
organlar hentz ayrilmamistir. Bu safhada karin 6n
duvarinda ortaya ¢ikan defekt bitln bu organlarin
ayrilamadan birlikte ekstrofiye olmasina neden olur.
Cok nadirdir (1/250.000) son 20 yildir cerrahi tedavisi
basariyla yapilabilmektedir.

Birinci Basamak Hekimi:

Hemen daima dogumu takibeden saatlerde
gérildiugidnden, viicut disindaki mukozalardan 1si ve
sivi kaybetmesini 6nlemek amaciyla bebegi basi
disarida kalacak sekilde bir naylon torbaya sokup
(marketlerde satilan ¢lip torbalari idealdir) lisiimeyecek
sekilde sarmalayip bir gocuk cerrahisi merkezine
sevketmelidir.

Emperfore himen

Hymenin kapali olmasi gogunlukla menars sirasinda adet
kaninin atilamamasi nedeniyle bulgu verir. Ancak bazan
yeni doganda anneden gegen hormonlar nedeniyle olugsan
kanama ve vajinal sivilarin birikmesi ile de karsimiza
cikabilir. Distal vajen atrezisi olgularinda bulgular daha
ciddidir. Genigleyen vajen ve uterus Ureterlere baski
yaparak bilateral hidronefroza neden olabilir.

Birinci Basamak Hekimi:

Islem ¢ok basitmis gibi gériinmesine ragmen, ileride ciddi
sorunlara yol agabilecek basit ensizyon gibi girigsimlerden
kacinmalidir



Uriner Sistem Anomalileri
(ortaya cikis)

2) Idrar Yolu Enfeksiyonu:

Uriner sistem anomalili cocugu doktora getiren en édnemli sebeplerden birisi de Uriner enfeksiyondur.

Adolesan yasa kadar, erkek ¢ocuklarin %1 i, kiz cocuklarin %3 tGnde , semptomatik idrar yolu
enfeksiyonu (IYE) gelisir. Uygun tedaviye ragmen bu enfeksiyonlarin tekrarlama orani %40 dur.

Ik birkag ayda IYE, erkek gocuklarda biraz daha sik iken hayatin geri kalan dénemlerinde kizlarda agik
arayla daha fazla rastlanir. ik iki ayda, atesli hastaliklarin % 10 u IYE ye baghdir. Bes yas civarinda bu
oran %?2 ye kadar duser.

Enfeksiyon, Uriner sisteme, genellikle, entestinal bakterilerin perine ve introitusta kolonizasyonu ve

buradan uretra ve mesaneyi envazyonu ile ulasir. Veziko-Ureteral refli de varsa enfeksiyon Ureterlere
ve bobreklere tasinir.

»Bobreklerde olusan idrarin takintisiz bir sekilde Ureterler yoluyla mesaneye ulastiriimasi,

» Ureterovezikal bilegkenin tek yonlu bir valv gibi gcalismasi nedeniyle idrarin yeniden ureterlere
kagmasinin engellenmesi.

» Mesanenin duzenli araliklarla ve her seferinde tam olarak bosaltiimasi,

» Perinenin, enfeksiyona direnci

Insan organizmasinin IYE ye karsi en énemli korunma mekanizmalaridir.



Bazi durumlar da uriner enfeksiyona yol agar ya da ciddiyetini artirir. Bunlar ;

»VUR varhgi

»Bobrek kalislerinden tretranin ucuna kadar herhangi bir seviyede obstriksiyon
> Uroepiteliumun enfeksiyon direncinin diisiik olmasi

»Norojenik mesane gibi idrarin diizenli bogaltiimasini engelleyen durumlar
»Kronik konstipasyon

»Gaita soilingi nedeniyle perinenin kolonizasyonu

»Cocuk bezi irritasyonu, tahris edici sabun,

»Fimozis

IYE yasa gore farkli bulgular verir. Hematuri her yas gurubunda gérulen en sik
semptomlardandir.

Yenidogan Sdt cocugu-oyun ¢ocugu Adolesan
* Huzursuzluk e Karin agrisi e Dizuri
* Apati « istahsizlik  Politiri/Pollakiri
* Emmeme e Bulanti-Kusma e Sikisma

* Sarnlik * shal * Suprapubik agri



VEZIKOURETRAL REFLU

Cocuklarda en sik IYE sebebi olan hastaliktir.

Normal bireylerde iriner sisteme asandan yolla siirekli mikroorganizmalar ulasir. Uriner sistemin bu
enfeksiyon etkenlerine karsi en etkili savunma silahi, bir seferde icindeki tim idrari bosaltmasidir.
Vezikouretral refli (VUR) de her isemede artan mesane ici basinci nedeniyle idrarin bir kismi Ureterler
yoluyla Ust sisteme kacar. Disari atilamayan bu idrar icindeki mikroorganizmalar ¢ogalarak, Griner
enfeksiyona yol acar. Basingla yukari ¢ikan idrar; bir yandan pelvikalisiyel sistemi genisletip, bébrek
parankimini incelterek fonksiyonunu bozarken, daha da énemlisi, bu enfekte idrarin, basingla
bdbrekteki toplayici kanallarin icine gecmesi (intrarenal reflll), parankimde skarlara yol acar. Bu yolla
VUR' un en istenmeyen ama beklenen sonucu olan kronik pyelonefrit ortaya ¢ikar. Cocuk yas
gurubundaki kronik pyelonefritlerin en sik sebebi VUR'dur.

Tani iseme sistolretrografisinde idrarin mesaneden (st sisteme kactiginin gésteriimesi ile konulur.
Tani konulduktan sonra, 6zellikle bilateral reflllU olgularda, bébreklerin yapi ve fonksiyonlarinin
degerlendirilmesi gerekir. Glomerdler filtrasyon hizinin saptanmasi, o anda ki fonksiyonun bilinmesi ve
izleme acgisindan 6nemlidir. DMSA bébrek sintigrafisi parankim skarlarini en iyi gésteren ydntemdir.

Tedavi:
VUR bir gocukluk hastaligidir ve ¢ocuklarin énemli bir béliminde yas
ilerledikge submukozal Ureter uzayarak reflii ortadan kalkacaktir
konservatif tedavinin amaci bir yandan refliy kolaylastiran faktérlerin
ortadan kaldiriimasi diger yandan da tedaviden asil amag bu siire igcinde
1.Barsak aliskanhginin diizeltilmesi

2.Mesanenin diizenli bosaltiimasi

3.Proflaktik dozda (duisiik doz) antibiyotik
Trimetoprim sulfametoksazol (1-2 mg/kg/giin)
Nitrofurantoin (1-2 mg/kg/gin)
(Bir yasin altindaki cocuklarda Ampisilin (25 mg/kg/giin) veya amoksilin
tercih edilmelidir.)

ISUG ile ortaya konan sol VUR



Bu 3 basit 6nlemle, refliiyl kolaylastiran faktorler ve enfeksiyon ortadan kaldirildiginda , zaman igcinde
submukozal Ureterin uzamasiyla hastalik kendiliginden dizelecektir.
Bu 6nlemlere ragmen:

IYE tekrarliyorsa,

Anne-baba tedaviye uyum gdéstermiyorsa,

Tedavi déneminde bdbrekte skar veya pyelonefritik degdisiklikler gelisiyorsa,
Gelisme geriligi ortaya ¢ikarsa

Submukozal Ureter, endoskopik ya da acik cerrahi ile uzatilir.

Birinci Basamak Hekimi:

-IYE ile gelen ¢ocukta altta yatan bir patoloji bulacaksa (kiz cocuklarda siklikla oldugu gibi basit bir
asandan enfeksiyon degil ise) bunun %60-70 olasilikla VUR olacagini hatirlamalidir.

-Erkeklerde ilk, kizlarda ikinci IYE de mutlaka VUR varligini arastirmalidir. Bu amacla [seme Sisto-
Uretro Grafisi (ISUG) ¢ektirmelidir.

- ISUG da VUR saptanan c¢ocuklar, izlem ve tedavilerinin yapilacagi bir merkeze sevkedilmelidir.



Uriner Sistem Anomalileri
(ortaya cikis)

3) Kitle:

Bu cocuklar bazan ebeveynleri tarafindan farkedilen ya da bagka bir inceleme sirasinda saptanan
abdominal kitle nedeni ile bagvurabilirler. Kitle nedeni yasa gore farkllik gosterir. Yenidogan doneminde
hidronefroz ve multikistik displastik bobrek sik rastlanirken, bir yagindan itibaren malign timorler (Wilms
ve Noroblastom) on plana gikar.

»Dogumsal tikanikliklar
»VUR

> Uriner sistem taslaridir

en sik hidronefroz nedenleridir

DOGUMSAL TIKANIKLIKLAR:

En ¢ok, farkli anatomilerin birlesme yerlerinde gorulurler:

»Ureteropelvik Bileske Darligi (renal pelvisle Ureterin birlestigi yerde)

»Ureterovezikal Darlik UVD (Ureterin mesaneye girdigi yerde)

»Norojen mesane (mesane boynunda)

»Bunlara ek olarak, posterior Uretral valv de erkek cocuklarda onemli bir ttkanma sebebidir.



Norojen Mesane
PUV

DOGUMSAL TIKANIKLIKLAR:

En cok, farkli anatomilerin birlesme yerlerinde gorulurler:

»Ureteropelvik Bilegke Darligi UPBD (renal pelvisle ureterin birlestigi yerde)
»Ureterovezikal Darlik UVD (ureterin mesaneye girdigi yerde)

»Norojen mesane (mesane boynunda)

»Bunlara ek olarak, posterior Uretral valv de erkek cocuklarda onemli bir ttkanma
sebebidir.



Ureteropelvik Darlik (UPBD)

Ureteopelvik Bileske Darli§i gocuklarda (riner sistemin dogumsal
darliklarinin en sik goruldugu yerdir. Yenidoganda en sik abdominal kitle
sebebidir. Fetus 14. haftada idrar yapmaya basladigindan, ciddi
darliklarda bebek ileri derecede hidronefrozla dogabilir.

Bileske duzeyinde kas dokusunun yerini bag dokusu almigtir. Pelvisten
baslayan peristaltizm bu seviyede durdugundan idrar agagiya iletilemez,
pelvis ve kalisler giderek bobrek parankimi aleyhine genigler.

Gebelikte USG uygulamasinin artmasiyla saptanan UPBD sayisinda da
dogru orantili bir artis olmaya baglamigtir. Ancak bu tikanmalarin 6nemili
bir bolumu, bir girisime gerek gostermeden, kendiliginden duzelir. O
nedenle 6 ayliktan kuguk ¢cocuklarda duzeltici girisimler
onerilmemektedir.




S S| 8 | < |# <|# «|# ¢ | Dinamik renal sintigrafi cocugu, radyasyon etkisine
maruz birakmadan yapilabilen ve bdbrek fonksiyonunu

: : kantitatif olarak olgebilen bir yontem olmasi nedeniyle
L ’ » » ' . . UPBD nin izlenmesinde guvenle kullanilabilir. Yandaki
sekilde: Sol UPBD olan ¢ocukta (sintigrafide goruntu
arkadan alindigindan sol bébrek bakanin da solundadir)
radyofarmosetigin damar yolu ile verilmesinin ardindan
(7 Widney-#ik) (i Widney-8iE) yapilan olgimlerde sag bobrekten suzulmenin suratle
gerceklestigi ancak sol bobrekte idrarin giderek biriktigi,
ditretik verildikten sonra (ortada tgtncu klise) birikmenin
daha da artttigi gorulmektedir. Bunun grafik olarak
ifadesinde, duz ¢izgi ile gosterilen sag bobrek egrisinin
zaman icinde asagi indigi diuretigi temsil eden mauvi
cizgiden sonra sifira ulastigi gorilmektedir. Sol bobrek
cizgisi ise (kesik ¢izgi) giderek yukselmektedir.

Cerrahi tedaviye her ¢ocukta 6zel olarak karar verilir. Cerrahi islem geniglemis pelvisle
birlikte dar Ureter kisminin ¢ikarilmasi ve saglam ureterin pelvise yeniden
anastomozundan ibarettir .

Birinci Basamak Hekimi:

Anne karninda tanisi konmus bebeklerde, dogumdan sonra aylik USG ler ile AP pelvis ¢apini 6lgmeli ve hizli
bir bliytiime olmadigindan emin olmalidir. Bébrek sintigrafisi ile bébregin fonksiyonunu (ve her iki bébregin
karsilastirmali durumunu) iki ya da (¢ aylik periodlarla takip etmelidir. Cerrahi karari ancak konunun uzmanlari
tarafindan alinabilir.



Collecting system

Ureter

Bladder

Hydronephrosis

Hydroureter

x)

Uretero Vezikal Darlik (UVD)

UPBD ye gore ¢ok daha az gorulur. Darligin siddetine gore proksimalinde
(Ureter, pelvis ve kalislerde) genigleme gorular. Ayni UPBD de oldugu gibi
once izlem gerekir. Oneli bir kismi gocugun yasi blyiidikge gerileyebilir.
Ancak bobrek parankiminde ilerleyici hasara izin verilmeden gerektiginde
cerrahiye basvurmaktan kaginmamalidir.

Dilatasyonlarla darligin genisletilebildigine dair yayinlar vardir. Ancak distal
ureteri rezeke ederek, ureterin mesaneye antireflux mekanizmasi yeniden
olusturularak anstomozu, UVD en ¢ok uygulanan standart tedavisidir.



valv

Posterior Uretral Valv (PUV)

1/5000 canli dogumda ve sadece erkek bebeklerde gorulur. Mesane boynunun
hemen distalinde yaprak seklinde bir valv vardir. idrar akimini ciddi sekilde
engelleyen bu valv, Uretra yoluyla sonda takilmasina engel olmaz.

PUV cocukluk ¢agi son donem bobrek yetmezliklerinin %20 sinden sorumiudur.

Yandaki otopsi spesimeninde goruldugu gibi valv, fetlste idrarin disari (amnios
sivisina) atilmasini engelleyerek, ureterlerin giderek dilate olmasina, basinca
karsi ¢calisan mesane duvarinin ve proksimal uretranin kalinlagarak
fonksiyonunun bozulmasina ve bobrek parankiminin displastik hale gelmesine
ve bebegin 6l dogmasina neden olabilir.

Bulgularin ciddiyeti darligin siddetiyle dogru orantilidir. Darlik ne kadar hafif
olursa bulgular da o oranda hafif olur. Yandaki grafide iseme sorunu nedeniyle
doktora getirilen bir bebegin Iseme Sistouretro Grafisi (ISUG) gorulmektedir.
Grafide valv agik¢a gorulmektedir. Mesane ve Ureterler dilatedir ancak yine
goruldugu gibi valv idrarin distale bir miktar gegmesine izin vermektedir .

Birinci Basamak Hekimi:

Bu ¢ocuklar hekimin karsisina genellikle yenidogan déneminde, strekli damla
damla idrar yapma, idrari ileri fiskirtamama yakinmasi, ya da anne veya
babanin cocugun karninda kitle farketmesi (glob veya hidronefrotik bébrekler)
nedeniyle gelirler. Hekim kendisi de ¢ocugun idrarini tasma seklinde yaptigini
dogruluyorsa iki olasilik vardir.

1)PUV 2)Nbérojen mesane. Ayirici taniyi koymanin en kesin yolu ISUG
cektirmektir. Valv gorintileniyorsa hekim hemen 8 numara bir Foley sonda
koyarak ¢cocugu rahatlatmali ve sondasi ile birlikte sistoskopik olarak valvin
yakilacagi bir merkeze yollamalidir. Valv gérilmiyorsa da nérojen mesane
disintlerek sonda takilmalidir.



3) Bobrek fonksiyon bozuklugu:
Uremi

— Kusma, letarji, koma, anoreksi, vertigo
Metabolik asidoz

— Halsizlik, bulanti-kusma
Hipertansiyon

— Basagrisi

Polilri

Birinci Basamak Hekimi:

Bébrek fonksiyon bozukluklarina bagli bulgularin ¢ok cesitlilik gésterebilecegdini ve bir cok hastalikla
karistirilabilecegini aklinda tutmalidir. Baska bir hastalik tablosuna net olarak oturmayan her bulguda
bobrek parankim hasarini hatirlamalidir. Basit idrar tetkikleriyle ortaya konabilecek bu hastalik yliziinden
Anoreksisi, veya stirekli bagi agrisi igin,ya da eklem ve kemik agrilari nedeniyle icine kapanmasi
nedeniyle psikiyatri kliniklerine gétirilen ¢cocuklar oldugunu unutmamalidir .



