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URETRAL DUPLIKASYONUN ESLIK ETTIGI

ATIPIK HIPOSPADIAS

Selahattin OZMEN', Reha YAVUZER', Yavuz BASTERZI2, Osman LATIFOGLU', Stihan AYHAN', Seyhan CENETOGLU'

Cok nadir olmasina ragmen iiretral duplikasyon bazi hipospadias olgu-
larina eslik edebilir. Uretral duplikasyonun etiyolojisi tam olarak tanim-
lanmamistir ve malformasyonun embriyolojik kokeni halen agik degildir.
Tedavi planinda en kritik asama fonksiyonel iiretray1 saptamaktir. Ozel-
likle bir duplikasyondan siiphelenilmediyse ameliyat 6ncesinde biiyiik
ihtimalle radyolojik tetkikler yapilmadigindan bu durum tedavi planini
belirlemede zorluklara neden olabilir. Siklikla hipospadiak ventral iiret-
ra fonksiyonel olandir. Bu nedenle fonksiyonel olan ventral hipospadiak
iiretray1 koruyarak hipoplastik iiretray1 eksize etmek gereklidir. Fonksi-
yonel iiretray1 saptamada voiding sistotiretrografi ve retrograd iiretrografi
oldukg¢a 6nem kazanmaktadir ve herhangi bir siiphede ameliyat 6ncesinde
ayrimtili anatomiyi saptamak igin yapilmalidirlar.

Bu caligmada hipospadias tanisiyla klinigimize yatirtlan ve iiretral dupli-
kasyon saptanan 4 olguyu sunmaktayiz. Hipospadiasa eslik eden iiretral
duplikasyonun etiyopatolojisi ve cerrahi tedavileri konusunda literatiir
bilgilerini sunduk.

Sundugumuz dort olgunun iigii frontal iiretral duplikasyon ve diger olgu
ise kollateral iiretral duplikasyonlu idi. Kollateral iiretral duplikasyonlu
olgu bildigimiz kadartyla tanimlanmis onuncu olgudur.

Uretral duplikasyonun etiyolojisi ¢ok actk olmasa da anomalinin bir dup-
likasyondan ¢ok penil ve glaniiler iretranin birlesmesine engel bir durum-
dan kaynaklandigin diisiinmekteyiz.
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ATYPICAL HYPOSPADIAS COMPLICATED WITH URETHRAL
DUPLICATION

Urethral duplication is one of the rarest congenital urinary tract anomalies,
commonly seen in association with hypospadias. The etiology of urethral
duplication is not known and the embryological basis of the deformity is
not clear. The most important point in the treatment plan is the determi-
nation of the functional urethra. Unless the surgeon suspects a duplication
or an abnormal condition associated with the hypospadias a preoperative
radiological examination should be omitted in most cases, which could
lead to difficulties in surgical planning. In most cases the hypospadiac
urethra is the functional one; therefore, this hypospadiac urethra should be
preserved and the hypoplastic urethra should be excised. Voiding cystou-
rethrography or retrograde urethrography could be very useful in determi-
ning the functional urethra if performed preoperatively.

We report four patients with urethral misalignment and discuss the prefer-
red surgical treatments. Three of the cases were frontal urethral duplicati-
on and the other was collateral urethral duplication, which was, to the best
of our knowledge, the 10th case reported in the literature.

Although the etiology is not clear, and the exact embryology of the mal-
formation has yet to be defined, it seems that the anomaly is not a dup-
lication of tissue but is in fact a problem which prevents the penile and
glanular urethra from meeting.

Key Words: Urethra, Duplication, Hypospadias, Urinary system, Ano-
maly

! Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik
Cerrahi A.D.

2 Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik
Cerrahi A.D.

Hipospadias olgularina bir¢ok anomalinin eslik edebildigi bil-
dirilmistir. Uretral duplikasyon en nadir gériilen iiriner sistem ano-
malilerindendir ve goniimiize kadar bildirilen olgu sayis1 200°den
azdir (1). Bu anomali daha ¢ok erkeklerde goriiliir ve kadinlarda
goriildiigiinde genellikle mesanenin de duplikasyonu eslik eder
(2,3).

Malformasyonun etiyolojisi agik degildir ve embriyolojik geli-
simdeki bozukluk tam olarak bilinmemektedir (4). Ancak, kloakal
membranin sonlanmasi ile genital tiiberkiil ve {irogenital siniisiin
olusumu kritik faktorler gibi goriinmektedir (2). Bildirilen olgula-
rin heterojenitesi gelisimde farkli mekanizmalarin rol oynadigini
distindiirmektedir (5).

Uretral duplikasyon genellikle sagital planda olusur ve bir
tiretral kanal digerinin arkasinda yer alir. Kollateral veya yan-yana
iiretral duplikasyon ¢ok nadir bir durumdur ve bir {iretral kanal
digerinin yaninda seyreder (2,6). Duplike iiretra sadece bir tarafi
acik bir siniis tarzinda (inkomplet) veya daha nadir olarak iki tarafi
da agik bir kanal tarzinda (komplet) olabilir (4). Her iki kanal da
eksternal tiretral sfinkterin proksimalinde bir noktaya uzanim gos-
terdiginde komplet bir duplikasyon akla gelmelidir (7).

Cesitli simiflandirmalar 6nerilmis olsa da Effmann’in iiretral
duplikasyon klasifikasyonu en ¢ok kabul gorendir (3,8-10). Bu s1-
niflamaya gore (10), tip I duplikasyon en sik goriilen duplikasyon
tipidir ve tretranin kor olarak sonlandigi inkomplet duplikasyonu
tarifler. Genellikle asemptomatiktir ve eslik eden bir anomali yok-
sa tedavi gerektirmez.

Effmann tip II duplikasyonda tiretranin komplet duplikasyonu
s6z konusudur. Tip II duplikasyon alt gruplarima ayrilmistir. Tip
ITA1 duplikasyonda mesaneden ayr1 ayr1 koken alan ve birbiriyle
iliskisi olmayan iki adet iiretra goriiliir. Tip IIB duplikasyonda ise
yine mesaneden ayr1 ayri ¢ikan iki iiretra tek bir meatusta birle-
sirler.

Tip IIT duplikasyon ise kaudal duplikasyonun bir komponen-
tidir.

Erkek {iiretrasinin duplikasyonu siklikla asemptomatiktir ve
tedavi sadece semptomatik olgular icin gereklidir (2,6,11). idrar
inkontinansi, infravezikal obstriiksiyon ve tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonlarinin goriilmesi bu nadir anomalinin cerrahi olarak
tedavi edilmesini gerektirir (4).

Tedavi i¢in kullanilan gesitli yontemler arasinda iiretral dila-
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tasyon (12), aksesuar kanalin sklerozan madde ile enjekte edi-
lerek tikanmasi (11), ektopik kanalin cerrahi eksizyonu (9),
proksimal ve distal kanallarin anastomozu sayilabilir.

Bu makalede klinigimize hipospadias dntanisiyla yatirilan
ve birisi ¢ok nadir bir kollateral duplikasyon olan 4 tane tiret-
ral duplikasyon olgusuyla birlikte tan1 ve tedavileri hakkinda
bir literatiir taramasi sunmaktayi1z.

OLGU SUNUMLARI
Olgu I (Tip I iiretral duplikasyon)

Alt1 yasinda erkek ¢ocuk distal hipospadias tanis1 ile klini-
gimize yatirildi. Fizik muayenede ortotopik yerlesimli ikinci

Resim 1: Olgu 1’de Efmann tip I iiretral duplikasyon vardi. Her iki
meatus da kantilize edilebilmekteydi ancak dorsal olan siniis tarzinda
kor bir ug seklinde sonlanmaktaydi.

Resim 2: Olgu 2, glansin ucunda normal yerlesimli iiretral meatusun
lateralinde ikinci bir iiretral meatus goriilmekte.
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bir tiretral meatusun varligi saptandi (Resim 1). Bu kanalin
kaniilizasyonuyla, normal {iretraya posterior olarak yerlesmis
olan yaklagik 1,5 cm uzunlugunda kor bir {iretra saptandi.
Bu bulgularla olgu Effmann siniflamasma gore tip I iiretral
duplikasyona uymaktayd: (10). Aile hikayesi negatifti. Fizik
muayene ve radyolojik tetkiklerde ek bir anomali saptanmadi.
Tedavi i¢in Mathieu teknigi ile tirethroplasti planlandi. Her iki
kanalin kantilize edilmesini takiben slinnet insizyonu ile her
iki kanal iskeletize edildi. Uretralar arasinda herhangi bir bag-
lant1 saptanmadi. Uretralar arasindaki septum boylu boyun-
ca kesilerek her iki kanal birlestirildi. Postoperatif donemde
komplikasyona rastlanmadi ve projektil iirinasyonun saglan-
dig1 goriildii.

Olgu II (Tip I iiretral duplikasyon)

18 yasinda erkek hasta, normal iiretral orifisin 3—4 mm la-
teralinde ikinci bir orifis nedeniyle klinigimize bagvurdu. La-
teral yerlesimli tiretranin orifisi kaniilize edildiginde 7-8 mm
uzunlugunda kor olarak sonlanan bir kanal saptandi (Resim
2). Aile hikayesinde ve sistemik muayenede 6nemli bir bul-
guya rastlanmadi. Siinnet insizyonu ile kor iiretra eksize edil-
di ve orifisi eksize edilen iiretranin orifisinin yerine tagindi.
Postoperatif donemde takiplerinde herhangi bir komplikasyon
izlenmedi.

Olgu III (Tip ITA-2 iiretral duplikasyon)

Yedi yasindaki erkek g¢ocuk penis orta kismina yerlesen
iiretral orifis nedeniyle klinigimize basvurdu. Fizik muayene-
de ek olarak normal yerlesimli bir iretral orifisin varoldugu
saptand (Resim 3). Iseme sirasinda her iki orifisten de idrarin

geldigi gozlendi. Normal yerlesimli distal orifis kaniilize edil-

Resim 3: H-tipi iiretral duplikasyonu olan Efmann tip IIA-2 ile
uyumlu olgu 3
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Resim 4: Efmann tip I1A2 iiretral duplikasyonlu olgu 4.

diginde proksimal orifisin proksimalinde kor olarak sonlanan
bir kanal oldugu goriildii. iki iiretra baglantiliyd1 ve hipospa-
diak iiretra mesaneye kadar uzanim gosteriyordu. Bu bulgular
Effmann tip ITA-2 iiretral duplikasyon ile uyumluydu. Siinnet
insizyonu ile her iki iiretra iskeletonize edildi ve aralarinda H
tipi bir baglanti oldugu goriildii. Baglanti noktasiyla beraber
her iki tiretral kanal agizlar1 karsilikli gelecek sekilde iki ka-
naldan eksizyonlar yapildi ve ug-uca anastomoz gerceklesti-
rildi. Postoperatif takiplerinde herhangi bir sorun yasanmadi.

Olgu IV (Tip ITA-2 iiretral duplikasyon)

Distal penil hipospadiash 6 yasindaki erkek ¢ocuk klini-
gimize bagvurdu. Muayene esnasinda mevcut liretranin pos-
teriorunda yerlesen ikinci bir iiretranin var oldugu saptandi
(Resim 4). Iseme sirasinda her iki iiretradan da idrar geldigi
goriildi. Anterior yerlesimli iiretranin mesaneye kadar uzan-
dig1 posteriordaki tiretranin ise kiigiik bir orifis vasitasiyla an-
terior kanala Y tarzinda baglantili oldugu goriildii. Hastanin
ek bir anomalisi saptanmadi. Bu olgu da Effmann tip [1A-2
iiretral duplikasyon ile uyumluydu. Hipospadias onarimi i¢in
Mathieu {iretroplasti uygulandi ve interiiretral ortak septum
insize edilerek iki kanal birlestirildi. Postoperatif takiplerinde
herhangi bir komplikasyon saptanmadi.

TARTISMA

Hipospadias, klasik olarak penisin {i¢ anatomik ve geli-
simsel anomalisinden meydana gelir: Uretral meatusun peni-
sin ventralinde glanstan perineye kadar bir bolgede herhan-
gi bir anormal lokalizasyonda yer almasi, penisin anormal
ventral egikligi (kordi) ve siinnet derisinin anormal dagilimi
(ventralde eksiklik varken dorsalde kapiison seklinde bir deri

vardir) (13). Ancak her olguda ikinci ve ii¢iincli anomaliler
bulunmayabilir.

Hipospadiasin iiretray1 olusturan iiretral katlantilarin tam
olarak kapanamamasina bagli olarak olustugu diisiiniilmek-
tedir (14). Yapilan detayli ¢alismalar sonucunda hipospadias
gelisiminde bir¢cok faktériin bir arada rol oynadig: 6ne stirtil-
mistiir (15). Bu faktorler ¢evresel veya endojen olabilir. So-
rumlu olabilecek baslica faktorler: Fetal testislerde anormal
androjen retimi, gelismekte olan dis genital organlarin hedef
dokularinda androjen hassasiyetinde ¢esitli sebeplerle azalma,
fetal testisteki leydig hiicrelerinin erken involiisyonuna bag-
It olarak androjenik uyarimin erken sonlanmasi olarak kabul
edilmektedir (16).

Hipospadias olgularina birgok anomalinin eslik edebildigi
bildirilmistir. Bunlar arasinda kriptorsidizm (%8-9), inguinal
herni ve/veya hidrosel (%9-16) oldukca sik gortliir ve tiretral
meatus proksimale kaydik¢a anomalilerin goriilme ihtimali ve
agirhigi artmaktadir (17,18).

Uretral duplikasyon genellikle sagital yerlesimli biri dige-
rinin 6niinde yerlesim gosteren iki kanaldan olusan oldukga
nadir bir Uiriner sistem anomalisidir (3). Frontal planda yerle-
sim gosteren kollateral {iretral duplikasyon ise ¢ok daha nadir-
dir ve genellikle orta hat defektlerine eslik eder (19). Saptaya-
bildigimiz kadariyla literatiirde bu giine kadar sadece 9 adet
kollateral iiretral duplikasyon olgusu bildirilmistir (3). Uretral
duplikasyonlara vezikotireteral reflii, megaiireter, bobrek age-
nezi, bilateral kriptorsidizm, sakral agenez, imperfore aniis,
trakea-6zefajial fistiil, radial hipoplazi ve bifid skrotum gibi
cesitli norolojik ve genitoliriner anomalilerin eslik edebildigi
bildirilmistir (2). Bizim hastalarimizdan biri (olgu 2) ¢ok na-
dir olan bir kollateral iiretral duplikasyon olgusuydu. Bu dort
olguda ek bir anomali saptanmadi.

Bu farkli duplikasyon olgularini agiklayan tek bir teori
yoktur (3). Olgularin heterojenitesi farkli gelisimsel patoloji-
lerin olabilecegini disiindiirmektedir (5). Baz1 6nerilen teori-
ler arasinda tirogenital siniisiin alt arka duvarinin gelisiminde
aksaklik (De Vries ve Friedland) (20), tirorektal membranin
kapanmasinda anormallikler (Stephens ve Donellan) (21),
anormal Miiller kanali sonlanmasi (Das ve Brossman) (5),
embriyogenesis sirasindaki iskemik bir hadise sonucunda iro-
genital siniisiin 6n kisminin hatali gelisimiyle rektal agikligin
hemen komsulugunda bir kanalin olusmasi (Williams ve Ke-
nawi) (22), ve tirorekral septumun kapanmasinda bir asimetri
olmasi (Rice ve ark.) (23) yer almaktadir. En kabul goren teori
Gleinester’in 6nerdigidir (24). Bu teoriye gore iki tiretral kat-
lant1 penis govdesinin ventralinde penil iiretrayt olusturmak
lizere birlesmektedir. Es zamanli olarak glanstan bir kord
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eksternal meatustan penil iiretrayla birlesmek igin distalden
proksimale dogru ilerlemektedir (25). Distal glaniiler iiretra
muhtemelen mezodermal hiicrelerin apopitozu ile es zamanl
olarak glanstan kaynaklanan ektodermal hiicrelerin gocii sa-
yesinde meydana gelmektedir. Distal peniste yer alan aksesuar
iretra tiretral plagin primer bir anormalligine isaret eder ve
ektodermal goc ile iligkili degildir (25). Bu teorinin 1s1ginda
ve gozlemlerimize dayanarak iiretral duplikasyon olarak ta-
nimlanan anomalilerin en azindan bir kisminin gelisimsel
tiretral yanlis yerlesim oldugunu diistiniiyoruz.

Her ne sekilde isimlendirilirse isimlendirilsin anomali na-
dir goriildiigii ve degisik varyasyonlar halinde olabildiginden
tedavi segeneklerini belirlemek zor olabilir. Tedavi planinda
en kritik asama fonksiyonel iretray1 saptamaktir (3). Genel
olarak hipospadiak meatusun ortada ve anteriorda oldugu
izole hipospadias olgularinda rutin bir preoperatif intravenoz
tretrografi veya ultrasonografi onerilmemektedir (26,27).
Ozellikle bir duplikasyondan siiphelenilmediyse, bizim de
ameliyat oncesinde ihmal ettigimiz sekilde, radyolojik tetkik-
ler yapilmamis olabilir ve bu durum tedavi planini belirleme-
de zorluklara neden olabilir. Ancak bu durumda dahi tecriibeli
bir hipospadias cerrah1 ¢6ziime ulasabilir. Fonksiyonel iiretra
genellikle daha genis ¢aplidir (6,8-9,28) ve siklikla hipospadi-
ak ventral {iretra fonksiyonel olandir (2,29). Bu nedenle fonk-
siyonel olan ventral hipospadiak iiretray1 koruyarak hipop-
lastik tiretray1 eksize etmek gereklidir. Fonksiyonel iretray1
saptamada voiding sistoiiretrografi ve retrograd iiretrografi ol-
dukga 6nem kazanmaktadir ve herhangi bir siiphede ameliyat
oncesinde ayrintili anatomiyi saptamak i¢in ihmal edilmeden
yapilmalidirlar (1).

Bu anomalilerin tedavisinde birka¢ teknik tanimlanmigtir
(3). En iyi teknik aksesuar iiretranin eksizyonudur (28), an-
cak total eksizyon yaparken eksternal sfinkter ve ndrovaskiiler
yapilar1 zedelememek icin ¢ok dikkatli olmak gereklidir. Ak-
sesuar kanalin fulgurasyonu veya sklerozan bir madde enjek-
siyonu da alternatif bir teknik olarak kullanilabilir, ancak kor-
poreal tromboza ve fibrozise yol acarak kordi deformitesine
neden olabilir (6,28). Ventral {iretral meatusun glaniiler apek-
se yakin oldugu durumda iistte tanimlanan teknikler oldukga
yeterli ve yiiz gilildiiriicii sonuclar saglayabilir. Ancak dorsal
apikal tiretra uygun ¢apta oldugu durumlarda ventral tiretranin
dorsaldekine anastomozu uygun bir segenek olabilir (7,12).

SONUC

Cok nadir olmasina ragmen {iretral duplikasyon bazi hi-
pospadias olgularma eslik edebilir. Ameliyat dncesinde stip-
helenildiginde radyolojik inceleme ile fonksiyonel iiretranin
belirlenmesi tedavi agisindan biiyiik yarar saglayacaktir.

142  Ozmen ve Arkadaslar:

YazismaAdresi

Yrd.Do¢.Dr: Selahattin Ozmen
58.5k 18/2 06590 Emek Ankara
e-posta: selozmen@gazi.edu.tr
Tel : 0312 202 6418
Faks : 0312 212 99 08

KAYNAKLAR

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

19.

20.

21.

22.

23.

Elmassalme FN, Zuberi MSH, Matbuli RM, Raheem UA. Duplica-
tion of urethra—case report and review of literature. Eur. J. Pediatr.
Surg. 1997; 7: 313-314.

Podesta ML, Medel R, Castera R, Ruarte AC. Urethral duplication
in children: surgical treatment and results. J. Urol. 1998; 160: 1830-
1833.

Prasad N, Vivekanandhan KG, Hangovan G, Prabakaran S. Duplica-
tion of the urethra. Pediatr. Surg. Int. 1999; 15: 419-421.

Tillig B, Moritz RP, Miiller W, Jaeger HD. Duplications of the male
urethra—two case reports. Eur. J. Pediatr. Surg. 1999; 9: 189-192.
Middleton AW, Melzer RB. Duplicated urethra: an anomaly best re-
paired. Urology. 1992; 39: 538-542.

Das S, Brosman SA. Duplication of the male urethra. J. Urol. 1977,
117: 452-454.

Salle JL, Sibai H, Rosenstein D, Brzezinski AE, Corcos J. Urethral
duplication in the male: review of the 16 cases. J. Urol. 2000; 163:
1936-1940.

Effmann EL, Lebowitz RL, Colodny AH. Duplication of the urethra.
Radiology. 1976; 119: 179-185.

Urakami S, Igawa M, Shiina H, Shigeno K, Yoneda T, Yagi H. Con-

genital collateral urethral duplication in the frontal plane. J. Urol.
1999; 162: 2097-2098.

Ortolano V, Nasrallah PF. Urethral duplication. J. Urol. 1986; 136(4):
909-912.

Holst S, Peterson NE. Fulguration-ablation of atypical accessory
urethra. J. Urol. 1988; 140: 347-348.

Wagner JR, Carr MC, Bauer SB, Colodny AH, Retik AB, Hendren
WH. Congenital posterior urethral perineal fistulae: a unique form of
urethral duplication. Urology. 1996; 48: 277-280.

Mouriquand PD, Persad R, Sharma S. Hypospadias repair: Current
principles and procedures. Br J Urol 1995; 76: 9-22.

Winslow BH, Devine CJ Jr. Principles in repair of hypospadias. Se-
min Pediatr Surg 1996; 5: 41-48.

Baskin LS. Hypospadias and urethral development. J Urol 2000;
163: 951-6.

Devine CJ Jr, Horton CE: Hypospadias repair. ] Urol 1977; 118: 188-
193.

Khuri FJ, Hardy BE, Churchill BM. Urologic anomalies associated
with hypospadias. Urol Clin North Am 1981; 8: 565-571.

. Sorber M, Feitz WF, de Vries JD. Short- and mid-term outcome of

different types of one-stage hypospadias corrections. Eur Urol 1997;
32: 475-479.

Kennedy HA, Steidle CP, Mitchell ME, Rink RC. Collateral urethral
duplication in the frontal plane: a spectrum of cases. J. Urol. 1988;
139: 332-334.

De Vries PA, Friedland GW. Congenital “H-type” ano-urethral fistu-
la. Radiology. 1974; 113: 397-407.

Stephens D, Donellan WL. “H-type” urethroanal fistula. J. Pediatr.
Surg. 1977; 12: 95-102.

Williams DI, Kenawi MM. Urethral duplication in males. Eur. Urol.
1975; 1: 209-215.

Rice PE, Holder TM, Aschcraft KW. Congenital posterior urethral
perineal fistula: a case report. J. Urol. 1978; 119: 416-417.



24.

25.

26.

27.

28.

29.

Gleinester TW. The origin and fate of the urethral plate in man. J
Anat 1954; 88: 413-415.

Lees VC, Sommerlad BC. Duplication of the urethral meatus: case
report of distal Hipospadias and a glanular urethra. Br. J. Plast. Surg.
1996; 49: 488-490.

Cerasaro TS, Brock WA, Kaplan GW. Upper urinary tract anomalies
associated with congenital hypospadias: Is screening necessary? J
Urol 1986; 135: 537-538.

Davenport M, MacKinnon AE. The value of ultrasound screening of
the upper urinary tract in hypospadias. Br J Urol 1988; 62: 595-596.

Psihramis KE, Colodny AH, Lebowitz RL, Retik AB, Bauer SB.
Complete patent duplications of the urethra. J. Urol. 1986; 136: 63-
67.

Ramanujam TM, Sergius A, Usha V, Ramanathan S. Incomplete hy-
pospadiac urethral duplication with posterior urethral valves. Pediatr.
Surg. Int. 1998; 14: 134-137.

GAZI

oEs 16 (3), 2005

Ozmen ve Arkadaslart

143





