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Penis anomalileri
Penile abnormalities

Yunus Soylet
[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Cocuk Urolojisi Bilim Dali, [stanbul, Tiirkiye

Ozet

Hipospadias dogumsal penis gelisim anomalisidir. Mea glans penis ile perine arasi bir noktada yer alir. Frenulum yoktur. Glans orta hatta birles-
memistir. Ventral preptsyum gelisimi tam degildir. Siklikla degisik agirlikta olmak Uzere kordi eslik eder. Hipospadias mea diizeyine bagl olarak
siniflandinilir. Agir hipospadias ve kordi, bilateral inmemis testis, kiiglik penis cinsiyet gelisim bozukluguna bagli olabilir. ileri inceleme yapilimalidir.
Hipospadias onarimi yapilmaksizin stinnet yapilmasi kontrendikedir. Hipospadiasin cerrahi onarimi 15 aylikta tamamlanmasi 6nerilir. Epispadias,
penis agenezisi, difalli, penis torsiyonu, penoskrotal fiizyon, gdmull penis, mikropenis, priapizm ve penoskrotal transpozisyon diger penis anoma-
lileridir. Bu bolim temelde pediatristlere, penis anomalileri ve eslik eden diger malformasyonlarin tanisi, cerrahi zamanlamasi igin gerekli basit kul-
lanilabilir bilgileri vermek igin yazilmistir. Penis anomalilerinin cerrahi tedavisi icin Pediatrik Uroloji alaninda deneyim gerekir ve Cocuk Cerrahi ve-
ya Cocuk Urologu tarafindan onanm yapilir. (Ttirk Ped Ars 2010; 45 Ozel Sayi: 94-9)

Anahtar kelimeler: Difalli, epispadias, gdmull penis, penis agenezisi, penis torsiyonu

Summary

Hypospadias is a congenital development anomaly of penis. The meatus is located in between glans penis and perineum. Frenulum is absent. The
glans does not fuse on the ventral side. Ventral preputial development is incomplete. There is usually associated a variable degree of chordee.
Hypospadias is classifed according to level of meatus. Severe hypospadias and chordee, bilateral undescended testis, small penis may be the signs
of a sexual development disorder and further diagnostic evaluation is indicated. Circumcision without repair of hypospadias is contraindicated.
Surgical correction of hypospadias should be completed by 15 months of age. Epispadias, penile agenesis, diphallia, penile torsion, penoscrotal
fusion, concealed penis, micropenis, priapism and penoscrotal transposition are the other penile anomalies. This section is basically written for the
diagnosis of penile anomalies and associated malformations, timing of surgery and to give take home messages for the pediatricians. Surgical
correction of penile anomalies requires experiences in the field of pediatric urology and it is performed by Pediatric Surgeons and Pediatric
Urologists. (Turk Arch Ped 2010; 45 Suppl: 94-9)
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Uretral kivrimlarin perineal bélgeden baglayarak kapanma-
sl ile penil Uretra gelisir. Glanduler Uretra 16. haftada beli-
rir. Mezensimal hicrelerden korpus kavernozum ve kor-

Embriyoloji

Dorduncu gebelik haftasinda kloakal kivrimlarin birlegi-

mi ile genital tiberkul belirir. Altinci haftada kloakal kivrim-
lar; énde Uretral kivrima, arkada anal kiviima bolundr.
Uretral kivnimlarin yaninda genital siglik belirir. Dig genital
yapilarin erkek yéninde gelisimi 9-12 gebelik haftasinda
olur. Fetal testislerden salgilanan testosterone genital ti-
berkulde dihdrotestosterone doner ve reseptdr etkilesimi
ile farkllagma baglar. Genital tiiberkuil fallusa gelisir. Uret-
ral kivrimlar orta hatta dogru goc eder ve (retral olugu
cevreler. Uretral olugun endodermal kaynakl epiteli tiretral
plagr olusturur. Gebeligin 12. haftasinda her iki yandaki

pus spongiozum gelisir. Genital sislik skrotuma farklilasir.
Glansin preplsyum ile tam olarak ortiimesi 20. gebelik
haftasinda tamamlanir (Sekil 1) (1-3).

Hipospadias

Perineden glansa uzanan Uretral kiviimlarin birlesme-
mesi sonucu hipospadias gelisir. Hipospadias sikhg 300
canli dogumda birdir. Cogunlukla sporadik bir anomali
olup, %7 siklikla aileseldir. Fetal testisin androjen yapim

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Yunus Séylet, istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali,
Cocuk Urolojisi Bilim Dali, Cerrahpasa 34303, istanbul, Tiirkiye E-posta: ysoylet@superonline.com

Tiirk Pediatri Arsivi Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basilmistir. / Turkish Archives of Pediatrics, published by Galenos Publishing.



Tiirk Ped Arg 2010; 45 Gzel Sayr: 94-9
Turk Arch Ped 2010; 45 Suppl: 94-9

Yunus Soylet
Penis anomalileri 95

sorunu veya hedef hlicrelerin androjene verdigi yetersiz
yanit sonucu olabilir. Gebelik sirasinda dstrojen etkisine
maruz kalmanin da hipospadias gelisiminde etkili oldugu
distiniimektedir (2,4). Uretral kivrimlarin birlesmesinin
gerceklesmedigi yer, hipospadiasin duzeyidir ve perine ile
glans arasi herhangi bir nokta olabilir (Sekil 2) (3). Hipos-
padias olan diizey ile glans arasinda normalde tip seklin-
de kapanmasi gereken Uretral plak yer alir. Glans ortada
birlesme olmamasi nedeni ile iki ayri kanat seklindedir.
Korpus spongiozum da yanlarda uretral plak boyunca ay-
rik olarak glansa kadar uzanir. Frenulum yoktur. Dorsal
preplsyum gelisimi tamdir. Ventral preplsyum olgularin
blylk kisminda gelismemistir. Ancak nadiren %5 siklikta
hipospadiasi bulunan c¢ocuklarda prepisyum dorsal ve
ventralde normal gelisebilir. Tani ancak prepisyum siklik-
la stinnet sirasinda geri ¢ekildiginde konulabilir. Penisde
degisken agirhkta 6ne dogru kalici egiklik, ventral kordi
olabilir.

En sik glaniler, subkoronal veya distal penil hipospa-
dias gorilir (%70-80). Proksimal penil, penoskrotal, peri-
neal ve skrotal hipospadias agir tip hipospadias olarak si-
niflandirilir (Resim 1). Meatus yeri ve kordi degerlendirilir.
Hipospadiasa inguinal herni ve inmemis testis eslik ede-
bilir. Agir hipospadias, kordi ve inmemis testis olmasi
ozellikle nonpalpable testis olmasi durumunda cocuk
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Sekil 2. Hipospadias siniflamasi

seksUel gelisim bozukluklari (kuskulu genitalia, ambigous
genitalia, interseks) agisindan degerlendirilir. Ozellikle agir
hipospadiasi olan ¢ocuklarda diger Uriner sistem anoma-
lilerinin olma olasihgi daha ylUksektir. Bu nedenle ultraso-
nografi yapilir (3).

Hipospadias icin cerrahi tedavi yapilir. Ruhsal, psikosek-
sUel ve tibbi agidan en uygun yas araligi 6-15 aydir (5,6). De-
neyimli hipospadias cerrahlarn cocuk ayaga kalkmadan,
hatta emeklemeden &nce ameliyati yapmayi tercih ederler.
Hareketleri artan, yurlyen, kosan cocuklarda mikro ve
makrotravmalarla yapilan is bozulabilir. Hipospadias cer-
rahisinde tedavi ilkeleri; kordi dizeltilmesi, ayrik glans ka-
natlarini birlestirmek, Uretral meatusu glans igine ve ucuna
konumlandirmak, ventralde kismen az deri var ise eksikli-
gi tamamlamaktir (Resim 2). Hipospadias onarimi ile erek-
siyonun diiz olmasi ve ayakta glans ucundan normal kalin-
likta iseme saglanir.

Hipospadias onarimi icin birgok teknik tanimlanmistir.
Glansin buyUkligu, hipospadiasin dizeyi, kordinin dere-
cesi, preplsyumun buyukligu, dretral plagin boyu ve ya-
pisi ve cerrahin tercihi segilecek teknigi belirler. Hipospa-
dias cerrahisinde meatusun hipospadik kaldigi diizeyin
glans ucuna tasinmasi islemi, agir olmayan hipospadias
tiplerinde cogunlukla tretral plak kullanilarak yapilir (7-12).
GUnUmizde Uretroplasti icin genelde Uretral plak orta hat
boyunca cizilip genisletilerek tubularize edilir (Tubularized
incised plate urethroplasty, TIPU) (8,9,11). Agir tip hipos-
padiaslar da ise Urethroplasti igin dorsal preplisyumdan
tip hazirlanir (Onlay island flap, transvers preputial island
flap) (13-16). Tek veya iki asamali onarim yapilir. Her tip hi-
popadias onarimi sirasinda prepusyum kullaniimaktadir.
Bu nedenle hipospadias onarimi yapillmaksizin stinnet ya-
pilmamalidir.

Hipospadias onarimi sonrasi gérulen komplikasyonlar;
fistll, mea darligi, tam acilma, divertikll gelisimi ve kor-
di’dir. Agir tip hipopadiaslarda komplikasyon sikligi daha
ylksektir. Komplikasyonlarin tedavisi i¢in yeniden cerrahi
onarim(lar) gerekebilir. ikincil cerrahi tedavide uretroplasti
icin bazen yanak mukozasindan greft alinir (17-21).

Epispadias

Epispadias ¢ogunlukla mesane ekstrofisi ile birliktedir.
Bazen tek basina izole epispadias olabilir. Uretra penis dor-
salindedir, mea glans ile mesane boynu arasinda herhangi
bir noktada yer alir ve degisen agirlikta dorsal kordi olur.
Mea dlizeyine gore; glaniler, penile veya penopubik olarak
U¢ tip izole epispadias vardir (Resim 3). Pubis simfizisin ay-
rik olmasi, Uretral plagin kisaligi ve dorsal kordi penis bo-
yunda kisaliga neden olur. Mesane boynu acikligina bagl
olarak Uriner inkontinans olur. Tedavi ilkesi kordiyi dlizelt-
mek, Uretra agikigini kapatmak, meatusu glans ucuna ve
icine konumlandirmak, glansi kapatmak ve mesane boynu
acikhdi olan cocuklarda Uriner inkontinasi 6nlemek icin me-
sane boynu rekonstriiksiyonu yapmaktir (22-26).
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Penis Agenezisi (Afalli)

Genital tuberkll yoklugu veya gelismemesi nedeniyle
10-30 milyon canli dogumda bir gérilir (27) (Resim 4). Ge-
notip ve fenotip erkektir. Urogenital, gastrointestinal, kar-
diyovaskller ve iskelet sistemi anomalileri eslik edebilir.
Uc degisik tipi vardir; idrar, postsfinkterik anterior perianal
meatus, presfinkterik Uretrorektal fistll veya Uretral atrezi

A

Resim 1. Farkl hipospadias tipleri A: Subcoronal hipospadias,
B: Midshaft hipospadias, C: Perineal hipospadias ve
agir kordi

Resim 2. Coronal hipospadias; Ameliyat 6ncesi ve sonrasi
gOriiniim

Resim 3. Epispadias

ile birlikte olan vezikorektal fistlilden bosalir (27). Aile ona-
mi ve bilgilendirilmesi ile fallus rekonstriiksiyonu veya kiz
cinse g¢evirme ameliyatlan yapilabilir (28-32). Her iki tedavi
secenegdi de tartismalidir.

Resim 4. Klinigimizde penil agenezili hasta ve ameliyat sonrasi
goriiniim (Prof. Nur Danismend’in kisisel arsivinden
izinle alindi)

Resim 5. Aksesuar glans (Prof. Haluk Emir’ in kisisel arsivinden
izinle alindi)

Resim 6. Siinnet komplikasyonuna bagl penil torsiyon
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Penis duplikasyonu (Difalli)

Genital tUberkilin anormal bélinmesi ile ortaya c¢ikar
ve 5 milyon canli dogumda bir gorlir (33). Parsiyel veya
tam gercek difalli veya bifid fallus olabilir. Komplet difalli-
lerde aksesuar penis perine veya Ust uyluk bdlgesinde ola-
bilir. Bifid peniste, ortak bir penis gévdesi herhangi bir se-
viyede ve genellikle glansin baslangici seviyesinde ikiye
ayrilir. Gogunlukla trogenital ve anorektal yandas anoma-
liler olur. Tam ayr iki penis varsa, yapisi ve yerlesimi daha
iyi olan korunarak digeri ¢ikarilir. Bifid olanlarda gévde ve
Uretra flizyonu tercih edilir (31,32). Aksesuar glans da na-
dir bir penis anomalisidir (Resim 5).

Resim 7. Penoskrotal fiizyon

Resim 8. Bir baska penoskrotal fiizyon olgusunun ameliyat
dncesi ve sonrasi goriiniimii

Resim 9. Gomiilii penis; ameliyat dncesi ve sonrasi goriiniim

Penis Torsiyonu

Penisin rotasyon anomalisine genellikle hipospadias ve
kordili hastalarda rastlanir. Ancak izole veya stinnet komp-
likasyonuna bagl olarak da gelisebilir (Resim 6). Penis
gbvdesi saat yonunln tersine dénuktir. Cerrahi onarim
yapilir (31,32,34).

Penoskrotal flizyon

Penis gbvdesinde patoloji olmaksizin skrotumun peni-
se daha distalde yapismasidir (Resim 7). Penisin ventral
ylzi skrotuma gémuli durur. Konjenital; izole veya hipos-
padias ile birlikte veya edinsel; sinnet sirasinda ventral cil-
din fazla kesilmesi sonucu olabilir. Cerrahi onarim yapilir
(31,32,35) (Resim 8).

Resim 10. Mikropenis

Resim 11. Parsiyel penoskrotal transpozisyon ve bifid skrotum
olgusu
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Gomiuili penis

Normal yapida ve boyuttaki bir penisin suprapubik ya-
gin igine kismen veya tamamen gémulmesidir. Konjenital
veya edinsel olabilir. Obezite, suprapubik yagin fazlalig,
yapisal veya siinnet sirasinda fazla cilt eksizyonu sonucu
gelisir. PrepUbertal dénemdeki obez cocuklardaki gdmulu
penis, kendileri ve aileleri icin ciddi psikolojik sorun olabi-
lir. Aile ve ¢ocuk plbertenin sonucunu beklemeye ikna
edilmeye calisilir. Aksi kosullarda cerrahi onarim yapilir.
Cerrahi onarim i¢in birgok ydntem tanimlanmigtir (Resim 9).
Etkinlik ve ge¢ ddnem sonuglar degiskendir (31,32,36,37).
Sinnet islemi sirasinda penis cildinin fazla ¢ikarilmasi du-
rumunda eksikligin serbest cilt grefti ile tamamlanmasi ge-
rekir.

Mikropenis

Sekil ve anatomik yapisi normal, ancak boyu yasa go-
re olan ortalamalarin “ 2 veya 2.5 “ standart deviasyon al-
tinda olan penislere mikropenis denir (Resim 10). Yenido-
ganlarda disan c¢ikariimis durumda penis boyu 2 cm. den
az ise mikropenis olarak kabul edilir (31,32,38,39). En sik
nedeni panhipopituitarizm ile birlikte veya tek basina sey-
reden gonadotropin eksikligidir. Biylime hormonu eksik-
ligi, testikller disgenezi, 5o — redlktaz eksikligi, parsiyel
androgen insensivitesi, Klinefelter Sendromu, Prader-Wil-
li Sendromu, Robinow Sendromu, Laurence-Moon-Bied|
Sendromu veya idyopatik nedenler ile olabilir. Mikropenis
olan ¢ocuklarda altta yatan neden arastirlir. Karyotip, se-
rum glikoz, elektrolit, kortizol, blylme ve tiroid hormon
dizeyleri 6l¢llir. Human korionik gonadotrophin (hCG)
injeksiyonu oncesi ve sonrasi serum LH, FSH ve testoste-
rone dlgcimu yapilir. BiyUime veya tiroid hormon eksiklik-
leri saptanirsa tedavi edilir. hCG testine cevap olanlar da
ise testosteron tedavisine cevabin daha iyi olacagi bilin-
mektedir. Tedavide 3-4 hafta aralikh 25 mg depo testos-
terone (IM) yapilir ve birkac ay tekrarlanir (39). Testostero-
ne iceren kremler de kullanilabilir. Tedaviye yanit degis-
kendir. Eskiden kolay verilen disi cinsiyete cevirme karari
artik cok nadir verilmektedir. Aksi yénde calisma bulunsa
da bazi bagka arastirmalarin sonucuna gére, mikropenise
ragmen erkek cinsiyetli olmak ileri yaglarda hastalar tara-
findan daha olumlu karsilanabilmektedir (31,32,38,39).

Priapizm

Cinsel bir uyari olmaksizin meydana gelen, uzun siren,
agrih ereksiyondur. Korpus kavernozum sert, glans ve kor-
pus spongiozum yumusaktir. Korpus spongiozum da bu
duruma katilirsa, trikorporeal priapizm denir (40). Bu has-
talar idrar yapmada guUclik c¢ekerler. Vendz ddnis bozuk-
luguna bagh olarak intrakorporeal hiperkarbi, asidoz, hi-
poksi, kavern6z trabekullerde fibrozis olusur. Korporal fib-
rozis impotans nedenidir (31,32).

Priapizm nedenleri; Orak hlcreli anemi, [6semi (6zellik-
le kronik granulositik 16semi), diger hemoglobinopatiler, lo-
kal maliniteler, spinal travma, viral enfeksiyonlar, pelvik in-
feksiyonlar, apandisit, diabet, amiloidozisdir (31,32,40,41).

Kan akiminin derecesine gére priapizm olgulari; yiksek
akimli ve dusuk akimli olarak ikiye ayrilir. Penis kaninda
asidoz, hiperkarbi ve hipoksi varsa disik akimli, yoksa
yiksek akimli priapizm tanisi konur. Disik akimli pria-
pizmde iskemi ve fibrozis olasiigi vardir. Yiksek akimli
priapizmde iskemi olmaz ve ¢ogunlukla kendiliginden ge-
cer. Renkli Doppler ultrasonografi ve Teknesyum-99m ile
penis akim dlgimleri gcocuklarda yetiskinlere gére daha az
hassasdir (31,32).

Orak hicreli anemi ile birlikte olan priapizm ¢ogunlukla
dusuk akimhdir. Once medikal tedavi denenir. Hidrasyon,
analjezi, sedasyon ve hemoglobin S oranini % 30 ve altina
dustrmek igin Exchange transflizyon yapilir. Dort saat
icinde cevap alinmazsa intakavernozal tedavi; aspirasyon
ve irrigasyon ve/veya sempatomimetik ilag injeksiyonu ya-
pilir (42) Exchange transflizyona bagl akut nérolojik hasar;
geri donlsUmlU veya dénlstimstiz serebral iskemi olabilir.
Bu duruma ASPEN sendromu (Orak hicreli anemi, pria-
pizm, exchange transflizyon, nérolojik olay) denir (43). En
son tedavi yaklasimi cerrahidir (31,32,42,43).

Yuksek akimli priapism de ilk tedavi yaklasimi lokal buz
uygulamasi ve kompresyon tedavisidir. Siklikla iyilesme
saglanir, eger dizelme olmaz ise selektif arterial emboli-
zasyon ile ruptire arter embolize edilebilir (31,32,44).

Penoskrotal transpozisyon

Skrotum yarilari penis gévdesinin kismen veya tama-
men Ustlndedir. Agir bir hipospadias ve kordi de birlikte-
dir. Bifid skrotum oldukga siktir. Bifid skrotumda iki hemis-
krotum vertikal fibrotik bir doku ile adeta ikiye bolinmis
gibi durur (Resim 11). Cesitli sistemlere ait ek anomaliler
veya kromozom anomalileri bulunabilir. Genellikle hipos-
padias cerrahisi sirasinda duzeltilir (31,2).

Skrotal agenezi; Cok nadir bir anomalidir. Prepusyal
cilt ile basarili rekonstriiksiyon yapilabilir (31,32). Aksesuar
skrotum; Perinede aksesuar bir skrotum bulunur ve ¢ogu
olgularda bir lipom ile birliktedir. Lipomla birlikte olmayan
aksesuar skrotum olgularinda agir genital anomaliler, ano-
rektal anomaliler veya VACTERL birlikteligi (vertebral, anal,
kardiak, trakeotzofageal, renal ve ekstremite anomalileri)
bulunur (31,32). Ektopik skrotum; Genellikle tek taraflidir
ve suprainguinal, bazen de femoral yerlesimlidir. Nadiren
inmemis testis olabilir. ipsilateral renal ve (ireteral anoma-
liler siktir. Flep skrotoplasti ve orsidopeksi ile tedavi edilir
(31,32). Median raphe Kkistleri; Eksternal Uriner orifis ile
anis arasinda raphe boyunca herhangi bir yerde Uretral ve
genital kivnimlarin birlesmesi esnasinda epitelyal veya en-
dotelyal kalintilarin ciltaltinda kalmasi ile olusurlar. Tedavi-
leri tam eksizyondur (31,32).
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