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Hipospadias erkekte Uretranin sik izlenen konjenital defekti olup,
penis ventralini olusturan dokularin gelisiminin bir yetersizligidir.
Kordi ve kapsona benzetilen prepisyum yapilanmasi hipospadiasa
eslik edebilir. Giniimlze kadar birgok siniflamasi yapilan hipos-
padiasin en sik kullanilan siniflamasi 1973’de Barcat'in 6nerdigi
siniflama olup, hipospadik meatus lokalizasyonu ve ortoplastiden
sonra onarimi gereken Uretral defektin gercek uzunluguna gére
siniflandirma énermistir. Duckett 1998’de anterior %50, orta %30
ve posterior olgularin %20 siklikta géraldiguni bildirmistir. Hipos-
padiash hastalarda esas sorun ayakta idrar yapamama ve idrarin
ileriye yénlendirilememesidir. Uretral meatus darligi ve kordiye bagl
olarak erigkin yaslarda sekstel disfonksiyon ve infertilite dnemli bir
problemdir. Hipospadiasa kriptorsidizmin eslik ettigi hastalarda in-
terseks arastirmasi, malformasyonlarda radyolojik degerlendirme
yapiimaldir

Anahtar kelimeler: Birlikteki anomaliler, hipospadias, prezentas-
yon, siniflandirma

Tanim

Hipospadias genel olarak genital tlberkllin yetersiz
virilizasyonuna bagl, penis ventralinde ve Uretrada doku
formasyonunun yetersizligi ile karakterize ve Uretral meatu-
sun penis ventralinde olmasi gerekenden daha proksimale
acildigi konjenital bir anomalidir. Ancak gunumuizde
Moutiquand’in 1995’de tanimladigi klasiklesmis Ug¢li ano-
mali tanimi ile aniimaktadir:

1. Uretral meatusun glans penis ventral yliziinden perineye
kadar ventral ylzde herhangi bir yere anormal aciimasi

2. Penisin anormal ventral egriligi (kordi)

3. Prepisyumun kapsona benzetilen sekilde dorsalde pele-
rin tarz1 fazlalik ve ventralde ise eksiklik seklinde anor-
mal gelismesi.(1)

Penisin ventral egriligi (kordi), bir baslik seklinde yarm
prepisyum, gelismemis korpus spongiozum bir anomali
spektrumu seklinde hipospadiasla genellikle birliktedir. Bu
anomaliler hipospadiasin siddetine gére degisik Ol¢llerde
olabilir. Meatus distalde glaniler ve subkoranal bélgeden

Hypospadias is a common birth defect of the urethra in the male,
and may be defined as insufficient development of the tissues form-
ing the ventral aspect of the penis. Cordee deformity and a hooded
foreskin may coexist with hypospadias. There are various hypospa-
dias classifications, but the most commonly used classification is
Barcat’s classification described in 1973. This classification is based
on the localization of a hypospadic meatus and the real length of the
urethral defect needed to be repaired after urethroplasty. Duckett re-
ported the incidence of anterior, middle and posterior hypospadias
in 1998 as 50%, 30% and 20%, respectively.

The major complaints of hypospadias patients are inability to void
while standing and a downward urine flow. Infertility and sexual dys-
function are important health problems in hypospadic adults due to
meatal stricture and cordee deformity. Hypospadias patients with
cryptorchidism should be evaluated for intersex, and radiologic as-
sessment is necessary in all patients with a malformation syndrome.

Key words: Hypospadias, classification, presentation, associated
abnormalities

baglayarak proksimalde perineye kadar genis bir alanda
acllma gosterebilir. Hipospadias ne kadar proksimalde yer-
lesmis ise ek anomalilerin gorilme sikhgida o kadar artar.
Kordi olarak ifade edilen penisin ventrale dogru anormal
egriligi proksimal olgularda daha sik ve belirgin olmaktadir.
Bazi distal hipospadiasli olgularda kordi hic gdzlenmeyebi-
lir. Distal hipospadiasin dzellikle bahsedilmeyi gerektiren bir
alt grubu megameatus intakt prepisyum (MIP) varyantidir.(2)
MIP bulunan erkek ¢ocuklar, tamamen normal prepisyum,
gizlenmis durumda olan bir genislemis Uretral acikhga
sahiptir. Dolayisiyla, bu anomali stnnetten 6nce siklikla
tespit edilemez ve bazen cerrahi girisim yaralanmasi olarak
yanlis yorumlanir. Duckett ve Baskin’e gore, distal hipospa-
diasin %6’sI kordi ile iliskili olmadigini ifade ettikleri bu var-
yanttan olusmaktadir.(3)

Siniflandirma
Sorensen’in 1953’de gbzden gegcirdigi ve 1987’de
Sheldon ve Duckett’'in dzetledigi gibi hipopadiasin pek ¢ok
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siniflandirmasi yapilmis ve kullaniimistir.(4, 5) Culp 1959’da
ilk kez hipospadiasin dlzeyine gére yapilacak siniflamanin
penisin egdriligine yonelik yapilacak cerrahiden sonra (ortop-
lasti) yapilmasini dikkat ¢ekmistir.(6) GUnimuizde en sik
kullanilan siniflama 1973’de Barcat’in 6nerdigi siniflama
olup, hipospadik meatus lokalizasyonu ve ortoplastiden
sonra onarimi gereken uretral defektin gergek uzunluguna
gore siniflandirma énermistir.(7)

Anterior (distal), orta, posterior (proksimal) hipospadias
seklinde siniflandirma faydalidir fakat daha spesifik anato-
mik ifadeler kullanmak daha anlamli olacaktir (Sekil 1).

Kullanilan tim siniflandirma sistemlerinde glantiler, koro-
nal ve subkoronal hipospadiasi icine alan distal (anterior)
hipospadias olgularin en blylk bdlimund (%50-70) olustu-
rur.(5, 8, 9) Duckett 1998’de anterior %50, orta %30 ve
posterior olgularin %20 siklikta gérildiguni bildirmistir.(10)

Klinik Prezentasyon

Hipospadias ¢ogunlukla yeni doganin ilk fizik muayene-
sinde fark edilir. Tipik olarak, anormal prepisyum dikkati bu
anomaliye c¢eker ve ardindan yapilan ileri degerlendirmede
penil rafenin orta hattan uzaklastigi ve glans penisin ventra-
le eqildigi (kordi) belirlenir. Meatusun buyUkluga igne deligi
seklinde gortlebilir, ancak ¢cogunlukla tikali degildir. Penis
saftinin ventral egriligi ereksiyon sirasinda kaydedilebilir.
Hipospadiasli hastalarda esas sorun ayakta idrar yapama-
ma ve idrarin ileriye yénlendirilememesidir. Buna ek olarak
Uretral meatus dar olabilir. Ayrica kordiye bagli olarak erig-
kin yaslarda seksuel disfonksiyon ve infertilite dnemli bir
problemdir.

Dorsal yerlesimli prepisyum (dorsal hood), degismis
glans penis morfolojisi ve kordiyi iceren 6zellikler ginimuz-
de fetal ultrasonografi ile prenatal dénemde de belirlenebil-
mektedir. Ventrale yer degistirmis meatustan idrar yapildigi-
nin gdézlenmesi taniyr dogrular. ilk makaleler, penoskrotal
hipospadiasi ¢oklu konjenital anomalilerin eslik ettigi ve 29.
ile 34. haftalar arasinda tespit edilen bir durum olarak tani-
masina ragmen (11, 12), daha glincel olarak, izole glantler
hipospadias tanisi 20. hafta gibi daha erken evrede konula-
bilmektedir.(12) Hipospadiasi bulunan bazi erkek cocuklar
gOsterilebilir endokrinopatilere sahip olmasina ragmen,
interseks degerlendirmesi genellikle skrotal veya perineal
uretral acikhgr olanlarla ve hipospadiasa kriptorsidizmin
eslik ettigi hastalarla sinirlandirimalidir.(13, 14) Bu durum-
larda, fizik muayene ve ardindan yapilan karyotipik analizi
sonradan yapilacak degerlendirme ve tedaviye yon verir.

Radyolojik degerlendirme butin hipospadias olgularin-
da gerekli degildir. Fakat embriyogenezin global olarak
etkilendigini dusindirecek rektal yada radial problemler
gibi diger organ sistemlerinin anomalilerinin saptanmasi
halinde driner sistemin ultrasonografik degerlendiriimesi
onerilir. 1975 yiindan énce, hipospadiasi bulunan erkek
cocuklarin intravendz Urografiye ve iseme sistolretrografisi-
ne alinmasi rutin uygulama olarak gérilmekteydi. Bununla
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Sekil 1. Duckett'in hipospadias siniflamasi ve sikliklar
(Duckett JW. Successful hypospadias repair. Contemp
Urol 1992)

birlikte, siddetli hipospadiasin dahi Uretral tomurcugun
metanefrozla birlesmesinin ardindan sekizinci gestasyonel
haftanin 8tesinde gerceklesen bir gelisme duraklamasi
oldugu gergegi gdz 6niinde bulunduruldugunda, Ust idrar
yolu anormallikleri tespit etme olasiigr distktir ve klinik
anlamli lezyonlar %5’in altinda gordiliir.(15-17) Fakat perine-
al ya da proksimal hipospadiasli olgularda yasamin ileri
doénemlerinde bir enfeksiyon kaynagi olacak olan oldukca
blylk utrikll saptanabileceginden iseme sistografisiyle
degerlendirmek makul bir yoldur. Preoperatif olarak sisto-
grafiden daha ¢ok ciddi olgularin onarimindan hemen 6nce
posterior Uretra ve utrikll problemini degerlendirmek ama-
clyla kisa bir sistoskopi tercih edilebilir.

GUndmuzde, rutin olarak yapilan prenatal ultrasonogra-
fiyle birlikte, taramadan elde edilecek verim tahmin edilece-
gi Uzere daha duslk olacaktir. Bu nedenle, radyolojik calis-
malar sadece sik idrar yolu enfeksiyonu gegiren ve anoma-
lisi bir malformasyon sendromunun pargasi olan az sayida
erkek cocugunda yapilimalidir.

Birlikte Bulunan Durumlar

1. Genetik Birliktelikler

Aarskop 1970’de yaptii sitogenetik calismalarinda,
glandler hipospadiash butin olgularin normal karytipte
oldugunu, anormal karyotipe inmemis testisli ciddi hipospa-
diasli olgularda daha sik rastalandigini bildirmistir.(18)
Yamaguchi 1991’de yaptigi bir ¢alismada hipospadiasla
birlikte bulunan ya da bulunmayan kriptorsidizmli 110 hasta
incelendiginde, tim olgularda %6.4 (7/110) kromozomal



anomali saptanirken, sadece kriptorsidizmi olanlarda %4.8
(4/83), sadece hipospadiasi olanlarda %5.6 (1/8), herikisinin
birlikte oldugu olgularda %22.2 (2/9) saptadi.(19)

2. inmemis Testis ve inguinal Herni

Hem hipospadias hem de kriptorsidizm androjen yet-
mezliklerinden kaynaklandigindan, iki durumun bir arada
bulunmasi sasirtici degildir. Yapilan calismalar, hipospadia-
sI bulunan erkek ¢ocuklarin yaklasik %8’inin inmemis testi-
se de sahip olduklarini gdstermektedir. Ayrica, insidansi
hipospadiasin siddetine gore degismekte olup distal olanda
%5 iken kriptorsidizmle birlikte seyreden proksimal lezyon-
larda %32’ye kadar gikmaktadir.(20, 21) inmemis testisle
birlikte hipospadiasin olmasi muhtemel interseks agisindan
ileri degerlendirmeyi gerektirir. Hipospadiasla birlikte ingui-
nal herni ve/vaya hidrosel birlikteligi %9-16 olarak bildiril-
mistir.(22)

3. Prostatik Utrikiil

Bu tam gelismemis yapi, mulleryan kanallar ve Uroge-
nital sinUsten kaynaklanan karisik kdkene sahiptir.
Hipospadiasi bulunan erkek ¢ocuklarinda Utrikilde genis-
leme kaydedilmis olup olasilikla milleryan inhibisyon fak-
tériiniin gec veya yetersiz sekresyonunu veya Urogenital
sinlsiin eksik maskilinizasyonunu gostermektedir.(23)
Distal hipospadiasta bazen genislemis Gtrikil bulunmasi-
na ragmen, hem insidansi hem de biyikligu hipospadia-
sin siddetiyle birlikte artmaktadir. Penoskrotal ve perineal
yerlesimli olgularin yaklasik %1’inde meydana gelir.(17,
23, 24) Geniglemis utrikuller idrar yolu enfeksiyonu ile
sonuclanabilir; ancak daha yaygin sekilde hipospadias
tamiri sirasinda kateterin yerlestiriimesinde giclige neden
olur.

4. Malformasyon Sendromlari

Siklikla kriptorsidizmin eslik ettigi hipospadiasin bir
bulgu olarak sik gorildigi 15 ve daha nadir goraldigu 34
olmak Uzere toplam 49 sendrom bildirilmistir.(25, 26)
Bunlarin arasinda Opitz ve Smith-Lemli-Opitz yer alr.
Hipertelorizm ve hipospadias, benzer klinik belirtileri olan
hem X- gecisli hem de otozoman dominant formlarini igeren
Opitz sendromlu erkeklerdeki anahtar 6zelliklerdir. Diger
bulgular icerisinde hafif ila orta siddetli zeka geriligi ve aspi-
rasyonla sonuclanan yutma guclukleri yer alir.

Smith-Lemli-Opitz sendromu, tek bir metabolik kusura
atfedilen coklu konjenital anomalilerden ilk tanimlananidir.(27)
Bu otozomal resesif rahatsizlik 1:20,000 dogumda meyda-
na gelmekte olup beyaz irktaki prevalansi kistik fibrozi ve
fenilketonurinin ardindan Uglincl siradadir. Etkilenen birey-
de 7-dehidrokolesterol rediiktaz yetmezligi nedeniyle koles-
terol sentezi bozulmustur ve bu yetmezlik zeka geriligi, yiz
deformiteleri, sindaktili ve genital anomalilerle sonuclanir.
Erkeklerde gorllen dis genital bulgu yelpazesi disi fenotip
ile kriptorsidizmli hipospadias arasinda siralanir.

Hipospadiasinda bulundugu 49 sendromun 38’inde
(%78) ayni zamanda mikropenis, inmemis testis ve/veya
skrotal anomalilerin olmasi etyolojide bir endokrinopatinin
oldugunun kaniti gibi gérinmektedir.
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5. interseks Durumlan

Hipospadiasa eslik eden interseks bozukluklarindan
kisaca bahsedecek olursak:

Adrenogenital sendrom: Hipospadiasi bulunan ve tes-
tisleri bilateral palpe edilemeyen bir yeni dogan disi psédo-
hermafroditizm (kadinda yalanci cift cinsiyet) acisindan
degerlendiriimelidir.

Mikst gonadal disgenezi: Bu hastalar disgenetik bant
seklindeki gonadi (streak gonad) temsil eden tek tarafl krip-
torsidizme sahiptir ve siklikla kii¢ik bir fallusa sahiptir.

Erkek psddohermafroditizm: Bu tani c¢ogunlukla
gonadlan palpe edilebilen veya gonadlar palpe edileme-
yenlerde adrenoganital sendromun diglandigi skrotal veya
perineal hipospadiasl yeni dodanlarda disunilir.

Gercek hermafroditizm: Gonadlarda asimetrik inis ve
hipospadias bazen bu erdisi durumunu isaret eder.

Hipospadias ve interseks bozukluklari bir spektrum Uze-
rindeki farkli noktalari olustursalar da, normal blyuklikteki
bir fallusun safti lUzerinde izole Uretra acikigina sahip bir
erkek ¢cocuk nadiren cinsel kimlik ikilemine sahiptir. Bununla
birlikte, skrotum veya perine yerlesimli meatusla birlikte
interseksualite olasigr artar. Benzer sekilde, kriptorsidizmin
eslik ettigi hipospadias interseks bozukluklarini gésterebilir
ve inmemis testis palpe edilemiyorsa, interseksualite riski
%50’ye yaklasir.(28)
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