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PUV-TANIM

PUV, posterior Uretrada konjenital olarak idrar akimini
engelleyen membranoz yapilarin bulunmasidir.

Neonatal donemde yasami
tehdit eder ve optimal tedavi
yapilmasina ragmen, olgularin
%35’inde bobrek yetmezligi ile
sonuclanir.




Ik tanimlama Langenbeck 1802

SINIFLANDIRMA (PUV)

Young klasifikasyonu 1919
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Konjenital obstruktif posterior uretral membran (COPUM)

Dewan, 1993

Tip 4 Prune Belly Sendromunda prostatin yetersiz destegi
sonucu prostatik uretrada katlanma




DEMOGRAFIK VERILER

Prenatal tanidaki ilerlemeler sayesinde PUVIi
olgularin %46’sinda gebelik sonlandirildigindan
iInsidansi giderek azalmaktadir.
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EMBRIYOLOJI

Mezonefrik kanallar kloakaya normalden daha
anteriordan girerse Tip | valv olusur.




EMBRIYOLOJI

Urogenital membranin inkomplet dissolusyonu
sonucu Tip lll valv olusur.




INTRAUTERIN PUV TANI VE TEDAVISI

24. gebelik haftasindan once
PUV tanisi US ile konulamaz.

Bilateral HUN
Dolu ve kalin cidarli mesane
Erkek fetus

Anahtar deligi goruntusu
Oligohidramnios?




PUV + Oligohidramnios varliginda
aspire edilen fetal idrarda iyi renal prognoz bulgulari
varsa 20-32. haftalarda girisim yapilabilir.

Fetal idrarda renal fonksiyonlar
bakimindan iyi prognoz gostergeleri:

Degisken Ongdriilen renal fonksivonlarin durumu
Ivi Kotii
Amnivotik sivi hacmi | Normal veya hafif Orta veya ileri derecede
azalmis azalmis
Renal parankimin Normal veya hafif Belirgin artmis ekojeniteden

sonografik gériiniimii |artmis ekojenite varligi belirgin kistik gériiniime kadar
Fotal idrar biyokimyasi

Sodyum (mEq/L) <100 =100
Klorid (mEg/L) <90 =90
Osmolarite (mEq/L) <200 =200

Bo-mikroglobulin (mg/L) <6 =6




Prenatal ultrason

US disi anomali v } US anomalisi

/ Oligohidramnios Normal amnios sivisi

<24 hft aile ile Renal US ve 3x l

degerlendir . . Periyodik US ile
fetal idrar analizi . .
le prognoz amnios takibi
lyi prognoz h /\
/\ sivisinda N
Matir AC immatir AC azalma 1
Termi bekle Fetal girisim + \ / Termde

N

Prognozu dogum

Erken dogum? belirle




Vezikoamniyotik sant FETAL G I RISIM

Oligohidramniosu ve pulmoner hipoplaziyi
duzeltmede etKkili

Renal fonksiyonlari koruma/duzeltmede
etkisi tartismali

Mesane yapisi ve islevinin korunmasi??

Kanit Duzeyi 1b

Oneri Duizeyi A

Komplikasyon riski % 45

— Premature dogum

— Fetal yaralanma/olum

— Korioamnionitis

— Kateter ttkanmasi/cikmasi

Yasayanlarda KBY %33-63

: Fetal girisim uygulanmayanlarda
' Fetal sistoskopik valv -'ﬁ KBY %19-64

ablasyonu




FETAL GIRISIMIN YARARSIZ OLDUGU
DURUMLAR

Displazi
Artmis parankim ekojenitesi
Kortikal kistler

Eslik eden anomaliler
Kromozom anomalisi %6-8
Multiple anomali

Kotu prognoz gosteren fetal idrar analizi
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YENIDOGANDA KLINIK VE PATOFIZYOLOJISI

AKCIGERLER

Pulmoner hipoplazi
(Yenidoganda en sik olum sebebi)

Fetal pulmoner agacin gelismesi i¢in
amniotik sivi intraluminal basing, volum

ve akim saglayarak onemli katki saglar.




Bobrek Yetmezligi

BOBREKLER
Glomeruler hasar Displazi Tbiler hasar
Obstrulitlf uropati l l
Reversibl BY Irreversibl BY Sodyum ve su kaybini

Baslangig tedavisi ile Kalic renal hasar, sinirlayamaz,

genellikle iyilesir, llerleyici BY ve Yasla artan nefrojenik
mesane disfonksiyonu hipertansiyon diabetes insipidus

ile tekrarlar olusturur.

Liimen ici basing 1

Renal perfuzyon ¥
Glomertiler filtrasyon % Displazinin sebebi??

1- Nefrogenezis sirasindaki yuksek intraluminal basing

% -Q. g@ 2- Ureter tomurcugunun anormal pozisyonundan
T &

i 8 kaynaklanan primer embriyolojik anomali
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Uriner Asit

Neonatal asitlerin %40’ini1 Griner
kaynakli asitler olusturur.

Uriner asit PUV’lu yeni doganlarin
%5 ile %15’inde gorulur.

Artan lUmen i¢i basing nedeniyle
idrar renal fornikslerden
retroperitona sizar.

Retroperitoneal urinoma
(Unilateral-Bilateral)

Peritona gecip uriner asit olusturur Onemli elektrolit imbalansi
JeeiP ® " | Abdominal distansiyona bagl

solunum sikintisi
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MESANE, URETERLER, URETRA

Hidronefroz

Dilate Ureterler

Kalin, trabekule
mesane

Dilate proksimal Uretra

A- "fm




TANIDA KULLANILAN YONTEMLER

LABORATUVAR INCELEME

Dogumdan ortalama 48 saat sonra YD’nin kreatinine
bakilmali, ayni zamanda elektrolitleri kontrol edilmeli.

Kreatinin plato olusturuncaya kadar gunde 2 kez
kreatinin ve elektrolitlere bakilmaldir.




ULTRASONOGRAFI

Fetal US 24. gebelik haftasindan sonra valv tanisinda
degerli bir tetkiktir.
Spesifik tani1 zordur.

Klasik bulgular:

Bilateral hidroureteronefroz

Distandu ve kalin cidarli mesane

Dilate mesane altinda dilate posterior Uretra
Renal ekojenite artisi

Ayirici Tanida:
Bilateral UPB darligi
Prune-Belly sendromu
Bilateral yuksek dereceli refli
. Bilateral obstruktif megaureter
%. /Q\. Konjenital Uretral atrezi

— W Anterior Uretra darlig




VOIDING SISTOURETROGRAFI

PUV tanisinda en onemli tani yontemidir. Dogru tani icin
mutlaka iseme anindaki Uretra goriintisu gereklidir. KD:3, OD:B

.

Normal VCUG

PUV




RADIONUKLID RENAL GORUNTULEME

PMTc.MAG3

v'Plazma akimindan etkilenir
v'Zemin aktivitesi dusuktir

KD:3, OD:B

”D .
Bu nedenle yeni doganlarda en cok tercih edilen ajandir.

PUV’da renal fonksiyonlari degerlendirmek i¢in Uretral sonda
varken bu tetkik yapilimalidir.

Renal maturasyonun saglanmasi i¢cin dogumdan sonra 6-8
hafta sonra gektirilmelidir
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PUV’'DA KLINIK

Yeni doganlar ve sut cocugunda Buyuk cocuklarda

!

Solunum sikintisi
Potter yuzu
Ekstremite deformiteleri A V4
Kotu abdominal kas tonusu
Abdominal kitle

Geligsme geriligi

Letarji

Beslenme sorunlari

Uriner infeksiyon

Uriner asit

Surekli glinduz inkontinansi
Abdominal distansiyon
Uriner infeksiyon

Iseme disfonksiyonu




YENIDOGAN-SUT COCUGU DONEM]

Obstruksiyonun ortadan kaldirilmasi amaclanir

v Erken diversiyon
Uretral (tercihen balonsuz stent) —suprapubik kateter
v Solunum sikintisi varsa
Endotrakeal entubasyon veya
Pozitif basingli ventilasyon
v Serum kreatinin ve elektrolitlere bakilmasi (48 saatten sonra)
v" Sivi elektrolit inbalansinin ve genel durumu duizeltiimeli
v Hasyaya antibiyotik proflaksisi baslanmal
v' PUV tanisini kesinlestirmek icin VCUG

v' Ust sistem dilatasyonu ve bobreklerin durumunu
degerlendirmek i¢cin Uriner sistem ultrasonografisi

olpcg = ~o
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COLLINS VE BUGBEE ELEKTRODLA VALV ABLASYONU

Bugbee elektrodla
mesaneye dogru
ablasyon yapilir.
Pur cut modunda
25 W enerji
kullaniimalidir.




REZEKTOSKOPLA
VALV ABLASYONU

-

Pediatrik rezektoskop ile cut modunda
20-30 W enerji kullaniimalhdir.




SOGUK BICAKLA VALV ABLASYONU

Pediatric Urology

Cold Knife Valvulotomy
for Posterior Urethral Valves
Using Novel Optical Urethrotome

Theodore Barber, Osama Al-Omar, and Gordon A. McLorie
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LASERLE VALV ABLASYONU

Ehrlich RM ve ark. tarafindan1987 yilinda suprapubik girisle
laser kullanilarak ilk valv ablasyonu uygulanmistir.

Holmium:YAG laserle valv ablasyonu




VALV ABLASYONUNDA DIKKAT
EDILMESI GEREKEN DURUMLAR

v'Islem icin gerekli kiigik kalibreli aletler bulundurulmal,
v'Valv ablasyonu, 7-8 gunluk tercihen balonsuz uretral kateter
kullanimini takiben YD'in hidrasyonu, elektrolit dengesi ve
enfeksiyonu kontrol altina alindiktan sonra uygulanmali,
v'Uretral darlik olusmamasi igin olabildigince diisik enerji
kullaniimali,

v'Bugbee elektrod, laser gibi uygulamalarda valv mesaneye
dogru ablate edilerek sfinkter korunmali.

v'Tercihen islem sonrasi 24-48 saat Uretral kateter konulmali.




ABLASYON SONRASI
BEKLENTI

¥

BEKLENTILER
GERCEKLESMEZSE

¥

Kreatinin duzeyinde dusme
En dusuk deger:
(< 0.8mg/dl)*
Ust sistem dekompresyonu
Enfeksiyon gelismemesi

Yetersiz valv ablasyonu veya darlik
Renal fonksiyonlarda yetersizlik
Destek tedavisi
Renal Tx
Mesane disfonksiyonu
Valv mesanesi




GECICI DIVERSIYON

Uretra endoskopik tedavi yapilamayacak kadar ince ise,

Genel durumu bozuksa
¥ O \ 49,
Mesane duzeyinde diversiyon Supra-vezikal diversiyon

Blocksom vezikostomi




Supra-vezikal diversiyon

Valv ablasyonu veya vezikostomi yapilmasina ragmen,
-Ust Uriner sistemde rekdrren Griner infeksiyon varligu,
-Renal fonksiyonlarda iyilesme olmamasi,

-Ust Uriner sistem dilatasyonunda artis olursa uygulanmaktadir.
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DIVERSIYON ABLASYONDAN DAHA iYi|
DEKOMPRESYON SAGLAR MI?

26 PUV ust diversiyonlu bebek
SDBY % 42 (9 yil izlem)

Renal displazi % 85 (renal Unite)
UVJ obstruksiyonu % 4

l Tietjen D, J Urol, 1997

Avantaji yok
Daha fazla cerrahi islem




MESANE FONKSIYONU NASIL ETKILENIYOR

11 bebek supravezikal diversiyon

9 bebek primer valv ablasyonu
Diversiyon grubunda
Detrusor instabilitesi t
Mesane dolum basinci
Max. mesane kapasitesi §
Komplians §
Reimplantasyon orani t

Podesta M, J Urol,2002.




Renal fonksiyonlar icin olumlu prognostik faktorler

v Baslangic tedavisinden 1 ay sonra serum kreatininin <0.8 mg/dL
(KD:3, OD:B)

v" Renal US’de kortikomedauller ayirimin yapilabilmesi

v 5 yasina kadar giindiz kontinansinin saglanmis olmasi

v Pop-off mekanizmasiyla mesane basinglarinin dismis olmasi

v Tani aninda normal gériinimde kontralateral bobrek varhgi

v Ilk VCUG’de refl olmamasi




Renal fonksiyonlar icin olumsuz prognostik faktorler

<X X X X X X X X

Erken gestasyonel yasta PUV tanisi ve oligohidramnios varligi
Bilateral VUR varligi

Baslangic tedavisinden 1 ay sonra serum kreatininin >1mg/dL
1 yasindaki kreatinin degerinin 1.2 mg/dL ve Uzerinde olmasi
Renal displazi bulgusu olan kuguk subkapsuler renal kistler
Renal ekojenitede artis

Renal US’de kortikomeduller ayirimin kaybolmasi

Gunduz kontinansinin saglanamamasi

Detrusor-sfinkter dissinerjisi varligi




Sirkumsizyon

Ust Uriner trakt dilatasyonu
Inkomplet mesane bosalmasi W UTI mp
Yuksek dereceli VUR

Pyelonefrit
Sepsis

PUV’lu cocuklarda UTI
riski %650-%60

l Sirkimsizyon

UTI riski %83-%92
azaliyor




Dusuk kapasite
ve/veya dusuk | +
komplians

S

VALV MESANESI

Poliuri

Azalmis
doluluk hissi

Yuksek
reziduel
idrar

Ust Uriner sistem

bosalmasinda bozulma




VALV MESANE DONGUSU

1 Postvoid rezidii

Hidronefrotik bobreklerde 1 Gerilme
depolanan idrarin mesaneye
drene olmasi | Kollajen

Filament degisiklikleri

Tiseme basincini artirarak
T Mesane duvarinda

isemeye calisma—>

hipoksi
Renal konsantrasyon T Mesane dep0|ama
defektine bagli poliiiri T basinglarinda artis

Renal tubuler hasar T | | Basing renal pelvise geger 11
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PUV & MESANE DISFONKSIYONU

Hastalarin %75’inde var.

Erken Geg

Disik kapasite Normal/yuksek kapasite

Diisiik komplians Reziduel idrarda artis

Detrusor dekompanzasyonu

Yuksek basing

_ Daha buyik Postpubertal

Infantlarda a  cocuklarda ¥ =W Myojenik hasar

Kott komplians H|perkontraktlllte R Olmda,hG sillen U JUrol, 1996
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VALV MESANESI TAKIP VE TEDAVISI

PVR'nin monitorizasyonu

|drar akim hizi dlgimleri

Iseme basinglarinin dlgilmesi

v’ Saatli iseme
v Ikili iseme
v Antikolinerjikler ve/veya alfa blokerler

v Miyojenik hasar varliginda temiz aralikli
kateterizasyon

v' Gece boyu kateterizasyon
v' Desmopressin?

v Cerrahi yontemler
Mitrofanoff proseduri
Augmentasyon sistoplastisi-Nadiren gerekir.




POP-OFF MEKANIZMASI

Hoover ve Duckett, tek tarafli massif VUR'u olan PUV'lu
Infantlarda (VURD Sendromu: Valv, Unilateral reflu, displazi),
reflunun temel olarak displastik ve skarli bobrege oldugu
karsi bobregin ise yuksek mesane basincindan korundugunu
bulmuslardir.

Diger pop-off mekanizmalarti:

1. Buyuk bir mesane divertikulu,
2. Urinoma,

3. Uriner asit olusumu




PUV&VUR

Tani aninda PUV’lu olgularin %50-80°'inde VUR vardir.
PUV sekonder bir reflu sebebi oldugundan tedavi

primer patolojiye yonelik olmali (obstruksiyon kaldiriimali).

Ablasyon veya vezikostomi |
Sonrasi spontan rezoliisyon g

Olgularin%?25-40’inda
aylar ve/veya yillar sonra

Bobrek fonksiyonlari iyi ve
VUR bilateral ise

A: Posterioriiretral valvli bir yeni doganda bilateral yiiksek dereceli reflil,

- . B: Valv ablasyonundan 9 ay sonraki kontrol filminde sagda refliiniin tamamen
Reflu iyilesmesi

rez olzm onaugradig, solda ise reflii derecesinin az a]dzgz gor ulmekte

L daha ksek oranda ol 3
AT E n DAR 0 BA




VUR

Ureteral reimplantasyonda
Komplikasyon riski yuksek

+
(%15-30) il

Sabir

Spontan kaybolma 3 vyl
kadar surebilir

Reflu surtyorsa

4

VCUG ile valv
kalintis1 var mi1?

Video-urodinami ile Py

mesane fonksiyonlarini = ]Ic:ci(nI:&yf(I)nIaF ! fZ:} Re|mplantasyon
degerlendir | fakat reflu suruyor

+
=) Valv ablasyonu
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DAHA BUYUK COCUKLARDA KLINIK

Uriner sistem enfeksiyonu
Inkontinans (En sik rastlanan bulgu)
Iseme disfonksiyonu bulgulari
Bobrek yetmezligi (%35)

Uriner inkontinansin nedenleri

1.Detrusorle ilgili anormallikler
a.Asir aktif mesane
b.Overflow inkontinans
c.Kotu komplians

d.Miyojenik yetmezlik
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2. Yetersiz valv ablasyonuna
sekonder yuksek basingli iseme
3.Detrusor sfinkter dissiner;jisi
4.Nefrojenik kaynakli polidri
5.Kotu kompliansa sahip valv

mesanesi varligi




PUV’'DA TANI TEDAVI ve TAKIP PROTOKOLU

Ultrasonografi ve Voiding sistouretrografi
Renal fonksiyonlari ve elektrolit bozukluklarini degerlendir

Taniyi dogrula

¥

Mesane drenaiji

Ihtiyag varsa
nefrolojik bakim J/

/ Bebek stabilse valv ablasyonu L\
v

Ust Uriner traktta dilatasyonda ve | | Stabil fakat iyilesme yok | ilerleme yok ve bebek hasta
bobrek fonksiyonlarinda iyilesme 1 ‘1’

‘1’ Diversiyon dusun
Yakin takip A

Uriner enfeksiyon takibi

Renal fonksiyon takibi

Gece politrisi ve mesanenin asiri
genislemesi yonuyle takip

Stabilizasyon yok

v
» Renal fonksiyonlarda progressif kayip L -
= Rekurren enfeksiyon € 1 > Kisa donem
" Kotd bosaltma Rezidil valvi cek et
$¢ —>| = Bosaltmiyorsa temiz aralikli kateterizasyon ESPU 2016

Gece boyu drenaj dusun
Alfa-bloker dusun
Asirl aktif mesane varsa antikolinerjikler

Uzun donem

Augmentation ve Mitrofanoff diigtin




SONUC OLARAK

v PUV 6nemli etkileri intrauterin gelisen, tum uriner
sistemi yasam boyu etkileyen agir bir anomalidir

v Tedavisi yasam boyu surer
v' Her donemin oncelikleri var

v Olguya gore tedavi plani yapilimal

v' Tum hastalarda yasam boyu renal ve mesane
fonksiyonlarini takip etmek gerekli (KD:3 OD:B)

v Takipte Nefroloji destegi gerekir.
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