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Ozet

Mukoza kapli perineal kitle bulgusu veren kismi arka
bagirsak duplikasyonu, difallusu, penoskrotal hipospadia-
st ve penoskrotal transpozisyonu olan bir yenidogan sunul-
du. Yenidogan doneminde perineal kitle eksize edildi, ayni
seansta rudimenter fallus da eksize edilerek difallus tedavi
edildi. Penoskrotal hipospadias ve penoskrotal transpozis-
yon altinct ayda tedavi edildi. Histopatolojik incelemede
eksize edilen kitlenin bagirsak mukoza ve miiskiiler tabaka-
larini icerdigi saptandi. Bu olgu antenatal donemde peri-
neye riiptiire olan kaudal duplikasyon sendromunun orta
dereceli bir goriiniimii olarak degerlendirildi.

Anahtar kelimeler: Difallus, penoskrotal hipospadias, pe-
noskrotal transpozisyon, arka barsak duplikasyonu

Summary

Diphallus, penoscrotal transposition and partial hindgut
duplication which points the symptom of perineal mass

In a newborn infant with a mucosal-lined perineal mass
associated with diphallus, penoscrotal transposition and
penoscrotal hypospadias was presented. Perineal mass
was excised and diphallus was corrected by excising the
rudimanter phallus at same time. Penoscrotal transpositi-
on and hypospadias were corrected later. The histopatho-
logical examination revealed that the mucosal-lined peri-
neal mass contained the intestinal tissue which consist of
tunica muscularis and mucosa. This case was evaluated as
a mild form of the caudal duplication syndrome that had
ruptured antenatally through the perineum.

Key words: Diphallus, penoscrotal transposition, penos-
crotal hypospadias, hindgut duplication

Giris

Penil duplikasyon (diphallia) ¢ok ender goriilen kon-
jenital bir anomalidir. 5 milyon dogumda bir goriiliir.
Duplikasyonun boyutu ve eslik eden anomalilerin sa-
yist degisir. Bu anomali 2 primer sinifa ayrilir. Tam
difallus; hem glans hem de penil saftin tam duplikas-
yonudur. Kismi difallus ise, yalnizca glansin tam
duplikasyonudur. Ek anomaliler mesane ekstofisi,
kloakal ekstofi, duplike mesane, skrotal anomaliler,
ayrilmis simfizis pubis, intestinal anomaliler ve im-
perfore aniisten olusur. Bu deformitenin embriyoloji-
si tam anlagilmamugtir. Fakat Hollowell ve ark. bu-
nun mezodermal bantlarin fiizyonunun yetersizligin-
den ya da iki iiretral gelisimi ¢evreleyen mezoderm-
den dolay1 olustugunu sdylenmektedir (kaynak yok).
Kismi difallusun tedavisi duplike nonkomiinike
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glansin eksizyonu, tam duplikasyonda ise, daha az
gelismis penil yapi ve {iretranin eksizyonudur. Geni-
toliriner degerlendirme herhangi bir tedaviden 6nce
yapilmalidir. Genellikle iiretra ve mesane duplikas-
yonu, kloakal ekstrofi, anorektal atrezi, vertebra ano-
malileri gibi diger sistemik malformasyonlarla bera-
berdir (2:3.7),

Kolon fonksiyonunu 6nleyen nedenler arasinda cekal
ya da sigmoid volvulus, ender neoplastik lezyonlarin
cesitli tipleri, anormal konjenital peritoneal bantlar,
arka bagirsak duplikasyon ve kolonun konjenital seg-
mental dilatasyonu vardir. S6z konusu defektin oldu-
gu kolon segmentinde peristaltizm yetersizdir ve te-
nia coli yoktur. Hem proksimal hem de distal kolon
fonksiyonel ve anatomik olarak normal oldugu za-
man, cerrahi rezeksiyon yeterli olur. Ozet olarak, in-
testinal patoloji; obstriiksiyon, cerrahi rezeksiyon ve
primer anastomoz ile kolayca tedavi edilebilir. Fonk-
siyonel obstriiksiyonlarin ¢ok sayida nedeni vardir ve
cerrahi olmayan yaklasim genellikle tercih edilir.
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Sepsisi ve birlikte peritonitisi olan ¢ocuklar diginda,
anatomik kolonik obstriiksiyonu olan ¢ocuklar giinii-
miizde cocuk cerrahisi girisimleri ile basariyla tedavi
edilmektedir. Arka bagirsak duplikasyonu, aniis, rek-
tum ve distal kolonun tam veya kismi duplikasyonu,
penil duplikasyonlarla beraber goriilen ender bir ano-
malidir (27-8),

Normalde genital tiiberkiil iki genital sigkinligin iize-
rinde kranial pozisyonda gelismelidir. Penis iki skro-
tal yarim arasinda yakalanabilir ve penoskrotal ala-
nin fiizyonu ile birlikte olabilir. Penis ve skrotum
arasindaki sinir, proksimal meatustan penisin dorsal
kenarina uzanan iki oblik rafe tarafindan sekillendi-
rilebilir ©),

Penil duplikasyon, kismi arka bagirsak duplikasyo-
nu, penoskrotal transpozisyon (PST) ve penoskrotal
hipospadiasi iceren anomali grubuna sahip yenido-
gan, ender goriilmesi nedeniyle sunuldu.

Olgu Sunumu

Kuskulu genital yapi én tanist ile cocuk sagligi ve
hastaliklart kliniginde yatmakta olan 1 aylik erkek
bebek, anormal genital yapinin cerrahi onarimi
amact ile konsiilte edildi. Normal gebeligi takiben
vajinal yolla dogan hastanin aile dykiisiinde akraba
evliligi, annenin gebeligi sirasinda enfeksiyon, X 1s1-
nina maruz kalma ve ilag kullanim éykiisii yoktu. Fi-
zik muayenede goriiniir anomaliler yalnizca perine
béolgesindeydi. Ilk bakista iki penis goriildii. Bunlar-
dan biri orta hatta yasina gore normal biiyiikliikte,
iki korpus kavernozuma sahip ve glanuler yapisi nor-
maldi. Diger penis orta hattin solunda normalden
daha kiiciik boyutlarda (rudimenter fallus) ydi. Nor-
mal goriiniimlii penis ile proksimalde birlesiyordu ve
eksternal iiretral mea goriinmiiyordu. Penil dupli-
kasyona ek olarak PST vardi. Normal biiyiikliikteki
peniste proksimal hipospadias ve ciddi kordi dikkat
cekiyordu. Her iki testis skrotumda ve normal biiyiik-
liikteydi. Genital anomaliye ek olarak perinede aniis
ile hipospadik eksternal mea arasinda orta hatta yer
alan 2x2x1.5 cm boyutlarinda agik kirmuzi renkli
tizeri mukoza kaph kitle vardi. Aniis ve rektum mu-
ayenesi normal bulgular verdi. Fizik muayenede bas-
ka bir anomali saptanmadi (Resim 1,2).

Karin ultrasonografisinde iiriner sisteme ait anoma-
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Resim 1. Penil duplikasyon (solda rudimenter fallus), penos-
krotal transpozisyon, hipospadias ve perineal kitleden olusan
anomali grubunun transvers planda ameliyat 6ncesi sematik
goruniumii.

Resim 2. Penil duplikasyon (solda rudimenter fallus), penos-
krotal transpozisyon, hipospadias ve perineal kitleden olusan
anomali grubunun makroskopik goriiniimii.

Resim 3. Eksize edilen perineal Kitlenin histopatolojik gorii-
niimii: Tunika mukoza, tunika submukoza ve tunika musku-
laris (H&E, x10).

li saptanmadi. Kontrastli kolon grafisi normal ano-
rektum ve kolonu gosterdi. Voidingsistoiiretrografi
(VSUG) normal boyutlarda mesane ve iiretranin var-



A. Dilsiz ve ark., Difallus, penoskrotal transpozisyon ve perineal kitle bulgusu veren son barsak duplikasyonu

higim ortaya koydu, vezikoiireteral reflii yoktu. Kro-
mozom analizinde normal karyotip (46 XY) tespit
edilirken, kromozomal anomali tespit edilemedi.

Perineal kitle eksize edildi. Kitlenin histopatolojik
incelemesinde iyi differansiye kolonik intestinal mu-
koza ve muskuler tabaka gézlendi (Resim 3). Ayni se-
ansta rudimenter fallus eksize edilerek difallus diizel-
tildi.

Hasta 6 aylik olunca PST tek evreli onarimla (PE-
ROVIC) diizeltildi. Hipospadias onarimi ayni seans-
ta proksimal flep (perineal ciltten hazirlanan) tekni-
gi ile diizeltildi. Hastanin daha sonraki 1 yillik izle-
nimlerinde iiriner ve intestinal bogalti fonksiyonla-
rinda bozukluk saptanmadi.

Tartisma

Penil duplikasyon 5 milyon dogumda bir goriilen
ender bir anomalidir ®). Duplikasyonun derecesi ve
ek anomalilerin say1 ve cesitliligi oldukca fazladir.
Penil duplikasyon 2 temel gruba ayrilir: Komplet
duplikasyonda; her birinde 2 korpus kavernozum ve
bir korpus spongiozum olan tam penil duplikasyon
vardir. Duplike penis kiigiik ya da rudimenter oldugu
zaman kismi duplikasyon admi alir. Her peniste
yalnizca 1 korpus kavernozum 1 korpus spongiozum
oldugu zaman bifid fallustan s6z etmek gerekir (.
Bu siniflamaya gore sundugumuz olgu i¢in kismi
komplet duplikasyon tanimlamasi uygun olur.

Daha 6nce yaymlanan olgu sunumlar incelendigin-
de, penil duplikasyona eslik eden anomalilerin sayisi
degismektedir ). Penil duplikasyonun derecesi ile
eslik eden anomaliler arasinda iligki oldugu iddia
edilmektedir. Tam duplikasyonlar daha agir anoma-
lilerle beraberdir (. Ancak, bu bilgi her zaman dog-
rulanmamistir. Ek anomalilerden biri de intestinal
anomalilerdir. Bunlarin da en sik olani imperfore
aniistiir. Arka bagirsak duplikasyonu cok seyrek go-
riliir. Sundugumuz olguda arka bagirsak duplikasyo-
nu anorektum ile siirli kismi bir duplikasyondur.
Rektal duplikasyonlar da GIS duplikasyonlarinin en
ender goriilenidir. Kistik veya tubuler olabilen bu
duplikasyonlar hemen daima retrorektal yerlegimli-
dir. Klinik olarak siklikla giderek biiyiiyen presakral
kitle bulgusu verir. Intestinal ya da iiriner tikaniklik
semptomlar verecek kadar biiyiiyebilir, anterior sak-

romeningomiyelosel, sakrokoksigeal teratom ile ka-
risabilir ). Sundugumuz olguda duplike rektum nor-
mal rektumun anteriorunda ve perinede yer almakta-
dir ve bu yerlesimle klasik duplikasyonlardan farkli-
dir. Ayrica, disartya dogru biiyliyen kitle bulgusu
vermistir. Kitlenin klinik ve histopatolojik bulgular:
rektal duplikasyon tanisi i¢in Ladd ve Gross’un orta-
ya koydugu kriterlere sahip oldugunu gostermekte-
dir. Bu kriterler: 1-Gastrointestinal kanalin bir kism1
ile devamlilik ya da yakinlik, 2-Diiz kas kilif1, 3-Gastro-
intestinal kanalda normalde goriilen mukozal tabaka
varligidir. Sundugumuz vakada perineal kitle peria-
nal yerlesimli ve histopatolojik olarak distal gastroin-
testinal kanal mukoza ve kas tabakasint icerdiginden
yukaridaki kriterlere tam uyumludur 3.5,

Penil duplikasyonun embriyogenezisi tam olarak
aciklanamamigtir. Daha 6nce yayimlanan olgularin
hemen hepsinde az veya ¢ok sayida ek anomaliler
bildirilmistir. Tek olguda {iriner, genital, distal gas-
trointestinal ve vertebra anomalilerinin goriilmesi
embrionun kaudal gelisiminde bir defekti diisiindiir-
mektedir. Olgumuzda oldugu gibi genital ve rektal
duplikasyonun birlikteligi inkomplet kaudal ikiz ge-
lisim teorisini desteklemektedir (1). Embriyolojik ge-
lisim sirasinda kloakal membranin longitudinal dup-
likasyonu ve mezodermin duplike kloakal membran-
lara gocii iki genital tiiberkiiliin olusumuna izin vere-
rek penil duplikasyona yol acabilir. Kloakal mem-
branlarin duplikasyonu ayrica mesane, iiretra, rek-
tum duplikasyonunu da agiklayabilir.

Sundugumuz olguda duplike rektumun, disartya dog-
ru biiyiimiis ve mukoza ile kaplanmus kitle goriintiisii
prenatal donemde rupture olan kistik duplikasyonu
ya da anorektum ile sinirli tubuler duplikasyonun
prolapsusunu akla getirmektedir. Thomas ve ark. an-
tenatal kaudal duplikasyonun antenatal rupturu sonu-
cu olustugunu diisiindiikleri, mukoza kapli hemiperi-
neal anomalili bir bebegi sunmustur ©). Lezyonun
anal kanal lateralinde yer almasi ve penil duplikasyo-
nun olmamasi nedeniyle sundugumuz olgudan ayril-
maktadir. Olgumuz bu goriintiisii ile literatiirde tek
goriilmektedir.
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