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Konjenital Megauretra Nedir?

Konjenital Megauretra (KMU), penisin gafti boyunca uzanan ve ona seklini ve ereksiyon
fonksiyonunu veren "korpus spongiosum" ve "korpus kavernozum" adi verilen siingerimsi
dokularin kismen veya tamamen yoklugu durumunda ortaya ¢ikar. Uretra, bu dokularin altinda
seyreder. Doku destedi olmadan Uretra genisler ve ¢ok buyUk bir Gretraya donusur, bu nedenle
"megadretra” adini alir (Yunanca "megalo"=biiylk kelimesinden). idrar megalretrada birikerek
penisin idrar dolu bir balon gibi gérinmesine neden olabilir. Dokular gevsek oldugundan, idrar
gecisi iyi gerceklesmez. idrar peniste birikebilir ve geriye dogru akabilir, bu da mesanenin,
ureterlerin ve bobreklerin geniglemesine yol agabilir. Bebek idrarini iyi yapamiyorsa, sonunda
amniyotik kesede ve bebegin etrafinda sivi eksikligi olacaktir. Bunun sonucunda da amniyotik
sivi eksikligi, dokuz aylik hamilelik boyunca bebegin akcigerlerinin ve bagirsaklarinin

blylumesini etkileyebilecektir.
KMU nasil olusur?

KMU’nin nasil olustugu kesin degildir. Birka¢ vakanin bildirildigi gok nadir bir olgudur. KMU
olan bebeklerin yaridan fazlasinda kalp, bagirsak ve ekstremiteler de etkilenecektir. Birgok
organ etkilenebilecegi icin fetusun ultrasonografi ile detayh bir incelemesi yapilmalidir.

Bulgulara bagli olarak genetik analiz 6nerilebilir.
KMU ile kromozomlar nasil iligkilidir?

Kromozomlar, genetik bilgimizin gogunun saklandidi hicre ici yapilardir. Genellikle, her bir
ebevenyden 23 tane gelen 46 kromozoma sahibizdir. Spesifik genetik problemler KMU’lu
bebeklerde nadiren gorulur, ancak kromozom analizi yapildiginda rastgele genetik problemler

saptanabilir.
Daha fazla test yaptirmali miyim?

Birgok hasta bebeginin durumu hakkinda daha fazla bilgi almak icin ek testler yaptiracaktir. Bu

testler arasinda:
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o Fetal ekokardiyografi: Bebegin kalbini degerlendirmek igin 6zel bir ultrasonografi
muayenesi

e Amniyosentez: Bebegdin kromozomlarini degerlendirmek amaciyla ultrason egliginde
yapilan invaziv bir prosedurdur ("karyotip" adi verilen yapisal analizi ve "mikrodizi" adi
verilen detayli analizi igerir). Bu iglem, anne karnindan ince bir igne ile gebelik kesesine
girilerek, fetlisii gcevreleyen amniyon sivisindan az miktarda bir miktar alinarak yapilir.

e Fetal mesane bosaltilmasi: Bebegin karnindan mesanesine ¢ok ince bir igne
yerlestirilerek az miktarda idrar ¢cekilmesiyle yapilan, ultrason rehberliginde yapilan
invaziv bir islemdir. Bir laboratuvar, idrarda yltzen fetal hiicrelerdeki kromozomlari analiz
edecek ve ayrica bebegin bobrek fonksiyonunu belirlemek igin fetal idrar analizi
yapilacaktir. Sonuclara dayanarak, anne ve bebek igin daha iyi bir karar verilebilir.

¢ MR taramasi: Bebegin net goruntulerini olusturmak igin gugli manyetik alanlar
kullanarak yapilan bir goruntulemedir. MRI, ultrasonun taniyi kesin olarak
belirleyemedigi durumlarda, 6zellikle bebegdin etrafindaki sivinin 6nemli dlgude azaldigi

veya bebegin pozisyonunun net goéruntulemeyi engelledigi durumlarda faydalidir.
Gebelik sirasinda takip edilmesi gerekenler nelerdir?

KMU’lu bebekler gebelikte sorun yagama riskine sahiptir ve cogu uzman, amniyon sivisi
seviyelerini, penis, mesane, ureter ve bobreklerin buylime derecesini yakindan izlemek ve
bdylece bébreklerin fonksiyonunu dolayli olarak gézlemlemek amaciyla en az 4 haftada bir

dizenli ultrason muayenesi onerecektir.

Birgok kadinin bebegin etrafinda az miktarda amniyotik sivi olur veya hi¢ olmaz. Bu duruma
oligohidramnios veya anhidramnios denir. Bu, dogum sirasinda akciger sorunlarina
(¢ogunlukla immatdrite) yol agabilir. Bazen, amniyotik sivinin tikaniklik nedeniyle hi¢ olmadigi
durumlarda, doktorlar siviyi digsari gikarmak igin bebegin mesanesine bir kateter yerlestirmeye

karar verebilir ve bdylece sivinin bebegin vicudunun etrafinda yeniden birikmesi saglanabilir.

Bu prosedurun cgesitli riskleri vardir ve yalnizca uzmanlasmis merkezlerde mevcuttur.
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Dogduktan sonra bebegim igin ne anlama geliyor?

Bebek dogdugunda, fazla derili buyuk, geniglemis bir penis fark edilir. Bazen, idrar sisteminde
biriken idrar miktarina bagl olarak karin da oldukga genigler. Gebelikte anhidramnios varligina
ve dogumdaki gebelik haftasina bagli olarak, ¢esitli derecelerde solunum problemi de

gozlemlenebilir.

Bebegin, yenidogan uzmani tarafindan tam bir degerlendirmesi yapilacaktir. Bobreklerin
islevini kontrol etmek icin yeni kan testleri yapilmalidir. Bebek stabil hale geldiginde, ¢cocuk
cerrahlari bebegdi degerlendirecek ve ebeveynlerle sorunun iglevini ve kozmetik yonlerini
dizeltmek igin gerekli olan ameliyatlar hakkinda gorisecektir. Bebedin 6zellesmis bir
hastanedeki yogun bakim tnitesine yatiriimasi ve dogumdan sonra haftalarca hastanede

kalmasi gerekebilir.

Buyuduklerinde, KMU'lu bebeklerde bobrek hasari olabilir. Hastaligin derecesine bagli olarak,
bobrek filtrasyonuna yardimci olmak igin diyalize ve sonunda bodbrek nakline ihtiyag
duyabilirler. Ayrica, yetiskin olduklarinda, bu bireylerin gogu cinsel iglev bozuklugu ve

dogurganlik sorunlari yasayabilir.
Tekrarlayacak mi?

KMU igin genetik bir neden tespit edilmemigse tekrarlama riski ¢cok azdir.

Baska hangi sorulari sormaliyim?

e Dogum sonrasi bebegimle ilgilenecek doktor ekibiyle tanisabilir miyim?
e Bodbrekler normal olarak ¢alismazsa ne olur?

e Genetik bir durum tespit edilirse ne olur?

e Cocugum blyurken ne tir problemler beklemeliyim?

e Ne tur cerrahiler gerekecek ve nasil sonuglar beklemeliyim?
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