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Bevezetés

A kiils6 genitalidk rendellenességei kiilondsen zavardak a sziilok szamara. A szaporitd szervek

allapota érzelmileg is fontos a jovO generacidjanak biztositasa szempontjabol.

A hypospadiasis a fiukat és a férfiukat érzelmileg szamos modon befolydsolhatja, kezdve a
altal a betegeket magukat ,kiilonbozonek™ és ,kisebb rendiinek” érezhetik, mely szamos
kedvezdtlen pszichés allapotot (depresszio, szorongas, bizonytalansag, frusztracio, diih, sértddés,
szégyenldsség, tehetetlenség stb.) hozhat 1étre. Hosszll tdvon ezek a negativ hatdsok a pszichés, a

szocialis és a szexualis funkciot is karosan érintik.

Az urethra egy “cs6”, mely a hugyhdlyagot a kiilvilaggal koti 6ssze. Az urethranak azonban nem
csak kivalasztd szerepe van mindkét nemben, hanem a férfiak természetes nemzoképességét is

befolyasolja az ondo tovabbitasanak biztositasa révén.

A nemi szervek és a vizeletelvezetd rendszer fejlédése komplex folyamat eredménye. A
vizeletelvezet6 rendszer részei a vesék, a hugyvezetékek (uréterek), a huigyhodlyag és a hugycso
(urethra). Fejlédéstani szempontbdl a vesék és az uréterek a kozépsé mesodermabdl fejlédnek, mig
a hugyholyag és az urethra az urogenitalis sinusbodl jon létre. Szamos fejlddési rendellenesség
fordulhat eld és ezek spektruma is igen széles lehet, az izolalt — csak a vizeletelvezetd rendszert
érintd — defektustdl egészen a mds szervrendszerek fejlédési rendellenességeivel vald

kombindcioig.

Az urethra fejlodési rendellenességei filkban a pénisz, a penisz rendellenességei az urethra
anatomiai eltéréseivel jarnak. Leadnyokban az urethra fejlédési rendellenességei izolaltak is
lehetnek, a kiilsé genitalidk rendellenességei nélkiil. Sebészi kezelés funkcid kiesés esetén vagy

kozmetikai megfontolasbol jon szoba.



A hypospadiasis a hugycsé leggyakoribb fejlddési rendellenessége fitkban, melynek altalaban
harom anatémiai jellemzdje van: (1) a hugycs6 a varhato helyétdl proximalisabb és ventralis oldali
nyilasa, (2) a penis ventral felé torténd gorbiilete (chorda) valamint (3) a fityma ventralis
hasadtsaga. A kiilsé hugycsonyilas ventralis elhelyezkedésétdl fiiggden un. disztalis (glandularis,
coronalis és subcoronalis); kozépso (disztalis penalis, penalis €s proximalis penalis); valamint

proximalis (penoscrotalis, scrotalis és perinealis) formakrol beszélhetiink (1. abra).
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1. abra: A hypospadiasis kiillonbozé sulyossagt formai

Tobb mint 200 fajta miitéti megoldds ismert a férfi huagycsé leggyakoribb fejlédési
rendellenességének korrekcidjara, ami azt is jelenti, hogy nem létezik egy olyan tipusti miitét, mely
minden forméra alkalmazhat6 lenne. A hypospadiasis miitéti korrekcioja nagy kihivast jelent a

gyermeksebészek, gyermekurologusok szadmara.

A hypospadiasis miitétek célja, hogy egy egyenes (chorda, vagy gorbiilet nélkiili) péniszt
képezziink (chordectomia). Tovabba, hogy az urethra a varhaté helyének megfeleléen a glans
csucsan kello tagassaggal és alakban nyiljon (urethra- és meatusplasztika), valamint a glans

crer

plasztika).



A rekontrukcid egy-, vagy két lépcsOben torténhet. Disztalis tipusu hypospadiasis esetén a
leggyakrabban alkalmazott beavatkozasok a kovetkezok: MAGPI (meatal advancement and
glanuloplasty), Beck (urethral elongatio), Mathieu, Thiersch-Duplay és Snodgrass vagy TIP

(tubularised incised plate) miitétek.

Altalanos szabély, hogy az egylépcsés miitétre a disztélis és kozépséd szakaszra kiterjedd, nem
szamottevod chorda nélkiili esetekben keriil sor. Mig két 1épcsds mutétet a proximalis formakban,
sulyos vagy kifejezett pénisz gorbiilet, illetve Un. ,,megnyomoritott” (tobbszords ¢€s sikertelen

korrekcion atesett) hypospadiasis esetén alkalmazunk (1. Tabla)

Single-stage repair

1. Urethra reposition 2. Tubularising urethral plate 3. Pedicle flap
i) MAGPI i) Thiersch-Duplay 1) Meatal-based flap
“Mathieu”

i) Y-V  glanuloplasty
modified Mathieu

i) Beck’s procedure ii) Tubularised incised plate (TIP) iii) Duckett onlay
“Snodgrass”
iii) Urethral augmentation iv) Duckett inlay

“Snod-graft”

Two staged repair

Stage | Chordectomy + free full-thickness (Wolf) graft from inner prepuce or buccal
mucosa
Stage Il Tubularising the graft as in Thiersch-Duplay

A pszichés és az érzelmi hatdsok jobb megértésével és ezek figyelembe vételével, a mitét idopontja

napjainkra egyre fiatalabb (egy-, masfél éves) életkorra tevodott at.



Célkitizések

A dolgozatom célkitlizése a férfi hugycsé leggyakoribb fejlodési rendellenességének, a
hypospadiasisnak, és a férfi és n6éi hugycsd, valamint gyermekkorban ritkdbban el6fordulo

genitalidk fejlodési rendellenességeinek sebészi kezelésében elért eredményeinek bemutatésa volt.

Az elmult évszazadban a hypospadiasis sebészeti kezelésére tobb szaz miitéti megoldas keriilt
kozlésre jelezve, hogy egyik eljaras sem hozta meg a remélt eredményt. Ezért a hypospadiasis
kezelésére tobbek szerint nem csak 0j miitéti megoldasokat kell keresni, hanem a mar megléviket
kellene javitani, modositani, finomitani. Ertekezésemben ilyen technikai modositasrol,

finomitasrol 6hajtok beszamolni.

Ertekezésem maésodik részében a férfi és néi hugycsd és kiilsd genitalidk igen ritka fejlodési
rendellenességeinek komplett kezelésével foglalkozom. Ezek a ritka anomalidk komoly kihivast
jelentenek még a tapasztalt gyermek urologusok és gyermeksebészek szamara is, mivel ezen ritka
fejlédési rendellenességekrdl nincs, vagy alig talalhato utalas, mind a kézi konyvekben, mind az
irodalomban. Ezért ezen esetekben gyakran az individudlis korrekcios lehetdségek mellett multi-

disciplinaris és nemzetkozi egyiittmiikodés is sziikséges.

Ertekezésemben az aldbbi témakkal 6hajtok foglalkozni:
1. A leghatékonyabb sebészi kezelés keresése disztalis hypospadiasis esetén:
a. behasitott urethralemez tuburlarizalasaval végzett urethroplasztika-Snodgrass

b. Y-V glanduloplasztika, modositott Mathieu miitét

C. a Snodgrass és a modositott Mathieu miitét 6sszehasonlitasa



2. A ritka velesziiletett €s szerzett urethra, pénisz és kiilso genitalis rendellenességek sebészi

kezeléseinek tanulmanyozasa:

a. velesziiletett hats6 hugycsdpolip
b. komplett penoscrotalis transpositio és ectopias penisz extrém sulyos formaja és

sebészi kezelése

c. urethra rendellenességgel tarsult penalis granuloma annulare
d. gyermekkori priapismus

e. hatso cloaca jarulékos urethraval

f. paraurethralis cystak Gjsziilott leanyokban

g. ujsziilottkori vagindlis prolapsus szemikonzervativ kezelése



Behasitott urethralemez tuburlarizalasaval végzett urethroplasztika-Snodgrass

Célkitiizés: A szerzok distalis penalis €s sulcus coronarius szintli hypospadiasis korrekcidjara
hasznalt behasitott urethra lemez tubularisatios mutétjének (Snodgrass miitét) kozéptava

eredményeit értékelik.

Beteg és modszer: A szerzOk retrospektiven értékelték azon betegek postoperativ szakanak
alakulasok, akik 1998 és 2002 kozott behasitott urethra lemez tubularisatios mutéten estek at
distalis hypospadiasis miatt. Minden betegnél Warren Snodgrass altal leirt mutéti technikat

alkalmaztak.

Eredmények: 54 beteg dokumentacidja kertilt értékelésre. A gyermekek atlagéletkora 42,7 honap
(17-207 honap), az atlagos nyomon kovetési idészak 27,6 honap (2-55 honap) volt. 27 beteg
esetében enyhe-kozepes foku meatus stenosist észleltek, amely rendszeres intermittald tagitast
igényelt. 4 beteg esetében ismételt korhazi felvétel valt sziikségessé a meatus tagitas és a neourethra
stentelése céljabol, melyet altaldnos anaesthesiaban tortént. 5 betegnél a sikertelen tagitasokat

kovetden meatotomiat is kellett végezni.

Kovetkeztetés: SzerzOk tapasztalata szerint a Snodgrass miitét utan kor alaku, rigid, sztkiilésre

hajlamos, rendszeres tagitast, esetleg meatotomiat, 1igényld neomeatus alakulhat ki.

Modositott Mathieu miitét - Y-V glanduloplasztika

Célkitilizés: Tanulmanyunkban arra kerestiink valaszt, hogy a mddositott Mathieu mitét (Y-V
glanduloplasztika) utan visszahagyott (atmeneti) transurethralis katéter mennyiben befolyasolja a

primer hypospadiasis miitéti korrekcidjanak sebészi kimenetelét €s a postoperativ vizelést.

Betegek és Modszer: Otvenkilenc fiul esett 4t primér Mathieu szerinti hypospadiasis miitéten,
melyet Y-V glandulaplasticaval egészitettiink ki (modositott Mathieu miitét). A elsé 37/59
betegben (A csoport) a miitétet kovetden katéter nem keriilt visszahagyasra. A maradék 22/59 beteg
(B csoport) esetén a fajdalmas posztoperativ vizeletiirités miatt az urethraba (5Fr-es atmeneti)

katéter keriilt visszahagyasra, melyet a miitétet kovetden 24-48 6ra mulva tavolitottunk el. Mindkeét



csoport betegeiben caudalis vagy pendlis perioperativ blokadot alkalmaztunk. A miitétet kovetd
kezdeti vizeletiiritéseket, a vizelet retencidt, a meatus stenosist és a fisztula kialakulasat

vizsgaltunk. Az eredményeket statisztikailag elemeztiink.

Eredmények: A mitétet kovetd elsé vizelés az A csoport minden betegében nagy fajdalommal jart
(p<0,05). Ugyanebben a csoportban a miitét utan 8/37 beteg tobb mint nyolc 6ran at nem tudott
vizelet iiriteni. Vizelet retenci6 5/37 betegben (13,5%) jelent meg, ezekbdl 3/5 katéter behelyezést
igényelt (p<0,05). Meatus stenosis 6/37 (16%), urethrocutan fisztula 5/37 (13,5%) betegben jelent
meg. A B csoport betegeiben a katéter eltavolitast kdvetden az elsd vizeletlirités konnyen ment.
Urethrocutan fisztula csak 1/22 betegben jelent meg. Ebben a csoportban meatus stenosis egy

betegben sem alakult Ki.

Osszefoglalas: A miitétet kdvetden atmenetileg visszahagyott transurethralis katéter mellett a
vizeletiirités konnyebb és nem alakul ki vizelet retencid. Katéter visszahagyasa a moddositott

Mathieu miitétet kovetden csokkenti a fisztula és a meatus stenosis kialakulasanak valoszintiségét.

Snodgrass és médositott Mathieu hugycsoképzo miitét 6sszehasonlitas

A distalis hypospadiasis korrekcidjara végezett Snodgrass €s modositott Mathieu hugycséképzd
mitét Osszehasonlitdo vizsgalatat végeztiink. 1998. november — 2006. marcius kozott distalis
hypospadiasis miatt 54 betegben Snodgrass-miitétet (I. csoport) végeztiink, mig modositott
Mathieu-miitét 59 gyermekben tortént (II. csoport). Atlagos életkor a Snodgrass csoportban 28
honap (17-207 honap), a Mathieu csoportban 25 honap (17-168 honap) volt. Az atlagos miitéti id6
hasonl6 volt a két miitét esetében, azonban jelentds kiilonbséget tapasztaltunk a két csoport kozott
a fistula-képzo6dés [1. csoport 14 ,II. csoport 6 ,p < 0,05] és a meatus stenosis [I. csoport 27, 1.
csoport 6, p < 0,05] eléfordulasaban. Ugyancsak szignifikans volt az eltérés a korhazi tartdzkodas
tekintetében (L. csoport 7,3 nap, I1. csoport 3,6 nap, p < 0,05). Az irodalmi kozlésekkel ellentétben
beteganyagunkban az Y-V glandulo-plasztika alkalmazasaval végzett Mathieu-miitét rovidebb

korhazi bennfekvéssel €s kevesebb szovodménnyel gyogyult, mint a Snodgrass-miitét.



Velesziiletett hatsé hugycsé polip

A velesziiletett hatso htigycsé polip benignus mesodermalis eredetii tumor fitlkban, mely a
veromontanum ¢s hélyagnyak kozott helyezkedik el. Az elvaltozés intermittalo vizelet-elakadast,
-retentiot, haematuriat és dysuriat okozhat. Szovettanilag a polip egy kotészovetes rostokat
korbedleld urotheliummal fedett képlet. A képalkotd vizsgéalatok koziil az ultrahang és a

crer

elkiiloniteni.

Egy hirom éves fingyermeket kezeltiink, akinél véres vizeletiirités, dysuria és vizeletretencid
jelentkezett. A hugyhdlyag ultrahang és MR vizsgalata soran a holyag alapjanal egy polipoid képlet
mutatkozott. Cisztoszkopia soran a hatsdé hugycso teriiletérdl kiinduld 2,5 cm hosszu polip
igazolodott, melyet endoszkopos uton nem lehetett eltavolitani. Végiil a polipot a hugyholyag feldl,
nyilt feltdrasbol tavolitottuk el. A szdvettani vizsgélat fibroepithelialis polipot igazolt. A hétsé

hagycs6 polip endoscopos vagy nyilt feltarasbol tavolithato el.

Teljes penoscrotalis transzpozicio silyos formajanak sebészi korrekcioja

A penoscrotalis transzpozicié két formaja ismert. A joval gyakoribb inkomplett forma esetén a
penis a scrotum kozépsé harmadéaban helyezkedik el. A komplett forméban a scrotum a pénisz
felett caudalisan helyezkedik el €és a péniszt a perineumon talaljuk. A tarsul6 urologiai fejlodési
rendellenességek, mint a hypospadiasis, chorda (pénisz gorbiilet) €s vesefejlodési rendellenesség

gyakoriak, de mas szervrendszer fejlddési rendellenessége is eléfordulhat.

Egy komplett penoscrotalis transzpozicioval sziiletett fiagyermeket kezeltliink, akinél a
rendellenesség ectopias helyzetli pénisszel szovodott. Az ilyen stlyos fejlédési rendellenesség
sebészi korrekciojara nem taldltunk leirdst az irodalomban. A gyermek tobb lépcsds miitéti
korrekcion esett at. Els6 1€pcsOben a péniszt a scrotum iranyaba mobilizaltuk 8 honapos életkorban.

A masodik 1épcsében tortént meg a pénisz antepozicidja (scrotum folé torténd helyezése) egy



évesen. Masfél éves életkorban buccalis mucosaval végeztiik el az urethra potlasat (harmadik
1€pcsd), majd parcidlis urethra-plasztika tortént a gyermek két éves életkoraban (negyedik 1épcso).
Otddik 1épcsében tovabbi urethra-plasztikat végeztiink Thiersch-Duplay szerint négy évesen.
Végiil az Ojsziilottkorban felhelyezett vesicostomat 6 éves ¢€letkorban zartuk (hatodik 1épcsd) (2.
abra). A posztoperativan fellépd urethra szlikiiletet tagitassal kezeltiik. A fenti tobb lépcsds miitéti
korrekciot kovetéen a gyermek pénisze egyenes, erekcidja van, vizeletére kontinens és jo

vizeletsugarban iiriti vizeletét.

A inkomplett penoscrotalis transzpozicid altalaban egy 1épcsdben korrigalhaté. Ha azonban a

pénisz ectopias helyzetii, mindig tobb 1épcsds miitéti korrekciod sziikséges.

2. abra a-d.: A pénisz mobilizacidja (els6 1épcsd); e-h.: A pénisz antepozicidja (masodik 1épcsé);

i-1.: tobb 1épcsében torténd urethra-plasztika (harmadik, negyedik és 6todik 1épcso).



Urethra rendellenességgel tarsult penalis granuloma annulare

A granuloma annulare kronikus, joindulati, ismeretlen eredetii bérbetegség, gylirti alakban
elhelyezked6 kicsi, kemény, kiemelkedé csomok jelenek meg leginkabb az als6 végtagokon. A
penisre lokalizal6doé granuloma meglehetdsen ritka, csak 15 esetet jelentettek meg az irodalomban.
15 éves fil esetét mutatjuk be, aki fitymasziikiilet és a penis borén 1€vo tobb borsoényi nagysagu
borelvaltozas tiinetei miatt jelentkezett ambulanciankon. A miitét soran a penis dorsalis oldalan 2
cm-es vak jaratot talaltunk, mely parhuzamosan futott a normalis elhelyezkedésli urethraval. A
hagycsd nyildsaban talaltunk egy 1 cm-es dorsalisan fut6 sinust, amely nem kommunikalt dorsalis
traktussal. A circumcisiot végeztilk a bor elvaltozdsok és a dorsalisan taldlhatd jarat egyiittes
eltavolitasara. Szovettani vizsgalat megerdsitette a granuloma annularet. A penisre lokalizalodo
granuloma annulare rendkiviil ritka, az elvaltozas tiinetmentes, és spontan is gyogyulhat. Agressziv
sebészeti kimetszés nem sziikséges, a betegek megnyugtatasa, nyomonkovetése €s a non-invaziv

megkozelitése javasolt.

Gyermekkori priapismus

A priapismus a pénisz olyan hosszantartd, 4 6ran tuli merevedése, amely nem nemi betegség vagy
sexudlis inger kapcsan alakul ki (1). Két f6 tipusat kiilonitjiik el: ischemias és nem ischemias. Az
ischemids tipusnal alacsony a vér aramlasi sebessége (low-flow), mig a nem ischemiasnal magas,
(high-flow) vagy artérias priapismus. A konzervativ kezelés eredménytelensége esetén miitét
végzése javasolt, melynek Iényege a vénas vér tdvozasanak biztositasa a corpus cavernosumokbol.
A Winter-shunt készitése soran dsszekottetést 1étesitlink a barlangos testek végei és a glans kozott
mindkét oldalon. Az ostalyonkon 2 low-flow priapismus kezeltunk Winter-shunttal, és 1 high-flow
beteget konzervativan. A nem ischaemids priapismusban szenvedd betegek tobbségében a
gyogyhajlam jo, az erektilis funkciok nem karosodnak. Az ischaemias priapismusban az erektilis

funkciodk és a potencia az elvaltozas fennallasanak idétartamtdl illetve siirgds beavatkozastol fiigg.



Hatsé cloaca jarulékos urethraval

Sinus urogenitalist és anorectalis malformatiot nében cloaca anomalidk koz¢ soroljuk. A tipusos
cloaca malformatio esetében az urethra, vagina €s a rectum kozds csatorndba nyilik és egyetlen
nyilasként lathaté a perineumon a normal urethranyilés varhato helyén. A hatso cloaca kiilonleges
esete a malformationak, amelynél a sinus urogenitalis lefutdsa hats6 irdnyu, és az anusban vagy
kozvetleniil az el6tt nyilik. A rectum ebben az esetben normalis lokalizacioji. Ezen kiilonleges
anatomiai lefutas miatt a hats6é cloaca mutéti kezelése specialis sebészi technikat igényel, a jo
funkcionalis eredmény csak igy érhetd el. A osztdlyonkon egy hatsé cloaca esetét kezeltunk,
amelyet 6 éves lanyban észleltek. A betegben eliils6, totalis urogenitalis mobilizaciét (TUM)
végeztek az anuscsatorna €s a rectum megnyitasa nélkiil. Total urogenitalis mobilizaciot megfeleld

miitéti megoldas a hatso cloaca rendellenességnek.

Paraurethralis cysta leany ujsziilottben

A paraurethralis cysta a leanyok paraurethralis jaratanak (Skene-jarat) elzdrodasa miatt jon 1étre,
mely ritka velesziiletett fejlddési rendellenesség. Az elvaltozas, egy kerekded, sargasan 4ttlind, nem
fajdalmas, 6-10 mm atmérdjii cisztikus képlet az urethra kiilsé nyilasa mellett. A paraurethralis
ciszta leanyokban altalaban egyoldali, de kétoldali esetekrdl is beszamoltak mar az irodalomban.
Ez eltelt 17 év soran mi 6 esettel talalkoztunk. A betegség eléforduldsa valdsziniileg gyakoribb az
egyes esettanulmanyok kapcsan emlitett incidencianal. A ciszta megnyitasa €s a mellsé falanak
eltavolitdsa (unroofing) minden esetben teljes gyogyulast hozott. Tivel torténd aspiracio,
kimetszés és erszényesités (marsupialisatio) az irodalom szerint egyarant sikeres lehet. Az
elvaltozas spontan eltlinésérdl, gydgyuléasardl is talalunk kozlést. Ha az elvaltozés tiinetmentes,

elsé 1épésben csak annak nyomon kdvetése javasolt.



A tjsziilottkori vagina prolapsus szemi-konzervativ kezelése

Az ujsziilottkorban jelentkezé genitalia el6esés (prolapsus) ritka allapot, legtobbszor nyitott
hatgerinccel (myelomeningocele) sziiletett ujsziilottekben jelentkezik. A kezelés modja az eldesés
mértékétol, a prolapsus stulyossagatol fiigg. Kozepes mértékii eldesés esetén a konzervativ kezelés,
egyszeri vagy megismételt, ujjal torténd helyretétel (repositio), hypertonias séoldattal torténd
kiparnazas, vaginalis pesszarium, Foley katéter vaginalis bevezetése mind megkisérelhetd. Sebészi
kezelés a konzervativ kezelési formak sikertelensége, a vagina nyalkahartyajanak kifekélyzddése
vagy hypertrophidja, a hugycsényilds elzarddasa esetén ajanlott. Egy myelomeningocelevel
szlletett jszlilott vagina prolapsusanak kezelésérdl szamolunk be, akinél sikertelen vagina
prolapsus repositiot kdvetden vizelet retencid 1épett fel. Szemi-konzervativ kezeléskent, az

egymassal szemkozti nagyajkak 6sszedltését végeztunk, a mely tartdés megoldast hozott.
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2. INTRODCTION

Disorders of the external genitalia are especially troubling for parents because of the unconscious
emotional significance of these reproductive structures and, probably, the consequent impact of

deformities on future generations.

Boys and men with hypospadias develop a variety of emotional responses related to the
condition. They may begin to avoid situations that are part of everyday life, such as using a public
urinal. This feeling of being “different” and “inferior” can generate a range of negative emotions
such as depression, anxiety, insecurity, frustration, anger, confusion, humiliation, shame and
powerlessness. With time, the experience of these negative emotions can profoundly impair the

psychological, social and sexual functioning of the young boy and the man he becomes.

The urethra is a tube which connects the urinary bladder to the outside of the body. The urethra has
an excretory function in both sexes, and also a reproductive function in the male, as a passage for

semen.

The development of the genitourinary system is complex. The urinary system includes the kidneys,
ureter, the bladder and the urethra. In terms of their development, the kidney and the ureter develop
from intermediate mesoderm. The bladder and the urethra develop from the urogenital sinus.
Numerous anomalies of the urethra exist with wide diversity, either as isolated defect or as a part

of external genitalia anomalies or in combination with other disorders.

Congenital anomalies of the urethra in boys usually involve anatomic abnormalities of the penis
and vice versa. In girls, urethral anomalies may exist without other external genital abnormalities.

Surgical repair is needed when function is impaired and/or cosmetic correction is desired.

Hypospadias is the most common urethral anomaly in boys usually associated with three

anatomical anomalies, namely ventral opening of the external urethral meatus, ventral curvature



(chordee) of penis and hooded foreskin. Based on the location of meatus hypospadias is divided
into diatal (glandular, coronal, subcoronal), middle (distal penile, mid shaft, proximal penile) and
proximal (penoscrotal, scrotal and perineal) forms (Fig.1).
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Fig. 1. Different types of hypospadias

Over 200 original urethral reconstruction methods have been reported in the literature which
reflects that none can be used to correct all type of hypospadias. Surgical correction of hypospadias

remains a great challenge for paediatric surgeon/urologist.

The goals of hypospadias repair is to create a straight penis by correcting any curvature
(orthoplasty), to create a urethra with its meatus at the tip of the penis (urethroplasty and

meatoplasty), to re-form the glans into a more natural conical configuration (glansplasty).

Reconstruction of urethra can be performed in a single-stage or in a two-staged procedure. The

commonest surgical repair for distal hypospadias are meatal advancement and glanuloplasty



(MAGPI), Beck's (urethral elongation), Mathieu, Thiersch-Duplay and Snodgrass. As a general
rule, a single-stage repair is appropriate for distal, mid shaft and proximal hypospadias without
significant chordee. A two-staged repair is preserved for hypospadias with severe chordee, perineal
hypospadias and for “hypospadias cripples” (Table 1).

Single-stage repair

1. Urethra reposition 2. Tubularising urethral plate 3. Pedicle flap
i) MAGPI i) Thiersch-Duplay 1) Meatal-based flap
“Mathieu”

i) Y-V  glanuloplasty
modified Mathieu

i) Beck’s procedure ii) Tubularised incised plate (TIP) iii) Duckett onlay
“Snodgrass”
iii) Urethral augmentation iv) Duckett inlay

“Snod-graft”

Two staged repair

Stage | Chordectomy + free full-thickness (Wolf) graft from inner prepuce or buccal
mucosa
Stage 11 Tubularising the graft as in Thiersch-Duplay

Table 1. Surgical procedures for correction of hypospadias

The greater understanding of the psychologic and emotional issues related to hypospadias repair

has led to this procedure being performed at an earlier age (12-18 months).



3. AIM OF THE THESIS

The purpose of my thesis is to look for and provide new knowledge for surgical repair of the most
common malformation of male urethra, the hypospadias, as well as the clinical and surgical
management of very rare anomalies of male and female urethra and external genitalia in young

infants and children.

In the last century more than 100 different surgical methods have been reported for the repair of
hypospadias, this reflect that none of them is the optimal technique to bring about the expected
results. Therefore in hypospadias surgery one should not always look for new techniques, but to
modify, improve and refine the existing ones. In the first part of my thesis | deal with these kind of

modifications.

The second part of my thesis is dedicated to the surgical treatment of rare anomalies of male and
female urethra and external genitalia. These rare congenital and acquired urethral and external
genitalia anomalies can be a real challenge for pediatric urologist and pediatric surgeon. Because
such a rare and complex urogenital anomalies cannot be found in any text book or in the literature.
Thus the surgical correction of these rare anomalies need to be individualized and often requires
multidisciplinary approach and international collaboration.

In my thesis | would be dealing with the following topics:

1. To find the most effective surgical technique for distal hypospadias repair we studied:

a. Tubularized Incised Plate urethroplasty (TIP)-Snodgrass repair

b. The Y-V glanuloplasty modified “Mathieu” hypospadias repair



C.

Comparison between Snodgrass and Y-V glanuloplasty modified Mathieu technique.

2. The surgical corrections of rare forms of congenital and acquired urethral, penile and external

genitalia anomalies in young infants and children are described:

a.

b.

congenital posterior urethral polyp

surgical correction of extreme severe form of complete penoscrotal transposition with

ectopic penis

penile granuloma annulare associated with urethral anomaly
priapism in children

posterior cloaca with accessory urethra

paraurethral cyst in female neonates

semiconservative management of neonatal vaginal prolapse



Tubularized incised plate urethroplasty-Snodgrass repair

Aim: To evaluate the outcome of tubularized incised plate (TIP) urethroplasty for the treatment of

coronal and distal penile hypospadias.

Patients and Method: The case notes of all patients with penile hypospadias were reviewed
retrospectively who underwent primary tubularized incised plate hypospadias repair in our unit
between 1998-2002. We used the original tubularized incised plate urethroplasty as describe by
Warrant T. Snodgrass.

Results: 54 hypospadias boys were identified for evaluation. The mean age of the patients was 42,
7 months (rangel7-207) and the mean follow up period was 27.6 months (range 2-55). Twenty
seven (27/54) patients had mild-moderate degree of meatus stenosis requiring intermittent-regular
home self meatal dilatation by their parents. 4 patients needed re-hospitalization for meatus
dilatation and stenting under general anaesthesia. Five patients eventually underwent meatotomy

following long period of unsolvable meatus dilatation.

Conclusion: Our experience indicates that tubularized incised plate urethroplasty might results in
tight, circular, moderately rigid neomeatus with high tendency of stenosis requiring regular home

self meatal dilatation or meatotomy.

The Y-V glanuloplasty modified “Mathieu” hypospadias repair

Aim: To determine the role of indwelling transurethral catheter on the surgical outcome and post-

operative micturition in Y-V glanuloplasty modified Mathieu repair for primary hypospadias.

Patients and Method: Fifty nine consecutive boys underwent Y-V glanuloplasty modified
Mathieu repair for primary distal hypospadias. The first 37 patients (group A) had catheterless
repair. Due to significant painful post-operative urination, the next 22 children (group B) had an
indwelling transurethral catheter (5Fr feeding tube) for 24-48 hours. Adjunct caudal analgesia and
penile block was given in both groups. Pain during postoperative voiding, urinary retention, meatal

stenosis and fistula formation was statistically analysed.



Results: All patients in group A had distressing painful first voiding (p<0.05). Eight children did
not pass urine for more than 8 hours. Five (13.5%) patients had urinary retention, of whom 3
required catheterisation (p<0.05). Six (16%) boys developed meatal stenosis and a further 5
(13.5%) had urethrocutaneous fistula. In group B all patients had easy micturition after removal of
the catheter. Only 1 boy developed urethrocutaneous fistula and none of them presented with

meatal stenosis.

Conclusion: An indwelling transurethral catheter obviates urinary retention and avoids distressing
post-operative micturition. It minimise the chance of urethrocutaneous fistula and meatal stenosis

in Y-V glanuloplasty modified Mathieu repair.

Comparison between Snodgrass and Y-V glanuloplasty modified Mathieu technique

The surgical outcome of Snodgrass and Y-V glanuloplasty modified Mathieu hypospadias repair
were compared. Between November 1998 and March 2006 Snodgrass procedure was done in 54
boys (group 1) and 59 patients underwent modified Mathieu repair for distal hypospadias (group
I1). The mean age was 28 months (17-207 months) in group | and 25 months (17-168 months) in
group Il. The mean duration of operation time was similar in both groups. The urethro-cutaneous
fistula rate was 14 and 6, (p<0.05) and meatal stenosis were 27 and 6, (p<0.05) in group I and
group Il respectively. The mean hospital stay was significantly shorter in group Il (3.6 days) in
compare to group | (7.3 days). In spite of some reports in favour of Snodgrass repair, our study
showed that Y-V glanuloplasty modification of Mathieu repair has lower complication rate and
shorter hospital stay.

Congenital posterior urethral polyp

Congenital posterior urethral polyps are benign mesodermal tumors occurring in male children
arising from veromentanum and often migrate to the bladder neck causing intermittent bladder

outlet obstruction. Clinical presentations include hematuria, dysuria and urinary retention.



Histologically they are described as polyps composed of fibrous core covered by normal
transitional urothelium. The radiological evaluation includes renal and bladder ultrasound and
voiding cystourethrography. Additional imaging such as non-contrast CT and MRI help

differentiating posterior urethral polyps from bladder neoplasm.

We treated a 3 year old boy who presented with hematuria, dysuria and urinary retention. The
bladder ultrasound scan and MRI showed polypoid lesion at the base of the bladder. Cystoscopy
revealed 2.5 cm polyp with long stack originating from the posterior urethra, unsuitable for
endoscopic removal. The polyp was excised through cystostomy.

Removal of congenital fibroepithelial polyps endoscopically or via cystostomy are successful
method of treatment.

Surgical correction of an extreme severe form of complete penoscrotal transposition with

ectopic penis

There are two forms of penoscrotal transposition. In the incomplete form, which is more common,
the penis lies mid-scrotum. In the complete form, the scrotum is located cephal to the penis, which
emerges from the perineum. The penoscrotal transposition is highly associated with urogenital
anomalies including hypospadias, chordee and renal defect as well as other organs system
anomalies. We treated a neonate with complete penoscrotal transposition associated with ectopic
penis. There is no any description of the technique for correction and results of these so severe
cases of penoscrotal transpostion. We describe a multi-stage procedure for correction of severe
complete penoscrotal transposition. Stage 1. Primary mobilization of the phallus at 8 months of
age. Stage 2. Anteposition of the penis at the age of 1 year. Stage 3. Urethral replacement with
buccal mucosa at 18 months of age. Stage 4. Partial Urethroplasty at the age of 2 years. Stage 5.
Further Thirsch-Duplay Urethroplasty at the age of 4 years. Stage 6. Closure of vesicostomy at the
age of 6 years. Postoperative urethral stricture managed by dilatation (Fig. 2). The correction of
incomplete penoscrotal transposition is usually performed as a single-stage repair. However
surgical correction of complete penoscrotal transposition with ectopic penis needs multi-stage

surgical procedure. We were unable to find surgical correction of a similarly severe form of ectopic



penis in the literature. Following surgical repair the child has straight penis, erection, urinary

continent with satisfactory uroflow rate.

Fig. 2. a-d; Primary mobilization of the penis. e-h. Anteposition of the penis. i-l. Buccal mucosal

free graft and urethroplasty.

Penile granuloma annulare associated with urethral anomaly

Granuloma annulare (GA) is an inflammatory, uncommon, benign skin lesion mostly affecting the
lower extremities. Subcutaneous granuloma annulare of penis is quite rare only 15 cases have been

reported in the literature. We treated a case of subcutaneous granuloma annulare of the penis



associated with urethral anomaly in a 15-year-old boy. He presented with asymptomatic multiple
pea size subcutaneous penile lesions. The foreskin was extremely tight with phimotic ring. Surgical
exploration showed dorsally located 2 cm blind ending tract running parallel with normal urethra.
The meatus was normally located, a 1 cm dorsally running sinus was found which did not
communicated with dorsally running tract. Circumcision was performed together with removal of
penile lesions and dorsally located tract. The blind ending sinus in the meatus was left intact as it
did not interfere with normal micturation. Histology confirmed subcutaneous granuloma annulare.
Penile subcutaneous GA is remarkably rare, it is a self-limiting disease, the lesions are
asymptomatic and resolves spontaneously. Aggressive surgical excision is unnecessary, patient

reassurance and non-invasive approach is advocated.

Priapism in children

Priapism is a rare genito-urinary disease, particularly in childhood. It is defined as a long lasting
pathological penile erection that is not associated with sexual desire and which does not subside
after sexual intercourse or masturbation. There are two clinical subtypes described: low-flow
(ischemic) or veno-occlusive priapism and high-flow (non-ischemic) priapism. Ischemic priapism
is an emergency condition and needs immediate treatment. Whereas non-ischemic priapism is not
an emergency however, close observation is mandatory. The initial management of choice is
corporal aspiration with injection of sympathomimetic agents. If medical management fails, a
cavernosal shunt procedure is indicated. We treated 2 case of low-flow priapism with Winter shunt
and 1 case of high-flow priapism conservatively. Erectile function remains preserved after an
episode of high-flow priapism in most of the cases. However, in case of low-flow priapism erectile
function and potency are dependent on prompt and adequate intervention.

Posterior cloaca with accessory urethra

The cloaca malformation is a complex form of imperforate anus where the rectum, vagina and
bladder open as a common channel in the perineum. Posterior cloaca is variant of cloaca
malformation in which the urethra and vagina are fused, forming a urogenital sinus that deviates

posteriorly to open in the anterior rectal wall or immediately anterior to the anus. The posterior



cloaca occasionally is associated with an accessory urethra in the form of a filiform channel or
sinus that connect the bladder or urethra to the perineum. The most important characteristic of the
posterior cloaca is the presence of a normally located anus, which differentiates this malformation
from the classic cloaca. Often, many associated malformations are present and therefore should be
suspected and diagnosed. The main goal during the operation should be to not mobilize the anus
and thereby preserve the anal canal. We treated a girl with posterior cloaca and accessory urethra.
She underwent total urogenital mobilization and removal of accessory urethra. A total urogenital

mobilization, by perineal or a trans-anorectal approach, is ideal for the repair.

Paraurethral cysts in female neonates

Paraurethral cysts originating from Skene’s duct obstruction are a rare congenital abnormality in
the female neonate, characterised by round, yellow coloured, non-tender, 6-10 mm in diameter
cystic mass on either side of the urethra meatus. Skene’s duct cyst is usually single, however
bilateral has also been reported. Over 17 years period we treated 6 cases of paraurethral cysts. All
patients underwent incision and unroofing of the cyst resulting in complete healing. The true
incidence of paraurethral cysts is thought to be higher than the actual reported number of cases.
Needle aspiration, excision and marsupialization have all been reported equally successful.
However spontaneous resolution of paraurethral has also been reported which probably can explain
the unreported cases. As paraurethral cysts are asymptomatic lesion initial conservative approach

is advisable.

Semiconservative management of neonatal vaginal prolapse

Neonatal genital prolapse is a rare condition usually occurs in association with spina bifida
(meningomyelocele and spina bifida occulta). Treatment modalities should be tailored to the
severity of genital prolapse. In mild forms conservative treatment is advocated such as single or
repeated digital reduction, use of hypertonic saline pads, vaginal pessary and insertion of Foley
catheter into vagina. Surgical intervention indicated if the conservative treatment fails or evidence
of vaginal mucosal ulceration or hypertrophy and urethral orifice obstruction. We treated a case of
neonatal vaginal prolapse in a spina bifida baby. Following failed repeated digital reduction and



morbidity of urinary retention, partial labial fusion performed as a semi-conservative treatment

which proved to be a successful and permanent method for management of this condition.
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