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Úvod
Komplex exstrofie-epispadie je nečetně 

se objevující vrozenou vývojovou vadou uro-

genitálního ústrojí (obrázek 1). Tato závažná 

anomálie dolních cest močových se objevuje 

jednou na 10–50 tis. narozených dětí. Výskytem 

v ČR se zabýval v r. 1998 Šípek a spol. Více jsou 

postiženi chlapci, v poměru 5–6 : 1 vůči dívkám. 

Riziko objevení se dalšího případu v postižené 

rodině je udáváno 1 : 100. U porozených dvoj-

čat může vada postihnout pouze jedno z nich. 

Narození exstrofiků postiženým matkám nejsou 

uváděna. Přesto Shapiro uvádí více než 500ná-

sobné riziko narození exstrofika u postižené 

matky vůči zdravé populaci. Lancaster udává 

dle multinárodních studií vyšší výskyt exstrofií 

u mladších matek a více případů exstrofií, ale bez 

epispadie, u starších matek (1, 2 3, 4).

Izolovaná epispadie je vzácné onemocnění, 

objevující se u chlapců jednou na 117 tis., u dívek 

na 484 tis. narozených. Poměr výskytu u chlapců 

a děvčat je uváděn 3–5 : 1 (1).

Kloakální exstrofie je extrémně vzácná, ob-

jevuje se u jednoho z 200–400 tis. narozených. 

Více postihuje chlapce než dívky (2 : 1) (1, 5).

Příčina vzniku komplexu exstrofie-epispadie 

různého stupně je přisuzována selhání zesílení 

kloakální membrány v embryonálním vývoji 

vrůstajícím mezodermem. Mezenchym vrůstá 

mezi vrstvy ektodermu a entodermu kloakál-

ní membrány. Výsledkem je formování svalů 

dolní břišní stěny a pánevních kostí. Následně 

směrem dolů vrůstá urorektální septum, dělící 

kloaku na část přední (měchýř) a zadní (rek-

tum). Párový genitální hrbolek migruje mediálně 

a srůstá ve střední čáře před perforací dorzální 

membrány. Pokud dojde k předčasnému otevře-

ní kloakální membrány, dochází k rozsáhlému 

defektu stěny břišní pod pupkem. Podle času 

otevření vzniká různý stupeň defektu: klasic-

ká exstrofie měchýře (60 % případů), kloakální 

exstrofie (10 %) nebo epispadie (30 %). Existují 

i jiné teorie vzniku této vady (1, 6, 7, 8).

Exstrofie představuje u novorozeného dítěte 

komplex vad orgánů různého stupně. Nejčastější 

defekty, které se u exstrofie objevují, postihují 

oblast stěny břišní, měchýře, genitálií, pánevních 

kostí, rekta a anu.

U všech případů exstrofie je charakteristický 

široký defekt symfýzy s následným rozestupem 

pubických kostí (obrázek 2). Rozestup působí 

zevní rotaci pletence pánevního. Rotace vede 

ke zkrácení pendulující části penisu exstrofiků, 

stěna měchýře a stěna břišní jsou trojúhelníko-

vitě otevřeny. Jeho hranicí je v horní části pupek, 

v dolní pruh rozbíhající se pelvické diafragmy 

mezi pubickými hrboly. Vzdálenost mezi nimi 

limituje fasciální a svalový (musculus rectus) 

defekt. Pupeční kýly jsou obvykle malé a jsou 

řešeny obvykle při uzavření měchýře, podob-

ně omfalokély bývají malé. Tříselné kýly bývají 

obvykle přítomny oboustranně a řeší se v době 

manifestace. K prevenci recidivy či vzniku přímé 

inguinální hernie je po zresekování kýlního vaku 

provedena plastika defektních svalů a transver-

zální fascie třísla.

Perineum je krátké s umístěním anu směrem 

dopředu, hned za urogenitální diafragmu. Má 

vztah k zadní hranici trojúhelníkovitého fasci-

álního defektu. Svěrač je umístěn vpředu a při 

urologických operacích je nutno jej chránit. 

Odlišná anatomie sfinkterového mechanizmu 

má mnohdy za následek různý stupeň enkopré-

zy a sklon k prolapsu rekta. U neléčených exstro-

fiků s široce otevřeným pletencem pánevním 
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Obrázek 1. Komplex exstrofie-epispadie 

(proťatý pupeční provazec, terčík močového 

měchýře, rozštěpený plochý žalud – 3 hodiny 

po porodu)

Obrázek 2. Rentgenový snímek pánve novoro-

zence s exstrofií (defekt symfýzy s rozestupem 

pubických kostí)
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je sklon k prolapsu vyšší. Po operaci exstrofie 

s provedením osteotomie se četnost prolapsů 

významně snižuje.

Obecně je vada spojena s defektem vývoje 

zevního genitálu. U chlapců jde o závažné po-

ruchy, které znesnadňují primární rekonstrukční 

operace. Penis je obvykle zkrácen vlivem roze-

stupu pletence, na jehož dolní ramínko kosti 

stydké jsou fixována kavernózní tělesa. Ta jsou 

většinou dobře vyvinuta, jen výjimečně je pří-

tomna jejich aplazie (jednoho či obou), nebo 

zdvojení. Nervověcévní svazky běží laterálně 

po Buckově fascii kavernózních těles, na rozdíl 

od dorzálního umístění u zdravých chlapců. Při 

rekonstrukci je nutno na toto myslet, aby nedo-

šlo k iatrogennímu poranění. Varlata jsou nor-

málně funkční, často bývá retence, vas deferens 

a ducti ejaculatorii jsou normální. Rekonstrukce 

ženských zevních genitálií je jednodušší. Uretra 

a pochva jsou krátké, poševní vchod často ste-

notický a umístěný ventrálně. Klitoris je zdvoje-

ný, labia a mons pubis divergující. Ovaria, tuby 

a děloha jsou obvykle normální. Defektní sva-

lové dno dává možnost prolapsu dělohy, ten 

se neobjevuje po osteotomii a uzavření defektu 

pletence (1, 9, 10).

Hned po narození dochází ke změnám 

na sliznici exstrofického měchýře. Změny 

ve smyslu chronického zánětu se squamózní 

metaplazií, projevy chronické cystitidy (cystitis 

cystica nebo glandularis) jsou časté. Svalovina 

měchýře může být až v 70–90 % normální, 

s obdobným počtem muskarinových recep-

torů (11, 12, 13).

Mohou se objevit sdružené i abnormality 

horních močových cest, podobně jako u dětí 

bez exstrofie. Nejčastěji se objevuje podkovovitá 

ledvina, hypoplazie, ektopie a dysplazie spojená 

s megaureterem. Přímé vyústění močovodů 

vede prakticky ve 100 % k vezikoureterálnímu re-

fluxu, vyžadujícímu operační korekci. Terminální 

dilatace močovodů jsou sekundárním projevem 

otoku při infekci a fibróze v této oblasti (močo-

vod, stěna měchýře) (1, 14).

Vadu lze diagnostikovat ultrasonograficky 

prenatálně. Důležitým faktorem je zkušenost vy-

šetřujícího a dostatečný čas na vyšetření. Pokud 

je vada zachycena, je indikováno přerušení těho-

tenství. Jestliže se dítě přesto narodí z rozhod-

nutí či přání rodičů, je diagnostika vady snadná. 

Prenatální diagnostika dává možnost optimál-

ní perinatální péče a připravě dítěte k operaci 

ve specializovaných centrech, zabývajících se ře-

šením této komplexní vrozené vady (15).

Léčba je pouze chirurgická, možnou ope-

rační korekci vady popisovali v naší literatuře již 

v 50. letech Kafka a Bedrna (16, 17). Rekonstrukční 

operaci je nutné provést co nejdříve po narození. 

Je ji možno rozdělit na etapy (uzavření měchýře 

a osteotomie, antirefluxní plastika a rekonstrukce 

hrdla, rekonstrukce zevního genitálu – uretry 

a penisu nebo labií, pochvy, poštěváčku), ne-

bo provést jednodobě. Jednodobá operace je 

vhodná pouze u vybraných nemocných s do-

statečnou velikostí měchýřového terče, umož-

ňující antirefluxní plastiku a rekonstrukci hrdla 

při zachování kapacity měchýře. U stadiálních 

operací je nejprve proveden inkontinentní 

uzávěr měchýře s předchozí nebo současnou 

osteotomií a suturou symfýzy (obrázek 3). Může 

být současně provedena plastika epispadie (1, 

18, 19). Osteotomii je možno provést ze zad-

ního přístupu (oboustranná ilická osteotomie), 

nebo z předního (oboustranná transverzální 

osteotomie kostí kyčelních). Osteotomie by měla 

být prováděna vždy, pokud je operováno po 72 

hodinách od narození dítěte. Kromě zlepšení 

anatomie pletence pánevního vede k lepším vý-

sledkům dosažené kontinence a snížení tenden-

ce k prolapsu rekta, dělohy a měchýře (20, 21). 

Ve druhé době, obvykle ve věku předpokláda-

ného dosažení močové kontinence (kolem 4–5 

let), je indikována rekonstrukce hrdla měchýře 

a současně antirefluxní plastika močovodových 

ústí. Obvykle poslední operací, pokud nebyla 

provedena při primárním uzávěru exstrofie, je 

rekonstrukce epispadie a penisu. Většinou je 

doporučováno provedení do školního věku (22, 

23, 24, 25, 26). U malých terčů měchýře s fibrózou 

a metaplazií epitelu může být primární uzávěr 

nemožný. Pak je nutno alespoň přechodně zvo-

lit některou z derivačních technik, spojujících 

močový a zažívací trakt (např. ureterosigmoi-

deostomie, nebo trigonosigmoideostomie dle 

Maydla). S odstupem času je vhodné převe-

dení tohoto typu derivace, často spojeného 

s infekcemi močových cest, na typ s oddělením 

zažívacího a močového traktu (kontinentní, ne-

bo inkontinentní) (27, 28). S ohledem na mož-

né poruchy vnitřního prostředí, způsobené při 

zpětném vstřebávaní metabolitů z moči vytnu-

tým segmentem střeva, se v současnosti dává 

přednost použití segmentu ilea. V tomto přípa-

dě dochází k nejmenšímu ovlivnění vnitřního 

prostředí. I zde je však nutno počítat, zejména 

krátce po operaci, s možnou metabolickou aci-

dózou. Vhodnou antirefluxní technikou u exstro-

fie s dostatečným trigonem je transtrigonální 

ureterocystoneostomie dle Cohena. V případě 

malého trigona s nutností jeho prodloužení je 

vhodné přesazení cefalotrigonicky (obrázek 4). 

To umožní dostatečné prodloužení uretry při re-

konstrukci hrdla za účelem dosažení kontinence. 

Zvětšovat měchýř během primárního uzávěru 

se nedoporučuje. Pokud se ale měchýř po uzá-

věru dostatečně nezvětšuje, je indikována jeho 

augmentace střevním segmentem. Kvalitní vy-

prazdňování augmentovaného měchýře může 

být zajištěno současným provedením suchého 

autokatetrizačního stomatu dle Mitrofanoffa 

(obrázek 5). Nelze-li použít appendixu lze využít 

segment ilea technikou dle Montiho (29, 30).

Nejčastějšími komplikacemi rekonstrukce 

je nedostatečná kapacita měchýře, perzistence 

refluxu, obstrukce s dilatací horních močových 

cest, nedosažení kontinence a píštěle po ure-

troplastice. Komplikace mohou mít za následek 

opakované infekce dolních, ale i horních cest 

močových. Obstrukce vede k dilataci horních 

cest močových a postupné ztrátě funkce ledvin. 

Obrázek 3. Stav po primárním uzávěru exstro-

fického měchýře

Obrázek 4. Rekonstrukce hrdla dle Young-De-

es-Leadbettera (otevřený močový měchýř, cefa-

lotrigonická reimplantace močovodů)

Obrázek 5. Peroperační pohled na ileem aug-

mentovaný exstrofický měchýř se založenou 

appendikostomií dle Mitrofanoffa
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Může dojít k tvorbě nefrolitiázy, u augmento-

vaných měchýřů i cystolitiázy. Inkontinence 

obtěžuje psychosociálně. Vyšší procento in-

kontinentních (75 %) je po provedení primární 

sutury po uplynutí 72 hodin od narození bez 

provedení současné osteotomie. Dalším fakto-

rem pro dobrou kontinenci je kapacita měchýře 

v době rekonstrukce hrdla. Operace by měly být 

odloženy, pokud nedosahuje kapacita měchýře 

60–75 ml (1, 27). Při jejím posuzování je nutno 

hodnotit zejména časový interval suchosti (přes 

den alespoň 3 hodiny suchosti, v noci suchost 

či 1 plena). Zátěž (sport, námaha, kašel atd.) mo-

hou stav, zejména vestoje, zhoršovat. Obvyklá 

medikamentózní léčba (parasympatikolytika, 

psychofarmaka) není většinou úspěšná.

Přestože zachování libida a nálezy ve sper-

matu jsou u exstrofiků normální, informace 

o otěhotnění partnerek nejsou časté. Podobně 

jsou malé publikované počty gravidit a porodů 

žen exstrofiček (31, 32). V naší literatuře se pro-

blematikou možného otěhotnění po Maydlově 

operaci u exstrofiček zabýval Vácha a Šváb již 

v roce 1976 (33).

U exstrofiků je nezbytná dlouhodobá, 

mnohdy celoživotní dispenzarizace. Pravidelně, 

alespoň 1× ročně u stabilních nemocných, by 

měla být kontrolována biochemie krevního séra 

(hladiny urey, kreatininu, minerálů), vyšetřen mo-

čový sediment a moč chemicky a stav močových 

cest ultrasonograficky. Většina augmentovaných 

měchýřů a měchýřů u nemocných s pravidelnou 

katetrizací je trvale bakteriálně osídlena. Pokud 

není klinických potíží (teplota, pyurie, dysurie, 

strangurie, hematurie či jiné), není podávání 

antibiotik dnes obecně doporučováno. U pro-

váděných augmentací měchýře segmentem 

střeva a po trigonosignoideostomie dle Maydla 

v minulosti, jsou nutné endoskopické kontroly 

neoveziky nebo rektosigmoidea k prevenci za-

chycení vzniku malignity (34, 35).

Závěr
Přestože jde o velmi závažné onemocně-

ní, současné možnosti medicíny dávají lepší 

prognózu postiženým, oproti invalidizaci ne-

mocných a závažným zdravotním komplikacím 

v minulosti.
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