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Komplex exstrofie-epispadie: zdvaznd vrozend
vyvojovd vada mocové soustavy

MUDr. Ivo Novak, Ph.D., MUDr. Milo$ Brodak, Ph.D., prof. MUDr. Hvézdoslav Stefan, CSc.
Urologicka klinika — détské oddéleni, FN a LF UK Hradec Kralové

Vrozené anomaélie mocové soustavy se fadi svoji cetnosti hned na druhé misto za anomalie kardiovaskularni. Jednou z nejzévaznéj-
Sich vrozenych vad uropoetického sytému je komplex exstrofie-epispadie. V ¢lanku jsou probrany mozné priciny a diagnostika vady.
Podrobnéji probirany moznosti lé¢by, komplikace spojené s vadou a jeji Ié¢bou a dlouhodoba prognéza postizenych touto zdvaznou

anomalii.

Kli¢ova slova: vrozené anomalie, méchyf, exstrofie, epispadie, operace.

The exstrophy-epispadias complex: a severe congenital anomaly of an uropoetic tract

Congenital urinary tract anomalies are the second most common defects in childhood after congenital heart diseases. An exstrophy-
epispadias complex is the severe uncommon congenital anomaly of urinary tract. Potential causes and diagnostic of the affection are
discussed in the paper. Possibility of treatment, complicationes and asumption disease are disputed in details.
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Uvod

Komplex exstrofie-epispadie je necetné
se objevuijici vrozenou vyvojovou vadou uro-
genitalniho Ustrojf (obrazek 1). Tato zdvazna
anomalie dolnich cest mocovych se objevuje
jednou na 10-50 tis. narozenych détf. Vyskytem
v CR se zabyval v r. 1998 Sipek a spol. Vice jsou
postizeni chlapci, v pomeéru 5-6: 1 vaci divkam.
Riziko objevenf se dalsiho pfipadu v postizené
rodiné je udavano 1:100. U porozenych dvoj-
¢at mdze vada postihnout pouze jedno z nich.
Narozenf exstrofik(l postizenym matkdm nejsou
uvadéna. Presto Shapiro uvéadi vice nez 500na-
sobné riziko narozeni exstrofika u postizené
matky vUc¢i zdravé populaci. Lancaster udava
dle multindrodnich studii vy3si vyskyt exstrofif
u mladsich matek a vice pripadl exstrofii, ale bez
epispadie, u starsich matek (1, 2 3, 4).

Izolované epispadie je vzacné onemocnént,
objevuijici se u chlapcli jednou na 117 tis., u divek
na 484 tis. narozenych. Pomér vyskytu u chlapct
a dévcat je uvadeén 3-5:1 (1).

Kloakalnf exstrofie je extrémneé vzacnd, ob-
jevuje se u jednoho z 200-400 tis. narozenych.
Vice postihuje chlapce nez divky (2:1) (1, 5).

Pricina vzniku komplexu exstrofie-epispadie
rlizného stupné je pfisuzovana selhanf zesilenf
kloakaIni membrany v embryonalinim vyvoji
vrUstajicim mezodermem. Mezenchym vrista
mezi vrstvy ektodermu a entodermu kloakal-
ni membrany. Vysledkem je formovani svall
dolInf bfisni stény a panevnich kosti. Nasledné
smerem doll vrista urorektalni septum, délicf
kloaku na ¢ast predni (méchyr) a zadnf (rek-

tum). Parovy genitalni hrbolek migruje medidlné
a srUsta ve stiedni ¢are pred perforaci dorzalni
membrany. Pokud dojde k pfedcasnému otevie-
ni kloakalni membrany, dochazi k rozsdhlému
defektu stény bfisni pod pupkem. Podle ¢asu
otevreni vznika rlzny stupen defektu: klasic-
kd exstrofie méchyre (60% pfipadd), kloakaIni
exstrofie (109%) nebo epispadie (30%). Existuji
i jiné teorie vzniku této vady (1, 6, 7, 8).

Exstrofie pfedstavuje u novorozeného ditéte
komplex vad orgdnti r&izného stupné. Nejcastéjsi
defekty, které se u exstrofie objevuji, postihujf
oblast stény bfisni, méchyrte, genitdlii, pdnevnich
kosti, rekta a anu.

U vsech pifpad exstrofie je charakteristicky
siroky defekt symfyzy s naslednym rozestupem
pubickych kostf (obrazek 2). Rozestup plsobf
zevni rotaci pletence panevniho. Rotace vede
ke zkrdceni pendulujici ¢asti penisu exstrofikd,
sténa méchyre a sténa bfisni jsou trojuhelniko-
vité otevieny. Jeho hranicfje v horni ¢asti pupek,
v dolInf pruh rozbihajici se pelvické diafragmy
mezi pubickymi hrboly. Vzdalenost mezi nimi
limituje fascidlni a svalovy (musculus rectus)
defekt. Pupecni kyly jsou obvykle malé a jsou
feseny obvykle pfi uzavreni méchyre, podob-
né omfalokély byvaji malé. Triselné kyly byvaji
obvykle pfftomny oboustranné a fesi se v dobé
manifestace. K prevenci recidivy ¢i vzniku pfimé
inguindIni hernie je po zresekovani kylnfho vaku
provedena plastika defektnich svalQ a transver-
zélni fascie trisla.

Perineum je kratké s umisténim anu smérem
dopfedu, hned za urogenitalni diafragmu. M4
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Obrdzek 1. Komplex exstrofie-epispadie
(protaty pupecni provazec, ter¢fk mocového
méchyre, rozstépeny plochy zalud - 3 hodiny
po porodu)

¥

Obrdzek 2. Rentgenovy snimek panve novoro-
zence s exstrofii (defekt symfyzy s rozestupem
pubickych kosti)

vztah k zadni hranici trojuhelnikovitého fasci-
alniho defektu. Svérac je umistén vpredu a pifi
urologickych operacich je nutno jej chranit.
Odlisnad anatomie sfinkterového mechanizmu

méa mnohdy za néasledek rlzny stupen enkopré-
zy a sklon k prolapsu rekta. U nelécenych exstro-
fikd s Siroce otevienym pletencem panevnim



je sklon k prolapsu vyssi. Po operaci exstrofie
s provedenim osteotomie se ¢etnost prolapst
vyznamneé snizuje.

Obecné je vada spojena s defektem vyvoje
zevniho genitalu. U chlapct jde o z&vazné po-
ruchy, které znesnadnujf primarni rekonstrukénf
operace. Penis je obvykle zkrdcen vlivem roze-
stupu pletence, na jehoz dolnf raminko kosti
stydké jsou fixovdna kavernozni télesa. Ta jsou
vétsinou dobfe vyvinuta, jen vyjimecné je pfi-
tomna jejich aplazie (jednoho ¢i obou), nebo
zdvojeni. Nervovécévni svazky bézi laterdlné
po Buckové fascii kaverndznich téles, na rozdil
od dorzalniho umisténi u zdravych chlapcd. Pri
rekonstrukci je nutno na toto myslet, aby nedo-
$lo k iatrogennimu poranén. Varlata jsou nor-
malné funkeni, ¢asto byvé retence, vas deferens
a ducti ejaculatorii jsou normalni. Rekonstrukce
Zenskych zevnich genitdlif je jednodussi. Uretra
a pochva jsou kratké, posevni vchod ¢asto ste-
noticky a umistény ventralné. Klitoris je zdvoje-
ny, labia a mons pubis diverguijici. Ovaria, tuby
a déloha jsou obvykle normalni. Defektnf sva-
lové dno davad moznost prolapsu délohy, ten
se neobjevuje po osteotomii a uzavieni defektu
pletence (1,9, 10).

Hned po narozeni dochdazi ke zménam
na sliznici exstrofického méchyfe. Zmény
ve smyslu chronického zdnétu se squamozni
metaplazif, projevy chronické cystitidy (cystitis
cystica nebo glandularis) jsou ¢asté. Svalovina
meéchyfe mize byt az v 70-90% normalni,
s obdobnym poctem muskarinovych recep-
torti (11,12, 13).

Mohou se objevit sdruzené i abnormality
hornich mocovych cest, podobné jako u déti
bez exstrofie. Nej¢astéji se objevuje podkovovita
ledvina, hypoplazie, ektopie a dysplazie spojena
s megaureterem. PFimé vyusténi mocovodu
vede prakticky ve 100% k vezikoureterdlnimu re-
fluxu, vyzadujicimu operac¢ni korekci. Terminaini
dilatace mocovodu jsou sekundarnim projevem
otoku pfi infekci a fibréze v této oblasti (moco-
vod, sténa mechyfe) (1, 14).

Vadu Ize diagnostikovat ultrasonograficky
prenatalné. Ddlezitym faktorem je zkuSenost vy-
Setfujiciho a dostatecny ¢as na vysetreni. Pokud
je vada zachycena, je indikovano preruseni tého-
tenstvi. Jestlize se dité presto narodi z rozhod-
nutf ¢i pfani rodicd, je diagnostika vady snadna.
Prenatdlni diagnostika ddvd moznost optimal-
ni perinatalni péce a pfipravé ditéte k operaci
ve specializovanych centrech, zabyvajicich se fe-
senim této komplexni vrozené vady (15).

Lé¢ba je pouze chirurgicka, moznou ope-
racni korekci vady popisovali v nasf literatufe jiz

v 50. letech Kafka a Bedrna (16, 17). Rekonstrukénf
operaci je nutné provést co nejdffve po narozent.
Je jimozZno rozdélit na etapy (uzavfeni méchyfe
a osteotomie, antirefluxni plastika a rekonstrukce
hrdla, rekonstrukce zevniho genitélu — uretry
a penisu nebo labif, pochvy, postévécku), ne-
bo provést jednodobé. Jednodoba operace je
vhodna pouze u vybranych nemocnych s do-
state¢nou velikosti méchyfového terce, umoz-
nujici antirefluxni plastiku a rekonstrukci hrdla
pri zachovani kapacity méchyre. U stadidlnich
operaci je nejprve proveden inkontinentnf
uzavér méchyre s pfedchozi nebo soucasnou
osteotomif a suturou symfyzy (obrazek 3). Mtze
byt soucasné provedena plastika epispadie (1,
18, 19). Osteotomii je mozno provést ze zad-
niho pfistupu (oboustrannd ilickd osteotomie),
nebo z predniho (oboustranna transverzalni
osteotomie kostf kycelnich). Osteotomie by méla
byt provadéna vzdy, pokud je operovano po 72
hodinach od narozeni ditéte. Kromé zlepseni
anatomie pletence panevniho vede k lepsim vy-
sledkdim dosazené kontinence a snizenitenden-
ce k prolapsu rekta, délohy a méchyre (20, 21).
Ve druhé dobé, obvykle ve véku predpoklada-
ného dosaZeni mocové kontinence (kolem 4-5
let), je indikovéna rekonstrukce hrdla méchyre
a soucasné antirefluxnf plastika mo¢ovodovych
usti. Obvykle posledni operaci, pokud nebyla
provedena pfi primarnim uzavéru exstrofie, je
rekonstrukce epispadie a penisu. Vétsinou je
doporucovéno provedeni do skolniho véku (22,
23,24, 25, 26). U malych terc¢d méchyre s fibrézou
a metaplazif epitelu mlze byt primarni uzaveér
nemozny. Pak je nutno alespori pfechodné zvo-
lit nékterou z deriva¢nich technik, spojujicich
mocovy a zazivaci trakt (napf. ureterosigmoi-
deostomie, nebo trigonosigmoideostomie dle
Maydla). S odstupem ¢asu je vhodné preve-
denf tohoto typu derivace, ¢asto spojeného
s infekcemi mocovych cest, na typ s oddélenim
zazivactho a mocového traktu (kontinentni, ne-
bo inkontinentnf) (27, 28). S ohledem na moz-
né poruchy vnitfniho prostiedi, zptsobené pfi
zpétném vstiebdvani metabolitt z modi vytnu-
tym segmentem steva, se v soucasnosti dava
prednost pouziti segmentu ilea. V tomto pfipa-
dé dochazi k nejmensimu ovlivnéni vnitiniho
prostedf. | zde je vsak nutno pocitat, zejména
kratce po operaci, s moznou metabolickou aci-
dézou. Vhodnou antirefluxni technikou u exstro-
fie s dostate¢nym trigonem je transtrigonalnf
ureterocystoneostomie dle Cohena. V pfipadé
malého trigona s nutnostf jeho prodlouzeni je
vhodné presazeni cefalotrigonicky (obrazek 4).
To umozni dostatecné prodlouzenti uretry pfi re-

Obrdzek 3. Stav po primarnim uzavéru exstro-
fického méchyre

Obrdzek 4. Rekonstrukce hrdla dle Young-De-
es-Leadbettera (otevieny mocovy méchyr, cefa-

lotrigonicka reimplantace mocovodu)
> ®

Obrdzek 5. Peroperac¢ni pohled na ileem aug-
mentovany exstroficky méchyr se zaloZzenou
appendikostomii dle Mitrofanoffa

konstrukci hrdla za tc¢elem dosazeni kontinence.
ZvétSovat méchyf béhem primdrniho uzavéru
se nedoporucuje. Pokud se ale méchyr po uza-

véru dostatecné nezvétsuje, je indikovana jeho
augmentace stfevnim segmentem. Kvalitnf vy-
prazdnovani augmentovaného méchyfe mdze
byt zajisténo soucasnym provedenim suchého
autokatetriza¢niho stomatu dle Mitrofanoffa
(obrézek 5). Nelze-li pouzit appendixu |ze vyuzit
segment ilea technikou dle Montiho (29, 30).
Nejcastéjsimi komplikacemi rekonstrukce
je nedostatecnd kapacita méchyre, perzistence
refluxu, obstrukce s dilataci hornich mocovych
cest, nedosazeni kontinence a pistéle po ure-
troplastice. Komplikace mohou mit za nasledek
opakované infekce dolnich, ale i hornich cest
mocovych. Obstrukce vede k dilataci hornich
cest mocovych a postupné ztraté funkce ledvin.
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Mdze dojit k tvorbé nefrolitidzy, u augmento-
vanych méchyit i cystolitidzy. Inkontinence
obtéZuje psychosocidlné. Vyssi procento in-
kontinentnich (75%) je po provedeni primarnf
sutury po uplynuti 72 hodin od narozeni bez
provedeni souc¢asné osteotomie. Dalsim fakto-
rem pro dobrou kontinenci je kapacita méchyre
v dobé rekonstrukce hrdla. Operace by mély byt
odlozeny, pokud nedosahuje kapacita méchyre
60-75ml (1, 27). Pfi jejim posuzovani je nutno
hodnotit zejména ¢asovy interval suchosti (pres
den alespon 3 hodiny suchosti, v noci suchost
i1 plena). Zatéz (sport, ndmaha, kasel atd.) mo-
hou stav, zejména vestoje, zhorsovat. Obvykla
medikamentodzni 1é¢ba (parasympatikolytika,
psychofarmaka) neni vétsinou Uspésna.

Prestoze zachovani libida a nélezy ve sper-
matu jsou u exstrofiklh normalni, informace
o otéhotnéni partnerek nejsou casté. Podobné
jsou malé publikované pocty gravidit a porodu
7en exstroficek (31, 32). V nasi literature se pro-
blematikou mozného otéhotnéni po Maydlove
operaci u exstroficek zabyval Vacha a Svab jiz
vroce 1976 (33).

U exstrofikl je nezbytnd dlouhodoba,
mnohdy celoZivotni dispenzarizace. Pravidelnég,
alespon 1x ro¢né u stabilnich nemocnych, by
méla byt kontrolovana biochemie krevniho séra
(hladiny urey, kreatininu, minerald), vysetfen mo-
¢ovy sediment a moc¢ chemicky a stav mocovych
cest ultrasonograficky. Vétsina augmentovanych
méchyfl a méchyid u nemocnych s pravidelnou
katetrizaci je trvale bakteridlné osidlena. Pokud
nenf klinickych potiZi (teplota, pyurie, dysurie,
strangurie, hematurie ¢i jiné), neni podavani
antibiotik dnes obecné doporucovéano. U pro-
vadénych augmentaci méchyre segmentem
stfeva a po trigonosignoideostomie dle Maydla
v minulosti, jsou nutné endoskopické kontroly
neoveziky nebo rektosigmoidea k prevenci za-
chycenfi vzniku malignity (34, 35).

Zaveér
Prestoze jde o velmi zadvazné onemocné-
ni, souc¢asné moznosti mediciny déavaji lepsf
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prognézu postizenym, oproti invalidizaci ne-
mocnych a zdvaznym zdravotnim komplikacim
v minulosti.
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