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Hypospadie je vysledkem vyvojové poruchy penisu charakterizované hypoplazii ventralni ¢asti penisu. Diagnéza hypospadie je

a sexudlnimi problémy. Pokrocilé formy hypospadie, spojené s nehmatnou gonadou, mohou byt projevem poruchy vyvoje pohlavi
a mély by byt podrobné vysetteny véetné genetického screeningu.
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Hypospadia

Hypospadia is the result of abnormal development of penis characterised by hypoplasia of ventral part of penis. The diagnosis
of hypospadia is possible after birth. Moderate forms of hypospadia bring only cosmetic defect, more sever forms are connected
with voiding and sexual problems. Severe forms of hypospadia connected with unpalpable gonade could be a manifestation of

sexual differentiation disorder and should by widely investigated included genetic screening.
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Uvod

Prvni pokusy o operac¢nf lé¢bu hypospadie
pochézeji podle spiskl Heliodora a Antyla cca
dor.100-200 pf.n. 1.V té dobé vznikl také termin
Lhypospadie” spojenim slov hypo (pod) a spa-
don (vyusténi). Péce o pacienty s hypospadif
se vyvinula v poslednich desetiletich zejména
diky novym opera¢nim metoddm v urologicky
podobor, tzv. hypospadiologii (11). Pfedmétem
trvajicich polemik je zejména optimalizace
operacnich postupl a pooperacni péce. Cilem
tohoto ¢lanku je poskytnout zékladniinformace
a informovat o souc¢asném stavu diagnostiky
a zejména lécby hypospadie.

Epidemiologie, etiologie
Hypospadie postihuje jednoho z 200-300 na-
rozenych chlapct (1). Mezi zemé s nejnizsim vysky-
tem patfi Mexiko (0,26 na 1 000 narozenych dét),
naopak Castejsi vyskyt je registrovan ve Skandinavii
(2,6na 1000) avHolandsku (3,8 na 1 000) (2). Vyskyt
této vady narlstd, zejména v souvislosti s nardista-

jicim poctem predcasné narozenych a nezralych
déti. Priciny vzniku hypospadie dosud nejsou zcela
objasnéné. Jedna se o multifaktoridini postizen.
Mezi nejcastéji zmifiované pficiny patfi:

Endokrinni faktory

Nejcastéji zmiriovanou vadou je patrné po-
rucha sekrece androgend (a estrogent) respek-
tive porucha funkce androgennich receptort

v cflové tkani. Typicka je subnormdlni odpoved

sekrece testosteronu na stimulaci choriogona-
dotropnim hormonem (HCG) (3). Pokrocilé formy
hypospadie jako projev obojetného genitélu
(zejména ve spojeni s oboustrannym kryptor-
chizmem) mohou byt zpUsobeny nékterou z fo-
rem kongenitalni adrendlni hyperplazie (CAH).
Zejména tzv. solné porucha (salt-loosing) maze

novorozence bezprostfedné ohroZovat.

Genetické dispozice
K expresi abnormalni genetické informace
dochdzi patrné v souvislosti s vlivy zevniho pro-

stfedi. Familidrni vyskyt je pozorovan pfiblizné
v 7% pfipadd. Je-li postizen syn i otec narlista
pravdépodobnost postizeni dalsiho sourozence
azna 26% (4). Hypospadie je soucasti nékterych
geneticky determinovanych syndroma (Smith-
Lemli-Opitz, Drash syndrom atd.) a mdze byt te-
dy jednim z projev multiorgdnového postizent.
Je proto potreba, zejména u proximélnich forem
hypospadie, provést i ultrazvukové vysetfen{
ledvin a moc¢ového méchyre.

Vliv prostredi

Pravdépodobny podil na vzniku hypospadie
maji zejména insekticidy, hnojiva a rostlinné,
estrogenné pusobici substance (fytoestrogeny,
estrogenni disruptory) (5).

Matefské faktory

Nejcastéji se mluvi o riziku hypospadie
v souvislosti s hypertenzi a preeklampsii matky,
vedouci patrné k insuficienci placenty. Nékteff
autofi zminuji vyssi vyskyt hypospadif u chlapcl
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Obr. 1. Hypospadie — poloha zevniho Usti, vent-
rdlni defekt predkozky, rozestup glandu, dysgeneze
periferni uretry s rozstépem spongidzniho télesa
(Sipka) (archiv autora)

Obr. 2. Klasifikace hypospadie (Duckett JW.
Hypospadias. In Walsh PC, Retik AB, Waughan ED
et al. eds. Campbell’s Urology, vol. 2, Philadelphia:
WB Sanuders. 2006)

Obr. 3. PenoskrotdIni transpozice a hypospadie
s pravostrannym kryptorchizmem (archiv autora)

po in vitro fertilizaci, po medikaci progesterono-
vymi preparaty.

Klinicka prezentace, klasifikace

Zakladnim méfitkem pokrocilosti hypospa-
die je pochopitelné poloha zevniho Usti uretry.
Konecny Usek mocové trubice je ¢asto, zejména
u pokrocilejsich forem hypospadie, vzhledem
ke stépeni a rozestupu spongidzniho télesa, tvo-
fen pouze tenkou vrstvou sliznice vaziva a ¢as-
to atrofické kdze. Mluvime o dysgenezi periferni
uretry. Usti uretry mdze byt navic stenotické.
UretrdIni ploténka byva prostoupena vétsim
mnozstvim drobnych otvord, ¢asto do podo-
by duplikatury periferni uretry. Dalsim charakte-
ristickym rysem hypospadie je otevieny glans
a typicky ventrdini defekt predkozky (obrazek 1),
kterd je formovana do podoby Iimce laterdlné
a dorzalné. Daldim prlvodnim znakem hypo-
spadie je pfitomnost fibrotickych pruh pod
k{zi na ventralni strané penisu, tzv. chordy. Tato
struktura je fyziologickym nélezem ve fetdlnim
obdobi. Pretrvava zejména u pokrocilejsich
forem hypospadie v rdzném rozsahu a mad-
Ze zpUsobit ventralni ohyb penisu. Ten mlze
byt zpUsoben také asymetrii toporivych téles,
kterd kromé ventralniho hybu mize zpdsobit
téZ rotaci ¢i laterdIni ohyb penisu (cca u 15%
déti) (4). Dalsi kosmetickou vadou, provazejici
hlavné pokrocilejsi formy hypospadie, je tzv.
penoskrotdIni transpozice, kdy Sourek obkruzuje
bazi penisu a upina se az nad ni. Vsechny tyto
nalezy se mohou rdznym zpGsobem kombi-
novat. U nékterych pacientd nachdzime méné
typické nélezy, napf pfitomnost ohybu penisu
zpUsobeny nejcastéji chordou ¢i asymetrii téles,
bez defektu uretry resp. glandu a predkozky.
Hovotime o hypospadii bez hypospadie. U nékte-
rych pacientd nachazime normalné vytvorenou
predkozku a Siroce oteviené ventralné sklopené
usti. Tento nélez je klasifikovan jako megameatus
(megameatus intact prepuce).

Klasifikace

Nejdllezitéjsim kritériem zavaznosti hypo-
spadie je pozice zevniho meatu uretry. Podle
toho klasifikujeme hypospadii jako distdlni,
stredni a proximdlni. Pozice Usti je déle klasifiko-
vana do podskupin (obrazek 2). S distaIni formou
hypospadie se setkdvdame aZ u 50% chlapcd.
Proximalni forma hypospadie je diagnostikovéna
u 20% déti (6).
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Vedlejsi nalezy

V 8-10% pripadl je hypospadie provézena
kryptorchizmem (obrézek 3), Casto ve spojeni
s tfiselnou kylou (7). Souc¢asna piftomnost (proxi-
malni) hypospadie a chybéni gonady je divodem
k podezfeni na poruchu sexudlnf diferenciace
(DSD) a je diivodem k hormondlnimu a endo-
krinologickému vysetfeni (viz vyse). Incidence
chromozomalni poruchy v této skupiné pacient
je az22%. U 15% pacientl diagnostikujeme pro-
dlouZeni utriculus prostaticus, které neni samo
0 sobé piiznakem DSD, ale Casto provazi muzsky
pseudohermafroditizmus. Tato struktura mize
byt dvodem opakovanych mocovych infekci,
poruch kontinence a problém pfi katetrizaci.

Diagnostika

Nejprve je potreba, bezprostfedné po po-
rodu, posoudit zevni Usti. Potvrdime-li kalibraci
stendzu meatu je nazbytné provést v prvni dobé
meatotomii. Dédle posuzujeme velikost peni-
su a glandu. Maly penis ¢i glans jsou vétsinou
kontraindikaci ¢asné rekonstrukce hypospadie.
Déle posuzujeme kvalitu predkozky. Hodnotime
kvalitu uretralnf ploténky a dysgenezu periferni
uretry. V neposledni fadé vysetfujeme stupen
zakfiveni penisu. Pfi nejasnostech provadime

test arteficidlni erekce.

Lécba

Jedinou mozZnosti je operac¢ni 1é¢ba. Jako
prvni krok se provadi pfi stendze meatu podle
stupné stenotizace poloakutné meototomie (viz
nastfizeni meatu, které se ¢asto provadi jako
akutnf osetfeni v ramci poporodni péce. Cilem
definitivni rekonstrukce hypospadie je posunutf
dostatecné sirokého Usti mocové trubice (ne-
ouretry) na vrchol glandu, napfimenf penisu,
umoznujici sexudlnf styk a koncepci a pfijatel-
ny kosmeticky efekt, dosazeny konizaci glandu
a Upravou kdze penisu, ktery v idedlnim pripadé
pfipomind stav po prosté obfizce. V Cechach
a na Moravé se provadi definitivni rekonstruk-
ce hypospadie mezi 6.-24. mésicem Zivota (8).
Na nékterych svétovych pracovistich se k re-
konstrukci v zavislosti na stavu ditéte a velikosti
penisu pfistupuje jiz od 4. mésice zivota.

Hormonalni priprava
Hormonalnf pfiprava je pouzivana pred

uretroplastikou u chlapcl s malym penisem.
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Obr. 4 a, b. TIP uretroplastika
A
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Pouziva se nejcastéji choriovy gonadotropin
(HCQ), pficemz dochazi i k relativnimu posunu
Usti uretry distalné (13). Klasicky protokol je zalo-
Zen na pétitydenniaplikaci 250-500 ug HCG in-
tramuskuldrmé 2x tydné (Koff, Jayanthi). Otazkou
zUstava vliv hormondlini piipravy na vaskularizaci
penisu, coz v praxi mlze prindset také zvysenou
krvacivost pfi operaci a ¢astéjsi vyskyt pooperac-
nich erekci's vyssim vyskytem komplikovaného
hojenti (14). Alternativou této metody je podavani
testosteronu ve formé krému (Monfort, Lucas).
Aplikuje se ¢tyfi tydny 5% dihydrotestosteronovy
krém 1x denné. Popisuji 50% prodlouzeni penisu
bez dlouhodobych vedlejsich Gcinkd. Gaerhart
a Jeffs popisuji problémy s aplikaci testosterono-
vého krému, souvisejici s proménlivou absorpci
do tkdné. Doporucujf proto intramuskularni po-
davani testosteronenanthatu.

Piedoperacni priprava

K operaci prichazi pacient s kompletné
uvolnénou predkozkou, je proto nezbytné
v dostate¢ném ¢asovém odstupu (minimalné
3-4tydny) provést ambulantné deliberaci kon-
glutinaci. Rodina musf byt informovéna o ope-
racnim postupu, pooperacni péci a moznych

www.urologiepropraxi.cz

Obr. 5 a, b. Onlay plastika
A

rizicich. Perioperacné je pacient zajistén paren-
terdlné podanymi antibiotiky v terapeutické
davce. V dalsim pribéhu podavame zajistovaci
antibiotickou profylaxi ve vecerni davce, kterou
ponechdvdme do odstranéni derivace.

Druhy operaci

Volba typu operace je podminéna kvalitou
uretrdlni ploténky, velikosti glandu, stupném
ohybu penisu a zejména polohou uretrdlniho
Usti. Mezi nejcastéji pouzivané typy uretroplastik
patif pochopitelné tubularizace incidované plo-
ténky podle Snodgrasse (TIP) a onlay plastika.
Zatimco TIP uretroplastika se pouzivé u jednodus-
sich forem hypospadie s kvalitni Sirokou uretralnf
ploténkovu, je onlay plastika ur¢ena pro piipady
s insuficientni dysgenetickou uretrou a uretralni
ploténkou. K rekonstrukci uretry je pouZzit jiny
materidl, nejcasteji z vnitiniho listu predkozky.
Metody, zaloZzené na presunu tkanf ve formé la-
loku ¢&i $tépu (bukdlnf sliznice), jsou nazyvany
uretroplastikami substitu¢nimi. Jak onlay, tak
TIP uretroplastika jsou zahdjeny deglovingem
penisu. Obfezavame cirkuldrné vnitini list pfed-
kozky cca 5mm proximalné od sulcus coronarius
a tésné kranidlné kolem Usti uretry. Pfedkozku
a kdzi penisu oddélujeme od téles a mobilizuje-
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me proximalné ke kofeni penisu. Déle ovéfujeme
zakfiven( penisu, podle potfeby s pouzitim arte-
ficialni erekce. Zakfivenf je nejcastéji zpUsobeno
piftomnosti vazivovych pruhl chordy, probihajici
nejcastéji od Usti uretry podél uretrdlni ploténky
distalné. Chordu v nésledujicim kroku postup-
né odstranujeme. Déle separujeme meélkymi
podélnymi narezy do vrcholu glandu uretrdlni
ploténku a mobilizujeme podle potfeby Setrné
kfdla glandu tak, abychom neposkodili topofiva
télesa a zéroven vytvorili dostate¢ny prostor pro
zavérecny uzaver glandu (glanuloplastiku).

TIP uretroplastika

TIP uretroplastika (tubularizace incidované
ploténky podle Snodgrasse) (obr. 4 a, b). Tato
operacni metoda je zaloZzena na zkusenostech
Snodgrassovych (10) z devadesatych let minu-
|ého stoleti. Uretru uzavirdme po podélné incizi
uretrdIni ploténky, po které ziskdme dostate¢nou
Sitku ploténky k jeji tubulizaci. Tato metoda je
pouzivdna zejména pro rekonstrukci subkoro-
narni resp. distalni penilni hypospadie s kvalitni
dostate¢né sirokou uretralni ploténkou. K zajis-
téni podminek pro nekomplikované hojeni po-
uzivame lalok z predkozky (dartos flap), kterym
kryjeme suturu uretralni ploténky.

Onlay plastika

Pouziti vnitfniho listu pfedkozky v soucasné
podobé vychazi z Duckettovy techniky (9), kte-
ré navazala na pdvodni zkusenosti van Hooka
a Asopy. Uretru rekonstruujeme pfi¢nym lalo-
kem z vnitiniho listu pfedkozky na cévni stopce.
Tato metoda se pouziva nejcastéji u pacientd
s insuficientni uretrdIni ploténkou, proximalni

hypospadif ¢i k reoperacim (obr. 5 a, b).

Operace podle Mathieu

Tato metoda se pouziva u distalnich forem
hypospadie s kvalitnim koznim krytem ventralné
a kvalitni uretrou. K rekonstrukci chybéjici perifer-
nf uretry se pouzva lalok ventraini penilnf kiize
s bazf u meatu, ktery se preklapi distalné a nasiva
se na uretralni ploténku (obr. 6).

Meatal advancement-
glanuloplasty
incorporated (MAGPI)

Tato metoda se pouzivd také u distalnich hypo-
spadif s kvalitnim koznim krytem, mobiln{ uretrou

adobfe vyvinutym spongiéznim télesem uretry (11).
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Obr. 6 a, b. Operace podle Mathieu

Dvoudoba uretroplastika

Tato metoda se pouzivé u pokrocilych fo-
rem (proximalnich) hypospadii. V prvni dobé
se pfendsi rozvinutd predkozka na ventraini
stranu penisu, kde doplfuje zejména po na-
primeni penisu chybéjici kizi. V druhé dobé
se zné&j dotvafi neouretra a rekonstruuje koznf
kryt. K napfimenf penisu pouZivdme excizi
chordy nebo ortoplastiku (viz nize). V nékte-
rych pfipadech je zakfiveni penisu zplsobené
nedostate¢nou délkou uretry, kterd sklanf pe-
nis ventralné jako tétiva luku. V tomto pfipadé
je nezbytné provést transsekci uretry a rekon-
struovat s pomocf inlay-onlay uretroplastiky
podle Kocvary (12).

Nemdame-li z pfedkozky dostek materidlu
k provedeni lalokové plastiky (pfedkozka),
je pouzivan 3tép (viz vyse). V soucasnosti
se pouziva nejcastéji tkdrn bukdlIni &i labidlni
sliznice (13).

Operace ke korekci zakriveni
penisu - ortoplastika

Pro hypospadii typicky ventraini ohyb pe-
nisu byva nej¢astéji zplsobeny chordou (viz
vyse). Pretrvavé-li zakriveni penisu i po Uspésné
chordektomii je nezbytné tento ohyb korigovat
dorzalnf plikaci tuniky kavernéznich téles v misté
maximalniho ohybu — ortoplastikou. Tato me-
toda byla publikovéna Baskinem a Duckettem
v 1. 1994.V plvodni podobé se provadi narase-
nim pfi¢né incidované tuniky bilaterdiné od ner-
vove-cévniho svazku. V soucasnosti je pouzivana
Castéji medidlni incize mezi cévami dorzalniho

svazku, v niZ je nafasena tunika.

Pooperacni péce

Pooperacni péce se lisi podle typu rekon-
strukce hypospadie. U nejcastéji pouzivanych
operacf (onlay, TIP) je postup obdobny. Pacienti
jsou prvni dny po operaci na I0zku. Od patého
dne je postupné mobilizujeme. Ke kryti penisu
je pouzivana nejcastéji kombinace Tegadermu
a elastické bandéaze. Bandéz se odstrariuje paty,
vnitinftegaderm 11.-12. pooperacniden. Drendz
mocového méchyfe je ve vétsiné pifpadl zajis-
téna epicystostomii a hojeni plastiky splintem
v uretfe. Ten se odstraniuje 11.-14. pooperacni
den. Pfi nekomplikovaném prdbéhu je nasledujici
den odstranéna epicystostomie. U jednodussich
procedur (meatoplastika, MAGPI) zavadime v ne-
komplikovanych pffpadech misto epicystostomie
permanentni katétr. U nejmensich déti Ize pou-
Zft misto epicystostomie odkapavaci (dripping)
splint, derivujici moc¢ per urethram do pleny.

V rdmci pooperacni péce je nezbytnd nejen
antibiotickd (viz vyse) a analgetickd medikace,
ale také Uc¢inna prevence erekce a eventuelné
anticholinergickd medikace k vylou¢eni spazm
mocového méchyre, které vétsinou souviseji
s derivaci epicystostomii ¢i permanentnim
katétrem. Dlslednou analgezii a prevenci
pooperacni erekce zajistuje kontinualni
analgezie kaudalnim epidurdlnim katétrem,
zavedenym na séle v Uvodu anestezie. Rusi se

vétsinou 2. pooperacni den.

Komplikace

Pavod vétsiny komplikaci je zfejmé kom-
binaci nepfiznivych faktord. Nejdllezitéjsi roli
zde hraje infekce, bunécnd apoptdza, ischemie
- nejcastéji v souvislosti s protrahovanou erekci
a poraneni penisu v pooperacnim obdobi. U dis-
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talnich hypospadif je riziko komplikaci 10-15 %,
u proximalnich forem az 60 %.

Uretrokutanni pistél

Frekvence této komplikace se stale snizuje
v souvislosti s vyvojem operacnich metod.
V soucasnosti se pohybuje kolem péti procent
(15). Kreoperaci hypospadie, resp. okluzi pistéle
indikujeme pacienta nejlépe po uplynuti 3esti
mésicl od primdrni operace.

Meatalni stendza

Je zplisobena nejcastéji ischemif s naslednym
jizvenim meatu. Nejucinngjsi prevenci je kromé
Setrné operacni techniky také ponechdni
oteviengjsiho Zaludu a prostorného zevniho Usti.

Dehiscence glandu

Také tato komplikace se rfesi reoperaci
v horizontu 5-6 mésicl. Je-li kvalitni ventraini
penilni kiize, Ize vyuzit napiiklad metodu podle
Mathieu. U ¢astecnych dehiscencivede pooperacni
retrakce tkani v okoli dehiscence k priznivému
VyVvoji, takze reoperace ani nemusf byt potfebna.

Striktura uretry v misté napojeni
uretry na lalok

V méné zdvaznych pfipadech se fesi
optickou uretrotomii ¢i dilataci zizeného mista.
Tézsi formy striktury vyzaduji marsupializaci
a naslednou reuretroplastiku.

Divertikl uretry

K této komplikaci dochazi bud' nasledkem
stendzy zevniho meatu nebo primédrné pouzitim
nadbytecné tkané laloku pfi onlay technice.
Rozsahlé divertikly je nutno fesit resekci
nadbytecné tkdné neouretry.

Mezi dalsi komplikace patfi krvdceni,
rezidudlInf zakriveni penisu, poruchy senzitivity
penisu atd.

Zaver

Technika rekonstrukce hypospadii se
neustadle vyviji. Pfedmétem polemiky je
nejcastéji casovani operace, pfistup k proximalni
hypospadii a problematika pooperac¢ni péce.
Snahou zUstéva dosazeni dobrého funkéniho
a kosmetického efektu, pokud je to mozné

s pouzitim jednodobé operace.
Autor prohlasuje, Ze zpracovdni ¢ldnku nebylo

podporeno Zddnou spolecnosti.
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