Manazment pacientov s exstrofiou mocoveho mechura
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/ Exstrofia mocoveho mechura \ / Diagnostika \ /I\/Iodern Staged Reconstruction of\

Exstrophy (MSRE)

* spolupraca KPU s Great Ormond Street Hospital v
Londyne, Dr. Imran Mushtaq — od februara 2016 subor 5
pacientov

1. uzatvorenie m.m., brusnej steny s ponechanim
epispadickej inkontinentej uretry, s priblizenim oboch kosti
symfyzy (s/bez zadnej osteotomie) tesne po narodeni (do
/72h) — chrani pred poskodzovanim obliCiek, stimulacia
zvysovania kapacity m.m.

e priliz maly hypoplasticky moC.mechur, event. vysoky
stupen bilateralnej hydronefrozy vylucuje skoru primarnu
Intervenciu

« Extrofia m.m. je velmi zavazny kompletny defekt urogenitalneho
sinu a skeletu pri neuplne dokonCenom vyvoji prednej brusnej steny

* Vyskyt: 1: 10 000 — 50 000
- Castejsie chlapci 3-6:1

Charakteristika
USG Prenatalna — je mozna aj pred 20 gtt.

« Absentujuci moC.mechur
 Protruzia v dolnej Casti brucha
* Nizko nasadajuci pupochik

« Zadna stena mocC.mechura je zapalovo zmenena, nachadza sa na
urovni prednej brusnej steny

« Ustia mogovodov mozu byt lateralizované
* MocC vyteka priamo z usti moCovodov a maceruje okolitu kozu .
 Siroka panva

« Epispadia uretry
. . . * MensSi penis u chlapcenskeho plodu W %
* \V/yrazny rozostup symfyzy . |

» Kratke perineum, anus je posunuty dopredu , o | aponing
* Inguinalna hernia u 80% chlapcov, 10% dievcat Postnatalna - inspekciou
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2. rekonstrukcia epispadie s rekonstrukciou hrdla m.m.
(Kellyho plastika, podfa Young-Dees-Laetbetter) s/ bez
reimplantacie mocovodov (v zavislosti od polohy a tvaru usti

) vo veku 18 mesiacov

e priliz mala kapacita m.m. (< 80 ml) — augmentacia m.m. s
vytvorenim katetrizovatelného kanala (Mitrofanov) a

Primarne ciele chirurg.terapie:

« Kontinencia mocu

* VOlové mocCenie

 MoC.mechur ako nizkotlakovy rezervoar

Potencialne pooperacné komplikacie

. , ) uzatvorenie hrdla m.m. - ak pacient nedosiahne dostatocnu - dehiscencia rany
« Zachovanie renalnych funkcii , . . .
o , L - N uroven kontinencie * IMC,
* Funkcny a kozmeticky prijatefny vonkajsi gential - obstrukia mocovych ciest
* VUR
Sekundarne ciele: * neuplné vyprazdnovanie m.m.
» Predchadzanie IMC a litiazy | * inkontinencia mocu

*skratenie a angulacia penisu, poruchy ejakulacie
A - | * hernie
LR i /X L || * epididymo-orchitida
) i * malignita (pouzitie ilea pri augmentacii m.m.)

« Zachovanie integrity prednej brusnej steny a panového dna

= .
\ ( | \ comorsal bodies
]

':.:. | [ \ \ /'l

Complete Primary Repair of Exstrophy (CRPE)

Chlapéensky genital: e litiaza
« Penis je kratky, dorzalne angulovany / s
* Glans je malformovany, rozstiepeny * Uzavretie moC.mechura s rekonstrukciou hrdla m.m. s rekonstrukciou f
 Siroky odstup oboch kvernoznych telies epispadie s/bez osteotomie v jednom sedeni hned po narodeni 7
» Casta pritomnost retencie testes - Udajne lepsi rozvoj kapacity a funkcie m.m. 7aver
* Riziko poskodenia obliCiek kvoli vysokemu tlaku v moc.cestach — A
Dievc“:’ens-ky genvi.tél: ’ | rozvoj VUR, dilatacie obliCiek, pyelonefritidy... o B o e A s o el 5 e Bl At o T Gl
* Vagina je kratsia s normalnym priemerom T, B oy | P o W - prenatalna diagnostika — zaistenie pdrodu v $pecializovanom
» Stenoticky introitus, kt. je posunuty dopredu Corpor eer oa o below gans 1 2 ypospacac oskon Rediaen o Grady ik pemssion) centre s moznostou bezprostrednej primarnej chirurg.intervencie
* Mons pubis chyba do 72 hod. od narodenia

* Rozstiepeny Klitoris a labia minora « dolezitost existencie Specializovaného centra
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