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S| 'cpispadia A" una malformazione congenita dei genitali esterni e del basso
apparato urinario dovuto ad un incompleto sviluppo della superficie dorsale del pene o
del clitoride e della parete superiore dell'uretra che risulta pertanto esposta. Di
conseguenza il meato urinario esterno ha un'anomala localizzazione in un punto
variabile tra il collo vescicale e I'apice del glande in funzione della gravitA del difetto. Nei
casi piAt gravi la mancata chiusura della doccia uretrale si estende alla parete vescicale
che diviene un continuum con la parete addominale. In questo ultimo caso si parla di
complesso estrofico (estrofia vescicale ed epispadia).

puAz

identificata  come  un  ‘parente  steto’ dellipospadia  ove il

& una malformazione rara (1/30.000 neanat) e si presenta ikt frequentemente nelle sue forme complete cor

ANATOMIA

Moo variabile, da w o minimo difetto distale. fino alla forma, completa di epispadia, con eswofia  vescical le.A

Tutte le varianti anatomiche del complesso estrofia-epispadia condividono la stessa base
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embriologica: la persistenza di una lunga membrana cloacale che agisce come un cuneo sulla
linea mediana. Questa persistenza impedisce la migrazione delle strutture mesodermiche che
danno luogo alla copertura muscolo-scheletrica della vescica e dell'uretra. Di conseguenza ci
sarA una divergenza dei muscoli retti del'addome, diastasi delle branche pubiche e
separazione dei corpi cavernosi penieni. | tubercoli genitali si fondono al di sotto di questa
membrana collocata in posizione anomala anzichA®© farlo dorsalmente ad essa, dando come
risultato un'uretra in posizione dorsale.

Fase iniziale dello sviluppo caudale(normale)vista sagittale

tovescicale(freccia rossa) cresce caudalmente fino la membrana cloacale. In questo modo divide la cloaca in e Inizia la crescita del ).

In presenza di una lunga membrana cloacale, la divisione tra i e non viene alterata in Il tubercolo genitale (*) si sviluppa al di soto del tratto genitourinario. L'entitA della maiformazione dipende dalla lunghezza della membrana cloacale anomala.

p>)

Quando la membrana cloacale anomala si rompe, vengono esposte tutte le strutture che sono
al di sotto di essa, causando le diverse anomalie del complesso estrofia-epispadia.

CLASSIFICAZIONE ANATOMOCLINICA

A) Epispadia maschile

A seconda della posizione del meato urinario possiamo classificare lepispadia in tre forme anatomoiiniche:
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Epispadia peniena.

Epispadia penopubica.

come vedremo, a posizione stessa del meato & drettamente legata alla gravith delle anomaiie associate qual Faccorciamento penieno, Fincurvamento dorsale e Fincontinenza urinaria

Epispadia balanica o glandulare:A la malformazione A" limitata al glande; il meato A" posizionato sulla sua superficie dorsale e non ¢ interessamento della continenza urinaria. Sono presenti: un solco dorsale dal meato alfapice del glande, prepuzio assente sulla regione dorsale e ridondante veniralmente. If resio del pene ha un aspetio sostanzialmente normale

anche se puA? presentare un certo grado di incurvamento dorsale (pik evidente alferezione). Questo A lipo i epispadia meno frequente e di i facie correzione.

Epispadia peniena:A il grado di accorciamento uretrale A" maggiore con il meato posizionato in un punto variabile tra il glande e la sinfisi pubica. Oltre Faccorciamento uretrale, la posizione ectopica del meato e lassenza del prepuzio dorsale, il pene ha una forma appiatiita o spatulata con una separazione anomala dei corpi cavernosi
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Epispadia penopubicaAA" la variante pik' grave e piAl frequente, Luretra A" aperia per il la sua estensione fino al colo vescicale il quale A" largo e corio. Quache volia si apprezza un prolasso dela mucosa vescicale. A” la variamte di Uansizione con lesiofia vescicale e, come in quesia, Si ossenva:
Separazione delle branche pubiche e dei muscoli rett delfaddome nella regione ipogastrica.
Incontinenza  winaria: la vescca ha una capaciA rdota e una paele sofile come conseguenza della sua distunzione. Il colo vescicale A’ dificimenie indviduabile. Il watto winario superore A spesso normale ma [lassociazione con reflusso vescicoureterale A" frequente.

A livello genitale la malformazione colpisce solo il pene. Come nelfestrofia il pene A" di forma schiacciata con i corpi caveosi divaricati come conseguenza della separazione delle branche pubiche. Lasta, inoltre, A" infossata ed addossata alla parete addominale. Il resto dei genitali A" normale: testicoli, dotti deferenziali, vescicole seminali, dotti eiaculatori e

prostata

B) Epispadia femminile

Cosf~ come nel sesso maschie, nelle femmine lepispadia puAt essere i tre gradi anche se le due forme minori spesso passano inosservate. Liepispadia isolata presenta divaricazione delfurelra, bifiA del clioride e separazione anomala delle grandi e delle piccole labbra nella loro porzione craniale. Nei casi lievi non ¢” incontinenza urinaria.
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Conclusione

Uepispadia maschie e femminile puiz presenarsi inA due diverse formeA ciniche
AnterioriAsi caratterizzano per fassenza di incontinenza urinaria. Nelle bambine A" possidle, falora, inconinenza di siorzo. Nei maschi, il fsso uinaio A" disperso e di direzione anomala. Sono possiii casi di epispadia balanica a prepuzio infegro che vengono Sspesso diagnosiicate tardivamente.
Posteriori:A sono caratterizzate dalincontinenza urinaria, piis frequentemente completa

A

TECNICHE CHIRURGICHE

In conrasto con lipospadia in cui esisiono un elevato numero di tecniche chirurgiche che offfono diverse opzioni fterapeuiiche; per la comezione delfepispadia sono disponibii un minor numero i altemaive chiurgiche ed | rsufai da un pumo i vista funzionale spesso non sono soddisfacentiA
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Quando fepispadia non A" associata ad incontinenza urinaria (forme anteriori con uretra posteriore ed apparato i Alimitato alla & del glande utiizzando i piatto uretrale.

Quando lepispadia A" associata ad incontinenza urinara (forme posterior), i ratamento diventa piit complesso, Oltre alla chiusura delfuretra, Ia mancanza dellapparato di continenza rende necessaria  creazione di un sistema di continenza del reservoir vescicale.

Quando quite e comedione?
A fine. di Tidurre al minimo rimpatto psicologico, retA PRt adeguata per a riparazione coincide con itA primo. o secon do anno di vita
Gii aspetti essenziali per i successo della tiparazione delfepispadia comprendono:

allungamento penieno
zione dellincurvamento dorsale
uretroplastica

copertura del difetto cutaneo dorsale del pene

Alcune considerazioni per le forme piAl gravi:

Nei casi di epispadia posteriore (con incontinenza, senza estrofia vescicale), alla plastica uretrale e peniena si assocerA una ricostruzione del collo vescicale per ottenere la continenza. Quando sia impossibile ottenere una continenza mediante le metodiche finalizzate allaumento delle resistenze cervico-uretrali sarA. necessario impiegare uno sfintere artificiale o un meccanismo di

drenaggio delle urine mediante stoma cateterizzabile continente (Mitrofanoff.

Nelle forme in cui all'epispadia A"A associata l'estrofia vescicale, la prioritA sarA la correzione
dell'estrofia vescicale onde evitare le complicanze che possano compromettere la funzione
renale.A

>
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La tendenza attuale del trattamento A" la chiusura funzionale della vescica e la ricostruzione in due tappe: la prima a 48 ore di vita con la semplice chiusura del difetto vescicale ed addominale associata o o a reimpianto ureterale. A circa 2 anni i vita si procede alla ricostruzione peniena (come sopra) associata, secondo il caso, alla ficostruzione della parete addominale inferiore,

reimpianto vescicoureterale e plicatura del collo vescicale per raggiungere la continenza,

COMPLICANZE

Complicanze precoci

LaA necrosi dei A mobilizzati A”un

- GIiA spasmi vescicaliA possono essere altamente fastidiosi el postoperatorio. Una vescica di piccole dimensioni come quella estrofica ha una maggior predisposizione ad essi.

Complicanze tardive

Il rischio di comparsa diAfistoleA A" sempre presente in qualsiasi uretroplastica sebbene siano piAt frequenti nelle riparazioni di epispadia rispetto allipospadia. In caso di comparsa di fistola bisognerA attendere 6 mesi per programmare un  nuovo intervento di riparazione della stessa.A

- Una complicanza forse sottovalutata A A" linsuccesso nel un pene abbastanza lungo ed eretto. Questo problema si mette in evidenza quando il paziente raggiunge 'etA adulta; i rapporti sessuali risultano diffcili se, durante Ferezione, il pene A" troppo rigido e fisso sulla parete addominale. In alcuni casi potrebbe essere necessario un
nuovo intervento che A" particolarmente icle, e o rerasions A”Gowis o S e o al S5t Tross it ot ) pene, si deve asportare questo tessuto e coprire il difetto con lembi. Se questo allungamento mettesse in evidenza la presenza di un urelra corta, bisognerA. denudare lasta, isolare Iurelra e preparare il terfeno per n uretroplastica mediante innesto

cutaneo o mucoso.
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