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Введение
Экстрофия мочевого пузыря (ЭМП) является 

одним из наиболее тяжелых врожденных пороков 
развития нижних мочевыводящих путей. Она от-
носится к дизрафиям и представляет собой слож-
ный порок развития, при котором отсутствует пе-
редняя стенка мочевого пузыря (МП) и передняя 
брюшная стенка в его проекции. Также имеется 
расщепление наружных половых органов, уретры 
и лонного сочленения, гипоплазия или отсутствие 
предстательной железы и семенных пузырьков а в 
тяжелых случаях – расщепление и диастаз кавер-
нозных тел полового члена и мошонки, а у дево-
чек – клитора и половых губ. Вышеперечисленные 
аномалии чаще всего выражены в разной степени. 
Описаны случаи, когда имеет место изолированное 
поражение МП, а его шейка и уретра сформирова-
ны – неполная ЭМП [4,5,7,9,13].

Этиопатогенез. Причины развития ЭМП до сих 
пор до конца неизвестны. Ряд исследований 
[1,7,9,10] продемонстрировал связь ЭМП с нару-
шением механизмов деления и миграции клеток 
на 4–5 неделях гестации, в частности в клоакаль-
ной мембране, которая при данной патологии 
претерпевает чрезмерное развитие. Она не спо-
собна закрыться в обычные сроки, вследствие 
чего происходит инвагинация мезенхимальной 
ткани в пространство между эктодермой и энто-
дермой задней кишки и приводит к тому, что пе-
редняя часть мочевого пузыря оказывается вне 
брюшной полости.

Эпидемиология. По данным разных авторов 
[1,2,5,8,14], в среднем частота ЭМП колеблется от 
1:10 000 до 1:50 000 новорожденных, причем у маль-
чиков наблюдается в 3–6 раз чаще, чем у девочек. 
В общей сложности в США с 1997 по 2009 год у 
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214 новорожденных была диагностирована ЭМП. 
Это привело к увеличению коэффициента распро-
страненности рождаемости в 1,68 раза при росте 
экстрофии на 100 000 родов в стационаре. Экстро-
фия была более распространена среди новорожден-
ных европеоидной и негроидной расы и менее – сре-
ди жителей латиноамериканских стран и выходцев 
из азиатско-тихоокеанского региона.

По данным исследований итальянских урологов 
[1,8], проведенных в 1958 г., из 1175 случаев ЭМП 
наблюдалась у 752 пациентов мужского и 392 женс-
кого пола. Данный порок не носит наследственный 
или семейный характер. Риск рождения детей с 
ЭМП оценивается как 1:300, а от детей с экстрофи-
ей – 1:70.

Клинические проявления. Клинические прояв-
ления обусловлены тем, что при ЭМП слизистая 
оболочка мочевого пузыря выпячивается через де-
фект в передней брюшной стенке. Степень пораже-
ния зависит от размеров ЭМП. Пролабирующая 
слизистая ярко-красного цвета, часто покрыта па-
пилломами, легко травмируется и кровоточит. При 
данной патологии кровоснабжение заинтересован-
ной области и нейромышечного аппарата не нару-
шены. В нижних отделах площадки МП находятся 
устья мочеточников, через которые постоянно вы-
текает моча.

Постоянное истечение мочи приносит большой 
дискомфорт пациентам и их родителям и требует 
тщательного ухода за детьми. Открытая слизистая 
МП, мацерированный кожный покров вследствие 
постоянного истечения мочи являются источника-
ми болевых ощущений. Использование пеленок и 
памперсов приводит к тому, что слизистая подвер-
гается эрозии и кровоточит, что в дальнейшем при-
водит к буллезному воспалению. Запах мочи и мок-
рая одежда препятствуют нормальной социальной 
адаптации этих пациентов.

Разные группы исследователей [1,7,14] чаще всего 
описывают ЭМП в комплексе с другими аномалия-
ми. В частности, со стороны мочевыделительной 
системы наблюдаются стеноз и/или обструкция мо-
четочника, пузырно-мочеточниковый рефлюкс, эк-
топия почки, подковообразная почка, дисплазия 
или агенезия почки, мегауретер, эктопия уретры, 
уретероцеле. Со стороны кожных покровов и мы-
шечной системы отмечаются дефекты брюшной 
стенки, диастаз прямых мышц живота, пупочные 
грыжи. Со стороны нервной системы наблюдаются 
дефекты нервной трубки, миелодисплазия и/или 
миеломенингоцеле, спинальный дизрафизм. Со сто-
роны костной системы отмечается косолапость, де-

формации большеберцовых и/или малоберцовых 
костей, разрыв лобкового симфиза. Со стороны пи-
щеварительной системы наблюдается выпадение 
прямой кишки, стеноз прямой кишки, атрезия ану-
са, аномалии фиксации кишечника, атрезия двенад-
цатиперстной кишки, синдром короткой кишки. Со 
стороны половой системы – пролапс гениталий, 
аномалии мюллерова протока.

Экстрофия МП может диагностироваться пре-
натально между 15 и 32 неделями беременности с 
помощью эмбрионального трансабдоминального 
ультразвукового исследования. Отсутствие напол-
нения МП, низкорослый пупок, расширенные лоб-
ковые ветви, малые гениталии и увеличение живо-
та в нижней части, которые прогрессируют на 
протяжении всей беременности, являются основ-
ными показателями ЭМП при антенатальной визу-
ализации. Поскольку комплекс ЭМП-эписпадия 
диагностируется пренатально только у 25% паци-
ентов, важно, чтобы остальные случаи были диа-
гностированы максимально быстро для оказания 
помощи в специализированных центрах. Исследо-
вания показали, что пациенты с экстрофией, ле-
чившиеся в специализированных центрах, имели 
гораздо более низкие показатели послеоперацион-
ной заболеваемости и смертности [1,12,14].

Лечение ЭМП только хирургическое. Основной 
целью хирургического лечения ЭМП является со-
здание резервуара для мочи достаточной емкости, 
который не являлся бы препятствием к оттоку из 
верхних мочевыводящих путей и который можно 
было бы произвольно опорожнять. При этом в 
промежутках между мочеиспусканиями мочевой 
резервуар обеспечивал бы герметичность и адап-
тацию к увеличивающемуся объему жидкости. По 
мнению большинства авторов, помимо всего вы-
шеперечисленного, лечение должно включать пре-
дупреждение инфекции мочевыводящих путей, 
исключать травматизацию открытой слизистой 
МП и по возможности формировать лонное сочле-
нение с «замыканием» тазового кольца. Также 
чрезвычайно важным является формирование на-
ружных половых органов. Данные подходы к лече-
нию ЭМП актуальны и сегодня. Несмотря на зна-
чительные успехи медицины вообще и детской 
хирургии в частности, данная проблема все еще 
остается одной из наиболее сложных.

Среди большого числа оперативных вмеша-
тельств, проводимых по поводу ЭМП, выделяют три 
группы:

реконструктивно-пластические операции, на-
правленные на пластику МП и брюшной стенки, за 
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счет местных тканей или использования различных 
пластических материалов;

пересадка мочеточников в сигмовидную кишку 
с созданием антирефлюксного механизма;

создание изолированного искусственного МП.
Растет понимание реабилитационных процедур, 

которые снижают общую заболеваемость и детскую 
смертность у пациентов с ЭМП. Поскольку ранняя 
смертность больше не является частой проблемой, 
появилась взрослая популяция пациентов с ЭМП, 
нуждающихся в специализированной помощи, тре-
бующих хорошего качества жизни, связанного с ре-
ализацией сексуальной функции и удержанием 
мочи. В последние годы все более активно обсужда-
ется вопрос о том, каким образом реконструктив-
ные операции могут влиять на долгосрочное качес-
тво жизни пациентов. Понимание этого важного 
вопроса помогает определить, в чем состоят неис-
пользованные возможности для улучшения даль-
нейшей социальной реабилитации пациентов с 
ЭМП [1,5,14].

Предыдущие исследования с долгосрочным на-
блюдением показали, что пациенты с ЭМП испыты-
вают эмоциональное напряжение, беспокойство и 
демонстрируют низкую самооценку, что связано как 
с поиском сексуального партнера, так и их социаль-
ной адаптации в плане взаимодействия со сверстни-
ками в различных возрастных группах. Ряд исследо-
ваний [6] показал, что до 76% пациентов не 
сообщали о своих эмоциональных проблемах, свя-
занных с ограничением нахождения в коллективе и 
как это влияет на их здоровье. Причина этого несо-
ответствия пока неясна.

Возможно, улучшенные реабилитационные ме-
роприятия и акцент на психологическую помощь, 
касающуюся вопросов адаптации сексуальности и 
социального признания пациентов с ЭМП, помогли 
им чувствовать себя комфортно и более позитивно 
относиться к собственному состоянию, освобождая 
от ограничений, вызванных эмоциональным рас-
стройством. По данным исследований [6], 67% па-
циентов сообщили о нормальном качестве жизни, а 
52% информировали, что ЭМП значительно не пов-
лияла на их эмоциональное благополучие. Эти дан-
ные не только показывают улучшение качества жиз-
ни респондентов, но и помогают продолжать 
исследования, которые косвенно оценивали качес-
тво жизни этих пациентов, особенно образователь-
ный и финансовый успех и стабильные отношения 
со сверстниками и сослуживцами. Эта преемствен-
ность оказания помощи привела к улучшению ре-
зультатов реабилитации пациентов с ЭМП.

Группа пациентов с ЭМП имела более низкий об-
щий показатель здоровья, чем пациенты контроль-
ной группы (здоровые добровольцы).

Пациенты с ЭМП нуждаются в нескольких типах 
реконструктивных вмешательств. Так, большинству 
пациенток с ЭМП требуется генитальная реконс-
трукция, когда они достигают пубертатного возраста, 
не только для необходимого косметического эффек-
та, но также из-за вагинального стеноза. У мужчин 
ряд последовательных операций необходим для уст-
ранения кривизны и малых размеров полового члена. 
У больных обоих полов проводится профилактика 
диспареунии (ощущения дискомфорта или болезнен-
ности в области наружных гениталий и малого таза, 
возникающие во время полового акта) и они регуляр-
но посещают поликлиники. Это приводит к потере 
большого количества времени и необходимости кон-
сультаций у большого числа разных специалистов. 
Также после реконструктивных операций на коже 
появляется большой срединный шрам, возникает 
необходимость в периодической катетеризации МП 
или стойкое недержание мочи. В результате у ребенка 
появляется комплекс неполноценности, который за-
тем переносится во взрослую жизнь. Это может спо-
собствовать низкой общей оценке качества жизни по 
сравнению с контрольной группой населения. Инте-
ресно, однако, что оценки физического развития 
были значительно выше для группы с ЭМП по срав-
нению с общей популяцией. Причина этого до конца 
неясна.

О нормальной эректильной функции сообщили 
60% пациентов, что значительно ниже, чем сообща-
лось ранее (93%). Это несоответствие в результатах 
исследований может быть обусловлено субъектив-
ным восприятием эректильной функции пациента 
и количеством проведенных операций по ее усиле-
нию, когда большее число операций проводилось 
для коррекции низкой эректильной функции. У па-
циентов с ЭМП также отмечаются случаи болезнен-
ной эрекции [6,11].

Чрезмерное сужение шейки МП может привести 
к обструкции семявыносящего протока, рецидиви-
рующему эпидимиту, в некоторых случаях – к оли-
госпермии [1,10].

Согласно исследованиям [13], у большинства 
мужчин с ЭМП могут быть проблемы с функцией 
фертильности. У этих пациентов спермограмма ха-
рактеризовалась малым объемом эякулята (0,5–
1,0 мл) и сниженным количеством сперматозоидов 
(5–22 млн). Однако у них сохраняется хорошая под-
вижность в течение 1 часа – в 40–60% случаев. Также 
в 35–50% случаев были обнаружены сперматозоиды 
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морфологически аномальных форм, а у 12,5% паци-
ентов наблюдается азооспермия. Исходя из статис-
тических данных, только 30% из них способны стать 
отцами.

Одним из неблагоприятных последствий кор-
рекции ЭМП у женщин является выпадение шейки 
матки или выпадение самой матки, чаще наблюда-
ющиеся во время беременности. При корригиро-
ванной ЭМП в целях сохранности плода рекомен-
дуется родоразрешение путем кесарева сечения. 
При этом отмечается, что менструальная функция 
при данной патологии, как правило, не нарушена. 
Исходя из статистических данных, полученных в 
результате проведенных исследований, женщины 
с ЭМП в 56% случаев рожают здоровых детей, в 
35% наблюдаются выкидыши, в 7% – мертворож-
дение (неонатальная смерть) и в 2% – неразвиваю-
щаяся беременность [2].

При изучении качества жизни у пациентов стар-
ше 15 лет с ЭМП у всех был выявлен высокий уро-
вень образования и социальной интеграции. Все 
были гетеросексуалами, но половое удовлетворе-
ние и половое влечение оценены ими очень низко. 
Больше комплексовали подростки. Они стеснялись 
раздеваться догола. Жили половой жизнью 43,9% 
опрошенных, но 58,5% из них были обеспокоены 
своей сексуальной деятельностью. Большинство 
пациентов считает, что их общая сексуальная фун-
кция существенно зависит от различных интим-
ных отношений и других критериев согласно оп-
росникам. Три пациента сообщили о тяжелой и 
умеренной сексуальной дисфункции. Они также 
указали на эмоциональное расстройство в связи с 
неадекватной и сниженной сексуальной функцией 
[2,4,12,13]. Ebert и соавт. [3] исследовали психосек-
суальное развитие у подростков и получили дан-
ные, подтверждающие низкую самооценку и эмо-
циональные проблемы, с которыми сталкиваются 
пациенты с ЭМП. Поэтому, несмотря на высокую 
степень социальной интеграции и адаптации во 
взрослой жизни, дети и подростки с ЭМП страда-
ют от психосоциологической и психосексуальной 
дисфункции, требующей специальной психологи-
ческой помощи, которую хотели бы получить 93,9% 
пациентов. С возрастом психосексуальное беспо-
койство возрастает. У женщин оно менее выраже-
но, чем у мужчин, и они охотнее планируют семей-
ную жизнь, хотя в профессиональном росте и 
карьере разницы между мужчинами и женщинами 
не наблюдается.

Общими осложнениями для обоих полов явля-
ются патологическое изменение гормонального 

фона, хроническая инфекция мочеполовых путей, 
полипы МП, гиперпродукция слизи в артифици-
альном МП и пузырно-кожные свищи. Также опи-
саны случаи заворота кишок и другие виды ки-
ш е ч н о й  н е п р о х о д и м о с т и ,  с в я з а н н ы е  с 
реконструктивными операциями при лечении 
ЭМП. Аугментация МП может привести к мета-
болическому ацидозу и карциноме МП. Наряду с 
вышеперечисленными осложнениями также вы-
деляют и бесплодие [7,14].

Выводы
1. Проблема ЭМП далека от разрешения и тре-

бует дальнейшего изучения, особенно социаль-
ной сферы, касающейся взрослой жизни этих 
пациентов.

2. Сексуальная функция у мужчин с ЭМП – это та 
область, где дополнительные исследования и совер-
шенствование хирургических методов могут значи-
тельно улучшить результаты лечения.

3. Качество жизни больных после операции мож-
но охарактеризовать следующим образом: активный 
образ жизни без недержания мочи, мочевых стом, 
уменьшение психосоциологической и психосексу-
альной дисфункции с сохранением своего социаль-
ного, профессионального и трудового статуса.
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