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Комплекс экстрофия–эписпадия – редкая врожденная
мальформация мочеполовой системы, мышц брюшной
стенки и костей таза. Мы провели анализ англоязычных
литературных источников с использованием баз данных
MEDLINE, EMBASE (1959–2013), русско- и украиноязыч-
ных статей за этот период, посвященных аномалиям поло-
вых органов у женщин с комплексом экстрофия–эписпа-
дия. Нами представлен случай экстрофии мочевого пузыря
у 21-летней женщины в сочетании с агенезией влагалища
после неэффективного отсроченного первичного закрытия
мочевого пузыря, остеотомии (в возрасте 4 лет), с после-
дующей уретеросигмостомией; пациентке была выполнена
реконструкция влагалища с использованием стенки моче-
вого пузыря, правосторонняя нефрэктомия в связи с тяже-
лым уретерогидронефрозом, реконструкция передней
брюшной стенки, послеоперационного рубца, пластика
пупка, лобка и вульвы. 
Ключевые слова: экстрофия–эписпадия, патология половых
органов.

Экстрофия мочевого пузыря (ЭМП) – редкий тяжелый
врожденный порок развития, при котором отсутствует

передняя стенка мочевого пузырям (МП) и соответствую;
щая ему передняя брюшная стенка [2, 30]. При этом слизис;
тая оболочка МП пролабирует через дефект передней брюш;
ной стенки, в нижних отделах площадки открытого МП на;
ходятся устья мочеточников. При ЭМП может быть два пу;
зыря (один «нормальный», а второй – экстрофированный)
[36]. В зарубежной литературе ЭМП чаще всего описывает;
ся в комплексе с эписпадией [20, 36], хотя имеются сообще;
ния об изолированном поражении стенки МП, когда его
шейка и мочеиспускательный канал сформированы. Такое
состояние называют неполной экстрофией или передним
пузырным свищом. Сегодня считают, что ЭМП включает
в себя спектр состояний, которые определяют как ком;
плекс «экстрофия–эписпадия» (ЭЭК), который представ;
ляет собой сочетание пороков, объединенных единой эти;
ологией, и дефекта по вентральной поверхности, как ми;
нимум, части МП и мочеиспускательного канала [35]. Это
определение предложили J. Gearhart и соавторы в 1996 г.
Во время работы над проектом «Геном человека» (Johns
Hopkins Hospital, USA) были выявлены генетические ас;
пекты формирования данного порока. Под кодом 2528040
в классификацию наследственных нозологических еди;
ниц внесен комплекс OEIS (от англ. оmphalocele – эм;
бриональная грыжа, exstrophy – экстрофия, imperforate
anus – атрезия ануса, spina bifida – пороки развития спин;
ного мозга и/или позвоночника), наследование этого ком;
плекса является аутосомно;рецессивным [23]. ЭМП име;
ет код 600057.

Комплекс ЭЭК включает такие патологические состоя;
ния, как эписпадия, частичная экстрофия, классическая экс;
трофия и клоакальная экстрофия. При эписпадии наблюда;
ется дефект мочеиспускательного канала и в отдельных слу;
чаях – сфинктера МП, при частичной экстрофии отсутству;
ет только небольшая часть передней стенки МП, при класси;
ческой экстрофии – отсутствует передняя стенка МП и соот;
ветствующая ей часть брюшной стенки, при клоакальной
экстрофии имеется эмбриональная грыжа, атрезия анально;
го отверстия, экстрофия двух половин расщепленного МП,
между которыми расположена «открытая» слепая кишка;
слепо заканчивающаяся толстая кишка отходит от слепой
кишки и «висит» в полости таза [2, 35]. 

Впервые ЭМП как врожденный порок развития описал
Schenck von Grafenberg в 1597 г., термин «экстрофия» ис;
пользовал Chaussier в 1780 р., хотя упоминания этой анома;
лии обнаружены на ассирийских табличках, сделанных 2000
лет до н.э. [43].

Предложены различные варианты классификации ЭМП,
наиболее распространенным из них (в различных модифи;
кациях) является следующий: I степень — дефект передней
брюшной стенки <4 см, диастаз лобковых костей – 3–4 см,
незначительные нарушения гистологической структуры
стенки МП, II степень — дефект передней брюшной стенки –
4–8 см, диастаз лобковых костей – 4–6 см, выраженные мор;
фологические нарушения в строении стенки МП, III степнь
— дефект передней брюшной стенки – >8 см, диастаз лобко;
вых костей >6 см, значительные нарушения гистологическо;
го строения стенки МП [1–3]. И.Б. Осипов [4], классифици;
руя ЭМП на три степени, опирался на наличие и тяжесть со;
путствующих пороков развития, диастаза лобковых и седа;
лищных костей, нарушение функции уретеровезикального
соустья, анального сфинктера и морфологических измене;
ний в стенке МП. При этом он отмечал, что реконструктив;
но;пластические операции при I степени ЭМП дают 98% хо;
роших результатов; при II степени первичная пластика МП
удалась у 42% пациентов, еще у 48% больных получен поло;
жительный эффект только после повторных операций на
шейке МП; при III степени порока реконструктивно;пласти;
ческая операция была абсолютно бесполезной. Автор сделал
выводы, что І степень ЭМП, независимо от размеров откры;
того органа, является показанием к пластике МП и мочеис;
пускательного канала местными тканями, при ІІ степени по;
казания к данной операции относительные, при ІІІ – пласти;
ческая операция противопоказана.

Частота ЭЭК – 1 ребенок на 10 000–50 000 новорожден;
ных [2, 35]. Соотношение классической ЭМП у мальчиков и
девочек составляет 2,7:1. Вероятность рождения еще одного
ребенка с ЭМП у тех же родителей составляет 1 к 100, а ве;
роятность рождения ребенка с экстрофией у экстрофика –
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1 к 70. Частота клоакальной экстрофии – 1 к 200 000 живых
новорожденных, существенно меньше среди девочек [23].
Без лечения лишь 1/3 больных доживают лишь до 15–20 лет.
Наиболее частая причина гибели — вторичный пиелонефрит
и его осложнения. У 75% неоперированных больных в воз;
расте после 40 лет происходит малигнизация слизистой обо;
лочки мочепузырной площадки. В восcтановленном после
экстрофии МП риск возникновения аденокарциномы в 400
раз выше, чем в нормальном, однако при восстановлении
МП в течение 48–72 ч после рождения случаи возникнове;
ния аденокарциномы описаны не были [2].

Состояние экстрофии формируется на 4–5;й неделях
развития эмбриона [45]. Каудальная миграция мембраны
клоаки происходит в І триместре в то же время, когда созре;
вает передняя брюшная стенка. Мезенхима не переходит из
одного клеточного слоя нижней брюшной стенки в другой,
что приводит к нестабильности клоакальной мембраны.
Преждевременный разрыв мембраны клоаки приводит к
комплексу «подпупочных» аномалий. Разрыв клоакальной
мембраны после полного разделения «урогенитальной» час;
ти от пищеварительного тракта приводит к классической
ЭМП, а если повреждение мембраны происходит до того,
как спускается уроректальная перегородка, тогда это приво;
дит к вывороту нижнего уретрального тракта и части пище;
варительного тракта (клоакальная экстрофия). Интересная
теория этиологии ЭЭК и гипоспадии предложена
F. Stephens и  J. Hutson (2005), которые предполагают, что
основную роль в развитии данного порока играет хвост эм;
бриона. На сегодня четко не идентифицированы генетичес;
кие факторы, связанные с ЭМП. Существует гипотеза, что
потеря экспрессии р63 из;за полиформизмов очередности у
промотера является фактором риска развития ЭМП [36, 53]. 

Внедрение метода ультразвукового исследования (УЗИ)
позволило проводить антенатальную диагностику ЭМП с
14–17 нед беременности, когда в норме полость МП начина;
ет заполняться мочой. Отсутствие при УЗИ нормального
МП в сочетании с наличием образования в области передней
брюшной стенки и низким расположением пупка подтвер;
ждает диагноз ЭМП [22]. По данным J. Gearhart и соавторов

[25], основными эхографическими пренатальными критери;
ями ЭМП являются: 1) отсутствие визуализации МП при
неизмененных почках и нормальном количестве околоплод;
ных вод; 2) низкое прикрепление пуповины; 3) низкая
брюшная округлость, которая представляет собой экстрофи;
рованный МП; 4) расширение подвздошных гребней; 5) ано;
малии половых органов. При УЗИ;картине ЭМП большин;
ство исследователей рекомендуют выполнение пренатально;
го МРТ (на 27–32;й неделе гестации) [27, 28].

При ЭМП часто встречаются сопутствующие врожден;
ные аномалии – паховые грыжи (по разным данным у 56%
мальчиков и у 15% девочек с классической ЭМП), криптор;
хизм (20%), изолированные колоректальные аномалии
(1,8%) [47], пороки развития почек и верхних мочевых путей
(2,8%) [46], половых органов, нервной системы, миелоди;
сплазия и пр. [2, 3, 52].

При ЭЭК всегда отмечается патология наружных и вну;
тренних половых органов, именно проблема патологии по;
ловых органов у женщин с ЭМП будет рассмотрена в данном
обзоре. Так, у девочек влагалище, преддверие и анальное от;
верстие занимают более переднюю позицию, чем в норме
[34, 54]. Степень смещения влагалища соответствует степе;
ни укорочения расстояния между пупком и анальным отвер;
стием, иногда влагалище может быть раздвоено, матка также
может быть раздвоена [10,13,32]. Яичники и маточные трубы
обычно нормальные. Влагалище обычно укорочено и имеет
длину около 5–6 см, диаметр часто не отличается от нор;
мального, суженный вход во влагалище наблюдается прак;
тически у всех пациенток. Клитор расщеплен или вообще ру;
диментарен. Малые половые губы не смыкаются в верхнем
углу, часто также рудиментарны [31, 52].

ЭМП всегда сопровождается патологией костей таза, а
именно ротацией наружу, вертлужной ретроверсией с ком;
пенсирующим бедренным смещением кпереди, укорочением
и диастазом лобковых костей, который иногда достигает
10–12 см [49]. Расширение лобкового диастаза прогрессиру;
ет в период роста ребенка вне зависимости от применения
остеотомии при закрытии дефекта МП. Раздвижение лобко;
вых костей затрагивает не только внешний вид живота и по;
ловых органов, а также положение врожденно;деформиро;
ванных половых органов [7]. K. Meyer и соавторы [38] отме;
чают, что это искажает косметический вид наружных поло;
вых органов, увеличивая рубец и ограничивая рост волос в
центральной части лобка.

Продолжаются дискуссии, является ли суженный вход
во влагалище врожденным или приобретенным дефектом у
пациенток с ЭМП. Так, особенности анатомии таза и пере;
днее смещение влагалищного свода приводят к «объемнос;
ти» мышц тазового дна, находящихся сзади от влагалища,
что вызывает данную аномалию [15]. Однако аппроксима;
ция лобных костей в младенчестве и дальнейшее срединное
сжатие мягких тканей также может играть существенную
роль. Отмечаются случаи вагинального стеноза и утрата уре;
теровагинальной перегородки в результате попыток моби;
лизации влагалища в период новорожденности [24]. Описа;
ние варианта агенезии влагалища у больных с ЭМП в до;
ступной литературе мы не обнаружили.

Пролапс половых органов – важная проблема у больных
с ЭЭК [9, 14, 33]. Частота пролапса у данной категории паци;
енток, по данным разных авторов, составляет 30–52% [41,
44], важными факторами риска развития и прогрессирова;
ния пролапса являются беременность, интроитопластика
[42]. Риск развития пролапса пропорционален степени диас;
таза лобковых костей, остеотомия не уменьшает степень ри;
ска развития пролапса тазовых органов [6].

Лечение ЭМП только хирургическое. По мнению боль;
шинства авторов, оно должно решать следующие задачи: 1)

Ðèñ. 1. Áîëüíàÿ Ø., 1992 ã.ð. Âèçóàëüíî äåôîðìàöèÿ 
ïîëîâûõ ãóá, ðàñùåïëåííûé êëèòîð, îòñóòñòâèå ïóïêà, 
äåôîðìèðóþùèå ðóáöû ïåðåäíåé áðþøíîé ñòåíêè
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создание резервуара, собирающего мочу и опорожняемого
по желанию больного; 2) предупреждение инфекции моче;
выводящих путей; 3) исключение травматизации открытой
слизистой оболочки МП; 4) формирование наружных поло;
вых органов; 5) формирование лобкового сочленения с «за;
мыканием» тазового кольца [3, 4, 30]. В данном обзоре мы
детально остановимся на коррекции патологии наружных и
внутренних половых органов у женщин. В этом аспекте рас;
сматриваются три ключевые позиции: реконструкция на;
ружных/внутренних половых органов, восстановление/со;
хранение сексуальной функции, обеспечение способности к
деторождению [14, 17].

R. Mathews и соавторы [37] показали, что повторные опе;
рации на половых органах со временем необходимы у 80% па;
циенток, лечившихся в детстве по поводу ЭМП, со средним
периодом наблюдения 14 лет [3]. Подобные данные приводят
А. Ebert и соавторы [20], которые отмечают, что значительная
часть женщин, проходивших лечение по поводу ЭМП, не
удовлетворены видом наружных половых органов, испыты;
вают беспокойство о своей сексуальной активности, страда;
ют психосексуальной дисфункцией и имеют существенное
снижение показателей качества жизни. Авторы считают, что
подавляющему большинству пациенток с ЭМП требуется ге;
нитальная реконструкция, когда они достигают пубертатного
возраста, не только для проведения желаемой косметической
операции, но также для ликвидации вагинального стеноза.
Т. Diseth и соавторы [19] отмечают, что только 33% пациен;
ток с ЭМП были удовлетворены внешним видом своих поло;
вых органов, а 56% имели проблемы с сексуальными контак;
тами. R. Cervellione и соавторы [15] отмечают, что 33% паци;
енток с ЭМП нуждались в вагинопластике из;за стеноза вла;
галища в период до 30 лет жизни. Авторы продемонстрирова;
ли, что 43% больных была необходима пластика наружных
половых органов, хотя исследователи отмечают, что эта циф;
ра не полностью включала всех пациенток, которым необхо;
дима реконструктивная хирургия, и что необходимость в ге;
нитальной пластике растет с возрастом больной. 

Вагинопластика – одно из наиболее частых вмеша;
тельств, производимых у женщин с ЭМП [39, 40]. J. Erich в
1959 г. [22] впервые сообщил об использовании кожного ло;
скута на ножке для вагинопластики и Z;пластики влагалища
у пациенток с ЭМП. R. Stein и соавторы [48] в 1995 г. описа;
ли технику использования Y–V и U;лоскутной вагиноплас;
тики у таких больных, удлинение малых половых губ, плас;
тику лобка и аппроксимацию половинок клитора с удовлет;
ворительными косметическими и функциональными ре;
зультатами. R. Cervellione и соавторы [15] считают опти;
мальным использование перинеальной лоскутной вагино;
пластики (perineal flap vaginoplasty), при этом впоследствии
уменьшающая вагинопластика и YV;вагинопластика были

выполнены у 10% и 7% пациенток соответственно (авторы
связывают это с недостаточным опытом хирургов, произво;
дивших операции). У всех пациенток также выполняли пла;
стику наружных половых органов (удлинение малых поло;
вых губ и пластика лобка; две части клитора соединялись со;
поставлением мягких тканей, при этом не накладывали ни;
какие швы с тем, чтобы избежать повреждений сосудисто;
нервных пучков), при необходимости выполняли и абдоми;
нальный этап вмешательства. Использование ромбовидных
лоскутов для реконструкции лобка во время генитальной ре;
конструкции является предпочтительным методом благода;
ря низкому уровню частоты осложнений и простоте этой од;
ноэтапной процедуры. Однако более сложные подходы с ис;
пользованием экспандеров тканей [8, 21] или оментопласти;
ки [5] ряд авторов считают оптимальными альтернативами в
отдельных случаях.

С. Woodhouse и соавторы [52] сообщили о хороших
функционально;косметических результатах вагинопластики
при использовании перинеальной кожи или лоскута из сли;
зистой оболочки, взятого из срединной части половых губ,
соединяющей губы и клитор, и пластике лобка с использова;
нием кожного лоскута с волосяным покровом. B. Vander
Brink и соавторы [51] акцентируют внимание на обязатель;
ном выполнении клиторопластики (как первичной, так и
вторичной) с целью улучшения функционально;косметиче;
ских результатов у данной категории пациенток. А. Cook и
соавторы [16] описали технику вульвопластики с использо;
ванием аппроксимации расщепленных половинок клитора и
последующим разрезом поперечных бороздок между боль;
шими и малыми половыми губами. Это позволило восстано;
вить лобок с супермедиальной ротацией больших половых
губ и лежащей над лобковыми костями жировой тканью. 

Для лечения генитального пролапса ряд авторов реко;
мендует использование петли Gore;Tex [42, 44], методики
Prolift [9], сакрокольпопексии [44], для профилактики воз;
никновения пролапса [48] – фиксацию матки к передней
брюшной стенки уже в детском возрасте. По мнению авто;
ров, помимо профилактики пролапса, такая мера позволит
рассчитывать на возможность наступления беременности.

Качество жизни пациенток с ЭМП, а также решение
проблем сексуальной и репродуктивной функций во многом
определяются эффективностью и обоснованностью хирур;
гической коррекции, особенно производимой в детском воз;
расте [1]. У многих пациенток отмечается глубокая невроти;
зация с генитальной фиксацией и тяжелой социальной и
сексуальной дезадаптацией. В то же время C. Vaccaro и соав;
торы [50] отмечают, что после адекватной хирургической
коррекции порока возможно полное восстановление сексу;
альной функции, оцененной по шкалам Female Sexual
Function Index, Female Sexual Distress Scale, Pelvic Organ

Ðèñ. 2. ÌÐÒ òàçà (À – Ò2-cor, Â – T2-sag) – ìàòêà è ÿè÷íèêè íå èçìåíåíû, øåéêà ìàòêè íàõîäèòñÿ â ïîëîñòè 
ìî÷åâîãî ïóçûðÿ, ëîáêîâûå êîñòè ïðàêòè÷åñêè îòñóòñòâóþò

À Â
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Prolapse/Urinary Incontinence Sexual Function Questionnaire
(PISQ;12), Health Survey Short Form (SF;12).

Большинство авторов отмечают, что у пациенток с ЭЭК
фертильность существенно снижена [12], хотя некоторые
исследователи считают, что после хирургической коррекции
ЭМП фертильность соответствует средним показателям в
популяции, однако способность к естественному родоразре;
шению резко ограничена, а показания к кесареву сечению
расширены по сравнению с общемедицинскими. Беремен;
ность имеет высокий риск как для матери, так и для ребенка
[11, 37]. Роды следует проводить в специализированных
центрах, где есть урологические отделения, большинство ав;
торов рекомендуют всем пациенткам выполнять кесарево се;
чение [29]. Согласно данным R. Deans и соавторов [18], кото;
рые обследовали женщин с ЭМП, пытавшихся забеременеть,
беременность наступила лишь в 66% случаев. В 56% отмеча;
лось нормальное завершение беременности, в 35% – выки;
дыши, в 2% – «замершая беременность», в 7% – мертворож;
дение или неонатальная смерть. Аналогичные данные при;
водят и другие авторы. Так, A. Giron и соавторы [26] отмеча;
ют, что из 40 оперированных пациенток беременность насту;
пила у 22, в 77,2% родились здоровые дети, в 18,1% наступил
спонтанный аборт вследствие генитального пролапса, в 4,7%
– неонатальная смерть. После родов у 21,4% отмечалась ин;
фекция мочеполовых путей, у 50% – генитальный пролапс. 

Мы представляем клинический случай пациентки Ш.,
которая родилась в 1992 г. от первых родов, масса тела при
рождении 3700 г. Поступила в отделение оперативной гине;
кологии в 2013 г. с диагнозом: экстрофия мочевого пузыря,
состояние после пяти оперативных вмешательств, нефунк;
ционирующая правая почка, хронический пиелонефрит в
стадии ремиссии, атрезия влагалища, деформирующие руб;
цы передней брюшной стенки. Из анамнеза заболевания: в
1996 г. выполнено закрытие дефекта МП с остеотомией, в
1998 г. – цистолитотомия, в 1999 г. – повторное закрытие
МП в связи с наличием мочепузырного свища, в 2000 г. –
пластика шейки МП (безуспешная), в 2002 г. – транспланта;
ция мочеточников в сигмовидную кишку. С 2003 г. – не;
функционирующая правая почка, постоянные обострения
пиелонефрита. Менструации начались в 13 лет, отмечает вы;
деление крови через мочеиспускательный канал. Сопутству;
ющих пороков развития нет. Интеллектуальное, психомо;
торное развитие в норме. При осмотре пациентки – нормо;
стенического телосложении, рост – 163 см, масса тела –
51 кг, отмечается отсутствие влагалища, деформация поло;
вых губ, расщепленный клитор, отсутствие пупка, высокое
расположение анального отверстия, деформирующие рубцы
передней брюшной стенки (рис. 1). При цистографии – со;
храненный, уменьшенный в размерах МП. Объем мочевого
пузыря, определенный при УЗИ, составил 85 мл. 

При МРТ таза с контрастированием – матка и яичники не
изменены, влагалище отсутствует, шейка матки находится в
полости МП, лобковые кости практически отсутствуют, опре;
деляется терминальная каликопиелоэктазия правой почки,
дилатация правого мочеточника до 24 мм, который слепо за;
канчивается в нижней трети (рис. 2 А,В, рис. 3), при ренос;
цинтиграфии – функция правой почки отсутствует, левой –
не нарушена. Лабораторные исследования: фолликулостиму;
лирующий гормон – 6,6 мЕД/л, лютеинизирующий гормон –
8,2 мЕД/л, антимюллеровый гормон – 1,8 нг/мл, пролактин –
7,2 нг/мл, прогестерон – 36,5 нмоль/л, тестеостерон –
1,9 нмоль/л, эстрадиол – 174,7 пг/мл. При оценки качества
жизни с использованием опросника MOS;SF;36 (Medical
Outcomes Study Short Form;36) обнаружено существенное
снижение показателей качества жизни как по физическим,
так и психологическим доменам. Планируемый объем опера;
ции – кольпопоэз с использованием МП, нефрэктомия спра;

ва, абдоминопластика с формированием пупка. Интраопера;
ционно выявлена выраженная дилатация правого мочеточни;
ка, резкая атрофия правой почки, матка, яичники, маточные
трубы визуально не изменены. В поперечном направлении
рассечен МП, куда открывается шейка матки, при инструмен;
тальной ревизии проходимость канала шейки матки не нару;
шена, из стенки МП сформирована влагалищная трубка
(рис. 4). Выполнено иссечение деформирующих рубцов пе;
редней брюшной стенки, абдоминопластика, по методике
проф. А.И. Дронова сформирован пупок. Произведена апп;
роксимация половинок клитора (с использованием тканей
лобка), сформированы половые губы. Течение послеопераци;
онного периода без особенностей. При гистологическом ис;
следовании ткани удаленной почки отмечалась крайняя сте;
пень выраженности дегенеративных фибродиспластических
изменений в корковом веществе и полная гибель мозгового
вещества. При гистологическом исследовании стенки МП вы;

Ðèñ. 3. Ñõåìà ïàòîëîãèè – ýêñòðîôèÿ ÌÏ 
ñ àãåíåçèåé âëàãàëèùà è ðàñïîëîæåíèåì øåéêè ìàòêè 
â ÌÏ ïðè íîðìàëüíîì ìîðôî-ôóíêöèîíàëüíîì ñîñòîÿíèè
ìàòêè è ïðèäàòêîâ

Ðèñ. 4. Ñõåìà îïåðàöèè – êîëüïîïîýç ñ èñïîëüçîâàíèåì
ÌÏ
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явлена неоднородность эпителия, выстилающего стенку пу;
зыря, – от многослойного плоского до цилиндрического с
большим числом трубчатых желез и бокаловидными клетка;
ми, отмечаются признаки хронического воспаления со вто;
ричным фиброзом и полипозом слизистой оболочки с образо;
ванием железистых кист. Способность трубчатых желез выра;
батывать слизь является еще одним аргументом целесообраз;
ности использования стенки МП для пластики влагалища.

ВЫВОДЫ

1. Нами впервые описан вариант ЭМП с агенезией влага;
лища и расположением шейки матки в МП при нормальном
морфо;функциональном состоянии матки и придатков,
предложен оригинальный вариант реконструктивно;пласти;
ческой операции.

2. Пациенты с ЭМП должны быть своевременно и пра;
вильно оперированы для предотвращения развития ос;
ложнений порока. Реконструктивно;восстановительные
операции должны выполняться в мультидисциплинарных
специализированных центрах хирургами, владеющими
навыками урологии, гинекологии, колопроктологии, ор;
топедии.

3. Социальная и сексуальная адаптация пациенток с
ЭЭК требует комбинированного использования методик ре;
конструктивно;пластической хирургии и социо;психологи;
ческой реабилитации. Применение психо; и фармакотера;
пии для достижения оптимального психоэмоционального
фона после выполнения адекватного хирургического вмеша;
тельства позволяет достигнуть сексуальной и социальной
адаптации данной категории женщин.

Екстрофія сечового міхура та патологія статевих
органів у жінок: презентація клінічного випадку
та огляд літератури
О.І. Дронов, В.Л. Дронова, Є.А. Крючина,
Р.С. Теслюк, О.В. Луценко, М.І. Насташенко

Комплекс екстрофія–епіспадія є рідкісною вродженою вадою роз;
витку сечостатевої системи, м’язів черевної стінки та кісток таза. Ми
провели аналіз англомовної літератури за допомогою баз даних
MEDLINE та EMBASE (1959–2013 рр.), російсько; та україномо;
вних статей у цей період, присвячених аномаліям статевих органів у
жінок з комплексом екстрофія–епіспадія. Нами представлений ви;
падок екстрофії сечового міхура у 21;річної жінки в поєднанні з аге;
незією піхви після неефективного відкладеного первинного закрит;
тя сечового міхура, остеотомії (у віці 4 років), з подальшою уретеро;
сигмостомією; пацієнтці була виконана реконструкція піхви з вико;
ристанням стінки сечового міхура, правобічна нефректомія через
важкий уретерогідронефроз, реконструкція передньої черевної
стінки, післяопераційного рубця, пластика пупка, лобка і вульви.
Ключові слова: екстрофія–епіспадія, патологія статевих органів.

Вladder exstrophy and genital 
pathology in women: 
a case report and literature review
O.I. Dronov, V.L. Dronova, Ye.A. Kryuchyna,
R.S. Tesluk, E.V. Lucenko, M.I. Nastashenko

The exstrophy;epispadias complex is a rare congenital malformation of
the genitourinary system, abdominal wall musculature, and pelvic
bones. We searched MEDLINE and EMBASE (1959 to 2013) for
English language reports, russian and ukrainian language articles dur;
ing this period, describing genital anomalies in women with exstrophy;
epispadias complex. We report а case occurring in a woman 21 years
old with bladder exstrophy and vaginal agenesis after unsuccessful
delayed primary bladder closure and pelvic osteotomy (at the age of 4
years), subsequent ureterosigmoidostomy; the patient’s bladder wall
flap was used to reconstruct the neovagina, right nephrectomy in con;
nection with severe hydronephrosis, reconstruction of abdominal wall,
midline incision, umbilicus, mons pubis, and vulva were performed.

Кеy words: exstrophy–epispadias, genital anomalies.
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