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1. STRESZCZENIE PRACY

WSTEP

Zesp6l wynicowania 1 wierzchniactwa stanowi jedna z najci¢zszych postaci wad
ukladu moczowo-ptciowego. Obejmuje wynicowanie steku, wynicowanie pecherza
I wierzchniactwo. W wynicowaniu steku wady dotycza nie tylko uktadu moczowo-
plciowego, ale réwniez ukladu pokarmowego i leczenie tej postaci wady roézni si¢ od
wynicowania pecherza 1 wierzchniactwa. Wynicowanie pecherza moczowego wystepuje
Z czestoscig 1: 30 000 zywych urodzen, w tym trzykrotnie rzadziej u dziewczynek, 1:100
000. Wierzchniactwo u pici zenskiej wystepuje z czestoscig 1 : 650 000 zywych urodzen,
sze$ciokrotnie rzadziej u niz u chlopcow.

Leczenie w obu wadach jest leczeniem operacyjnym. W wynicowaniu pgcherza
pierwszy etap stanowi zamknigcie pecherza z odtworzeniem spojenia lonowego
i rekonstrukcja przedniej Sciany jamy brzusznej. Elementem tej rekonstrukcji, w wigkszosci
osrodkow jest osteotomia talerzy biodrowych, ktéra umozliwia zblizenie tkanek
Z minimalnym napigciem 1 istotnie zmniejsza ryzyko powiktan w postaci rozej$cia si¢ rany
pooperacyjnej 1 ponownego wynicowania pecherza. Po  pierwotnej rekonstrukcji
W wynicowaniu pecherza pacjent pozostaje z otwarta cewka moczowa, tak jak
w wierzchniactwie. Kolejny etap leczenia u dziewczynek jest wspdlny dla wynicowania
pecherza i wierzchniactwa, polega na rekonstrukcji zwieraczy, cewki i sromu.

W Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu ,,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka”
stosowana jest metoda opracowana 1 opisana przez dr hab.n.med. Malgorzate Bake —
Ostrowska, znana pod nazwa ,,Warsaw approach”, ktora jest metoda dedykowang dla
chlopcow z wynicowaniem pecherza 1 wierzchniactwem, jednak jej elementy sg stosowane
rowniez u dziewczynek. Metoda ta polega na rekonstrukcji szyi pecherza z obustronnym
antyrefluksowym przeszczepieniem moczowodow, rekonstrukcji cewki moczowej 1 pracia
u chtopcow, z zastosowaniem rotacji zewngtrznej cial jamistych. U dziewczynek natomiast
rekonstrukcji techtaczki i sromu. Jednym z kluczowych elementéw wyrdzniajacych ,,Warsaw
approach” jest dostgp operacyjny z otwarciem spojenia lonowego. Dostgp ten pozwala na
rekonstrukcje cewki moczowej w linii proste;.

CEL PRACY

Celem ogoélnym pracy jest ocena odlegtych wynikéw operacji rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego i cewki moczowej wykonywanych metodg Young-Dees-Leadbetter
w modyfikacji Kliniki Urologii Dziecigcej Instytutu ,,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” —
metoda Warszawska, u pacjentek z wynicowaniem pgcherza moczowego i wierzchniactwem.

Cele szczegotowe pracy dotycza po pierwsze oCeny trzymania moczu po operacji
rekonstrukcji szyi pecherza w grupie pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego Oraz
izolowanym wierzchniactwem z uwzglednieniem wptywu zastosowanej techniki operacyjnej
w trakcie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza, wieku w momencie operacji,



pojemnosci pecherza moczowego 1 koniecznosci reoperacji. Po drugie okreslenie wptywu
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego na czynno$¢ gornych i dolnych drog moczowych.
Dodatkowym celem jest opracowanie =zalecen leczenia operacyjnego pacjentek
Z wynicowaniem pecherza 1 wierzchniactwem.

MATERIAL I METODYKA

Do analizy uzyto danych klinicznych 46 pacjentek z wynicowaniem pgcherza moczowego
I 8-miu pacjentek z wierzchniactwem, operowanych w Klinice Urologii Dzieciecej Instytutu
,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka”, urodzonych w latach 1976-2010, u ktorych czas
obserwacji po rekonstrukcji szyi pecherza wynosit co najmniej 5 lat i dostepne byly dane
niezbe¢dne do analizy. Wiek pacjentek w momencie zakonczenia obserwacji wynosit 18 lat.

Pierwotnie w IP-CZD operowano 32 pacjentki z wynicowaniem pgcherza, natomiast 14
pacjentek bylo referowanych z innych os$rodkow, czesto po nieudanej pierwotnej
rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego. Osteotomi¢ tylng talerzy biodrowych
wykonano u 19 pacjentek, u 13 jako element pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego
pecherza moczowego, a u 6 w trakcie reoperacji po nieudanym zamknigciu wynicowanego
pecherza moczowego w innych os$rodkach.

Trzymanie moczu po rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego, okreslane jako okresy
sucho$ci pomiedzy mikcjami lub cewnikowaniami wyrazone w minutach, bylo ocenianie
bezposrednio po operacji, a nastgpnie rok, dwa, trzy, pi¢¢ lat i po uptywie ponad pigciu lat po
operacji.

Stan gornych drog moczowych przed operacjg i po minimum pigciu latach po operacji
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego oceniano za pomocg badania ultrasonograficznego,
cystografii mikcyjnej, badania izotopowego nerek i oznaczenia poziomu Kkreatyniny
i mocznika w surowicy krwi.

W tych samych odstgpach czasu oceniano stan dolnych drog moczowych na podstawie
wywiadu dotyczacego trzymania moczu, cystografii mikcyjnej, badania urodynamicznego
I pomiaru pojemnosci pecherza w znieczuleniu og6lnym.

WYNIKI

Trzymanie moczu z mozliwo$cig oddawania porcji moczu co 3 godziny i zachowaniem
sucho$ci pomiedzy mikcjami, na koniec obserwacji, powyzej 5 lat po operacji rekonstrukcji
szyi pecherza moczowego stwierdzono u 32 pacjentek, co stanowi 59,3 %, kolejne 3 pacjentki
(5,7%) utrzymywaty mocz pomigdzy 2-3 godziny i 2 (3,8%) miedzy 1-2 godziny. Trzymanie
moczu w nocy stwierdzono u 31 (57,4%) pacjentek. Efekt poprawy trzymania moczu
W perspektywie pigciu lat byt dla pacjentek istotny statystycznie, p<0,001; zarowno w grupie
pacjentek z osteotomig jak 1 bez osteotomii. Zaobserwowano wzrost pojemnosci pecherza
moczowego po operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, ktory spetnial model
liniowy. Srednia pojemnos¢ pecherza na koniec obserwacji w 18 roku zycia wynosita 231,94
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ml, mediana 206,5 ml. Przyrost ten byl znamienny statystycznie, p<0,001. Oproznianie
pecherza poprzez spontaniczng mikcje stwierdzono u 21 pacjentek, 3 pacjentki po mikcji
stosowaty dodatkowo cewnikowanie pgcherza, a 22 pacjentki stosowaly wylacznie czyste
przerywane cewnikowanie w celu oproznienia pecherza.

Poziom kreatyniny i mocznika w wieku 18 lat, na koniec obserwacji pacjentek byt
prawidlowy, za wyjatkiem dwoch przypadkow.

WNIOSKI

1. Rekonstrukcja szyi pgcherza moczowego i cewki moczowej wykonywana metoda
Young-Dees-Leadbetter w modyfikacji Kliniki Urologii Dziecigcej Instytutu-
,2Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” — ,metoda warszawska”, u pacjentek
z wynicowaniem pgcherza moczowego i1 wierzchniactwem jest metoda skuteczng,
pozwala na osiagnigcie pelnego trzymania moczu powyzej trzech godzin i trzymania
moczu w nocy u 59,3% pacjentek.

2. Czynnos$¢ dolnych drég moczowych jest zachowana u 31% pacjentek.

3. Najwazniejszym czynnikiem majacym wpltyw na trzymanie moczu po rekonstrukcji
szyi pecherza i1 cewki moczowej jest brak powiklan po pierwotnej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza, ktére powodowalyby koniecznos$¢ reoperacji.

4. Czynno$¢ gornych drég moczowych w trakcie obserwacji moze ulega¢ pogorszeniu
I wymaga stalego monitorowania poprzez wykonywanie badan ultrasonograficznych,
biochemicznych i izotopowych



2. ABSTRACT

INTRODUCTION

Exstrophy-epispadias complex is one of the most severe forms of urogenital defects.
It includes cloacal exstrophy, bladder exstrophy and epispadias. Cloacal exstrophy affects not
only the genitourinary system, but also the gastrointestinal system, and the treatment of this
form of defect differs from bladder exstrophy and epispadias. Bladder exstrophy occurs with
a frequency of 1:30,000 live births in boys and is three times less frequent in girls
(1:100,000). Epispadias occurs in girls with a frequency of 1:650,000 live births, six times
less often than in boys.

Treatment in both defects is surgical. In bladder exstrophy, the first stage is the
closure of the bladder with the reconstruction of the pubic symphysis and the anterior
abdominal wall. An element of this reconstruction in most centers is iliac bone osteotomy,
which allows the tissues to be brought closer with minimal tension and significantly reduces
the risk of complications in the form of dehiscence of the postoperative wound and re-
eruption of the bladder. After the primary reconstruction of the bladder exstropy, the patient
remains with the urethra open, as in the epispadias. The next stage of treatment in girls is
common for bladder exstrophy and isolated epispadias and consists of the reconstruction of
the bladder neck, urethra and vulva.

The Paediatric Urology Department of the "Children's Memorial Health Institute”,
developed the method known as the "Warsaw approach™. This method was described by dr
hab.n.med. Matgorzata Baka-Ostrowska and was dedicated to boys with bladder exstrophy
and epispadias but its elements are also used for reconstruction in girls. “Warsaw approach”
consists of reconstruction of the bladder neck with bilateral anti-reflux ureters reimplantation,
urethral and penile reconstruction in boys, using external rotation of the corpora cavernosa
while in girls clitoral and vulvar reconstruction. One of the key distinguishing elements of the
"Warsaw approach” is the operative access with the opening of the pubic symphysis. This
access allows for the reconstruction of the urethra in a straight line.

AIM OF THE STUDY

The general objective of the study is to evaluate the long-term results of the bladder
neck and urethral reconstruction performed using the Young-Dees-Leadbetter method in the
modification of the Pediatric Urology Department of the Children's Memorial Health Institute
— “Warsaw approach” in female patients with bladder exstrophy and epispadias.

The specific objectives of the study concern, firstly, the assessment of urinary
continence after bladder neck reconstruction surgery in the group of patients with bladder
exstrophy and isolated epispadias, taking into account the influence of the surgical technique
used during the primary reconstruction of the bladder, age at the time of surgery, bladder
capacity and the need for reoperation. Secondly, to determine the impact of bladder neck
reconstruction on the function of the upper and lower urinary tract and to develop
recommendations for surgical treatment of patients with bladder exstrophy and epispadias.



MATERIAL AND METHODOLOGY

The analysis used clinical data of 46 patients with bladder exstrophy and 8 patients with
epispadias, operated at the Department of Paediatric Urology of the Children's Memorial
Health Institute, born in the years 1976-2010, in whom the follow-up time after bladder neck
reconstruction was at least 5 years and the data necessary for the analysis were available. The
age of the patients at the end of the observation was 18 years.

Originally, 32 patients with bladder exstrophy were operated on in our institution, while
14 patients were referred from other centers, often after unsuccessful primary reconstruction
of the bladder exstrophy. Posterior iliac osteotomy was performed in 19 patients, in 13 as part
of the primary reconstruction of the bladder exstrophy, and in 6 patients during reoperation
after unsuccessful closure of the bladder exstrophy in other centers.

Urine continence after bladder neck reconstruction, described as periods of dryness
between micturition or catheterizations expressed in minutes, was assessed immediately after
surgery, followed by evaluation after one year, two, three, five years, and more than five years
after surgery.

The condition of the upper urinary tract before surgery and at least five years after bladder
neck reconstruction surgery was assessed by ultrasound, voiding cystography, renal isotope
examination, and determination of serum creatinine and urea levels.

At the same intervals, the condition of the lower urinary tract was assessed on the basis of
bladder diary, voiding cystography, urodynamic examination and measurement of bladder
capacity under general anesthesia.

RESULTS

Urine continence with the possibility of micturition or catheterization every 3 hours and
remaining dry between micturition periods, at the end of observation, more than 5 years after
bladder neck reconstruction surgery, was found in 32 patients, representing 59.3%, another 3
patients (5.7%) kept urine between 2-3 hours and 2 (3.8%) between 1-2 hours. Urine
continence during the night was found in 31 (57.4%) patients. The effect of improving urinary
continence over five years was statistically significant for patients, p<0.001; both in the group
of patients with and without osteotomy. An increase in bladder capacity was observed after
bladder neck reconstruction surgery, which met the linear model. The mean bladder capacity
at the end of the 18-year-old observation was 231.94 ml, the median was 206.5 ml. This
increase was statistically significant, p<0.001. Bladder emptying by spontaneous micturition
was found in 21 patients, 3 patients after micturition used additional bladder catheterization,
and 22 patients used only clean intermittent catheterization to empty the bladder.

Creatinine and urea levels at the age of 18 were normal at the end of follow-up except in
two cases.



CONCLUSION

Reconstruction of the bladder neck and urethra performed using the Young-Dees-
Leadbetter method in the modification of the Pediatric Urology Department of the
Children's Memorial Health Institue — "Warsaw approach”, in patients with bladder
exstrophy and epispadias, is an effective method, allowing to achieve full urinary
continence for more than three hours and urinary continence at night in 59.3% of
patients.

Lower urinary tract function is preserved in 31% of patients.

The most important factor affecting urinary continence after bladder neck and urethral
reconstruction is the absence of complications after the primary reconstruction of the
bladder exstrophy that would cause the need for reoperation.

Upper urinary tract function may deteriorate during observation and requires constant
monitoring by performing ultrasound, biochemical and isotope examinations.



3. CZESC OGOLNA

3.1 Wprowadzenie i uzasadnienie wyboru tematu

Zespdl wynicowania 1 wierzchniactwa, to jedna z najciezszych wad wrodzonych
uktadu moczowo-plciowego. W sktad zespolu wchodzi wynicowanie steku, wynicowanie
pecherza i wierzchniactwo. Wady te posiadaja wspdlng embriogeneze. Wynicowanie steku
jest najciezsza postacia wady, wymagajacg innego niz wynicowanie pgcherza
I wierzchniactwo postepowania chirurgicznego, stad nie jest ono przedmiotem analizy pracy.
Wynicowanie pecherza moczowego wystepuje z czestoscig 1: 30 000 zywych urodzen,
w tym trzykrotnie rzadziej u dziewczynek (1:100 000) niz u chlopcow. Wierzchniactwo
wystepuje u dziewczynek z czgstoscig 1 : 650 000 zywych urodzen, szesciokrotnie rzadziej
U niz u chlopcow. Sa to zatem wady rzadkie, szczegélnie w populacji dziewczynek.
Wigkszo$¢ opracowan dotyczy chtopcow z powodu wigkszej liczebnosci populacji, ale
rowniez konieczno$ci rekonstrukcji pracia. Opracowania dotyczace wierzchniactwa
u dziewczynek czgsto sg opisem pojedynczych przypadkoéw. Prezentowany materiat jest wigc
unikatowy i cenny merytorycznie.

Wady dotycza uktadu moczowo-plciowego, ale réwniez powlok brzusznych, kosci
I mig$ni miednicy oraz odbytnicy i odbytu. Charakterystyczny jest rozstep spojenia tonowego,
ktory wynika ze skrocenia i rotacji kosci fonowych. W wierzchniactwie wynosi on 1 — 2 cm,
natomiast w wynicowaniu pecherza jest znacznie wigkszy 1 wynosi¢ moze nawet 6 - 7 cm.
Wynikiem takiego ustawienia kos$ci miednicy jest rozsunigcie migsni prostych brzucha oraz
migs$ni przepony moczowo — plciowej, co w konsekwencji daje przemieszczenie pochwy
i odbytu do przodu. Wargi sromowe wigksze i mniejsze sg stabo rozwinigte, techtaczka
calkowicie rozdwojona, a pochwa krotka ze zwe¢zonym wejsciem. Zardbwno w wynicowaniu
pecherza, jak 1 w wierzchniactwie brak jest szyi pecherza 1 przedniej §ciany cewki moczowe;.
Stan ten powoduje pelne nietrzymanie moczu u pacjentek z tymi wadami. Dodatkowo,
w wadzie wynicowania pgcherza, pgcherz jest otwarty.

Leczenie w obu wadach jest leczeniem operacyjnym. W wynicowaniu pgcherza pierwszy etap
stanowi zamknigcie pecherza z odtworzeniem spojenia tonowego i rekonstrukcja przedniej
$ciany jamy brzusznej. Elementem tej rekonstrukcji, w wigkszo$ci osrodkow jest osteotomia
talerzy biodrowych, ktora umozliwia zblizenie tkanek z minimalnym napigciem i istotnie
zmniejsza ryzyko powiklan w postaci rozejscia si¢ rany pooperacyjnej i ponownego
wynicowania pecherza. Po pierwotne] rekonstrukcji w wynicowaniu pecherza pacjent
pozostaje z otwarta cewka moczowsg, tak jak w wierzchniactwie. Kolejny etap leczenia
U dziewczynek jest wspolny dla wynicowania pecherza 1 wierzchniactwa 1 polega na
rekonstrukcji zwieraczy, cewki i sromu. W Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu ,,Pomnik -
Centrum Zdrowia Dziecka” stosowana jest metoda opracowana i opisana przez dr hab.n.med.
Maltgorzate Bake — Ostrowska, znana pod nazwg ,,Warsaw approach”, ktora jest metoda
dedykowang dla chtopcow z wynicowaniem pecherza i wierzchniactwem, jednak jej elementy
sa stosowane rowniez u dziewczynek. Metoda ta polega na rekonstrukcji szyi pecherza
Z obustronnym antyrefluksowym przeszczepieniem moczowodow, rekonstrukeji cewki
moczowej 1 pracia u chlopcow, z zastosowaniem rotacji zewngtrznej cial jamistych.
U dziewczynek natomiast rekonstrukcji techtaczki i sromu. Jednym z kluczowych elementow
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wyrdzniajacych ,,Warsaw approach” jest dostgp operacyjny z otwarciem spojenia fonowego.
Dostep ten pozwala na rekonstrukcje cewki moczowej w linii prostej. Do chwili obecnej nie
analizowano i nie publikowano wynikéw leczenia wynicowania pecherza i wierzchniactwa
metoda stosowang w Klinice Urologii Instytutu ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”
u dziewczynek w populacji polskiej.

3.2 Definicja

Wynicowanie pecherza moczowego (exstrophia vesicae urinariae) to ztozona wada
obejmujaca zmiany w obrgbie uktadu moczowego, zewnetrznych narzadow plciowych,
uktadu kostnego i mig$niowego miednicy oraz powlok przednio—dolnej $ciany brzucha.
Charakterystyczny jest rozstep spojenia tonowego, ktory wynika ze skrocenia i rotacji kosci
tonowych, towarzyszace mu rozsuni¢cie migsni prostych i ubytek powtok, w ktérym znajduje
si¢ otwarty pecherz moczowy z widocznymi ujsciami moczowodow. Brak jest szyi pecherza,
cewka moczowa jest otwarta, potozona na grzbiecie rozszczepionego, skroconego
I przygigtego pracia (Zdj. 1) lub pomigdzy catkowicie rozdwojona techtaczka (Zdj. 2).
Otwarta cewka 1 brak szyi pecherza powoduje pelne nietrzymanie moczu.

Zdjecie 1. Wynicowanie pegcherza u chlopca.
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Zdjecie 2. Wynicowanie pgcherza u dziewczynKi.

Wierzchniactwo to wada zewngtrznych narzadéw piciowych i cewki moczowej. Cewka
moczowa jest otwarta. U chlopcoOw najczgéciej wada dotyczy dystalnej czegsci cewki
moczowej i u czgsci chlopcow wystepuje trzymanie moczu (Zdj. 3). U dziewczynek cewka
jest w calosci skrocona 1 otwarta, techtaczka calkowicie rozszczepiona, wargi sromowe stabo
rozwinigte i mamy do czynienia z pelnym nietrzymaniem moczu (Zdj. 4).

Obie wady majg wspolng embriogeneze, 1 wchodza w sktad zespolu wynicowania
i wierzchniactwa wraz z wynicowaniem steku.
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Zdjecie 4. Wierzchniactwo u dziewczynki.
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3.3 Wystepowanie i dziedziczenie

Czesto$¢ wystepowania wady w populacji r6zni si¢ nieznacznie w zalezno$ci od zrodia.
Wedtug International Clearinghouse for Birth Defects Monitoring System, opublikowanych
w 2011 roku przez Sieffel’a 1 wspolpracownikoéw [1] wynika, ze wynicowanie pecherza
wystepuje z czestoscig 2,2 : 100 000 zywych urodzen, stosunek plci zenskiej do meskiej
wynosi 1 : 2,3. To samo zrodto podaje wystepowanie wierzchniactwa 1 : 100 000 zywych
urodzen, a stosunek pici zenskiej do meskiej jako 5 : 1.

Od lat prowadzone s3a badania nad dziedziczeniem w zespole wynicowania
I wierzchniactwa. Pierwsze doniesienia o zwigkszonym ryzyku wystgpienia wynicowania
pecherza u potomstwa o0so6b dotknigtych wada wynicowania i wierzchniactwa zostaly
opublikowane przez Shapiro w 1984 r. [2]. Ryzyko to okreslono na 1 : 70 zywych urodzen, co
stanowi ryzyko 500 razy wyzsze niz populacyjne. Nadal jednak poszukiwane sg geny
determinujace wystapienie wady. W 2004 r. Boyadjiev i wsp. opisali delecje w genie
CASPR3 w obszarze 5 chromosomu 9, ktéra moze by¢ jedng z przyczyn powstania zespotu
wynicowania i wierzchniactwa [3]. W innym badaniu z 2009 r. Ludwig i wsp. wskazuja kilka
regiond6w gendw na siedmiu réznych chromosomach, w ktérych zaburzenia skutkuja
wystgpieniem zespolu wynicowania i wierzchniactwa [4]. Qi i wsp. w 2011 zidentyfikowali
162 geny, ktorych ekspresja byta co najmniej dwukrotnie wigksza w migéniach gtadkich oraz
tkankach pecherza u zarodkow mysich 1 ludzkich z wynicowaniem pgcherza. Dodatkowo
udato si¢ im réwniez wyodrgbni¢ 16 genow, ktorych ekspresja zachodzi w podpepowinowe;j
endodermie 1 mezodermie. Wigkszo$¢ z tych genéw odpowiada za rozwdj uktadu mig¢sniowo-
szkieletowego 1 za budowe tkanki lacznej. Stwierdzono, ze 69% z tych gendéw nie ulega
prawidlowej ekspresji u pacjentdw z wynicowanym pecherzem i wierzchniactwem [5].

3.4 Embriogeneza

Zaburzenia rozwoju zarodka skutkujace powstaniem wad wchodzacych w sktad zespotu
wynicowania i1 wierzchniactwa nast¢puja na wczesnym etapie, pomiedzy 4 a 10 tygodniem
zycia ptodowego. Dotycza one btony stekowej. Blona stekowa jest rodzajem przegrody
zbudowanej z ektodermy i endodermy. Oddziela ona stek od owodni. Pomigdzy ektoderme,
a endoderm¢ wnika mezoderma, z ktorej beda si¢ rozwijaly migénie i kosci dolnej $ciany
brzucha. Wspoélny stek zostaje podzielony na czg$¢ pecherzowa i odbytowa poprzez
przegrod¢ moczowo-odbytowa. Przegroda ta w obwodowej czesci tworzy zrost w biong
stekowa. Miejsce zrostu w przysztosci bedzie tworzylo krocze. W gornej czgsci blony
stekowej tworza si¢ guzki plciowe, ktore migruja przysrodkowo, zlewaja si¢ ze soba by
utworzy¢ zewngtrzne narzady plciowe. Miejsca perforacji w blonie stekowej tworza ujscie
zatoki moczowo-piciowej i odbyt.

Istnieje kilka teorii, ktore probuja tlumaczy¢é powstanie wad wchodzacych w sktad
zespotu wynicowania i wierzchniactwa. Najstarsza z nich opisana przez Patton’a i Barry’ego
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w 1952 r. mowi o doogonowym przemieszczeniu zawigzkow guzkow piciowych i ich
op6znionym zlaniu si¢ ze sobg, co powoduje rozdzielenie btony stekowej na czes$¢
doogonowa i doglowowa. Nastepujaca po tym perforacja dogtowowej czesci btony stekowe;j
skutkuje wedlug autoréw wynicowaniem pecherza moczowego [6].

W 1964 r. Muecke opublikowal wyniki swoich badan nad embriogeneza zespolu
wynicowania i wierzchniactwa, ktore prowadzil na zarodkach kurzych. Stwierdzit on, ze
przerost btony stekowej uniemozliwia wnikanie mezodermy pomiedzy ektoderme
i endoderme, co skutkuje nieprawidlowym rozwojem dolnej cze¢sci przedniej $ciany jamy
brzusznej [7]. Podobnie jak Patton i Barry zaobserwowat, ze perforacja btony stekowej jest
odpowiedzialna za powstaniec wynicowania. Dodatkowg obserwacja byto to, ze od czasu
I miejsca perforacji zalezy z jaka postacig wady bedziemy mie¢ do czynienia. Perforacja
obwodowej czgséci btony stekowej spowoduje powstanie wierzchniactwa, w czegsci srodkowe;j
wynicowania pgcherza, natomiast gdy perforacja nastgpuje wczesnie, przed 6 tygodniem
zycia ptodowego 1 poprzedzi powstawanie blony moczowo-odbytowe] powstanie najci¢zsza
posta¢ wady — wynicowanie steku [8].

Prace Mildenbergera i wsp. na zarodkach szczurzych zaowocowaty kolejng teoria,
opublikowanog w 1988 r. Teoria ta zakladata, ze nieprawidlowe usytuowanie szypuly
brzusznej, stanowigcej zawigzek pepowiny powoduje nacigganie blony stekowej 1 jej
pekniecie.

W 2008 r. Sadler i Feldkamp opisali defekt migracji faldow bocznych, ktore nie
przemieszczaja si¢ w kierunku brzusznym, tak aby po potaczeniu w linii srodkowej utworzy¢
przednia $ciang¢ jamy brzusznej. Jesli faldy nie potacza si¢ ze soba zardwno w czeSci
brzusznej jak i miedniczej, to powstanie wynicowany stek, jesli brak potacznia dotyczy tylko
cze¢$ci miedniczej, to powstanie wynicowanie pgcherza moczowego [10].

Inng teori¢ zwigzang z rozwojem kosci miednicy opisali w 1997 r. Beaudoin 1 wsp.
Twierdzg oni, ze nieprawidtowa rotacja kosci miednicy uniemozliwia tkankom migkkim,
strukturom zwigzanym z miednicg i kosciom miednicy potaczenie w linii §rodkowe;j. Skutkuje
to powstaniem ubytkow w przedniej, dolnej czgéci Sciany jamy brzusznej 1 wynicowaniem
steku, pecherza lub wierzchniactwem [11]. Autorzy nie podaja przyczyny nieprawidlowe;j
rotacji ko$ci miednicy.

Wszystkie powyzsze teorie zakladaja wspolng embriogeneze wynicowania steku,
wynicowania pecherza i wierzchniactwa.

3.5. Anatomia i patofizjologia

W zespole wynicowania i wierzchniactwa wady dotycza uktadu moczowo-piciowego,
mig$niowego, kostnego oraz pokarmowego. Kolejno zostang opisany zmiany
W poszczegbdlnych uktadach. W zwigzku z przedmiotem rozprawy opisane zostang wady
w klasycznej postaci wynicowanego pgcherza moczowego oraz w wierzchniactwie, nie bedzie
opisane wynicowanie steku.
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Uklad kostny i mi¢§niowy

W wynicowaniu pegcherza charakterystycznym elementem jest rozstgp spojenia
tonowego z rotacja zewngtrzng talerzy kosci biodrowych oraz rotacja i skrocenie kos$ci
tonowych. Zmianom tym towarzyszy rotacja zewngtrzna stawow biodrowych i konczyn
dolnych [12]. Wynikiem takiego ustawienia jest nieprawidlowe ustawienie konczyny dolnej,
ktore w przypadku braku korekcji wady jest przyczyng ,.chodu kaczkowatego”. Migsnie
proste sg rozsuni¢te na boki, co jest spowodowane ich przyczepem do rozsunig¢tych
i skroconych ko$ci tonowych. Tworzg one trojkatny ubytek w dolnej czesci przedniej Sciany
brzucha. Ubytek ten jest wypekliony przez tylng $Sciang otwartego, wynicowanego pecherza.
W szczycie ubytku znajduje si¢ przyczep pgpowiny. Jest on polozony znacznie nizej niz
w przypadku zdrowych noworodkoéw i w trakcie zamykania pecherza jest wycinany. Dzieci
Z wynicowaniem pecherza nie maja pepka. Kanaty pachwinowe sa skrocone i potozone
pionowo, co sprzyja wystepowaniu przepuklin pachwinowych. Stwierdza si¢ je u 80%
chlopcow 1 10% dziewczynek z wynicowaniem pecherza moczowego [13]. Migsnie przepony
miednicy sg rOwniez rozsuni¢te i sptaszczone. Nie maja ksztattu koputy, jak w prawidlowo
zbudowanej miednicy. Kompleks mig$ni tonowo-odbytniczych jest potozony w 68% za
odbytnica, podczas gdy prawidlowa proporcja potozenia tego kompleksu mig§niowego
wynosi 52% za i 48% przed odbytnicg [14]. Zmiany te sg istotne ze wzgledu na prawidlowe
polozenie narzadéw wewnatrz miednicy matej i ich posadowienie wzgledem kompleksu
mig$niowego, o ma kluczowe znaczenie dla trzymania moczu i stolca oraz dla prawidtowego
podparcia narzadu rodnego u kobiet.

Wady odbytu i odbytnicy

U dzieci z wynicowaniem pecherza moczowego obserwujemy znaczne
przemieszczenie odbytu ku przodowi. Takie potozenie odbytu jest zwigzane ze zmianami
W uktadzie kostnym i1 mig¢sniowym opisanymi powyzej. Dodatkowo w grupie pacjentow
Z wynicowaniem pegcherza obserwujemy 70 krotnie wigksza czestos¢ wystepowania wad
odbytu i odbytnicy pod postacig: atrezji odbytu, zwezenia odbytu i wypadania odbytnicy [15].

U dzieci z wierzchniactwem raczej nie obserwujemy wad odbytu, cho¢ budowa
przepony moczowo-ptciowej moze by¢ zaburzona.

Wady zewnetrznych i wewnetrznych narzadow plciowych

U dziewczynek zarowno z wynicowaniem pecherza, jak i z wierzchniactwem pochwa
jest krotka (zwykle di. 6 cm). Wejscie do pochwy czesto jest do$S¢ waskie 1 zawsze
przemieszczone ku przodowi (Zdj.5 i 6). Wejscie do pochwy czg¢sto wymaga poszerzania
przed rozpoczeciem wspotzycia. Wargi sromowe wigksze i mniejsze sg stabo rozwinigte,
a lechtaczka zawsze rozdwojona. Wewnetrzne narzady — macica, jajniki I jajowody sg
prawidtowo zbudowane. Z powodu nieprawidtowej budowy miednicy istnieje duze ryzyko
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wypadania narzadu rodnego. Stwierdzono, ze czynnikiem predysponujacym jest duzy rozstgp
spojenia tonowego u dorostych pacjentek [16].

Zdjecie 5. Potozenie wejscia do pochwy w wynicowaniu pgcherza.
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Zdjecie 6. Zwezenie wejscia do pochwy w wynicowaniu pgcherza.

U chlopcow wada budowy pracia stanowi jeden z najwazniejszych elementow
W wynicowaniu pegcherza i wierzchniactwie. Pracie jest znacznie skrocone, szerokie
I przygicte ku gorze. Jest to spowodowane rozszczepieniem pracia w czesci grzbietowej,
nieprawidtowg budowg i rotacjg cial jamistych i ich rozsunieciem w czeSci proksymalnej
z powodu rozsunigcia kosci tonowych, do ktorych ciala jamiste sa przytwierdzone [17].
Plytka cewkowa i zotadZ sa rowniez rozszczepione. Moga si¢ zdarza¢ wady budowy ciat
jamistych pod postacig niedorozwoju jednego z ciat. W wierzchniactwie wyglad pracia jest
podobny, z t3 roéznica, ze cewka w czesci proksymalnej na réznej dlugosci jest uformowana
W rurke.
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Wady ukladu moczowego

W wynicowaniu pecherza brak jest przedniej Sciany pecherza. Tylna S$ciana jest
wrosni¢ta w ubytek powlok dolnej czeSci brzucha. Trojkat pecherza jest widoczny, a w jego
szczytach znajdujg si¢ ujScia moczowodow, ktore na ogot sg szerokie. W niewielkim odsetku
dzieci zdarzaja sie zwezenia uj$¢ moczowodowych Sluzoéwka pecherza jest rozowa i l$niaca,
czesto wystepujg na niej polipowate przerosty. Polipy moga utrudnia¢ pierwotne zamknigcie
wynicowanego pecherza i woéwczas nalezy je usungé. Wykonano wiele badan dotyczacych
budowy $ciany wynicowanego pegcherza. Jedne z pierwszych badan z 1985 r (Schapiro 1 wsp.)
dotyczyly ilosci i dystrybucji receptorow muskarynowych w pecherzu wynicowanym
I prawidlowym, nie stwierdzono znaczacych réznic pomigdzy pecherzem wynicowanym
I pecherzem prawidtowym [18]. W kolejnych badaniach zwrocono uwage na zawarto$¢
wlokien migsniowych 1 kolagenu w $cianie wynicowanego pecherza. Zauwazono zwigkszong
ilos¢ wiokien kolagenowych w stosunku do wiokien miesniowych z trzykrotng przewaga
wiokien kolagenu typu III, co tlumaczy mniejszag pojemnos¢ wynicowanego pecherza
w stosunku do zdrowych pacjentow [19]. Przebieg moczowodéw w odcinku
przypecherzowym jest nietypowy, schodza one nisko, a nastepnie zakrgcaja ku gorze, aby
polaczy¢ si¢ z pecherzem, co jest zwigzane z przesuni¢ciem moczowodoéw ku dotowi przez
nisko schodzacg otrzewng. Po zamknigciu pgcherza w badaniach kontrastowych obserwujemy
charakterystyczny obraz moczowodéw w ksztalcie ,,rogow baranich”. Budowa nerek jest
najczesciej prawidlowa. Zdarzaja si¢ wady pod postacig zdwojenia lub przemieszczenia
nerek.

Cewka moczowa jest otwarta, brak jest $ciany przedniej cewki moczowej. Na ptytce
cewkowej czesto wystepuja drobne uchytki. W wierzchniactwie u chtopcow blizszy odcinek
cewki jest uformowany w rurke, cewka w tym odcinku jest szeroka, dalszy odcinek cewki jest
otwarty, pozbawiony $ciany przedniej. U dziewczynek cewka jest w catoSci otwarta, wejscie
do pecherza jest szerokie, co powoduje petne nietrzymanie moczu.

3.6 Diagnostyka

Badania prenatalne

Prenatalne rozpoznanie wynicowania pecherza moczowego Stanowi wyzwanie, pomimo
dostepu do nowoczesnych metod diagnostyki ultrasonograficznej. Czg¢sto rozpoznawane sa
elementy zespolu wynicowania i1 wierzchniactwa takie jak np. przepuklina sznura
pepowinowego, niski przyczep pepowiny, brak wypetnionego pecherza moczowego. Jesli w
badaniu nie uwidoczniono pecherza moczowego, to powinno zwroci¢ uwage diagnosty.
W takiej sytuacji nalezy powtorzyé badanie za okoto 30 min. Jesli w kolejnych badaniach
ptodu nie uwidaczniamy wypelnionego pecherza moczowego i1 dodatkowo zwraca uwage
nieprawidlowa budowa pracia lub sromu nalezy podejrzewaé wynicowanie pe¢cherza
moczowego [20,21,22] (Zdj. 7). Zastosowanie ultrasonografii 3D i rezonansu magnetycznego
nieznacznie poprawilo statystyki, aktualnie okoto 25% przypadkéw wynicowania pecherza
jest rozpoznawanych prenatalnie [23]. Rozpoznanie prenatalne wady pozwala na
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przygotowanie rodzicow do opieki nad dzieckiem ze ztozong wada uktadu moczowo-
plciowego i1 objecie rodziny opieka specjalistyczng oraz psychologiczng. Dodatkowo pomaga
zaplanowac¢ pordd opieke postnatalng w osrodku referencyjnym, zajmujacym si¢ leczeniem
zlozonych wad uktadu moczowo-piciowego.
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Zdjecie 7. USG ptodu z wynicowaniem pecherza moczowego. Zrodto: Campbell - Welsh
Urology XI Edition, 2016, ISBN: 978-0-323-34148-6, str. 4205-4256

Badanie przedmiotowe

Wynicowanie pecherza i wierzchniactwo jest wada widoczng po urodzeniu. Otwarta ptytka
pecherza i nieprawidtowo zbudowane zewngtrzne narzady ptciowe pozwalaja na rozpoznanie
wady. Oceniamy stan ptytki pecherzowej, jej wielkos¢, obecnos$¢ polipowatych zmian na
powierzchni §luzoéwki [24]. Niektore postacie wierzchniactwa u plci zenskiej moga zostac
przeoczone przy badaniu noworodka, co powoduje, ze czasami pacjentki z wierzchniactwem
trafiajg do urologa dziecigcego w wieku kilku lat z objawami nietrzymania moczu [25].
Nalezy rowniez zwrdci¢ uwage na potozenie i wyglad odbytu, poniewaz u 1% pacjentéw
Z wynicowaniem pecherza moze wspolistnie¢ atrezja, badz zwezenie odbytu [15].
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Badania laboratoryjne

U pacjentdow z wynicowaniem pecherza zawsze oznaczamy poziom Kreatyniny, mocznika
oraz cystatyny C we krwi. Pomiar wyjsciowy, przed leczeniem operacyjnym jest waznym
punktem odniesienia w konteks$cie pogarszajacej si¢ w funkcji nerek wraz z uptywem czasu
W tej grupie pacjentow. Parametry wydolnosci nerek powinny by¢ kontrolowane regularnie,
co jeden, dwa lata, a pacjent z wrodzona wadg dolnych dr6g moczowych powinien by¢ objety
stalg opieka nefrologa dziecigcego [26,27,28].

Badanie ogodlne i posiew moczu sg badaniami niezb¢dnymi przed operacja rekonstrukcyjna,
tak aby odpowiednio przygotowac i zaplanowa¢ okotooperacyjng antybiotykoterapi¢. Otwarta
ptytka pecherzowa oraz dlugi pobyt w oddziale noworodkowym predysponuja do kolonizacji
oraz zakazen patogenami szpitalnymi z obecnos$cia mechanizméw opornosci. W dalszej
obserwacji badanie ogolne moczu i posiew stanowig jedno z podstawowych badan, ktore sa
wykonywane co miesigc w celu monitorowania obecnosci zakazen [29].

Badania obrazowe

Podstawowym badaniem, ktore jest najczgsciej uzywane do oceny gérnych i dolnych drog
moczowych jest badanie ultrasonograficzne. Pozwala ono na oceng liczby nerek,
echogenicznos$ci migzszu oraz stopnia poszerzenia uktadoéw kielichowo-miedniczkowych oraz
moczowodow. Badanie to jest wazne w ocenie nerek przed pierwotng rekonstrukcja
wynicowanego pecherza moczowego, jak i w okresie obserwacji pacjenta po etapowym
leczeniu z rekonstrukcja szyi pecherza moczowego, ktéremu najczgéciej towarzyszy
obustronne przeszczepienie moczowodoéw. Szacuje si¢, ze okoto 30% pacjentow po
rekonstrukcji szyi pegcherza rozwija zastd)] w gornych drogach moczowych [30]. Badanie
ultrasonograficzne ma zastosowanie w ocenie pojemnosci pecherza oraz jego oprdzniania
poprzez mikcje spontaniczne lub przerywane cewnikowanie.

Badania radiologiczne

Zdjecie rentgenowskie miednicy pozwala na oceng elementéw kostnych, ustawienia panewek
kosci udowych oraz rozstgpu spojenia tonowego (Zdj. 8,9). Nadal klasyczne zdjgcie
rentgenowskie miednicy jest wykonywane w przypadku Kkonieczno$ci reoperacji
z wykonaniem osteotomii przedniej, nadpanewkowej talerzy biodrowych (Zdj. 10). Co raz
czesciej jednak korzystamy z tomografii komputerowej (Zdj. 11) lub rezonansu
magnetycznego z rekonstrukcja 3D (Zdj.12), ktérego niewatpliwg przewaga jest brak
napromieniowania pacjenta i dodatkowo mozliwos¢ oceny tkanek migkkich w zakresie mig$ni
dna miednicy matej [31]. Ocena potozenia, symetrii i wzajemnych relacji migsni miednicy
mate] ma znaczenie dla rokowania w zakresie trzymania moczu 1 oceny statyki narzadu
rodnego.
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Zdjecie 8. Zdjecie RTG miednicy w wynicowaniu pecherza moczowego.

Zdjecie 9. Zdjecie RTG miednicy w wierzchniactwie.

Zdjecie 10. Zdjecie RTG miednicy przed i po osteotomii nadpanewkowe;j talerzy
biodrowych.
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Zdjecie 11. Tomografia komputerowa ko$ci miednicy w wynicowaniu pecherza moczowego.

Zdjecie 12. Rezonans magnetyczny miednicy malej pacjenta z wynicowaniem pgcherza
mocCzowego.

Cystourerografia mikcyjna jest wykonywana zawsze okolo dwa lata po pierwotnej
rekonstrukcji wynicowanego pecherza. Badanie to pozwala oceni¢ obecno$¢ 1 stopien
odptywoéw pecherzowo-moczowodowych, ksztaltt 1 pojemnos$¢ pecherza oraz szyje pecherza
(Zdj. 13). Badanie to jest powtarzane w dalszej obserwacji pacjentdow po rekonstrukcji szyi
pecherza w przypadku obecno$ci nawracajagcych zakazen uktadu moczowego i obecnosci
zastoju moczu w gornych drogach moczowych [32,33,34].
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Zdjecie 13. Cystouretrografia mikcyjna pacjenta z wynicowaniem pecherza moczowego po
pierwotnej rekonstrukcji pecherza.

Badania izotopowe

Wykonywane sg dwa rodzaje badania renoscyntygraficznego, badanie statyczne z uzyciem
znacznika Tc99m - DMSA, stuzace do oceny migzszu nerek, ksztattu nerek, rozdzielczej
funkcji oraz obecnosci blizn pozapalnych w migzszu. Badanie dynamiczne z uzyciem
znacznika Tc99m - EC, pozwala réwniez na oceng ksztaltu nerek, ich wielkosci, obecnos$ci
blizn w migzszu i dodatkowo ocenia dynamike odptywu znakowanego moczu z uktadow
kielichowo-miedniczkowych i moczowodéw do pecherza. Oba badania majg zastosowanie w
ocenie przedoperacyjnej jak i monitorowaniu pacjentow po operacjach rekonstrukcyjnych
(Zdj. 14,15). Badanie izotopowe jest zwykle wykonywane co cztery do pigciu lat, jesli nie
wystepuja nawracajace zakazenia uktadu moczowego [26,27,28,35].
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Zdjecie 14. Badanie renoscyntygrafi dynamicznej u pacjentki z wynicowaniem pecherza
moczowego przed operacja rekonstrukcyjng.
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Zdjecie 15. Badanie renoscyntygrafi dynamicznej u pacjentki z wynicowaniem pg¢cherza
moczowego po operacji rekonstrukcyjnej z obecnoscig zmian pozapalnych w migzszu nerek.

Badania endoskopowe

Cystouretroskopia u dzieci jest wykonywana zawsze w znieczuleniu ogdlnym. Najczesciej
wykonujemy ja przed planowanym kolejnym etapem leczenia, w celu oceny pecherza, btony
Sluzowej, potozenia uj$¢ moczowodow oraz oceny szyi pecherza. Zwykle w trakcie
znieczulenia wykonywany jest rowniez pomiar pojemnos$ci pecherza. Jesli pojemno$é
pecherza wynosi sto mililitrow lub wigcej, pacjent jest kwalifikowany do operacji
rekonstrukcji szyi pecherza. W przypadku chtopcéw z wynicowaniem i malg pojemnoscia
pecherza mozna wykona¢ rekonstrukcje cewki i pracia, jako zabieg majacy na celu
zwigkszenie 0Oporu na drodze odptywu moczu, u dziewczynek nie ma takiej mozliwosci
i jedynie naturalne powigkszenie pegcherza wraz z wiekiem dziecka moze pozwoli¢ na
rekonstrukcje szyi pecherza [36].

Badania urodynamiczne

U pacjentéw z wynicowaniem pecherza i1 wierzchniactwem stosujemy karty obserwacji
przyjmowania pltynéw 1 wydalania moczu, czyli ,,dzienniczki mikcji”. Obejmujg one
obserwacje z dwodch nastgpujacych po sobie dni i zawieraja informacj¢ dotyczaca ilosci,
rodzaju oraz pory przyjmowanego plynu i w drugiej cze¢sci ilosci oddawanego moczu
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w mililitrach oraz pory. Obserwacje te stosujemy zarOwno u pacjentow oddajgcych mocz
spontanicznie, poprzez mikcje, jak i u oprozniajacych pecherz poprzez przerywane
cewnikowanie. Dziennik mikcji dostarcza informacji o pojemnosci pecherza, czestosci mikcji
oraz zwyczajach zwigzanych z nawadnianiem. Jest podstawowym, nieinwazyjnym
narzedziem oceny funkcjonowania pacjenta. Dodatkowo stosowane s3g rdwniez testy
podpaskowe, ktore stluza do oceny stopnia nietrzymania moczu. Oba te nieinwazyjne
narzedzia shuza do wuroterapii standardowej pacjentow z wynicowanie pgcherz
i wierzchniactwem [37,38].

Przeptyw cewkowy wykonujemy u pacjentéw, ktoérzy majg spontaniczne mikcje, oceniamy
woweczas ksztatt krzywej mikcyjnej, maksymalng i §rednig predkos¢ przeptywu oraz zaleganie
moczu po mikcji w pecherzu. Wiekszos¢ pacjentow po rekonstrukcji szyi pecherza prezentuje
przeszkodowa krzywa przeptywu, ktorej czesto towarzyszy zaleganie moczu po mikcji.

Badanie cystometryczne, jest badaniem inwazyjnym, ktére pozwala na ocen¢ podatnosci
$ciany pecherza, obecnosci skurczow nadczynnych wypieracza, skurczu mikcyjnego oraz
korelacji zwieraczowo-wypieraczowej. Badanie to pozwala w ocenie przedoperacyjnej
okresli¢ aktywno$¢ skurczowa wypieracza, ktora jest waznym czynnikiem prognostycznym
wystepowania mikcji po operacji rekonstrukcyjnej (Zdj.16). Z kolei po rekonstrukcji szyi
pecherza, dzigki cystometrii mozemy oceni¢ czynno$¢ pecherza (Zdj.17) i prawidtowo
dobra¢ leczenie farmakologiczne, ktére poprawia trzymanie moczu i obniza ci§nienie
wewnatrzpecherzowe [39,40,41].
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Zdjecie 16. Badanie cystometryczne u pacjentki z wynicowaniem pgcherza moczowego przed
operacja rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego.
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Zdjecie 17. Badanie cystometryczne u pacjentki z wynicowaniem pgcherza moczowego po
operacji rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego.

3.7 Leczenie

3.7.1 Rys historyczny

W  przekazach historycznych znajdujemy informacje o drastycznym postepowaniu
Z noworodkami urodzonymi z zespotem wynicowania i wierzchniactwa. Piszac to w 1597 r
Schenke von Grafenberg miat na mysli prawdopodobnie Skate Spartanska [42]. Pézniejsze
rozwigzania dla pacjentdow z otwartym pecherzem polegaly gltownie na stosowaniu
zewngtrznych metalowych oston - zbiornikow naktadanych na ptytke pecherzowa [43]. Lata
piecdziesigte, szeSc¢dziesigte 1 siedemdziesigte ubieglego wieku przyniosty szereg rozwigzan
wewnetrznego odprowadzenia moczu w postaci ureterosigmoidostomii [44,45], zastosowania
zbiornikéw jak sigma rectum pouch (Mainz Pouch II) [46] czy szczelny zbiornik jelitowy
Kock’a [47]. Rozwigzania te byly obarczone powiklaniami w postaci zaburzen
metabolicznych, nawracajagcych zakazen uktadu moczowego, kamicy zbiornika oraz
uszkodzenia czynnosci nerek, a w pierwszych latach duza $miertelnoscig. Alternatywne,
zewnetrzne  rozwigzanie odprowadzenia moczu za pomocg wstawki z jelita cienkiego
zaproponowat w 1950 r Bricker [48]. Odprowadzenie moczu bylo tylko jednym z aspektow
leczenia operacyjnego pacjentow z wynicowaniem pecherza moczowego i wierzchniactwem,
pozostawata kwestia rekonstrukcji pecherza, powtok brzusznych i1 zewnetrznych narzadow
ptciowych. Przetom w operacjach rekonstrukcyjnych wady przyniosty lata pigédziesiate
ubieglego wieku i propozycja zastosowania osteotomie¢ tylng talerzy biodrowych w celu
zamknigcia obreczy miedniczej, co z kolei umozliwito rekonstrukcj¢ przedniej $ciany jamy
brzusznej bez koniecznosci pokrywania ubytku w powtokach bocznymi ptatami skornymi
[49,50]. Przyjeto wowczas etapowy model leczenia pacjentdow z wynicowaniem pecherza
I wierzchniactwem. Osteotomia czgsto poprzedzata o kilka dni operacje zamknigcia
wynicowanego pecherza. Kolejne etapy obejmowaly pierwotng rekonstrukcje pecherza
moczowego, rekonstrukcje szyi pgcherza z obustronnym przeszczepieniem moczowodow
I W ostatni etapie rekonstrukcje cewki moczowej i zewnetrznych narzadoéw piciowych [50].
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Ten sposéb leczenia byt udoskonalany i modyfikowany w poszczegdlnych wiodacych
osrodkach leczenia zespotu wynicowania i wierzchniactwa na §wiecie, co doprowadzito do
powstania czterech gldownych metod leczenia operacyjnego.

3.7.2 Wspolczesne metody leczenia operacyjnego

Wiodace osrodki na $wiecie zajmujgce si¢ leczeniem operacyjnym zespotu wynicowania
i wierzchniactwa prezentujg dwa podejscia do leczenia wady: leczenie etapowe (Modern
Staged Repair of Exstrophy — MSRE — Baltimore, USA i Metoda Warszawska ,,Warsaw
approach”) oraz leczenie jednoetapowe (Metoda Erlangen i Complete Primary Exstrophy
Repair — CPRE) [51].

Metoda etapowej czynnosciowej rekonstrukcji w zespole wynicowania i wierzchniactwa
zaproponowana w 1998 r przez osrodek w Baltimore (USA) [52] i rozwinigta do
wspotczesnej ,,Modern Staged Repair of Exstrophy” (MSRE) [53] jest jedna z najczgsciej
stosowanych metod leczenia zespotu wynicowania i wierzchniactwa. Pierwotna rekonstrukcja
jest obecnie odraczana do wieku 3-9 miesigcy i jest wykonywana z podwdjng osteotomig
talerzy biodrowych [54]. Po zabiegu osteotomii stosowany jest stabilizator zewngtrzny
i wycigg typu Buck za konczyny dolne na 4-6 tygodni. Dalsze etapy rekonstrukcji, to
U chitopcow: rekonstrukcja cewki 1 pracia, ktora jest wykonywana w wieku okoto 2 lat
zmodyfikowang metodg Cantwell — Ransley [55], a nastgpnie rekonstrukcja szyi pecherza
metoda Young - Dees — Leadbetter wykonywana w wieku miedzy 5 — 10 lat, kiedy pacjent
jest gotowy do uczestniczenia w treningu nauki oddawania moczu i cewnikowania pgcherza
moczowego [54]. U dziewczynek po pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza
wykonywana jest jednoetapowa rekonstrukcja szyi pecherza z operacjg przeciwodptywowa
obu moczowodow [56].

Metoda Warszawska opracowana w Instytucie "Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” przez
dr hab. n. med. Matgorzat¢ Bake-Ostrowska [51, 57] jest rowniez metodg etapowq. Pierwszy
etap obejmuje pierwotng rekonstrukcj¢ wynicowanego pgcherza moczowego z osteotomia
tylng talerzy biodrowych. Zabieg obecnie rowniez jest wykonywany w trybie odroczonym
w wieku okoto 6 -12 tygodni. Po zabiegu pacjent jest unieruchomiony w gipsie biodrowo-
udowym na 3 tygodnie, a nastgpnie w opasce elastycznej na konczyny dolne na kolejne 3
tygodnie. Gips umozliwia obracanie dziecka na boki, co znacznie ulatwia pielegnacje.
U dziewczynek wykonywana jest nastepnie, w wieku okoto 5-7 lat, rekonstrukcja szyi
pecherza z rekonstrukcja cewki 1 techtaczki. Warunkiem koniecznym jest osiagnigcie
pojemnosci pecherza powyzej 70 ml. Jednym z waznych i unikalnych elementéw metody
Warszawskiej jest otwarcie spojenia lonowego w trakcie rekonstrukeji szyi pgcherza. Dzigki
temu uzyskujemy szeroki wglad w t¢ okolice, co pozwala na rekonstrukcje cewki moczowe;j
w linii prostej 1 na wilasciwe ulozenie platdéw migsniowych wokot nowotworzonej cewki
moczowej. U chlopcow postgpowanie moze by¢ dwuetapowe, tak jak u dziewczynek lub
trzyetapowe. Jesli pecherz u chlopca osiggnie pojemnos¢ 70 — 100 ml wykonujemy w drugim
etapie rekonstrukcje szyi pecherza z obustronng operacja przeciwodptywowa, rekonstrukcje
cewki moczowej i pracia. Jesli pecherz nie ro$nie wykonujemy tylko rekonstrukcje cewki
I pracia, zwigkszajagc w ten sposob op6r na drodze odptywu moczu z pecherza, co z czasem
prowadzi do powigkszenia objetosci pecherza. Po czasie mozna jako trzeci etap wykonujac
rekonstrukcje szyi pecherza. W metodzie Warszawskiej oprocz otwarcia spojenia lonowego,
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U chtopcow wykonywana jest rotacja zewnetrzna ciat jamistych pracia, ktora pozawala na
uzyskanie korekcji zakrzywienia grzbietowego pracia i wydtuzenie pracia. R6zni si¢ to od
metody rekonstrukcji sposobem Cantwell-Ransley czy Kelly. Obecnie metoda rotacji
zewnetrznej ciatl jamistych pracia jest wykorzystywana rowniez przez inne osrodki na
Swiecie.

Kolejna metoda rekonstrukcji czynnosciowej w zespole wynicowania i wierzchniactwa to
technika Erlangen [58]. Zaktada ona jednoetapowg rekonstrukcj¢ wynicowanego pecherza
z rekonstrukcja szyi pecherza, operacja przeciwodptywowa obu moczowodow oOraz
rekonstrukcjg cewki i pracia lub techtaczki u niemowlecia w wieku 8 tygodni. Jesli ptytka
pecherzowa jest za mata do rekonstrukcji szyi pecherza, ten element operacji jest odraczany.

W 1999 zapoczatkowano operacj¢ metoda pelnej rekonstrukcji czynnosciowej — Complete
Primary Repair of Exstropy (CPRE) [51]. Polega ona na zamknigciu wynicowanego pgcherza
wraz z rekonstrukcja szyi pecherza, cewki wierzchniaczej i pracia lub techtaczki. Metoda ta
zaklada pelne wypreparowanie pracia z rozdzieleniem ciat jamistych i1 zotedzi pracia,
z odcieciem ptytki cewkowej od cial jamistych. W efekcie ujscie cewki moczowej pozostaje
w polozeniu spodziectwowym.
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4. CEL PRACY

Cel ogolny pracy

Ocena odlegltych wynikow operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego i cewki
moczowej wykonywanych metodg Young-Dees-Leadbetter w modyfikacji Kliniki Urologii
Dzieciecej Instytutu ,,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” — metoda Warszawska,
U pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego i wierzchniactwem.

Cele szczegolowe pracy

1. Ocena trzymania moczu po operacji rekonstrukcji szyi pecherza w grupie pacjentek
Z wynicowaniem pegcherza moczowego 1 izolowanym wierzchniactwem.

2. Ocena czynnosci dolnych drég moczowych po rekonstrukeji szyi pecherza.
3. Okreslenie, ktére parametry techniki operacyjnej maja wplyw na trzymanie moczu.
4. Ocena wplywu rekonstrukcji szyi pecherza na gorne drogi moczowe.

5. Opracowanie zalecen leczenia operacyjnego pacjentek z wynicowaniem pecherza
I wierzchniactwem.
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5. MATERIAL KLINICZNY

5.1 Wprowadzenie

W Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” w latach
1981 — 2025 leczono 504 pacjentow z zespotem wynicowania i wierzchniactwa (Tab. 1).

W pierwszych dwudziestu latach rozwijala si¢ metoda operacji. Od 1988 rozpoczgto
zamykanie wynicowanego pecherza moczowego w pierwszych trzech dobach zycia
noworodka z tg wadg. Leczenie operacyjne przeprowadzano jedynie w wybranych osrodkach
na terenie Polski, co spowodowalo mniejsza liczbe powiklan w postaci ponownego
wynicowania pecherza. Wdrozono réwniez osteotomi¢ tylng talerzy biodrowych, jako
element niezbedny do zamknigcia spojenia tonowego oraz odtworzenia przedniej $ciany jamy
brzusznej zawsze, gdy operacje wykonywano po uplywie ponad 72 godzin od porodu lub gdy
rozstep spojenia tonowego byl wiekszy niz 3,5 cm. Od 2011 roku po przeanalizowaniu
wynikow pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego w naszym osrodku,
operacj¢ t¢ wykonujemy w trybie planowym, odroczonym w wieku 6-12 tygodni, zawsze
Z osteotomig tylng talerzy biodrowych. Taka strategia postgpowania zmniejsza ryzyko
powiktan w postaci rozejscia si¢ rany pooperacyjnej i ponownego wynicowania pecherza
[59]. Elementem innowacyjnym stosowanym w naszym o$rodku jest otwarcie spojenia
tonowego w trakcie operacji rekonstrukcji szyi pecherza w celu uzyskania szerokiego dostepu
operacyjnego do okolicy operowanej, co umozliwia rekonstrukcj¢ cewki moczowej w linii
prostej i prawidlowe umiejscowienie ptatéw migsniowych wokot nowo wytworzonej cewki
mOoCzowej.

Tabela 1: Dzieci z zespolem wynicowania i wierzchniactwa leczone w Klinice Urologii IP-
CZD w latach 1981-2025

Posta¢ zespotu Liczba pacjentéw Chtopcy Dziewczynki
Wynicowanie steku 58 45 13
Wynicowanie pecherza 358 228 130
Wierzchniactwo 95 75 11

Szczelina gérna pecherza 2 0 2

Razem 504 348 156
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5.2 Grupa badana

Do analizy uzyto danych klinicznych 46 pacjentek z wynicowaniem pe¢cherza moczowego i 8-
miu pacjentek z wierzchniactwem, operowanych w Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu
,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka”, urodzonych w latach 1976-2010, u ktorych czas
obserwacji po rekonstrukcji szyi pecherza wynosit co najmniej 5 lat i dostepne byly dane

niezb¢dne do analizy. Wiek pacjentek w momencie zakonczenia obserwacji wynosit 18 lat
(Ryc. 1).

Pacjenci z zespotem wynicowania i wierzchniactwa leczeni w Klinice Urologii IP-CZD

W latach (1981-2025)
504

Pte¢ Zzenska

Wynicowanie pecherza Wierzchniactwo

Obserwacja po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego powyzej 5 lat

Wynicowanie pecherza Wierzchniactwo

Rycina 1. Grupa badana
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Tabela 2. Liczba operowanych pacjentek w podziale na dekadg urodzenia

Dekada urodzenia Liczba operowanych pacjentek

70' 2
80' 15
90' 22
00' 14
10' 1

Tabela 3. Liczba pacjentek u ktorych wykonano rekonstrukcje szyi pecherza w danym roku.

Rok Liczba operowanych w danym
roku pacjentek

1981
1988
1989
1991
1992
1993
1996
1997
1998
1999
2000
2001
2002
2004
2005
2006
2008
2009
2010
2014

Rl RN RN R o R RN w RN R R R w N e

w
-~

Ogdtem

Sposrod 46-ciu pacjentek z wynicowaniem pecherza 14 pacjentek (30,4%), zostato
skierowanych z innych osrodkow, z powodu nieudanego pierwotnego zamknigcia
wynicowanego pecherza moczowego, ktore skutkowato ponownym wynicowaniem pecherza
moczowego. Wszystkie te pacjentki reoperowano. Wykonano ponowne zamknigcie
wynicowanego pecherza moczowego z osteotomig tylng talerzy biodrowych. W tej grupie
pacjentek 4 wymagaty nadpgcherzowego odprowadzenia moczu z powodu malej pojemnosci
pecherza, ktora nie pozwalata na wykonanie rekonstrukcji szyi pgcherza. U dwoch wykonano
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szczelny zbiornik jelitowy typu Meinz Pouch I, u kolejnych dwoch pacjentek wykonano
szczelny zbiornik pecherzowo-jelitowy z przetoka do cewnikowania. Pozostate 10 pacjentek
miato wykonang rekonstrukcje szyi pecherza, ale 3 z nich w dalszej obserwacji wymagaty
nadpecherzowego odprowadzenia moczu, z powodu narastania poszerzenia w gornych
drogach moczowych i stopniowego pogarszania si¢ funkcji nerek. U dwoch z tych pacjentek
wykonano ureteroileostomi¢ sposobem Brickera, u jednej szczelny zbiornik pecherzowo-
jelitowy.

Rodzaj wady Operowane pierwotnie w IP-CZD | Operowane pierwotnie poza
IP-CZD

Wynicowanie pecherza 32 (69,6%) 14 (30,4%)

moczowego

Wierzchniactwo 8

Tabela 4. Liczba pacjentek operowanych pierwotnie w IP-CZD i poza IP-CZD.

Jedna z pacjentek byla operowana po raz pierwszy w wieku 12 lat, do tego czasu
funkcjonowata z otwartym pecherzem, prezentowala nieprawidtlowa budowe miednicy,
skrécenie konczyny dolnej lewej, koslawos¢ stawow kolanowych 1 koslawos¢ stop. Operacje
pierwotnego zamknigcia wynicowanego pecherza przeprowadzono z osteotomia przednia,
nadpanewkowa i potaczono z rekonstrukcja szyi pecherza i cewki moczowej. Po operacji
pacjentka wymagata wktadek ortopedycznych w celu korekcji utrwalonego, nieprawidlowego
ustawienia konczyn dolnych. Pacjentka nie zgtaszala si¢ na wizyty kontrolne i brak u niej
danych co do trzymania moczu.

Pozostate 32 pacjentki operowano pierwotnie w Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu
,,Lomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” (Tab. 4).

5 pacjentek po pierwotnym zamknigciu wynicowanego pgcherza trzymato mocz do trzech
godzin 1 nie wymagalo rekonstrukcji szyi pecherza 1 cewki moczowe;.

U 27 pacjentek po pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza i 10 pacjentek po
ponownej rekonstrukcji wynicowanego pecherza (pacjentki operowane pierwotnie w innych
o$rodkach) wykonano rekonstrukcje szyi pecherza metodg Young - Dees - Leadbetter
Z przeszczepieniem obu moczowodow z modyfikacja dostepu operacyjnego poprzez otwarcie
spojenia tonowego i rekonstrukcje cewki moczowej, techtaczki i warg sromowych.

W grupie 8 pacjentek z wierzchniactwem u wszystkich wykonano rekonstrukcj¢ szyi pecherza
metoda Young - Dees - Leadbetter z przeszczepieniem obu moczowoddéw z modyfikacja
dostepu operacyjnego poprzez otwarcie spojenia tonowego i rekonstrukcje cewki moczowej,
techtaczki i warg sromowych.

Wady dodatkowe wystepowaly u 3 pacjentek, w dwoch przypadkach byta to atrezja odbytu,
u jednej pacjentki wada kregéw w odcinku ledzwiowo-krzyzowym.
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Wiek pacjentek z wynicowaniem pegcherza moczowego W chwili pierwotnej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza moczowego wynosit §rednio 119 dni (mediana 2 dni). Wigkszos¢
pacjentek — 55,6% byta operowana do 3 doby zycia, kolejne 9,4% do 14 doby zycia. Wiek
pozostatych 35% pacjentek wynosit pomigdzy 21 a 2136 dni (Ryc.2).

Pierwotna rekonstrukcia wynicowanego pecherza: wiek
pacjentki w dniach
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Pierwotna rekonstrukcia wynicowanego pecherza: wiek pacjentki w dniach

Rycina 2. Wiek pacjentek wyrazony w dniach w momencie pierwotnego zamknigcia
wynicowanego pecherza moczowego.

Osteotomi¢ tylng talerzy biodrowych wykonano u 19 pacjentek, u 13 jako element
pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego, a u 6 w trakcie reoperacji po
nieudanym zamknigciu wynicowanego pecherza moczowego w innych osrodkach.
U pozostatych 27 pacjentek wykonano rekonstrukcje wynicowanego pe¢cherza moczowego
bez osteotomii tylnej talerzy biodrowych, w przypadku 8 pacjentek byta to reoperacja.

Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego wynosit
odpowiednio dla grupy pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego $rednio 4 lata i 4
miesigce (mediana 3 lata), a dla pacjentek z wierzchniactwem $rednio 5 lat i 2 miesigce
(mediana 5,5 roku) (Ryc.3).
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Rycina 3. Mediana wieku pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego.

Stan goérnych drég moczowych przed operacja oceniano za pomoca badania
ultrasonograficznego, cystografii mikcyjnej, badania izotopowego nerek i oznaczenia
poziomu kreatyniny i mocznika w surowicy Krwi.

Poszerzenie ukladow Kkielichowo-miedniczkowych w nerkach przed rekonstrukcjg szyi
pecherza moczowego stwierdzono u 10 pacjentek, w tym u 5 obustronne. Poszerzenie
moczowodow stwierdzono u 8 pacjentek, w tym u 2 obustronne (Ryc. 4,5).
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Obecnos¢ poszerzenia uktadow kielichowo-
miedniczkowych w USG

N w B (%2
o o o o

Liczba pacjentek

=
o

Brak poszerzenia Jednostronne poszerzenie Obustronne poszerzenie

Obecnos¢ poszerzenia uktadéw kielichowo-miedniczkowych w USG

o

Rycina 4. Obecno$¢ poszerzenia uktadow kielichowo-miedniczkowych w USG przed
rekonstrukcja szyi pecherza moczowego.
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Rycina 5. Obecno$¢ poszerzenia moczowodow W USG przed rekonstrukcja szyi
pecherza moczowego.

U 36 pacjentek (66,7%) stwierdzono odplywy pecherzowo-moczowodowe przed operacja
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, w tym u 27 pacjentek byly to odpltywy obustronne.

U 6 pacjentek nie wystepowal odptyw pecherzowo-moczowodowy, u 12 nie wykonano
cystografii mikcyjnej (Ryc. 6,7,8).
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Obecnos$¢ odptywu pecherzowo-moczowodowego
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Rycina 6. Obecno$¢ odptywu pecherzowo-moczowodowego przed rekonstrukcja szyi
pecherza moczowego.

Rodzaj odptywu pecherzowo-moczowodowego
30

25
20
15

10

Liczba pacjentek

jednostronny obustronny

Rodzaj odptywu pecherzowo-moczowodowego

Rycina 7. Liczba pacjentek z jednostronnym i obustronnym odptywem pecherzowo-
moczowodowym przed rekonstrukcja szyi pecherza moczowego.
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Stopien odptywu pecherzowo-moczowodowego
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Rycina 8. Stopien odptywu pecherzowo-moczowodowego stwierdzany u pacjentek przed
rekonstrukcja szyi pgcherza moczowego.

W badaniu izotopowym nerek z uzyciem izotopu technetu-99m (99Tc-EC), ktore wykonano
u 22 pacjentek, stwierdzono zmiany pozapalne w migzszu nerek u 13 pacjentek.

U wszystkich pacjentek paza jedng operowang w innym osrodku, czynno$¢ nerek przed
operacja byla prawidlowa, poziom mocznika i kreatyniny miescit si¢ w normie (Ryc. 9,10).
Pacjentka operowana w innym o$rodku rozwingta obustronne wodonercze i megauretery po
pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego. Wymagala odbarczenia
gornych drog moczowych poprzez obustronne nefrostomie. Doszio u niej do trwalego
uszkodzenia nerek i pomimo odbarczenia, poziom kreatyniny obnizyt si¢ do wartos¢ 1,2
mg/dl, a poziom mocznika utrzymywal si¢ w granicach 90 mg/dl, co spelnia kryteria
rozpoznania przewlektej choroby nerek. Pacjentka zostala zakwalifikowana do
nadp¢cherzowego odprowadzenia moczu, Wytworzono uretero-ileostomi¢ sposobem Brickera.
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Rycina 9. Poziom kreatyniny w mg/dl u pacjentek przed rekonstrukcja szyi pecherza
mocCzowego.
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Rycina 10. Poziom mocznika w mg/dl u pacjentek przed rekonstrukcjg szyi pecherza
moCczowego.
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Stan dolnych drég moczowych oceniano na podstawie wywiadu dotyczacego trzymania
moczu, cystografii mikcyjnej i pomiaru pojemno$ci pecherza w znieczuleniu ogdlnym.
Trzymanie moczu okreslano jako mozliwo$¢ oddania porcji moczu w odstepach czasu.
U wigkszosci pacjentek przed operacja rekonstrukcji szyi pecherza moczowego obserwowano
staly wyciek moczu.

Pomiar pojemnos$ci pgcherza przeprowadzano w znieczuleniu ogdlnym, uszczelniajac ujScie
pecherza za pomocag balonu cewnika Foleya, przez ktéry nastepnie wypelniano pecherz
wlewem kroplowym grawitacyjnym. Po samoistnym zatrzymaniu wlewu, co przyjmowano,
za wypelnienie pecherza, oprozniano pecherz przez cewnik do zbiornika i mierzono
strzykawka objetos¢ soli fizjologicznej. Minimalna pojemnos$¢, przy ktoérej technicznie
mozliwe jest wykonanie operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego wynosi 50 ml.
Srednia pojemnosé¢ pecherza przed rekonstrukcja szyi pecherza wynosita 88,5 ml, mediana
87,5 ml (Ryc. 11).

U 5 pacjentek stwierdzono na podstawie wywiadu trzymanie moczu przez 3 godziny
i oddawanie moczu porcjami. Pacjentki te nie wymagaty rekonstrukcji szyi pgcherza
moczowego. Opor w ujsciu pecherza moczowego po pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego
pecherza moczowego byt elementem wystarczajgcym do uzyskania sucho$ci. Dwie sposrod
tych pacjentek oproznialy pecherz poprzez cewnikowanie, jedna oddawala mocz
spontanicznie i wymagata dodatkowo cewnikowania po kazdej mikcji w celu oproznienia
pecherza, a 2 pacjentki oprdzniaty pecherz poprzez spontaniczne mikcje.
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Rycina 11. Pojemno$¢ pecherza moczowego wyrazona w ml przed rekonstrukcjg szyi
pecherza moczowego.
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5.3 Technika operacyjna

Metoda Warszawska jest metoda etapowg leczenia wynicowania pgcherza i wierzchniactwa.
Pierwotnie zostata opisana przez dr hab.n.med. Malgorzat¢ Bake — Ostrowska w 2000 roku
jako metoda oryginalna rekonstrukcji czynnos$ciowej szyi pecherza cewki i pracia U pacjentow
ptci meskiej [57]. Jednak dos¢ szybko, od 2016 r, w literaturze terminem ,metoda
Warszawska” (,,Warsaw Approach”) okreslono sposob leczenia operacyjnego pacjentow
z wynicowaniem pecherza i wierzchniactwem w Klinice Urologii Dziecigcej Instytutu
,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” [51].

Pierwszy etap leczenia pacjentki z wynicowaniem pgcherza moczowego, to pierwotna
rekonstrukcja wynicowanego pgcherza moczowego z osteotomig tylng talerzy biodrowych.
Operacja jest wykonywana obecnie w wieku 6 — 12 tygodni w trybie planowym, odroczonym.
Zabieg rozpoczynamy w utozeniu na brzuchu z watkiem pod biodrami. Wykonujemy cigcia
skorne w odlegtosci okoto 1 centymetra od stawu biodrowo — krzyzowego (Zdj.18,19).

Zdjecie 18. Utozenie pacjentki do osteotomii tylnej talerzy biodrowych.
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Zdjecie 19. Zaznaczone miejsca cigcia skornego.

Docieramy do powierzchni talerza biodrowego, nacinamy okostng wzdtuz stawu biodrowo-
krzyzowego, zsuwamy ja i wykonujemy osteotomi¢. Sprawdzamy ruchomo$¢ odtaméw
kostnych. Nastepnie zeszywamy warstwowo migsnie, powi¢z, tkanke podskorng i skore.
Analogiczny zabieg wykonujemy po stronie przeciwnej. Rany zabezpieczamy opatrunkami
I zmieniamy pozycje pacjenta na utozenie na plecach. Wykonujemy cigcie skorne okalajace
plytke pecherzowa (Zdj.20).
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Zdjecie 20. Ciecie skorne okalajace plytke pecherzowa.

Odpreparowujemy $cian¢ pecherza od powlok. Docieramy do poziomu gatezi kosci
tonowych, od ktoérych odchodza w kierunku pecherza wiezadta pecherzowo — tonowe
(Zdj.21). Przeciecie tych wigzadet jest kluczowym elementem, ktory pozwala na prawidtowe
zamkniecie pegcherza moczowego i umieszczenie go w dnie miednicy. Jesli wigzadla
pecherzowo-tonowe nie zostang przeciete, dochodzi do rozejécia reny po rekonstrukcji
I ponownego wynicowania pecherza.
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Zdjecie 21. Przecigcie wigzadel pgecherzowo-tonowych.

Przed zamknigciem pecherza wprowadzamy do miedniczek nerkowych cewniki
moczowodowe, ktore przyszywamy do $ciany pecherza szwami wchianialnymi o krotkim
czasie podtrzymywania tkanek. W pecherzu pozostawiamy cewnik typu Nelaton. P¢cherz
zamykamy dwuwarstwowo. Nastepnie zaktadamy dwa Szwy zblizajace galezie spojenia

tonowego. Szwy na migs$nie proste. Wykonujemy plastyke skory i rekonstruujemy pepek
(Zdj.22).
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Zdjecie 22. Efekt bezposrednio po zabiegu.

Po zatozeniu opatrunku, zaktadamy opatrunek gipsowy, biodrowo-udowy (Zdj.23).
Opatrunek gipsowy jest utrzymywany przez 3 tygodnie, podobnie cewniki moczowodowe
i cewnik pecherzowy. Po zdjeciu gipsu konczyny dolne sg unieruchamiane poprzez opaske
elastyczng, zaktadano w okolicy stawow kolanowych, tak aby niemowle, nie mogto szeroko
uktada¢ konczyn dolnych. W ten sposdb zapewniamy warunki do pelnego zrostu kosci
miednicy i odtworzonego spojenia fonowego.
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Zdjecie 23. Gips biodrowo — udowy.

Kolejny etap operacji, rekonstrukcja szyi pecherza moczowego, cewki moczowej i techtaczki
jest wykonywany zwykle w wieku 5 — 7 lat. Warunkiem koniecznym do zakwalifikowania
pacjentki do drugiego etapu operacji, jest osiggnigcie pojemnos$ci pecherza powyzej 70 ml
I wspotpraca pacjentki w zakresie wigczenia czystego przerywanego cewnikowania, jako
sposobu oprozniania pecherza po rekonstrukcji szyi pecherza. Pacjentka jest ukladana
w pozycji na plecach z watkiem pod biodrami. Cigcie skorne wykonujemy w bliznie po
operacji pierwotnej rekonstrukcji. Docieramy do pecherza i uwalniamy go ze zrostow.
Odpreparowujemy pecherz od gatezi kosci tonowych. Nastgpnie otwieramy spojenie tonowe.
Jest to element oryginalny metody warszawskiej. Otwarcie spojenia fonowego i rozsunigcie
go na okolo 2 centymetry pozwala uzyska¢ dostep do rejonu, gdzie bedzie wykonana
rekonstrukcja szyi pecherza i cewki moczowej (Zdj.24).
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Zdjecie 24. Otwarte spojenie lonowe.

Pecherz otwieramy w przedtuzeniu wejsécia do pecherza, w linii pionowej. Moczowody, ktore
sa polozone zwykle nisko, przeszczepiamy przeciwodptywowo zgodnie z metoda Cohena
W poprzecznych kanatach podsluzéwkowych. W moczowodach pozostawiamy cewniki
moczowodowe. W czesci $rodkowej $ciany pecherza prowadzimy dwa rownolegle cigcia
$luzowki, ktdra nastgpnie zostanie uformowana w kanat cewki moczowej. Trojkaty potozone
bocznie od nowo wytworzonej cewki moczowej obnazamy z btony $luzowej. Nastepnie
nacinamy je prostopadle do cewki, co pozwala na uformowanie mankietu migsniowego wokot
nowo wytworzonej cewki z odtworzeniem kata pecherzowo-cewkowego. Naciecie
migsnidowki pecherza w ten sposob jest rowniez modyfikacja metody rekonstrukcji szyi
pecherza Young — Dees — Leadbetter i stanowi element innowacyjny w metodzie
Warszawskiej (Zdj.25).
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Zdjecie 25. Trojkaty mig$nia wypieracza, ktore zostang uzyte do rekonstrukcji szyi pecherza.
Posrodkowo fragment §luzowki pecherza, ktory zostanie uzyty do rekonstrukcji cewki
MOCZOWEe.

Pecherz zamykamy dwuwarstwowo z pozostawienie cewnika nadlonowego typu Malecot,
ktéry bedzie wyprowadzony przez rang. Trdjkaty migsniowki pecherza naszywamy na siebie
dachowkowato i w ten sposOb rekonstruujemy szyje pecherza moczowego. Odtwarzamy
spojenie tonowe poprzez zatozenie dwoch szwow wchlanialnych. Wykonujemy plastyke
ujscia cewki moczowej i lechtaczki. Obnazamy obie potdéwki techtaczki z nabtonka na
powierzchni przysrodkowej i zeszywamy je ze soba. Odtwarzamy napletek techtaczki
I spojenie tonowe. Powloki zeszywamy warstwowo. Zaktadamy opatrunek. Konczyny dolne
pacjenta sg utrzymywane w stawach kolanowych opaska elastyczna przez 7 dni, co stwarza
warunki do zrostu w obrgbie spojenia fonowego. Cewniki w moczowodach pozostawiamy na
7 dni, cewnik w cewce moczowe] na 10 dni. Po usunigciu cewnika z cewki moczowej
rozpoczynamy proby oddawania moczu przez cewke, pod kontrolg zalegania poprzez cewnik
nadtonowy. Jesli pacjentka nie jest w stanie spontanicznie oddawa¢ mocz, rozpoczynamy
czyste przerywane cewnikowanie pecherza moczowego. Cewnik nadtonowy usuwamy, gdy
oproznianie pecherza przebiega bez probleméw czy to poprzez mikcje czy cewnikowanie.
Pozostawiamy wowczas na 2 dni cewnik na stale w cewce moczowej, tak aby zagoi¢ otwor
po cystostomii.

5.4 Metody statystyczne
W opracowaniu statystycznym zmiennych jakosciowych w badanej grupie
pacjentek zastosowano test niezaleznosci Chi-kwadrat.  Wplyw badanych
czynnikéw na wartos¢ zmiennych zaleznych w grupach badano za pomoca jedno-
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i dwuczynnikowej analizy wariancji, ktorg uzupeliono o testy kontrastow
liniowych. Testy kontrastow stosowano réwniez do poréwnania grup. Dane
niezalezne  od  rozkladu  analizowano z  wykorzystaniem  testow
nieparametrycznych. Jako prog istotno$ci statystycznej przyjeto p<0,05, wyniki
testow o istotnosci p<0,07 opisywano jako istotne na poziomie trendu
statystycznego.
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6. WYNIKI

6.1 Trzymanie moczu

Rekonstrukcje szyi pecherza moczowego wykonano w sumie u 46 pacjentek: 8 pacjentek
z wierzchniactwem i 37 po operacji wynicowanego pecherza moczowego, W tym jedna
pacjentka operowana w wieku 12 lat. U tej pacjentki wykonano jednoczasowg operacje
pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego z osteotomia nadpanewkowa
i rekonstrukcje szyi pecherza moczowego.

Trzymanie moczu po rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego, okreslane jako okresy suchosci
pomiedzy mikcjami lub cewnikowaniami wyrazone w minutach, byto ocenianie bezposrednio
po operacji, a nastepnie rok, dwa, trzy, Cztery, pi¢¢ lat i po uplywie ponad pigciu lat po
operacji. (Ryc.12-16).

Trzymanie moczu z mozliwosciag oddawania porcji moczu co 3 godziny i zachowaniem
suchos$ci pomigdzy mikcjami, na koniec obserwacji, powyzej 5 lat po operacji rekonstrukcji
szyi pecherza moczowego stwierdzono u 32 pacjentek, co stanowi 59,3 %, kolejne 3 pacjentki
(5,7%) utrzymywaty mocz pomigdzy 2-3 godziny i 2 (3,8%) miedzy 1-2 godziny. Trzymanie
moczu w nocy stwierdzono u 31 (57,4%) pacjentek.

Trzymanie moczu wyrazone w minutach rok po rekonstrukcji
szyi pecherza moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach rok po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.

Rycina 12. Trzymanie moczu wyrazone w minutach rok po rekonstrukcji szyi pgcherza
MOCZOWego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach 2 lata po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach 2 lata po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego.
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Rycina 13. Trzymanie moczu wyrazone w minutach 2 lata po rekonstrukcji szyi pecherza
MOCZOWEgo

Trzymanie moczu wyrazone w minutach 3 lata po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach 3 lata po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego.

Rycina 14. Trzymanie moczu wyrazone w minutach 3 lata po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach 5 lat po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach 5 lat po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego.

Rycina 15. Trzymanie moczu wyrazone w minutach 5 lat po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego

Trzymanie moczu wyrazone w minutach powyzej 5 lat po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
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Trzymanie moczu wyrazone w minutach powyzej 5 lat po rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego.

B R RN
N B~ OO 00 O

Liczba pacjentek
=

o N B OO

Rycina 16. Trzymanie moczu wyrazone w minutach powyzej 5-ciu lat po rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego.
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Wykonano analiz¢ wariancji, pordwnujac trzymanie moczu wyrazone w minutach i oceniane
w podanych powyzej odstgpach czasu od operacji, uzyskano wynik istotny statystycznie:
F(5,0)=13,638;  p<0,001; eta-kwadrat=0,667. (Ryc. 17) Testy  kontrastow
wewnatrzobiektowych wykazaty liniowy wzrost dla zmiennej — trzymanie moczu.
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Rycina 17. Trzymanie moczu wyrazone w minutach w kolejnych latach po rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego.

Poréwnano parami zmienne trzymania moczu i stwierdzono, ze sa dwa przedziaty czasowe,
w ktorych obserwowana jest istotna poprawa trzymania moczu, po uplywie trzech lat,
a nastepnie pieciu lat od operacji.

Przeanalizowano wptyw na trzymanie moczu po operacji czynnikow takich jak: wiek
pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego oraz zastosowanie osteotomii
w trakcie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego (dotyczy tylko
pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego).

Na pelne trzymanie moczu, wyrazone jako mozliwo$¢ utrzymania moczu przez 3 godziny
i trzymanie moczu w nocy nie miat wptywu wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego F(1,35)=2,829; p=0,101; eta kwadrat = 0,075. (Ryc. 18)
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Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego (w latach)
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Brak Tak

Trzymanie moczu w nocy

Stupki btedu:; 95% FU

Rycina 18 Wykres zalezno$ci petnego trzymania moczu wyrazonego jako trzymanie moczu
w dzien i w nocy od wieku pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego.

W grupie pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego przeanalizowano wpltyw
zastosowania osteotomii w momencie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pegcherza
moczowego na trzymanie moczu. U 17 pacjentek wykonano pierwotng rekonstrukcje
pecherza z zastosowaniem osteotomii, u 24 nie wykonywano osteotomii. Nie stwierdzono
znamiennej statystycznie réznicy w trzymaniu moczu pomigdzy grupa pacjentek, u ktorych
nie zastosowano osteotomii, a grupa u ktorej wykonano osteotomie - F(35)=0,022; p=0,882 (Ryc.
19).

Nalezy jednoczesnie podkresli¢, ze efekt poprawy trzymania moczu w perspektywie pigciu lat
byl dla pacjentek istotny statystycznie F(5, 175)=29,807, p<0,001; eta kwadrat =0,46,

zarOwno w grupie pacjentek z osteotomig jak i bez osteotomii.
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Rycina 19. Wykres przedstawiajacy trzymanie moczu u pacjentek z wynicowaniem pgcherza
moczowego W kolejnych latach po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego z podzialem na
grupe pacjentek z osteotomig i bez osteotomii.

Poréwnano wyniki w zakresie trzymania moczu w grupie pacjentek z wynicowaniem
pecherza moczowego i W grupie pacjentek z wierzchniactwem. Analiza wariancji wykazata
istotny statystycznie efekt interakcji migdzy kolejnymi pomiarami trzymania moczu
a wynicowaniem lub wierzchniactwem u pacjentek F(5,185)=3,487; p<0,005; eta-
kwadrat=0,086. Pacjentki z wierzchniactwem osiagnety statystycznie istotnie lepszy wynik
operacji rekonstrukcyjnej w zakresie trzymania moczu, niz pacjentki z wynicowaniem

pecherza (Ryc. 20).
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Rycina 20. Trzymanie moczu wyrazone w minutach w kolejnych latach po rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego z podzialem na pacjentki z wynicowaniem pgcherza moczowego
i z wierzchniactwem.

Przeanalizowano rowniez, czy zastosowanie osteotomii w trakcie pierwotnej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza moczowego mialo wplyw na wiek, w ktorym wykonywano
nastgpnie rekonstrukcje szyi pecherza moczowego, a wiec, czy potencjalnie ten element
pierwotnej rekonstrukcji mial wplyw na wzrost pojemnosci pecherza moczowego.
Stwierdzono brak istotnej statystycznie zalezno$ci migdzy wiekiem operacji szyi pecherza,
a zastosowaniem osteotomii (zalezno$¢ na poziomie trendu) F(1,27)=3,745; p=0,064; cta-
kwadrat=0,122, (Ryc.21).
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Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego (w latach)
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Rycina 21. Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego z podziatem
na pacjentki, u ktorych nie zastosowano osteotomii w trakcie pierwotnej rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego 1 zastosowano osteotomig.

6.2 Sposéb oprozniania pecherza

Sposrod 46 pacjentek, u ktorych wykonano rekonstrukcje szyi pgcherza moczowego, 21
pacjentek oprdzniato pecherz poprzez spontaniczng mikcje, 3 pacjentki po mikcji stosowaty
dodatkowo cewnikowanie pecherza, a 22 pacjentki stosowaly wylgcznie czyste przerywane
cewnikowanie w celu oproznienia pecherza. W trakcie 18-letniej obserwacji u 14-tu pacjentek
konieczne bylo zastosowanie nadpg¢cherzowego odprowadzenia moczu. U 4 pacjentek
z powodu narastajacego zastoju w goérnych drogach moczowych i nawracajacych zakazen
uktadu moczowego, u 10 pacjentek z powodu nietrzymania moczu. U 8-miu pacjentek
wykonano urteroileostomi¢ sposobem Brickera, u 6-ciu szczelny zbiornik pecherzowo-
jelitowy.

Przeanalizowano wplyw na sposob oprozniania pecherza po rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego czynnikéw takich jak: wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego, pojemno$¢ pecherza przed operacja rekonstrukeji szyi pecherza moczowego,
zastosowanie osteotomii w trakcie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza
moczowego (dotyczy tylko pacjentek z wynicowaniem pgcherza moczowego) oraz
konieczno$¢ reoperacji po nieudanym pierwotnym zamknigciu wynicowanego pecherza
moczowego.

Stwierdzono brak zaleznosci pomigdzy $rednim wiekiem operacji rekonstrukcji szyi pecherza
moczowego, a sposobem oprozniania pgcherza przez mikcje lub czyste przerywane
cewnikowanie. Dla wystgpowania mikcji spontanicznych po rekonstrukcji szyi pecherza
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moczowego F(1,35)=1,774; p=0,192; eta kwadrat = 0,048; Ryc.22. Natomiast dla czystego
przerywanego cewnikowania F(1,35)=1,610; p=0,213; eta kwadrat = 0,044; Ryc.23

Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego (w latach)

lata

Brak mikcji spontanicznych Wystepowanie mikcji spontanicznych

mikcje

Stupki btedu: 95% PU

Rycina 22. Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego
I wystepowanie mikcji spontanicznych oraz brak mikcji spontanicznych.
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Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego (w latach)
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Rycina 23. Wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego
I konieczno$¢ oprozniania pecherza przez czyste przerywane cewnikowanie oraz brak
koniecznos$ci cewnikowania pecherza.

Analiza zmiennych wykazata brak istotnych roznic statystycznych w pojemnos$ci pecherza
moczowego przed operacja dla grup wyrdoznionych ze wzgledu na obecno$¢ mikcji
spontanicznych po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego: F(1,26)=0,279; p=0,602; eta
kwadrat = 0,011 (Ryc.24) i koniczno$¢ stosowania Czystego przerywanego cewnikowania
W celu oproznienia pecherza moczowego: F(1,26)=0,191; p=0,666; eta kwadrat = 0,007
(Ryc.25)
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Rycina 24. Pojemnos$¢ pecherza moczowego przed rekonstrukcja szyi pecherza moczowego,
a obecnos$¢ lub brak mikcji spontanicznych po rekonstrukeji szyi pecherza moczowego.

Pojemnosc¢ pecherza moczowego przed rekonstrukcjg szyi
pecherza moczowego

milimetry
[oe]
[e)]

Brak koniecznosci cewnikowania pecherza Koniecznos¢ oprdzniania pecherza CIC
CIC

Rycina 25. Pojemnos¢ pecherza moczowego przed rekonstrukcja szyi pecherza moczowego
I konieczno$¢ oprozniania pecherza przez czyste przerywane cewnikowanie oraz brak
koniecznosci cewnikowania pegcherza.
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Nie stwierdzono istotnej statystycznie zaleznoSci mi¢dzy zastosowaniem osteotomii tylnej
talerzy biodrowych w trakcie rekonstrukcji wynicowanego pegcherza moczowego,
a obecnoscig Mikcji spontanicznych po rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego: chi-
kwadrat(1, N=44)=1,884; p=0,198; Phi=0,207. Natomiast stwierdzono istotna statystycznie
zalezno$¢ migdzy zastosowaniem osteotomii, a koniecznoscig oprozniania pgcherza poprzez
cewnikowanie: xz(l, N=44)=5,803; p=0,016; ¢=0,363

Konieczno$¢ reoperacji pacjentki po nieudanym pierwotnym zamknigciu wynicowanego
pecherza moczowego nie wykazata istotnej statystycznie zalezno$ci z wystepowaniem mikcji
spontanicznych po operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego: chi-kwadrat(1,
N=26)=0,516; p=0,473; Phi=0,141. Stwierdzono natomiast istotng statystycznie zaleznos¢
miedzy reoperacjg a konieczno$cig nadpg¢cherzowego odprowadzenia moczu w postaci
szczelnego zbiornika pecherzowo-jelitowego: chi-kwadrat(l, N=26)=3,869; p=0,049;
Phi=0,386.

6.3 Stan dolnych drég moczowych

Stan dolnych drég moczowych oceniano na podstawie wywiadu i zapisow dotyczacych
objetosci porcji moczu oddawanego w postaci swobodnej mikcji lub podczas oprézniania
pecherza przez cewnikowanie i badania cystometrycznego.

Zaobserwowano wzrost pojemnosci pecherza moczowego po operacji rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego, ktory spelnial model liniowy. Srednia pojemnosé¢ pecherza na koniec
obserwacji w 18 roku zycia wynosita 231,94 ml, mediana 206,5 ml. Przyrost ten byt
znamienny statystycznie F(1,23)=46,339; p<0,001; eta-kwadrat=0,669. Ryc.26

Pojemnosc¢ pecherza moczowego
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Rycina 26. Pojemnos¢ pecherza moczowego przed operacja (1) i po operacji rekonstrukcji
szyi pecherza moczowego (2) — model obliczony wyltacznie dla pacjentek, dla ktorych
dostgpne byty petne pary pomiardw.
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Badanie cystometryczne po rekonstrukcji szyi pegcherza moczowego wykonano u 25
pacjentek. U 19 pacjentek stwierdzono stabilny wypieracz w trakcie fazy wypelniania, u 6
zmniejszona podatno$é wypieracza. Srednia pojemno$é cystometryczna wynosita 181,6 ml,
mediana 166 ml. Sredni skurcz wypieracza w trakcie mikcji 52,6 cmH20, mediana 50
cmH20.

W trakcie wieloletniej obserwacji nie stwierdzono probleméw z wprowadzaniem cewnika do
pecherza u pacjentek, ktore oproznialty pecherz przez czyste przerywane cewnikowanie.

6.4 Stan gornych drég moczowych

Stan gornych drég moczowych po operacji oceniano na koniec obserwacji pacjentek, w 18
roku zycia przed wypisaniem do dalszej opieki w poradni urologicznej dla dorostych.
Wykonywano badanie ultrasonograficzne nerek i pecherza moczowego, cystografie mikcyjna,
badanie izotopowe nerek i oznaczenia poziomu kreatyniny i mocznika w surowicy Krwi.
Poszerzenie uktadoéw kielichowo-miedniczkowych w nerkach stwierdzono u 13 pacjentek,
w tym u 10 obustronne Ryc.27.

Poszerzenie moczowodow stwierdzono u 11 pacjentek, w tym u 6 obustronne. Ryc.28

Liczba pacjentek
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Brak poszerzenia Jednostronne poszerzenie Obustronne poszerzenie

o

Obecnos¢ poszerzenia uktadéw kielichowo-miedniczkowych w USG na koniec
obserwacji po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego

Rycina 27. Obecno$¢ poszerzenia uktadow kielichowo-miedniczkowych w USG na koniec
obserwacji po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, jednostronne poszerzenie, obustronne
poszerzenie.
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Obecnos¢ poszerzenia moczowoddw w USG na koniec obserwacji po rekonstrukcji
szyi pecherza moczowego

Rycina 28. Obecno$¢ poszerzenia moczowodow w USG na koniec obserwacji po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, jednostronne poszerzenie, obustronne poszerzenie.

Cystouretrografie mikcyjng na koniec obserwacji wykonano u 41 pacjentek. U 29 pacjentek
(71%) nie stwierdzono obecnosci odptywow pecherzowo-moczowodowych. U 12 (29%)
pacjentek stwierdzono obecno$¢ odptywu pecherzowo-moczowodowego, w tym u 6 pacjentek
obustronnego. Stopien odptywu i ilo$¢ pacjentek z odptywem zawarta jest w Tabeli 5.
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Stopien I ] i v
odptywu

Ilo§¢ pacjentek
z 1 2 2 1
jednostronnym
odptywem p-m

[lo§¢ pacjentek
z obustronnym 1 2 1 2
odptywem p-m

Razem 2 (5%) 4 (10%) 3 (1%) 3 (7%)

Tabela 5: Obecnos$¢ i stopien odptywu pgcherzowo-moczowodowego po rekonstrukcji szyi

pecherza u dzieci z zespotlem wynicowania i1 wierzchniactwa leczonych w Klinice Urologii
IP-CZD.

Badanie izotopowe nerek z uzyciem izotopu technetu-99m (99Tc-EC) wykonano na koniec
obserwacji u 50 pacjentek. Stwierdzono obecno$¢ zmian pozapalnych w migzszu nerek u 31
pacjentek. Udzial w oczyszczaniu nerek przedstawiony jest ponizej Ryc. 29 i 30.
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Rycina 29. Procentowy udzial w oczyszczaniu nerki lewej w badaniu scyntygraficznym
Z uzyciem izotopu technetu-99m (99Tc-EC).
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Rycina 30. Procentowy udzial w oczyszczaniu nerki prawej w badaniu scyntygraficznym
Z uzyciem izotopu technetu-99m (99Tc-EC).

Poziom kreatyniny i mocznika w wieku 18 lat, na koniec obserwacji pacjentek, w dwoch
przypadkach przekraczat norme. U jednej pacjentki poziom kreatyniny wynosit - 1,7 mg/dl,
a mocznika 68 mg/dl, pacjentka =zostata zakwalifikowana do nadpecherzowego
odprowadzenia moczu poprzez uretero-ileostomi¢ sposobem Brickera z powodu
postepujacego uszkodzenia nerek. Druga pacjentka, u ktorej poziom kreatyniny wynosit 1,8
mg/dl, a mocznika 76 mg/dl, nie wyrazata zgody na zmiane¢ sposobu odprowadzenia moczu,
ani wlgczenie cewnikowania w celu obnizenia ci$nienia w pegcherzu w trakcie mikcji. Rozktad
poziomu kreatyniny i mocznika w grupie badanej przedstawia Ryc. 31 i 32.
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kreatynina po operacji

Rycina 31. Poziom kreatyniny w mg/dl u pacjentek w wieku 18 lat, na koniec obserwacji po
rekonstrukeji szyi pecherza moczowego.

mocznik po operacji
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Rycina 32. Poziom mocznika w mg/dl u pacjentek w wieku 18 lat, na koniec obserwacji po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
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7. OMOWIENIE WYNIKOW I DYSKUSJA

W prezentowanej pracy przedstawiamy wieloletnie doswiadczenia osrodka autorki
w leczeniu operacyjnym pacjentek z wynicowaniem pgcherza moczowego i pacjentek
z wierzchniactwem metodg zmodyfikowang, nazwang w piSmiennictwie metodg warszawska
[51]. Analizie retrospektywnej poddano wyniki leczenia 46 pacjentek z wynicowniem
pecherza i1 8 pacjentek z wierzchniactwem obserwowanych powyzej pigciu lat po operacji
rekonstrukcji szyi pecherza, cewki i sromu. Wszystkie pacjentki z wierzchniactwem byly
pierwotnie operowane jednoetapowo w osrodku autorki, natomiast 14 (30%) pacjentek
z wynicowaniem pecherza byto skierowanych z innych osrodkdéw po nieudanej pierwotnej
rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego. U wszystkich pacjentek wykonano
reoperacj¢ z dobrym efektem. Jednak 4 (9% calej grupy) z tych pacjentek, z powodu
narastajgcego poszerzenia gornych drog moczowych i pogarszajacej si¢ funkcji nerek zostaty
zakwalifikowane do nadpecherzowego odprowadzenia moczu. Wielu autoréw podkresla
znaczenie pierwotnego zamkni¢cia wynicowanego pecherza dla dalszych loséw pacjentow.
W doswiadczeniu osrodka w Baltimore 40% pacjentow reoperowanych z powodu rozejscia
si¢ rany po pierwotnym zamknigciu wynicowanego pecherza nie osigga pojemnosci pgcherza,
ktora pozwalataby na wykonanie rekonstrukcji szyi pgcherza [60,61]. W grupie pacjentow
reoperowanych wystepuje najwigkszy odsetek nadpgcherzowych odprowadzen moczu
[62,63], co zaobserwowaliSmy roéwniez w naszym materiale, gdzie 50% pacjentek
reoperowanych wymagato nadpecherzowego odprowadzenia moczu. Obserwacje te
spowodowaty zmiany w leczeniu operacyjnym wynicowania pecherza i wierzchniactwa.
Zespot wynicowania 1 wierzchniactwa nalezy do wad rzadkich 1 wymaga doswiadczonych,
wielospecjalistycznych zespotow leczniczych. W wigkszosci krajow europejskich oraz
w Ameryce Potnocnej utworzono centra leczenia pacjentow z ta wadg, a leczenie operacyjne
jest obecnie leczeniem planowym, a nie naglym [51,54]. Pierwotne zamknigcie
wynicowanego pecherza jest wykonywane zwykle miedzy 2 — 8 miesigcem zycia. W naszym
osrodku od 2011 roku odbywa si¢ miedzy 2 -3 miesigcem zycia w polgczeniu z osteotomia
tylng talerzy biodrowych [59]. W prezentowanym w pracy materiale pacjentki byly
operowane w wiekszosci w ciggu pierwszych trzech dni zycia — 55,6%, a kolejne 9,4% do 14
doby zycia.

Rekonstrukcja szyi pecherza, cewki moczowej i techtaczki byta wykonywana w grupie
pacjentek z wynicowaniem pecherza w wieku, ktory wynosit $rednio 4 lata i 4 miesiace
(mediana 3 lata), a w grupie pacjentek z wierzchniactwem $rednio 5 lat i 2 miesigce (mediana
5,5 roku). W wielu osrodkach obecnie pacjenci operowani s3 w pozniejszym wieku 5 — 7 lat
z powodu oczekiwania na gotowos¢ pacjenta do wzigcia udzialu w uroterapii
przedoperacyjnej i pooperacyjnej [51,64]. Nauczenie pacjenta prawidlowych nawykow
zwigzanych z mikcja, ¢wiczenia migsni przepony miednicy oraz przygotowanie do
cewnikowania pecherza pozwala na osigganie lepszych wynikéw w zakresie trzymania moczu
I lepsza wspolprace w okresie okotooperacyjnym [38,64].

W prezentowanym materiale oceniono stan goérnych i dolnych dréog moczowych po
pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego, a przed operacja rekonstrukcji
szyi pecherza, cewki 1 techtaczki. Stwierdzono poszerzenie uktadow kielichowo -
miedniczkowych u 10 pacjentek (22%), w tym u 5 pacjentek obustronne. U 8 pacjentek
dodatkowo poszerzone byly moczowody. Poszerzenie gornych drég moczowych jest
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zwigzane z cze¢stym wystepowaniem odplywoéw pecherzowo-moczowodowych w tej grupie
pacjentow. Nieprawidlowa budowa polaczenia moczowodowo — pecherzowego jest
przyczyng ostabionego mechanizmu zastawkowego. Moczowody tacza si¢ z pecherzem od
dotu, tworzac ksztalt tak zwanych ,,baranich rogow”. Taka budowa potgczenia moczowodowo
— pecherzowego powoduje znaczne skrocenie lub wrecz brak kanatu podsluzowkowego
moczowodu [51]. W opisywanej grupie pacjentek 36 (66,7%) miato odptywy pecherzowo-
moczowodowe, w tym 27 pacjentek obustronne. Dane te sg zgodne z danymi prezentowanymi
w literaturze — A.Tourchi 75,7% [65], J.Ramij 82% [66]. Z powodu duzej czgstosci
wystepowania odplywoéw pecherzowo — moczowodowych, niektére metody rekonstrukcji
wynicowanego pecherza zakladaja operacje przeciwodptywowa jako element pierwotnej
rekonstrukcji, a w metodach jednoetapowych jak metoda Ehrlangen [57] czy catkowita
rekonstrukcja wynicowanego pe¢cherza (CPRE) [58] jest to element konieczny z powodu
wytwarzania oporu w odptywie moczu z pgcherza. W ramach oceny gornych drog
moczowych u 22 pacjentek wykonano rowniez renoscyntygrafi¢ dynamiczng i stwierdzono
zmiany pozapalne u 13 z nich. Badanie to nie jest standardowo wykonywane przed kolejnym
etapem rekonstrukcji, stad trudno jest znalez¢ dane do pordéwnania z innych osrodkow.
Obecno$¢ zmian w migzszu nerek przed rekonstrukcja czynno$ciowg moze $wiadczy¢, iz sa
to wrodzone zmiany dysplastyczne. Ta kwestia wymaga dalszych badan i obserwacji.
Biochemiczne parametry funkcji nerek takie jak mocznik i kreatynina byty prawidlowe za
wyjatkiem jednej pacjentki z zastojem moczu w gornych drogach moczowych, referowanej
z innego osrodka, ktéra z powodu przewlektej choroby nerek zostala zakwalifikowana do
nadpecherzowego odprowadzenia moczu. Z powodu retrospektywnego charakteru badania
i braku danych takich jak waga i wzrost pacjentek w momencie oznaczenia kreatyniny, nie
jest mozliwe podanie wartosci filtracji klebuszkowej (GFR). Analiza czynnosci nerek
w dostepnych publikacjach o$rodkéw z Baltimore [66], Seattle [27] czy Tel Awiwu [68],
wykazywata prawidlowe wyjSciowe wartosci kreatyniny i mocznika oraz Klirensu kreatyniny
(GFR).

Jednym z wazniejszych parametrow dotyczacych dolnych drog moczowych jest
pojemnos$¢ pecherza. Chan i wspotpracownicy [69] wykazali, ze najlepsze wyniki w zakresie
trzymania moczu osiagaja pacjenci, ktorych pojemno$¢ pecherza wynosita co najmniej 100
ml. Czas do osiggni¢cia pojemnosci pecherza wynoszacej 100 ml to $rednio 5,2 lat [70].
Objetos¢ ta jest rowniez w osrodku autorki przyjeta jako warto$¢ progowa, powyzej ktorej
pacjenci sg kwalifikowani do rekonstrukeji szyi pecherza. Pojemno$¢ pecherza jest mierzona
zawsze W znieczuleniu ogolnym, z zastosowaniem wlewu grawitacyjnego, tak jak opisano to
we wprowadzeniu. Jest grupa pacjentow, u ktorych pecherz rosnie bardzo powoli lub
zatrzymuje si¢ we wzroscie. W takim przypadku u ptci meskiej mozna wykorzysta¢ element
rekonstrukcji cewki moczowej i pracia w celu zwigkszenia oporu dla odptywu moczu
Z pecherza, przez co czgsto uzyskujemy poprawe pojemnosci pecherza. U plci zenskiej
pozostaje oczekiwanie i ewentualnie zastosowanie farmakoterapii. U czeSci pacjentow
z wynicowaniem pe¢cherza 1 wierzchniactwem obserwowano zmniejszong podatnos¢
wypieracza lub nadczynno$¢ wypieracza, a wigc podawanie lekéw antycholinergicznych
moze poprawi¢ podatno$¢, a tym samym pojemnos$¢ pecherza [71]. W prezentowanym
materiale Srednia pojemnos$¢ pecherza wynosita 88,5 ml (mediana 87,5 ml). Posrod pacjentek,
ktorych dane byly analizowane w prezentowanej pracy na uwage zastuguja dwie pacjentki
Z bardzo matg pojemnoscig pecherza, ktére osiggnety bardzo dobry wynik trzymania moczu.
Jedna z tych pacjentek z wynicowaniem pe¢cherza miata pojemnos¢ 32 ml, a druga
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z wierzchniactwem pojemnos¢ 36 ml przed operacjg rekonstrukcji szyi pecherza. Obie
pacjentki trzymaja mocz powyzej 3 godzin, sg suche w nocy i oprozniaja pecherz poprzez
mikcje whasne. Jesli wigc rekonstrukcja szyi pgcherza jest technicznie mozliwa do wykonania
w przypadku matego pecherza, szczegélnie u plci zenskiej, zasadne wydaje si¢ danie szansy
pacjentce na rekonstrukcje, bez jednoczasowej augmentacji pecherza.

Trzymanie moczu, bedace bezposrednim wymiernym wskaznikiem skutecznos$ci operacji,
stanowi jeden z wazniejszych aspektow spolecznego funkcjonowania pacjentow
z wynicowaniem pe¢cherza i wierzchniactwem. Ocena trzymania moczu jako interwatu
czasowego pelnej suchosci pomigdzy mikcjami lub cewnikowaniami, wyrazona w minutach,
zostata oceniona bezposrednio po operacji, a nastepnie rok, dwa, trzy, cztery, pi¢¢ lat i po
uplywie ponad pieciu lat po operacji. Analiza trzymania moczu w opisanej powyzej formie
byta mozliwa do przeprowadzenia u 45 z 54 pacjentek.

Pig¢ pacjentek utrzymywato mocz powyzej trzech godzin po pierwotnym zamknigciu
wynicowanego pecherza, bez koniecznosci operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.
Podobne wyniki sa obserwowane i opisywane przez grup¢ z Egiptu [72] czy Baltimore [73].
W trakcie pierwotnej rekonstrukcji u dziewczynek staramy si¢ zwezi¢ ujscie pecherza na tyle,
aby stwarzato pewien opor w odptywie moczu, co daje z kolei przyrost pojemnosci pecherza.
Wytwarzajac do$¢ waskie ujscie pecherza, mamy na uwadze brak mozliwosci wykonania
rekonstrukcji cewki wierzchniaczej, jako etapu przygotowawczego do rekonstrukcji szyi
pecherza, tak jak to robimy u chtopcow w przypadku zbyt maltej pojemnosci pecherza.

Kolejne 4 pacjentki, ktore zostaly wykluczone z analizy trzymania moczu
W prezentowanej pracy miaty skrajnie mata pojemnos¢ pecherza moczowego. Pojemnos¢ ta,
wykluczata mozliwos¢ wykonania rekonstrukcji szyi pgcherza. Wszystkie te pacjentki byty
wczesniej operowane w innych osrodkach i wymagaty reoperacji - ponownej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza z osteotomia tylng talerzy biodrowych. Pierwotna rekonstrukcja
wynicowanego pecherza moczowego przeprowadzona prawidlowo, nie skutkujgca
powiktaniami, Stanowi jeden z najwazniejszych czynnikoéw rokowniczych w zakresie
trzymania moczu i dalszych loso6w pacjentek, o czym wspominatam w pierwszej czesci
dyskusji. Podobne dane w zakresie trzymania moczu u pacjentek, ktore byly reoperowane
opisuja autorzy z Baltimore, Seattle i innych osrodkow [56,74,75].

Pelne trzymanie moczu z mozliwoscia oddawania porcji moczu co 3 godziny
I zachowaniem suchos$ci pomigdzy mikcjami lub cewnikowaniami, na koniec obserwaciji,
powyzej 5 lat po operacji rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego stwierdzono u 32
pacjentek, co stanowi 59,3 %, kolejne 3 pacjentki (5,7%) utrzymywaty mocz pomiedzy 2-3
godziny i 2 (3,8%) miedzy 1-2 godziny. Trzymanie moczu w nocy stwierdzono u 31 (57,4%)
pacjentek. Nie ma wielu prac oceniajagcych trzymanie moczu wytacznie u plci zenskiej.
Wyniki opublikowane przez osrodek w Baltimore byly lepsze i wynosity 74% pacjentek
trzymajacych mocz [56]. Warto jednak podkresli¢, ze opisane przez Purvesa wyniki dotyczyty
41 pacjentek pierwotnie operowanych w jednym osrodku, w materiale nie byto pacjentek
reoperowanych. W analizowanym materiale oceniono wyniki rekonstrukcji szyi pecherza u 45
pacjentek, w tym 10 (22%) z nich byto reoperowanych z powodu niepowodzenia pierwotnej
rekonstrukcji pecherza, co ma znaczacy wplyw na koncowy wynik trzymania moczu.
W materiale opisywanym przez Kajbafzadeha [76] petne trzymanie moczu udato si¢ osiggnac
u 67,6% pacjentek operowanych pierwotnie metoda jednoetapowa w osrodku autora. W pracy
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nie analizowano wynikow u pacjentek reoperowanych. Wyniki grupy francuskiej obejmujace
dlugoletnig obserwacje¢ pacjentdéw operowanych w jednym osrodku wskazuja na koniecznos¢
zastosowania nadpecherzowego odprowadzenia moczu u 69% pacjentdw, co oznacza, ze
tylko 31% pacjentéw osiagneto trzymanie moczu w wyniku rekonstrukcji szyi pecherza [77].
Lepsze wyniki osiggane w grupie pacjentek, ktoére nie byly reoperowane wskazuja na
konieczno$¢ referowania pacjentow z wada rzadka pod postacia zespolu wynicowania
I wierzchniactwa do o$rodkéw referencyjnych posiadajacych do$wiadczenie w leczeniu tej
wady.

Trzymanie moczu poprawia si¢ w czasie i wykazuje liniowy wzrost, CO potwierdzono za
pomoca testow kontrastow wewnatrzobiektowych. Analiza wariancji, porownujgca trzymanie
moczu wyrazone w minutach i oceniane w podanych odst¢pach czasu od operacji, daje wynik
istotny statystycznie: F(5,0)=13,638; p<0,001; eta-kwadrat=0,667. Poroéwnano parami
zmienne trzymania moczu i stwierdzono, ze s dwa przedzialy czasowe, w ktorych
obserwowana jest istotna poprawa trzymania moczu, po uptywie trzech lat, a nastepnie pieciu
lat od operacji. Ma to znaczenie dla okreslenia przedziatu czasowego, kiedy spodziewamy si¢
osiggnigcia pelnego trzymania moczu u pacjentki. W pracy Purvesa [56] czas do osiggnigcia
pelnego trzymania moczu w ciggu dnia okreslono na 12 miesi¢cy, natomiast trzymanie moczu
w dzien i w nocy osiggni¢to po uptywie 19 miesiecy. JP Gearhart sugeruje, ze brak pelnego
trzymania moczu po 2 latach od rekonstrukcji szyi pgcherza jest stanem utrwalonym. Wyniki
przedstawione w prezentowanej pracy pokazuja, ze pelne trzymanie moczu moze rozwingé
si¢ nawet 5 lat po rekonstrukcji szyi pecherza. Dodatkowo metody rehabilitacji dolnych drog
moczowych [64] i zastosowanie farmakoterapii (leki antycholinergiczne i betamimetyczne
oraz desmopresyna) [78] poprawiaja trzymanie moczu u pacjentow po rekonstrukcji szyi
pecherza moczowego. Nalezy wiec wszelkie decyzje o reoperacji, augmentacji lub innym
odprowadzeniu moczu podejmowaé ostroznie, uwzgledniajac uplyw czasu jako czynnik
poprawiajacy trzymanie moczu oraz alternatywne, niechirurgiczne metody leczenia i co
najwazniejsze, wole pacjenta i opiekunow.

W grupie pacjentek z wynicowaniem pecherza moczowego przeanalizowano wplyw
zastosowania osteotomii w momencie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza
moczowego na trzymanie moczu. U 17 pacjentek wykonano pierwotng rekonstrukcje
pecherza z zastosowaniem osteotomii, u 24 nie wykonywano osteotomii. Nie stwierdzono
znamiennej statystycznie réznicy w trzymaniu moczu pomiedzy grupg pacjentek, u ktorych
nie zastosowano osteotomii, a grupg u ktorej wykonano osteotomi¢ - F(35)=0,022; p=0,882
Efekt poprawy trzymania moczu w perspektywie pieciu lat byt dla pacjentek istotny
statystycznie F(5, 175)=29,807, p<0,001; eta kwadrat =0,46, zarbwno w grupie pacjentek
Z osteotomig jak 1 bez osteotomii. Przeanalizowano réwniez, czy zastosowanie osteotomii
w trakcie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego miato wpltyw na
wiek, w ktérym wykonywano nastepnie rekonstrukcje szyi pecherza moczowego, a wiec, czy
potencjalnie ten element pierwotnej rekonstrukcji miat wptyw na wzrost pojemnos$ci pecherza
moczowego. Stwierdzono brak istotnej statystycznie zaleznoSci miedzy wiekiem operacji szyi
pecherza, a zastosowaniem osteotomii (zalezno$¢ na poziomie trendu) F(1,27)=3,745;
p=0,064; eta-kwadrat=0,122. W analizie pacjentéw z grupy z Baltimore, Baird i wsp. [55]
opisali, ze wykonanie pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza we wczesnych
dobach po urodzeniu, przed uptywem 72 godzin lub pozniej z osteotomia, ma pozytywny
wplyw na trzymanie moczu w przyszlosci. Podobne obserwacje opublikowat Hussman,
podkreslajgc role osteotomii dla przysztych lepszych wynikéw trzymania moczu [79].
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Porownano rowniez wyniki w zakresie trzymania moczu w grupie pacjentek
Z wynicowaniem pg¢cherza moczowego 1 w grupie pacjentek z wierzchniactwem. Analiza
wariancji wykazata istotny statystycznie efekt interakcji migdzy kolejnymi pomiarami
trzymania moczu a wynicowaniem lub wierzchniactwem u pacjentek F(5,185)=3,487,;
p<0,005; eta-kwadrat=0,086. Pacjentki z wierzchniactwem osiagng¢ty statystycznie istotnie
lepszy wynik operacji rekonstrukcyjnej w zakresie trzymania moczu, niz pacjentki
Z wynicowaniem pecherza. W pracy przedstawionej przez Souson [80], wyniki trzymania
moczu w grupie pacjentek z wynicowaniem pecherza i pacjentek z wierzchniactwem sg
porownywalne. Pacjentki z wierzchniactwem sg zwykle operowane pdzniej z powodu malej
pojemnosci pgcherza. Element pierwotnej rekonstrukcji z wytworzeniem waskiego wejscia do
pecherza u pacjentek z wynicowaniem pecherza sprzyja szybszemu przyrostowi pojemnosci
pecherza. W prezentowanej pracy osiggniecie lepszego wyniku trzymania moczu w grupie
pacjentek z wierzchniactwem moze wynika¢ z faktu, iz byly one wszystkie pierwotnie
operowane w jednym osrodku. Wsrdd pacjentek z wynicowaniem pecherza znajdowaly si¢
pacjentki reoperowane, co znaczgco wpltywa na wyniki trzymania moczu. Dodatkowo
wszystkie pacjentki byly operowane z dostgpu z otwarciem spojenia tonowego i pelng
rekonstrukcja cewki i szyi pecherza. Prace prezentowane w literaturze czgsto dotycza
pojedynczych opisow przypadku, jak praca Macedo [81] lub prezentuja odmienne techniki
operacyjne, polegajace na zastosowaniu wytacznie plastyki cewki moczowej z dostepu od
krocza pod spojeniem tonowym, Sengar [82]. Praca MD. Leclair [83] przedstawia znaczgco
lepsze wyniki u pacjentek z wierzchniactwem, podobnie jak w prezentowanym materiale.
Grupa badana byla duza i obejmowala 16 pacjentek, ktére podzielono na dwie grupy.
8 pacjentek z wiekszg wyjsciowa pojemnoscig pecherza operowano z dostepu kroczowego
I wykonano wylacznie plastyke cewki moczowej, uzyskujac wynik trzymania moczu na
poziomie 50%. Druga grupa 8 pacjentek byla operowana z radykalng mobilizacjg tkanek
migkkich i plastyka szyi pecherza metoda Kelly. W tej grupie pacjentek uzyskano 100%
trzymania moczu. Praca ta wspiera podejscie osrodka autorki do leczenia pacjentek
z wierzchniactwem. Mimo, ze wada pozornie jest mniej zaawansowana niz wynicowanie
pecherza, to w wiekszos$ci przypadkow u plci zenskiej obejmuje okolice szyi pecherza 1 $ciane
pecherza, co powoduje pelne nietrzymanie moczu.

Trzymanie moczu bedace celem operacji rekonstrukcyjnej szyi pecherza i cewki
moczowej jest jednocze$nie czynnikiem zwigkszajacym opdr w drogach wyprowadzajacych
mocz i zwigkszajacym ci$nienie wewnatrzpgcherzowe. Opisane warunki moga powodowaé
stopniowe narastanie zastoju w gornych drogach moczowych i uszkodzenie funkcji nerek, co
jest jedna z przyczyn decyzji o wczesnym zastosowaniu nadpgcherzowego odprowadzenia
moczu [84]. Inng przyczyna decyzji o zmianie formy odprowadzenia moczu jest brak efektu
rekonstrukcji szyi pecherza i nietrzymanie moczu [85].

Wedtug réznych autorow od 12 — 80 % pacjentdéw leczonych z powodu wynicowania
pecherza 1 wierzchniactwa wymaga roéznych operacji naprawczych w dlugoterminowe;
obserwacji. NajczesSciej wykonywane sg operacje wytworzenia szczelnych zbiornikéw
pecherzowo-jelitowych ze szczelnymi przetokami do cewnikowania. Rzadziej stosowane sg
obecnie przetoki ze stalym wyciekiem moczu jak przetoka moczowodowo-jelitowo-skorna
Brickera. Rozwigzania z zastosowaniem szczelnego zbiornika pgcherzowo-jelitowego maja
wielu zwolennikdw z uwagi na poprawe jakosci zycia pacjentdw z wynicowaniem pecherza
I wierzchniactwem w kwestii rozwigzania problemu nietrzymania moczu (Abdellaoui, Novak,
Kavanagah) [78,86,87]. Nalezy zwroci¢ uwagg na wyniki odlegte w zakresie czynnos$ci nerek
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u pacjentow ze szczelnymi zbiornikami. Wiele prac mowi o stopniowym pogarszaniu si¢
funkcji nerek u pacjentow ze szczelnymi zbiornikami pecherzowo-jelitowymi. Fontaine i wsp.
odnotowali u 20% pacjentdw po wytworzeniu szczelnego zbiornika pecherzowo-jelitowego
istotne pogorszenie GFR [88]. Kolejna kwestia jest wzrost ryzyka nowotworzenia
W zbiorniku pecherzowo-jelitowym, konieczno$¢ kontroli endoskopowe;j i niska skutecznos¢
endoskopii w wykrywaniu zmian nowotworowych w fazie poczatkowej w zbiornikach
pecherzowo-jelitowych [89]. W prezentowanej pracy w trakcie 18 letniej obserwacji, 14 z 45
pacjentek operowano ponownie zmieniajaCc sposob odprowadzenia moczu. U 4 pacjentek
z powodu narastajacego zastoju w goérnych drogach moczowych i nawracajacych zakazen
uktadu moczowego, u 10 pacjentek z powodu nietrzymania moczu. U 8-miu pacjentek
wykonano urteroileostomi¢ sposobem Brickera, u 6-ciu szczelny zbiornik pecherzowo-
jelitowy ze szczelng przetoka do cewnikowania pegcherza. Stwierdzono istotng statystycznie
zalezno$¢ miedzy reoperacja, a konieczno$cig nadpgcherzowego odprowadzenia moczu
W postaci szczelnego zbiornika pecherzowo-jelitowego: chi-kwadrat(1, N=26)=3,869;
p=0,049; Phi=0,386;

Kolejng kwestia w analizowanym materiale jest sposdb oprdzniania pecherza po
rekonstrukcji szyi pecherza i cewki moczowej. Sposrdd 46 pacjentek, u ktorych wykonano
rekonstrukcje szyi pecherza moczowego, 21 pacjentek oprézniato pecherz poprzez
spontaniczng mikcje, 3 pacjentki po mikcji stosowaty dodatkowo cewnikowanie pecherza,
a 22 pacjentki stosowaly wytacznie czyste przerywane cewnikowanie w celu oproznienia
pecherza. Przeanalizowano wplyw na sposdb oprozniania pecherza czynnikow takich jak:
wiek pacjentek w momencie rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, pojemnos¢ pecherza
przed operacja rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego, zastosowanie osteotomii w trakcie
pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego (dotyczy tylko pacjentek
Z wynicowaniem pegcherza moczowego) oraz konieczno$¢ reoperacji po nieudanym
pierwotnym zamknig¢ciu wynicowanego pgcherza moczowego.

Stwierdzono brak zaleznosci pomiedzy srednim wiekiem pacjentek w momencie operacji
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, a sposobem oprdzniania pgcherza przez mikcje lub
czyste przerywane cewnikowanie. Dla wystepowania mikcji spontanicznych po rekonstrukcji
szyi pgcherza moczowego F(1,35)=1,774; p=0,192; eta kwadrat = 0,048; Ryc.21. Natomiast
dla czystego przerywanego cewnikowania F(1,35)=1,610; p=0,213; eta kwadrat = 0,044.

Analiza zmiennych wykazata brak istotnych roznic statystycznych w pojemnosci przed
operacjg dla grup wyrdéznionych ze wzgledu na obecno$¢ mikcji spontanicznych po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego: F(1,26)=0,279; p=0,602; eta kwadrat = 0,011
(Ryc.23) 1 konicznos$¢ stosowania czystego przerywanego cewnikowania w celu oproznienia
pecherza moczowego: F(1,26)=0,191; p=0,666; eta kwadrat = 0,007.

Nie stwierdzono istotnej statystycznie zalezno$ci miedzy zastosowaniem osteotomii tylnej
talerzy biodrowych w trakcie rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego,
a obecno$cig mikcji spontanicznych po rekonstrukcji szyi pecherza moczowego: chi-
kwadrat(1, N=44)=1,884; p=0,198; Phi=0,207. Natomiast stwierdzono istotng statystycznie
zalezno$¢ miedzy zastosowaniem osteotomii, a koniecznoscig oprozniania pecherza poprzez
cewnikowanie: y2(1, N=44)=5,803; p=0,016; ¢=0,363. Zastosowanie osteotomii moze mie¢
wplyw na potozenie uj$cia pgcherza 1 wigksza mobilizacje tkanek, dajacg mozliwosé
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zwezenia ujScia pecherza, co moze skutkowaé koniecznoscig cewnikowania w celu
oproznienia pgcherza.

Koniecznos$¢ reoperacji pacjentki po nieudanym pierwotnym zamknigciu wynicowanego
pecherza moczowego nie wykazala istotnej statystycznie zalezno$ci z wystgpowaniem mikcji
spontanicznych po operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego: chi-kwadrat(1,
N=26)=0,516; p=0,473; Phi=0,141. Reoperacja nie jest wiec czynnikiem zkym prognostycznie
jesli chodzi o sposob oprozniania pecherza, natomiast jak wczesniej wykazano zmniejsza
szans¢ na trzymanie moczu [56,75,76].

W materiale prezentowanym przez Lisieux [29] poddano ocenie pacjentow powyzej 16 —
tego roku zycia. Stwierdzono, ze 64% pacjentow oprozniato pegcherz przez cewnikowanie,
wiekszos¢ z nich przez szczelne przetoki pecherzowo-skérne. Tylko dwoch pacjentéw
oddawalo mocz przez mikcje spontaniczne. W pracy z osrodkow francuskich prezentowane;j
przez Abdellaoui [78], tylko 7% pacjentow oprozniato pecherz przez spontaniczne mikcje.
Warto podkresli¢, ze ci pacjenci byli operowani metoda etapowa, podobnie jak w osrodku
autorki. Z kolei prace z osrodkéw w Filadelfii i Bostonie opisuja duzy procent pacjentow
oddajacych mocz przez cewke moczowa — 65%, kolejne 33% pacjentdéw oproznia pegcherz
przez cewnikowanie [90]. W tych osrodkach stosowano jednoetapowe leczenie wynicowania
pecherza. Czesto rodzice i pacjenci oczekujg przywrocenia poprzez operacje rekonstrukcyjne
tak zwanego stanu normalnego, czyli odtworzenia prawidtowo funkcjonujacych struktur
pecherza moczowego, cewki moczowej 1 zwieraczy. Operacje rekonstrukcyjne odtwarzaja
struktury anatomiczne z bardzo dobrym efektem estetycznym, o ile sa wykonywane przez
doswiadczony zespot (Zdj. 26).

Zdjecie 26. Wynik odlegly operacji rekonstrukcyjnych wynicowanego pgcherza moczowego
u pacjentki w wieku 3 lat i 18 lat.

Rekonstrukcja szyi pgcherza polega na wytworzeniu przeszkody w odptywie moczu
Z pecherza. Przeszkoda ta powinna by¢ na tyle skuteczna, aby mocz nie wyciekat samoistnie,
natomiast oddawanie moczu jest rodzajem mikcji przez przeszkode i1 nalezy si¢ spodziewac,
ze z czasem doprowadzi do rozwinigcia si¢ zmian w wypieraczu, typowych dla pecherza
przeszkodowego, a w gornych drogach moczowych uropatii zaporowej. W tej sytuacji czyste
przerywane cewnikowanie pecherza moczowego jest sposobem na ominigcie przeszkody
I prowadzenie pacjenta bez koniecznosci zmiany sposobu odprowadzenia moczu. W o$rodku
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autorki w sytuacji gdy mikcje sg przeszkodowe, z duzym wysitkiem i wspomaganiem ttocznig
brzuszng oraz gdy dochodzi do niepelnego oprdzniania pecherza, nawracajacych zakazen
I narastania zastoju w gornych drogach moczowych, rezygnujemy z mikcji spontanicznych
I przechodzimy na czyste przerywane cewnikowanie pecherza moczowego. Dzigki
zastosowaniu modyfikacji polegajacej na otwarciu spojenia tonowego w trakcie rekonstrukcji
cewki moczowej, w prezentowanym materiale, nie wystgpowaly problemy z wprowadzaniem
cewnika do pecherza moczowego w trakcie wieloletniej obserwaciji.

Pacjentki monitorowano w zakresie czynnosci pecherza. Badanie cystometryczne po
rekonstrukcji szyi pecherza moczowego wykonano u 25 pacjentek. U 19 z nich stwierdzono
stabilny wypieracz w trakcie fazy wypelniania, u 6 zmniejszong podatnos¢ wypieracza.
Srednia pojemno$¢ cystometryczna wynosita 181,6 ml, mediana 166 ml. Sredni skurcz
wypieracza w trakcie mikcji 52,6 cmH20, mediana 50 cmH20. Swiadczy to o mozliwosci
uzyskania dobrej funkcji pecherza u pacjentek po rekonstrukcji wynicowanego pecherza
i wierzchniactwa. W dhuzszej obserwacji parametry czynnos$ci pgcherza moga si¢ zmieniaé
i pecherz moze prezentowaé cechy nadczynno$ci wypieracza, zmniejszonej podatno$ci
i wysokiego ci$nienia mikcyjnego, jak to zaobserwowali Hallowell i Dave [91,92].

W prezentowanej pracy zaobserwowano wzrost pojemnosci pecherza moczowego po
operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego, ktory spetnial model liniowy. Srednia
pojemno$¢ pecherza na koniec obserwacji w 18 roku zycia wynosita 231,94 ml, mediana
206,5 ml. Przyrost ten byt znamienny statystycznie F(1,23)=46,339; p<0,001; eta-
kwadrat=0,669. Obserwacje te wskazuja na stopniowe, powolne powigkszanie si¢ pojemnosci
pecherza, co poprawia rowniez wyniki trzymania moczu. Podobne obserwacje zostaty opisane
przez Taskinena [93]. Wyniki te umacniaja tezg dtuzszego oczekiwania na petne trzymanie
moczu, niz proponowany przez niektorych autorow okres 2 lat [50].

W trakcie wieloletniej obserwacji ambulatoryjnej po rekonstrukcji szyi pecherza
monitorowano stan goérnych drog moczowych. Wykonywano badania ultrasonograficzne
nerek i pecherza, badania izotopowe nerek oraz oznaczenia poziomu kreatyniny i mocznika
we krwi. Na koniec obserwacji, w 18 — tym roku zycia, u wigkszo$ci pacjentek (41, 76%), nie
stwierdzono poszerzenia uktadow kielichowo miedniczkowych i moczowodow. Poszerzenie
uktadow kielichowo-miedniczkowych w nerkach stwierdzono u 13 pacjentek (24%), w tym
u 10 obustronne. Poszerzenie moczowoddéw stwierdzono u 11 pacjentek, w tym u 6
obustronne. W materiale prezentowanym przez osrodek z Seattle i Waszyngtonu odnotowano
blisko dwukrotnie wyzszy odsetek - 42% pacjentek z poszerzeniem gérnych drég moczowych
[27]. Podobnie autorzy z Niemiec opisuja od 40 -55% pacjentéw z poszerzeniem gornych
drog moczowych [94]. W obu osrodkach pacjenci byli operowani pierwotnie metoda
jednoetapowa. Moze to wskazywac na rol¢ wytwarzanego oporu szyi pecherza w pogorszeniu
odptywu moczu z goérnych drog moczowych w metodzie jednoetapowej. Rekonstrukcja
w metodzie jednoetapowej jest wykonywana na matej objetosci pecherza, natomiast metoda
etapowa pozwala na odsunigcie w czasie przeciwodptywowego przeszczepienia
moczowodow 1 wykonanie zabiegu na pecherzu o pojemnosci okoto 100 ml. Autorzy
z Manchesteru opisuja do 50% poszerzenia w goérnych drogach moczowych przy
zastosowaniu metody etapowej, ale operacja przeciwodptywowa w tej metodzie jest
wykonywana w pierwszym etapie rekonstrukcji, co rézni si¢ od metody stosowanej
w osrodku autorki. Nie ma dostgpnych w literaturze danych na temat stanu i czynno$ci
gornych drég moczowych w jednym z czotowych os$rodkéow leczenia pacjentow
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z wynicowaniem pecherza i wierzchniactwem — Baltimore. Wigkszo$¢ prac skupia si¢ na
efekcie w zakresie trzymania moczu, natomiast brakuje wiedzy o goérnych drogach
moczowych. Metoda stosowana w Baltimore jest metoda najbardziej zblizong do stosowane;j
w osrodku autorki.

Niewiele jest danych w literaturze na temat wystgpowania odptywow pecherzowo-
moczowodowych w odlegtej obserwacji po rekonstrukcji szyi pecherza i cewki moczowej.
W materiale prezentowanym w pracy wykonano cystouretrografiec mikcyjnag u 41 z 54
pacjentek na koniec obserwacji. Stwierdzono obecnos¢ odptywéw pecherzowo-
moczowodowych u 12 (29%) pacjentek. Wiekszo$¢, 71% pacjentek, u ktérych wykonano
cystouretrografie mikcyjng, nie miata odptywow pecherzowo-moczowodowych, co stanowi
wazny czynnik ochronny dla goérnych drég moczowych. Prace z trzech osrodkow w USA
(Boston, Milwaukee, Philadelphia) donosza o 40% przetrwatych odpltywow pecherzowo-
moczowodowych u pacjentow operowanych pierwotnie metoda calkowitej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza z przeszczepieniem obu moczowodow [96]. Podobnie w innym
badaniu wieloosrodkowym z USA, Indii, Kataru oraz Zjednoczonych Emiratow Arabskich
opisano 44% przetrwatych odpltywoéw pecherzowo-moczowodowych po rekonstrukcji szyi
pecherza metoda jednoetapowa [97]. W powyzszym opracowaniu stwierdzono, ze
jednoetapowa rekonstrukcja wynicowanego pecherza zwigksza ryzyko powstawania blizn
w nerkach, ktore opisano w badaniu izotopowym, ale nie odnotowano dodatniej korelacji
z obnizeniem eGFR, czy wystepowaniem mikroalbuminurii. U 31 pacjentek (57%)
operowanych metoda warszawska stwierdzono zmiany pozapalne w migzszu nerek w badaniu
izotopowym. Jednoczes$nie podobnie jak w wieloosrodkowej pracy cytowanej powyzej [96],
zdecydowana wigkszo$¢ pacjentek miata prawidlowe wyniki Kreatyniny i mocznika
w surowicy krwi. U dwoch pacjentek stwierdzono znacznie podwyzszone parametry funkcji
nerek. Jedna pacjentka zostala zakwalifikowana do nadpecherzowego odprowadzenia moczu,
a druga nie wyrazata zgody na zmian¢ formy odprowadzenia moczu, ani na wdrozenie
przerywanego cewnikowania. Retrospektywny charakter pracy nie pozwolit na uzyskanie
danych dotyczacych wagi i wzrostu pacjentek na koniec obserwacji ambulatoryjnej, co z kolei
nie pozwala na wyliczenie wartosci klirensu — eGFR. Powyzsze wyniki wskazuja na
konieczno$¢ monitorowania funkcji nerek pacjentow po rekonstrukcji szyi pecherza i cewki
moczowej. Wazna jest wspOlpraca z nefrologiem dziecigcym w opiece nad opisang grupa
pacjentow. Wigkszo$¢ wynikow prezentowanych w literaturze i w pracy autorki nie wskazuje
na dodatnia korelacj¢ wynikow trzymania moczu z wystgpowaniem zmian w gérnych drogach
moczowych u pacjentOw z wynicowaniem pecherza 1 wierzchniactwem. Obserwacja
wynikow z osrodka autorki, gdzie stosowana jest metoda etapowa w poréwnaniu z wynikami
z o$rodkéw operujacych metoda jednoetapowa, wskazuje na dwukrotnie mniejsza czestosé
zastoju w gérnych drogach moczowych.

Wyniki wieloletniej obserwacji w prezentowanym materiale, jak rowniez wyniki z innych
osrodkéw, wskazujg na koniecznos$¢ objecia tej grupy pacjentdéw statg opieka w osrodkach dla
pacjentow dorostych. Proces tranzycji z opieki pediatrycznej do opieki dla dorostych stanowi
wyzwanie zarowno dla pacjentow jak i dla lekarzy [98]. Przekazywanie pacjentow do opieki
dla dorostych nie jest usystematyzowane i opiera si¢ na relacjach pomigdzy poszczeg6lnymi
oSrodkami. Konieczne jest opracowanie standardow tranzycji pacjentow z zespotem
wynicowania i wierzchniactwa, aby zapewni¢ bezpieczenstwo i dobre wyniki odlegte
w zakresie czynnosci gornych i dolnych drog moczowych [99]. Ta grupa pacjentow wymaga
statego monitorowania poszerzenia gornych drog moczowych, czynno$ci nerek (parametry
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biochemiczne i renoscyntygrafia), obecnosci zakazen, czynnosci dolnych drog moczowych,
skutecznos$ci oprdézniania pecherza lub zbiornika i endoskopowej kontroli w zakresie zmian
nowotworowych [100].
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8.

WNIOSKI

Rekonstrukcja szyi pgcherza moczowego i cewki moczowej wykonywana metodg
Young-Dees-Leadbetter w modyfikacji Kliniki Urologii Dziecigcej Instytutu-
,2Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” — ,metoda warszawska”, u pacjentek
z wynicowaniem pg¢cherza moczowego 1 wierzchniactwem jest metoda skuteczng,
pozwala na osiggni¢cie petnego trzymania moczu powyzej trzech godzin i trzymania
moczu w nocy u 59,3% pacjentek.

Czynno$¢ dolnych drog moczowych jest zachowana u 31% pacjentek.
Najwazniejszym czynnikiem majagcym wpltyw na trzymanie moczu po rekonstrukcji
szyi pecherza i cewki moczowej jest brak powiklan po pierwotnej rekonstrukcji
wynicowanego pecherza, ktére powodowalyby koniecznos$¢ reoperacji.

Czynno$¢ gornych drog moczowych w trakcie obserwacji moze ulega¢ pogorszeniu
I wymaga stalego monitorowania poprzez wykonywanie badan ultrasonograficznych,
biochemicznych i izotopowych.

Pacjentki z wierzchniactwem osiagaja lepsze wyniki w zakresie trzymania moczu od

pacjentek z wynicowaniem pecherza.

Zalecenia leczenia operacyjnego i diagnostyki pacjentek z wynicowaniem pecherza

i wierzchniactwem

1. Po urodzeniu wykonujemy USG gornych drég moczowych, oznaczenie mocznika
I kreatyniny w surowicy krwi.

2. Operacja pierwotnej rekonstrukcji wynicowanego pecherza moczowego
Z osteotomig talerzy biodrowych wykonywana jest w trybie odroczonym w wieku
6-8 tygodni.

3. Przed operacja wykonujemy renoscyntygrafi¢ i rezonanas magnetyczny miednicy
mate;j.

4. Po operacji pierwotnej rekonstrukcji pacjentka jest utrzymywana w gipsie
biodrowo-udowym przez trzy tygodnie, a nast¢pnie w opasce -elastycznej
zapobiegajacej odwodzeniu konczy dolnych.

5. Kontrolg z USG goérnych drég moczowych wykonujemy trzy miesigce po operacji
rekonstrukcyjne;j.

6. Kontrolna renoscyntygrafia jest wykonywana rok po operacji rekonstrukcyjnej.
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10.
11.

12.

13.

Kontrolna cystouretrografia mikcyjna wykonywana jest okoto dwa lata po
operacji rekonstrukcyjnej.

Cystouretroskopia z pomiarem pojemnos$ci pecherza w wieku okoto trzech lat.
Pojemno$¢ pecherza powyzej 70 ml pozwala na zaplanowanie operacji
rekonstrukcji szyi pecherza cewki moczowej 1 sromu.

Przed operacja rekonstrukcji szyi pecherza wykonujemy badanie cystometryczne.
Pacjentka i rodzice przechodza przez cykl uroterapii z nauka czystego
przerywanego cewnikowania pecherza moczowego.

Operacja rekonstrukcji szyi pecherza moczowego jest wykonywana metoda
Young-Dees-Leadbetter z otwarciem spojenia lonowego, co umozliwia
rekonstrukcje cewki moczowej w linii prostej i jednoczasowym przeszczepieniem
moczowodow oraz rekonstrukcjg sromu.

Po operacji pacjentka wymaga statej opieki urologicznej i nefrologicznej. Badania
wykonywane sa cyklicznie:

- badanie ogdélne moczu jeden raz w miesigcu

- badanie USG gérnych i dolnych drég moczowych jeden raz w roku

- renoscyntygrafia jeden raz na cztery/pig¢ lat w przypadku braku zakazen uktadu
MOCZOWego

- cystouretrografia mikcyjna tylko w przypadku wystepowania zakazen uktadu
moczowego

- badanie urodynamiczne: przeplywy cewkowe raz w roku u pacjentow
oprozniajacych pecherz poprzez mikcje, badanie cystometryczne okoto dwa/trzy
lata po rekonstrukcji szyi pecherza i1 pdzniej w razie potrzeby zwigzanej

Z wlaczeniem farmakoterapii

14. Okoto 16 roku zycia rozpoczynamy przygotowanie do procesu tranzycji do opieki

dla pacjentow dorostych.
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pierwotnej rekonstrukcji pecherza.

Zdjecie 14. Badanie renoscyntygrafi dynamicznej u pacjentki z wynicowaniem pecherza
moczowego przed operacja rekonstrukcyjng.

Zdjecie 15. Badanie renoscyntygrafi dynamicznej u pacjentki z wynicowaniem pgcherza
moczowego po operacji rekonstrukcyjnej z obecnoscig zmian pozapalnych w migzszu nerek.

Zdjecie 16. Badanie cystometryczne u pacjentki z wynicowaniem pecherza moczowego przed
operacja rekonstrukcji szyi pgcherza moczowego.
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Zdjecie 17. Badanie cystometryczne u pacjentki z wynicowaniem pecherza moczowego po
operacji rekonstrukcji szyi pecherza moczowego.

Zdjecie 18. Utozenie pacjentki do osteotomii tylnej talerzy biodrowych.
Zdjecie 19. Zaznaczone miejsca cigcia skornego.

Zdjecie 20. Ciecie skorne okalajace ptytke pecherzows.

Zdjecie 21. Przecigcie wigzadet pecherzowo-tonowych.

Zdjgcie 22. Efekt bezposrednio po zabiegu.

Zdjecie 23. Gips biodrowo — udowy.

Zdjecie 24. Otwarte spojenie tonowe.

Zdjecie 25. Trojkaty migsnia wypieracza, ktore zostang uzyte do rekonstrukcji szyi pecherza.
Posrodkowo fragment $§luzowki pecherza, ktory zostanie uzyty do rekonstrukcji cewki
MOCZOWEe).
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