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РЕЗЮМЕ

Введение. Эписпадия — крайне редкое заболевание, у женщин встречается в 5–6 
раз реже, чем у мужчин. Частота женской эписпадии колеблется от 1 на 160 000  
до 480 000 живорождений. Ее можно диагностировать путем тщательного осмотра по-
ловых органов. Лечение эписпадии только хирургическое, которое довольно сложно 
и требует опыта. Литература, в которой обсуждается женская эписпадия, очень огра-
ничена. В этой статье мы хотели бы сообщить о хирургическом лечении изолирован-
ной эписпадии у девочки 3 лет в НМИЦ им. В. А. Алмазова.

Описание клинического случая. 3-летняя девочка поступила с основной жалобой 
на недержание мочи с рождения, в дневное и ночное время. Недержание мочи не было 
вызвано физической активностью и не усугублялось приемом пищи/питья. Физикаль-
ное обследование показало, что наружные половые органы пациентки имеют недо-
развитые малые половые губы, патологическую уретру, раздвоенный клитор. Лабора-
торные результаты были в пределах нормы. Микционная цистоуретрография выявила 
подтекание мочи во время фазы наполнения. Стенка мочевого пузыря была нормальной, 
пузырно-мочеточникового рефлюкса не было. Больной выполнено одномоментное опе-
ративное вмешательство, заключающееся в пластике уретры и реконструкции шейки 
мочевого пузыря, пластике клитора и малых половых губ. Интраоперационных и после-
операционных осложнений не было. При осмотре через 1 неделю и 6 месяцев наблю-
дения у пациентки достигнуто удержание мочи, операционная рана зажила первично.

Обсуждение. Эписпадия — редкое заболевание, которое может протекать в различ-
ной степени, от легкой до тяжелой. В тяжелой степени происходит расщепление всей 
уретры с вовлечением шейки мочевого пузыря, вызывающее постоянное недержание 
мочи у пациента. Случаи эписпадии довольно сложно диагностировать. Врач должен 
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ABSTRACT

Introduction. Epispadias is an extremely rare disease. Epispadias in women is 5–6 times less 
common than in men. The incidence of female epispadias ranges from 1 in 160,000 to 480,000 
live births. Epispadias can be diagnosed by a thorough examination of the genitals. Treatment 
of epispadias is only surgical, which is quite difficult and requires experience. The literature 
that discusses female epispadias is very limited. In this article, we would like to report on the 
surgical treatment of isolated epispadias in a 3-year-old girl at the Almazov National Medical 
Research Center.

Clinical case. A 3-year-old girl presented with the main complaint of urinary incontinence since 
birth, during the day and at night. Urinary incontinence was not caused by physical activity and 

развести большие половые губы и тщательно провести медицинский осмотр. Объек-
тивными целями хирургического лечения эписпадии являются достижение удержания 
мочи, восстановление анатомии, функции и косметического вида уретры и гениталий. 
Одноэтапная реконструкция является современным хирургическим методом, исполь-
зуемым для лечения изолированной эписпадии у женщин.

Заключение. Эписпадия у женщин является редкой врожденной аномалией, которую 
довольно часто не выявляют в детском возрасте. Для изолированной эписпадии у де-
вочки в настоящее время предпочтительна одноэтапная хирургическая коррекция.

Ключевые слова: женская эписпадия, уретра, эписпадия.
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ВВЕДЕНИЕ

Эписпадия — это состояние, при котором уре-
тральная пластинка широко открыта по дорсаль-
ной поверхности, а отверстие уретры расположено 
в аномальном месте [1, 2]. У девочек меатус обыч-
но располагается между клитором и половыми 
губами или находится в области живота [2]. Су-
ществуют различные степени эписпадии. Эпис-
падия может встречаться изолированно или при 
экстрофии мочевого пузыря. У женщин с эписпа-
дией можно обнаружить раздвоенный клитор, от-
верстие влагалища, смещенное в переднюю часть, 
непроходимое отверстие уретры, отсутствие или 
аномальную форму лона, недержание мочи раз-
личной степени [2].

Эписпадия — редкое заболевание. Распростра-
ненность оценивается примерно в 1 случай на 10 
000–50 000 живорождений [1]. Эписпадия у жен-
щин встречается в 5–6 раз реже, чем у мужчин, 
и составляет 1 случай на 160 000–480 000 живо-
рождений [3]. Более 60 % случаев приходится 

на изолированную эписпадию [4]. Для исключения 
аномалий в других органах при эписпадии необхо-
димо проведение дополнительных исследований, 
таких как УЗИ мочеполовой системы и микцион-
ная цистоуретрография [1]. Лечение эписпадии хи-
рургическое, которое довольно сложно и требует 
опыта. Целями операции являются реконструкция 
и обеспечение оптимальной функции половых ор-
ганов и уретры [1].

Трудно найти литературу, в которой изолиро-
ванно обсуждается женская эписпадия. В основном 
это статьи о клинических случаях. В ряде отчетов 
рекомендован оптимальный подход к лечению изо-
лированной эписпадии у женщин [5–9]. Рекомен-
дуемым хирургическим методом лечения являет-
ся одноэтапная пластика уретры, реконструкция 
шейки мочевого пузыря и перинеопластика [5, 9]. 
В этой статье мы хотели бы сообщить о хирургиче-
ском лечении изолированной эписпадии у девочки 
3 лет. Мы надеемся, что благодаря описанию этого 
случая исследователи смогут расширить свои зна-
ния о лечении женской эписпадии.

was not aggravated by eating/drinking. Physical examination showed that the external genital 
organs of the patient have underdeveloped labia minora, abnormal urethra, bifurcated clitoris. 
Laboratory results were within the normal range. Voiding cystourethrography revealed urine 
leakage during the filling phase. The bladder wall was normal, there was no vesicoureteral reflux. 
The patient underwent simultaneous surgical interventions, consisting in plastic surgery of the 
urethra and reconstruction of the bladder neck, plastic surgery of the clitoris and labia minora. 
There were no intraoperative and postoperative complications. After 1 week and 6 months of 
observation, the patient achieved urinary retention, the surgical wound healed primarily.

Discussion. Epispadias is a rare condition that can vary in severity from mild to severe. Se-
verely, splitting of the entire urethra occurs, involving the bladder neck, causing permanent 
urinary incontinence in the patient. Cases of epispadias are quite difficult to diagnose. The 
doctor should dilute the labia majora and carefully conduct a physical examination. The ob-
jective goals of the surgical treatment of epispadias are to achieve urinary retention, restore the 
anatomy, function and cosmetic appearance of the urethra and genitals. One-stage reconstruc-
tion is a modern surgical technique used to treat isolated epispadias in women.

Conclusion. Epispadias in women is a rare congenital anomaly that is often not detected in 
childhood. For isolated epispadias in a girl, one-stage surgical correction is currently preferred.

Key words: epispadias, female epispadias, urethra.
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Девочка 3 лет поступила с основной жалобой 
на недержание мочи с рождения, в дневное и ноч-
ное время. Недержание мочи не вызывалось актив-
ностью и не ухудшалось при приеме пищи/питья. 
В анамнезе не было повышения температуры, мут-
ной мочи, гематурии, дизурии и болей в боку и жи-
воте. Пациентка выпивала около 600 мл жидкости 
в день и постоянно носила подгузники. Цвет мочи 
был ярко-желтым, объем мочи оценивался пример-
но в 600–700 мл/сутки, дефекация была нормаль-
ной. Травмы позвоночника в анамнезе нет. Эпис-
падия впервые была диагностирована в 1 год при 
осмотре детским урологом по месту жительства. 
Затем ее в возрасте 3 лет направили в НМИЦ им. 
В. А. Алмазова для реконструктивной операции.

Физикальное обследование выявило недораз-
витые малые половые губы, аномальный мочеис-
пускательный канал, расщепленный клитор (рис. 
1). У пациентки нормальное положение ануса, нет 
образований или других аномалий, свидетельству-
ющих о патологии позвоночника. Лабораторные 
результаты были в пределах нормы. Однако в ана-
лизах мочи обнаружено: лейкоциты 6–8, эритроци-
ты 0–1, бактерии (+), рН 8,5. Хотя бактерии и были 
положительными, это нельзя было диагностиро-

вать как ИМП, поскольку лейкоцитарная эстераза 
была отрицательной, и у пациентки не было кли-
нических симптомов ИМП [10].

Было выполнено УЗИ всей брюшной полости, 
которое показало нормальную форму и размер 
правой и левой почки. Также была проведена ци-
стоскопия, которая выявила, что наружное от-
верстие уретры расположено более вертикально, 
а шейка мочевого пузыря широко открыта. По дан-
ным микционной цистоуретрографии непрерыв-
ное подтекание мочи наблюдалось во время фазы 
наполнения после введения 80 мл контрастного ве-
щества. Стенка мочевого пузыря нормальная, без 
дефектов наполнения, пузырно-мочеточникового 
рефлюкса нет.

Хирургическая операция в объеме реконструк-
ции эписпадии и шейки мочевого пузыря под сим-
физом по Macedo. Пациентка уложена в литото-
мическое положение. Хирургическая процедура 
началась с разрезов на лоне с выкраиванием ром-
бовидного лоскута. Далее разрез окаймлял меатус 
по вентральной поверхности на 6 часах. После от-
клонения лоскута книзу открылись пузырно-лон-
ные связки, которые были рассечены, чтобы обна-
жить шейку мочевого пузыря. Разрез продолжали 
до слизистой оболочки и серозно-мышечного слоя 
мочевого пузыря. Выполнена реконструкция шей-

Рис. 1. Пациентка 3 лет с эписпадией, вид до операции

Figure 1. Patient 3 years old with epispadias, view before surgery
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ки мочевого пузыря, путем ее гофрирования узло-
выми швами PDS 5/0. Удлинение уретры было вы-
полнено методом тубуляризации по вентральной 
поверхности (шов уретры на 6 часах) на силиконо-
вом катетере 8 Fr. В дальнейшем проведена моби-
лизация расщепленных ножек и головки клитора, 
которые сведены и сшиты над уретрой. Проведена 
пластика малых половых губ, викрил 6/0 (рис. 2, 3). 
Во время операции кровотечение было минималь-
ным, интраоперационных осложнений не было. 
Последующее наблюдение проводилось через 1 
неделю, 1 месяц и 6 месяцев после операции. Па-
циентка имеет нормальное мочеиспускание и удер-
жание мочи.

ОБСУЖДЕНИЕ

Эписпадия у женщин встречается в 5–6 раз 
реже, чем у мужчин [4], с частотой примерно 1 
на 484 000 живорождений [11], однако исследова-
ние Allen и соавторов показало, что из-за пропу-
щенного диагноза эписпадия у женщин встреча-
ется в три раза чаще, чем предполагалось, то есть 
1 на 160 000 живорожденных девочек [3]. На изо-
лированную эписпадию приходится более 60 % 
случаев [12]. Эмбриогенез и органогенез женской 
мочеполовой системы сложны. Проблема, возни-
кающая в процессе эмбриогенеза, может вызвать 
аномальное развитие мочевыводящих и половых 
путей [5]. Эписпадия может развиться из-за непра-
вильного положения генитального бугорка, что 
способствует неполной тубуляризации уретры [13].

Эписпадия может встречаться в различной 
степени выраженности. Согласно классификации 
Davis, эписпадию можно разделить на легкую 
и тяжелую степени. При легкой степени расще-
плен только меатус уретры. При средней степени 
имеется дорсальное расщепление уретры, а при 
тяжелой — расщепление происходит на всей уре-
тре и затрагивает шейку мочевого пузыря, вызы-
вая у пациента постоянное недержание мочи [7, 
14]. Однако в одном исследовании говорится об 
отсутствии корреляции между анатомическими 
аномалиями и степенью недержания мочи, по-
скольку корреляция между аномалиями сфинктера 
и аномалиями уретры не является абсолютной [3]. 
Аномалии шейки мочевого пузыря, низкая емкость 
мочевого пузыря или низкое уретральное давление 
являются частыми причинами недержания мочи 
при изолированной эписпадии у женщин [15]. Па-
циенты с эписпадией и недержанием мочи могут 
иметь кожные высыпания вокруг промежности из-
за постоянного использования подгузника [9].

Случаи эписпадии довольно сложно диагности-
ровать, когда нет аномалий таза или позвоночни-
ка. Врач должен раскрыть большие половые губы 
и тщательно провести физикальное обследование, 
чтобы не пропустить изолированную женскую 
эписпадию [9]. При изолированной эписпадии 
у женщин влагалище и внутренние половые органы 
обычно не изменены. Рентгенологическое обследо-
вание (микционная цистоуретрограмма) необхо-
дима для оценки рефлюкса и исключения других 
причин недержания мочи. Цистоуретроскопия или 

Рис. 2, 3. Пациентка 3 лет с эписпадией: состояние на 7-е сутки после операции 
Macedo

Figure 2, 3. A 3-year-old patient with epispadias on the 7th day after Macedo surgery
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цистоскопия также необходимы для оценки емко-
сти мочевого пузыря и устьев мочеточников [7].

На основании классификации Davis представ-
ленный нами случай можно отнести к тяжелым, 
поскольку имело место поражение шейки мочевого 
пузыря и недержание мочи. Нами была выполнена 
одномоментная операция по восстановлению эпис-
падии и реконструкции шейки мочевого пузыря.

Объективными целями хирургического лече-
ния эписпадии являются достижение удержания 
мочи, восстановление анатомии, функции и кос-
метического вида уретры и гениталий. Различают 
два вида хирургических методов эписпадии: двух-
этапную и одноэтапную реконструкцию. Самым 
старым методом была двухэтапная реконструкция, 
разработанная Young в 1908 году [9]. Техника была 
модифицирована Dees и Leadbetter [30]. Техника 
Young-Dees-Leadbetter является широко использу-
емым методом и золотым стандартом для рекон-
струкции шейки мочевого пузыря. Техника опе-
рации имеет показатели удержания мочи от 60 % 
до 85,5 % [15]. Тем не менее, этот метод уменьшает 
емкость мочевого пузыря, и трудно добиться удер-
жания мочи при малой емкости мочевого пузыря. 
Поэтому операция была отложена на тот возраст, 
когда дети могут принять необходимые инструк-
ции по приучению к туалету, а мочевой пузырь 
имеет достаточную емкость для операции [15, 30]. 
Позже Gearhart предложил проводить реконструк-
цию уретры и половых органов в возрасте 1,5–2 лет, 
а реконструкцию шейки мочевого пузыря — в воз-
расте 4–5 лет [15]. Хотя этот метод обеспечивает 
хорошее удержание в 87,5 % случаев, он требует 
нескольких сеансов хирургического вмешатель-
ства и связан с более высокой заболеваемостью 
[5]. Имеются и другие методы реконструкции при 
эписпадии, такие как пузырно-уретральная под-
веска, трансвагинальная пликация и процедуры 
лоскута мочевого пузыря, в том числе и методика 
Macedo [14–29].

В настоящее время применяемым хирурги-
ческим методом при изолированной эписпадии 
у женщин является одномоментная реконструкция 
[5]. Восстановление уретры и реконструкцию мо-
чевого пузыря выполняют за одну операцию [9]. 
Первую одноэтапную реконструкцию предложил 
Hendren. Он сочетал промежностный и трансвези-
кальный доступ с реимплантацией мочеточника 
[29]. Этот метод требует обширного рассечения 
тканей, имеет длительную продолжительность 
операции и дает удовлетворительные результаты. 
С тех пор было разработано множество модифи-
каций одноэтапной реконструкции. Выбор ме-
тода одноэтапной реконструкции основывается 

на предпочтениях хирурга и состоянии пациен-
та. Процедуру промежностного доступа не реко-
мендуется выполнять у пациентов с рефлюксом, 
нуждающихся в реимплантации мочеточников. 
В более тяжелых случаях требуется более ради-
кальная техника для достижения лучшего резуль-
тата удержания мочи. Для этого пациента мы вы-
полнили одноэтапную реконструкцию эписпадии 
и реконструкцию шейки мочевого пузыря через 
промежностный доступ, следуя методике, упомя-
нутой Macedo и соавторами.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Эписпадия у девочек является редкой врожден-
ной аномалией, которую довольно часто не диагно-
стируют. Для диагностики данной патологии не-
обходимо тщательное физикальное обследование. 
Хирургическое лечение является вариантом для 
изолированной женской эписпадии. Одноэтапная 
реконструкция рекомендуется в качестве хирур-
гической техники для изолированной эписпадии 
у женщин. Целями операции являются достижение 
удержания мочи, нормальной анатомии и функции 
уретры и гениталий, а также косметическое вос-
становление.
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