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2. Соотношение кодов МКБ-10 и МКБ-9: 

МКБ-10  МКБ-9  

КОД НАЗВАНИЕ Код НАЗВАНИЕ ОПЕРАЦИИ 

Q64.1 Экстрофия мочевого 

пузыря  

 

57.86 Восстановление экстрофии  

мочевого пузыря 

 

 

3. Дата разработки протокола: 2016 год. 

 

4. Пользователи протокола: ВОП, педиатры, нефрологи, хирурги, урологи. 

 

5. Категория пациентов: дети (от 0 до 18 лет).  

 

6. Шкала уровня доказательности:  

А Высококачественный мета-анализ, систематический обзор РКИ или 

крупное РКИ с очень низкой вероятностью (++) систематической 

ошибки, результаты которых могут быть распространены на 

соответствующую популяцию. 

В Высококачественный (++) систематический обзор когортных или 

исследований случай-контроль или Высококачественное (++) 

когортное или исследований случай-контроль с очень низким 

риском систематической ошибки или РКИ с невысоким  (+) риском 

систематической ошибки, результаты которых могут быть 

распространены на соответствующую популяцию. 

С Когортное или исследование случай-контроль или контролируемое 

исследование без рандомизации с невысоким риском 

систематической ошибки (+), результаты которых могут быть 

распространены на соответствующую популяцию или РКИ с очень 

низким или невысоким риском систематической ошибки (++ или +), 

результаты которых не могут быть непосредственно 

распространены на соответствующую популяцию. 

D Описание серии случаев или неконтролируемое исследование или 

мнение экспертов. 

 

7. Определение: Экстрофия мочевого пузыря – врожденное отсутствие передней 

стенки мочевого пузыря и участка передней брюшной стенки. Это один из наиболее 

тяжелых пороков развития мочевых путей. Она сопровождается расхождением 

лонных костей, и, как правило, полной эписпадией. Кроме того, экстрофия мочевого 

пузыря сочетается с пороками развития верхних мочевых путей и другими 



аномалиями (крипторхизм, анальные свищи, открывающиеся в мочевой пузырь 

либо промежность, выпадение прямой кишки). Частота экстрофии мочевого пузыря 

варьирует от 1:10000 до 1:50000 новорожденных, клоакальная форма экстрофии 

встречается значительно реже 1:200000 до 1:400000. Эта аномалия встречается в 3-6 

раз чаще у мальчиков, чем у девочек. По данным некоторых авторов, риск рождения 

детей с экстрофией мочевого пузыря увеличивается в семьях, где у одного из 

родителей присутствует данная патология [1-5]. 

8. Классификация: нет 

9. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА АМБУЛАТОРНОМ УРОВНЕ**: нет.  

10. ПОКАЗАНИЯ ДЛЯ ГОСПИТАЛИЗАЦИИ С УКАЗАНИЕМ ТИПА 

ГОСПИТАЛИЗАЦИИ**:  

10.1 Показания для плановой госпитализации: проведение следующего этапа 

операции. 

10.2 Показания для экстренной госпитализации: новорожденный с экстрофией 

мочевого пузыря. 

11. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА ЭТАПЕ СКОРОЙ НЕОТЛОЖНОЙ 

ПОМОЩИ**: нет. 

 

12. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА СТАЦИОНАРНОМ УРОВНЕ**:  

1) Диагностические критерии 

Обычная пренатальная ультразвуковая диагностика плода позволяет выявить 

экстрофию на ранних сроках гестации. При экстрофии визуализируется образование 

передней брюшной стенки, отсутствие заполненного мочевого пузыря при 

повторных исследованиях у 70-90% плодов, дефект передней брюшной стенки – у 

50-80%, уменьшенный пенис – 50%, низкое отхождение пуповины – 30%, широкое 

стояние тазовых костей – 18%. Тщательное исследование места отхождения 

пупочного канатика помогает провести дифференциальную диагностику с грыжей 

пупочного канатика и гастрошизисом. Отсутствие заполненного мочевого пузыря 

считается основной симптом экстрофии. В случае, если пузырь не визуализируется, 

беременная женщина должна быть осмотрена через 1 час повторно. Заболевание 

важно выявить до 20 недели, поскольку экстрофия относится к тяжелейшим 

порокам и при уточненном диагнозе, беременность подлежит прерыванию. В сроке 

до 20 недели эта процедура будет максимально щадящей и более безопасной [6]. 

Клиническая картина специфичная, поэтому постановка диагноза проблем не 

вызывает.  

Жалобы и анамнез:  

Диагноз экстрофии ставится сразу после рождения ребенка. Проявления аномалии 

яркие, и при экстрофии мочевого пузыря диагноз очевиден. Однако, поскольку 

данная аномалия относительно редка, то идентификация пола и определение 



локализации таких органов как влагалище, клитор, рудиментарный половой член, 

обычно требуют осмотра и обследования ребенка специалистом [7].  

Физикальное обследование: 

 осмотр уролога с оценкой и измерением размеров экстрофированной площадки. 

Лабораторные исследования: (лабораторные показатели берутся у ребенка для 

оценки общего состояния) 

 ОАК;  

 ОАМ;  

 БАК: АЛаТ, АСаТ, креатинин, мочевина, холестерин, билирубин общий, 

билирубин прямой, калий, натрий, кальций, железо;  

 группа крови и резус фактор;  

 коагулограмма;  

 КЩС крови. 

Инструментальные исследования: 

 УЗИ с допплерографией с цветовым картированием сосудов органов брюшной 

полости, забрюшинного пространства, сердца, головного мозга, мочеполовой 

системы; 

 определение расстояния между лонными костями таза, оценка тазобедренных 

суставов;  

 Р-графия костей таза;  

 ЭКГ;  

 КТ костей таза при проведении повторных и этапных коррекций для решения 

вопроса об объеме оперативного лечения и возможности воссоздания 

анатомической и функциональной целостности тазового дна 

 МРТ тазового для воссоздания анатомической и функциональной целостности 

тазового дна 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

2) Диагностический алгоритм: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Осмотр ребенка 

Физикальное обследование: 

 осмотр уролога с оценкой и 

измерением размеров экстрофированной 

площадки 

 

Жалобы и анамнез: 

Диагноз экстрофии ставится 

сразу же после рождения ребенка. 

Проявления аномалии яркие, и при 

экстрофии мочевого пузыря 

диагноз очевиден. Однако, 

поскольку данная аномалия 

относительно редка, то 

идентификация пола и 

определение локализации таких 

органов как влагалище, клитор, 

рудиментарный половой член, 

обычно требуют осмотра и 

обследования ребенка 

специалистом 

Инструментальные исследования: 

 УЗИ с допплерографией с цветовым 

картированием сосудов органов брюшной 

полости, забрюшинного пространства, 

сердца, головного мозга, мочеполовой 

системы; 

 определение расстояния между 

лонными костями таза, оценка 

тазобедренных суставов; 

 Р-графия костей таза; 

 ЭКГ; 

 КТ костей таза при проведении 

повторных и этапных коррекций для 

решения вопроса об объеме оперативного 

лечения и возможности воссоздания 

анатомической и функциональной 

целостности тазового дна 

 МРТ тазового для воссоздания 

анатомической и функциональной 

целостности тазового дна 

 

Установление диагноза 

Решение вопроса об оперативном 

лечении 



3) Перечень основных диагностических мероприятий:  

4) Перечень дополнительных диагностических мероприятий: 

 Р-графия грудной клетки, черепа, конечностей;  

 экскреторная урография;  

 радиоизотопная сцинтиграфия;  

 фистулография (при наличии ректовагинальных или мочевых свищей).  

 

5) Тактика лечения **: Единственным рациональным методом лечения при этом 

пороке является оперативное вмешательство, которое необходимо выполнять в 

первые дни жизни ребенка. Коррекция экстрофии мочевого пузыря направлена на 

решение следующих задач [8,9,10,11,12]: 

 устранение дефектов мочевого пузыря и передней брюшной стенки;  

 создание полового члена, приемлемого как в косметическом, так и в 

сексуальном отношении (формирование уретры и устранение деформации 

кавернозных тел); 

 сохранение функции почек и обеспечение удержания мочи.  

На современном этапе предпочтение отдается трехэтапному методу лечения 

данного порока [13,14,15,16]. 

Немедикаментозное лечение: нет. 

Медикаментозное лечение: в послеоперационный период для купирования 

болевого синдрома применяются нестероидные противовоспалительные препараты. 

Ибупрофен [15-19] с целью обезболивания:  

 10-20 мг/кг 3 раза в день 2-3 дня;  

С целью профилактики гнойных осложнений:   

Цефазолин [20] 

 по 50-100 мг на кг, одномоментно, за 30 мин перед операцией;  

 

Хирургическое вмешательство: хирургическое лечение детей с данной патологией 

проводится поэтапно[13,14,15,16].  

I этап - большое значение имеет успешно проведенный этот этап операции,  

закрытие мочевого пузыря со сведением лонных костей (или остеотомией, в случае 

если ребенку более 10-15 дней или размер площадки более 5см).  

Цели первичного закрытия мочевого пузыря следующие:  

1. ротация безымянных костей для сведения лонных костей и замыкания диафрагмы 

таза;  

2. закрытие пузыря и смещение его в заднее положение в полость малого таза; 

3. обеспечение свободного выделения мочи через уретру; 

4. мобилизация кавернозных тел от костей таза для первичного удлинения полового 

члена; 

5. закрытие дефекта передней брюшной стенки.  



Достигнуть полного удержания мочи у большинства пациентов крайне сложно. По 

данным многих авторов, добиться полного удержания мочи после первого этапа 

операции не представляется возможным. И только последующие оперативные 

вмешательства могут способствовать удержанию мочи.  

II этап - реконструкция эписпадии у мальчиков, которую осуществляют в возрасте 

2-3 лет;  

III этап – в зависимости от размера мочевого пузыря, при достаточном объеме 

производиться пластика шейки мочевого пузыря, при недостаточном объеме 

мочевого пузыря производиться аугментационная цистопластика. 

Варианты оперативных методик:  

1. пластика шейки мочевого пузыря (процедура Келли); 

2. пластика шейки мочевого пузыря с внутрипузырными инъекциями 

ботулинического токсина типа А;  

3. аугментация мочевого пузыря с формированием континентной стомы из 

аппендикса (процедура Митрофанова);  

4. аугментация мочевого пузыря с формированием континентной стомы из участка 

кишечника (процедура Монти);  

5. аугментация мочевого пузыря с формированием континентной стомы из 

мочеточника; 

6. лапароскопически ассистированная аугментация мочевого пузыря; 

7. аугментация мочевого пузыря с формированием континентной стомы с 

неоимплантацией мочеточников с антирефлюксной защитой; 

8. уретровезикопексия. 

 

Другие виды лечения: нет. 

 

6) Показания для консультации специалистов: 

Тяжелые пороки, к которым относится данная патология является показанием для 

консультации специалистов: 

 консультация генетика и генетическое обследование;  

 консультация гинеколога;  

 консультация уроандролога;  

 консультация эндокринолога; 

 консультация анестезиолога для проведения анестезиологического пособия. 

 

8) Показания для перевода в отделение интенсивной терапии и реанимации: 

 состояние ребенка с данной патологией является показанием к госпитализации 

сразу же после рождения в палату интенсивной терапии, для постоянного 

мониторинга жизненных функции пациента и для проведения интенсивной терапии 

по показаниям.  

9) Индикаторы эффективности лечения: 

 ликвидация недержания мочи; 

 восстановлении наружных половых органов; 

 социальная реабилитация. 



10) Дальнейшее ведение:  

План мероприятий медицинской помощи для каждого пациента должен 

разрабатываться индивидуально в зависимости от тяжести поражения. Детям с 

экстрофией показано наблюдение урологом, хирургом, педиатром в поликлинике по 

месту жительства. Диспансерное наблюдение в амбулаторных условиях должно 

продолжаться до 18 лет и далее и включать в себя:  

 ОАМ 1 раз в 3 месяца и/или по показаниям;  

 уход за слизистой мочевого пузыря у больных с экстрофией (укрытие слизистой 

мягкой полиэтиленовой пленкой с точечными отверстиями), использование 

противогрибковых топических средств при наличии опрелостей  

 УЗИ органов мочевой системы 1 раз в 6 месяцев и/или по показаниям;  

 бак посев мочи с определением чувствительности к антибиотикам по показаниям 

при изменениях в анализах мочи;  

 консультация уролога при недержании мочи – 1 раз в 3-6 месяцев для коррекции 

терапии;  

 консультация уролога 1 раз в 6 месяцев первые 5 лет, затем 1 раз в год и по 

показаниям;  

 консультация врача физиотерапевта 1 раз в год и по показаниям; 

 комплексное обследование в стационаре / дневном стационаре рекомендовано 

проводить не реже 1 раза в год; 

 комплексное уродинамическое обследование целесообразно проводить при 

наличии показаний;  

 наблюдение психолога и дефектолога постоянно и по показаниям; 

 проведение семейной психотерапии и консультаций сексопатолога для 

пациентов старше 16 лет. 

 

13. МЕДИЦИНСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ:  

Реабилитационные мероприятия предусматривают восстановление функции 

мочеполового аппарата, включая сексуальную, ко времени вступления пациента во 

взрослое состояние, психолого-педагогическую коррекцию и социальную 

адаптацию на всех этапах развития ребенка. 

14.ПАЛЛИАТИВНАЯ ПОМОЩЬ: нет 

15. СОКРАЩЕНИЯ, ИСПОЛЬЗУЕМЫЕ В ПРОТОКОЛЕ: 

АЛаТ - Аланинаминотрансфераза  

АСаТ   Аспартатаминотрансфераза 

КЩС - Кислотно-щелочной состав  

УЗИ - Ультразвуковое исследование 
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