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SKRACENICE

MSRE - modern staged repair of exstrophy (suvremena postupna rekonstrukcija ekstrofije)
CPRE - complete primary repair of exstrophy (kompletna primarna rekonstrukcija ekstrofije)
BEEC - bladder-exstrophy-epispadias-complex (kompleks ekstrofija mokra¢nog mjehura-

epispadija)



1. Uvod

Kongenitalne anomalije mokra¢nog sustava ¢ine otprilike 30% svih kongenitalnih anomalija, a
incidencija im iznosi 3 - 7 na 1000 Zivorodene djece. Mehanizam nastanka povezuje se sa
promjenama u genetskom materijalu ili uslijed djelovanja okolisnih ¢imbenika u embrionalnom
dobu razvoja. (1,2)

Kongenitalne anomalije mokraénog mjehura vrlo su rijetke usporedujuci ih sa incidencijom
nastanka drugih kongenitalnih anomalija mokraénog sustava, tako da se ekstrofija mokra¢nog
mjehura javlja 1 na 50.000 Zivorodene djece. Mogu se manifestirati u sklopu sindroma poput
Prune-Belly sindroma ili sindroma neurogenog mjehura, ali najeS¢e kada govorimo o
kongenitalnim anomalijama mokra¢nog mjehura govorimo o izoliranim promjenama kao $to su
ekstrofija mjehura, divertikulum mjehura, ageneza i megalocisti¢éni mjehur. Dijagnostika se temelji
na prenatalnom i postnatalnom ultrazvuénom probiru mokraénog sustava ali i upotrebi drugih
radioloskih dijagnostickih pretraga. (1)

Kao S§to je gore navedeno prirodene anomalije ¢eS¢e se pojavljuju kao izolirane promjene
urogenitalnog sustava, a mogu se prezentira kao razli¢ite infekcije mokra¢nog sustava, retencija,
refluks 1 inkontinencija.

Terapija prirodenih anomalija moZe zahtijevati kirurSku intervenciju ili konzervativno lijecenje

ovisno o vrsti kongenitalne anomalije. (1)



2. Svrharada

Opisati normalni razvoj, funkciju i gradu mokra¢nog mjehura kako bi mogli opisati prirodena
stanja poremecenog razvoja mokra¢nog mjehura. Ras¢laniti kongenitalne anomalije pridruzene
drugim sindromima od izoliranih anomalija mokra¢nog mjehura. Pojasniti svaku anomaliju
zasebno, njenu specifi¢nost, radiolosSku dijagnostiku te terapijske mogucnosti lijeCenja 1 moguce

komplikacije.



3. Grada i funkcija mokra¢nog mjehura

Dno zdjelice jedinstveno je anatomsko mjesto gdje ravnoteza razliCitih pritisaka visceralnih,
miSiénih ili tekucina igra vaznu i temeljnu ulogu u fizioloSkom funkcioniranju svih struktura koje
se nalaze u podrucju zdjelicnoga dna. Zdjelica se moze podijeliti u anatomskom smislu na 4
odjeljka od kojih nas interesira prednji u kojem su smjeSteni mokraéni mjehur, vrat mjehura 1
uretra. Mokraéni mjehur Suplji je organ koji ima dvije osnovne funkcije regulirane slozenim
neuroloskim 1 hormonskim kontrolnim sustavima; prva je pohranjivanje mokrace te praznjenje
mokraénog mjehura. (3.,4,5)

Pohranjivanje mokrace zbiva se pod niskim tlakom, a mokra¢ni mjehur se tim procesom lagano
relaksira tokom faze punjenja i priprema za pohranu otprilike 500 ml urina kod odrasle osobe s
mogucénoscéu dodatne ekspanzije i povecanja volumena pohranjene kolicine tekucine. Praznjenje
mokraénog mjehura zahtjeva istovremeno procese kontrakcije miSi¢a mokra¢nog mjehura 1

relaksacije uretre odnosno popre¢no-prugastog sfinktera. (5)

3.1. Morfologija mokra¢nog mjehura

Mokraéni mjehur se moze podijeliti na dvije glavne komponente: tijelo mokraénog mjehura
smjeSteno iznad ureteralnih us¢a i baze koja se sastoji od trigonuma, uretrovezikanog spoja, misic¢a
detruzora i prednje stijenke mjehura.

Mokraéni mjehur Suplji je glatki miSiéni organ iznutra obloZen sluznicom koja je prekrivena
specificnim epitelom koji kontrolira izmjenu tvari iz urina i sprjecava cirkulaciju u krvotok, a to
je urotel 1 vanjske strane prekrivene peritonealnom serozom i dijelom fascijom. Detruzor je glatki

miSi¢ koji se funkcionalno i strukturno razlikuje od glatkih miSica uretre i trigonuma. (4,5)



3.2. Detruzor

Glatki misi¢, detruzor sastoji se od tri sloja stanica ¢ija su vlakna polozena u razli¢itim smjerovima;
stanice vanjskog 1 unutarnjeg sloja usmjerene su uzduzno dok su stanice srednjeg sloja polozene

kruzno. Stanice su medusobno okruzene vezivnim tkivom bogato kolagenom.(5)

3.2.1. Kontraktilni sistem

Kao sto je prethodno navedeno, funkcija pohrane i izlu¢ivanja mokraée slozeni je proces koji
zahtjeva regulatorni aparat izmedu misi¢no - neuralno- hormonalnih procesa koji su integrirani u
cjelinu i funkcioniraju kao kaskade koja jedna o drugoj ovise. Misi¢ mokra¢nog mjehura sadrzava
specificne receptore za neurotransmitere i modulatore koji se otpustaju od ziv€anih stanica ili se
stvaraju lokalno, a povezani su sa stani¢nim putevima za inicijaciju kontrakcije i relaksacije
mokraé¢nog mjehura. (5)

Bozler, na temelju kontraktilnosti, klasificira glatke misi¢ne stanice u dvije grupe: ,,jedna jedinica®
i ,,viSe jedinica“. Jednojedini¢ni glatki misi¢ni kontraktilni odgovor rezultira istezanjem tj.
relaksacijom miSica, a vise jedini¢ni kontraktilni odgovor rezultira stezanjem tj. kontrakcijom.
Takoder kod podjele glatke muskulature na fazi¢ni i toni¢ni glatki misi¢, detruzor mokra¢nog

mjehura je brz glatki misi¢ sa karakteristikama ,,faziénog™ glatkog misica. (5)

3.3.Epitel mokraénog mjehura - urotel

Unutrasnja stijenka glatkog miSic¢a detruzora prekrivena je sluznicom koja ne samo da odvaja misi¢
od sadrzaja urina i tako sluZi kao struktura niske razine propusnosti i §titi, ve¢ takoder sluzi za
detekciju podrazaja koja regulira ispunjenost mokra¢nog mjehura i njegovo praznjenje, ali i

kakvocu urina odnosno sastav urina, stoga ima i senzornu funkciju. (2)



Sluznica je gradena od prijelaznog epitela (urotela), bazalne membrane 1 suburotela (slika 1 1 2).
Urotel na povrSini ima mukopolisaharidni glikokaliks koji mu pruZa zastitu od Stetnog djelovanja
medija urina. Urotel ima tri sloja stanica krenuvsi od bazalne membrane prema vanjskom sloju: 1.
bazalni sloj, 2. sredi$nji i 3. povrSinski odnosno apikalni sloj. Apikalni sloj stanica €ine takozvane
»stanice poput kiSobrana®, Sesterokutne stanice ¢vrsto povezane i posloZene tijesno kako bi €inile

barijeru prema urinu. (2)
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Slika 1. Histoloski prikaz grade mokra¢nog mjehura (2)

Suburotel odvaja miSi¢ od urotela, a sastoji se od ekstracelularnog matriksa koji sadrzava
fibroblaste, intersticijske stanice, krvne 1 limfne zile, adipocite. Ovaj sloj ima znacajnu ulogu u

primanju podrazaja preko medijatora za osjecaj praznjenja i punjenja mokra¢nog mjehura. (2,3)
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Slika 2. A: Prikaz tijesno poloZenog sloja , kiSobran stanica“

B: Shematski prikaz raSirenih ,,kiSobran stanica® (3 )



4. Kongenitalne anomalije mokra¢nog mjehura

4.1. Divertikulum mokra¢nog mjehura

Kongenitalni divertikuli mokra¢nog mjehura su izbocCine urotela mokra¢nog mjehura kroz misi¢na
vlakna stijenke mokra¢nog mjehura, Sto rezultira strukturom tanke stijenke koja je povezana sa
lumenom mokra¢nog mjehura i slabo se prazni tokom mokrenja. Ucestalost pojave kongenitalnih
divertikula procjenjuje se na 1,7%, €e$¢i su kod muskaraca, a lokalizacija im je najceSce
superolateralno od us¢a uretera blizu ureterovezikalnog spoja. Nastaju zbog defekta miSi¢nih
vlakana detruzora uslijed slabosti vlakana, Sto dovodi do hernijacije sluznice mokra¢nog mjehura.
Takve promjene postaju mjesta podlozna infekcijama i1 opstrukcijama. Multipli divertikuli
veéinom su steceni, stoga ¢emo se zadrzati na solitarnim divertikulima koji nastaju kao izolirane
kongenitalne anomalije mokra¢nog mjehura ili u sklopu sindroma kao $to su Menkes, Ehlers -
Danlos, Prune - Belly i Williams sindrom. Kod Menkes sindroma postoji neurodegenerativni
poremecaj vezivnog tkiva zbog poremecaja na X kromosomu koji uzrokuje nedostatak bakra.
Ehlers - Danlos sindrom je nasljedni poremecaj kolagena koji utjeCe na abnormalnosti unutar
strukture kolagena koji se povezuje sa nastankom divertikula. Kongenitalne divertikule nije teSko
dijagnosticirati, a metoda izbora je cistouretrografija, osim toga moze se koristit endoskopija.
Dijagnoza se obi¢no postavlja tokom dijagnostike nespecificnih simptoma poput infekcija
mokraénog trakta, hematurije i dizurije.(1,6)

4.1.1. Terapija

Terapija divertikula ovisi o bolesniku, a moze biti konzervativna neoperativna metoda, kirurSka
ekscizija ili endoskopska operacije. Terapiju zahtijevaju bolesnici u kojih postoje opetovane
infekcije mokra¢nog mjehura, opstrukcije i perzistentni vezikoureteralni refluks. Odrasle osobe s

manjim ili nikakvim simptomima i bez otezavajucih stanja mogu Se samo pratiti.



Minimalno invazivne mogucnosti lijeCenja su endoskopska resekcija, ubrizgavanje sredstva za
povecéanje volumena u vrat mjehura i fulguracija. (6)

Bolesnici s divertikulom imaju vec¢u incidenciju malignih tumora mokra¢nog mjehura te takoder
ve¢i rizik za Sirenje iste wuslijed postojeceg defekta sluznice mokraénog mjehura.
Divertikulektomija se moze izvesti laparoskopski, otvorena ili pomocu robota.

Otvorena divertikulektomija je najinvazivnija kirurSka metoda lijeCenja kongenitalnih divertikula
koja se izvodi ekstravezikalnim ili intravezikalnim tehnikama . (1,6)

4.1.2. Komplikacije

Stvaranje kamenaca, infekcije mokra¢nog sustava i zloéudne bolesti mogu biti uzrokovane
zastojem urina u divertikulu. Ukupna pojavnost tumora u divertikulumu kreée se od 2 do 10%, a
prognoza je obicno loSa zbog nedostatka glatkog miSi¢nog sloja. Nedostatak sloja muscularis
propriae moze predisponirati interdivertikularne tumore za infiltraciju stijenke mjehura i mogucu

diseminaciju u druge organe. (6)

4.2. Ekstrofija mokra¢nog mjehura

Ekstrofija mokra¢nog mjehura rijetka je kongenitalna anomalija koja obuhvaca spektar anomalija
koji ukljucuju prednji trbusni zid, mokraéni sustav, genitalije, pubi¢nu kost, anus itd. Dijagnostika
se temelji na klinickom pregledu nakon rodenja novorodenceta gdje se jasno moZe vidjeti klinicka
slika ekstrofije mokra¢nog mjehura (slika 3 i 4). Terapija ekstrofije i danas predstavlja izazov u
kirurskoj pedijatriji. (7, 8)

Ekstrofija mokra¢nog mjehura jedna je od ozbiljnijih kongenitalnih anomalija s incidencijom
nastanka 3,3% na 100.000 Zivorodene djece. Cedée zahva¢a musku djecu u odnosu na djevojéice

i to uomjeru 2,3:1. (1,7)



Slika 3. Ekstrofija mokra¢nog mjehura kod muskog novorodenceta (1)

Slika 4. Ekstrofija mokra¢nog mjehura kod zenskog novorodenceta prije i nakon kirurSkog

zahvata (1)



Patogeneza nastanka potencijalno se povezuje sa varijacijama na ISL-1 transkripcijskom faktoru
te BMP4 faktoru kao potencijalne varijacije u genetskom kodu, medutim glavna teorija nastanka
ekstrofija - epispadija kompleksa jest abnormalno velika kloakalna membrana koja uzrokuje
takozvani ,klinasti u¢inak* i sprjeCava migraciju stanica mezenhimalnog tkiva (slika 5). Potonje
navedeno uzrokuje loSe oblikovanje donjeg dijela prednjeg trbusnog zida, a naknadna ruptura
kloakalne membrane uzrokuje hernijaciju cjelokupnog sadrzaja te klinicku sliku koja rezultira
kompleksom ekstrofije - epispadije mokraénog mjehura. (7, 8)

2 ‘[—f oocal membraone
Future bladder

—y——Urorectal septum

f———Future large bowel

/"\\i—- — Exstrophied blaodder

TN

1'/ J~r— Intact hindgut
-
3
Slika 5. Dijagram embrionalnih dogadaja i rupture kloakalne membrane koje dovode do klasi¢ne

ekstrofije (1)
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BEEC odnosno kompleks ekstrofija - epispadija mokraénog mjehura prikazuje spektar urodenih
mana koje se protezu od epispadije do ekstrofije kloake na blazim i teSkim krajevima spektra.
Klasi¢na ekstrofija mokra¢nog mjehura se manifestira abnormalnostima donjeg urinarnog trakta,
prednje trbusne stijenke, koStanog dijela zdjelice, kraljeZznice, anusa i genitalija. Strukture
mokra¢nog sustava uretra, mokra¢ni mjehur, ali vagina i rektum pomaknute su prema naprijed,
zatim pubicna dijastaza koja je pri rodenju 4 cm, do desete godine raste do 8 cm, a kod normalnog
zdravog Covjeka udaljenost je 1 cm tokom cijelog Zivota. Prisutna je rotacija koStane zdjelice
prema van.(7)

Klinic¢ka slika uocava se pri rodenju kao crvena mesnata tvorba koja prominira iz suprapubicne
regije, takoder uocava se kontinuirano curenje urina. Dimenzija tj. Sirina ekstrofije i stupanj
izloZzenosti struktura ovisi o stupnju pubi¢ne dijastaze, gdje onda klinicka slika varira od
prominencije samo trigonuma do cijelog mokra¢nog mjehura uz vidljiva ureteralna u$ca uséa. (7)
Prednji ektopi¢ni anus prisutan je kod muske i Zenske novorodencadi zbog abnormalnosti dna
zdjelice, djecaci morfoloski imaju kratki, zdepasti falus, glans koji je spljoSten sa razdvojenim
korpusima, testise koji ponekada nisu spusteni pri rodenju, te potencijalno obostranu inguinalnu
kilu. (1,3) Kod djevojcica prisutan je bifidan klitoris, a vaginalne i materni¢ne duplikacije takoder
nisu rijetkost. (7)

4.2.1. Diferencijalna dijagnostika

Klasi¢nu ekstrofiju mokra¢nog mjehura potrebno je diferencijalno dijagnosticki razlikovati od
ostalog spektra anomalija koje ukljucuju epispadiju i kloakalnu ekstrofiju jer im je u sustini
pogreska embriogeneze jednaka, ali kod klinicke slike postoje razli¢ite varijacije. Takoder postoje

varijante ekstrofije koje se jos u literaturi nazivaju varijantama podijeljene simfize. (1,7)
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Pseudoekstrofija oznaCava prisustvo karakteristicnog misi¢no - kostanog defekta, pubicne
dijastaze, te mjehura koji je prekriven samo kozom, gdje dolazi do izbo¢enja mjehura poput kile
koje prominira nakon njegovog rastezanja. (1,7)

Gornja vezikalna fisura nastaje kada kloakalna membrana rupturira samo na najvisem dijelu $to
kasnije rezultira minimalnom ekstruzijom mjehura iznad normalnog pupka, medutim tu je takoder
prisutan misi¢no - skeletni defekt kao i kod klasi¢ne ekstrofije. (1,7)

Dupla ekstrofija se povezuje sa prethodnim postojanjem gornje vezikalne fisure koja kasnije
fuzionira s abdominalnim zidom i dijelovima ekstrofi¢ne mukozne plo¢e mokraénog mjehura koja
ostaje izvana. (1)

Zarazliku od prethodne tri varijacije kod pokrivene ekstrofije, postoji izolirani ektopi¢ni segment
crijeva na donjem trbusnom zidu, ali bez znacajnijih defekata mokra¢nog sustava. Uz jo$ jednu
razliku od prethode tri, a to je postojanje abnormalnosti vanjskih genitalija u pokrivenoj ekstrofiji.
1)

4.2.2. Terapija ekstrofije

Odmah nakon rodenja, prvo §to se radi je postavljanje zastite na ekstrofi¢éni mokra¢ni mjehur.
Osim §to pruza zaStitu od krvarenja zbog blizine pelena, $titi od traume, ali 1 sprjecava nastanak
polipa jer je kao takav, polipozni mokra¢ni mjehur teSko operativno zatvoriti. Najc¢e$ce se koristi
prozirna folija koja ne prijanja i tako tvori zastitni film. (7)

Metode izbora za lijeenje ekstrofi¢nog mjehura su operativni postupci koji se mogu u osnovi
podijeliti na rekonstruktivne i diverzijske operativne zahvate. Danas su moderni zahvati vise
usmjereni na rekonstruktivne operativne zahvate koji za cilj imaju zatvaranje mokraénog mjehura
i stvaranja spremnika za pohranu koji raste sa djetetom, rekonstrukciju genitalija koja kasnije daje

dobre funkcionalne rezultate spolnih funkcija i kontinencije. Rekonstruktivni zahvati koji se
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najéeSc¢e provode su suvremena postupna rekonstrukcija ekstrofije (MSRE) i kompletna primarna
rekonstrukcija ekstrofije (CPRE). ( 7)

MSRE predstavlja pristup koji se koji se sastoji od tri operativna zahvata u razli¢itim fazama
razvoja djeteta, a s ciljem omogucavanja rasta mokraénog mjehura. Prvi zahvat (zatvaranje
mokra¢nog mjehura) radi se unutar nekoliko dana djetetova Zivota tj. u prva tri dana kako bi se
izbjegla osteotomija, zastitila koza od sadrzaja amonijaka i sprijecila trauma mjehura. Odgoditi se
mora onda kada je mokra¢ni mjehur premalen tj. kada zatvaranje nije moguce tehnicki izvesti.
Druga operacija dogada se izmedu 6. - 9. mjeseca djetetovog Zivota, a obuhvaca rjeSavanje
epispadije i genitalija stvaraju¢i adekvatno okruzenje i mogucnost daljnjeg rasta mokra¢nog
mjehura. Tre¢a operacija jest rekonstrukcija vrata mokra¢nog mjehura onda kada je njegova
veli¢ina dovoljno velika da pohrani barem 100 ml urina obi¢no u dobi od 4. - 5. godine, kada dijete
moze sudjelovati u vjezbanju mokrenja. (7)

Kompletna primarna rekonstrukcija ekstrofije je operativni zahvat takoder poznat kao Mitchellov
zahvat, u kojem se jednim operativnim zahvatom Korigira epispadija, vrat mokra¢nog mjehura i
zatvara mokraéni mjehur. (7)

Zbog abnormalnosti kostanog dijela zdjelice radi se osteotomija. Najces¢e se izodi prednja
osteotomija koja nudi manji gubitak krvi, vanjsku jednostavnu fiksaciju te takoder nije potrebno

okretati pacijenta da bi se zavr$ila operacija kao kod primjerice straznje osteotomije. (1,7)

4.3. Agenezija mokra¢nog mjehura
Agenezija mokra¢nog mjehura rijetki je kongenitalni poremecaj koji ve¢inom dolazi u sklopu
drugih abnormalnosti probavnog, neuroloskog i ortopedskog sustava. Etiologija nastanka nije

poznata, opisano je vrlo malo bolesnika u literaturi, sveukupno izmedu 44 - 75 bolesnika od ¢ega
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je incidencija vec¢a kod djevojcica, u omjeru 30:1. To je stanje nespojivo sa Zivotom u velikoj
vecini bolesnika, jedino ako su se ureteri otvorili ektopi¢no, a stanje je prepoznato na vrijeme S
operativnim stvaranjem urostomije kako bi se oCuvala bubrezna funkcija. Magnetska rezonanca

dijagnosticka je metoda odabira. (1, 9)

4.4. Sindrom megaciste

Kongenitalna megacista rijetki je entitet povezan s dilatacijom mokra¢nog mjehura povezanog sa
nastankom megauretera uslijed masivnog refluksa. FizioloSki rezultat konstantnog refluksa
uzrokuje dilataciju uretera i nastanak megauretera i mega mokra¢nog mjehura. Kontraktilnost
mjehura je normalna ali zbog refluksa i1 proSirenja uretera dolazi do dilatacije 1 povecanja
kapaciteta mokra¢nog mjehura Sto uzrokuje veliki mokra¢ni mjehur. Trigonum je Sirok i potpuno
razvijen. Dijagnozu je moguce postaviti prenatalno. Nakon rodenja pacijentu je potrebno prepisati
profilakticke antibiotike. Ponekada je dijagnozu teze odrediti, eventualno postoji povezanost sa
privremenom opstrukcijom, metaboli¢kim abnormalnostima i cerebralnom anoksijom. Sindrom
megaciste moze biti povezan sa sindromom intestinalne hiperperistaltike mikrokolona, Ehlers -
Danlos sindromom ili sekundarno uslijed opstrukcije. Terapija je primarno usmjerena na masivni
vesikoureteralni refluks pa Cesto redukcija veli¢ine mjehura nije potrebna. Kada govorimo o

reimplantaciji uretera treba se pazljivo uciniti jer je stijenka mokra¢nog mjehura ¢esto tanka. (1,10
p i pazlj jerje sty gmj )

4.5. Neurogeni mjehur
Neurogeni mjehur je termin koji se odnosi na disfunkciju mokraénog mjehura koja moze nastati
zbog prirodenog odnosno kongenitalnog uzroka ili steCenog oSteCenja inervacije donjeg

mokra¢nog sustava. Prirodeni uzroci dijagnosticiraju se odmah po rodenju ili u kratkom
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vremenskom periodu koje protekne od rodenja, a neki se mogu dijagnosticirati ve¢ intrauterino.
Osobe sa kongenitalnim urogenitalnim poremecajima zahtijevaju posebnu zdravstvenu skrb koja
bi trebala zapoceti odmah po rodenju, jer osobe sa takvim poremecajima u odrasloj dobi imaju
kompleksnu mokra¢nu anatomiju, abnormalnu funkciju mokra¢nog mjehura i atipicne mehanizme
mokrenja. Neurogeni mjehur oznacava poremecaje kod kojeg se punjenje i praznjenje mjehura ne
odvija sinkronizirano kao savrSeno koordinirani sustav neuralno - muskularnih radnji kao kod
zdravih osoba. (11, 12)

U tablici 1. prikazana je klasifikacija poremecaja koji uzrokuju nastanak neurogenog mjehura.
Neke od njih prethodno smo opisali u gornjim odlomcima rada tako da se sada zadrzavamo na
neuroloskim kongenitalnim uzrocima. NajceS¢e kongenitalne uroloSke bolesti mogu se tako
podijeliti na opstruktivne, primarne bolesti mokra¢énog mjehura i neuroloske bolesti. Tako u
opstruktivne bolesti ubrajamo valvule straznje uretre, kongenitalne ektopi¢ne uretere, ureteralnu
atreziju i opstruktivne uretrokele. Primarne bolesti mokra¢nog mjehura prethodno smo opisali, a
tu su klasificirani ekstrofija mokra¢nog mjehura, epispadija, Prune - Belly sindrom, kloakalna
ekstrofija. Spina bifida (mijelomeningocela), cerebralna paraliza i degenerativne neuromuskularne

bolesti neuroloski su uzroci nastanka neurogenog mokra¢nog mjehura. (11)
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Table 1 The most common congenital urologic diseases by primary pathology

Classification Underlying etiologies

Obstructive Posterior urethral valves
Urethral atresia
Obstructing ureteroceles
Ectopic ureters
Primary bladder Epispadias
Bladder exstrophy
Cloacal exstrophy
Eagle-Barrett disease (prune belly)
Neurological Neural tube defects including myelomeningocele
Cerebral palsy

Degenerative neuromuscular diseases

Tablica 1. Klasifikacija kongenitalnih uroloskih bolesti koje mogu dovesti do nastanka

neurogenog mokra¢nog mjehura (11)

Neurogeni mokra¢ni mjehur tako moze biti uzrokovan izoliranim kongenitalnim poremecajima
mokraénog sustava ili u sklopu sindroma kao §to je spina bifida. (11)

Pacijentu sa kongenitalnom problematikom mokraénog mjehura pristupa se operativno
ispravljanjem anatomskih varijacija. Nakon operacijskog zahvata i nakon $to se uspostavi
adekvatan nacin mokrenja, funkcija mokra¢nog mjehura obi¢no se stabilizira. Nakon toga pacijent
se mora kontinuirano pratiti godi$njim kontrolama jer kod takvih pacijenta postoji mogucnost za
¢esce infekcije mokra¢nog sustava, inkontinencija, bubrezna disfunkcija i urolitijaza. (11)
Odgovarajuca terapija neurogenog mokra¢nog mjehura i uspjesan ishod lijecenja rezultat su to¢ne
dijagnoze koja se temelji na pacijentovoj klinickoj anamnezi, fizikalnom pregledu, dnevniku

mokrenja, kao i nizu komplementarnih pretraga, ukljucujuéi urodinamiku i slikovne pretrage. (12)
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Ciljevi lijecenja su postizanje urinarne kontinencije, poboljSanje kvalitete Zivota, prevencija

infekcija mokra¢nog sustava i oCuvanje funkcije gornjeg urinarnog trakta. U tablici 2. navedene

su razlicite terapijske moguénosti. (12)

Storage dysfunction
Urgency, freq cyti tinence Stress incontinence
Conservative » Behavioral therapy Pelvic floor muscle exercises

Surgical

= Antimuscarinic agents

= Desmopressin

= OnabotulinumtoxinA into the detrusor
» Beta-3-receptor agonists

= Tibial neuromodulation

= Sacral neuromodulation « Bulking agents
= Bladder augmentation = Autologous/synthetic slings
« Sacral deafferentation/anterior root stimulation = Balloons

= Artificial sphincter

Continent/incontinent urinary diversion

Voiding dysfunction

» Intermittent catheterization

» Indwelling catheterization

» Triggered voiding

» Alpha-blockers

» OnabotulinumtoxinA into the external sphincter

* Sacral neuromodulation

« Intraurethral stents

= External sphincter/bladder neck incision
« Transurethral resection of prostate

Tablica 2. Terapijske moguénosti za rjeSavanje neurogenog mokra¢nog mjehura (12)

17



5. Rasprava

Mokraéni mjehur Suplji je glatki miSi¢ni organ smjesten unutar zdjelice zasti¢en koStanim okvirom
1 prednjom trbusnom stijenkom. Glavna funkcija mokra¢nog mjehura je pohrana i praznjenje urina
uz svjesnu kontrolu (kontinencija). Grada mokra¢nog mjehura je specifi¢na, a najvaznije dvije
komponente su misi¢ detruzor i epitel koji ga oblaze iznutra i Stiti od sadrzaja urina, a to je urotel.
Kontrakcijom misic¢a i relaksacijom uretre odnosno popre¢no-prugastog sfinktera normalna zdrava
osoba izluc€uje urin, dok pod niskim pritiskom 1 relaksacijom mokra¢ni mjehur skladisti mokracu.
Urotel je graden od tri sloja stanica od kojih je najvaZniji apikalni sloj Sesterokutnih ,kiSobran
stanica“ koje ¢ine tijesni spoj i sprje¢avaju propusnost urina prema misi¢u. Proces mokrenja i
pohrane je reguliran neuroloskim, miSi¢nim 1 hormonalnim reakcijama. Kod prirodenih anomalija
tj. kongenitalnih poremecaja koje se dogadaju u embrionalnom razvoju mokra¢nog mjehura dolazi
do naruSavanja morfoloski normalne anatomske grade mokra¢nog mjehura $to za posljedicu ima
brojne teskoce u kasnijem dobu. Kod divertikula mokra¢nog mjehura, moze do¢i do djelomi¢ne
retencije urina, a sto dovodi do kroni¢nih upala, nastanka kamenaca uz ve¢u moguénost nastanka
karcinoma na tim mjestima. Ekstrofija mokra¢nog mjehura najteze je kongenitalna anomalija koje
zahtjeva slozeni kirurski terapijski pristup mokra¢nog mjehura. U najnovije vrijeme se radi
postupno, u nekoliko operacijskih zahvata. Kod agenezije je prezivljenje novorodenceta rijetko,
iznimno kod malenih bolesnika s ektopi¢nim otvaranjem uretera unutar vagine ili kolona. Kod
megacistiénog mjehura terapijski pristup temelji se vise na konzervativnoj upotrebi prenatalnih
antibiotika nego na rekonstruktivnoj operativnoj terapiji jer je megacisticni sindrom najcesce
povezan sa megaureterima. Neurogeni mjehur, ovisno o tome koji je uzrok nastanka, dolazi kao

izolirani poremecaj ili u sklopu kompleksnijih sindroma poput spine bifide, te se terapija prema
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tome usmjerava. (2, 3, 4). Veoma je bitna rana dijagnostika svih prije navedenih stanja kako bi se

moglo poduzeti pravovremeno lijecenje.
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6. Zakljuéak

Danas, uz napredak dijagnostike, prirodene anomalije mokra¢nog mjehura nije toliko teSko
dijagnosticirati, a uz razvoj modernih metoda rekonstruktivne medicine i novih lijekova, uspjesno
se izvodi njihovo lijeCenje. Od dijagnostickih metoda koriste se najcesce cistouretrografija,
ultrazvuéni pregled, kompjuterizirana tomografija, magnetska rezonanca 1 uretrocistoskopija.
Dijagnostiku je moguée uciniti prenatalno i1 postnatalno odmah po rodenju djeteta, a neke
dijagnoze mogu se odmah uociti po porodu primjerice ekstrofija mokra¢nog mjehura. U konaénici,
kod svakog prirodenog stanja odnosno anomalije koja je zahvatila mokraéni mjehur, lijecenje je
usmjereno na zbrinjavanje kasnijih komplikacija. Pacijente je nuzno terapijski zbrinuti kako bi
mokraéni mjehur novorodenceta potencijalno mogao nastaviti daljnji rast i razvoj u onoj mjeri u
kojoj je to anatomski moguce izvesti. Cilj je da pacijenti mogu imati normalnu funkciju pohrane 1
praznjenja mokrace te na taj nacin omoguciti pacijentima solidnu kvalitetu zivota sa normalnom

funkcijom mokraé¢nog mjehura uz svjesno praznjenje i pohranu urina.
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7. Sazetak

Kongenitalne anomalije mokra¢énog mjehura prirodene su rijetke anomalije uzrokovane
kombinacijom genetskih poremecaja i1 djelovanja vanjskih Cimbenika. Incidencija nastanka je
najmanja od svih kongenitalnih anomalija mokra¢nog sustava, a to je 1:50.000 zivorodene djece,
1 ¢ine 30% svih anomalija mokra¢nog sustava. Prirodene anomalije mokra¢nog mjehura mogu se
dijagnosticirati prenatalno ili postnatalno unutar nekoliko sati od djetetova rodenja. Mogu biti
izolirane ili nastajati u sklopu razli¢itih sindroma. Naj¢es¢e anomalije koje nastaju jesu ekstrofija
mokraénog mjehura, divertikuli mokraénog mjehura, neurogeni mjehur, megacistis sindrom 1i
agenezija. Agenezija je vrlo rijetka anomalija ¢esto nespojiva sa zivotom. Osim agenezij, ostale
anomalije ¢eS¢e se pojavljuju kod djecaka nego kod djevojcica.

Funkcija samog mokraénog mjehura zahtjeva savrSeno djelovanje neuralno — muskularno -
hormonalnih podrazaja koji uzrokuju praznjenje i pohranu urina koja je glavna zada¢a mokraénog
mjehura. Terapija ovih prethodno gore navedenih anomalija usmjerena je na kirurSku sanaciju
anatomskih defekata u gradi mokra¢nog mjehura koji je zahvacen prirodenom anomalijom s ciljem
omogucavanja normalne pohrane urina, kontinencije urina i daljnjeg normalnog razvoja
mokraénog mjehura. Na taj nacin ¢e se izbjeci kasnije infekcije urinarnog trakta, opstrukcije,
inkontinencija mokrace i1 kroni¢ne upale kao moguca podloga za vecu incidenciju nastanka
malignih bolesti.

Kljucne rijeci: kongenitalne anomalije, mokraéni mjehur, praznjenje i pohrana urina.
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8. Summary

Congenital anomalies of the urinary bladder are rare birth anomalies caused by a combination of
genetic disorders and the action of external factors. The incidence of occurrence is the lowest of
all congenital anomalies of the urinary system, which is 1:50:000 live births, although it accounts
for 30% of all anomalies of the urinary system. Congenital anomalies of the urinary bladder can
be diagnosed prenatally or postnatally within a few hours of the child's birth. They can be isolated
or arise as part of different syndromes. The most common anomalies that occur are exstrophy of
the urinary bladder, diverticula of the urinary bladder, neurogenic bladder, megacystis syndrome
and agenesis, which is a very rare anomaly that often does not merge with life. Apart from agenesis,
other anomalies appear more often in boys than in girls.

The function of the bladder itself requires the perfect action of neural — muscular - hormonal
stimuli that cause emptying and storage of urine, which is the main task of the bladder. The therapy
of these previously mentioned anomalies is also focused primarily on the surgical repair of
anatomical defects in the structure of the urinary bladder that is affected by the congenital anomaly,
enabling normal urine storage, urinary continence, the possibility of further normal development
of the urinary bladder and care to avoid later infections of the urinary tract. obstructions, urinary
incontinence and chronic inflammation as a possible basis for a higher incidence of malignant

diseases.

Key words: Congenital anomalies, emptying and storage of urine, urinary bladder.
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