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Le Malformazioni dei Genitali nell'infanzia

Un sito dedicato ai pediatri ed ai genitori di bambini
con patologie acquisite o congenite degli organi genitali

EPISPADIA 
INTRODUZIONE 

L ’ ep i spad ia  è  una  ma l formaz ione  congen i ta  de i  gen i ta l i  es tern i  e  de l  basso
appara to  u r inar i o  dovuto  ad  un  incompleto  sv i l uppo  de l la  super f i c ie  do rsa le  de l
pene  o  de l  c l i to r i de  e  de l l a  parete  super io re  de l l ’u re tra  che  r i su l ta  per tan to
esposta .  D i  conseguenza  i l  meato  ur inar i o  es te rno  ha  un ’anomala  loca l i zzaz ione  in
un  punto  var i ab i l e  t ra  i l  co l l o  vesc i ca le  e  l ’ ap ice  de l  g lande  in  funz ione  de l l a
grav i tà  de l  d i f e t to .  Nei  cas i  p iù  grav i  la  mancata  ch iusura  de l l a  docc ia  uret ra le  s i
es tende  a l l a  parete  vesc i ca le  che  d iv iene  un  cont inuum  con  la  parete  addomina le .
In  questo  u l t imo  caso  s i  par l a  d i  complesso  est ro f i co  (es t rof ia  vesc i ca le  ed
ep i spad ia) .

L ’ep i spad ia  può  compar i re  in  en t rambi  i
sess i .
V iene  spesso  ident i f i ca ta  come  un
‘parente  s t ret to ’  de l l ’ i pospad ia  ove  i l
d i f et to  r i guarda  l a  parete  vent ra le
de l l ’ u re t ra .  L ’ep ispad i a  è  però  è  d i  gran
lunga  più  complessa  ed  i l  suo  t ra t tamento
ch i rurgi co  r i su l ta  mol to  p iù  impegnat ivo .  
È  una  ma l formaz ione  ra ra  (1/30.000
neonat i )  e  s i  p resenta  p iù  f requentemente
ne l l e  sue  forme  comple te  con  est ro f i a
vesc i ca le  assoc ia ta  (c i r ca  4/1  r i spet to  a l l a
so la  ep i spad ia).  Sono  s tat i  r i po r tat i  cas i
d i  es t ro f i a  con  pene  normale  ma  sono  una
rar i tà .  I l  r i sch io  d i  r i cor renza  fami l i are
non  è  s tato  va lu tato  con  prec i s ione  ma
sembra  abbastanza  improbabi l e  la

t rasmiss ione gen i tore  – f i g l i o .  

ANATOMIA

Mol to  var iab i l e ,  da  un min imo  d i fe t to  d i sta le  f ino  a l l a  fo rma  completa  d i  ep i spad ia
con  es t ro f i a  vesc i ca le .  
Ne l l e  fo rme incomple te:
-  sesso  femmin i l e:  c l i to r i de  d iv i so  long i tud ina lmente  in  due  emic l i to r i d i  separa t i  da
una  banda  mucosa  che  conduce  a l l ’u re t ra  ( l arga  e  cor ta)  ed  a l  co l l o  vesc i ca le .
Monte  di  Venere  app ia t t i t o .  P i c co le  l abbra  d ivar i cate  per  l a  separaz ione  de l le
branche  pub iche.
-  sesso  masch i le:  pene  acco rc ia to  con  g lande  app ia t t i t o  ed  aper to  dorsa lmente  d i
aspet to  s imi le  ad  una  ‘ focacc ia ’ .  L ’accorc iamento  pen ieno  è  dovuto  a l l a
d ivar i caz ione  de l l ’ inserz ione  de i  co rp i  cavernos i  su l le  branche  pub iche  che  sono
pato log icamente  separate  e  ruotate  verso  l ’ es terno .  I  co rp i  cavernos i  possono
essere  separa t i  per  tut ta  la  lo ro  lunghezza.  La  mancata  ch iusura  de l l a  docc ia
uretra le  può,  ne i  cas i  p iù  g rav i ,  es tenders i  a l l a  par te  p iù  p ross ima le  de l l ’ u re tra  in
modo  ta le  che s i a  v i s ib i l e  l ’u re t ra  prosta t i ca .  I l  p repuz io  è  r i dondante  vent ra lmente
mentre  manca dorsa lmente .
Ne l  complesso  est ro f i co  l e  due  metà  de l  monte  d i  venere  sono  spos ta te
latera lmente  ed  in fer i o rmente ,  l a  vesc i ca  è  aper ta  ed  esposta  su l l ’addome
infer i o re .  La  docc ia  uret ra le  s i  es tende  f ino  a l la  vesc i ca  est ro f i ca  dove  sono  espos t i
i l  t r igono,  g l i  sbocch i  uretera l i  e  la  pare te  vesc ica le  poster io re .

EMBRIOLOGIA

Tut te  l e  var iant i  anatomi che  de l  complesso  est ro f ia-ep i spadia  cond iv idono  la
s tessa  base  embr io log ica:  l a  pers i s tenza  d i  una  lunga  membrana  c loaca le  che
ag i sce  come  un  cuneo  su l la  l inea  med iana.  Questa  pers i s tenza  imped isce  l a
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migraz ione  de l le  s t ru ttu re  mesodermiche  che  danno  luogo  a l l a  coper tu ra  musco lo-
sche le t r i ca  de l la  vesc i ca  e  de l l ’u re t ra .  D i  conseguenza  c i  sa rà  una  d ivergenza  de i
musco l i  re t t i  de l l ’addome,  d ias tas i  de l l e  b ranche  pub i che  e  separaz ione  de i  corp i
cavernos i  pen ien i .  I  tuberco l i  gen i ta l i  s i  f ondono  a l  d i  so t to  d i  questa  membrana
col l oca ta  in  pos i z i one  anomala  anz iché  fa r l o  dorsa lmente  ad  essa ,  dando  come
r i su l ta to  un ’uret ra  in  pos iz i one  dorsa l e.

FIG 1:  Fase  in i z ia l e  de l lo  sv i luppo  cauda le(normale )v i s ta  sag i t ta l e
i l  se t to  re t tovesc ica le( f recc ia  rossa)  c resce  cauda lmente  f ino  la  membrana

c loaca le .  In  questo  modo  d iv ide  la  c loaca in  t ra t t i  gen i tour inar io  e
gast ro in tes t ina le .  In i z i a  l a  c resc i ta  de l  tuberco lo  gen i ta l e(*) .

 

FIG 2:  In presenza d i  una lunga membrana  c loaca le ,  la  d iv i s ione  t ra  i  t ra t t i
gen i tour inar io  e  gast ro intes t ina le  non v iene  a l terata  in  cas i  d i  ep i spad ia  e/o

es t ro f i a .  I l  tuberco lo  gen i ta l e  (*)  s i  sv i luppa  a l  d i  so t to  de l  t rat to  gen i tour inar io .
L 'en t i tà  de l la  mal formaz ione  d ipende  da l l a  l unghezza de l l a  membrana c loaca le

anomala .

 
Quando  l a  membrana c loaca le  anomala  s i  rompe,  vengono  espos te  tut te  l e

s trut tu re  che sono a l  d i  so t to  d i  essa,  causando  l e  d iverse  anomal i e  de l  complesso
est ro f i a-ep i spad ia .  
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CLASSIFICAZIONE ANATOMOCLINICA

A) Epispadia  maschi le
A seconda  de l l a  pos i z ione  de l  meato  ur inar io  poss i amo c lass i f i ca re  l ’ ep ispad ia  in
t re  forme anatomoc l i n i che  ( f ig  4):

•Epi spad ia  ba lan ica  o  g landu lare .  
•Epi spad ia  pen iena.  
•Epi spad ia  penopub ica.  

Come  vedremo,  l a  pos i z i one  s tessa  de l
meato  è  d i re t tamente  l egata  a l la  g rav i tà
del l e  anomal i e  assoc ia te  qua l i
l ’accorc iamento  pen ieno,  l ’ i ncurvamento
dorsa le  e  l ’ i ncont inenza ur inar i a .

•E p i s pa d i a  b a l a n i c a  o  g l a nd ul a re :  l a
m a l f o r m a z i o n e  è  l i m i t a t a  a l  g l a n d e ;  i l  me a t o
è  p o s i z i o n a t o  s u l l a  s u a  s u p e r f i c i e  d o r s a l e  e
n o n  c ’ è  i n t e r e s s am e n t o  d e l l a  c o n t i n e n z a
u r i n a r i a .  S o n o  p r e s e n t i :  u n  so l c o  d o r s a l e  d a l
m e a t o  a l l ’ a p i c e  d e l  g l a n d e ,  p r e p u z i o  a s s e n t e  s u l l a  r e g i o n e  d o r s a l e  e  r i d o n d a n t e
v e n t r a l me n t e .  I l  r e s t o  d e l  p e n e  h a  u n  a s p e t t o  s o s t a n z i a l me n t e  n o r m a l e  a n c h e  se  p u ò
p r e s e n t a r e  u n  c e r t o  g r a d o  d i  i n c u r v a me n t o  d o r s a l e  ( p i ù  e v i d e n t e  a l l ’ e r ez i o n e ) .  Qu e s t o  è  i l
t i p o  d i  e p i s p a d i a  me n o  f r e q u e n t e  e  d i  p i ù  f a c i l e  c o r r e z i o n e .

 
•E p i s pa d i a  p e n i e n a :  i l  g r a d o  d i  a c c o r c i a me n t o  u r e t r a l e  è  m a g g i o r e  c o n  i l  m e a t o

p o s i z i o n a t o  i n  u n  p u n t o  v a r i a b i l e  t r a  i l  g l a n d e  e  l a  s i n f i s i  p u b i c a .  O l t r e  l ’ a c c o r c i a m e n t o
u r e t r a l e ,  l a  p o s i z i o n e  e c t o p i c a  d e l  m e a t o  e  l ’ a s se n z a  d e l  p r e p u z i o  d o r s a l e ,  i l  p e n e  h a  u n a
f o r ma  a p p i a t t i t a  o  s p a t u l a t a  c o n  u n a  s e p a r az i o n e  a n o ma l a  d e i  c o r p i  c a v e r n o s i .
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I l  corpo  spong ioso  che  r i copre  l ’ure t ra  è  poco  sv i luppa to  o  assente .
Quest i  tessut i  pato log ic i  (uret ra  i pop las i ca ,  spongioso  iposv i luppato)
spesso  determ inano  un  incurvamento  dorsa le  de l  pene.  I l  co l l o  vesc ica le
e  l o  s f in tere  esterno  sono  normal i  e  non  c ’è  incont inenza.  È  poss ib i l e
l ’ assoc i az ione con re f l usso  vesc icouretera le .  

•E p i s pa d i a  p e n o p u bi c a :  è  l a  v a r i a n t e  p i ù  g r av e  e  p i ù  f r e q u e n t e .  L ’ u r e t r a  è  a p e r t a  p e r  t u t t a
l a  s u a  e s t e n s i o n e  f i n o  a l  c o l l o  v e s c i c a l e  i l  q u a l e  è  l a r g o  e  c o r t o .  Q u a l c h e  v o l t a  s i  a p p r e zz a
u n  p r o l a s s o  d e l l a  m u c o s a  v e s c i c a l e .  È  l a  v a r i a n t e  d i  t r a n s i z i o n e  c o n  l ’ e s t r o f i a  v e sc i c a l e  e ,
c o m e  i n  q u e s t a ,  s i  o s s e r v a :
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•Separaz ione  de l l e  b ranche  pub iche  e  de i  musco l i  re t t i  de l l ’ addome  nel la
reg ione  i pogas tr i ca .
• Incont inenza  ur inar i a:  la  vesc i ca  ha  una  capac i tà  r ido t ta  e  una  parete

sot t i l e  come  conseguenza  de l l a  sua  d i s funz ione.  I l  co l l o  vesc i ca le  è
d i f f i c i lmente  ind i v iduab i l e .  I l  t rat to  ur inar io  super iore  è  spesso  normale  ma
l ’assoc iaz ione  con re f lusso  vesc i couretera le  è  f requente .
•A l ive l lo  gen i ta le  l a  ma l fo rmaz ione  co lp isce  so lo  i l  pene.  Come  nel l ’es tro f i a

i l  pene  è  d i  f o rma  sch iacc iata  con  i  corp i  cavernos i  d i var i ca t i  come
conseguenza  de l l a  separaz ione  de l l e  b ranche  pub iche.  L ’as ta ,  ino l t r e ,  è
in fossa ta  ed  addossa ta  a l l a  parete  addomina le .  I l  res to  de i  gen i ta l i  è
normale:  test i co l i ,  dot t i  de ferenz ia l i ,  vesc i co le  semina l i ,  do t t i  e i acu lato r i  e
prosta ta

B) Epispadia femmini le

Cos ì  come  ne l  sesso  masch i le ,  ne l l e  f emmine  l ’ ep i spad ia  può  essere  d i  t re  grad i
anche  se  l e  due  fo rme  minor i  spesso  passano  inosservate .  L ’ep ispad ia  i so la ta
presenta  d ivar i caz ione  de l l ’u re t ra ,  b i f i d i tà  de l  c l i to r i de  e  separaz ione  anomala
del l e  grand i  e  de l l e  p icco le  labbra  ne l l a  lo ro  porz ione  cran ia le .  Nei  cas i  l i ev i  non
c ’è  incont inenza  ur inar ia .

Conclusione

L ’ep i spad ia  masch i le  e  femmin i l e  può  presentars i  in  due d iverse  forme  c l i n i che:

•A nt e r i o r i :  s i  c a r a t t e r i z z a n o  p e r  l ’ a s s e n z a  d i  i n c o n t i n e n z a  u r i n a r i a .  N e l l e  b a m b i n e  è
p o s s i b i l e ,  t a l o r a ,  i n c o n t i n e n z a  d i  s f o r z o .  N e i  m a s c h i ,  i l  f l u s s o  u r i n a r i o  è  d i s p e r s o  e  d i
d i r e z i o n e  a n o ma l a .  S o n o  p o s s i b i l i  c a s i  d i  e p i s p a d i a  b a l a n i c a  a  p r e p u z i o  i n t e g r o  c h e  v e n g o n o
s p e s s o  d i a g n o s t i c a t e  t a r d i v a me n t e .
•P o s t e r i o r i :  s o n o  c a r a t t e r i z za t e  d a l l ’ i n c o n t i n e n z a  u r i n a r i a ,  p i ù  f r e q u e n t em e n t e  c o m p le t a .

TECNICHE CHIRURGICHE

In  cont rasto  con  l ’ i pospad ia  in  cu i  es i s tono  un  e levato  numero  d i  tecn iche
chi rurg i che  che  o f f rono  diverse  opz ion i  te rapeut i che;  per  l a  cor rez ione
del l ’ ep i spad ia  sono  d i spon ib i l i  un  minor  numero  d i  a l te rnat i ve  ch i ru rg i che  ed  i
r i su l ta t i  da  un punto  d i  v i s ta  funz iona le  spesso  non sono  sodd is facent i .  
Quando  l ’ ep ispad ia  non  è  assoc ia ta  ad  incont inenza  ur inar ia  ( forme  anter io r i  con
uretra  pos ter i ore  ed  apparato  sf in ter i co  conservato) ,  i l  t rat tamento  ch i ru rgi co  è
l im i tato  a l l a  r i cost ruz ione  de l l ’ u re t ra  e  de l  g lande  u t i l i zzando  i l  p i a t to  uret ra le .
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Quando  l ’ ep i spad ia  è  assoc iata  ad  incont inenza  ur inar ia  ( forme  poster io r i ) ,  i l
t ra t tamento  d iventa  p iù  complesso .  O l t re  a l l a  ch iusura  de l l ’u re t ra ,  la  mancanza
del l ’ appara to  d i  cont inenza  rende  necessar i a  l a  c reaz ione  d i  un  s i s tema  di
cont inenza  de l  reservo i r  vesc i ca le .  

Quando eseguire la  correz ione?

A l  f i ne  d i  r idur re  a l  min imo  l ’ impat to  ps ico log ico ,  l ’ e tà  p iù  adeguata  per  la
r i paraz ione co inc ide  con  i l  pr imo o secondo anno di  v i ta .

G l i  aspet t i  essenz ia l i  per  i l  successo  de l la  r i paraz ione  de l l ’ ep ispad i a  comprendono:

•a l lungamento  pen i eno  
•cor rez ione  de l l ’ i ncurvamento  dorsa le  
•uret rop las t i ca  
•coper tura  de l  d i fe t to  cu taneo  dorsa le  de l  pene  

Alcune considerazioni  per  le  forme p iù gravi :

Nei  cas i  d i  ep i spad ia  pos ter io re  (con  incont inenza,  senza  est ro f i a  vesc i ca le) ,  a l l a
p last i ca  uret ra l e  e  pen iena  s i  assocerà  una  r i cost ruz ione  de l  co l l o  vesc i ca le  per
o ttenere  l a  cont inenza.  Quando  s i a  imposs ib i l e  o t tenere  una  cont inenza  mediante
le  metod i che  f i na l i zzate  a l l ’ aumento  de l le  res i s tenze  cerv ico -uret ra l i  sa rà
necessar io  impiegare  uno  sf in tere  ar t i f i c i a l e  o  un  meccan ismo  d i  drenaggio  de l l e
ur ine  mediante  s toma  cateter i zzab i l e  cont inente  (Mi t ro fanof f ) .  

Ne l l e  fo rme  in  cu i  a l l ’ ep i spad ia  è  associata  l ’estrof ia  vesc icale ,  l a  pr io r i tà  sarà
la  cor rez ione  de l l ’es t ro f i a  vesc i ca le  onde  ev i ta re  le  compl i canze  che  possano
compromettere  l a  funz ione rena le .  
La  tendenza  at tua le  de l  t ra t tamento  è  l a  ch iusura  funz iona le  de l l a  vesc ica  e  l a
r i cos truz ione  in  due  tappe:  l a  p r ima  a  48  ore  d i  v i ta  con  la  sempl i ce  ch iusura  de l
d i fe t to  vesc ica le  ed  addomina le  assoc ia ta  o  no  a  re impianto  uretera le .  A  c i r ca  2
ann i  d i  v i ta  s i  p rocede  a l l a  r i cost ruz ione  pen iena  (come  sopra)  assoc ia ta ,  secondo
i l  caso,  a l la  r i cost ruz ione  de l l a  parete  addomina le  in fer i ore ,  re impianto
vesc icouretera le  e  p l i catu ra  de l  co l l o  vesc i ca le  per  ragg iungere  l a  cont inenza.  

COMPLICANZE

Compl icanze precoc i
-  La  necrosi  dei  lembi  cutanei  mobi l i zzat i  è  un r i s ch io  ne l l ’ immed iato
pos topera to r i o
-  G l i  spasmi  vescica l i  possono  essere  a l tamente  fast i d ios i  ne l  postoperato r i o .  Una
vesc ica  d i  p i cco l e  d imens ion i  come  que l la  es t ro f i ca  ha una maggior  p red i spos i z ione
ad ess i .  

Compl icanze tard ive
-  I l  r i s ch io  d i  comparsa  d i  f i sto le  è  sempre  presente  in  qua l s ias i  uret rop las t i ca
sebbene  s i ano  p iù  f requent i  ne l l e  r i paraz ion i  d i  ep i spad ia  r i spe t to  a l l ’ i pospad ia .  In
caso  d i  comparsa  d i  f i s to la  b i sognerà  at tendere  6  mes i  per  p rogrammare  un  nuovo
intervento  d i  r i paraz ione  de l l a  stessa.  
-  Una  compl i canza  par t i co la rmente  grave,  e  forse  sot tova luta ta,  è  l ’ insuccesso
nel  raggiungimento  di  un  pene  abbastanza  lungo  ed  eretto .  Questo  prob lema
s i  met te  i n  ev idenza  quando  i l  paz ien te  ragg iunge  l ’e tà  adu l ta;  i  rappor t i  sessua l i
r i su l tano  di f f i c i l i  se ,  durante  l ’ e rez ione,  i l  pene  è  t roppo  r i g ido  e  f i sso  su l la  parete
addomina le .  In  a lcun i  cas i  pot rebbe  essere  necessar io  un  nuovo  in tervento  che  è
part i co la rmente  d i f f i c i l e .  Se  l a  re t raz ione  è  dovuta  a  c i ca t r i c i  cu tanee  e  a l  tessuto
f ib roso  a l l a  rad i ce  de l  pene,  s i  deve  aspor ta re  questo  tessuto  e  copr i re  i l  d i fe t to
con  l embi .  Se  ques to  a l l ungamento  metesse  in  ev idenza  la  p resenza  d i  un  uret ra
cor ta ,  b i sognerà  denudare  l ’as ta ,  i so lare  l ’ure t ra  e  preparare  i l  ter reno  per  un
uretrop las t i ca  med iante  innesto  cutaneo  o  mucoso .  

A cura  del  Dr.  S.  Val lascian i
Chi rurgo  ped ia t ra
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