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Blasexstrofi Vardprogram

Bakgrund

Blasexstrofi ses hos 2-3:100 000 nyfodda. Misshildningen upptacks direkt da man ser lagt
sittande navel samt att nedre bukvagg, urinblasa och urinrér ligger éppna. Blasslemhinnan
ligger synlig som en platta med tva urinledarmynningar dar urin téms. Flickor har delad
clitoris och pojkar har 6ppen, uppatkrokt penis med urinréret som en slemhinneplatta pa
ovansidan. Blasexstrofi kan vara led i en storre misshildning, men vanligen &r barnet helt
friskt i 6vrigt och med normala inre genitalia.

Isolerad epispadi ar ovanligare, cirka 1:484 000 nyfodda och oftast pojkar. Hos en flicka
upptacks epispadi vanligen senare i samband med att hon undersoks pa grund av inkontinens.

Kloakexstrofi ar mer komplex och annu ovanligare, 1:200 000-400 000 nyfodda. Blasan ar
delad med tarm mellan de bada halvorna och hos pojkar ar penis helt kluven i tva halvor.
Dértill forekommer myelomeningocele, skelettdeformiteter, andra missbildningar i urinvagar
och tarm samt omfalocele i olika kombinationer. Varje fall &r unikt och komplicerat, varfor
individuell utredning, beddmning och operation av erfaren barnurolog kravs.

Blasexstrofisamarbete

Nationell behandlings- och uppféljningsplan finns och blanketter fylls i initialt samt vid
kontroller. Plan och blanketter finns i Dokumentportalen. Infor operation inbjudes barnurolog
fran Goteborg, Stockholm och Uppsala. Aktuella kontaktpersoner ar Gundela Holmdahl,
Magdalena Fossum och Gillian Barker.

Handl&ggning

Nedanstaende ar en basal plan. Vid ev komplikationer handlaggs dessa separat av barnurolog.
Undersokningar markerade med * gors samlat pa de hemorter dar resurser finns och meddelas
barnurolog. Ovriga gors i Lund under ett par dagar.
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Nyfodd hemort

Blasplattan tacks med Mepitel, Jelonet eller liknande som skydd for slemhinnan. Allmén
barnlakarbeddmning for stallningstagande till behov av ytterligare atgarder pa grund av
underburenhet, andningsstorning, misstankt hjartfel eller andra sjukdomstecken. Barnkirurg
kontaktas, transport planeras inklusive bedémning av dvervakningsbehov, kuvés mm. Ren
blasexstrofi hos i 6vrigt friskt barn kraver inte extra 6vervakning.

Nyfodd forsta besok barnurolog och barnortoped pa Barnkirurgen i Lund

Barnurolog: ”Blasexstrofi pojke” resp “Blasexstrofi flicka” skrivs ut fran dokumentportalen
och forsta delen, ”Forsta vardtillfille (Preoperativt)” ifylles lopande under vardtiden.

Allman undersodkning, andra synliga missbildningar, bukvaggsdefektens storlek (langd,
bredd), slemhinnepolyper, urethraplattans langd (strackt lage blashals till penistopp resp
vagina), penis langd/bredd, testiklar (lage, storlek, konsistens), vaginaloppning (synlig, trang,
en/flera), matt anus-vagina, ljumskbrack.

Anamnestiskt noteras ev prenatal diagnos (vecka), graviditetsdata (p-piller, vr mediciner,
infertilitetsutredning/behandling, naturmedel), gestationsvecka, tillvaxthamning, fodelsevikt
och —langd, missbildningar i slakten, syskon (antal, alder, kon, ev sjukdom) etnicitet foraldrar,
konsanguinitet, yrken (exposition for miljogifter/kemikalier/speciell kosthallning).

Foraldrar informeras och far traffa kurator, uroterapeut, kontaktskoterska och vid behov
psykolog.

Antibiotikaprofylax. Kreatinin. Ultraljud urinvégar, ultraljud hjérta, backenrontgen (méatning
av symfysavstand, sakroiliakalmatt och kvot) och ultraljud/slatrontgen av rygg (diskuteras
med barnréntgenolog).

Under vardtiden ges muntlig och skriftlig information om nationell genetisk studie.

Vid utskrivning lamnas telefonnummer till kontaktpersoner samt prelimindrt operationsdatum
vid ca 6 veckors alder. Antibiotikaprofylax fortsattes. Hemorten aviseras via epikris och
meddelas om familjen behéver psykologhjalp. Kontaktpersoner pa évriga barnkirurgiska
enheter informeras om planerat operationsdatum.

Barnortoped: Hoftundersdkning (Ortolani, Barlow, stabilitet i hoftled) och bedémning av
béackenrontgen.

Barnurolog telefonkontakt

Vid ca 1 manads alder angaende ev nytillkomna symptom som kan krava kompletterande
undersokning preop.
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Barnurolog och ortoped operation vid ca 6 v alder

Vid inskrivning fragas om medicinering, hudbehandling, UVI, andra symptom. Vikt, langd,
kreatinin, Hb, vita, S/B, elektrolyter. Beddmning av bukvéggsdefektens storlek, hudirritation,
blasstorlek, blaspolyper, penis langd/bredd, utrethraplattans langd, testiklar (lage, storlek,
konsistens), vaginaloppning, matt anus-vagina, brack. Antibiotikaprofylax. | dvrigt sedvanliga
operationsforberedelser inkl blodbestélining. Blasexstrofidokumentets ”Priméiroperation”
ifylles I16pande och operationsberattelsen bildgges.

Operationen gors latexfritt i narkos (med epidural om ryggen undersokts med UL for att
utesluta missbildningar). Symfysavstand mats pre- och postoperativt samt noteras i
operationsberattelsen. Backen klyvs vid hoftkammar. Hos flickor sluts blasa och urethra.
Urethralangd méts och noteras. Clitorishalvor adapteras. Hos pojkar sluts bldsa och dvre
urethra. Njurar och blasa avlastas med uretarkatetrar 3 ch, urethrakateter 8-10 ch och
Malecotekateter 10 ch. Yttre wellgummidrén. Symfys och bukvégg sluts. Backen fixeras med
A-gips som tillater sarinspektion och forbandsbyte.

Barnet far matas nar det ar fullt vaket. Kontroller och omlaggningar enligt sedvanliga rutiner.
Smartlindring enligt PM och i samarbete med smartskoterska.

Yitre dran avvecklas nar lackage upphor. Uretarkatetrar behalls 1 vecka, urethrakateter 2-3 v.
Efter 2v paborjas stangningsschema av Malecotekateter som planeras behallas till efter
MUCG. Gips behalles 3-4 veckor. Samtliga katetertider anges i journalen.

Ultraljud och MUCG gors 4v postop och Malecote dras om inga komplikationer noterats.

Under vardtiden noteras ev CVK, TPN, sarinfektion, ytlig ruptur, fistel, total separation,
kateterkomplikation, infektion med feber, reoperation eller annan komplikation. Ange dven
datum for ev BIVA-vard, extubering och avveckling av immobilisering.

Utskrivning nar allmantillstandet sa medger och smartlindring avvecklats. Barnet flyttas till
hemortssjukhuset om man annu inte avvecklat gips/Malecote och far i detta fall komma ater
for avgipsning/rtg/Malecoteavveckling. Vid tidig utskrivning gors en kontroll pa Barnkir ca 1
man postop. 3 man-kontroll planeras inkl remisser samt info till sekreterare och ortoped. |
epikris anges forutom sedvanliga data samtliga katetertider och fortsatt planering.
Epikriskopia till hemort.

Barnurolog 1 man postop

Allman postop kontroll, ev i kombination med avveckling av gips/Malecote. Ge tid for 3 man-
kontroll inkl info till ortoped. Kopia hemorten.
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Barnurolog och barnortoped 3 man postop

Barnurolog: Blasexstrofidokumentets ”Kontroll 3 mén efter blasslutning” ifylles.
Postoperativa komplikationer, aktuell medicinering, blastémningsproblem, antal bl6jbyten per
dygn, behandlingskravande UVI antal, multiresistenta bakterier, nya operationer. Undersok
penis/vagina, testiklar, ljumskar som tidigare samt om penis &r rak och utan fistel. Ultraljud
urinvagar (samt MAG-3 om dilatation), backenrontgen (symfysavstand, sakroiliakalmatt och
kvot), 4t miktionsobservation, kreatinin, Hb, urinodling, vikt och l&ngd. Ev fotografi om
foraldrar accepterar detta.

Overvig om RIK, urethradilatation, brackoperation eller extrakontroll av testiklar behgvs.
Forbered hos pojke planering for epispadiplastik efter 1-arsgenomgang. Vid liten penis kan
preop testosteron bli aktuellt och planeras tillsammans med barnendokrinolog som ansvarar
for medicineringen.

Telefonkontakt planeras vid behov. Kopia hemorten inkl vilka undersokningar som ska gdras
dar vid 1 ars alder.

Barnortoped: Hoftstatus och beddmning av backenrdntgen.

Barnurolog och barnortoped vid 1 ars alder

Barnurolog: Blisexstrofidokumentets ”Kontroll vid 1 ars alder” ifylles. Komplikationer,
aktuell medicinering, blastomningsproblem, antal blojbyten per dygn, behandlingskravande
UVI antal, multiresistenta bakterier, nya operationer. Undersok penis/vagina, testiklar,
ljumskar som tidigare. Ultraljud urinvagar*, backenréntgen (symfysavstand, sakroiliakalmatt
och kvot), MAG3+GFR*, cystometri alt cystoscopi med blasvolymsmatning, MUCG, 4t
miktionsobservation*, kreatinin*, Hb*, urinodling*, vikt* och langd*.

Planera pottraning. Ta stallning till RIK, urethradilatation, refluxbehandling, operation
retentio testis, ljumskbrack. Planera 2-arskontroll for flicka och ge pojke tid for
epispadiplastik. Stallningstagande till testosteron om detta inte gjorts tidigare. Meddela
hemort om planering samt om att gora arliga ultraljud urinvagar* och kreatinin*.

Barnortoped: Hoftstatus och beddmning av backenrdntgen.

Epispadiplastik pojke

Vid inskrivning kontrolleras att undersékningar enl ovan gjorts samt att testosteronbeslut &r
dokumenterat och i tillampligt fall att behandling &r given enl plan. Blasexstrofidokumentets
”Epispadiplastik” ifylles lopande under vardtiden. Sedvanlig preoperativ forberedelse.
Latexfri operation. Flera operationsmetoder finns, men grundprincipen ar att corpora
cavernosa och urethra separeras fran varandra, varefter urethra sys 6ver kateter 10 ch, meatus
placeras mitt pa glans och corpora roteras 6ver urethra. Vid kort urethra kan férhud anvandas
till forlangning. Den hud som finns sys till kanten pa glans som vid circumcisio.
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Ibland Iamnas ett huddverskott som en mojlighet till senare plastik vid behov.
Malecotekateter i blasan. | vissa fall har a&ven symfysen 6ppnats och ater slutits. Stadigt yttre
forband runt penis. Smaértlindring, kontroller, mat och omlaggning enligt sedvanliga rutiner.
Mobilisering i sang forsta veckan och darefter successiv 6kning. Stangningsschema av
Malecote och urethrakateter paborjas efter 2 v. Urethrakateter behalles 2-3 v. Malecote dras
nar miktion fungerar, varefter ultraljud gors. Epikriskopia till hemort och ge tid for aterbesok
till barnurolog och uroterapeut efter 1 man med klinisk kontroll och blastémning. Notera ev
komplikationer, reoperation i dokumentet. Dérefter individualisering beroende pa
operationsresultat.

Arliga kontroller
Hemort: Ultraljud urinvdgar* och kreatinin* med samlat besked till Lund.

Barnurolog: Klinisk kontroll och vid behov kompletterande undersékning/behandling.
Journalkopia till hemort med fortsatt planering samt vilka undersékningar som krévs fore
nasta kontroll.

Efter 4-arskontrollen meddelas sekreterare vilka 5-arsundersokningar som ska bevakas for
remisskrivning samt att ortoped ska aviseras om undersokning.

Barnurolog och barnortoped vid 5 ars alder

Barnurolog: Blasexstrofidokumentets ”Kontroll vid 5 ars dlder” ifylles.
Behandlingskravande UV1 antal, multiresistenta bakterier. Operationer,
vad/datum/komplikationer. Antikolinergika, annan medicinering. RIK, bléjor/kontinensskydd,
antal per dygn. Toalettrdning. Annan sjukdom.

Undersodk hos pojkar penis langd, bredd, meatuslage, kurvatur, urethrafistel. Testiklar lage,
storlek, konsistens. Hos flickor separerad urethra/vaginalmynning, synlig clitoris. Annat
sasom t.ex brack, arr, fistel, navel.

Vikt*, langd*. Hb*, kreatinin*, urinodling*. Fotografi om foralder tillater. Ultraljud
urinvagar* (AP-matt, calyxdilatation). MAG3*+GFR*. 4t-miktionsobservation/flode-
resurin/inkontinenstest*. Cystometri alt cystoscopi med blasvolymsmatning. MUCG vid
behov. Backenrontgen (symfysavstand, sakroiliakalmatt och kvot).

Ta stéllning till antibiotikaprofylax, antikolinergika, Defluxbehandling av ev vesicoureteral
reflux. Planera for kontinenskirurgi (blashalsinjektion, blashalsplastik, kombinera med
Mitrofanoff/Monti?). Fraga efter 6nskemal om naveloperation. Kopia hemort.

Barnortoped: Hoftstatus extension/flexion, abduktion/adduktion, inatrotation/utatrotation samt
bedémning av backenrdntgen.
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Arliga kontroller som tidigare

Barnurolog tar stallning till om ytterligare atgarder behovs for kontinens, kosmetik, ortopedi
eller annat. Kopia hemort.

Barnurolog och barnortoped vid 14-15 ars alder

Barnurolog: Blasexstrofidokumentets ”Kontroll vid 14-15 ars alder” ifylles.
Behandlingskravande UV antal, multiresistenta bakterier. Operationer (introitusplastik,
hudkorrektion/arrplastik, prolapsoperation, navelplastik, Defluxinjektion blashals,
blashalsplastik, neoimplantation (tunnelplastik), Mitrofanoff/Monti, blasaugmentation, annan
operation). Operationsdatum, komplikationer. Antikolinergika, annan medicinering. RIK
dag/natt antal via urethra/Mitrofanoff/Monti, bléjor/kontinensskydd antal byten. Antal
miktioner dag/natt. Torr dag/natt, alder. Frekvens lackage dag/natt via
urethra/Mitrofanoff/Monti. Blasskéljning frekvens. Hos pojke erektion, utlosning,
sexualdebut (alder). Hos flickor menarche (alder), tamponganvéndning. Sexualdebut alder,
orgasm. Annan sjukdom.

Undersok arr, harutbredning, navel, fistel, brack. Pubertetsstadium enl Tanner (1-5). Hos
pojkar penis langd, bredd, meatuslage, kurvatur, riktning, urethrafistel. Testiklar lage, storlek,
konsistens. Hos fickor separerad urethra-vaginalmynning, vaginalmynning normal/trang,
prolaps, clitoris storlek/normal/saknas/bifid.

Vikt*, langd*. Hb*, kreatinin*, urinodling*. Fotografi om foralder tillater. Ultraljud
urinvagar* (AP-matt, calyxdilatation). MAG3*+GFR*. 4t-miktionsobservation/flode-
resurin/inkontinenstest. Cystometri alt cystoscopi med bedémning av blasvolym. Ev
kolposcopi. MUCG* vid behov. Backenrdntgen (symfysavstand sacroiliacalmatt, kvot).
Rontgen helrygg frontal/sida staende inkluderande hofter och skallbas (avstand
hoftledscentrum till mittlinjen i cm).

Ta stéllning till ytterligare kirurgi (genital, kontinens, navel, bukvagg), psykologiskt stod,
kurator, sexolog. Ge info ang sexualitet/preventivmedel. Ge flickor info ang
graviditet/férlossning samt efterhdr behov av gynekologkontakt. Ge mojligheten att kontakta
barnurolog &ven i framtiden vid ev problem. Lamna skriven sammanfattning. Avslutande
sammanfattning till hemort.

Barnortoped: Undersdkning hofter extension/flexion, abduktion/adduktion,
inatrotation/utatrotation. Gangmaonster normalt/hélta/utatroterat (grader). Trendelenburg
neg/pos. Bedémning av backenrdntgen.

Barnurolog planerar éverlamning till vuxenurolog via den gemensamma
Framtidsmottagningen.
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