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IPOSPADIA

definizione

. |Malformazione del pene caratterizzata da:

'/ 1- Malposizione del meato uretrale lungo
la faccia ventrale del pene

2- Curvatura ventrale del pene

3- Anomala distribuzione della cute
con aspetto a cappuccio



Ampia variabilita di forme




Ipospadia con prepuzio integro




CLASSIFICAZIONE

Anteriore (50%)

— Mediale (20%)

Posteriore (30%)




CLASSIFICAZIONE
—




La curvatura ventrale
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Ipospadia - Anatomia

prepuzio
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Uretra terminale velamentosa
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Anomalie associate

Testicolo ritenuto

5-10% dei cas1 di 1ipospadia

Piu del 50% delle forme peno-scrotali / perineali

Ipospadia + testicolo ritenuto = intersesso
fino a prova contraria

- urogenital Gl liL
Lab sinus

urethra :
K+ 8 cervix
Nat 120

Chromosomes 46 XX

Biochemistries (%) 21 OH deficiency CAH

vagina




Anomalie associate

Rare se s1 esclude la ritenzione del testicolo

Anomalie delle alte vie urinarie in meno del 2%
Ingiustificato lo screening ecografico

Malformazione dell’utricolo prostatico nel 20% delle
forme prossimali




EMBRIOLOGIA

INDIFFERENZIATO

Area del glande

Piega uro-genitale Tubercolo genitale

Solco uro-genitale

Tubercolo anale



EMBRIOLOGIA

8° - 10° settimana

Glande

Solco coronale

Sede della futura
origine del prepuzio

Piega uretrale

Solco uro-genitale

Asta

Rafe uretrale



EMBRIOLOGIA

A completo sviluppo

Meato uretrale esterno

Glande

Prepuzio

Asta _—

Rafe penieno-scrotale

Scroto



Ipospadia -Eziologia

 Anomalie endocrinologiche nel 15 - 30%
delle forme prossimali secondo gli
endocrinologi pediatri

Ahmed S.F. et al. Assessment of the gonadotrophin-gonadal axis in
androgen insensitivity syndrome. Arch Dis Child 80: 324, 1999

 Anomalie endocrinologiche nel 2 -5% dei
casi secondo gli urologi pediatri

Boehmer A.L.M. et al. Etiological studies of severe or familial
hypospadias. J Urol 165: 1246, 2001



CHILD

Y material deficiency

Secretion deficiency
Receptors deficiency

Insufficient virilization of the genital tubercle

/ e HYPOSPADIAS

ENVIRONMENTAL FACTORS .
Molecular deficiency
Horrpgnal disruptors Destructuring proteins
Pesticides Overactivity

Tissue growth factors



Ipospadia -Incidenza
e x 2 in 15 anni ( da 1/300 a 1/125 nati &)

* Aumento parallelo del tumore testicolare /
criptorchidismo / anomalia spermatogenesi

e 1:300 naissances masculines (0.3:1000 au
Japon; 4:1000 en Israel)

Paulozzi L.J. et al. Hypospadias trends in two US surveillance systems.
Pediatrics 100: 831, 1997

Paulozzi L.J. International trends in rates of hypospadias and
cryptorchidism. Environ Health Perspect 107: 297, 1999



Ipospadia —fattori ambientali

Estrogeni / antiandrogeni

Pesticidi / fongicidi
Elliott P. / Nelson P. - St. Mary’s Hospital - London

Sultan C. et al. Environmental xenoestrogens, antiandrogens and
disorders of male sexual differentiation. Mol Cell Endocrinol 178: 99,
2001

North K. et al. A maternal vegetarian diet in pregnancy is associated
with hypospadias. BJU International 85: 107, 2000




Ipospadia — familiarita

4% - 25%

Calzolari E. et al. Etiological factors in hypospadias. J] Med Genet 23:
333, 1986

Stoll C. et al. Genetic and environmental factors in hypospadias. J Med
Genet 27: 559, 1990

Bauer S.B. et al. Genetic aspects of hypospadias. Urol Clin North Am
8: 559, 1981

Feyaerts et al. J Urol 168: 720, 2002



rattori eredicari

Gemelli monozigoti

 Figli di ipospadici 7%
 Fratelli di ipospadici 14%

 Rischio di ipospadia se padre e famigliar1 hanno
ipospadia 26%
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Ipospadia — familiarita

Fredel L. et al (J Urol - March 2002): 6/22
gemelli monozigoti entrambi 1pospadici
16/22 uno solo 1pospadico

Bilharinho Mendonca et al

Genetica ?
ambiente ?

Cause vascolari (placentari) ?



Ipospadia — fattori placentari

Basso peso alla nascita: rischio x 10

Weidner L.S. et al. Risk factors for cryptorchidism and hypospadias. J
Urol 161: 1606, 1999

Francois I. et al. (de Zegher) MPH related to complications at

conception in early pregnancy or prenatal growth. Horm Res 51: 91,
1999

Gatti J.M. et al. Increased incidence of hypospadias in small-for-
gestiational age infants 1n a neonatal intensive care unit. BJU
International 87: 548, 2001



Ipospadia — anatomia

e Deéficit triangolare
ventrale / Divisione
de1 corpi spongiosi /
assenza dellarteria del
frenulo

= incidente vascolare
fetale a livello del
tubercolo genitale




Ipospadia — endocrinologia

* Fino al 60% delle 1ipospadie posteriori presentano
una anomalia della steroidogenesi con deficit

enzimatico

Aaronson I.A., Carmak M., Key L.L. Defect of the testosterone
biosynthetic pathway in boys with hypospadias. J Urol 157: 1884,1997

e Debrousse: 32 Ipospadie consecutive - 1 déficit
parziale 17,20 lyase — nessuna anomalia dei
recettor1 - 2 disgenesie gonadiche

Moricard et all. J Urol 168: 720-725, 2002



Ipospadia — nosologia

* La frontiera tra « ipospadia 1solata o
1diopatica » e « pseudo-ermafroditismo
maschile » ¢ poco chiara

* Alcuni autori (Shima) hanno mostrato una
correlazione tra risposta al test HCG ed 1l
grado d1 ipospadia.

o ]l termine pseudoermafroditismo maschile ¢

stato sostituito da « 1po-virilizzazione » ¢ lo
PHF da « virilizzazione »



Ipospadia — trattamento

Trattamento necessario anche per forme minori fattore
psicologico nella malformazione dei genitali.

XIXmo secolo:
Thiersch
Duplay

XXmo secolo
Mathieu (1932)
Denis Browne (1949)
Nove-Josserand
Cloutier (1962)
King (1970)
Devine & Horton (1977)
Turner-Warwick




Ipospadia — storia recente del
trattamento

Asopa (tubo prepuziale)
Duckett / Snyder (tubo prepuziale; MAGPI;
Onlay)

Ransley (preservare la doccia uretrale )
Mollard (liberazione della doccia uretrale )
Dessanti-Rigamonti (mucosa buccale)
Snodgrass (uretrotomia verticale + Duplay)



Ipospadia — principi di trattamento

e ]- Correzione della corda

e 2- uretroplastica: ricostruzione dell’uretra
mancante

« 3- Ricostruzione della superfice ventrale del pene
— Meatoplastica
— Glanuloplastica
— Spongioplastica

— Copertura cutanea+ ricostruzione del prepuzio



Dissezione ventrale




Correzione della corda

Glanular Groove

— Urethral Plate

—— Ectopic Meatus
—— Atretic Urethra

HYPOSPADIAS: ‘VENTRAL RADIUS’




Urethral Plate Divided in Severe Cases




Cloutier Bracka /
mucosa buccale




Timing della chirurgia

La chirurgia dell’1pospadia deve essere
completata tral 6 ed i 15 mesi

dimensioni del pene




Complications




The aim of the
pediatric urologist is to

build a normal penis In
the first year of life

<

Pertection, rather than
mere functionality, 1s
our final goal.

-




Psychosexual adjustement of men who underwent hypospadias
repair : a norm-related study

MM Mlureau et al,  JUrol 154: 1351-55, 1995

Psychosexual adjustement of children and adolescents after different
types of hypospadias surgery : a norm-related study

MLV VIureaw et al,  JUrol 154: 1902-07, 1995

Satisfaction with penile appearence after hypospadias surgery :
the patient and surgeon view

MLV Mureau et al,  JUrol 155: 703-6, 1996

Sexuality after hypospadias repair
A Bracka BJUlnternational 83 (Supp.3): 29-33, 1999



Ipospadia -Conclusioni

Chirurgia difficile

Risultati a lungo termine poco studiati
Importanza dell’approccio uro-endocrinologico
Approccio psicologico msufficiente

Ruolo di diagnostica prenatale ?

Prevenzione?

Ricerca: ingegneria tissutale



