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RESUMEN

El tratamiento del recién nacido con extrofia vesical continta
siendo uno de los retos mds dificiles en el campo de la urologfa
y de la ortopedia, tratdndose de una infrecuente malformacién
que representa la anomalia urolégica mas significativa com-
patible con la vida. Se reporta el caso de paciente femenino
de nueve meses de edad con diagnostico de extrofia vesical
y diastasis de sinfisis de pubis, a quien se realiza manejo qui-
rurgico multidisciplinario mediante cierre de sinfisis de pubis y
reconstruccién genital.

Nivel de evidencia: V

Palabras clave: Complejo extrofia-epispadias, recién nacido,
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(Rev Mex Ortop Ped 2018; 1:44-48)

INTRODUCCION

El complejo extrofia-epispadias (CEE) representa un
espectro de malformaciones genitourinarias con dife-
rentes grados de gravedad, que incluye desde el epis-
padias (E) y la extrofia vesical clasica (EVC) hasta la
mas compleja extrofia de cloaca (EC).

La incidencia de todo el espectro CEE es de dos
por cada 100,000 nacimientos, con una mayor pro-
porcién global de varones afectos. La EVC ocurre en
uno de cada 10 a 50,000 nacimientos, mientras que
la EC en uno por cada 250,000. Es una de las peores
anomalfas del tracto urogenital, ya que la continencia
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SUMMARY

The treatment of the newborn with bladder exstrophy
continues to be one of the most difficult challenges in the fields
of urology and orthopedics, being an infrequent malformation
that represents the most significant urological abnormality
compatible with life. We report the case of a nine months old
female patient diagnosed with bladder exstrophy and pubic
symphysis diastasis who underwent multidisciplinary surgical
management by closing the pubic symphysis and genital
reconstruction.

Evidence level: V

Key words: Exstrophy-epispadias complex, newborn,
osteotomy.
(Rev Mex Ortop Ped 2018; 1:44-48)

urinaria estd comprometida por los déficits neurol6-
gicos y anatémicos que son parte de esta compleja
anomalia.??

El CEE, se origina por una falla congénita de fu-
sion de los tejidos de la linea media del cuerpo, sien-
do la anomalia principal el desarrollo anormal de la
parte inferior de la pared abdominal, con una placa
vesical evaginada (PVE), o bien, una placa uretral
abierta en caso de los varones o una hendidura en
las mujeres (E).#

El CEE es originado por un desarrollo excesivo o
engrosamiento de la membrana cloacal, que impiden
la migracion de células mesodérmicas a lo largo de la
linea media infraumbilical, que darfa paso al desarro-
llo de la parte inferior de la pared abdominal y canales
anorrectal y urogenital. El momento de la ruptura de-
termina la gravedad de la malformacion, siendo a mas
temprana ocurrencia del defecto mayor severidad. La
causa subyacente sigue siendo desconocida.®

Las malformaciones ortopédicas encontradas en
estos casos comprenden la didstasis de la sinfisis pu-
biana, segmento isquiopUbico de la pelvis 30% mas
corto, con rotacién externa de los segmentos anterior
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y posterior de la pelvis y la consiguiente rotacién ex-
terna de los acetabulos.

En caso de no recibir tratamiento, los pacientes
con EVC progresan la didstasis pubica de un valor pro-
medio al nacimiento de 4 hasta 8 cm a los 10 afos,
comparado con la media normal de 6 mm en todas
las edades.5”

El manejo multidisciplinario de estos pacientes se
ejemplifica en el siguiente caso de paciente femenino
de nueve meses de edad, a quien se realizé en un solo
acto operatorio el cierre de la pelvis 6sea y reconstruc-
cion urogenital. Los objetivos del tratamiento son el
obtener un cierre seguro de la pared abdominal, con-
seguir la continencia urinaria conservando la funcion
renal y, finalmente, lograr una reconstrucciéon genital
funcional y estética adecuada.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente femenino de nueve meses de
edad, con diagnéstico al nacimiento de extrofia vesical
clasica acompafnada de didstasis de sinfisis de pubis.

Como antecedentes de importancia, originaria de
la Ciudad de México, producto de gesta Il, control
prenatal desde el primer trimestre, dos ultrasonidos
obstétricos referidos como normales, obtenida por via
vaginal a las 38 semanas de gestacién, peso al nacer
de 2.700 kg, talla 49 cm.

Alérgicos, traumaticos, quirdrgicos y transfusiona-
les negados. Cariotipo 46 XX.

Se manifesté una malformacion evidente al mo-
mento del nacimiento, siendo un defecto de forma-
cion en la etapa de gestacion, con el diagndstico de
extrofia vesical, presentando desarrollo anormal de
la parte inferior de la pared abdominal observéando-
se defecto genitourinario con extrofia vesical clasica
acompafnado de cambios anatémicos en la pelvis con
distasis de la sinfisis pubica y rotacion iliaca externa
(Figura 1).

Referida al Servicio de Ortopedia Pediatrica a los
dos meses de edad para determinar tratamiento, se le
realizan estudios radiograficos demostrandose aper-
tura de la sinfisis pubiana de 4 cm, desplazamiento
lateral, retroversién acetabular y rotacion externa de
ambas caderas (Figuras 2 y 3).

Se decidié manejo conjunto por ortopedia pedia-
trica y urologia en un solo acto quirtrgico mediante
osteotomia iliaca bilateral tipo O'Phelan, osteotomia
tipo Salter, cistorrafia, cistostomia y neouretroplastia,
completando el cierre de sinfisis de pubis con coloca-
cién de fijadores externos para disminuir la tension
de la pared abdominal y realizando el montaje final
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Figura 1. Extrofia vesical previa a evento quirdrgico.

Figura 2. Corte axial de tomografia computarizada con
diastasis de sinfisis pubiana de 4 cm.

Figura 3. Reconstruccidn en tomografia computarizada,
observdndose desplazamiento lateral, retroversion y
rotacién externa acetabular.
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y definitivo bajo control fluoroscépico, finalmente se
coloco aparato de fibra de vidrio tipo Batchelor con
traccion continua con 500 g y elevacion de miembros
pélvicos a 45 grados (Figuras 4y 5).

Como hallazgos transquirdrgicos se reportd
diastasis de anillo pélvico y de sinfisis de pubis de
50 mm, capacidad vesical aproximada de 60 cm?,
ambos uréteres normoinsertos, vejiga con mucosa

Figura 4. Reconstruccidn genitourinaria mediante
cistorrafia.

Figura 5. Colocacién de fijadores externos y cierre de
sinfisis de pubis.
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hipertréfica friable, vagina y ano normal, sangrado
transquirdrgico aproximado de 100 cm?, sin mayores
complicaciones.

Ingresa a Servicio de Terapia Intensiva Pediatrica
a su evolucién postquirtrgica inmediata y mediata,
siendo favorable en general, manteniéndose bajo se-
dacion, analgesia e intubacién orotraqueal por seis
dias sin complicaciones (Figura 6).

Cursando con evolucion postquirlrgica favorable,
se valoran radiografias de pelvis de control postqui-
rirgico entrada y salida, en las que se observan diés-
tasis de sinfisis del pubis de 22.3 mm (Figura 7).

Dos semanas posteriores al evento quirurgico, la
paciente con evolucién estable, tolerando via oral,
uresis normal por sondas de ureterostomia, cistos-
tomia y transuretral. Fijadores externos fijos, fibra de
vidrio tipo Batchelor bien tolerada, con tracciéon con-
tinua y elevacién de extremidades inferiores.

Finalmente, se retiraron fijadores externos y fibra
de vidrio a las ocho semanas posterior a cirugia, pre-
via realizacion de estudio radiografico de pelvis, don-
de se observé adecuada consolidacion (Figura 8).

A seis meses del evento quirurgico, la paciente cur-
s6 con evolucién favorable, observandose en ultimo
estudio radiolégico de pelvis distancia de sinfisis de
pubis de 18 mm.

Figura 6. Paciente en postquirdrgico inmediato con
inmovilizacién de miembros pélvicos con aparato de fibra
de vidrio tipo Batchelor.
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DISCUSION

El abordaje para la resolucion de esta compleja pato-
logia debe ser multidisciplinario, el tratamiento va en-
caminado al cierre de la pared anterior del abdomen
y de la vejiga previa osteotomia bilateral iliaca con cie-
rre de la sinfisis pubica por el cirujano ortopédico en
el mismo acto operatorio.

En 1963, O'Phelan informé buenos resultados
luego de la osteotomia iliaca posterior bilateral,®y
mas tarde, en 1977, modificd su técnica de alam-
brado. Actualmente, la osteotomia se realiza a
través del mismo abordaje que la reparacién de la
vejiga con un menor sangrado adicional, aportando

Figura 7. Radiografia de pelvis en postquirdrgico inmediato,
con colocacion de fijadores externos.

Figura 8. Radiografia de pelvis a las ocho semanas de
postquirdrgico, con diastasis de sinfisis pubiana de 22 mm.

mayor superficie de contacto y margen de sequri-
dad para la colocacion de los clavos Schanz supra-
acetabulares.*

El primer tiempo intraoperatorio lo realiza el ciru-
jano ortopédico, con la estabilizacién y el cierre tran-
sitorio del 50% de ambas hemipelvis, continuando el
cirujano urolégico con la reconstruccién plastica de
la lesién y pared abdominal. En un segundo tiempo
del mismo acto quirdrgico, se completa el cierre de la
sinfisis con el montaje definitivo del tutor.

La reparacion de la extrofia vesical comprende
una serie de operaciones. El cierre inicial de la veji-
ga se completa dentro de las 72 horas posteriores al
nacimiento. Si se demora, se requieren osteotomias
pélvicas para facilitar el cierre exitoso de la pared ab-
dominal y permitir que la vejiga se encuentre dentro
de un anillo pélvico cerrado y con soporte.®

La osteotomia pélvica combinada del segmento in-
nominado y vertical del iliaco presenta ventajas sobre
la técnica convencional previa, en la que destaca per-
mitir al cirujano urélogo la flexibilidad del diafragma
urogenital y realizacion de neouretroplastia, una me-
nor pérdida de sangre, mejor aposicion y movilidad
de las ramas pubicas al momento del cierre y permitir
la colocacién del fijador externo bajo vision directa,
asegurar el fijador externo en nifos mayores a seis
meses y evitar voltear al paciente durante la cirugia de
posicidon prona a supino.*'0.1

En las Ultimas décadas, se puede constatar los cri-
terios de realizar precozmente el tratamiento quirdr-
gico antes del primer afo de vida, asfi como tratar
de resolver en un solo acto quirlrgico el cierre de la
pelvis 6sea y reconstruccién genitourinaria para un
mejor pronostico.
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