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CASO CLINICO

Extrofia vesical;
reporte de un caso
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¥ RESUMEN

Antecedentes: La extrofia vesical es una patologia
ocasionada por el fallo en el desarrollo de la membrana
cloacal, descrita desde la antigliedad y con alto riesgo
de recurrencia familiar. Los neonatos son intervenidos
con buenos resultados para la funcion vesical y conti-
nencia durante el periodo neonatal. Ocasionalmente un
paciente con estas caracteristicas llega a la edad adulta
sin haber recibido atencion médica adecuada. Se pre-
senta un caso de una femenina que inicia su manejo en
la edad adulta.

Caso clinico: Femenina con diagnostico de extrofia
vesical clasica, la cual nunca recibe atencién adecua-
da, iniciando su evaluacion a los 40 anos, cursando
ademas con embarazo normo evolutivo atendido por
cesarea. Debido a los cambios en la mucosa vesical y
por las condiciones socioecondmicas de la paciente,
se propone la cistectomia simple y conducto ileal, no
siendo candidata a procedimiento de reservorio con-
tinente.

Conclusiones: Es necesario conocer esta patologia que
aun plantea muchos retos en su manejo, presentando
una alta morbilidad.

Palabras clave: extrofia vesical, cierre primario, cierre
secundario.
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¥ ABSTRACT

Background: Exstrophy of the bladder is a pathology
caused by developmental deféect in the cloacal membrane.
Described since antiquily, it is a disease with a high
degree of family-related recurrence. Surgical intervention
in newborns provides good resulls in bladder function
and continence during the neonatal period. Occasionally
patients presenting with this pathology reach adulthood
without having received the proper medical attention.
The case of a female patient whose treatment began in
adulthood is presented.

Clinical case: A female patient diagnosed with untreated
exstrophy of the bladder at 40 years of age while
completing a normal pregnancy ending in cesarean section
is presented. Due to the changes in the bladder mucous
membrane and taking into account the socioeconomic
condition of the patient, simple cystectomy and ileal
conduit were proposed. The patient was not a candidate
for continent reservoir procedure.

Conclusions: It is necessary to be familiar with this
pathology in which there are still many management
challenges as well as a high morbidily.

Key words: Exstrophy of the bladder, Primary closure,
Secondary closure.
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H INTRODUCCION

La extrofia vesical es una patologia que aun presenta
muchos retos en su manejo quirurgico, ya que de esto
depende llevar a una funcién adecuada a la vejiga, para
favorecer su vaciado y continencia y asi disminuir su
morbilidad. En el periodo neonatal al momento del diag-
nostico, se brinda asesoria a los padres y se programa
su reparacion en varias etapas. Tiene un alto indice de
éxito estético-funcional.

H CASO CLIiNICO

Femenina de 40 ainos de edad, casada, analfabeta, resi-
dente de una colonia en la periferia de Monterrey, Nuevo
Ledn, sin antecedentes de importancia. La paciente fue
diagnosticada con cuadro de extrofia vesical clasica al
nacimiento, por el bajo nivel socioeconémico familiar
y su entorno, nunca busco ayuda para su manejo. Men-
ciona usar panal desde la infancia, y cubrir la vejiga con
panos asperos, no humedos, los cuales al momento de
retirarlos provocaban sangrado y ulceraciones, toleran-
do estas circunstancias desde hace 40 anos.

Refiere su matrimonio en 2000, y meses después se
embaraza, presentando una evolucion normal. Durante
la gestacion, el esposo consigue empleo y logra asegu-
rar a su familia en una institucion gubernamental de
salud (IMSS) siendo atendida y programada para cesa-
rea en la semana 38 de gestacion (ante la sorpresa de
meédicos ginecologos tratantes del caso).

Posterior al embarazo y conseguir ser derechoha-
biente del IMSS, busca atencién médica canalizandose
a varias especialidades médicas donde ademas se le
diagnostica reflujo gastroesofagico, ameritando endos-
copia la cual reporta esofagitis y gastropatia del antro
aguda, ademas de hernia hiatal por deslizamiento de
3 cm. Se manejo con inhibidor de la bomba de protones
y cambio en su dieta.

Se envio a la consulta de urologia por médico fa-
miliar con diagnostico de incontinencia. Se atiende en
consulta de primera vez, donde se corrobora el cuadro
de extrofia vesical y se lleva a cabo una sesion en el de-
partamento para la discusion del caso (foto 1).

La paciente es obesa, de 87 kg de peso, con 1.52 cm
de estatura. A la exploracion fisica general no presen-
ta otras alteraciones. En el apartado genitourinario,
se encuentra la extrofia vesical clasica, con medidas de
13x17 cm de diametro, con paredes ulceradas y san-
grantes, paredes rugosas y asperas, sin lesiones exo-
fiticas o polipoideas. Con base el trigono, el cual esta
edematizado e hiperémico, se pueden observar ambos
meatos ureterales con eyaculacion de orina clara.

Inferior al trigono sobresale el cervix uterino, pre-
sentando un exudado blanquecino, espeso. Aprecian-
do clitoris bifido y la ausencia de canal vaginal. Hay
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Foto 1. Aspecto de la vejiga al momento de la atencién médica. Donde
se aprecia la zona ulcerada y sangrante, ademas de las alteraciones

genitales.

formacion de labios mayores y un vestigio de labios
menores, perine sin alteraciones, ano y esfinter anal sin
alteraciones.

Los paraclinicos no reportan alteraciones. El exuda-
do del cervix reporta Cdndida sp. Se pide un ecosono-
grama, el cual reporta un rindn derecho de 10x4.7 cm,
y un rinén izquierdo de 9.0x4.5 cm, ambos sin altera-
ciones morfologicas, ecograficamente homogéneos. No
se efectiia urografia excretora. Se realiza un consenso
sobre el caso para definir su manejo, proponiéndose
realizar cistectomia simple y conducto ileal. Lo ante-
rior se consider6 porque la extrofia vesical presenta
alto riesgo de metaplasma y no es factible a su edad.
También por sus condiciones socioecondémicas realizar
algun procedimiento de reservorio continente.

Se realiza cistectomia simple en conjunto con ci-
rugia plastica y un conducto ileal, dejando los ureteros
libres dentro del mismo. Se realiza apendicetomia pro-
filactica. Se contintia el procedimiento por parte de ci-
rugia plastica, quienes cierran la pared abdominal con
colgajos pediculados y la formacion de una neovagi-
na con colgajos de los labios menores, con tan solo
3 cm de canal vaginal. Regreso a las tres semanas con
salida de orina por la herida del penrose. Se explora
y se encuentra una dehiscencia de la anastomosis ure-
tero-ileal, la cual se repara y se dejan ambos ureteros
con catéteres de alimentacion para su drenaje externo
temporal. Se egresa a los 10 dias, sin fuga urinaria y con
gasto urinario por el conducto ileal de 2,300 mL al dia.
Contintia en vigilancia en consulta externa del hospital.

® DISCUSION

La extrofia vesical fue descrita desde el 2000 a.c. en
Babilonia. Se realiz6 la primera descripcion por Von
Grafenberg en 1597 y en 1748 Mowat describe de una
forma mas detallada del defecto. Tiene una incidencia
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Figura 1. Desarrollo de la regién caudal del embrion.
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Figura 2. Desarrollo de la membrana cloacal.

de 1:36,000. Su relacion hombre-mujer es de 2.3:1, y el
riesgo de recurrencia familiar es de 1 en 100.

En 1968 Marshall y Muecke proponen la teoria en el
desarrollo embrionario de la extrofia, proponiendo una
ruptura temprana y un fallo en la migracion del mesen-
quima a la membrana cloacal (figura 1y 2).!
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Hay varios factores de riesgo como son la edad
paterna avanzada, nivel socioeconomico bajo, ser
productos de alguna técnica de reproduccion asistida,
abortos previos e incluso algunas regiones geogra-
ficas.!?

También se asocia a otras alteraciones que involu-
cran el tracto urinario como las epispadias, defectos en
la columna, alteraciones intestinales, ano imperforado
y onfalocele. Asimismo, pueden cursar con alteracio-
nes renales y ureterales, acortamiento en el tamano del
pene y criptorquidea.'?

Las caracteristicas de la extrofia vesical son la au-
sencia de la pared anterior del abdomen, la ausencia de
la pared anterior de la vejiga y la ausencia de la uretra
posterior. Hay una diastasis importante de la sinfisis del
pubis y rotacion externa de la pelvis.

El diagnostico prenatal se sospecha por los hallaz-
gos del ultrasonido, como son la ausencia del llenado
vesical del producto, situacion baja en la posicion del
ombligo, genitales diminutos y separacion de las ramas
del pubis. Cuando alguno de estos datos aparece, deben
completarse las imagenes con ultrasonido de alta reso-
lucion en tiempo real, resonancia magnética y la deter-
minacion del sexo fenotipico, ademas de la evaluacion
obstétrica de rutina.’
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Figura 3. Técnica de Young-Dess-Leadbetter, para cierre por etapas.

Después de su evaluacion se procede al cierre qui-
rurgico teniendo en cuenta estos lineamientos que au-
mentan la tasa de éxito: la vejiga herniada y la uretra
deben ser recolocadas dentro del anillo pélvico, correcta
aproximacion de la musculatura pélvica sobre el cuello
vesical y la uretra, asi como de las estructuras 6seas Es
necesaria una técnica quirtrgica adecuada para mante-
ner la continencia urinaria y preservar la funcion renal,
y por ultimo, la reconstruccion cosmética y funcio-
nal del pene y los genitales externos femeninos.*”

Hay dos escuelas para la reparacion quirtrgica;
una propone el manejo por etapas, donde el cierre se
lleva a cabo en tres etapas, iniciando con el cierre de la
vejiga, la pared abdominal y la uretra posterior. En un
segundo tiempo, se realiza la reconstruccion del cue-
llo vesical y un procedimiento antirreflujo (técnica de
Young-Dess-Leadbetter), y en un tercer tiempo quirur-
gico se reparan las epispadias (técnica de Cantwell-
Ransley) (figura 3).68
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Figura 4. Técnica para cierre de la extrofia vesical y realizacion de cuello

continente.

Otra escuela propone el cierre primario, donde se
deben realizar los pasos antes mencionados, pero en
un solo tiempo quirdrgico. Varios autores han reporta-
do con el cierre primario mejores resultados en cuanto
a funcion vesical (continencia y capacidad de almace-
namiento), ya que este cierre potencia el desarrollo de
la vejiga y disminuye el numero de casos que requieren
una cistoplastia de aumento. Esta técnica quirtrgica
debe llevarse a cabo dentro de los seis a 12 meses (fi-
gura 4).7

Otro paso importante en la reparacion de las hipos-
padias son las osteotomias, que en realidad es el paso
que asegura la continencia urinaria cuando se logra
aproximar la sinfisis pubica y cerrar el anillo pélvico.
Esto disminuye la tension de la pared abdominal. Las
osteotomias requieren de cirujanos con experiencia en
la mecanica de la caja pélvica. Cuando el procedimien-
to se plantea antes de las 72 horas de vida extrauterina,
solo se requiere de la aproximacion de la sinfisis pubica
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y su anclaje con sutura, sin la necesidad de realizar las os-
teotomias.>®

Las complicaciones mas importantes son la formacion
de una fistula uretocutanea, la estenosis uretral, el prolapso
vesical, la pérdida de tejidos (cuerpo del pene y glande) y
el reflujo vesicoureteral, el cual puede ocasionar un dano
renal subsecuente. La reparacion de la extrofia vesical se
debe realizar por manos expertas, esta contraindicada para
el cirujano ocasional.

Cuando las técnicas no han mostrado buenos resultados
y se presentan complicaciones urinarias por alteracion en el
cierre de la vejiga, como fistulas o multiples intervenciones
fallidas, se propone la cistectomia simple con derivacion
ileal o un reservorio continente, dependiendo del aspecto
sociocultural y socioeconémico del paciente.®

Se deben considerar los factores psicosociales del pa-
ciente, ellos tienen el deseo de ser tratados como personas
normales, tener una apariencia normal de sus genitales (y
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funcionalidad), previniéndose posteriormente alteraciones
psiquiatricas.’
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