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Embarazo en paciente con extrofia
vesical reconstruida con osteotomia,
reservorio urinario continente con
principio de mitrofanoff, vaginoplastia

y utero didelfo

Espinosa-Chavez Giordano Bruno," Urbina-Bernal Luis Carlos,? Davila-Garza Alejandro,® Carrillo-Trevifio Sergio,®
Madrigal-Medina Ricardo,? Garcia-Rodriguez Miguel Angel,2 Garza-Rodriguez Ramiro.4

¥ RESUMEN

La extrofia vesical es una patologia ocasionada por
el fallo en el desarrollo de la membrana cloacal, con
exposicion de la vejiga abierta y malformacion ge-
nital. Descrita desde la antigliedad y con alto riesgo
de recurrencia familiar. Los neonatos son interve-
nidos quirurgicamente con buenos resultados para
la funcion vesical y continencia, durante el periodo
neonatal. Los primeros procedimientos de deriva-
cion urinaria y exéresis de la placa vesical fueron
evolucionando de la mano de diferentes autores,
mejorando o complementando los avances ante-
riormente descritos, llegando hasta el cierre vesical
por etapas y mas recientemente, el cierre primario
completo. En algunos casos resulta dificil alcanzar
la continencia urinaria deseada, y pacientes que llegan
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® ABSTRACT

Bladder exstrophy is a pathology caused by developmen-
tal failure of the cloacal membrane, with open bladder
exposure and genital malformation. It has been described
throughout history and there is a high risk of familial re-
currence. Neonates undergo surgery with good results for
bladder function and continence. The first procedures of
urinary diversion and exeresis of vesical plaque have evol-
ved through the work of different authors that have im-
proved and complemented previously described advances,
arriving at bladder closure by stages, and more recently at
complete primary closure. The desired urinary continen-
ce is difficult to achieve in some cases and in patients that
have reached adulthood with no previous treatment, and
an effective alternative for these cases is the creation of a
continent urinary reservoir.
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a edad adulta sin tratamiento, una alternativa eficaz
es la creacion de un reservorio urinario continente.

Presentamos el caso de paciente femenina de 29 anos de
edad, que nacio con extrofia vesical clasica alcanzando
la edad adulta sin tratamiento, realizando cistectomia,
osteotomia anterior y construccion de un reservorio uri-
nario continente con el principio de Mitrofanoff, vagino-
plastia, ademas de utero didelfo.

Palabras clave: Extrofia vesical, reservorio urinario,
vaginoplastia, utero didelfo, México.

We present the case of a 29-year-old woman born with
classic bladder exstrophy, in addition to uterus didelphys,
that reached adulthood with no treatment. Cystectomy, an-
terior osteotomy, and continent urinary reservoir with the
Mitrofanoff principle were carried out.

Keywords: Bladder exsirophy, urinary reservoir, vagino-
plasty, uterus didelphys, Mexico.

¥ INTRODUCCION

La extrofia vesical es una malformacion congénita rara,
con incidencia de un caso en 30 000 a 50 000 nacidos
vivos. Mas frecuente en el sexo masculino, en relacion
2.3:1 con respecto al sexo femenino.!

Clinicamente, sus caracteristicas anatomicas son
variables desde la forma mas simple hasta la mas com-
pleja, como la extrofia cloacal. Basicamente tienen la
vejiga expuesta a través de un defecto en cuha de la pa-
red abdominal infraumbilical, con separacion del pubis
y de los musculos del diafragma urogenital y abdomen.

Ademas es frecuente genitales duplicados o bifidos,
asociados a otras alteraciones de la columna vertebral,
esofago, traquea, corazon y rifiones, entre algunas
otras.?

El tratamiento es netamente quirurgico y debe reali-
zarse en los primeros afos de vida presentando un reto
en su manejo, ya que de esto depende llevar una funcion
adecuada a la vejiga. En el periodo neonatal, al momento
del diagnostico se brinda asesoria a los padres y se pro-
grama su reparacion, por lo que actualmente es excep-
cional observarla sin correccion en los adultos.?

Existen reportes aislados en la literatura médica de
casos de extrofia vesical en la edad adulta, y todavia
menos casos en pacientes sin tratamiento y asociado a
malformaciones uterinas, tales como vagina septada y
utero didelfo.

® PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 29 afios de edad, la cual acudi6 a
la consulta por incapacidad para realizar actividad se-
xual y deseo de embarazo.

A la exploracion fisica se apreciaba extrofia vesi-
cal con plato vesical de aproximadamente 5 x 5 cm
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de diametro, trigono con meatos ureterales ortotopi-
cos eyaculando orina clara a la vision directa, mucosa
vesical blanquecina, defecto triangular de la pared del
abdomen asi como diastasis pubica, clitoris bifido, va-
gina con tabique intravaginal prominente (Figura 1).
Con URO TAC que mostraba intacto el tracto urinario
superior (Figura 2). Radiograficamente ambos rifiones,
uréteres normales y diastasis pubica de 12 cm (Figuras
3y4).

Vaginoscopia con vagina doble de 12 cm de longi-
tud, terminando en cérvix normal de cada lado. Histero-
salpingografia con utero didelfo (Figura 4).

Se realiz6 en primer tiempo quirurgico por el Servi-
cio de Ortopedia, osteotomia anterior y colocacion de
tensores tipo AO, como método de fijacion. El segundo
tiempo quirurgico por el Servicio de Urologia mediante
cistectomia simple, aislamiento de 50 cm de ileon in-
cluido diverticulo de Meckel, con posterior apertura de
ileon en su borde antimesentérico y remodelacion en U
(Figura 5). Reimplante ureteral con tunel submucoso a
nivel de pared de ileon, tubularizacion de diverticulo de
Meckel para estoma continente con principio de mitro-
fanoff, reimplantandolo por un extremo a ileon y por el
otro, como estoma a pared abdominal técnica de VZQ
(Figura 6).

Se cerrd reservorio urinario de manera esférica,
posteriormente cierre de la pared abdominal y del anillo
pélvico con aplicacion de tensores tubulares como mé-
todo de fijacion externa (Figuras 7 y 8).

Cateterizacion ureteral con sondas 8Fr y cistos-
tomia 16Fr, las cuales se retiraron a los 10 dias del
posoperatorio con evolucidn satisfactoria. Se re-
tiraron tensores tubulares a las ocho semanas del
posoperatorio, y se inicio cateterismo limpio inter-
mitente, iniciando rehabilitacion fisica y deambula-
cion al siguiente dia.
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Figura 1. Extrofia vesical, clitoris bifido, asf
como tabique intervaginal.

Figura 4. Histerosalpingografia. Utero di-
delfo.

Figura 2. Uro TAC, mostrando tracto uri-
nario superior normal.

Figura 5. Derivacién urinaria continente de
fleon terminal con diverticulo de Merkel tu-

Figura 3. Diastasis de sinfisis pubica de 12
cm.

Figura 6. Estoma en pared abdominal con
técnica VZQ.

bularizado, como estoma utilizando el prin-

cipio de Mitrofanoff.

Se realiz0 a los tres meses del posoperatorio, plastia
vaginal con inicio de actividad sexual cuatro semanas
posterior a ésta.

La paciente presentaba amenorrea a los seis meses
del procedimiento quirurgico, se realizé prueba inmu-
nolégica de embarazo siendo positiva corroborandose
con ultrasonido transvaginal, que mostré embarazo de
7.1 semanas de gestacion (Figura 9).

¥ DISCUSION

La extrofia vesical fue descrita desde el 2 000 antes de
Cristo en Babilonia, y en 1 748 Mowat describi6 de una
forma mas detallada el defecto. Tiene una incidencia de
1 en 36 000, su relacion hombre:mujer es de 2.3:1 y el
riesgo de recurrencia familiar es de uno en 100.!

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

Las caracteristicas de la extrofia vesical son la au-
sencia de la pared anterior del abdomen, la falta de la
pared anterior de la vejiga y la carencia de la uretra pos-
terior. Hay una diastasis importante de la sinfisis del pu-
bis y rotacion externa de la pelvis.

Representa un gran desafio en cuanto al tratamien-
to quirurgico se refiere, por la complejidad anatomica y
revelado por la alta tasa de complicaciones posquirur-
gicas. El cierre vesical con o sin osteotomia en etapas
de recién nacido a las 72 horas, es el tratamiento inicial,
seguido por creacion de mecanismo urinario de conti-
nencia urinaria con reconstruccion del cuello vesical y
reimplante indicado aproximadamente a los dos o tres
anos, edad promedio que se alcanza la madurez fisiol6-
gica para adquirir continencia urinaria social.?

El tratamiento clasico es por etapas quirurgicas
iniciando por el cierre vesical primario con o sin 0s-
teotomia, segundo con plastia del cuello vesical con
reimplante ureteral como mecanismo de continencia
urinaria y por ultimo, plastia de epispadias con elonga-
cion de los cuerpos cavernosos.*

Una de las metas a alcanzar es el cierre del anillo
pélvico 6seo, indispensable para que las estructuras
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Figura 7. Tensores tubulares tipo AO.

de diastasis pubica.

anatomicas separadas migren hacia la linea media, asi
como facilitar reconstruccion total. La osteotomia ha
demostrado valiosa e indispensable utilidad para alcan-
zar este objetivo. Han sido publicados multiples repor-
tes que respaldan la utilidad exitosa de la osteotomia,
ademas representa un factor de éxito para alcanzar la
reconstruccion y la tan deseada continencia urinaria.
Addalen enfatiza que a mayor cierre de la sinfisis del
pubis menor de 2 cm de distancia interpubica, mayor
es el indice de continencia urinaria, permitiendo colo-
car el cuello vesical reconstruido en intraabdominal y la
uretra por debajo del cierre de la sinfisis pubica, ademas
permite la reaproximacion de la musculatura del dia-
fragma urogenital, que sinérgicamente es indispensable
para alcanzar continencia urinaria y fecal.

La osteotomia iliaca anterior o innominada, descrita
por Sponseller en 1991, utilizando tensores tubulares
tipo AO como método de fijacion externa, ha facilitado
la reconstruccion total con gran éxito. De los objetivos a
cumplir, son el cierre del anillo pélvico 6seo y la recons-
truccion de los 6rganos deformados.

En el recién nacido, este cierre se alcanza en las pri-
meras 72 horas de vida, debido a la elasticidad ¢sea,
sin realizar osteotomia. Sin embargo en los pacientes
preescolares o pacientes mayores, este cierre es impo-
sible y requiere obligadamente osteotomia para realizar
la reconstruccién anatémica total.’

Actualmente, existen reportes con uso de deriva-
ciones urinarias continentes o incontinentes. Este tipo
de derivaciones debe elegirse exclusivamente en casos
complicados por multiples operaciones previas, y debe
intentarse una reconstruccion urinaria total anatomica
para convertir al paciente en una persona casi normal.

Una extrofia vesical no corregida, junto con el efec-
to devastador en la vertiente psicosocial de estos en-
fermos (aislamiento social, impacto negativo sobre la
esfera sexual), acarrea una disminucion marcada de
la expectativa de vida, condicionado por infecciones
urinarias recurrentes e insuficiencia renal terminal.®
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Figura 8. Radiografia simple, se observan
tensores tubulares tipo AO, asi como cierre

-
=

L AR 11
| ./ I|I'4:'.'1'.,

LR T JJ! ii
e i Ane AT

Figura 9. Ultrasonido doppler, embarazo
de 7.1 semanas de gestacion.

DERIVACION URINARIA Y EXTROFIA VESICAL

En la mayoria de los nifios o de las mujeres premeno-
pausicas que necesitan derivacion urinaria, la enferme-
dad subyacente es benigna. Entre estas se encuentran
las malformaciones complejas, por ejemplo extrofia
vesical, vejiga neurdgena o vejigas contraidas tras tu-
berculosis o cistitis intersticial.

Después de haber resuelto los problemas asociados
con la continencia urinaria, y que las pacientes hayan
alcanzado la pubertad, se vuelven importantes factores
como la sexualidad y la fertilidad.

Todas las funciones de la sexualidad femenina pue-
den ser conservadas si se practican una cistectomia,
que mantenga la fertilidad y una derivacion urinaria, in-
cluyendo una neovejiga. En consecuencia, se debe res-
petar el deseo de la paciente de una vida sexual normal.

El primer caso de embarazo en una mujer con una
ureterosigmoidostomia fue publicado en 1922, por Kn-
auf. Desde entonces, sélo se han publicado en la lite-
ratura médica 252 casos de embarazo, tras derivacion
urinaria. Solamente uno de cada 10 000 ingresos obsté-
tricos en grandes centros médicos, estaba relacionado
con embarazo en pacientes con derivacion urinaria.®

® CONCLUSIONES

Extrofia vesical es una malformacion congénita
compleja, que involucra al tracto urinario, sistema
musculoesquéletico y genitales. El tratamiento es pura-
mente quirdrgico y es un gran reto por la complejidad
anatomica.

Una de las metas quirurgicas a alcanzar es la con-
tinencia urinaria, y la reconstruccion de los genitales
deformados. Algunos pacientes llegan a la edad adulta
sin tratamiento, requiriendo una amplia reconstruccion
para tener una vida casi normal.

Una derivacion urinaria continente es una alter-
nativa viable usando diferentes segmentos del tubo
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digestivo, para lograr continencia urinaria. La re-
construccion genital es obligada en estos desafor-
tunados pacientes antes de alcanzar la pubertad y
edad adulta, ya que como todo ser humano, aspiran
a tener una pareja, vida sexual activa y buscar un
embarazo.

El presente caso es de los escasos reportes aislados
en la literatura médica mundial en extrofia vesical cla-
sica, llegando a la edad adulta sin tratamiento, a la cual
se le realiz6 reconstruccion urinaria, 0sea y genital con
éxito. Ademas de utero didelfo, culminando en emba-
razo exitoso.
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