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ANTECEDENTES HISTORICOS

Aunque deben de haberse producido extrofias de vejsiga, =
desde muy antiguo, se dispone en la actualidad de poca comu-
nicacibn sobre ellos.

SCHENCK VON GRAFENBURG describi6 un caso en 1958, y = -
existe una referencia a ella en la "Historia Monstrosum® de
ALDROVANDUS en 1646.

La primera descripcifn anatfmica adecuada fue la de MOWAT
citada con detalle por CONELL en 1901 (2,3).

Las primeras tentativas de tratamiento fueron paliativas,
ge colocB un intestino de plata sobre la extrofia vesical, -
para protegerla y recoger la orina; esta medida fue efectua-
da a finales del siglo XVIII y atribuida a JURINE DE GENOVA
{CONELL 1901).

Hoy en dfa afin se disponen de dispositivos similares con
un reservoric colector. (1).

CHAUSSIER en 1811, aplic6 el término "Extr6fica®” a la =--
malformaci6ne (CONELL 1901).

HAMILTON en 1935, public® el primer caso de una mujer en
América con extrofia vesical, que habfa sido asistida de par
to de un nifo mediante cesarea en 1787, por el Dr. MATHER de
la ciudad de Hartford. (1).

'

LLOYD en 1851 y SIMON al aiio siguiente, efectuaron los =
primeros intentos de trasplantar los ureteros en el colon de
pacientes extr6ficos sin sobrevivencia.

MAYDL en 1894 efectué dos trasplantes con €éxitc de todo
el trigono en el colon sigmoide. (2,3,11).



ETIOLOGIA
El defecto no tiene base genética.

Es un defecto del desarrollo embrionario. {12)

EMBRIOLOGIA

Entre la 4a. a la 7a. semana del desarrollo embrionario,
el tabique urogenital divide a la cloaca en el conducto ano-
rrectal y el seno urogenital primitivo; La membrana cloacal
divide a su vez en membrana urogenital por delante y membra-
na anal por detrds. (3,12)

En el seno urogenital primitivo pueden distinguirse 3 -=-
porciones:

1) La parte mis superior y voluminosa, la vejiga, la cual en
un principio se continua con la alantoides, pero cuando —
&sta (ltima se oblitera, el vértice de la vejiga queda --
unido con el ombligo por un grueso cordSn fibroso, el ura
co.

2) un conducto bastante estrecho, la porcifn pelviana del se
no urogenital, que en el varSn di origen a las porciones
prostitica y membranosa de la uretra.

3) El seno urogenital definitiva, también llamado porcit6n f£&
lica del seno urogenital aplanado en sentido lateral y se
parade del extericr por la membrana urcgenital, gue difie
re mucho en ambos sexos. (12).

PATOGENIA

La extrofia de la vejiga resulta de una falla de las c&-
lulas mesenguimatosas para migrar de la superficie del ecto-
dermo y el seno urogenital durante la 4a. semana de vida em-—



brionaria, esto es falla en la inducecibn y contacto, impi- =
diendo la formacisn de los misculos de la pared anterior ab-
dominal que cubre la vejiga. (1,2,3).

Posteriormente la epidermis que es muy delgada y la pa--
red anterior abdominal que cubre a la vejiga, se rompen cau-
sando una gran comunicacién entre el exterior y la cavidad -
de la vejiga. (1,2,3).

Existen 2 tipos de Extrofia Vesical:

- La Extrofia Vesical Incompleta o fisura vesical, es una -~
apertura suprap(bica en la pared abdominal entre la vejiga
¥ el exterior. Los huesos pdbicos est&n unidos y no hay --
epispadias. El proceso es raro y se cura facilmente median
te cierre simple del defecto.

- La Extrofia Vesical Completa, es el tipo mAs frecuente de
la anomalfa; el epispadias completo, la separacifn de la -
sinfisis pdbica y la exposicifn y protusi6én de toda la pa-
red vesical posterior caracterizan al defecto. {2,3,11,12)

La mucosa vesical expuesta es de color rojo brillante ¥y
sensible al principio, volviéndose de color gris perla y me-
nos sensible mds adelante, ya que el normal epitelio de tran
sicién es reemplazado de forma gradual por epitelio escamoso
egtratificado, los orificios ureterales son visibles,

El extremo superior del defecto puede extenderse dentro
del anillo umbilical o terminar en &l por debajo. Si el de--
fecto alcanza el anillo, suele ser mds corto que en caso con
trario. Ocasionalmente ¢l defecto se extiende dentro de la -
pared supraumbilical el conducto vitelino se prolapsa y exis
te un saco recubierto de amnios encima. {(12). Los rebordes -
laterales del defecto son formados por los bordes mediales -~
de los misculos rectos del abdomen por encima y por las su-



perficies sinfisiarias de los huescs pGbicos por abajo. (11,
12).

GLENISTER {1958). Asevera que no existe ausencia de la -
pared infraumbilical 6 de la pared vesical anterior en la ex
trofia, sino una falta de fusi6m en la lfnea media. (2,3).

BIAGNOSTICO

Se efectda mediante la sola inspeccibn y debe ser al na-
cimiento ya que es prioritario su manejo inicial, hay falta
de pared abdominal y extrofia vesical, pudiéndose efectuar
valoraci6én urodinfmica, para revelar las posibles anomalias
de vias urinarias altas, aungue es un riesgo para dafio al --
tracto urinario superior y/o empeoran el desarrollo de la ca
pacidad vesical. (3,15)

CUADRO CLINICO

El paciente huele mal y como consecuencia tiene que re--
nunciar a la vida en sociedad. Se aprecia una caracteristica
marcha anadina que ha sido atribuida a la sinfisis pdbica --
abierta gue USON y colaboradores atribuyen a la sensibilidad
de la mucosa vesical al contacto del pafial. (3,17}

INCIDENCIA Y RECURRENCIA

La proporcifn es de uno en la mujer por dos en el hopbre.
En la Ciudad de México uno en cada 35 000 recién nacidos, -
acorde a lo reportado en la literatura mundial de 30 000 a -
40 000 RN, un caso.

No se ha demostrado incidencia familiar, aunque el ries-
go de tener un segundo hijo extréfico en la familia estd au-
mentado; se conocen casos en gemelos afectados. (3)



ANOMALIAS ASOCIADAS.

Falta de descenso testicular y hernias inguinales fre--
cuentes en los varones. En las herbras puede verse duplica--
cién del uretero y de la vagina.

La duplicacién ureteral es frecuente, el ano puede ser =~
imperforado 6 estenocsado 6 con fistula rectovaginal. Anoma--
lias vertebrales, espina bifida, luxacifn congénita de cade-
ra y pie zambo. (12,3}).

COMPLICACIONES

Infeccibn de vias urinarias, septicemia y litiasis vesi-
cal.

DIAGNOSTIOO DIFERENCIAL

Con extrofia de la cloaca, paersistencia del uraco, ex--
trofia de visceras abdominales y sfindrome de Beckwith Wiede-
man. (3)

TRATAMIENTO

A) Trasplante Ureterointestinal.~ En 1911 COFFEY propuso una
técnica que proporcionaba una entrada oblicua del ureter
en el intestino, y durante muchos afios, éste mé&todo, con
sus modificaciones fué el tratamiento de eleccifSn. Duran-
te este perfodo se hicieron esfuerzos por disefiar opera--
ciones para evitar tres principales problemas: Rezumamien
‘to, obstruccién e infeccién ascendente; En 1954 LEADBE- -
TTER y CLARKE combinaron este procedimiento con la tuneli
zaci6n del uré&ter a través de la pared intestinal durante
un corto trecho, para prevenir el reflujo y es el métodeo
de elececibn hoy en dia (4,5,6,7).



B) Reconstruccién Plastica.- El objetivo de la reparacifn --—
completa del defecto con un tracto urinario inferior fun-
cional y continente, ha sido buscado durante afos.

YOUNG en 1942 intervino con &xito, cerrando la vejiga, re
construyende la pared del tronco y creande una uretra c¢on
tinente con una serie de operaciones. WILLIAMS y SAVAGE,
llegaron a la conclusién de que el cierre primario unica-
mente puede ser ‘intentado en pacientes cuya extrofia limi
ta con epispadias. (15,17)

C) Tratamiento Paliativo.- CAMPBELL 1963, aconseja el empleo
de unguento antibiético y vaselina, ademds de fototerapia
elfctrica, en pacientes en que la operacifn es retrasada.
(15).

De hecho, la Continencia es la principal meta en el - -
tratamiento de pacientes con extrofia vesical y el pron&sti-
co es a largo plazo. Actualmente se han efectuado diversos -
procedimientos como; la genitoplastfa y la inyeccidn de cold
gena periuretral en la reconstruccifén del cuello de la veji-
ga, siendo efectivos para incrementar la resistencia a la sa
lida y la capacidad de la vejiga, mejorando la continencia -
y disminuyendo la necesidad de aumento posterior de la veji-
ga. (15}

La reconstruccién selectiva hecha por vaciamientc y/o ca
teterizaci6n uretral intermitente, requiere del procedimien-
to de Mitrofanoff para facilitar la cateterizacién y no re—--
querir de cirugfa de cuello posterior (S5).

El cierre temprano del intervalo continente y una buena
técnica en la reconstruccién del cuello de la vejiga, puede
ser satisfactorio en pacientes con tracto urinario superior
normal y controlados, ya que muchos pacientes son continen--
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tes con adecuada cateterizacifn intermitente, algunos desa--

rrollan cflculos en el reservorio urinariec continente; poste

riormente se les efectfia una evaluacifn urodindmica, cisto-- "
grama y prueba del §cido dimercaptosuccfinico, para definir -

parimetros de funcifn del tracto-urinario inferior, siendo -

esto un riesgo, pudiendo dafiar al tracto urinario superior -

y empeorar el desarrollo de la capacidad vesical. (14,15).

Se ha reportado en pacientes tratados con ureterosigmoi-
dostomfa, acidosis, dilatacifn del tracto urinario y mé&s ra-
ramente hicalemia y pielonefritis, (17). En el defecto pélvi-
co, el cierre de la didstasis pdbica es mejor efectudndose -
osteotomias iliacas bilaterales de la rama superior del hue-
so pdbico, en nifios mayores se realiza por fractura de la ra
ma inferior, la vejiga ya es cerrada y se inserta en la mayo
ria de los casos la vejiga extré&fica de plata en la profundi
dad de la pelvis. {17).

MORTALIDAD ¥ PRONOSTICO

La mayoria de los pacientes con extrofia vesical intrata
dos morirdn de pielonefritis ascendente, el 50% no sobrevivi
r&n mis alls de los primeros afios de vida y el 33% vivirsn -
mds alld de los 10 afios. (3).

CAMFBELL en 1963 reportd un paciente que vivié 30 afios y
CONELL en 1901 report6 tres gque vivieron cerca de los 70 - -
afnos. La esperanza de vida de los pacientes tratados por ex-
trofia vesical es adn inferior al nivel deseado, pero cierto
n@mero de ellos viven con buen estado cerca de 30 afios o mds
después de haber sido intervenides. ({6,11).

Las potencialidades de malignizaci6n de la vejiga extxr6-
fica parecen ser mayores que las de la vejiga normal.

En 1956 WATTENBERG y Cols. comunicaron 39 casos de carci
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noma. En la clfnica mayo en 1940, hubo un 4% de 170 casos ob
servados y son mis frecuentes gue metastatizan menos que las
lesiones equivalentes de la vejiga normal. (9,10).

PRONOSTICO PARA EL EMBARAZO

Cierto nfimero de mujeres con extrofia de vejiga han dado
a luz.

En 1934 RANDALL Y HARDWICK, recopilaron de 33 nifios de -
madres con extrofia vesical, 25 de los cuales naciercn vivos
Y 8 muertos, 6 de los cuales fueron mediante cesarea y 27 va
ginales, en estas pacientes casi siempre se produce un pro--
lapso uterino despué€s del parto. (3,11).



PLANTEAMIENTO DEIL. PROBLEMA

Sabemos que la extrofia vesical es y debe ser diagnosti-
cada al nacimiento, valorar ancmalias asociadas y efectuar -
un manejo quirfirgico lo mds inmediato posible, para evitar -
las complicaciones mis frecuentes como infececifn de vias uri
narias y septicemia, son las prioridades en su manejo,

Pretendenos dirigirnos al aspecto gen€tico, muchas veces
poco valorado, pero que muchas veces nos pone en problemas
en cuanto a la determinacifn del sexo, ya que muchas de las-
veces es indistinguible fenotfpicamente por la exploracifn ff
sica, 'y que requiere efectuar cromatina sexual y cariotipo; y
asi comunicar a los padres el sexo de su hijo, inclusive el =
opcional principalmente en pacientes genotfpicamente masculi-
nos y gue cursan con genitales externcs hipopldsicos & agenf-
sicos, teniéndoseles que efectuar la orquiectomifa bilateral -
y/o plastfa, para funcionar en lo m&s posible como individuos
femeninos en su vida sexual posterior.



OBJETIVOS

Determinar la frecuencia de Anomalfas Genitales Asocia-

das a la patologfa "Extrofia Vesical™.

Gue manejo quirGrgico para dichas anomalfas debe efec--
tuarse ya sea para la determinacién del sexo opcional & para
una evolucifn mds satisfactoria de su vida sexual posterior
y asi corroborar mediante determinacién de cromatina sexual

y cariotipo casos de sexo indeterminado.

10



MATERIAL Y METODOS

Se revisaron en los archivos clinicos, los expedientes
con codificacién 753.5 correspondiente a Extrofia vesical -
. en los afios comprendidos de enerc de 1991 a diciembre de --
1993, de los servicios de Neonatologfa y Pediatrfa Médica,
del Hospital General Regicnal No. 36 del Centro Médico Na--
c¢ional, General de Divisifm "Manuel Avila Camacho", del Ing

tituto Mexicano del Seguro Social de Puebla, Pue.

Encontrdndose dnicamente dos casos, ya que dicha pato=-
logfa es rara y enfocindonos principalmente al aspecto de -~
las anomalfas genitales asociadas, las cuales s{ son fre- -
cuentes. A continuacién se describen en base a la hoja de -
recoleccif6n de datos efectuada.
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MATERIAL Y. METODOS .

DESCRIPCION DE LOS CASOS,
CASO 1

Preescolar femenino de 4 ahos de edad, hija de madre -~
afiosa multigesta, sin datos de consanguinidad, sin productos
previos con malformaciones, sin control prenatal adecuado, --
sin infecciones durante el embarazo, con amenaza de aborto en
el 2° trimestre, con ingesta de polivitamfnicos y exposicién
a radiaciones en el 2° trimestre, obtenida por cesarea por --
multiparidad y madre aflosa, sin complicaciones inmediatas apa
rentes; producto eutrb6fico de término, con genitales externos
femeninos incompletos, visualiz&ndose introito vaginal y mi--
tad inferior de labios mayores, sin efectuarse genitografia,
pero refiriéndose agenesia de vagina, por lo que se requirié
de determinacién de cromatina sexual y cariotipo, reportindo-~
se positiva y 46 XX respectivamente.

Se efectud USG renal para determinar anomalfas del trac
to urinario superior, frecuentes, encontrindose crecimiento -
del rifi6n derecho y probables lobulaciones fetales, pero con
buen drenaje ureteral.

Respecto a su tratamiento quirfirgico, se efectuf plas--
tfa vesical a los 11 dias de VEU; a los € meses osteotomia ti
po salter por diistasis pubiana, a los 2 afios retiro de mate-
rial de ostecsintesis; a los 4 afios se efect(a reservorio - -
ileal continente, y presenta litiasis vesical, por lo que se
efectfa bolsa continente (indiana pounch) y utilizacifn de ve
jiga para neoformacién de vagina. Ha cursado con infeccién de
vias urinarias en 3 ocasiones, que ha requerido manejo anti--
bif6tico endrgico con amikacina y cefotaxima y ambulatoriamen-
te con trimetroprim/sulfametoxazol.

12



La paciente ha requerido hospitalizacifn en 6 ocasiones
debido a las cirugfas principalmente, infecciones intercurren
tes de vias urinarias, hemotransfusifn en una ocasifn, nutri-
cién parenteral en 2 ocasiones asf{ como dieta elemental vivo-
nex, debido a trastornos gastrointestinales por patologfa de
fondo y por lo anterior con desnutricidn de segundo grado ti-
po marasmitico.

Actualmente en control ¢on urologfa por la consulta ex-
terna y evolucién moderadamente adecuada, segdn su patologfa.
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CASO 2

Lactante de 8 meses de edad, con sexo indeterminado al
nacimiento, de padres en edad de procreacifn adecuada, madre
multigesta (V), sin datos de consanguinidad, ni productos --
previos con malformaciones, embarazo normoevolutivo, sin con
trol prenatal adecuado, no ingesta de medicamentos, ni expo-
sici6n a radiaciones, cbtenido de parto eutScico, sin compli
caciones aparentes inmediatas, de 38 semanas de edad gesta--—
cional, hipotr6fico de 2 Kg. y sexo indeterminado aparente -
al nacimiento, lo cual requirid determinacién de cromatina -
sexual siendo ésta negativa y cariotipo 46 XY.

Se acompai® de anomalias como ano imperforado, con fis
tula recto perineo-escrotal y epispadias.

A la exploraci&én fisica, con testis palpable derecho,
epispadias sin definir sexo.

Se efectu8 USG renal la cual fue normal.

Rx. de cadera, con separacifn de pubis.

En su tratamiento quirdrgico, se efectuf cierre prima--
rio de vejiga, plastfia de epispadias, osteotomia y derivaci&n
intestinal {colostomfa), a los 2 meses orquiectomia bilateral
ha cursado con un episodio de infeecifn de vfas urinarias, --
bien manejado, y en la actualidad, con desnutricién de I gra-
do, con control periédico en la consulta externa de pediatria
y cirugia pediatrica;

14



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

PROTOCOLO DE ESTUDIO DE PACIENTES CON:
"EXTROFIA VESICAL Y ANOMALIAS GENITALES ASOCIADAS"

MADRE: EDAD
GESTA
CONSANGUINIDAD
PRODUCTOS PREVIOS CON MALFORMACIONES®
ESTADO DE SALUD DURANTE EL EMBARAZO
CONTROL PRENATAL
INFECCIONES
AMENAZA DE ABORTO
EXPOSICION A RADIACIONES
INGESTA DE MEDICAMENTOS
TIPO DE PARTO: EUTOCICO
DISTOCICO
CESAREA
COMPLICACIONES INMEDIATAS

PRODUCTO: DE TERMINO

PRETERMINO
POSTERMINO
PESO
SEXO
"EXTROFIA VESICAL"
DIAGNOSTICO: INMEDIATO MANEJO QUIRURGICO

ANOMALIAS GENITALES ASOCIADAS

DIFIGQULTAD PARA LA DEFINICION DEL SEXO FENOTIPICO

DETERMINACION DE: CROMATINA SEXUAL CARIOTIFO
RESULTADOS MASCULINO FEMENINO
MANEJO QUIRURGICO DETERMINACION DEL SEXO
COMPLICACIONES MAS FRECUENTES I.V.U.
SEPTICEMIA
LITIASIS
PRONOSTICO
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COMENTARIO

Se revisé la patologfa de Extrofia Vesical, con enfoque
a las alteraciones genitales asociadas, cobservdndose de an-
temano que es un raro padecimiento originado por alteracifn
en el desarrollo embriolégico, sin mecanismo gen&tico.

La frecuencia en la literatura mundial reportada es de
1 caso por 30 000 a 40 000 recién nacidos vivos, en nuestro
hospital, con un promedio de aproximadamente 16 000 nacimien
tos por afo, se encuentra cercano a lo anterior, Tt en - =~
24 000.

Consideramos que es un padecimiento que tiene diversas
facetas que involucran frecuentemente por la misma patologia
de fondo, alteraciones en vias urinarias superiores, en trac
to gastrointestinal, a nivel dseo y muy importante las alte-
raciones genitales las cuales regquieren una valoracifén inte-
gral. .

Se codificaron otras patologfas sin extrofia vesical co
mo Hiperplasia suprarrenal cong&nita y Rifiones Poliquisticos
con el mismo ndmero y por ende equfvocos.

En el primer caso, se presenté desarrolloc incompleto de
genitales externos femeninos, corrchorindose dicho sexo con
la determinacifn de cromatina sexual y cariotipo; Actualmen-
te con plastfa para neofoxmacién de vagina.

En el 20, caso, sin genitales externos masculinos desa-
rrollados, también corrobordndose dicho sexo por cromatina -
sexual y cariotipo, siendo necesario efectuar orquiectomfa -
bilateral ya que son testfculos que nunca van a descender ~--
por ausencia de bolsas escrotales y la tendencia posterior a
malignizarse por mecanismo inmunclégico.

16



CONCLUSIONES

Los objetivos gue se persiquieron fueron incompletos ya
que la codificacién de los casos no es la adecuada.

Concluimos, que la Extrofia Vesical, se asocif a nues--
tros casos a anomalfas genitales, que son determinantes para
la funcién reproductiva y que es necesario en todos los ca--
sos de la determinacifn de cromatina sexual y cariotipo, pa-
ra orientar el manejo quirdrgico en cuanto a determinacifn -
del sexo, ya que ante un sexo indeterminado se debe ser cau-
teloso para la informacifén a los padres y ya teniendo el se~
xo gen&tico-gonadal bien definido, referirles la opcidn del
sexo final y la-funci6n limitada que tendrdn.

Asimismo, el consejo genético que no estd por demds, an
te el riesgo de recurrencia de otro hijo con la misma patolg
gfa, aungue como sabemos no tiene patrSn hereditario.

El manejo hasta el momento en general, no ha guedado a
la deriva en estos pacientes y se mantiene con sus limitacio
nes, en lo gue cabe por su patclogia de fondo y sujetos a re
vigién periédica de su evolucibn, sin prediccifén absoluta.
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