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ANTECEDENTES HISTORICOS 

Aunque deben de haberse producido extrofias de vejJ.ga, -

desde muy antiguo, se dispone en la actualidad de poca comu­

nicaci6n 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 descripción anatómica adecuada fue la de ~~T 

citada con detalle por CONELL en 1901 (2,3). 

Las primeras tentativas de tratamiento fueron paliativas, 

se coloc6 un inteatino de plata sobre la extrofia vesical, -

para protegerla y recoger la orina; esta medida fue efectuu­

da a finales del siglo XVIII y atribuida a JURINE DE GENOVA 

(CONELL 1901). 

Hoy en d!a adn He disponen de dispositivos similares con 

un reservorio colector. (1). 

CHAUSSIER en 1811, aplic6 el término "ExtrOfica'' a la -­

malformación• (CONELL 1901). 

HAMILTON en 1935, public6 el primer caso de una mujer en 

América con extrofia vesical, que hab!a sido asistida de pa~ 

to de un niño mediante cesarea en 1787, por el Dr. MATHER de 

la ciudad de Hartford. (1). 

' LLOYD en 1851 y SIMON al año siguiente, efectuaron los -

primeros intentos de trasplantar los ureteros en el colon de 
pacientes extr6ficos sin sobrevivencia. 

MAYDL en 1894 efectu6 dos trasplantes con éxito de todo 

el trigono en el colon sigmoide. (2,3,11). 



ETIOLOGIA 

Bl 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 detrás. (3,12) 

En el seno urogenital primitivo pueden distinguirse 3 

porciones: 

1) La parte más superior y voluminosa, la vejiga, la cual en 

un principio se continua con la alantoides, pero cuando -

ésta Cil.tirna se oblitera, el vértice de la vejiga queda -­

unido con el ombligo por un grueso cordón fibroso, el ur.!!_ 
co. 

2) Un conducto bastante estrecho, la porción pelviana del S.!:_ 

no urogenital, que en el var6n dá origen a las porciones 

prostática y membranosa de la uretra. 

3) El seno urogenital definitiva, también llamado porci6n f! 

lica del seno urogenital aplanado en sentido lateral y s~ 

parado del exterior por la membrana urogenital, que dif i~ 

re mucho en ambos sexos. (12). 

PATOGENIA 

La extrofia de la vejiga resulta de una falla de las cé­

lulas mesenquimatosas 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 inducci6n y contacto, impi- -

diendo la formación de los masculos 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 comunicación 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 suprapabica en la pared abdominal entre la vejiga 

y el exterior. Los huesos prtbicos estan unidos y no hay -­

epispadias. El proceso es raro y se cura facilmente media~ 

te cierre simple del defecto. 

- La Extrofia vesical Completa, es el tipo más frecuente de 

la anomal1a; el epispadias completo, la separación de la -

s1nf isis pabica y la exposición y protusi6n 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, volviándose de color gris perla y me­

nos sensible mas adelante, ya que el normal epitelio de tra~ 

sici6n es reemplazado de forma gradual por epitelio escamoso 

estratificado, 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 más corto que en caso co~ 

trario. Ocasionalmente el defecto se extiende dentro de la -

pared supraumbilical el conducto vitelino se prolapsa y exi~ 

te un saco recubierto de amnios encima. (12). Los rebordes -

laterales del defecto son formados por los bordes mediales -

de los mGsculos rectos del abdomen por encima y por las su-



perficies sinfisiarias de los·huesos pGbicos por abajo. (11, 

12). 

GLENISTER (1958). Asevera que no existe ausencia de la -

pared infraumbilical 6 de la pared vesical anterior en la e~ 

trofia, sino una falta de fusi6n en la línea media. (2,3). 

DIAGNOSTICO 

Se efectda mediante la sola inspecciOn y debe ser al na­

cimiento ya que es prioritario su manejo inicial, hay falta 

de pared abdominal y extrofia vesical, pudiéndose efectuar 

valoraci6n urodin4mica, para revelar las posibles anomalías 

de vías urinarias altas, aunque es un riesgo para daño al 

tracto urinario superior y/o empeoran el desarrollo de la c~ 

pacidad vesical. (3,15) 

CUADRO CLINICO 

El paciente huele mal y corno consecuencia tiene que re-­

nunciar a la vida en sociedad. Se aprecia una característica 

marcha anadina que ha sido atribuida a la sínfisis pdbica -­

abierta que USON y colaboradores atribuyen a la sensibilidad 

de la mucosa vesical al contacto del pañal. (3,17) 

INCIDENCIA Y RECURRENCIA 

La proporci6n es de uno en la mujer por dos en el hoJ}lhre. 

En la Ciudad de Néxico uno en cada 35 000 reci~n 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 extrÓfico en la familia está au­

mentado; se conocen casos en gemelos afectados. (3) 



AliOMALIAS ASOCIADAS. 

Falta de descenso testicular y hernias inguinales fre-­

cuentes en los varones. En las herrhras puede verse duplica-­

ci6n del uretero y de la vagina. 

La duplicaci6n ureteral es frecuente, el ano puede ser -

imperforado 6 estenoSado 6 con fistula rectovaginal. Anoma--

11as vertebrales, espina bífida, luxación congénita de cade­

ra y pie zambo. (12,3). 

COl'.PLICACllONBS 

Infección de v1as urinarias, septicemia y litiasis vesi-

cal. 

DIAGNOSTJiOO DIFERENCIAL 

Con extrofia de la cloaca, paersistencia del uraco, ex-­

trofia de v1sceras abdominales y síndrome 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 años, éste rn~todo, con 

sus modificaciones fué el tratamiento de elección. Duran­

te este periodo se hicieron esfuerzos por diseñar opera-­

cienes para evitar tres principales problemas: Rezumamie~ 

'to, obstrucción e infección ascendente; En 1954 LEADBE- -

TTER y CLARKE combinaron este procedimiento con la tunel! 

zaci6n del uréter a través de la pared intestinal durante 

un corto trecho, para prevenir el reflujo y es el m~todo 

de elección hoy en d1a (4,S,6,7). 



B) Reconstrucci6n Plástica.- El objetivo de la reparación -­

completa del defecto con un tracto urinario inferior fun­

cional y continente, ha sido buscado durante años. 

YOUNG en 1942 intervino con éxito, cerrando la vejiga, r~ 

construyendo la pared del tronco y creando una uretra coE 

tinente con una serie de operaciones. WILLIAMS y SAVAGE, 

llegaron a la conclusión 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 antibiótico y vaselina, además de fototerapia 

el~ctrica, en pacientes en que la operación es retrasada. 

(15). 

De hecho, la Continencia es la principal meta en el - -

tratamiento de pacientes con extrofia vesical y·e1 pronósti­

co es a largo plazo. Actualmente se han efectuado diversos -

procedimientos como; la genitoplast!a y la inyección de col! 

gena periuretral en la reconstrucción del cuello de la veji­

ga, siendo efectivos para incrementar la resistencia a la s~ 

lida y la capacidad de la vejiga, mejorando la continencia -

y disminuyendo la necesidad de aumento posterior de la veji­

ga. (15) 

La reconstrucción selectiva hecha por vaciamiento y/o c~ 

teterizaci6n uretral intermitente, requiere del procedimien­

to de Mitrofanoff para facilitar la cateterizaci6n y no re-­

querir de cirug!a de cuello posterior (5) • 

El cierre temprano del intervalo continente y una buena 

técnica en la reconstrucción del cuello de la vejiga, puede 

ser satisfactorio en pacientes con tracto urinario superior 

normal y controlados, ya que muchos pacientes son continen--



tes con adecuada cateterización intermitente, algunos desa-­

rrollan c4lculos en el reservorio urinario continente; post~ 

riormente se les efectGa una evaluaci6n urodinámica, cista-­

grama y prueba del §cido dimercaptosuccinico, para definir -

parámetros de función del tracto-urinario inferior, siendo -

esto un riesgo, pudiendo dañar al tracto urinario superior -

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

Se ha reportado en pacientes tratados con ureterosigmoi­

dostom1a, acidosis, dilatación del tracto urinario y más ra­

ramente hicalemia y pielonefritis. (17). Eh el defecto pélvi­

co, el cierre de la diástasis pabica es mejor efectuándose -

osteotom1as ilíacas bilaterales de la rama superior del hue­

so p<ibico, en niños mayores se realiza por fractura de la r~ 

ma inferior, la vejiga ya es cerrada y se inserta en la may2 

r1a de los casos la vejiga extr6f ica de plata en la profund! 

dad de la pelvis. (17). 

MORTALIDAD Y PRONOSTICO 

La mayoria de los pacientes con extrofia vesical intrat~ 

dos tnorirán de pielonefritis ascendente, el SO\ no sobreviv,! 

rán m§.s allá de los primeros años de vida y el 33\ vivir&n -

más allá de los 10 años. (3). 

CAMPBELL en 1963 reporto un paciente que vivió 30 años y 

CONELL en 1901 report6 tres que vivieron cerca de los 70 - -

años. La esperanza de vida de los pacientes tratados por ex­

trofia vesical es aan inferior al nivel deseado, pero cierto 

namero de ellos viven con buen estado cerca de 30 años o más 

despuás de haber sido intervenidos. (6,11). 

Las potencialidades de malignizaci6n de la vejiga extr6-

fica parecen ser mayores que las de la vejiga normal. 

En 1956 WATTENBERG y Cols. comunicaron 39 casos de carc! 

7 



noma. En la cltnica mayo en 1940, hubo un 4% de 170 casos o~ 

servados y son más frecuentes que metastatizan menos que las 

lesiones equivalentes de la vejiga normal. (9,10). 

PRONOSTICO PARA EL EMBARAZO 

Cierto narnero de mujeres con extrofia de vejiga han dado 

a luz. 

En 1934 RANDALL Y HAROWICK, recopilaron de 33 niños de -

madres con extrofia vesical, 25 de los cuales nacieron vivos 

y e muertos, 6 de los cuales fueron mediante cesarea y 27 v~ 

ginales, en estas pacientes casi siempre se produce un pro-­

lapso uterino después del parto. (3,11). 



PLllll!'BlllUJm DEL PROBLBMA 

Sabemos que la extrofia vesical es y debe ser diagnosti­

cada al nacimiento, valorar anomalías asociadas y efectuar -

un manejo quirQrgico lo más inmediato posible, para evitar -

1as complicaciones más frecuentes como infecci6n de v1as ur! 

narias y septicemia, son las prioridades en su manejo. 

Pretendernos dirigirnos al aspecto genético, muchas veces 

poco valorado, pero que muchas veces nos pone en problemas 

en cuanto a la determinaci6n del sexo, ya que muchas de las­

veces es indistinguible fenotípicamente por la exploraci6n f ! 
sica, ,y que requiere efectuar cromatina sexual y cariotipo; y 

así comunicar a los padres el sexo de su hijo, inclusive el -

opcional principalmente en pacientes genot!picamente masculi­

nos y que cursan con genitales externos hipoplásicos 6 agen6-

sicos, teni~ndoseles que efectuar la orquiectorn!a bilateral -

y/o plastia, para funcionar en lo más posible como individuos 

femeninos en su vida sexual posterior. 

9 



O B J E T I V O S 

Determinar la frecuencia de Anomal!as Genitales Asocia­

das a la patolog!a "Extrofia Vesical 11
• 

Que manejo quirargico para dichas anornal!as debe efec-­

tuarse ya sea para la determinación del sexo opcional 6 para 

una evolución más satisfactoria de su vida sexual posterior 

y as1 corroborar mediante determinación de cromatina sexual 

y cariotipo casos de sexo indeterminado. 

10 



MATERIAL Y METODOS 

Se revisaron en los archivos cl!nicos, los expedientes 

con codificaci6n 753.5 correspondiente a Extrofia vesical -

en los años comprendidos de enero de 1991 a diciembre de --

1993, de los servicios de Neonatolog!a y Pediatría M~dica, 

del Hospital General Regional No. 36 del Centro M~dico Na-­

cional, General de Divisi6n "Manuel Avila Camacho", del In.! 

tituto Mexicano del Seguro Social de Puebla, Pue. 

Encontrándose 6nicamente dos casos, ya que dicha pato­

logía es rara y enfocánda\Os principalmente al aspecto de -­

las anomalías genitales asociadas, las cuales sí son fre- -

cuentes. A continuaci6n se describen en base a la hoja de -

recolecci6n de datos efectuada. 

11 ' 



MATERIAL Y.METODOS 

DESCRIPCION DE LOS CASOS. 

CASO l 

Preescolar femenino de 4 años de edad, hija de madre -­

añosa 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 polivitam!nicos y exposici6n 

a radiaciones en el 2° trimestre, obtenida por cesarea por -­

multiparidad y madre añosa, sin complicaciones inmediatas ap~ 

rentes; producto eutr6fico de término, con genitales externos 

femeninos incompletos, visualizandose introito vaginal y mi-­

tad inferior de labios mayores, sin efectuarse genitografta, 

pero refiriéndose agenesia de vagina, por lo que se requiri6 

de determinación de cromatina sexual y cariotipo, report~ndo­

se positiv~ y 46 XX respectivamente. 

Se efectuó USG renal para determinar anomal!as del traE 

to urinario superior, frecuentes, encontr~ndose crecimiento -

del riñ6n derecho y probables lobulaciones fetales, pero con 

buen drenaje ureteral. 

Respecto a su tratamiento quirúrgico, se efectuó plas-­

t!a vesical a los 11 d!as de VEU; a los 6 meses osteotom!a t! 

po salter por di~stasis pubiana, a los 2 años retiro de mate­

rial de osteos!ntesis: a los 4 años se efectda reservorio - -

ileal continente, y presenta litiasis vesical, por lo que se 

efectda bolsa continente (indiana pounch) y utilización de v~ 

jiga para ñeoformaci6n de vagina. Ha cursado con infección de 

v!as urinarias en 3 ocasiones, que ha requerido manejo anti-­

bi6tico enérgico con amikacina y cefotaxima y ambulatoriamen­

te con trirnetroprim/sulfametoxazol. 

12 



La paciente ha requerido hospitalizaci6n en 6 ocasiones 

debido a las cirug!as principalmente, infecciones intercurren 

tes de v!as urinarias, hemotransfusión en una ocasi6n, nutri­

ción parenteral en 2 ocasiones as! como dieta elemental vivo­

nex, debido a trastornos gastrointestinales por patolog1a de 

fondo y por lo anterior con desnutrición de segundo grado ti­

po marasmático. 

Actualmente en control con uroloq!a por la consulta ex­

terna y evolución moderadamente adecuada, según su patolog!a. 

13 



CASO 

Lactante de 8 meses de edad, con sexo indeterminado al 

nacimiento, de padres en edad de procreaci6n adecuada, madre 

multigesta (V), sin datos de consanguinidad, ni productos -­

previos con malformaciones, embarazo normoevolutivo, sin ªºE 

trol prenatal adecuado, no ingesta de medicamentos, ni expo­

sici6n a radiaciones, obtenido de parto eut6cico, sin cornpl! 

caciones aparentes inmediatas, de 38 semanas de edad gesta-­

cional, hipotr6fico de 2 Kg. y sexo indeterminado aparente -

al nacimiento, lo cual requiri6 determinaci6n de cromatina -

sexual siendo ésta negativa y cariotipo 46 XY. 

se acompañ6 de anomalias como ano irnperforado, con f!~ 

tula recto perineo-escrotal y epispadias. 

A la exploraci6n f1sica, con testis palpable derecho, 

epispadias .sin definir sexo. 

se efectu6 USG renal la cual fue normal. 

Rx. de cadera, con separaci6n de pubis. 

En su tratamiento quirQrgico, se efectu6 cierre prima-­

ria de vejiga, plast!a de epispadias, osteotorn!a y derivaci6n 

intestinal (colostorn!a), a los 2 meses orquiectorn!a bilateral 

ha cursado con un episodio de infecci6n de v!as urinarias, -­

bien manejado, y en la actualidad, con desnutrici6n de I gra• 

do, con control peri6dico en la consulta externa de pediatria 

y cirug!a pedi~trica. 



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS 

PROTOCOLO DE ESTUDIO DE PACIENTES CON: 
"EXT.ROFIA VESICAL Y ANOMALIAS GENITALES ASOCIADAS 11 

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 -------­
COilPLICACIONES INMEDIATAS -------

PRODUCTO: DE TERMINO -------­

PRETERMINO -------­

POSTERMINO --------

PESO ---------­

SEXO ----------
11 EXTROFIA VESICAL" 

DIAGNOSTICO: INMEDIATO MANEJO ___ QUIRURGICO 

ANOMALIAS GENITALES ASOCIADAS ---------------­
DIFICULTAD PARA LA DEFINICION DEL SEXO FENOTIPICO ------

DETERMINACION DE: CRO~.ATINA SEXUAL 

RESULTADOS ------ MASCULINO 

CARIOTIPO ----­

FEMENINO -----
MANEJO QUIRURGICO DETERMINACION DEL SEXO -------
COMPLICACIONES MAS FRECUENTES r.v.u. 

~~~i!~~~IA -----
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COllllllTJUUO 

Se revis6 la patolog!a de Ex.trofia vesical, con enfoque 
a las alteraciones genitales asociadas, observándose de an­

temano que es un raro padecimiento originado por alteraci6n 
en el desarrollo embrio16gico, sin mecanismo genético. 

La frecuencia en la literatura mundial reportada es de 

caso por 30 000 a 40 000 recién nacidos vivos, en nuestro 

hospital, con un promedio de aproximadamente 16 000 nacimie~ 

tos por año, se encuentra cercano a lo anterior, 1 en -

24 ººº. 
Consideramos que es un padecimiento que tiene diversas 

facetas que involucran frecuentemente por la misma patolog!a 

de fondo, alteraciones en vias urinarias superiores, en tra~ 

to gastrointestinal, a nivel 6seo y muy importante las alte­

raciones genitales las cuales requieren una valoración inte­

gral. 

Se codificaron otras patologías sin extrofia vesical c~ 

mo Hiperplasia suprarrenal cong~nita y Riñones Poliqu!sticos 

con el mismo namero y por ende equ!vocos. 

En el primer caso, se presentó desarrollo incompleto de 

genitales externos femeninos, corrobor4ndose dicho sexo con 

la determinación de cromatina sexual y cariotipo; Actualmen­

te con plastia para neoformaci6n de vagina. 

En el 2o. caso, sin genitales externos masculinos desa­

rrollados, tambi~n corroborándose dicho sexo por cromatina -

sexual y cariotipo, siendo necesario efectuar orquiectom1a -

bilateral ya que son testículos que nunca van a descender -­

por ausencia de bolsas escrotales y la tendencia posterior a 

malignizarse por mecanismo inmunológico. 
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CONCLUSIONES 

Los objetivos que se persiguieron fueron incompletos ya 

que la Codificaci6n de los casos no es la adecuada. 

Concluimos, que la Extrofia Vesical, se asocio a nues-­

tros casos a anomalías genitales, que son determinantes para 

la funci6n reproductiva y que es necesario en todos los ca-­

sos de la deterrninaci6n de cromatina sexual y cariotipo, pa­
ra orientar el manejo quirGrgico en cuanto a determinaci6n -

del sexo, ya que ante un sexo indeterminado se debe ser cau­

teloso para la informaci6n a los padres y ya teniendo el se­

xo gen~tico-gonadal bien definido, referirles la opci6n del 

sexo final y la·f11nci6n limitada que tendr.1n. 

Asimismo, el consejo gen~tico que no est4 por demás, a~ 

te el riesgo de recurrencia de otro hijo con la misma patol2 

g!a, aunque como sabemos no tiene patrón hereditario. 

El manejo hasta el momento en general, no ha quedado a 

la deriva en estos pacientes y se ~ntiene con sus limitaci2 

nes, en lo que cabe por su patolog!a de fondo y sujetos a r~ 

visi6n periódica de su evoluci6n, sin predicci6n absoluta. 
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