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Extrofia Vesical. Dificil y complicado tratamiento en el campo de la Urologia y Ortopedia.
Vesical exstrophy. Difficult and complicated treatment in the Urology and Orthopaedics sphere.
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RESUMEN

Se presenta una infrecuente malformacion del aparato urogenital de dificil y complicado
tratamiento en la esfera de la Urologia y la Ortopedia. Es necesario comenzar el proceder
quirdrgico de la misma antes de arribar el paciente al afio de edad. Se presentan seis casos
reportados en el Hospital Pediatrico Universitario de Matanzas en los dltimos 38 afios (enero de
1969 al 2007) de los cuales solamente cuatro fueron operados en nuestro servicio por la Técnica
de O'Phelan. De ellos 3 quedaron con incontinencia de orina post-operatoria. Al 4to. paciente se
le realiz6 una urétero sigmoidostomia. Consideramos en nuestra experiencia lo Gtil del uso de
esta técnica y el realizarla en un solo tiempo antes del afio de edad.

DeCS:

EXTROFIA DE LA VEJIGA /cirugia

ANOMALIAS UROGENITALES/cirugia
OSTEOTOMIA/métodos

PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS OPERATIVOS/métodos
HUMANO

RECIEN NACIDO

INTRODUCCION

La incidencia de la extrofia vesical es infrecuente, ocurre en 1 de cada 50 a 60 000 recién
nacidos (1). Es una de las peores anomalias del tractus urogenital, pues conlleva a un
tratamiento quirdrgico por el urdlogo y el ortopédico en varias etapas desde los primeros meses
de vida a épocas cercanas a la adolescencia. Es mas frecuente en varones que en hembras en
relacion 3 a 1. Ha sido observado en gemelares en varias ocasiones.

La misma se produce porque los tejidos de la linea media del cuerpo no se han fusionado (1,2).
La anomalia principal es un desarrollo incompleto de la porcioén inferior de la pared anterior
abdominal y de la vejiga, de modo que la superficie anterior de la pared posterior de la vejiga
esta expuesta. En sitios mas proximales puede haber hernias y otros defectos de la pared
anterior del abdomen. Sin embargo, como sefialara O‘ Phelan, el cirujano ortopédico debe
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intervenir en el tratamiento por la didstasis de la sinfisis pubiana, el ensanchamiento lateral de
los coxales y el consiguiente desplazamiento lateral y rotacion externa de los acetabulos, los

cuales; si no se corrigen, acarrearian una marcha de pato de base amplia y en rotacién externa.

Como la mayoria de los elementos urolégicos estan o son bifidos se puede emprender la
reconstruccion; pero si no se aproxima la sinfisis pubica (3) la reconstruccién urologica acarrea
complicaciones como la formacién de fistulas o infecciones.

METODO

Para la realizacion de este estudio se revisaron las historias clinicas de los pacientes con esta
malformacion congénita atendidos en el Hospital Pediatrico de Matanzas en los ultimos 38 afios
(enero 1969 al 2007) para un total de 6 casos.
De ellos 4 fueron operados, y 2 no, debido a que un caso fallecié por presentar cardiopatia
congénita compleja y el otro decidieron tratarse en otro centro hospitalario.
De los 4 casos operados uno presenté sepsis generalizada en el post-operatorio, otro fue
necesario realizarle Urétero Sigmoidostomia Bilateral con Cistectomia total por el proceder de

Coffey, debido al no cierre de la vejiga extrofica en anteriores operaciones. Lleva mas de 30 afios

operado sin complicaciones.
La variedad de vejiga extroéfica presentada en nuestros pacientes fue completa en 5 casos e

incompleta uno.

Cinco correspondieron al sexo masculino y 1 al femenino; de ellos 5 a la raza blancay 1 a la
negra. Es de sefialar que la técnica quirdrgica descrita originalmente por O‘ Phelan en 1963 y
posteriormente modificada por el mismo y colaboradores (Furnas, Haq y Somers) en 1977 se
realizaba en dos tiempos quirdrgicos; en tanto a nuestros pacientes se les realizé en un solo
tiempo quirdrgico para evitar las complicaciones anestésicas o sépticas.

CASO | HIST VARIEDAD 1RA. COMPLICACION 2DA. 3RA.
CLINICA OPERACION OPERACION OPERACION
Caso| No. 23 Completa | Técnica Dehiscencia Uretero Cierre de Epispadia.
1 vesical sigmoidostomial
O' Phelan bilateral Vivo hace
con vejiga. Tec.Coffey
30 afos.
Caso| No. Completa Paso a
2 1137178 tratarse en
Ciudad de
La Habana.
Caso| No. Completa | Técnica Presento6
3 |124596 O'Phelan
con vejiga sepsis
generalizada
Caso| No. Completa |No operado
4 1183799 y fallece
por
cardiopatia
Caso No. Incompleta] Técnica Anomalia
5 1246399 asociada
O'Phelan duplicidad
con vejiga ureteral
izquierda.
Caso| No. Completa | Técnica
6 |247446 O'Phelan
con vejiga
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Técnica de O' Phelan:

Programese el procedimiento en dos tiempos. En el primero hagase anestesia endotraqueal y
coléquese al paciente en decubito ventral sobre la mesa quirdrgica. En un lado hagase una
incision curva empezando a lo largo de la parte externa de la cresta iliaca posterior, avanzando
hacia abajo a la espina iliaca posteroinferior y virando en direcciéon caudal hasta corta distancia a
lo largo de la articulacién sacro iliaca. Identifiquese el plano aponeurdético entre los musculos
sacro espinal, cuadrado de los lomos y oblicuos del abdomen por dentro y por arriba, y los
musculos glateos por abajo. Despréndanse los musculos gluteos del ilion mediante diseccion
subperidstica y separense hacia fuera para exponer la superficie posterior de la escotadura
ciatica mayor. Despréndanse las partes blandas que se insertan en la cresta iliaca y en la epifisis
cartilaginosa, para exponer todo el ancho antero posterior del ilion.

Limpiese entonces la superficie interna de la pelvis hasta la escotadura ciatica, identifiquese la
misma y coléquese en ella con sumo cuidado un separador romo para hacer contrapresion
durante la osteotomia y para que no se lesionen los elementos vasculos nerviosos. Ahora con un
pequefio oste6tomo, hagase una osteotomia vertical unos 2.5 cm por fuera de la articulacion
sacro iliaca, desde la cresta iliaca hasta la escotadura ciatica. Dividase el hueso por completo,
incluyendo ambas cortezas, y con un separador para huesos o laminas separense los
fragmentos. Si no se seccionan las dos cortezas la deformidad recidiva. Ahora procédase de la
misma manera en el otro lado. Una vez osteotomizados los dos lados manipulese con fuerza la
pelvis presionando en direccion medial y anterior en ambos lados a los efectos de aproximar las
ramas del pubis.

Al cabo de una semana, hagase el segundo tiempo de la operacion con la colaboraciéon de un
cirujano urolégico. Coloquese en decubito dorsal y preparese de manera conveniente el campo
quirdrgico; identifiguense cuidadosamente los elementos vesicales y uretrales anémalos. Una
vez que estos elementos estan listos para emprender la reconstruccion, expéngase la sinfisis
pubiana y las ramas del pubis mediante diseccién subperiéstica y subpericondral. Aproximese la
sinfisis del pubis empujando la pelvis hacia adentro desde ambos lados. Rodéese cada rama
pubiana superior con una gruesa asa de alambre y ajUstese cada asa; después coléquese un
tercer alambre a través de cada una de las dos primeras asas, y con la sinfisis aproximada
ténsese como corresponda este alambre. Una vez que el urélogo ha reparado los tejidos
genitourinarios y la pared abdominal, coléquese inmediatamente una espica de yeso bilateral
bien moldeada, con las caderas en rotacion neutra para que los elementos 6seos y blandos
queden lo mas aproximados que se pueda por delante.

El yeso se usa hasta que hay pruebas radiograficas inequivocas de que las osteotomias han
soldado con hueso maduro solido. Para esto pueden transcurrir 10 6 16 semanas. Después se
saca el yeso y se aplica un pequerio sostén o férula pelviana para que el paciente pueda
caminar. Una vez que el nifio camina por un breve tiempo se deben sacar las asas de alambre
que se usaron para fijar la sinfisis pubiana, porque de lo contrario podrian erosionar el hueso y
violar la uretra; estos alambres se pueden sacar al hacer el examen de control cistoscdopico.
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DISCUSION

La extrofia vesical puede presentarse en dos variedades, (1,4,5) incompleta cuando existe la
fisura en la parte inferior de la vejiga. De nuestra serie de 6 casos solo tuvimos uno; en ésta el
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defecto de la pared abdominal es relativamente ligero y la protusiéon de la pared vesical es
escasa.

La variedad completa es la mas frecuente de ambas, aqui existe una considerable protrusion de
la pared posterior de la vejiga; ésta se muestra roja, sangra facilmente y es dolorosa al tacto, el
pubis se encuentra separado también y existe epispadia generalmente pubica; este tipo de
extrofia ocurrié en 5 pacientes de nuestros casos.

Raramente esta malformacién se encuentra complicada con apertura intestinal en el area de la
misma, reportandose en una de cada 100 000 recién nacidos y es el resultado de la ruptura de la
membrana cloacal con exposicion de la misma antes de ocurrir la diferenciacion, pueden coexistir
junto a estas congenitopatias, malformaciones de los musculos rectos; sus aponeurosis,
ocurriendo hernias inguinales como antes hemos referido.

Las anomalias genitales casi siempre acompafan a la extrofia, pene rudimentario; epispadico (6)
esfinter uretral incompleto, pudiendo observarse el piso de la uretra posterior, el veru méntanum
y las paredes laterales de la glandula prostatica. El escroto es mas pequefio de lo normal y
puede estar hendido asociado 0 no a ausencia testicular por criptorquidia en mayor frecuencia.
En las mujeres las lesiones genitales son similares, pudiendo estar el clitoris y los labios menores
separados. Numerosos autores reportan la existencia de otras anomalias como duplicaciones
ureterales (1 caso de nuestra serie lo presentaba), aplasia ureteral o uretral, doble pene, etc.
Anomalias congénitas no urogenitales coexisten también asociadas a esta enfermedad, en
ocasiones éstas pueden ser: malformaciones 6seas, fistulas vaginorectales, Sindrome de
Opitz,(7) Epidermolisis Bulosa (8) y Sindrome de Abdomen en Batracio que en nuestros seis
casos no existieron.

El diagndstico de esta afeccion es facilmente hecho por la inspeccion.

El tratamiento va encaminado al cierre de la pared anterior del abdomen y de la vejiga previa
osteotomia bilateral iliaca con cierre de la sinfisis pubica por el cirujano ortopédico en el mismo
acto operatorio, la técnica utilizada sobre la pelvis 0sea es la preconizada por O‘ Phelan (2) en
1963, y mas tarde en 1977 modifico su técnica de alambrado debido a que la descrita en afios
anteriores el alambre tendia a romperse o abrirse paso a través de las ramas pubianas; una vez
reducida y fijada la sinfisis se procede a reconstruir los elementos uroldgicos de la vejiga sin que
queden demasiado tensas las partes blandas. Una vez terminado el acto quirdrgico se coloca una
espica de yeso bilateral, con las caderas en rotacion neutra para que los elementos 6seos y
blandos queden aproximados.

En las Ultimas décadas (9-12) se puede constatar en los reportes de la literatura mundial los
criterios de realizar precozmente el tratamiento quirdrgico antes del ler. afio de edad y, en
especial, en los primeros meses de recién nacido, asi como el tratar de resolver en un solo acto
operatorio el cierre de la pelvis 6sea, el complejo extrofia epispadia, asi como en los casos que
existiera el Reflujo. (16-20)

En ocasiones no se puede realizar el cierre total de la vejiga o crear una vejiga de capacidad
adecuada, por lo cual es necesario efectuar la urétero-sigmoidostomia u otro proceder derivativo
(21-22), como es la ampliacion de la capacidad vesical con Intestino Delgado. En el primer caso
operado de nuestra serie fue necesario utilizar este proceder referido a Intestino Grueso,
estando el paciente con una adecuada calidad de vida a los 30 afios de operado. Uno de los
problemas mas cruciales en el tratamiento quirdrgico de esta malformacién es la continencia de
orina. Tres de los cuatro pacientes operados quedaron con incontinencia.

El tratamiento quirdrgico debe realizarse como Unica via de solucion de esta malformacion y
como prevencion de fatales consecuencias entre ellas el Carcinoma Epidermoide o el
Adenocarcinoma de vejiga. (13-5)
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SUMMARY

We present a case of an infrequent bad formation of the urogenital tract of difficult and
complicated treatment in the Urology and Orthopaedics sphere. It is necessary to begin its
surgical procedure before the patient arrives to the age of one year. We present 6 cases,
reported during the last 38 years (from January 1969 to January 2007) at Matanzas Paediatric
Hospital; only 4 of them were operated in our service using the O~ Phelan technique. 3 of the
patients presented a post-surgery urinary incontinence. The 4 th patient was object of a ureteral
sigmoidostomy. In our study we assessed the utility of this technique and of its realization at a
time before the children are one year old.
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