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CASOS CLÍNICOS

EXTROFIA VESICAL EN UN NEONATO Y SU RELACIÓN 
CON OTRAS MALFORMACIONES CONGÉNITAS

Bladder exstrophy in a newborn and its relationship with other congenital defects. 

Karina Rodríguez Romero,1 Sergio Vélez.2

   
1Médico Residente de tercer año del Postgrado de Pediatría, Universidad Nacional Autónoma de Honduras, Tegucigalpa, Honduras.

2Cirujano pediatra, Instituto Hondureño de Seguridad Social, Tegucigalpa, Honduras.

RESUMEN. Antecedentes: La extrofia vesical una entidad rara que ocurre en 1:10-50,000 niño, es un defecto grave del cierre de la pared 
abdominal  fetal,  el espectro del defecto va  desde la epispadia hasta la extrofia de cloaca. Caso clínico: Recién nacido masculino que 
presenta hernia inguino-escrotal y agenesia del dedo pulgar izquierdo, se le realizó ultrasonido de abdomen, encontrándose agenesia renal 
derecha y diástasis congénita del hueso púbico, mostrando además la ecocardiografía cardiopatía cianótica congénita con doble cámara de 
salida de ventrículo derecho, comunicación interventricular perimenbranosa subaórtica, estenosis leve de válvula pulmonar y comunicación 
interauricular tipo ostium secundum. El abordaje fue multidisciplinario y se realizó intervención quirúrgica de la extrofia vesical a los 42 días de 
edad. Conclusión: en la actualidad, con el progreso de la tectonología, la mayoría de malformaciones congénitas pueden ser diagnosticadas 
en el periodo prenatal, de ahí la necesidad del control prenatal, que los ultrasonidos sean realizados por personal calificado, o la incorporación 
de otras pruebas precisas, como la α-fetoproteína.  La reparación de la extrofia vesical requiere experiencia para disminuir la alta morbi-
mortalidad neotal asociada a esta causa, pero hay que considerar también, que se puede acompañar de otras malformaciones internas, por 
lo que se requiere evaluación multidisplinaria de estos pacientes para su detección y manejo oportuno. A continuación se describe el segundo 
caso reportado en la literatura hondureña de extrofia vesical.
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INTRODUCCIÓN

La extrofia vesical (EV) es un defecto grave del cierre de la 
pared abdominal fetal  que forma parte del espectro de defectos de 
cierre de la pared abdominal, que van desde epispadias hasta la 
más compleja extrofia de cloaca, que se presenta en 1/10-50,000 
neonatos, con relación masculino-femenino 2.2-6:1.1-5 La teoría 
generalmente aceptada es que la EV se produce en las primeras 
8 semanas de embarazo por la migración mesodérmica anómala 
producida por desarrollo excesivo de la membrana cloacal anómala 
que evita la migración medial del tejido mesenquimatoso que daría 
paso al desarrollo de la parte inferior de la pared abdominal y de los 
canales anorrectal y urogenital y cuyo grado de severidad determi-
na la variante del complejo resultante de extrofia-epispadias, así, 
a más temprana ocurrencia del defecto, mayor severidad, como el 
caso de la extrofia cloacal; la extrofia vesical clásica induce al 50% 
de los casos con este complejo.2,6

Este tipo de malformación induce alto riesgo de mortali-
dad neonatal, una vez establecida la sospecha por elevación de 
α-fetoproteína en suero materno, en todos los casos es posible el 
diagnóstico prenatal por ultrasonido mediante la identificación de 
ausencia de llenado vesical en exploraciones seriadas, cordón um-
bilical de implantación baja y genitales externos que no parecen 
normales y generalmente función renal normal.7 El tratamiento es 
quirúrgico, aunque no hay acuerdo sobre un estándar;7 este gene-

ralmente se realiza en etapas, la inicial (Sweeter & cols, 1952) con-
siste en cierre vesical, abdominal y uretral posterior así como, cierre 
de la sínfisis púbica por el cirujano ortopédico en el mismo acto ope-
ratorio; con reparación posterior de epispadia entre los 6 meses a 1 
año de edad, la reconstrucción del cuello vesical y procedimientos 
antirreflujo se realizan a los 4-5 años.4,7,8 

Se presenta este caso para concientizar a los médicos en ge-
neral del problema, principalmente a los gineco-obstetra, pediatras 
y/o neonatalogos, que son los que tienen el contacto primario con 
los recién nacidos, para  que dentro de su evaluación, se enfoquen 
en descartar malformaciones congénitas, y ante cualquier defecto 
detectado, indiquen los estudios pertinentes, evaluación y manejo 
multidisplinario, para descartar la posible asociación con otras mal-
formaciones. 

CASO CLÍNICO

Neonato masculino con múltiples malformaciones al examen 
físico, hijo de madre de 26 años de edad, primigesta, alfabeta, ama 
de casa, sin antecedentes personales patológicos, tipo y Rh O+, 
asistió a nueve controles prenatales, con parto vaginal a las 41 se-
manas de gestación según fecha de última menstruación, sin anor-
malidad reportada en dos ultrasonidos de control prenatal.

El parto ocurrió sin complicaciones encontrándose líquido am-
niótico claro, con peso al nacer de 2500 g, talla 47.5 cm, perímetro 
cefálico: 31.5cm, APGAR  de 8 al minuto y de 9 al quinto minuto 
con tipo y Rh O-. Al nacer se realiza diagnóstico de extrofia vesical 
(Figura 1), hernia inguino-escrotal y agenesia del dedo pulgar iz-
quierdo, agregándose con el estudio ultrasonográfico de abdomen 
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total; agenesia renal derecha y diástasis congénita de pubis, mos-
trando además en la ecocardiografía cardiopatía cianótica congé-
nita con doble cámara de salida de ventrículo derecho (CCCVD), 
comunicación interventricular perimenbranosa subaórtica (CIPSA), 
estenosis leve de válvula pulmonar y comunicación interauricular 
tipo ostium secundum. El abordaje fue multidisciplinario y se realizó 
intervención quirúrgica de la extrofia vesical a los 42 días de edad, 
sin complicaciones (Figura 2); pero falleció a los 8 meses de vida 
posterior a la cirugía cardiaca. 

DISCUSIÓN

El diagnóstico de extrofia vesical se realiza antes del nacimien-
to una vez establecida la sospecha de malformación fetal por de-
terminación de α-fetoproteína;5 de lo contrario la tasa de detección 
ultrasonográfica es de alrededor de 32%,5 en el hospital donde se 
atendió al paciente objeto de este artículo, no se realiza determi-
nación de rutina de α-fetoproteína en el embarazo, lo que explica 
los dos ultrasonidos prenatales negativos; en el caso presentado el 
diagnóstico se realizó al nacimiento.

El recién nacido con extrofia vesical clásica es por lo demás 
sano, con función renal normal en quien se indica cierre primario 
en las primeras 48 horas después del nacimiento, en este caso se 
encuentra asociado con hernia inguino-escrotal, que ha sido repor-
tado como hallazgo en 81.8% de los casos de sexo masculino y 
10.5% de sexo femenino, así como, con diástasis púbica.2 Entre 
las malformaciones asociadas están las malformaciones cardíacas 
como: cardiopatía congénita cianótica de doble cámara de salida en 
ventrículo derecho, comunicación interventricular perimenbranosa 
subaórtica, estenosis leve de válvula pulmonar y comunicación in-
terauricular tipo ostium secundum, reducción de miembros, como el 
caso presentado en el que se identificó agenesia del dedo pulgar, 
la agenesia renal derecha, la cual es una asociación relativamente 
poco frecuente y otras menos frecuentes o aisladas como las obser-
vadas en este paciente1 se recomienda incluir en la consejería de 
los padres el número de cirugías postnatales necesarias y resulta-
dos a largo plazo en estos niños,9 además del riesgo de recurrencia, 
que se estima en 1/100, con riesgo de recurrencia en la descenden-
cia en un individuo con extrofia vesical de 1/70, lo que es 500 veces 
mayor que en la población general.2

El cierre vesical con o sin osteotomía en etapa de recién na-
cido es el tratamiento inicial,4,7,8 tal como se realizó en el caso que 
se reporta, la técnica utilizada sobre la pelvis ósea es la preconi-
zada por O‘Phelan.10 Posteriormente se procede a la creación de 
mecanismos urinarios de continencia por reconstrucción del cuello 
vesical y reimplante, indicado aproximadamente a los dos o tres 
años, que es cuando se alcanza la madurez fisiológica y se ad-
quiere continencia urinaria, la última fase de la corrección quirúrgica 
consiste en realizar plastía de elongación de cuerpos cavernosos 
y de la uretra en el sexo masculino; esta puede acompañarse de 
cistoplastía de aumento y de osteotomía anterior, según las condi-
ciones clínicas del paciente. A pesar de que la derivación urinaria 
con o sin mecanismo de continencia ha sido descrita ampliamente, 
hay controversia sobre el balance de riesgo-beneficio de esta deci-
sión terapéutica ya que conlleva a exponer al paciente a una serie 
de complicaciones ajenas a la compleja malformación presente.3

El abordaje del paciente fue multidisciplinario por cirujano pedia-
tra, ortopeda pediatra, cardiólogo y neonatólogo, no se presentaron 
dificultades técnicas ni complicaciones al momento de la cirugía para 
la corrección de la extrofia vesical. Alrededor de 2/3 de los pacientes 
que reciben tratamiento quirúrgico temprano y con las medidas de 
sostén adecuadas; mueren antes de los 21 años por diferentes com-
plicaciones, en pacientes que no reciben ningún tipo de tratamiento, 
el pronóstico es sombrío a muy temprana edad. En este caso el pa-
ciente falleció a los 8 meses de vida posterior a la cirugía cardiaca.

Figura No 2. Después de la Cirugía. La imagen muestra el resultado del cierre de pared 
anterior de abdomen previa osteotomía bilateral ilíaca con cierre de la sínfisis púbica.
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Figura No 1. Extrofia de vejiga (flecha) Antes de la cirugía.
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ABSTRACT. Background: Bladder exstrophy is very rare and occurs in 1/10-50,000 children; is a serious defect of the fetal abdominal wall 
closure, the defect spectrum ranging from epispadias to exstrophy of cloaca. Case Review: male newborn with inguinoscrotal hernia and left 
thumb agenesis; abdomen ultrasound was done finding right renal agenesia and congenital diastasis of the pubic bone; echocardiography 
showed cyanotic congenital disease with right ventricular two-chamber outflow, subaortic perimembranous ventricular septal defect, mild 
pulmonary valve stenosis and auricular septal defect ostium secundum type. The approach was multidisciplinary and surgical intervention of 
the bladder exstrophy was performed at 42 days of age. Conclusions: today, with the progress of the technology, most birth defects can be 
diagnosed in the prenatal period, hence the need for prenatal control, ultrasound to be performed by qualified personnel, or the incorporation 
of other specific evidence, such as α-fetoprotein. Bladder exstrophy repair requires experience to reduce the high newborn morbidity and 
mortality associated to this disease, but we have to remember that it may be accompanied by other malformations, for this reason it requires 
multidisciplinary assessment for detection and adecuate management. The following describes the second case reported in the Honduran 
literature about bladder exstrophy.
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