RECONSTRUCCION COMPLETA DEL TRACTO URINARIO EN LA EXTROFIA VESICAL
EVALUACION DE LOS RESULTADOS

Prof. Dr. Sami Arap

Vamos a exponer un nuevo método de tratamiento de ex-
trofias vesicales que se ha desarrollado a causa de nuestra
insatisfaccion con otros métodos.

El tratamiento de estrofia vesical es muy complejo. inclu-
ve la continencia urinaria, aspectos sexuales, proteccion
del arbol urinario y ciertamente es el problema mas com-
plejo que puede presentarse a un urdlogo pediatra.

Diap.: Esta es la foto de una nifia recién nacida, de 3 dias
de vida, con extrofia vesical. Se observan los signos carac-
teristicos de la epispadias en la mujer, la bifidez clitoriana
y los dos meatos ureterales expuestos. La cicatriz umbili-
cal, la malformacién perineal y el pubis abierto que hace
protrusion en la piel.

Diap.: Esta malformaciéon comprende un espectro de gra-
dos variados. Este seria el mas importante. Es una extrofia
de cloaca, cuando la extrofia comprometida, la cloaca an-
tes de su estacion en el intestino y seno urogenital, existe
una porcién mediana més pélida de intestino y dos porcio-
nes laterales, que son dos hemivejigas, la vejiga anterior y
abriéndose ese seno urogenital tenemos dos hemivejigas,
una de cada lado, con los meatos ureterales cateterizados.
Este es el grado mas importante de la malformacién donde
existe frecuentemente perforacion anal.y prolapso del in-
testino por el agujero intestinal que, en general, son pro-
lapsos de la zona ileocecal. La malformacion en ese grado
muchas .veces es incompatible con la vida por agenesia de
porciones muy extendidas del intestino.

Diap.: En la otra extremidad de ese espectro estan las epis-
padias incontinentes, donde la malformacion comprende
la pared abdominal, la estructura Osea, hay una diastasis
pubiana y compromiso del mecanismo esfinteriano deli-
cado en el hombre y en la mujer se traduce por esa bifidez
clitoriana y la agenesia total de la uretra con incontinen-
cia.

Podemos tener casos mas benignos con agenesias de por-
ciones distales de la uretra, como las epispadias y, en ese
caso, la malformacién es muy sencilla en el sentido de que
no compromete la continencia en general.

El tratamiento ideal de la extrofia seria la reconstruccion
de la vejiga. Eso solo puede intentarse en casos selecciona-
dos. Este es el ejemplo de una nifia con extrofia vesical
con una amplia vejiga eldstica que sale hacia el interior,
que tiene una pared muscular relativamente conservada
co prolapso de los dos meatos ureterales y es un caso que
se presta para una reconstrucciéon primaria, o sea, para el
cierre de la vejiga, e intentar darle continencia.

En nuestra experiencia, esta manera de presentacion com-
prende una minoria de enfermos, no mas del 30 al 40 %;
de . ellos que en nuestra opinion se prestan a una recons-
truccion.

Esa opinién es divergente con la del Dr. Rickers (?), que
hace reconstruccién primaria en muchos enfermos y cree
que el 70 % de ellos se prestan a un cierre primario de la
vejiga.

La malformacién puede presentar aspectos muy peculia-
res, como en este nifio, en que hay una multiplicidad de
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penes. Puede verse una estructura peniforme que tiene un
orificio en su base, conectado con una vejiga, y tenemos
una placa extrofica de intestino ectopico, otro pene aquf
y otro pene debajo con dos hemiescrotos. Este nifio esta
internado actualmente en el Servicio y se va a hacer un
cambio de sexo: sera transformado en mujer, haciendo la
amputacion de los penes displésicos e intentando transfor-
mar una de estas placas de intestino ectépico en una vagi-
na para el cambio de sexo.

En la década del 60, en.el Servicio se hizo tentativa de re-
construccién primaria de vejiga en 27 enfermos, que tuvie-
ron su vejiga reconstruida, y vieron el cuello vesical cerra-
do para el intento de darle continencia.

En una revisién tardia, hemos verificado que casi todos los
casos fallaron y tuvieron una incidencia de incontinencia
muy alta, practicamente, 20 de 21 enfermos.

Aqui hay dos con continencia parcial, lo que quiere decir
nifios que, después de cerrada la vejiga, eran capaces de
mantenerse secos por periodos muy cortos, de 10 a 20 mi-
nutos.

Una sola enferma quedd continente. Era una nifia con una
vejiga extraordinariamente buena, No tuvo necesidad de
plastica antirreflujo, no tiene reflujo ureteral y si presenta
una continencia perfecta.

Diap.: Todos estos nifios han sido sometidos a una recons-
truccion en un solo tiempo —que hoy parece no ser lo
ideal— y tuvieron que sufrir numerosas operaciones, por
complicaciones del arbol urinario superior, por lesiones
ureterales, por la formacién de calculos, por la presencia
de reflujo, o bien porque quedaran derivaciones tardias ti-
po operacion de Bricker, etc.

La casi totalidad de estos pacientes han presentado reflujo
vésico-ureteral en el postoperatorio. Una nifia se quedé sin
reflujo; tenia una vejiga muy buena y una extrofia de muy
buen grado.

Alrededor del afio 1958 se empez6 un programa de deriva-
cion urinaria que se desarroll6 a iniciativa del profesor Me-
neses de Goes, que hizo su tesis de doctorado con la ope-
racion de Bricker. En ese entonces, en todo ei mundo se
realizaba derivacion tipo Bricker, que era considerado un
método ideal de tratamiento.

En la actualidad, no se acepta como método de tratamien-
to una derivacion urinaria de este tipo, ya sea porque los
enfermos no lo aceptan o porque lleva a complicaciones
de deterioro renal.

Diap.: En el Servicio se practican uretero-sigmoideosto-
mias. Es una buena manera de derivacion. Realizada con
buena técnica, se obtiene un mecanismo antirreflujo y al-
gunos de estos pacientes pueden llevar una vida satisfac-
toria.

La neovejiga rectal que fue también motivo de la tesis del
Dr. Goes, ha proporcionado excelentes resultados. Varios
pacientes presentaban incontinencia urinaria y fecal por el
perinlé. Ese problema nos indujo a abandonar la neovejiga
rectal.

En ese procedimiento, resulta dificil evaluar la competen-



cia del esfinter anal. Al practicarse la diseccidon de ese es-
finter para hacer una neovejiga rectal, puede producirse
una fesién que puede llevar a la incontinencia.

Desde 1968 estamos empefados en un nuevo programa
de reconstruccion de la extrofia vesical.

En la extrofia vesical se encuentran vejgas chicas, infecta-
das, de dificil drenaje, con una incidencia muy elevada de
fistulizacion, que han complicado la reconstruccion y han
ocasionado intervenciones prolongadas.

Otro problema es el de la capacidad vesical. Un nifio no
podra tener una buen continencia si no posee un exce-
lente reservorio. Muchos nifios quedaron. continentes .y
con vejigas pequenas. . :
El reflujo vésico-ureteral es un fendmeno practicamente
constante en las extrofias reconstruidas en las que se tiene
que hacer un reimplante ureteral.

También nos preocupa el problema de la pared abdominal.
Las osteotomias iliacas permiten cerrar bien la pared ab-
dominal, pero pueden presentar inconvenientes. Observa-
mos la presencia de procesos infecciosos u 6seos que pue-
den llevar a deformaciones definitivas, por lo que pensa-
mos recurrir a otro procedimiento de reparacion de la pa-
red abdominal.

Nos preocupa ademds el tamafio pequeno de los penes de
estos pacientes que llevan a una incapacidad sexual. Es un
pene encorvado, con la cuerda venérea dorsal contra la pa-
red abdominal, que impide que durante la ereccion el pe-
ne se dirija hacia abajo.

Finalmente, el problema mas complejo es el de la conti-
nencia urinaria.

De lo expuesto surge que deba iniciarse un programa de
reconstruccion de la extrofia vesical.

Diap.: Este caso de extrofia es muy ilustrativo: a este ni-
fno se le hizo la reconstruccion y quedé continente con
una pequeia vejiga que le permitia estar seco durante 10
a 15 minutos. Tiempo después, este nifo presentd dete-
rioro progresivo, con dilatacion ureteral y pielocalicial bi-
lateral y la vejiga no se agrandaba.

Consideramos que |a pequefia capacidad vesical es de suma
importancia para la continencia, por lo que le practicamos
una colocistoplastia de agrandamiento, sin implantar los
uréteres. Aumentamos la capacidad vesical con una asa de
sigmoide. Este nifio mejoré el drenaje, sigue con reflujo bi-
lateral pero presenta una continencia de 3 a 4 horas; tiene
una gran capacidad vesical y estamos siguiendo su evolu-
cion.

Diap.: Hemos operado muchos enfermos con técnicas des-
tinadas a obtener una mayor continencia.

Utilizamos la técnica de Yanguist (?), que actia simple-
mente sobre el cuello vesical estrechandolo e intentando
darle mayor continencia.

Como el nimero de fracasos era alto, recurrimos a fa ope-
racion de Lebeter (?), que reimplanta los dos uréteres para
liberar el trigono, con lo que se construye un largo tubo
mucoeldstico de 4 a 5. cm, cuya morfologia es similar al es-
finter urinario y que podria ofrecer continencia.

Con la técnica de Tanago (?) utilizamos el colgado de pa-
red vesical anterior en los casos en que existia vejiga muy
pequefia, donde la incidencia de reimplante de uréter re-

sulta muy dificultosa. Hecha una seccion a nivel del cuelio:

vesical, uno se queda con el tubo uretral, se cierra la vejiga
transversalmente con {a anastomosis del tubo de pared an-
terior de la vejiga al tubo uretral. Este tubo muscular tiene

una funcion esfinteriana,

Con las dos técnicas anteriormente descriptas, hemos ob-
tenido mejores resultados.

Diap.: Esta foto corresponde a la operacion de Tanago (?)
en un varon. La sonda estd pasada por la uretra, la vejiga
estd cerrada transversalmente y el tubo de pared anterior
vesical. Queda por hacer la anstomosis entre este tubo y la
uretra.

Diap.: En esta otra enferma se practico la operacion de
Tanago v en el postoperatorio se observa reflujo bilateral
por el edema. La nifa estaba continente. En la actualidad
tiene una continencia perfecta: orina cada 3 6 4 horas, y
no tiene residuos. -

Diap.: Esta es una operacién de Galabeter (?}. Ese nifio ya
habfa sido operado por la técnica de Lebeter {?). Se le hi-
zo un tubo muy corto y durante dos o tres afios quedd .in-
continente, Se resolvié reoperarlo, prolongando el tuboy
cerrando la vejiga que aqui esta abierta. El resultado final
fue excelente y el nifio quedé continente. Ese tubo es un
elemento critico para la obtencién de continencia. Un tu-
bo mis largo puede ofrecer una resistencia adecuada al va-
ciamiento vesical, siempre que exista buena capacidad ve-
sical.

Con toda esta experiencia procuramos modificar la técni-
ca de Couvellier {?) para la reconstruccion de extrofia ve-
sical. Preparamos un nuevo programa sobre la base de evi-
tar la fistula, hacer una reconstruccion a seco, o sea, a Cu-
buerto de la derivacion urinaria;

Esta derivacién urinaria, que es el conducto sigmoide que
permite la reconstruccion a seco habra de servir en el fu-
turo como una colocistoplastia de ampliacion vesical. Ade-
m4s, puede prevenirse el reflujo haciendo el reimplante an-
te el reflujo del uréter en el intestino.

Como la osteotomia iliaca implica una hospitalizacion
prolongada, de alrededor de dos meses, tiempo durante el
cual el nifio debe permanecer inmovilizado con un yeso en
el postoperatorio. Conjuntamente con los médicos de ciru-
gia plastica hemos ideado una ampliacion de la operacién
de Allen Spens {?) del Dr, Taiana (?), que la propuso, para
reconstruir el Monte de Venus. Hacemos colgajos muy am-
plios, que al mismo tiempo que forman la pared abdomi-
nal y reconstituyen el Monte de Venus, permiten delinear
colgajos apeneurdticos para cerrar la pared abdominal.

El alargamiento del pene y la tubulizacion de la vejiga
constituyen el mejor procedimiento para obtener conti-
nencia. Hemos aprendido que la vejiga no puede ser sufi-
ciente para hacer un tubo adecuado y, al mismo tiempo,
un reservorio, pero si se utiliza toda la vejiga para hacer un
tubo musculo-eldstico esfinteriano, el mismo podra tener
la seguridad suficiente para obtener continencia.

El programa empez6 con la construccion de un conducto
sigmoide con implante urétero-célico con plastica antirre-
flujo.

A cubierto de esta derivacidn urinaria, que ha de servir
como colocistoplastia, realizamos la tubulizacion de la ve-
jiga en seco con muy poca posibilidad de infectar o de fis-
tulizar. Intentamos hacer un tubo de 4 a 8 cm, cerrando
la musculatura en la forma que vemos aqui, o bien ce-
rrandolo como un jacketon (?).

Otro tiempo es la anastomosis del conducto sigmoide a la
extremidad del tubo v el cierre de la ectomia.

Intentamos {levar a cabo este programa en cuatro tiempos,
porque queriamos evitar complicaciones quirGrgicas y no
queriamos hacer operaciones muy largas. En el varon, es

33




necesario hacer un tiempo previo a la tubulizacién, de
agrandamiento del pene.

Diap.: Se inicia el programa con este conducto sigmoi-
de, con-mecanismo antirreflujo, el reflujo ureteral hecho
enla parte mediana del asa intestinal, de modo de dejar li-
bres las dos extremidades para la anastomosis al tubo y pa-
ra el cierre.

Diap.; La operacién del conducto sigmoide nos ha brinda-
do un nUmero crecido de complicaciones, sobre todo de
obstruccién en la reimplantacion uretero-célica.

Con las técnicas de Lebeter y Kelalis (?) hemos intentado
hacer un reimplante de la submucosa con un tinel muy
grande, para prevenir el reflujo. La incidencia de obstruc-
cion fue muy elevada.

Antes de proseguir con el programa esbozado, hemos reo-
perado la mayoria de estos pacientes intentando la correc-
cion de estas complicaciones, que fueron superadas con la
nueva operacion.

En el reimplante ureterocélico con mecanismo antirreflu-
jo no es clinicamente aparente la obstruccion y tres en-
fermos perdieron un rifion, cada uno, silenciosamente. Al
regresar al cabo de un afio, se comprobo que el rifion no
tenia ninguna funcién.

De los casos de reflujo, 3 se reimplantaron por la técnica
de Kelalis (?), uno permanece con reflujo, dos volvieron a
la normalidad vy tres casos se siguen clinicamente porque
es un reflujo de escasa intensidad sin repercusion clinica ni
radiolégica.

En este programa es esencial una vigilancia muy de cerca
de estos enfermos.

Una vez realizada la derivacion, en los varones se hace un
alargamiento del pene. Nosotros seguimos la técnica pro-
puesta por Elvis Johnson (?). Se reseca la cuerda venérea,
se hace la liberacion de los cuerpos cavernosos de sus cor
nexiones isquiaticas.

Diap.: Se observa la incision cerca del surco balanoprepu-
cial, los dos cuerpos cavernosos que son liberados, se saca
la cuerda venérea, se protege el verumontanum y los cuer-
pos cavernosos son disecados de sus inserciones isquidti-
cas, consiguiéndose un alargamiento satisfactorio del pe-
ne. Y con la rotacién del prepucio y la fascia dorsal se
consigue revestir esta zona cruenta.

En la actualidad, se sigue la técnica propuesta por John
Dackel (?), que utiliza esta zona de piel 0 mucosa paraes-
trofica para-alargar el pene y conservar el prepucio para re-
vestir posteriormente la uretra.

Después de esperar el varon 4 6 5 meses la cicatriz del alar-
gamiento de su pene, pasamos al tiempo siguiente que es
hacer un tubo de la vejiga. No importa que la vejiga sea pe-
quedia, siempre existe longitud suficiente sobre todo si se
hacen dos incisiones laterales, se incide (?) el perimetro fi-
broso de la extrofia y se consigue un tubo mas largo, de 5
a 7 cm, que se debe hacer muy estrecho y gordo como una
faja de mucosa mediana que sirve para hacer el tubo ure-
tral.

La musculatura es tubulizada alrededor del tubo mucoso y
se conserva una pequefia cupula para facilitar la anastomo-
sis del conducto sigmoide al tubo uretral.

Hemos abandonado la osteotomia porque exigia que se
mantuviera al nifio en un molde de yeso durante un par de
meses. Era dificil mantenerlo seco, el yeso se llenaba de
orina.

En su lugar hacemos rotacion de colgajos muy parejos pe-
ro agrandados.
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La rotacion de colgajos sale de la parte craneal de la falla
de la extrofia, lateralmente, sigue por la via inguinal, se su-
tura en la linea media y se cierra. Aprovechando la rota-
cién de los colgajos se cierra la falla mediana contra la
aponeurosis del recto anterior abdominal.

Diap.: Esta es una vejiga muy chica de un nifio de un afio
de edad. Con incisiones laterales se pudo obtener un tubo
largo. No podriamos tener aqui material suficiente para
construir una buena vejiga, pero si para hacer un tubo ade-
cuado. Dejamos un colgajo mediano mucoso muy estre-
cho, de un centimetro de didmetro y suturamos las aletas
laterales y cerramos la musculatura.

Diap.: Este caso es el hijo de un médico que tenia una pla-
ca de extrofia mindscula. Se hizo el conducto sigmoide y
luego el alargamiento del pene que” fue recubierto con
piel, los colgajos laterales. Resultado final: con la sutura
de los colgajos en la linea media se ha cerrado el monte de
Venus y se ha hecho muy sdlida la pared abdominal. Al
cabo de 4 6 5 meses, se entra por la zona mediana para ha-
cer la anastomosis del conducto colonico y si no hay com-
plicaciones a los pocos dias el nifio va a orinar por la ure-
tra.

Diap.: En esta mujer de 31 afios de edad se hizo todo el
programa en cuatro meses. Hasta esa edad no habia re-
cibido tratamiento alguno. Tenia una vejiga realmente
pequefia. Esa mujer vivia como una paria, no tenia vida
social alguna, tenia verglienza, la familia tenia también
verglienza de ella, la mantenia aislada. Un hermano re-
solvid que intentdramos su tratamiento. Curiosamente,
la urografia inicial es normal. Las extrofias pueden no
tener problemas uroldgicos. Llevado a cabo el progra-
ma, se observa el conducto sigmoide, el tubo de la ve-
jiga estd vacio y tiene continencia en la extremidad cra-
neal de ese tubo. Esta mujer qued6 inmediatamente con-
tinente, cambié de personalidad, se puso muy conversa-
dora, alegre, encontrd novio, vino a vernos a pedir per-
miso para casarse y se fue. Queddé embarazada en una
pequefia ciudad del N.E. brasilefio. Sin conocer los an-
tecedentes de esta mujer, el obstetra que la trato le hizo
una cesarea y esta mujer tuvo un hijo normal. Esta mujer
sigue continente y lleva una vida normal.

Diap.: Este es otro ejemplo: una obstruccion ureterove-
sical en una extrofia. Esta nifa, hija de un médico, nos
llegd cuando tenia un afio de edad. Puede observarse en
una cistografia miccional el tubo uretral, la pequefia ve-
jiga y el conducto sigmoideo. Le hicimos un conducto
enorme que quiza tengamos que disminuir, pero vacia
muy bien. Esta nifia tiene ahora 4 afios, se queda seca por
periodos de dos o dos horas y media, aunque no sabe
cuando va a orinar, y cuando realiza un esfuerzo vacia su
vejiga pero no orina en periodos regulares. Tiene perio-
dos de continencia muy buenos. Creo que cuando llegue
a la edad de obedecer y orinar con horarios ritmados, no
tendra problemas para llevar una vida social perfecta. La
urografia muestra un arbol urinario superior normal. Has-
ta ahora no hemos visto que ningln rifion sufriera dete-
rioro si no habia un reflujo o una estrechez.

Diap.: Este es el caso de un muchacho del Uruguay. Nos
llegé cuando ya habia cumplido los 20 afios de edad. No
habia sido sometido a ningln tratamiento previo. Tenia
una vejiga virgen, le hicimos todo el programa, tiene un
perfil uretral de alta presién, 75 ¢cm, y una extension de
4 cm. Su continencia es perfecta, juega-al fatbol, corre y
no pierde una gota de orina, pero tiene una pequefa ve-
jiga encima del tubo que funciona como una vejiga no



inhibida. Tiene una incontinencia por urgencia, por im-
periosidad. La pequefa vejiga se llena con la orina que
refluye del conducto hacia la vejiga, tiene una urgencia
miccional, debe correr al bafio sino pierde orina. Por es-
ta polaquiuria y urgencia debe orinar cada hora u hora y
media. .

Otros pacientes han presentado el mismo fenomeno, un
problema de vejiga neurégena no inhibida. Algunos de
ellos responden bien al uso de Propantelin (?), de Pro-
banthine, que les da un intervalo seco mas largo, pero
mientras no tienen el deseo de orinar, su continencia
es perfecta.

Diap.: Estamos intentando desarrollar un programa nue-
vo para disminuir el numero de operaciones. Este es el ca-
so de un muchacho brasilefio de 20 afios, en e} que se ha-
bia hecho una reconstruccion. Se observa una vejiga muy
pequefia incontinente: le hicieron una derivacion con ure-
terostomia cutanea. El muchacho nos llegd con una osteo-
tomia cutédnea en la fosa iliaca derecha. Como queria salir
del problema, la practicamos en un solo tiempo una ileo-
cecocistoplastia y una tubulizacién de la vejiga. Inmediata-
mente adaptada la ileocecocistoplastia al tubo vesical. Pue-
de observarse la invaginacion ileocecal con ta finalidad de
obtener un mecanismo anterreflujo y la miccional muestra
el tubo ureteral hecho a costa de la vejiga que le propor-
ciona una continencia perfecta. Este muchacho tiene que
orinar cada 90 minutos pero si toma 2 6 3 capsulas al dia
de Probanthine, se queda con intervalos secos de 3 a 4 ho-
ras. No tiene reflujo y su urografia es normal.

Esto muestra la.posibilidad de intentar la reconstruccion
del cierre de la vejiga con la técnica de John Dacker (?) pa-
ra alargar el pene y con esa rotacion de colgajos. Se puede
hacer en un solo tiempo el agrandamiento de la vejigay la

tubulizacién de la vejiga como en este caso, y entonces
‘tendriamos todo el-programa en dos operaciones. Esto
ofrece también la ventaja de disminuir la incidencia de
complicaciones urétero-célicas.

Diap.: Este es nuestro caso mds antiguo, una muchacha
gue ahora debe tener 20 afios. Su urograma es normal, su
continencia es muy buena. Tenia una continencia para dos
horas y media a tres horas, y curiosamente, cuando tlegé a
la pubertad, disminuyd sensiblemente su periodo seco y
ahora tiene que orinar cada hora. Esta insatisfecha por esa
situacion.

Diap.: Este muchacho es el segundo caso que tuvimos. Le
hemos sacado el sigmoide del tubo vesical y anastomosado
al intestino. Tiene una urétero-sigmoideostomia con un
buen mecanismo antirreflujo que seguramente tendra bue-
na evolucién. Después de hecho el conducto sigmoideo, el
paciente guedo con una continencia muy buena, orinaba
cada 3 a 4 horas pero después de 1973 empezd a dilatarse
el conducto sigmoideo y a no vaciar bien su vejiga. En
1979 llegd con una retencién urinaria y con mas de un li-
tro de orina en su conducto coldnico dilatado, lo que
muestra la eficacia del mecanismo antirreflujo con mas de
un litro de orina. No tuvo crisis de pielonefritis aunque la
orina estuviese infectada. Lo hemos dejado con un catete-
rismo intermedio. Se pasa él mismo el catéter tres o cuatro
veces al dia para vaciar su vejiga. Esta perfectamente seco
y el arbol urinario superior estd bien conservado.

Diap.: Con la cistometria pueden observar a algunos de es-
tos nifios que con el pequeio llenado ya desarrollan una
contraccién radical, se comportan como vejigas no inhibi-
das y pueden entender por qué tienen esa imperiosidad pa-
ra orinar. Responden en distinta medida al uso de antico-
linérgicos.
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