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RESUMEN

SINDROME DE BERDON (MEGAVEJIGA, MICROCOLON, HIPOPERISTALSIS). PRESENTACION
DE NUESTROS CASOS
El Sindrome de Berdon es una malformacion congénita muy poco frecuente que asocia megaveji-
ga y alteraciones intestinales severas, las cuales condicionan el pronéstico en la mayoria de los
casos. Presentamos una revision de tres casos diagnosticados en nuestro servicio en el periodo 1976-
2003. Se comentan los aspectos diagnosticos, terapéuticos y la evolucion.

PALABRAS CLAVE: Megavejiga. Oclusion intestinal.

ABSTRACT

BERDON SYNDROME (MEGACYSTIS, MICROCOLON, INTESTINAL HYPOPERISTALSIS).
REPORT OF OUR CASES
Berdon Syndrome is a rare congenital malformation that consists in megacystis and severe
intestinal malformations that condition the prognosis in most of the cases. We report the three cases
diagnosticated between 1976-2003. Diagnosis, therapeutics aspects and evolution are discussed.
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1 sindrome megavejiga, microcolon, hipope-

ristalsis intestinal es una malformacién con-
génita rara, descrita por primera vez por Berdon
en 1976.

Se desconoce la causa especifica que determi-
na la aparicién del sindrome, que se caracteriza
por dilatacion vesical no obstructiva sin miccion
espontanea, unido a una hipofunciéon intestinal
mayor junto con presencia de microcolon con
ausencia de peristaltismo.

La gravedad de las alteraciones intestinales
determina el prondstico que generalmente es malo
(fallecimiento secundario a procesos sépticos).

En la literatura existen so6lo 59 casos publi-
cados.
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CASOS CLINICOS

Caso 1. Paciente gestante de 22 semanas,
en control ecografico prenatal se evidencia feto
con megavejiga sin otras alteraciones. Naci-
miento a término de una nina objetivandose a
la exploracion masa hipogastrica compatible
con globo vesical, que precisa sondaje uretral
ante la imposibilidad de miccion espontanea.
Se aprecia asimismo ausencia de expulsién de
meconio, practicandose enema opaco que evi-
dencia microcolon. Ante el cuadro de obstruc-
cion intestinal, se realiza laparotomia y deriva-
cion intestinal, desarrollando sepsis multiorga-
nica con fallecimiento a las 48 horas del naci-
miento.
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Caso 2. Con diagnostico intrauterino en la
semana 27 de gestacion de megavejiga con liqui-
do amniotico en cantidad normal y ligera hidro-
nefrosis bilateral, en la semana 36 de gestacion
nace una nina de 2900 grs de peso con disten-
siobn abdominal severa, sin distress respiratorio
(APGAR 8/10), siendo necesario el sondaje ure-
tral al no presentar miccion espontanea.
Presenta también falta de expulsion de meconio,
vomitos biliosos e intolerancia alimenticia.

Tras la realizacion de exploraciones comple-
mentarias (enema opaco y cistografia) se practi-
ca laparotomia encontrando dilatacion de esto-
mago e intestino delgado, microcolon y malrota-
cion de ciego, quedando confirmado el diagnos-
tico de Sindrome de Berdon y falleciendo a las
36 horas.

Caso 3. Paciente con diagnéstico prenatal eco-
grafico de megavejiga. Nace a término una nifa
con Sindrome de Distress Respiratorio (APGAR
3/6) relacionado con distensiéon abdominal, que
desaparece tras sondaje uretral (435 cc). La fun-
cion renal es normal. Se practica ecografia (Fig. 1)
objetivando gran tamarno vesical y normalidad del
tracto urinario superior y cistografia en la que se
aprecia megavejiga sin reflujo (Fig. 2).

Al tercer dia del nacimiento presenta pseudo-
obstruccion intestinal con vomitos biliosos, sin
expulsion de meconio al 4¢ dia. El enema opaco
diagnostica microcolon, procediéndose a nutri-
cién parenteral con resolucion del cuadro.

A la semana de vida presenta sepsis por ente-
rococo que evoluciona favorablemente con trata-
miento antibiético.

FIGURA 1. Ecografia: Vejiga con gran repleccion.
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FIGURA 2. Cistografia: Megavejiga.

Durante los primeros 7 meses de vida presen-
ta varios cuadros suboclusivos y nuevo episodio
de infeccién urinaria Se realiz6 urodinamica
demostrando detrusor hipoactivo de gran com-
pliance.

A los 7 meses de edad presenta cuadro oclusi-
vo sin respuesta a tratamiento conservador, por
lo que se practica laparotomia apreciando micro-
colon e hipoperistalsis intestinal, practicando
reseccion de sigma estenotico.

La paciente en la actualidad (3 anos de edad)
presenta micciones espontaneas y residuo mic-
cional ecografico de 75-100 cc, con cistografia sin
evidencia de reflujo vesicoureteral y en programa
de cateterismos intermitentes cada 6 horas (100
cc). En cuanto a su patologia intestinal persisten
cuadros ocasionales de suboclusion intestinal
que ceden con reposo digestivo y alimentacion
parenteral.

RESULTADOS
En nuestra serie todos los casos correspondie-
ron a mujeres con embarazos normales y naci-
mientos a término de 3 hembras (100% de los
casos).
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El diagnostico de megavejiga fue prenatal
mediante ecografia y el de certeza de Sindrome de
Berdén al nacimiento mediante -cistografia,
enema opaco y laparotomia en los 3 casos.

Dos de los casos fallecieron por sepsis en el
periodo neonatal inmediato. El tercer caso ha
evolucionado de forma favorable al ser una pre-
sentacion mas leve del sindrome.

DISCUSION

La aparicion durante el screening ecografico
prenatal de una masa hipoecogénica intrapélvica
puede deberse a un quiste ovarico, un quiste
peritoneal o una megavejigal. En el caso de la
megavejiga no encontraremos vejiga normal, lo
que nos permite diferenciarlo de las otras dos
entidades!2.

El diagnostico de megavejiga se sospecha ante
la presencia ecografica de una gran vejiga que
tras el nacimiento no se vacia de forma esponta-
nea®.

La presencia de una megavejiga nos plantea el
diagnostico diferencial con valvulas de uretra
posterior, estenosis uretral y Sindrome de Prune-
Belly?. Las valvulas de uretra posterior y la este-
nosis de uretra se presentan en fetos varones con
vejiga dilatada en la ecografia, engrosamiento de
la pared vesical e importante dilatacion pieloure-
teral. El recién nacido frecuentemente presenta
insuficiencia renal por hidronefrosis con atrofia
cortical severa?.

El Sindrome de Prune-Belly aparece en varo-
nes en el 97% de los casos. La ecografia pre-
senta una vejiga con paredes finas, dilatacion
pielocalicial moderada, megauréter y dilatacion
de uretra posterior. Suele cursar con oligoam-
nios. La funciéon renal suele estar gravemente
afectadaZ®.

Sospecharemos un Sindrome de Berdon ante
un feto femenino con megavejiga ecografica,
hidronefrosis leve o tardia y liquido amniético
normal'#5. La funcion renal al nacimiento es
normal. El pronostico es muy malo en la mayoria
de los casos debido a las anomalias digestivas
asociadas que provocan cuadros severos de obs-
truccion intestinal®46.

El origen de este sindrome es desconocido’.
Los estudios histologicos concluyen que parece
tratarse de una miopatia neurologica colénica y
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vesical, encontrandose signos de degeneracion
vacuolar en el musculo liso de estos tejidos, asi
como aumento del tejido conectivo?”.

Ante la sospecha del sindrome realizaremos
controles ecograficos del aumento del tamarno
vesical y del liquido amniotico durante el emba-
razo!-3. El parto puede producirse por via vaginal
aunque existen casos de distocia que se evitan
con el vaciamiento vesical previo.

El diagnostico postnatal se realiza mediante
cistografia que descarta obstruccion uretral,
apreciando una vejiga flacida y aumentada de
tamarno*®. Se realizara también un enema opaco
que mostrara un colon delgado y desplazado®.

El diagnéstico definitivo de la lesion intestinal
se establece mediante biopsia de colon que con-
firma la presencia de células ganglionares madu-
ras (descartando la enfermedad de Hirsprung),
degeneracion vacuolar en las fibras musculares
lisas y aumento del tejido conectivo?.

Al recién nacido se le practica laparotomia
exploradora ante la presencia de obstruccion
intestinal y suele requerir derivacion tipo gas-
trostomia o ileostomia’.

La megavejiga se maneja mediante sondaje
urinario intermitente?3.

No obstante, la gravedad de las alteraciones
que componen el sindrome (en especial las alte-
raciones intestinales), hacen que el pronoéstico
sea fatal en gran parte de los casos!'3%, excepto
en formas leves como nuestro tercer caso.

CONCLUSIONES

El diagnostico de Sindrome de Berdon puede
sospecharse intrattero ante el hallazgo de mega-
vejiga. El pronodstico viene determinado por los
cuadros obstructivos intestinales y los procesos
sépticos asociados. Desde el punto de vista uro-
logico el manejo se realiza mediante cataterismo
vesical.
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