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RESUMEN

TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL COMPLEJO EXTROFIA-EPISPADIAS. REVISION Y CONCEPTOS
ACTUALES

Desde sus descripciones iniciales el tratamiento quirargico del complejo extrofia-epispadias (CEE) ha
sufrido paulatinas modificaciones en busca de unos buenos resultados estéticos y funcionales. Los pri-
meros procedimientos de derivaciéon urinaria y exéresis de la placa vesical fueron evolucionando de la
mano de diferentes autores mejorando o complementando los avances anteriormente descritos, llegando
hasta el cierre vesical por etapas y mas recientemente el cierre completo primario del CEE. Estas ultimas
técnicas permiten obtener buenos indices de continencia y satisfactorios resultados estéticos; sin embar-
go la baja incidencia y la complejidad de la patologia, tanto en su tratamiento inicial, como en sus com-
plicaciones, aconsejan manejarla en centros de referencia.

Participando de este espiritu de combinacion de técnicas, en busca de un resultado satisfactorio para
estos recién nacidos extroficos e inspirados en la contribuciéon de Leadbetter al procedimiento de Young-
Dees para la correccion del reflujo vesicoureteral (RVU), hemos anadido un nuevo paso al cierre completo
primario del CEE conocido como técnica de Mitchell, realizando una trigonoplastia de Gil-Vernet, para la
prevencion del RVU, intimamente asociado a la extrofia vesical.

Consideramos que el RVU puede prevenirse en el primer manejo quirirgico del recién nacido extrofico.

PALABRAS CLAVE: Extrofia vesical. Reflujo vesicoureteral. Prevencion.

ABSTRACT

SURGICAL TREATMENT OF EXSTROPHY-EPISPADIAS COMPLEX. REVIEW AND NEW CONCEPTS

Since earlier descriptions the surgical management of the bladder exstrophy and epispadias complex
(BEEC) has experimented gradual changes in the search for good aesthetic and functional results. The ini-
tial urinary diversion and bladder plate removal has evolved under various authors either by improving or
supplementing the above described advances, until reaching the staged functional closure and more
recently the complete primary BEEC closure. These later techniques allow to obtain encouraging conti-
nence indexes and successful aesthetic results; the low incidence and complexity of this condition howe-
ver, advises both in terms of early management and later complications that this should be managed in
reference centres.

Sharing on this spirit of technique combination in search for a satisfactory result for exstrophic new-
borns and inspired by Leadbetter’s contribution to Young-Dees’s procedure for vesicoureteral reflux (VUR)
correction, we have added a new step to the complete primary BEEC closure known as the Mitchell’s tech-
nique by performing Gil-Vernet’s trigonoplasty to prevent VUR, closely associated to bladder exstrophy.

We believe VUR can be prevented right from the first surgical approach in the exstrophic newborn.

KEY WORDS: Bladder exstrophy. Vesicoureteral reflux. Prevention.
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1 tratamiento del recién nacido con extrofia
vesical continua siendo uno de los retos mas
dificiles para el urélogo.

Esta peculiar patologia se presenta en uno de
cada 10.000 a 50.000 recién nacidos, con una
mayor frecuencia en ninos!. El tratamiento del
CEE es todavia objeto de controversia.

La reconstruccion por etapas basada en la cis-
torrafia y abdominoplastia, la reconstruccion del
cuello vesical y la posterior uretroplastia y/o cli-
toroplastia ha dado paso al manejo quirurgico
actual preconizado por Mitchell! basado en la
combinacién de estas diferentes etapas en una
unica reconstrucciéon anatémica cuyos objetivos
son un cierre vesical inicial seguro, la recons-
truccion de unos genitales externos aceptables
cosmeética y funcionalmente y sobre todo la mejo-
ria de los indices de continencia urinaria con la
preservacion al mismo tiempo de una adecuada
funcién renal?. Mitchell combina estas secuen-
cias en una sola intervenciéon con la movilizaciéon
de la vejiga y la uretra posteriormente hasta
situarlas en una posicién anatémica normal.

El reflujo vesicoureteral es una patologia
intimamente asociada a la extrofia vesical. Dada
la elevada incidencia, la mayoria de los autores
prescriben antibioticos en dosis bajas a todos
los recién nacidos después de la intervencion.
Incluso Mitchell defiende su correcciéon quirur-
gica mediante un reimplante dado el alto indice
de episodios de pielonefritis descritos en su
seriel.

En este trabajo realizamos una revision sobre
las diferentes formas de tratamiento quirirgico,
desde sus primeras descripciones hasta el actual
manejo, completandolo con nuestra propia apor-
tacion a la técnica descrita por MitchellS.

MANEJO PERINATAL

La extrofia vesical, la extrofia cloacal y el
epispadias son variantes del complejo extrofia-
epispadias. Este gran espectro de anomalias es
la representacion de distintos grados de un
mismo defecto embriolégico, al que han sido
atribuidas diferentes teorias sobre su desarrollo
malformativo.

Cabe la pena destacar una serie de conside-
raciones sobre el manejo de la placa extréfica
en el momento postnatal inmediato. Tras el
nacimiento, la mucosa vesical suele ser lisa,
delgada e intacta, aunque hay que recordar
que es muy sensible y se erosiona con facili-
dad. Por eso, es recomendable seguir dos con-
sejos:

1. El cordén umbilical debe ser ligado con
suturas de nylon o de material reabsorbible, lo
mas cerca posible de la pared abdominal, evitan-
do el uso de clips umbilicales, que pueden trau-
matizar la mucosa. (Fig. 1).

2. Ademas la placa vesical debe ser cubierta
de un material no adhesivo e hidrofilico, evitando
las gasas o apositos vaselinados que pueden
secarse y producir avulsiones de la mucosa
cuando son retirados.

FIGURA 1: No resulta recomendable el uso de pinzas de pldstico para la ligadura del cordon umbilical y si una cobertu-
ra de la placa con material siliconado que evite la escoriacion de la mucosa vesical (tipo Mepitel®).



E. DE LA PENA, J. HIDALGO, J. CAFFARATTI, Y COLS.

Aunque el diagnéstico prenatal es sensible y
especifico, se precisa de un correcto entrena-
miento y una adecuada paciencia del examinador
para completar un estudio ultrasonografico en el
que se pueda visualizar la vejiga fetal en sus
fases de llenado y vaciado. De esta manera, el
personal de la sala de partos podra estar prepa-
rado para el correcto tratamiento del neonato e
incluso organizado el traslado a un centro de
referencia en el manejo de la extrofia vesical.

NUEVOS CONCEPTOS EN EL MANEJO
QUIRURGICO DE LA EXTROFIA
VESICAL

Al margen de las primeras descripciones qui-
rurgicas realizadas a finales del siglo XIX por
Trendelenburg!, entre otros, la verdad es que
durante la primera mitad del siglo pasado, los
pacientes eran sencillamente clasificados en dos
grupos: aquellos en los que se intentaban el cie-
rre primario por la bondad y la distensibilidad de
la placa y aquellos otros en los que directamente
se decidia una derivacion urinaria. A este respec-
to, se han descrito innumerables tipos de técni-
cas: ureterosigmoidostomias, conductos ileales,
conductos colénicos*7.

Young?®, es el primero en preconizar el cierre
vesical primario con correccion ademas del epis-
padias de la mayor parte de los recién nacidos;
sin embargo, los resultados eran mediocres, fun-
damentalmente por fallos de la técnica quirargi-
ca, con tasas de continencia muy bajas y altos
indices de insuficiencia renal.

Mas tarde, Jeffs® movido por un cambio de
actitud en el manejo del nifio extréfico, aboga por
el cierre primario de todos los recién nacidos con
extrofia vesical, con el objetivo de realizar un cie-
rre seguro de la pared abdominal, alcanzar una
continencia urinaria con una correcta preserva-
ciéon de la funcién renal y por ultimo la recons-
truccion, en el paciente varén, de un pene acep-
table desde un punto de vista funcional y estéti-
co. Asi se describe la reparacion en etapas, reali-
zando el cierre vesical con aproximacion de la
sinfisis pubica a la que se anade, si es necesario,
la osteotomia en el periodo neonatal, lo que faci-
lita un vaciado de la vejiga a baja presion y como
consecuencia, una proteccion del tramo urinario
superior. Posteriormente, se realiza la recons-
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truccion del cuello vesical a los 4 anos, y se com-
pleta el cierre por etapas con la correcciéon del
epispadias.

Tras los primeros procedimientos realizados,
Jeffs observo el hecho de que la vejiga se vacia-
ba sin ninguna resistencia, produciendo vejigas
desfuncionalizadas y de baja capacidad que
comprometian la posterior reconstruccion del
cuello vesical. Por todo lo expuesto Jeffs realiza
un cambio en el orden de este cierre por etapas,
anteponiendo la correccion del epispadias a la
reconstruccion del cuello vesical; de esta mane-
ra se conseguia anadir cierto grado de resisten-
cia al vaciado vesical y con ello aumentar la
capacidad de la vejiga para realizar con garanti-
as una reconstruccion del cuello vesical segun
la técnica de Young-Dees a la que se asocia ade-
mas un reimplante ureteral tipo Cohen!? dado el
alto indice de reflujos vesicoureterales en estos
pacientes. La decisién final de hacer una trigo-
nocervicouretroplastia es comprometida y en
numerosas ocasiones, se precisa de la realiza-
cion de una ampliacion vesical, decisiéon que en
ultima instancia se toma en el acto operatorio,
aunque es controvertido si su realizacion se
debe realizar previa o posteriormente a la
reconstruccion del cuello vesical. Se aplican
algunos principios clinicos para la toma de esta
decision, como son una capacidad vesical de al
menos 60ml, la ausencia de hidronefrosis y
lesiones parenquimatosas secundarias a pielo-
nefritis y que se tenga una aproximacion ade-
cuada de la sinfisis pubiana. Todo ello esta
enmarcado en el cuadro de un estudio urodina-
mico dificil de aplicar y mas dificil de interpretar
adecuadamente.

Para la realizacion de la cervicouretroplastia,
es necesario utilizar parte de la superficie vesical,
lo que compromete posteriormente un cierre con
un adecuado volumen vesical que no afecte el
tramo urinario superior por elevadas presiones.
El mecanismo de continencia esta basado el prin-
cipio de Lapides!!, basado en la ley de Laplace (la
resistencia al paso de un liquido por un tubo esta
en relacion directa con la longitud del mismo y
con la tension de sus paredes y en relacion inver-
sa del diametro de su luz)

Ademas de esto, la cervicouretroplastia se
completa con una técnica de anclaje desde la
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cara superior de la uretra y cuello vesical, a la
superficie posterior de la sinfisis pubiana, segun
la técnica de Marshall-Marchetti-Krantz!?

Martinez Pifieiro!3 en 1962 describe la utiliza-
cion de un segmento sigmoideo no destubulariza-
do anastomosado a la neouretra tubulizada
mediante cervicotrigonouretroplastia en una
nifa, y también describe la utilizacién de sigmoi-
des destubularizado, aplicando los principios
quirurgicos de Young en el varén!4. Resulta fun-
damental la aportacion de Leadbetter!® al proce-
dimiento descrito por Young y Dees al realizar la
reimplantacién ureteral mediante un tuanel sub-
mucoso superiormente, lo que permite la utiliza-
cion completa del trigono vesical para el remode-
laje cervical.

Arap!'6 realiza también aportaciones importan-
tes en la descripcién de una nueva técnica por
etapas basada en la creacion de un conducto
colénico con reimplantacion ureteral antireflujo
que posteriormente es usado como colocistoplas-
tia no destubularizada. Este hecho compromete
la continencia final de esta técnica. El sigmoides
se anastomosaria a una neouretra de 5 6 6 cm
creada a partir de la placa vesical. La pared abdo-
minal es reconstruida mediante colgajos de teji-
dos paraextroficos segin describié en su técnica
Allen'”.

Otros autores como Jones!® o Mollard!® pro-
pusieron variantes de esta cervicouretroplastia,
diferentes a la descritas pero que en definitiva
también implicaban una reduccién considerable
de la capacidad vesical.

Mediante esta maniobra y segun los autores
que se revisen, los indices de continencia urina-
ria podrian variar del 10 al 88% con una tasa
relativamente baja de fracaso renal entorno al 13
0 20%20. Se han descrito unos resultados favora-
bles con la técnica de Young-Dees del 70%?2,
entendidos estos buenos resultados como una
aceptable continencia urinaria con preservacion
de la funcién renal. Con esta técnica pueden apa-
recer un 20% de complicaciones mayores, como
son: el prolapso vesical, la dehiscencia del cierre,
o la hidronefrosis que obligan en la mayoria de
los casos a repetir el procedimiento quirargico.
Se han descrito un 10% de complicaciones meno-
res como son: la litiasis, la infeccién y supuracién
de la sutura pubiana, fistulas urinarias y la
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metaplasia escamosa del reborde superior del
cierre epispadico. Estas complicaciones de tipo
menor pueden ser razonablemente resueltas sin
comprometer el cierre vesical ni la trigonocervi-
couretroplastia?!1-23,

EL PAPEL DE LA OSTEOTOMIA

Todos los casos de extrofia vesical presentan
una diastasis caracteristica de la sinfisis ptuibica
causada por la rotacién externa de los huesos
innominados sobre las articulaciones sacroilia-
cas en relacion con el plano sagital del cuerpo.
Ademas, se produce la rotacion externa o ever-
sion de las ramas del pubis en su unién con los
huesos isquiatico e iliaco. Para algunos autores,
el cierre vesical seguro exigia la realizacion de
una osteotomia iliaca posterior que permitiese
una rotacién interna de las palas iliacas en la
aproximacion a la linea media de la sinfisis
pubica.

Hoy en dia, esta maniobra y sus variantes,
continuan siendo controvertidas, habiéndose res-
tringido su uso en pacientes mayores de un mes,
que presentan gran diastasis pubica y, sobre
todo, si ha fracasado un primer cierre vesical?!-22,

Estos mismos autores, consideran que la oste-
otomia mejora luego los resultados de la conti-
nencia y el aspecto final del tallo peneano al
aumentar su longitud. Sin embargo, continua
abierto el debate en cuanto al tiempo de realiza-
cion de esta técnica, discutiéndose si hacerlo
simultaneamente al cierre quirtrgico o dos o tres
semanas después del cierre.

Desde el punto de vista quirurgico, merece la
pena destacar que el 80% de los ninos y el 10-
15% de las nihas presentan hernia inguinal al
nacimiento o posteriormente a la reconstruccion
del complejo extrofia-epispadias, por lo que algu-
nos autores proponen cerrar el conducto hernia-
rio en el mismo momento del cierre vesical,
mediante un abordaje preperitoneal?*?5 Entre un
15% a un 50% segun las series, necesitan poste-
riormente una herniorrafia con caracter de
urgencia por incarceracion?6-27,

EL TRATAMIENTO DEL EPISPADIAS

En cuanto al tratamiento del epispadias, las
aportaciones mas destacadas las realiza Ransley?8
a partir de la primitiva técnica de Cantwell?®. En
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DIBUJO 1: (a,b y c) La reseccién del rudimento intersinfisario permite la aproximacion a la linea media de la sinfisis
pubica, por debajo de la cual queda dispuesto el cierre vesicall,2. De esta manera, el cuello vesical y la uretra son des-

plazados posteriormente hasta una posicion anatémica normal.

DIBUJO 2: (a). El cierre vesical y el uretral se realizan de forma continua tras separar la placa uretral de los cuerpos
cavernosos y estos entre si, de tal manera que las tres estructuras quedan independizadas. Esto permite ventralizar la
neouretra tubularizada. (b). Tras desrotar los cuerpos cavernosos y suturarlos en la linea media el cuello vesical y la
uretra se desplazan posteriormente y sobre ellos se aproxima el rudimento sinfisario.

1985 describe una técnica quiriurgica basada en
los principios de preservacion de la placa uretral,
ventralizaciéon de la neouretra y rotaciéon de los
cuerpos cavernosos; todo ello con la finalidad de
mejorar el aspecto externo del pene a expensas
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de aumentar el tallo peneano y conseguir una
normofuncién miccional con la colocacién de la
uretra en el plano ventral peneano, es decir,
reconstruir un pene lo mas parecido a lo normal,
preservando la placa uretral.
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DIBUJO 3: Trigonoplastia segun técnica de Gil-Vernet.
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FIGURA 2: Re-
sultado estético
final a los tres
meses de la ci-
rugia del cierre
del CEE del mis-
mo paciente de
la imagen 1, me-
diante un cierre
primario com-
pleto. Cistogra-
fia de control
que demuestra
ausencia de RVU
tras la trigono-
plastia en este
mismo paciente.
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Los pasos fundamentales de su técnica son:
una correccion del meato distal con una manio-
bra similar a la realizada en la técnica de MAGPI
para el hipospadias, una correccién del chordee
dorsal mediante la diseccion de la placa uretral y
su reconstruccion tubularizada, seguido de la
desrotacion de los cuerpos cavernosos y su apro-
ximacion a la linea media, mediante la realizacion
de una anastomosis caverno-cavernosa. La ciru-
gia se completa con la reconstruccion del glande
y el cierre de la piel peneana mediante la utiliza-
cion de un colgajo prepucial ventral que tras ser
rotado, cubre la superficie dorsal peneana.

La tasa de éxitos es elevada presentando so6lo
un 8% de fistulas uretrocutaneas®, frente al 38%
de las descritas con la técnica de Young3! o el
30% de las de Kramer32.

CORRECCION SIMULTANEA DE LA
EXTROFIA Y EPISPADIAS EN EL
RECIEN NACIDO

No fue hasta hace unos afios cuando se
comunican los primeros resultados de una
nueva técnica quirurgica basada en la correc-
cién simultanea de la extrofia vesical y el epis-
padias. Fueron Mitchell® y McLorie33 los que
describen la combinacién de las diferentes eta-
pas descritas previamente por Jeffs® en un solo
procedimiento quirargico. Desde el punto de
vista anatomico, esta técnica quirurgica, esta
basada en dos puntos fundamentales: el prime-
ro de ellos presupone la transposicion del cuello
vesical y la uretra a un plano anatémico pélvico
posterior mas normal, tras haber realizado el
cierre continuo de la vejiga, cuello vesical y ure-
tra (Dibujo 1) Esta posicion pelviana posterior
favorece la aparicién de un mecanismo de resis-
tencia al vaciado que propicia la formacién de
unos ciclos de llenado y vaciado vesical, ciclos
mecanicos que generan fuerzas de estiramiento
del detrusor que potencian la produccion de
factores de crecimiento muscular. Todo ello
favorece la aparicion de una continencia urina-
ria precoz. A diferencia de la técnica por etapas
de Jeffs, esta continencia se iria adquiriendo a
lo largo del crecimiento del nifio y no estaria
supeditada a la realizaciéon de la cervicouretro-
plastia a los cuatro anos, reforzando el entre-
namiento miccional por la existencia de un
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fenémeno anatémico de continencia. Esto se
lograria “profundizando” la uretra en la pelvis
mediante la recolocacién inicial del complejo
cérvicouretral por detras y por debajo de un
plano resistente intersinfisario.

El segundo paso fundamental, desde el punto
de vista anatomico de la técnica de Mitchell, es
conocido como el "desmontaje" peneano. Segun
muestra el Dibujo 2, es necesario realizar la
separacion de los dos cuerpos cavernosos por la
linea media incidiendo sobre el tejido fibroso
avascular que los une. De esta manera, la placa
uretral puede ser movilizada hacia el plano pene-
ano ventral, los cuerpos cavernosos son desrota-
dos, la longitud del tallo peneano aumenta y la
correccion del glande es mas anatémica.

Los resultados de esta técnica quirurgica, han
sido comunicados por Mitchell sobre una serie de
16 pacientes adquiriendo unos buenos indices de
continencia urinaria cercanos al 88% y un ahorro
considerable en el numero de cirugias practica-
das sobre estos pacientes?.

De la revisién de los resultados comunicados
por Mitchell, llama la atencion el alto indice de
reintervenciones (12 de los 16 pacientes operados
de su serie), por pielonefritis secundaria a reflujo
vesico-ureteral!l. Esto en principio, iria en contra
de la filosofia promulgada por el autor, basada en
la reduccion del numero de cirugias, realizadas
sobre estos pacientes.

Por todo lo expuesto, nosotros decidimos
incorporar un nuevo paso a la técnica descrita
por Mitchell que supusiera una baja morbilidad
quirargica con una tasa de resultados exitosos
suficientemente avalada. Esta combinacién
supone una novedad no descrita previamente en
la literatura revisada. La trigonoplastia, segun la
técnica de Gil-Vernet3* (Dibujo 3), ha obtenido
buenos resultados en el 80% de los casos en las
que ha sido aplicada®®, lo que nos hace suponer
que podria utilizarse de manera rutinaria como
primer paso en el procedimiento de Mitchell para
prevenir el reflujo. Es muy sencilla de realizar, no
prolongando excesivamente el acto quirargico y
con un indice de complicaciones anadidas muy
bajo. Ademas esta técnica preserva la localizacion
ipsilateral de cada meato, lo que facilita el abor-
daje en posteriores procedimientos endoscoépicos,
si son necesarios.
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CONCLUSIONES

El CEE supone un reto quirurgico para el urélo-
go. Dada su baja incidencia y alta complejidad el
recién nacido con extrofia deberia ser tratado en
centros de referencia con experiencia en su manejo.

A lo largo de la historia se han desarrollado
diferentes técnicas quirurgicas, cuyo ultimo fin
es el de proporcionar un adecuado resultado
estético con satisfactorios indices de continencia,
preservando la funcién renal.

En los casos en los que es posible realizar el
cierre completo primario estos principios pueden
ser alcanzados con una unica intervencion.

Creemos que es posible asociar una técnica de
correccion del RVU en el mismo procedimiento,
con resultados satisfactorios (Fig. 2).
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