Manejo neonatal de la
extrofia vesical
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Caso clinico
® RNT (38sqg) / AEG (3.10009)

® Embarazo controlado

® Ecografia 20sem: Sospecha de criptorquidia bilateral
e hipospadia

® Parto: distocico (mediante ventosa). Nace varon que
no precisa reanimacion. Apgar 9/10

® Exploracion fisica:
® Abdomen: defecto de pared de = 2cm + masa sonrosada
~__* Genitales: pene corto + epispadia, testes en
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Diagnaostico diferencial
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Diagnaostico diferencial

Hipospadia




Caso clinico
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Extrofia vesical

® Anomalia congénita del sistema musculo-esquelético y
urinario

® Incidencia: 1/35-40.000 NV
°* VM- 2:1
® Ninos blancos > negros

® Predisposicion genética:
® A R en hijos de padres afectos:
® Incidencia 1/70
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Extrofia vesical

® Forma tipica:
® |mplantacion baja del ombligo
® Pared de la vejiga expuesta
® Uretra abierta cara dorsal/ Epispadia
® Diastasis pubica

+ Ano anterior
® + Hernia inguinal
® =+ Criptorquidia
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Extrofia vesical

® Forma tipica:
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Extrofia vesical

® Complejo Extrofia-Epispadia: Sindrome malformativo
complejo
® Aparato genito-urinario y reproductor
® Sistema musculo-esquelético
® Aparato digestivo

® Formas:
® Extrofia vesical
® Epispadia
® Extrofia cloacal
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Extrofia vesical

® Malformaciones asociadas:

Gastrointestinales .

Onfalocele
Malrotacion
Duplicacion intestinal

Renales .

Estenosis pieloureteral
Rifién en herradura
Rifidn ectopico

Musculoesqueléticas .

Hernias inguinales indirectas
Displasia evolutiva de caderas
Pies zambos

SNC .

Defectos del tubo neural
Anomalias vertebrales
Disrafismo espinal

Mielodisplasia espinal ‘X
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Extrofia vesical

® ;Y enlas mujeres?
¢ (Clitoris bifido
® |Labios menores divergentes
® Vagina corta y estendtica

® Anomalias asociadas:
® Duplicacion vaginal

‘ belly
umbilical cord stump

exposed bladder

® Duplicacion uterina

_left'labia

left haIl‘oLIitori\s

® Agenesia completa

exposed_urethra

vaginal orifice

anus
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Extrofia vesical
® Fisiopatogenia:

Seno urogenital Membrana i ohses
Alantoides primitivo urogenital Vejiga urinaria

Tabique Membrana
urorrectal anal

rana
Intestino Canal anorrectal
A cloacal el B C
Resultado de un “sobrecrecimiento” de la membrana cloacal g
ne el crecimiento interno del mesénquima ~ |.x ¢ Ny
esario para la formacion de la parte & T e
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Caso clinico

® Estudios complementarios:

—_—

® Ecografia abdominal

—  Normales
® Ecografia cerebral

® Ecocardiograma —> Pendiente
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Caso clinico

Estudios complementarios:
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Extrofia vesical

® Diagnostico:
® Prenatal (ecografia):

® Ausencia de vejiga

® Insercion baja del ombligo
® Diastasis pubica

® Genitales disminuidos

® Masa abdominal baja
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Extrofia vesical

Diagnastico:
® Prenatal (ecografia):

Umbilical hernia

Everted bladder N Bladder

Epispadias

Urethral
plate

Symphyseal
ligament
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Extrofia vesical

® Diagnostico:
® Postnatal:

Aspecto de la masa

Localizacion de los testiculos
Presencia/ausencia de hernia inguinal
Posicion del ano

Grado de diastasis pubica
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Extrofia vesical

® Tratamiento:
® Manejo Iinicial:
® Sidiagnaostico prenatal :
® Derivar a centro de referencia
® Preferible cesarea

® Si diagndstico postnatal - cuidados postnatales:
® Evitar pinzamiento del cordon (ligadura con Nylon)
® Cubrir vejiga mediante apoésito humedo y transparente
® Contraindicacion canalizacion vasos umbilicales

® Profilaxis antibiotica quirurgica e
. . e - e -
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Extrofia vesical

® Tratamiento:
® Tratamiento quirdrgico:
¢ S. Cirugia Pediatrica - Cirugia en 3 tiempos:
® Cierre primario de la vejiga 2> RN
® Aproximacion sinfisis pubica
® + cateterizacion del sistema urinario
® Correccion de la epispadia >6-12m

® (Correccion del cuello de la vejiga (incontinencia) y
reimplantacion de uréteres - 4-5a

¢ S. Traumatologia:
® + |[nmovilizacion pélvica - Fijadores externos

, S X
s Os’;eotomla — o *T. D) Is,erai_ci(t) de
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Extrofia vesical

® Tratamiento:
® Tratamiento postquirurgico:
® |nmovilizacion de los miembros inferiores

® Traccion modificada de Bryant (si no se realiza
osteotomia) - cadera 90°

® Traccion de Buck
o ATB
® Tratamiento del dolor:
® Analgesia epidural
® Analgesia sistemica: fentanilo, morfina, paracetamol...

® E| uso prolongado de opiaceos conlleva un mayor riesgo

de padecer Sdr. de abstinencia, necesidad de VMI, ileo
paralitico

© Antiespasmaodico:
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Extrofia vesical

® Pronostico:

® = 80% de continencia inicial
® Depende:

® Adecuado cierre vesical primario

® (Cirugia de cierre vesical

® Manejo postoperatorio
® |nmovilizacion pélvica
® Sedoanalgesia
® |nfecciones de las heridas

® Funcidon sexual
- ® Fertilidad
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Extrofia vesical

® Complicaciones:

Dehiscencia de la pared

Prolapso vesical

Fallo de la osteotomia (reapertura sinfisis pubica)
Infecciones

Hernia inguinal + incarceracion

Reflujo utererovesical (RVU)

Curvatura peneana persistente

Fistula vesico o uretrocutanea

Gastrointestinal: volvulo intestinal, ileo paralitico,
obstruccion intestinal
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Caso clinico

®* Adia de hoy:
® Intervenido hace 15 dias
® Cierre vesical primario
® Cateterizacion ureteral y suprapubico
® Aproximacion sinfisis pubica
® Fijadores externos

® Postcirugia:
* VMI: 3 dias
® Inicio NE al 3r dia postcirugia
® ATBiv: 5dias > ATB vo
® Analgesia:
® Epidural: perfusion lidocaina
° Intravenosa Fentanilo (9 dias), paracetamol - J.
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Caso clinico

¢ Adia de hoy:
® Complicaciones:

® Reapertura sinfisis pubica

® Movilizacion fijadores externos
® Retraso tratamiento de la displasia evolutiva de cadera
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Nuestra experiencia

| PACENTE1 PACIENTE 2 PACIENTE 3

Ano Diagnostico 2006 2014 2015
Cirugia 72hdv 48hdv 48hdv
« Cierre primario « Cierre primario « Cierre primario
. « Cateterizacion « Cateterizacion « Cateterizacion
12 Intervencion o .. .
urinaria urinaria urinaria
* Fijacion pélvica + Fijacion pélvica
22 Intervencion ? Pendiente -
32 Intervencion ? - -

» Dehiscencia pared L
Sepsis clinico-

abdominal iy » Movilizacion
) : analitica .
* Herniorrafia fijadores externos
Complicaciones inguinal izquierda

* |ncontinencia %
@

urinaria %er:li_cig de
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Conclusiones

La extrofia vesical es una enfermedad compleja, poco
frecuente, que necesita un manejo interdisciplinar
especializado

Existen varias alternativas de abordaje quirdrgico, que en
general implican mas de una cirugia

El prondstico va a depender tanto de la cirugia como del
manejo posquirurgico, incluyendo tanto la adecuada
iInmovilizacion como el control del dolor

Aungue la calidad de vida de estos pacientes ha mejorado
mucho en los ultimos anos todavia tienen limitaciones a
nivel fisico y psicoemocional
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asociacion de extrofia vesical

http://www.asexve.es e
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