EXTROFIA DE LA VEJIGA

La extrofia de la vejiga es un defecto congénito (presente al nacer) genitourinario poco comun y complejo.
Es uno de los mas grave de la vejiga. Consiste en que la membrana donde se juntan las aberturas
reproductivas, urinarias y digestivas (llamada la cloaca) no se desarrolla adecuadamente en los infantes.
Este defecto se caracteriza por la vejiga presentar un giro de adentro hacia afuera y estar expuesta en la
parte externa del abdomen. Esto hace que la vejiga no funcione normalmente, lo que provoca que drene
(gotee) constantemente la orina sobre la piel y hasta puede ocasionar irritacién. Puede incluir otras partes
del cuerpo, como el aparato urinario, los musculos, los huesos y los sistemas reproductivo y digestivo. Se
puede presentar desde lo mas simple como una fisura en el tubo que lleva la orina fuera del cuerpo (uretra),
hasta la forma mas severa en donde se ven afectados otros érganos como (uretra, vejiga y el intestino). En
Puerto Rico ocurre en menos de 1 de cada 10,000 nacimientos vivos.

Causas y factores de riesgo

Se desconoce la causa exacta de esta condicidén. Se piensa que se debe a una combinacién de factores
genéticos y ambientales. Ocurre durante las primeras semanas del embarazo a medida que se desarrollan
los 6rganos del feto. Hay ciertos factores que pueden aumentar el riesgo de la extrofia de la vejiga como lo
son: antecedente familiar y el uso de reproduccion asistida.

Diagnostico

La extrofia de la vejiga se puede diagnosticar durante el embarazo o después del nacimiento. El diagndstico
prenatal se realiza mediante una ecografia fetal o estudios de imagenes como la resonancia magnética
(MRI). EI diagnéstico fetal permite a las familias orientarse bien sobre la condiciéon y prepararse para el
tratamiento adecuado cuando nace el infante. El diagndstico luego de nacer es evidente mediante el
examen fisico que realiza el médico.

Signos

Las sefiales que el médico buscara en las ecografias incluyen:

* Lavejiga que no se llena o no se vacia correctamente

* El cordén umbilical colocado en la parte baja del abdomen

* Huesos pubicos (parte de los huesos de la cadera que forman la pelvis) que estan separados
* Genitales mas pequefios de lo normal para la edad gestacional

* Eltamafiio de la porcién de la vejiga que estd abierta y expuesta al aire

* La posicion de los testiculos

* Hernia inguinal (cuando el intestino sobresale a través de la pared abdominal)
* Anatomia de la zona que rodea el ombligo

* Posicidon de la abertura al final del recto (ano)

* Laseparacion de los huesos pubicos y la facilidad con que se mueve la pelvis

Condiciones asociadas

Un infante con extrofia de la vejiga probablemente presente también algunas de las siguientes condiciones

asociadas

* Epispadias: la abertura de la uretra no esta localizada correctamente.

» Diastasis: separacion del hueso pubico, cuando se separan los lados derecho e izquierdo del recto mayor
del abdomen.

* Ausencia del cuello de la vejiga y el esfinter (musculo que permite el paso de la orina de la vejiga a la
uretra a la vez que impide su regreso).

* Hernias inguinales



Complicaciones

La extrofia de la vejiga puede ocasionar una complejidad de complicaciones en ciertos casos que incluyen:
* Incontinencia urinaria (no tener control de la orina)

* Cateterismo (extraer la orina)

* Infecciones de urinarias

* Reflujo

* Necesidad de cirugia reconstructiva repetida

* Reflujo vesicoureteral (movimiento de la orina en direccién opuesta)

* Riesgo de sufrir disfunciones sexuales

* Riesgo de tener cancer de vejiga

* Piernasy pies rotados hacia afuera

Tratamiento:

El plan de tratamiento para la extrofia de la vejiga se comienza desde el nacimiento. Va a depender del tipo
y la magnitud de la condicién. Es fundamental la intervencién de un cirujano con experiencia en
reconstruccion para esta condicion. Es posible que el tratamiento se realice por etapas dependiendo de
cada caso particular. El objetivo principal del tratamiento es el cierre de la vejiga y su colocacion dentro de
la pelvis seguido por el cierre de la pared abdominal.

Cuando no se completa la correccidén en una sola cirugia, las metas en las siguientes etapas son: reparar la
uretra, preservar los rinones y la funcién sexual, reconstruir el cuello de la vejiga, cerrar los huesos pélvicos,
y la apariencia cosmética satisfactoria de los drganos genitales. También como parte del tratamiento, el
infante va a requerir de evaluaciones y citas de seguimiento con especialistas. La atencion es continuay
puede consistir en una variedad de procedimientos.

Los nifios con extrofia vesical tienen expectativas de vida normales y pueden tener una vida plena. Aun asi,
las familias podrian necesitar apoyo emocional y psicoldgico para enfrentar los desafios de tener un infante
con extrofia de la vejiga. El apoyo y orientacién temprana que reciban facilitard el proceso y beneficiard a la
familia.

Para mas informacion:
Sistema de Vigilancia y Prevencion de Defectos Congénitos, Division Nifios con Necesidades ‘ ' .
Médicas Especiales, Secretaria Auxiliar de Salud Familiar y Servicios Integrados, Departamento  cesarramento oe t@

de Salud. Tel: (787) 765-2929, extensiones: 4591, 4571 y 4587/ E-mail: SALUD
defectoscongenitos@salud.pr.gov
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