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PRESENTACION DE CASO

Megavejiga asociada a agenesia renal unilateral fetal.

Presentacion de un caso

Megacystis associated with unilateral fetal renal agenesis. Case

presentation
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Resumen

La megavejiga es una malformacién congénita
infrecuente, se estima en aproximadamente 1 caso
por cada 1800 nacidos vivos. Esta anomalia se
presenta cuando el didmetro vesical horizontal es
mayor a 7 mm. Su hallazgo en la ecografia prenatal
sugiere una obstruccién mecdnica o funcional al
vaciamiento vesical y habitualmente de mal
prondstico, que se ve incrementado cuando se
asocia a otras alteraciones dentro del mismo
sistema. Por tales razones se decidié presentar el
caso de una gestante de 26 afos de edad, sin
antecedentes patolégicos personales ni familiares de
interés, ni exposicion a factores teratégenos. Fue
remitida con 18,6 semanas de amenorrea al Servicio
Provincial de Genética Médica de Cienfuegos. En la
exploracién ecografica se observé feto masculino
acorde a su edad gestacional, con vejiga de gran
tamafio ocupando practicamente toda la cavidad
abdominal y rechazando las estructuras de la
cavidad toracica hacia arriba con dilatacién
pielocalicial ligera derecha. El diagndstico planteado
por el Servicio de Genética Médica fue megavejiga
con dilatacion pielocalicial ligera. Se le brind6
asesoramiento genético a la madre y esta decidié la
interrupcién de su embarazo. Se le realizd necropsia
clinica, previo consentimiento de la pareja, al
producto de la concepcién en el Hospital General
Universitario Dr. Gustavo Aldereguia Lima, de
Cienfuegos. Se concluyé como megavejiga con
agenesia del rifdn y uréter izquierdo, dilatacién del
sistema pielocalicial derecho y obstruccién uretral.

Palabras clave: enfermedades de la vejiga urinaria,
rifdn Unico, anomalias urogenitales, patologia

Abstract

Megacystis is a rare congenital malformation,
estimated to occur in approximately 1 in 1800 live
births. This anomaly is present when the horizontal
bladder diameter is greater than 7 mm. Its finding
on prenatal ultrasound suggests a mechanical or
functional obstruction to bladder emptying and is
usually associated with a poor prognosis, which is
further increased when it is associated with other
abnormalities within the same system. For these
reasons, the case of a 26-years-old pregnant woman
with no relevant personal or family medical history,
nor exposure to teratogenic factors, is presented.
She was referred at 18.6 weeks of amenorrhea to
the Cienfuegos Provincial Medical Genetics Service.
The ultrasound examination revealed a male fetus
appropriate for gestational age, with a large bladder
occupying almost the entire abdominal cavity and
displacing the structures of the thoracic cavity
upwards, with slight right pyelocaliceal dilation. The
diagnosis made by the Medical Genetics Service was
megacystis with mild pyelocaliceal dilation. The
mother received genetic counseling and decided to
terminate her pregnancy. With the couple's prior
consent, a clinical autopsy was performed on the
fetus at the Dr. Gustavo Aldereguia Lima University
General Hospital in Cienfuegos. The autopsy
concluded that the fetus had megacystis with
agenesis of the left kidney and ureter, dilation of the
right pyelocaliceal system, and urethral obstruction.
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INTRODUCCION

Las obstrucciones uretrales representan el 10 %
de todas las afecciones urinarias y las de mayor
repercusion. La megavejiga es una malformacion
congénita rara, se estima en aproximadamente 1
caso por cada 1800 nacidos vivos."?

La vejiga es visible a partir de las 10 semanas,
cuando se inicia la produccién de orina, como
una estructura eliptica llena de liquido, bordeada
lateralmente por las arterias umbilicales, lo que
la diferencia de otras estructuras quisticas
pélvicas. Se identifica en el 50 % de fetos a las
10 semanas y en todos los casos en la semana
12. Entre la 10-14 semanas se habla de
megavejiga cuando su didmetro horizontal es > 7
mm. * 34565y hallazgo en la ecografia prenatal
sugiere una obstruccion mecanica o funcional al
vaciamiento vesical y habitualmente de mal
pronéstico, que se ve incrementado cuando se
asocia a otras alteraciones dentro del mismo
sistema. Por tales razones se decidié presentar
un caso de megavejiga con el propdsito de
describir la incidencia, etiologia, y caracteristicas,
tratamiento y pronéstico debido a lo infrecuente
que se presenta esta entidad en nuestro medio y
para una mejor comprensién y elevar la calidad
de la atencién médica.

RO 2 o : L
. | il

PRESENTACION DEL CASO

Gestante de 26 afios de edad, con historia
obstétrica de G2P0Al (provocado), sin
antecedentes patoldgicos personales ni
familiares de interés, ni exposiciéon a factores
teratégenos. Fue remitida con 18,6 semanas de
amenorrea al Servicio Provincial de Genética
Médica de Cienfuegos. En la exploracién
ecografica se observo feto masculino acorde a su
edad gestacional, con vejiga de gran tamafio
ocupando practicamente toda la cavidad
abdominal y rechazando las estructuras de la
cavidad toracica hacia arriba con dilatacién
pielocalicial ligera derecha. El diagndstico
planteado por el Servicio de Genética Médica fue
megavejiga con dilatacion pielocalicial ligera. Se
le brindé asesoramiento genético a la madre y
esta decidié la interrupcién de su embarazo,
realizada cuatro dias después.

Se obtuvo cadaver del sexo masculino, superficie
rojiza al que se le realizd una necropsia clinica. A
la exploraciéon del habito externo no se
encontraron alteraciones. A la apertura de las
cavidades se observd la vejiga muy aumentada
de tamafo, desplazando estructuras vecinas y
las estructuras de la cavidad toracica se
encontraron rechazadas hacia arriba. (Fig. 1 y Fig.
2)

Fig. 1y F_;g. 2: Imagenes que muestran una vejiga muy aumentada de tamafio, desplazando
estructuras vecinas v las estructuras de la cavidad toricica se encontraron rechazadas hacia

arriba.

Se encontrd, ademas, dilatacién pielocalicial
ligera derecha con ausencia de rifidn y uréter

izquierdo, ocupando la suprarrenal de ese lado el
espacio obstruccién uretral. (Fig. 3).
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Fig. 3. Imagen que muestra dilatacién pielocalicial
moderada derecha con ausencia de rifién v uréter
izquierdo, ocupando la suprarrenal de ese lado el

espacio.

El estudio anatomo-patolégico se concluyé como
megavejiga con agenesia del riidén y uréter
izquierdo, dilataciéon del sistema pielocalicial
derecho moderado y su uréter y obstruccién
uretral.

DISCUSION

El 25 % de las megavejigas son debidas a
vélvulas de uretra posterior, siendo 9 veces mas
frecuente en el sexo masculino.**% El caso
presentado se corresponde con ese sexo.

La megavejiga se asocia a anomalias
cromosdmicas, como es el caso de la trisomia 13
y 18. La aneploidia puede encontrarse en el 25 %
de los casos, asociandose a otras
malformaciones en un 3 3%. (2345)

Prenatalmente no se puede precisar la causa de
la megavejiga, ya que hasta la semana 13 la
pared vesical no tiene elementos contractiles por
la ausencia de musculo liso e inervacién. Los
casos de resolucién espontdnea pueden ser
secundarios a un mal funcionamiento temporal
de la vejiga sin una causa de base estructural.”®

La determinacién del género fetal orienta a la
etiologia, siendo las valvas uretrales posteriores,
la estenosis uretral y la agenesia uretral las
causas en el feto masculino y en el femenino las
anomalias de cloaca, el sindrome Prune Belly y el
sindrome megavejiga -
microcolon-hipoperistalsis."” En el segundo

trimestre, la causa mas frecuente en el varén son
las valvas uretrales posteriores, representando
un 30 % de las megavejigas tempranas, mientras
gue en el feto hembra las causas de megavejiga
precoz serian mdas complejas, asociandose a
sindrome de regresién caudal con atresia uretral,

microcolon y alteraciones del aparato genital.**
5,6,7)

Se ha clasificado la severidad, agrupando en tres
categorias:

o leve (8-11 mm)

» moderada (12- 15 mm)
o severa (>15 mm). @

Suele acompanfarse de hidronefrosis bilateral,
uretra posterior dilatada y adelgazamiento de la
pared de la vejiga. El diagndstico mas probable
ante el hallazgo ecogréfico durante el primer
trimestre de una megavejiga severa, es la atresia
uretral.”? En nuestro caso encontramos agenesia
del rindn y uréter izquierdo, dilatacién del
sistema pielocalicial derecho y obstruccion
uretral.

La presencia de hidrocolpos, distensién rectal,
vélvulos intestinales, duplicacién intestinal o el
ano imperforado se asocian a peor prondstico. Se
han descrito otras alteraciones morfoldgicas
asociadas al diagnéstico de megavejiga en
primer trimestre, como higroma quistico,
aumento de translucencia nucal, encefalocele y
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talapies.”®

El oligohidramnios se presenta en
aproximadamente la mitad de los casos
alterando el desarrollo pulmonar, lo que lleva a
hipoplasia pulmonar.® En nuestro caso esto no
fue constatado.

El empleo de la ecografia al inicio del embarazo
ha resultado muy Util ya que permite el
diagndstico precoz de estas anomalias y evitar la
displasia renal postobstructiva.® "

El hallazgo de megavejiga en una ecografia
prenatal sugiere una obstruccién mecanica o
funcional al vaciamiento vesical, condicién
infrecuente y habitualmente de mal prondstico.®”

En el primer trimestre los diametros vesicales
entre 8 y 12 mm se resuelven espontaneamente
antes de la semana 20, mientras que mayores de
17 mm son sugerentes de obstrucciones de
uretra progresivas, lo que lleva a un mal
prondstico.??

Los signos ultrasonograficos de una obstruccion
urinaria baja incluyen: megavejiga, dilatacion de
uretra proximal y vias urinarias superiores y/o
engrosamiento de la pared vesical > 2mm." En
nuestro caso solo se observé la vejiga de gran
tamanio y dilatacién pielocalicial leve.

La amniocentesis es la segunda prueba
diagndstica aconsejable tras el diagndstico
ecografico de megavejiga en primer trimestre
y el estudio de enzimas digestivas en liquido
amnidtico a través de la misma permitiria
sospechar una disgenesia cloacal asociada. La
vesicocentesis fetal permitiria el estudio de la
beta-2-microglobulina plasmatica fetal y de
electrolitos en orina, que nos orientaran acerca
del desarrollo de displasia o dafio renal."")

Los indicadores del deterioro renal en fetos con
obstrucciéon de las vias urinarias por
ultrasonografia son: los riflones hiperecogénicos
0 con presencia de quistes o el oligohidramnios y
por determinaciones en orina fetal: sodio mayor
a 100 mg/dl, cloro mayor a 90 mg/dl, calcio
mayor a 8 mg/dl, osmolalidad mayor a 210
mOsm/I, proteinas totales mayor a 40 mg/dl, por
determinaciones en sangre fetal: B2
microglobulina fetal mayor a 5 mg/L."

En el diagnédstico diferencial de megavejiga
deben incluirse el sindrome de Prune Belly que
incluye anomalias abdominales, criptorquidia

bilateral y dilatacion ureteral, la atresia uretral,
que puede asociarse al sindrome anterior,
teniendo un prondstico muy desfavorable, debido
a su asociaciéon a megavejiga severa y el reflujo
vésicoureteral que pueden ser consecuencia de
las dilataciones progresivas tanto de los uréteres
como de la vejiga, originando el complejo
megavejiga-megauréter. 2 567

La terapia intrauterina no estaria indicada en el
feto que presenta otra anomalia congénita de
alto riesgo vital.”

Hoy en dia se reportan dos terapias fetales
intrauterinas principales para el tratamiento: la
derivacién vesicoamniética y la cistoscopia fetal.

En algunos casos el tratamiento se realiza
intradtero, como en el sindrome de valvas
posteriores, basado en la colocacién de una
sonda vesical para descomprimir vejiga y una
ablacion citoscopica definitiva postnatal.> ® La
vesicocentesis, ya sea Unica o seriada, es el
tratamiento de primera eleccion intrauterino, por
ser minimamente invasivo.®

La realizacion de una derivacién vesicoamnidtica
en primer trimestre tendria mayor riesgo de
aborto. No debe realizarse sin un estudio
cromosémico, bioquimico y ecografico previo que
oriente el pronostico fetal.?

La intervencién prenatal busca la preservacion
de la funcidn renal. Las opciones de seguimiento
incluyen el control ecografico intraltero (tamafio
vesical, presencia de hidronefrosis vy
oligoamnios), descompresiéon vesical y
finalizacion temprana de la gestaciéon con
seguimiento postnatal y eventual cirugia. La
hidronefrosis unilateral, raramente requiere
intervencién ya que el rifdn contralateral puede
prevenir el oligoamnios. La cirugia esta
generalmente limitada a los fetos varones con
hidronefrosis bilateral, en ausencia de
obstruccién que desarrollan oligoamnios."* 2

La sobrevida fetal global se desconoce pero se
reporta una alta mortalidad, compromiso de la
funcién renal y pulmonar fetal en fetos con
diagnostico prenatal de megavejiga.* ¥

La mayoria de los fetos con cariotipo normal y
una vejiga de 7 a 15 mm se resuelven
espontaneamente, pero los diametros vesicales
superiores a 15mm, en cambio, tienen mal
prondstico,®* como se presentd en nuestro caso.
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