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Resumen:

La valvula de uretra anterior es una enfermedad 30 veces mas rara que la
valvula de uretra posterior y, por lo tanto, menos estudiada y publicada. Sin embargo, es
una de las causas de morbilidad y enfermedad renal cronica en nifios.

Firlit, en 1978, disefi6 una clasificacion que, desde su punto de vista, era una
forma de organizar anatomicamente la enfermedad y, con ello, determinar el prondstico
general del paciente. Routh en 2001 describié un modelo de determinacion de pronostico
no por su anatomia, sino por algunas caracteristicas clinicas.

Este trabajo es resultado de la observacion de pacientes tratados entre 2000 y

2018 en un servicio publico de Urologia Pediatrica con enfoque en su prondstico renal.

Palabras clave: obstruccion urinaria, hidronefrosis, valvula de uretra anterior,

insuficiencia renal, nifios.
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LISTA DE ABREVIATURAS

VUA: Vélvula(s) de uretra anterior

VUP: Vélvula(s) de uretra posterior

DUA: Diverticulo(s) de uretra anterior

RVU: Reflujo vesicoureteral

ITU: Infeccion(es) del tracto urinario

ERC: Enfermedad renal crénica

CUMS: Cistouretrografia(s) miccional(es) seriada(s)

US: Ecografia(s)

UR: Uretrografia(s) retrograda(s)

USM: Urosonografia(s) miccional(es)

EUD: Estudio(s) urodinamico(s)
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1. INTRODUCCION

La obstruccion infravesical congénita es una entidad clinica de gran
importancia para la urologia pediatrica por tratarse de un espectro de anomalias que
requieren un diagndstico temprano y tratamiento adecuado, ademas de un seguimiento a
largo plazo por las graves consecuencias que pueden ocurrir sobre la vejiga y funcion
renal. Esta entidad incluye las valvulas de uretra posterior (VUP), las valvulas de uretra
anterior (VUA), la atresia o hipoplasia uretral, los diverticulos uretrales !, la siringocele
uretral 2. La VUP es la causa mas frecuente de obstruccion infravesical v,
consecuentemente, la méas estudiada. Su incidencia es de 1 caso de 5000 a 8000 nacidos
vivos 34, Es una patologia conocida por las posibilidades de displasia renal antenatal,
disfuncion vesical severa y enfermedad renal cronica en grados variados, incluso
responsable por un 16,5% de los pacientes en las listas de espera de trasplante renal °.

La VUA es una patologia rara, pero es la causa mas comdn de obstruccién de
la uretra anterior 2°. Su incidencia relatada es de 10 a 30 veces menor que la VUP 349,
Puede desarrollarse en cualquier ubicacion de la uretra, desde la uretra membranosa hasta
la fosa navicular, pero su localizacion més frecuente es la uretra bulbar (40%), seguida
en igual frecuencia, 30%, en la uretra peneana y en la union penoescrotal ®’. Su
presentacion clinica es bastante variable, pudiendo presentar desde ligeros sintomas del
tracto urinario inferior hasta una grave afectacion de la funcion renal. Estos signos y
sintomas son diferentes en las distintas fases de la vida del nifio. Las VUA con diagnostico
neonatal suelen presentarse con hidroureteronefrosis y otros factores que representan
grave riesgo a la vida 8%1°. Los nifios con diagnostico mas tardio suelen presentarse con
infeccion del tracto urinario (ITU) y sintomas de vaciado, pudiendo tener, incluso, fallo
de crecimiento fisico y puede ocasionar retrasos en el desarrollo 8% Por ello, el
diagnostico es desafiante °, especialmente si la VUA no esta asociada a un diverticulo de
la uretra anterior (DUA). Esta asociacion ocurre en aproximadamente un tercio de los
casos ’. En este caso, puede presentarse con un balonamiento peneano ventral durante la
miccidn, lo que facilita el diagndstico diferencial 3712, Sin la sospecha y un examen de
imagen adecuado, la mayoria de los casos de VUA pasan desapercibidos en la
investigacion inicial, incluso en el examen endoscopico. La Cistouretrografia miccional
seriada (CUMS) es el metodo de eleccion del diagnostico, pero exige una realizacion
adecuada y una interpretacion muy cuidadosa 81314 Se hace necesaria una miccion

adecuada, la correcta posicion del paciente (oblicua anterior) ® e imagenes de buena
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calidad de toda la uretra. Si uno de estos factores no es apropiado, la VUA puede no ser
reconocida *8. La uretrografia retrograda puede ser (til para demostrar valvulas que no
hayan podido visualizarse en la CUMS 31!,

Su etiologia permanece oscura e incierta, a pesar de que muchas teorias han
sido propuestas. Los posibles mecanismos embrioldgicos descritos son la obstruccién
intrauterina de la uretra (por adherencia prepucial, estenosis uretrales o hipospadias
incompletas), fallo en un intento de duplicacion uretral, union defectuosa de los
segmentos uretrales proximal y distal, crecimiento desenfrenado del tejido uretral que
resulta en un exceso actuante como una valvula, dilatacion cistica congenita de glandulas
periuretrales entre otras 13101415,

La coexistencia con diverticulo uretral también resulta ser un tema
controvertido. Algunos autores creen que las valvulas y los diverticulos representan una
continuidad de la misma patologia 2> mientras que otros defienden tratarse de
entidades distintas que suelen coexistir 241®7_ Firlit se ha convertido en un referente por
defender la teoria de patologia tnica VUA/DUA 'y, en 1978, desarroll6 una clasificacion
basada en este principio, que se utiliza hasta hoy. En esta clasificacion la forma mas
sencilla de obstruccion uretral se ve en el tipo | y el tipo IV representa una obstruccién
severa con alteracion del tracto urinario superior. El diverticulo se incluye en la
clasificacion como una consecuencia de la obstruccion distal a la VUA.

El diagnostico se confirma por la uretroscopia. El aspecto valvular es de una
membrana de localizacidn ventral en la uretra anterior, con grosor variable (de traslucida
a espesa), con formato cuspide (“cusp-like”), semilunar o circunferencial (“iris-like”)
8,11,12_

El tratamiento de la VUA puede ser de dos tipos: abierto o endoscépico. La
fulguracion endoscoépica de la VUA es la de eleccion actual, pudiendo utilizarse, para
ello, un electrodo de bugbee, un asa de diatermia (resectoscopio pediatrico) o el laser
461213 E| abordaje abierto es reservado para las uretroplastias, necesarias cuando el
diverticulo uretral es muy grande, con deformidad uretral severa y con defecto
considerable del cuerpo esponjoso 4781118,

Varios autores revelan que el pronostico renal en los casos de VUA suele
ser mejor que en las otras formas de obstruccion infravesical, especialmente si
comparados a los casos de VUP 8 Routh y col ! en 2010 hicieron una revision
sistematica de la literatura para identificar los aspectos clinicos de riesgo para un

prondstico renal desfavorable y determinaron que la combinacidn de azotemia, el reflujo
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vesicoureteral (RVU) e ITU pretratamiento son altamente predictivos de ello. Algunos
autores sugieren que menos de un 5% de los pacientes evolucionan hacia la enfermedad
renal terminal 8. En su analisis, de 139 pacientes, el 31 (22%) no pudieron recuperar la
funcién renal normal tras el tratamiento, un 4% (5 pacientes) evolucioné hacia la ERC
terminal y un 6% (9 pacientes) fallecio en funcion de la obstruccion urinaria.

El objetivo del trabajo es revisar la casuistica del Servicio de Urologia
Pediatrica en un hospital pediatrico publico en la ciudad de Séo Paulo — Brasil, de 2000

a 2018 con enfoque en su pronostico renal.
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2. OBJETIVO

El objetivo del trabajo es describir los hallazgos de los pacientes portadores de
valvulas y diverticulos de uretra anterior del Servicio de Urologia Pediatrica del Hospital
Infantil Darcy Vargas, Sdo Paulo — Brasil, desde el afio 2000 hasta el 2018, con énfasis

en su funcion renal.
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3. MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo de registros médicos desde el afio 2000
hasta el 2018, en el que se identificaron a portadores de valvulas y diverticulos de uretra
anterior del Hospital Infantil Darcy Vargas, Sdo Paulo — Brasil.

Ademés de los datos demogréaficos evaluamos las siguientes variables
pretratamiento: funcion renal, presencia de ITU y resultados de la ecografia (presencia de
ecogenicidad renal alterada, dilatacion del sistema colector, engrosamiento de la pared
vesical) y la CUMS (datos de la uretra anterior, presencia de diverticulo, trabeculacion de
la pared vesical y reflujo vesicoureteral). También fueron evaluados los hallazgos del
examen endoscépico (tipo y localizacion de la valvula), el tipo de tratamiento
(endoscopico o abierto) y la respuesta al tratamiento establecido (funcion renal

postratamiento y presencia de signos de disfuncion vesical).
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4. RESULTADOS

Fueron encontrados 8 registros de pacientes con VUA, tratados de 2000 a 2018.
Pacientes con diagnéstico anterior al 2005 tienen registros incompletos por la
digitalizacion, en aquella época, de los antecedentes médicos. De los 8 pacientes, 3
tuvieron diagndstico de hidronefrosis prenatal. EI diagndstico de VUA fue realizado antes
de los 2 afios en 4 pacientes (los 3 con hidronefrosis prenatal y 1 de ellos con diagnéstico
al 1 afo). Los otros 4 pacientes tuvieron diagnostico en la nifiez (5-11 afios). Hay tres
casos con diagnostico y tratamiento en 2018, que, por lo tanto, contaron con un
seguimiento de corto plazo (aproximadamente 8, 10 y 13 meses). Los demés contindan
con seguimiento de largo plazo (entre 4 y 19 afios) — Tabla 1.

TABLA1

PACIENTES EDAD AL DIAGNOSTICO  TIEMPO DE SEGUIMIENTO

GS 4 dias / 7 meses* 13 afios
CSsC 5 dias/ 1 afio* 4 afios
JELS 14 dias /2 afios* 9 afios
DSB 1 afio 17 afios
FGP 5 afios 1 afio
QFM 5 afios 19 afios
GVBSS 7 afios 10 meses
PRSS 11 afios 8 meses

* Edad de confirmacion diagndstica (derivacion en el periodo neonatal por gravedad)

Encontramos datos de la funcion renal pretratamiento en 6 de los 8 pacientes.
Tres pacientes tenian la creatinina alterada antes del tratamiento y uno de ellos con
creatinina elevada, pero todavia dentro de lo normal por el aclaramiento de creatinina.

Ademas de los 3 casos de hidronefrosis prenatal, otros 2 pacientes también
presentaron dilatacién del sistema colector bilateral. Los casos de hidronefrosis tuvieron
las siguientes respuestas al tratamiento: 2 casos con mejoria, 2 €asos con remision
completa y 1 caso en el que se mantuvo la dilatacion pielocalicial.

La ecografia (US) inicial también detectd alteracion de la ecogenicidad renal
en 3 casos y engrosamiento de la pared vesical en 6 casos. De estos 6 casos, 5 presentaron
disfuncion vesical postratamiento. Otros hallazgos incluyen: dilatacion ureteral (3 casos,
1 megauréter tortuoso bilateral), rifién atréfico (1 caso), vaciado incompleto de la vejiga

(residuo posmiccional — 1 caso) — Tabla 2. Después del tratamiento, 1 paciente recuperd
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la ecogenicidad normal del rifién. Los otros 2 casos no se recuperaron, 1 por exclusion
renal y otro por evolucionar a la nefropatia crénica. Con relacion a las vejigas, 2 se
mantuvieron engrosadas postratamiento. De los cinco pacientes con disfuncion vesical en

el seguimiento, 4 aun estan en tratamiento de la disfuncion.

TABLA 2
ECOGRAFIA INICIAL
ECOGENICIDAD ENGROSAMIENTO
PACIENTES RENAL HIDRONEFROSIS DE LA PARED OTROS DATOS
ALTERADA VESICAL
Gs No Si si D_ollcomegaureter
bilateral
CsC Si Si Si
JELS si Si si D_|IataC|on ureteral
bilateral
DSB No si si D_|Iata0|0n ureteral
bilateral
FGP No Si Si Rifi6n atréfico
QFM Sin datos Sin datos Sin datos Sin datos
GVBSS Si No No Rifi6n atréfico
PRSS No No Si Residuo posmiccional

Con relacion a la CUMS, se identifico RVU en 3 casos, uno de ellos bilateral.
Estos pacientes también fueron sometidos a una gammagrafia DMSA. Los 3 casos
sufrieron pérdida de funcion renal diferencial, uno de ellos con exclusion renal funcional.
Dos pacientes fueron sometidos a una CUMS previa en la cual la VUA pasé
desapercibida, retrasando el diagnostico. Otros hallazgos de la CUMS incluyen vejiga
trabeculada, diverticulos vesicales, dilatacion de la uretra posterior y membranosa,
defecto de replecion lineal en la uretra anterior, DUA y estrechamiento abrupto de la
uretra distal. En tres pacientes se detectaron DUA asociados a VUA — Tabla 3.

De los 8 pacientes, 6 tuvieron cuadros de ITU pretratamiento, en 1 no se detectd
y de 1 de ellos no tenemos datos registrados. Los 3 casos de diagnéstico prenatal de
hidronefrosis tuvieron ITU en el periodo neonatal y fueron sometidos a una derivacion
urinaria, vesicostomia. De los 3 pacientes con diagndstico prenatal, 2 presentaban
creatinina elevada (1mg/dl y 1,1mg/dl) y del tercero no tenemos la informacion completa,

pues fue derivado de otro centro y llega con la creatinina aclarada — Tabla 4.
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TABLA 3

CUMS INICIAL
PACIENTES RVU OTROS DATOS
Gs No Trabeculacién y diverticulos vesicales. Fallo de replecion en la uretra
peneana
Atipica: dos fallos de replecion, un en la uretra bulbar y otro en la regién
CsC No
penoescrotal
JELS Grado 5 izquierdo DIVIEI’tI(_ZU|0 \/_gSlcaI y dilatacion dg la uretra posterior. En la fase miccional
habia dilatacion de la uretra anterior.
DSB Sin datos T.rabegulamon y diverticulos vesicales, vejiga aumentada, dilatacion y
diverticulo uretral.
Dilatacion de la uretra posterior. Como no fue conclusiva, nueva CUMS
FGP Grado 3 izquierdo tras 8 meses: diverticulo de la uretra posterior y dificil realizacion de la fase
miccional
QFM Sin datos Sin datos
GVBSS Gl & ZaEnD Fallo de replecion en la uretra peneana
grado 1 derecho
Trabeculacion vesical, dilatacion de la uretra posterior y membranosa con
PRSS No - .
estrechamiento abrupto en la uretra distal
TABLA 4
ALTERACIONES DEL TRACTO URINARIO Y ERROR DIAGNOSTICO*
Si NO SIN DATOS
ITU PRETRATAMIENTO 6 0 2
ECOGENICIDAD RENAL ALTERADA
INICIAL 3 4 1
HIDRONEFROSIS INICIAL 5 1
ESNGROSAMIENTO DE LA PARED
VESICAL 6 1 1
RVU 3 4 1
DISFUNCION VESICAL 5 3 0
ERC ATUAL 1 7 0
MISSED DIAGNOSIS 3 4 1

*En nimero de casos

El tratamiento elegido fue la ablacion valvular endoscopica con utilizacion del

bugbee. En las uretrocistoscopias fueron descritos: 4 VUA semilunares, 2 VUA

diafragmaticas (2 casos sin datos); 4 casos con trabeculacion de la pared vesical; 1 caso

con pseudopdlipos vesicales; 1 caso con diverticulo vesical y 3 DUA — Tabla 5.
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TABLAS
ENDOSCOPIA INICIAL

] PRESENCIA
PACIENTES HALLAZGOS Bgf_i"\'/ﬁﬁc'o'\' \T/'UPE DE DE
DIVERTICULO

GS Sin datos Sin datos Sin datos No

Atipica: flaps
valvulares grosos y
csC comunicantes en el Bulbar e Semilunar Sj*
techo de la uretra penoescrotal
bulbar y

penoescrotal

Trabeculacién y
diverticulo vesical,
dilatacion de la
JELS uretra posterior, Bulbar Diafragmética  No
flap valvular
saliendo del
esfinter

DSB Sin datos Sin datos Semilunar Si

Grande diverticulo
anterior al
FGP verumontano y Bulbar Diafragméatica  No
groso flap valvular
en la uretra bulbar

QFM Sin datos Sin datos Sin datos Si

Trabeculacién y
pseudopélipos en la
vejiga, dilatacion
regular de la uretra
peneana con flap
distal ventral

GVBSS Peneana Semilunar No

Trabeculacion

PRSS vesical y groso flap Penoescrotal Semilunar No
valvular

penoescrotal
* Pequefio y no obstructivo, solo visualizado en la CUMS de control

Se describen 2 casos de estenosis de uretra postratamiento. En uno de ellos, la
dilatacion uretral bajo anestesia fue suficiente para recuperar su ancho y el flujo urinario
habituales. En el otro caso se hizo necesario realizar una uretroplastia a fin de un
tratamiento definitivo de la estenosis.

Ademas de las vesicostomias, algunos pacientes fueron sometidos a otros
tratamientos quirdrgicos — Tabla 6. Un paciente requirié una reseccion del DUA y
uretroplastia reconstructiva, posablacion valvular. Se trata del paciente mas antiguo de
los casos y no tenemos muchos datos para justificar la decision del tratamiento quirurgico.
Otro paciente fue remitido a nuestro servicio después de haber sido sometido a una

pieloplastia (Urografia intravenosa sugiriendo una estenosis de union pieloureteral). Este
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paciente fue uno de los cuales no se le percibié la VUA en la CUMS. Fue, incluso,

sometido a una uretrocistoscopia sin diagndstico.

TABLAG
TRATAMIENTO

PACIENTES ENDOSCOPICO CIRURGICO METODOS DE TRATAMIENTO

Vesicostomia neonatal

GS Si Si
Fulguracion (sin detalles técnicos)
Vesicostomia neonatal
CsC Si Si N
Fulguracion con electrodo de bugbee a las 12h
i i Vesicostomia y pielostomia neonatales
JELS Si Si »
Fulguracion con electrodo de bugbee a las 5, 7 y 12h
Fulguracion (sin detalles técnicos)
Apendicovesicostomia (Mitrofanoff)
DSB Si Si o
Uretrostomia perineal
Uretroplastia y derivacion urinaria continente (Monti)*
5 i Pieloplastia en el rifion derecho
FGP Si Si B
Fulguracion con electrodo de bugbee alas 5y 7h
i ; Fulguracion (sin detalles técnicos)
QFM Si Si . » L
Uretroplastia con reseccion del diverticulo uretral
GVBSS Si No Fulguracion con electrodo de bugbee a las 5y 7h
PRSS Si No Fulguracion con electrodo de bugbee alas 5, 6 y 7h

* Procedimientos relacionados a la estenosis uretral posfulguracion y pérdida de la apendicovesicostomia por
isquemia

Las tablas de resultado se encuentran en el apéndice 8.7.

14

Universidad Internacional de Andalucia, 2020



5. DESARROLLO

5.1 ESTADISTICAS

La valvula de uretra anterior es una enfermedad congénita rara y con una
frecuencia entre 10 y 30 veces menor que la VUP. Paulhac y col. determinaron una
prevalencia de 10 veces menor que la VUP para los casos de VUA asociadas a un
diverticulo de uretra anterior y de 25 a 30 veces menor para los casos de VUA aislada 3.
Algunas series encontraron una frecuencia un poco mayor, como Firlit * que identifico 7
veces mas casos de VUP que VUA en su experiencia. En un periodo de 18 afios
encontramos 8 casos de VUA en el servicio de Urologia del Hospital Infantil Darcy
Vargas. Ledo, en 2015, present6 en su tesis una muestra de 17 afios del mismo servicio
con 244 casos de VUP °. Realizando una grosera comparacion tenemos una frecuencia de

VUP 30 veces mayor que de VUA en nuestro servicio.

5.2 ANATOMIA

La mayoria de los autores sugieren una predominancia de la VUA en la uretra
bulbar (40% de los casos), seguida en igual proporcién (30%) en la uretra peneana y en
la union penoescrotal 871%% pero su existencia es relatada desde la uretra bulbar hasta la
fosa navicular. En esta ultima localizacion, es bastante comun que la VUA se confunda

con una estenosis de meato uretral.

5.3 TEORIAS ETIOLOGICAS

Para hablar de la etiologia debemos iniciar por las controversias: ¢quién ha
venido primero, el diverticulo o la valvula? ;Los diverticulos y las valvulas son la misma
entidad?

Firlit describié el DUA y la VUA como una entidad patoldgica Unica, en la
cual, ambos representan estadios diferentes de obstruccion o espectros distintos da la
misma entidad. Para él, el primer evento es la obstruccion valvular y una distension
proximal leve 2. Con la manutencion de la obstruccion, la uretra tensionada forma un

diverticulo. VVarios autores estan a favor de su teoria 891114,
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Fig. 1- Dibujos representativos de los cuatro tipos de VUA, segun Firlit

Type 3
Type |
Combination of valve,
Demonstrable AUV with
diverticulum, proximal
proximal urethral distention

— ’_ urethral distention and o
—— vesical enlargement but not
massve ureterectans
Type 2 . Type 4
Definitive urethral / Severe changes of the
diverticulum ’ upper tract

Imagen extraida de Kibar Y, Coban H, Irkilata HC, Erdemir F, Seckin B, Dayanc M. Anterior urethral valves: an

uncommon cause of obstructive uropathy in children. J Pediatr Urol. 2007 Oct; 3(5):350-3.

Otros grupos proponen que los diverticulos surgen por el fallo en el desarrollo
normal del tejido esponjoso y que su borde distal puede actuar como un flap valvular
cuando el diverticulo esta relleno de orina 3#. Por desarrollarse mas alla de la esponjosa
en el lado ventral de la uretra, se denomina diverticulo verdadero. Estos diverticulos
frecuentemente causan una deformidad uretral mas importante. La VUA, por otro lado,
es una membrana en la uretra anterior, que obstruye el flujo urinario y puede desarrollar,
por consiguiente, un pseudodiverticulo, una dilatacién de la uretra proximal a la
obstruccion, pero sin déficit de cuerpo esponjoso. Paulhac y col 3, en 2003, describieron
varios grupos que defienden esta teoria. Al igual que Paulhac, el grupo de Aguayo 2
también adhiere a esta proposicion. Esta tesis tiene a su favor el trabajo de Dorairajan 2%,
que evalud la histologia de los diverticulos uretrales y describid los defectos del tejido
esponjoso en los casos de diverticulos saculares y megalouretra.

En cuanto a las causas, hay muchas teorias. Watts en 1906 propuso que una
obstruccion uretral temprana en el periodo fetal, por ejemplo, adherencia prepucial,
fimosis o estenosis del prepucio, meato o de la uretra propiamente tal, seria la causa de la
VUA 14918 Algunos autores sugieren que los diverticulos advienen de un siringocele
uretral roto y que su borde obstructivo es, en realidad, la extravasacion de su membrana
a la uretra, que posee el efecto valvular 222, McLellan y col. 2 en 2004, publicaron

hallazgos de CUMS y uretroscopias que ratifican esta tesis. Kajiwara y col. 2 en 2007
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también mostraron casos de diverticulos uretrales en la region bulbar, probablemente
resultantes de siringoceles rotas. Esta proposicion, sin embargo, no explica la existencia
de VUAs en diferentes localizaciones de la uretra. Sobre VUAS en la fosa navicular, se
supuso un fallo en la unioén de las uretras glandar y peneana 8111622 En cuanto a las
VUASs en la region peneana, se sugirio un fallido intento de duplicacion uretral y un cierre
incompleto de los pliegues uretrales, como una hipospadia incompleta 8162324 Incluso
para diverticulos de variada ubicacién, surgen otras teorias. Stephens, en 1993, localizd
una obstruccién de la uretra glandar en autopsias de portadores de megalouretra y propuso
que la canalizacion tardia de la uretra podria ser la causa principal 4. La tesis de mayor
consenso es la de la dilatacion cistica congeénita de glandulas periuretrales, de Suter y
Johnson, citadas en el trabajo de Williams y Retik #!, Aunque todas estas teorias
expliquen la existencia de VUA y DUA, siempre hay que preguntarse ;,cOmo una entidad
puede tener tantas causas diferentes y qué podria explicar las posibles enfermedades
concomitantes como VUP, el Sindrome de Prune Belly, las megalouretras e hipospadias?

La otra forma de abordar este tema seria seguir el principio de la Navaja de
Ockham o el principio de la parsimonia (lex parsimoniae). Es un principio metodologico
del escoléastico Guillermo de Ockham, segln el cual: entia non sunt multiplicanda praeter
necessitatem, o las entidades no deben multiplicarse méas alla de la necesidad. “En
igualdad de condiciones, la explicacion mas sencilla suele ser la méas probable” . La tesis
que adopta este principio es la disrupcion mesenquimal. Durante el desarrollo fetal, la
reabsorcion incompleta de tejido mesenquimal en la uretra anterior y la migracion
anormal o defectuosa de los ductos de Wolff en la uretra posterior pueden remanecer en
la uretra, formando véalvulas. Si la diferenciacion mesenquimal anormal de pliegues
genitales en tejido eréctil es segmentaria, puede generar diverticulos y si es mas amplia,
lleva a la megalouretra. Ademas de ello, si el mesodermo es imperfecto, existe la

posibilidad de que se produzcan otras malformaciones como el sindrome de Prune Belly
34

5.4 PRESENTACION CLINICA

La presentacion clinica es muy variable y suele componerse principalmente por
sefiales de dificultad de miccion. Cuanto mayor es el deterioro del tracto urinario superior,
més temprana suele ser la sintomatologia . Pacientes neonatos y lactantes jovenes pueden

presentar cuadros mas graves con insuficiencia respiratoria, megacistis, rotura vesical,
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ascitis urinosa, sepsis y azotemia #°*, Este cuadro mas grave fue citado en 1978 por Firlit
y suele ocurrir hasta los dias actuales 2. En nuestro servicio tuvimos tres casos de
pacientes con diagnostico en el periodo neonatal. Todos presentaron hidronefrosis en la
US fetal y sepsis durante los primeros dias de vida con elevacion de las escorias renales
(de 1 de estos pacientes no existe registro alguno de la funcién renal pre derivacion, pero
por la historia de remisién a nuestro servicio sobrentendemos que también sufrid
alteracion de la funcion renal) y necesidad de derivacion urinaria para tratamiento.
Lactantes también pueden presentarse con retencion urinaria ocasional y fallo de
crecimiento y desarrollo #8915, Nifios mayores suelen tener mas sintomas de vaciado,
como chorro miccional débil, miccién por goteo o goteo posmiccional, incontinencia,
enuresis e ITU recurrente 341112 Se describen, incluso, sefiales como hematuria y masa
palpable pélvica y lumbar 23, De haber diverticulo asociado, es observable la presencia
de un balonamiento peneano durante la miccidn, goteo posmiccional y eyeccién de orina
cuando presionada la tumefaccion tras una miccion (Imagen 1) 36712,

Percibimos en nuestros pacientes que la mayoria de los familiares no posee el
habito de observar el chorro miccional de sus nifios y, al no hacerlo, no lo informan en la
consulta médica. Cuando se les pregunta al respecto, responden que el paciente orina de
forma normal, excepto en los casos de incontinencia/enuresis o si es una obstruccion méas
severa, la que ha provocado dolor o retencion urinaria. Resulta ser un factor de dificultad
diagnostica. Los nifios son remitidos por ITU, hidronefrosis o para tratamiento de las
complicaciones de la obstruccion. Ya hemos recibido pacientes para tratamiento del
RVU, de disfuncion vesical e, incluso, un paciente con diagnéstico de trastorno

psiquiatrico para intentar justificar la incontinencia urinaria.

Imagen 1 — Diverticulo de uretra

anterior durante una miccioén forzada
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5.5 ENFERMEDADES ASOCIADAS

La asociacion con otras entidades es extremadamente rara, pero posible.
Fueron publicados dos articulos de revision de la literatura con relacion a la
concomitancia de valvulas de uretra anterior y posterior #1°. Hay, por lo menos, 20 casos
publicados de esta asociacion hasta el afio 2014 4. Segiin Keihani y Kajbafzadeh 4, aunque
estas enfermedades asociadas sean capaces de hacer dafios graves en el tracto urinario
superior y en la vejiga, se cree que posee resultados mejores que la VUP aislada. Este
hecho es asignado a la obstruccion mas distal y a la acomodacion uretral que, al dilatarse,
compensa parcialmente la carga de presién. No hay cambios en la presentacion clinica 'y
su diagndstico es dificil. La uretra puede no rellenarse completamente en la CUMS, distal
a la VUP, por bajo flujo*1%2526  Asimismo, en la uretroscopia, la VUA pasa
frecuentemente desapercibida si no se busca 341226, Lo mas comun es que no se alivien
los sintomas tras un diagndstico y un tratamiento correcto de una VUP, normalmente
atribuido a un resquicio valvular. Durante la investigacion, se detecta la VUA. El propio
Kajbafzadeh, en 2005, publicé un caso en el cual el diagndstico solo se realizo a los 3
afios y medio, por manejo inadecuado 2. Kumar y Gupta, también en 2005, publicaron el
relato de un caso de fallo diagnéstico porque la CUMS no fue adecuada distal a la VUP,
incapaz de sugerir un DUA 27, Narasimhan y col. publicaron en 2012 un caso de paciente
mas grave, con rotura vesical. Se le realizd la ablacion de la VUP y se le derivo con
vesicostomia. Tras cerrada la vesicostomia no hubo miccion. Una nueva CUMS
evidencio la VUA %, Tran y col en su revision de la literatura, reportaron 2 casos, uno de
ellos con diagnostico durante la uretroscopia y otro en la segunda CUMS °,

Zia-ul-Miraj cita, en su publicacion de 2000, la existencia de mas de una VUA
en el mismo paciente 8. En nuestro servicio, tuvimos un caso de VUA atipica, con 2 flaps
en el techo de la uretra (normalmente ventral), de localizacion bulbar y penoescrotal.

Ademas de las VUP, se ha descrito la asociacion entre la VUA y el Sindrome
de Prune Belly, Megalouretra e hipospadias #6252 Carvell y Mulik 2 publicaron un
rarisimo caso en 2013, en el cual el paciente presentaba una hipospadia distal, VUP y
VUA asociadas. El paciente fue remitido por la hipospadia y su correccion fue en 2
estadios. En ambas ocasiones el paciente presentaba hipertension arterial. Durante la
investigacion, fue sometido a una US y encontrada hidronefrose bilateral. Tenia funcion
renal alterada y, en la CUMS, trabeculacion vesical con uretra posterior dilatada. Tras la

ablacion endoscopica de la VUP, la funciéon renal empeord. Un segundo examen
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endoscopico encontrd la VUA. En retrospectiva, analizaron la CUMS vy relataron que no
era posible identificar la VUA por bajo flujo distal a la VUP. En cuanto a las patologias
asociadas, Keihani y Kajbafzadeh, en su trabajo 4, citan a Graham 2°: “Aunque un paciente
puede presentar 1 tipo de defecto, corresponde al medico evaluar completamente el tracto

urinario.”

5.6 MODALIDADES DIAGNOSTICAS

Para llegar a un diagndstico adecuado, hay que tener en cuenta algunos factores
y el principal de ellos es la duda diagnostica. Si la VUA no es pensada no se ve. Es muy
importante recordar e incluir la VUA en el diagndstico diferencial de las obstrucciones
infravesicales 824, El principal examen para el diagnostico es la CUMS 34121430 | 5
CUMS debe realizarse con una técnica exacta para no retrasar el diagndstico correcto.
Paulhac y col. afirman en su publicacién que, para un diagnostico preciso, la CUMS debe
mostrar toda la uretra, el paciente debe estar posicionado de forma oblicua anterior, debe
tener una miccion adecuada y las imagenes deben tener buena calidad . Los hallazgos de
la CUMS asociados a la VUA son: cambio abrupto en el calibre uretral (méas dilatado
proximalmente y afinado en la region distal), defecto de replecion lineal en la pared
ventral de la uretra, uretra mas proximal dilatada terminando en un suave abultamiento
en la uretra anterior. Pueden también ser encontrados una imagen tipica de diverticulo
uretral, una vejiga dilatada y trabeculada, cuello vesical hipertréfico y reflujo
vesicoureteral (Iméagenes 2 y 3) 58101416 'E| RvU es encontrado en hasta un 30% de los
casos de VUA &415 Narasimhan y col. * no recomiendan la realizacion de una
uretrografia retrograda (UR) y explican que el flujo retrégrado suele abrir la valvula, ya
que la comprime contra la pared uretral. Sin embargo, Arena y col ! sugieren repetir la
CUMS y afiadir una UR si la CUMS inicial parece normal y los sintomas se mantienen.
La UR también puede evidenciar un defecto de replecion lineal en la pared ventral de la
uretra o un afinamiento en la region de la fosa navicular, ademas de un diverticulo (pero
podra fallar en demostrar su borde distal obstructivo). En su trabajo de 2013, Cruz-Diaz
y col. ® describen la diferencia radioldgica entre la VUA y el DUA en una CUMS. En la
VUA, hay la formacion de un angulo obtuso con el suelo ventral de la uretra proximal,
mientras que el borde distal de un diverticulo forma un angulo agudo con la pared ventral
de la uretra proximal. Esta diferencia es justificada porque la VUA es una membrana

libre, que se abre y se proyecta sobre la uretra distal con el flujo anterégrado en la fase
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miccional de la CUMS. Mientras tanto, el diverticulo se rellena de contraste y su borde

no se proyecta para frente y, si, para el techo de la uretra.

Imagen 2 — Cambio abrupto de la anchura
uretral en la CUMS

Imagen 3 — CUMS evidenciando un DUA y
alteraciones compatibles con una vejiga de

esfuerzo

El examen endoscépico, la uretrocistoscopia, es también muy importante, pues
ademas de confirmar el diagnostico, es una herramienta terapéutica 2*'2. La uretra
anterior no es normalmente el objetivo del examen endoscopico, suele ser apenas el lugar

de acceso a las areas anatdmicas de mayor importancia, la uretra posterior y la vejiga.
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Una endoscopia en la uretra neonatal puede ser desafiante °. El meato suele ser pequefio
y la uretra anterior es corta, dificultando su visualizacion. Muchas veces, por no buscarlas,
lesiones de la uretra anterior pasan desapercibidas, no solo por este motivo, sino también
porque el flujo retrogrado durante la endoscopia acaba por comprimir el flap valvular
contra la pared de la uretra 819, Hay varios relatos de casos en los que la endoscopia fue
inicialmente normal y solo en un segundo examen se pudo detectar la VUA 3225 Para
evitarlo, se sugiere que se realicen maniobras como la compresion vesical durante la
retirada del cistoscopio para dilatar la uretra, ampliar el flujo anterogrado e intentar
evidenciar la VUA, ademas de elevar el flap valvular con el loop del resectoscopio para

visualizarlo mejor (Imagen 4) 48,

Imagen 4 — Uretroscopia
A B

A) Vision anterdgrada (entrada del cistoscopio)

B) Vision retrograda (retirada del cistoscopio), con auxilio de maniobra de compresion vesical

En los ultimos afios, los avances tecnoldgicos han llevado al desarrollo de
nuevas modalidades diagnosticas como la ecografia, que estd adquiriendo una
importancia creciente en las patologias uretrales. La urosonografia miccional (USM) ya
tiene su aplicacion en el diagndstico de RVU y VUP 3% pero su limitacion en la
evaluacion de la uretra todavia no permite que se utilice de forma rutinera cuando se
sospecha de obstruccion infravesical. La US, sin embargo, ya esta siendo citada como
medio auxiliar al diagnostico 1% y Bates y Coley describieron un caso de diagnostico
de VUA por medio de una US transperineal y peneana. Para confirmar sus hallazgos, se
realiz6 una CUMS *° (Imagen 5)
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Imagen 5 — Ecografia transperineal evidenciando una VUA y la CUMS confirmando el diagndstico

Se ha citado, también, el estudio urodinamico (EUD). Su participacion no se
afiade a la investigacion de VUA, pero si el examen ha sido realizado en el abordaje inicial
de sintomas del tracto urinario inferior, podemos interpretar sus hallazgos y sospechar de
una obstruccién infravesical, incluyendo la VUA entre los posibles diagnosticos. Las
sefiales de una posible obstruccion pueden ser: en la flujometria libre curva plana, bajo
flujo maximo, tiempo de flujo aumentado, residuo posmiccional, goteo al final; en la
cistomanometria, un aspecto de disfuncion vesical (capacidad vesical funcional reducida,
vejiga hiperactiva, baja acomodacion) 2310,

Firlit en su trabajo de 1972 ya insiste en la necesidad de mantener la entidad
VUA en mente cuando hacemos un manejo de paciente con obstruccién infravesical para
no perder el diagnostico. Presentd dos casos de diagndstico tardio por fallo en la
evaluacion sistematica. Uno de los pacientes solo fue diagnosticado en la cuarta
uretroscopia 3. Hasta hoy tenemos problemas con diagndstico de VUA. En nuestra
casuistica, tuvimos 2 pacientes (25%) con diagnostico tardio por no considerar la VUA
inicialmente: el primero fue remitido para tratamiento de RVU, ya con una CUMS que
evidenciaba la VUA, pero no fue percibida por el radiélogo ni por el pediatra que estaba
conduciendo su caso. El segundo paciente fue remitido de otro servicio de cirugia
pediatrica, con diagndstico de RVU a la izquierda y estenosis de la union pieloureteral a
la derecha, operada. Sometido a una CUMS con dilatacién leve de la uretra posterior, sin
imagenes de la uretra anterior. Se decidié por llevar a cabo el seguimiento inicial. Después
de 8 meses bajo observacion, se optd por una nueva CUMS que identificd un defecto de

replecion lineal en la uretra peneana.
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5.7 MODALIDADES TERAPEUTICAS

Histéricamente, las VUA han recibido muchos y diferentes tratamientos como
las uretrotomias para escision de la valvula y las uretrectomias segmentarias del area
valvular con anastomosis uretral terminal 68°28_ Este tratamiento abierto fue necesario en
un periodo de la medicina en el cual aun no existia la modalidad endoscopica, sin
embargo, es una técnica pasible de varias complicaciones, como las fistulas, las
dehiscencias y las estenosis uretrales, ademéas de mayor porte quirdrgico y morbilidad
posoperatoria®. Actualmente, tenemos la reseccion transuretral como procedimiento gold
standard 2481128 | a ablacion valvular endoscopica puede ser realizada por medio de
bugbee, resectoscopio o laser 61223 (Imagen 6). Las VUA con forma de diafragma suelen
ser fulguradas a las 5, 7 y 12 horas, por la mayoria de los expertos — como la fulguracién
de una VUP 4 Para las VUA semilunares, una fulguracion a las 6 horas suele ser
suficiente para restablecer un buen flujo urinario 4. Tenemos todavia descritos otros
abordajes para las VUA, como la dilatacion por medio de catéteres flexibles con baldn,
la valvulotomia ciega y la ablacion anterdgrada con renoureteroscopio flexible #*°.
Paulhac y col., en su trabajo, citan a Cromie gue sugiere la reseccion endoscopica, pero
con lamina fria, es decir, una valvulotomia 3. No obstante, las diferentes modalidades de
tratamiento descritas estan mas sujetas a complicaciones y, por ello, no sustituyen la
terapia endoscopica minimamente invasiva. Las complicaciones relacionadas con la
endoscopia son las fistulas uretrales y, principalmente, la estenosis posfulguracion &%,
Las mayores tasas de complicacion ocurren en casos de instrumentacién de uretras con
calibre muy estrecho, como neonatos prematuros o de bajo peso al nacer. Por eso, se
propone que en estos casos puede ser mejor una derivacion urinaria temporal y
tratamiento definitivo en un momento posterior mas oportuno 8112428,

Van Savage y col. 8 publicaron, en 1997, un articulo con el objetivo de
proponer un algoritmo de manejo para pacientes con sospecha de uropatia obstructiva
sugerida por hidronefrosis en la ecografia fetal. Al nacimiento, andlisis de sangre, nueva
ecografia y CUMS. Si no hay hidronefrosis o apenas una leve dilatacién y creatinina
normal, tratamiento endoscopico. Si la hidronefrosis es de moderada a severa con
creatinina elevada, sondar al paciente (catéter de Foley) y reanalizar la funcion renal. En
caso de mejoria, proceder con el tratamiento endoscépico. Si el calibre uretral no es lo
suficientemente ancho para una instrumentacion segura o si hay azotemia persistente o

RVU de alto grado, la conducta propuesta es una derivacion urinaria temporal. Esta
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derivacion suele ser una vesicostomia, aunque no sea del agrado de muchos urélogos
(especialmente para los que no acttan en la urologia pediatrica). Nuestro servicio utiliza
la vesicostomia como procedimiento de rutina para pacientes que necesitan la derivacion
urinaria incontinente. Tucci Jr. y col. también defienden la vesicostomia por la técnica de
Blocksom como derivacion urinaria temporal y declaran utilizarla como via de entrada
de una terapia endoscopica, con el fin de evitar la manipulacion de la uretra anterior 2.
La vesicostomia proporciona una descompresion rapida y efectiva del tracto urinario

superior y esta técnica es capaz de reducir la disfuncion vesical causada por la derivacion,
6,19

por permitir un ciclo miccional, aunque minimo

Imagen 6 —
Fulguracién de una
VUA utilizando el
electrodo de

bugbee

En relacion a los DUA, hay mayor controversia. Se describe la realizacion de
tratamiento endoscopico para DUA, con la ablacion de su borde distal, permitiendo un
flujo urinario no obstructivo y, con ello, la reduccion espontanea del diverticulo. El
diverticulo puede mantenerse, pero raramente es obstructivo a punto de requerir
tratamiento por este motivo 23!, Muchos expertos, al contrario, prefieren indicar la
cirugia abierta como primera opcion, por la deformidad uretral. Kolte y Joharapurkar 33
defienden que, en casos de diverticulo uretral, el tratamiento debe ser quirdrgico y
apuntan las desventajas de la endoscopia: solo permite fulgurar el borde distal, pudiendo
llevar a una nueva obstruccion con el tiempo, riesgo de perforacion de la uretra si la

ablacion es mas profunda de lo requerido y es dificil evaluar la integridad de la incisién
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en la endoscopia. Por otro lado, la cirugia abierta permite la reseccion adecuada del
diverticulo con escision del borde obstructivo, ademés de una reconstruccion apropiada
y uniforme de la uretra, con la seguridad de un refuerzo de tejido esponjoso y dartos para
prevenir su recurrencia. Del mismo modo, otros autores, como Kumar y col. 2" y Rawat
y col. ° también prefieren la reconstruccion uretral en casos de diverticulo. Rawat, en su
publicacién de 2009, cita una amplia serie de casos publicados en 1989 en Singapur, en
la cual los pacientes con diverticulos fueron tratados por endoscopia. En esta serie, cinco
de los catorce pacientes tuvieron que someterse a un segundo procedimiento quirdrgico
por no presentar mejoria del cuadro solo con el abordaje minimamente invasivo °. Incluso
con resultados variables, dice que prefiere indicar el tratamiento quirdrgico como
tratamiento definitivo de los casos de diverticulo. EI consenso actual es el de que, para
los casos de diverticulos grandes, con deformidad significativa de la uretra, el tratamiento
quirdrgico es la mejor opcion 4691132 para esto, se puede realizar el tratamiento en 1 0
2 estadios. La utilizacion de la derivacion proximal a él — una uretrostomia — para una
cirugia en un momento mas apropiado, se reserva para casos de condiciones clinicas o
anatomicas que no permitan realizarla con seguridad, como sepsis, azotemia persistente,
prematuridad, bajo peso, malformaciones asociadas graves y uretras muy estrechas o con

tejido esponjoso inadecuado 34681128,

5.8 MORBILIDAD Y PRONOSTICO RENAL

A pesar de que la clinica es muy semejante a la de las VUP, el prondstico suele
ser menos drastico, pero no tan benigno como se supondria. Narasimhan y col. afirmaron
gue menos de un 5% de los pacientes con VUA evolucionan a un cuadro de enfermedad
renal cronica terminal . Aguayo y col. citaron que el fallo renal en las VUA puede llegar
hasta el 18% frente al 30% de las VUP %°. Una posible explicacion para ello es que la
obstruccion mas distal permite que la uretra se dilate y se acomode, compensando
parcialmente la carga de presion, evitando su integra transmision al tracto urinario
superior 419,

Cruz-Diaz y col. publicaron un trabajo con el objetivo de exponer un
seguimiento mas largo de sus casos de VUA — 11 pacientes de 2 servicios, durante un
promedio de 6 afios. Dos casos evolucionaron al fallo renal, lo que corresponde a un
18,1% de su casuistica 8. Aygiin y col. describieron dos casos de VUA que resultaron en

fallo renal *°. Kibar y col. describieron 4 casos de VUA y uno de ellos evoluciond a una
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enfermedad renal crénica, pues no recuperd la normalidad tras el tratamiento, aunque
adecuado 2. Rawat y col. publicaron una serie de 6 casos, 5 con funcion renal normal
antes y despues del tratamiento y un fallecimiento neonatal por azotemia y choque séptico
°. En la serie de 3 casos de Kajiwara y col. no hubo casos de ERC, pero describieron
cicatrices renales en la gammagrafia de dos pacientes 2. Van Savage y col., en 1997,
publicaron una grande serie con 17 pacientes. Tuvieron 4 casos de azotemia con
resolucion en 3 casos postratamiento. Un quinto caso presenté displasia renal bilateral,
fallo renal y fue trasplantado 8. Zia-ul present6 una serie de 3 casos. Dos casos con
creatinina normal y uno con recuperacion de la funcion renal normal postratamiento .
Arena y col., por otro lado, publicaron una serie de 13 casos, todos con funcién renal
normal al seguimiento, pero no la describe pretratamiento para que podamos afirmar si
hubo recuperacion o solo manutencion de la normalidad. De sus casos, solo uno
presentaba RVU, grado 11 . Otros autores publicaron relatos de apenas 1 caso, con
funcion renal normal 31432,

La mayoria de los autores menciona el RVU en un tercio de los casos de VUA
y acometimiento del tracto urinario superior en la mitad de estos pacientes 8151920,
Aunque Van Savage afirme que el RVU no sea considerado un factor de peor prondstico
18 Routh y col. demostré que si, el RVU es uno de los factores que influyen en la
evolucion de la VUA para un fallo renal *. En su revision sistematica publicada en 2010
en el Journal of Urology, Routh objetivaba determinar si el prondstico renal puede ser
previsto basado en la presentacion clinica, clasificacion anatomica (Firlit) o modalidad
de tratamiento. Su conclusion fue que la presentacién clinica es mas predictiva del
pronostico renal que el grado de la VUA en la clasificacion anatomica clésica de Firlit.
Sus hallazgos fueron los siguientes: en el analisis bivariado inicial, el resultado
combinado de fallo renal u 6bito se asocié con RVU (OR 22.4, p<0.0001), azotemia
previa al tratamiento (OR 17.1, p<0.0001), ITU (OR 3.3, p=0.006), hidronefrosis (OR
10.0, p=0.0004) y trabeculacion vesical (OR 7.3, p=0.01). Después de ajustar por otros
factores, solo la azotemia previa al tratamiento (p=0.0005) y el RVU (p=0.01) se
mantuvieron asociados con fallo renal y/u 6bito, con una tendencia a la significacion de
ITU en la presentacion (p=0.06). A pesar de que no hubo significacion estadistica de la
ITU, incluir lainfeccion urinaria como covariable mejoré en gran medida el ajuste general
del modelo vy, por lo tanto, la conservaron como una covariable. Este modelo fue
altamente predictivo de fallo renal u ébito (c=0.91, exactitud del 87%). La probabilidad

de un resultado renal desfavorable aumenté mas de 25 veces cuando los 3 factores estaban
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presentes. La clasificacion anatomica de Firlit fue menos predictiva de fallo renal u ébito
que el modelo clinico, con una exactitud del 61% (c=0.76). El tipo de VUA, su
localizacion y el tipo de tratamiento realizado no tuvieron asociacion con el pronostico
renal . En nuestra casuistica, tuvimos azotemia pretratamiento en 2 (25%) pacientes
(CSC e JELS), RVU en 3 (37,5%) pacientes e ITU en la presentacion clinica de 6 casos
(75%). La asociacion azotemia, RVU e ITU estuvo presente en el paciente que evoluciond
a la enfermedad renal cronica (JELS), hoy clasificada en el estadio 3A por el equipo de
nefrologia y, todavia, no tenemos pacientes en fallo renal.

La afectacion de lo restante del tracto urinario, antes subestimada, es también
muy variable en la literatura, pero ya mas discutida y con mayor importancia.
Actualmente, sabemos que un 75-80% de los pacientes con VUA presentan algun tipo de
disfuncion vesical e, incluso, que esta descrita la evolucion a la conocida “vejiga valvular”
por alteraciones histoldgicas inducidas por la obstruccion ®. Cuando la VUA pasa
desapercibida se puede, incluso, observar que los equipos tienden a tratar las
consecuencias vesicales hasta un apropiado diagnéstico y ello incluye la disfuncién
vesical. Paulhac y col. citan en su trabajo que muchas veces el diagnostico es retrasado
por ser precedido de intervenciones terapéuticas sobre las consecuencias de la
obstruccion, por ejemplo, el tratamiento del RVU o una plastia del cuello vesical 2.
Kajiwara y col. publicaron en 2007 un estudio con 3 casos de VUA. En su casuistica, los
pacientes presentaron varios tipos de alteracion vesical en estudios urodindmicos
pretratamiento, como hiperactividad del detrusor, capacidad vesical funcional reducida,
hipercontratilidad en la fase de vaciado y residuo posmiccional elevado 2. Aygiin y col.
describieron 2 casos de pacientes que no fueron diagnosticados adecuadamente y
evolucionaron al fallo renal en edad méas avanzada, el primero a los 16 afios y el segundo
a los 28 afos. Sus estudios urodindmicos fueron bien alterados, presentando,
respectivamente, vejiga estable con acomodacion y flujo miccional reducidos y capacidad
y acomodacion muy reducidos en el segundo (antrico) 1. Cruz-Diaz y col., en su trabajo
de seguimiento, postratamiento, a largo plazo de 11 pacientes, refieren que la mayoria de
ellos presentaron padron de flujo miccional adecuado y minimo residuo posmiccional.
Los casos que evolucionaron al fallo renal necesitaron derivacion urinaria (uno, fue
rehecho su vesicostomia y otro se sometio a una derivacion continente por mecanismo de
Mitrofanoff). El paciente que fue sometido a un Mitrofanoff presento, en su evaluacion
urodinamica, capacidad vesical reducida con acomodacion adecuada, detrusor estable y

curva de flujo inadecuada (baja velocidad de miccidn con padrén de vaciado con esfuerzo
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abdominal) ©. Los relatos anteriores que procuraron evaluar la disfuncion vesical en los
pacientes portadores de VUA, sugirieron que el grado de repercusion fue menor que en
los pacientes portadores de VUP y que, postratamiento, los EUD mostraron que la
acomodacion vesical y los valores de presion de miccién tendian a normalizarse, sin
evidencias de hiperactividad detrusora o fallo miogénico a largo plazo *°. En nuestro
servicio observamos que de los 8 pacientes en seguimiento 5 (62,5%) presentaron
disfuncion miccional en algin momento y que 4 (50%) pacientes todavia estdn en
tratamiento de disfuncion vesical postratamiento de la VUA. El sintoma mas frecuente
entre ellos es el residuo posmiccional elevado y suele mejorar con el uso de alfa
blogueantes, como doxazosina o tansulosina. EI EUD fue realizado en 2 de estos 4
pacientes, por cuadro méas avanzado. En el primer paciente (historia de estenosis uretral
postratamiento, sometido a uretroplastia y actualmente con mecanismo de cateterismo
intermitente) encontramos hiperactividad del detrusor, capacidad vesical funcional y
acomodacion reducidas, incoordinacion vesicoesfinteriana y residuo posmiccional
elevado. El segundo paciente (diagnéstico antenatal de hidronefrosis, sometido a
vesicostomia neonatal. CUMS vy ecografia de control postratamiento con vejiga de
esfuerzo, engrosada, trabeculada con pseudodiverticulos) presentd hipocontratilidad
vesical en la fase de vaciado y curva de flujo inadecuada, con residuo posmiccional
elevado.

En cuanto al RVU, los autores afirman que suele desaparecer o mejorar
espontaneamente tras el tratamiento de la obstruccion >°. Cruz-Diaz present6 2 casos con
necesidad de reimplante ureteral ®. No necesitamos intervenir en el RVU de nuestros
pacientes postratamiento de la VUA. Un paciente ya ha sido remitido con rifién excluso
(DMSA con 7% de funcion diferencial) y estd en seguimiento con posibilidad de
nefrectomia. Los otros 2 pacientes con RVU presentaron DMSA con funcién diferencial
de 33% del rifion acometido y siguen estables. VVan Savage y col. ya habian sugerido, en
1997, que un diagndstico temprano puede ser la clave para una menor morbilidad y mejor
prondstico a largo plazo, ya que el retraso lleva a un deterioro silencioso del tracto
urinario 8,

Todas las imagenes y sus referencias estan replicadas en el apéndice.
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6. CONCLUSIONES

La VUA es una entidad més rara que la VUP y se la debe considerar como un
diagndstico diferencial en las hidronefrosis antenatales y en los pacientes con
obstrucciones infravesicales para que no pase desapercibida durante la investigacion de
estos cuadros.

Tres pacientes (37,5%) de nuestra casuistica fueron remitidos por cuadro neonatal
y tuvieron presentacion clinica mas grave. Uno de ellos (12,5%) evoluciono a la ERC y
actualmente esta estabilizado en estadio 3A. Los 3 pacientes presentaron azotemia, 1TU
y dos de ellos presentaron también el RVU, los predictores del mal pronéstico de la

revision de Routh y col 1.
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8. APENDICE Y ANEJOS

8.1 — Clasificacion de Firlit 1978

Fig. 8.1.1 — La descripcion

CLASIFICACION DESCRIPCION

TIPO 1
TIPO 2

TIPO 3
TIPO 4

VUA demostrable con distension proximal de la uretra

Obstruccion asociada con la presencia de un diverticulo uretral
Combinacion de valvula, diverticulo, distension proximal de la uretra 'y
aumento vesical

Obstruccion asociada con grave cambio del tracto urinario alto

Fig. 8.1.2 — Dibujos representativos de los cuatro tipos de VUA

- Type 3
e B Combi of val
~ombination of valve,
Demonstrable AUV with 4
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proximal urethral distention -t o
T urethral distention and -
e vesical enlargement but not
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Type2 P Type 4
'/
Definitive urethral ! Severe changes of the o
divertculum / upper tract
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N "N
| ’
|

s .
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Imagen extraida de Kibar Y, Coban H, Irkilata HC, Erdemir F, Seckin B, Dayanc M. Anterior urethral valves: an

uncommon cause of obstructive uropathy in children. J Pediatr Urol. 2007 Oct; 3(5):350-3.
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8.2 — Imagenes de CUMS

Fig. 8.2.1 — CUMS con afinamiento abrupto de la uretra

Imagen extraida de Parmar JP, Mohan C, Vora MP. Anterior urethral valve: a rare but an important cause of
infravesical urinary tract obstruction. Pol J Radiol, 2016; 81: 209-11.

Fig. 8.2.2 — CUMS con afinamiento distal a la dilatacion uretral

Imagen extraida de Bates DG, Coley BD. Ultrasound diagnosis of the anterior urethral valve. Pediatr Radiol. 2001
Sep;31(9):634-6.
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Fig 8.2.3 — CUMS con diverticulo uretral anterior asociado a la VUA

Imagen extraida de Narasimhan KL, Choudhary SK, Kaur B. Anterior urethral valves. Indian Pediatr. 2005 Jul;
42(7):708-10.

Fig 8.2.4 — CUMS evidenciando un DUA bulbar

Imagen extraida de los archivos del Servicio de urologia pediatrica del Hospital Infantil Darcy Vargas
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8.3 — Iméagenes de UR

Fig. 8.3.1 — UR con defecto de replecion lineal en la uretra peneana (VUA)

Imagen extraida de Parmar JP, Mohan C, Vora MP. Anterior urethral valve: a rare but an important cause of
infravesical urinary tract obstruction. Pol J Radiol, 2016; 81: 209-11.

Fig. 8.3.2 — UR evidenciando VUA en la uretra peneana

Imagen extraida de Zia-ul-Miraj M. Anterior urethral valves: a rare cause of infravesical obstruction in children. J
Pediatr Surg. 2000 Apr;35(4):556-8.
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8.4 — Iméagenes de Uretroscopias

Fig. 8.4.1 — Uretroscopia evidenciando VUA cuspide antes y después de la fulguracion

Imégenes extraidas de Parmar JP, Mohan C, Vora MP. Anterior urethral valve: a rare but an important cause of
infravesical urinary tract obstruction. Pol J Radiol, 2016; 81: 209-11.

Fig. 8.4.2 — Uretroscopia evidenciando una VUA diafragmaética en la uretra bulbar

asociada a una VUP

Imagen extraida de Tran CN, Reichard CA, McMahon D, Rhee A. Anterior urethral valve associated with posterior

urethral valves: report of 2 cases and review of the literature. Urology. 2014 Aug;84(2):469-71.
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Fig. 8.4.3 — Uretroscopia evidenciando una VUA semilunar en la uretra bulbar

Imagen extraida de los archivos del Servicio de urologia pediatrica del Hospital Infantil Darcy Vargas

Fig. 8.4.4 — Vision anterograda de la VUA durante la uretroscopia (riesgo de pasar

desapercibida)

Imagen extraida de los archivos del Servicio de urologia pediatrica del Hospital Infantil Darcy Vargas
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Fig. 8.4.5 — Vision retrdgrada de la VUA durante la uretroscopia con maniobra de

compresion vesical

Imagen extraida de los archivos del Servicio de urologia pediatrica del Hospital Infantil Darcy Vargas

Fig. 8.4.6 — Uretroscopia y fulguracion de la VUA con electrodo de bugbee

Imagen extraida de los archivos del Servicio de urologia pediatrica del Hospital Infantil Darcy Vargas
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8.5 — Imagen de Ecografia

Fig. 8.5.1 — Ecografia evidenciando una VUA en la uretra peneana

e e ———————

Imagen extraida de Bates DG, Coley BD. Ultrasound diagnosis of the anterior urethral valve. Pediatr Radiol. 2001
Sep;31(9):634-6.

Fig. 8.5.2 — Uretra masculina en una Urosonografia

Imagen extraida de Duran C, del Riego J, Riera L. Urosonografia miccional seriada: una técnica segura para el
estudio de toda la via urinaria en pediatria. Radiologia 2013;55(2):160-166.

41

Universidad Internacional de Andalucia, 2020



Fig 8.5.3 — VUA visualizada en Urosonografia

Imagen extraida de Duran C, Valera A, Alguersuari A, Ballesteros E, Riera L, Martin C, Puig J. Voiding
urosonography: The study of the urethra is no longer a limitation of the technique. Pediatr Radiol 2009; 39:124-131.

8.6 — Imagenes de DUA

8.6.1— Imagen de un abultamiento en la uretra peneana durante una

miccién forzada en el acto quirargico

Imagen extraida de Kibar Y, Coban H, Irkilata HC, Erdemir F, Seckin B, Dayanc M. Anterior urethral valves: an
uncommon cause of obstructive uropathy in children. J Pediatr Urol. 2007 Oct; 3(5):350-3.
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8.6.2 — Imagen del acto quirurgico de un diverticulo de la uretra anterior

P,

Imagen extraida de Aguayo EC, Calvarro AEH, Ucedo JB, Irastorza CM. Vélvulas de uretra anterior y diverticulo de

uretra anterior, ¢son la misma entidad? Cir Pediatr 2015; 28: 95-98.

8.7 - Tablas de Resultados

8.7.1- Datos Demogréficos

PACIENTES EDAD AL DIAGNOSTICO  TIEMPO DE SEGUIMIENTO

GS 4 dias / 7 meses* 13 afios
CSC 5 dias / 1 afio* 4 afos
JELS 14 dias /2 afios™ 9 afios
DSB 1 afio 17 afos
FGP 5 afios 1 afio
QFM 5 afios 19 afios
GVBSS 7 afios 10 meses
PRSS 11 afios 8 meses

* Edad de confirmacion diagnéstica (derivacion en el periodo neonatal por gravedad)
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8.7.2 - Datos de Funcion Renal

PACIENTES UREIA CREATININA UREIA CREATININA
PRETRATAMIENTO PRETRATAMIENTO POSTRATAMIENTO POSTRATAMIENTO
GS Sin datos* Sin datos* 26 1,02
CSC 35 1,1 21 0,45
JELS 34,5 1 75 1,65
DSB 41 0,5 28 1
FGP 17 0,5 30 0,5
QFM Sin datos** Sin datos** 30 0,8
GVBSS 37 0,88 29 0,46
PRSS 22 0,88 17 0,64

* Remitido de otro servicio con historia de azotemia prederivacion. Llega con escorias normalizadas.
** Descripcion de funcion renal normal pretratamiento

8.7.3 - Alteraciones del tracto urinario y error diagnéstico*

si NO  SINDATOS
ITU PRETRATAMIENTO 6 (75%) 0 2 (25%)
ECOGENICIDADE RENAL ALTERADA
INICIAL 3 (37,5%) 4 (50%) 1 (12,5%)
HIDRONEFROSIS INICIAL 5 (62,5%) 2 (25%) 1 (12,5%)
ESNGROSAMIENTO DE LA PARED
VESICAL 6 (75%) 1 (12,5%) 1 (12,5%)
RVU 3 (37,5%) 4 (50%) 1 (12,5%)
DISFUNCION VESICAL 5 (62,5%) 3 (37,5%) 0
ERC ATUAL 1 (12,5%) 7 (87,5%) 0
MISSED DIAGNOSIS 3 (37,5%) 4 (50%) 1 (12,5%)

*En nimero de casos y porcentaje en paréntesis
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8.7.4 - Datos de Examenes Diagndsticos

ECOGRAFIA INICIAL

ECOGENEIDAD

ENGROSAMIENTO

PACIENTES RENAL HIDRONEFROSIS DE LA PARED OTROS DATOS
ALTERADA VESICAL
. . Dolicomegauréter
€3 N sl sl bilateral
CsC Si Si Si
. a a Dilatacion ureteral
JELS Si Si Si bilateral
DSB No si si D_|IataC|0n ureteral
bilateral
FGP No Si Si Rifion atrofico
QFM Sin datos Sin datos Sin datos Sin datos
GVBSS Si No No Rifion atréfico
PRSS No No Si Residuo posmiccional
CUMS INICIAL
PACIENTES RVU OTROS DATOS
Gs No Trabeculacion y diverticulos vesicales. Fallo de replecion en la uretra
peneana
Atipica: dos fallos de replecion, un en la uretra bulbar y otro en la region
CsC No
penoescrotal
a S Diverticulo vesical y dilatacion de la uretra posterior. En la fase miccional
JEL Sl B 6 AmEnE habia dilatacion de la uretra anterior.
DSB Sin datos T_rabegulauon y diverticulos vesicales, vejiga aumentada, dilatacion y
diverticulo uretral.
Dilatacion de la uretra posterior. Como no fue conclusiva, nueva CUMS
FGP Si grado 3 izquierdo tras 8 meses: diverticulo de la uretra posterior y dificil realizacion de la fase
miccional
QFM Sin datos Sin datos
GVBSS =1 BED & (TR Fallo de replecion en la uretra peneana
grado 1 derecho
PRSS No Trabeculacién vesical, dilatacion de la uretra posterior y membranosa con

estrechamiento abrupto en la uretra distal
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ENDOSCOPIA INICIAL

PACIENTES

HALLAZGOS

LOCALIZACION TIPO DE

DE LA VUA

VUA

PRESENCIA
DE
DIVERTICULO

GS

CsC

JELS

DSB

FGP

QFM

GVBSS

PRSS

Sin datos

Atipica: flaps
valvulares grosos y
comunicantes en el
techo de la uretra
bulbar y
penoescrotal

Trabeculacién y
diverticulo vesical,
dilatacion de la
uretra posterior,
flap valvular
saliendo del
esfinter

Sin datos

Grande diverticulo
anterior al
verumontano y
groso flap valvular
en la uretra bulbar

Sin datos

Trabeculacién y
pseudopélipos en la
vejiga, dilatacion
regular de la uretra
peneana con flap
distal ventral

Trabeculacién
vesical y groso flap
valvular
penoescrotal

Sin datos

Bulbar e
penoescrotal

Bulbar

Sin datos

Bulbar

Sin datos

Peneana

Penoescrotal

Sin datos

Semilunar

Diafragmética

Semilunar

Diafragmética

Sin datos

Semilunar

Semilunar

No

Si*

No

No

Si

No

No

* Pequefio y no obstructivo, solo visualizado en la CUMS de control
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8.7.5 - Datos de Tratamiento

PACIENTES ENDOSCOPICO CIRURGICO METODOS DE TRATAMIENTO
Vesicostomia neonatal
GS Si Si
Fulguracion (sin detalles técnicos)
. 3 Vesicostomia neonatal
CSC Si Si »
Fulguracion con electrodo de bugbee a las 12h
) ) Vesicostomia y pielostomia neonatales
JELS Si Si »
Fulguracion con electrodo de bugbee a las 5, 7'y 12h
Fulguracion (sin detalles técnicos)
Apendicovesicostomia (Mitrofanoff)
DSB Si Si o
Uretrostomia perineal
Uretroplastia y derivacion urinaria continente (Monti)*
) ) Pieloplastia en el rifion derecho
FGP Si Si y
Fulguracion con electrodo de bugbee alas 5y 7h
. } Fulguracion (sin detalles técnicos)
QFM Si S ) N C
Uretroplastia con reseccion del diverticulo uretral
GVBSS Si No Fulguracion con electrodo de bugbee a las 5y 7h
PRSS Si No Fulguracion con electrodo de bugbee a las 5,6 y 7h

* Procedimientos relacionados a la estenosis uretral posfulguracion y pérdida de la apendicovesicostomia por

isquemia

8.7.6 - Respuesta al tratamiento*

REMISION

SIN

COMPLETA MEJORIA MANUTENCION EMPEORAMIENTO DATOS

HIDRONEFROSIS

POSTRATAMIENTO 2 (25%) 2 (25%) 1 (12,5%) 0 3(37,5%)
CREATININA
POSTRATAMIENTO 0 3 (37,5%) 1 (12,5%) 2 (25%) 2 (25%)
*En ndmero de casos y porcentaje en paréntesis
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