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Bladder Extrophy is a complex
congenital deformity, which
includes the musculoskeletal
system, the pelvis anteriorly show
pubis diastasis and posteriorly
an abnormal external rotation.
It has been proved that the
pelvic osteotomy is important in
this cases, it allows the urologic
reconstruction to heal without
tension. We describe our results
in the orthopedic management
of the bladder extrophy in the
National Childrens Hospital,
in Costa Rica, highlighting two
aspects, the osteotomy type we
use, which is our own description
and that we perform this
surgery during neonatal age. We
have good results, with almost
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no complications, including 9
patients, from 9 to 18 years of
follow up from their surgery,
we analize the radiologic and
functional results.
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La extrofia vesical es una anomalia

anterior

congénita de alta complejidad
que asocia tanto alteraciones del
aparato genitourinario asi como
del aparato musculoesquelético.
Debido a las anomalias que
presenta el recién nacido, es

necesario  abordar y tratar
dichos pacientes en un nivel de
atencion hospitalario terciario,
en donde se pueda abordar
multidisciplinariamente a estos
nifios. El unico centro hospitalario
a nivel nacional (Costa Rica),
en donde se puede
dicho abordaje es en el Hospital

realizar

Nacional de Nifios. Actualmente
no existen datos estadisticos acerca
de cuantos nifos portadores de
extrofia vesical que asocian algin
tipo de patologia ortopédica son
atendidos por parte del Servicio
de Ortopedia del HNN. Ademas
se desconocen las caracteristicas
demograficas de dicha poblacion
de pacientes. El abordaje de las
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anormalidades (desde el punto
de vista ortopédico) de los
pacientes portadores de extrofia
vesical se realiza a temprana
edad, ameritando intervencion
quirargica en la mayoria de los

casos. Es importante conocer
el tratamiento quirurgico
implementado para corregir

dichas alteraciones del aparato
musculoesquelético. Ademas de
poder evaluar la evolucion de
dichos pacientes con respecto a su
capacidad funcional a lo largo del
tiempo.

La extrofia vesical es wuna
anomalia congénita compleja, que
involucra el aparato genitourinario
y musculoesquelético, ocurre en 1
de cada 10,000 a 50,000 nacidos
vivos.(6,22) Se propone que
ocurre una migracion aberrante de
las células progenitoras, durante el
desarrollo embriologico, al fallar
el mesénquima en migrar entre las
capas de ectodermo y endodermo
de la parte inferior del abdomen,
provocando inestabilidad
de la membrana cloacal.(8,14)

una

Ademas de las obvias anomalias
urinarias y genitales, las cuales
pueden incluir, epispadias, extrofia
vesical, extrofia cloacal, y otras
variantes, ocurren una serie de
trastornos  musculoesqueléticos.
(14) La causa verdadera por la cual
se produce la extrofia vesical no

se conoce aun, no se han logrado
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identificar factores o agentes

causales. En la presentacion
clinica de la enfermedad podemos
tener hallazgos prenatales, en
el ultrasonido se encuentran
hallazgos sugestivos. Al
momento del nacimiento las
deformidades son bastante obvias,
la gran mayoria de las variantes
de extrofia son identificables. Por
lo general los nifios impresionan
ser de término, con el abdomen
bajo abierto, los musculos rectos
abdominales separados por su
inserciéon en el pubis, el cual
se encuentra diastasado. Mas
del 80% de los nifios presentan
hernias inguinales directas.(9,22)
Las anomalias pélvicas incluyen
tanto su parte anterior como
posterior, en la porcion anterior
es evidente la diastasis del pubis,
con aumento de la distancia entre
ambos cartilagos triradiados de
un 31% en promedio, provocando
ademds wuna rotacion externa
de aproximadamente 18 grados
de la porcién anterior. En el
aspecto posterior de la pelvis
se observa una rotacidon externa
de aproximadamente 12 grados,
retroversion del acetabulo
aproximadamente de 13 grados
mayor a lo mnormal,

estructuralmente  es

aunque
eficiente.
Estas deformidades combinadas
provocan una diastasis del pubis
de 4 centimetros al nacimiento, en
promedio, que puede aumentar a
14 centimetros en adultos.(10,12)
La reconstruccion uroldgica sigue

siendo uno de los problemas mas
importantes a los que se enfrenta el
urdlogo pediatra y todo el equipo
multidisciplinario, en el que se
incluye al ortopedista pediatra. Por
mucho tiempo los procedimientos
quirtrgicos realizados se asociaron
a numerosas complicaciones Yy
malos resultados, los avances
técnicos recientes han mejorado
el prondstico de estos pacientes.
(1,11,13) Los
tratamiento  incluyen

objetivos  del
lograr
la continencia urinaria,
preservacion de la funcion renal,
y la reconstruccion funcional
y cosmética aceptable de los
genitales, por lo cual existen
diferencias entre hombres y
mujeres, situacion que se debe
tomar en cuenta en el abordaje
del problema.(2,9,16) Diversos
estudios han demostrado que
al realizar la reconstruccion
debe
la condicion de la pelvis, y
considerar la osteotomia pélvica.

urologica,  se valorar

Esto debido a que al cerrar la
pelvis hacia la linea media, la
tension sobre los tejidos blandos
disminuye y mejora el éxito de la
reconstruccion urologica. Aunque
también se ha visto que, a pesar
de realizar la fijacion de la sinfisis
pubica y la osteotomia pélvica
se produce una recurrencia de la
diastasis pubica, sin embargo, la
misma permite que los tejidos se
aproximen y el paciente sane sin
tension de los tejidos blandos,
ademas se ha demostrado que con
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el tiempo la marcha en rotacion
externa se corrige.(17,19,20) Se
considera que si la diastasis del
pubis es mayor de 4 centimetros se
recomienda realizar la osteotomia
debe
realizar en las primeras 72 horas
de vida, cuando los tejidos son

pélvica. La misma se

lo suficientemente laxos como
para lograr la aproximacion del
linea media. Existen diversos
obstante,
consideran

procedimientos, no
algunos  autores
que la osteotomia pélvica se
debe realizar posteriormente.
(3,5,7,21) En la secuencia de la
reconstruccion de la extrofia, se
inicia con el cierre primario de la
vejiga y de la pared abdominal en
el periodo neonatal, las epispadias
se reparan entre uno y dos aflos en
los varones, la reconstruccion del
cuello de la vejiga alrededor de los
tres o cuatro anos, cuando el nifno
alcanzo la madures para controlar
esfinteres. La osteotomia pélvica
se puede realizar en cualquiera
de esas etapas, se considera que
si la diastasis pélvica no permite
lograr cualquiera de los objetivos
en ésa etapa determinada se debe
agregar la osteotomia.(2,18) Estan
descritas diversas posibilidades
en cuanto a la osteotomia pélvica
a realizar. El éxito en mejorar la
continencia con la osteotomia
se supone que radica en que la
reduccion de la diastasis, resulta
en una mejor aproximacion de
los musculos del piso pélvico
alrededor de la uretra.(5,12,13) La

osteotomia innominada anterior
se recomienda por diversos
motivos, el paciente se mantiene
en decubito supino, por lo cual no
hace falta cambiarlo de posicion
durante la cirugia, ademas permite
la colocacion de un fijador externo
bajo vision directa, en el caso de
que sea necesario. (16,17,20) En
algunos pacientes se recomienda
realizar una osteotomia iliaca
posterior, por el mismo abordaje,
debido a que se ha demostrado
que la parte posterior de la pelvis
se encuentra en rotacion externa
y en pacientes mayores se pierde
la elasticidad de los ligamentos

sacroiliacos.(10,16)

ILECNICA QUIRURGICA

Se describe a continuacion la
técnica implementada en nuestro
centro por el Dr. Alberto Brenes
Saenz, propia de éste centro, se
hace un abordaje ilioinguinal,
con incisiéon oblicua, de unos
5 centimetros, centrada entre
ambas espinas iliacas, diseccion
roma protegiendo estructuras
neurovasculares, se hace apertura
de la apdfisis cartilaginosa del
iliaco, hasta la espina iliaca
anterosuperior, se debe separar
bien el periostio, con proteccion
del agujero cidtico se realiza
la osteotomia con bisturi o con
tijera, centrada entre ambas
espinas, asegurandose que quede

completa y libre, se cierra solo

fascia y piel. Luego el urdlogo
realiza el procedimiento que le
corresponde de acuerdo a su plan
quirurgico, pero antes de finalizar
coloca puntos de sutura fuerte en
el pubis, ademas se realiza una
maniobra para acercar la parte
anterior de la pelvis de ambos
lados, deslizandose la osteotomia.
Al finalizar se aplican tubos
de yeso en ambos miembros
inferiores, con caderas rodillas a
90 grados de flexion, con aduccioén
de caderas, se coloca un travesafio
y se mantiene con traccion por 22

dias.

Se analizaron en total 9 pacientes, a
todos se les practico la osteotomia
anterior descrita previamente;
todos fueron operados durante
la etapa neonatal, en promedio
a los 16,12 dias. La division por
género es de seis mujeres y tres
hombres. La edad promedio al
momento de la evaluacion fue de
11,4 anos. La funcionalidad se
evaluo con la escala de cadera de
Iowa, obteniéndose un promedio
de 91,6 puntos, con puntajes
el mayor de 100 y el menor de
81. Se considera un puntaje
bueno mayor a 80 puntos. Dos
pacientes presentan una marcha
de Trendelemburg, una paciente
la cadera

mantiene izquierda
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Tablal. Evaluacion Radiologica y Score De lowa

Caso [ Evolucion IHS CED CEI DP
1 12 100 26 24 5.6
2 9 94 20 22 6.5
3 14 90 24 26 13.1
4 12 92 30 35 6.0
5 18 92 42 48 7.0
6 9 88 26 20 6.4
7 9 88 34 52 8.9
8 11 96 40 36 6.7
9 9 81 20 Cl 6.0

IHS: Iowa hip score, CED: angulo centro borde derecho, CEI: angulo
centro borde izquierdo, DP: diastasis pubis centimetros, CI: cadera luxada

luxada, ella es portadora de
Dos

limitacion

un  mielomeningocele.
pacientes presentan
para actividades de la vida diaria,
especificamente para bajar y
apoyo.
Radiolégicamente se evaluaron

subir gradas, ocupan

dos aspectos, la diastasis del
pubis actual y el angulo centro
borde, el
valorar la cobertura del techo

cual nos ayuda a
acetabular, en promedio de todos
los pacientes del lado derecho
tienen un promedio de 29.1
grados de angulo centro borde,
y en la cadera izquierda de 32,9
grados. Dos aspectos importantes,
una paciente mantenia la cadera
izquierda luxada por lo cual no es
posible medir éste angulo, y que

Imagen 1. Se demuestra la diastasis
residual de 5,6cm y los angulos
centro borde.

se considera un valor normal un
angulo no menor a 25 grados. En
promedio se encontrd una diastasis
del pubis de 7.35 centimetros, con
valores desde 5,6 el menor a 13,1
centimetros el mayor.

[LEsuLTADOS

Los resultados funcionales de

todos los pacientes, es excelente,
se considera un score de lowa
mayor a 80 como un puntaje
bueno. La limitacidn en la rotacion
interna de nuestros pacientes
es similar a la reportada en la
literatura mundial. La diastasis
del pubis que se observa no
limita en las actividades diarias
a los pacientes, y esta descrito
en diversos estudios que durante
el crecimiento se espera que la
misma aumente, sin detrimento
de la funcionalidad del paciente.
Se presentaron muy pocas
complicaciones, reportes de zonas
de presion por los yesos utilizados,
sin considerarse ulceras, no hubo
reporte de dehiscencias de heridas
quirtrgicas, que es el objetivo para
permitir una adecuada plastia.

Las mediciones del angulo centro
borde, nos indica que existe una
adecuada cobertura del techo

acetabular en estos pacientes.

IBNeLUSIONES

No es posible llegar a conclusiones
de peso estadistico en el presente
estudio. La osteotomiarealizada en
éste centro ha demostrado ser una
cirugia exitosa, se debe considerar
su uso como una alternativa mas
en el tratamiento de esta patologia.
Los pacientes tienen muy buen
nivel funcional. El dolor no es una
queja de nuestros pacientes.
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Tabla2. Arcos de Movilidad de Caderas

CASO | RED | RID FD

ED AD

ADD | REI RII

FI EIl Al ADI

1 80 40 100

15 45 25 68 60

100 15 45 25

70 50 95

2 85 50 100 10 35 25 68 34 100 10 35 25
3 80 32 100 10 35 25 50 35 100 10 35 25
4 80 40 95 5 35 20 52 40 95 5 30 25
5 75 38 95 10 40 25 52 42 95 5 40 20
6 80 50 90 0 20 15 80 56 90 0 20 15
7 80 10 90 40 25 80 48 95 0 40 30
8 80 36 100 95 5 30 30
9

5
5 35 30 70 40
0 45 10 CL CL

CL CL CL CL

RED: rotacion externa derecha, RID: rotacion interna izquierda, FD: flexion derecha, ED: extension derecha, AD:
abduccion derecha, ADD: aduccion derecha, REI: rotacion externa izquierda, RII: rotacion interna izquierda, F1: flexion
izquierda, EI: extension izquierda, Al: abduccion izquierda, ADI: aduccion izquierda, CL: cadera luxada

La extrofia vesical es una
deformidad congénita compleja,
que incluye el aparato musculo
esquelético, en la parte anterior
de la pelvis se observa diastasis
del pubis, y la parte posterior se
muestra en rotacion externa. Esta
demostrada la importancia de la
osteotomia pélvica en estos casos
para permitir la relajacion de los
tejidos blandos y asi el éxito en
la reconstruccion uroldgica. Se
describen los resultados del manejo
ortopédico de la extrofia vesical
en el Hospital Nacional de Ninos,
donde se destacan dos aspectos, la
intervencidn quirdrgica ortopédica
temprana, en etapa neonatal, y

el tipo de osteotomia, la cual
se considera muy propia del
centro. Los resultados obtenidos
son muy buenos, con escasas
complicaciones, se incluyen 9
pacientes, con 9 a 18 afios de
evolucion de su cirugia, se analizan
los resultados radioldgicos 'y
funcionales.
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