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. . . Introduccién: La megauretra es una malformacién congénita rara que se
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caracteriza por una dilatacion de la uretra peneana con un patrén no obs-

Servicio de Urologia, Hospital de Pedia- tructivo, y se le ha clasificado para su estudio en dos variedades; escafoi-

tria. Centro Médico Nacional de Occiden- de y fusiforme; en el primer tipo los cuerpos cavernosos se encuentran in-
te. Instituto Mexicano del Seguro Social. tactos pero existe una alteracion de la porcion distal del cuerpo esponjoso

y el segundo tipo se caracteriza por presentar un defecto en los cuerpos
Direccion para correspondencia: cavernosos y cuerpo esponjoso. Ambas variantes pueden acompafiarse
Dr. José Manuel Garcia de Len Gomez. de otros defectos congénitos como el sindrome de abdomen en ciruela
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pasa, algun grado de displasia renal o alguna otra anomalia del tracto uri-
nario superior.
Reporte de casos: De 1990 a 2000 se han diagnosticado y tratado en el

México hospital de pediatria del CMNO cuatro casos con megauretra congénita,
Teléfono 33 813 30 11 uno de los pacientes murié a las 48 h de nacido por presentar displasia
CP 44670 renal severa asociada, mientras que en los otros tres casos fue posible

realizar su correccion quirdrgica bajo la técnica de Nesbitt y tener un
seguimiento promedio de 77.6 meses en los tres casos restantes.

Palabras clave: Megauretra, abdomen en ciruela pasa, displasia renal.
ABSTRACT

Introduction: The megaurethra is a congenital rare malformation that is
characterized by an expansion of the urethra peneana with a not
obstructive boss, and him it has qualified for his study in two varieties;
Escafoide and fusiforme; In the first type the cavernous bodies are intact
but an alteration of the portion exists distal of the spongy body and the
second type is characterized for a fault presents in the cavernous bodies
and spongy body. Both variants can be accompanied of other congenital
faults as the syndrome of abdomen in prune, some degree of dysplasia
renal or some another anomaly of the most top urinary tract.

Report of cases: From 1990 to 2000 they have been diagnosed and
treated in the hospital of pediatrics of the CMNO four cases with congenital
megaurethra, one of the patients died to the 48 hrs. of born for presenting
dysplasia renal severe associated, whereas in other three cases it was
possible to realize its surgical alteration under technique of Nesbitt .

Key words: Megaurethra, prune belly, dysplasia renal.
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INTRODUCCION

El término de megauretra congénita se refiere a una mal-
formacion rara, caracterizada por una dilatacion de la
uretra peneana y el término fue descrito inicialmente por
Nesbitt en 1955.37 Esta malformacion se ha dividido para
su estudio en dos tipos: la forma escafoide, llamada an-
teriormente incompleta y la forma fusiforme también lla-
mada completa (Stephens 1963, Williams 1968) (Figuras
1Ay 1B). En la megauretra escafoide los cuerpos caver-
Nnosos se encuentran intactos pero existe una alteracion
congénita en la porcion distal del cuerpo esponjoso y la
uretra anterior, presumiblemente causada por una deten-
cién en el desarrollo de alguna de las fases de la embrio-
génesis del cuerpo esponjoso. La megauretra fusiforme
se ha presentado en menor nimero de casos y se carac-
teriza por un defecto en el desarrollo del tejido eréctil, in-
cluyendo los cuerpos cavernosos; los cuales pueden pre-

Figura 1A. Uretra escafoide.

Figura 2A.
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sentar atresia o estar ausentes y ésta suele estar acom-
pafiada de otras anomalias congénitas mas severas con
un consecuente peor prondstico.1*78

REPORTE DE CASOS

Entre 1990 a 2000 se valoraron y trataron en el Hospital
de Pediatria del CMNO cuatro casos de megauretra
congeénita, el diagnostico se realizé clinicamente al mo-
mento de nacer y solamente en tres de los casos fue
posible realizar un tratamiento quirdrgico y tener un se-
guimiento posterior de los mismos.

Caso 1

Recién nacido, diagnosticado con sindrome de abdomen
en ciruela pasa tipo 1, ano imperforado y criptorquidia bi-
lateral, displasia renal severa, malformacion en uretra
tipo escafoide, se realiza cistouretrograma observandose

Figura 1B. Uretra fusiforme.

Figura 2B.
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Figura 3.

Figura 5A.
Preoperatorio.

megavejiga, el laboratorio a las 48 h report6 Cr. > 4 mg/
dL. Muere a las 48 h por insuficiencia respiratoria, el dia-
metro de la uretra era de 2 cm (Figuras 2A 'y 2B).

Caso 2

Recién nacido a pretérmino, con lesion de uretra tipo
fusiforme, criptorquidea bilateral, el laboratorio reporta
un Cr. = 0.6 mg/dL, el diametro de la uretra era de 4 cm
y fue sometido a correccion quirdrgica por la técnica de
Nesbitt a los dos afios de vida, con un seguimiento de
76 meses, con buenos resultados estéticos y funciona-
les para su edad (Figura 3).

Caso 3
Recién nacido a término, con lesion tipo escafoide, pre-
sentando como lesiones asociadas criptorquidea y me-

Figura 4.

Figura 5B. Postoperatorio.

gavejiga haciéndose el diagnostico por cistouretrogra-
fia. El laboratorio reporta una Cr. = 0.4 mg/dL, el didme-
tro de la uretra fue de 2.5 cm, la correccion quirdrgica
se realizé a los 3 afios con la técnica de Nesbitt y tuvo
un seguimiento de 68 meses con una evoluciéon ade-
cuada (Figura 3).

Caso 4

Recién nacido a término con peso al nacer de 2.900 kg,
con lesién de uretra tipo escafoide asociada con ano im-
perforado, displasia renal leve, criptorquidea izquierda;
se realiza cistouretrografia mostrando vejiga con seudo-
diverticulo. El laboratorio reporta un Cr. = 1.2 mL/dL, el
didmetro de la uretra fue de 5 cm. Inicialmente se le rea-
liza colostomia y a los 8 meses de vida se le realiza co-
rreccion quirdrgica de la uretra con la técnica de Nesbitt.
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Ha tenido un seguimiento de 88 meses presentando ac-
tualmente insuficiencia renal crénica (Cr. = 3 mg/dL), asi
como infeccién de vias urinarias recurrentes. El resulta-
do estético fue adecuado, (Figuras 5Ay 5B).

COMENTARIO

La megauretra congénita es un trastorno raro del cual
se han descrito en la literatura de habla inglesa alrede-
dor de 66 casos hasta 1998. Se ha observado una es-
trecha relacion entre esta anomalia y otros defectos
congénitos de tracto urinario superior y de la pared ab-
dominal. En pacientes con sindrome de abdomen en ci-
ruela pasa y las anomalias de la uretra bulbar varian de
un minimo defecto hasta una megauretra fusiforme en
un 37% y las lesiones mixtas de uretra bulbar y pendu-
lar ocurren en un 10-30%.*?

La dilatacién de la uretra en estos casos no es se-
cundaria a una obstruccion distal,® sino mas bien debi-
da a un deficiente desarrollo del cuerpo esponjoso por
una falla en los pliegues uretrales mesodérmicos y del
mesénquima para diferenciarse adecuadamente dentro
del tejido eréctil (Dorairanjan and Stephens 1963). Do-
uglas y Denys describieron esta anomalia en dos fetos
postaborto de 14 y 19 semanas de gestacion, los cua-
les se estudiaron histologicamente, encontrando que la
uretra estaba totalmente obstruida por una inadecuada
canalizacion del epitelio escamoso a este nivel; el retra-
so en esta canalizacién del epitelio del glande puede
ser un factor que favorezca esta malformacion.®

R. Appel y G. Kaplan consideran que la division de
megauretra en dos tipos ha sido arbitraria y que podria
ser mejor conceptualizada como una sola entidad con un
espectro de presentacion.” Existe un subgrupo que se ha
considerado mas que una variante de megauretra, una
variante de hipospadias: el megameato con prepucio in-
tacto; y la megauretra adquirida, generalmente posterior
a la correccion quirargica de hipospadias los cuales no
estén incluidos dentro de esta revision.*¢

El diagnéstico de esta malformacién suele hacerse
por su aspecto clinico y por estudios radioldgicos como
el cistouretrograma miccional o la uretrografia retrogra-
da, aunque ya ha sido posible el diagnéstico prenatal de
esta anomalia, asi como de otras malformaciones geni-
tales por ultrasonografia.'® Debe considerase que cual-
quier instrumentacion de la via urinaria en estos pacien-
tes debera realizarse con extremada precaucion y se
recomienda la aplicacion de antibiéticos sistémicos pre-
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viamente, ya que el sitio de la dilatacién suele estar co-
lonizado por bacterias, habiéndose reportado casos de
bacteremia y sepsis posterior a la manipulacién de la
via urinaria en algunos pacientes.!

El tratamiento de esta malformacion es la correccion
quirargica; dentro de las técnicas inicialmente descritas
esta la de Nesbitt (1955), con la cual se intervinieron
nuestros pacientes con aceptables resultados; como al-
ternativas en el tratamiento quirdrgico esta la uretro-
plastia tipo Johansson y mas recientemente descrita la
reconstrucciéon de megauretra por plicacién.® La deriva-
cion urinaria debe ser contemplada como una alternati-
va inicial para impedir el deterioro de la funcién renal en
los casos que lo ameriten.

La sobrevida y el pronéstico de estos pacientes de-
pende de la severidad de las anomalias congénitas
asociadas; de nuestros pacientes sélo uno se relacion6
con sindrome de abdomen en ciruela pasa, el cual a su
vez presentaba displasia renal severa siendo ésta la
causa de su muerte en 48 h, el resto de los pacientes
tuvieron un seguimiento promedio de 77.6 meses, mos-
trando una evolucidn favorable tanto en lo estético
como en lo funcional.
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