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Resumen

Objetivo: Describir la presentacion clinica, estudios diagnosticos, y manejo quirtrgico de un
neonato con masa abdominal y sepsis de origen urinario secundario a una rara malformacion
congénita del uréter conocida como cecoureterocele en sistema colector Unico.

Materiales y métodos: Revision de la historia clinica, imagenes diagndsticas y registros
fotograficos. Se realizd una busqueda de la literatura en MEDLINE, utilizando como términos
Mesh “cecoureterocele”, “sistema colector Unico”, y “masa abdominal”; la busqueda fue
limitada a la poblacion pediatrica; el contenido y las referencias de estos trabajos se clasificaron
de acuerdo con su contenido y metodologia en una mesa de trabajo y fueron seleccionados los
de interés para el caso e incluidos en la discusion.

Resultados: Se establecio lo que consideramos un cecoureterocele en un sistema urinario Gnico
con ectopia renal pélvica asociada y meato ureteral ectopico, confirmado con histologia. El
manejo quirlrgico definitivo fue nefroureterectomia con ureterocelectomia parcial.
Conclusiones: El cecoureterocele en sistemas urinarios Unicos es una malformacion compleja
del uréter distal extremadamente rara. La luz del ureterocele se encuentra revestida por
epitelio transicional, la presencia de fibras musculares escasas y desorganizadas lo definen
histologicamente. El diagndstico e intervencion tempranos son factores decisivos, por la alta
probabilidad de sepsis y compromiso de la funcion renal en el periodo neonatal. Las
complicaciones tardias como incontinencia urinaria son otro factor de mal prondstico en esta
entidad.

© 2013 Sociedad Colombiana de Urologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.

Todos los derechos reservados.
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Introduccion

Objective: To describe the clinical presentation, work-up results, and surgical management of a
newborn patient with abdominal mass and sepsis with a rare congenital malformation known as
cecoureterocele.

Materials and Methods: Review was made of the clinical records, renal scintigraphy, imaging
studies and photographic records. An electronic reference list such as Medline was used to
search the litetarure. A total 10 articles were found with the MeSH term “ureterocele”
associated with “cecoureterocele”. The information and cited reference in each article were
reviewed and classified according to their topic and methodology. Finally, a working committe
select the articles that were included in the discussion.

Results: The presence was determined of what was considered a cecoureterocele associated
with a single collecting system and ectopic pelvic kidney. The final surgical management was a
nephro-ureterectomy with partial ureterocelectomy.

Conclusions: Single-system cecoureterocele is a rare and complex malformation of the distal
ureter. Early diagnosis and intervention are critical factors, given the probabilty of sepsis and
loss of renal function in the newborn. Late complications, such as urinary incontinence, are
another factor of poor prognosis in this entity.

© 2013 Sociedad Colombiana de Urologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

en ecografia realizada en la semana 31 de gestacion. Con-
sulta a los 30 dias de vida por presencia de gran masa abdo-
minal palpable en hipogastrio, falla renal aguda y cuadro de

El ureterocele es la dilatacion quistica del uréter distal, se
asocia con sistemas colectores Unicos en el 20-25% de los
casos y con sistemas dobles entre el 75-80%, casi siempre
en relacion con el hemisistema superior. Los ureteroceles
presentes en sistemas Unicos son considerados ortotopicos.
Las manifestaciones clinicas incluyen hidronefrosis, infec-
cion de vias urinarias y sepsis. En casos severos, cuando son
de localizacion ectoépica y de gran tamano, pueden cursar
con masa abdominal, sintomas obstructivos y evacuacion
disfuncional'.

Materiales y métodos

Presentacion del caso

Neonato de sexo femenino producto de primera gestacion,
con diagnostico prenatal de masa abdominal de 96 x 74 mm

ANTERIOR

Figura 1
que capta el radiofarmaco (vejiga).

0.P.DER

sepsis de origen urinario.

El estudio ecografico en la admision documenté hidrou-
reteronefrosis severa del rifidon derecho y masa de aspecto
quistico y contenido sucio de 102 x 77 x 43 mm que llenaba el
abdomen inferior y la cavidad pélvica. La gammagrafia renal
estatica con acido dimercaptosuccinico demostroé un rindn
derecho con cambios de hidronefrosis y otra estructura que
capto el radiofarmaco en la cavidad pélvica, que se inter-
preto inicialmente como un rifnén ectopico pélvico izquierdo,
pero los estudios posteriores aclararon que correspondia a
radiofarmaco en la vejiga (fig. 1). Una vez instaurado el ma-
nejo antibiotico y enfriado el proceso agudo, se intentd la
realizacion de cistouretrografia miccional sin lograrse avan-
zar la sonda uretral por deformidad del meato uretral y com-
presion extrinseca de este por la masa pélvica (fig. 2).

A las 48 horas del ingreso, es llevada a laparotomia ex-
ploratoria encontrando masa quistica de contenido puru-

Gammagrafia renal estatica con acido dimercaptosuccinico. Rifidn derecho con cambios de hidronefrosis y masa pélvica
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Figura 2 Genitales externos con meato uretral amplio (flecha
azul), desplazado y deformado por masa pélvica izquierda
(cecoureterocele).

lento, que llena todo el abdomen inferior y la pelvis dsea
(fig. 3); la vejiga, el Gtero y los ovarios se encuentran sanos,
y desplazados hacia la derecha. Se dren6 la masa quistica,
encontrando mas de 100 cc de material purulento, se lavo
el espacio abdominopélvico, se derivo la vejiga con cistoto-
mia suprapubica, y se dejo catéter de drenaje en la cavidad
quistica. Una vez resuelto el cuadro inflamatorio agudo, se
complementaron los estudios con cistouretrografia miccio-
nal demostrando una vejiga normal y reflujo vésico-ureteral
de alto grado en unidad renal derecha (fig. 4). El estudio
contrastado a través del catéter en el quiste pélvico confir-
mo que dicha estructura no comunicaba con la vejiga, pero
el contraste refluia en lo que parecia corresponder a un uré-
ter terminando ciego en la cavidad pélvica. Estos hallazgos
se interpretaron como un ureterocele ectopico extravesical
(fig. 5).

A los 3 meses de vida, luego de la estabilizacion de su
funcion renal, es llevada nuevamente a cirugia; la evalua-
cion endoscopica bajo anestesia mostro un meato uretral
amplio y deformado, con un defecto extenso en la pared la-
teral izquierda de la uretra, desembocando hacia su aspecto
mas proximal una estructura que comunicaba con la cavidad
quistica previamente descrita (esto se demostro inyectando
azul de metileno por la sonda de drenaje de la cavidad).
Durante la laparotomia se encontré un importante compo-
nente inflamatorio de las estructuras pélvicas. Una vez di-
secada la estructura quistica previamente demostrada, se
encontroé un uréter que drenaba desde un rifdn hipoplasico
de aspecto quistico ubicado en la linea media a la altura de
la articulacion sacroiliaca. La gran dilatacion quistica hacia
cuerpo con el aspecto posterior y lateral de la uretra y el
cuello vesical. Se realizo nefroureterectomia izquierda y re-
seccion parcial del ureterocele, abandonando el segmento
en contiguidad con el cuello vesical y la uretra (fig. 6).

El informe final de anatomopatologia determind la pre-
sencia de hipoplasia y displasia renales (fig. 7); el analisis
del uréter proximal mostro la arquitectura habitual pero
asociada a infiltrado linfoplasmocitario, polimorfonuclear
neutrofilo y eosinofilo, con areas de granuloma a cuerpo ex-
trano (fig. 8). En cuanto al uréter distal y lo que macroscé-
picamente corresponde al ureterocele, presentd importante
dilatacion de la luz, recubierta por epitelio transicional,
fibras musculares escasas de distribucion heterogénea y

Figura 3 Hallazgos intraoperatorios de laparotomia explorato-
ria: masa abominopélvica quistica de contenido purulento, ad-
herida a Utero y vejiga, que corresponde a gran ureterocele
que genera efecto compresivo sobre uretra y cuello vesical.
Flecha azul: Utero y anexos. Flecha verde: cecoureterocele.
Flecha blanca: vejiga.

Figura 4 Cistouretrografia miccional: reflujo vésico-ureteral
de alto grado en unidad renal derecha.

Figura5 Cavitografia. Flecha verde: uréter. Flecha roja: ceco-
ureterocele.
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Figura 6 Espécimen quirurgico producto de nefroureterec-
tomia. Flecha roja: cecoureterocele. Flecha verde: uréter.
Flecha azul: rindn displasico.

desorganizadas, a la altura del borde de seccion, marca-
do infiltrado linfoplasmocitario, con areas de granuloma y
congestion vascular, hallazgos histoldgicos compatibles con
ureterocele (fig. 9).

Discusion

El desarrollo del diagndstico antenatal ecografico ha llevado
a un incremento en la deteccion de malformaciones geni-
tourinarias, siendo el 20% de estas de aspecto quistico'. Una
lesion quistica abdominal prenatal debe diferenciarse entre
las de origen urinario como hidronefrosis, urinoma perirre-
nal, megavejiga, displasias renales quisticas o enfermedad
renal quistica, de otras entidades como atresia duodenal,
quistes de duplicacion entéricos, pseudoquistes de meco-
nio, quistes de ovarios, uracales, adrenales, entre otros. El
ultrasonido antenatal del paciente con ureterocele, dada la
asociacion con doble sistema colector y la uropatia obstruc-
tiva, puede mostrar hidronefrosis del hemisistema superior
y presencia de lesion quistica intravesical, que logra osci-
lar con el ciclo vesical dada la posibilidad de colapso del
ureterocele'. Se han descrito lesiones de pseudoureterocele
secundarios a uréteres ectopicos dilatados que desplazan la
vejiga?3.

En el periodo neonatal, los pacientes pueden presen-
tar retencion urinaria, masa pélvica o abdominal, fiebre,
y en nifas, masa interlabial prolapsada, que incluso pue-
de alcanzar el periné*®. El diagnostico diferencial de masa
abdominal en esta etapa debe incluir patologia renal, espe-
cificamente hidronefrosis, masas renales, como también hi-

Figura 7 Histopatologia espécimen quirlrgico; rifdn, hipoplasia y displasia. Parénquima renal con arquitectura distorsionada; se
identifican a menor aumento estructuras glomerulares con hiperplasia parietal.

Figura 8 Uréter proximal, arquitectura habitual asociado a infiltrado inflamatorio.
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Figura 9 Uréter distal, ureterocele. Dilatacion de la luz, recubierta por epitelio transicional, fibras musculares escasas de

distribucion heterogénea y desorganizada.

drocolpos, masas ovaricas, hepaticas o esplénicas, lesiones
entéricas, ascitis, lesiones uracales, entre otras*®.

La variedad y la complejidad de las anormalidades congé-
nitas del uréter son un gran reto para el urélogo pediatra. El
ureterocele tiene una incidencia de 1 por cada 500 autop-
sias segun la serie de Uson reportada en 1961. Es mas fre-
cuente en mujeres, con una relacion de 3 a 1, asociandose
hasta en un 95% a sistemas colectores duplicados, mientras
que en hombres, el 66% se presentan en sistema Unico. Del
total, el 88% de los ureteroceles se asocian a doble sistema
colector, y el 15% se presentan bilaterales'’.

Estructuralmente, el ureterocele corresponde a una dila-
tacion quistica o evaginante del uréter distal, como resulta-
do de un proceso embriogénico anormal, que se relaciona
con alteraciones de la unidad renal comprometida. Histo-
logicamente el ureterocele se encuentra en el aspecto ex-
terno del uréter cubierto por mucosa vesical, y su luz esta
cubierta por mucosa ureteral; entre estas hay fibras muscu-
lares lisas escasas. De esta manera, el proceso obstructivo
del uréter conduce a dilatacion y adelgazamiento de este, y
microscopicamente se encuentra un aumento de la muscu-
latura ureteral proximal®.

En 1968. Stephens desarroll6 una clasificacion fisiopatolo-
gica de los ureteroceles segun la ubicacion del meato urete-
ral y su tamano®°:

1. Estenotico: contenido a nivel intravesical, con meato es-
trecho.

2. Esfintérico: con meato a nivel del esfinter interno que
genera una obstruccion relativa excepto durante el va-
ciamiento.

3. Esfintérico-estenotico: similar al esfintérico pero con
meato estrecho, y suele generar obstruccion aun en la
fase de vaciamiento.

4. Cecoureterocele: dilatacion intravesical con presencia de
una bolsa ciega que se extiende por la submucosa ure-
tral, causando obstruccion a nivel uretral.

Ademas, los ureteroceles pueden clasificarse como intra-
vesicales cuando se ubican por completo dentro de la veji-
ga, y extravesicales los que tienen alguna porcion situada
de forma permanente en el cuello vesical o en la uretra'°.
Solo un 5% de los pacientes se presenta con un cecouretero-

cele verdadero'’. La presentacion descrita de nuestro caso
muestra la presencia de un saco de origen ureteral que se
extiende por debajo del cuello vesical, haciendo cuerpo con
la pared lateral izquierda de la uretra, comprimiéndola y
generando obstruccion infravesical con severa repercusion
en el tracto urinario superior. Por esta razon, consideramos
que se trata de un cecoureterocele a pesar de que la ubica-
cion del meato ectopico es uretral extravesical.

Desde el punto de vista embrionario, y en condiciones
normales, el desarrollo ureteral coincide con el desarrollo
renal entre la semana 4 y 8 de gestacion. La yema ureteral
se proyecta desde el conducto mesonéfrico, proximal a su
union con la cloaca, y se dirige en sentido cefalico para pe-
netrar en el tejido metanéfrico. El segmento del conducto
mesonéfrico ubicado entre la cloaca y la yema ureteral se
denomina conducto excretor comin y sera el futuro meato
ureteral. Aun con todos los avances en el entendimiento
molecular y embrioldgico de la formacion del tracto urina-
rio, hasta hoy la etiologia del ureterocele no esta clara por
completo'.

Mdltiples trabajos mencionan la publicacion de Chwalla
en 1927, quien describié una membrana que cerraba la
“boca del uréter”, la cual al presentar obstruccion o diso-
lucion incompleta generaba ureterocele; dicha estructura
temporalmente separa el extremo distal del conducto de
Wolff del seno urogenital hacia los 37 dias de la gestacion™;
esta teoria explicaria el origen de ureteroceles estenéticos,
mas no el origen de ureteroceles con meatos ectopicos. Por
otro lado, Stephens propone que en los ureteroceles con
orificio ectopico, el cuello vesical podria generar efecto
obstructivo y llevar a dilatacion intravesical; esto explica-
ria el desarrollo de ureteroceles con meatos ectopicos mas
no el de los ureteroceles con orificios ortotopicos. Adicio-
nalmente, Stephens estudié la porcion intravesical de los
ureteroceles encontrando un desarrollo anormal del uréter
terminal, en donde una deficiencia o ausencia de capas
musculares ureterales podrian resultar en la dilatacion del
mismo, lo que se correlaciona con los hallazgos histologicos
de nuestro caso"'.

Tanagho hace referencia a un ensanchamiento anormal
del conducto mesonéfrico a nivel de la union con el seno
urogenital. En condiciones normales, esta area se dilata por
estimulos, aln no definidos, para la expansion uretral y vesi-
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cal, solo que para este momento la migracion ureteral se ha
completado. La extension proximal de este ensanchamiento
hacia el uréter distal antes de su migracion completa puede
resultar en el desarrollo de un ureterocele'°.

Passerini describe 2 pacientes con una condicion especial
de ureterocele en la cual hay ausencia de tejido renal co-
rrespondiente o presencia de un tejido renal severamente
afectado hipoplasico y multiquistico, sugiriendo una secuen-
cia involutiva del rifon; dichos hallazgos son similares con la
anatomia patoldgica de nuestro paciente™.

El manejo quirurgico del ureterocele depende de su aso-
ciacion o los efectos sobre el sistema colector y la unidad
renal asociada. En caso de exclusiones renales en sistemas
Unicos o dobles puede ser necesaria la nefrectomia o he-
minefrectomia’. Dentro de los procedimientos quirlrgicos
abiertos se han descrito las ureterocelectomias intravesi-
cales o extravesicales, sin embargo la manipulacion del
uréter distal en lesiones esfintéricas o cecoureteroceles,
dada su relacion con el esfinter uretral externo, tiene un
alto riesgo de dano del mecanismo de la continencia, por
lo que se debe evitar este tipo de disecciones, razén por
la cual en nuestra paciente no se realizo reseccion del seg-
mento a nivel vesical ni uretral. Una practica comun en la
actualidad es la incision endoscopica del ureterocele, sin
embargo hay que tener en cuenta la anatomia trigonal, la
ectopia, el reflujo vésico-ureteral, la presencia de un do-
ble sistema colector y la posibilidad de requerir segundos
procedimientos®.

Los cecoureteroceles por hacer cuerpo con el cuello vesi-
cal y la pared uretral, tienen implicaciones importantes
hacia el futuro, siendo la cuarta causa de incontinencia uri-
naria de dificil manejo, después de los disrafismos espina-
les, lesiones medulares y complejo extrofia-epispadia’.

Conclusion

El cecoureterocele en sistema colector Unico es una mal-
formacion compleja, extremadamente rara, que plantea un
reto diagndstico y terapéutico para el urélogo. Su etiologia
desde el punto de vista embrioldgico no esta del todo es-
tablecida y una sola hipotesis no explica por completo su
origen; sin embargo, hallazgos histoldgicos tales como la
presencia de fibras musculares escasas y desorganizadas, e
incluso la ausencia de las mismas a nivel del uréter distal
podrian estar en relacion directa con su génesis. El rapido
diagnostico e intervencion son factores decisivos dadas las
complicaciones de esta entidad como la pérdida de la fun-
cion renal y sepsis de origen urinario. La anatomia de cada
paciente con ureterocele debe estudiarse de forma detalla-
da a fin de individualizar cada caso y seleccionar la terapia
optima a fin de mantener la supervivencia renal y la conti-
nencia urinaria.
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