
Presentamos  un lactante con un complejo extrofia-epispadia con una formación anor-
mal quística abierta en la región inferior de la pared abdominal, cuyo estudio histoló-
gico demostró ser un secuestro intestinal. Esta entidad es conocida como extrofia cu-

bierta de vejiga con secuestro intestinal. A los 21 meses se practicó la cirugía reconstructiva de la pared abdo-
minal: hernioplastia umbilical, resección de la placa mucosa y cierre abdominal con el procedimiento de Jong.
El paciente tiene hoy 6 años de edad, es continente urinario y se encuentra bajo control ortopédico por sus al-
teraciones esqueléticas.

Palabras clave: Extrofia de vejiga - Secuestro intestinal - Epispadias.

Herein we present a male patient having exstrophy-epispadias complex with an open
cystic abnormal structure in the lower abdominal wall, which histologic study showed
an intestinal sequestration: this entity is known as covered bladder exstrophy with vis-

ceral sequestration. At the age of 21 months abdominal wall reconstructive surgery was performed: umbilical
hernioplasty, mucosal plate resection and abdominal wall closure using Jong´s procedure. The patient is 6 years
old now, he is urinary continent and is under orthpedic control due to skeleton anomalies.

Index words: Bladder exstrophy – Intestinal sequestration - Epispadias 

Apresenta-se um paciente portador de um exstrophy- epispadias complexo  com uma
formação anormal cística  aberta na região inferior da parede abdominal, cujo o estu-
do do  histológico demonstrou para ser um  sequestrar intestinal.. Esta entidade é sa-

bida  como o extrofia coberto com sequestrar intestinal.

Palavras chave: Extrofia de vexiga - Sequestrar intestinal - Epispadias.
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Resumen

Summary

Resumo

La incidencia de la extrofia
de vejiga es de 1 en 30.000
nacidos vivos, pero la forma

clásica de presentación corresponde solo al 50% de
los casos1. Un espectro de malformaciones similares
ha sido incluido bajo la denominación de “complejo
extrofia-epispadias”, considerados de muy rara pre-
sentación se han reportado sólo unos pocos casos.
Dentro de estas variantes se encuentra la extrofia cu-
bierta asociada con secuestro visceral2. Presentamos

un paciente con esta malformación, que se asociaba
a un severo déficit del desarrollo de la pared abdomi-
nal, pero con una uretra implantada normalmente en
un pene de aspecto epispádico.

Pac iente  de  4  meses  de
edad,  sexo mascul ino,  na-
c ido de parto vaginal ,  con

buena puntuación de Apgar.  Peso al  nacer  2900
gramos.  

Introduccion

Presentacion
del caso
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El examen físico reveló una implantación baja del
ombligo, con una hernia umbilical de 15 mm de diá-
metro, un severo déficit de desarrollo de la pared ab-
dominal inferior, ocupada por una cavidad revestida
de mucosa de 30 mm de diámetro, separación de los
músculos rectos del abdomen, diastasis de la sínfisis
pubiana, voluminosas hernias inguinales bilaterales,
y  pene de aspecto epispádico con la uretra abierta
en su extremo distal (Fig 1).

Fig 1: Pared abdominal inferior del paciente mostrando
la extrofia cubierta con el pene de aspecto epispádico.
El secuestro colónico se encuentra entre el falo y el om-
bligo.

Los estudios  de laborator io fueron normales .
En las  radiograf ías  óseas  se veía la  diastas is  de
la s ínf is i s  púbica y  la  escol ios is  con hemiverte-
bra a nivel  torácico (D8) .  La ecograf ía  y  la  c i s -
touretrograf ía  mostraron la  vej iga protruyendo
por detrás  de la   placa mucosa de la  pared abdo-
minal ,  s in otras  a lteraciones (F ig 2) .

Fig. 2 :  Uretrocistograma

A los 5 meses de edad se realizó hernioplastia in-
guinal bilateral y a los 21 meses se practicó la cirugía
reconstructiva de la pared abdominal: hernioplastia
umbilical, resección de la placa mucosa y cierre abdo-
minal con el procedimiento de Jong3.

El estudio anatomopatológico informó mucosa co-
lorrectal con musculatura de tipo vesical y zonas de
transición de mucosa rectoanal, con áreas aisladas de
metaplasia pavimentosa (Fig 3). La reconstrucción del
pene con fines estéticos se efectuó a los 3 años. El pa-
ciente tiene hoy 6 años de edad, es continente urina-
rio y se encuentra bajo control ortopédico por sus al-
teraciones esqueléticas.

Fig. 3 : El estudio histológico de la placa muestra muco-
sa colónica con musculatura de tipo vesical.

Los pacientes que sin tener
extrofia de vejiga presentan
los estigmas de la malforma-

ción, como alteraciones de la pared abdominal infe-
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rior, anomalías músculo esqueléticas y epispadias han
sido incluidas en el llamado “complejo extrofia-epis-
padias”4, 5. 

Embriológicamente esta malformación se debería
a un fallo en el avance del mesodermo lateral entre
las placas endo-ectodérmicas de la membrana cloa-
cal, anormalmente grande. El cierre posterior de la
pared  luego de la formación de la extrofia, puede
llevar a que porciones de intestino queden secuestra-
das en la superficie abdominal, sin comunicación con
las estructuras subyacentes, dando origen a la pre-
sencia de mucosa colónica en la región pubiana6. 

La revisión bibliográfica nos ha permitido hallar 6
casos similares, previamente reportados por otros au-
tores 7-10;  el que nos ocupa agrega la particularidad
de tener una uretra completa en un pene de aparien-
cia epispádica, con el resto del árbol urinario sin al-
teraciones.  
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