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RESUMEN

MEGALOURETRA ASOCIADA A SINDROME DE VACTER
La megalouretra es una malformacién congénita muy poco frecuente. Se produce como consecuen-
cia de la falta de desarrollo del cuerpo esponjoso y en ocasiones también de los cuerpos cavernosos.
Es frecuente su asociacion con otras malformaciones del tracto urinario, y con el sindrome de Prune
Belly. Presentamos un caso excepcional por su asociacion con sindrome de VACTER y estenosis de ure-

tra bulbar.
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ABSTRACT

MEGALOURETHRA IN ASSOCIATION WITH VACTER SYNDROME
The megalourethra is an uncommon congenital anomally. It is a consecuence of the abnormal deve-
lopment of the corpus spongiosum and, occasionally, also the abnormal development of the corpora caver-
nosum. It is specially common in association with the Prune-Belly syndrome, and with upper tract abnor-
malities. We present a bizarre case because of its association with a VACTER syndrome.
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U megalouretra es una malformacion congéni-
a consistente en un alargamiento de la ure-
tra pendular sin evidencia de obstruccion distal.
Es muy poco frecuente y se relaciona con la falta
de desarrollo del cuerpo esponjoso y en ocasiones
también de los cuerpos cavernosos. Es frecuente
su asociacion con el sindrome de Prune Belly y
con otras malformaciones del tracto urinario
superior. Presentamos un caso excepcional de
megalouretra asociado a sindrome de VACTER
con estenosis de uretra bulbar.

CASO CLINICO
Un recién nacido varéon, con S. de VACTER
consistente en: hemivértebras, Atresia de
Eséfago, Megauréter bilateral con Megalouretra y
Comunicacion Interauricular; a los 6 dias de vida
se intervino de Atresia de Eso6fago, y en el posto-
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peratorio presenté un cuadro de Insuficiencia
Renal Aguda (IRA), que preciso la colocacion de
una cistostomia suprapubica y tratamiento médi-
co adecuado. El proceso evolucioné satisfactoria-
mente por lo que se retir6 la misma.

El nifio fue trasladado a nuestro centro, a los
7 meses de vida, para tratamiento de sus anoma-
lias urologicas. En la exploracién fisica destaca-
ba: buen estado general; el craneo y ORL dentro
de la normalidad; el térax presentaba cicatriz de
toracotomia postero-lateral derecha. E1 abdomen
era blando y globuloso, se palpaban masas en
ambos flancos, que parecian corresponder a los
rifnones. En los genitales se evidenci6 en la cara
ventral del pene una masa blanda, con integridad
de cuerpos cavernosos, que correspondia a la
uretra peneana alargada y agrandada. El meato
uretral era hipospadico y de gran tamano (Fig.1).
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FIGURA 1. Aspecto macroscopico de pene con megauretra.
Se evidencia el aspecto de meato uretral de gran diametro.

Las pruebas complementarias mostraban: un
hemograma y estudio de coagulacion dentro de la
normalidad; la bioquimica presentaba como
unico parametro alterado la creatinina (2,6
mg/dl). En la Ecografia se visualizaron ambos
rinones con las corticales adelgazadas y mala
diferenciacion cortico-medular; existia ureterohi-
dronefrosis bilateral grado IV, mas acusada en el
lado derecho, y una vejiga de amplia capacidad.
La cistouretrografia miccional seriada (CUMS)
evidencio gran dilatacion de la uretra peneana,
tipo escafoideo (Fig. 2), hasta una zona estenoti-
ca a nivel de uretra bulbar de pequeno calibre,
que permitia el paso de contraste a vejiga, gracias
a lo cual se pudo objetivar que la vejiga era de
buen tamano, la existencia de un diverticulo
paraureteral derecho y de reflujo vésico-ureteral
grado V/V del mismo lado. El DMSA mostraba un
parénquima renal adelgazado, principalmente en
el lado derecho, con funcion relativa del 7% para
esa unidad y del 93% para la contralateral.
Decidimos en primer lugar efectuar cistoscopia,
visualizando la uretra distal dilatada, la mucosa
parecia de aspecto normal y existia una estenosis
a nivel de uretra bulbar infranqueable. Motivo por
el que se procedio6 a la realizacion de uretrotomia
endoscopica y paso de una sonda 8Fr, que se
exteriorizo por una vesicostomia que se practico al
mismo tiempo. Durante los 3 meses siguientes se

efectuaron cambios periddicos de sonda cada 20
dias. Al final de este periodo se hizo un nuevo con-
trol cistoscopico en el que se evidencio recidiva de
la estenosis, menos severa que la previa.
Practicamos una nueva uretrotomia, y dejamos
emplazada una sonda tutor de 8Fr. Durante los
seis meses siguientes se mantuvo el calibre ure-
tral con dilataciones uretrales y cambios de sonda
mensuales. En un tercer tiempo, a los 19 meses
de edad, se constat6 la no existencia de estenosis
uretral, por lo cual decidimos la reconstruccion
uretral de la megauretra. Se procedio6 a la realiza-
cién de uretroplastia con reduccion del tamano
uretral, resecando parcialmente las paredes late-
rales y anterior, y dejando sonda - tutor uretral
del 8Fr. Elongamos los tejidos periuretrales para
unirlos en lineas laterales, evitando la linea
media, permitiendo un buen soporte de la pared
uretral anterior ante la falta de cuerpo esponjoso.
Al mes retiramos la sonda-tutor y comprobamos
su buen calibre. Actualmente el nifio presenta
buen estado, con inicio de micciones, estando
pendiente de cierre de la vesicostomia.

DISCUSION
El término megalouretra fue empleado por pri-
mera vez por Nesbit!. Se utiliza para referirse a
una entidad rara, consistente en la dilataciéon no

FIGURA 2. Cistouretrografia retréograda en la que se evi-
dencia una uretra anterior de gran tamano, junto con
estenosis uretral bulbar.



Romero Otero J, et al /Actas Urol Esp 2006; 30 (4): 412-414

obstructiva de la uretra?. Existe falta de desarro-
llo del cuerpo esponjoso y en ocasiones se asocia
este mismo defecto en los cuerpos cavernosos. Se
clasifican en escafoidea, en el primero de los
supuestos, y fusiforme en el segundo?.

Se desconoce con exactitud cual es el defecto
embriologico que determina su aparicion, pero
para Stephens y Fortune® pueden existir dos
teorias que lo justifiquen: un defecto de canali-
zacion del cordon epidérmico que da origen a la
uretra distal, y asi se produciria temporalmente
una obstruccion y dilatacion del tracto urina-
rio%; o un retraso en la evolucion de los tejidos
mesenquimales que formarian la uretra y se
produciria su compresion y distension impi-
diendo el desarrollo del cuerpo esponjoso y en
ocasiones de los cavernosos. Para Misseri et al.b
la primera teoria seria la valida. Existe posibili-
dad de que sea un defecto en la canalizacion de
la uretra glandal que esta apoyada por la aso-
ciacion habitual con el hipospadias coronal,
como ocurrio6 en el caso nuestro.

La megalouretra se asocia frecuentemente con
el Sindrome de Prune Belly®, que se caracteriza
por la ausencia o hipoplasia de la musculatura
abdominal anterior, asociado a vejiga hipocon-
tractil y a criptorquidia bilateral, puede haber
otras manifestaciones sistémicas sobre todo pul-
monares o cardiacas. En nuestro caso se asocio
a Sindrome de VACTER? siendo poco frecuente y
minimamente referido en la literatura. El sindro-
me se caracteriza por la afectacion vertebral, ano-
malia anal, anomalia cardiaca, anomalia tra-
queo-esofagica y renal (sus iniciales forman el
nombre del sindrome). Es un defecto genético
que no esta clara su etiologia.
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La megalouretra se diagnostica por la aparien-
cia fisica del pene, deformado, con piel redun-
dante y aspecto de masa, que aumenta de tama-
no con la miccion. Siempre se debe hacer un
estudio completo, no solo urinario, por si existie-
sen otros defectos congénitos asociados.

La correccion quirargica consiste en la uretro-
plastia reductora en el tipo escafoides, como en el
nuestro, pero se ha de tener en cuenta si existen
otras anomalias asociadas, que puedan tener
prioridad en su tratamiento. El tipo fusiforme es
mas dificil tratarlo debido al déficit, ademas, de
los cuerpos cavernosos. Lo mas frecuente es
tener que efectuarlo de forma escalonada debido
a la asociacién de otras patologias.
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