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Definicion Megavejiga

ler trimestre: diametro
longitudinal vesical (DLV) > 10% de
la longitud craneocaudal normal
(rango de 6 a 8 mm).

2do y 3er trimestre: vejiga
distendida con falla en el
vaciamiento en un periodo de
observacion de al menos 45
minutos.

La vejiga urinaria se hace visible en la ECO a

partir de la semana 10 (50%) y desde la
semana 13 en 100% de los ellos.




Signo ecografico

Signo “Keyhole” o “Cerrojo”: sugerente de
valvas uretrales posteriores.

shutterstock.com - 1678665221




Epidemiologia

Prevalencia entre un 0,06% a 0,4% de embarazosy
en un 0,38% de recién nacidos vivos (RNV).

Se puede encontrar en ecografia de ler trimestre
1:1500 embarazos

Ratio Hombre : Mujer = 8:1

Fievet L et al. Fetal Megacystis: Etiologies, Management, and Outcome According to the Trimester. Urology 2014.



Etiologias de Megavejiga

Compleja (sindromes-
aneuploidias)

Transitoria

Fievet L et al. Fetal Megacystis: Etiologies, Management, and Outcome According to the Trimester. Urology 2014.



Sd Prune Belly

Defectos pared Sindrome del abdomen en ciruela pasa
abdominal

Anomali : .
omafias Criptorquidia
ULy bilateral
urinario
Dos pacientes con sindrome del vientre en ciruela pasa con falta de
musculatura abdominal.
Fisiopatologia:

Defecto primario en el mesodermo que afecta la embriogénesis de la musculatura de la
pared abdominal, los conductos mesonéfricos, paramesonéfricos y los érganos urinarios.
Defecto dado por mutaciones de genes en estudio.



Sindrome megavejiga-microcolon-
hipoperistalsis intestinal (Sd Berdon)

Miopatia visceral caracterizada por deterioro
en la funcion de células musculares lisas
entéricas, que resultan en movilidad intestinal

anormal.
Vejiga dilatada acontractil
Se asocia frecuentemente a Polihidroamnios

Prondstico ominoso, falleciendo la mayoria de
los afectados antes del afno de vida. Sobrevida
dependiendo nutricion parenteral.

Saint-Jean C. Rev Chil Ultrasonog. 2019; 22(1): 17-26



Cariotipo y evaluacion

DLV = 7- 15mm ecografica de otras
anomalias

Transitoria
Sindromes 80-90%

/Aneuploidias Resolucion
espontanea

DLV =>15mm




Megavejiga: Prondstico

La sobrevida de fetos con megavejiga se ha descrito en app el 46% de los
embarazos que no fueron interrumpidos.

— No es claramente medible, ya que los fetos sobrevivientes
probablemente son de mejor prondstico que los fetos abortados.

— Alrededor 50% de los fetos con megavejiga son embarazos
interrumpidos (dependiendo del pais), esta cifra puede aumentar en
DLV >15 mm.

La megavejiga es habitualmente de mal prondstico y puede afectar la
funcion renal y pulmonar fetal.

Lee J et al. Prognostic factors of severe foetal megacystis. ANZ J Surg 2011.
Taghavi K, Sharpe C, Stringer MD, Fetal megacystis: a systematic review, Journal of Pediatric Urology (2016), doi: 10.1016/].jpurol.2016.09.003



Megavejiga: Prondstico

Grupo de resolucion espontanea:

8-32% de los embarazos

Megavejigas leves (8-12 mm DLV en el 1ler trimestre) hasta un 80%.

Dg mas temprano (<18 semanas) con DLV menores, tienen mayor % de
resolucion espontanea

Dilatacion parafisiologica temporal de la vejiga fetal, probablemente
secundaria a la ausencia de inervacion autonomica de la vejiga, fibras

musculares lisas aparecen después de las 13 sem.

Pellegrino M et al. Prenatal detection of megacystis: not always an adverse prognostic factor. Experience in 25 consecutive cases in a tertiary referral center, with complete neonatal outcome and follow-up. Journal of Pediatric Urology 2017.
Taghavi K et al. Fetal megacystis: A systematic review. Journal of Pediatric Urology 2017.

Sebire N et al. Fetal megacys 10-14 weeks of gestation. Ultrasound Obstet Gynecol 1996.

Chen L et al. Outcomes in fetuses diagnosed with megacystis: Systematic review and meta-analysis. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2019.

Newman J et al. The fine structure of the human fetal urinary bladder: development and maturation. J Anat 1989.

Fontanella F et al. Fetal megacystis: prediction of spontaneous resolution and outcome. Ultrasound Obstet Gynecol 2017.




Factores asociados a peor pronostico

Magnitud del DLV > 15 mm en el primer trimestre se asocia a mayor
mortalidad.

Fetos con TN>p95 y con DLV <15 mm aumentaba significativamente el
riesgo de megavejigas complejas (OR 13,7, p <0,001).

Quiste de cordon umbilical.
Presencia de OHA y EG de inicio de OHA (<26 semanas).

Rinones con parénquima de espesor disminuido y la presencia de
qguistes renales.

Ruano R et al. Early fetal cystoscopy for first-trimester severe megacystis. Ultrasound Obstet Gynecol 2011.

Fontanella F et al. Antenatal Workup of Early Megacystis and Selection of Candidates for Fetal Therapy. Fetal Diagn Ther. 2019.

Fontanella F et al. Fetal megacystis: a lot more than LUTO. Ultrasound Obstet Gynecol. 2019.

Chen L et al. Outcomes in fetuses diagnosed with megacystis: Systematic review and meta-analysis. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2019.
Fievet L et al. Fetal Megacystis: Etiologies, Management, and Outcome According to the Trimester. Urology 2014.

Stadié R et al. Intrauterine vesicoamniotic shunting for fetal megacystis. Arch Gynecol Obstet 2016.



IVE causal 2

* Megavejiga marcador de sospecha de aneuploidia

* Relacion con T13y T18

* OHA severo se relaciona con mal prondstico =2
hipoplasia pulmonar

Las patologias que a continuacion se exponen no constituyen un catalogo taxativo, sino
que reflejan aquellas que segun la evidencia son indiciarias de incompatibilidad con la
vida extrauterina, en todo caso de caracter letal. 5in perjuicio de ello, siempre la evalua-
cion del caso concreto, realizada por dos diagnosticos de médicos especialistas en igual
sentido, es lo que determinara la posibilidad de constitucion de una segunda causal.

Minsal 2018. Norma Técnica Nacional | Acompafiamiento y atencion integral a la mujer que se encuentra
en alguna de las tres causales que regula la Ley 21.030



Terapias intrauterinas para el
manejo de Megavejiga



Vesicocentesis

Puncion de la vejiga fetal bajo
vision ecografica y aspiracion de
orina.

El procedimiento debe realizarse
varias veces a la semana para
mantener la descompresion
vesical

Aumento de complicaciones
(aborto, infecciones, RPM, PP)
Meétodo diagnostico para analisis
orina fetal




Analisis de orina fetal

Para una mejor evaluacion prenatal de la funcién renal en LUTO y una mejor seleccion de
los fetos que podrian beneficiarse de intervenciones fetales.

Analisis de marcadores de funcidn renal validados (buena funcion):
— Sodio < 100 mmol/L

— Cloruro <90 mmol/L

— Calcio < 8 mg/dL

— Osmolaridad < 200 mOsm/L

— Proteina total <20 mg/dL

— B2-microglobulina < 4 mg/L.

Revision sistematica = el analisis de ninguno de los marcadores en orina fetal tenia un
valor clinicamente significativo en predecir |la funcion renal postnatal.

Morris RK et al. Systematic review of accuracy of fetal urine analysis to predict poor postnatal renal function in cases of congenital urinary tract
obstruction. Prenat Diagn 2007.



Amnioinfusion

* Infusion de solucion Ringer
Lactato, a 37°C para aumentar el
liqguido amniodtico a un nivel normal
bajo.

* Se usa en caso de limitacion —
ecografica por OHA |

* Para precisar dg y para realizacion
de terapias intrauterina



Vesicocentesis

80°/ 12Hz
Routine 2 Trim.
HH P17.40-3.70
Gn 11

Cé6 / M7

FF1/E2

/CRI3

Gn -5.0

Frq low
Qual norm
WMF low2
PRF 1.8kHz




Shunt Vesico-amniotico

Instalacion de un catéter doble J por via percutanea,
comunicando la vejiga con la cavidad amnidtica.
Alta tasa de complicaciones (45%):

— Migracion del catéter
— Bloqueo del catéter

— Ascitis urinaria

— Fistula vesical

— Herniacion de intestinos




Shunt Vesico-amniotico

Har-Bajo
Pot 100 %
Gn -1

C7 / M7
P3 / E2




Cistoscopia fetal

Quintero 1995

Insercion del cistoscopio a través de la vejiga fetal bajo vision
ecografica.

Dg etiologico VUP vs atresia uretral

Realizar entre las 17-20 semanas.

Antes de |las 20 semanas para restaurar el volumen de LA antes de
la etapa canalicular, prevencion de hipoplasia pulmonar.

Puede revertir disfuncion renal al restaurar presion normal del
tracto urinario

Complicaciones graves a nivel ureteral y rectal> FISTULAS

Carr M. Prenatal management of urogenital disorders. Urol Clin N Am 2004.

Taghavi K et al. Fetal megacystis: A systematic review. Journal of Pediatric Urology 2017.

Fontanella F et al. Fetal megacystis: a lot more than LUTO. Ultrasound Obstet Gynecol. 2019.

Muiller C et al. Fetal Megacystis: Experience of a Single Tertiary Center in Switzerland over 20 Years. Fetal Diagn Ther 2014.

Maizels M et al. Fetal bladder sagittal length: a simple monitor to assess normal and enlarged fetal bladder size and forecast clinical outcome. J Urol 2004.



Cistoscopia fetal

Quintero et al. Percutaneous fetal cystoscopy and endoscopic fulguration of posterior urethral
valves. American Journal of Obstetrics and Gynecology 1995.



Ultrasound Obstet Gynecol 2015; 45: 452458
Published online 2 March 2015 in Wiley Online Library (wileyvonlinelibrary.com). DOL: 101002 vopg. 14652

with vesicoamniotic shunting

Universidade de Sao Paulo, 830 Paulo, Brazil

Fetal intervention for severe lower urinary tract obstruction:
a multicenter case—control study comparing fetal cystoscopy

R. RUANO*®t$, N. SANANES§9, H. SANGI-HAGHPEYKAR 1, S. HERNANDEZ-RUANO®*,
R. MOOGT+, F. BECMEUR T, A. ZALOSZYCt#, A. M. GIRON§§, B. MORINS and R. FAVRE*

*Diepartment of Obstetrics and Gynecology, Faculdade de Medicina da Universidade de 8Go0 Pawlo, S&do Panlo, Brazil; 1 Department of
Otbstetrics and Gynecology, Baylor College of Medicine, Houston, TX, USA: Texas Children’s Fetal Center, Texas Children’s Hospital
Pavilion for Women, Houston, TX, USA; §8ervice de Gynécologie Obstétrigue, CMCO-HUS, Haopitaux Universitaires de Strasbourg,
Strashourg, France; {INSERM, UMR-8 1121, Biomatériaux et Bioingénierie, Strashourg, France; **Dr. Ademir C. Ruano Maternal-Fetal
Clinic, Sdo Pawlo, Sdo Paulo, Brazil; +1Service de Chirargie Péduatrique, Hopitawe Universitaires de Strasbosrg, Strasbourg, France;
YiService de Pédiatrie, Hapitanx Universitaires de Strasbowrg, Strashowrg, France; §§Department of Urology, Faculdade de Medicinag da

111 fetos entre 1990-2013 ® Mejor sobrevida para Shunt VA 'y
41 se interrumpieron cistoscopia vs no intervencion (RR

Grupos: 1.73y 1.86)

— Shunt VA (16) ® Mejor funcién renal para cistoscopia
— Cistoscopia (34) ® Shunt VA sin efecto en mejorar

— Sin intervencion (61) funcidn renal

Sobrevida a los 6 meses
-Cistoscopia 66.7%

-Shunt VA 60%

-Sin intervencion 17.2%

Ruano R, Sananes N, Sangi-Haghpeykar H, Hernandez-Ruano S, Moog R, Becmeur F,
Zaloszyc A, Giron AM, Morin B, Favre R. Fetal intervention for severe lower urinary tract
obstruction: a multicenter case-control study comparing fetal cystoscopy with vesicoamniotic
shunting. Ultrasound Obstet Gynecol. 2015 Apr;45(4):452-8. doi: 10.1002/uog.14652. Epub
2015 Mar 2. PMID: 25157756.



¢ Cuando indicar terapia invasiva?

* |ndicado en megavejiga de etiologia LUTO, por

obstruccion de via urinaria baja
* No indicado en megavejiga compleja ni transitorias.
* Funcion renal conservada:

— Analisis orina fetal
— Ausencia quistes renales y espesor parénquima renal

normal

Fontanella F et al. Antenatal Workup of Early Megacystis and Selection of Candidates for Fetal Therapy. Fetal Diagn Ther. 2019.



Algoritmo para excluir fetos con megavejiga
compleja y los casos con resolucion espontanea.

e Una TN normal, un DLV
>12 mm y ausencia de S5 isaared POV (137142
quistes de corddn L T
umbilical, serian los 1256 otated POV (157109 0% olered POV (01105
mejores criterios para /\
seleccionar los casos 0% islated PUV (0739 18%isclated PUV (13/66)
con VUP aislada en /\
fetos con megavejiga s 5 e ot vow e
temprana.

Fontanella F et al. Antenatal Workup of Early Megacystis and Selection of Candidates for Fetal Therapy. Fetal Diagn Ther. 2019.



Indicaciones terapia fetal

Embarazo unico

LUTO severo confirmado, que incluye “megavejiga” y “keyhole sign”,
hidrouréter bilateral e hidronefrosis severa bilateral

Sin ninguna malformacion fetal adicional, determinado mediante
ultrasonografia dirigida y ecocardiografia fetal

Anhidramnios u oligoamnios severo > 18 semanas

Edad gestacional < 26 semanas

Analisis urinario fetal favorable

Cariotipo fetal normal

Saint-Jean C. Rev Chil Ultrasonog. 2019; 22(1): 17-26



Riesgos de terapia intrauterina

Rotura prematura de membranas
Corioamnionitis

Parto prematuro

Aborto/FMIU

Filtracion de LA intraperitoneal
Desprendimiento de placenta

Al-Refai A et al. Maternal risks of fetal therapy. Curr Opin Obstet Gynecol. 2017.
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Factores asociados a sobrevida de fetos con diagnéstico prenatal
de megavejiga

Factors associated with the survival of fetuses with a prenatal diagnosis of megabladder

Maria Consuelo Sierralta Born*<, Karen Moncada Vidal®, Jorge Rodriguez Herrera®,
Daniela Cisternas Olguin‘, Francisco Ossandén Correa®, Juan Guillermo Rodriguez Aris®

“Unidad de Urologia Pediatrica, Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Dr. Luis Calvo Mackenna. Santiago, Chile
tPrograma de Titulo Profesional de Especialista en Cirugia Pediatrica, Facultad de Medicina, Universidad de Chile. Santiago, Chile
“Centro de Referencia Perinatal Oriente (CERPO), Facultad de Medicina, Universidad de Chile. S5antiago, Chile

Recibido: 21 de diciembre de 2020; Aceptado: 27 de agosto de 2021

Estudio de cohorte retrospectivo

27 fetos con dg prenatal megavejiga manejados en CERPO entre el 2003-2018
Variable principal: sobrevida al aho

Variables secundarias: funcion renal y los factores predictores de sobrevida

Andes pediatr. 2022;93(1):78-85. DOI: 10.32641/andespediatr.v93i1.3557




Caracterizacion pacientes

[ Tabla 1. Caracterizacion de pacientes segun hallazgos ecngr;‘:f-h
cos prenatales y estudio genético

Caracteristicas Prenatales Fetos con

megavejiga (25)
Sexo (%) 17 masculino (B8) .

5 femenino (20) -Se lncluyeron 27 fetos
3 indeterminado (12) . .
Edad gestacional mediana al diagnostico (RIQ)  16+2 SEG (11+3 5EG) dlagnOStlcadOS con
Diametro longitudinal vesical mayor, mediana 53,5 mm (20 mm) oo
RIO)* megavejiga.
Gl?gr:nh?dmamninsal diagndstico (%) 7 (28) _De EStOS, 19 fetos
Oligohidroamnios durante embarazo (%) 13 (52)
ad gestacional de imicio del oligohidroamnios 17+6 SEG (5+3 SEG (0]

Edad ional de inicio del oligohid [ 7 EG (5 EG) 0 r nt N I
Anhidramnios (%) B (24) d ’ t . I
Alteraciones renales (%) 21 (84) Iagnos ICO preVIO d
Aneuploidias (%) £1II3'|:! IngreSO a CERPO

13 pacentes con

estudio genético
Malformaciones extrarrenales asociadas (%) 14 (56)
Signo de cerrojo (%) & (24)
Ascitis fetal (%) 7 (28)
Signos de hipoplasia pulmonar prenatal (%) 4 (16)

RIQ: rango intercuartil. * El diametro longitudinal vesical fue obtenido du-
rante el sequndo o tercer tnimestre de gestacion en todos los pacientes.




Resultados

® Diagnostico de Megavejiga:

— Megavejiga temprana (<18 sem) en 16 pacientes.

— Megavejiga tardia (>18 sem) en 11 pacientes.

® 48% de los fetos presentaron OHA durante el embarazo:

— 11 con OHA de inicio <26 semanas

® 2 vivos al afio que son Sd Prune Belly.

— 2 con OHA de inicio >26 semanas

® 1 vivo al afio con VUP e hipoplasia pulmonar.



Resultados

Las alteraciones renales (84%) observadas en fetos con megavejiga fueron:
— 16 con dilatacién de via urinaria superior

— 6 con displasia renal

— 1 sospecha de rindn en herradura

— 1 atrofia renal

— 1 rindn multiquistico

Se realiz6 estudio genético por sospecha de aneuploidia en el 52% de los casos
(13/25)

Los 4 fetos con aneuploidias presentaron en su cariograma:
— Trisomia 13 (1)
— Trisomia 18 (3)



Resultados

Se realizo vesicocentesis diagnodstica en
15 fetos y amnioinfusion en 2 fetos.

Se instald un shunt vesicoamniotico en 5
fetos:

— Todos presentaron mejoria del OHA,
pero 2 evolucionan posteriormente
con OHA y anhidramnios.

— 4 (80%) presentaron normalizacion
de megavejiga post shunt.

0. 121122



Resultados

® Shunt vesicoamnidtico (5):

— 1 Mortinato

®  Obstruccion del

shunt
— 2 Mortineonato

— 2 pacientes vivos al afio
con Sd Prune Belly

® 1con

desplazamiento del
shunt




Resultados

Fetos con Megavejiga

27 pacientes

1 Perdida de
, , seguimiento
Mortinatos Nacidos vivos prenatal

6/25 (24%) 20

Mortineonatos precoz = 9/25(36%)
Fallecido a los 8 meses = 1/25(4%)

Vivos al afio = 9/25 (36%)
Perdidos de seguimiento postnatal = 1




Resultados

Sobrevida de Megavejigas por grupo

3/3 vivos al ano

5/9 vivos al ano

. 1/11 vivos al

10 20 30 40 Aano

Edad gestacional (semanas)

LUTO Megavejigas Complejas
Via urinaria sana o alteracion urolégica aislada




Tabla 2. Comparacion de variables prenatales y presencia de hipoplasia pulmonar al nacer entre pacientes

mortinatos-mortineonatos y pacientes vivos al ano

Variable Mortinato y Mortineonato (15) Viveo al ano (9) p
Sexo femenino 2 (17%) 2 (22%) 0,586
EG al diagnéstico 16+6 SEG (12-27) 24+4 SEG (9-38) 0,1523
OHA, 10 (67%) 3 (33%) 0,122
EG inicio OHA 18+5 SEG (12-30) 24+1 5EG (17-35) 0,3105
Anhidrarmnios 5(33%) 1(11%) 0,238
Alteraciones renales 13 (87%) 7 (78%) 0,486
Aneuploidia 4 (50%) 8 pacientes estudiados 0 (0%) 5 pacientes estudiados 0,098
Tamano de megavejiga 57 mm {(12-118 mm} 62 mm (42-120 mmj) 0,7466
Malformaciones asodadas 9 (60%) 4 (44%) 0,375
Signo de cerrojo 4 (27%) 2 (22%) 0,603
Ascitis fetal 5(33%) 2 (22%) 0,461
Hipoplasia pulmonar prenatal 4 (27%) 0 (0%) 0,128
Vesicocentesis 9 (60%) 5(56%) 0,582
Shunt VA 3 (20%) 2 (22%) 0,640
Hipoplasia pulmonar en RNV 6 (67%) 1{11%) 0,025
EG: Edad Gestacional. OHA: Oligohidroamnios.




Conclusiones

El diagnodstico prenatal de megavejiga abarca un amplio
espectro de pronosticos, desde algunos sindromes con
alta letalidad a dilataciones vesicales transitorias

Para realizar terapia fetal intrauterina se debe
seleccionar cuidadosamente a los candidatos, aun existe
alta morbimortalidad asociada.

La mortalidad al ano de vida en nuestra serie alcanzé un
64% y la presencia de hipoplasia pulmonar al nacer se
asocio con mayor mortalidad perinatal.
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