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Megavejiga

La vejiga urinaria se hace visible en la ecografia obstétrica a partir de la
décima semana de EG (50%) y desde la semana 13 en 100% de los
ellos.

Diametro vesical entre las 10 a 14 semanas siempre es < 6 mm.

Definicion de megavejiga:

— Primer trimestre = didmetro longitudinal vesical (DLV) > 10% de la longitud
craneocaudal normal (rango de 6 a 8 mm).

— Segundo y tercer trimestre - vejiga distendida con falla en el vaciamiento en
un periodo de observacion de al menos 45 minutos.

McHugo J et al. Enlarged fetal bladders: aetiology, management and outcome. Prenat Diagn 2001.
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. A systematic review. Journal of Pediatric Urology 2017.
Fievet L et al. Fetal Megacystis: Etiologies, Management, and Outcome According to the Trimester. Urology 2014.



Megavejiga

e Sugiere una obstruccion mecanica o funcional al vaciamiento

vesical, que puede ser parcial o completa, aunque en algunos
casos la vejiga puede ser normal.

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

* La etiologia depende de la edad gestacional al diagnostico.

— La principal causa de megavejiga a cualquier edad gestacional es la
obstruccion del tracto urinario inferior (LUTO), lo que ocurre en el
68% de las megavejigas.

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



* El diagnostico etioldgico es dificil de establecer en la ecografia
prenatal y es necesario confirmarlo con estudios postnatales.

e Estudios recientes muestran
qgue la RM fetal, en conjunto
con la ecografia obstétrica,
mejora la precision
diagndstica etiologica.

Miuller C et al. Fetal Megacystis: Experience of a Single Tertiary Center in Switzerland over 20 Years. Fetal Diagn Ther 2014.
Calvo-Garcia M. Imaging Evaluation of Fetal Megacystis: How Can Magnetic Resonance Imaging Help? Semin Ultrasound CT MRI 2015.



Megavejiga: Diagnostico

* Principales grupos segun Congenital LUTO diagnoses
1 4 1. Most
etiologia: e
.. . a. Posterior urethral valves
— Megave!!ga secund:f\rla a LQTO. i Ticeificalatbodia
— Megavejlga Compleja (aSOCIada d c. Prune-belly syndrome
alteraciones cromosomicas o 2. Less common
andromes) a. Anterior urethral valves/anterior urethral diverticulum
— Megavejiga transitoria o no b. Congenital megalourethra

asociada a patologia uroldgica. e e
3. Rare mimics

a. Isolated megacystis

b. MMIHS

c. Megacystis-megaureter association

Clayton D et al. Lower Urinary Tract Obstruction in the Fetus and Neonate. Clin Perinatol 2014.



Diagnostico ecografico de LUTO:

— Megavejiga

— Vejiga de paredes engrosadas

— Dilatacion de uretra posterior
(signo del cerrojo)

— Hidronefrosis

— Oligohidroamnios

Keyhole sign = no fue predictor de

VUP.

Clayton D et al. Lower Urinary Tract Obstruction in the Fetus and Neonate.

Clin Perinatol 2014.

Bernardes LS et al. Keyhole sign: how specific is it for the diagnosis of

posterior urethral valves?. Ultrasound Obstet Gynecol. 2009.



Megavejiga: Diagnostico

* Un estudio multicéntrico reciente, observo que un tercio se
asociaban a anomalias complejas o alteraciones cromosdmicas.

Final diagnosis n {%)
LUTO 222 (53%)
Mormal micturition at birth or other iscdated wological anomaly B0 {14%:)
Miscallanaous congenital syndromes 136 (33%)
- Chromosomalabnomaliies 40 {10%:)
- Anoractal Malformations 32 (B%)
- Fatal Macrosomia or Overgrowlh syndrome 10 {2%)
- MCA and olher syndromas 54 {13%)

TOF, termination of pregnancy; IUFD intrauterine fetal death; MCA, multiple congenital anomalies.

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



Fetal Megacystis

Aneuploidy

- MMHIS (thin bladder wall, dilated
stomach and bowel loops)

OEIS complex (increased NT, spinal
defect and SUA)

Cloacal malformation (UCC)

- 22q11 deletion syndrome (cHp
(conotruncal), cleft (lip) palate,
absent/hypoplastic thymus, large cavum
septum pellucidum)

-LUTO + CHD
- VACTERL (renal, spinal, limbs or

cardiac anomalies, no gastric bubble, absent
perianal muscular complex, UCC, SUA)

Early Megacystis <
Y
abnormal
Karyotype >
normal
v
yes
Omphalocele >
\/ no
ye
LBD > GAx 2 mm =
no
YV
Spine and Skeleton
Abnormal
>

- VACTERL association

(renal, spinal, limbs or cardiac anomalies,
no gastric bubble, dilated colon, SUA,
ucc)

- CRS (increased NT, CRL shorter than
expected, sacral agenesis)

- Overgrowth syndrome
- MMHIS (thin bladder wall, dilated
stomach and bowel loops)

> Late Megacystis
A4
< Isolated Megacystis
no
V
yes :
< Cardiac Defect
no
W
yes .
g Macrosomia or
B

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

polyhydramnion

no

-LUTO

- MMIHS (thin bladder wall, dilated
stomach and bowel loops)

- VACTERL association (renal,
spinal, limbs or cardiac anomalies, no

gastric bubble, dilated colon, SUA,
ucce)




Megavejiga: Pronostico

* La sobrevida de fetos con megavejiga se ha descrito en
aproximadamente 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.

* 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.

Favre R et al. Ultrasound Obstet Gynecol 1999.

Jouannic J-M et al. Perinatal outcome in fetuses with megacystis in the first half of pregnancy. Prenat Diagn 2003.

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; 172:1995-9



Megavejiga: Pronostico

* Resolucion espontanea prenatal hasta un 8-32% de los embarazos.
— Megavejigas leves (8-12 mm DLV en el primer trimestre) hasta un 80%.

— Fetos con diagnodstico temprano (<18 semanas) tenian una mayor
resolucion espontanea (40%) que alcanzaba un 70% en fetos con DLV <12
mm antes de las 18 semanas.

— En un estudio multicéntrico todos los casos con resolucidon espontanea
antes de las 23 semanas de gestacion fueron de buen prondstico sin
secuela urolégica mayor.

* Hipotesis de una 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 megacystis at 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.



Megavejiga: Pronostico

» Factores asociados a peor prondstico

— 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 corddn umbilical (OR 15 para atresia uretral).
— Presencia de OHA y EG de inicio de OHA (<26 semanas).

— RifAones con parénquima de espesor disminuido y la presencia de quistes
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.



Megavejiga: Alteraciones
cromosomicas

 Aproximadamente un 15% presentan una aneuploidia
subyacente (trisomia 18, 13y 21).

* Se recomienda tomar cariotipo fetal en megavejigas entre 7y 15
mm de DLV entre las 11 y 14 semanas.

— Mayoria de las alteraciones cromosdmicas se presentan en este grupo y si
el cariotipo es normal, la resolucién espontanea ocurre en un 90% de los

Casos.

— Sin embargo, un estudio reciente mostro que 45% de los casos con
trisomia 18 o0 21 presentaban un DLV >15 mm.

Chen L et al. Outcomes in fetuses diagnosed with megacystis: Systematic review and meta-analysis. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2019.
Taghavi K et al. Fetal megacystis: A systematic review. Journal of Pediatric Urology 2017.

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

Liao AW et al. Megacystis at 10—14 weeks of gestation: chromosomal defects and outcome according to bladder length. Ultrasound Obstet
Gynecol 2003.

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



Megavejiga: Analisis de orina fet

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

e Analisis de marcadores de funcion renal validados (buena funcién):
— 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.

* Revisidn sistematica = el andlisis de ninguno de los marcadores en orina fetal
tenia un valor clinicamente significativo en predecir la funcion renal postnatal.

Wu S. Fetal Lower Urinary Tract Obstruction. Clin Perinatol 2009;.

Clayton D et al. Lower Urinary Tract Obstruction in the Fetus and Neonate. Clin Perinatol 2014.

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.



Test and author Threshold Negative LR (95% Cl) Positive LR (95% Cl)

Sodium °
Bunduki et al 1998 Sodium > 100mEQL —o— 0N (02-1.5) e b ;gg ({1] :g g ;1155.40)
Bussieres et al 1995 Sodium > 50mmoll. : e 018 {0.04-064) 4 o 3 04 Ea‘sa: 191 230)
Grannum et al 1969 Sodium > 100mmol/L G.08 (0.00-0.96) e / : :
Johnson et al 1995 Sodium > 100mg/dL =  —eo—— 006 (0.00-0.88) A4 (188 269)
dlge — i —e—) 3445 (7.10-167.10)
Muller et al 1999 Sodium > 75mmold ® 0.03 (0.00-0.40) —)
Muller et al 1999 Sodium > 75mmoliL ¢ &= 053 (0.35-081) T o
; . . . L 1007 (213-47.64)
Nicolaides et al 1992 Sodium > 95th centile for gestation .- 030 (0.18-050) g A1 (12-11.29)
Nicolini et al 1992 Sodium > G5th centile for gestation = 020 (0.06-066) Ao dhles
Miguelez et al 2006 Sodium >2sd —e 058 (032-1.02) i - b 990 (0.61-161.74)
Beta 2 microglobulin
Bussieres et al 1995 Beta2>2.5 mgl_ —— 023 (0.08-0.70) = 2627 (168-410.77)
Daikha-Dahmane et al 1997 Beta 2> 10mgh_ == 036 (0.18-0.70) e T 548 (0.40-74.20)
Freedman et al 1996 Beta 2> 2mgiL ———— o008 (0.00-150) i 131 (0.96-1.78)
Freedman et al 1996 Beta2> 6 mglL -2 063 (0.45-0.88) D 11.08 (0.70-176.24)
Johnson et al 1995 Beta 2> 4mglL (first urine) & 067 (042-1.07) -+ 1120 (0.64-194.77)
Johnson et al 1995 Beta 2 > 4mg/L (second urine) & 077 (0.54-112) ® — 8.00 (0.43-150.09)
Mandelbrot et al 1993 Beta 2> 2 mg/lL S5 048 (0.27-0.85) —e—) 1500 (0.94-238.24)
Muller et al 1599 Beta2>5mglL b ——— 0.03 (0.00-047) —— 544 (3.04-972)
Muller et al 1999 Beta2 > 5mg/L < & o 051 (0.32-082) —— 714 (202-2527)
Calcium
Johnson et al 1994 Calcium > 8 mg/dL 4—4——» 014 (0.01-223) A4 134 (1.01-1.77)
Nicolaides et al 1992 Calcium > 95th centile for gestation 026 (0.14-0.46) ——) 2700 (1.74-418.12)
Nicolini et al 1992 Calcium > 95th centile for ge;tanmc}—o— 0.05 (0.00-085) —— 237 (1.16-4.84)
Chloride —e+ 054 (02-132 ——— 700 (0.42-116.40)
Bunduki et a 1998 Chioride > S0mEG/L S e i el
: +—— (0.00-093) ———) 9.44 (0.68-131.60)
Grannum et al 1989 Chioride > g0mmoliL  — - 004 (0.00-068) ® 335 (1.65-6.81)
Johnson et al 1995 Chloride > 90mg/dL (second urine) ’ ) '
Osmolality
Grannum et al 1989 Osmolality > 210mOsm/L +———- 0.07 (0.00-1.07) —1—————} 7.50 (0.56-100.87)
Johnson et al 1995 Osmolality > 200mOsmiL(last urinef——8————— 0.06 (0.00-083) = 545 (2.09-14.25)
Reuss et al 1987 Osmolality > 210mOsm/kg 08—+ 017 (001-298) = 183 (0.58-5.83)
Total protein
Johnson et al 1994 Total protein > 20mg/dL = 039 (0.18-0.83) —— 6.02 (1.75-2069)
Other urinary analytes
Bussieres et al 1995 IGF-1 > 50pgiL —— 0.16 (0.04-0.72) —y— 587 (1.83-18.90)
Bussieres et al 1995 IGFBP-3 > 30ng/L —— 027 (0.09-081) —— 525 (160-17.25)
Eugene et al 1994 Valing/threonine ratio NMR == 047 (0.05-0.53) e 541 (203-14.40)
Nicolaides et al 1992 Creatinine < 5th centile for gestation) — 020 (0.10-041) ——— 977 (200-4559)
Muller et al 1999 Cystatin C > 1mg/L © == 021 (0.08-0.54) —— 514 (269-9.84)
Muller et al 1999 C)statin C> 1mgIL . & 0.65 (0 46-093) —— 850 (161 L 4487)
Combined urinary analytes ‘
Qureshi et al 1996 Sodium, chioride, osmolality, — e I o " )
Calcium, p2 microglobulin, total protein 014 (0.01-1.84) 10.50 (0.72-153.07)
a second urine
severe renal disease 0.01 1 1 100.0
Negative LR Positive LR

C miid renal disease

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.



Megavejiga: Terapia intrauteringg,

Contraindicada en el feto que presenta otra anomalia
congénita de alto riesgo vital.

Amnioinfusion
— Si la evaluacién ecografica esta limitada por el OHA.
— Para reestablecer la interfaz fluido tisular (Ringer Lactato a 37°C).

La terapia intrauterina esta principalmente indicada para las
megavejigas secundarias a LUTO.

Ruano R. Fetal surgery for severe lower urinary tract obstruction. Prenat Diagn 2011.



Megavejiga: Terapia intrautering

* Amnioport




Megavejiga: Terapia intrauterin

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

Early megacystis
9% isolated PUV (13/142)

* Una TN normal, un DLV >12
mm y ausencia de quistes A

’ ol ’ NT <95th centile NT >95th centile
de cordén umbi I|caI, serian 12% isolated PUV (13/105) 0% isolated PUV (0/105)
los mejores criterios para /\
seleccionar los casos con (8D <12 LED 12 mm
VUP a|S|ada en fetOS con 0% isolated PUV (0/39) 18% isolated PUV (13/66)
megavejiga temprana. /\
With associated UCC Without associated UCC
3% isolated PUV (1/29) 32% isolated PUV (12/37)

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



Megavejiga: Terapia intrautering

- ROC Curve
e Score de variables antenatales para el
diagnostico prospectivo de LUTO.
Points
Severe megacystis 4 a;?
(volume > 35 cm? or ascites) .g
w
Bilateral ureteral diameters 1.3 for each mm of ureteral
size
02+
Oligo or anhydramnios 4
Fetal sex (male) 4 0¥ : . . .
00 02 04 06 08 10
Referral before the 28" week 4 1- Specificity
Risk of Sensitivity Specificity PPV NPV AuC Cl (95%) p value
LUTO
Classic LUTO triad 0.63 0.49-0.77 0.07
Score29.5 | 96% 78% (70-85) | 79% (54-94) | 96 36
LUTO clinical score 0.84 0.75-0.93 <0.001

Fontanella F et al. Prenatal diagnosis of LUTO: improving diagnostic accuracy. Ultrasound Obstet Gynecol. 2018.



Megavejiga: Terapia intrautering

e Shunt vesicoamniotico

Morris RK et al. Percutaneous vesicoamniotic shunting versus conservative management for fetal lower urinary tract obstruction (PLUTO): a
randomised trial. Lancet 2013.

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

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



Megavejiga: Terapia intrauteringg

 Shunt vesicoamniotico

— Mejora la sobrevida fetal en pacientes con megavejiga, pero no asi
el prondstico renal futuro (PLUTO).

— Candidatos mas adecuados son pacientes con cariotipo normal,
ausencia de otras anomalias congénitas, OHA y analisis de orina
favorable.

— Considerar amnioinfusion previa si OHA.

— Se recomienda temprano en la gestacion en pacientes con OHA
* No ha demostrado mejorar la funcion renal postnatal

* > numero de complicaciones (dislocacion o parto prematuro) en
pacientes con <16 semanas EG.

Morris RK et al. Percutaneous vesicoamniotic shunting versus conservative management for fetal lower urinary tract obstruction (PLUTO): a
randomised trial. Lancet 2013.

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

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



Megavejiga: Terapia intrauteringg

Proportion Outcome

* Complicaciones del Shunt S
. c s .o Spontaneous 3/15 Intrauterine death at 16 weeks'
Vesicoamniotico rupture of gestation (n=1); pregnancy affected by
memb_ranes-after choripamnionitis and parents chqse to
— 7 complicaciones asociadas al sntinsertion el aaay
shunt VA en 6 pacientes. Dislodged V15 Spontaneous rupture of membranes
with chorioamnionitis and parents
_ A H chose to terminate at 17 weeks’
4/15 pérdidas en embarazos qestation (1) senaqueAtprMCY
urinary ascites and neonatal death due
cel e h unt VA to pulmonary hypoplasia (n=1); shunt
° reinserted, subsequent preterm labour
3 RO M at 26 weeks' gestation, alive at 28 days
1 bloqueo del shunt (=2} |
Blocked 115 Parents chose to terminate at 19 weeks'

gestation (not related to treatment;
persistent fetal bradycardia; n=1)

Four of 15 pregnancieswere lost in the vesicoamniotic shunt group (three from
spontaneous rupture of membranes and one after blockage). *Sox were affected in
total, with some having more than one complication.

Morris RK et al. Percutaneous vesicoamniotic shunting versus conservative management for
fetal lower urinary tract obstruction (PLUTO): a randomised trial. Lancet 2013.



Megavejiga: Terapia intrautering@:

 Shunt vesicoamniotico

Rocket Shunt

Harrison Stent

\J
n

Boston’s Children’s Hospital, USA



Megavejiga: Terapia intrauteringg,

e Cistoscopia fetal
— Ablacion endoscopica de las VUP entre las 17-20 semanas.

— Descompresion vesical antes de las 20 semanas para
restaurar el volumen de LA antes de la etapa canalicular, para
prevenir la hipoplasia pulmonar.

— Podria revertir la disfuncion renal al restaurar la presion
normal del tracto urinario.

— Resultados son variables en términos de sobrevida y funcion
renal, con un numero de casos limitado.

— Se han descrito complicaciones graves a nivel uretral y rectal.

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.

Miller 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.



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



Megavejiga: Terapia intrauteringg.

* Riesgos maternos y fetales
— Rotura prematura de membranas
— Parto prematuro
— Corioamnionitis
— Filtracion de LA intraperitoneal
— Drespendimiento de placenta
— Muerte fetal

Al-Refai A et al. Maternal risks of fetal therapy. Curr Opin Obstet Gynecol. 2017.



CERPO

Centro de Referencia Perinatal Oriente

Funcidn renal y sobrevida
de fetos con diagndstico
prenatal de megavejiga.

Moncada K, Sierralta MC, Rodriguez J, Ossandon F,
Cisternas D, Rodriguez JG.



Objetivo

* Determinar factores asociados a mal prondstico en pacientes con
diagndstico prenatal de megavejiga.

— Describir la evolucién prenatal y determinar la mortalidad prenatal.
— Describir los hallazgos ecograficos prenatales.

— Obijetivar y comparar la sobrevida de pacientes que recibieron y los
qgue no recibieron tratamiento prenatal.

— Evaluar la evolucién postnatal y funcion renal de los pacientes.
— Mejorar la experiencia nacional en esta patologia de baja frecuencia.

— Optimizar la atencion con resultados locales que puedan ayudar a
tomar mejores decisiones terapéuticas y mejorar la informacion que
se brinda.



Método

Estudio retrospectivo (2003-2018) de fetos con megavejiga en un centro
de diagndstico perinatal.

Se excluyeron pacientes sin consentimiento informado.

Se analizaron variables prenatales y postnatales que podrian asociarse con
mortalidad perinatal y funcién renal postnatal.

El analisis estadistico se realizé con Test de U Mann Whitney y Test de
Fisher, P <0.05.



Resultados

* Seincluyeron 27 fetos diagnosticados con megavejiga.

— De estos 19 fetos (70%) presentaban el diagnodstico previo a la
derivacion al centro perinatal.

Caracteristicas Prenatales Fetos con Megavejiga (27)

Sexo 67% masculino
22% femenino
11% indeterminado

EG al diagnostico 20+2 sem (9-38)
Diametro vesical mayor 57 mm (12-120 mm)
OHA al diagndstico 7 (26%)

OHA durante embarazo 13 (48%)

EG inicio OHA 20 sem (14-35)

Anhidramnios 6 (22%)



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
e 2 vivos al afo que son Sd Prune Belly.
— 2 con OHA de inicio >26 semanas
* 1 vivo al ano con VUP e hipoplasia pulmonar.



Caracteristicas Prenatales

Resultados

Fetos con Megavejiga (27)

Alteraciones renales 21 (78%)
Aneuploidia 4 (29%)
14 pacientes estudiados
Malformaciones asociadas 15 (56%)
Signo de cerrojo 5(19%)
Ascitis fetal 7 (26%)
Signos de hipoplasia 4 (15%)
pulmonar prenatal




Resultados

i)




Resultados

Las alteraciones renales observadas en fetos con megavejiga fueron:
— 16 con dilatacion de via urinaria superior
— 6 con displasia renal
— 1 sospecha de rindn en herradura
— 1 atrofia renal
— 1 rindn multiquistico

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. i 121122




Resultados

e Shunt vesicoamnidtico (5):
— 1 Mortinato
* Obstruccion del shunt
— 2 Mortineonato

— 2 pacientes vivos al afno
con Sd Prune Belly

* 1 con desplazamiento
del shunt




Resultados

De los 22 fetos a los cuales no se les realizé shunt VA:

— 5(23%) presentaron una normalizacidn espontanea de su megavejiga,
aungue de estos 2 persistieron con OHA.

* 3 se normalizaron < 26 semanas
— 2 LUTO vivos al ano

— 1 mortineonato con hipoplasia pulmonar y malformaciones
complejas asociadas.

e 2se normalizaron > 26 semanas
— 2 mortineonato (1 LUTO y 1 megavejiga compleja)



Resultados

Fetos con Megavejiga

27 pacientes

1 Perdida de

X . — seguimiento prenatal
Mortinatos Nacidos vivos

6 20

Mortineonatos =9
Fallecido a los 8 meses =1
Vivos al afio =9 (33%)

Perdidos de seguimiento postnatal = 1




Resultados

 Delos 20 RN vivos con diagndstico de megavejiga:
— 11 fueron prematuros
— 7 presentaron hipoplasia pulmonar (6 fueron mortineonatos)

* Diagndstico postnatal de Mortineonatos (9):
— 3 Polimalformados (1 con trisomia 18)
— 2 Sindrome de Prune Belly
— 2 Sindrome de Potter

— 1 Teratoma sacrococcigeo e hidrops fetal
— 1 Uropatia obstructiva



Resultados

DIAGNOSTICO POSTNATAL EN SOBREVIVIENTES

B Sindrome Prune Belly

m Valvas de uretra posterior

m Megaureter obstructivo refluyente izquierdo

Paciente sano

M Paciente perdido de seguimiento




Resultados

* Pacientes vivos al afio con seguimiento (8/9):

— 1 Sano
— 7 con patologia nefrouroldgica
* Creatinina nadir 0,65 (0,27-1,72).
* Terapia de reemplazo renal en 2 pacientes:
— Paciente con VUP que requiere didlisis al aflo 7 meses y es

trasplantado a los 4 anos.

— Paciente con Sd Prune Belly que requiere didlisis al afho 8 meses y es
trasplantado a los 2 afos (tratado con Shunt VA prenatal).

* TFG de 4 de los 5 pacientes restantes es en promedio 94 cc/min
(53-132).
* Seguimiento promedio de 6 afios (4 meses — 14 anos).



Resultados

mLUTO

m Megavejiga compleja

W Via urinaria sana o alteracién uroldgica

aislada

" Indeterminado




Resultados

Sobrevida de Megavejigas por grupo
2/2 vivos al afo

5/8 vivos al afio

| 1/11vivos al afio

10 20 30 40
Edad gestacional (semanas)

LUTO Megavejigas Complejas
Via urinaria sana o alteracion urologica aislada




Resultados

El sexo del feto, la EG al diagndstico, la presencia de OHA, alteraciones
renales o aneuploidia no se relacionaron a mayor mortalidad perinatal.

Mortinato y Vivo al afio (9)
Mortineonato (15)

Sexo femenino 17% 22% 0,586
EG al diagnostico 16+6 sem (12-27) 24+4 sem (9-38) 0,1523
OHA 10 (67%) 3 (33%) 0,122
EG inicio OHA 18+5 sem (12-30) 24+1 sem (17-35) 0,3105
Anhidramnios 33% 14% 0,238
Alteraciones 13 (87%) 7 (78%) 0,486
renales

Aneuploidia 50% 0% 0,098

8 pacientes estudiados @ 5 pacientes estudiados



Resultados

El tamafio vesical (diametro mayor vesical) no se relacion6 a mayor
mortalidad perinatal.

Mortinato y

Mortineonato (15)

Vivo al aiio (9)

Tamano de 57 mm (12-118 mm) 62 mm (42-120 mm) 0,7466
megavejiga

Tamaino > 15 mm 80% 88% 0,565
Tamano > 20 mm 47% 50% 0,611
Tamaiho > 25 mm 20% 50% 0,156




Resultados

El analisis de orina fetal no se relaciond con la mortalidad perinatal.

Mortinato y Vivo al aino (5)

Mortineonato (9)
b2 microglobulina 22% 20% 0,725
(<4 mg/L)
Osmolaridad 25% 25% 0,745
(<200 mg/L)
Proteinuria 14% 75% 0,088
(<20 mg/dL)
Calciuria 43% 100% 0,071
(<8 mg/dL)
Sodio 44% 80% 0,238
(<100 mmol/L)
Cloro 50% 80% 0,315
(<90 mmol/L)




Resultados

Sélo la presencia de hipoplasia pulmonar se relacioné con mayor mortalidad
perinatal (p=0.001).

Mortinato y Vivo al aiio (9)
Mortineonato (15)

Malformaciones 50% 44% 0,567
asociadas

Signo de cerrojo 27% 22% 0,603
Ascitis fetal 33% 22% 0,461
Hipoplasia 27% 0% 0,128
pulmonar prenatal

Sexo femenino 17% 22% 0,586
Vesicocentesis 60% 56% 0,582
Shunt VA 20% 22% 0,640
Prematuridad 78% 33% 0,077
Hipoplasia 100% 11% 0,001

pulmonar en NV



Conclusion

El diagndstico prenatal de megavejiga comprende un amplio espectro de
condiciones, desde patologias con alta mortalidad a pacientes sanos con
dilatacion vesical transitoria.

Es esencial una mejor seleccion de los fetos con megavejiga que podrian
beneficiarse de intervenciones fetales (LUTO) y determinar que
megavejigas se podrian resolver espontaneamente durante el embarazo.

En nuestro estudio, se identificd como unico factor prondstico de
mortalidad |la presencia de hipoplasia pulmonar.



Conclusion

* Limitaciones del estudio:
— Pequeno numero de casos.
— Gran numero de pacientes derivados en forma tardia:

* El estudio no contempla megavejigas con resolucion espontanea
antes del segundo trimestre.

* Tasa de resolucidon espontanea puede estar subdiagnosticado.
* Gran numero de megavejigas complejas y severas.

— No hay acuerdo en la literatura sobre el corte en tamaino que define
una vejiga patoldgica en el segundo y tercer trimestre.



