PALABRAS cLAVE (DeCS)

Sindrome del abdomen en
ciruela pasa

Radiografia

Uretra

Key worps (MeSH)
Diagnostic imaging
Urethra

Urinary tract
Prune-Belly, Syndrome

'Director, Departamento de
Imégenes Diagndsticas,
Fundacién Cardioinfantil.
Bogota, Colombia.

2Residente de Radiologia,
Fundacién Cardioinfantil.
Bogota, Colombia.

Rev Colomb Radiol. 2011; 22(1): 3085-93

MALFORMACIONES DE LA
URETRA MASCULINA

MALFORMATIONS OF THE MALE URETHRA

Humberto Varén Acosta’
Alejandro Jaramillo Jiménez?
Efrain Betancourt?

RESUMEN

La patologia de la via urinaria es frecuente en la poblacién pediatrica. Las anomalias
uretrales son comunes y constituyen una importante causa de morbilidad. Reconocer las
patologias y utilizar de manera éptima los métodos diagnésticos disponibles son pasos claves
para un manejo ideal de estos pacientes y para la prevencion de futuras morbilidades, que en
ocasiones son de alto costo e implican una reduccion significativa en la calidad de vida.

SUMMARY

Pathology of the urinary tract is common in the pediatric population. Urethral anomalies
are frequent and an important cause of morbidity. Recognizing these diseases and using
imaging modalities in an optimal way, is important for an ideal management of the different
pathologies and as a prevention strategy of future associated complications, that can turn

into high cost diseases with an important impact in the quality of life.

Introduccion

Las malformaciones de la via urinaria son una impor-
tante causa de morbilidad en la poblacion pediatrica, y
constituyen del 20% al 30% de todas las malformaciones
detectadas durante el periodo prenatal (1,2). En nuestro
pais se calcula una incidencia del 0,43%, y constituyen
el 9.4 % del total de las malformaciones con el 9.4%
del total de malformaciones; su frecuencia, pues, resulta
menor que en otros paises occidentales (frecuencia entre
1:650 y 1:1000) (3). Las malformaciones uretrales son
mas raras que las renales y que las ureterales, pero no
menos importantes (rifion, 54%; uréteres, 28 %; vasos
renales, 12%; uretra, 5%; vejiga 5%) (4).

La exploracion radioldgica de los pacientes de
este tipo de suceso proporciona informacién valiosa
para el diagndstico y tratamiento. Clasicamente, la
cistouretrografia miccional (CUGM), la urografia
intravenosa y la ecografia eran las modalidades
preferidas para su estudio; esta Gltima sigue siendo
de gran utilidad para el diagnostico prenatal. Recien-
temente nuevas modalidades, como la urografia por

resonancia magnética (MRU), la tomografia compu-
tarizada (TC) y la cistosonografia contrastada, han
sido incorporadas a los instrumentos de diagnostico,
por ser menos invasivos, y por ser menor la dosis de
radiacion utilizada (5,6).

Embriologia

Los aparatos urinario y genital tienen un origen
comun a partir del mesodermo intermedio (5). La
vejiga, contrariamente, se origina del endodermo, de
una estructura primitiva compartida con el tracto gas-
trointestinal, denominada cloaca, y del ectodermo, en
su porcion distal (6).

El rifién se forma a partir del cordon nefrogénico,
durante la tercera semana de gestacion. El uréter se
desarrolla de una estructura llamada brote ureteral
(semanas 4-5) (7,8), derivado, a su vez, del conducto
mesonéfrico, que dara origen a la mayoria del sistema
colector. La vejiga se forma a partir de la division
anterior de la cloaca (seno urogenital) hacia la semana
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6, y esta separada, por el septo urorrectal, del canal intestinal (en la
region posterior) (6,9).

La uretra se desarrolla a partir del seno urogenital anterior. Ini-
cialmente de forma tubular, sufrird un plegamiento progresivo y se ira
fusionando en su porcion ventral, para terminar como un ducto que se
comunica con el exterior (9).

Cualquier alteracion en el desarrollo de las estructuras menciona-
das dara origen a las multiples malformaciones encontradas en la via
urinaria inferior.

Anatomia normal de la uretra masculina

La uretra masculina se divide en anterior y posterior. La posterior se
subdivide en prostatica y membranosa, y la anterior, en bulbar y penea-
na (10,11), (figura 1). La uretra prostatica, la porcién mas amplia de la
uretra, cursa a través de la prostata. En su pared posterior se encuentra la
cresta uretral. El verumontanun (coliculus seminal) se localiza en la parte
media de la cresta uretral, donde se encuentran los orificios eyaculado-
res. Adicionalmente, alli se encuentra el orificio del utriculo prostatico,
derivado del ductus mulleriano y del seno urogenital (en el hombre,
el homologo del utero, y de la vagina, en la mujer); es una formacioén
ciega que se extiende dorsalmente y puede medir hasta 6 mm. Sobre el
contorno anterior de la uretra prostatica, y a la altura del verumontanun,
se ve una incisura producida por tejido coldgeno.

La uretra membranosa es la porcion uretral mas corta y menos
prominente. Esta rodeada por el esfinter membranoso uretral (esfinter
externo) y representa el diafragma urogenital. El esfinter interno se
localiza en el cuello vesical. La uretra peneana es la porcién mas larga.
La porcion proximal de la uretra anterior, la uretra bulbar, es dilatada y
sitio de drenaje de los ductos de Cowper. La uretra peneana esta dilatada
distalmente en el glande, donde forma la fosa navicular.

Anomalias congénitas de la uretra masculina

Valvas uretrales posteriores

Las valvas uretrales posteriores (VUP) fueron descritas en 1717 por
Morgagni (12). Las VUP pueden llevar a obstruccion renal bilateral, dis-
funcién vesical, reflujo vesicoureteral, hidronefrosis y dafio renal (12-14).
El defecto embriologico que las origina es desconocido. Muchos autores
creen que esta singularidad es causada por una anormal integracion de
los ductus wolfianos en la uretra, mientras que otros las consideran como
resultado de la persistencia de la membrana cloacal.

Los estudios de autopsia han mostrado que las valvas representan un
simple diafragma orientado oblicuamente, mas que una estructura bicts-
pide, como se creia en tiempos pasados. Por lo tanto, para denominarlas
se ha introducido el término membrana uretral obstructiva posterior.

Muchos casos de VUP son detectados prenatalmente por ecografia
(15). Hallazgos como engrosamiento vesical, hidronefrosis u oligohi-
dramnios sugieren obstruccion severa y peor prondstico por la afeccion
renal y pulmonar que esto conlleva (16-18). Sin embargo, un parénquima
fetal renal normal y un volumen amniético sin alteracion no necesaria-
mente predicen buena funcion renal posnatal.

La intervencion quirtrgica intrauterina, mientras mejora la hidro-
nefrosis, no previene la displasia renal (19). Se presenta clinicamente
durante los primeros meses o afios de vida como infeccion urinaria,
alteraciones miccionales, hematuria, vomito, retencion urinaria e hi-
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dronefrosis. Puede existir historia de dificultad respiratoria en el recién
nacido, y puede, también, ser la causa mas comun de ascitis urinaria en
el neonato (figura 2). En pacientes mayores los signos clinicos incluyen
falta de crecimiento, chorro urinario pobre, sepsis, alteracion en la fun-
cion renal y nefropatia perdedora de sal (20).

La cistografia miccional es usualmente la modalidad imaginologica
inicial para evaluar pacientes con sospecha de VUP (21-24). Los hallaz-
gos tipicos incluyen vejiga trabeculada con diverticulos, dilatacion de la
uretra prostatica y discrepancia entre el calibre de la uretra prostatica y la
bulbar, con una banda radiolticida correspondiente a la valva (figura 3). E1
reflujo vasicoureteral esté presente en el 50% de los casos, y es mas comun
unilateral que bilateral (15). También puede existir reflujo a la prostata.
El tratamiento se realiza por fulguracion de la valva, aunque en lactantes
puede realizarse primero una vesicostomia antes que la ablacion de la
valva. La dilatacion uretral posterior persiste después de la fulguracion
en el 20% de los casos (14).

a

Figura 1 (a). Anatomia normal de la uretra masculina. Adaptado de Levin TL, Han B, Little
BP. Congenital anomalies of the male urethra. Pediad Radiol. 37:851-862.

Figura 1 (b). Cistografia miccional normal de un nifio de 3 aiios de edad (P: uretra
prostatica; flecha corta: incisura; flecha larga: verumontanum,).

Malformaciones de la uretra masculina. Varén H., Jaramillo A., Betancourt E.



Figura 2 (a). Radiografia simple de abdomen que muestra ascitis urinaria en recién nacido,
con valva uretral posterior.

Sindrome de Prune Belly

El Sindrome de Prune Belly (SPB) fue descrito en 1950 por
Eagle y Barret como una triada de deficiencia de los musculos
de la pared abdominal, anomalias del tracto urinario y criptor-
quidismo (24). Tiene anormalidades asociadas que incluyen:
cardiacas, de las extremidades e intestinales (el 30% de los casos
tienen malrotacidn) (25), asi como también a la megauretra.
Se ha descrito predominantemente en hombres, aunque se han
publicado algunos casos en mujeres (asociados a Utero bicorne
y atresia vaginal).

Las anormalidades del tracto urinario, que pueden ser evaluadas
por ecografia y cistografia miccional, comprometen todo el tracto
urinario; hidrouretere causado por pobre peristaltismo ureteral y
pobre evacuacion vesical. Se presentan varios grados de displasia
renal. Los hallazgos caracteristicos en la cistografia miccional in-
cluyen una vejiga grande y de contorno liso, y la uretra prostatica
esta dilatada secundariamente, en asociacion a aplasia o a hipoplasia
prostatica; su aspecto prominente también es producido por ausencia
de musculos en la pared abdominal. (figura 4).

Estrechez uretral congénita

La mayoria de las estrecheces uretrales en el hombre son
postraumaticas o posinfecciosas. Hay pocos reportes de estre-
chez de la uretra bulbar en neonatos y en nifios mayores (16).
Pueden ser secundarias a falta de canalizacion de la membrana
cloacal durante el desarrollo fetal. La CUGM puede demostrar
estrechamiento focal de la uretra bulbar localizada distal al
esfinter uretral externo, lo cual la diferencia de VUP (figura 5).
Los pacientes se presentan con infeccion del tracto urinario, y
en los nifios mayores puede asociar enuresis diurna (14).
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Figura 2 (b). Cistografia miccional del mismo paciente. Salida del medio de contraste a la
cavidad abdominal (flecha pequena) y valva uretral posterior (flecha delgaday).

Pélipos uretrales congénitos

Los pdlipos uretrales congénitos son benignos y tienen un tallo
que los une a la uretra prostatica cerca al verumontanum (figura 6).
Estan compuestos de tejido glandular y vascular conectivo. La CUGM
es diagnostica al demostrar defecto de llenamiento moévil, con des-
plazamiento proximal hacia el cuello vesical, o distal, hacia la uretra
bulbar (26). Suelen diagnosticarse entre los 8 y los 10 afios de edad,
con sintomas como obstruccion uretral intermitente, disuria, retencion
urinaria y pujo vesical. Se los puede encontrar asociados a sindrome de
Beckwith-Wieddeman o a hepatoblastoma. La reseccion endoscopica
por laser es el tratamiento de eleccion (27).

Utriculo prostatico y quiste del ducto mulleriano

El utriculo prostatico es una estructura anatémica normal, de
aspecto diverticular posterior, localizada en el verumontanum. Es un
remanente mesodérmico de la fusion de los extremos de los conductos
de Miiller, no tiene funcion y en el hombre es el homologo al tutero,
y a la vagina, en la mujer. Es una agrupacion glandular recubierta
de células epiteliales, con diferenciacion similar a las que recubren
el ducto prostatico principal (figura 7). Se sabe de al menos el caso
de un nifio con un calculo de sales calcicas, localizado en el utriculo
normal (figura 8).

Las estructuras quisticas de la linea media que se originan del as-
pecto dorsal de la uretra prostatica representan dos categorias diferentes
de los remanentes del ducto mulleriano. Se han descrito como utriculos
prostaticos agrandados cuando comunican con la uretra, y como quiste
del ducto mulleriano, cuando no comunican.

El utriculo prostatico aumentado de tamafio es una anomalia
congénita. A diferencia del utriculo prostatico normal, esta recubierto
de epitelio escamoso, y su apertura se encuentra en la uretra bulbar
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mas que en la prostatica Los pacientes se presentan con infeccion
urinaria, epididimitis o goteo posmiccional. El diagnostico se hace con
CUGM. Durante la miccién se llena una estructura que se origina del
aspecto dorsal de la uretra prostatica (figura 9). Si existe dificultad en
su vaciamiento puede general retencion urinaria asociada a infeccion,
epididimitis o alteraciones miccionales.

El utriculo prostatico agrandado se ve a menudo asociado a hipospa-
dias, y existe relacion directa entre el grado de hipospadias y el tamafio
utricular. También puede estar asociado a sindrome de Prune Belly, ano
imperforado, estados intersexuales y criptorquidismo.

En contraste con el utriculo prostatico agrandado, el quiste del
conducto de Miiller es una anormalidad adquirida que se genera secun-
dariamente a la obstruccion del utriculo prostatico (28).

Kato et al. (17) han propuesto que los quistes mullerianos se
desarrollan en una etapa mas tardia que la de los utriculos prostaticos
agrandados y son secundarios al estrechamiento u obstruccion de la
comunicacion entre el utriculo normal y la uretra. Se presentan como
una masa rectal, con constipacion, retencion urinaria o azoospermia
obstructiva. Con ecografia, TAC o RM se identifica una masa dorsal a
la uretra prostatica que no se comunica con la uretra.

Anomalia de las glandulas de Cowper

Las glandulas bulbouretrales o de Cowper son un pequefio par de
glandulas localizadas dorsales y a cada lado de la uretra bulbar. Secretan
una sustancia mucosa que actia como lubricante. Son el equivalente
masculino de las glandulas de Bartholini en la mujer. Por un ducto
principal o ductos separados, las glandulas drenan por debajo del
diafragma urogenital en el aspecto ventral de la uretra bulbar. Durante
la cistografia pueden llegar a opacificarse, lo cual no tiene significado
clinico (figura 10).

En caso de obstruccion del conducto, la glandula se dilata (siringo-
cele) y produce una pequefia masa en el contorno ventral de la uretra
bulbar, masa que puede llegar a romperse (18, 29). Se clasifica como
siringocele abierto o cerrado, dependiendo de si comunica o no con
la uretra bulbar. Clinicamente, los pacientes presentan con frecuencia,
urgencia, disuria, incontinencia posmiccional, hematuria o infeccion
del tracto urinario. El diagnéstico se realiza por CUGM (figura 11),
uretrografia retrograda o uretrocistoscopia. El tratamiento requiere
marsupializacion del siringocele (30,31).

Valva uretral anterior y diverticulo

La valva uretral anterior y el diverticulo uretral son raros. La mayoria de
las valvas anteriores (40%) estan localizadas en la uretra bulbar, pero pueden
estar, por el contrario, en la union peneescrotal (30%) y en la uretra peneana
(30%). Estan compuestas de pliegues localizados en el aspecto ventral de
la uretra, que se elevan durante la miccion y producen obstruccion uretral.
El diverticulo uretral anterior comunica con la uretra y se localizan entre la
uretra bulbar y la uretra mediopeneana. Aunque muchos autores distinguen
entre valva uretral anterior y diverticulo, otros los consideran como una
misma entidad (27); algunos describen diferente apariencia entre los dos. En
las valvas la dilatacion uretral forma un angulo obtuso con el piso ventral
de la uretra, mientras que en el diverticulo el angulo es agudo.

La presentacion clinica depende de la edad del paciente y del
grado de obstruccion, e incluye dificultad para la miccion, inconti-
nencia e infeccion recurrente del tracto urinario. La CUGM es diag-
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Figura 3. Valva uretral posterior. Imagen de cistografia miccional que muestra dilatacion
de la uretra posterior (flecha grande) y localizacion de la valva (flecha pequeiia).

Figura 4. Sindrome de Prune Belly. Cistografia miccional que muestra dilatacion de la
uretra prostdtica, con aspecto de megauretra.

Figura 5. Marcada dilatacion de la uretra proximal, producida por estenosis congénita de
la uretra bulbar. El sitio de obstruccion es distal a la localizacion de las VUP.

Malformaciones de la uretra masculina. Varén H., Jaramillo A., Betancourt E.



Figura 6. Polipo uretral. Defecto de llenamiento polipoide en la uretra prostatica

(flechas).

Figura 7. Utriculo (u) normal, localizado en el contorno posterior de la uretra
prostatica.

Fig. 8 Niiio de 12 aiios de edad con disuria. Cistografia miccional que muestra cdlculo de sales cdlcicas (flecha en 8a) en un utriculo prostdtico (flecha en 8b).

nostica (figura 12). El tratamiento consiste en ablacion transuretral
de la valvula, o en caso de diverticulo, en correccidn transuretral o
diverticulotomia abierta y uretroplastia.

Megauretra

La megauretra es causada por una formacion defectuosa del cuer-
po esponjoso y del cuerpo cavernoso, por defecto mesodérmico. Hay
dos tipos de megauretra (20): escafoidea, con dilatacion e hipoplasia
del cuerpo esponjoso, y fusiforme, en la que hay dilatacion uretral
circunferencial e hipoplasia de los cuerpos esponjosos y cavernosos.
Esta malformacion estd asociada a menudo a otras anormalidades
congénitas, incluyendo criptorquidismo, agenesia renal, hipospadias,
megauréter primario y anomalias gastrointestinales serias. El diag-
nostico se hace con CUGM (figura 13); para su tratamiento requiere
cirugia reconstructiva.

Rev Colomb Radiol. 2011; 22(1): 3085-93

Duplicacién de la uretra

Malformacion rara, y observada mas a menudo en el sexo masculino.
Embriologicamente es causada por terminacion anormal del ducto mulleria-
no y detencion en el crecimiento del seno urogenital, o por mal alineamiento
de la terminacion de la membrana cloacal con el tubérculo genital.

La duplicacion comunmente se presenta en el plano sagital donde la
uretra ventral es la funcional, pues contiene el verumontanum y los esfinteres
(32). Cuando la duplicacion se presenta en el plano coronal la duplicacion
de la vejiga siempre estéa presente. De acuerdo con la localizacion ventral o
coronal, la uretra funcionante se clasifica como epispadica o hipospadica, y
éstas, a su vez, en completa o incompleta (33). Muchas veces se asocia a otras
anomalias, que incluyen paladar hendido, cardiopatias congénitas, fistula
traqueoesofagica, ano imperforado y anomalias musculoesqueléticas. Para
el diagnostico se emplea CUGM (figura 14) o uretrografia retrograda.
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Figura 13 (a). Aspecto anormal del pene en un nifio de 6 aiios de edad con megauretra.

Figura 13 (b). Cistografia miccional del mismo paciente, que muestra el aspecto escafoideo
de la uretra peneana por hipoplasia del cuerpo esponjoso.

La fistula congénita uretroperineal se asemeja a la duplicacion uretral,
pero en este caso la uretra dorsal es la funcionante y la ventral drena al
periné.

Agenesia uretral

La agenesia uretral es la mas rara de las malformaciones uretrales
(34,35). Como la obstruccion vesical es completa, precoz y permanente,
se desarrolla, in utero, oligohidramnios severo, con dilatacion vesical,
displasia renal e hipoplasia pulmonar. Es incompatible con la vida, ex-
cepto en los casos donde se tiene fistula vesicoperineal. El diagndstico
se hace con CUGM, pero el llenamiento vesical debe realizarse con
puncion suprapubica (figura 15).

Ectopia de los vasos deferentes

La ectopia de los vasos deferentes, conocida también como per-
sistencia del ducto mesonéfrico, es una rara anomalia congénita que
se presenta en el sexo masculino desde el nacimiento hasta la edad
adulta. Fue descrita inicialmente por Friedland en 1895 (21). Los va-
sos deferentes ectopicos pueden drenar en el uréter ipsilateral o en la
vejiga; el drenaje de los vasos deferentes en esta tlltima localizacion
puede detectarse en la CUGM cuando se produce llenamiento de uno
de los vasos deferentes, o de ambos, al mismo tiempo que la uretra;
esta ultima, generalmente hipospadica (figura 16) (35,36). Hay fuerte
asociacion a mal desarrollo anorrectal, hipospadias y con agenesia o
falta de ascenso del rifidn cuando es unilateral (21,37-41). Los pacientes
presentan signos y sintomas que incluyen urosepsis y epididimitis.
Puede ser un hallazgo incidental intraoperatorio (42-45). Un motivo de
preocupacion sobre estas ectopias es la falta de desarrollo o agenesia
de las vesiculas seminales, lo cual puede resultar en infertilidad cuando
son bilaterales (46-50).

Figura 14. Duplicacion uretral completa. Cistografia miccional. Se observa uretra
dorsal y ventral (uretra verdadera); en el contorno posterior hay llenamiento del utriculo
agrandado.

Rev Colomb Radiol. 2011; 22(1): 3085-93

Figura 15 (a). Agenesia uretral. Foto del periné de un nifio de 6 meses de edad con agenesia
uretral y aspecto normal de los testiculos.
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Figura 15 (b). Cistografia miccional practicada con llenamiento vesical por puncion
suprapubica; se observa fistula vesicoperineal.

Figura 16. Ectopia de los vasos deferentes. Cistografia miccional que muestra llenamiento
de ambos vasos deferentes hasta las vesiculas seminales. Uretra hipospadica.
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