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Resumen

Los pacientes con espina bifida pueden presentar defectos multisistémicos siendo el sistema urinario
uno de los principales en afectarse. En las Ultimas décadas ha aumentado la poblacidon de pacientes
adultos con espina bifida debido a la mejora en la sobrevida desde la edad pediatrica, por lo que surge la
necesidad de conocer el manejo de estos pacientes tanto por el equipo de salud tratante de adultos, como
por ellos mismos y sus cuidadores. Esta revisiéon ha sido elaborada con bibliografia de la base de datos
PubMed desde 1977 a 2018 usando términos MeSH “spina bifida” y “urinary”, ademas de la experiencia
chilena. Se describen las principales complicaciones del sistema urinario en pacientes adultos con espina
bifida y sugerencias de su manejo.

Abstract

The patients with spina bifida may have multisistemic defects, mainly the urinary system. Population of adult
patients with spina bifida has increased in last decades by the improved survival from pediatric age, emerging
the need to know the management of these patients by clinicians, patients and their caregivers. This review
was made with scientific articles available in PubMed database from 1977-2018 using search MeSH terms
“spina bifida” and “urinary”, and the Chilean experience. Herein we discuss the main complications of
urinary system of adult patients with spina bifida and their suggestive management.
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La espina bifida (EB) es un defecto congénito que afecta a la
columna vertebral debido al cierre incompleto del tubo neural. La in-
cidencia en el mundo se estima en un caso por cada 2000 recién na-
cidos. En Chile la incidencia de EB es un caso por 2500 recién nacidos
tras la fortificacion obligatoria de la harina de trigo con acido fdlico,
estimandose que nacen cerca de 100 pacientes con EB cada afio (1).

La EB es una enfermedad multifactorial compleja-poligéni-
ca, en la que su riesgo esta determinado por interaccidon de varios
genes y el ambiente. El riesgo de recurrencia de los defectos del

tubo neural después del nacimiento de un hijo afectado es de 3,5
a 8% (2,3). Estudios de seguimiento de pacientes con EB han evi-
denciado que al menos un 75% de los individuos viven a la edad
de 20 afios (4-6). Debido a que estos seguimientos son de pacien-
tes nacidos hace 3 a 4 décadas atrds, se estima que en la actua-
lidad este valor seria de aproximadamente de 90%. Las causas
de mortalidad en adultos con EB, mas frecuentemente descritas,
son las asociadas a infecciones, falla cardiaca o renal y neoplasias
(7,8). La EB es un cuadro de compromiso multisistémico, pudien-
do presentar afecciones en distintos sistemas corporales ya sea
por compromiso directo del sistema nervioso y desde éste a otros
como el uroldgico, sexual, gastrointestinal, dermatoldgico y orto-
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pédico locomotor. En el presente articulo nos centraremos en
describir las alteraciones del tracto urinario mas frecuentes
en los pacientes adultos con EB y sugerencias de su manejo.

Alteraciones frecuentes en el tracto urinario en pacien-
tes con Espina Bifida

Debido a que la EB ha cambiado su epidemiologia en
poblacién adulta al aumentar su sobrevida, no existen da-
tos precisos de la morbilidad asociada. No obstante se ha re-
portado en algunas series que hasta el 80 % de los pacientes
adultos con EB, presentan alguna alteracién del tracto urinario
(9). Las alteraciones del tracto urinario son clasificables en dos
grupos: Alteraciones vesicales y Alteraciones urétero—renales
(10). Es importante definir que la infeccidn del tracto urinario
(ITU) consiste en la colonizacidn y multiplicacion microbiana,
habitualmente bacteriana, a lo largo del trayecto del tracto
urinario. Se denomina pielonefritis si afecta al rifidn y la pelvis
renal, cistitis si implica la vejiga, uretritis si afecta a la uretra 'y
prostatitis si la infeccion se localiza en la préstata.

Alteraciones vesicales

Las alteraciones vesicales presentes en pacientes con
EB comprenden la vejiga neurogénica (VN), el reflujo vesi-
coureteral (RVU), la ITU baja, la incontinencia urinaria, los
problemas con la cateterizacidn, los problemas secundarios a
cirugias de aumento vesical y la litiasis. A continuacion des-
cribiremos cada uno de ellos, sus factores de riesgo y posi-
bles tratamientos.

a)Vejiga Neurogénica

El evento inicial es la disfuncion neuroldégica del control
vesical, conocida como vejiga neurogénica. Generalmente se
presenta en la forma de vejiga hiperrefléxica, que consiste en
la presencia de contracciones no inhibidas (o automaticas)
del detrusor asociadas o no a un complejo esfinteriano que
puede estar cerrado por disinergia o falta de control. Esto
lleva a la incapacidad de la vejiga para almacenar o eliminar
la orina a presiones aceptablemente bajas (<40 mmHg) y re-
flujo de orina desde la vejiga. Aproximadamente el 50% de
los nifios con EB abierta y el 25% con EB oculta tienen disi-
nergia del detrusor o esfinter (11,12). Cuando la hiperreflexia
es cronica, el detrusor se hipertrofia y la vejiga puede fibro-
sarse. En el caso de la EB, la fibrosis de pared vesical ocurre
como complicacion del fendmeno inicial, pasando a ser un
factor mecanico perpetuante y agravante con pérdida de la
elasticidad de la vejiga (compliance vesical). Con el tiempo
lleva a transmisién de presidn al tracto urinario superior pu-
diendo causar dafio a la funcién renal (13). La intervencion
temprana con medidas como la cateterizacién intermitente
limpia (CIC) y el uso de anticolinérgicos han demostrado pre-
venir estos cambios histoldgicos deletéreos (14) por lo que
estd recomendado su uso. Ademas hay evidencia de que si
este tratamiento farmacoldgico es exitoso en el paciente,
éstos debiesen ser usados de por vida por lo que surge la
indicacion de vigilar su adherencia (15). La introduccion en
la década de los 70s del CIC marco un punto de inflexidén en
el prondstico de los pacientes con EB al reducir la mortalidad
debido a falla renal y disminuir complicaciones asociadas al
cateterismo permanente como ITU, hipospadias traumaticas,
litiasis y cancer de vejiga (16-18).

b) Reflujo Vesicoureteral

El RVU se presenta en el 20% EB desde el nacimiento,
aumentando a la mitad de pacientes a los nueve afios de
edad, su deteccion es importante para su manejo y la pre-
vencion de complicaciones secundarias a este como son la hi-
dronefrosis y el dafio renal. En la espina bifida dorso lumbar
se produce, por afeccidén neurolégica, RVU que consiste en el
paso retrégrado de la orina desde la vejiga al uréter, la cual
puede incluso ascender hasta el rifién (13,19,20).
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c) Infeccién urinaria de tracto bajo

En los pacientes con EB no es facil determinar la definicion
de ITU baja ya que hay estudios que reportan 85% de casos con
bacteriuria asintomatica (BA). La BA consiste en la presencia de
mas de 100.000 colonias por ml de orina en el hombre y mas de
10.000 en la mujer en dos ocasiones sin sintomas (21). Madden-
Fuentes (2013) propone como criterios de definicién de ITU en
pacientes con EB: 2 0 mas sintomas como fiebre>38°C, dolor ab-
dominal, dolor dorso/lumbar, incontinencia nueva o exacerbada,
dolor con la cateterizacidon o al orinar, u orina de mal olor/turbia,
junto a 100.000 UFC/mL de una cepa bacteriana, y 10 leucocitos
por campo mayor a la microscopia. De este modo el criterio clini-
co define si corresponde a ITU baja o pielonefritis aguda (22). Se
ha visto que el 20% de los pacientes con VN tienen un episodio de
ITU al afio, y que la mitad de los pacientes con EB tienen mas de 5
episodios a los 15 afios (18). Debido a las complicaciones asocia-
das a ITU como formacién de litiasis y dafio renal se ha propues-
to la profilaxis antibiética como medida preventiva, no obstante
otros autores sugieren ser cautos, debido a la alta prevalencia de
bacteriuria asintomdtica en pacientes usuarios de cateterizacion
y a su riesgo asociado a formar calculos, reservandolos para ser
usados en casos justificados por gérmenes especificos como Pro-
teus o Pseudomonas (10). En general la bacteriuria asintomatica
no debe tratarse salvo en caso de embarazo, post retiro de sonda
vesical, exploracion uroldgica, litotricia, anomalias de via urinaria,
nifios menores a siete afios con reflujo importante y en los prime-
ros meses del trasplante renal (21).

d) Incontinencia Urinaria

El defecto neurogénico vesical puede producir incontinencia
urinaria por mecanismos de sobreactividad vesical e insuficiencia
del esfinter. Si bien algunos pacientes perciben este evento como
un factor que deteriora su calidad de vida, se han reportado se-
ries de casos, en las cuales este es un factor protector de hidro-
nefrosis (19). La prevalencia de incontinencia urinaria ha sido va-
riable en distintas series de pacientes adultos con EB, estudios de
revisidn sistematica han descrito un promedio de 62%, siendo en
algunas series mas de un 90% (9). Como manejo farmacoldgico se
han usado los antimuscarinicos via oral e inyecciones mediante
cistoscopia de toxina botulinica. Otro mecanismo de incontinen-
cia urinaria es por rebalse, en la que el esfinter es hiperactivo,
pero la cantidad de orina acumulada es mayor a la capacidad de
almacenamiento y control esfinteriano. En este caso hay riesgo
inminente de dafio renal por lo que debe ser manejado con las
técnicas de vaciamiento urinario (23).

e) Problemas con la cateterizacion vesical

Si bien la CIC es por lo general un proceso seguro, se han
descrito algunos problemas asociados a la misma tales como la
dificultad de realizar la cateterizacién, incomodidad para ser rea-
lizada por encontrarse en espacios publicos, hematuria y lesiones
uretrales. Es fundamental la educacién del paciente por lo que
esta recomendado iniciar a edades tempranas el entrenamiento
en auto-cateterizacion (24) y apoyo de terapeuta sobre todo en la
adolescencia. De todos modos se sugiere, mientras sea posible,
evitar el uso de catéter permanente ya que este Ultimo se asocia
a riesgo de bacteriuria crénica e infecciones que predisponen a
formacién de célculos (23).

f) Problemas secundarios a cirugias de aumento vesical

De otra parte los pacientes con EB pueden ser sometidos a
lo largo de su vida a cirugia de aumento vesical, la cual se realiza
cuando el tratamiento médico (farmacos y cateterizacion vesical)
es insuficiente para el manejo del RVU. Un tipo de cirugia de au-
mento vesical es la enterocistoplastia, en la cual se crea un bolsillo
de intestino conectado a la vejiga aumentando asi su capacidad.
Los pacientes con este tipo de cirugia pueden presentar alteracio-
nes bioquimicas, principalmente acidosis metabdlica, que si bien
se resuelve en el tiempo, podria ocurrir osteomalacia secundaria
a desmineralizacién por uso crénico de buffer dseo, por lo que se
sugiere monitorear niveles de bicarbonato y valorar su suplemen-
tacidn en caso deficitario (25,26). Las cirugias que involucren el
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ileo terminal pueden llevar a déficit de absorcién de vitamina B12
a largo plazo, por lo que es sugerido que desde los cinco afios de
operados tengan un control de niveles y suplementacion en caso
carencial (23,27). Ademas en la edad adulta se pueden presen-
tar complicaciones como perforacién vesical, tanto espontdnea
como atribuida a mal manejo de cateterizacion, siendo este ries-
go mayor en pacientes con antecedentes de abuso de sustancias
o patologia psiquidtrica (28). Finalmente se ha reportado que el
4% de los casos de neoplasias de vejiga, ocurren en pacientes que
han sido sometidos a cirugias de aumento vesical. Por esto hay
consenso en realizar pesquisa cistoscdpica bianual una vez trans-
curridos diez afios desde la cirugia, y una busqueda precoz de
cancer vesical en caso de presentar hematuria o ITU crdnica (29).

g) Litiasis

La litiasis vesical es 10 veces mas frecuente en pacientes con
EB adultos que en la poblacion general. Como factores de riesgo
asociados se han descrito: ITU recurrente, drenaje urinario defi-
ciente, presencia de mucosa intestinal en epitelio urinario, y las
anomalias metabdlicas. Para la litiasis asociada a cirugias de au-
mento vesical, la hipdtesis etioldgica postulada es que hay una re-
tencién mucosa en la vejiga que sirve de nicho para la formacién
de calculos, colonizacién bacteriana y alteraciones metabdlicas.
Para prevenir la formacion de célculos se ha usado la irrigacion
vesical, pudiendo esta Ultima ser efectuada sélo con agua o bien
agregando agentes mucoliticos como N-acetilcisteina. No se ha
demostrado diferencia entre la irrigacidon con o sin mucoliticos,
siendo mas significativa la cantidad de liquido diaria usada para
lairrigacion (28). Otro aspecto a considerar en la prevencién es el
manejo de la acidosis metabdlica que puede ocurrir en pacientes
con enterocistoplastias (25). La litiasis vesical deberia ser mane-
jada idealmente, por medio de un abordaje endoscdpico, ya que
esta técnica presenta menos dolor postoperatorio, tiempo de
hospitalizacidn y morbilidad (30).
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Alteraciones urétero-renales

Las alteraciones uretero-renales presentes en pacientes con
EB comprenden la pielonefritis aguda y crénica, la litiasis reno-
ureteral y la insuficiencia renal crénica.

a) Pielonefritis (PN)

La pielonefritis aguda (PNA) es la infeccion del parénqui-
ma renal casi siempre de origen ascendente y que frecuente-
mente compromete la pelvis renal. La clinica es dolor lumbar
unilateral con “pufio percusién” positiva, fiebre y compromiso
del estado general. Si hay dafio cicatricial en el tiempo el diag-
nostico es de pielonefritis cronica (PNC), objetivada por exa-
menes imagenoldgicos (31). Hay evidencias de mayor consulta
en unidad de emergencias por ITU en el grupo de pacientes
adultos con EB respecto a la poblacion general, y que las hos-
pitalizaciones por este motivo fueron 50 veces mas frecuentes
frente a los pacientes sin EB (32), por ello se considera que la
ITU/PN es una patologia frecuente en EB. Al igual que en los
pacientes sin VN el principal germen en pacientes con EB es
E.Coli, seguido de Klebsiella. Para ambos grupos los gérmenes
restantes son de tipo nosocomial como Pseudomonas, Aci-
netobacter y Enterococcus, pero estos se han reportado con
mayor frecuencia en el grupo con EB respecto a la poblacién
sin VN (33,34). Esto se asociaria al mayor nimero de hospitali-
zaciones y a la manipulacion del tracto urinario a la que estan
sometidos recurrentemente los pacientes con VN (35). Si bien
el manejo con antibidticos es similar a la poblacién general,
se debe tener en cuenta el criterio de no sobretratar las bac-
teriurias que no cumplen con el diagndstico de ITU complica-
da o PNA para prevenir la resistencia antibidtica, la que esta
dada por Beta lactamasas las cuales implican un desafio tan-
to microbioldgico como epidemioldgico. Como se menciond
previamente existen estrategias de profilaxis antibidtica para

Tabla 1. Principales complicaciones urinarias en pacientes con espina bifida

Tipo Frecuencia Aspectos a considerar
Vejiga neurogénica ++ Deteccidn precoz con estudio urodinamico, uso de
anticolinérgicos antimuscarinicos por largo plazo, técnicas
. . de vaciamiento, CIC. Cirugia si medidas anteriores no son
Reflujo vesicoureteral ++ .
exitosas.
Incontinencia urinaria +++ Uso de antimuscarinicos, toxina botulinica.
e . . Idealmente manejo endoscdpico de calculos. Prevencién
Litiasis vesical ++

con irrigacion vesical.

Secundarios a
cateterizacion (dificultad
de realizar cateterizacion, +

hematuria, lesiones
uretrales)

Alteraciones
vesicales

Apoyo de uroterapeuta y educacion precoz en
autocateterizacion.

Secundarios a cirugias
de aumento vesical
(perforacidn vesical, +

neoplasias, alteraciones

metabdlicas)

Cistoscopia bianual para descarte de neoplasias, y estudio
precoz si hay hematuria o ITU crénica. Medicion de
bicarbonato y vitamina B12 y valorar suplementacion.

No sobretratar ITU. Dar tratamiento a casos con clinica o

ITU baja +++ obr ! : Lon )
bacteriurias por gérmenes predisponentes a litiasis. Realizar
estudio de imagenes si urocultivos son positivos para
Pielonefritis/ITU alta + gérmenes pro-litidsicos.
Alteraciones Litiasis tracto urinario alto + Considerar mayor riesgo postoperatorio.

urétero-renales
Insuficiencia renal

(ERCy ERC terminal) =

DMSA para determinar cicatrices renales. Valorar uso
de iECA. Seguimiento en el tiempo de funcién renal
(creatininemia u otro).

CIC: cateterizacidn intermitente limpia; DSMA: cintigrafia con acido dimercaptosuccinico; ERC: enfermedad renal cronica; iECA:
inhibidores de enzima convertidora de angiotensina; ITU: infeccidn del trato urinario

Sistema urinario y espina bifida

Actualidad Médica - Niumero 804 - Mayo/Agosto 2018
Pdginas 87 a 91



90

prevencion de la ITU pero su uso debe valorarse en cada caso.
En PN por gérmenes de riesgo de formacién de cdlculos como
Proteus o Pseudomonas se sugiere realizar estudios de image-
nes con tal de detectarlos (23).

b) Litiasis reno-ureteral

La litiasis del tracto urinario alto en pacientes con EB ha
sido pobremente descrita en la literatura, no obstante existe
riesgo aumentado de padecerla siendo potenciales factores
etioldgicos la estasis urinario, la bacteriuria, ITU recurrentes
y la instrumentacion frecuente. Un estudio evidencié que de
12.315 pacientes con EB operados por litiasis, la localizacién
de cdlculos fue 2,1 veces mas frecuente renal que ureteral. El
manejo quirurgico de la litiasis en pacientes con EB es mas
complejo que el grupo de la poblacién general debido a las
frecuentes alteraciones que presentan a nivel vertebral, esco-
liosis y obesidad, y ademas por el mayor riesgo evidenciado de
complicaciones postquirurgicas como falla renal aguda, ITU,
insuficiencia respiratoria, embolia pulmonar, sepsis, sangrado
y paro cardiorrespiratorio (36).

c) Insuficiencia renal

La Insuficiencia renal crénica en pacientes con EB pue-
de ser causada por multiples factores como RVU cronico, infec-
ciones recurrentes y litiasis. En una revision sistematica de 1564
pacientes adultos con EB abierta se encontrdé aproximadamente
un cuarto de ellos con algtin grado de dafio renal y el 1,3% con en-
fermedad renal crénica (ERC) terminal (9). Se ha observado que la
ERC terminal se puede alcanzar a edades mas tempranas que en
los pacientes con ERC de la poblacién general sin litiasis (40 vs 60
afios), y que la probabilidad de trasplante renal como terapia del
reemplazo de la funcion renal es menor en proporcién a los pa-
cientes sin EB. Los pacientes en etapa de reemplazo de la funcidn
renal con EB han demostrado el mismo riesgo de mortalidad tan-
to en didlisis como post-trasplante que los pacientes sin EB (37).
Por otro lado se ha reportado mayor incidencia de infecciones
urinarias en aquellos pacientes con vejiga aumentada de tamafio
post-trasplante, caracteristico de pacientes con EB, respecto al
resto de trasplantados por otras causas (38). En Chile se realizan
17 trasplantes renales por millon de habitantes (cerca de 300 ca-
sos por afio), pero no hay datos publicados de cuantos trasplantes
renales se realizan en pacientes con EB. En los pacientes con EB
se recomienda deteccidn precoz de la insuficiencia renal. Consi-
derando métodos de medicidn, la creatininemia para estimar la
Tasa de Filtracidon Glomerular puede ser no representativa debido
a la masa muscular del paciente, pero a pesar de lo descrito, el
cambio de niveles de creatininemia persistentes en el tiempo es
un método barato y de utilidad en la practica diaria. La medicion
del clearence de creatinina en 24 horas puede ser mejor, pero
implica ser cuidadoso en la recoleccién del total exacto que en
casos es dificil por presencia de pérdidas por incontinencia. La
medicién de otros biomarcadores como el Clearence de edetato
de cromo-51 (Cr-51 EDTA) y Cistatina C pueden ser mas precisos
pero no se encuentran disponibles de rutina (23). Se recomienda
el uso de imagenes para detectar dafio renal, entre las técnicas,
la cintigrafia con acido dimercaptosuccinico (DMSA) ha logrado
una tasa de deteccion de cicatrices renales de mas de 4 veces
que la ultrasonografia (39). Se sugiere que los pacientes realicen
una cintigrafia al menos una vez para determinar la presencia de
cicatrices renales y de ser asi iniciar tratamiento con inhibidores
de la enzima convertidora de angiotensina (iECA) que ha mostra-
do retrasar el establecimiento de la proteinuria intentando asi
preservar la funcién renal, sobre todo si el paciente es ademas
hipertenso arterial (40).

CONCLUSION

La EB es una enfermedad que se asocia a complicaciones del
sistema urinario principalmente vejiga neurogénica, reflujo vesi-
coureteral, alteracion de la continencia urinaria, litiasis urinaria,
infecciones del tracto urinario. Muchos pacientes son sometidos
a procedimientos y cirugias uroldgicas para su manejo, teniendo

Sistema urinario y espina bifida

Actualidad Médica - Nimero 804 - Mayo/Agosto 2018
Pdginas 87 a 91

Pablo Alarcdn Arias

como uno de los objetivos principales evitar la enfermedad renal
cronica. Los pacientes adultos con EB requieren de control médi-
co para manejo de estas condiciones y de otras posibles compli-
caciones derivadas menos frecuentes como el cancer asociado a
vejigas operadas y perforaciones vesicales.
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