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Objetivos de aprendizaje

» Recordar el desarrollo embrioldgico y la anatomia definitiva del
uraco.

 Revisar la presentacion clinica y radioldgica de las condiciones
patoldgicas que pueden afectarlo.
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Introduccion

« En el primer trimestre de la vida embrionaria, la alantoides comunica la cupula del componente
urinario, anterior, de la cloaca (mas adelante el seno urogenital) con el ombligo, permitiendo el drenaje
urinario. Entre las semanas 12 y 20 de gestacion, la luz de la alantoides se oblitera hasta convertirse
en un remanente fiboromuscular en la linea media, el uraco, que conecta la cupula de la vejiga, ya
independizada, con el ombligo en la linea media (Fig. 1).

« El uraco presenta una longitud (1-15 cm) y una anchura (8-10 mm) variables. La fascia umbilicovesical
reposa sobre su superficie anterior y sobre la de los ligamentos umbilicales mediales (restos fibréticos
de las arterias umbilicales), delimitando el espacio extraperitoneal prevesical o de Retzius (con forma
de molar birradicular) del espacio perivesical, donde se encuentra el propio uraco (Figs. 2, 3, 4).

» La ecografia (con sondas lineales de alta resolucion, si es posible), la TC (cuyo empleo debe limitarse
en pacientes pediatricos y jovenes, considerando como variantes técnicas el retraso de la fase
excretora y la adquisicion en prono), la RM o la fluoroscopia pueden utilizarse para investigar las
patologias del uraco. Enla TC y la RM, el uraco aparece como una banda lineal que se extiende desde
la cupula vesical hasta el ombligo en la linea media. A menudo pasa desapercibido en la ecografia.
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FIGURA 1. Esquema sagital del desarrollo de un
embrion humano en plano sagital. Se representa
en amarillo el intestino primitivo anterior (hasta el
futuro estobmago, incluyendo la via aérea), en
verde la parte craneal del intestino medio (hasta
el futuro ileon terminal), en azul la parte distal del
intestino medio (hasta el futuro angulo esplénico
del colon) y en rosa el intestino distal, cuyo
extremo distal es inicialmente la cloaca (que dara
lugar al recto y el seno urogenital). Desde la
cupula del componente urinario anterior de la
cloaca (mas adelante, el seno urogenital) se dirige
hacia el ombligo el alantoides (flechas). A partir
de la 122 semana de gestacion la luz del
alantoides empieza a obliterarse hasta quedar
reducida a un vestigio fibroso, el uraco o
ligamento umbilical mediano (cabezas de flecha),
que une la cupula de la vejiga (v), que ya se ha
independizado al ombligo en la linea media. Por
encima del alantoides se encuentra el conducto
onfalomesentérico (flechas huecas), que
comunica la parte anterior de la transicion entre
los dos tramos de intestino medio con el corddn
umbicial (en el que se va a herniar
fisiologicamente durante la vida embrionaria
buena parte del intestino medio). El conducto
onfalomesentérico regresara posteriormente,
constituyendo su persistencia anémala caudal un
diverticulo de Meckel.
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FIGURA 2. Representacion
esquematica de la anatomia del
uraco (o ligamento umbilical medio) y
su relacién con la fascia
umbilicovesical y los espacios
extraperitoneales de la pelvis en una
vision sagital. La fascia
umbilicovesical descansa sobre la
superficie anterior del uraco y los
ligamentos umbilicales mediales,
formando una estructura en forma de
vela de barco que delimita el espacio
prevesical o de Retzius del espacio
perivesical. Los recesos peritoneales
pélvicos se representan en verde
claro en la imagen de la derecha.
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FIGURA 3. A. Representacion axial esquematica del uraco y los espacios extraperitoneales de la pelvis. B. Imagen sagital T2 de RM de una mujer. C. Imagen sagital de TC de un varén.
D. Imagen sagital de TC de una mujer.
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FIGURA 4. Arriba a la izquierda: Vista axial
esquematica de los espacios
extraperitoneales de la pelvis. Los recesos
peritoneales pélvicos se muestran en verde
claro. Obsérvese la morfologia del espacio
prevesical o de Retzius, que rodea el uraco,
similar a la de un molar birradicular. Las
otras tres imagenes corresponden a
imagenes axiales de RM ponderadas en T2
en tres planos diferentes.

Prevesical o de Retzius Perivesical Peri o mesorrectal Presacro o retrorrectal
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Anomalias congenitas

Se presentan en 1/5000 individuos, con una proporcion de hombres
a mujeres de 2/1.

FIGURA 5. Representacion esquematica del uraco
y su espectro de anomalias congénitas, con las
frecuencias relativas estimadas. A: normal. B: uraco
patente o seno uracal. C: seno umbilico-uracal. D:
diverticulo uracal. E: quiste uracal
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Uraco permeable o fistula uracal (FIGURA 6) (50%). Es secundaria a un fallo completo de la regresion del conducto alantoideo. Puede asociarse con onfalocele,
valvulas uretrales posteriores (1/3) y sindrome del abdomen “en ciruela pasa” (prune belly syndrome). Clinicamente, se observa evacuacion umbilical de orina con o sin
infeccidn, aunque puede permanecer asintomatica hasta la edad adulta. Se observa una estructura tubular hueca entre la cupula vesical y el ombligo. Si la permeabilidad
es completa, la cistouretrografia miccional con control fluoroscépico o con ecografia con contraste (CEUS) o la fistulografia umbilical pueden demostrarla.
——
A

.

De izquierda a derecha: representacion esquematica de la anatomia normal del uraco en una vision sagital, representaciéon esquematica de uraco permeable o fistula uracal
secundaria a ausencia completa de regresion del alantoides y ejemplo de uraco permeable sobreinfectado (flechas huecas), junto con un absceso subcutaneo infraumbilical

(*), en imagen sagital de TC con contraste de un varén joven.
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Seno uracal (FIGURA 7) (15%). Es consecuencia de la ausencia parcial craneal de regresion de la alantoides, quedando un conducto fusiforme que se comunica con el

ombligo, pero no con la luz vesical. El paciente suele presentar dolor umbilical y supuracién umbilical intermitente ("ombligo himedo"). La sinografia fluoroscépica o por
CEUS puede mostrar una terminacion ciega. Un quiste uracal craneal infectado también puede desarrollar una fistula umbilical, simulando un seno uracal.

| N

De izquierda a derecha: representacién esquematica de la anatomia normal del uraco en una visidn sagital, representacién esquematica de seno uracal permeable por ausencia de
regresion parcial craneal del alantoides y ejemplo de seno uracal sobreinfectado (flechas huecas) en una vision sagital de TC con contraste en un nifio.
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Diverticulo uracal o vesicouracal (FIGURA 8) (3-5%). Se produce cuando no hay regresion caudal de la alantoides. Se presenta como un diverticulo ovalado de la
cupula vesical, con estasis urinaria que predispone a la infeccion y la formacién de calculos, aunque frecuentemente es asintomatico. El llenado vesical leve y el
pseudodiverticulo en el contexto de la trabeculacion vesical (Fig. 9) pueden simular un diverticulo uracal.
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De izquierda a derecha : representacién esquematica de la anatomia del uraco y los espacios extraperitoneales de la pelvis en una visién sagital, representacién esquematica de diverticulo uracal
secundario a ausencia de regresion parcial caudal del alantoides y pequefio diverticulo uracal no complicado (flechas huecas) hallado incidentalmente en RM de prdstata, en imagen sagital
potenciada en T2.
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FIGURA 9. Seudodiverticulo vesical simulando diverticulo uracal. Pequefia imagen sacular (flechas huecas) que comunica con la luz de una vejiga trabeculada en su clpula,
inmediatamente por debajo de la insercion distal del uraco (cabeza de flecha), simulando diverticulo uracal, en un varén de 69 afios con importante hipertrofia mixta de zona transicional
prostatica. v: vejiga.
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Quistes de uraco (Figs. 10, 11, 12) (30%). Son resultado de la ausencia intermedia de regresion de la alantoides, con persistencia del revestimiento urotelial, lleno de
liguido o mucina. Pueden aparecer en cualquier punto del recorrido del uraco, desde el ombligo hasta la vejiga, aunque el tercio distal es la localizacién mas frecuente, a
veces colindando con la cupula vesical. Suele ser un hallazgo incidental en las pruebas de imagen, pero puede observarse como una masa palpable (si es umbilical,
grande o superficial) o volverse sintomatica tras una infeccion. Puede desarrollar calcificaciones distréficas de la pared o litiasis luminal.

FIGURA 10. De izquierda a derecha, representacion esquematica de la anatomia normal del uraco en corte sagital y representacién esquematica de quistes uracales secundarios a la
ausencia de regresién parcial central del alantoides en tres niveles diferentes.
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Quistes de uraco (Figs. 10, 11, 12) (30%). Son resultado de la ausencia intermedia de regresion de la alantoides, con persistencia del revestimiento urotelial, lleno de
liguido o mucina. Pueden aparecer en cualquier punto del recorrido del uraco, desde el ombligo hasta la vejiga, aunque el tercio distal es la localizacién mas frecuente, a
veces colindando con la cupula vesical. Suele ser un hallazgo incidental en las pruebas de imagen, pero puede observarse como una masa palpable (si es umbilical,
grande o superficial) o volverse sintomatica tras una infeccion. Puede desarrollar calcificaciones distréficas de la pared o litiasis luminal.

FIGURA 11. De izquierda a derecha, quiste uracal craneal sobreinfectado (pared gruesa con realce, tractos inflamatorios periféricos), quiste uracal incidental central, quiste uracal
incidental caudal y quiste uracal caudal manifestado como intravesical (flechas huecas).
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Quistes de uraco (Figs. 10, 11, 12) (30%). Son resultado de la ausencia intermedia de regresion de la alantoides, con persistencia del revestimiento urotelial, lleno de
liguido o mucina. Pueden aparecer en cualquier punto del recorrido del uraco, desde el ombligo hasta la vejiga, aunque el tercio distal es la localizacién mas frecuente, a
veces colindando con la cupula vesical. Suele ser un hallazgo incidental en las pruebas de imagen, pero puede observarse como una masa palpable (si es umbilical,
grande o superficial) o volverse sintomatica tras una infeccion. Puede desarrollar calcificaciones distréficas de la pared o litiasis luminal.

FIGURA 12. Quistes uracales no complicados en situaciones extremas. A (TC): en el extremo craneal, en el propio receso umbilical, en una mujer de 60 afios con un pequefo nédulo
umbilical palpable no doloroso. B (US): en el extremo caudal, con proyeccion endovesical, en un vardn de 34 anos, hallado incidentalmente en estudio ecografico de apendicitis aguda.
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Infeccion del uraco

« Cualquier anomalia del uraco puede sobreinfectarse. Las anomalias uracales patentes se infectan por exposicion a la orina o
la superficie (Figs. 6, 7), mientras que la infeccidén del quiste uracal (Fig. 13) es consecuencia de la acumulacién de material
de descamacion en la capa epitelial. El microorganismo mas frecuentemente involucrado es Staphylococcus aureus. Debe
sospecharse clinicamente ante coexistencia con infecciones recurrentes del tracto urinario, signos o sintomas de inflamacién
local o sistémica y secrecién umbilical cambiante o francamente purulenta.

» En los estudios de imagen, las anomalias congénitas infectadas del uraco presentan paredes gruesas y captantes, bordes
mal definidos, cambios inflamatorios periféricos en la grasa perivesical y contenido complejo: heterogéneo, ligeramente
ecogeénico, ligeramente atenuante en TC, leve 0 marcadamente hipointenso en T2 y, eventualmente (si es purulento), con
restriccion de la difusién de agua en la RM (Figs. 6, 7, 13, 14, 15). También puede verse contenido con marcada restriccidon
de la difusion del agua en ausencia de sobreinfeccidn, por la propia naturaleza del material queratinaceo acumulado (Fig.
16). Los abscesos pueden ser extraperitoneales (Fig. 13) o subcutaneos (Fig. 14). Pueden desarrollarse trayectos sinusales
extrauracales o fistulas secundarias a la infeccion. Una masa inflamatoria cronica puede ser dificilmente distinguible de una
neoplasia.

« Se puede intentar el drenaje percutaneo guiado por imagen, aunque con frecuencia requieren escision quirurgica para
eliminar el epitelio promotor.

» Puede haber fistula y/o infeccion uracal adquirida secundariamente a la extensién de un proceso inflamatorio cercano, como
enfermedad de Crohn (Fig. 15), diverticulitis coldnica o colecistitis, con o sin anomalia uracal previa. Los hallazgos propios
de la enfermedad intestinal primaria pueden sugerir el diagnostico. Esta afectacion suele requerir reseccion quirurgica.
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FIGURA 13. Quiste de uraco infectado. Varén de 32 afios.
Coleccidn extraperitoneal infraumbilical con contenido
ecogeénico, paredes captantes y fenomenos inflamatorios
periféricos (flechas huecas), conectada con el uraco (cabeza
de flecha). Se realiz6é drenaje percutaneo, obteniendo
material purulento, con resolucion inicial y recidiva posterior.
Finalmente requirié correccion quirdrgica. v: vejiga.
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FIGURA 14. Fistula uracal sobreinfectada con absceso subcutaneo que
contiene un cuerpo extrano. Varén de 70 afos con antecedentes de
onfalitis. Secrecion umbilical maloliente y masa infraumbilical palpable
con signos inflamatorios. La TC muestra una fistula uracal (flechas
huecas) con pared gruesa y fendmenos inflamatorios en la grasa
prevesical, asi como un absceso subcutaneo infraumbilical (*) que
contiene un fino cuerpo extrano elongado (flecha). Requirio cirugia de
reseccion del uraco patente y drenaje del absceso.
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FIGURA 15. Quiste de uraco sobreinfectado secundario a
fistula ileo-quistica en el contexto de enfermedad de Crohn en
una mujer de 22 anos. Lesion quistica supravesical (*) con
contenido purulento (véase la marcada restriccion de la
difusion del agua en la imagen del mapa de CDA), en el seno
de una masa inflamatoria regional que incluia un trayecto
fistuloso desde el ileon terminal (no mostrado). El absceso se
continua cranealmente con el uraco (punta de flecha), lo que
confirma que se trata de un quiste de uraco sobreinfectado.
Requirié drenaje percutaneo.
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FIGURA 16. Quiste uracal con
marcada restriccion de la difusién
del agua, pero sin infeccion. Vardn
de 85 afios. En ecografia por
sintomas de tracto urinario inferior
(atribuibles a hipertrofia prostatica)
se detecta una lesién quistica
(entre cursores) adyacente a la
cupula vesical, con contenido
ecogénico, no dolorosa. La
cistoscopia fue normal. En RM
presenta baja sefal en T2,
intermedia en T1 y muy marcada
restriccion de la difusién del agua
(*), con valor de CDA de 1,7 x 103
mm?/s. Las pareces son finas y
muestran realce discreto. No hay
fendmenos inflamatorios
periféricos ni datos clinicos o
analiticos de inflamacidn sistémica.
Se atribuye la restriccion de la
difusién del agua a la acumulacién
de material queratinaceo en la luz
del quiste, tal como ocurre con
lesiones similares en otras
localizaciones (p.ej. colesteatomas
o quistes epidermoides). v: vejiga.
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Complicaciones uracales no neoplasicas ni infectadas

» Rara vez se desarrollan calculos, especialmente en el diverticulo uracal (Fig. 17), debido a
la estasis urinaria, lo que facilita la infeccion.

« La endometriosis también es poco frecuente (0,1-0,5% de las anomalias uracales). Puede
presentarse en la cupula vesical (Fig. 18) o en el ombligo (Fig. 19) (ndédulo de Villar, que se
manifiesta clinicamente como dolor umbilical ciclico y/o inflamacién local), y suele coexistir
con otras manifestaciones de endometriosis profunda. Los ndédulos endometridsicos
presentan margenes infiltrantes mal definidos, son hipoecoicos con sombra posterior,
presentan atenuacion de tejidos blandos y baja senal heterogénea en las imagenes de RM
ponderadas en T2. Comunmente no muestran sefal Doppler, aunque suele observarse un
realce progresivo con contraste yodado o paramagnético.

- El hematoma del uraco es poco frecuente, después de un traumatismo o una cirugia
(normalmente en el acceso al puerto laparoscopico).
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FIGURA 17. Izquierda: Representacién esquematica de un diverticulo uracal con un célculo en su interior (flecha hueca). Centro y derecha: Diverticulo uracal con litiasis en dos
proyecciones ecograficas sagitales con sondas convexa y lineal de alta resolucion, respectivamente. v: Vejiga
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FIGURA 18. Endometriosis uracal. A: Normal. B: Representacion esquematica sagital de un implante endometriésico uracal bajo. C: Imagen sagital T2 potenciada en T2. Mujer de 34
anos con endometriosis uracal (flechas huecas), junto con un implante endometriésico profundo en la pared rectal (puntas de flecha). v: vejiga.
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FIGURA 19. Endometriosis umbilical. Mujer de 42 afios. Dolor y tumefaccion ciclicos en el ombligo. En ecografia en modo B (izquierda) y eco Doppler (derecha) se aprecia un nédulo
umbilical lobulado (flechas huecas) en el que no se demuestra vascularizacién, con mala transmision del ultrasonido (cabezas de flecha). Se demostré endometriosis tras reseccion.
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Neoplasias del uraco

- Las heoplasias benignas del uraco son poco frecuentes.

o Se han descrito aproximadamente 15 casos de cistoadenomas mucinosos en la
literatura. Tienen potencial maligno y son dificiles de distinguir de los quistes y tumores
mucinosos malignos, que son mas comunes. Se presentan como lesiones quisticas uni
o multiloculares con diversas senales en RM en T2 que denotan contenido de mucina.
Pueden aparecer calcificaciones curvilineas en la pared. Se debe sospechar malignidad
ante la presencia de nddulos sdlidos o proyecciones papilares.

o Los adenomas del uraco, similares a los adenomas colénicos, también son muy poco
frecuentes y resultan de una inflamacion epitelial cronica. También se consideran
premalignos.
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- Las neoplasias malignas del uraco son menos infrecuentes.

o El carcinoma glandular del uraco representa aproximadamente el 90% de las neoplasias malignas primarias,
generalmente tras mutacion de TP53 y/o KRAS. La mayoria afecta el segmento yuxtavesical del uraco,
invadiendo con frecuencia la pared vesical y planteando interrogantes sobre la organodependencia. Al no
considerarse especificamente por el AJCC, recientemente se ha propuesto un sistema de estadificacion TNM
(Fig. 20), aun no validado, con recomendaciones terapéuticas especificas para cada situacion, basado en tres
sistemas previos (Mayo, Sheldon y Ontario). Los adenocarcinomas de uraco representan <1% de los tumores
de vejiga, pero son una proporcion significativa de los adenocarcinomas (34%). Los adenocarcinomas no
quisticos (Fig. 21) incluyen diferentes subtipos similares a los coldnicos. Se presentan como masas solidas
hipoecoicas con atenuacion de partes blandas junto a la cupula vesical, generalmente con bordes infiltrantes
irregulares. Los adenocarcinomas quisticos son mas frecuentes, siendo los cistoadenocarcinomas mucinosos
(Fig. 22) los mas comunes (42%). Se presentan como masas mixtas sélido-quisticas con contenido mucinoso,
caracteristicamente con calcificaciones y en la misma situacion. Los carcinomas uroteliales de uraco (Fig. 23)
pueden ser primarios o contiguos a un carcinoma vesical. En ocasiones se mezclan con adenocarcinoma y son
dificiles de distinguir de otras neoplasias malignas de uraco y, si son inferiores, del carcinoma urotelial de
vejiga, que presenta un mayor riesgo de aparicion sincrénica o0 metacronica.

o Las neoplasias primarias no glandulares del uraco (escamosas, neuroendocrinas, mixtas) son
extremadamente raras y, a menudo, indistinguibles de los carcinomas glandulares.

o Las metastasis del uraco son mas frecuentes que las neoplasias malignas primarias y suelen ser resultado de
carcinomatosis peritoneal (qQue suele ser evidente en las imagenes) en la insercion de la cupula vesical.
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Ta (papilar no invasivo)
| Tis (carcinoma in situ) NO MO Reseccion quirurgica
T1 (invasion subepitelial de tejido conectivo o lamina propria)

T2 (invasor de muscularis propia) Reseccion quirurgica +

| S pmamat , - NO MO _— | -
T3a (invasion perivesical microscopica) guimioterapia sistémica adyuvante
M T3b (invasion perivesical macroscopica) NO MO Reseccion quirurgica +
T4a (invade estroma prostatico, vesiculas seminales, utero o vagina) guimioterapia sistémica adyuvante
T4b (invade la pared pélvica o abdominal N M > e o
W, . ( P P ) N1-3 Quimioterapia sistemica *
- N M1 cirugia consolidativa o de rescate

* N: perivesical, iliaco interno, iliaco externo, iliaco comun, obturador, presacro, inguinal. N1: Unico; N2: multiples; N3: iliaco comun.

FIGURA 20. Sistema de estadificacién especifico del carcinoma de uraco y manejo propuesto en cada estadio tumoral. Adaptado de referencias 6y 11.
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FIGURA 21. Adenocarcinoma no mucinoso de uraco. Izquierda: representacion esquematica en visioN sagital. Centro: ecografia (axial). Derecha: TC con contraste (axial). Masa sélida
relativamente homogénea y bien delimitada (flechas huecas) inmediatamente adyacente a la cupula vesical, en continuidad con el tramo distal del uraco. Se demostré quirdrgicamente
dependencia del uraco, aunque con infiltracion de la pared vesical. v: vejiga.
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FIGURA 22. Cistoadenocarcinoma mucinoso de
bajo grado de uraco en varon de 53 anos. Lesion
nodular lobulada (flechas huecas) con
calcificaciones, areas quisticas y componente sélido
(*) que se demuestra mejor en CEUS, con realce a
los 63 segundos, no presente a los 41. Véase su
relacién con el uraco (cabeza de flecha) en la
imagen axial de TC.
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FIGURA 23. Carcinoma de células transicionales de uraco. Varén de 76 afos previamente sometido a reseccion transuretral de zona transicional prostatica, con hematuria y citologias de
orina negativas. Presenta una masa sélida escasamente vascularizada (flechas huecas) que afecta a la cupula de la vejiga (v), con escasa traduccién endoscépica. Tras cistectomia 'y
uraquectomia parcial se demostrd carcinoma urotelial G3 con afectacidén de uraco distal y de pared vesical hasta la muscularis propia (pT2).
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Conclusiones

» Es importante conocer el desarrollo embriolégico y la anatomia del uraco para comprender su espectro
patoldgico.

» El uraco permeable o fistula uracal, secundaria a un fallo completo de la regresién del conducto alantoideo,
es la anomalia congénita del uraco mas frecuente, seguida del quiste, el seno y el diverticulo uracales. El
diagnostico radiologico puede ser incidental y suele ser facil de conseguir por la peculiar ubicacion
anatomica.

» La infeccion suele ser secundaria a anomalias uracales previas, aunque también puede aparecer debido a
una afeccion inflamatoria cercana, principalmente la enfermedad de Crohn. El cuadro clinico, junto con
ciertos hallazgos de imagen, deberia orientar al diagndstico.

» Las metastasis (frecuentemente en el contexto de carcinomatosis peritoneal) son mas frecuentes que los
tumores primarios, siendo de entre estos los mas comunes los cistoadenocarcinomas mucinosos. En general
surgen en el segmento inferior del uraco y asocian afectacion vesical, lo que dificulta su distincion del
carcinoma urotelial vesical primario. Recientemente se ha propuesto un nuevo sistema de estadificacion para
el carcinoma de uraco, con recomendaciones terapéuticas especificas para cada situacion.
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