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INTRODUCAO

Adriano Calado, Atila Victal Rondon,
José Murillo B. Netto, Nilzete Liberato Bresolin,
Rafael Martins, Ubirajara Barroso Jr.

Ha uma grande intercessao da urologia com a nefrologia.
Especialidades coirmdas aqui se unem para abordar de forma
pratica e objetiva os principais problemas urolégicos e
uronefrolégicos. Infelizmente, muitas condi¢des que afetam
as criancas sao diagnosticadas tardiamente e sdo, muitas vezes,
negligenciadas. Comumente os pediatras sdo os primeiros que
atendem esses casos e precisam estar alertas para reconhecerem
as principais patologias e encaminhar aos especialistas quando

necessario. Nesse sentido, a Sociedade Brasileira de Urologia



(Departamento de Uropediatria) e a Sociedade Brasileira de Pediatria
(Departamento de Nefrologia) uniram-se para reduzir uma lacuna
da formacao geral do pediatra, realizando um manual com temas de
interesse uroldgico e nefroldgico, Uropediatria: Guia para Pediatras,
que tem por objetivo fornecer ndo tao somente educacao médica, mas
também acesso rapido para quando o pediatra se deparar com pacientes

com estas condicdes.

Boa leitura a todos!
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H INTRODUGCAO

A semiologia urolégica na infancia exige dedicagao e sensibilida-
de proprias das especialidades pediatricas e a pesquisa de sinais e
sintomas e estd diretamente relacionada a idade da crianca.

As informacdes obtidas poderao ser fornecidas pelos préprios pa-
cientes, no caso de adolescentes ou escolares, ou, em casos de crian-
cas menores por parentes, cuidadores e outros acompanhantes, so-
frendo uma variabilidade extrema na sua precisdo e qualidade. Por
este motivo, a anamnese deve ser necessariamente complementada
por um exame fisico minucioso, que também tem suas peculiari-
dades. O fato de, em muitos casos, ser necessaria uma abordagem
semiolégica sobre a sexualidade ou genitalia de individuos em for-
macao, exige do médico um cuidado especial no manuseio destas
criancas e adolescentes e de seus familiares.

Apesar das possiveis limita¢des e dificuldades da avaliagdo se-
mioldgica, a dedicacdo a esta etapa é essencial, prevenindo a exposi-
¢do a exames complementares caros e/ou invasivos, além de reforcar
a relacdo entre o médico, o paciente e os responsaveis. Uma expli-
cacdo dos achados e estratégias a serem utilizadas para investigacao
adicional ou tratamento deverdo ser prestadas em linguagem aces-
sivel sempre que possivel. Os exames complementares radiolégicos
devem sempre ser solicitados criteriosamente para evitar a exposicao

desnecessaria da crianca a radiacdo ionizante.
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ANAMNESE

SINTOMAS GERAIS

Dor

Um dos principais responsaveis pela visita médica em servigos eletivos
ou de emergéncia, a dor deve ser prontamente caracterizada pelo risco de
representar doencas graves. Dentre as mais frequentes destacam-se a dor
abdominal (geralmente inespecifica e difusa), genital, miccional (distria)
e testicular. Como limitante da avaliagdo semiolégica, a dor deve ser tra-
tada de imediato antes de prosseguir na anamnese e no exame fisico em
especial.

Adorabdominal relacionada com doencas urolégicas obstrutivas ocor-
re especialmente ap6s ingesta hidrica, pelo fendmeno da distensdo capsu-
lar renal em pacientes com hidronefrose. Pode vir associada a manifesta-
¢des gastrointestinais, como vomitos. A célica renoureteral tao classica do
adulto, em criangas pode ser representada por uma dor abdominal difusa,
se aproximando do padrdo habitual em escolares e adolescentes.

Dor genital e distria estao relacionadas geralmente a infec¢ao, mas
devem ser exploradas em associagdo com outros sintomas, achados fisi-
cos ou complementares evitando tratamentos desnecessarios ou a chance
de diagnosticar doengas subjacentes. O fluxo turbilhonar de um jato uri-
nario sob pressao contra uma valvula uretral pode desencadear dor, sem
necessariamente haver infeccao, por exemplo. Deve sempre ser lembrada
a possibilidade de abuso sexual nos casos de dor genital acompanhada de

exame fisico compativel.
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Na emergéncia, a dor testicular é a situagdo mais preocupante e exige
atencao especial e rapidez na avaliacdo. O escroto agudo (dor testicular
stbita) necessita pronta definicdo de conduta, pois pode representar qua-
dros infecciosos/inflamatérios, mas também a tor¢do testicular ou hérnias
complicadas. O sinal de Prehn positivo (melhora da dor testicular apds
elevacdo do mesmo) ndo deve ser utilizado como critério definitivo para
exclusdo de tor¢do. Os quadros de escroto agudo sempre necessitam ava-
liacdo rapida e detalhada e na maioria das vezes a participacdo do especia-

lista na definicao de conduta.

Inapeténcia, astenia, ganho ponderal inadequado/perda de peso

A falta de apetite, letargia e altera¢des negativas nas curvas de cresci-
mento sdo sempre achados de alerta para o médico em pediatria. A croni-
cidade e intensidade destas queixas devem nortear a conduta profissional.

Neonatos e lactentes que nao conseguem mamar correm risco de hi-
poglicemia e criangas maiores de desidratacao e desnutri¢do. Tais situa-
¢des podem ser vistas em doencas urolégicas, especialmente em quadros
infecciosos, quando a febre inexiste por imaturidade do sistema imunol6-
gico e necessitam de pronta intervencao.

Curvas de crescimento em platd ou mesmo descendentes podem estar
presentes em criangas com antecedentes de infec¢des urinarias de repeti-
cao e devem serinvestigadas quanto a possiveis causas subjacentes. Aasso-

ciacdo com outros achados norteara a conduta diagnéstica e terapéutica.
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v DICAS:

- Apesarde queixa frequente, a dor é geralmente de dificil caracte-
rizacao (em neonatos e lactentes choro e dor podem ter o mesmo
significado), portanto procure considera-la em conjunto a outros
achados da anamnese e exame fisico ou de procedimentos com-
plementares e evite a associagao pura e simples dor > doenga.

- Quadros recorrentes devem ser investigados em maior profundi-
dade apés o alivio da dor, pois podem representar doengas con-
génitas.

- Nao dé alta da emergéncia a um escroto agudo se tiver davidas
sobre uma possivel torcao testicular ou outra situacao cirdrgica. A

avaliacao do especialista deve ser necessaria na maioria dos casos.

SINTOMAS ESPECIFICOS

Frequéncia miccional

Esta sofre variacdo da idade e ingesta hidrica, mas pode ser caracte-
rizada como aumentada (polacitiria) quando ocorre numa frequéncia >
8 vezes/dia e diminuida quando < 3 vezes/dia. Geralmente, se associa a

situagdes que comprometem o armazenamento urinario vesical.
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Incontinéncia

E asafda involuntaria de urina em qualquer situacdo. Deve ser carac-
terizada quando ocorre apds o controle miccional plenamente adquirido
ou quando este ja deveria ter sido obtido. Pode ser continua ou intermi-
tente (Qquando acordado: diurna ou dormindo: enurese noturna). A per-
da continua necessita atencdo em qualquer idade. A enurese noturna
monossintomatica é causa frequente de consultas médicas ao pediatra e
de davidas, deve ser considerada uma situagdo clinica a partir dos 5 anos
de idade.

Urgéncia
Desejo subito e de dificil contencao para urinar ap6s a aquisicao do
controle miccional completo ou quando este ja deveria ter sido obtido.

Pode estar associado a perdas urinarias.

Noctiria

E 0 desejo de despertar para urinar. Nao deve ser confundido com a
miccao involuntaria durante o sono (enurese noturna). Na noctdria, a
crianga apresenta sensibilidade e continéncia para levantar-se e dirigir-

se ao banheiro, obviamente apés adequado controle miccional.

Hesitdncia
E a dificuldade para iniciar o jato urinario quando existe o desejo
miccional. Ndo reflete a necessidade de esforco, mas de desencadear a

contragdo vesical para iniciar a miccao.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Avaliac3o Uroldgica Basica « 9

Esforco miccional
Refere-se a necessidade de impor um aumento a pressdao abdominal

(Valsalva) para iniciar e/ou manter o jato urinario.

Jato fraco

Denota um jato urinario com pressdo diminuida, podendo ser evi-
denciado como mais afilado e com alcance menor.

Intermiténcia

Diz respeito a um jato urinario que ndo se completa de forma conti-
nua, mas apresenta intervalos com interrup¢do ou importante reducao

de seu fluxo.

Disuria

Dor ou queimor ao urinar. Deve ser caracterizada quanto ao momen-
to dojato urinario: inicial (sugerindo doencas uretrais) ou terminal (mais
frequente em doencas vesicais).

Manobras de retencao

Sao atitudes corporais praticadas pelas criangas para retardar ou
impedir a mic¢do. Basicamente duas: cruzamento das pernas, podendo
também apertar ou tracionar a genitalia e acocorar-se pressionando o

perineo contra um dos calcanhares (reveréncia de Vincent) (Figura-1).
Sensacdo de esvaziamento incompleto

Referéncia a percepcdo de bexiga ainda repleta ou com contetdo uri-

nario adicional ao término da micgao.
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Figura 1 - Manobra de reten¢do com cruzamento das pernas. B) Reveréncia de Vincent.

Gotejamento pos-miccional
E a presenca de saida de contetdo urinario em gotas ao término do

fluxo miccional.

Jato em spray ou duplo
Representa a saida do jato urinario de forma espalhada ou dividido

em dois fluxos de dire¢ao distintas.

Retengdo urindria
E a incapacidade absoluta de promover a micgao, desta forma nao

ocorrendo o esvaziamento vesical voluntario.

Politria
Diferentemente da polacidria, esta se relaciona a um volume urina-
do acima do esperado para a idade: 40ml/kg ou 2,8L em criancas e ado-

lescentes com > 70kg em 24h.
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v DICAS:

v Sintomas passiveis de observacdo devem ser visualizados pelo
médico. Atente para a postura da crianca e, sempre que possivel,
tente observar um ato miccional sem permitir grandes interfe-
réncias no ambiente infantil.

v Trate os sintomas em conjunto, para tentar estabelecer uma hi-
potese diagnoéstica mais precisa correlacionando-os com a fase do

ciclo miccional: enchimento ou esvaziamento.

ANTECEDENTES

Na populacdo pediatrica os antecedentes se revestem de grande im-
portancia, podendo ser determinantes na investigacao, diagndstico ou
mesmo tratamento da doenca em questdo. Nenhuma crianca deve ter
negligenciada este aspecto de sua anamnese, salvo na impossibilidade

de obté-lo. Destacam-se:

e Histéria familiar de doenca.

e Gravidez e parto.

e Primeiros dias de vida.

e Vacinagao.

e Cirurgias e outros tratamentos.

e Doengas associadas.

e Desenvolvimento neuropsicomotor e crescimento.
e Ambiente: familiar, domiciliar e escolar.

e Alimentacdo.

MANUAL DE UROPEDIATRIA
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EXAME FiSICO
INSPECAO

Apesar da localizacdo inteiramente abdominal e pélvica do sis-
tema urogenital, a inspecao em urologia infantil devera incluir desde a
regido craniofacial até os membros inferiores. A face podera revelar do-
encas genéticas, anormalidades toracicas podem estar associadas a mal-
formacdes congénitas como vélvulas de uretra posterior graves, a parede
abdominal pode revelar massas abdominais visiveis (sendo a hidronefro-
se uma de suas principais causas), deformidades em membros associadas
a estigmas dorsais de defeitos do fechamento do tubo neural (pilifica-
¢ao anormal, cicatrizes, tumoracdes) podem ser identificadas em doen-
cas neuroldgicas com repercussdo uroldgica. Perdas urinarias podem
ser desencadedas durante o choro, bem como o abaulamento da regiao
inguinoescrotal, presente em quadros de hérnias inguinais, portanto a
inspecdo durante o choro ou manobras de Valsalva podem enriquecer a
observacdo do examinador. Flagrar um jato urinario pode também trazer
muitas informagdes objetivas ou corroborar o relato da anamnese. Do-
encas congénitas genitais ou com repercussao nesta regido dependem de
diagndstico visual imediato, como as hipospadias e a genitalia ambigua.

Aescala de Tanner deve ser caracterizada neste momento (Figuras 2 e 3).
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Figura 3 - Escala de Tanner (meninos).

PALPAGAO E PERCUSSAO

Diferentemente dos adultos, a palpa¢do renal nas criancas é de ex-
trema importancia e mais facil execucdo. A principal causa ndo-oncolé-
gica de aumento do volume abdominal em criangas é a hidronefrose e
a segunda oncoldgica é o Tumor de Wilms, destacando a relevancia das
massas renais nesta situacdo. O método de Guyon consiste em elevar com

uma das maos o rim dorso-ventralmente e a outra tentando apreendé-lo
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no sentido contrario, palpando assim suas superficies e limites, especial-
mente mediais e inferiores. Pode ser executada em posicdo ortostatica
(manobra de Bellington), declbito lateral contrario ao rim examinado
(manobra de Israel), dectibito dorsal (manobra de Trosseau) e dectbito
lateral do mesmo lado que o rim examinado (manobra de Glenard). Tais
manobras visam unicamente projetar o rim em diversas direc¢des tentan-
do favorecer sua exposicao a palpagao. Se a crianga puder colaborar, a
inspiragao projetara o rim mais abaixo, facilitando o exame. Os ureteres,
em geral, sao inacessiveis ao exame palpatério.

A punho-percussao das lojas renais na pesquisa da dor (sinal de Gior-
dano) é de pouca serventia em criancas, devido a limitacao no forneci-
mento das informacdes propria da idade e deve ser evitada por causar
desconforto desnecessario. Em escolares e, principalmente, adolescen-
tes, deve ser pesquisada.

A bexiga podera ser palpavel em casos de retencdo urinaria, proje-
tando-se as maos em garra no sentido cranio-caudal em todas as dire-
¢bes que permitam limitar o globo vesical. A compressao vesical para
observar o esvaziamento do érgao (manobra de Credé) deve ser evitada,
especialmente em pacientes com histérico de infec¢do urinaria febril ou
refluxo vésico-ureteral documentado. Quando executada, realiza-la com
maior brevidade possivel.

Nos meninos, o testiculo e epididimo devem ser palpados em toda
sua extensdo. Com uma das mdos apreende-se o 6rgdo projetando-o
contra a pele da bolsa escrotal e com a outra méao palpa-se toda sua su-

perficie e contorno. Os corddes também devem ser palpados. Pode-se
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lancar mao da compressao cranio-caudal desde a fossa iliaca até a re-
gido inguinal e do agachamento na pesquisa de testiculos fora da bol-
sa escrotal. Os mesmos devem ser trazidos delicadamente até a base
da bolsa e observado se ocorre ascensdo ou pemanéncia. Escolares e
adolescentes devem ser examinados também em posicao ortostatica. O
reflexo cremastérico pode ser pesquisado passando-se o indicador pela
face interna da coxa e observando-se a ascensao testicular. O prepucio
deve ser completamente retraido se possivel. Manobras de exteriori-
zacao glandar forcada nao devem ser executadas, pelo risco de fimose
secundaria por processo cicatricial e extremo desconforto, tornando a

crianca reativa a manipulacdes futuras.

v DICAS:

v Oexamefisico, a dependerda queixa e idade, é a etapa mais enri-
quecedora da avaliacdo uroldgica infantil. Dedique-lhe atencao
e cuidado: observe a temperatura da sala e de suas mdos, conver-
se com a crianca tentando deixa-la relaxada, peca que os pais ou
responsaveis participem e ajudem.

v Este é um bom momento para dialogar com os pais ou responsa-
veis, bem como fortalecer a relagao com o paciente e familiares.
Explique os achados, oriente tratamentos e cuidados (como nos
casos de fimose/excesso prepucial) e obesidade que levanta duvi-
das sobre o tamanho do pénis.

v Sempre que possivel, tente observar a crianca numa situacao na-

tural e despida: perdas urinarias, comportamento, jato urinario.
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H INTRODUGCAO

Ao atingirem idade da puberdade as preocupagdes e interesses dos
adolescentes e dos profissionais de satde que cuidam dos mesmos, mu-
dam. A maioria das patologias uroldgicas com diagnéstico antenatal, as
uropatias obstrutivas e o refluxo urinario ja devem estar resolvidas. As
anormalidades genitais como hipospadia e criptorquidia, ja devem ter
sido operadas no periodo pré-escolar.

A adolescéncia é um periodo especial da vida em que ocorrem mui-
tas mudancas fisicas e emocionais, é a fase de transicdo da infancia para
a idade adulta. A preocupagao do adolescente é com tamanho genital,
desempenho sexual, gravidez, DST, fertilidade, imagem corporal, uso de
drogas e alcool etc.

Mesmo com as consideragdes acima, duas doencas urologicas acome-
tem com maior frequéncia o adolescente, e devem ser do conhecimento
quanto ao diagndstico e condutas do pediatra (hebiatra): o aparecimento
e diagndstico de varicocele e o escroto agudo , na forma de tor¢ao de cor-
ddo espermatico, principalmente.

A seguir algumas importantes consideragdes a respeito dessas pa-

tologias:

VARICOCELE NA ADOLESCENCIA
A varicocele é uma enfermidade caracterizada pela dilatacao das veias
do plexo pampiniforme na bolsa testicular causada pelo retorno venoso.
Acomete aproximadamente 15% da populagdo masculina e é diag-

nosticada em 20% a 40% dos homens que procuram a clinica de infertili-
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dade. E raramente vista em pré-puberes, isto &, criancas entre 2 anos a
10 anos de idade cuja prevaléncia estd ao redor de 0.92% e aumenta na
adolescéncia com idade entre 11 anosa 19 anos para7.9% , com varia-
cdode 6% a 26 %.

A associagdo de varicocele com diminuicao do volume testicular, al-
teragdes enddcrinas e parametros do sémen tem sido motivo de debate
para o tratamento dessa enfermidade, principalmente por ser uma das
causas de infertilidade masculina em adultos e a varicocelectomia em
homens sintomaticos pode melhorar o potencial fértil.

Na populacdo pediatrica o efeito da varicocele sobre a espermatogé-
nese nao esta bem elucidada, de modo que o tratamento quer seja con-
servador ou cirlrgico sdo controversos sendo tema de muita discussdo e
pesquisa na comunidade urolégica.

Na presenca de varicocele na adolescéncia deve-se avaliar os seguin-

tes parametros:

Graduacao da varicocele
Volume testicular pelo ultrassom
Ultrassom de bolsa testicular com Doppler

Avaliagdo endécrina

U B~ W N

Analise do sémen

6. Na graduacdo podemos classificar a varicocele em:

Grau | - palpavel na posicdo ortostatica com manobra de Valsalva
Grau Il- palpéavel na posicdo ortostatica

Grau lll- visibilizado na posicdo ortostatica
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Em adolescentes a correlacao direta entre grau de varicocele e para-
metros de sémen ndo tem sido observados, sugerindo que o grau isolada-
mente ndo traduz necessariamente na indicacao de tratamento cirtrgico.

Ja o volume testicular pode ser o fator indicador no potencial fér-
til, pois varios autores tem demonstrado a associagao de varicocele com
hipotrofia testicular e que o tratamento cirdrgico pode restaurar o seu
crescimento. Em adolescentes, considera-se testiculo hipotréfico quan-
do o volume testicular é menor que 20% em comparagao com o testiculo
contralateral. A utilizacdo do ultrassom é considerado o método mais
sensivel na avaliagdo do volume testicular, porém, o orquidémetro pode
ser usado no seguimento para controle do desenvolvimento testicular
pelo seu custo/beneficio. O ultrassom Doppler permite detectar o reflu-
X0 venoso, e a medida do didmetro das veias varicosas maiores que 2.5
mm até 3.0 mm em posicao ortostatica ou valsalva tende a correlacionar
com varicocele significativa, pois estes tem sido claramente associados
a infertilidade. Quando detectado varicocele a direita se recomenda o
estudo do ultrassom renal para afastar Tumor de Wilms com extensdo a
veia renal direita e cava inferior.

A avaliacao enddcrina com dosagens de FSH e LH e a realizacao do
teste de estimulo com LHRH sdo Uteis para deteccao de lesdo testicular
histopatologica que podem ser encontrados nos adolescente.

As diretrizes da AUA e da ASRM recomendam que o diagnéstico de
varicocele deve ser feito inicialmente pelo exame fisico em posicdo or-
tostatica e deitada . Varicoceles palpaveis sdo considerados clinicamente

significativas e associadas a infertilidade .
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As diretrizes da EAU e da ESPU também utilizam os critérios seme-
lhantes no diagndstico dessa enfermidade.

As indicacdes de tratamento cirtrgico em adolescentes de acordo
com as diretrizes da ASRM e da AUA recomendam quando da presenca de
varicocele unilateral ou bilateral com evidencia de hipotrofia testicular
. Quando nao ha reduc¢do do tamanho testicular se recomenda controle
anual da medida do volume testicular e a analise do sémen. Segundo
0 EAU e o ESPU os critérios para as indicagdes de varicocelectomia em
criancas e adolescentes sao:

1. Varicocele associada a hipotrofia testicular
Condicdes testiculares adicionais afetando a fertilidade
Varicocele palpavel bilateral
Sémen alterado em adolescentes adultos

Varicocele sintomatica

O v & w N

tratamento cirdrgico da varicocele pode ser feita por ligadura da
veia espermatica por via laparoscépica ou por embolizacdo seletiva. A
ligadura dos vasos do plexo pampiniforme por via inguinal ou sub-ingui-
nal com auxilio de magnificacdo déptica (lupas ou microscépio) permite
o reconhecimento das artérias e linfaticos na prevencao de hipotrofia
testicular e de hidrocele , portanto vem sendo o método mais utilizado
por ser mais eficaz com menor morbidade entre as técnicas de varicoce-
lectomia.

Os dados da literatura sugerem que as indicacdes para o tratamento
cirtrgico ainda sao bastante limitados e controversos e nao existem cri-

térios bem definidos na adolescéncia.
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AUA =American Urological Association

ASRM = American Society for Reproductive Medicine
EAU = European Association of Urology

ESPU = European Society for Paediatric Urology
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ESCROTO AGUDO

O espectro de patologias que afeta o escroto e seu contetido varia
de achados incidentais a eventos que requerem diagnéstico e trata-
mento imediatos.

O quadro clinico sindrémico assim chamado de escroto agudo é ca-
racterizado por dor testicular geralmente unilateral, aumento de vo-
lume da bolsa testicular, rubor, calor e edema. As principais causas em
neonatos, criancas e adolescentes serdo aqui discutidas.

As principais patologias que compde o diagnostico diferencial do
quadro acima sao torcao do corddo espermatico (torcao testicular), tor-
cao de apéndices intra escrotais (principalmente o da Hidatide de Mor-
gagni), orquite e epididimo-orquite aguda, edema escrotal idiopético,

purpura de Henoch-Schénlein e tumores).
CONSIDERAQGES ANATOMICAS

Atunica vaginal é uma estrutura que envolve os dois tercos anteriores
do testiculo, constituindo cavidade virtual e situado pdstero lateralmente.
Nao deve ser confundido com massas testiculares anormais. O cordao es-
permatico que contém os vasos testiculares e o deferente pode ser palpado

acima do testiculo em posicao escrotal e junto ao anel inguinal externo.
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HISTORIA CLINICA

Os dados de uma histéria clinica direcionada para dor escrotal e para

oaumento de volume podem ajudar no diagnéstico clinico e nos quadros

diferenciais, orientando o exame fisico e na necessidade de solicitagdo de

exames complementares. As principais questdes que devem ser aborda-

das estao abaixo relacionadas:

Dor testicular: O horario de inicio da dor, sua intensidade e localiza-
cdoinicial sdo importantes. As principais causas de dor como sintoma
inicial e principal sdo torcao de cordao espermatico, tor¢ao de apén-
dices epididimarios e testiculares, e epididimite aguda. A presenca
de nauseas e vomitos, além de eventual dor abdominal no inicio do

quadro também auxiliam no diagnostico.

- Testiculos retrateis ou criptorquidicos: Uma das principais causas de

tor¢do do corddo espermatico é a deficiéncia na fixacdo do guberna-
culum testis no escroto, que ocorre principalmente em testiculos re-

trateis.

- Aumento de volume testicular e escrotal: Quando sintoma principal,

deve-se verificar o inicio do quadro, e se ocorrem alteracdes de acor-
do com o periodo do dia ou com situacdes que aumentam a pressao
intra-abdominal, tal qual exercicios fisicos e choro. A persisténcia
de conduto periténio vaginal na forma de hidrocele comunicante,
hérnia inguinal, e até mesmo varicocele, deve ser considerado como
diagnoéstico quando o quadro clinico acima isolado estiver presente.

Quadro infeccioso viral prévio e caxumba: Importante para diagnés-

tico das orquites.
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Infecgdes urinarias prévias, malformacdes do trato urinério e disfun-
¢do miccional: Caracterizam com mais probabilidade a presenca de
epididimite originaria de transmissdo por via canalicular

- Atividade sexual: Também pode estar associada a epididimite aguda
Dor lombar, abdominal em flanco e hipogastrio e hematuria associa-
dos: Podem caracterizar quadro de clica nefrética secundaria a ure-

terolitiase.
EXAME FiSICO

A palpacdo testicular é mais dificil em neonatos e lactentes, e, quan-
do ndo estdo evidenciados facilmente em nivel escrotal, a utiliza¢do de
sabonete liquido ou creme local pode ajudar na identificacao da posicao
e das estruturas. Na crianca maior e nos adolescentes a fixacdo do tes-
ticulo na face palmar entre dois dedos da mao (principalmente entre o
terceiro e quarto dedos), facilita a identificacao das estruturas pelos ou-
tros dedos (polegar e indicador da mesma mao e pelos dedos da outra).

A consisténcia testicular normal em adolescentes e adultos pode ser
comparada a do globo ocular, e o epididimo deve ser palpado em situa-
cdo postero lateral, seguido do corddo espermatico. O posicionamento
testicular mais alto e horizontalizado, a situa¢do epididimaria diferente
da habitual, ou ainda dificuldade de identificacao das estruturas em fun-
cao de acimulo de liquido de maneira aguda e dolorosa por transudato
secundario a isquemia, aumenta a probabilidade diagnéstico de torcao

de cordao espermatico.
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A presenca de testiculo menos doloroso a palpacdo e de pequena
massa mais dolorosa junto a cabeca do epididimo ou ainda no polo infe-
rior, caracteriza o sinal do ponto azulado, que representa a necrose do
apéndice epididimario ou testicular.

Aidentificacdo de epididimo corretamente posicionado, edemaciado
e doloroso, com testiculo normal (principalmente no inicio do quadro)
diagnostica a epididimite.

O reflexo cremastérico caracterizado pelo estimulo em raiz de coxa
seguido por contracgdo ipsilateral do cremaster esta presente e mais facil-
mente evidencidvel em meninos com idade de 30 mesesa 12 anos, sendo
menos consistente em adolescentes e adultos. Na torcao do cordao es-
permatico esta ausente, ajudando no diagnéstico diferencial com outras
causas de dor testicular.

A elevacdo do testiculo afetado e a consequente melhora da dor em
epididimite aguda, sem efeito na tor¢do de cordao espermatico caracte-
riza o sinal clinico de Prehn, porém é pouco confidvel para estabelecer o

diagnostico correto.

EXAMES COMPLEMENTARES

- Hemograma completo: Leucocitose pode estar presente na torcao de
corddo e na epididimite
- Exame de sedimento urindario: Piiria é comum na epididimite, e au-

sente nos processo de torcao do corddo e apéndices.
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- Avaliacao das doencas sexualmente transmissiveis: Analise de secre-

cao uretral caso presente ou de PCR na urina para Clamidia, nos casos
de epididimite.
Ultrassonografia com Doppler colorido para avaliar perfusdo testicu-
lar. Em torgdes incompletas (menor que 360 graus) ou ainda em fases
iniciais do quadro, o exame pode resultar um falso negativo, devido a
perfusdo residual. A presenca de areas delimitadas com processo in-
flamatoério préoximo aos polos testiculares pode caracterizar a torgao
de apéndices e necrose.

- Cintilografia testicular com tecnécio também para avaliar perfusdo
através da captacdo. Em face da demora para realizagao e avaliagdo do
resultado, sua indicacdo no quadro agudo com intencao de indicacao

de tratamento é relativa.

A exploracdo escrotal deve ser sempre realizada quando o exa-
me clinico e eventualmente, quando possivel a realizacao em carater
emergencial de exame de imagem, ndo puderem excluir o diagnéstico

de tor¢ao de cordao espermatico.

PRINCIPAIS DIAGNOSTICOS

TORGCAO DE CORDAO ESPERMATICO
E a torcdo do cordao espermatico sobre seu préprio eixo, levando a
um infarto isquémico. Apresenta dois picos de incidéncia, um no periodo

neonatal que corresponde a cerca de 10 % dos casos, e outro estimado em
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1 para 4000 meninos abaixo de 25 anos, sendo que 65% dos casos ocorre

entre asidades de 12 a 18 anos (Figura-1).

Figura 1 - Fotografia intra operatéria de torcao intra vaginal de corddo espermatico

com necrose testicular

Existem dois tipos de tor¢ao, ou seja, a extravaginal, que incide em
neonatos, e que tem como etiopatogenia a ténue fixacao da tinica va-
ginal e do gubernaculum ao musculo dartus; e a intravaginal, maioria
dos casos, mais comum no adolescente, e secundaria a anomalia de fixa-
cao do testiculo e epididimo dentro da tinica vaginal, tendo mobilidade
como se fosse um “badalo de sino™.

O testiculo tolera mal a isquemia, e a necrose se instala mais rapida-

mente em funcdo do grau de tor¢ao (numero de voltas sobre seu eixo).
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Em casos quando a detorcdo se dd entre 4 a 6 horas do inicio do qua-
dro, aviabilidade testicular se aproxima de 100%, enquanto que, quando
a detorcdo se da apds 12 horas, a viabilidade fica em torno de 20%, e pré-
xima da nulidade apds 24 horas.

O quadro clinico classico é o de dor de inicio subito e principal sinto-
ma, com inicio no testiculo afetado e eventual irradiacdao abdominal para
regido inguinal e baixo ventre. Nauseas e vomitos podem estar presentes.
Ador é constante, com excecdo de episddios de torcao e detor¢ao esponta-
neas. Muitos meninos relatam episédios de dor intermitente prévia. Como
ja foi relatado, o questionamento sobre posicionamento prévio dos testi-
culos, com historia de testiculos retrateis é importante.

A torcdo neonatal (prenatal, e até 30 dias de vida) pode se apresen-
tar como quadro ndo agudo, secundario a torc¢do intra-Gtero, e detectado
imediatamente apds o parto, ou ainda como auséncia de testiculo palpa-
do, caracterizando posteriormente o “vanishing testis”. O quadro agudo
ocorre no periodo pés natal e se apresenta como alteracao na palpacao de
testiculo, previamente normal no neonato. A bilateralidade é rara e ocor-
re em aproximadamente 5 a 20% dos casos, de maneira sincrona.

Confirmado o diagnoéstico, ou ainda na impossibilidade de exclusao do
mesmo, o tratamento emergencial se impde.

A detorcao manual em adolescentes pode e deve ser tentada quando
ainda nao existe edema importante no inicio do quadro. Estatisticamente,
o testiculo roda no sentido medial, e a detorcdo deve ser tentada no sen-
tido inverso. A rapida melhora da dor e posicionamento mais baixo que o

anterior caracterizam o sucesso na tentativa. Exames de perfusdo (eco do-
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ppler) podem confirmar a resolucdo do quadro, e converter a exploracao
cirtrgica obrigatdria em urgéncia relativa, ou ainda, de maneira eletiva.

Aexploracdo escrotal visa a detorcdo e verificacdo da viabilidade, que
se da pela coloracao, perfusdo evidenciada na superficie ou apds incisdes
na albuginea, e até mesmo exame de congelacdo anatomo patolégico.
Quando viavel o testiculo deve ser fixado, e na inviabilidade, a orquiec-
tomia é realizada. E obrigatéria a exploracio da hemibolsa contralateral
e fixacao do testiculo com intenc¢do de prevencao de futura torgao, pois a
deformidade em “badalo de sino” é habitualmente bilateral.

Em torcdes extravaginais no neonato a abordagem cirtrgica se faz
por inguinotomia. A necessidade de fixacao contralateral em tor¢des
neonatais ou em diagnéstico de testiculo solitdrio em monorquia é

controversa.
TORCAO DE APENDICES

Os apéndices testiculares, hidatides de Morgagni (estruturas mille-
rianas) e o epididimario (estrutura wolfiana) sdo estruturas pediculadas
de cerca de 1a 3 mm e passiveis de torcao (Figura-2).

O quadro clinico é semelhante, porém menos intenso que o da tor¢ao
de cordao espermatico, e ocorre mais frequentemente em meninos de 7
a 12 anos de idade. Clinicamente se pode palpar local espessado e dolo-
roso localizado principalmente junto a cabeca do epididimo. A visibiliza-
¢ao do “ponto azul” na localizagao descrita acima induz ao diagnéstico.

Confirmado clinicamente ou ainda através de ultrassonografia o trata-
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mento é clinico conservador, com repouso, analgésicos e anti-inflamatérios.
A evolucao costuma ser para melhora progressiva dos sintomas e do edema
local, com resolugdo em cerca de 7 dias. Em caso de diagnoéstico apenas in-
tra-operatério, na duvida entre tor¢do de cordao , a simples resseccao do

apéndice esta indicada. Nao é necessaria a exploragdo contralateral.

Figura 2 - Fotografia intra operatéria de tor¢ao de Hidatide de Morgagni
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ORQUITE E EPIDIDIMITE AGUDA

Infecgdes virais secundarias a caxumba, coxsackie, parvovirus e ou-
tros, podem causar orquite por transmissao hematogénica. O quadro
clinico inclui edema, aumento de volume e dor, febre, além de eritema
da pele do hemi escroto afetado. O tratamento inclui repouso, anti-infla-
matdrios e analgésicos.

A epididimite aguda ocorre por infeccao bacterina e transmissdo por
via canalicular. Pode estar presente em criangas menores, porém com
histérico de mal formacdes urinarias ou infec¢des previas. Nestes casos,
as culturas de E. coli e Klebsiella podem predominar. O quadro clinico
doloroso tem inicio geralmente insidioso, com piora progressiva associa-
da ao aumento de volume.

Em adolescentes sexualmente ativos o principal agente etioldgico
deve ser o Mycoplasma. A presenca de secrecao uretral na histéria clinica
ou no exame fisico auxiliam no diagnédstico.

O tratamento deve ser, além do repouso e dos anti-inflamatérios,

com antibidtico especifico para cada causa confirmada ou suspeita.

PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN (VASCULITE PORIGA)
E uma vasculite sistémica caracterizada por purpura nio tromboci-
topénica, com lesdes cutaneas, artralgia, doenca renal, dor abdominal,

sangramento gastrointestinal e ocasionalmente edema escrotal.
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OUTRAS CAUSAS

Outras causas que entram nos diagndsticos diferenciais, mas que na
propria histdria clinica e exame fisico tém o diagnéstico facilitado, sao
hérnia inguino escrotal encarcerada , trauma escrotal e testicular , ede-
ma idiopatico, edema discrasico, hidrocele e espermatocele, tumores

testiculares e varicocele.
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AVALIACAO DA DOR ESRCOTAL EM CRIANCAS E ADOLESCENTES

DIAGNOSTICOS TORQAO DE,CORDAO TORgl\O DE EPIDIDIMI-
ESPERMATICO APENDICES TE AGUDA
Avalicao clinica
INCIDENCIA Perinatal e Pré puberes < 2anose
puberdade pds plberes
INICICIO DA DOR Subita Subita Gradual
DURACAO DA < 12 horas >12horas > 12 horas
DOR
EPI§0DIOS Comum Incomum Eventuais
PREVIOS
NAUSEA E Comum Incomum Incomum
VOMITOS
FEBRE Incomum Incomum Comum
HISTORIA DE Ocasional Incomum Incomum
TRAUMA
DISURIA OU Raro Raro Comum
SECRECAO
URETRAL
Exame fisico
ACHADOS Deformidade em Nédulo palpavel
SUGESTIVOS “badalo de sino” “sinaldopon- | = -------
to azul”
REFLEXO ) Ausente Habitualmente Habitualmente
CREMASTERICO presente presente

SENSIBILIDADE

Inicialmente testicu-
lar e apds difusa

Inicialmente do
apéndice e apés

Epididimaria e
apos difusa

difusa
ERITEMA Comum >12horas | Comum>12horas | Comum>12horas
ESCROTAL E
EDEMA
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PIURIA Incomum Incomum Comum
CULTURA POSITIVA Nao Nao Frequente
LEUCOCITOSE Comum Incomum Comum

Estudos de perfusao

DOPPLER Perfusao diminuida | Perfusdo normal |Perfusao normal
COLORIDO ou ausente ou aumentada ou aumentada
CINTILOGRAFIA Perfusao diminuida | Perfusdo normal |Perfusao normal

ou ausente ou aumentada | ou aumentada

Adaptacao de Burgher, SW. Emerg Med Clin North AM 1998; 16:781 e Haynes, BE, Be,

Bessen, HA, Haynes, VE. JAMA 1983; 249:2522
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H INTRODUGCAO

Ha muitas técnicas disponiveis para estudo por imagem do sistema
urinario e nenhuma oferece uma reposta universal. Todas tém seus
pontos fortes e suas limitagdes. E a escolha do melhor método nao
depende sé do problema a ser respondido. Deve-se levar em conta
estudos prévios, Medicina baseada em Evidencias, Guidelines das
varias Sociedades de Especialidades, além de avaliar questdes prati-
cas do dia-a-dia como recursos disponiveis e experiéncia dos radio-

logistas com o grupo etario e anormalidades a serem pesquisadas.

EM RESUMO, E NECESSARIO AVALIAR:
- indicagdo - histéria clinica, conhecimento da embriologia
- disponibilidade - custo, acesso, tempo de estudo x necessidade
de sedacao
- familiaridade - radiologistas com experiéncia na investigacao
- relagdo custo-beneficio na exposicao a radiagdo ionizante - jus-
tificacdo e otimizacao
Tudo comega com a adequada requisicao do exame. Além de for-
necer completa histéria clinica o Pediatra precisa ter conhecimento dos
métodos de diagnoéstico por imagem para que possa, junto com o Ra-
diologista Pediatrico, definir o melhor caminho a seguir. E o Pediatra
quem respondera as primeiras duvidas da familia sobre procedimentos
e riscos associados a cada exame, além dos beneficios e respostas que

poderio ser obtidos. E ele quem vai ajudar a conscientiza-los da neces-
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sidade do estudo e assegurar que o melhor esta sendo feito. Dai a necessi-
dade criteriosa da indicacdo do exame de imagem e o conhecimento basico
da técnica, assegurando-se a melhor cooperacdo do paciente. Precisamos
das melhores respostas, ndo de qualquer resposta. Tempo perdido num
diagnoéstico do aparelho urindrio pode significar ndo sé atraso no trata-
mento de um tumor mas a médio ou longo prazo a perda parcial ou total
da fun¢do renal levando a necessidade de dialise ou até transplante renal.

Torna-se importante ainda a adequada definicao de termos uror-

radioldgicos para que haja bom entendimento entre os profissionais.
ULTRASSONOGRAFIA

PREPARA(;AO E TECNICA

A ultrassonografia é exame ndo invasivo, sem radiagdo ionizante e
que pode ser realizado & beira do leito. E o primeiro exame de inves-
tigacdo em toda crianca com suspeita de anormalidade do trato urina-
rio como na avaliacdo de dilatacdo pré-natal, massas renais e infeccdo
urinaria, além de insuficiéncia renal, doencas vasculares, litiase, trans-
plante, avaliacdo da bexiga e lesdes peri vesicais. As anomalias congéni-
tas de nimero (agenesia renal), posicionamento (ectopia) e fusao (rim
em ferradura e ectopia renal cruzada) também sao facilmente avaliadas
pelo método. Os achados ultrassonograficos oferecem informagdes ana-
tdmicas por isso é crucial que o exame seja meticuloso. A avalia¢do fun-
cional dos rins pode ser obtida pelos estudos de medicina nuclear e em

casos selecionados pela uroressondncia funcional.
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No momento do exame, a crianga deve estar hidratada e com a bexiga
repleta, ndo sendo portanto desejavel jejum, o que muitas vezes vem
acompanhado de irritabilidade e hipohidratacdo, prejudicando a ava-
liacdo adequada do trato urinario. A bexiga vazia ou pouco repleta difi-
culta e até mesmo impossibilita o diagnostico de dilatacao do tergo distal
dos ureteres, ureteroceles e massas pélvicas além de impedir a avaliagdao
adequada da espessura da parede vesical, dado de extrema importancia

nos casos de disfun¢do miccional e obstrucdo vesical.

AVALIAQAO DA DILATAQAO RENAL DIAGNOSTICADA IN-
TRA-UTERO

A dilatacao do sistema pielocalicinal é diagnosticada entre 1% a 5%
dos exames ultrassonograficos obstétricos. Uma descricdo precisa do
grau de dilatacdo do trato urinario é importante porque sua severida-
de estd relacionada ao progndstico pés-natal. A dilatacdo severa do trato
urinario fetal é comumente associada a uropatia substancial apds o nas-
cimento, muitas vezes requerendo cirurgia. Por outro lado, a dilatacao
leve ou moderada do trato urinario fetal raramente demanda cirurgia,
mas pode ser um fator de risco para a dilatacdo progressiva e/ou refluxo
vesicoureteral, potencialmente causando deterioragao da funcdo renal
ao longo do tempo. Por conseguinte, a vigilancia renal p6s-natal é ge-
ralmente recomendada para qualquer crianca com diagnéstico pré-natal
de dilatacao do trato urinario, a fim de orientar o tratamento cirdrgico
em casos de dilatagdo severa e melhorar a detec¢do de pacientes em risco

de desenvolver insuficiéncia renal. A avaliacao pds-natal destas criancas
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na pratica varia. E consenso que todas devem realizar exame ultrassono-
grafico. Geralmente é aceito que a primeira ultrassonografia p6s-natal
deve ser realizada quando o bebé esta bem hidratado, e isso geralmente
ocorre apés 72 horas de vida, podendo ser realizado ambulatorialmen-
te. Ha estudos que referem que aproximadamente 15% das criangas com
diagnéstico pré-natal de dilatagdo do trato urinario desenvolvem piora
do grau de dilatagdo ap6s um exame ultrassonografico inicial normal.
Consequentemente, a maioria dos especialistas orienta que estes pa-
cientes, realizem um segundo exame ultrassonografico apds um més de
vida mesmo que o primeiro exame tenha sido normal.

A excessao se faz para dilatagdes importantes bilaterais, dilatacdes
em rim Unico ou quando hé suspeita de obstrucao vesical, como nos ca-
sos de valvula de uretra posterior e anomalias complexas, ou seja, con-
dicdes que exigem investigacdo e tratamento urgentes. Nestes casos a
investigacdo ultrassonografica deve ser realizada nos primeiros dias de

vida, ainda na maternidade.

PARENQUIMA RENAL

No recém-nascido e em criangas de até aproximadamente 6 meses,
os rins apresentam maior ecogenicidade cortical quando comparados
aos de uma crianga mais velha. Normalmente, a ecogenicidade paren-
quimatosa é igual ou maior que a do figado e bago. Isso pode estar re-
lacionado ao maior volume de glomérulos que ocupam o cértex renal.
As piramides renais também sao mais proeminentes nesta faixa etaria,

apresentando-se hipoecoicas e triangulares com base no cértex renal e
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dispostas regularmente ao redor do sistema pielocalicinal, ndo devendo
ser confundidas com dilatacdo do sistema coletor. O seio renal em um
neonato é menos ecogénico do que em uma crianga mais velha e a lobu-
lacdo fetal ainda pode estar presente (Figura-1). Ap6s 6 meses, o cortex
torna-se mais hipoecoico, as piramides ficam menos evidentes e o seio
renal mais ecogénico. As lobulagdes fetais desaparecem, embora possam
ser identificadas na vida adulta, representando uma variagao da norma-
lidade sem significado clinico (Figura-2).

As medidas ultrassonograficas de comprimento e volume renal estdo
relacionadas a idade, peso, altura e superficie corporal. O comprimento
é o parametro mais utilizado embora o volume seja a medida mais acura-
da. Tabela-1. Adiferenca entre o comprimento dos dois rins deve ser me-
nor que 1,0 cm. Diferencas maiores podem representar cicatrizes renais
no rim menor ou patologias que aumentem o tamanho renal unilateral
como pielonefrite por exemplo.

Nas doencas renais agudas ha um aumento da ecogenicidade paren-
quimatosa, achado este que ndo se correlaciona com um diagndstico
histopatologico especifico. A ecogenicidade cortical é considerada au-
mentada quando os rins sao mais ecogénicos do que o figado ou o baco
(Figura-3). Outros achados incluem perda de diferenciagao corticomedu-
lar e halo hipoecoico perinéfrico, provavelmente representando edema.
O aumento da ecogenicidade renal é uma descoberta inespecifica e pode
ser vista em criancas com doencas abdominais agudas ou pneumonia

mas sem histdria de doenca renal.
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RIM ESQ

RIM ESQ

Figura 1- Rim neonatal normal. Eixo lonngitudinal do rim esquerdo em um neonato
normal. O parénquima do cértex tem a mesma ou maior ecogenicidade que o figado.O
seio renal é pouco ecogénico. As medulas sao de forma triangular e organizadas
regularmente em torno do sistema de coleta central. A capsula néo é visivel. A
lobulacgao fetal é evidente.
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Figura 2 - Eixo longitudinal de um rim normal de uma crianca de 2 anos. O cértex se
torna mais hipoecoico que o figado e as piramides sdo menos evidentes. O seio renal é
mais ecogenico. Neste caso ainda se observa as lobulagdes fetais.

Um ou multiplos episédios de pielonefrite aguda podem resultar em ci-
catrizparenquimatosa.Podemserunilateraisoubilaterais, mastipicamente
sao encontrados nas regides polares dos rins. Os achados ultrassonografi-
cos incluem um pequeno rim, atrofia cortical focal ou difusa geralmente
associada a dilatagao calicinal e perda de diferenciacao corticomedular

além de cistos corticais (Figura-4).

SISTEMA PIELOCALICINAL

Como ja dito, o sistema pielocalicinal e ureteres devem ser avaliados
com a crianga hidratada. A pelve renal apresenta variagdo de tamanho. O
diagndstico por imagem de dilata¢do do sistema pielocalicinal é baseado

na idade gestacional (nos casos de diagndstico pré natal) e no diametro
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TABELA DE EIXO RENAL LONGITUDINAL

IDADE INTERVALO COMPRIMENTO ] N
RENAL MEDIO (CM)

0 MESES 0-1 SEM 4,48 0,31 10
2 MESES 1 SEM-4 MESES 5,28 0,66 54
6 MESES 4-8 MESES 6,15 0,67 20
10 MESES 8 MESES-1 ANO 6,23 0,63 8
11/2 2 6,65 0,54 28
21/2 2-3 7,36 0,54 12
31/2 3-4 7,36 0,64 30
4 4-5 7,87 0,50 26

5 1 5-6 8,09 0,54 30

6 '/ 6-7 7,83 0,72 14
7% 7-8 8,33 0,51 18
8% 8-9 8,90 0,88 18
9% 9-10 9,20 0,90 14
10 10-11 9,17 0,82 28
1% 11-12 9,60 0,64 22
12 12-13 10,42 0,87 18
131 13-14 9,79 0,75 14
14 ' 14-15 10,05 0,62 14
15 15-16 10,93 0,76 6
16 16-17 10,04 0,86 10
17 % 17-18 10,53 0,29 4
18 15 18-19 10,81 1,13 8

Tabela 1 - Adaptada Marilyn J Sieguel, Pediatric Sonography 2010, 384-460.

antero-posterior da pelve renal, a qual é considerada normal até 0,4 mm
em fetos < 28 semanas, até 0,7 mm apés 28 semanas e até 10 mm no
periodo p6s natal. Em um sistema coletor normal ndo ha dilatacdo dos

calices, o parénquima renal tem espessura e ecogenicidade normais, o
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Dist & G6.6 mm

Figura 3 - Criangca com sindrome hemolitico urémica. Rins de dimensodes e
ecogenocidade aumentadas com perda da diferenciagdo cértico medular.

RIM DIR

Figura 4 - Crianca de 4 anos . Estudo de controle pds pieloplastia a direita. O rim
direito tem dimensbées normais, porém observa-se atrofia cortical focal no polo
inferior associado a retracao do cdlice e perda de diferenciacdo corticomedular. Nota-
se ainda a presenca de cisto cortical e moderada dilatacao residual da pelve renal.
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ureter ndo é visualizado e a bexiga é normal. Uma pelve com diametro
antero-posterior maior que 15 mm tem uma probabilidade maior de es-
tar associada a uma patologia obstrutiva.

Os radiologistas pediatricos podem descrever a dilata¢do do trato
urinario de varias maneiras. Com o objetivo de melhorar a precisdo da
comunicagao entre os especialistas pediatricos, a Sociedade Européia de
Radiologia Pediatricaem junho 2007 propds uma modificagao no sistema
de classificagdo de dilata¢do urinaria fetal (SFU) associando ao mesmo, o
diametro antero-posterior da pelve (Figura-5).

A urolitiase é uma causa prevalente de morbidade pediatrica e ad-
missdo hospitalar. Embora a tomografia tenha uma maior sensibilidade
diagnéstica, a ultrassonografia é uma ferramenta de triagem adequada
e identifica a maioria dos calculos clinicamente relevantes. A Sociedade
Européia de Radiologia Pediatrica e a Associacao Americana de Urologia
recomendam a ultrassonografia como método de imagem inicial para o
diagnéstico de urolitiase, sendo a tomografia reservada para casos in-
conclusivos, ou nos casos onde o tamanho / localizacdo exata do célculo
é importante para decisdes cirtrgicas .

Alitiase urinaria pode ser um achado incidental durante o exame ul-
trassonografico ou ser diagnosticada em criangas com clinica de hematu-
ria, infeccdo do trato urinario ou dor no flanco. E classicamente descrita
como foco ecogénico com sombra acUstica posterior (Figura-6).

Os trés locais mais comuns de impactac¢do dos calculos sdo a juncao
ureteropélvica, o 6stio ureterovesical e no cruzamento do ureter com os

vasos iliacos. A utilizacdo do Doppler colorido para deteccao dos jatos
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L 0.75cm

Figura 6 - Imagem do rim direito evidenciando litiase no grupo caliciano inferior. O calculo
apresenta-se como imagem ecogénica com sombra acustica posterior

ureterais é de muita utilidade, sendo a combinacdo de dilata¢do pielo-

calicial e auséncia de jatos bastante sugestivo de obstrucao.

URETERES

Os ureteres normais sao dificilmente visualizados pelo exame ultras-
sonografico. Quando visualizados podem representar patologias reflu-
xivas ou obstrutivas. O jato ureteral deve ser simétrico bilateralmente e
pode servisualizado em tempo real na ultrassonografia em escala de cin-
za mas é melhor identificado com o uso do Doppler colorido (Figura-7).
Nos pacientes do sexo feminino com perda urinaria continua, a investi-

gacdo de ectopia ureteral é mandatéria, geralmente associada a dupli-
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cidade do sistema coletor e a implanta¢do do ureter abaixo do esfincter

vesical ou até mesmo no canal vaginal ou vestibulo.

Figura 7 - Avaliacdo dos jatos ureterais com doppler colorido. As imagens mostram que
apesar da dilatagao do ureter distal esquerdo, os jatos ureterais sdo simétricos, sugerindo
que a dilatacdo nao tenha uma causa obstrutiva. A uretrocistogafia miccional deste
paciente ndo demonstrada aqui, evidenciou refluxo vésico ureteral grau IV a esquerda.
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BEXIGA

A bexiga deve ser avaliada sob boa replecao. A espessura parietal da
bexiga varia de 0.04-0.27cm. Patologias que frequentemente cursam
com espessamento da parede vesical sdo a infec¢do urinaria, as disfun-
¢Bes miccionais e patologias obstrutivas uretrais (Figura-8).

O conteldo vesical deve ser anecdico. A presenca de debris pode re-
presentar apenas estase urindria, porém se refere a qualquer particula
em suspensao, estando mais frequentemente associada a infeccdo ou
hematuria.

O volume vesical maximo tolerado durante o exame e o residuo pés
micional também sao facilmente mensurados pelo estudo ultrassono-
grafico, sendo de fundamental importancia principalmente na avaliacao
de criangas portadoras de disfungao miccional. Ao nascer, a capacidade
esperada da bexiga é de cerca de 30 mL. Em lactentes, pode ser estimado
pela formula 7 x peso (kg). A partir da idade de 2 anos até a idade de 12
anos, a formula corresponde a [30 + (idade em anos x 30)] em mL e utili-
zada como padrdo para comparagdes. Apés 12 anos a capacidade vesical
é de pelo menos 390 mL. Os volumes sdo considerados anormais quando
saoinferioresa 65% ou superiores a 150% do valor esperado. Apds miccao
espontdanea o esvaziamento vesical deve ser de pelo menos 90% do volu-

me inicial.

DOPPLER
O Doppler espectral e colorido pode e deve ser usado como avalia-

cao complementar dos rins, permitindo a avaliagdo da vascularizagao
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1L 0.15cm
2L 017 cm

1L 045cm

Figura 8 - A- Parede vesical de espessura normal. B- Paciente de 4 anos com clinica de
infeccdo uriaria. A ultrassonografia evidencia espessamento da parede vesical. Nota-
se ainda debris no interior da bexiga.
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parenquimatosa, vasos renais e iliacos, sendo particularmente Gtil no
transplante renal, na suspeita de doenca renovascular e na avaliacdo de
pielonefrite. A sensibilidade da ultrassonografia em escala de cinza para
o diagndstico de pielonefrite é de apenas entre 25% a 40%. O Doppler
colorido, aumenta a sensibilidade de 65% para 75%, e com a adicao do
Power Doppler, a sensibilidade e a especificidade aumentam para 86% e

para 100% respectivamente (Figura-9).

Figura 9 - Crianga de 18 meses em investigacao de febre de origem obscura. O rim
direito apresenta dimensdes maiores que o contralateral com areas hipoecéicas no
polo superior e terco médio. A avaliagdo com Power Doppler evidencia importante

reducao do fluxo vascular nestas areas, compativel com pielonefrite focal.
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METODOS POR RADIACAO IONIZANTE

Estudos que envolvem radiacdo ionizante na investigacao do apare-
lho urinario pediatrico, mais que quaisquer outros métodos de diagnds-
tico por imagem, necessitam passar por indicagdo criteriosa e analises de
justificacao e de otimizagao. Deve-se sempre levar em conta o principio
ALARA (as low as reasonable achievable) de minimizar ao maximo pos-
sivel a exposicdo a radiacao ionizante, mantendo qualidade de imagens
suficiente para diagndstico.

Criancas tém tecidos mais radiossensiveis e maior expectativa de vida
paraacumular exposicao a radiacao ionizante, devendo, portanto, serem
mais protegidas quanto a esta situacdo.

Iniciativas como Image Gently e Image Wisely tém ajudado a disse-
minar informacdes sobre melhores praticas referentes aos exames de
imagem e podem ser facilmente obtidas na Internet. http://www.image-

gently.org e https://www.imagewisely.org/

1- RADIOGRAFIA CONVENCIONAL:

Embora sem indicacao como método inicial de investigacao, a radio-
grafia convencional eventualmente terd utilidade complementar ao per-
mitir deteccdo de cdlculos radiopacos e anomalias da coluna vertebral,
calcificacdes de tecidos moles associadas a doencas renais, bem como
anomalias associadas em sindromes. No passado e ainda hoje pode sus-
citar suspeitas sobre aumento de visceras a partir da distribuicdao de gases

na cavidade abdominal (Figura-10).
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Figura 10 - Radiografia simples

toéraco abdominal. RN com hipoplasia
pulmonar em investigagdo de massa
abdominal correspondente a aumento
bilateral do volume dos rins por
doenca renal policistica autossomica
(Radiografia simples)

Ndo é bom método para avaliacdo de osteopenia em doenca renal
crdnica uma vez que apenas perdas maiores a 30% e a 50% de massa 6ssea
produzirdo alteracao visual significativa, sendo a densitometria o exame

mais adequado para este questionamento.

2 - FLUOROSCOPIA E ESTUDOS RADIOGRAFICOS CONTRASTADOS
Fluoroscopia é um dos métodos de visualizagdo em tempo real das
estruturas corpéreas que permite avaliagdo dinamica e progressao dos
meios de contraste (bario ou iodo) através do sistema vascular, trato
gastrointestinal ou urogenital. As imagens sdo avaliadas em tela de

video com possibilidade de registro e grafia de imagens instantaneas
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para reestudo posterior do exame. Deve se ter muito cuidado no controle
da radiagao total do estudo porque esta pode ser muito superior a de
um exame radiografico convencional (multiplas imagens em video
correspondem a multiplas exposicdes). Exige um aparelho de radiografia
especial para o qual ha reduzida disponibilidade na maior parte dos
Servigos de Imagem.

Este método diagndstico mantém significativa importancia na ava-
liacdo do aparelho urinario e malformacdes urogenitais complexas (ge-
nitdlia ambigua, malformacdo anorretal e suas associagdes). Havendo
aparelho disponivel torna-se método de baixo custo que permite estudos

dindmicos e deve ser feito sem sedacao.

2.1- URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL(UCM)

Método ouro para pesquisa de refluxo vesico-ureteral que, embora
possa ser diagnosticado por outras ténicas tem neste exame maior sen-
sibilidade aliada a melhor defini¢do anatémica. Cistografia com radio-
nuclideos e urossonografia miccional com meio de contraste também
permitem este diagndstico mas perdem nos quesitos custo, disponibili-
dade e definicdo de estruturas. Tem grande utilidade ainda no estudo da
bexiga e uretra, especialmente na avaliagdo da uretra posterior masculi-
na, em pré e pés-operatério, pesquisa de estenose ou fistulas uretrais ou
vesicais (Figura-11).

Desvantagens do método sdo necessidade de introducdo de cateter
uretral e a possibilidade de infeccao ap6s o estudo.

A indicagao do exame no contexto da investigacdo de infeccdo uri-

naria depende da idade da crianga, variando em alguns Guidelines. Nado
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Figura 11 - Uretrocistografia evidenciando ureterocele em paciente com duplicidade
pieloureteral com imagem caracteristica de “cabeca de cobra” (UCM)

deve ser feito na fase aguda, aguardando-se resolucao da infec¢do com
cultura de urina negativa para maior seguranca do procedimento. No
entanto, em caso de bacteriuria persistente assintomatica a necessidade
de cultura negativa pode ser dispensada, sendo discutida ainda a profila-
xia antibidtica para o procedimento nestes casos.

O exame sempre deve comecar com adequada explicacdo do proce-
dimento aos pais e ao paciente, garantindo tranquilidade e maior coo-
peracao.

Faz-se assepsia da regido perineal e utiliza-se anestésico topico para pas-

sagem uretral de cateter de fino calibre que permitira enchimento vesical e
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posterior miccao sem que precise ser retirado. Infunde-se meio de contraste
iodado diluido em soro fisiolégico 0,9 % na bexiga por gotejamento lento.

As imagens da bexiga com pequena replecdo permitem a detec¢do de
ureterocele e diverticulos e em replecao média ou alta a avaliacao das carac-
teristicas de contorno vesical e ocorréncia de refluxo vesico-ureteral. Altera-
¢des no colo vesical e contracdes de detrusores devem ser observadas por sua
importancia na investigacao de disfuncdes miccionais (Figura- 2).

Outras radiografias serdo feitas apenas durante mic¢do e vao permi-
tir avaliacdo do trajeto uretral e diagnosticar refluxo vesico-ureteral em
seus varios graus (Figura-13).

A avaliacdo em mais de uma miccao deve ser realizada sempre que
possivel, pois aumenta a positividade do estudo, sendo usualmente ava-
liadas 3 micgdes. Em criancas maiores isto geralmente ndo é possivel
uma vez que a existéncia de controle miccional dificulta a mic¢do nas
condicoes adversas do exame (declbito dorsal, necessidade de urinar na
mesa de exame, presenca de pessoas estranhas na sala, desconforto pelo
cateter uretral). O residuo pés-miccional deve ser registrado.

Ndo ha, de forma geral, cuidados especificos apds o procedimento. O

relato de rea¢des adversas é raro.

2.2- URETROGRAFIA RETROGRADA

Procedimento feito apenas no sexo masculino, raro e mais frequente-
mente realizado para detectar anomalias uretrais (por ex.fistulas). Re-
quer cateterizacdo uretral especifica com cateter de Folley e adequada

oclusao permitindo bom enchimento uretral.
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Figura 12 - Uretrocistografia de um escolar
com quadro clinico de disfungdo miccional.
Observa-se dilatacdo de uretra "em pido" nas
fases de enchimento e miccional.

2.3- UROGRAFIA EXCRETORA:

Tem indicacdes muito limitadas na atualidade, tendo sido substituida
na maioria das situagdes pela TC ou RM.

A compreensdo da fisiologia do exame permite modifica¢des da an-
tiga técnica em prol de protocolo reduzido que, focado na questao a ser
respondida, permite uma minima exposicdo a radiagao. Por exemplo, as-
sociacdo de diurético forcando a filtracdo renal e apenas pequena fase
excretora precisando ser documentada sob radia¢do ionizante. Por sua
caracteristica de avaliacao em tempo real (como os outros exames con-

trastados aqui referidos) torna-se mais Util e utiliza dose bem menor de
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Figura 13 - Graduacao do refluxo vesico-ureteral (RVU): a- grau | - refluxo apenas ureteral;
b- grau Il - refluxo atingindo o sistema pielocalicinal sem dilata-lo; c- grau lll - observada
pequena dilatacdo da pelve renal e do ureter; d- grau V,- ocorre dilatagdo moderada a
acentuada da pelve renal e do ureter; e- grau V - além de importante dilatagdo pieloca-
licinal e ureteral ha tortuosidade do ureter (neste caso registrado associando-se ainda
presenca de valvula de uretra posterior).

radiacdo que a urotomografia (UroTC) neste caso. A RM substitui a uro-
grafia excretora em muitas situagdes, mas tem alto custo, menor dispo-
nibilidade e exige imobilidade com tempo mais prolongado de exame
gerando eventual necessidade de anestesia, dependendo da faixa etaria
e comportamento (agitacao, claustrofobia).

Urografia com prova diurética permite distinguir a dilatacdo do

sistema pielocalicinal com componente obstrutivo da sem obstrucao
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(avaliacdo pré e pds-operatdria) e ajuda na localizacao da insercao de
ureteres ectépicos nem sempre bem identificados em exames estaticos
como TC (quando no momento de obtencao das imagens n3o se tem boa/
completa replecao ureteral).

O protocolo neste estudo envolve acesso venoso seguro, para infusao
de meio de contraste iodado ndo idnico em dose de 1 a 2 ml/kg, Segue-se
infusao de diurético venoso (furosemida 1 mg/kg) e imagens radiografi-

cas sao obtidas a intervalos de tempo pré-determinados (Figura-14).

Figura 14 - Urografia com prova diurética, antes (a) e apds(b) 15 minutos da infusdo
da furosemida, mostrando a persisténcia da opacificacdo do sistema pielocalicinal a
esquerda compativel com obstrucdo. A direita houve eliminacdo completa do meio de
contraste na imagem poés diurético.

2.4 - GENITOGRAFIA
Embora ndo seja estudo especifico do aparelho urinario, a associacao
de malformacdes genito-urindrias torna este exame necessario em

alguns casos como malformacdes anorretais com possiveis fistulas
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urinarias e persisténcia de cloaca onde se busca definicdo anatdmica pré
e poés-cirtrgica. Nao ha protocolos pré-definidos, sendo cateterizados
em geral todos os orificios perineais visiveis com avaliacdo dindmica dos

trajetos opacificados pelo meio de contraste iodado (Figura-15).

Figura 15 - Genitografia em persisténcia de cloaca em lactente com
orificio perineal Unico e colostomia prévia.

3 - TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA (TC)

TC tem indicagdo em qualquer investigacdo que requeira boa defini-
¢do anatémica com a vantagem de permitir reconstrucdes volumétricas
e multiplanares mas com a desvantagem de promover exposicao a altas

doses de radia¢do. Dificilmente devera ser primeira opc¢do na investiga-
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cao de doenca nefroldgica em criancas mas deve ser considerada em in-
fecgdes urindrias complicadas como pielonefrite com abscessos Figura
-16, trauma e tumores sendo estas as principais indicacdes desta moda-
lidade.

No trauma, fator determinante para escolha do método é a curta du-
ragcdo do exame com obtenc¢do de imagens de excelente definicdo, quase
sempre sem necessidade de sedac¢do, permitindo avaliar sangramentos e

ruptura de érgdos.

Figura 16 - Tumor de Wilms.a esquerda (reconstrucéo coronal de estudo
por TC com contraste venoso).

Tumores podem e sdo frequentemente melhor estudados por RM mas
também aqui a disponibilidade do método, a duracao do exame e a ndo-ne-
cessidade de sedagdo pesam como vantagens a favor da TC (Figura-17).

Célculo urinério é outra frequente indicagdo para TC. Na populacao
pediatrica, em funcao da melhor sensibilidade da ultrassonografia (pa-

cientes com menor quantidade de gordura abdominal) e da opcao por
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Figura 17 - Aspecto tomografico de pielone-
frite focal no rim esquerdo, observando-se
hipodensidade parenquimatosa secundaria
areduzida captacao do meio de contraste
venoso na area afetada. (estudo por TC com
contraste venoso).

escolha de métodos sem radiacao ionizante, se nao houver dilatagao im-
portante do sistema coletor que venha a modificar tratamento se pode
realizar investigacdo apenas por ultrassonografia.

Como na Urografia Excretora, acesso venoso ainda mais seguro deve
ser obtido, uma vez que o estudo exige controle mais rigido do tempo de
realce de estruturas e da velocidade de infusdo do meio de contraste ve-
noso mais rapida (dose similar de 1 a 2 ml/kg), Os protocolos sao variaveis
com aindicagao: estudo de litiase ndo requer contraste venoso e pode ser
feito com significativa reducdo da dose de radiagdo; estudo de tumores
quase sempre pode ser feito em fase Unica, direto com contraste venoso;
uso de bolus de contraste dividido em 2 tempos permite avaliacdo vascular

feita junto com fase excretora (estudo também em fase Uinica) (Figura-18).
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Figuras 18 a e b - Reconstrucdes 3D de UroTC
feitas em fase unica com bolus de contraste
venoso dividido permitindo estudo da excre-
¢ao renal simultaneamente a avaliacdo da
vascularizagdo. Em b- observa-se dilatagao
da pelve renal por estenose da pelve no nivel
do cruzamento com vasos renais no hilo.

RESSONANCIA MAGNETICA E AVALIAGAO
FUNCIONAL RENAL

A ressonancia magnética (RM) é uma valiosa modalidade de imagem
para avaliacdo de distlrbios do trato urinario pediatrico. Tem o potencial
de fornecer imagens de alta resolucao espacial e de alto contraste dos
rins e trato urindrio em criancas de todas as idades, incluindo neonatos e
adolescentes, evitando radiacdo ionizante.

A avaliacao com especial interesse nos rins e vias urinarias por RM é
usualmente designada como urorressondncia magnética (UroRM), e visa
uma avaliacdo anatdmica completa destas estruturas através de diversas

técnicas. Para a maioria dos exames de UroRM as imagens sdo obtidas
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usando uma combinacdo de duas abordagens basicas: sequéncias anatd-
micas para os rins e vias urinarias realizadas sem contraste venoso e se-
quéncias p6s-contraste. Além da UroRM basica, amplamente realizada,
na uropediatria existe um protocolo que adiciona ao estudo anatémico
a avaliacao funcional dos rins, a urorressondncia funcional (UroRM fun-
cional). Os protocolos e aspectos técnicos destes exames serdo abordados

posteriormente, na secdo “UroRm — modo de usar”.

1) INDICACOES CLINICAS

Indicagdes comuns para a UroRM incluem avaliacao de variacdes
anatdmicas complexas renais e do trato urinario, suspeita de obstrucao
do trato urinario, planejamento operatério e avalia¢cdo pds-operatdria,
quando exames de imagem convencionais como ultrassonografia (US)
e uretrocistografia miccional (UCM) ndo fornecerem informacdes sufi-
cientes para diagndstico. Por exemplo, as estruturas anatémicas do trato
urinario superior podem ser dificeis de definir pela ultrassonografia na
auséncia de dilatacao ou, ao contrario, quando ha uma ureterohidrone-
frose acentuada.

Exemplos de anomalias complexas do trato urinario para as quais
a ressonancia magnética pode ser benéfica incluem sistemas coletores
duplicados e suspeita de inser¢do ureteral ectépica. Em meninas com
queixa de perda urinaria diurna e noturna continua a RM deve ser consi-
derada para descartar a presenga de um ureter ectépico.

ARM também pode ser usada para caracterizar com exatidao os locais

de estreitamento e obstrucao do trato urinario. Alocalizacdo do estreita-
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mento, por exemplo, juncao ureteropélvica (JUP) versus no terco médio
ureteral, grau de estreitamento e potencial causa extrinseca, como as
compressdes vasculares, podem ser avaliadas.

A excelente descri¢ao do trato urinario e a relacdao com as estrutu-
ras adjacentes proporcionada pela RM pode auxiliar no planejamento
cirtrgico. Isso pode ser cada vez mais importante a medida que mais in-
tervengdes cirdrgicas uroldgicas pediatricas estdo sendo realizadas com
técnicas laparoscopicas ou robotizadas que permitem uma visualizacdo
limitada.

Em criangas que ja foram submetidas a cirurgia do trato urinario, a RM
pode ser usada para avaliar anastomoses cirtrgicas, por exemplo, no con-

texto de reparacao de estenose de JUP e ureteres reimplantados.

2) URORM - MODO DE USAR

O estudo anatdmico por uroRM tem enfoque nas sequéncias que re-
alcam a imagem da urina (ou agua) no trato urinario, utilizando princi-
palmente as sequéncias ponderadas em T2, normalmente com técnicas
de aquisicao ultra rapida (SSFSE). Esta abordagem j& nos permite exce-
lente avaliacao dos segmentos do sistema coletor dilatado e / ou obs-
truido, mesmo sem necessidade de injecao de contraste (Figura-19). As
sequéncias FSE bidimensionais e 3D ponderadas em T2 fornecem ava-
liagcdo de alta resolucdo espacial dos rins e dos ureteres no plano axial
ou coronal (FSE) e permitem avaliacao detalhada do parénquima renal,
auxiliando na avaliacdo da displasia e das cicatrizes renais. A técnica 3D

pode ser realizada com a finalidade de mostrar apenas fluido no trato
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Figura 19 - Paciente de 1 ano e 9 meses com dilatacao progressiva do sistema coletor
direito desde o periodo intrautero. Urorressonancia, aquisicdo no plano coronal pon-
derada em T2 HASTE (SSFSE), antes da administragao de contraste venoso, mostrando
acentuada dilatacao pielocalicial a direita (19 a), bem como do ureter correspondente,
o qual é tortuoso em todo o seu trajeto (19 b). No plano axial (19 c) observamos com
maior detalhe a importante dilatagédo piélica direita (PD), com importante abaulamen-
to dos calices renais e perda da configuracao habitual dos férnices, condicionando
adelgacamento do parénquima.
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urinario (similar a colangiorressondncia) e permite imagens com cortes
muito finos com alta resolucao espacial (por exemplo, 1 x 1 x 1 mm),
que permitem uma reconstrucdo dos rins e vias urinarias em qualquer
plano (axial, coronal, sagital, curvo, orientado para os ureteres ou para
qualquer estrutura de interesse) (Figura-20), sendo uma 6tima ferra-
menta na definicdo de implantacao ureteral ectépica, por exemplo, ou
de diversas variagdes anatdmicas. O pés-processamento destas imagens
permite também realizar reconstrugdes tridimensionais. As sequéncias

FSE podem ser repetidas no mesmo ponto de interesse por algum tempo

Figura 20 - Reconstrugdes 3D MIP (20 a) e VRT (20 b) do caso anterior, evidenciando
todo o ureter direito dilatado e tortuoso, com estreitamento distal, na topografia da
juncao uretero-vesical (JUV), além de apresentar acotovelamento (“kinking”) no terco
proximal, na topografia da JUP, agravando ainda mais a dilatacao do sistema coletor
intrarrenal.
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estipulado, produzindo imagens dindmicas em formato “cine”, para mos-
trar o peristaltismo do ureter.

Asegunda etapa da UroRM envolve avaliar o trato urinario apés a ad-
ministracdo de contraste intravenoso baseado em gadolinio (geralmente
0,1 mmol/kg), permitindo se realizar o estudo funcional (UroRM funcio-
nal). Os protocolos de UroRM funcional pediatrica recentemente utili-
zados incluem a obtencao de imagens dinamicas durante a inje¢dao do
contraste, com duracdo de cerca de 17 minutos. O estudo dinamico per-
mite a avalia¢do da perfusdo renal (incluindo a visualizagao das artérias
renais), o padrdo de realce que os rins apresentam nas fases cértico-me-
dular, nefrografica e excretora, o tempo de excrecao de material de con-
traste nos sistemas coletores renais e nos ureteres de forma qualitativa.
Essas imagens também podem ser posteriormente usadas para quantifi-
car esta analise funcional através de um software especifico (disponivel
gratuitamente para analises funcionais de UroRM pediatrica em http://
www.chop-fmru.com). Este software permite estimar a funcdo renal di-
ferencial (pelo método de Patlak) e gerar inGmeros pardmetros quanti-
tativos (Tabela-2) relacionados a passagem do contraste através dos rins
e sistemas coletores. O estudo permite segmentar automaticamente o
parénquima renal e a aorta abdominal apés a selecdo manual de regides
de interesse (ROIs) (Figura-21). Embora os estudos na literatura ainda es-
tejam em andamento, a informacdo adquirida da UroRM funcional pode
ser capaz de prever quais pacientes pediatricos se beneficiardo mais do
tratamento cirdrgico da obstrucao do trato urinario, particularmente no

contexto da obstrucao da juncao uretero-pélvica.
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Parameter Abbreviation Unit

1. Calyceal transit time CTT minutes, scconds
2. Renal transit time RTT minutes, scconds
3. Time-to-peak TTP minutes, scconds
4. Whole volume ml

5. Parenchymal volume ml
6a.Volumetric differential renal function vDRF %

6b. Patlak differential renal function pDRF %

6¢. Volumetric & Patlak differential renal function vpDRF %

7. Difference vDRF and pDRF %

8. Patlak ml/min/ml

9. Body surface arca Patlak BSA Patlak ml/min/ml

Tabela 2 - Fonte: Dickerson, E. & Darge, K. Et a |. Parametros quantitativos avaliados
pela urorressonancia funcional. CTT: tempo para o contraste atingir os calices renais;
RTT: tempo para o contraste atingir o ureter abaixo do pélo inferior do rim; TTP: tem-
po para atingir o maximo realce do parénquimaj; Vp: volume 3D do cértex e medula, ex-
cluindo a pelve renal e calices; vDRF: funcao renal baseada no volume do parénquima;
pDRF: funcdo renal baseada no valor de Patlak ( i. e. razdo de filtracdo glomerular);
vpDRF: funcdo renal baseada no volume do parénquima renal e valor de Patlak.

A uroRM pode ser realizada em aparelhos de 1,5 Tesla ou 3,0 Tesla e
tem duracdo de cerca de 35-70 minutos. Criancas de até 7 anos de ida-
de realizam o exame sob anestesia, o que se torna um fator limitante,
aumentando seu custo. Apds sedacdo, hidratacdo venosa e cateterismo
vesical o paciente é efetivamente direcionado a sala de exame e é ad-
ministrado o diurético venoso (1 mg/kg furosemida, dose maxima de 20
mg), cerca de 15 minutos antes do inicio do estudo dindmico. O exame é
iniciado com as sequéncias anatdmicas ja descritas anteriormente e de-
corridos cerca de 15 minutos é realizada injecao do meio de contraste
venoso, iniciando-se a aquisicao das sequéncias dinamicas por cerca de

17 minutos (Figura-22). Apés o término do estudo dindmico uma sequ-
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Figura 22 - Estudo dinamico do caso da Figura 19, durante a administracao do
contraste venoso. Fase arterial ou cértico-medular (22 a), evidenciando o importante
retardo no realce do rim direito pelo meio de contraste. Fase nefrografica (22 b),
mostrando o pico de realce do parénquima renal esquerdo, em tempo fisioldgico,
enquanto o rim direito apenas inicia sua perfusao de forma assimétrica. Fase excretora
(22 c), estando todo o sistema coletor esquerdo ja preenchido pelo meio de contraste,
enquanto apenas alguns calices superiores direitos sdo preenchidos pelo mesmo. Fase
ultra tardia (22 d), mostrando acentuado retardo na excrecao renal direita. Grafico que
representa a excrecao renal (22 e), evidenciando curva com padrao ascendente lento
e continuo a direita, de aspecto obstrutivo. A curva de excrecdo esquerda é fisioldgica,
seguindo o padrao da aorta.
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éncia rapida tridimensional isotrépica é adquirida, em fase ultra-tardia,
com o objetivo de avaliar de forma satisfatéria o preenchimento de todo
o sistema coletor, dependendo do grau de obstrucdo dos mesmos.

A ressonancia magnética, embora ainda tenha sua utilizagao restrita
pelo alto custo, pela dificil disponibilidade na medicina publica em nos-
so paise devido a necessidade de sedagdo, oferece algumas vantagensem
relacao aos demais métodos de imagem utilizados na avaliagao do trato
urinario. Em relacdo a urografia excretora oferece imagens com melhor
diferenciacdo tecidual, com a vantagem de nao utilizar radiacao ionizan-
te. A UroRM nao identifica diretamente o refluxo vesicoureteral, sendo
a uretrocistografia miccional ainda o método ouro para esta indicacao,
porém pode revelar achados indiretos desta condi¢do, como dilata¢do do
trato urinario superior e cicatrizes parenquimatosas. Quando comparada
a ultrassonografia e a cintilografia, a UroRM funcional oferece informa-
¢des anatdmicas e funcionais em um sé exame, sem submeter o paciente
a radiacao da cintilografia , sendo ainda capaz de avaliar separadamente
os polos renais nos casos de duplicidade do sistema coletor. Além dis-
so, na UroRM funcional é possivel excluir o sistema coletor dilatado da
segmentacao do parénquima renal, oferecendo informagdes mais fide-
dignas da funcao renal relativa corrigida pelo volume de parénquima,
ao contrario do que ocorre na cintilografia. O custo da cintilografia pode
ser semelhante ou apenas um pouco menor do que o da RM e as criangas

geralmente permanecem acordadas durante a cintilografia.
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RESSONANCIA MAGNETICA FUNCIONAL - QUANDO
UTILIZAR?

A RM pode ser utilizada para avaliar minuciosamente as anormalida-
des dotrato urindrio e renal que sdo dificeis de identificar ou caracterizar
completamente com outras técnicas de imagem, além de fornecer infor-
mag¢des anatdmicas, e vasculares em um s6 exame.

Da mesma forma, a possibilidade de analise funcional é outro bene-
ficio atil da urorressondncia e, hoje em dia, ja pode ser utilizada como
uma alternativa a cintilografia no diagndstico e seguimento dos pacien-
tes urolégicos .

A uroressonancia com avaliacao funcional tem duas principais fun-
¢bes no paciente com uropatia obstrutiva: determinar a funcao renal re-
lativa e identificar algum ponto obstrutivo no trato urinario.

O sitio mais comum de estreitamento do trato urinario superior é na
juncao ureteropélvica (JUP) (Figura-23). Embora muitos casos de este-
nose de JUP congénita sejam atribuiveis a anormalidade intrinseca da
juncdo ureteropélvica e se manifestem com hidronefrose pré-natal, al-
guns casos de estreitamento (especialmente em criancas mais velhas) sao
atribuiveis ao efeito de massa extrinseca de um cruzamento de vaso (por
exemplo, artéria renal polar ou acesséria). A UroRM pode ser usada para
avaliar obstru¢des de junc¢do ureteropélvica suspeitas que possuem ca-
racteristicas atipicas em imagens convencionais.

Como mencionado anteriormente, a UroRM é uma excelente moda-

lidade para detectar ectopia ureteral. Permite a visualizacdo direta do
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Figura 23 - Paciente de 1 ano, sexo feminino, com dilatagao pielocaliciana acentuada
a direita secundaria a estenose da JUP, condicionando afilamento difuso do parén-
quima renal. Axial T2 HASTE (23 a) mostra pelve muito dilatada e calices abaulados,

comprimindo as piramides renais e adelgacando o parénquima renal. Estudo dinamico
nas fases arterial (23b) e excretora (23 c) evidenciam retardo no realce e na excregao
do contraste pelo rim direito. O pés-processamento com segmentagao do parénquima
renal (22 d) evidenciou curva de excre¢do com padrao funcional obstrutivo (ascenden-
te lento, sem pico e sem fase descendente) para o rim direito.
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ureter ectdpico (Figura-24), muitas vezes sem necessitar de contraste
intravenoso, e pode orientar o manejo cirdrgico (nefrectomia ou reim-

plante ureteral) .

Figura 24 - Paciente do sexo feminino, com queixa de incontinéncia urinaria. Duplici-

dade completa do sistema pieloureteral esquerdo, associado a afilamento do parén-

quima renal polar superior, além de dilatacao de toda extensao do ureter correspon-
dente, o qual apresenta implantacdo ectépica, na ctpula vaginal.
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Obstrucdo ureteral distal pode ocorrer na juncdo ureterovesical ou
proxima a ela. A UroRM pode fazer este diagndstico diferencial demons-
trando um segmento aperistaltico estreitado do ureter distal de compri-
mento varidvel (Figura-20).

A avaliagao por UroRM funcional da bexiga é geralmente limitada, em
parte devido a baixa replecao relacionada ao cateterismo. No entanto, a
bexiga deve ser cuidadosamente avaliada de acordo com a indicagao cli-

nica, em especial para as ureteroceles (Figura-25), diverticulos e massas.

Figura 25 - Ureterocele
vesical a esquerda, em
paciente de 13 anos, com
duplicidade completa

do sistema pieloureteral
esquerdo e incompleta do
direito. Estudo anatomico
(25 a) e funcional (25 b).
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H INTRODUGCAO

Os exames de medicina nuclear desempenham um papel bem esta-
belecido no diagnéstico e acompanhamento das diferentes patologias na
urologia pediatrica.

Este capitulo auxiliara o pediatra a analisar criticamente os estudos
de medicina nuclear usados na pratica urolégica. Além de apresentar as

técnicas cintilograficas em diferentes contextos clinicos.
RADIOFARMACOS

Os radiofarmacos sao classificados conforme o seu mecanismo de
captacdo (mecanismo funcional). A Tabela a seguir mostra o mecanismo
de acao dos radiofarmacos mais utilizados na pratica urolégica no Brasil

e a cintilografia correspondente.

MECANISMO DE ACAO DOS RADIOFARMACOS

RADIOFARMACO MECANISMO EXAME

DTPA-**mTc Filtracdo glomerular (100%) | Cintilografia renal
dindmica

DMSA-*mTc Ligacao cortical Cintilografia renal
estdtica
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DTPA-**"Tc
(ACIDO DIETILENO TRIAMINO PENTACETICO)

O DTPA-*"Tc é totalmente filtrado pelo glomérulo e é usado como
radiotracador na cintilografia renal dindmica (DTPA) para avaliar a per-
fusdo renal, a filtracdo glomerular e a integridade do sistema coletor. As
indicag¢des clinicas para o procedimento incluem todas as uropatias que
requerem avaliacao da drenagem (estenose da juncdo ureteropiélica e
vesicouretérica, obstrucdo da saida da bexiga e rins com duplicidades) e

avaliacdo funcional renal.

DMSA-*"TC - ACIDO DIMERCAPTOSSUCCINICO

O DMSA-*"Tc é usado na cintilografia renal estatica para avaliar a
integridade do parénquima renal e fornece de forma acurada a funcao
renal relativa. E indicado para deteccio de anormalidades focais paren-
quimatosas, pielonefrite aguda, sequelas renais p6s-infecciosas, anoma-
lias congénitas renais e para confirmagdao de um rim ndo funcionante,

como o rim displasico multicistico.
CINTILOGRAFIAS RENAIS

A medicina nuclear aplicada a urologia engloba varios exames: cinti-

lografia renal estatica, cintilografia renal dinamica e cistografia miccio-
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nal radionuclidea (cistografias radionuclideas direta e indireta), além do
PET-CT com FDG.

Uma das vantagens dos métodos cintilograficos, especialmente em
pediatria, é a quase auséncia de efeitos colaterais ou de desconfortos ao

paciente e a baixa exposi¢do a radiacdo ionizante.
CINTILOGRAFIA RENAL DINAMICA (DTPA)

O DTPA inicia-se com a administracdao endovenosa em forma de bolo
radioativo do DTPA-*"Tc. O estudo apresenta 3 fases:

Em um estudo normal (Figuras 1 e 2):

Na primeira fase (fluxo sanguineo), é avaliada a perfusdo renal. O
fluxo sanguineo para os rins deve ser visto em até 4 a 6 segundos apds a
identificacdo da aorta.

Na segunda fase do estudo (funcao cortical), o pico de acimulo cor-
tical ocorre entre 3 a 4 minutos apés a administracdo do radiotracador.
O cértex renal normal tem distribuicdo homogénea e simétrica do radio-
tracador e captacao pelo menos trés vezes maior que a captacao identi-
ficada no figado. Nesta fase é feita a avaliacdo da funcao renal relativa
(valor percentual da funcao que cada rim contribui com a funcao renal
total). Como regra geral, a funcao renal relativa com menos de 5 por cen-
to de diferenca é considerada sem significado clinico.

Aterceira fase (clareamento) se inicia dos 3 a 5 minutos com a identi-
ficacdo do radiotracador no sistema coletor. Os ureteres geralmente ndo

sao vistos.
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Figura 1 - Imagens dindmicas a cada 2 segundos da fase de fluxo sanguineo renal de
um estudo de cintilografia com DTPA-99mTc normal obtidas na projecao posterior do
abdome. Observa-se fluxo sanguineo precoce e simétrico. Os rins sao identificados 2

segundos apoés a aorta e junto com o bacgo.

Figura 2 - Imagens dindmicas da fase de funcao de um estudo normal de cintilografia
renal com DTPA-99mTc e agrupadas a cada 1 minuto. As imagens imediatas do com-
partimento sanguineo mostram radioatividade no figado, baco , pulmdes e rins. Na

terceira imagem (3 minutos) a captagao cortical é maxima e a pelve é vista no quarto

minuto. O clareamento rapido da atividade de fundo e da atividade renal é consistente
com bom funcionamento renal.
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INTERVEN(,’A'O FARMACOLOGICA COM DIURETICO NA CINTILOGRAFIA RENAL
DINAMICA

Em alguns casos, para a avaliagdo da poténcia das vias excretoras no
DTPA é realizada a intervencdo farmacoldgica com a administracao de
um diurético potente (furosemida). Isto porque, no sistema coletor dila-
tado, mas ndo obstruido ocorre reten¢do prolongada do radiotracador.
O diurético aumenta o fluxo urinario e produz um esvaziamento rapido
da radioatividade retida neste caso. Nos casos de obstrucao, a capacidade
de clareamento é bem menor, resultando em retencdo prolongada do
tracador na porcao proximal a obstrugao.

Ao final da fase dindmica com diurético (usualmente administrado
aos 20 minutos do estudo), o paciente é orientado a urinar. Com a bexiga
vazia é realizada uma imagem estatica para avaliagdo da eliminacdo sem
a interferéncia da pressdo intravesical. O cateterismo da bexiga é sugeri-
do no paciente que ndo consegue esvaziar completamente a bexiga.

A excrecdo do radioisétopo pelo rim, pode ser representada grafica-
mente pela "curva de elimina¢ao” (renograma). No rim normal, é iden-
tificado uma curva ascendente rapida (fase de acimulo), seguida por um
pico (fase de concentracdo) e uma curva descendente rapida (elimina-
¢30). Em um sistema dilatado, se a eliminacao ocorrer rapidamente ap6s
a administracdo de diuréticos (<15 minutos), o sistema nado esta obstrui-
do, entre 15 a 20 minutos, o estudo é considerado indeterminado. Ese o
clareamento for lento, acima de 20 minutos, o padrao é consistente com
a uropatia obstrutiva (RENOGRAMAS A, B e ().
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RENOGRAMAS - (A) curva normal, (B) padrao de dilatagdo sem obstrucao, notar
arapida eliminagao ap6s a administragao do diurético, (C) a curva na cor verde
apresenta padrao de dilatacdo com eliminagdo indeterminada, ocorre elimina¢ao
lenta e incompleta ap6s a administracao do diurético. A curva na cor vermelha
apresenta padrao de obstrucao.

CINTILOGRAFIA RENAL ESTATICA (DMSA)

Apés a injecao endovenosa do radiotracador é necessario aguardar
entre 2 a 3 horas para a aquisicdo de imagens de 6tima qualidade. As
imagens adquiridas sdo planares nas projecdes posterior e obliquas pos-
teriores (Figura-3), adquirindo imagem adicional na projecdo anterior

nos paciente com rins em ferradura ou ectépicos.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



90 - Medicina Nuclear em Urologia Pedi4trica

POSTERIOR ANTEROR

o8 POST DR o)

Figura 3 - Imagens estaticas nas projecdes anterior, posterior e obliquas posteriores de
um estudo normal de cintilografia renal com DMSA. Observam-se rins topicos, de mor-
fologia e volume normais. A distribuicdo do radiofarmacos é homogénea e simétrica,
sem evidéncia de cicatriz. E ndo se observa radia¢do de fundo significativa.

CISTOGRAFIA RADIONUCLIDEA DIRETA

A cistografia radionuclidea direta, é um cistograma em que o pacien-
te é cateterizado e instilam-se volumes crescentes de solucdo salina com
DTPA-"Tc na bexiga. Imagens sequenciais na proje¢do posterior sao ad-
quiridas na fase de enchimento vesical (fase passiva) e durante a micgao
(fase ativa), permitindo identificar a ascensao andmala do radiofdrmaco
para ureteres e pelve (Figura-4). A dosimetria do procedimento é favora-

vel em comparagao com a uretrocistografia miccional.
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Figura 4 - Imagens sequenciais e magnificadas na projegao posterior do abdome e da
pelve da fase de enchimento da cistografia radionuclidea direta mostrando refluxo
vesicoureteral a direita chegando até a pelve renal.

CISTOGRAFIA RADIONUCLIDEA INDIRETA

A cistografia radionuclidea indireta é um teste fisiolégico usado
para deteccao e seguimento de RVU em criancgas continentes. Suas van-
tagens sdo: permitir uma avaliacao funcional completa do trato urina-
rio (incluindo funcao glomerular e eliminagdo), possuir baixa carga de

radiacao e nao exigir bexiga cateterizada. As desvantagens sao: a baixa
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resolucdo de imagem e dificuldade em detectar anormalidades do trato
urinario inferior. A aquisicao das imagens é iniciada quando o paciente

esta pronto para urinar e continua até o final da miccao.
APLICAQ&ES CLiNICAS DA CINTILOGRAFIA RENAL

AVALIAQAO POS-NATAL DA HIDRONEFROSE FETAL
A hidronefrose fetal (dilatacao da pelve renal) é um achado comum
no exame pré-natal de ultrassonografia, que pode ser uma condicao
benigna transitoria ou estar associada a anomalias congénitas signi-
ficativas do rim e do trato urinario. A medicina nuclear desempenha
papel de suma importancia na determinacdo da conduta deste paciente,
através do DTPA utilizado para diferenciar as hidronefroses obstrutivas
das ndo-obstrutivas e do DMSA para deteccdo de anormalidades paren-
quimatosas focais e avaliacao da funcao renal diferencial entre os rins.
Os objetivos do acompanhamento pés-natal dos pacientes com hi-
dronefrose fetal é identificar aqueles com obstrucdo clinicamente sig-
nificativa e evitar testes desnecessarios em pacientes com hidronefrose
fisiolégica ou clinicamente insignificante em que a dilatacao se resolve
espontaneamente com o tempo. Vale ressaltar que, o inicio precoce da
terapia intervencionista nos pacientes com doenga significativa minimi-
za os seus efeitos adversos, como infec¢des de repeticao que podem cul-

minar com perda da func¢do renal e atrofia do parénquima.
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ESTUDOS DE IMAGENS (FIGURA-5)

O primeiro exame poés-natal nestes pacientes é a ultrassonografia
(US) dos rins e bexiga e é indicada para casos de hidronefrose fetal com
um didmetro antero-posterior da pelve renal (DAP) no pré-natal minimo
de 10 mm.

A uretrocistografia miccional (UCM) é realizada em neonatos com hi-
dronefrose persistente pds-natal (DAP > 10 mm) para identificar pacien-
tes com obstrucdo distal a bexiga, mais comumente vélvula de uretra
posterior (VUP) e para detectar refluxo vesicoureteral (RVU).

O DTPA com diurético é indicado para diagnosticar obstrucdo do trato
urinario e avalia a funcdo renal relativa nos casos em que a UCM ndo
demonstrou RVU.

Em pacientes com hidronefrose unilateral, se o rim normal e o rim
hidronefrético tém fun¢do semelhante (diferenca na funcao renal rela-
tiva < 5 por cento), a conduta conservadora sem cirurgia é uma opcao
segura. E importante o acompanhamento destes pacientes para deter-
minar se a funcdo renal permanece estavel ou se surgem diferencas cres-
centes na funcao renal relativa que indicam uma diminuicdo na funcao
do rim hidronefrético, o que pode exigir intervencao.

Importante: O DTPA com diurético e drenagem lenta ndosignifica ne-
cessariamente obstrucdo. Por definicdo, obstrucdo é a resisténcia a saida
e a estase urinaria que, se ndo tratada, ira deteriorar a func¢do renal. En-
tretanto, esta definicdo é retrospectiva e a identificacdo do rim em risco
de perda de fung¢ao em um paciente assintomatico é um grande desafio.

Um estudo demonstrou que criancas com hidronefrose unilateral pré-
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Figura 5 - Conduta diagndstica pds-natal em paciente com hidronefrose fetal.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Medicina Nuclear em Urologia Pedidtrica - 95

Figura 6 - Cintilografia renal dinamica com diurético de paciente com déficit de funcao
glomerular e hidronefrose obstrutiva a esquerda. Notar na imagem de 2 minutos (fase
de fungao) assimetria na captacao do DTPA. Ha retencéo do radiotracador no sistema

pielocalicinal esquerdo mesmo apoés administracao endovenosa de furosemida (aos
20 minutos do estudo) e micgdo (observar fralda com urina radioativa e bexiga vazia) .
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natal seguidas sem cirurgia, e com DTPA com diurético positivo para obs-
trucdo a funcao renal pode permanecer estavel em estudos subsequentes.

Concluindo, no contexto de hidronefrose, ndo se deve chegar ao
diagnostico de obstrucao com base nos achados de uma Unica curva as-
cendente no renograma diurético. Os estudos em série ao longo do tem-
po fornecem uma melhor indicagdo da progressao natural da dilatagdo

renal e ajudam a determinar a presenca de obstrucao.

OBSTRUCAO CONGENITA DA JUNGAO URETEROPELVICA

A obstrucao da juncdo ureteropélvica (JUP) é um bloqueio total, parcial
ou intermitente do fluxo de urina que ocorre onde o ureter entra no rim.

O curso natural da obstrucao de JUP é varidvel. Muitos pacientes
terdo funcao renal estavel e melhora no grau de hidronefrose durante
longos periodos de observacdo. No entanto, outros terdo deterioracdo
da funcdo renal, e parecem que se beneficiariam da correcdo cirlrgica.

Ndo ha ensaios randomizados com evidéncia da melhor conduta na
obstrucdo congénita de JUP. Em alguns centros quando a crianca é sin-
tomatica sdo encaminhadas para intervencdo cirdrgica. Geralmente é
avaliado a funcao renal no rim normal e no obstruido com DTPA com
diurético (Figura 6).

Em paciente assintomatico as abordagens sao observacdo ou repara-
caocirurgica.

O principal critério para a conduta clinica (observacao) é a presenca
de funcao renal relativa no rim afetado maior que 40% no DTPA com diu-

rético, mesmo que a eliminacao seja tardia. Nestes pacientes, ultrasso-
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nografias renais em série sdo obtidas para monitorar alteracao no grau
de hidronefrose. Se a US renal apresentar aumento da hidronefrose, a
cintilografia dindmica diurética é repetida para avaliar deterioracdo na
fun¢do do rim hidronefrético, se houver uma redugao de mais de 10% ou
uma funcdo relativa inferior a 40%, recomenda-se a cirurgia.

A cintilografia renal tem papel importante no seguimento dos pa-
cientes apds a cirurgia, sendo realizada 6-9 meses ap6s a pieloplastia e
indicada para detectar obstrucdo persistente se a US realizada quatro a
seis semanas apds o tratamento cirirgico ndo mostrar melhora da gravi-

dade da hidronefrose.

INFECCOES DO TRATO URINARIO

As infeccdes do trato urinario (ITU) sdo um problema clinico comum
e importante na infancia. O clinico, ao tratar a ITU, tem como meta pre-
venir recorréncia e complicacdes de longo prazo, como cicatrizes renais,
hipertensdo e insuficiéncia renal, além de eliminar a infeccdo e aliviar os
sintomas agudos.

O objetivo do diagnoéstico por imagem neste contexto é detectar fato-
res de risco ou alteracdes do trato genitourinario (como, uropatias obs-
trutivas e RVU) que, se nao diagnosticados e tratados adequadamente,
podem levar a infec¢des recorrentes e danos parenquimatosos perma-
nentes (Figura-7). Entretanto, a evidéncia para apoiar a utilidade da ima-
gem de rotina na reducdo de sequelas de longo prazo é limitada.

A US, a UCM e o DMSA sao os exames de imagem mais usados. No en-

tanto, o uso destas técnicas é variavel com diferentes abordagens.
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Figura 7 - Estudo de DMSA mostrando rim direito retraido com cicatrizes.

O DMSA pode ser utilizado para detectar pielonefrite aguda e cicatrizes
renais. No entanto, ele ndo diferencia as lesdes antigas das novas, a menos
que exista um exame prévio. A sensibilidade do DMSA para o diagnéstico
precoce da pielonefrite aguda atinge mais de 90% . Na fase aguda, se o DMSA
for normal, ndo ha probabilidade de desenvolvimento de cicatrizes renais.
Por outro lado, nem todos os pacientes com DMSA alterado na fase aguda
da infec¢do desenvolverao cicatrizes. Em um estudo, aproximadamente 60
por cento das criancas com ITU apresentaram exames de DMSA consistentes
com pielonefrite na fase aguda da doenga, mas apenas 15 por cento apre-
sentaram cicatriz renal a longo prazo. Assim, paciente com DMSA alterado
na fase aguda da infecgdo é de risco para desenvolvimento de cicatriz. Sendo
necessario mais estudo para esclarecer como tratar as criangas com exame
de DMSA positivo na fase aguda.

Se a pielonefrite aguda for tratada adequadamente a cintilografia

se torna normal dentro de 4 a 6 meses. Entretanto, se o tratamento
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antibidtico ndo for adequado e precoce, pode ocorrer cicatriz cortical
permanente.

Alguns especialistas recomendam DMSA 6 a 12 meses apds a infeccdo
aguda para detectar a formacao de cicatrizes que exigiriam acompanha-
mento. As diretrizes do National Institute for Health and Care Excellence
(NICE) no Reino Unido recomendam estudos de imagem na criancga clini-
camente em risco de desenvolver dano renal ap6s um episodio ITU. Reco-
mendando o DMSA quatro a seis meses apds a infec¢do aguda em criangas
menores de trés anos com ITU atipica ou recorrente e em criangas com

mais de trés anos com ITU recorrente.

REFLUXO VESICOURETERAL

O refluxo vesicoureteral (RVU) é a passagem retrégrada da urina da
bexiga para o trato urinario superior. A importancia clinica do RVU con-
siste em sua associagdo com pielonefrite e sua contribuicdo para a cica-
trizacao renal.

O diagnostico de RVU baseia-se na demonstracao do RVU por UCM ou

cistografia radionuclidea.

URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL VERSUS CISTOGRAFIA RADIONUCLIDEA

A UCM é o Ginico método que permite a classificacdo precisa do RVU.
E deve ser sempre realizado em meninos para excluir valvula de uretra
posterior. As principais desvantagens da técnica sao o risco de infecc¢do,
a necessidade de preenchimento retrégrado da bexiga e o possivel efeito

deletério da radiacdo em criancas. A cistografia radionuclidea direta é
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uma técnica sensivel para diagnosticar RvU. Como o RVU é um fendmeno
intermitente e pode ocorrer sé na fase de enchimento da bexiga, a vanta-
gem da cistografia miccional radionuclidea é que tanto as fases de enchi-
mento quanto de mic¢ao podem ser estudadas, aumentando as chances
de detectar RVU. Essa habilidade é a razdo da sua alta sensibilidade ao
refluxo, com maior sensibilidade e maior resolucdao temporal do que a
UCM. As desvantagens incluem a inser¢ao de um cateter de bexiga e fra-
co detalhe anatémico. Por esse motivo, em muitos centros, cistografia
radionuclidea ndo é usada como estudo inicial, mas pode ser usada para
monitorar o refluxo persistente em estudos de acompanhamento. .

A Cistografia radionuclidea é indicada no acompanhamento de meni-
nos ndo continentes (geralmente com menos de 3 anos de idade) que ja
fizeram uma UCM para excluir valvula de uretra posterior e em garotas
com menos de 3 anos de idade quando a anatomia detalhada da bexiga e
dos ureteres é desnecessaria e quando o DMSA é anormal e um US mostra
um ureter ou pelve dilatado.

Alguns especialistas recomendam o monitoramento de cicatrizes re-
nais com DMSA em pacientes com refluxo graus Il a V, outros realizam a
cintilografia com DMSA basal em todas as criangas, mesmo aquelas com
menores graus de RVU (I e I).

O acompanhamento com DMSA deve ser obtido para documentar o
envolvimento renal ap6s ITU. A cicatrizagdo renal nova ou a evidéncia de
pielonefrite durante a profilaxia ou vigilancia sem antibiéticos seria uma

razao parasugerir uma mudanca na conduta.
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O DTPA e uma cistografia radionuclidea indireta sao Uteis no segui-
mento apds tratamento cirlrgico, geralmente de 6 a 9 meses apds o pro-
cedimento para demonstrar a resolucdo do RVU e para mostrar possiveis

complicacdes (mais comumente obstrucao na JUV).

MEGAURETER
Megaureter € um ureter que excede os limites superiores da norma-

lidade. AUS confirma o diagndstico e avaliagdo adicional é realizada com

UCM e DTPA com diurético (Figura-8) para pesquisar refluxo e / ou obs-

trucao, respectivamente.

O DTPA com diurético é indicado em pacientes sem refluxo, ou na-
queles com refluxo e fraca drenagem do ureter sugestivo de um megau-
reter com refluxo e obstruido.

Pacientes assintomaticos e sem refluxo, com funcao renal relativa
superior a 40% e vias excretora pérvias ao estudo de DTPA com diurético
podem ser tratados de forma conservadora. E recomendado antibiéticos
profilaticos e acompanhamento com ultrassonografia renal anual:

e Se 0 megaureter permanece estavel, a avaliagdo com USG continua
em intervalos maiores até a resolucao.

e Se o megaureter e/ou a hidronefrose piorarem, é realizado um DTPA
com diurético para avaliar a funcao renal e possiveis obstrugdes. Uma
diminuicao de 10 por cento na fungdo renal ou evidéncia de obstru-
cao éindicacdo para a cirurgia.

Os pacientes com megaureter com refluxo e sem obstrucdo seguem a

conduta de acordo com o RVU.
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A correcdo cirlrgica deve ser realizada em pacientes com obstrucdo
documentada pelo aumento da hidroureteronefrose e/ou a presenca de
um padrdo de elimina¢do com diurético prolongado. Em geral, as avalia-
cdes de seguimento usando US e imagens cintilograficas sdo realizadas

entre 6 e 9 meses apds a cirurgia.
ANOMALIAS CONGENITAS DO RIM E DO TRATO URINARIO

As anomalias congénitas do trato urinario representa uma ampla
gama de distdrbios do desenvolvimento renal embriogénico anormal
devido a malformagdes parenquimatosas renais (displasia renal, agene-
sia renal e doencas renais policisticas), anormalidades na migracao renal
(ectopia renal e anomalias de fusdo) ou anormalidades no desenvolvi-

mento do sistema coletor.

HIPOPLASIA RENAL SIMPLES

O diagnostico clinico de hipoplasia renal é sugerido quando todos
os seguintes critérios sdo atendidos: reducao do tamanho renal por dois
desvios padrao para o tamanho médio por idade e exclusao da cicatrizes

renais pelo DMSA.

DISPLASIA RENAL E HIPODISPLASIA
Adisplasia renal é caracterizada pela presenca de elementos de teci-
do renal malformados. Os rins displasticos sdao de tamanho variavel, mas

a maioria é menor do que o normal, resultando em hipodisplasia renal.
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O DMSA pode fornecer informacdes sobre a fun¢do diferencial de
cada rim. Por definicdo, o rim displasico multicistico ndo possui tecido
renal funcionante e, portanto, ndo ha captacdo renal detectavel. No en-
tanto, pode haver variacdes raras de displasia segmentar. Assim, o DMSA

pode ser til na definicao da funcdo renal.

AGENESIA RENAL

A agenesia renal é a auséncia congénita de tecido parenquimatoso
renal. Geralmente é um achado incidental em uma US. Na descoberta
de uma fossa renal vazia, o clinico pode optar por realizar um DMSA para
confirmar o diagnostico de agenesia renal e excluir a presenca de um rim

ectépico.

DOENGA RENAL CiSTICA

A doenca renal cistica inclui uma variedade de entidades, com um am-
plo espectro de manifestacdes que abrangem a doenca congénita difusa,
grave e bilateral a cistos renais simples. O DMSA é solicitada para avaliar

a quantidade de funcao cortical presente.

ECTOPIA RENAL

Aectopia renal Unica refere-se a um rim que permanece no espago re-
troperitoneal ipsilateral, sendo a posicao mais comum a pelve. O DMSA
(Figura-9) é atil para estimar a contribuicao do rim ect6pico para a fungao
renal total. E a cintilografia renal dindmica pode ser Gtil para avaliar a

drenagem, pois é possivel insercao elevada do ureter na pelve renal.
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Anterior

Posterior

Figura 9 - DMSA de paciente com rim pélvico direito. Notar rim direito deslocado
anteriormente. A imagem anterior é necessaria para estimar a funcao renal
elativa através da média.

RIM EM FERRADURA E ECTOPIA RENAL CRUZADA

Os rins em ferradura sdo caracterizados pela fusdo dos polos inferio-
res através da linha mediana por um istmo que se encontra na frente da
aorta e da veia cava inferior. Estudos com DMSA e DTPA sdo Uteis para
confirmar o diagnéstico (que podem ser insuspeitos em ultrassonografia
em vista do excesso de gases intestinais) e para procurar possiveis anor-
malidades funcionais. O DMSA (incluindo vistas anteriores ou imagens
SPECT) mostra a fun¢do do parénquima renal e se os rins sao acompanha-
dos pelo tecido renal funcional ou por uma banda fibrosa.

A obstrucao de JUP em uma das unidades de um rim em ferradura
é comum, devido a alta inser¢dao do ureter ou a um vaso renal anémalo
cruzado. Um DTPA confirmara o diagnéstico e avaliara a drenagem, con-

firmando o nivel de possivel estase urinaria.
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A ectopia renal cruzada é a segunda anomalia de fusdo mais comum
apés o rim em ferradura. A ectopia renal cruzada com fusdo é muito
mais comum do que sem fusdo. Existem muitas combinacdes possiveis
de ectopia renal cruzada.

Pode ser dificil diferenciar um rim cruzado fundido de um sem fusao
com US. Uma avaliacdo funcional com DSMA (melhor se suplementado
com imagens SPECT) é muitas vezes necessaria para avaliar a integridade

do parénquima renal e confirmar o diagndstico (Figura-10).

DUPLICIDADE

Duplicidade refere-se a um rim com dois sistemas pielocalicinais,
geralmente definidos como unidades superior e inferior. Se o rim
tem dois ureteres que se conectam separadamente na bexiga é con-

siderada uma duplicidade completa. Em contraste, em uma duplici-

POSTERIOR ANTERIOR

Figura 10 - Imagens de DMSA mostrando ectopia renal cruzada, com fusdo. A fungao
tubular esta normal bilateralmente.
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dade parcial ou incompleta (duplicacdo Y), um Unico ureter comum
entra na bexiga. O ureter da parte inferior é frequentemente afetado
pelo RVU, enquanto o ureter da parte superior esta associado a uma
ureterocele (dilatacdo cistica dos segmentos distal dos ureteres ) e,
portanto, pode obstruir. Esta obstrucao pode levar a perda parcial ou
completa da funcao da porcdo superior.

O DTPA pode confirmar o diagnoéstico de duplicidade, esclarecen-
doachados na US. Duplicidade pode ser suspeitada pelo DTPA quando
h4 acimulo diferente do radiofarmaco na parte superior e na parte
inferior do rim. A concentracdo do radiotracador em dois sistemas co-
letores separados durante a fase de eliminacdo também pode sugerir
a presenca de duplicidade.

O RVU é a anomalia mais comum associada a duplicidade, podendo
ocorrer em ambas as porcdes, mas é muito mais frequente na parte in-
ferior e pode estar associado a dano renal. Um DTPA com um cistograma
indireto pode fornecer informacdes precisas sobre a funcdo cortical de
cada unidade do rim com duplicidade, bem como mostrar a presenca de
RVU. Se a crianca ainda fizer uso de fralda, o refluxo pode ser visto du-
rante a prépria fase dindmica (funcdo e eliminacao), se a crianca urinar
durante o exame.

O tratamento depende da funcao da fragao afetada e da presenca de
sintomas, e varia de conduta conservadora com ou sem antibiéticos pro-
filaticos, até cirurgia.

Graus mais elevados de refluxo podem se beneficiar do reimplante do

ureter, se a unidade inferior for afetada e apresentar fun¢do parenqui-
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matosa mantida, ou da hemi-nefrectomia se a funcao estiver deprimida.
A unidade superior com déficit de funcionamento é normalmente trata-

da com heminefrectomia do pdlo superior.

TUMORES NEFRO-UROLOGICOS PEDIATRICOS

TUMOR DE WILMS

O tumor de Wilms (TW) é a neoplasia renal mais comum na infancia
(6% das neoplasias malignas pediatricas). Os estudos disponiveis do uso
de PET-CT com FDG em TW sdo preliminares e incluem poucos pacientes.
Como a maioria dos tumores de Wilms sao unilaterais e geralmente cura-
dos com cirurgia isoladamente, o PET-CT com FDG ndo tem papel rele-
vante no estadiamento da maioria dos casos.

O TW mostra uma intensa captagdo do FDG. Por isso, o PET-CT com
FDG tem papel importante em excluir doenca residual ap6s a conclusdo
do tratamento de primeira linha. Outra indica¢do importante seria no
re-estadiamento pré-terapéutico de pacientes com recaidas.

Os estudos com DMSA sdo Uteis nos casos de TW bilaterais em que a

proposta terapéutica é a nefrectomia parcial (Figura-11).
RABDOMIOSSARCOMA

O rabdomiossarcoma é a neoplasia mais comum dos tecidos mo-
les da infancia.
A maioria dos estudos que avaliam o papel do PET-CT com FDG em

sarcomas de partes moles da infancia incluem ndmeros pequenos e
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»  Cintilografia Renal Dinimica com DTPA Cintilografia Renal Estitica com DMSA
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Figura 11 - Paciente com 9 meses de idade, do sexo feminino, com diagnéstico de
TW bilateralmente. Exames de cintilografias renais dinamica e estatica mostram
funcao glomerular e tubular preservadas, na porg¢ao superior do parénquima renal
bilateralmente e vias excretora pérvias.

séries heterogéneas de pacientes. Os rabdomiossarcomas mostram
graus variaveis de captacao do FDG. Embora existam relatos de utili-
dade diagnéstica, o seu papel clinico no rabdomiossarcoma ainda ndo
foi estabelecido.

As aplicacdes do uso de PET com FDG estdo se tornando mais co-
muns no estadiamento, na avaliacdo da resposta ao tratamento e na
deteccdo de doenca residual, recorrente ou metastatica. Varios estudos

sobre grupos heterogéneos de pacientes com sarcomas de tecidos moles
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mostraram que a sensibilidade e a acuracia do PET com FDG na deteccdo
de lesdes désseas foi maior do que a cintilografia éssea, tomografia com-
putadorizada e ressondncia magnética.

PET-CT com FDG também demonstrou ser mais acurado do que ou-
tros métodos de imagem para deteccao de metastases linfonodais e pode
prever a sobrevida em pacientes pediatricos com sarcoma com base na

atividade metabdlica do tumor primario no diagnéstico.
CONCLUSAO

No contexto da hidronefrose diagnosticada no pré-natal, a maioria
das criangas ndo precisa de tratamento cirdirgico, uma vez que a dilata-
cdo se resolve espontaneamente com o tempo. A drenagem lenta de-
monstrada em um Unico exame de DTPA ndo significa necessariamente
obstrucdo. Os estudos em série fornecem uma melhor indicagdo da pro-
gressdo natural da dilatacdo renal e ajudam a determinar a presenca de
obstrucdo. A cistografia radionuclidea direta é uma técnica sensivel para
diagnosticar RVU e tem a vantagem de pesquisar RVU tanto nas fases de
enchimento quanto de miccao .

Anomalias renais congénitas, como rins com duplicidade, rins em
ferradura, rins ectopicos e rins displasticos multicisticos, se beneficiam
de imagens funcionais para identificar a fun¢do parenquimatosa regio-
nal, orientando assim uma melhor conduta. A tomografia por emissao
de positrdes (PET) esta sendo testada ativamente em tumores malignos

genitoriourindrios. Dados sugerem que o PET-CT com FDG é mais sen-
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sivel do que a CT na avaliacdo de metastases linfonodais em pacientes
com sarcomas genitourindrias. Além de ter papel importante em excluir
doenca residual apds a conclusdo do tratamento de primeira linha em

paciente com TW.
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H INTRODUCAO
DEFINICAO

Perdainvoluntariaintermitente de urina durante o sono em crian-
¢as com 5 anos ou mais pelo menos 2 vezes por semana na auséncia
de alteracdes adquiridas ou congénitas de sistema nervoso central. A
severidade pode ser definida como: infrequente (1 a 2 vezes por sema-
na), moderadamente severa (3 a 5 vezes por semana) ou severa (6 a 7

vezes por semana).

CLASSIFICAGAO
A enurese pode ser classificada de acordo com o momento de seu ini-
cio em primaria ou secundaria e de acordo o tipo de sintomas em monos-

sintomatica e ndao monossintomatica. (Quadro 1).
EPIDEMIOLOGIA

A enurese é um dos problemas mais frequentes da infancia. A frequén-
cia de enurese é grande e variavel se considerar qualquer episédio de
enurese.

A prevaléncia varia de acordo com a idade, sendo em torno de 15% aos
5 anos, 10% aos 7 anos e 5% aos 10 anos. Cerca de 1% dos adolescentes
ainda apresentam enurese. Tem sido observada 2 vezes mais frequente
em meninos menores de 9 anos. Apresenta uma taxa de resolugao es-

pontanea de 15% ao ano. Em muitas criancas a enurese é um problema
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CLASSIFICACAO CARACTERISTICAS

INICIO DOS SINTOMAS

PRIMARIA Crianga sempre apresentou enureses, nunca
tendo ficado periodo superior a 6 meses sem
urinar durante o sono

SECUNDARIA Crianca ficou um periodo igual ou superior
a 6 meses sem enurese e voltou a urinar duran-
te 0 sono
TIPO DE SINTOMAS
MONOSSINTOMATICA Crianca apresenta apenas a miccao durante o

Sono como sintoma

NAO-MONOSSINTOMATICA Crianca apresenta sintomas do trato urindrio
inferior (alteracao da frequéncia, incontinéncia
diurna, urgéncia associada a enurese, hesitacao,
alteracao do jato miccional, manobras de reten-
¢do, sensacdo de esvaziamento vesical incomple-
to, etc.) além da miccao durante o sono.

Quadro 1: Classificacao da Enurese

familiar. A forma esporadica com nenhum familiar afetado tem sido en-
contrada em 20% das criangas. O modo de heranca é autossémico_domi-
nante, assim se ambos os pais foram enuréticos, o risco é 77%. Se um dos
pais teve enurese noturna o risco é 45%. Os cromossomas envolvidos na

enurese incluem: 8,12,13 e 22.
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Aetiologia da enurese é caracterizada por uma interacdo complexa entre

fatores genéticos e ambientais.

Fatores de risco possiveis incluem:

Interrupcao constante do sono devido a via aérea obstruida (hiper-
trofia de amigdalas e asma) levam a aumento de limiar de despertar
e com a pressdo intratoracica negativa causando aumento de pepti-
dio natriurético atrial.

Problemas psicolégicos ou eventos podem precipitar ou exacerbar
a enurese em criancas predispostas como abuso sexual, déficit de
atencao e/ou hiperatividade, alteracdo de conduta, dificuldade de
aprendizado e problemas familiares.

Em pacientes com enurese secundaria os fatores de risco incluem:
inicio de medicag¢do anticonvulsiva, medica¢des como acido valproi-
co, clozapina, inibidores seletivos de serotonina.

Constipacao (compressao mecanica do reto sobre a bexiga).

Tempo de aleitamento materno exclusivo.

Fatores ndo associados com risco aumentado:

Fatores psicolégicos nao sdo considerados causa de enurese pri-
maria.

Ndo ha associacdo significativa entre sobrepeso e enurese.

A hipertrofia de amigdalas sozinha nao parece estar associada com

enurese noturna.
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FISIOPATOLOGIA DA ENURESE

Tem sido estudada extensivamente e ainda ndo esta completamente
compreendida. Parece haver um problema ou um retardo na maturacao
de um dos seguintes sistemas: perda da estabilidade da funcdo vesical,
auséncia de liberagao de hormdnio antidiurético (vasopressina) e inabi-
lidade de acordar com a sensacao de bexiga repleta.

Uma visao mais simplista é que a enurese noturna é causada por um
desequilibrio entre capacidade vesical noturna e quantidade de urina
produzida durante a noite, associada a um fator mandatério, que é habi-

lidade da crianca acordar com a sensagao da bexiga repleta.

Politiria
Noturna

Hiperatividade
Detrusora

Distarbio
Sonoe
Despertar
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POLIURIA NOTURNA

Em criangas a producdo de urina a noite é de 50% da diurna gracas ao
aumento noturno do hormdnio antidiurético que diminui a excre¢ao de
agua livre. Nos adolescentes e adultos, a excrecao de liquidos deve-se a
excre¢do urinaria de sddio. Aproximadamente, um terco dos pacientes
com enurese monossintomatica apresentam polidria noturnasecundaria
a alteracdo de ritmo circadiano de vasopressina. Nessas criancas, geral-
mente, a perda involuntaria de urina ocorre no primeiro terco da noite.
No entanto, nem todos os pacientes com politria noturna apresentam
alteracao de hormonio antidiurético. Ha um subgrupo de criancas com
enurese com polilria noturna que apresentam diurese de solutos, que
ndo pode ser explicada por deficiéncia de vasopressina, e que nao ficam

secas com a administracdo de desmopressina.

REDU(,'A'O DE CAPACIDADE VESICAL E BEXIGA HIPERATIVA

A presencade hiperatividade vesical noturna pode causar diminui-
cao funcional (ndo anatdmica) de capacidade vesical a noite. A causa
da bexiga hiperativa noturna é desconhecida. Parece ocorrer um de-
sequilibrio central do sistema nervoso auténomo com domindncia do
parassimpatico (causando contracdo de bexiga) ou talvez inflamacéao
de urotélio de bexiga.

A ocorréncia de varios episoédios de perda urinaria na mesma noi-
te, associada ao ndo ao fato da crianga acordar durante ou apos a per-

da, é sugestivo de hiperatividade vesical noturna..

MANUAL DE UROPEDIATRIA



- 119

FALHA DO DESPERTAR

Uma queixa frequente dos pais é o sono profundo. Geralmente, o
episddio de enurese ocorre no primeiro terco da noite e frequentemente
nas primeiras 2h apés dormir que é o periodo mais profundo do sono,
sendo mais dificil o despertar. Evidéncia sugere que o limiar de despertar
esta elevado em todos os estagios de sono em criangas com enurese com-
parado com controles, sugerindo que os sinais aferentes da bexiga ndo
encontram resposta no cérebro. Aatencdo tem sido focada no lécus ceru-
leos (grupo de neurdnicos noradrenérgicos) e centro pontino da micgao,
entretanto disfuncao de tronco cerebral pode ocorrer.

Os fatores que estdo envolvidos na enurese além dos tradicionais
como polidria noturna, hiperatividade do detrusor e despertar, mas
também interrupc¢do de sono, constipacao, distlirbio de sistema nervoso
central, obstrucao de via aérea e fatores comportamentais, especialmen-
te Transtorno do Déficit de Atencao e Hiperatividade (TDAH).

ASPECTOS CLINICOS

HISTORIA

A historia clinica é a principal ferramenta diagnéstica em criangas
com enurese. E através dela que se diferencia enurese priméria de se-
cundaria e mono de ndo monossintomatica. Aanamnese deve incluir da-
dos sofre quando comegaram os sintomas, qual a frequéncia que ocorre
na semana e quantos episédios na mesma noite. Dados sobre os habitos
miccionais diurnos como urgéncia, incontinéncia, frequéncia miccional,

manobras de contensdo, sdo de extrema importancia.
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Além dos sintomas miccionais, importante conhecer os habitos in-
testinais e padrdo de sono, presenca de apneia do sono e ronco. Questio-
namento a cerca de distdrbios comportamentais como TDAH, ansiedade,
estresse e bullying ajudam a entender melhor o quadro clinico.

Na histdria social, deve ser avaliado como os pais lidam com os eventos
enuréticos, se ha histdria de punicdo e abuso sexual. Eventos estressan-
tes como divércio dos pais, mudanca de escola ou cidade, morte de ente

querido e etc. também devem ser pesquisados.

Sono Capacidade
Politria vesical reduzida

L.

Bexiga urinéria cheia |

Despertar?
SIM NAO

Noctdria Noctdria

EXAME FisIcO

Deveria ser feito para afastar causa secundaria e ndo monossintoma-
tica de enurese. Peso, estatura e pressao arterial devem ser verificados.
Exame genital e retal para identificar malformagdes genitourinarias ou
constipagao. A colunalombossaccra deve ser examinada para afastar dis-
rafismo oculto. Postura e marcha devem ser avaliados para afastar anor-

malidades de sistema nervoso central.
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COMORBIDADES COMUNS
Diagndstico Prevaléncia Fatores clinicos
Constipagao 33-75% Encoprese, fezes de grande
volume
Infeccdo urinaria 18-60% Febre, frequéncia e/ou urgéncia
urindria
Apnéia de sono 10-54% Hipertrofia de adenoides,
obstrutiva roncos e sonoléncia diurna
Bexiga hiperativa ou Até 41% Sintomas diurnos incluem; ur-
miccao disfuncional géncia, gotejamento, esvaziamento
incompleto, jato urinario fraco,
manobras de contencdo, menos de
4 miccdes ou mais de 7 por dia
Déficit de atencdo/ 12-17% Falta de atencdo,
hiperatividade hiperatividade e impulsividade

MANEJO DA ENURESE

Aidade para iniciar tratamento deveria ser decidida numa base indi-
vidual. Criancas maiores de 10 anos deveriam ser tratadas com urgéncia
devido a pobre qualidade de vida e ansiedade. Criangas com menos de 6

anos raramente requerem tratamento.

ENTREVISTA INICIAL

1. Assegurar a crianca que ela ndo tem culpa por molhar a cama e que
ela ndo é a inica, mostrando o quanto enurese é comum.

2. Explicar a natureza hereditaria e explicar os outros fatores causais.

3. Histéria cuidadosa para excluir enurese ndo monossintomatica e

constipagao/escape fecal.
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4. Exame de urina tipo 1 e urocultura para afastar infeccdo urinaria
pode ser Gtil em alguns casos.

5. Naenurese ndo monossintomatica, solicitar ultrassom e urofluxometria.

DIARIO MICCIONAL

O diario miccional é o Gnico exame que dever ser solicitado rotinei-
ramente para avaliagdo de criangas com enurese. O diario deve ser feito
por 2 ou 3 dias e conter informagdes sobre todos os eventos relacionados
a ingesta de liquidos (hora, volume e qual liquido) e sobre as mic¢des
(hora, volume, se houve urgéncia e/ou perda antes de urinar), além de
dados sobre defecagao.

Durante os dias da realizacdo do diario, a crianca deverd dormir de
fralda. O peso da fralda ao levantar + o volume de qualquer mic¢ao no-
turna somado ao volume da primeira mic¢ao diurna nos informa o vo-
lume miccional noturna. Politiria noturna é considerada se esse volu-
me for superior a 130% da capacidade vesical esperada (CVE) para idade,
dada pela férmula: CVE = (idade + 1) x 30.

DIARIO DE NOITES SECAS

Durante um periodo de 14 noites, a crianga deve anotar todos os epi-
sodios de enurese que ocorreram, dando assim uma idéia da frequéncia
na qual a enurese ocorre.

Esse diario, é também usado durante todo o periodo de acompanha-

mento para avalia¢do evolucdo do tratamento.
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ALARME

O alarme de enurese consiste em um sensor de umidade colocado
nas roupas intimas ou sob o lencol da crianca, o qual é conectado a um
alarme que sinaliza quando a umidade é detectada. O objetivo é a crian-
ca acordar no inicio do episodio de enurese, parar de urinar temporaria-
mente, desligar o alarme, ir ao banheiro e terminar de urinar. Deve ser
usado por um minimo de 3 meses. Com explicacdo apropriada e aderén-
cia, ataxa de sucesso inicial chega a 75% com taxa de recidiva de 15 a 30%.

Apesar da experiéncia de 75 anos com uso de alarme, o modo de acdo
ndo é claro. Ele condiciona o despertar com a bexiga repleta.

O grande problema do uso do alarme é que 30 a 50% das criancas
abandonam o tratamento.

Para se indicar o alarme, a familia deve estar motivada e seu uso ndo
deve ser indicado em casos de punicao, criancas que dormem em quarto
com outras pessoas e criancas que suam muito, devido ao risco de acio-

nar o alarme pelo suor.

FARMACOTERAPIA
DESMOPRESSINA

Analogo sintético de hormonio antidiurético. Tem eficdcia maior nos
pacientes que apresentam polilria noturna. Quase 60% das criangas res-
pondem, mas a taxa de recidiva é alta ap6s a suspensdo. A desmopressina
deve ser administrada 1h da hora de deitar. Recomenda-se reducdo do
consumo de liquidos apds tomada da medicacdo para evitar risco de into-

xicagdo hidrica e hiponatremia, que é bastante raro.
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Avia de administracao disponivel no Brasil é oral, com compridos de
0,1, 0,2 e 0,4 mg. O tratamento deve iniciar com doses menores e ir au-
mentando até 0.6 mg caso ndo haja melhora. O tratamento inicial deve
durar até 6 semanas e, caso ndo haja resultado satisfatério mesmo com
dose méaxima (0,6 mg), deve ser suspenso ou adicionado outro tratamen-
to. Aduracao minima é de 3 meses, e depois de obter melhora, a desmo-
pressina dever ser retirada gradualmente para diminuir as chances de
recidiva.

A taxa de sucesso com a desmopressina, quando indicada em pacien-
tes com polidria noturna, chega a 65%, porém a taxa de recidiva é alta
apds o interrupcdo do tratamento, o que é minimizado com a retirada

gradual da medicacao.

IMIPRAMINA

A imipramina é um antidepressivo triciclico que pode ser usado no
tratamento da enurese. Estudos mostram resultados melhores que o
placebo, porém com uma taxa de sucesso de 20% e uma taxa de recidiva
muito mais elevada. E importante considerar o risco de overdose aciden-
tal causando cardiotoxicidade. Estas drogas tem efeito noradrenérgico,
serotoninérgico e anticolinérgico. O efeito noradrenérgico parece ser o
mais importante pois ele age no locus ceruleous facilitando o despertar.

Adoseindicada é de 10 a 25 mg, podendo chegar a 50 mg em criangas
maiores de 6 anos. A medicacdo deve ser dada a noite, antes da crianga

ir dormir.
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ANTICOLINERGICOS

Anticolinérgicos tem indicacdo limitada na enurese, podendo ser
usados em criangas que apresentam quadro de hiperatividade vesical
noturna e/ou enurese nao-monossintomatica. O anticolinergico mais
usado em nosso meio é a oxibutinina.

Os resultados com anticolinérgicos sao ruins quando usados como
monoterapia, porém podem ser combinados com a desmopressina para
enurese ndo responsiva a terapia inicial. Outro grande problema com o
uso de anticolinérgicos é, além de resultados ruins, apresentarem efei-

tos colaterais significantes.

ENURESE NOTURNA NAO MONOSSINTOMATICA

Deve ser tratado primeiro os sintomas diurnos e problemas intesti-
nais antes de tratar a enurese noturna. Caso nao ocorra melhora das per-
das noturnas apds o tratamento dos sintomas diurnos, o tratamento da
enurese de ser feito como descrito acima.

O tratamento dos sintomas diurnos sera discutido no capitulo de Dis-

funcdo Vesico Intestinal.

ENURESE REFRATARIA

«  Antes de considerar a enurese como refrataria, devemos considerar:
e constipacao.

e Reclassificar a enurese monossintomatica como ndo monossintomatica

e einiciar tratamento com anticolinérgicos.
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e Aconselhamento dietético. Algumas criancas vdo para a cama com
urina maximamente concentrada

e (altaingesta de proteina ou solutos apds a escola).

e Desmopressina - Aumentar a dose e verificar se a medicacdo esta sen-
do tomada conforme prescrito.

e Combinacdo de desmopressina, anticolinérgicos e/ou imipramiana
pode ser efetiva

e Pensar em trocar o tratamento para alarme ou desmopressina, de-
pendendo de qual tratamento estiver sendo usado

e Avaliacao comportamental. Criangas com distlrbios de comporta-

mento, como TDAH, respondem pior ao tratamento.
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Bl INTRODUCAO

A disfuncdo do trato urinario inferior é a presenca e sintomas uri-
narios quando a crianca ja desfraldou (mais fidedigno apds os 5 anos
de idade), na auséncia de infec¢do do trato urinario (ITU), doencas
neuroldgicas e anatdmicas do trato urinéario inferior (ITU). Entre es-
ses sintomas se incluem urgéncia miccional, incontinéncia urinaria
diurna, alteracdo da frequéncia miccional, dificuldade miccional.
Muitas vezes, as criancas apresentam também constipacdo intestinal.
Quando essas condi¢des se associam devemos usar o termo disfun-
cao vésico-intestinais (“badder bowel dysfunction”). Esta se associa a
alteragdes psicoldgicas, ITU e refluxo vésico-ureteral. Todo pediatra
“deve reconhecer essa condi¢do, podendo iniciar o tratamento e en-

caminhar apenas os casos refratarios.
EPIDEMIOLOGIA

A prevaléncia de sintomas das disfunc¢des do trato urinario in-
ferior em criancas tem sido relatada em varios estudos com grande
variacdo entre 2% a 25% dos pacientes estudados. De acordo com o
Projeto Diretrizes da Associacdo Médica Brasileira do Conselho Fe-
deral de Medicina sobre disfung¢des do trato urinario inferior elabo-
rado pela Sociedade Brasileira de Urologia e publicado em 2006, os
sintomas do trato inferior estdo presentes em até 20% das criancas,

ocorrendo mais em meninas numa relacao de 8:1.
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Dois estudos com faixas etarias distintas no Brasil. O estudo realiza-
do em Pelotas (RS) em 2004 observou a prevaléncia de sintomas miccio-
nais em criancas de 3 a 9 anos em 22,8%, sendo 10,5% meninos e 33,8%
meninas. Em outro estudo realizado em Belo Horizonte (MG), em 2010
com criangas de 6 a 12 anos, a prevaléncia de sintomas miccionais foi de

21,8%, sendo 22,4% de meninos e 77,6% de meninas.

FISIOPATOLOGIA

A disfuncao miccional decorre da alteracdao de um dos componen-
tes do processo normal da mic¢ao, levando ao seu nao funcionamen-
to de forma integrada.

As alteracdes da funcdo do trato urinario inferior podem ser divi-
didas em dois grupos: aquelas causadas por altera¢des neuroldgicas
e as funcionais.

Os disturbios miccionais causados por alteracdes neurolégicas
como bexiga neurogénica sao observadas mais frequentemente nos
disrafismos espinhais (mielomeningocele, lipomeningocele, agene-
sia sacral e lesdes ocultas) e na paralisia cerebral.

Os distdrbios miccionais causados por alteragdes funcionais ocor-
rem em criancas sem evidéncias de doenca neuroldgica. Elas podem
apresentar as altera¢des miccionais diurnas e noturnas, infeccdes
urinarias de repeticdo, cicatrizes renais e refluxo vesico-ureteral. A
associagao com constipagao intestinal e escape fecal, por disfuncao

do assoalho pélvico, também é bastante frequente, caracterizando o
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que é conhecido como disfuncao vésico-intestinal (do inglés “bladder
bowel dysfunction”), outrora chamada de sindrome da disfuncao de
eliminacdo. A importancia do diagndstico precoce deve-se a possi-
bilidade de instituicdo do tratamento, diminuindo as repercussdes
sociais e psicoldgicas da incontinéncia, podendo evitar a lesao renal
com a formacdo de cicatriz e perda da funcdo renal.

Entretanto, apesar da importancia clinica, nem sempre os sin-
tomas diurnos sugestivos de disfuncao miccional sao evidentes, ne-
cessitando de um olhar treinado para detecta-los. Os pais, muitas
vezes, nao relatam os sintomas diurnos por desconhecé-los ou por
considera-los normais. Outras vezes, atribuem a urge-incontinéncia
a preguica da crianga que brinca até o Gltimo minuto em vez de ir ao
banheiro logo que sente vontade, ou que ndo vai ao banheiro antes
de sair de casa, precisando sempre parar no caminho para evitar a
perda urinaria. Habitualmente, o que motiva a consulta sdo as per-
das urinarias noturnas e todo o transtorno que delas decorre: pija-
ma, roupa de cama e colchao molhados; a interrupgao do sono dos
pais; o isolamento social da crianga por vergonha e diminuicdo da
autoestima e as restri¢des impostas as atividades dos irmaos.

Desta forma, uma anamnese detalhada e tecnicamente bem alicer-
cada é fundamental na avaliacdo e classificacao desses pacientes.

Raca, sexo e diferencas culturais podem afetar a idade na qual a
crianca adquire a continéncia urinaria, sendo que cinco areas devem

ser avaliadas antes de iniciar o treinamento da crianca:
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1. Controle da bexiga: capaz de permanecer seca durante varias horas,
urinar um bom volume de cada vez sem ficar pingando e ter cons-
ciéncia de sua vontade de urinar (posturas especiais, puxar roupas
antes de eliminar a urina).

2. Controle intestinal: reconhecer sinal do reto cheio e conseguir pos-
tergar a urgéncia em evacuar.

3. Aptidao fisica: coordenagdo motora fina nos dedos e nas maos para
pegar objetos; ser capaz de andar facilmente de um local para o ou-
tro, sentar e levantar do vaso ou pinico.

4. Aptidao educacional: executar tarefas simples, querer agradar os
pais e ser cooperativa com eles.

5. Capacidade de aprendizado: entender para que serve o vaso (pinico)
e estar interessada em usa-lo.

ASPECTOS CLiNICOS

Devido a uma relagao de proximidade entre a bexiga e o intestino

grosso, distlrbios concomitantes vesicais e intestinais se denominam

disfuncdo vesical e intestinal. Na auséncia de quaisquer comorbida-

des intestinais, o termo disfuncao do trato urinario inferior apenas é

suficiente.

Segundo o consenso da Sociedade Internacional de Continéncia Uri-

naria em Criancas, os sintomas sao classificados de acordo com a fase de

esvaziamento ou enchimento e/ou a fun¢do da bexiga. Sdo caracteriza-

dos como: aumento ou diminui¢do da frequéncia miccional, incontinén-
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cia, urgéncia, noctdria, hesitacao, esforco, jato fraco, jato intermitente,
manobras de contencdo, sensa¢do de esvaziamento incompleto, goteja-

mento pés-miccional, dor genital ou do trato urinario inferior.

SINTOMAS DE ARMAZENAMENTO

1. Aincontinéncia urindria denomina a perda de urina sem controle, de
forma continua ou intermitente.

Aincontinéncia continua compreende a perda de urina constante, as-
sociada a malformagdes, como ureter ectoépico ou lesao do esfincter
externo.

Aincontinéncia intermitente se refere a perda em menor quantidade
na crianca a partir dos 5 anos de idade, podendo ocorrer durante o dia
e/ou noite.

2. Frequéncia urinaria aumentada ou diminuida — a frequéncia miccio-
nalem criancgas geralmente varia entre 4 a 7 vezes ao dia. Afrequéncia
urinaria de 3 vezes ou menos por dia ou acima de 7 corresponde a uma
frequéncia urinaria diminuida ou aumentada, respectivamente.

3. Urgéncia - significa necessidade subita e inesperada para urinar na
crianga com controle esfincteriano ou a partir dos 5 anos de idade.

4. Nocturia — significa que a crianca acorda a noite para urinar; este sin-
toma é relevante a partir dos 5 anos de idade. A presenca de nocturia
ndo indica necessariamente associa¢do com disfun¢ao do trato urina-

rio inferior podendo apresentar outras causas.
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SINTOMAS DE ESVAZIAMENTO OU MICCIONAIS:
Sao sintomas que podem ndo ser observados pelo cuidador e, geralmen-

te, so relatados por criancas a partir de 7 anos. Consistem em:

1.Hesitacdo relacionada a dificuldade para iniciar a miccao ou a crianga
aguardar um periodo antes da miccao iniciar. Este sintoma é relevante
a partir dos 5 anos.

2.Esforco miccional - a crianca faz uso de um aumento da pressao abdo-
minal para iniciar ou manter a miccao.

3.Jato fraco quando a micc¢do ocorre com forca diminuida.

4.Jato intermitente - mic¢ao ndo se faz de forma continua, mas em diver-

sos jatos mais fracos.

OUTROS SINTOMAS

1. Manobras de contencao - correspondem a medidas como se colocar
nas pontas dos pés, cruzar as pernas com forga, pressionar o perineo
com o calcanhar, no sentido de adiar a micgao ou suprimir a urgéncia
miccional e é relevante a partir dos 5 anos.

2. Sensacao de esvaziamento incompleto - geralmente, o sintoma é reco-
nhecido a partir da adolescéncia.

3. Gotejamento pds-miccional - geralmente associado com refluxo de
urina para a vagina.

4. Dor genital e no trato urinario inferior — na crianca pequena a dor no

trato urinario inferior é dificil de ser caracterizada e localizada.
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CONDICOES CLINICAS

Bexiga Hiperativa e Urge-incontinéncia: A hiperatividade do detru-
sor geralmente associa-se com urgéncia, podendo ocorrer urge-incon-
tinéncia, assim como aumento da frequéncia urindria. E o tipo mais co-
mum da disfun¢ao do trato urinério inferior em criangas, sendo o quadro
clinico decorrente da hiperatividade do detrusor que ocorre durante a
fase de enchimento, seguida de contracao voluntaria do assoalho pélvico
com o objetivo de evitar as perdas urinarias. A fase miccional é normal,
entretanto, a contracdo do detrusor durante a mic¢do pode ser muito in-
tensa. Como as contracdes do detrusor sao involuntarias, caso a crian-
¢a, durante essas contracdes, tente manter a continéncia contraindo o
esfincter uretral externo, isto resultard em uma contracao simultanea,
ndo fisiolégica, do esfincter e do detrusor. Este comportamento produz
uma obstrucdo funcional ao esvaziamento da bexiga, com a elevacdo da
pressao vesical até que a bexiga relaxe ou esvazie. Se a crianga, durante a
contrac¢do involuntaria, ndo impede a mic¢do, esta ocorre normalmente
com baixa pressdao porque o esfincter uretral externo relaxara durante a
contracgdo vesical. Muitas vezes, os pacientes tendem a diminuir a inges-
tdo hidrica para diminuir as perdas urinarias. Portanto, muitas criangas
ndo relatam espontaneamente o sintoma de urge-incontinéncia, sendo

essencial um questionério detalhado para o diagndstico preciso.

Adiamento da micg¢do: Criangas com incontinéncia diurna adiam a

mic¢ao com o uso de manobras de contencdo, quadro que, geralmente,

MANUAL DE UROPEDIATRIA




136 - Disfuncdo vésico-intestinal

se associa com baixa frequéncia miccional e sensa¢do de urgéncia com
a bexiga cheia. Estas criancas frequentemente sofrem de comorbidade

psicolégicas ou distirbio de comportamento.

Bexiga hipoativa: Este termo é reservado para as criancas que pos-
suem uma baixa frequéncia de esvaziamento, com necessidade de au-
mentar a pressdao intra-abdominal para iniciar, manter ou completar
micgao. Referem que ndo tém vontade de ir ao banheiro, ficandoaté 12 h
sem urinar. J4 foi denominada de “bexiga preguicosa”, caracterizando-se

por uma bexiga de grande capacidade e grande residuo pés-miccional.

Micgdo disfuncional: O termo descreve uma disfun¢do que ocorre
apenas na fase miccional ou de esvaziamento, na qual a crianga contrai
o0 assoalho pélvico durante a miccdo. Para se estabelecer essa condicao,
fazem-se necessarias medidas de urofluxometria livre (parte inicial do
estudo urodinamico) com demonstragao de curvas com fluxo intermiten-
te (interrompido) ou staccato (flutuante), seguidas de avaliacao do re-
siduo pés-miccional pela ultrassonografia. A intensidade dos sintomas
clinicos varia desde uma mic¢ao incoordenada até o espectro completo
de dissinergia vesico-perineal na dependéncia da frequéncia, duracdo e
gravidade da obstrucdo funcional.

Exames radiologicos podem demonstrar uma bexiga trabeculada e com
diverticulos. Um sinal comum é a uretra em pido que é a representacdo da
dilatacdo uretral devido o aumento da pressao vesical secundaria a contracao

involuntaria e a contracao do esfincter externo para evitar a perda urinaria.
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O residuo pé-miccional pode estar elevado. Lesdo do trato urinario superior

e refluxo vesico-ureteral estao presentes em até 50% dos casos.

Obstrugdo: Impedimento mecanico ou funcional, estatico ou fasi-
co durante o esvaziamento da bexiga. E caracterizada pelo aumento da

pressdo detrusora e um fluxo de urina reduzido.

Incontinéncia por estresse: E a perda de pequenas quantidades de
urina durante o esfor¢o ou aumento da pressdo intra-abdominal por va-

rias razdes. E rara em criancas neurologicamente normais.

Refluxo vaginal: Meninas na pré-puberdade que apresentam incon-
tinénciaem quantidade moderada, ocorrendo até 10 minutos ap6s a mic-
¢do. Ocorre em meninas com controle miccional que consistentemente
apresentam incontinéncia diurna em quantidades moderadas logo apos
a micgao sem outros sintomas do trato urinario inferior ou incontinéncia
noturna. E consequéncia da miccdo com as pernas aduzidas levando a
retencdo de urina dentro do introito. Pode estar associada com adesdo

labial devido a inflamacao localizada.

Incontinéncia do riso: Consiste na perda urinaria desencadeada pelo
riso. Embora sua causa ndo seja totalmente conhecida, tem sido sugeri-
do que o riso induz a um estado de hipotonia generalizada com relaxa-
mento uretral, predispondo a incontinéncia urinaria; contudo, ndo foi

comprovado esse efeito, seja no esfincter uretral interno ou no externo.
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Outra hipétese é que o riso induziria a uma hiperatividade do detrusor

resultando na perda urinaria.

Frequéncia urindria diurna extraordindria: £ uma condicio que
ocorre em criangas pré-escolares saudaveis, sem antecedentes moérbidos
ou relato de infeccao urinaria anterior. A causa é desconhecida, mas geral-
mente inicia-se apds episddios estressantes que a crianga passa ou a crises de
ansiedade. Caracteriza-se por uma elevada frequéncia urinaria diurna sem
incontinéncia urinaria, que pode ocorrer a cada 10 a 20 minutos. Os sinto-
mas desaparecem quando a crianca dorme, embora a incontinéncia urinaria

noturna possa preceder ou coexistir com os sintomas.

COMORBIDADES

Sado consideradas como condi¢des de comorbidade para disfuncao
do trato urinario inferior a constipagao e encoprese, infec¢ao urinaria,
bacteridria assintomatica, refluxo vesico-ureteral, condi¢des neuropsi-
quiatricas (transtorno de déficit de atencao e hiperatividade, transtorno
desafiador de oposicao), dist(rbios de aprendizagem e do sono. E impor-
tante enfatizar que em qualquer crianca a partir dos dois anos de idade,
a causa mais comum de ITU é a disfuncao miccional. O diagnéstico dessa
disfuncao é clinico, por meio do histdrico de sintomas urinarios e pode

ser realizado por qualquer pediatra no consultério.
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H& uma relagdo entre a disfuncao do trato urinario inferior, infec¢des
urinarias e disturbios funcionais do trato gastrointestinal, especialmen-
te a constipacdo e a retencao fecal.

Os estudos sugerem que a hiperatividade vesical pode ser causada
pela constipagao e que a combinacdo dessas duas alteracdes causa infec-
¢do urinaria.

O tratamento da constipa¢do reduz significativamente a incidéncia
de infeccdo urinaria recorrente, melhorando a hiperatividade vesical e a

incontinéncia urinaria e diminuindo o residuo pés-miccional.
DIAGNOSTICO

O diagnostico da disfung¢do vésico-intestinal é clinico. A presenca de
sintomas do TUI ap6s os 5 anos ndo é normal. Mesmo em criancas mais
novas é possivel caracterizar uma possivel disfun¢do. Sintomas como ur-
géncia miccional, realizacdo de manobras para evitar a perda urinaria
(apertar a genitalia, cruzar as pernas, movimentar-se nas pontas dos
pés, agachar-se com o calcanhar comprimindo a uretra- manobra de
Vincent), perda urinéria diurna, enurese noturna, aumento ou reducao
da frequéncia miccional, dificuldade/esforco miccional, jato urinario
fraco, podem estar presentes sao indicativos da DTUI. Lembramos que
qualquer crianga com DTUI deve ser investigada para constipacdo e vice
versa. Algumas manobras que a crianca realiza para conter a urina pode

ser vista na Figura-1.
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Figura- 1- Manobras tipicas para conter a micgao.
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Uma vez dado o diagndstico de DTUI pelo quadro clinico, o Didrio
miccional (Figura-2) ajuda a tornar mais visivel a frequéncia miccional e
o volume de liquido ingerido. E normal a crianca urinar 4 a 7 vezes por
dia. Menos que 4 vezes diz-se miccao infrequente e mais do que 7 vezes
denomina-se polacidria. O diario deve ser realizado por dois dias, que
ndo precisam ser consecutivos. Nele anotam-se os horarios em que a
crianga urina, o volume e o tipo de conteldo ingerido, os horarios que
ela urina, bem como o volume urinado. Registram-se os episddios de ur-
géncia miccional e de perdas urinarias. O didrio miccional serve também

para mostrar aos pais e as criangas quando a ingestdo de liquidos ndo
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Figura 2- Diario miccional
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esta sendo satisfatéria e a crianca estd demorando para urinar. O diario,

portanto, ajudara no processo de educagdo miccional.

EXAMES IMPORTANTES:

Ultrassonografia dos rins e vias urindrias com avalia¢do do residuo
pos-miccional: Nesse exame, pode-se avaliar se ha dilatacdo renal, a es-
pessura da parede vesical que idealmente deveria ser menor do que 3
mm e avaliar o volume que permanece na bexiga apés a miccao (residuo
pds-miccional). Em geral considera-se anormal quando o residuo pds-
miccional é mais do que 10% da capacidade esperada para a idade consi-

derando-se em ml (idade + 1) x 30.

Urofluxometria: Esse é um exame em que a crianga urina num vaso em
ambiente privativo. Embaixo do vaso ha uma balanca conectada ao compu-
tador, fornecendo informagdes importantes com relacdo ao jato urinario.
Um volume urinado minimo de 50 ml é necessario para interpretar a uroflu-
xometria. A principal informacdo é a curva do fluxo. Um aspecto importante
da urofluxometria é a forma da curva da (Figura-3). O normal seria a curva
em sino. O fluxo urinario em torre é mais caracteristico da bexiga hipera-
tiva (urgéncia miccional), sendo um sinal de “explosao” miccional. O fluxo
achatado pode representar uma micgdo disfuncional (incoordenacao vesico-
esfincteriana) ou obstrucao infravesical. O fluxo irregular (stacatto) é tipico
da miccao disfuncional e o interrompido caracteristico da bexiga hipoativa,

onde hd uma contrac¢do deficiente da bexiga e alto residuo pds-miccional.
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Figura 3- Formas das curvas: A) Sino, B) Torre, C) “Staccato”, D) Intermitente,
E) Achatada. F) ICCS Standardization
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Figura 4 - Criancga tratada com TENS parassacral.

A eletromiografia é Gtil quando associada a urofluxometria podendo
ajudar na confirmacdo do diagnéstico da mic¢do disfuncional ou na dis-
funcdo do colo vesical. Entretanto, a interpretacdo é muitas vezes dificil

e o exame é sujeito a artefatos.

Urodinamica: E invasiva e desnecessaria na maioria dos casos. Isso
porque a presenca de hiperatividade detrusora nao é obrigatéria para

o diagndstico de bexiga hiperativa. Além disso, a complacéncia vesical
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(pressao dentro da bexiga com o enchimento) na maioria das vezes
é normal. Como o tratamento da disfuncdo miccional é geralmente
satisfatério reservamos a urodinamica principalmente para os casos
de falha terapéutica.

- Ultrassonografia dindmica- um método ainda em investigacao
para a avaliacdo da funcao da bexiga. E menos invasivo que a urodina-

mica, mas o seu valor clinico ainda é controvertido.
TRATAMENTO

O tratamento inicial da DTUI baseia-se em uma série de orientacdes
que visam melhorar os habitos miccionais, chamada de uroterapia pa-
drdo. As principais a¢des sao: nao passar de 3 horas sem urinar, ir urinar
sempre que sentir vontade ou quando realiza manobras de contencao,
miccdo em 2 tempos se houver residuo p6és-miccional significativo, evitar
cafeina, boa hidratacdo durante o dia, urinar antes de dormir, habitos
defecatérios regulares. Essas medidas se prestam principalmente para os
postergadores miccionais, tendo pouco efeito na bexiga hiperativa pura.

Em geral, pode-se utilizar a uroterapia padrao por um a dois meses e

lancar mao de medidas mais especificas caso esta falhe.

TRATAMENTO DE CONDIQGES ESPECIFICAS
 Bexiga hiperativa: Pode-se utilizar os antimuscarinicos ou a neu-
romodulacdo por meio da eletroestimulacao parassacral trans-

cutanea ou percutanea no nervo tibial posterior.
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« Antimuscarinicos: O antimuscarinico mais utilizado é a oxibuti-
nina de acdo curta ou longa. Na de acdo curta (apresentacao: 1
mg/ml ou comprimidos de 5 mg), pode-se usar 0.2 a 0.6 mg/kg/
dia (dose maxima de 15 mg/dia), mas a dose pode ser estendida
até efeito colateral. A delonga duracdo pode ser usada na dose
de 5mge 10 mg e tem que ser engolida intacta. Esta tem a vanta-
gem de se associar a menos efeitos colaterais. A taxa de resolugao
completa dos sintomas esta em torno de 20% a 40% e cerca de
mais 30% a40% tém melhora parcial. A oxibutinina transdérmica
é uma opgao, mas ha pouca evidéncia na literatura. O principal
inconveniente é a necessidade de troca duas vezes por semana e
irritacdo da pele em 35% dos casos. A dose da droga liberada é de
3.9mg/dia. O gel de oxibutinina nao tem sido usado em criangas.
Em virtude da baixa seletividade aos receptores muscarinicos, o
principal inconveniente dos anticolinérgicos sdo a constipacao
intestinal, boca seca, intolerdncia ao calor e desorientacao (rara-
mente). Essa medicacao é contraindicada em caso de glaucoma.
Nos casos de efeitos adversos a tolterodina, 1 mg, pode ser usada
a cada 12 horas ou uma vez ao dia se for de longa acao (tabletes
de 2 a 4 mg). A solifenacina, 5 mg/dia, parece ter efeito benéfi-
co em estudos iniciais com poucos casos. Mirabegron pode ser
tentada como uma opcao “off-label” quando nao ha resposta a

outros agentes.
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Neuromodulagdo: A TENS parassacral tem se mostrado efetiva em
estudos randomizados e de longo prazo (Figura-4). Cerca de 50%
a 65% apresentam resolucao completa dos sintomas e outras 20%
a 30% melhora parcial. A principal vantagem da neuromoduala-
caosobre os antimuscarinicos é que a TENS parassacral tem efeito
benéfico também na funcdo intestinal, ao contrario dos antimus-
carinicos. Apesar da estimulacao percutanea no tibial posterior
poder ser utilizada, os resultados parecem ser inferior TENS pa-
rassacral.

A parassacral TENS é mais utilizada em 2 regimes diferentes: fre-
quéncia de corrente de 10 HZ, diariamente em casa por 20 minu-
tos a uma hora por sessdo, ou sessdes de 20 minutos trés vezes
por semana em ambulatério. A percutanea no tibial posterior usa

corrente de 20 HZ, por 30 minutos, uma vez por semana.

Casos refratdrios: pode-se optar por injecao de toxina botulinica
5-10 Ul/kg (a dose letal é de 40 Ul/kg), perfazendo em geral 50 a
100 Ul. Doses maiores sao mais usadas em bexiga neurogénica.
O principal inconveniente é a possibilidade de retenc¢do urinaria
que é temporaria. Outra opgao é o implante de neuromodulado-
res sacrais com boa resposta. A critica a essa proposta é a chance
de revisao cirurgia ou necessidade de retirada do aparelho em

torno de 55%.
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e Micgdo disfuncional: o tratamento padrao da incoordenagdo vesi-
coperineal é o biofeedback, que se disponivel, deve ser animado
com jogos interativos. O biofeedback é o tratamento em que se
tenta modificar a fun¢do do mdsculo por meio do treinamento
levando em conta dados registrados por eletromiografia. Sao
utilizados eletrodos de superficie no perineo (nao invasivo) e a
crianga aprende a relaxar a musculatura do assoalho pélvico no
momento da miccao. A taxa de sucesso considerando-se os sin-
tomas de esvaziamento e a melhora na urofluxometria e eletro-
miografia gira em torno de 80%. Algumas criangas persistem com
sintomas de bexiga hiperativa e podem ser também tratadas pe-
las medidas citadas acima. Quando ha suspeita de disfuncao do
colo vesical, alfabloqueadores como doxazosina (1 a 2 mg/dia)

podem ser usados.

e Bexiga hipoativa: os pacientes sdo tratadas com cateterismo in-
termitente, alfa-bloqueadores e neuromodulacdo. Implantes de

neuromoduladores sacrais podem ser uma opcao
 Giggle incontinence: muito dificil de tratar. Em geral, refrataria a

formas habituais de tratamento. Metilfenidato tem se mostrado

uma opgao terapéutica possivel.
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 Incontinéncia vaginal: mudanca de postura. Recomenda-se afas-

tar as pernas na mic¢do curvando o dorso para frente

 Sindrome da polacitria: aguardam-se os sintomas resolverem es-
pontaneamente. Se esses persistem por meses, trata-se como a

bexiga hiperativa. Uma triagem com psicélogo é recomendavel.

CONSIDERACOES FINAIS E QUANDO O PEDIATRA DEVE
ENCAMINHAR O PACIENTE PARA O ESPECIALISTA

Devemos lembrar que quando o pai relata que a crianga faz posturas
para reter a urina quando estar brincando ou por “preguica” o pediatra
ndo deve interpretar isso como normal. Também ndo é usual uma crian-
ca que passou dos 5 anos de idade apresentarem urgéncia miccional ou
perdas urindrias durante o dia. Quando uma crianga com pelo menos 2
anos de idade apresenta ITU, em mais de 90% das vezes a causa é a dis-
fun¢do miccional. Esse diagndstico é clinico e pode e deve ser realizado
no consultério da pediatra.

Apdsodiagndstico, a pediatra deve solicitar uma ultrassonografia dos
rins e vias urinarias com avaliacdo do residuo pés miccional. Se o resi-
duo for maior do que 10% da capacidade vesical esperada para a idade ou
maior do que 20 ml, o paciente deve ser encaminhado imediatamente ao
especialista. Caso o residuo seja menor do que esse valor, as orientagdes
iniciais podem ser dadas pelo pediatra. Orienta-se o paciente a ingerir

liquido suficiente durante o dia, mic¢des em intervalos regulares, reco-
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nhecer a vontade da crianca de urinar quando ela realiza posturas para
conter a urina e leva-la ao toalete e tratar a constipacao intestinal quan-
do presente. Se a crianca persiste com os sintomas, as criancas devem ser

encaminhadas ao especialista para a realizacdo de medidas especificas.
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B APRESENTACAO

Este capitulo se propde a abordar os principais aspectos da
bexiga neurogénica na infancia, com énfase no manejo urolégi-
co das criancas portadoras de mielomeningocele, principal cau-

sa de bexiga neurogénica na infancia.
INTRODUCAO

O trato urinario inferior funciona de forma coordenada re-
alizando o enchimento e o esvaziamento vesical periddicos sob
baixas pressdes vesicais. Essa fun¢ao é garantida por um comple-
xo controle neural. Lesdes do sistema nervoso central e perifé-
rico que afetam o sistema parassimpatico, simpatico e somatico
podem apresentar variados efeitos no trato urinario baixo.

Bexiga neurogénica é a denominacdo utilizada para as alte-
racdes da funcao vesical desencadeadas por patologias de ordem
neurolégica, sejam devido a lesdes do sistema nervoso ou pato-
logias pélvicas com comprometimento neurolégico, como tumo-
res e malformacdes anorretais.

Na infancia, os disrafismos espinhais sdo responsaveis por
mais de 90% das causas de bexiga neurogénica, dos quais a mie-
lomeningocele (espinha bifida aberta) contribui com 85%, en-
quanto que a espinha bifida oculta com cerca de 8%. Outras cau-

sas de bexiga neurogénica na infancia sao agenesia sacral, anus
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imperfurado, paralisia cerebral, trauma medular e tumores prima-
rios ou secundarios do sistema nervoso central.

Como a bexiga neurogénica pode afetar o armazenamento seguro
da urina e o esvaziamento vesical eficiente, o seu manejo é focado
em otimizar a funcao vesical a fim de prevenir altera¢des morfoldgi-
cas e danos funcionais irreversiveis do trato urinario inferior e supe-
rior, além de adicionalmente, tentar proporcionar melhor qualidade
de vida e autonomia as criangas maiores no que se refere a inconti-

néncia urinaria.

QUANDO ENCAMINHAR A CRIANCA AO ESPECIALISTA?

A maioria das criangas com espinha bifida apresentam funcao re-
nal preservada ao nascimento. Contudo, a maioria pode desenvolver
deterioracdo da funcdo renal e mudancas da morfologia vesical se
nao houver um manejo adequado.

Acompanhamento urolégico meticuloso é necessario com a aten-
¢do voltada para a prevencao do desenvolvimento adverso do trato
urinario superior devido a bexiga neurogénica hostil. Essa hostili-
dade é caracterizada pela incapacidade de armazenar ou eliminar
urina em pressdes aceitavelmente baixas (<40 cm de H20), que pode
ocorrer devido a fibrose da parede vesical, hiperatividade detrusora
e dissinergia entre a contracao da bexiga e relaxamento do esfincter

urinario externo (dissinergia vesicoesfincteriana). Quando nao trata-
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dos, esses fatores hostis sdo transmitidos para o trato urinario supe-
rior e podem causar deterioracdo da funcao renal.

Uma notavel reducdo na progressao da patologia para doenca re-
nal de estagio terminal tem ocorrido desde que foi introduzida a con-
duta proativa nas criangas com MMC. Os neonatos com dissinergia ve-
sicoesfincteriana podem desenvolver lesao do trato urinario superior
no primeiro ano de vida, que pode se iniciar de forma precoce, logo
ap6s o nascimento, e em alguns casos até mesmo no periodo fetal. Se
ndo tratados, a morte devido a faléncia renal no primeiro ano de vida
pode chegar a 20%. E essencial que os pacientes sejam seguidos des-
de a primeira infancia, a fim de detectar sinais precoces de dilatacao
ureteral e renal que podem levar a doenca renal terminal.

Desta forma, a avaliagao urolégica no paciente portador de mie-
lomeningocele deve ser o mais precoce possivel com intuito de reco-
nhecer o padrdo vesical do paciente e iniciar o tratamento quando
necessario.

As criangas com sintomas urinarios (tais como, urgéncia miccional,
incontinéncia urinaria, retencdo urinaria) e ITU de repeticdo devem ser
investigadas para descartar possiveis causas neuroldgicas (bexiga neu-

rogénica secundaria a espinha bifida oculta, por exemplo).
AVALIAGAO/ INVESTIGACAO UROLOGICA

A avaliacdo uroldgica é focada na investigacdo de possiveis

alteracdes morfoldgicas do trato urinario inferior, bem como, re-
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percussdes no trato urinario superior. Deve ser iniciada, sempre que

possivel, ainda no periodo neonatal.

«  ULTRASSONOGRAFIA (USG) DE RINS E VIAS URINARIAS

A USG de rins e vias urindrias avalia a morfologia da bexiga (regu-
laridade e espessamento das paredes vesicais, presenca de diverticu-
los), permite avaliacao de residuo urinario, bem como, avaliacao do

trato urinédrio superior (presenca de hidronefrose).

o URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL (UCM)

Avalia a morfologia vesical (forma da bexiga, regularidade das pa-
redes vesicais, presenca de diverticulos), além de identificar dilata-
cao do colo vesical e uretra proximal (critério que sugere presenca de

dissinergia vesicoesfincteriana) e refluxo vesicoureteral (RVU).

« ESTUDO URODINAMICO (EUD)

O EUD é um instrumento de avaliacdo da funcao do trato urina-
rio baixo, através do qual é possivel compreender a dinamica vesical
com suas fases de enchimento e esvaziamento. Essa dinamica vesical
é avaliada pela relagao do volume X pressdo vesical.

As caracteristicas avaliadas no EUD sdo estabilidade, capacidade

e complacéncia vesical, presenca de dissinergia vesicoesficteriana,
perdas urinarias e residuo pés-miccional.

A partir do EUD podemos caracterizar o padrdo vesical das

criancas e seu manejo pode ser direcionado respeitando cada padrao.

Leal da Cruz et al. propuseram categorizacdo dos seguintes padrdes:
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Padrdo Normal: Pacientes que apresentam bexiga estdvel duran-
te cistometria, sem perdas urinarias, com mic¢ao presente ao final do

enchimento vesical.

Padrdo Incontinente: Pacientes que apresentam perda urindria

com baixa pressao de perda (abaixo de 40cmH,0).

Padrdo Alto Risco: Pacientes que apresentam pressdo de perda
detrusora a partir de 40 cmH,0 ou alta pressdo detrusora ao final do

enchimento vesical.

Padrdo Hipocontratil: Pacientes que apresentam hipocontratili-
dade detrusora (baixa pressdo detrusora durante todo o exame asso-
ciada a residuo pds-miccional) sendo incapazes de esvaziar a bexiga

adequadamente.

OBJETIVOS DO TRATAMENTO DA BEXIGA NEUROGENICA

o PRESERVARAFUNGAO RENAL.
e MELHORAR QUALIDADE DE VIDA E POSSIBILITAR MAIOR AUTONOMIA.

TRATAMENTO CLiNICO

TRATAMENTO CLINICO DA BEXIGA NEUROGENICA
As condutas para manejo vesical nas criangas com bexiga neuro-

génica secundaria a mielomeningocele sdo direcionadas pelo tipo de
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padrdo de funcionamento vesical que apresentam. Dessa forma, as
criancas com padrao normal e/ou padrdo incontinente (antes dos 5
anos de idade) sao tratadas conservadoramente, uma vez, que estes
padrdes sao considerados de baixo risco para deterioragao do trato
urinario superior. Nestes casos, deve-se realizar apenas o seguimen-
to urolégico de rotina, com avaliacdo clinica, USG de rins e vias uri-
narias e estudo urodinamico (a0 menos uma vez ao ano) consideran-
do que existe possibilidade de mudanca no padrao vesical.

O foco do tratamento da bexiga neurogénica é manter a bexiga
estavel e, com isso, preservar a funcao renal. Para que isso ocorra é
necessario a manutencdo de uma boa capacidade vesical e adequada
complacéncia, aliados ao peridédico e completo esvaziamento vesical
sob baixa pressao. As medicag¢des anticolinérgicas (oxibutinina) e o ca-
teterismo intermitente limpo (CIL) atingem esse objetivo na maioria
das criancas e proporcionam um beneficio adicional na continéncia se
a crianga tem razoavel resisténcia para o esvaziamento vesical.

Dessa forma, as criangas que apresentam padrdo de alto risco,
devem iniciar o tratamento com medicacao anticolinérgica (oxibuti-
nina) associada ao CIL. As criangas com padrao hipocontratil neces-
sitam apenas de CIL. Acompanhamento semestral é indicado para os

casos de padrdo alto risco.

TRATAMENTO CLINICO DO INTESTINO NEUROGENICO
Os disturbios que envolvem a funcdo da medula espinhal,

muitas vezes, levam a disfun¢do da musculatura lisa do trato gas-
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trointestinal baixo e a disfuncdo sensorial e motora da regido anal,
afetando a motilidade colorretal, a sensibilidade anorretal e a fun-
cdo do esfincter anal. Como consequéncia, essas altera¢cdes podem
promover a impactacdo fecal e/ou incontinéncia fecal. A falta de ati-
vidade fisica e as dificuldades em chegar ao banheiro intensificam o
problema. A gravidade e o tipo de disfun¢ao intestinal tem um gran-
de impacto sobre as atividades sociais e qualidade de vida, que se
torna mais significativo quando a crianca vai crescendo. Dessa forma,
a constipagao deve ser agressivamente tratada.

A terapia de primeira linha envolve dieta e laxantes orais para pre-
venir o acimulo de fezes. Quando os agentes de primeira linha sao ine-

ficazes, pode-se instituir o uso de enemas coldnicos retrégrados.

TRATAMENTO CIRURGICO

AMPLIAGCAO VESICAL

Quando as condigdes de funcionamento vesical adequado nao
conseguem ser satisfeitas com o tratamento clinico, o tratamento ci-
rargico apresenta-se como alternativa. As variadas técnicas de am-
pliacao vesical (sendo as mais comuns, aquelas que usam o intestino
para ampliacdo da bexiga - enterocistoplastia), com ou sem confec-
cao de conduto para cateterismo (que pode ser confeccionado com o
apéndice, com segmento de intestino delgado e com o préprio seg-

mento intestinal utilizado para ampliacao vesical), tém sido utiliza-
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das para reduzir a pressdo vesical e aumentar a capacidade, a fim de
tornar a bexiga ampliada em érgao Gtil para armazenamento.

As desvantagens que podem ocorrer com o tratamento cirdrgi-
co incluem a producdo excessiva de muco, a infecgdo urinaria de re-
peticdo, o desequilibrio eletrolitico, a formacao de calculos e o risco

tardio de neoplasia do segmento utilizado na ampliagao.

TRATAMENTO CIRURGICO PARA INCONTINENCIA

Além dos cuidados ja citados, acompanhamento cautelo-
so também deve focar em manter uma saudavel auto-estima e inde-
pendéncia da crianca maior no que se refere a continéncia. Varias
abordagens cirlrgicas tém sido descritas para aumentar a resisténcia
de esvaziamento vesical e alcancar a continéncia. No entanto, re-
sultados a longo prazo sao escassos. A realizacdo de plastica do colo
vesical, utilizacdo de slings, esfincteres artificiais, procedimentos
endoscopicos com aplicacdo de agentes “espessantes” no colo vesi-
cal e até mesmo o fechamento do colo vesical e confec¢ao de estoma
urinario constituem o espectro de procedimentos disponiveis para o
tratamento da incontinéncia de esforgo devido a incompeténcia es-

fincteriana.

TRATAMENTO CIRURGICO DA INCONTINENCIA FECAL
Quando os laxativos orais e enemas colénicos ndo sdo su-
ficientes para o tratamento, em Gltima instancia, um estoma para

enema coldnico anterégrado pode ser confeccionado e utilizado para
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lavagens intestinais. Os estomas podem ser confeccionados utilizan-
do o apéndice (Cirurgia de Malone) com lavagem anterégrada do in-
testino a partir do cdlon direito ou utilizando “flap” do préprio seg-
mento intestinal com lavagem anter6grada do intestino a partir do

c6lon esquerdo (Cirurgia de Macedo-Malone) .

MIELOMENINGOCELE /N UTERO

A mielomeningocele é uma malformagao do sistema nervoso cen-
tral causada pela falha no fechamento do tubo neural no periodo
embrionario. A falha do mesoderma em desenvolvimento resulta em
uma lesdo aberta, mais comumente localizada nas regides lombar e
sacral. A protrusdo das meninges e medula espinhal através do de-
feito nos arcos vertebrais pode levar a diferentes graus de alteracdes
cognitivas, motoras (incluindo paralisia), vesicais e intestinais.

Por muitos anos o tratamento da mielomeningocele consistia em
fechamento cirtirgico do canal espinhal ao nascimento e suporte ao
longo davida. Nas décadas de 80 e 90, surgiram estudos com questio-
namentos sobre a patogenia da lesao na mielomeningocele. A teoria
do duplo-dano (hipdtese que considera que a medula apresenta uma
lesdo primaria caracterizada pelo defeito do tubo neural e lesao se-
cundaria pela exposicdo ao ambiente intrauterino) trouxe um novo
cenario: a tentativa de evitar a progressao dos danos neurolégicos
ao longo da gestacao através da cirurgia fetal. Em 1997, foi realizada

a primeira correcdo de MMC in utero com sucesso e em 2011 foi pu-
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blicado o MOMS (Management of Myelomeningocele Study), estudo
multicéntrico, randomizado e prospectivo que evidenciou beneficios
quanto aos aspectos neurolégicos (diminuicao da necessidade de de-
rivacdo ventriculoperitonial) e ortopédicos, com melhora motora.
No entanto, os aspectos uroldgicos parecem nao apresentar os mes-
mos beneficios. Um estudo brasileiro prospectivo avaliou 51 pacien-
tes, dos quais 48 realizaram estudo urodinamico, e encontrou 93,7%
de disfuncdo vesical sendo 56,2% de padrdo alto risco. O estudo uro-
légico do MOMS publicado posteriormente ndo encontrou diferenga
significativa entre os grupos com cirurgia pré-natal e pés-natal da
mielomeningocele no que diz respeito a necessidade de cateteris-
mo intermitente aos 30 meses. Os achados sugerem que os pacien-
tes submetidos a cirurgia de correcdo de mielomeningocele in utero
necessitam de avaliacdo e acompanhamento precoce, da mesma for-
ma que as criancas submetidas ao tratamento convencional, a fim de
identificar situagao de risco para o trato urinario superior e instituir

terapéutica adequada quando necessario.

QUADRO RESUMO

Bexiga neurogénica é a denominacao utilizada para as alteracoes da funcao
vesical desencadeadas por patologias de ordem neuroldgica (lesdes do sistema
nervoso ou patologias pélvicas com comprometimento neuroldgico, como
tumores e malformagdes anorretais).

A principal causa de bexiga neurogénica na infancia é a espinha bifida
(principalmente: mielomeningocele).
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Outras causas de bexiga neurogénica na infancia: agenesia sacral, anus
imperfurado, paralisia cerebral, trauma medular, tumores pélvicos e tumores
primarios ou secundarios do sistema nervoso central.

0 manejo da bexiga neurogénica é focado em otimizar a fun¢ao vesical a fim
de prevenir alteracdes morfoldgicas e danos funcionais irreversiveis do trato
urinario inferior e superior, além de tentar proporcionar melhor qualidade de
vida e autonomia as criancas maiores no que se refere a incontinéncia urinaria.

A crianca com mielomeningocele deve ser encaminhada ao urologista o mais
precoce possivel.

As criancas com sintomas urindrios (tais como, urgéncia miccional, incontinéncia
urindria, retencao urinaria) e ITU de repeticao devem ser investigadas para
descartar possiveis causas neurolégicas (bexiga neurogénica secundaria a
espinha bifida oculta, por exemplo).

A investigacao urolédgica da bexiga neurogénica consiste em:

-Detalhada anamnese (histdrico de patologias neuroldgica, histdrico de
cirurgias pélvicas e ITU);

- Exame fisico (sinais e estigmas de espinha bifida oculta, alteracbes sacrais,
tais como tufo de pelos, fossetas);

-USG de rins e vias urinarias (identificar morfologia da bexiga, irregularidade,
espessamento das paredes vesicais, diverticulos, residuo p6s-miccional, presenca
de hidronefrose);

-UCM (Identificar morfologia da bexiga, irregularidade das paredes vesicais,
forma piriforme, dilatacao da uretra posterior/colo vesical, refluxo vésico-
ureteral);

-EUD (Caracteriza capacidade vesical, complacéncia vesical, perdas urindrias.
Identificacdo dos diferentes padrdes vesicais).

Categorizacao da bexiga neurogénica através do padrao urodinamico e
condutas:

* Padrao Normal: Acompanhamento.

e Padrao Incontinente: Acompanhamento.

* Padrdo Alto Risco: Anticolinérgico (oxibutinina) + CIL

* Padrao Hipocontratil: CIL
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Tratamento Cirurgico:

e Ampliacao vesical com ou sem conduto (indicada no insucesso do
tratamento clinico)

» (Cirurgias para tratamento da incontinéncia urindria: Plastica de colo vesical,
slings, esfincter artificial, tratamento endoscépico com injecdo de agentes
espessantes no colo vesical.

Manejo do intestino neurogénico:

* Laxativos orais

* Enemas retrégrados

* Cirdrgico: Condutos para lavagem intestinal annterdgrada.

Mielomeningocele in utero:

* Estudo MOMS: Beneficios neuroldgicos (menor taxa de necessidade de
derivacdo ventriculoperitoneal) e ortopédicos (melhor fun¢do motora aos 30
meses).

* Nao ha beneficios comprovados quanto aos aspecto urolégicos.
Necessidade de acompanhamento uroldgico precoce, da mesma forma que
os pacientes com corre¢ao da mielomeningocele pds-natal.

QuIZ

Quais os objetivos do tratamento da bexiga neurogénica?

Os principais objetivos do tratamento da bexiga neurogénica é pre-
servar a funcao renal (a partir do reconhecimento de padrdes que deter-
minam situacao de risco para deterioracdo do trato urindrio superior e,
com isso, instituir precoce e adequado manejo da bexiga) e proporcionar
autonomia e melhor qualidade de vida as criangas maiores, nas quais a

incontinéncia urinaria passa a ser situa¢do socialmente importante.
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2) Qual a principal causa de bexiga neurogénica na
infancia e qual o momento ideal para encaminhar ao
especialista?

A principal causa de bexiga neurogénica na infancia é a mielomenin-
gocele. O diagndstico da mielomeningocele é realizado no periodo pré-
natal e atualmente a correcdo cirlrgica pode ser realizada ainda no pe-
riodo intrauterino. Embora os estudos tenham demonstrado beneficios
quanto aos resultados neurolégicos e ortopédicos das criangas com cor-
recdo in utero, os aspectos urolégicos, até o presente momento, perma-
necem semelhantes aos das criancas com correcao da mielomeningocele
apds o nascimento. Dessa forma, criancas portadoras de mielomeningo-
cele com correcdo cirtrgica pré ou pés-natal devem ser avaliadas pelo
urologista o mais precoce possivel, a fim de que possam ser devidamente

avaliadas e tratamento precoce possa ser instituido quando necessario.

3) Qual a importancia do estudo urodinamico na
investigacao de pacientes com bexiga neurogénica?
O estudo urodinamico é um instrumento de avaliacao do funciona-
mento vesical, que permite compreender a dinamica de enchimento e
esvaziamento da bexiga correlacionando com a pressdo. Através do es-
tudo urodinamico é possivel identificar os diferentes padrdes de bexiga
neurogénica e, a partir dessa caracterizacdo, instituir o planejamento
para manejo adequado. Presenca de elevada pressdo de perda detruso-
ra, bem como, elevada pressdo detrusora na fase final de enchimento

vesical esta correlacionado a fator de risco para deterioracdo do trato
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urinario superior. O reconhecimento e manejo proativo dessa situacdo,
com instituicdo precoce do cateterismo intermitente associado ao anti-
colinérgico, minimiza a necessidade de tratamento cirtrgico, bem como
deterioracdo do trato urindrio superior (em Gltima insténcia, risco de do-

enca renal terminal).
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H INTRODUGCAO

Infeccdo do trato urinério (ITU) é relativamente comum em
criancas, ocorrendo em aproximadamente 2% de meninos e das me-
ninas com menos de dois anos. A prevaléncia em meninas aumen-
ta com a idade e estima-se que, aproximadamente, 8 a 11% desse
grupo terd pelo menos uma ITU até os 7 anos de idade. A ITU pode
ser considerada um marcador de possiveis anomalias do aparelho
urinario, algumas relacionadas com maior risco de sepsis.

Os objetivos da investigacdo do trato urinario, apés diag-
néstico confirmado de ITU, sdo identificar anormalidades que
possam predispor infec¢des subsequentes e recorrentes (obstru-
cao/estase urinaria, refluxo vesicoureteral e litiase), buscar por
complicacdes da prépria infeccao (cicatrizes renais), identificar
e tratar criancas sob risco de complicacdes de longo prazo das
cicatrizes renais (hipertensao e doenca renal terminal). Obser-
va-se maior incidéncia de cicatrizes em criancas com diagndstico
tardio de ITU, com histérico de infec¢des recorrentes e aquelas
portadoras de refluxo vesicoureteral, que também sao mais sus-

ceptiveis a pielonefrite.
ULTRASSONOGRAFIA

O exame de ultrassonografia (US) do aparelho urinario tor-

nou-se o exame padrdo para investigacao de criancas com ITU fe-

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Investigacdo de Infeccdo Urindria na Infancia -+ 171

bril. Quanto ao melhor momento para sua realizacdo é preciso con-
siderar a idade da crianca e a apresentacdo do quadro clinico. O guia
editado pelo NICE (National Institute for Health and Care Excellence)
recomenda que se faga o exame durante a fase aguda da infeccdo em
todas as criancas com menos de 3 anos com infecgao atipicax (Qua-
dro-1) e em lactentes com menos de 6 meses com infecgdes recorren-
tes* (Quadro-2). Para as infec¢des recorrentes em criangas com mais
de 6 meses e infec¢des “tipicas” em lactentes com menos de 6 meses,

recomenda-se exame programado nao urgente.

QUADRO 1:

Caracteristicas de ITU atipica (segundo NICE)
- falha na resposta ap6s 48 h de antibiético apropriado

- oligdria

- massa palpavel abdominal ou vesical

- infeccao por bactéria = E coli

- septicemia

- aumento da creatinina
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QUADRO 2:
definicao de ITU recorrente (segundo NICE)

- = 1 episédio de ITU alto - pielonefrite aguda® + = 1 episddio ITU
baixa - cistite, ou

- = 2 episodios de ITU alto - pielonefrite aguda, ou

- = 3 episddios ITU baixa - cistite

*NICE define pielonefrite ou ITU alto quando Tax = 38°c

O US é um método de imagem nao invasivo, ndo usa radiacao io-
nizante, tem baixo custo, é facil execucao, disponivel e sua acuracia é
operador-dependente. Fornece importantes informacdes sobre a mor-
fologia renal, identifica anomalias congénitas (ureterocele, diverticulos,
hidronefrose, hidroureter) e pode indicar a presenca de obstrucdo ou
refluxo vesicoureteral de alto grau (IV e V). Para o refluxo de baixo grau
é pouco sensivel. Estudo prospectivo mostrou que a sensibilidade e espe-
cificidade do US em mostrar refluxo vesicoureteral foram de 40% e 76%,
respectivamente, com valor preditivo positivo de apenas 32%.

A associacao entre ITU recorrente e disfun¢ao miccional é bem esta-
belecida. As criancas, em especial aquelas que ja adquiriram continéncia
urinaria, podem se beneficiar da avaliacdo ecografica dinamica do tra-
to urinario. O US, embora nao forneca valores diretos de pressdo intra-
vesical, pode ser bastante Gtil nessa investigacdo uma vez que permite
avaliacao do esvaziamento vesical (residuo pés-miccional), espessura do
detrusor e contrag¢des involuntarias.

Ainvestigacdo pés-natal de criangas com hidronefrose antenatal, iso-

lada, leve e persistente permanece controversa. Enquanto alguns servi-
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cossugerem vigildncia e reavaliacdo em caso de ITU, outros recomendam

exames de US seriados e vigildncia para ITU a cada 6 ou 12 meses.

URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL E RETROGRADA

A uretrocistografia miccional e retrégrada (UCM) é o método de esco-
lha para o diagnéstico do refluxo vesicoureteral e avaliagao morfoldgica
da uretra. Embora seja frequentemente adiada até o término do trata-
mento antimicrobiano, ndo ha evidéncias de que este retardo seja ne-
cessario. Entre 25 e 40% das criangas com ITU confirmada terdo refluxo
vesicoureteral se submetidas a UCM. A pesquisa de refluxo vesicourete-
ral ndo deve ser feita de rotina ap6s o primeiro episédio de ITU, ficando
restrita a um seleto grupo de criancas.

A UCM também fornece imagens de detalhes anatdmicos da bexiga
e uretra, permite avaliacao do esvaziamento vesical e mostra sinais de
bexiga neurogénica. No RX simples de abdome feito previamente a UCM
pode-se identificar litiase do trato urinario, anomalias espinhais, sacrais,
dilatacdo intestinal e impactagao fecal.

As desvantagens do método sdo a necessidade de cateterismo uretral,
com risco de infec¢do urinaria e trauma uretral iatrogénicos, e exposicao
a radiacdo, particularmente nas gdnadas. Esses fatores, em associa¢do a
mudanca de paradigma na investiga¢do da ITU, contribuiram para o de-
créscimo da indicacdo de UCM.

Nas criangas com diagnéstico de hidronefrose intradteroisolada, leve
e persistente ap6s o nascimento, o refluxo vesicoureteral foi identificado

em somente 1,5% dos casos. A UCM pode ser evitada na maioria dos casos.
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SAO CONSIDERADAS INDICACOES DE UCM:

- lactentes com menos de 6 meses e altera¢des estruturais ao US,
ITU atipica ou recorrente.;

-+ criangas com cicatrizes ao DMSA ou ITU recorrente;

- criancas com anormalidades renais especificas ao US sugestivas

de obstrucao ou refluxo de alto grau;

- criancas com menos de 2 anos de idade apds o segundo episodio

bem documentado de ITU.

Nos lactentes com menos de 6 meses, a UCM deve ser considerada
nos casos de ITU tipica com alteracdes estruturais ao US. Nas criangas
com idade entre 6 meses e 3 anos, dilatagdo ao US, jato urinario fraco,
ITU atipica ou histéria familiar de refluxo vesicoureteral a UCM também
deve ser considerada na investigacao. Atualmente, nao é recomendada
como exame de rotina apés a primeira ITU com US sem anormalidades

do trato urinario.
CISTOCINTILOGRAFIA

Existem dois métodos de cistografia radioisotépica (CRI): a CRI direta,
que demanda cateterismo uretral para instilacdo do radiofarmaco e a CRI
indireta, em que ndo se realiza o cateterismo uretral, mas requer con-
tinéncia urinaria e injecdo intravenosa do MAG3 ou DTPA (4cido dietil-
triaminopentacético). Um ndmero significativo de criangas com refluxo

vesicoureteral deixam de ser identificadas pelo exame indireto. Embora
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emitam menos radiagdo que UCM, nao permitem a avaliacdo de de-
talhes anatdmicos das vias urindrias nem tampouco da uretra mas-
culina. Mais comumente, a CRI direta é reservada para o seguimento
do refluxo vesicoureteral em ambos os sexos e pesquisa de refluxo

vesicoureteral no sexo feminino.

CINTILOGRAFIA RENAL

Acintilografia renal estatica com DMSA (acido dimercaptosuccinico) é
considerada o exame padrdao-ouro no diagndstico de defeitos do parén-
quima renal. O exame é realizado apés o primeiro més de vida e, habitu-
almente, recomendado para criancas com menos de 3 anos e ITU atipica
ou recorrente. O objetivo do exame é identificar cicatrizes renais que
ocorrem em até 5% das criancas como resultado de ITU.

O exame também permite avaliacdo da funcdo renal: apés a inje-
cao intravenosa, o radioisétopo (tecnécio-99m) é concentrado no tu-
bulo proximal e sua distribuicdo correlaciona-se com o parénquima
renal funcionante.

Devido a falta de evidéncias, ainda é controverso o melhor momento
para realizar o exame em rela¢do ao episddio agudo de ITU. A area fo-
topénica ao exame pode ser decorrente de infeccao aguda (pielonefrite)
ou cicatriz. Nessa a alteracdo é persistente e naquela transitéria. NICE
recomenda DMSA 4 a 6 meses ap6s a ITU.

Alguns centros, entretanto, recomendam o DMSA apenas quando

houver divida no diagnéstico de ITU aguda ou recorrente. O método
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emite radia¢do ionizante e, frequentemente, ndo determina mudanca

de conduta .
RESSONANCIA NUCLEAR MAGNfTICA

A ressondncia nuclear magnética (RNM) ndo utiliza radiagao io-
nizante, fornece detalhes anatémicos e funcionais do aparelho uri-
nario, tem sensibilidade e especificidade similares ao US. Por outro
lado, demanda mais tempo que o US para sua realizacdo, necessita
sedacao anestésica e contraste intravenoso. Esse sé pode ser utilizado
em criancas com funcdo renal preservada. Outras evidéncias sdo ne-
cessarias antes de conclusdes a respeito do beneficio clinico quando

comparada a testes ja consagrados.
ESTRATEGIAS DE INVESTIGAQAO

A investigacdo radiolégica p6s-ITU tem como objetivo identificar os
pacientes com maior risco de desenvolver cicatrizes renais ou de apre-
sentarem anomalias do trato urinario. Alteracdes significativas nos exa-
mes de imagem sdo identificadas num pequeno ndmero de criangas
(12%) e em apenas 1% a 2% dessas criancas ha necessidade de tratamento
cirtrgico. Ha varios anos se tem discutido a melhor estratégia de inves-
tigacao radioldgica. Afim de proporcionar melhor pratica clinica, diag-
noéstico mais preciso e manejo mais efetivo, a escolha do exame deve ser

fundamentada por critérios de seguranga, custo e acuracia. Ao mesmo
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tempo, como alguns exames sdo invasivos e desconfortaveis, é recomen-
davel, quando possivel, o envolvimento da crianca e seus pais na tomada
de decisdes.

Até o inicio da década passada recomendava-se avaliagdo morfold-
gica e funcional completa do trato urinario alto e baixo da crianga com
ITU. Os diferentes exames de imagem ja citados fornecem distintas infor-
macdes sobre os rins e vias urinarias. Acreditava-se que seria necessaria
a integracdo desse conjunto de dados para melhor entendimento e ma-
nejo do grupo, com o objetivo de minimizar o risco de cicatrizes renais e
sequelas subsequentes.

Em seguida, surgiram duas novas estratégias para investigacdo de
criancas menores de 2 anos de idade, ap6s a primeira ITU febril:

- Na primeira, todo o grupo deveria ser submetido a investigacao
com US e uretrocistografia miccional (UCM) ou cistografia radioi-
sotdpica (CRI); o DMSA ficaria reservado as criangas com refluxo
vesicoureteral ou ITU recorrente.

-+ Essaabordagem em sentido ascendente (‘bottom up’) prioriza ex-
cluir o refluxo vesicoureteral.

- Nasegunda, a abordagem é descendente (‘top down’). Passou-se
a priorizar, especialmente nas criancas com menos de 1 ano ou
naquelas com sinais de pielonefrite, a cintilografia renal estatica
(DMSA) em associagao ao US, afim de reduzir a indicagdo de UCM.
A pesquisa do refluxo vesicoureteral fica reservada as criangas
com cicatrizes ao DMSA ou ITU recorrente. O fundamento é que

DMSA sem alterac¢des exclui refluxo vesicoureteral com significa-
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do clinico, independentemente da idade e das caracteristicas da
infeccdo. Essa estratégia identifica a maioria das criancas que se
beneficiariam de adequacao da conduta médica.

Em 2007 foram publicadas pelo NICE (National Institute for Health
and Care Excellence) normas para investigacao de ITU em criangas até
16 anos que foram estratificadas de acordo com a idade (< 6 meses, de 6
meses a 3 anos e > 3anos) e caracteristicas da ITU (tipica, atipica e recor-
rente).

Quanto a realizacdo do US, orienta:

-+ criangas com menos de 6 meses, apds o primeiro episodio de ITU,

devem ser submetidas ao US;

- criancas com ITU atipica devem ser submetidas a US durante a
fase aguda da infec¢do na busca por anormalidades estruturais
do trato urinario;

Segundo critérios NICE, criancas com mais de 6 meses, primeiro epi-
sodio de ITU tipica e boa resposta ao tratamento antimicrobiano, o US
nao é recomendado como rotinax. A cintilografia renal (DMSA) deve ser
indicada nos casos de ITU atipica ou recorrente, realizada 4 a 6 meses
apds o episddio agudo de ITU e tem o objetivo identificar cicatrizes re-
nais. AUCM nao é recomendacao de rotina nas criangas que tiveram ITU,
exceto naquelas com menos de 6 meses e ITU atipica ou recorrente.

*Foram identificados pacientes com essas caracteristicas que, embo-
ra ndo se enquadrassem em nenhum critério NICE para investigacao sub-
sequente, apresentavam obstrucdo da juncdo pieloureteral ou da juncao

ureterovesical (JUV).
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Segundo o Comité de Doencas Infecciosas e Imunizacao da Canadian
Paediatric Society Community Paediatrics:

+ ndo é recomendada investigacdo de imagem na crianga com cis-

tite simples;

- criangas com menos de 2 anos de idade devem ser investigadas
apo6s a primeira ITU febril com US do aparelho urinario;

- UCM nado esta indicada apds primeira ITU febril se US sem anor-
malidades.

Assim, o desafio em estabelecer protocolo para indicagao de UCM é
balancear a necessidade de identificar criancas sob risco de dano renal
progressivo que podem ser prevenidos por intervencdo ativa versus a re-
alizacdo de um exame invasivo “desnecessario”. Se, por um lado, a abor-
dagem descendente estratificada proposta por Hanssonn et al. (topdown)
reserva a UCM as criangas com maior risco de refluxo vesicoureteral,
noutro ha maior custo econdmico e maior exposicdo a radiacdo.

Portanto, para abordagem e investigacao de criangas com ITU deve-se
atentar as seguintes recomendacdes:

- usoliberal do US em todas as criangas com ITU;

- acintilografia renal (DMSA) é recomendada em criangas com me-
nos de 3 anos, ap6s ITU febril ou recorrente, 4 a 6 meses ap6s o
episddio agudo, e tem como objetivo identificar cicatrizes renais.

+ (Criangas com US e DMSA normais apés ITU tem muito baixo risco
de desenvolver cicatriz renal apds 4 anos de idade).

- aUCMestdindicada:
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1. criangas com cicatrizes ao DMSA;

2. criancas com ITU atipica ou recorrente;

3. lactentes com alteracdes estruturais ao US sugestivas de obs-
trucao ou refluxo de alto grau;

4. criangas até 2 anos de idade, com US normal, apds o segundo

episddio bem documentado de ITU.

A UCM deve ser considerada opg¢ao nos lactentes com menos de 6
meses e ITU tipica, criangas com idade entre 6 meses e 3 anos com jato
urinario fraco e nos casos de histdria familiar de refluxo vesicoureteral.

As criangas com refluxo vesicoureteral graus IV e V ou com alteracdes
significativas ao US devem ser direcionadas ao urologista ou nefrologista
pediatrico afim de que seja definido o melhor plano de investigacao e
manejo terapéutico.

Os pais e responsaveis pelas criangas com ITU febril, com ou sem re-
fluxo vesicoureteral, devem ser alertados de que seus filhos, na vigéncia
de febre persistente e nao explicada, devem ser submetidos a avaliacao

e a pesquisa de ITU.
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H INTRODUGAO

O Refluxo Vesicoureteral (RVU) é a entidade clinica em que ocor-
re o fluxo retrégrado de urina da bexiga em direcdo aos ureteres
e rins. Conforme o grau do refluxo de urina e a severidade das al-
teracdes ocasionadas no sistema coletor renal, demonstrado pela
uretrocistografia miccional, a doenca é graduada de I a V, da menor
para a maior gravidade. O diagnostico pré-natal de RVU pode ser
presumido através da evidéncia ultrassonografica de hidronefrose
fetal, enquanto que o diagnoéstico pds-natal de RVU geralmente é
feito ap6s a ocorréncia de infeccao de trato urinario (ITU). A maio-
ria dos pacientes apresentard resolu¢ao espontanea do RVU, porém
alguns evoluem com infec¢des de trato urinario de repeticao e for-
macao de cicatrizes renais que podem ocasionar insuficiéncia renal
cronica. O tratamento do refluxo vesicoureteral em criangas é bas-
tante controverso, variando desde a conduta conservadora, trata-
mento dos episddios de ITU, antibioticoprofilaxia de longo prazo,
até os procedimentos cirtirgicos. E importante salientar que a lite-
ratura é limitada em estudos cientificos prospectivos robustos e em
de diretrizes bem estabelecidas. O objetivo deste capitulo é revisar
os principais aspectos relacionados ao diagnéstico, a graduacao, a
manifestacdes clinicas, a evolucao e ao tratamento de pacientes pe-

diatricos portadores de refluxo vesicoureteral.
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DIAGNOSTICO DO RVU

O exame ideal para o diagndéstico do RVU deveria ser isento de radia-
¢do, ndo necessitar de cateterizacdo uretral ou sedacao, apresentar baixo
custo, alta acuracia e permitir detalhamento anatdmico. Analisando es-
tes requisitos constata-se que nenhum dos exames atualmente disponi-
veis preenche todos ou a maioria dos parametros. A seguir, apresentare-
mos os tradicionais métodos para diagnostico do RVU - Cistouretrografia
Miccional e Cistocintilografia Isot6pica Direta — e abordaremos alguns

métodos alternativos descritos na literatura.
CISTOURETROGRAFIA MICCIONAL (CUM)

A Cistouretrografia Miccional (CUM) utiliza o iodo como meio de
contraste, injetado apds cateterisco uretral e permite o diagndstico e a
classificagao do RVU bem como a avaliagdo da anatomia do trato urina-
rio inferior (vesical e uretral). Como o refluxo pode ser um fendmeno
intermitente, recomenda-se que o exame seja realizado com acompa-
nhamento fluoroscépico e com a realiza¢do de mais de um ciclo de en-
chimento vesical, ndo devendo ultrapassar trés ciclos. Recomendamos
que seja realizado na auséncia de infeccao do trato urinaria (ITU) e com
cobertura antibidtica.

A principal vantagem da CUM sobre a Cistocintilografia Isotépica
Direta estd relacionada com o detalhamento anatdomico. Além disto,

o sistema vigente de graduacao do RVU baseia-se na CUM. Portanto, a
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Cistouretrografia Miccional permanece sendo o principal exame para
o diagnéstico e avaliacdo inicial do RVU. A classificacdo proposta pelo

International Reflux Study Committee é universalmente aceita como

padrao ouro (Figura-1), e a gravidade do refluxo é determinada em graus

delaV.
Figura 1. Classificagdo do refluxo vesicoureteral pela uretrocistografia miccional (UCM)
Grau Grau Grau Grau Grau
I ] 1] v v

Contraste atinge ~ Contraste atingea Contraste promove  Tortuosidade do  Dilatagao severa do

apenas o ureter pelve e cdlices sem  leve ou moderada  ureter e dilatacio ureter, pelve e
dilatagao dilatagdo da pelve  da pelve renal e calices. Perda
ou calices calices das impressdes
papilares

Figura 1 - Classificagcdo do RVU.

CISTOCINTILOGRAFIA ISOTOPICA DIRETA (CCID)

A Cistocintilografia Isotépica Direta pode substituir a radioldgica para
o diagnoéstico ou acompanhamento dos pacientes portadores de RVU.
Nesse método, um tragador radioisotdpico (geralmente o 4cido dietil-
triaminopentaacético — DTPA) é infundido pela uretra e as imagens sao

obtidas durante o enchimento e esvaziamento vesical através de uma
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gama camara. O método radioisotopico apresenta a vantagem de menor
exposicao a radiacdo, e mantém sensibilidade e especificidade no diag-
noéstico semelhantes a CUM, porém, com a desvantagem de baixa defi-
nicdo de imagem, nao permitindo a avaliagdo anatémica da bexiga e da
uretra ou mesmo a classificagdo adequada do RVU. Esse método tem sido
mais usado durante o acompanhamento clinico ou na avaliacao ap6s o

tratamento cirtrgico (Figura-2).

. s
* -

Figura 2 - Cistocintilografia Isotépica Direta

OUTROS EXAMES NO DIAGNOSTICO DO RVU

Outros métodos vém sendo desenvolvidos na tentativa de reduzir a

morbidade dos exames tradicionais (CUM e CCID) no diagnéstico do RVU.
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A Cistografia Ultrassonografica e a Cistografia por Ressondncia Magnética

sao métodos ainda ndo estabelecidos.
INDICACOES DE CUM NA PESQUISA DO RVU

Aindicacao de CUM pode variar de acordo com a apresentacao clinica

do paciente e alguns protocolos tem sido propostos com esta finalidade.

EM CRIANCAS PORTADORES DE INFEC(,’A'O DO TRATO URINARIO:
Recomendamos a CUM na ITU febril recorrente e/ou nos casos em
que exista altera¢do do trato urinario a ultrassonografia. Apesar da re-
alizagdo de CUM apds o primeiro episodio de ITU febril em lactentes ser
controversa, recomendamos sua realizagdo.
Em criancas maiores com ITU afebril recorrente a realizacao da CUM
esta indicada excepcionalmente, visto que a principal etiologia nesse

grupo é a disfuncao do trato urinério inferior.

EM CRIANCAS COM DIAGNOSTICO ANTENATAL DE HIDRONEFROSE:

A CUM esta recomendada nos recém-nascidos com achados ultrasso-
nograficos pds-natais de hidronefrose graus Ill e IV (Society of Fetal Uro-
logy — SFU), sinais de duplicidade com hidronefrose, ureterocele, dilata-
cao ureteral e alteracdes vesicais.

Para as hidronefroses grau Il sua indicagdo é controversa, porém,
pode haver beneficios. J4 nos casos de hidronefroses grau | sua indicagao

pode ser dispensavel.
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EM IRMAOS E FILHOS DE PACIENTES PORTADORES DE RVU:

A investigacdo rotineira de irmaos assintomaticos e/ou filhos de pa-
cientes portadores de RVU é controversa. A falta de ensaios clinicos ran-
domizados para deteccao de RVU nestes casos torna dificil a sua reco-
mendacao rotineira. Os pais de criancas portadoras de RVU devem ser
informados de que existe uma maior prevaléncia de refluxo em irmaos
e descendentes, e, caso haja decisdo pela investigacdo, o exame inicial
deve ser a ultrassonografia, estando a CUM reservada apenas para os ca-

sos de alteracdes no ultrassom ou apés episddios de ITU.
AVALIAQI\O CLiNICA E EXAMES COMPLEMENTARES

O RVU e a ITU podem ocasionar danos a satide geral e a fungao renal
das criancas acometidas. A avaliacao clinica inicial compreende exame
fisico completo, avaliacao de peso, altura e pressao arterial. Sintomas de
disfuncdo vesico-intestinal (DVI) também devem ser pesquisados espe-
cialmente em criangas na fase de treinamento miccional.

Essaavaliagao deve ser periodicamente repetida durante o seguimen-
to clinico, bem como o manejo da disfuncdo do trato urinario inferior
(DTUI) e constipagao intestinal quando presente.Exames Laboratoriais:

A dosagem de creatinina sérica estad indicada em casos de RVU de alto
grau e/ou com presenca de cicatrizes renais, sendo um parametro para
estimar o ritmo de filtracdo glomerular e como linha de base para com-
paragdes futuras. A periodicidade deve ser semestral ou anual. Exame

de urina, incluindo sedimento, proteindria, bacteridria e urocultura
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sao recomendados ao diagndstico do RVU e, posteriormente, na suspeita
de ITU. Nao recomendamos a realizacdo periddica de exames de urina
(EAS e Urocultura) em criancas assintomaticas. A investigacao de ITU nos
quadros de febre de origem indeterminada, em pacientes portadores de
RVU, esta indicada.

EXAMES DE IMAGEM

A ultrassonografia do aparelho urinario estd recomendada para
acompanhar o desenvolvimento renal, além de avaliar o surgimento ou
piora de hidronefrose, espessamento do detrusor, bem como a presenca
de residuo pés-miccional. Importante observar o enchimento vesical du-
rante o exame, pois este pode estar correlacionado ao grau de dilata¢do
renal. A periodicidade deve ser semestral durante o periodo de acompa-
nhamento clinico.

ACintilografia Renal Estatica com DMSA (acido dimetilmecaptossucci-
nico) deve ser realizada na associagdo com ITU febril, RVU de alto grau (IV
e V) e alteragdes ultrassonograficas sugestivas de lesdes renais, buscando
aparecimento ou progressao de cicatrizes renais e acompanhamento da
funcao renal (Figura-3). Quanto a periodicidade, deve ser repetida frente
a ocorréncia de novos episddios de ITU febril.

Cistouretrografia Miccional, no acompanhamento clinico, para con-
trole de evolucdo, pode ser repetida, especialmente nos refluxos de
maior grau (Il a V) ou frente a recidiva de ITU na vigéncia de profilaxia

antimicrobiana (PAM), com prazo nao inferior a 12 meses.
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Figura 3. Cintilografia renal estatica (DMSA) evidenciando
Cicatrizes renais.

Figura 3 - Cintilografia renal estatica (DMSA) evidenciando cicatrizes renais.

Exames como urografia excretora, tomografia computadorizada, res-
sonancia magnética, cistoscopia e urodinamica tem indicagdes excepcio-
nais em situagdes selecionadas, portanto, ndo devem ser utilizados na

investigacdo ou seguimento do RVU.

TRATAMENTO

Embora o refluxo vesicoureteral seja uma das doencas mais frequen-
tes da infancia, existe consideravel controvérsia na escolha da melhor
forma de tratamento. Poucas patologias apresentam polémicas no seu
manuseio como o RVU. O refluxo apresenta trés modalidades principais
de tratamento: conservador, cirdrgico (cirurgia aberta, laparoscopica ou

robética) e tratamento endoscépico.
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TRATAMENTO CONSERVADOR
O tratamento clinico do RVU foi proposto como uma alternativa

a corregdo cirdrgica, e baseia-se no fato de que a grande maioria das
criancas tem resolucdo espontanea do refluxo durante a fase de cresci-
mento, pois sdo RVU de baixo grau (I a Il). De acordo com a Associacao
Americana de Urologia (AUA), o refluxo vesicoureteral pode desapare-

cer espontaneamente em 90% dos casos, no grau |, e 80%, no grau ll,
apds cinco anos. Ja no refluxo grau Ill, a resolugdo espontanea é mais
frequente em pacientes de menor idade e nos casos unilaterais, sendo
de 60% nos casos unilaterais diagnosticados no primeiro ano de vida e
de apenas 10% nos casos bilaterais e em idade superior a seis anos. Os
portadores de refluxo vesicoureteral grau IV apresentaram resolucao

espontanea de 45%, nos casos unilaterais e 10% nos casos bilaterais.
No Brasil, Zerati et al. (2007) realizaram estudo envolvendo 511 crian-
cas tratadas clinicamente e resultados semelhantes foram observados

quanto a resolugdo espontanea do refluxo vesicoureteral (Figura-4).

PROFILAXIA ANTIMICROBIANA (PAM)

O uso de antibiéticos em baixa dose com intuito de prevenir ITU em
criangas com RVU ja vem sendo indicado ha mais de 4 décadas. Essa prati-
ca clinica estd baseada principalmente em opinides de especialistas e, até
recentemente, com analises retrospectivas com baixo nivel de evidén-
cias. A partir dos anos 2000, estudos com melhor qualidade comecaram a

questionar se a PAM realmente protege criancas com RVU de pielonefrite
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Figura 4 -Resolucao espontanea do refluxo vesicoureteral. Zerati et al, 2007

e formacao de novas cicatrizes renais, e ainda se haveria um grupo espe-
cifico de criancas que mais beneficiariam dessa pratica, dentre outras.

Recentemente, um robusto estudo multicéntrico e randomizado, in-
cluindo 607 criangas com RVU diagnosticadas apds a primeira ou segun-
da ITU e com acompanhamento clinico de 2 anos demonstrou que a PAM
esta associada a uma significativa reducdo de episddios de ITU, mas nao
de novas cicatrizes. Meta-analises recentes tém demonstrados beneficios
da PAM em lactentes com todos os graus de RVU.

Baseado nesses estudos, recomendamos que a PAM deve ser indicada

em todos os lactentes e criangas que ainda ndo terminaram o treinamen-
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to esfincteriano e que apresentem RVU graus Il a V, entretanto aqueles
com RVU graus | e Il também parecem se beneficiar da PAM.

O tempo de duracdo da PAM também ainda é controverso. Uma op-
cao seria realizar periodicamente a CUM ou preferencialmente a CCID,
(intervalos ndo inferiores a 1 ano) e, caso haja resolucao do refluxo, in-
terromper a PAM. Nas criancas que mesmo em vigéncia de PAM, apresen-
tarem novos episodios de ITU, o tratamento cirrgico deve ser indicado.

Uma opgdo atraente e muito utilizada atualmente é suspender a PAM
apds a crianca atingir o controle miccional desde que ndo apresente sin-

tomas de disfuncdo vesico-intestinal (DVI).

TIPOS DE MEDICACOES USADAS NA QUIMIOPROFILAXIA DO REFLUXO

A profilaxia antibiética continua, quando instituida, deve ser ade-
quada a faixa etaria da crianca e ao padrao de sensibilidade antimicro-
biana da populacdo. A droga de escolha deve ser bem tolerada, com bai-
Xos riscos e efeitos colaterais e ter custo acessivel, considerando-se um
tratamento continuo. A dose a ser administrada é de 25 a 50% da dose
terapéutica, que deve ser ajustada periodicamente de acordo com o ga-
nho ponderal da crianca, que é especialmente significativo no primeiro
ano de vida.

A droga de escolha em lactentes, pela disponibilidade e farmaco se-
guranga, é a Cefalexina ou Amoxacilina. Uso de Sulfametoxazol e Nitro-
furantoina ndo estdo indicados antes dos 2 meses de idade. A partir dessa
idade, as opgdes seriam Cefalexina, Amoxacilina, Sulfametoxazol/Trime-

toprim, Nitrofurantoina ou Acido Nalidixico.
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PREDITORES DE RESOLUCAO ESPONTANEA DO RE-
FLUXO VESICOURETERAL

O manejo do RVU tem por objetivo prevenir episédios de ITU e perda de
funcao renal. O tratamento clinico consiste na administracao continua de
antibidticos em baixa dose, para manter a urina estéril e, assim, prevenir
pielonefrites e a formacao de cicatrizes renais. A base do tratamento clinico
é a expectativa de resolucdo espontanea, visto que o RVU tende a diminuir
com o tempo. A identificacdo de fatores preditores da resolucdo do RVU po-
dem contribuir para o aconselhamento familiar no momento do diagnéstico

e auxiliar na escolha de estratégias de tratamento.

PRINCIPAIS FATORES PREDITORES DA RESOLU@.‘O ESPONTANEA:

GRAU DO RVU

Quanto maior o grau do RVU, menores as chances de resolucao es-
pontanea. Refluxos de graus dilatados (IV e V), apresentam probabilidade
de resolucdo espontanea de 5 a 20%, enquanto nos RVU graus | e Il estd
acima de 80%.

Excecdo aos graus elevados, diagnosticados apds investigacdo de hi-
dronefrose ante natal, sobretudo em meninos, que tem significativa re-
solucao espontanea.

LATERALIDADE
RVU bilaterais de alto grau (Il a V) apresentam menor probabilidade

de resolucdo espontanea
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Anormalidades na Cintilografia: presenca de cicatrizes renais ou dé-
ficit funcional indica menores chances de resolucdo espontanea do RVU.
Volume Infundido para Aparecimento do RVU: refluxos que apa-
recem nas fases inicias do enchimento vesical apresentam possibili-
dades menores de resolucdo espontanea, enquanto que refluxos que
aparecem apenas durante a mic¢do apresentam melhores taxas de re-

solucao espontanea.

ITU

O desenvolvimento de episédio de ITU durante o seguimento clinico
é um fator preditor negativo para resolucdo espontanea.

Disfuncao Vesico-intestinal: a presenca de sintomas do trato urinério
inferior e constipac¢do intestinal influenciam negativamente na resolu-
¢ao de RVU. Sendo assim, recomenda-se fortemente que o tratamento da
DVI deve preceder qualquer intervencdo para tratamento do RVU.

Diametro do Ureter Distal: o didmetro do ureter distal parece ser um
fator preditor independente de resolucdo espontanea do RVU.

Anomalias Associadas: a presenca de duplicidade pieloureteral e di-
verticulo paraureteral sao fatores relacionados a reducdo da resolucao

espontanea.
TRATAMENTO CIRURGICO

Ha uma caréncia de estudos prospectivos com grupo controle para

estabelecermos uma diretriz segura para tratamento RVU. Dessa forma,
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ndo é possivel produzir recomendagdes com elevado nivel de evidéncias.

O objetivo do tratamento do RVU é a preservacdo da funcao renal,
minimizando o risco de pielonefrite, e se baseia nos fatores de risco de
cada paciente, como idade, sexo, grau, DVI, anormalidades anatdmicas e
“status” renal, sendo possivel identificar os pacientes com riscos de de-
senvolver ITU ou cicatrizes renais.

Entretanto, as controvérsias persistem em relacdo ao melhor trata-
mento do RVU, particularmente na escolha entre observacdo, tratamen-

to endoscdpico ou reimplante ureteral, e a melhor época para sua rea-

lizacdo.

INDICAGOES CIRURGICAS
ABSOLUTAS
e ITU de repeticdo a despeito de PAM;

e Cirurgia deve ser considerada se for a preferéncia dos pais.

RELATIVAS
e Persisténcia de RVU grau Ill a V em pacientes assintomaticos ;
e RVUgraulllaVem pacientes com cicatrizes renais ;
e Pacientes com dificuldades de acompanhamento clinico e acesso
a servicos de salde;

e Persisténcia do RVU em meninas ap6s os 5 anos de idade.

TRATAMENTO ENDOSCOPICO PARA RVU

A cirurgia endoscépica é o procedimento menos invasivo para o tra-
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tamento do RVU. Dentre as vantagens deste método de tratamento,
destaca-se a baixa morbidade, procedimento ambulatorial, seu carater
minimamente invasivo e possibilidade de reaplicacdo. Ha evidéncias de
que o tratamento endoscépico reduz o indice de infeccdo urinaria quan-
do comparada a observagao, porém é semelhante a PAM em seguimento
de curto prazo, apresentando maior taxa de cura do refluxo que o trata-
mento expectante, mas tem taxa de sucesso inferior a cirurgia aberta nos
refluxos de grau V.

Recomendamos o tratamento endoscépico do RVU, como primeira
opcao de tratamento cirlrgico, exceto nos RVU de grau V com dilatacao
ureteral significativa. Estdo associados a maior falha cirtirgica além do
RVU de alto grau, a disfuncdo do trato urinario inferior, Experiéncia do
cirurgido, e realizacdo de injecdo prévia.

Recomendamos que ap6s uma segunda injecdo endoscopica sem suces-
50, a possibilidade de tratamento com cirurgia aberta deva ser considerada.

Os pacientes devem realizar ultrassonografia apés o tratamento en-
doscépico, de preferéncia entre um e trés meses. Recomenda-se a reali-
zacao de pelo menos uma ultrassonografia anual, visto que obstrugdes
tardias tém sido relatadas.

A realizacdo de CUM apds o procedimento é opcional, devendo ser in-

dicada caso ocorra recidiva de ITU febril ou altera¢des na ultrassonografia.

CIRURGIA ABERTA CONVENCIONAL
O reimplante ureteral é a abordagem mais eficaz para evitar novos epi-

sédios de ITU febril, principalmente nos refluxos de alto grau ou apés a
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tentativa de injecdo endoscdpica sem sucesso. Todas as técnicas apresen-
tam altas taxas de sucesso (acima de 95%). As complica¢des incluem a pos-
sibilidade de obstrucao (2%) e refluxo contralateral (9%).

O principio de todas as técnicas é criar um tdnel submucoso mais lon-
go, de trés a cinco vezes o diametro do ureter, na tentativa de reproduzir
o mecanismo antirrefluxo fisiolégico de comprimir o ureter conforme a
pressao intravesical aumenta com o enchimento e micgao.

Procedimentos intravesicais e extravesicais, bem como técnicas combi-
nadas foram descritas. A escolha da técnica depende do grau de dilatagao
do ureter, se o refluxo é uni ou bilateral, a presenca de outras obstrucdes
e a preferéncia do cirurgiao.

As técnicas mais utilizadas sdo: extravesical de Lich-Gregoir, intrave-
sical de Cohen ou de Glenn-Anderson e combinada intra e extravesical de
Politano-Leadbetter.

As técnicas extravesicais quando realizadas bilateralmente podem
apresentar risco de disfuncao vesical transitéria no pés-operatério. Nos
casos de RVU unilateral, a preferéncia é pela técnica de Lich-Gregoir.

A técnica intravesical de Cohen consiste no reimplante ureteral bi-
lateral cruzado, com a confec¢do de um tinel longo, com baixo risco de
obstrucao por angulagdo do ureter. Porém, existe a desvantagem de pos-
sivelmente dificultar procedimentos endoscépicos retrégrados no futuro.

A técnica combinada de Politano-Leadbetter permite construir tneis
mais longos, Uteis em reimplante de ureter dilatado, porém com um risco
um pouco maior de obstrucao por angula¢do do ureter.

A técnica de Glenn-Anderson, com avanco intravesical do ureter em

MANUAL DE UROPEDIATRIA




200 . Refluxo Vesicoureteral

dire¢do ao colo vesical, tem baixo risco de obstrucdo por angulacdo do ure-

ter, mas apresenta um limite para o comprimento do tinel.

CIRURGIA LAPAROSCOPICA E ROBOTICA

As técnicas laparoscopicas e robéticas ainda ndo foram incorporadas
de formarotineira no tratamento cirtirgico do RVU, pois apresentam uma
longa curva de aprendizado, mesmo para cirurgides experientes, com
tempos operatérios longos e maior taxa de complicagdes, como lesdo e
obstrucdo ureteral, extravasamento de urina e fistula. Seus resultados
sao inferiores, o que pode estar relacionado a curva de aprendizado.

Em centros de exceléncia que desenvolvem treinamento em laparos-

copia e robdtica em criancas, estas técnicas podem ser utilizadas.
ACOMPANHAMENTO POS-OPERATORIO

N3do existe consenso em relacdo ao acompanhamento pds-operatéd-
rio tanto no tratamento endoscépico, quanto na cirurgia aberta, lapa-

roscopica ou robdtica. Como a taxa de sucesso dos procedimentos é alta,
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ndo se recomenda em geral a realizacdo de CUM de controle em todos os
pacientes. A realizacdo do exame estd indicada naqueles pacientes que
apresentem novos episédios de ITU febril e, possivelmente, nos pacien-
tes com RVU de alto grau tratados com procedimento endoscépico, em
que a taxa de sucesso € menor. Recomenda-se que seja realizado ultras-
sonografia entre 1 a 3 meses ap6s o procedimento cirdrgico e que esta
seja realizada em intervalos regulares ap6s o tratamento endoscépico

devido ao risco de obstrucdo tardia.

PONTOS CHAVE

- O refluxo vesicoureteral exige alto indice de suspeicao por parte do pediatra,
sobretudo nos casos de ITU e hidronefrose antenatal

- A cistouretrografia miccional (CUM) permanece sendo o exame padrao-ouro
no diagnéstico e graduagao do RVU

- O tratamento inicial é conservador na maioria das criangas portadoras de RVU
diagnosticadas no primeiro ano de vida independente do grau, estando o trata-
mento cir(rgico reservado para casos selecionados

QUIZ:

0 melhor método diagndstico para investigagao inicial

do RVU é:
A CUM, pois permite o diagnéstico, graduagao do RVU e ava-

liagdo anatdmica da bexiga e uretra
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Apesar de controversa, a profilaxia antimicrobiana em
RVU, tem comprovados beneficios em:

« Lactentes

- Disfuncgdes de eliminagao

- ITU de repeticao

S3do indicac¢des de corregdo cirurgica do RVU:
+ ITU de repeticao a despeito de PAM
- Altos graus, IV eV, principalmente com piora das cicatrizes re-
nais/e ou funcado renal
- Desejo dos pais

- Dificuldade de acompanhamento clinico
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H INTRODUCAO

A melhoria na qualidade dos equipamentos para ultrassonografia a
partir das décadas de 80 e 90 do século passado, aperfeicoou o acompa-
nhamento do bindmio mae/feto, permitindo estudo de érgdos fetais e
incrementando a avaliacdo perinatal dos neonatos. Em sendo, a ultras-
sonografia exame de imagem seguro e de facil execucdo, por nao fazer
uso de radiacdo ionizante e ndo necessitar procedimento anestésico, ra-
pidamente, passou a ser amplamente utilizada no periodo gestacional
e pds-natal, tornando-se extremamente Gtil para identificacdo e segui-
mento de anomalias congénitas na crianca.

A Hidronefrose pré-natal (HPN) passou a ser identificada de 1% a 3%
de todas as gestagdes se tornando uma das anomalias mais comuns iden-
tificadas antes e ap6s o nascimento. Até entao, toda hidronefrose era
considerada como sindnimo de dilatacdo do trato urinario decorrente
da presenca de obstru¢do ao fluxo urinario no mesmo, requerendo tra-
tamento cirtrgico desobstrutivo. Prevendo grande aumento no ndmero
de novos casos de hidronefrose a serem diagnosticados e confirmados
no periodo neonatal, comecou o questionamento quanto a presenca de
obstrucao em todos os casos e a consequente indicacao de desobstrucao
cirtrgica. Ainda na década de 1980, Koff, em 1987, vinculou ao conceito
de obstrucdao no trato urinario dilatado, a necessidade da ocorréncia de
perda da funcao renal durante o acompanhamento do mesmo, reduzin-
do a necessidade de correcdo cirirgica para menos da metade. Na década

de 1990, Peters, em 1995, questionou o conceito, expondo que o rim do
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neonato por estar ainda em desenvolvimento, o eventual impedimento
na ocorréncia deste devido a dilatacdo do trato urinario, mesmo sem a
identificacdo de perda da funcao, deve ser considerado como obstrucao.
Assim, toda unidade renal dilatada pode ter o seu crescimento e desen-
volvimento limitado e, até que se prove o contrario, deve ser considerada
obstruida.

A ultrassonografia, muito Gtil na identificagdo e seguimento da
HPN, no periodo pré-natal, pode inferir comprometimento da funcao
e desenvolvimento renal através da analise da quantidade de liquido
amniético, lateralidade, gravidade da dilatacao e envolvimento ou nao
do trato urindario inferior. No entanto, no periodo pés-natal a ultrasso-
nografia ndo é capaz de prover informagdes do funcionamento e/ou de
desenvolvimento renal, necessarias para diagnosticar ou ndo obstru-
¢do no trato urinario e determinar a necessidade de intervencao cirdr-
gica. Desta forma, a avaliacdo funcional e de desenvolvimento renal
fica ao cargo dos exames de medicina nuclear estética e/ou dinamica,
ressonancia nuclear magnética (RNM) funcional e marcadores biolégi-
cos urinarios e/ou sanguineos.

Este capitulo discutira os critérios ultrassonograficos utilizados para
diagnosticar e acompanhar a HPN, os exames de imagem disponiveis
para avaliacao funcional e do desenvolvimento da unidade renal dilata-
da, eventuais marcadores em uso e a forma do emprego destas ferramen-

tas no acompanhamento pds-natal da HPN.
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TOPICOS
ULTRASSOM PRf-NATAL

O ultrassom é preconizado no acompanhamento da gestante com ob-
jetivo de auxilio na determinacdo da idade gestacional, identificacdo de
anomalias fetais, avaliacdo do liquido amnidtico e aspecto da placenta,
entre outros. O ideal seria a realizacdo de pelo menos um exame de ul-
trassom por trimestre. Os rins ja podem ser vistos ao ultrassom desde a
112 semana gestacional por via transvaginal e entre 12 e 17 semanas por
via transabdominal. No entanto, para avaliacdo de anomalias do trato
urinario é melhor o ultrassom do 22 trimestre, normalmente realizado
entre a 202 e 242 semanas. Como ja referido anteriormente, a hidrone-
frose é uma das anomalias mais frequentemente detectadas.

Até 2014, a classificagdo mais utilizada para HPN era a da Socieda-
de de Urologia Fetal que classificava o grau de hidronefrose levando em
conta somente a dilatagao pélvica e espessura do parénquima renal. Na
tentativa de melhorar essa classificacdo e unificar a nomenclatura, oito
sociedades envolvidas no acompanhamento do bindmio gestante-feto
reuniram-se e publicaram um consenso sobre a classificacdo pré-natal
e pés-natal da dilatacdo do trato urindrio. Em 2017, essa classificacao foi
reforcada pela publicacdo de Chow e cols, propondo classificacdo Unica
da dilata¢do do trato urindrio em 3 estagios, estratificados em normal e
2 niveis de gravidade (Al a A2-3, sendo A devido a exame antenatal, 1 de
menor e 2-3 maior gravidade), considerando os 7 parametros anatémi-

cos a serem mensurados no trato urinario e como realiza-lo: didmetro
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anteroposterior da pelve renal (DAPPR) considerando somente a porcao
intra-renal da pelve, sendo avaliado também de acordo com a idade ges-
tacional , dilatacdo calicial com distincao entre calices centrais e perifé-
ricos, espessura do parénquima renal,. Aparéncia do parénquima renal
quanto a sua ecogenicidade, alteracdes vesicais, alteragdes ureterais em

todo o ureter e avaliacao do volume de liquido amnidtico (Tabela-1).

TABELA 1 - CLASSIFICACAO DILATAGAO DO TRATO URINARIO
(DTU) PELO ULTRASSOM (US) PRE-NATAL

NORMAL DTU A1 DTU A2-3
DAPPR 16-27 sem <4mm 4-7mm =7mm
DAPPR =28 sem <7mm 7-10 mm =10 mm
Dilatacdo calicial Nao Central ou Ausente Periférica
Espessura Normal Normal Anormal
parénquima
Aparéncia Normal Normal Anormal
parénquima
Ureteres Normais Normais Anormais
Bexiga Normal Normal Anormal
Oligodramnio Ausente Ausente Inexplicado
(causa urolégica
presumivel)

Modificado de Chow et al
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ULTRASSOM POS-NATAL

O acompanhamento pds-natal da crianga com HPN deve ser realiza-
do, inicialmente, com ultrassom (US) para sua confirmagdo diagndstica
e atualizacao do grau de comprometimento, estabelecendo confirma-
cao diagndstica e referéncia para seguimento. O exame deve ser reali-

zado 48 horas ap6s o nascimento, evitando o periodo de desidratacao

que pode ocasionar falso negativo e/ou dimensionamento inadequado
do grau da dilatacao. HPN com identificacdo de dilatacao bilateral,
rim Unico, oligoamnio e/ou histérico de intervencdo intrauterina sao

condicdes graves, que recomendam a realiza¢do do US logo apds o
nascimento. As criangas serdo acompanhadas com novo US no primeiro

e no terceiro més de vida e ap6s, a cada 3 meses, até completar 1 ano
de idade. No segundo ano de vida, a cada 6 meses e, do terceiro ano em
diante, anualmente. A critério médico, sempre em comum acordo com

os pais, o intervalo dos exames pode ser ampliado ou reduzido.

A crianca com diagnoéstico de HPN recebe, usualmente, acompanha-
mento multidisciplinar, envolvendo obstetra, pediatra, cirurgido/urolo-
gista e radiologista, o que clama pelo uso de linguagem unificada entre
as diversas areas, especialmente, no assunto relacionado a classificacao
da gravidade da hidronefrose que, associado ao estudo funcional renal,
definird a conduta a ser utilizada de continuidade ao seguimento ou in-
tervencao cirtrgica. Como falado anteriormente para a classificacdo an-
tenatal, Chow e cols, em 2017, propuseram classificacao tnica da dila-

tacdo do trato urindrio em 4 estagios, estratificados em normal e em 3
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niveis de gravidade (P1 a P3, sendo P devido a exame pés-natale 1 a 3 de
menor para maior gravidade), considerando os 6 parametros anatémicos
a serem mensurados no trato urinadrio e como realiza-lo: Diametro an-
teroposterior da pelve renal (DAPPR) considerando somente a porg¢ao in-
trarrenal da pelve, dilatacdo calicial com distin¢do entre calices centrais
e periféricos, espessura do parénquima renal, Aparéncia do parénquima
renal quanto a sua ecogenicidade, alteracdes vesicais e alteragdes ure-

terais em todo o ureter (Tabela-2).

TABELA 2 - CLASSIFICAGAO DILATAGCAO DO TRATO URINARIO
(DTU) PELO ULTRASSOM (US) POS-NATAL

NORMAL DTU P1 DTU P2 DTU P3
DAPPR <10mm =10-15mm =15mm =10mm
Dilatacdo Nao Somente Periférico Sim ou
calicial Central Nao
Espessura Normal Normal Normal Anormal
parénquima
Aparéncia Normal Normal Normal Anormal
parénquima
Ureteres Normal Normal Anormal Sim ou
Nao
Bexiga Normal Normal Normal Anormal

Modificado de Chow et al
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Classificacao para os graus P1 e P2 consideram o DAPPR e, presenca e
caracteristica da dilatacdo calicial na auséncia de anormalidade no trato
urinario inferior e ureteres. Para o grau P3, considera-se a presenca de
anormalidade no trato urindrio inferior ou ureter ou parénquima renal
na presenca de DAPPR >10mm.

O uso dalinguagem Unica para solicitacdo, realizagdo e interpretacao
do US entre os profissionais médicos envolvidos no cuidado da crianca
com dilatagdo urinaria pré-natal, confirmada no pés-natal, é de funda-
mental importancia na conducdo do tratamento. O US define a etiologia
da HPN ou orienta qual exame de imagem sera necessario para o seu es-
clarecimento. A etiologia mais frequente da HPN é a estenose da juncao
ureteropiélica, seguida do refluxo vesicoureteral, megaureter, valvula
de uretra posterior, ureterocele, duplicidade pielocalicial, sindrome de
Prune Belly. Na investigacdo diagnostica do refluxo vesicoureteral e val-
vula de uretra posterior o exame recomendado é a uretrocistografia mic-
cionale, na suspeita de duplicidade pielocalicial e ureteral,a RNM sem o

uso de agente paramagnético é o exame de eleicdo.

CINTILOGRAFIA ESTATICA E DINAMICA

O estudo funcional das unidades renais na HPN se faz necessario na
vida pds-natal para identificacao e seguimento da funcdo renal, diag-
nosticando eventual perda funcional e/ou comprometimento no desen-
volvimento renal, definindo a conduta. A cintilografia renal estatica e

dindmica, e a RNM funcional sdo utilizados para avalia¢do funcional re-
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nal, porém, sendo limitado em fornecer altera¢des anatdmicas e utilizar
agente radioativo. A RNM funcional, desenvolvida para suprir tais limi-
tacdes da cintilografia, possui seus embargos na necessidade do uso de
procedimento anestésico associado e o alto custo do método.

A cintilografia é realizada utilizando o tecnécio-99m (99mTc) extrai-
do de geradores de molibdénio, adicionando-se a ele um ligante consti-
tuindo-se assim um radiofarmaco com caracteristica para se concentrar
no cdrtex renal (cintilografia estatica) ou ser excretado pelos tibulos re-
nais (dindmica). Considerando a maturacao renal que acontece ao longo
do primeiro més de vida, recomenda-se a realiza¢do da cintilografia ao
final do mesmo, obtendo resultado mais fidedigno.

Unido do 99mTc ao ligante acido dimercaptosuccinico (DMSA) origi-
nara um radiofdrmaco (99mTc-DMSA) com capacidade de concentragao
no cértex do rim, a ser utilizado na quantificacdo funcional renal absolu-
ta e relativa, denominada cintilografia estética. A cintilografia estética é
muito utilizada para identificacdo de cicatrizes renais sendo utilizada no
trato urinario dilatado, porém, ndo obstruido como no refluxo vesicou-
reteral e valvula de uretra posterior resolvida, podendo ser utilizado na
quantificacao funcional dos rins no trato urinario obstruido.

Associacdo do 99mTc aos ligantes mercaptoacetiltriglicina (MAG3)
e acido dietilenotriamino pentacético (DTPA) originara radiofdrmaco
(99mTc-MAG3 ou 99mTc-DTPA) com capacidade de pronta eliminagao pe-
los tabulos renais, extremamente Uteis na quantificacdo da velocidade
da excrecdo renal e funcdo relativa, denominada cintilografia dindmica.

Para obtencdo da funcdo renal relativa utilizando cintilografia dinamica
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se faz necessario a quantificacdo da concentragdo renal do radiofarmaco
nos primeiros 2 e, no maximo, 3 minutos ap6s a administracao endove-
nosa do mesmo (fases de perfusdo e concentracdo renal). Afericdes rea-
lizadas apds os 3 primeiros minutos podem superestimar a funcdo renal
no lado obstruido devido ao maior aciimulo do radiofarmaco na unidade
renal obstruida. A cintilografia dinamica é muito utilizada para estudo
do padrao de excrecao no trato urinario obstruido e, a quantificacdo da
funcdo renal relativa com técnica adequada dispensa a utilizacao da cin-
tilografia estatica para tal propésito, obtendo resultado funcional relati-
vo e de padrao da excrecao utilizando somente um exame cintilografico.

A cintilografia dindmica exige preparo da crianca realizado com: hi-
dratacdo endovenosa prévia a administracao do contraste, sensibiliza-
¢ao da excrecdo com a utilizacdo de diurético (furosemida) e drenagem
vesical com sonda ou nova aferi¢cdo da excre¢do apés mic¢do da crianca.
Durante o exame se recomenda a movimentacao da crian¢a na gama ca-
mera, evitando deposicdo do radiofarmaco no trato urinario, homoge-
neizando a sua eliminacao com a urina.

Molina e cols, em 2013, demonstrou reducao na taxa de indicacao
cirGrgica para correcao de estenose da juncao ureteropiélica (JUP) ao se
considerar a funcao renal relativa e nao somente padrao obstrutivo na
cintilografia dindmica, sem prejuizo funcional para as unidades renais
nao operadas. O Exame dinamico também é o recomendado na avaliagdo
do megaureter primario, de forma semelhante ao descrito para investi-

gacdo da Estenose da JUP.
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RESSONANCIA NUCLEAR MAGNETICA FUNCIONAL

A RNM fornece excelente informacdo anatémica no estudo do trato
urinario, tendo como vantagens: a ndo utilizacao de radia¢do ionizante,
a possibilidade de uso em criancas com comprometimento acentuado da
funcao renal quando nao se utiliza agente paramagnético (gadolinio) e
a alta qualidade de resolucdo espacial, possibilitando melhor interpre-
tacao e identificacdo da etiologia da HPN. Contudo, antes de solicitar o
exame, deve-se sempre considerar o seu alto custo, a necessidade do uso
de sedacdo anestésica na imensa maioria das vezes em criancas e as limi-
tacdes ao uso do gadolinio conforme a idade gestacional ao nascimento,
idade atual e func¢ao renal da crianca.

A importancia em se determinar a presenca da obstrucao no trato
urinario na HPN e a necessidade em fornecer dados anatdmicos de exce-
1éncia levou ao desenvolvimento da RNM funcional, utilizando o mesmo
principio da cintilografia dinamica, porém com o agente paramagnético
(gadolinio), fazendo as vezes do radiofarmaco, associado a furosemida
para o estudo da drenagem urinaria. Contudo, as vantagens e desvanta-
gens do exame sao semelhantes, lembrando a necessidade na RNM fun-
cional do uso do gadolinio e suas restricdes.

O uso da RNM funcional, considerado o melhor exame isolado
para o estudo anatémico e funcional do rim, tem se destacado nos
esclarecimentos das ectopias ureterais, principalmente na duplici-
dade pielocalicial e ureteral completa e incompleta, assim como, no

esclarecimento das outras etiologias da HPN em que o US nao satis-
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faz, como agenesias e anomalias com fusdes renais e estenose da JUP
complexa associada a vaso andmalo ou supranumerario. Anomalias
anorretais associadas a dilatacao do trato urinario se beneficiam, so-
bremaneira, com o uso da RNM funcional devido a exceléncia na in-
formacdo anatdmica espacial associada ao estudo da fungao no trato
urinario dilatado.

A pielografia endovenosa (urografia excretora) se tornou exame
histérico com aparecimento e desenvolvimento da tomografia com-
putadorizada (TC) e RNM por ser superada em todos aspectos, van-
tagens anatdmicas e funcionais, desvantagens e aplicabilidade do
exame. A TC no estudo da HPN possui custo inferior a RNM, porém
implica no uso de radiacdo ionizante, menor definicdo espacial e
analise funcional imprecisa e que implicaria em aumento da expo-
sicao a radiacdo. Contudo, no estudo da litiase do trato urinario é o
exame de escolha para esclarecimento e confirmacao do diagnéstico,
ndo sendo necessario o uso do contraste iodado com a possibilidade
do emprego de técnicas de menor exposicao a radiacdo, tornando a

urografia excretora obsoleta.

MARCADORES URINARIOS E SANGUINEOS

Prever a viabilidade renal pds-natal durante o periodo pré-natal
através da analise morfolégica do rim e por dosagens sanguineas fetais
e amnidticas possuem uma acuracia pequena, por serem os valores en-
contrados nos estudos extremamente variaveis. Estimar a fun¢ao renal

por analise morfolégica em exames de imagem (ultrassom e ressonan-
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cia magnética) é ainda controverso e insuficiente em dados. Considera-
do procedimento de risco de sangramento e comprometimento fetal, a
analise do sangue fetal por cordocentese evidencia uma superioridade
da B2-microglobulina sobre alfal-microglobulina e cistatina-C, no en-
tanto, com limites consideravelmente variaveis entre os estudos e, por-
tanto, pouco fidedignos. Tentativas em se estabelecer valores limites
para dosagem no liquido amniético de sédio, cloro, calcio, osmalaridade
e beta2-microglobulina ndo apresentaram comportamento diferente,
revelando também valores de referéncia heterogéneos. A dinamica do
volume do liquido amniético associada aos fatores inerente da nefrogé-
nese (aumento no nGmero, alteracdes hemodinamicas e hidrostaticas
nos néfrons) ao longo da gestacao contribuem, sobremaneira, para a
diversidade dos valores encontrados, prejudicando a acuraria dos mes-
mos. Os dados disponiveis até o momento continuam sendo utilizados na
avaliacdo da necessidade de intervencao pré-natal, todavia os resultados
continuam inexpressivos.

A avaliacdo da func¢do renal em pacientes com HPN é um desafio ao
nascimento. A avaliacdo especifica pela dosagem de creatinina pode
ser prejudicada, pois a mesma ndo é ideal, principalmente por poder
sofrer interferéncia da creatinina materna e, se o bebé for prematuro,
ela também pode estar alterada pela imaturidade renal. Atualmente,
a cistatina C é o melhor método, como ressaltado nos Gltimos estudos
da avaliacdo da funcdo renal em neonatos. No entanto, esse método
ndo esta disponivel na maior parte dos laboratérios brasileiros, sendo a

creatinina ainda o mais utilizado.
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Através da dosagem da creatinina sérica, é possivel calcular a Taxa
de filtracdo glomerular utilizando-se a férmula de Schwartz ou Schwartz

modificada.

Férmula de Schwartz = k x Estatura em cm / creatinina sérica

Na férmula original, a constante k varia com a idade de sexo (RN pré-
termo: k=0,33; RN a termo e criancas < 2 anos: k= 0,45 ; criangas> 2 anos
e adolescentes do sexo feminino: k=0,55; adolescentes do sexo masculi-
no: k=0,70).

Na férmula modificada, revisada recentemente, o k = 0,413. Essa
férmula ndo é utilizada com frequéncia no nosso meio por ndo ser ade-
quada para creatinina dosada pelo método de Jaffé, ainda utilizado em
grande parte do nosso pais, mas sim quando a creatinina é dosada por
método enzimatico.

Também é importante observar a presenca de altera¢des urinarias,
como hematdria e/ou proteintria ou quadro de infec¢do urinaria. A he-
matiria pode ocorrer em situacdes de obstrucdo alta (Estenose da Jun-
cao Uretero Pélvica) e baixa (Valvula de Uretra Posterior) mas, normal-
mente nao é acentuada.

A proteintria pode manifestar-se através de microalbumintria que
pode ser dosada em urina de 24 horas ou em amostra de urina isolada,
fazendo-se a relacdo com a creatinina na mesma amostra. Ela servira
como padrao basal inicial e, frequentemente, pode elevar-se no segui-

mento em longo prazo.
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O volume urinario, sinais de edema, jato urinario ou presenca de be-
xigoma (em casos de suspeita de VUP), necessitam de observacao, pois
também podem ser marcadores de alteragdo renal.

Além disso, é sempre importante lembrar que as criancas com hidro-
nefrose tém um risco maior de apresentarem hipertensao arterial sisté-
mica, entdo é necessaria a medida rotineira de sua pressdo arterial desde

o periodo neonatal.

FLUXOGRAMA SEGUIMENTO AMBULATORIAL

As novas Diretrizes internacionais precisam ser amplamente divulgadas
para que haja um padrao Unico de acompanhamento. Infelizmente, ndo é
isso que acontece e, frequentemente, oslaudos tanto de US pré-natal quan-
to pds-natal vém com expressdes vagas de discreta ou moderada dilatacdo,
nem sempre com a medida do diametro antero-posterior da pelve renal, di-
ficultando a correlacdo com parametros de gravidade.

Em linhas gerais, aqueles que tém rim Unico com dilatacdo, hidro-
nefrose ou ureterohidronefrose bilateral, suspeita da valvula de uretra
posterior, oligodramnia acentuada, precisam de investigacdo mais pre-
coce, logo apds as 48 horas de vida. Aqueles que tém dilatagdo unilate-
ral, sem outros sinais de gravidade, podem ser investigados em até 3 a 8
semanas apés o nascimento.

Resumindo, fluxogramas para acompanhamento da dilata¢do do tra-
to urinario considerando os achados de exame de US pré-natal e p6s-na-
tal. Os mesmos sao resumo das orientacdes utilizadas para o seguimento

da HPN modificadas por Nguyen el al. Fluxograma 1 e Fluxograma 2.
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FLUXOGRAMA1-ACOMPANHAMENTOCONSIDERANDO
ACHADOS DO US PRE-NATAL - MODIFICADO DE
NGUYEN ET AL

DTU A1 (Baixo Risco) DTU A2-3 (Alto Risco)

DAPPR 7-10 mm DAPPR 210 mm

Repetir US gestacional em 4 a 8 semanas, ou antes

Repetir US gestacional apds a 32a semana se suspeita de VUP ou Hidronefrose bilateral grave

Ap6s o nascimento

i ) ) . 1°- apds 48 horas de vida até 1 més. Se suspeita de
1°-apos 48 horas de vida até 1 més VUP ou Hidronefrose bilateral grave , logo apés as
2°-1 a6 meses apéso 1o US 48 horas ou antes, se necessario

Ap06s o nascimento dois US

DTU - Dilatagédo do Trato Urinario; DAPPR - Diametro Antero Posterior da Pelve Renal;

US- Ultrassom; VUP - Valvula de Uretra Posterior

Os pacientes de baixo risco, de acordo com o US pré-natal, nao ne-
cessitam de encaminhamento urgente para os especialistas (nefrologista
pediatrico e/ou cirurgiao/urologista pediatrico), podendo ser avaliado
inicialmente pelo pediatra e, se confirmada a alteracdo ultrassonografi-
ca, encaminhar. No caso do alto risco, o encaminhamento pode ser feito
ainda durante a gestacao para avaliacdo de possivel intervencdo ou para
planejamento do parto em local com maiores recursos para o atendi-

mento do recém-nascido.

MANUAL DE UROPEDIATRIA




220 - Hidronefrose Pré-Natal

FLUXOGRAMA 2 - ACOMPANHAMENTO CONSIDERANDO
ACHADOS DO PRIMEIRO US POS-NATAL - MODIFICADO
DE NGUYEN ET AL

DTU P2 - Risco
Intermediario

DTU P1 -Baixo Risco DTU P3 - Alto Risco

DAPPR 2 10 mm com

DAPPR 210-15 mm .
outras alt. associadas

DAPPR2 15 mm

Us de controle 1a 6 US de controle 1a 3 )
meses ap6és a 1a meses ap6s a primeira US de controle em 1 més
UCM a critério clinico UCM a critério clinico UCM recomendada
Antibioticoprofilaxia a Antibioticoprofilaxia a Antibioticoprofilaxia
critério clinico critério clinico recomendada
Cintilografia ndo Cintilografia a critério Cintilografia
recomendada clinico recomendada

DTU - Dilatac¢do do Trato Urinario; DAPPR - Didmetro Antero Posterior da Pelve Renal;

US - Ultrassom ; UCM - Uretrocistografia miccional

Os pacientes de baixo risco de acordo com o US pés-natal também
podem fazer o acompanhamento inicial com o pediatra, ja os de risco
intermediario e alto risco, devem ser encaminhados, o mais breve pos-
sivel, para os especialistas para que o diagnéstico etioldgico e a conduta

terapéutica especifica sejam estabelecidos.
CONSIDERAGOES FINAIS

O paradigma de “a clinica ser soberana” acabou cedendo espago na

HPN aos exames de imagem realizados no acompanhamento gestacional
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do bindmio mae/feto e poés-natal inicial do neonato/crianga. A
gravidade dadilatacdoeaconstatacdode comprometimentonoganho
ou de perda de funcdo pelo rim, na grande maioria das vezes, ndo
é acompanhada de manifestacdo clinica proporcional. No entanto,
durante o seguimento clinico do crescimento e desenvolvimento
do neonato/crianga, a clinica se torna fundamental na decisdo da
conduta a ser adotada, especialmente, no diagnostico correto de
infeccao no trato urinario (ITU). Conhecendo a importancia da ITU e
suasimplicagdesfuturasnafuncaodoaparelhourinariose preconizao
emprego do antibio6tico profilaxia. Assim, ela se tornou recomendada
na dilatacdo bilateral, alteracdes no parénquima, sistema renal
Unico, dilatacdo ureteral associada e alteragdes vesicais sugestivas
de VUP, ficando a critério médico nas dilata¢des unilaterais limitadas
ao rim. A antibiético profilaxia é preconizada a partir do primeiro
dia de vida, ficando o tempo para sua permanéncia dependente do
desdobramento do acompanhamento. O acompanhamento pés-natal
multiprofissional (pediatra/nefropediatra, radiologista, cirurgiao/
urologista) devera ser fundamentado na linguagem dUnica, para
otimizarocuidadodacrianga, prevenindo e tratando adequadamente
as complicagdes em longo prazo, tais como, hipertensao arterial e

doenca renal cronica.
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H INTRODUCAO

A Obstrucao da Jungdo Ureteropiélica (JUP) é a principal causa de
obstrucao do trato urinario na infancia e pode ser definida como uma
restricao ao fluxo de urina da pelve renal para o ureter.

Com a utilizagdo em larga escala da Ultrassonografia Obstétrica pré-
natal, o diagnéstico de Obstru¢do da JUP se tornou cada vez mais precoce
e, frequentemente, ja é sugerido ainda no periodo antenatal, o que gera
grande ansiedade nos pais, Obstetras, Neonatologistas e Pediatras.

Entretanto, a dificuldade em se distinguir dilata¢do do sistema co-
letor de obstrugao propriamente dita faz do manejo da Obstrucao de
JUP um verdadeiro desafio clinico. A obstrugao do fluxo urinario pode
ser definida pela presenca de hidronefrose associada a perda pro-
gressiva da fungao renal, porém, muitos casos de hidronefrose nao
estdo associados a perda da fun¢ao, ndo sendo caracterizadas como
obstrutivas. O objetivo deste capitulo sera revisar os principais aspec-
tos relacionados a Obstrucdo da JUP, com a finalidade de auxiliar na
definicdo sobre quais os pacientes que poderao ser acompanhados
clinicamente com exames de imagem periddicos e os que serdo bene-

ficiados com o tratamento cirurgico.
EPIDEMIOLOGIA

Historicamente, a Obstru¢do da JUP era relatada como a mais fre-

uente entre os 6 meses e 0s 5 anos de idade, com cerca de 25% dos casos
q
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no primeiro ano de vida. Todavia, com o advento da ultrassonografia pré-
natal, a maioria dos casos sdo identificados e diagnosticados no periodo
perinatal. H4 um segundo pico em criancas maiores e nos adolescentes,
quando costumam estarem acompanhadas por sintomas como dor lom-
barem célica. Essa restri¢ao é responsavel por 10 a 30% das hidronefroses
antenatais e é a principal causa (48% dos casos) de dilatacao significativa
do sistema coletor no rim fetal. Acontece com frequéncia no sexo mascu-
lino, especialmente no periodo neonatal, quando a propor¢do ultrapas-
sa 2:1, quanto a lateralidade, existe um predominio de acometimento ao
lado esquerdo, particularmente no periodo neonatal (em 67% dos casos)

e pode ser bilateral entre 10% a 40% dos casos.

ETIOLOGIA E PATOGENESE

Diferentes linhas de investigacdo, como a embriogénica, a anatomi-
ca, a funcional e a histolégica ja foram estudadas, mas a etiologia precisa
da Obstrucao de JUP permanece incerta.

Na maioria dos casos verifica-se um estreitamento intrinseco da jun-
cdo ureteropiélica e se hipotetiza que seja resultante de uma interrup-
¢do no desenvolvimento da musculatura lisa local ou uma altera¢do nas
fibras coldgenas ao redor das células musculares. Outras causas intrin-
secas mais raras incluem pregas mucosas, valvulas e p6lipos ureterais.

Por outro lado, a Obstrucdo de JUP pode ser resultante de
obstrucdo extrinseca decorrente de compressao mecanica por vasos

renais andmalos que cruzam anteriormente a JUP ou ureter proximal,
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reportados entre 15 a 52% dos casos, embora exista divida sobre se a
presenca do vaso andmalo seja realmente a causa da obstrucdo ou um fator
apenas concomitante a uma obstrucdo intrinseca.

AObstrucao de JUP pode, em cerca de 10% dos casos, ser secunddriaa um
Refluxo Vesicoureteral (RVU) de alto grau, nos casos em que uma tortuosi-
dade acentuada do ureter causa uma dobra (“kink”) no nivel da JUP, por ser

uma area mais fixa do ureter.

ANOMALIAS ASSOCIADAS

A incidéncia de anomalias congénitas urolégicas concomitantes é
elevada. A mais frequente é a Obstru¢do da JUP no rim contralateral,
encontrada em até 40% dos casos. O Refluxo Vesicoureteral também pode
ser verificado em até 40% dos casos, geralmente os de baixo grau e com
alta taxa de resolucao espontanea (diferente do RVU de alto grau como
causa secundaria da JUP, citado anteriormente). A agenesia renal pode

ser encontrada em 5% dos casos.
APRESENTAGAO CLINICA

De forma geral, a apresentacao clinica da Obstrucao de JUP varia com
a idade ao diagnéstico. Atualmente, a maioria dos casos sao identificados a
partir da ultrassonografia pré-natal, no entanto, a maioria dos recém-nasci-

dos sao assintomaticos no momento do diagnéstico. Ocasionalmente, se ma-
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nifestam com massa abdominal palpavel. De forma distinta, criancas maiores
ou casos em que a ultrassonografia antenatal ndo é realizada ou ndo detecta
hidronefrose, costumam manifestar sintomas, predominantemente dor em
flanco ou abdome superior, muitas vezes acompanhada de nduseas ou vomi-
tos. Adolescentes e adultos jovens frequentemente informam dor em flanco
ou abdominal que pioram com ingesta hidrica abundante ou durante a mic-

cao. Hematuria esta presente em até 25% das criangas.

PONTOS FUNDAMENTAIS

- Obstrucdo da JUP é a principal causa de dilatacdo do sistema coletor no rim fetal
- Fatores intrinsecos sao a principal causa de Obstrucao da JUP

- Vasos anémalos cruzando anteriormente a JUP sao a principal causa extrinseca

- Estenose de JUP bilateral ocorre em até 40% dos casos

- Refluxo Vesico-ureteral pode estar presente em até 40% dos casos

- A maioria dos casos sao assintomaticos e detectados no periodo antenatal

DIAGNOSTICO

Ainda que possam haver manifestacdes clinicas, o diagnostico de
Obstrucdo da JUP necessariamente depende de métodos de imagem. A
suspeita de uma Obstrucdo da JUP surge ao constatar uma dilatagdo pie-
localicinal associada a um ureter de dimensdes normais.

O objetivo da propedéutica é, especialmente nos pacientes assin-

tomaticos, diferenciar os casos em que a dilatacdo do sistema coletor é
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decorrente de uma obstrucdo de fato, com comprometimento do rim
afetado, daqueles em que o rim funciona adequadamente apesar da di-
latacdo. Nao existe um indicador propedéutico Unico, existe a necessi-
dade de se associarem dados clinicos com exames subsididrios diversos
e que, muitas vezes, precisam ser repetidos para caracterizar um padrao

evolutivo, sendo os mais utilizados a Ultrassonografia e a Cintilografia.
ULTRASSONOGRAFIA (USG)

E 0 exame de eleicdo para diagnéstico das hidronefroses e, geralmen-
te, o primeiro exame de imagem a ser solicitado na propedéutica urolégica,
considerando tratar-se de método ndo-invasivo, com ampla disponibilida-
de, custo reduzido e que nao utiliza radiacdo ionizante.

AUSG j4 é capaz de detectar os casos de hidronefrose no periodo antena-
tal. Apds o nascimento, preferencialmente se realiza apds 72h de vida, pois
antes deste periodo ocorre a desidratacao fisiolégica do recém-nascido que
pode mascarar ou subestimar o grau de hidronefrose.

Suspeita-se de Obstrucao da JUP quando existe dilatacao da pelve e ca-
lices renais sem dilatagdo do ureter. As caracteristicas mais relevantes que
sao avaliadas no exame ultrassonografico sao o grau de dilatacao da pelve e
calices, espessura do parénquima renal e diametro antero-posterior (AP) da
pelve, mas também permite avaliar a espessura e esvaziamento vesical e as-
pecto do ureter, o que auxilia no diagndstico diferencial com outras causas
congénitas de hidronefrose, como Valvula de Uretra Posterior, Megaureter,

Ureterocele e Refluxo Vesicoureteral (Figura-1).
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Figura 1- A - Rim com aspecto ultrassonografico normal. B - Rim com hidronefrose
grau 3, sugestiva de Obstrucao da JUP.

No periodo antenatal, os valores do diametro AP da pelve maiores do
que 4 a5 mm no segundo trimestre e 5a 7 mm no terceiro trimestre su-
gerem o diagndstico de Obstrucao da JUP. Diametro AP da pelve superior
a 20 mm tem maior probabilidade de necessitar de correcdo cirdrgica da
JUP apés o nascimento.

Idealmente, para melhor comparacao entre exames e padronizacao
se recomenda a utilizacdo da escala de hidronefroses da Sociedade de
Urologia Fetal (The Society for Fetal Urology - SFU), no lugar de apenas

caracterizar a dilatacao como leve, moderada ou grave.
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GRADUAGCAO DE HIDRONEFROSE PELA SFU

CLASSIFICACAO CARACTERISTICAS IMAGEM

SFU grau 0 Seio renal preservado

SFU grau 1 Pegu.ena dllataga~o na pellve, com
minima separagdo no seio renal
Dilatacao na pelve renal com ou

SFU grau 2 ; < A .
sem dilatagao de célices maiores
SFU grau 2 + dilatacao de calices

SFU grau 3 menores + parénquima renal

preservado
SFU grau 4 SFU grauA3 +'af|Iamento do
parénquima renal

(Adaptado de The Society for Fetal Urology Hydronephrosis Grading System)
A principal limitacao da ultrassonografia é ser operador-dependente

e ndo ser capaz de definir obstrucdo, embora a realizacdo de exames se-

riados possam sugerir a presenca ou ndo de obstrucao.
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E um 6timo método para controle evolutivo e seguimento pos-

-operatdrio.

EXAMES RADIOISOTOPICOS (CINTILOGRAFIA)
CINTILOGRAFIA RENAL DINAMICA

Sao os exames mais utilizados para a avaliagao funcional das hidro-
nefroses e praticamente substituiram a urografia excretora, pois além de
estimar a velocidade de depuracgao, permitem quantificar da funcao re-
nal diferencial, além de n3o necessitar do uso de contraste iodado e ndo
possuir as altas taxas de radiagao ionizante da Urografia excretora.

A Cintilografia que permite a avaliacdo de obstrugdes do sistema
coletor é a Cintilografia Renal Dindmica e utiliza o DTPA (acido dietil-
triaminopentacético), que é exclusivamente filtrado e excretado pelo
glomérulo, permitindo estimar as taxas de filtracdo e depuracao renais.
Idealmente, o DTPA deve ser realizado a partir da sexta semana de vida
até a oitava, pois a sua realizacdo antes desta idade estd sujeita a muitos
artefatos em funcao de imaturidade renal. Também pode ser utilizado o
MAG3 (acido mercaptoacetiltriglicina) que é excretado pelo tibulo con-
torcido proximal e tem vantagens como apresentar resultados mais acu-
rados e a possibilidade de ser realizado mais precocemente, mesmo em
prematuros ou bebés com imaturidade renal, embora seja pouco dispo-
nivel em nosso meio devido ao seu alto custo.

Fatores como o grau de maturidade renal, a fun¢do renal, o efeito
gravitacional em pelves muito dilatadas, o estado de hidratagao da crian-

ca e a dose no momento da utilizacdo do diurético (furosemida) podem
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influenciar no resultado do exame. Além disso, como o volume vesical

tem influéncia na velocidade de depurac¢do do radiofarmaco pelo rim,

deve-se realizar cintilografia com o paciente sondado ou realizar outra

imagem apds micgao. Portanto, uma padroniza¢do da técnica é impres-

cindivel para dos resultados, para reprodutibilidade e para seguimento

adequado dos pacientes (Figura-2).
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Figura 2 - Curvas de drenagem. A - rim esquerdo (vermelho) com auséncia de resposta
excretora apo6s injecdo de diurético, evidenciando padrao obstrutivo; B - rim esquerdo
(vermelho) com resposta parcial ao estimulo diurético. Em A e B, o rim direito (verde)

apresentou declinio apds diurético, evidenciando padrdao normal.
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Os dados fornecidos pela Cintilografia renal com DTPA ou MAG3 sao
imagens seriadas da captacdo e excrecdo, curva de drenagem renal, a
funcao renal diferencial e o tempo de clearance do radiofédrmaco (T1/2).
O T1/2 é o tempo necessario para eliminagdo de 50% do radiofarmaco.
Um resultado considerado normal mostra uma curva com uma fase de
ascensao, um pico e um declinio do radiofdrmaco e um T1/2 inferior a
10 minutos. Os resultados que sugerem um padrao obstrutivo sao uma
curva de drenagem sem declinio do radiofdrmaco ou um T1/2 superior a
20 minutos. Quando a curva demonstra um declinio pequeno ou 0 T/12
fica entre 10 a 20 minutos temos um resultado indeterminado.

Ndo devemos, no entanto, nos basear apenas no padrao da curva ou
no T/12 para diagnosticar obstrucdo. Para interpretacdo adequada dos
resultados, devemos considerar todos os fatores que podem alterar o re-
sultado da cintilografia, além de outros dados clinicos. Na maioria das
vezes, realizamos exames seriados para comprovar prejuizo a funcao re-
nal diferencial ou piora na curva de depuracao do radiofarmaco para in-
dicarmos o tratamento cirdrgico. Uma fung¢ao renal diferencial inferior
a 35 — 40% ou uma queda maior que 5% em exames seriados é um dos

critérios que tem sido utilizados como indicacdo de tratamento cirdrgico.

CINTILOGRAFIA RENAL ESTATICA
A Cintilografia renal estatica com o DMSA (acido dimercaptosuccini-
co) nao é utilizada com o objetivo de diagnosticar obstrucdo, mas pode

ser solicitada com o intuito de fornecer um valor mais acurado da funcao
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renal diferencial e também possibilita a visibilizacao de cicatrizes renais,
auxiliando na indicacdo para tratamento intervencionista.
Os exames radioisotépicos também tem papel no seguimento pés-

-operatorio.
TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA (TC)

A TC proporciona uma avaliagdo anatdmica detalhada e, caso realiza-
da com contraste endovenoso, também apresenta informacdes de carater
funcional na fase excretora. Permite identificar com seguranca diagnésticos
diferenciais como duplicidade do sistema coletor, megaureter, ureterocele
e hidronefrose secundaria a litiase obstrutiva, além variacdes anatdmicas
como uma pelve muito anteriorizada e que favorecem o planejamento da
melhor via de acesso a cirurgia. Pode, ainda, identificar vasos anémalos cru-
zando a regiao da JUP, sugerindo uma causa extrinseca.

Nas criancas mais velhas e adolescentes muitas vezes é solicitada na
avaliacao inicial de um episédio agudo de dor lombar, mas costuma ser
um exame dispensavel e pouco utilizado na maioria dos casos detectados
nas criangas menores. Ademais, utiliza altas doses de radia¢do ionizante

e apresenta custo ainda elevado.
RESSONANCIA MAGNETICA (RM)

Apresenta as mesmas vantagens da tomografia em termos de deta-

lhamento anatémico e avaliacdo funcional, mas tem a vantagem de ndo
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utilizar radiagdo ionizante. No entanto, o custo muito elevado e a neces-
sidade de sedacdo anestésica em criangas ainda permanecem como um
fatores limitadores. Também como a TC, é um exame dispensavel e pouco

utilizado na maior parte dos casos.

URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL

Arealizacdo deste exame ndo visa ao diagnostico de Obstrugdao da JUP
em si, mas faz parte da propedéutica das hidronefroses, especialmente
nas criangas menores que 2 anos de idade, e deve ser realizada para afas-
tar a possibilidade de Refluxo Vesico-Ureteral concomitante, o que pode

ocorrer em até 40% dos casos.

UROGRAFIA EXCRETORA

Historicamente, foi o método diagndstico padrao-ouro da Obstrucao da
JUP, pois obtém imagens de boa qualidade para avalia¢do anatdmica, além
de permitir uma avaliagdo funcional da excrecdo renal. Os achados classi-
cos incluem um atraso na eliminacao de contraste pelo sistema coletor, com
uma pelve e calices renais dilatados e o ureter de calibre normal.

No entanto, como a qualidade da avaliacao funcional é inferior aos
estudos radioisotépicos, além de ser necessaria a utilizagdo de contraste
iodado (com potencial de nefrotoxicidade) e maior exposicao a radiagdo io-

nizante, a urografia excretora praticamente ndo é solicitada atualmente.
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PONTOS FUNDAMENTAIS

* A USG é o exame de eleicao para o diagndstico das hidronefroses e tam-
bém para controle evolutivo e seguimento pds-operatdrio.

* Preferencialmente, a hidronefrose deve ser descrita de acordo com a clas-
sificacdo da SFU.

* As principais caracteristicas a serem analisadas no USG sao grau de dila-
tacao da pelve renal e calices, espessura do parénquima renal e o diame-
tro anteroposterior da pelve.

* A Cintilografia renal com DTPA ou MAG3 é o exame de escolha para ava-
liacao funcional de obstrucao.

e ATCou RM permitem 6timo detalhamento anatomico e avaliagdo funcio-
nal, porém sao dispensaveis na maioria dos casos

* A Urografia excretora tem papel limitado na avaliacdo da obstrucdo da
JUP sendo substituida pelos exames radioisotopicos.

TRATAMENTO

TRATAMENTO CONSERVADOR

A Obstrucdo da JUP na populacdo pediatrica apresenta indices de
estabilizacdo ou regressao espontanea que podem chegar a 70%, espe-
cialmente nos primeiros 2 anos. Portanto, o acompanhamento dos pa-
cientes podera, inicialmente, ser conservador na maioria dos casos. Nao
existem protocolos definidos de seguimento desses pacientes e a conduta
deve ser individualizada. Recomenda-se que, nos primeiros 2 anos, se-
jam realizados exames seriados de ultrassonografia e cintilografia com
intervalos entre pelo menos 4 a 6 meses, podendo ser realizados a cada 3
meses em casos limitrofes, com funcdo renal diferencial entre 35% a 40%

ou hidronefroses grau 3 ou 4. A Obstrucao da JUP isolada, em principio,
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ndo indica a necessidade de profilaxia antimicrobiana para prevenir in-

fec¢des do trato urinario.
TRATAMENTO CIRURGICO

Nos casos de Obstru¢do da JUP sintomética e/ou com padrao obstru-
tivo em exames radioisotopicos e/ou progressdo no grau de dilatacdo do
sistema coletor e/ou diminuicao progressiva da fungao renal em exames

de imagens seriados, deve ser realizado o tratamento cirtrgico.

INDICACOES DE CIRURGIA

Sintomas Clinicos
- Dores caracterizadas como de natureza renal
- Nduseas e/ou vomitos
- Hematria
- Infeccao Urinaria
- Litiase Renal
Exames Laboratoriais
- Alteracao nos niveis de ureia e creatinina e/ou clearance de creatinina
nos casos de rim (nico ou doenca bilateral
Exames de Imagem
Ultrassonografia
- Hidronefrose grau IV (SFU)
- Dilatacao pielocalicinal ou reducdo na espessura do parénquima
progressivas em exames de seguimento subsequentes (geralmente em
intervalos de 4 a 6 meses)
Exames Radioisotopicos
- Padrao obstrutivo inequivoco*

- Funcéo renal relativa menor do que 35 — 40%
* Exames com padrao indefinido de obstrucao devem ser analisados em con-
junto com outros parametros do paciente ou repetidos em intervalos de 4 a 6
meses,

(Adaptado de Diretrizes Urologia - AMB 2014 - Obstrugao da JUP: Indicagéo Cirdrgica)
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Atécnica cirtrgica mais utilizada para o tratamento da Obstrucdo da
JUP é a Pieloplastia Desmembrada (Anderson-Hynes), na qual o segmen-
to estreitado da JUP é seccionado e removido, fazendo uma anastomose
entre o uretersadio e a pelve renal. Essa técnica permite, ainda, remover
excesso de pelves muito dilatadas, retirar calculos, se presentes, e trans-

por vasos andmalos que possam estar causando obstrucdo secundaria da

JUP. Os resultados cirtrgicos chegam a 95% de sucesso (Figura-3).

Figura 3 - Pieloplastia desmembrada (Anderson-Hynes) - Reproduzido de Campbell-
-Walsh Urology 10th etition

Quanto a via de acesso, pode ser:
e Cirurgia Aberta: a incisao pode ser no flanco (lombotomia) ou lom-
bar posterior. A vialombar posterior tem a vantagem de ser este-

ticamente melhor (incisao muito pequena), menos dolorosa (pois
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apenas afasta, sem seccionar a musculatura) e permite corre-
cao simultanea bilateral sem necessitar reposicionar o pacien-
te. E especialmente boa para criancas menores que 2 anos, que
ainda nao tem uma musculatura dorsal tdo proeminente. Po-
rém nao é a melhor opgao para pelves muito anteriorizadas,
implantag¢des altas do ureter, reoperacdes ou rins com outras

anomalias associadas (Figura-4).

P

Figura 4 - Incisdo lombar posterior
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e Cirurgia Videolaparoscopica: tem mais importdncia em crian-
cas maiores, em que as incisdes de cirurgia aberta tendem a ser
maiores e, dessa forma, suas vantagens seriam reduzir a morbi-
dade relacionada a lombotomia, com recuperacao mais precoce,
menos tempo de internacdo e menor utiliza¢cdo de analgésicos.
Apresenta resultados comparaveis a técnica aberta, com taxas de
sucesso em torno de 95%. Entretanto, o tempo cirdrgico tende a
ser maior do que o da cirurgia aberta, devido a maior dificuldade
em realizar a sutura da anastomose ureteropiélica por esta via.
Pieloplastia laparoscépica pode ser assistida por robd para facili-
tar a sutura ureteropiélica.

A Obstrucao da JUP também pode ser corrigida por procedimentos
endourolégicos, sendo o mais realizado a Endopielotomia por via renal
percutanea. No entanto, os tratamentos endourolégicos tem eficacia
menor, sendo melhor indicados para casos de recidiva, quando se quer

evitar uma nova cirurgia aberta.

v PONTOS FUNDAMENTAIS

v A Obstrucao da JUP pode ter resolucdo espontanea em até 70%
dos casos, especialmente até os 2 anos de idade.

v Aindicacao de cirurgia exige, na maioria das vezes, uma associa-
¢ao entre manifestacdes clinicas com dados de exames de ima-
gem (ultrassonografia e cintilografia).

v Atécnica mais realizada é a Pieloplastia Desmembrada a Ander-

son-Hynes.
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v As taxas de sucesso do tratamento cirdrgico chegam a 95%, inde-
pendentemente da via de acesso (aberta ou laparoscépica).

v A via aberta por lombotomia posterior é uma excelente opcao
para escolha para criancas até 2 anos de idade.

v Tratamentos endouroldgicos apresentam taxas de sucesso meno-
res e devem ser reservadas a casos de recidiva que se quer evitar

um novo procedimento cirlrgico convencional.

QUIZ

Nos casos de hidronefrose antenatal sugestiva de Obstru-
¢ao da JUP, quando devo solicitar uma nova USG?
Resp.: A primeira USG pé6s-natal deve ser realizada ap6s 72h, para
evitar o periodo de desidratacdo fisioldgica, que pode mascarar ou
subestimar a hidronefrose, exceto se hidronefrose bilateral em
meninos, quando é necessario descartar o diagnéstico de Valvula de

Uretra Posterior.

A crian¢a em seguimento conservador de Obstrucao da
JUP necessita de antibioticoprofilaxia?
Resp.: Caso tenha sido descartado o Refluxo Vesico-ureteral por meio
da uretrocistografia e ndo houver dilatagdo do ureter, ndo ha neces-

sidade de manter a crianga em antibioticoprofilaxia.
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Caso a hidronefrose seja acentuada, obrigatoriamente
havera necessidade de cirurgia?
Resp.: Nao, dilatacao, mesmo que acentuada, ndo é sindnimo de obs-
trucao. A indicacdo de cirurgia ocorrera se a avaliagao funcional por
meio da cintilografia demonstrar um padrdo obstrutivo, se houver
aumento da dilatacdo em exames de imagem seriados ou se causar

sintomas.
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H INTRODUCAO

Megaureter é um termo descritivo que designa um ureter com acen-
tuado grau de dilatagdo. O Ureter com diametro maior que 8mm pode ser
classificado como um megaureter. No entanto, O megaureter como en-
tidade patolégica é definido como aquele que apresenta uma dilatacao
significativa aquém de um segmento ureteral aperistaltico, geralmente
situado na sua porgdo justa vesical (Figura-1). Existe um desarranjo his-
toldgico neste segmento afetado caracterizado principalmente por de-
ficiéncia nas fibras musculares da juncao ureterovesical, hipertrofia de
feixes da camada circular proximal ao segmento adinamico, aumento do
depésito de colageno entre a 1amina prépria e os feixes musculares do
ureter distal. Estas caracteristicas levam a uma ndo progressao da peris-
talse ureteral, acarretando uma peristalse exacerbada em todo o ureter

proximal levando a sua dilatacao progressiva.

Figura 1- Megaureter primario com segmento aperistaltico de menor calibre, com
dilatacao ureteral a montante
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O megaureter primario pode ser encontrado em cerca de 20% dasanoma-
lias urolégicas detectadas nos periodo antenatal, sendo mais frequente em
meninos, com uma incidéncia maior no ureter esquerdo. Entre 10% a 15%
dos casos se pode ter patologia contralateral associada (displasia ou obstru-
¢a0). Nao se evidenciou a alteragao da inervagao ureteral como responsavel
pela presenca de um segmento aperistaltico em sua porcao justa vesical.

A maior parte dos megauretres cuja dilatacao inicial impressiona nas
primeiras ultrassonografias tenderdo a ter uma melhora deste padrao em
funcao de uma maturacao da musculatura circular que se torna mais eficaz

com a deplegdo dos niveis de TGFp (Transforming growth fator-p).
CLASSIFICAQI‘O E PATOLOGIAS ASSOCIADAS

O megaureter pode ser classificado como primario ou secundario.
Como o proéprio termo evidencia, este Ultimo é decorrente de sua as-
sociacao a patologias uretrais como a valvula de uretra posterior, o re-
fluxo vésico-ureteral de alto grau por implantacao anémala da juncdo
ureterovesical, ou decorrente de bexiga neurogénica de baixa compla-
céncia, devido a alta pressao ao final do enchimento, podendo levar ao
surgimento de refluxo urinario ou dificuldade de drenagem deste ureter.
Estas situacdes secundarias ndo fazem parte da abordagem deste nosso
capitulo. Também podemos ter o megaureter associado a situagdes em
que ocorre a duplicidade ureteral. Em casos de ureterocele, de ectopia
ureteral ou mesmo de refluxo para um dos polos renais, a dilatagdo do

ureter pode ser macica.
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O megaureter primario é classificado em megaureter obstrutivo, re-
fluxivo ou ainda ndo refluxivo e ndo obstrutivo. As malformacdes que sdo
mais encontradas associadas ao megaureter de carater obstrutivo sdo a
obstrugao da juncao ureterovesical ou obstrugao extrinseca enquanto
que no megaureter refluxivo as causas mais comuns sao a bexiga neu-
rogénica e a valvula de uretra posterior. O megaureter ndo obstrutivo e
ndo refluxivo ocorre mais frequentemente no periodo perinatal . Ainda
com etiologia discutida, pode se dever a rapidas modifica¢des na resis-
téncia vascular renal, na taxa de filtracdo glomerular e na concentracao
urinaria levando a um aumento de 4 a 6 vezes na taxa de débito urinario
antes do nascimento. Esta politria pode ser responsavel por um desiqui-
librio na capacidade de dindmica do ureter em transmitir o fluxo urinério
até a bexiga levando a estase ureteral.

Em uma frequéncia muito menor, podemos detectar um megaureter
obstrutivo e refluxante ao mesmo tempo, decorrente de uma implanta-

cdo andmala deste megaureter primario na proximidade do colo vesical.

PRIMARIO SECUNDARIO

Conaénita — Vélvula de uretra poste-

REFLUXIVO , g rior
tlnel submucoso curto . A
Bexiga neurogénica

OBSTRUTIVO UG Junsao Obstrucao extrinseca

ureterovesical
NéO REFLUXIVO diopatico Infeccdo — gera atonia da
NAO OBSTRUTIVO P musculatura ureteral

Tabela 1 - Classificacdo do Megaureter
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AVALIACAO ANTE-NATAL E POS-NATAL

A realizacdo de exame ultrassonografico no periodo pré-natal au-
mentou de modo expressivo o nimero de pacientes portadores de hidro-
nefrose diagnosticada precocemente. O rim passa a ser alvo de avalia¢do
durante o periodo pré-natal a partir da 162 ou da 18° semana de gesta-
¢ao, porém é na 28° que este exame se torna mais sensivel. Quando uma
hidronefrose for identificada na ultrassonografia pré-natal é de funda-
mental importancia que as informacgdes como a lateralidade, o grau de
dilatacdo, se ha comprometimento do parénquima renal, o status da be-
xiga e, se possivel, o sexo do feto e a quantidade de liquido amniético
sejam fornecidas pelo examinador para que possamos iniciar o raciocinio
de hipoteses diagndsticas para essa crianga.

Apds 72 horas do nascimento, deve-se repetir a ultrassonografia com
a finalidade de avaliar se existe persisténcia da dilatacao e classifica-la.
Respeitar o periodo de 72 horas, preferencialmente o de uma semana
se as condi¢des do RN o permitirem, para realizacdo da primeira USG no
aparelho urinario p6s-natal é de fundamental importancia uma vez que
existe uma oliglria funcional (desidratacdo temporaria) do recém-nas-
cido, gerando um exame falso negativo para a dilatacio do sistema. A
excecdo a este periodo para a avaliagdo ultrassonografica, estdo aqueles
recém-natos que tenham um comprometimento renal bilateral, subse-
quentes a uma gestacdo acompanhada de oligodraminia ou rim Gnico no

rastreio antenatal.
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Pacientes submetidos a primeira ultrassonografia pés -natal e que se
apresentam com reducdo importante ou resolucao da hidronefrose de-
vem repetir o exame apds 30 dias. Aqueles com persisténcia da dilatacao
deverdo ser encaminhados para avaliacao complementar com cistoure-
trografia miccional e exame cintilografico renal dindamico (DTPA). Nesta
situacdo de persisténcia da dilatacdo, o urologista pediatrico deverd ser
contactado para delinear a melhor abordagem para o paciente, assim
como o “timing” de realiza¢do dos exames.

Na ultrassonografia é possivel definir uma dilatacdo caracteristica do
megaureter primario obstrutivo, evidenciando-se o seu afilamento termi-

nal e a sua posicao em relacao a parede posterior da bexiga (Figuras 2 e 3).

Figura 2- Caracteristica ultrassonografica do megaureter obstrutivo primario na sua
porgao justa vesical.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Estenose da Junc&o Uretero-Vesical Megaureter Priméario « 251

ALGORITMO DE INVESTIGAGAO NO PERIODO NEO-NATAL

Hidronefrose
antenatal

USG aparelho urinario 48- | |

72h vida
[ |
Normal Manutengao
Ureterohidronefrose
|_ Repetir USG G fi
com 30 dias | | |stou_reFrogra ia
miccional
DTPA
Antibiotico-
profilaxia

Figura 3- Diferenca ultrassonografica entre megaureter e ureterocele. Na ureterocele
existe perda de continuidade na parede posterior da bexiga
(a)megaureter obstrutivo (b) ureterocele
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Figura 4 - Cintilografia Renal com DTPA e Renograma

A cintilografia renal dinamica (DTPA) pode ser realizada a partir da 4
ou 6 semana de vida e demonstra, de modo concomitante, a funcdoe a
excrecdo renal. E preciso que o exame seja realizado em condicdes ide-
ais (hidratacao adequada do paciente, presenca da drenagem da bexiga).
E de fundamental importancia, para a definicio de obstrucio, a reali-
zacdo da prova diurética. No protocolo mais utilizado (F+20) uma dose
de furosemida é aplicada endovenosa a partir do 202. Minuto do exame,
com o intuito de constatar se ocorre drenagem do sistema com aumen-
to da diurese (Figura-4). Na Figura-5, podera ser observada que, apesar
da dilatacao ureteral apés a injecdo do diurético, existe uma drenagem
satisfatoria do contraste radioisot6pico definindo um padrao nao obstru-
tivo. Através da interpretacao do grafico é possivel identificar o grau de

capitagdo e excre¢do renal do radiotracador (Figura-6).
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Figura 5 - Cintilografia com DTPA com Prova Diurética - Neste exemplo demonstra-se
que a estase inicial é revertida apds a aplicacao do diurético, confimando uma padrao
nao obstrutivo do megaureter
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Figura 6 - Cintilografia com DTPA com Renograma evidenciando padrao obstrutivo
para o rim esquerdo (ndo ha declive da curva azul)
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A cistouretrografia miccional é fundamental na avaliacdo de um
quadro de megaureter, pois é o padrao ouro para definir e graduar a
presenca de refluxo vesicoureteral (Figura-7). Através da administracao
de contraste através de cateter vesical, é possivel avaliar a capacidade, a
forma e o aspecto da bexiga, a presenca ou ndo de refluxo vesicoureteral

- incluindo grau, lateralidade e morfologia da uretra — presenca de

valvula de uretra posterior em meninos.

Figura 7 - Uretrocistografia 1) Exame normal; 2) RVU grau Il a esquerda; 3) RVU grau | a
esquerda; 4) RVU grau il bilateral; 5) RVU grau | a direita; 6) RVU grau IV a esquerda; 7)
RVU grau IV e V bilateral; 8) RVU assoaciado com valvula de uretra posterior
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Atualmente, ndo se justifica utilizar métodos de imagem como urogra-
fia excretora, tomografia computadorizada ou mesmo ressonancia nuclear
magnética convencional para diagnéstico do megaureter primario.

Da-se algum destaque a Urorressonancia Funcional em casos escolhidos
por sua supremacia no que se refere a imagem reconstruida e as provas de
funcdo que sdo bastante minuciosas no que se refere ao tempo de excrec¢ao
do parénquima para calices, da pelve renal para o ureter e do ureter para a
bexiga. Este exame substituiria a associagdao de ultrassonografia com cinti-
lografia com DTPA. Desvantagens do método sao a necessidade de anestesia
geral e alto custo.

E importante lembrar que, pelo menos, durante o periodo de investiga-
cao esses pacientes deverao ser mantidos em antibioticoprofilaxia. Aqueles
pacientes que experimentarem durante o processo de investigacao infeccao
do trato urinario febril deverdo ser avaliados em momento apropriado com
cintlografia renal estatica com DMSA, para aquilatar o grau de comprometi-
mento do parénquima renal pela infec¢do. Apds 6 meses do quadro infeccio-

so nova cintilografia podera identificar a presenca de cicatriz renal (Figura-8).

CONDUTA CONSERVADORA

Na grande maioria dos casos, aquela dilatacdo inicial tende a regredir
e uma das razdes é a capacitacdo de fibras musculares integras que pas-
sam a permitir uma progressdo mais eficiente da peristalse, decorrendo
dai uma excrecdo adequada, sem levar a um quadro obstrutivo e suas

consequéncias para a fun¢ao renal da unidade ipsilateral acometida.
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Figura 8 - Cintilografia renal com DMSA identificando cicatriz renal em polo superior e
dilatacao de pelve renal (area hipocaptante na por¢do média do rim esquerdo)

A conduta conservadora nao devera ser definida somente baseada no
grau de dilatacao detectada em exames ultrassonograficos. Como ja res-
saltamos anteriormente, as provas de func¢do renal e de excre¢do é que
serao determinantes para a conduta conservadora. Havendo drenagem
eficaz na prova diurética do exame cintilografico com DTPA, ndo justifica
uma abordagem cirdrgica, uma vez que o exame ja demonstra o esvazia-
mento do sistema que seria pretendido caso se submetesse o paciente a
procedimento cirdrgico.

Afrequéncia e a necessidade dos estudos por imagem disponiveis sao
definidas pelo urologista pediatrico, que desenha para cada caso a sequ-
éncia adequada de realizacao dos exames.

A conduta conservadora esta diretamente ligada ao diagnéstico final e
a evolucdo desses pacientes. A antibioticoprofilaxia pode ser mantida até
aproximadamente 01 ano de idade naqueles pacientes com hidronefro-

se decorrente do refluxo vesicoureteral de alto grau ou com megaureter
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obstrutivo, sempre sob monitorizacdo do profissional que o acompanha.

N&o serd abordado neste capitulo a conduta no megaureter refluxivo

emvirtude de seu tratamento estar enfatizado no capitulo sobre o mane-

jo do refluxo vésico-ureteral de alto grau.

TRATAMENTO CIRURGICO

A ABORDAGEM CIRURGICA MERECE SER ANALISADA EM 3 CENARIOS
DISTINTOS:

d.

Megaureter obstrutivo, funcional, com func¢do renal mantida,
mas excrecdo renal alentecida, com programacao de acompanha-
mento vigilante — nestes casos a realizacdo de postectomia em
meninos poderia prescindir do uso de antibiético profildtico. Em
ambos os sexos, enfatizar sempre a necessidade de um desfralde
em momento correto e a observacdo para se evitar qualquer ma-
nobra que induza ao aparecimento de disfuncdo miccional;

Dolicomegaureter obstrutivo de grande didametro — a realizacao
de uma ureterostomia distal, nos primeiros meses de vida,
melhora consideravelmente a drenagem, promovendo a
diminuicao de episddios de ITU. A cirurgia é realizada em day-
clinic, se as condi¢des da crianca o permitir. O local onde é
realizado a uretrostomia (préximo a regiao inguinal) por uma
pequena incisdo de Gibson, ndo interferira na cirurgia futura
pois esta parte do ureter sera descartada. A criacdao de uma
ureterostomia incontinente nao deverd preocupar os pais, pois

os cuidados sdo exclusivamente de prote¢do a pele circundante
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Figura 9 - Ureterostomia Distal Temporaria

para se evitar dermatite urémica. Na Figura-9, apresentamos
um paciente com ureterostomia ha 1 ano com a pele ao redor da
ostomia em perfeitas condi¢des. A crianca podera tomar banho
de imersao sem nenhuma consequéncia para o quadro basico.
Normalmente, esta derivacao permanece até que a crianga
alcance dos 8 aos10 meses, periodo em que ja apresenta uma bexiga
que suporta, do ponto de vista funcional, o reimplante de um ureter
submetido a ureteroplastia;

c. Megaureter obstrutivo - A partir do 62 més de vida, pode-se pensar em
manipular a bexiga sem temer sequelas funcionais para a mesma. As-
sim, o reimplante do megaureter é precedido primeiramente por uma

ureteroplastia redutora que visa diminuir seu calibre (Técnica de Hen-
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dren). A pléstica do ureter é realizada em seu bordo lateral, por uma
extensdo de cerca de 10 cm, com o ureter modelado em uma sonda de
polietileno 10 fr. O reimplante do ureter é realizado pela técnica de
Politano Leadbetter ou Cohen, deixando-se sempre um cateter duplo
J para diminuir a chance de fistula e orientar o trajeto ureteral (Figu-
ra-10). Apds controle ultrassonogréfico ao redor de 40 dias PO o cateter
duplo J é retirado por endoscopia. Uretrocistografia e cintilografia de
controle s3o realizadas dentro de um programa para cada caso se ainda

persistir a dilatacao consideravel do lado operado.

Figura 10 - Ureteroplastia, Reimplante eColocacao de Cateter Duplo J
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d. Presencade pielonefrite- A presenca de ITU febril apesar da antibio-

ticoprofilaxia é, geralmente, indicacdo de reimplante ureteral.
v PONTOS CHAVES

v Maiorincidéncia hidronefrose devido ultrassonografia pré-natal

v Manutencao do antibidtico profilatico durante periodo de inves-
tigacdo e até 12 meses na conduta conservadora

v Exames parainvestigacdo do megaureter: USG aparelho urinario,
cistouretrografia miccional, DTPA

v Paciente emseguimento ambulatorial realizar USG aparelho uri-
nario rotineiramente para diagndstico precoce em caso de perda
do parénquima renal

v ITU febril mesmo na vigéncia de antibiético profildtico — repetir
DMSA e avaliar intervencao cirtrgica

v Derivacdo temporaria na porc¢do distal do megaureter pode ser
necessaria em ureteres de grande volume

v Ureteroplastia e reimplante ureteral preferencialmente apés o
62.-82. Més de vida
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H INTRODUGAO

A ureterocele é uma dilatacao cistica do ureter terminal e esta
associada a duplicidade ureteropiélica em 80% dos casos.

Aduplicidade é a anomalia congénita de vias urinarias mais co-
mum e estd presente em um a cada 150 recém-nascidos. Entretanto,
na maioria dos casos, a duplicidade representa apenas um achado
radioldgico. Sua importancia clinica surge quando associada a ecto-
pia ureteral e ureterocele.

Em meninas, a ureterocele é 4 vezes mais comum e estd asso-
ciada a duplicidade ureteral em 95% dos casos. Nos meninos, esta
associacao é menos comum (34%).

Observa-se ureterocele bilateral em 15% dos casos.

A etiologia da ureterocele é ainda desconhecida, porém algu-
mas teorias foram propostas. A dilatacao poderia ser explicada pelo
desenvolvimento anormal com deficiéncia de camadas musculares
entre a mucosa vesical e a ureteral, podendo ainda estar associada
a uma estenose de meato ureteral. A persisténcia da membrana de
Chwalla, que temporariamente separa o ducto de Wolf do seio uro-
genital durante a organogénese também foi sugerida.

Uma terceira teoria envolve a formacdo do ducto mesonéfrico e
do broto ureteral. Anomalias de diametro e posicao nestas estrutu-
ras podem justificar ndo sé a formacdo da ureterocele, mas também
a presenca de alteracdes histoldgicas renais e displasia associadas a

ureterocele. Estas altera¢des podem levar a um resultado de perda
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de funcao renal a longo prazo, independente do grau de obstrucao, da

presenca de infeccdo ou da correcdo cirdrgica adequada precoce.
CLASSIFICAQAO - URETEROCELE

Multiplas classificagdes foram sugeridas para descrever a ureteroce-
le, porém, nenhuma é universal.

A classificacao de Stephens pode ser utilizada para localizar o orificio
e fornecer algumas caracteristicas. Por esta classificacdo, a ureterocele
pode ser intravesical ou extravesical, de acordo com a sua extensdo. A
ureterocele intravesical pode ser estendtica ou nao-obstrutiva. A urete-
rocele extravesical pode ser esfinctérica, esfinctero-estenética, cecoure-

terocele ou ectépica em fundo cego.
DIAGNOSTICO - URETEROCELE

A ureterocele pode ser detectada na USG morfolégica antenatal e ra-
ros casos de intervencdo intra-Gtero foram descritos.

E a principal causa de obstrucao vesical em meninas recém-nascidas
e a segunda em meninos, sendo a primeira valvula de uretra posterior
(VUP). Provoca queixas de jato fraco e interrompido e alguns casos de
obstrugao vesical podem evoluir com andria e ascite, configurando uma
emergéncia pediatrica.

Em meninas, pode ocorrer prolapso da ureterocele e se observa uma

massa cistica interlabial, que deve ser diferenciada de outros diagnésti-
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cos, como sarcoma botridide, cisto do ducto de Gartner e cisto de ducto
periuretral de Skene.

O quadro mais comum é o de hidronefrose por obstrucdo ureteral
e 0s casos ndo diagnosticados no periodo pré-natal apresentam classi-
camente histéria de ITU, antes de 3 anos de idade. A ureterocele pode
provocar ainda sintomas miccionais.

A avaliacgdo inicial é feita com a USG e a UCM em todas as criancas
com suspeita de anomalias ureterais e, se confirmadas, a avaliacao
funcional cintilografica é realizada. A uretrocistoscopia completa o

estudo diagnostico.

ULTRASSONOGRAFIA (USG)

A USG normalmente descreve a ureterohidronefrose e pode identifi-
car a presenca de duplicidade associada e sinais de displasia, como hipe-
recogenicidade de parénquima. Na duplicidade, pode ocorrer dilatacao
do polo inferior por refluxo associado.

Na bexiga, pode servisualizada a ureterocele na regido postero-late-
ral, como uma protrusao cistica de parede fina, porém esta imagem s¢ é
obtida com a bexiga parcialmente repleta. Uma bexiga muito cheia pode
causar colapso da ureterocele e uma vazia pode ser toda ocupada pela
ureterocele (Figura-1).

Um ureter ectépico dilatado pode simular uma imagem semelhante
a da ureterocele ao comprimir externamente a bexiga. Porém, a estru-
tura cistica nesse caso tem a parede espessa e se observa a progressao do

ureter até uma por¢ao mais distal, ectépica.
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Algumas vezes, se observa uma grande dilatacdo ureteral, mas com
um rim pequeno ou um polo superior atréfico, nos casos de duplicidade.
Tal quadro é conhecido como desproporg¢ao da ureterocele e nestes casos

ndo se observa o parénquima renal.

URETEROCELE  ESQ.

Figura 1 - USG com Ureterocele

URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL (UCM)

Na UCM, a ureterocele aparece como uma falha de enchimento ve-
sical de base larga, préximo ao trigono vesical (Figura-2). Deve-se ter o

mesmo cuidado de observar a bexiga parcialmente cheia, obtendo-se

MANUAL DE UROPEDIATRIA



266 -

Figura 2 - UCM com falha de enchimento vesical: ureterocele

imagens precoces da fase de enchimento. O aumento da pressao intrave-
sical pode colabar a ureterocele ou até reverté-la para dentro do ureter
dilatado formando uma falsa imagem de diverticulo de Hutch.

AUCM demonstra a presenca concomitante de RVU, que normalmen-
te é ipsilateral, para o polo inferior no sistema duplicado, em cerca de
50% dos casos. O meato ureteral lateralizado e o trajeto curto na parede

vesical prejudicam o mecanismo antirrefluxo na duplicidade.
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Em alguns casos de refluxo macico, a ureterocele e a unidade do polo
superior podem ndo ser visualizadas. A anatomia dos célices renais pode
sugerir a presenca de duplicidade ao se observar a auséncia do grupa-
mento calicinal superior, o sinal do “lirio caido”. A mesma imagem pode
ser vista na urografia excretora.

Em grandes ureteroceles, pode haver refluxo contralateral por dis-
torcao da anatomia.

O refluxo para a ureterocele é raro.
UROGRAFIA EXCRETORA (UGE)

A UGE tem sido menos utilizada na investigacao de criancas com ITU.
Porém, pode ser Gtil em alguns casos de ureterocele, cujas duvidas per-
manecem em rela¢do a anatomia com a USG e a UCM, principalmente
nos casos de duplicidade e ectopia ureteral.

A ureterocele pode ser descrita como uma imagem de “cabeca de co-

bra” na topografia da bexiga ao ser contrastada internamente (Figura-3).

Este exame tem a limitacdo de ndo demonstrar sistemas ndo funcio-
nantes e alguns sinais indiretos de sua presenca precisam ser observa-
dos. O sinal do “lirio caido” também pode ser visto aqui, ao se constatar a
auséncia do grupamento calicinal superior. Talachado sugere a presenca
de duplicidade e, no caso da UGE, com o polo superior ndo funcionante.

Em sistemas ndo funcionantes, a ureterocele aparece como uma

imagem semelhante a da UCM. Conforme a bexiga vai se enchendo de
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contraste das unidades funcionantes, surge uma falha de enchimento

proximo ao trigono vesical.

Figura 3 - UGE com imagem de “cabeca de cobra”

CINTILOGRAFIA RENAL (DTPA E DMSA)

A cintilografia renal com 99mTc DMSA (dcido dimercapto succinico)
demonstra a quantidade de parénquima funcionante. Esta é uma infor-

macdo importante para o planejamento terapéutico, principalmente
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quando se considera a preservacao renal. Seu resultado independe da
presenca de obstrucdo, tornando-o mais sensivel que o DTPA para avaliar
rins pequenos e a fun¢ao do polo superior na duplicidade.

A cintilografia renal com 99mTc DTPA (acido dietileno triamino
penta-acético), ou renograma diurético, é utilizado para quantificar
a obstrucao.

Os resultados dos exames cintilograficos sdo mais fidedignos apés 4-6
semanas de vida, apds o periodo de transi¢cdao do amadurecimento fisio-

légico renal do recém-nato.

TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA (TC) E RESSONANCIA
MAGNETICA (RNM)

ATCe a RNM sdo reservadas para os casos de anomalias complexas e
para os casos de desproporc¢do da ureterocele, quando os exames ante-

riores nao forem definitivos.
CISTOSCOPIA

Em ureteroceles menores e intravesicais, observa-se uma dilatacao
cistica que se expande conforme a peristalse ureteral, com um orificio
puntiforme visualizavel.

Em ureteroceles intravesicais maiores e nas extravesicais a anatomia
pode ser dificil de identificar e nem sempre se encontra o orificio da ure-
terocele. A extensdo para a uretra dificulta a identificacao dos limites do

colo vesical e uretra, estando o orificio muitas vezes além do colo vesical.
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A melhor visualizacdo é obtida com a bexiga parcialmente cheia e

aguardando que a peristalse ureteral promova o seu enchimento.

TRATAMENTO - URETEROCELE

A abordagem da ureterocele deve ser individualizada e os algorit-
mos de tratamento tem sido controversos. Com o diagndstico precoce,
antenatal ou neonatal, a indicacao atual é de realizar a puncdo precoce
da ureterocele para descompressao do sistema e manter o paciente em
antibioticoprofilaxia até que se defina se ha refluxo associado. A puncao
da ureterocele parece ser uma medida de baixa morbidade, porém pode
levar ao surgimento de refluxo.

Apo6s a puncao da ureterocele, a recomendacdo atual sugere que se
definainicialmente se ha indicacdo de ressecar o rim acometido, total ou
parcialmente, e se ha necessidade de reconstrucdo vesical. Para isso pre-
cisamos estabelecer se a ureterocele esta em um sistema Gnico ou com

duplicidade e se a unidade renal é funcionante ou nao.

SISTEMA UNICO E EXCLUSAO FUNCIONAL

Nos casos com sistema Unico e exclusdo funcional, a nefrectomia é o
tratamento de escolha. Apds a aspiracdo do ureter durante a cirurgia, a
ureterocele colaba e mecanismos obstrutivos vesicais sao resolvidos.

Episddios de ITU podem ocorrer por refluxo contralateral apds a ci-
rurgia ou raramente pela permanéncia da loja de ureteroceles volumo-

sas. A reconstrucdo vesical pode ser necesséria posteriormente.
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Apenas puncionar a ureterocele nestes casos nao parece ser uma boa
opcao. Pode levara um quadro de refluxo para o ureter acometido e além

da nefrectomia, sera necessario fazer a reconstrucdo vesical.

SISTEMA UNICO E RIM FUNCIONANTE

Nos casos associados ao sistema Gnico e rim funcionante, o tratamen-
toinicial de escolha é a puncao da ureterocele.

Apds a puncao, existe o risco de surgimento de RVU, que deve ser
abordado como um refluxo primério, aguardando o crescimento da
crianca. Entretanto, a chance de ser necessaria a resseccao da ureteroce-
le com reimplante ureteral é maior nestes casos.

Para as ureteroceles intravesicais uma puncdo na regido medial da base
descomprime o sistema e mantém a mucosa promovendo um mecanismo
antirrefluxo. Nos casos de ureterocele extravesical, que se estende para
uretra, procede-se a abertura ureterocele até acima do colo vesical ou rea-
lizam-se duas pung¢des, uma na porcao intravesical e outra na extravesical.

Apds 1 ou 2 semanas se realiza uma USG para avaliar o grau de des-
compressao do sistema e apds 3 meses uma UCM para verificar o surgi-
mento de RVU.

SISTEMA DUPLO E EXCLUSAO FUNCIONAL

Nos casos associados a duplicidade e a um polo superior ndo funcionante,
a nefrectomia polar estd indicada, mas pode nao ser o tratamento definitivo.

Existe o risco em torno de 20% de haver refluxo associado para o polo infe-
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rior ipsilateral ou para o ureter contralateral, que muitas vezes surge apenas
ap6s a heminefrectomia. Estes pacientes serdo submetidos a um segundo
procedimento para reconstrucao vesical.

A abordagem combinada, com heminefrectomia, resseccdo da uretero-
cele e reimplante ureteral reduz o risco de refluxo. Porém, submete um na-
mero grande de pacientes a um procedimento desnecessario.

Os melhores preditores de pior progndstico e que eventualmente podem
indicar a abordagem combinada sdo: a presenca de refluxo de alto grau, o
refluxo para mais de uma unidade ureteral, o prolapso de ureterocele e o
refluxo para o ureter com uretecele.

Em recém-natos e criancas pequenas com anomalias graves e que prova-
velmente necessitardo de uma reconstrucdo vesical, existe a opcao de incisar
a ureterocele e transformar um sistema obstrutivo em um refluxivo. Estes
pacientes sdo acompanhados com antibioticoterapia até que seu tamanho
permita uma abordagem combinada.

Existe ainda a opcao de manter o rim ndo funcionante, realizando ou ndo
a reconstrucao vesical. Algumas consideracdes em relagdo a possibilidade de
se tratar de um rim com displasia precisam ser feitas. Porém, com a proposta
de descomprimir o sistema com puncao da ureterocele no periodo neonatal,
muitas criancas talvez ndo necessitem de cirurgia e permanegam com um

rim ndo funcionante, que devera ser acompanhado.

SISTEMA DUPLO E RIM FUNCIONANTE

Nos casos associados ao sistema duplo e ao rim funcionante, pode-

se considerar a heminefrectomia como forma de abordar cirurgicamente
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somente o rim. A parcela de participacdo desta unidade para a funcao re-
nal global é pequena e, desta forma, se evitaria uma cirurgia de recons-
trucao vesical.

Outra opcdo é manter o polo superior funcionante e realizar uma de-
rivacao alta com o ureter dilatado, tipo ureteropielostomia ou ureterou-
reterostomia. Esta opcdo parece ser interessante nos casos em que ndo ha
refluxo associado ipsilateral ou contralateral e, da mesma forma, evita
uma abordagem cirlrgica vesical.

A puncdo da ureterocele pode ser uma alternativa como abordagem
inicial e alguns pacientes que evoluem com RVU podem apresentar reso-
lucdo espontanea.

Nos casos em que ha refluxo associado, uma abordagem baixa, com
resseccao da ureterocele e correcdo do refluxo, é a conduta indicada. Este
modelo descarta a necessidade de um segundo procedimento. No entan-
to, é preciso aguardar até que a bexiga tenha um tamanho adequado. Até
que se tenha seguranca para realizar a correcdo, o rim estara sob risco e a
antibioticoprofilaxia é essencial.

A ureterocelectomia é uma cirurgia complexa e consiste na resseccao
da ureterocele, corre¢do do refluxo e reconstrucdo do defeito vesical. Pode

ser realizada uma abordagem transvesical ou extravesical.

CONSIDERACOES FINAIS

O diagnéstico de ureterocele resume uma grande quantidade de

apresentacdes distintas, com anatomia e fisiologia variados.
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A prescricao de antibioticoterapia profilatica precoce é um dos pou-
cos pontos de consenso no tratamento desta patologia. Uma ampla ava-
liagdo, com uma série de exames complementares, fornecera dados para
um planejamento terapéutico racional.

Os objetivos gerais do tratamento incluem a tentativa de preservacao
renal, a reducdo dos episddios de ITU e a reducao da morbidade do pré-

prio tratamento.
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H INTRODUCAO

As véalvulas da uretra posterior (VUP) sdo a forma mais grave de
afeccdo obstrutiva congénita do trato urinario distal fetal e perinatal e
a causa mais comum de insuficiéncia renal crénica na infancia. Afetam
exclusivamente o sexo masculino (1:5.000 a 8.000). As VUP s3o causadas
por uma suboclusao fetal precoce da uretra proximal, na altura do veru-
montanum e afetam diretamente a funcao vesical (“bexiga de valvula”),
a integridade dos sistemas uroexcretores (hidroureteronefrose e refluxo
vesicoureteral - RVU) e do parénquima renal (displasia, hipoplasia corti-
cal, déficit de funcao tubular com politria), além de se associar ao risco
de lesdes renais secundarias a infeccdes do trato urinario (ITU), facilita-
das pela estase urinaria vesical e pieloureteral. A VUP ndo costuma se
associar a outras ma-formagdes congénitas.

Neste capitulo discutiremos os principais aspectos clinicos das VUP
desde a vida fetal e a conduta pediatrica necessaria para a compensagao
e manutencdo da seguranca dos fetos e criancas afetados, assim como a

rotina clinica necessaria para o seguimento destes pacientes.
FISIOPATOLOGIA

As VUP se localizam na transicdo entre a uretra membranosa e a
uretra prostatica, determinando uma suboclusdo neste local, préximo
ao colo vesical, numa fase muito precoce da vida fetal. As implica¢des

da VUP variam caso a caso, de acordo com a intensidade da obstrucao, a
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capacidade compensatoéria da musculatura detrusora, a transmissdo da
hipertensdo ao sistema urinario superior, a complacéncia do ureter e da
pelve renal e a ocorréncia de complica¢des, em especial ITU.

Podem ter duas variagdes anatdmicas principais, chamadas comu-
mente de tipos 1 e 3 na classificacao de Young. O tipo 1 (95% dos casos)
mostra uma valvula bictspide, com dois segmentos valvares cursando
em direcao anterior e inferior a partir do verumontanum, fixados as pa-
redes laterais da uretra, com a concavidade superior, como um guarda-
chuva invertido (isto explica porque cateteres permeiam facilmente este
tipo de valvula, embora exista obstrucdo a passagem anterdgrada da
urina). As valvulas do tipo 3 sdo membranas perfuradas perpendiculares
ao eixo longitudinal da uretra, nesta mesma regido (semelhante a um
himen, por analogia).

As repercussdes das VUP podem ser pensadas com relacdo cada parte
do trato urinario, e nem todas sdo diretas e anatomicas: alguns proble-
mas sao funcionais e outros secundarios ou até terciarios a obstru¢do. Ha
problemas causados por repercussdes poés-natais da obstrucao, enquan-
to outros sao determinados por complicagdes secundérias (em especial
politiria e infeccdo urinaria) ou deformagdes da formagdo embrionaria
dos rins e bexiga.

Em casos de VUP os rins sofrem simultaneamente prejuizo embrio-
légico (culminando em displasia), pressorico (culminando em lesdo tu-
bular e hipotrofia do parénquima renal) e secundario (em especial por
ITU intercorrente). Ocorre predominio de lesao funcional dos ttbulos

distais, determinando polidria grave (que chega frequentemente a va-
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lores > 4 ml/kg de diurese horéria) irresponsiva a desmopressina, que
em casos graves e situacdes de descompensacdo metabdlica (ingesta hi-
drica e de sédio limitadas, desidratacao por doenca intercorrente) pode
determinar pseudoaldosteronismo e acidose tubular renal secundarios.
Os pacientes portadores de VUP com lesao renal grave precisam de inges-
ta hidrica e de sédio aumentada rotineiramente e em geral tém muita
sede. Restricao de volume e eletrolitos para estes pacientes pode ser ex-
tremamente perigosa, ao menos enquanto persiste a polilria tipica, em
geral presente até a fase final de insuficiéncia renal. Insuficiéncia renal
cronica é possivel, mais frequentemente pré-natal (expressa como dis-
plasia renal fetal bilateral e oligodramnia extrema), perinatal, em ida-
de escolar ou determinada em momentos de infec¢des ou desidratagao
intercorrente. Proteindria e hipertensdo arterial sdo sinais sugestivos
de descompensacdo renal iminente e devem ser monitorados nestes pa-
cientes (nossa sugestdo é mensurar semestralmente a relacdo proteina/
creatinina através de amostra Unica de urina como forma de triagem do
problema, utilizando exames mais sofisticados em caso de anormalidade).

Raramente pode ocorrer a ruptura de um férnix caliceal numa regidao
de atrofia cortical, causando um “urinoma” ou ascite urinaria, tipica-
mente em fetos ou neonatos.

Os ureteres nos pacientes de VUP funcionam em regime hipertensivo
desde a fase de formagao embrionaria. Também respondem a politria
frequente nestes pacientes que pode ser grave. Em resposta a hiper-
tensao constante no sistema associada a politria os ureteres se dilatam

(megaureter) e costumam ter a complacéncia prejudicada por alteracdes
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histolégicas da parede. Em cerca de metade dos pacientes surge também
refluxo vesicoureteral pressdrico-dependente. O clearance ureteral é
prejudicado e ocorre uma situacdo de risco aumentado para infeccdes
urinarias de repeticao.

A bexiga é um 6rgao-alvo preferencial e direto para lesdo pressérica
nos casos de VUP. Considerando a alta complexidade funcional da bexiga,
que precisa funcionar como uma estrutura extremamente complacen-
te durante o periodo de enchimento e como musculatura contratil ativa
durante a mic¢do notamos imediatamente que a lesdo vesical na VUP vai
bastante além de um raciocinio mecanicista imediato de resposta a uma
obstrucao e resolucao imediata pela retirada do obstaculo. De fato, a be-
xiga da VUP, infelizmente, ndo fica curada pela simples ablacdo cirtrgica
das valvulas, o que transforma estas criancas em doentes crdnicos e de
risco, apesar do tratamento adequado da lesdo anatémica inicial, ainda
que nao haja insuficiéncia renal inicialmente.

O funcionamento vesical em regime hipertensivo e de alta deman-
da (por causa da polilria) desde a fase de formacao embrionaria cria
bexigas histologicamente anémalas, com uma distribui¢ao anormal de
colageno, hipertrofia muscular e proliferacao fibrosa. A consequéncia
funcional durante a primeira infancia é bexiga com baixa complacéncia
e hiperatividade detrusora, funcionando em regime hipertensivo inter-
mitente mesmo depois da ablacdo da VUP. Tardiamente muitas criangas
tém descompensacao funcional, com hipoatividade detrusora, aumento
da capacidade vesical e residuos p6s miccionais aumentados. A mudanca

habitual e espontanea no padrao urodinamico exige que a conduta uro-
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légica nos pacientes portadores de VUP seja monitorada frequentemente
e modificada conforme o comportamento individual de cada paciente e
aconselha a usar muita prudéncia em aconselhar procedimentos cirtr-
gicos de grande porte para tratamento destas criangas. Cistoplastias de
aumento, particularmente, devem ser indicadas com muita parcimdnia.

Incontinéncia é comum nestas criancas, e tem muitas causas diferen-
tes possiveis, que podem ser, inclusive, opostas: hiperatividade detruso-
ra, sensibilidade vesical ao enchimento diminuida, politria extrema e
micgao por transbordamento. Como as causas de incontinéncia sao va-
ridveis, o tratamento depende de observacao clinica muito detalhada,
estudos complementares funcionais e de imagem. Uma hipertrofia gra-
ve da parede vesical pode causar obstrucdo funcional da porcdo distal
dos ureteres e ter diagndstico diferencial dificil com estenose da juncao
ureterovesical. Nestes casos exames radiolégicos dindmicos devem ser
feitos com a bexiga cateterizada (para eliminar hipertensao intravesical
como causa de clearance ureteral prejudicado). O diagndstico de obstru-
¢do anatdmica da jungao ureterovesical também sé pode ser feito apos
a exclusdo de hipertonia detrusora determinando obstrucdo funcional,
através de prova urodinamica.

O sistema esfinctérico voluntério (esfincter urindrio externo) nao
sofre alteragdo anatémica, porque é distal as VUP, mas tem alteracdes
funcionais adquiridas. Esta musculatura (parte do assoalho perineal) é
normalmente coordenada a atividade do detrusor, e este mecanismo so-
fisticado de coordenacdo sofre com o acionamento repetitivo do reflexo

de defesa em presenca de hiperatividade detrusora em especial depois
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da fase de treinamento de toilette, quando a crianc¢a busca mecanismos
voluntarios de controle de escapes urinérios. Desta forma, os problemas
urodindmicos da VUP, que ja ndo sdo poucos, podem se complicar com o
estabelecimento de incoordenacao vesico-esfincteriana.

Os pacientes de VUP podem ser bastante dificeis de cateterizar, mas
geralmente isso ndo acontece por obstrugao uretral, pela valvula ou por
estenose de uretra ap6s ablagao. Na verdade as causas mais comuns de
dificuldade para cateterismo nestes doentes sdo espasmo do esfincter ex-
terno, desvio de trajeto do cateter na uretra posterior dilatada e hiper-

trofia do colo vesical, bem como a sensibilidade local.
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FETAL

O diagnéstico de hidroureteronefrose fetal bilateral num feto do
sexo masculino, em geral feito no segundo trimestre de gestacdo, é a
forma mais comum de diagndstico fetal de VUP. Esta informagdo é com-
plementada pela presenca de megabexiga e bexiga constantemente re-
pleta (a bexiga fetal normal se esvazia em ciclos de no maximo 45 min).
E importante nestes casos que o exame seja feito de forma muito por-
menorizada, em busca de sinais de displasia renal associada e sinais de
oligodramnia, ja que estes dados tém valor prognéstico e sinalizador da
possibilidade de tratamento cirdrgico fetal.

O tratamento cirlrgico fetal esta indicado apenas para fetos Unicos
ndo sindrémicos e sem altera¢des cromossomiais ou outras malforma-
cOes sérias, a ser realizado no segundo trimestre da gestacdao. Também
é essencial testar a possibilidade de recuperacao renal, o que é feito
através do estudo bioquimico da urina fetal obtida por puncao seriada
trans-uterina da bexiga fetal. A proposta mais comum é a insercao per-
cutdnea e trans-uterina de um shunt (mecanicamente semelhante a um
stent do tipo duplo-J usado em urologia) que comunica a bexiga com a
cavidade amniética, realizando um by-pass da uretra posterior. Recen-
temente alguns autores tém proposto o tratamento com ablacdo fetal
anterégrada endoscépica trans-uterina, que se tornou possivel gragas a
miniaturizacdo de equipamentos endoscépicos com aplicacao de laser,
mas exige anestesia geral da gestante. N3o se trata de método sem riscos

(os principais sdo de deflagracao de trabalho de parto prematuro, deslo-
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camento e inativacao do shunt e gastrosquise iatrogénica). Os resultados
sao bastante bons com relacdo a melhora da sobrevida pds-natal e di-
minuicdo de hipoplasia pulmonar e insuficiéncia respiratéria neonatal,
mas ainda ndo sdo satisfatérios com relagdo a protecdo da funcao renal,
presumivelmente porque o procedimento é realizado APOS a etapa de
formagao embrionaria dos rins, que ja teriam sido lesados por displasia.

E bastante importante dizer que NAO HA INDICAGAO DE PARTO PRE-
MATURO para proteger a funcao renal fetal. Pelo contrario, a execugao
de parto prematuro é prejudicial e pode piorar o prognéstico pulmonar
destas criancas, ja portadoras de hipoplasia de pulmao em casos graves.
Casos de oligodramnia grave podem precisar de amnioinfusdo, conforme
a indicagao obstétrica.

Pacientes suspeitos de VUP devem nascer em unidades de referéncia
com obstetricia de alto risco, terapia intensiva neonatal com capacitacao
para ventilacdo mecdnica de casos complexos e tratamento de insuficién-

cia renal perinatal. Expertise em urologia pediatrica também é essencial.

POS-NATAL

Asvalvulas de uretra posterior podem se apresentar de varias formas,
desde muito graves até relativamente benignas, e a afeccdo renal, bila-
teral na grande maioria dos pacientes, frequentemente determina uma

lesdo assimétrica. As manifestacdes mais frequentes clinicamente sao:
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1. Neonato portador de insuficiéncia renal, nos casos mais graves com
facies de Potter e oligodramnia. Estes pacientes em geral sdo casos
de fetos com oligodramnia extrema e prolongada.

2. Insuficiéncia respiratéria do recém-nascido, portador de oligodram-
nia e hipoplasia pulmonar secundaria.

3. Raramente neonatos se apresentam com ascite urinaria ou “urino-
ma” por ruptura de um calice em unidade renal hipotréfica, se apre-
sentando como urinoma (colecao perirrenal) ou ascite urinaria.

4. Insuficiéncia renal do recém-nascido associada a sepse neonatal
(por infeccao urinaria), com ou sem estrangdria.

5. Neonato portador de hidroureteronefrose bilateral, em geral gra-
ve, associada a alteracdes do parénquima renal (hipotrofia e/ou
displasia), bexiga (paredes espessadas e residuo pés miccional alto)
e dilatacdo da uretra posterior. E importante dizer que muito rara-

mente estes bebés apresentam retencdo urinaria ou altera¢do ni-

tida do jato urindrio: a maior parte das criancas é capaz de urinar,
embora as custas de gerar uma pressao intravesical compensatéria
muito alta. NAO SE DEVE ESPERAR ALTERACOES DE JATO URINARIO
OU RETENCAO URINARIA PARA DESCONFIAR DA POSSIBILIDADE DE
UMA VUP. Frente a um neonato masculino com hidroureterone-
frose bilateral e bexiga de esforco o médico deve descomprimir
imediatamente o trato urinario através de cateter vesical (prefe-
rencialmente sem balao) e buscar rapida a elucidacao final do diag-
ndstico da crianca. No lactente pequeno e neonato a bexiga pode
ser palpavel quando vazia, se for muito hipertréfica.

6. Sindrome VURD (valvula de uretra posterior, refluxo vesicourete-
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ral unilateral e displasia renal): lesdo preferencial de um ureter
e seu rim correspondente, poupando parcial ou completamente
o sistema contralateral. O paciente, no entanto, apresenta be-
xiga de esforco, sinalizando que ha um processo obstrutivo de
agressao distal.

7. Infeccdes urinérias de repeticdo (frequentemente iniciadas com
episddio de sepse nos primeiros trés meses de vida) e déficit esta-
turo-ponderal, no caso de lactentes mais velhos e pré-escolares.

8. Distirbios metabdlicos (acidose, desidratacao, hiponatremia). Sede
extrema.

9. Incontinéncia urindria intratavel, polidria e infeccdo urindria de
repeticao em criancas mais velhas, que costumam apresentar baixa
estatura. Jato urinario fraco e intermitente, hesitacdo, estranglria
e polacitiria ndo sdo tipicos de criancas jovens. Os meninos mais ve-
lhos também podem apresentar enurese ou, mais raramente, or-

quiepididimites de repeticdo. Retenc¢do urinaria é incomum.

EXAMES COMPLEMENTARES EM CASOS DE VUP:

A ultrassonografia fetal é fundamental para o diagnéstico pré-natal
de suposi¢ao da doenca, importante para detectar casos de possivel in-
tervencao fetal ativa, definir o prognoéstico perinatal e indicar o partoem
unidade de referéncia conforme ja sugerimos anteriormente. O exame
mais frequentemente exibe sinais indiretos da doenca (hidroureterone-
frose bilateral, dilatacao da uretra posterior —sinal da fechadura - e me-

gabexiga que ndo se esvazia periodicamente) e complicacdes (displasia
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renal, oligodrdmnia, atrofia cortical renal). q fetal pode complementar
os achados da ultrassonografia, porém raramente é necessaria. Em casos
escolhidos (oligodramnia com prognéstico razoavel) vesicocentese fetal
para estudo bioquimico da urina pode ser necessaria para determinar a
possibilidade de tratamento fetal ativo.

Até cerca de 10 dias de vida os valores da creatinina sérica da crian-
ca sofrem interferéncia da creatinina materna, transplacentaria. No re-
cém-nascido com menos de uma semana de vida, é mais importante a vi-
gilancia dos valores seriados da creatinina, em geral a cada 48h, do que o
valor absoluto de cada amostra (valores ascendentes ou mesmo estaveis
na faixa de adultos sugerem problemas na funcdo renal). Em criangas
pequenas, com proporcao de musculatura relativamente menor que nos
adultos os valores normais de creatinina sio menores e o valor maximo
normal para adultos definitivamente nao é seguro em criancas peque-
nas. A elevacdo de creatinina na insuficiéncia renal é lenta e o proces-
so de lesdo renal ja estara em curso num prazo relativamente longo ao
detectar creatininemia elevada. O clearance de creatinina endégena ¢
de dificil realizacao e interpretacdao em criancas pequenas ou portadoras
de incontinéncia urinaria. Existem diversas formulas de calculo aproxi-
mado a partir de dosagens de creatinina sérica ajustadas para idade e
superficie corporal, que permitem a estimativa da fun¢do renal sem a
necessidade de coleta de urina de 24 h.

A avaliacdo de eletrdlitos, densidade urinaria, volume urinario e ex-
clusdo de acidose metabélica sao fundamentais. Estes pacientes costu-

mam ter lesdo dos mecanismos tubulares de concentracdo urinaria, tém
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politria e desidratam facilmente, em especial em climas quentes e se o
acesso a reposicao hidrica é limitado.

A presenca e o grau de proteindria e a densidade urinaria, que cons-
tituem indices prognésticos da func¢do renal e tubular.

No periodo pos-natal existe a disponibilidade de exames mais preci-
sos e variados para estudar pacientes presumivelmente portadores de
VUP. A ultrassonografia pds-natal, no entanto, persiste como o primeiro
exame a ser solicitado. Tem capacidade de detectar hidroureteronefrose
bilateral (neste caso é essencial a medida numérica do diametro AP das
pelves renais e ureteres dilatados, preferencialmente antes e depois do
esvaziamento vesical, para efeitos comparativos com exames posteriores),
sinais de bexiga de esforco (bexiga trabeculada e com parede espessada,
que deve ser mensurada), capacidade vesical (que costuma ser diminuida
nas criancas jovens e pode ser aumentada em escolares e adolescentes),
residuo pés miccional (habitualmente aumentado em casos de VUP), di-
latacao da uretra posterior (sinal da fechadura). O parénquima renal deve
ser examinado detidamente, para verificar sinais de displasia (multiplos
pequenos cistos, perda da dissociacao cortico-medular e hiperecogenici-
dade) e hipotrofia (neste caso com medida numérica do didmetro cortical,
que também serd usada para comparacdes evolutivas). O exame ultrasso-
nografico transperineal pode mostrar melhor a variagao de calibre entre
as uretras posterior e bulbar e tem potencial para mostrar diretamente
a VUP. Eventualmente o exame ultrassonografico pode captar evidéncias
indiretas ou diretas de RVU associado (respectivamente através de exame

com doppler e aumento do calibre piélico ou ureteral durante a miccao).
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A uretrocistografia miccional ainda é considerada o padrdo ouro para
o diagnostico de VUP. Detecta a VUP per se (falha de enchimento logo dis-
tal ao verumontanum) e complicacdes da doenca que afetam o sistema
proximal de drenagem urinaria (RVU) e a bexiga. Bexiga de esforco (tra-
beculada e pseudodiverticular) (Figura-1).

A uretrocistoscopia tem potencial de confirmagao diagnéstica e trata-
mento direto da valvula, mas NAO substitui a uretrocistografia miccional.
As VUP sao visualizadas como membranas finas, mas rigidas (diferentes de
espasmos musculares do esfincter externo ou dobras mucosas), com uma

perfuracao excéntrica posterior de tamanho variavel (Figura-2).

Figura 1 - Cistouretrografia miccional. Valvula de uretra posterior tipica, bexiga
trabeculada, de pequeno volume, com pseudodiverticulos.
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Figura 2 - Aspecto endoscépico tipico da

valvula de uretra posterior mostrando as
duas pregas saindo do verumontanum, e
assinalando o local onde deve ser feito a
“abertura”.

Cintilografia renal serve para avaliacao funcional e anatémica dos
rins (cintilografia estatica) e estudo da dindmica de drenagem do trato
urinario alto (cintilografia renal dinamica). Neste Ultimo caso a dife-
renciacdo entre mecanismos funcionais e mecdnicos ao esvaziamento
do trato urindrio alto pode exigir que o exame fosse feito com avalia¢do
do trato urinario alto ap6s esvaziamento vesical, por cateter ou micgao
voluntaria sem residuo e depois de manter a crianga por alguns minu-
tos em ortostatismo para melhorar o esvaziamento ureteral em casos
de ureteres com problemas motores. O exame deve ser evitado antes de
seissemanas de vida, porque os rins imaturos eliminam mal o radioisé-
topo nesta idade e propiciam exames de ma qualidade e com avaliacao
funcional muito precaria.

Testes urodinamicos classicos sdo de dificil execucdo, interpretacao
pouco uniforme entre especialistas, com reprodutibilidade pequena e
traumaticos para as criancas e devem ser realizados com parciménia,

dentro da medida do possivel. Sdo usados para verificacdo das sequelas
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funcionais do trato urinario chamadas genericamente de “bexiga de val-
vula™ Embora incapazes de prover as medidas presséricas da cistometria,
exames de ultrassom com medida de capacidade e residuo p6s miccional
associadas a fluxometria com eletromiografia perineal sao mais faceis de
reproduzir e bem aceitas pelos pacientes, podendo muitas vezes ser uti-

lizadas para substituir total ou parcialmente urodinamicas completas.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial mais comum é com bexiga neuropatica ou
disfuncao vesical ndo neuropatica com incoordenacao detrusor-esfincter
(antigamente chamada de sindrome de Hinman). Ambas podem causar
obstrucao ao esvaziamento vesical por hipertonia e/ou incoordenacao
do esfincter urinario externo. Em qualquer crianca com obstrucdo ure-
tral distal uma doenca neuroldgica vertebral deve ser excluida através
de exame neurolégico, busca de estigmas de linha média dorsal ou dis-
rafismos evidentes, radiografia de coluna lombo-sacra e, sempre que ne-
cessario, também uma ressonancia magnética nuclear de coluna verte-
bral e medula. Em meninos que nao apresentam disrafismos medulares
6bvios este diagndstico pode ser extremamente dificil, considerando o
quadro clinico radiolégico extremamente semelhante ao de VUP. Re-
centemente foi detectada a maior freqiiéncia deste tipo de disfuncao em
portadores da sindrome de Down. As uretrocistografias podem mostrar
uma imagem suboclusiva uretral transversa mantida na regiao da uretra

membranosa na cistouretrografia miccional, semelhante a VUP do tipo
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3, mas representando espasmo do esfincter urinario externo. Este tipo
de imagem tem levado ao diagnéstico errdneo e “tratamento” endoscé-
pico inadequado e ineficaz de “VUP minimas” ou “mini-valvulas”. Neste
caso a endoscopia com técnicas de cauterizacdo pode causar lesao uretral
(estenoses secundarias) e nao oferece qualquer vantagem.

RVU graves no lactente do sexo masculino também s3o de diagnosti-
co diferencial dificil com VUP, mas em geral ndo apresentam bexiga com pa-
redes espessadas ou trabeculacdo. Estenoses de juncao ureterovesical (JUV)
ou megaureteres ndo refluxivos bilaterais também sao acompanhados por
bexiga normal. Diabetes insipidus estd associada a megaureter bilateral e
politiria, mas costuma haver uma doenca de base conhecida.

Portadores da sindrome de prune belly sdo praticamente sempre
do sexo masculino e apresentam hidroureteronefrose bilateral e dilata-
¢do da uretra posterior, mas a sindrome cursa com aplasia ou hipoplasia
da musculatura da parede abdominal, criptorquia bilateral e megabexi-
ga com paredes finas.

Estenoses uretrais congénitas (em especial valvula de uretra
anterior) ou adquiridas devem ser consideradas, embora raras. Uma
histéria anterior de manipulacdo do trato urinario (endoscépica ou
uso prolongado de cateteres) ou trauma uretral deve ser pesquisada.
Em pacientes portadores de malformagdes genitais a presenca de um
utriculo prostatico deve ser excluida, lembrando que é excepcional
a associacao entre VUP e outras malformacgdes. Fimoses cerradas e
estenoses de meato, em especial balanite xerética obliterante podem ser

facilmente excluidos no exame fisico. Diverticulos uretrais primarios e
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polipos uretrais sao incomuns. Prolapso de ureterocele raramente é um

problema no sexo masculino, e se associa habitualmente a duplicacdes

reno-ureterais complexas.

DIAGNOSTICO  DOENGAS E CARACTERISTICAS
DIFERENCIAL ANOMALIAS DIFERENCIAIS
Principal Bexiga neuropética Lesdo neurolégica conhecida.
Bexiga disfuncional nao Sindrome de Down, auséncia
neuropatica (sindromes de de VUP em cistouretrografia
Hinman e Ochoa) miccional e endoscopia, doenga

habitualmente adquirida.
RVU bilateral no lactente | Bexiga anatomicamente normal,

masculino auséncia de obstrucao uretral na
cistouretrografia miccional.
Incomuns Megaureteres bilaterais Incomum, bexiga normal.

Sindrome de prune belly | Rara, associacdo com aplasia de
parede abdominal e criptorquia
bilateral.

Diabetes insipidus Doenca de base (geralmente
neuroldgica ou renal), bexiga
anatomicamente normal.

Estenose uretral pos-trau- Incomum, histdria pregressa
matica e iatrogénica esclarece.
Utriculo prostatico aumen- | Incomum, associado a DDS (de-
tado feitos da diferenciacdo sexual).
Pélipos e diverticulos Incomuns, diagnéstico radiolégi-
uretrais, valvula de uretra co e endoscdpico.
anterior.

Fimose e estenose meatal | O exame fisico /ou cateterismo
uretral esclarecem.

Tabela 2 - Diagndstico Diferencial
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TRATAMENTO

Neonatos com diagnéstico fetal ou pds-natal precoce devem rece-
ber terapia profilatica antibidtica convencional e cateterismo uretral
de demora, usando o cateter do maior calibre possivel. A confirmacao
diagnostica com uretrocistografia miccional é urgente. A func¢ao renal
precisa ser avaliada com creatininemia seriada (a cada 48h, em geral),
assim como a possibilidade de acidose tubular renal secundaria. A
crianca NAO PODE ficar sob restricao de ingesta hidrica e deve ter a diu-
rese monitorada. Cateterismo uretral de demora é ainda mais essencial
em criancas com sepse urinaria, se a antibioticoterapia ndo controlar
adequadamente a situagdo em presenca de estase urinaria hipertensi-
va. O déficit de fungao renal costuma melhorar com o controle da sepse
e a descompressdo do trato urinario.

Se a fungdo renal ndo melhora ap6s um prazo razoavel de descom-
pressao eficaz na auséncia de sepse urinaria, podemos estar diante de
um caso de mau prognoéstico renal ou de descompressao urinaria ine-
ficaz. A ultrassonografia ajuda a diferenciar estas situacdes, mostrando
sinais de displasia renal e auséncia de melhora nos diametros piélico/
ureterais ap6s a descompressao vesical pelo cateter.

Vesicostomias podem oferecer uma descompressdo mais eficaz do
trato urindrio em pacientes com uretra pouco calibrosa em que apenas
cateteres de pequeno calibre podem ser utilizados. Também sao alterna-
tivas de tratamento em locais que ndo disponham de endoscépio pedia-
trico para a ablacao das VUP. Derivacdes altas (ureterostomias e pielos-

tomias) devem ser consideradas na presenca de um clearance ureteral
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ineficaz, obstrugdes/ suboclusdes mecanicas do ureter ou da juncao pielou-
reteral e pionefroses irresponsivas ao tratamento conservador.

Criangas mais velhas com diagnoéstico tardio podem ser levadas ao tra-
tamento endoscopico sem a necessidade de descompressao preliminar por
cateter, caso ndo haja descompensacao funcional ou infecciosa.

O uso de medicacao anticolinérgica e/ou alfa-bloqueadora para contro-
lar a hipertensao funcional do sistema secundaria a hiperatividade detru-
sora e do colo vesical e a incoordenacao entre detrusor e esfincteres exter-
nos pode estar indicado deste a fase perinatal nestes pacientes. Aindica¢ao
inicial das drogas nao depende de um exame urodinamico. Inibidores do
sistema renina-angiotensina com a finalidade de protecdo renal podem ser
considerados, em especial em presenca de proteindria.

O tratamento endoscopico nas VUP é preferencial e feito sob anes-
tesia geral. E necessaria a disponibilidade de um cistoscpio pediatrico com
canal auxiliar de trabalho e calibre adequado para criancas pequenas. Se
nao ha disponibilidade de um endoscépio adequado o paciente podera re-
ceber um desvio urinario provisério: cateter vesical por prazos curtos, cis-
tostomia para uma previsao de uso de até 2-3 meses ou vesicostomia, para
periodos mais longos. O uso de cistostomia de longo prazo em lactentes é
excepcional, ao contrario da populagdo adulta: derivacdes sem cateter sao
de uso mais confortavel para a familia e eximem a crianca dos riscos infec-
ciosos e anatémicos do cateter de longa permanéncia (Figura-3).

Alguns autores tém proposto a ruptura mecanica das membranas
usando cateteres de baldo (do tipo Fogarty) se nao hé endoscopia urolé-
gica disponivel ou o paciente tem risco muito alto para anestesia geral ou

para o deslocamento para o centro cirdrgico.
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Qualquer procedimento invasivo nestas criancas deve ser feito sob
antibioticoprofilaxia ajustada de acordo com a histdria de infec¢des uri-
narias do paciente e perfil institucional de sensibilidade antibi6tica. Em
pacientes sem histéria de contaminacdo urinaria por germes resistentes
deve ser usada uma cefalosporina de primeira gera¢do, desde a indugao
anestésica até no maximo 24 h apds o procedimento. Alguns autores
aceitam manter a antibioticoprofilaxia em pacientes de alto risco com ca-
teteres urinarios de longa permanéncia por um periodo maximo de cinco
dias. Apos este prazo os antibidticos servirdo apenas para selecionar ger-
mes resistentes, nao sendo capazes de proteger de eventuais infeccdes
secundarias. O tempo de manutencdo com cateteres transuretrais ap6s a
terapia endoscopica varia entre os autores. A maioria prefere cateterismo
por cerca de 48h, visando ultrapassar o periodo de re-epiteliza¢do da mu-
cosa e edema reacional (Figura-4).

Complicacdes do tratamento endoscdpico das VUP sdo raras. Inconti-
néncia urinaria e disfun¢ao miccional sao comuns em portadores de VUP,

mas é raro que se deva a uma complicagdo endoscépica.
PROGNOSTICO E SEGUIMENTO

Pacientes portadores de VUP necessitam de seguimento em longo pra-
zo por urologistas e nefrologistas pediatricos. Devem ser acompanhados
com relagdo a evolugdo e maturagdo da funcgdo renal: 1/3 dos pacientes
evolui para insuficiéncia renal grau 5, a maioria se dividindo entre os pri-

meiros 2 anos de vida e a idade escolar tardia (Figura-5). A disfuncdo mic-
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Figura 3 - Controle do
caso da Figura 1, apés
fulguracao endoscopica
davalvula

Figura 4 - Cistouretrografia
mostrando a valvula e o
refluxo vésico-

ureteral bilateral grau V

Figura 5 - Cintilografia com
DMSA, mostrando auséncia
de captacao do rim
esquerdo e boa captacao
do rim direito
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cional associada (“bexiga de valvula”) é extremamente frequente nesta po-
pulacdo e exige reabilitacdo social (pacientes incontinentes) e urolégica.
Alguns casos sao de risco alto (baixa complacéncia vesical irresponsiva aos

anticolinérgicos) e devem ser seguidos com muito cuidado (Figuras 6 e 7).

Figura 6 - Cistouretrografia de
controle apés a fulguracgao,
mostrando a uretra com bom fluxo,
refluxo vésico-ureteral somente a
esquerda, grau V e desaparecimento
espontaneo do refluxo da direita

Figura 7 - Cistouretrografia
miccional mostrando uma
bexiga de esforgo e dilatacdo da
camara da uretra posterior, sem
demonstrar valvula de uretra
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Pode ser necessario o uso sistematico de cateterismo vesical noturno de
demora, para compensar a altissima demanda da politria extrema sobre
ureteres e bexiga e diminuir o tempo de exposi¢do da bexiga a um regime
hiperpressérico (Figura-8). Casos de insuficiéncia renal ndo prescindem
das manobras de adequacao da funcao vesical, para preparar o paciente
para um futuro transplante. O RVU associado a VUP deve ser tratado com
os critérios habituais e é reversivel espontaneamente na maioria dos do-

entes com reversdo do distlrbio miccional e abla¢do efetiva das valvulas.
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Figura 8 - Urodindmica mostrando incoordenagao vésico-esfincteriana,
no paciente da Figura-6
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H INTRODUCAO

A Fimose é uma doenga comum na pratica diaria do Pediatra, Urolo-
gista e Cirurgiao Pediatrico e ainda suscita discussdes acerca de sua abor-
dagem. E um problema médico encontrado tanto em criancas como em
adultos, e caracteriza-se pela presenca de um estreitamento prepucial
distal, com ou sem aderéncias associadas, que dificulta ou impossibilita
a exposicao da glande.

O prepucio é um tecido mucocutaneo especializado, altamente iner-
vado, que faz a cobertura anatdmica da glande. Acredita-se que a funcao
do mesmo seja a protecao local contra os efeitos irritantes da urina e das
fezes. Ao nascer, ele é total ou parcialmente ndo retratil em até 96% dos
recém nascidos, em decorréncia da persisténcia de aderéncias entre sua
superficie interna e mucosa a glande, sendo esta condicao considerada
como um processo biolégico normal e denominada de fimose fisiologica.
Com o decorrer do tempo, ocorre uma descamacao desta fusdo epitelial
com a queratinizacao da glande e formacao de cistos (cistos de esmegma)
que acabam por romper as aderéncias prepuciais e que, juntamente com
as ereg¢des intermitentes, favorecem a exposicao da glande e resolucao
da fimose. Em consenquéncia, em torno dos 3 anos de idade apenas 10 %
das criangas permanecerdo com fimose conforme pode ser verificado na
(Tabela-1). Esta populacao representa a verdadeira incidéncia da fimose

patolégica congénita (Figura-1).
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IDADE % DE GAROTOS COM RETRACAO PREPUCIAL

Ao nascimento 4%
Aos 6 meses 20%
Aos 3 anos 90%

Tabela 1 - Retragao do prepucio por faixa etaria

Figura 1 - Fimose patologica congénita - Menino de 5 anos

Esta situacdo dificulta a higiene adequada do pénis, favorecendo a
ocorréncia de infec¢des do preplcio, infecgdes urinarias, e nos adultos

doencas sexualmente transmissiveis e carcinoma do pénis.
DIAGNOSTICO E CLASSIFICAQAO

O diagndstico é clinico através do exame fisico genital. O prepucio deve

ser retraido cuidadosamente e avaliado a presenca ou ndo da fimose.
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Existem varias classificacdes para avaliar as diferentes apresentacdes
da fimose baseados no formato e no grau de retratibilidade prepucial.
Uma das classificacdes mais utilizadas na literatura, proposta por Kayaba
e colaboradores, descreve cinco situagdes comuns nestas criangas e que

estao demonstradas na Figura-2.

007

Typel Type Il Type Il

Type IV Type V

Example 1:Typelll  Example 2:Typell Example 3: Typell
with tight prepuce. ~ Without tight prepuce. with tight prepuce.

Figura 2 - Classificagdo de Kayaba dos tipos de prepucio:

« Tipol-nenhuma retragdo do prepucio

« Tipo I - exposicdo somente do meato uretral

« Tipolll - exposicdo da metade da glande

« Tipo IV - exposicdo quase completa da glande com sulco coronal recoberto por
aderéncia prepucial.

« TipoV - facil exposicdo da glande por completo
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TRATAMENTO DA FIMOSE

Uma pergunta muito comum que os profissionais da area da satde
ouvem dos pais e cuidadores é de como devem lidar com o prepdcio dos
seus filhos ap6s o nascimento. Inicialmente devemos orientar que a fi-
mose dos recém nascidos e nos primeiros anos de vida é um processo fi-
sioldgico e que inicialmente ndo requer tratamento especifico.

Importante ressaltar aos pais e cuidadores que devem evitar tracionar
0 prepucio com manobras denominadas “exercicios ou massagens”, que
teriam por objetivo ajudar na resolucdo da fimose. Estas manobras podem
levar a micro traumas locais e evoluir para fibrose do preptcio, originando

uma fimose patolégica secundaria aos traumatismos locais (Figura-3).

Figura 3 - Fimose Patoldgica, adquirida pés microtraumatismos prepuciais
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Além do mais, algumas criangas ficam bastante traumatizadas com
estas manobras e manipulagdes, o que ocorre em decorréncia do des-
conforto/dor que as mesmas podem gerar. Portanto, o recomendavel aos
pais é que evitem estas manobras prepuciais traumaticas, e no que se
refere a higiene local, devam exercer uma suave tra¢do do prepdcio e hi-
gienizar localmente no momento do banho. Por outro lado, nas criangas
que persistirem com fimose ap6s o terceiro ano de vida, estaria recomen-
dado tratamento.

As opgdes terapéuticas na abordagem da fimose patoldgica congé-
nita sdo o tratamento clinico com corticosteroéides tépicos ou a cirurgia
(Postectomia). A escolha do tratamento é compartilhada entre o médico
e a familia, expondo-se as caracteristicas de cada modalidade terapéuti-

ca para a tomada de decisao.
TRATAMENTO CIRURGICO

A Postectomia nao é apenas um dos procedimentos cirdrgicos mais an-
tigos e mais comumente realizados, mas também continua sendo fonte de
dilemas e controvérsias. Em paises como os Estados Unidos e Canada e em
comunidades como a Judaica, é frequentemente realizada durante o peri-
odo neonatal, por razdes culturais, profilaticas ou religiosas. Em contraste,
cerca de 80% da populacao mundial nao pratica a circuncisao neonatal de
rotina, indicando a mesma na presenca da fimose patolégica.

A parte da controversa realizagao da Postectomia de rotina no perio-

do neonatal, existem algumas situacdes clinicas que podem requerer a
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indica¢do cirtrgica da fimose ainda em criancas nos primeiros meses de
vida. Dentre elas destacam-se a ocorréncia de Balanopostites de repeti-
¢ao, a obstrugdo ao fluxo urindrio causada pela presenca de um prepucio
punctiforme e obstrutivo, criangas com malformacdes do trato urinario
que as predisponham a infec¢des urinarias de repeticao e a ocorréncia de
parafimose, situacdes que descreveremos abaixo.

O presenca do prepucio propicia um aumento da colonizagao bacte-
riana e fungica localmente, o que pode em algumas criangas levara qua-
dros de Balanopostites. Quando estes quadros infecciosos se apresentam
de forma recidivante, a Postectomia pode ser indicada para a resolucao

destes eventos (Figura-4).

Figura 4 - Balanopostite aguda
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Em algumas situacdes, o estreitamento do prepucio nas fimoses é tao
intenso que gera obstrucdo ao fluxo de urina, ou seja, a urina fica repre-
sada entre a glande e o preplcio no momento da miccao, gerando um
aumento do volume local uma dilatacao (distensdo) do prepdcio, cha-
mada de “balonamento”. Caracterizada a obstrucdo ao fluxo urinério, a

cirurgia esta indicada (Figura-5).

.

Figura 5 - Estreitamento prepucial levando a balonamento as micgoes
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Algumas malformacdes do trato urinario podem predispor seus por-
tadores a uma maior chance de infec¢des urinarias, um exemplo é o Re-
fluxo Vesico-ureteral. Nestas situacdes, existem potenciais beneficios de
se realizar a Postectomia com objetivo de se reduzir a colonizacao bacte-
riana prepucial, diminuindo eventos infecciosos.

A parafimose caracteriza-se pelo prepucio retraido com um anel
constritivo localizado ao nivel do sulco coronal, ndo permitindo seu re-
torno a posi¢cao normal. Esta constri¢ao leva a uma reducao do retorno
venoso e linfatico da extremidade peniana (glande e preplcio distal),
que aumenta progressivamente de volume nao permitindo o retorno do

prepucio a sua posi¢do natural (Figura-6). Trata-se de emergéncia médi-

parafimose inchaco da glande

Figura 6 - Parafimose
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ca e requer tratamento imediato com reducao manual ou cirurgia. Deve-
-se evitar a realizacdo da Postectomia neste momento, programando-a
para uma data posterior sempre que possivel.

Portanto, as indicac¢des de cirurgia nas fimoses compreendem a fimo-
se patoldgica congénita, fimose adquirida (pés traumatismo prepucial
ou inflamagdes como a balanite xerdtica obliterante), balanopostites de
repeticao, infecgdes urinarias de repeticdao em criangas com malforma-
¢des do trato urinario, obstrucao prepucial ao fluxo urinario e a ocorrén-
cia de parafimose.

A Postectomia é uma cirurgia de pequeno porte, realizada em regi-
me de internacao Hospital dia e executada sob uma anestesia geralmen-
te combinada, sedacdo associada a anestesia loco regional. As taxas de
complicagdes da Postectomia sao baixas quando realizadas por profissio-
nais com treinamento na area e variam entre 0,2 e 3%. Em sua maioria
sao complicacdes menores, tais como hematomas, deiscéncia de sutura
ou infecgdes locais.

Dentre alguns dilemas que envolvem o tratamento da fimose, po-
deria se questionar também as potenciais vantagens em se corrigir uma
fimose através da cirurgia, onde se retira o prepucio total ou parcial-
mente, com o tratamento realizado com corticosteroides tépicos, onde
o preplcio é mantido intacto. A retirada do preplcio na cirurgia, além
de melhorar a higiene, propicia uma diminuicao da colonizagao bacte-
riana e fingica localmente reduzindo o potencial para as balonopostites
e infec¢des do trato urindrio em criancas principalmente nos primeiros

anos de vida.
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Além do mais, alguns estudos tem fornecido provas convincentes de
que a Postectomia reduz em 50-60% o risco de transmissao do virus HIV
em homens que foram operados, quando comparados ao grupo de ho-
mens ndo circuncidados, somados a uma redu¢ao também do risco de
neoplasia de pénis nesta populacdo operada.

Por outro lado, como todo procedimento cirlrgico, a Postectomia
apresenta potenciais beneficios e vantagens, bem como morbidade e ris-
cos. Quando aventada esta possibilidade, os riscos e beneficios devem ser

expostos aos pais antes de sua realizagao.
TRATAMENTO CLiNICO

No inicio da década de 90, Kikiros et al. demonstraram a eficacia dos
corticosterdides tépicos no tratamento da fimose, o que fez recrudescer
o interesse da comunidade médica por esta estratégia terapéutica. Des-
de entao, varios autores tém demonstrado resultados satisfatorios com
a utilizacdo tépica de betametasona, clobetasol, diclofenaco de sédio
0,05%, fuorato de mometasona e triamcinolona no tratamento clinico
da fimose. A Betametasona tem sido o corticoide mais utilizado em nosso
meio, isolada ou associada a Hialuronidase, sendo que a taxa de cura é
semelhante entre as duas formas de apresentacao.

Aliteratura mundial tem demonstrado que o método apresenta taxas
de sucesso variando de 67% a 95% e sem efeitos colaterais dignos de nota.

Com objetivo de melhorar os resultados, observou-se nos Gltimos

anos, uma tendéncia em estender o periodo terapéutico para algo em

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Fimose - 313

torno de 8 semanas de aplicacao do corticoide, ja que os resultados com
esse periodo de tempo foi significativamente melhor do que o observado
com 30 dias de tratamento.

De forma geral, nao sdo descritos na literatura, efeitos colaterais lo-
cais (hiperémia, atrofia pele, teleangiectasias) ou sistémicos considera-
veis, decorrentes da corticoterapia tépica no tratamento da fimose. Nem
mesmo a complicacdo potencialmente mais temida, alteracdo do eixo
hipotalamo hipofisario secundaria a absorcao sistémica dos corticoides
tépicos.

Mecanismo de acao dos esteroides tépicos.

O mecanismo de acdo dos corticosterdides no tratamento da fimose
nao foi completamente compreendido, e varias hip6teses sdo especula-
das. O principal efeito é sua atividade anti-inflamatéria local principal-
mente devido a sua a¢do sobre os mediadores quimicos da inflamacao .
Além disso, eles tém o potencial de liberacdo de antioxidantes.

Outro efeito importante é o antifibrético, pela redugao dos tipos | e
[l da sintese de coldgeno em muitos tipos de células, incluindo fibro-
blastos. Isto causa um afinamento da pele pelos efeitos antiproliferativos

sobre a epiderme.
v PONTOS FUNDAMENTAIS
v Afimose do recém nascido é um processo fisiolégico e apresenta

alta probabilidade de resolucdo espontanea principalmente nos

primeiros 3 anos de vida
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<

N&o haindicacdo médica para circuncisdo neonatal de rotina

v Tragdes exercidas sobre o preplcio com intuito de favorecer a ex-
posicao da glande (“exercicios” ou “massagens”) devem ser evita-
dos pelo risco de evoluir para fimose por fibrose prepucial.

v As criancas que chegam em torno dos 3 anos de idade e ndo ti-
veram sua fimose resolvida, sdo candidatos a tratamento tépico
com corticosteroéides ou cirdrgico.

v As indicagdes mais comuns de cirurgia sao a fimose patoldgica

congénita, infec¢des prepuciais ou urinarias de repeticdo e pa-

rafimose.
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B APRESENTACAO

A hipospadia é uma das anomalias congénitas mais comuns no sexo
masculino, sendo caracterizada pela localiza¢do anormal do meato ure-
tral na regido ventral do pénis, curvatura peniana ventral (chordee) e ma
distribuicao do prepucio (capuchdo). Nem sempre esses trés defeitos es-
tdo presentes, sendo a hipospadia melhor definida como uma hipoplasia
no desenvolvimento da ventral do pénis. O amplo espectro de alteracdes
e as diversas opcdes de correcdo fazem com que o tratamento continue
a ser um desafio para os urologistas pediatricos, exigindo grande refina-

mento e rigor técnico.
ETIOLOGIA E INCIDENCIA

A incidéncia das hipospadia situa-se em torno de 1 para cada 300
(0,33%) nascidos vivos. Entretanto, pode variar bastante entre diferentes
regides chegando a 0,7% em alguns paises no norte da Europa. Obser-
va-se que a incidéncia vem aumentando no mundo todo, muito embora
existam duvidas se este aumento é real ou se ocorre devido ao aumento
na identificacdo e notificacdo dos casos mais leves.

Na maioria dos casos ndo ha uma etiologia bem definida, sendo enca-
rada como multifatorial, em que fatores genéticos predisponentes se as-
sociam fatores ambientais. As hipospadias sdo mais comuns em gémeos
monozigéticos e em filhos de pais com hipospadia, indicando que possa

haver uma heranca poligénica. A ideia de um componente genético vem
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ganhando forca com a identificacdo da associacao com gene especifico

(Ins 13) em ratos. A incidéncia geral em parentes de primeiro grau é de

cerca de 7 — 10% dos meninos, podendo chegar a 10 — 20% nas formas

mais graves.

Fatores hormonais tém sido implicados na génese, porém ainda ndo

esta muito claro se a exposicao da gestante a drogas hormonais externas

seria capaz induzir a malformacao. A insuficiéncia placentaria pode ser

um fator de risco. Dessa forma, a etiologia é bastante discutivel, e dentre

das causas enumera-se algu mas:

Fatores enddcrinos e genéticos: a incidéncia de recém-nascidos
com reproducdo assistida “in vitro” é cinco vezes maior que a po-
pulacdo normal, podendo estar relacionada a administragdo ma-
terna de progesterona ou anomalias fetais; sdo descritas 3 tipos
de mutagdes genéticas detectadas em pacientes hipospadicos.
Fatores ambientais: contato materno com substancias que con-
tém produtos contendo estrégenos, pesticidas e fungicidas.
Deficiéncia de fatores de crescimento epidérmico na face ventral
do pénis. Talvez esse fato possa ter relacao com efeitos negativos
na reconstrucdo cirtrgica da hipospadia: presenca de fistulas,
deiscéncias na neouretroplastia

Defeitos enzimaticos na biossintese da testosterona descrita prin-

cipalmente em hipospadias proximais.
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ANATOMIA DA HIPOSPADIA

O defeito na hipospadia constitui um tridngulo que tem como base
a placa uretral glandar e como 4pice a divisao dos corpos esponjosos da
uretra, localizado ao nivel do meato uretral hipospadico; lateralmente
esse triangulo é delimitado pela jun¢do mucosa-cutaneo e corpos espon-
josos da uretra.

Dessa forma, o cirurgido deve estar atento a anormalidades anatomi-
cas que podem estar presentes nas varias formas de hipospadias: placa
uretral — avaliar o quanto estd comprometida com a curvatura peniana;
a qualidade e extensdo tém implicacdo na escolha da técnica cirlrgica.
Como sera visto posteriormente, o pensamento atual é preservar a placa
uretral sempre que possivel.

a. Prepucio: comumente é bem desenvolvido; pode ser completo e
com aspecto normalem 1 a 2% dos casos, principalmente associa-
do a hipospadia distal com mega meato.

b. Meato: a estenose pode estar presente nas hipospadias distais, ao
contrario de mega meato associado a grande fenda na glande e
com prepucio normal. Também é comum a presenca de ponte de
tecido entre o meato hipospadico e a impressao meatal glandar,
o qual deve ser corrigida no ato operatoério.

¢. Glande: a configuracao da glande facilita a escolha da técnica ci-
rdrgica. A glande pode ser cnica, com meato estenético e placa
fibrosa, ao contrario da glande fendida ventralmente e placa ure-

tral saudavel.
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d. Curvatura: (chordee) avaliado corretamente com erecao artifi-
cial; com anestesia, pode diferir da avalia¢do inicial ambulato-
rial. Deve-se analisar a verdadeira extensdo, a associacao com
pele disgenética e capuchdo; as vezes a curvatura pode estar re-

lacionada com transposi¢do peno — escrotal
CLASSIFICACAO

Recomenda-se classificar a hipospadia de acordo com a posi¢ao do
meato uretral, antes ou apds liberacdo do chordee. Recentemente, al-
guns autores vém recomendando a classificacao transoperatéria, ap6s o
desenluvamento do pénis, na qual se observa o local de divisao do corpo
esponjoso, sendo mais precisa e de maior impacto na escolha da corre-

cdo. Em geral, a classificagdo mais utilizada é a proposta por Duckett:
- Hipospadias distais (50%): glandar e subcoronal (Figura-1).

- Hipospadias penianas (30%): peniana distal, médio-peniana e

peniana proximal (Figura-2).

- Hipospadias proximais (20%): peno-escrotal, escrotal e perineal

(Figura-3).

A hipospadia glandar apresenta o meato uretral na base da glande,
estrutura essa praticamente com aspecto normal. A coronal é mais

comum; o meato uretral estd ao nivel do sulco coronal, podendo ser
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Figura 1 - Hipospadia distal
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Figura 2 - Hipospadia peniana
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Figura 3 - Hipospadia proximal
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estenosado ou envolvido por uretra hipoplasica. A hipospadia distal menos
comumente apresenta chordee, consequentemente tem menor incidéncia
curvatura peniana associada; as demais -média e proximal- tém curvatura
associada, devido a encurtamento relativo da uretra, insuficiéncia de pele
distal ao meato ou aderéncia da pele a esse nivel. A posicdo do meato
pode encobrir a presenca de uretra totalmente hipoplasica (aspecto
membranaceo) dificultando a reconstrucao cirtrgica.

Hipospadias proximais (20% dos casos) sao mais raras e mais graves
severas, assim como de reconstrugao cirdrgica mais complexa. O chor-
dee é fibroso e com acentuada curvatura, extendendo-se desde o meato
uretral até a extremidade da glande; na grande maioria dos casos o corpo
esponjoso estd ausente, mas ocasionalmente pode aparecer até a extre-
midade da glande. A bolsa escrotal é bifida, as duas hemi-bolsas escro-
tais se estendem até a base do pénis, podendo circunda-lo (transposicao
peno - escrotal).

O diagndstico diferencial constitui-se numa fronteira que dependera
de avaliagdes laboratoriais: deve ser é feito com genitalia ambigua (dis-
tarbios da diferenciagdo sexual) logo que possivel ap6s o nascimento em
face de emergéncia social na defini¢do do sexo; avaliacao laboratorial e
radioldgica se impde para a defini¢do diagnostica.

As anomalias associadas: criptorquidia ocorre em 10% dos casos, cisto
de utriculo prostatico nas hipospadias proximais, em 50% dos casos, tam-
bém tem conotacao na esfera hormonal. Outras associagdes: transposi-
cao peno-escrotal, malformacdes gonadais, disgenesia gdnadal, hérnia

inguinal, tor¢do do eixo axial do pénis 50% dos casos.
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AVALIAGAO CLiNICA

E recomendével que a crianca seja examinada logo ao nascer ou no
maximo nas primeiras semanas de vida. A altera¢do no preplcio é perce-
bida mais rapidamente e chama a atencdo para a presenca de hipospadia.
Algumas vezes, pode haver uma variante mais leve, em que o prepucio
esta intacto e pode levar ao atraso no reconhecimento.

Muita atencdo deve ser dispensada ao exame fisico, buscando-se a
deteccdo dos testiculos na bolsa escrotal. Na presenca de criptorquidia
ndo palpavel associada deve ser obrigatoriamente levantada a suspeita
de disturbio da diferenciagdo sexual, devendo os pais serem aconselha-
dos e iniciada a investigacdo apropriada.

Os pais devem estar informados sobre a patologia, que nao é rara,
que seu filho ndo é o Unico com tal problema e que atualmente a hi-
pospadia é bem conhecida pelo cirurgiao, o qual podera aborda-lo com
sucesso na época adequada.

A avaliacao do tamanho do pénis, da posicao do meato uretral, pre-
senca de curvatura ventral, conformacao da glande (cdnica ou fendida),
quantidade de pele prepucial sdo aspectos importantissimos na defini-
¢do da reconstrugao cirlrgica. Essas criancas devem retornar a avaliacao
clinica com 6 e 12 meses de idade; em situacdes especiais podera ser ad-
ministrado hormdnio antes da cirurgia, com a finalidade de aumentar o
pénis, facilitando o ato cirtrgico. Existem varios esquemas de aplicacao,
que podem ser o uso de testosterona tépica (propionato de testosterona

1%) ou aplicagdes intra-musculares.
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A decisdo quanto a aplicagdo da técnica cirdrgica se faz na sala ope-
ratéria, quando a crianca esta anestesiada e em condicdes de ser exami-
nada adequadamente; nesse sentido, pode-se avaliar a exata dimensao
da curvatura peniana ou mesmo pode-se identificar uretra membrano-
sa ou hipoplasica, ineficaz para reconstrucao cirdrgica e eventualmente
mudar a estratégia cirdrgica. Atualmente, a maior parte dos casos pode
ser operada com sedacao (com auxilio de mascara laringea para melhor

controle de via aérea) associada a bloqueio peniano.
RECONSTRU(;AO CIRURGICA

Considera-se atualmente que a cirurgia de ser realizada precoce-
mente a partir dos 6 meses de vida, com maior esforco possivel para que
antes dos 2 anos de idade todo o processo ja tenha sido concluido, mes-
Mo Nnos casos que exigem mais de uma cirurgia de maneira programada.
As razdes para isso incluem o menor impacto psicolégico nas criangas,
mais facil manejo com sondas e curativos, menor ansiedade dos pais em
aguardar a cirurgia e, como alguns trabalhos recentes tem sugerido, me-
lhor resultado funcional com menor taxa de complicagdo (Figura-4).

Ao longo do tempo, mais de 300 técnicas ja foram descritas para a
correcao das hispospadias, muitas delas mostrando pequenas variagdes
técnicas como diferenca. Isso significa que sua escolha é muito individu-
alizada, devendo ser analisada caso a caso, e s6 podendo ser feita com
precisdo no transoperatdrio. Dessa forma, o cirurgido que se propde a

corrigir hipospadias deve estar afeito aos principios técnicos e familia-
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Figura 4 - Aspecto pds-operatério imediato
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rizado com diferentes tipos de cirurgias descritas. Existem técnicas de
correcao e 1 ou 2 tempos, sendo a quase totalidade dos casos mais distais
corrigidasem um tempo Unico. Para os casos proximais, sobretudo quan-
do associados a grandes curvaturas, tem aumentado a preferéncia pela

correcao em 2 tempos.

Independente do tipo da hipospadia, os objetivos cirdrgicos visam a:

e reposicao do meato uretral na extremidade glandar;

e retificacao completa do pénis;

e distribuicao de pele prepucial;

¢ neouretroplastia, preferencialmente com manutencao da pla-
ca uretral;

e escrotoplastia, necessaria nas hipospadias proximais onde o
escroto pode ser bifido;

e miccao e erecao “normais”
COMPLICACOES

Acirurgia de hipospadia pode apresentar complicagdes imediatas que
sao comuns a qualquer procedimento cirdrgico, como sangramentos,
hematomas, infec¢des do sitio operatorio e deiscéncias. Os sangramen-
tos sdo geralmente bem controlados durante o ato operatério, deven-
do-se evitar o uso excessivo de eletrocautério sob pena de desvitalizacao
dos tecidos. O uso de curativos com bandagens compressivas tem sido

utilizado para auxiliar no controle de sangramentos pés-operatérios e
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prevencdo de hematomas, mas muita aten¢do deve ser tomada para ndo
haver compressdo excessiva causando isquemia aos tecidos. As graves in-
feccdes com deiscéncia completa sdo, felizmente, bastante raras.

As complicag¢des tardias sdo bem reconhecidas e sao as de maior im-
portancia na cirurgia de hipospadia. Estao relacionadas a gravidade da
hipospadia, a idade tardia na correcdo, a escolha do tipo de procedimen-

to e a experiéncia e rigor técnico do cirurgido. Entre elas estao:

fistulas uretrocutdneas;
estenose de uretra;
curvatura residual;

pelos e incrustagdo de calculo urinario;

u B W N

aspecto plastico desfavoravel.
CONCLUSAO

A hipospadia constitui malformacao peniana comum e com alta inci-
déncia diagnostica no periodo neonatal; o diagnéstico deve ser precoce
tanto nas hipospadias distais como nas apresentacdes mais complexas ou
proximais; os pais devem ser informados que o tratamento sera sempre
cirtrgico e nos casos complexos havera necessidade de exames labora-
toriais especificos para determinacdo de eventuais estados intersexuais.

A correcao cirlrgica pode ser feita a partir de 6 meses de idade por
especialistas que treinados para essas intervencdes; as etapas cirurgicas

caminham bem quando a técnica escolhida for adequada e o cirurgiao
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ja dispde de curva de aprendizado suficiente tanto para o ato cirtrgico

como para tratar as complicacdes.

v PONTOS CHAVE

v Aavaliacao especializada ndo deve ser postergada, sobretudo

nos casos suspeitos de distlrbios da diferenciacao sexual.

v A programacdo de correc¢do cirtrgica deve ser precoce, de-

vendo ser feita ja a partir dos 6 meses de vida.

v Apesar do refinamento nas técnicas, melhoria no instrumen-
tal e nos cuidados perioperatérios, a cirurgia de hipospadia
continua sendo um desafio na urologia pediatrica, devendo
ser realizadas por cirurgides experientes em reconstrucdes

penianas.

v Com a melhoria observada nos resultados funcionais e re-
duc¢do de complicagdes, os novos desafios concentram-se na
busca de resultados cosméticos cada vez melhores, dando
ao pénis o aspecto o mais natural possivel, mesmo nos casos

mais graves.
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QuIZ

Quando devemos iniciar a avaliacio de um recém-
nascido com hipospadia?

Resp: A avaliacao deve comegar logo ao nascer ou no maximo nas pri-
meiras semanas de vida. Deve-se estar atento principalmente aos casos
suspeitos de distUrbios da diferenciagdo sexual, quando ocorre associa-

¢ao com testiculo ndo palpavel.

Qual a melhor idade para a correg¢do cirurgica de uma
hipospadia?

Resp: A cirurgia deve ser realizada precocemente, ja a partir dos 6
meses de vida, de forma que, na necessidade de outros procedimentos,
antes dos 2 anos de idade todo o processo ja tenha sido concluido. Dessa
forma, teremos menor impacto psicoldgico nas criancas, mais facil ma-
nejo com sondas e curativos, menor ansiedade dos pais e melhores resul-

tados funcionais com menor taxa de complicacdes.

Quaisosobjetivoscirurgicosdacorre¢dodahipospadia?

Resp: Os objetivos gerais da correcdo das hipospadias consistem na
retificacdo peniana, neouretroplastia com reposicao do meato uretral na
extremidade da glande, redistribuicao de pele prepucial, plastia escrotal

corrigindo-se uma eventual transposicao peno-escrotal ou escroto bifido.
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H INTRODUCAO

O pénis tem como funcdes: direcionar o jato miccional e permitir a
fertilizacao através da penetracdo. Entretanto, algumas alteracdes ana-
tdmicas do pénis, ainda que mantenham essas funcdes, podem afetar as
relacdes pessoais e provocar alteragdes emocionais, merecendo aten¢do
e tratamento.

Queixas em rela¢do ao tamanho do pénis sdo muito comuns nos
ambulatérios de pediatria e urologia. Desta forma, daremos desta-
que a alteracdes que normalmente sugerem reduc¢do do comprimento
peniano, condi¢des em que o tamanho do pénis é normal porém o
falo nao é totalmente visualizado, chamado de pénis imperceptivel
(inconspicuous penis). Para complementar o capitulo, abordaremos
também o chamado micropénis, que representa uma redugao real e
patolégica no tamanho do falo.

Alguns pais e adolescentes desconhecem o que seria um tamanho
peniano normal e muitas vezes tem como referéncia padrdes estereoti-
pados e irreais, obtidos em revistas e filmes erdticos. Durante a consulta
motivada pela queixa de pénis pequeno, devemos orientar pais e filhos
sobre o que é considerado uma anatomia normal.

Em alguns casos de grande insatisfacdo com a genitalia e anatomia
normal ao exame fisico, devemos afastar a possibilidade de disturbios
da imagem corporal, tanto pela crianca ou adolescente quanto pelos
pais. Os distdrbios de imagem corporal sdo condi¢des semelhantes a

anorexia, emque a percepgao corporal é incompativel com a realidade. O
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tratamento, nestes casos, deve ser conduzido pela Satide Mental (psiquiatria
e psicologia), devendo o pediatra ou o urologista que faz o primeiro contato,
ter grande cuidado na sua abordagem. Nao devemos desvalorizar a queixa,
insistir em um discurso de normalidade ou dizer que nao ha o que fazer.
A auséncia de alternativas para reduzir o seu sofrimento pode levar,
dependendo da gravidade do caso, ao risco de suicidio.

A compreensao da correta anatomia do pénis e seu desenvolvimento
é essencial para que se possa reconhecer e tratar as anomalias do pénis
e do escroto.

A anatomia normal da genitalia masculina envolve o preplcio, glan-
de, meato uretral, sulco coronal e corpo peniano. A rafe peniana é con-
tinua com a rafe escrotal, mostrando o resultado final da fusdo de estru-

turas embrionarias Figura-1.

As anomalias congénitas da genitalia masculina podem ser resultado
de alteracao da diferenciagdo sexual, diferenciagao genital ou do préprio
desenvolvimento da genitalia. Em alguns casos, essas alteragdes estao
associadas a sindromes, ja que cerca de 50% das criangas com anomalias
anorretais também possuem uma anomalia uroldgica associada.

Apesar de discutirmos neste capitulo sobre anomalias penianas, da-
remos destaque aquelas anomalias do desenvolvimento do corpo penia-
no, prepucio e escroto; ficando os temas de genitalia ambigua, fimose e
hipospadia a serem analisadas por outros autores.

Os pediatras sdo os primeiros a identificar uma anomalia genital e

precisam decidir se o paciente pode ser apenas acompanhado ou se de-
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GENITALIA NORMAL

O prepucio pode ser
retraido expondo
toda a glande

Recobrir a glande ﬁ

apos 0 exame

Figura 1 - Genitalia masculina normal

vera ser encaminhado ao Urologista Pediatrico para seguimento. Devem

ter em mente a pronta orientacdo a familia, a fim de que duvidas, sobre
progndstico e possivelmente sobre identidade sexual, possam ser sana-
das o mais rapido possivel.

E importante que um diagnéstico definitivo seja determinado para
que um plano de tratamento adequado possa ser estabelecido, minimi-

zando complica¢des médicas, psicolégicas e sociais.
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EMBRIOLOGIA

Para explicar a familia a causa das anormalidades genitais do recém-
nascido, o médico precisa entender as influéncias genéticas e hormonais
que sao responsaveis pelo desenvolvimento genital normal.

Antes de cerca de 9 semanas de gestacao, os embrides masculinos e
femininos desenvolvem tecido gonadal indiferenciado e tém estruturas
primordiais com potencial para produzir genitalia masculina ou femini-
na.(3) A aparéncia genital do recém-nascido é largamente determinada
pela presenca ou auséncia de influéncias genéticas e hormonais respon-
saveis pelo processo ativo de diferenciacdo masculina. O feto tende a
apresentar uma genitalia feminina na auséncia de estimulos masculi-
nos. As condigdes intersexuais surgem devido a uma anormalidade ao
longo do genétipo masculino, que interfere com a masculinizagdo com-
pleta ou, no caso de um genoétipo feminino, alguma influéncia virilizante
que atua sobre o embriao em desenvolvimento.

O falo desenvolve-se de forma proximal-distal. A medida que o pénis
se forma a partir do alongamento e alargamento do falo, a uretra comeca
a se formar a partir das dobras genitais localizadas ventralmente, que
entdo se fundem na linha média. A uretra glandar se forma a partir do
crescimento do epitélio superficial, mas esta teoria tem sido desafiada
com evidéncias que sugerem que a uretra glandar seria resultado da fu-
sao da placa uretral. O escroto se forma através da migracao inferome-
dial e da fusdo dalinha mediana das dobras genitais delineadas pela rafe

escrotal Figura-2.
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Estrutura genital
indiferenciada

Pk Clitoris
Escroto em Labu;srmzloarzs
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Labios
~ maiores
Labios
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Décima
semana
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Figura 2 - Diferenciacdo normal da genitalia externa humana. Na auséncia de andrége-

nos, as bordas do sulco uretral ndo se fundem, originando os pequenos labios, as emi-

néncias labioescrotais formam os grandes labios e o tubérculo genitel forma o clitoris,

resultando em uma genitalia externa feminina. (Amabis, J. & Martho, G., 2004. Biologia
das células - vol. 1 2a. ed. Moderna, ed.)

DESENVOLVIMENTO PENIANO

Apesar de um intenso crescimento na vida intra-uterina, o pénis tem
seu crescimento lentificado apds os 3 meses de vida até a adolescéncia,
quando o comprimento aumenta novamente até que o tamanho final
seja alcancado.

O tamanho normal do pénis num recém-nascido a termo é de 3,5 +
0,7 cm quando esticadoe 1,1+ 0,2 cm de diametro, comparado com cerca

de 13,3 + 1,6 cm na idade adulta. O comprimento médio do pénis pode
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ser visualizado na Tabela-1. Tal medicao é feita com o pénis esticado,
medindo-se da ponta da glande até a sinfise pubica, comprimindo-se a

gordura pré-pubiana.

COMO MEDIR O COMPRIMENTO PENIANO

O comprimento real 8 maxima tracao (CRTmax) é a medida com me-
lhor reprodutibilidade intra e inter-avaliadores. Esta é a medida a ser
utilizada na comparacao com as tabelas e grafico da referencia brasileira

de tamanho peniano por idade. O CRTmax é medido tracionando-se o

pénis e comprimindo a gordura pré-pubica com a régua.

Figura 3 - Como medir o comprimento peniano
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TAMANHO DO PENIS NORMAL

O pénis é considerado normal quando se encontra na média, mais
ou menos dois desvios padrao. O micropénis é diagnosticado quando o
comprimento peniano sob tracdo esta 2,5 desvio padrao abaixo da média
e com funcdo e forma normais.

A referéncia brasileira de tamanho do pénis foi desenvolvida na
Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ) por Gabrich e cols.

O grafico de comprimento peniano por idade é muito util, principal-
mente no acompanhamento do desenvolvimento do paciente (Figura-4)
.Para aqueles que estdo na puberdade, entretanto, é recomendado o uso
associado dos valores do comprimento de acordo com o grau de matura-

cao sexual, conforme os critérios de Tanner (Tabela-1).
ALTERA(;ﬁES PENIANAS

Sdo incluidos no grupo de pénis imperceptivel (inconspicuous penis):
1. pénis embutido (buried penis); 2. pénis encarcerado (trapped penis) e;
3. pénis em bandeira ou palmeado (webbed penis). Alguns autores con-
sideram alguns destes termos como sindnimos (8,9); entretanto, discuti-
remos algumas destas entidades em separado, para melhor identificacdo

da etiologia e diagnostico.
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Figura 4 - Distribuicdo dos valores de tamanho do pénis avaliado pelo comprimento
real a maxima tragao (CRTmax)expressos na forma dos percentis 10, 25, 50, 75 e 90 (7)

PENIS IMPERCEPTIVEL (INCONSPICUOUS PENIS)

Termo que poderia ser utilizado para unificar todas as outras nomen-
claturas. Um pénis imperceptivel é aquele que parece ser pequeno, mas
com comprimento normal quando esticado e medido a partir da sinfise
pubica até a ponta da glande, além de diametro normal. Pode ser congé-

nito ou adquirido.
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COMPRIMENTO MEDIO DO PENIS
MICROPENIS (MM)

IDADE MEDIA (MM) = DP (MM) (MEDIA - 2,5 DP)
0a 12 meses 47 8 27
1 ano 51 8 31
2 anos 55 8 35
3 anos 61 9 38
4 anos 63 9 40
5 anos 67 9 44
6 anos 67 9 44
7 anos 69 10 44
8 anos 70 10 45
9 anos 70 10 45
10 anos 74 11 46
11 anos 78 12 48
12 anos 86 12 56
13 anos 101 12 71
14 anos 115 13 82
15 anos 129 15 91
16 anos 133 15 95
17 anos 143 16 103
18 anos 145 16 105

Tabela 1 - Referéncias para a média do comprimento do pénis e o comprimento conside-
rado micropénis para cada determinada faixa etaria, avaliado pelo comprimento real a
maxima tragdo (CRTmax) por idade. (Gabrich et al, 2007)

DP - Desvio Padrao

PENIS ENCARCERADO (TRAPPED PENIS)
O pénis encarcerado é um termo usado geralmente descrever a cir-

cuncisdo mal projetada em uma crianca com um pénis embutido e se
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apresenta com um pénis retraido atras da cicatriz da circuncisao realiza-
da neste pénis.

Resultados satisfatdrios sdo obtidos novamente através de uma inci-
sao da linha média ventral. A mucosa interna prepucial, pode ser neces-

saria para eventualmente cobrir o pénis, devido a falta de pele, retirada

Figura 5 - Pénis encarcerado (Campbell, 2016)

no procedimento inicial. O tratamento desta alteracao pode ser realiza-

do a qualquer momento ap6s seu diagndstico Figura-5.

PENIS EM BANDEIRA OU PALMEADO (WEBBED PENIS)

O pénis sem um angulo bem definido com o escroto, também conhe-
cido como fusdo penoscrotal, é uma condicdo congénita ou adquirida re-
sultante da pele escrotal que se estende para o ventre do pénis. A forma

congénita de uma ponte penoscrotal representa uma anormalidade da
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ligacdo entre o pénis e o escroto, enquanto que o pénis, a uretra e o res-
tante do escroto sdo normais.

Sem uma alteracdo que possa provocar sintomas urinarios ou preju-
izo a eregao, o pénis em bandeira ou palmeado pode, muitas vezes, ser
esteticamente incdmodo. A visualiza¢do em perfil pode sugerir um pénis
de tamanho reduzido, devido a dificuldade de se diferenciar o angulo
peno-escrotal.

Existem varias opg¢des técnicas para o tratamento do pénis em ban-
deira, todas elas envolvendo a criagao de um angulo peno-escrotal bem
definido, fixando-se a pele do escroto na base peniana.

Como o tratamento desta condi¢do é baseado na correcdo estética, a
cirurgia deveria ser realizada no paciente pré-pubere, quando a expec-
tativa e ansiedade com o desenvolvimento peniano comeca a se intensi-

ficar.

PENIS EMBUTIDO (BURIED PENIS)

Trata-se de um pénis normalmente desenvolvido, mas oculto pelo
excesso de prepucio e pelo tecido adiposo pré-pubiano. As condi¢des an-
teriormente descritas podem ser agrupadas como diferentes apresenta-
¢bes do pénis embutido. Tal quadro pode estar associado a um defeito de
fixacao da pele na base peniana, obesidade e/ou cicatriz devido a cirurgia
peniana prévia.

Acredita-se que a forma congénita do pénis embutido resulte da ine-

lasticidade da tunica dardos, que normalmente permite que a pele pe-
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niana deslize livremente nas camadas profundas da haste peniana, além
de uma extensdo restrita do pénis, ja que a pele do pénis nao estd anco-
rada a fascia profunda.

Ao exame fisico, o pénis embutido pode ser facilmente distinguido do
micropénis, pois quando tracionamos o pénis embutido, ele atinge um
comprimento normal para a idade do paciente Figura-6.

O tratamento desta condicdo se baseia em sua caracterizacdo e em
sua causa. O momento do tratamento deve-se basear nas complicagdes
que tal condicao pode provoca: balonizacdo de prepucio, parafimose,
balanopostite de repeticdo ou até mesmo incdmodo com a sensacao de
“pénis pequeno”. Sao descritas varias técnicas operatérias, e apenas a li-
poaspiracdo da regiao supra-pUbica devera ser guardada para a puber-

dade, todas as outras poderdo ser realizadas apds 1-2 anos, sendo este

momento a critério dos pais e dos médicos assistentes Figura-7.

Figura 6 - Pénis embutido, sem e com compressao da gordura pubiana.
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MICROPENIS

Micropenis é um pénis normalmente formado, mas que é pelo me-
nos 2,5 desvios-padrao (SD) abaixo do tamanho médio em comprimento,
quando tracionado, para a idade. A relacao entre o comprimento do eixo
peniano e sua circunferéncia é normalmente normal, mas ocasional-
mente os corpos cavernosos sao severamente hipoplasicos. Os testiculos

sao geralmente pequenos e frequentemente criptorquidicos, enquanto

Figura 7 - Correcao cirdrgica do pénis embutido.
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que o escroto geralmente é fundido e muitas vezes pouco desenvolvido.

A avaliacdo inicial desta condicao necessita de uma avaliacao fisica
completa, com verificacdo de alteracdes neuroldgicas, historico dos pais
e caridtipo (a fim de se afastar distdrbio da diferenciacao sexual).

Acredita-se que o micropénis seja resultado de uma anomalia hor-
monal que ocorre apds 14 semanas de gestacao. A diferenciacdo da ge-
nitalia externa masculina esta completa na 122 semana de gestacao e
requer um testiculo normal produzindo testosterona, estimulada pela
gonadotropina coriénica humana materna (hCG). Durante o segundo e
terceiro trimestres, o crescimento do pénis ocorre sob a direcao do an-
drégeno fetal, que é controlado pela secrecdo de hormdnio luteinizante
fetal (LH). Uma anormalidade na producao ou na recepcao de testoste-
rona resulta em um pénis pequeno e hipospadia, enquanto que um ver-
dadeiro micropénis, muitas vezes, parece ser uma conseqiiéncia de uma
deficiéncia de hormonios gonadotrdpicos.

As causas de micropénis sao muitas e incluem defeitos isolados de
gonadotropina e endocrinopatias generalizadas que podem estar asso-
ciadas a defeitos no sistema nervoso central. As causas de micropénis sao
o hipogonadismo hipogonadotrépico (causa mais comum), hipogonadis-
mo hipergonadotrépico (falha testicular primaria) e idiopéatica. O micro-
pénis é freqlientemente associado a grandes defeitos cromossdmicos, in-
cluindo a sindrome de Klinefelter (47, XXY) e outras sindromes, delecdes,
translocacdes e trissomia de polissomia X envolvendo os cromossomos 8,
13 e18.
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Uma avalicdo hormonal deve ser realizada nestes pacientes, além da
avaliacdo da funcdo hipofisaria. O tratamento inicial se baseia na testos-
terona intra-muscular, a partir dos 03 meses de vida, muitas vezes este
tratamento pode permitir um melhor desenvolvimento do pénis, em al-
guns casos atingindo tamanho préximo ao normal, contudo pode ocor-

rer redu¢ao da altura final esperada para certos pacientes.
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H INTRODUGAO

E comum a presenca de hérnias e hidrocele na infancia, entretan-
to devido suas peculiaridades, principalmente no que diz respeito ao
diagnostico e tratamento, ainda costuma causar certas divergéncias e
duvidas quanto a conduta a ser tomada em cada caso.

Neste capitulo tentaremos demonstrar como realizar o diagnés-
tico diferencial entre estas doencas, incluindo os cistos de cordao es-
permatico, bem como definir o melhor momento de encaminhar estas

criangas ao Urologista Pediatrico para tomada de decisdo cirtrgica.
O CONDUTO PERITONIO VAGINAL

Durante a vida embrionaria por volta do terceiro més gestacio-
nal ocorre uma invaginacao do peritdnio que segue até o guberna-
culo na base do escroto (no sexo feminino acompanha o ligamento
redondo até os grandes labios). Esta invaginacao forma o que chama-
mos de Conduto Peritdnio Vaginal (CPV) e geralmente se oblitera an-
tes do nascimento por volta da 362 semana de gestacao (Figura-1A).

Anatomicamente se localiza no canal inguinal e quando ocorre
uma falha no processo embriolégico de obliteracao, pode resultar
em uma gama de condi¢des chamadas de patologias ou anomalias
do Conduto Periténio Vaginal, sendo as mais importantes aborda-
das neste capitulo (Figuras 1B e 1Ce Figuras 2A-2C). As patologias do

CPV sdo mais frequentes em recém-nascidos prematuros.
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Anel Inguinal Interno

CPy < > Corddo espermatico

Anel Inguinal Externo

Figura 1 - Desenho esquematico representando o Conduto Peritonio Vaginal (CPV): A
- CPV obliterado e de aspecto normal; B - CPV patente com passagem de liquido entre
o peritonio e o escroto caracterizando Hidrocele Comunicante; C - CPV patente com
insinuagdo de contetido abdominal formando uma Hérnia Inguinal.

PRINCIPAIS DOENCAS DO CONDUTO PERITONIO VAGINAL

HERNIA INGUINAL

A Hérnia inguinal é uma doenca frequente na infancia, sendo que
suaincidénciavariade 1 a4%. Nos recém nascidos prematuros a incidén-
cia € maior podendo chegar a mais de 30%. Nas criancas nascidas a termo
a incidéncia é maior no primeiro ano de vida e vai diminuindo com a
idade. Ha um predominio pelo lado direito (2:1) sendo que 16% sdo bila-

terais. Ocorre em maior prevaléncia no sexo masculino na proporgdo de

8:1até 10:1.
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As hérnias da regido inguinal podem se apresentar como hérnias in-
diretas, diretas ou femorais. As hérnias inguinais diretas sdo condicdes
adquiridas consequentes a uma fraqueza da musculatura posterior do
canal inguinal e assim como as hérnias femorais sdo raras em criancas.
Falamos entdo neste capitulo sobre as Hérnias Inguinais Indiretas, que

sao aquelas provocadas por persisténcia do CPV e as mais frequentes na

infancia (Figura-2A).

- v

Figura 2 - Desenho esquematico representando o Conduto Peritonio Vaginal (CPV):

A - Variacao de apresentacgdo da Figura-1B onde observamos um CPV patente por onde
pode haver passagem de liquido entre o peritonio e o escroto, bem como de contetdo
abdominal formando uma Hidrocele Comunicante e/ou Hérnia Inguino-escrotal; B -
CPV patente, porém estreito com passagem de liquido entre o peritonio e o escroto,
nao permitindo o esvaziamento do mesmo, ou CPV de obliteracao tardia, caracterizan-
do Hidrocele nao Comunicante; C - Cisto de cordao ou Hidrocele de cordao: Caracte-
rizado por um CPV que esteve patente e se obliterou proximalmente e distalmente
formando o cisto. Pode acontecer ainda de haver um CPV patente proximalmente
formando uma Hidrocele de cordao semelhante a Hidrocele Comunicante do escroto.
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APRESEN TAgﬁO E DIAGNOSTICO DAS HERNIAS INGUINAIS NA INFANCIA

As Hérnias Inguinais geralmente se apresentam como um abau-
lamento ou “carogo” na regido inguinal, escroto ou labio vaginal.
Geralmente o abaulamento surge ou aumenta de volume ap6s situ-
acdes onde ocorre aumento de pressao intra-abdominal, como ati-
vidade fisica, choro, esforco evacuatério, etc. Algumas vezes estes
sinais sdo intermitentes e desaparecem com o repouso. E comum o
relato dos pais informando que pela manhd ao acordar ndo ha abau-
lamento ou é muito discreto e durante o passar do dia ha aumento de
volume, ficando mais evidente. Por vezes apesar da histéria clinica
tipica, ndo conseguimos perceber no consultério o abaulamento des-
crito, nem mesmo apds manobras de esforco, sendo importante um
detalhamento pormenorizado da histéria. Podemos ainda usar a tec-
nologia a nosso favor e solicitar que os pais fotografem com a camera
do celular o momento no qual o abaulamento surge.

O exame fisico é importante para o diagnédstico, entretanto nem
sempre é de facil realizacdo na crianca menor ou mais receosas na
consulta. Na apresentacao classica, percebemos um abaulamento da
regido inguinal ou inguinoescrotal e, nas meninas, dos grandes la-
bios, que pode ou ndo aumentar de volume com esforco abdominal.
Nestes casos o diagnoéstico é claro. Entretanto, quando nado conse-
guimos observar o abaulamento durante o exame fisico, é comum
conseguirmos palpar na regido inguinal o corddo espermatico (ou o
ligamento redondo) e com a polpa digital de dois dedos fazemos uma

leve pressao, deslizando de lateral para medial e vice-versa, e pode-
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mos perceber o que chamamos de “sinal da luva seda”, que é o saco
hernidrio (camadas da tdnica vaginal) deslizando por sobre os ele-
mentos do cordao (como se esfregassemos seda sobre seda).

Na ddvida, uma ultrassonografia da regiao inguinal e escrotal,
quando visualiza a hérnia, pode confirmar o diagndstico, porém a
nao visualizacdo ndo exclui sua existéncia, por isso ndo deve ser so-
licitado com intuito de se fazer o diagndstico. Desta forma, a histéria
clinica bem feita associada a um exame fisico realizado por um médi-
co experiente é a base do diagnéstico.

Na populacdo pediatrica ha uma chance significativa (6 a 18%) de
encarceramento e consequentemente estrangulamento da hérnia
inguinal. Nas criancas menores de 2 meses, o risco aumenta para
até 30%. Por isso, uma vez realizado o diagndstico, o tratamento ndo
deve ser postergado e a crianga deve ser encaminhada o mais breve
possivel para o urologista ou cirurgido pediatrico para correcao ci-
rargica eletiva, porém sem muita demora.

Algumas vezes o pediatra se depara com criangas que apresentam
uma hérnia nao redutivel. Neste caso pode-se estar diante de uma
hérnia encarcerada, onde a crianga pode se apresentar com sinto-
mas de obstrucao intestinal (parada de eliminacdo de gases e fezes,
distensdao abdominal, vémitos, etc.). Em cerca de 70% dos casos de
encarceramento, a redu¢ao manual da hérnia é possivel. Faz-se uma
manobra onde os dedos polegar e indicador sdo colocados em cada

borda do anel inguinal e, com a outra méo, o contetdido da hérnia é
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delicadamente empurrado para dentro da cavidade abdominal. Nos
casos que se consegue a reducao da hérnia, a cirurgia deve ser reali-
zada dentro das 48 horas seguintes, pois o risco de novo encarcera-
mento é grande. Caso ndo seja possivel reduzir a hérnia, a cirurgia é
feita em carater de urgéncia.

Outra situacdo é a da hérnia estrangulada, onde além dos sinais
de obstrucao intestinal observa-se também toxemia (febre, queda do
estado geral, taquicardia, e choro persistente nas criancas menores)
e hiperemia da pele sobre a hérnia. Nestas condi¢des a conduta ci-
rargica passa a ser imperativa e a crianca deve ser encaminhada ao
pronto socorro infantil para avaliacdo do especialista e realizacdo do
tratamento cirlrgico de urgéncia.

O principal diagnéstico diferencial é feito com a hidrocele comu-
nicante ou nao (ver adiante). Outras condicoes também devem ser
afastadas como hidrocele de cordao, lipoma, criptorquidia ou torcao
de testiculo ou apéndices testiculares, hematocele, epididimite, va-
ricocele, tumores testiculares e linfonodomegalias inguinais(3).

Como vimos antes, a principal causa de formacdo de hérnias in-
guinais na crianga é a persisténcia do CPV. Entretanto outras condi-
¢des podem estar associadas as hérnias inguinais como presenca de
“shunt” ventriculoperitonial, ascites, hipospadias, prune belly, de-
sordens da diferenciacao sexual, entre outros, reforcando a necessi-

dade de encaminhamento ao especialista.
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v HERNIA INGUINAL — LEMBRETES:

v Presenca de abaulamento na regido inguinal e/ou escrotal (visualizado
ou relatado pelos cuidadores)

v Pode piorar com esforco abdominal (p. ex. choro) e melhorar com
repouso (p. ex. dormir);

v O exame fisico pode demonstrar o sinal da luva de seda

v Odiagnostico é feito poranamnese +exame fisico, ndo sendo necessario
exame de imagem (USG) de rotina.

v Na crianca, uma vez diagnosticado hérnia inguinal, INDEPENDENTE
da idade, deve ser imediatamente encaminhada ao Cirurgido ou
Urologista Pediatrico;

v A presenca de Hérnia encarcerada ou estrangulada é uma urgéncia
cirtrgica.

HIDROCELES

Define-se hidrocele como o aciimulo de liquido ao redor do testiculo
entre as tdnicas vaginal parietal e visceral que, na crianca, geralmente,
é devido a uma persisténcia do CPV (Figuras 1B, 2A e 2B). E comum ao
nascimento, mas na maioria dos casos ocorre regressao espontanea até
os dois anos de idade.

As hidrocele podem ser comunicantes ou ndo comunicantes.

As hidroceles comunicantes (Figuras 1B e 2A) sao decorrentes da per-
sisténcia do conduto peritdnio vaginal, assim como ocorre nas hérnias
indiretas, porém o orificio de comunicacdo é pequeno nao permitindo
a passagem do contetido abdominal (intestino, epiplon, etc), apenas do
liquido peritoneal. Portanto, nesses casos, o liquido ao redor dos tes-

ticulos é proveniente do abdome (fluido peritoneal), sendo um defeito
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congénito. Em alguns casos, pode haver hérnia associado a hidrocele
comunicante (Figura-2A), nem sempre diagnosticadas ao exame fisico,
motivo pelo qual alguns autores preconizam o tratamento cirtrgico no
momento do diagnéstico.

As hidroceles nao comunicantes sao decorrentes ou de uma obli-
teracao tardia do CPV, ou devido orificio de comunicacdo ser tdo pe-
queno que ndo permita o refluxo do liquido de volta para o abdo-
me (Figura-2B). Sao extremamente comuns ao nascimento e, nestes
casos, geralmente, hd regressao espontanea da hidrocele e, portan-
to o tratamento cirlrgico deve ser postergado, pois ndo aumenta a
probabilidade de desenvolvimento de hérnias. As hidroceles ndo co-
municantes também podem ocorrer apds processos infamatérios dos
testiculos ou epididimos, sendo o fluido acumulado ao redor dos tes-
ticulos proveniente do mesotélio da tlnica vaginal, caracterizando

uma doenca adquirida, o que é raro na infancia.

APRESENTAGAO E DIAGNOSTICO DAS HIDROCELES NA INFANCIA

As hidroceles comunicantes se apresentam como aumento de volu-
me do escroto, geralmente intermitente, que piora com o passar do dia,
ou em situacdes de aumento da pressao abdominal (choro, esforco eva-
cuatério, etc.) e diminui com o repouso. Ao exame fisico, percebe-se o
aumento de volume do escroto que, com a compressao manual, empur-
rando seu conteldo em dire¢do ao canal inguinal, pode ser reduzido. As-
sim como nas hérnias inguinais, é comum o relato dos pais informando

que pela manhdao acordar nao hé abaulamento ou este é muito discreto
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e, com o passar do dia, o aumento de volume vai ficando mais evidente.

Classicamente, indica-se o teste da transiluminacdo para fazer o
diagndstico diferencial com a hérnia inguinal, entretanto a auséncia de
sombras ndo exclui, com certeza, a presenca de hérnias associadas. Assim
como nas hérnias inguinais, o USG também ndo é suficiente para excluir
a presenca de hérnias inguinais e também ndo esta indicado de rotina.

Na presenca de hidrocele comunicante, principalmente naquelas
que ndo estavam presentes ao nascimento, ha grande probabilidade de
associacao com hérnias inguinais ou de surgimento das mesmas, por
isso, alguns autores consideram que o tratamento cirdrgico deve ocorrer
precocemente, ou seja, logo ap6s o diagndstico. Entretanto, esta ndo é
uma conduta unanime entre os urologistas e cirurgides pediatricos, sen-
do que a maioria considera aguardar o crescimento da crianga para rea-
valiar e indicar cirurgia, caso a hidrocele ndo resolva espontaneamente
até os dois anos de idade, a ndo ser que haja suspeita de hérnia.

As hidroceles ndo comunicantes também se apresentam como au-
mento de volume do escroto, mas diferentemente das comunicantes,
ndo apresentam melhora ou piora com o esforco abdominal. No exame
fisico, percebe-se 0 aumento de volume do escroto que ndo se reduz a
compressao manual. Geralmente, estdo presentes desde o nascimento.

O teste da transiluminacao e o USG também sdo pouco especificos.
Este Ultimo deve ser usado particularmente naquelas hidroceles muito
tensas onde ndo se palpa o testiculo, para avaliacao do mesmo.

Na presenca de hidrocele ndo comunicante, principalmente naque-

las que estdo presentes ao nascimento, geralmente nao ha hérniasingui-
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nais associadas e a regressao espontdnea é a regra, por isso o tratamento
é conservador, ou seja observacdo, até os 2 anos de idade, momento no

qual a cirurgia deve ser indicada, caso a hidrocele ainda persista.

v HIDROCELE — LEMBRETES:

v Presenca de abaulamento no escroto (visualizado ou relatado pelos
cuidadores)

v As hidroceles comunicantes podem piorar com esforco abdominal
(choro) e melhorar com repouso (dormir);

v As hidroceles ndo comunicantes sdo comuns ao nascimento e nao
sofrem alteracao de volume com esforgo abdominal.

v Odiagnostico é feito poranamnese + exame fisico, ndo sendo necessario
exame de imagem (USG) de rotina.

7

v De uma maneira geral, o tratamento das hidroceles é conservador
até os 2 anos de idade, a ndo ser que a hérnia inguinal ndo possa ser
excluida.

v Um Cirurgido ou Urologista Pediatrico deve ser consultado para definir
a melhor conduta e momento cirtrgico.

CISTOS DE CORDAO

Os cistos de corddo ou Hidrocele de corddo, se caracterizam pela obli-
teracao segmentar do CPV, onde se acumula liquido podendo ou nao ha-
ver comunicagao com a cavidade abdominal (Figura-20).

Geralmente se apresenta como uma massa indolor na regido
inguinal ou aolongo do corddo espermatico, irredutivel e geralmente

identificavel por transiluminacao.
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Na suspeita, uma USG pode confirmar o diagnéstico, evitando-se as-
sim um procedimento cirdrgico, que estaria indicado caso a massa fosse
uma hérnia inguinal.

O tratamento é semelhante ao da hidrocele ndo comunicante, estan-
doindicado cirurgia para os casos em que nao haja regressao espontanea

até os dois anos de idade.
CONSIDERAGOES FINAIS

Na infancia as hérnias inguinais devem ser tratadas cirurgicamente,
dando maior atencdo as crianca menores de 1 ano.

As hérnias encarceradas e/ou estranguladas sdo urgéncias cirdrgicas.

As Hidroceles, em sua maioria, sdo tratadas de maneira conservadora
até os 2 anos de idade, a ndo ser que uma hérnia inguinal ndo possa ser
excluida.

O diagnostico diferencial entre hérnia inguinal e hidrocele deve ser
feito por um uropediatra ou cirurgido pediatrico, a fim de definir o me-

lhor momento de abordagem cirtrgica, ou nao.
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QuiIz
Crianca do sexo masculino, 7 meses, com aumento de
volume do escroto direito que nao se altera desde o
nascimento. No exame fisico vocé palpa o escroto di-
reito tenso, sem sinais flogisticos e irredutivel e ndo se
consegue palpar o testiculo. Neste caso esta indicado:
Resp.:

a. Laparotomiaexploradora em busca de um testiculo abdominal

b. RNM para tentar identificar a localizagdo do testiculo

c. USG para avaliacao da bolsa escrotal em busca do testiculo.

d. Correcdo cirtrgica imediata

Crianca do sexo feminino com 3 meses de idade, apresen-
tando abaulamento inguinal a direita, intermitente, que
segundo os pais aparece quando vao trocar as fraldas da
crianca e a mesma chora. No exame fisico vocé nao conse-
gue palpar alteracdes. A conduta mais correta é:
Resp.:
a. Realizar USG e s6 operar a crianga caso o exame confirme a pre-
senca de hérnia.
b. Realizar RNM, pois o USG é pouco especifico para diagnosticar
hérnia nas criancas.
c. Programar procedimento cirtirgico, pois trata-se provavelmen-
te de hérniainguinal
d. Encaminhar imediatamente para o pronto atendimento, pois

necessita de cirurgia de urgéncia.
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Crianca do sexo masculino, 40 dias de vida, chega ao
pronto socorro com quadro de choro persistente e
vomitos ha 10 horas. No exame fisico, vocé percebe o
abdome distendido e timpanico com ruidos hidroaé-
reos aumentados e uma massa na regiao inguinal. A
melhor conduta neste caso é:

Resp.:
a. Passarsonda nasogastrica e deixar aberta por 24 hs.
b. Fazeranalgesia com morfina e tentar reduzir a provavel hérnia
inguinal.
c. Fazer Rx de abdome e caso exista sinais de obstrucao passar
uma sonda nasogastrica
d. Solicitaravaliacdo do cirurgido na urgéncia, pois ha suspeita de

hérnia encarcerada e/ou estrangulada.
Respostas:1-C/2-C/3-D
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H INTRODUCAO

Criptorquidia ou Criptorquidismo se define como a nao localizagdo
do testiculo na bolsa testicular decorrente da sua ndo descida ou da sua
ndo permanéncia no seu interior. E a anomalia genitourinéria mais co-
mum em lactentes do sexo masculino.

Auséncia testicular, por sua vez, também se apresenta como testiculo
ndo localizado no escroto, mas porque ele é inexistente, por agenesia,
ou porque se atrofiou em decorréncia de comprometimento intrauterino
de suavascularizacao, como tor¢do antenatal do seu pediculo, que leva a
“sindrome do testiculo esvanescente” ou sindrome da regressao testicu-
lar . Se ambos os testiculos inexistirem, denominamos anorquia.

A prevaléncia varia com diferencas geograficas aparentes. A etiologia
do criptorquidismo é considerada multifatorial (fatores genéticos, ma-
ternos e ambientais), e ocorre mais frequentemente como um disttrbio
isolado sem causa 6bvia. O criptorquidismo nao deve ser deixado sem
tratamento, uma vez que existe um riscoaumentado de desenvolver can-

cer testicular e infertilidade / subfertilidade.
DESENVOLVIMENTO

DESCIDA TESTICULAR

Ha ainda muita davida sobre o mecanismo da descida testicular.
Acredita-se que a fase intra-abdominal esteja ligada a descendina. Ja a

passagem do testiculo pelo canal inguinal esta relacionada a pressdo in-
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ta-abdominal, a paténcia do processo vaginal, ao gubernaculo, a andré-
genos e gonadotrofinas, a substdncia inibidora miilleriana e ao peptidio
relacionado a calcitonina.

Por outro lado, a ndo descida testicular € muito menos compreendi-
da, sendo atribuida a deficiéncia de gonadotropinas na fase intrauterina,
baixos niveis da substancia inibidora miilleriana, produgao excessiva de

estradiol pela placenta, dentre outros fatores.

CLASSIFICACAO

Alguns casos de criptorquidia recebem, por suas caracteristicas pecu-
liares, denominacdes particulares:

Testiculos retrateis: sdo testiculos que passam a maior parte do tem-
po na bolsa testicular, mas que se deslocam cranialmente, Unica e exclu-
sivamente, por contrac¢des do cremaster.

Testiculos deslizantes: sao testiculos que s6 chegam até o escroto sob
auxilio manual, mas que passam a maior parte do tempo numa posicao
supraescrotal.

Testiculos ascendentes: s3o testiculos que permanecem normalmen-
te no escroto, mas que, em uma determinada idade, deslocam-se cra-
nialmente e se fixam em posicdo extraescrotal.

Testiculos ectépicos: sdo testiculos que se fixam em posicdo diferente
do trajeto que deveriam percorrer para atingir o escroto, como regiao

suprapubica, raiz da coxa, perineo etc.
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EPIDEMIOLOGIA

A criptorquidia esta presente em cerca de 2 a 5% dos meninos nasci-
dos a termo e em cerca de 30% dos prematuros. Em torno de 70% desses
casos os testiculos se posicionardo de maneira correta no primeiro ano
de vida de tal maneira que apds essa idade, encontra-se apenas cerca de
1% dos meninos com criptorquidia. Alguns estudos que mostraram va-
riagdes geograficas na incidéncia da criptorquidia, carecem de melhores
avaliacdes em suas conclusdes.

Em aproximadamente 10% dos casos, a criptorquidia é bilaterale em
cerca de 20% deles, pelo menos um testiculo ndo é palpavel.

Uma gbnada ectdpica é diagnosticada em 15% dos pacientes, a maio-

ria dos quais com um processo vaginalis patente.

ETIOLOGIA E FATORES DE RISCO

As possiveis causas incluem a prematuridade, o baixo peso para aida-
de gestacional, peso menor que 2,5 kg ao nascer, exposicao antenatal a
pesticidas e ou estrogénos. Como fatores predisponentes podemos listar:
defeitos da parede abdominal como na sindrome de Prune-Belly, de-
feitos do tubo neural como na mielomeningocele, paralisia cerebral, e
desordem do desenvolvimento sexual, além de alteracdes genéticas que
comprometem a producao ou a acao da testosterona como sindromes de
Kallmann, de Klinefelter, de Prader-Willi ou sindrome da insensibilida-
de androgénica. Em sindromes genéticas com hipogonadismo hipergo-
nadotréfico como as de Noonan e Laurence-Moon, uma predisposicao

genética parece provavel. O risco de testiculo ndo descido em um recém-
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-nascido do sexo masculino é de 6,9 vezes se um irmao e 4,6 vezes se o pai
¢é afetado. A taxa de membros da familia com testiculo nao descido e/ ou
outras anomalias urogenitais é aproximadamente 2 vezes superior a do

grupo sem testiculo nao descido.

PATOLOGIAS ASSOCIADAS

Hérniainguinal esta presente em aproximadamente 90% dos casos de
criptorquidia unilateral, e em quase 70% dos casos bilaterais.

A criptorquidia também pode estar associada a hipospadia e a micro-
pénis, ou seja, fortemente presente em Desordens de Diferenciagao Se-
xual (DDS). Os testiculos ndo descidos uni e ou bilaterais e impalpaveis,
associados a tais patologias acima citadas, apresentam pelo menos 3 ve-
zes mais probabilidade de ter uma condicao intersexual do que aqueles
testiculos ndo descidos, mas que sdo palpaveis.

Os meninos com hipospadia proximal estdo em maior risco de desen-
volver testiculos ndo descidos do que aqueles com outros tipos suaves de
hipospadia. Portanto, nesse tipo de hipospadia, a localizagao testicular

deve ser monitorada regularmente até a puberdade.

AVALIAGAO DIAGNOSTICA

ANAMNESE E EXAME FiSICO
Na histéria clinica devemos observar fatores de risco maternos e
paternos, incluindo exposicao hormonal e distrbios genéticos ou hor-

monais. Se a crianca tem uma histéria prévia de testiculos descidos, isso
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pode ser sugestivo de ascensao testicular. A cirurgia inguinal prévia é in-
dicativa de criptorquidia secundaria devido a aprisionamento.

No exame fisico, é preciso avancar cuidadosamente os dedos exami-
nadores aolongo do canalinguinal, com a crianga sentada ou em posicao

de cdcoras.

EXAMES DE IMAGENS

Nenhum exame de imagem é recomendado antes do encaminha-
mento, que deve ocorrer aos 6 meses de idade.

A precisdo global dos testes radiolégicos, quer sejam ultrassonogra-
ficos, tomograficos ou através de ressonancia magnética, em identificar
testiculos criptorquidicos de 44% é geralmente inferior em relacao ao
exame fisico que é de 53%, mesmo quando realizado pelo médico gene-
ralista, e 84% quando feito pelo urologista pediatrico. A metanalise de 12
estudos identificou que a ultrassonografia tem uma sensibilidade de 45%
e uma especificidade de 78%. A ressonancia magnética tem maior sensi-
bilidade e especificidade, mas é dispendiosa, ndo universalmente dispo-
nivel e requer sedagao em pacientes pediatricos. Por conseguinte, a ra-
diografia pré-operatdria para testiculos criptorquidicos ndo é necessaria
e Gtil, pois ndo influencia na decisdo de operar, na abordagem cirurgica
e na viabilidade / salvabilidade dos testiculos. Isto é, a ulrassonografia é
desnecessaria. Ndo obstante, quando as criangas apresentam criptorqui-
dia associada a hipospadia ou a uma DDS, a avaliacdo ultrassonografica é

necessaria para detectar a presenca de estruturas miillerianas.
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LAPAROSCOPIA

Alaparoscopia diagnostica tem sensibilidade e especificidade de qua-
se 100% para a localizagao de testiculos ndo palpaveis e permite a corre-
cao cirlrgica concomitantemente.

Meninos entre 11 e 30 meses de idade, com testiculo ndo descido
unilateralmente e ndo palpavel, e com testiculo contralateral hipertré-
fico (> 2,0cm), tem valor preditivo em sugerir que a crianca apresente
monorquismo com uma acuracia de aproximadamente 90%. Informacao
Util para aconselhamento pré-operatério aos pais de que o mais provavel
é que estejamos diante de uma auséncia testicular. A laparoscopia sera
apenas diagndstica em cerca de 50% dos casos.

Dos testiculos impalpaveis, em torno de 39% sao extra-abdominais,
41% sao atroficos ou ausentes e 20% sao intra-abdominais, estes sendo
mais comuns nas regides paravesical e pelve/iliaca.

Nos casos em que a laparoscopia visibilizou elementos adentrando
em um anel inguinal fechado (Vanishing Testis), exploracao do canal in-
guinal é obrigatéria.

Recomendamos reavalia¢do laparoscopica na maioria dos pacientes com

testiculo nao palpavel e histéria de exploracao prévia aberta e negativa.

AVALIACAO GENETICA E ENDOCRINOLOGICA

A palpabilidade gonadal é um importante preditor de uma Desor-
dem de Diferencia¢do Sexual (DDS) em casos unilaterais e ou bilaterais de
criptorquidia com hipospadia e ou micropénis. Pacientes com estas pa-

tologias e com testiculo nao descido unilateralmente e impalpavel tém
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uma chance de mais ou menos 20% de apresentar uma DDS; enquanto
que pacientes com estas patologias e com testiculos ndo descidos bila-
teralmente e impalpaveis tém uma chance de quase 50% de apresentar
uma DDS. Portanto, nesses casos é obrigatério uma exame de cari6tipo
e uma avaliacao hormonal com a dosagem de testosterona total, FSH e
LH. E necessério também realizar um teste de estimulacdo com a gona-
dotropina coridnica humana (hCG) para poder diferenciar anorquia de
criptorquidia bilateral ocasionada por testiculos ect6picos, apés uma
laparoscopia “negativa”. Se apds 32 horas do teste, houver uma elevacao
do nivel de testosterona > 100ng/100ml, devemos, entdo, realizar uma
ressonancia magnética. No entanto, se ndo houver elevacdo do nivel de

testosterona, devemos pensar em anorquia.

TRATAMENTO

Estudos volumétricos e histolégicos randomizados mostraram que o
tratamento precoce antes da idade de um ano é benéfico para o desen-
volvimento testicular e futura espermatogénese em comparagao com o
tratamento tardio.

A descida testicular espontanea ocorre em apenas 6,9% dos pacientes
com criptorquidia reexaminados com idade igual ou superior a 1 ano. To-
dos os pacientes com eventual descida espontanea tém 6 meses de idade.
Apds os 6 meses de vida, é extremamente raro um paciente apresentar
descida testicular espontanea.

Com a monitorizacao atenta dos meninos com testiculos retrateis,

pode-se observar com o tempo a ascensdo espontdnea dos testiculos,
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devido a uma subida testicular verdadeira ou aparente, com possiveis
efeitos adversos no desenvolvimento das células germinativas e no po-
tencial de fertilidade. Portanto, pacientes com testiculos retrateis devem
ser acompanhados de perto a intervalos anuais até a puberdade.

O estudo patolégico dos remanescentes de um testiculo ausente po-
dem revelar vasos deferentes, tecido epididimal, pequena quantidade de
tabulos seminiferos com elementos germinativos, tecido vascular sufi-
ciente para sugerir vasos espermaticos e, até mesmo, calcificacao e hemos-
siderina. Isto é, um subconjunto de pacientes com testiculo ausente possui
tecido testicular de presumido aumento do potencial maligno. Portanto,
a exploracao cirdrgica com identificacdo de vasos espermaticos e remocao
de remanescentes é o padrao-ouro para o diagnoéstico e tratamento do tes-
ticulo ausente. Além disso, 0 achado comum de calcificacdo e hemossideri-

na empresta peso a etiologia da tor¢do para um testiculo ausente.

PONTOS PRINCIPAIS

Otimizar a funcdo testicular

Previnir a deterioracdo histolégica

Facilitar o diagnéstico de neoplasias

Previnir hérnias e ou torcoes

Beneficios cosméticos

CLiNICO (HORMONAL)
Nos ensaios clinicos randomizados combinados, a taxa de suces-

so com LHRH foi de 21% e com com o hCG foi de 19%; ja com o placebo

MANUAL DE UROPEDIATRIA



Criptorquidia « 375

foi de 4%. Como as taxas de sucesso sao relativamente baixas e, conside-
rando que 20% desses posteriormente reascendem, a terapia hormonal,
como monoterapia, ndo é recomendada.

Um estudo randomizado de dois protocolos de tratamento com gona-
dotropina coridnica humana (hCG) foi realizado em 183 meninos pré-pu-
beres entre 7 meses e 12 anos de idade: protocolo I, no qual os meninos
receberam 7 inje¢des de 1.500 Ul todos os dias e, o protocolo Il, consistin-
do em 4 injecdes de 100 Ul / kg em intervalos de 4 a 5 dias. Em ambos os
protocolos, ao final do teste, a testosterona aumentou significativamen-
te para valores dentro do intervalo normal de homens adultos. No en-
tanto, a amplitude do aumento foi ligeiramente, mas significativamente
menor utilizando o protocolo Il (4,08 +/- 2,07 ng / ml) do que o protocolo
I (5,16 +/- 2,73 ng / ml). Deste modo, parece que a repeticdo da injec-
¢do de hCG a intervalos de menos de 4 dias é desnecessaria, e que um
periodo de estimulacdo total de 2-3 semanas é suficiente. Embora ndo
correlacionadas com os niveis de testosterona, as taxas de sucesso para
o tratamento foram semelhantes em ambos os protocolos e comparaveis
as taxas relatadas na literatura. O mesmo aconteceu quando foi utilizado
hCG em baixa dose de 500Ul/semana por 3 semanas, sem comprometer
as fung¢des das células de Leydig.

Realizou-se um estudo duplo-cego comparando o horménio li-
berador de gonadotropina intranasal (1,2 mg por dia durante 28 dias)
com gonadotropina coridnica humana parenteral (3300 Ul por semana
durante quatro semanas) no tratamento da criptorquidia em 33 meninos

de um a cinco anos e conclui-se que a terapia hormonal com horménio
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liberador de gonadotropina ou gonadotropina coriénica humana é, na
maioria dos casos, ineficaz na promocdo da descida testicular de verda-
deiros testiculos criptorquidicos. No entanto, o tratamento a curto prazo
com gonadotropina coridnica humana é muito eficaz na descida de testi-

culos retrateis.

CIRURGICO

Devido a baixa taxa de eficacia e aos possiveis efeitos adversos do tra-
tamento hormonal, a cirurgia é a preferida. O tratamento com gonado-
tropina coriénica humana (hCG) pode ser prejudicial a espermatogénese
futura através do aumento da apoptose das células germinativas. A or-
quidopexia, pelo contrario, resulta em cerca de 98% de sucesso anatdmi-
co, com um baixo risco (cerca de 1%) de complicacdes. Um recente estudo
controlado randomizado mostra que a cirurgia deve ser realizada entre
6 e 12 meses de idade, com recuperacao parcial do crescimento testicular
até pelo menos 4 anos de idade; ou logo apés o diagnéstico, se isso ocor-
rer mais tarde.

Uma revisao sistematica e uma meta-analise da literatura com 704
artigos publicados entre 1980 a 2013 que foram utilizados para formar
a maioria das diretrizes, concluiram que a orquidopexia é a terapia mais
bem sucedida para realocar o testiculo no escroto. O sucesso é definido
com o testiculo na posicao escrotal e sem atrofia. As taxas de sucesso por
posicao testicular anatémica variam de 77% para abdominal, 84% para
peeping (a nivel do anelinguinal interno), 91% para testiculos canalicu-

lares, e 97% para aqueles localizados além do anel externo. As taxas de
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sucesso por procedimento foram 92% para inguinal, 79% para Fowler-S-
tephens em dois estagios e 81% para transabdominal.

A orquidopexia evitando a sutura transparenquimatosa através da
tanica albuginea é uma abordagem bem sucedida. Considerando a alta
taxa de resultados favoraveis, e assumindo que a invasdo da tunica afeta
negativamente a espermatogénese, considera-se desnecessaria a sutura
da tdnica.

A abordagem cirlrgica com incisdao Unica na rafe mediana - técni-
ca de Bianchi Modificada - parece ser uma excelente alternativa eficaz,
cosmeticamente vidvel e associada a baixas taxas de complicacdes para
testiculos nao descidos, todavia que sejam palpaveis e préximos ao anel
inguinal externo, principalmente no casos bilaterais. Apenas 20% dessa
casuistica necessita, simultaneamente, de reparacdo da hérnia inguinal
através de uma incisdo inguinal padrao.

Numa andlise multi-institucional foi percebido que a orquidopexia
laparoscépica é, se ndo o procedimento de escolha, uma abordagem
aceitavel e bem sucedida para o testiculo nao descido impalpavel.

A orquidopexia primaria é eficaz para o testiculo intra-abdominal de
insercao baixa. Ndo obstante, para o testiculo intra-abdominal de inser-
cao alta, a técnica de Fowler-Stephens, em um ou dois estagios (6 meses
de intervalo) - ligadura proximal dos vasos testiculares, com conservagao
do suprimento sangiiineo colateral arterial através dos vasos das artérias
deferente e cremastérica - compreende as principais caracteristicas para
ser a preferida. Os resultados a longo prazo demonstram claramente

que, mesmo nos pacientes submetidos ao procedimento de 2 estagios,
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a abordagem laparoscopica é segura e eficiente e leva a resultados exce-
lentes em relac¢do a viabilidade dos testiculos afetados.

Visando melhorar o posicionamento distal no escroto é possivel eli-
minar a angulagdo anatémica dos vasos deferentes e dos vasos testicu-
lares ao redor do anel inguinal interno e vasos epigastricos inferiores,
executando uma incisdo na fascia transversalis (manobra de Prentiss). Ha
também a técnica de ligadura distal dos vasos espermaticos como uma
alternativa a técnica de Fowler-Stephens com uma viabilidade testicular
de 97% em 1 mése 93%em1ano.

As taxas de orquidopexia em testiculos retrateis sao de 2% a 4%, e a
média de idade na orquidopexia permanece maior do que o esperado

(maior que 4 anos).

ENTRE 6 E 12 MESES

Descida incomum nos meninos a termo apds 6 meses de vida

Crescimento testicular restaurado ap6s orquidopexia

Hormonioterapia ndo é considerada tao eficaz

Orquidopexia para testiculos abdominais pode ser facilitada em neonatos
jovens apds pico hormonal

COMPLICACOES

As complicacdes cirdrgicas sao geralmente raras, sendo a atrofia tes-
ticular a mais grave. Uma revisao sistematica revelou uma taxa de atrofia
geralde 1,83% para a orquidopexia primaria, 28,1% para o procedimento
de Fowler-Stephens em uma etapa e 8,2% para a abordagem em duas

etapas. Este Gltimo tem uma circulacdo colateral melhor em relagao ao
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procedimento de Fowler-Stephens em uma Unica etapa. Outras compli-
cacdes rarasincluem lesdo testicular e lesdo do deferente, além de infec-
cao local da ferida, deiscéncia, hematoma e até mesmo queldides.

A reparacdo inadequada da hérnia inguinal ou do processo vaginal
patente, conforme observado em 62,5% dos casos, é um fator importante
no fracasso apés o procedimento cirdrgico. Disseccdo adequada e corre-

cdo de hérnia inguinal aumentam a taxa de sucesso.

PROGNOSTICO
FERTILIDADE/PATERNIDADE

Para proteger o potencial de fertilidade, recomenda-se que a orqui-
dopexia seja realizada no primeiro ano de vida.

Observou-se uma clara melhoria no trofismo das células germinati-
vas em meninos tratados hormonalmente e operados antes do 122 més
devida.

O tratamento neoadjuvante com GNRH (um spray nasal durante 4 se-
manas a 1,2 mg por dia) melhora o indice de fertilidade no criptorquidis-
mo pré-pubero. Consequentemente, a terapia hormonal pré-operatdria
deve melhorar a fertilidade na idade adulta.

O hormdnio liberador de hormonio luteinizante busserrelina, admi-
nistrado como um spray nasal a cada dois dias durante 6 meses ap6s o
sucesso cirurgico, parece ter um efeito duradouro e positivo sobre as cé-
lulas germinativas. Consequentemente, o prognostico da fertilidade tem

sido grandemente aumentado em criangas tratadas com busserrelina.
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Embora os meninos com criptorquidismo unilateral tenham uma
taxa de fertilidade mais baixa, eles tém a mesma taxa de paternidade que
aqueles com ambos os testiculos tépicos. Por outro lado, os meninos com
criptorquidismo bilateral apresentam taxas mais baixas tanto de fertili-
dade quanto de paternidade.

O Unico fato de certeza é que os homens nao tratados com testiculos

abdominais bilaterais serdo inférteis.

MALIGNIDADE

A probabilidade de neoplasia em testiculos criptorquidicos é em tor-
no de 40%. Porém, o risco de cancer testicular é reduzido se a orquido-
pexia é realizada antes da puberdade. Contudo, os potenciais problemas
de longo prazo, como infertilidade e malignidade, podem acontecer,
embora o sucesso do reposicionamento testicular no escroto possa re-
duzi-los.

Aincidéncia de neoplasia de células germinativas intratubulares gira
em torno de 2%. A neoplasia de células germinativas intratubulares pode
serignorada com hematoxilina e coloragdo com eosina. Por isso, deve ser

adicionado um estudo imunohistoquimico para avalia¢do.

SEGUIMENTO

Pode haver uma nova ascensdo testicular, em média, dois anos
apos a cirurgia. Por isso, torna-se obrigatério que a localizagao testi-
cular intraescrotal seja confirmada por exame fisico médico peri6di-

co até a puberdade.
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Devido ao risco sempre presente de malignidade, o aconselhamento
familiar e 0 auto-exame sdo ferramentas imprescindiveis.

A Unica preocupagdo com os testiculos retrateis é o risco ainda nao
quantificado de ascensdo, que estd entre 7% e 32% com base nas melho-
res evidéncias atualmente disponiveis. Isto ndo é uma evidéncia suficien-
temente forte para justificar a orquidopexia em um testiculo retratil,
mas é um argumento suficientemente bom para recomendar a vigilancia
clinica anual de testiculos retrateis até a puberdade, reservando a orqui-

dopexia para testiculos que nao podem mais ser trazidos para o escroto.
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H INTRODUCAO

A varicocele é definida como a dilatagao das veias de drenagem dos
testiculos e estd associada a alteracdes de funcao testicular. E diagnos-
ticada em 15 a 20% dos adolescentes 1, o que torna necessario o correto
manejo e acompanhamento. Cerca de 35% dos homens com infertilidade
priméria e cerca de 75 a 81% dos homens com infertilidade secundaria
estdo relacionados a presenca de varicocele. A varicocele tem associagao
com o uma piora da funcao testicular de forma progressiva, porém nem
sempre afeta a espermatogénese, sendo que cerca de 20 % dos homens
apresentam problemas de fertilidade. Neste capitulo descreveremos os
principais conhecimentos sobre varicocele que podem auxiliar o pedia-

tra no diagnostico, avaliagdo clinica e conduta.
FISIOPATOLOGIA

Cerca de 85 a 90% dos casos de varicocele sdo unilaterais acometendo
o testiculo esquerdo, sendo extremamente raro a varicocele direita de
forma isolada.

A predominancia do lado esquerdo é explicada pela anatomia do sis-
tema de drenagem venosa testicular. A veia testicular a esquerda é longa
e drena para a veia renal esquerda, enquanto a veia testicular a direita
drena diretamente para a veia cava. Esta anatomia venosa contribui para

uma alta pressdo hidrostatica sobre a drenagem testicular esquerda.
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A varicocele pode afetar a espermatogénese e as func¢des das células
de Leyding pelo aumento da temperatura testicular, pressdo venosa au-
mentada, hipoxia, estresse oxidativo, descontrole hormonal, e o refluxo

de metabolitos toxicos provenientes da adrenal ou mesmo da veia renal.
APRESENTACAO CLiNICA

A presencga de varicocele em criancas e adolescentes é observada
como um aumento do volume escrotal, indolor, notado ao exame fisico
de rotina, pelos pais ou pelo préprio paciente. E menos frequente na fase
pré-puberal.

A base do diagnéstico da varicocele permanece sendo o exame fisi-
co adequado. Este deve ser feito com o paciente em posicdo ortostatica,
uma vez que o decUbito pode mascarar a dilatacdo venosa. No adoles-
cente, o diagnostico de varicocele é habitualmente feito durante exame
fisico de rotina, uma vez que, dificilmente nessa faixa etéria, o paciente
tera como queixa a infertilidade. Geralmente o aumento de volume da
bolsa escrotal reduz ou desaparece em posicao supina, caso permanega
evidente nesta posi¢ao, devemos nos atentar para uma compressao ve-
nosa extrinseca sugerindo uma investigagdo mais cuidadosa.

A varicocele é classificada através do exame fisico, e foi descrita ini-
cialmente por Dubin e Amelar 18 e mais tarde atualizada pela Organiza-
¢ao Mundial da Saude (Tabela-1). Estudos tém correlacionado o grau da

varicocele com a hipotrofia testicular.
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TABELA 1 — GRADUAGAO DA VARICOCELE

Grau Descricao

Subclinica | Nao palpavel ou visivel antes ou durante a manobra de Valsalva,
mas pode ser evidenciada por métodos de imagem ( Ultrassono-
grafia com Doppler).

I Palpavel somente sob manobra de Valsalva.

I Palpavel mesmo sem realizacao de manobra de Valsalva.

1l Visivel e palpavel sem realizacdo de manobras ao exame fisico.

A significancia clinica da varicocele na fase pré-puberal ainda ndo é
bem definida, o que divide opinides entre os especialistas. Alguns de-
fendem a varicocelectomia precoce, para evitar hipotrofria testicular,
enquanto outros preferem o acompanhamento rigoroso, uma vez que
ja foram descritos melhora e desaparecimento espontaneo da varicocele

nesta faixa etaria.
AVALIAQAO DA CRIAN;A EADOLESCENTE COMVARICOCELE

Em alguns estudos podemos observar que a varicocelectomia pode
resultar em melhora da qualidade do liquido seminal em cerca de 60
a 80%, aumentando em cerca de 60% a chance de sucesso da fecunda-
cao. Em contrapartida o objetivo da correcao cirtirgica da varicocele em
adolescentes ainda nao esta clara, ha evidéncias de que a maioria dos
adolescentes (85%), que tem varicocele, podem ser conduzidos conser-

vadoramente, podendo ter prole constituida sem problemas, de forma
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similar aos pacientes que foram submetidos a correcao da varicocele. En-
tretanto, outros estudos demonstram que quanto maior o tempo entre o
diagndstico e a correcdo cirtirgica, maior o dano a fungao testicular.

Geralmente, a correcdo da varicocele em adolescentes é indicada em
situa¢des de assimetria testicular, e menos frequentemente por descon-
forto local. A avaliacdo da fertilidade nesta faixa etaria é dificil e contro-
versa. A literatura relata uma reducdo da motilidade e vitalidade do es-
permatozoide em pacientes ndo tratados nasidades entre os 17 e 19 anos
portadores de varicocele que foram acompanhados com espermograma
seriado. Andlise seminal pode parecer atrativa na avaliacao de um indi-
viduo assintoméatico com varicocele, entretanto, na opinido dos especia-
listas, ndo deve ser realizada rotineiramente em adolescentes por dois
motivos. Primeiro, é bastante dificil para a maioria dos adolescentes for-
necer material para analise, pelas circunstancias de coleta. Além disso,
sabe- se que os valores de volume seminal, motilidade, concentracao e
morfologia dos espermatozdéides considerados normais para adultos nao
sao atingidos até 2 -3 anos apdsinicio da puberdade. Portanto, espermo-
grama seria Util apenas em pacientes maiores de 16 - 17 anos.

Embora a correcdo da varicocele resulte em possibilidade de alcangar
uma melhora no crescimento testicular a melhora na contagem de es-
permatozoides, o impacto final na fertilidade destes jovens ainda ndo é
bem conhecida. Alguns estudos também demonstram uma melhora dos
niveis de testosterona para a maioria dos homens submetidos a correcao
cirtrgica, tornando-os eugonadicos, independente do grau de varico-

cele. Como ainda ndo temos estudos suficientes sobre a faixa etaria dos
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adolescentes para avaliacdo de niveis hormonais, um estudo realizado
em grupos de faixas etarias diferentes abaixo dos 30 anos avaliou um au-
mento na taxa de testosterona apés o reparo da varicocele, indicando um
efeito independente da idade.

Moursy e colaboradores compararam o tratamento cirtirgico e o ndo
cirtrgico devaricoceles unilaterais em adolescentes, o crescimento testi-
cular foi observado em 70 % dos adolescentes submetidos a cirurgia con-
tra 50% dos pacientes com tratamento conservador, ja a analise seminal
mostrou uma normalizacao em todos paciente submetidos a cirurgia, e
do grupo ndo cirdrgico apenas um paciente ndo obteve a normaliza¢do
esperada, ja o volume testicular ndo foi diferente entre os dois grupos.

Diamond e colaboradores observaram que a assimetria testicular
quando maior que 10% esta relacionada a uma diminuicao do nimero
de espermatozoides moéveis. Ele também separou grupos de acordo com
a maior ou menor proporc¢ao de assimetria, (menor que 10% x entre 10
e 20% x acima de 20%) sendo demonstrado que, quanto maior a assime-
tria testicular pior é a motilidade dos espermatozoides, embora todos
os grupos apresentassem alguns pacientes com motilidade total dentro
dos parametros da normalidade. Sendo assim os autores citados ndo re-
comendam a cirurgia para todos os pacientes com assimetria maior que
10%, contudo podemos utilizar esta taxa de 10% como um marcador para
os pacientes com risco de subfertilidade oferecendo-os um acompanha-
mento mais rigoroso. Como dado relevante, este estudo também nos
demostra que a morfologia dos espermatozoides s6 melhorou quando

também houve melhora da concentracdo de espermatozoides.
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Alguns estudos que avaliaram a relagdo entre a varicocele e a sua in-
fluéncia nas taxas hormonais, porem até o momento nao ha um consen-

so absoluto sobre a avaliacdo hormonal de adolescentes com varicocele.
INDICAgaES AO TRATAMENTO CIRURGICO

A Sociedade Americana de Urologia e a Sociedade Americana de Me-
dicina Reprodutiva demonstram em suas diretrizes as indica¢des de tra-
tamento de varicocele em individuos adultos, entretanto essas indica-
¢des nao contemplam a varicocele na infancia e adolescéncia. Nao sendo
indicado tratamento de pacientes com parametros seminais normais ou
mesmo varicocele subclinica. A partir do momento em que evidenciamos
uma assimetria testicular importante devemos considerar o tratamento,
portanto na auséncia de evidéncia objetiva, a Sociedade Americana re-
comenda que adolescentes e adultos jovens sejam acompanhados anu-
almente com ultrassonografia ou parametros seminais, para que sejam
diagnosticados os primeiros sinais de lesao testicular acelerada. A Socie-
dade Europeia mantem as orienta¢des bem semelhantes as citadas aci-
ma, afirmando que o tratamento da varicocele é recomendado para ado-
lescentes com insuficiéncia progressiva do desenvolvimento testicular
documentado pelo exame clinico seriado e altera¢des na qualidade do
liquido seminal, deixando evidente em sua recomendagao mais recente
que, embora o tratamento da varicocele em adolescentes seja eficaz, ha
risco de tratarmos pacientes que ndo necessitariam da correcao cirtrgi-

ca no futuro, pois a maioria dos adolescentes nao terdo problemas de

MANUAL DE UROPEDIATRIA



- 395

fertilidade ao longo da vida. Em adultos o tratamento deve ser indicado
em casos de varicocele clinica, oligospermia, infertilidade com duracao
superior a 2 anos e infertilidade sem diagndstico aparente entre o casal

(Grau de recomendacao A).

CONCLUSAO

Diante de todas as evidéncias observadas ao decorrer do capitulo con-
cluimos que a varicocele é uma patologia clinico-cirdrgica que deve ser
acompanhada de forma multidisciplinar entre pediatras e urologistas,
portanto a orientacao quanto ao tratamento cirtrgico deve ser discutido

em detalhes com o paciente e seus familiares.

PONTOS FUNDAMENTAIS

- Odiagndstico da varicocele na crianga e adolescente é eminente-
mente clinico baseado no exame fisico

- Recomenda-se seguimento anual nos caso de varicocele com vo-
lume testicular normal

- Adecisdo de tratar a crianca/adolescente com varicocele é con-
troversa, e a maioria dos autores leva em consideracdo nesta de-
cisao a presenca de assimetria testicular. Tratar cirurgicamente
todos os casos é inapropriado.

- 0 acompanhamento conjunto entre pediatra e urologista deve

ser encorajado apds o diagndstico da varicocele
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INTRODUCAO

Escrotoagudo é um termo usado para descrever um quadro de dor
testicular aguda e a presenca de sinais inflamatdrios locais. Toda dor
testicular aguda em criangas e adolescentes deve receber atencdo,
diagnostico e tratamento imediatos, configurando uma situacao de
emergéncia. Na maioria das vezes, ndao é uma condicdo cirtrgica, mas
o principal diagnéstico diferencial é a torcdo testicular, que deve ter
diagndstico e tratamento emergenciais para evitar isquemia e dano
permanente ao testiculo.

As principais causas da dor testicular aguda sdo a torcao de apéndi-
ces testiculares ou de epididimo (40-60%), torcao testicular (do cordao
espermatico) (20-30%, excluindo neonatos) e epididimite (5-15%), outras

causas somam 10% (Tabela-1).

Torcao de apéndice testicular/epididimario
Torcdo do cordao espermético (torcao testicular)
Epididimite/orquite

Hérnia/hidrocele

Trauma/abuso sexual

Neoplasias

Edema escrotal idiopatico (dermatite, picada de inseto)

Celulite

Vasculitis (PUrpura de Henoch-Schénlein)

Tabela 1 - Principais causas de escroto agudo
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TORCAO TESTICULAR

A torcao testicular resulta da torc¢ao do cordao espermatico, com-
prometendo a vascularizagao do testiculo. A isquemia testicular re-
sultante é critica e, se nao revertida rapidamente, leva ao dano tes-
ticular permanente. E o principal diagnéstico nas dores testiculares
agudas, uma vez que demanda manejo emergencial com vistas a sal-
var o testiculo afetado.

Existem dois tipos de torcdo. A tor¢do extravaginal ocorre proximal a
tUnica vaginal, no periodo perinatal, antes do invaginamento da tdnica
vaginal para o escroto. Ja a tor¢do intravaginal ocorre apés o periodo pe-
rinatal, devido a inadequada fixa¢do do testiculo epididimo na tunica va-
ginal, com o testiculo ja no escroto. Se a tlnica vaginal fixar-se em uma
porcao mais proximal do cordao espermatico, o testiculo e epididimo
podem ficar com hipermobilidade e propensos a sofrer tor¢ao. Essa con-
dicdo anormal de fixacdo da tUnica vaginal é conhecida como em “bell
clapper deformity” (deformidade em badalo de sino) e acomete apenasa
minoria dos pacientes com torcao testicular (Figura-1).

Algumas condicdes favorecem a tor¢do. A contragdo cremastérica
suspende o testiculo e pode exercer um efeito rotacional no cordao es-
permatico. Mudancas bruscas de temperatura para o clima frio podem se
relacionar com a contracdo do muisculo cremaster. O rapido crescimento
e vasculariza¢do no periodo da adolescéncia também pode ser responsa-
vel por mudancas na posicao testicular. Acredita-se que esta condicao es-

teja relacionada a maior incidéncia de torcao nessa faixa etaria. Historia
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Figura 1 - Representacao grafica do mecanismo de torgao testicular na presenca da

deformidade em "badalo de sino"

familiar tem evidéncias como fator de predisposi¢ao. Um processo infla-
matdrio e até mesmo trauma testicular podem também predispor a tor-
cao devido a congestao vascular em pacientes com deformidade em “ba-
dalo de sino”. Dessa maneira, os pacientes diagnosticados com processo
inflamatdrio ou trauma e que experimentam evolucdo da dor devem ser
reavaliados sob o risco de torcdo testicular. Naqueles com criptorquidia,
o risco de torgao testicular também é maior.

O pico de incidéncia é entre os 10 e 16 anos. A prevaléncia é 1 em
4.000 com predomindncia do lado esquerdo e raramente sendo bilateral.

A apresentacdo clinica classica é a dor testicular intensa e continua,
de inicio subito, unilateral, que pode vir acompanhada de nauseas e vo6-
mitos (10% a 60% das vezes). Pode haver histéria de episédios de dor in-
termitente, que significam tor¢ao parcial com detor¢ao espontanea.

O exame fisico deve incluir avaliagdo cuidadosa da regido inguinal

e escrotal. Diagndsticos diferenciais devem ser sempre considerados e
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pesquisados (Tabela-1). Dependendo da duracao da torcao, pode haver
diferentes graus de edema/endurecimento e eritema. A presenca de alguns
sinais fortalecem a suspeita diagnéstica. O testiculo tipicamente esta alto,
com orientacao transversa e o epididimo geralmente localizado anterior-
mente. O reflexo cremastérico usualmente esta ausente, mas sua presenca
ndo exclui a torcao testicular.

Numa fase tardia de apresentacao, o desenvolvimento de edema e erite-
ma podem dificultar a identificagdo desses achados.

A auséncia de reflexo cremastérico ipsilateral, nduseas ou vomitos e al-

tera¢des na pele do escroto mostram como preditores de torcao testicular.
DOR TESTICULAR INTERMITENTE

A dor testicular intermitente ndo é uma causa comum de escroto
agudo em criancas e adolescentes. Pacientes que apresentem essa histé-
ria de sintomas algicos intermitentes devem ser investigados para torcao
testicular, uma vez que episddios anteriores de tor¢do com resolucao es-
pontdnea sio a causa mais provavel. E importante atentar que episédios
autolimitados de dor escrotal aguda precedem a torcao testicular em 30-

50% dos pacientes.
TORQT\O PERINATAL

A torcao perinatal acontece antes da fixagdo da tdnica vaginal e dar-

tos no escroto, antes ou apds o parto.
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A torcdo pré-natal tipicamente se apresenta com uma massa no he-
miescroto ou na regido inguinal, endurecida e ndo dolorosa. A pele pode
apresentar descoloracgdo (depésito e hemossiderina no tecido que sofreu
infarto) e pode estar fixada na massa. Esses sinais sao atribuidos ao infar-
to do testiculo, secundario a uma tor¢ao remota que aconteceu no peri-
odo pré-natal.

Ja atorcao pds-natal se apresenta de maneira mais classica cominfla-
macdo aguda, eritema e dor. O relato de um escroto normal previamente
sugere um evento agudo. A diferenciacao entre as duas condi¢des é de
suma importancia, uma vez que a tor¢do poés-natal requer exploracao

testicular emergencial com distor¢do e fixacdo do testiculo afetado.

SITUA(}GES QUE MIMETIZAM TOR(}AO TESTICULAR

TORQKO DE APENDICES TESTICULARES E EPIDIDIMARIOS

Os apéndices testiculares (remanescentes dos ductos miillerianos) e
epididimarios (remanescentes dos ductos de wolffian) sdo resquicios em-
briolégicos sem funcdo definida, presentes em 76% a 83% e 22% a 28%
dos testiculos, respectivamente. Podem ser sésseis ou pediculados, estes
mais propensos a tor¢do. A causa da tor¢ao ndo é bem estabelecida, mas
acredita-se estar relacionada a anatomia, traumas e crescimento mais
acelerado no periodo puberal devido a descarga hormonal dessa idade.
O pico de incidéncia ocorre entre os 7 e 12 anos (média entre 8-9 anos).

Os apéndices testiculares, também conhecidos como Hidatides de

Morgagni, sdo mais comuns e de maior frequéncia no lado esquerdo. A
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primeira descricao data de 1761, feita por Morgagni. Sao responsaveis
por 91-95% das torcdes de apéndices. Os apéndices epididimarios sao
bem menos comuns, presentes em 20% dos epididimos.

Manifestam-se geralmente com dor de inicio stbito, que pode ser
moderada a intensa. O “blue dot sign” consiste em um ponto azulado
no subcutaneo e pode ocorrer precocemente em 0-52% dos pacientes.
E visto como um nédulo ou pequena massa azulada no polo superior do
testiculo, representando o apéndice isquémico. Quando ha progressao
da inflamagdo, aumento do edema, dor e eritema pode ser dificil de dis-
tinguir a torcao de apéndice testicular/epididimario da torcao testicular

ou epididimite (Figura-2).

Figura 2 - Torcdo de apéndice epididimario.
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EPIDIMITE

A epididimite de causa bacteriana geralmente tem inicio insidioso,
com dor que piora em dias. Pode haver presenca de nauseas ou vomitos.

Usualmente as bactérias alcancam o epididimo por via retrégrada,
através dos ductos deferentes. Podem haver associacao com infeccdes do
trato urinario ou uretrite.

Organismos como Gonococcus e Chlamydia sao comumente envolvi-
dos, principalmente em adolescentes sexualmente ativos. Outros paté-
genos urinarios como coliformes e microrganismos atipicos, como o my-
coplasma sdo os mais provaveis em criangas mais jovens.

Infec¢des virais também podem ser responsaveis e embora nao se-
jam comuns, devem fazer parte do diagndstico diferencial em pacientes
com quadros virais recentes. Até 1/3 dos individuos pdés-puberes pode
desenvolver orquite pés-parotidite por paramixovirus (virus da “Caxum-
ba”), mas essa taxa vem decrescendo gragas aos esquemas de vacinacao.
Adenovirus, enterovirus, influenza e parainfluenza também sao descritos

como causas de epididimite.

DOR ESCROTAL RECORRENTE

Criancas e adolescentes com disfunc¢do do trato urinario inferior do
tipo disfuncao miccional podem experimentar altas pressdes vesicais na
fase de esvaziamento contra o esfincter uretral fechado. A uretra poste-
rior torna-se dilatada, forcando a urina a refluir através dos ductos eja-
culatérios, levando a uma orquiepididimite quimica. E uma causa pouco

comum de escroto agudo.
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PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN

A Parpura de Henoch-Schonlein caracteriza-se por uma vasculite
que pode afetar a pele, articula¢des, sistemas urinario e gastrointesti-
nal. Aproximadamente 1/3 dos pacientes experimentam dor, edema e
eritema testiculares. A dor pode mimetizar torcao testicular e manifes-

tar-se com escroto agudo.

OUTRAS CAUSAS

Outras causas menos comuns de escroto agudo incluem hérnias, hi-
drocele, abuso sexual, trauma, neoplasias e edema escrotal idiopatico
(que pode ser causado por trauma leve, picada de inseto e infeccdes em

tecidos subjacentes como uretra e reto).

DIAGNOSTICO

A manifestacdo clinica do escroto agudo é a ferramenta mais valiosa
para suspeita de tor¢do de testiculo. A dor estabelecida de forma abrup-
ta e repentina diferencia de outras patologias inflamatérias do testicu-
lo como orquiepididimite aguda. A dor pode ter irradiagdo abdominal.
Nauseas e vomitos podem estar presentes. Duas faixas etarias tém maior
frequéncia de tor¢do de testicular. A primeira menor de 3 anos (nesta
idade podendo ser torcao extra-vaginal e alto indice de diagnéstico tar-
dio) e asegunda nainicio da puberdade. Nesse Gltimo hé rapido aumen-

to de volume testicular favorecendo a torcao.
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EXAME Fisico

O exame fisico pode auxiliar no diagnostico diferencial de torcao
de testiculo. Além de edema e, por vezes, alteracao da consisténcia do
testiculo, pode haver dor a palpacdo. Na inspecdo testicular o lado com
torcdo usualmente encontra se localizado em porc¢do superior ao contra-
lateral préximo ao anel inguinal externo e o reflexo cremastérico estd
abolido na maioria da vezes.

Amanobra de Prehn (em homenagem ao urologista DouglasT. Prehn)
trata-se de uma manobra para tentar diferenciar o escroto agudo de cau-
sa inflamatédria de torg¢do, consistindo na elevac¢do do testiculo préximo
a regido inguinal, quando a causa e inflamatdria pode ocorrer reducao
e alivio dos sintomas diferentemente da tor¢ao onde ndo ha melhora da
sintomatologia. Vale considerar que tal manobra é descrita de 1934 e

tem menos assertividade que os exames de imagem.

EXAMES LABORATORIAIS
Sempre lembrando da urgéncia da correcdo da torcao e que exames
de laboratério ndo sao excludentes de tor¢ao, e o atraso em seus resul-

tados podem comprometer o periodo ideal para correcdo do testiculo.

URINA
Se o paciente ndo apresentar evidéncia clinica de torcdo testicular,
uma analise de urina e cultura podem ajudar a excluir a infeccdo do trato
urinario e epididimite como a etiologia das queixas escrotais. Os resul-

tados da urinalise sdao normalmente normais na torcao testicular. A pre-
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senca de gldbulos brancos pode ser observada em até 30% dos pacientes
que tém torcdo. Portanto, ndo se deve confiar na presenca de glébulos

brancos para excluir o diagnéstico.

EXAMES SERICOS

O hemograma pode ser normal. No entanto, a contagem de leucéci-
tos é elevada em cerca de 60% dos pacientes com tor¢do. A elevagao de
proteinas de fase aguda (isto é, proteina C reativa) tem sido postulada
como um auxilio diagnéstico na diferenciacdo de causas inflamatérias de
dor escrotal aguda, como epididimite, de causas ndo inflamatérias, como
torcao testicular. No entanto, os tamanhos das amostras nesses estudos
foram muito pequenos para apoiar o uso da PCR como um adjuvante de

diagnéstico para descartar definitivamente a torcao testicular.

EXAMES DE IMAGEM

Deve-se considerar que nenhum exame é de real relevancia quando
se impde a suspeita clinica de tor¢ao de testiculo e é necessario intervir
antes que maior dano ocorra no testiculo acometido. Porém algumas ve-
zes o diagnostico clinico deixa em aberto possibilidades de diagndsticos
diferenciais com outras patologias. Sendo assim quando ha uma janela
de oportunidade antes do periodo de dano testicular nas primeiras horas
de identificado os sintomas alguns exames podem ajudar a esclarecer a

etiologia do quadro clinico .

MANUAL DE UROPEDIATRIA



410 -

USG TESTICULAR COM ESTUDO DOPPLER

A modalidade de imagem mais utilizada é a ul-
tra-sonografia Doppler, que ¢é wuma ferramenta diagnos-
tica pré-operatéria sensivel (88,9%) e especifica (98,8%).
A ecografia Doppler avalia o tamanho, forma, ecogenicidade e perfu-
sao de ambos os testiculos. O doppler colorido da torcao testicular,
demonstra uma diminuicdo relativa ou auséncia de fluxo sanguineo
dentro do testiculo afetado. O fluxo sangiiineo testicular ausente na
imagem com Doppler é consistente com a tor¢do, porém, a ocorréncia
de fluxo, infelizmente apoia, mas ndo exclui o diagnéstico de auséncia
de torcdo. Sendo assim, o exame clinico ainda é o método mais seguro a

ser seguido e a ultrassonografia Doppler realizada nos casos de divida.

EXAMES DE MEDICINA NUCLEAR

A técnica com a utilizacao de isétopos radioativos também pode
ser utilizada para avaliar o escroto agudo. A técnica envolve a injecao
de um isétopo por via intravenosa seguida de imagens do fluxo sangui-
neo do escroto. A varredura de isotopos testiculares pode diferenciar a
epididimite, o que resulta em "pontos quentes” com aumento da con-
centracdo de radioisétopos no epididimo e/ou testiculo, consistentes
com aumento no fluxo sanguineo. J& na torcdo testicular, ocorrem os
chamados "pontos frios", causados pela diminui¢do do fluxo sanguineo
para o testiculo afetado. Entretanto, a disponibilidade, a velocidade e

a falta de radiofdrmaco fazem da ultrassonografia um exame mais Gtil.
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TRATAMENTO

A torcdo do cordao espermatico e o respectivo comprometimento
vascular por reducao do fluxo arterial e estase venosa contribuem para
progressiva lesdo de células responsaveis pela espermatogénese (mais
sensiveis) e produgdo hormonal. Na suspeita de torcao testicular com
dados de anamnese e de exame fisico ha urgéncia em proceder a explo-
ragdo cirdrgica com o intuito de que estes danos possam ser reversiveis.

Acredita-se que a janela de oportunidade para correcao é de 4 a 8 ho-
ras (principalmente antes das 6 primeiras horas de dor). Testiculos com
torcdo com um tempo maior que 12 horas tem indice de lesdo irrepa-
ravel na faixa de 70% e geralmente ndo é recuperavel apds 24 horas do

estabelecimento dos sintomas.

CLiNICO

A distorcao manual pode ser tentada em caso da inviabilidade cirtr-
gica imediata ou enquanto os preparos desta estdo sendo realizados,
porém nao pode interferir ou retardar a conduta cirdrgica. A manobra
consiste da rotacao testicular de medial para lateral (em "livro aberto").
Algumas vezes a tor¢do ultrapassa 360 graus. Analgesia e bloqueio do
corddo podem auxiliar a manobra, porém dificultam avaliacdo do suces-
so da mesma que se caracteriza pelo retorno do fluxo e melhora da dor.
Pode ser realizada durante o exame de doppler para avaliar o retorno do

fluxo ao testiculo
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CIRURGICO

A cirurgia para correcao de tor¢do é realizada por acesso escrotal e
deve ser obtido consentimento do paciente e familiares para eventual
orquiectomia caso se identifique de perda da viabilidade do testiculo
(necrose) no intra operatério (Figura-3). A cirurgia consiste na distor¢ao
testicular até a identificacao do fluxo e visualiza¢do do aspecto anatémi-
co normal do corddo e sua fixacdo nas tdnicas dos escroto. O testiculo
contralateral tem chance futura de tor¢ao e deve ser também ser subme-
tido a orquidopexia como carater preventivo.

Quando o testiculo se mostra inviadvel apds a correcdo da torgao pro-

cede se a orquiectomia.

Figura 3 - Torcdo de testiculo em sofrimento
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v RESUMO E PONTOS CHAVES

v Toda dor testicular aguda deve ser prontamente avaliada e tratada.

7

v Na suspeita clinica de torcdo testicular, é imperativa a avaliacdo
imediata de um Urologista/Cirurgido pediatrico com vistas ao cor-
reto diagndstico e tratamento adequado dessa patologia, sob o risco
de trazer danos isquémicos irreversiveis ao testiculo afetado.

v Outras condigdes que entram no diagndstico diferencial de tor-
cao testicular devem ser avaliadas com muita aten¢do e encami-

nhadas ao urologista caso o diagndstico ndo esteja confirmado.
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QuIZ
1) Sobre as alternativas abaixo:

|- dor testicular de inicio sibito merece avaliagdo emergencial.

II- A fixagdo mais proximal da tunica vaginal no cordao espermatico, co-
nhecida como "badalo de sino", aumenta o risco de torcdo testicular.

Il - Auséncia de reflexo cremastérico, nauseas ou vomitos e altera¢des na

pele do escroto sugerem orquiepididimite.

a- Apenas | esta correta.
b- 1 e Il estdo corretas.
c- 1 elll estao corretas.

d- Nenhuma acima esta correta.

2) Quando encaminhar o paciente pediatrico ou
adolescente emergencialmente para avalia¢gao com
urologista?

a- Dor testicular de inicio subito.

b- Testiculo doloroso a palpagao, em posicao transversal e alta na hemi-
bolsa escrotal.

c- Quando, apés diagnostico de torcao testicular, realizada detor¢do ma-
nual com sucesso.

d- Todas acima.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



416 -

3) No tratamento do escroto agudo, podemos afirmar
todas alternativas abaixo, exceto:

a- Historia clinica no escroto agudo é uma importante ferramenta que
pode diferenciar tor¢do de outras causas.

b- O USG com doppler costuma ter alta sensibilidade na diferenciagao de
torcdo de outras causas escroto agudo .

c- Tor¢do de apéndice testicular tem como regra o tratamento clinico
conservador.

d- Na suspeita de tor¢do de testiculo, para confirmar o diagnéstico pre-
ciso o ideal é aguardar o resultado de cintilografia com radioisétopos

para poder indicar a cirurgia.
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H INTRODUGAO

A urolitiase (UL) ou calculose urinéria é definida pela presenca
de um ou mais calculos no interior do aparelho urinario. Calculos
sao estruturas cristalinas que alcangaram tamanho suficiente para
causar sintomas ou serem percebidos por técnicas de imagem ra-
diolégicas. Os calculos representam um caso tipico de biominera-
lizacdo ndo esperada e nao desejada, sendo por isso anormal. A UL
acomete criancas de todas as idades e pode resultar em conseqiién-
cias significantes em longo prazo incluindo a morbidade de cdlculos
recorrentes e desenvolvimento e progressao de disfunc¢do renal. Os
calculos podem estar localizados nos rins, ureteres e bexiga. A pre-
valéncia e a composicdo da UL diferem em varias regides do mundo
devido a fatores climaticos, dietéticos, genéticos e socioecondmicos.
Sua real prevaléncia na infancia permanece desconhecida, Rizvi et
al. estimam que a mesma seja de 1% a 5% nos paises desenvolvi-
dos e de 5% a 15% nos paises em desenvolvimento. Destaca-se que
nos Ultimos anos, a variacdo de habitos alimentares, estilo de vida
e condic¢des socioecondmicas tem se associado a aumento da inci-
déncia de UL em todas as faixas etarias. Em relacao ao sexo ha pre-
domindncia masculina na faixa etaria pediatrica, com a relacdo va-
riando entre 2:1 e 4:1. Antecedentes familiares de litiase renal sao
observados em 78,7% dos casos justificando a necessidade de incluir
interrogatério sobre historia familiar de UL, faléncia renal, doencas

metabdlicas e hematuria, além de avaliagdo de consanguinidade.
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Os principais fatores predisponentes incluem os disttrbios metabélicos
urinarios e as anormalidades geniturinarias, os quais, freqlientemente,
estdo associados a fatores dietéticos, ambientais e infecciosos. Em alguns

casos, as causas subjacentes podem nao ser esclarecidas.
FISIOPATOLOGIA

A formagaodo calculorenal é o resultado da supersaturacao de certos
fons na urina e subseqiiente formagao de materiais cristalinos. Os cristais
urinarios geralmente se formam sobre uma superficie de um nicleo que
permite agregacao e crescimento de uma particula em uma concentragao
mais baixa do que seria necessario. Qualquer tipo de dano uroepitelial
(infeccdo, corpo estranho ou placas de Randall) pode servir como nticleo.
As placas de Randall compreendem sitios expostos de depdsitos cristali-
nos de fosfato de cdlcio intersticial que se originam na membrana basal
da porcdo fina da alca ascendente de Henle. A medida que os cristais se
agregam, eles se fundem para dentro das placas no intersticio e final-
mente sdo eliminados através do uroepitélio da papila renal. As células
do epitélio tubular respondem a diversos estimulos e agressdes, os quais
incluem altas concentracdes de calcio, oxalato e acido Urico, que causam
estresse oxidativo e liberacao de radicais livres de oxigénio. O resultado
é um processo inflamatdrio com producao de macromoléculas (osteo-
pontoina, bicunina, dentre outras). Estas macromoléculas agem na mo-
dulacao e retencao de cristais na membrana apical das células epiteliais
tubulares e, a seguir, resultam em endocitose para o interior da célula

epitelial tubular. A partir dai, fenédmenos de auto-regulacdo envolvendo
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citocinas e outras macromoléculas, provocam a expulsao desses cristais
para o intersticio renal, local no qual um infiltrado de mondcitos ira de-
grada-los. No entanto, em situa¢des de sobrecarga de oxalato e cristais,
ocorrera peroxidacdo lipidica intracelular, producdo de radicais livres e
morte celular. A maioria dos calculos renais sdo calculos de calcio, com
oxalato de calcio e fosfato de cdlcio respondendo por aproximadamente
80% dos cdlculos; &cido Urico cerca de 9% e estruvita (fosfato de aménio
magnesiano) aproximadamente 10%, restando apenas 1% para todos os
demais (cistina, calculos associados a drogas, urato dcido amoniaco). Os
principais determinantes da solubilidade da urina e da probabilidade
de supersaturacao (cristalizacao) sao o volume urinério total, a concen-
tracao de ions formadores de pedras, a concentra¢do dos inibidores da
cristalizacdo, a concentra¢do dos promotores da cristalizacdo, e o pH uri-
nario. Em resumo, ha na urina macromoléculas que inibem a agregacao
e/ou o crescimento dos cristais e ha macromoléculas promotoras da UL.
As inibidoras facilitam a dissolucdo e degradacdo no interior das células
e no intersticio renal. Estas macromoléculasinibem a aderéncia dos cris-
tais na membrana apical das células tubulares e assim bloqueiam todo
o processo de formacao do calculo renal.As macromoléculas promotoras
funcionam como “cola” entre os cristais e promovem agregacao dos mes-
mos favorecendo a formacao dos cdlculos. Estas macromoléculas facili-
tam a aderéncia dos cristais na membrana apical das células epiteliais
tubulares e induzem a nucleacdo destes cristais no intersticio renal. Nos
Gltimos anos, a partir da biologia molecular, diversas proteinas e macro-

moléculas tém sido apresentadas como relacionadas a formagao da UL.
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No entanto, h4 necessidade de novos estudos para que se estabelecam
as mais relevantes. Dentre os inibidores da cristalizacdo do oxalato de
calcio e do fosfato de calcio encontra-se o citrato, o magnésio, os piro-
fosfatos, alguns glicosaminoglicans, a nefrocalcina e os fitatos. O citrato
age como inibidor de formacdo de calculos de calcio por se ligar ao calcio
urinario e formar complexos soldveis que reduzem a disponibilidade de
calcio idnico livre necessario para cristalizacao de fosfato calcio e oxala-
to de calcio. O citrato age também como inibidor direto de agregacao e
crescimento do cristal de calcio. Por outro lado, a presenca do acido Urico
promove a cristaliza¢cdo do oxalato de calcio e, desta forma, exemplifi-
ca o processo de epitaxe, no qual um cristal base permite o crescimento
de um segundo mineral que estd na mesma linha de cristaliza¢do. O pH
urinario influencia a agregacao de alguns cristais como, por exemplo, a
cistina e acido Urico tém maior probabilidade de agregacdo em urina aci-
da. Por outro lado, o fosfato de calcio tem maior probabilidade de preci-
pitacdo em urina alcalina. A solubilidade do oxalato de calcio ndo sofre
influéncia importante por alteracdo do pH urinario dentro da faixa fisio-
légica. Amanutencao do volume urinario adequado é fundamental para
garantir a solubilidade das substancias excretadas na urina. O volume
urinario reduzido aumenta a saturacao dos solutos na urina e diminui a
velocidade do fluxo urinario. O tipo de liquido ingerido também pode ser
importante. A ingestdo de mais de um litro de refrigerantes acidificados
com acido fosférico por semana pode aumentar o risco de formacao de
calculos urindrios. O mecanismo, neste caso, permanece indefinido, mas

a quantidade de acido ingerido poderia aumentar a excre¢do urinaria
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de calcio e de acido Urico reduzindo a excrecao de citrato. Curhan e cols
demonstraram ainda, que individuos com histéria familiar positiva para
UL tiveram risco relativo para desenvolver calculos urinarios 2,57 vezes
maior, ap6s um periodo de oito anos, quando comparados com aqueles
sem historia familiar. A cistinlria e a hiperoxaldria primaria sdo doengas
monogénicas para as quais genes responsaveis ja foram identificados.
Contudo, é na hipercalcitria (HCa) idiopatica que o envolvimento gené-
tico tem sido mais amplamente estudado, e 40% dos individuos com esta
alteracdo metabdlica tém histéria familiar de calculos urinarios. Mode-
los experimentais tém sugerido possivel heranca dominante para a HCa
idiopatica e defeito no manuseio do calcio renal na por¢do delgada da
alca ascendente de Henle. Polimorfismo dos genes receptores de vita-
mina D também tem sido associado a excre¢do urinaria de calcio e pare-
ce representar um dos fatores genéticos que afeta a densidade mineral

6ssea. Esse efeito ndo foi observado em todas as populagdes avaliadas.

FATORES PREDISPONENTES

ALTERAGOES METABOLICAS

Em 30 a 84% das criangas com UL observa-se associagdo com anormali-
dades metaboélicas identificaveis caracterizadas por hiperexcrecao de cristais
aglutinadores e/ou deficiéncia de inibidores da cristaliza¢do. AHCa é a alte-
racao metabdlica mais prevalente em criancas e adolescentes. A hipocitra-
tdria é também comum. Menos freqiientemente observa-se hiperuricosu-

ria, hiperoxaldria absortiva, cistindria, e hipomagnesuria.
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Hipercalcidria (HCa): A HCa é observada em 50 a 97% das criangas
com UL que apresentam etiologia metabélica identificada. Ela pode ser
idiopatica ou secundaria a multiplas causas (Quadro-1). Freqlientemen-
te, ha histéria familiar positiva para UL e altera¢des metabdlicas. Mais
comumente, a HCa é a idiopatica, isto é, ocorre na auséncia de hipercal-
cemia em pacientes nos quais nenhuma outra etiologia foi identificada.
(Quadro 1). Associacao entre HCa idiopatica e reducao da densidade mi-
neral éssea tem sido descrita em criancas, e, essa perda 6ssea pode ser
nociva pois o0 maior acimulo de massa dssea acontece na infancia, com
aceleracdo maxima na adolescéncia. Dai a importancia da investigacao
do metabolismo 6sseo e possiveis alteragdes 6sseas, para atuacao ob-
jetiva na prevencdo e tratamento dessa nova doenga éssea metabdlica.
Dentre as possiveis condi¢des genéticas associadas a HCa normocalcémi-
ca destacam-se a Doenca de Dent (condicdo herdada ligada ao X, devido
mutacdo no gene CLCN5) caracterizada por proteindria de baixo peso
molecular, nefrocalcinose, HCa, urolitiase e doenca renal cronica. O pa-
ciente pode permanecer assintomatico durante a infancia ou apresentar
apenas nefrocalcinose. A alteracao funcional no tdbulo proximal pode
causar glicosdria, aminoaciddria, acidose metabdlica e hipofosfatemia,
que traduzem Sindrome de Fanconi parcial associada. Outra possibilida-
de é a Sindrome de Bartter (condicao autossdmica recessiva) caracteriza-
da por perda renal de sal, hipocalemia, alcalose metabdlica, HCa e niveis
séricos normais de magnésio. Deve ser suspeitada em crianga com ida-
de inferior a seis anos que apresente poliuria, hipernatridria, vomitos,

desidratacdo, constipacdo intestinal e dificuldade respiratéria. Além da
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QUADRO 1 - Fatores Predisponentes para urolitiase

DESORDENS CLiNICAS ASSOCIADAS A HIPERCALCIURIA

Hipercalcemia

Hiperparatireoidismo

Hipervitaminose D

Imobilizacao

Sarcoidose

Neoplasias

Artrite idiopatica Juvenil

Excesso de corticoide

Insuficiéncia Adrenal

Sindrome de Williams

Hipercalcemia Idiopatica da Infancia

Hipocalcemia

Hipoparatireoidismo

Hipercalcidria hipocalcémica autossdmica dominante

Nomocalcemia

Adquirida

Prematuridade

Furosemide/ Topiramato

Dieta cetogénica

Genética

Idiopatica / Doenca de Dent /Sindrome de Bartter

Hipomagnesemia familiar com hipercalcidria e nefrocalcinose

Acidose tubular renal distal priméria

Raquitismo hipofosfatemico hereditario com hipercalcitria

Outros

Rim esponja medular

Acidose tubular renal distal secundaria /Doenca de depésito de glicogé-
nio tipo |
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Doenca de Dent e da Sindrome de Bartter, ha também a acidose tubular
renal distal que pode ser herdada ou secundaria a drogas ou toxinas e
que cursa com nefrocalcinose e calculos renais. Nesse caso, a HCa e a hi-
pocitratdria sao fatores etiolégicos importantes na génese dos calculos.

Hipocitraturia: O citrato é fator inibidor da cristalizacao urinaria, es-
pecialmente dos sais de calcio, e sua concentra¢do na urina é determi-
nada, principalmente, pela reabsorcao tubular. A hipocitraturia pode se
apresentar isolada ou associada a HCa, diarréia cronica, hipocalemia in-
duzida por diuréticos, acidose tubular renal e predispde a UL. A maioria
dos casos é idiopatica, no entanto, dietas ricas em proteina animal e po-
bre em fibras vegetais e potassio podem resultar em menor excrecdo de
citrato. A citratlria pode estar artificialmente baixa na presencade ITU e
devem ser repetida ap6s término do tratamento antibiético. Destaca-se
que, embora o citrato de potassio seja inibidor da cristalizacdo urinaria,
nos casos submetidos a litotripsia extracorpérea, sua administracdo pode
promover a formacao de calculos de fosfato de cdlcio. Nesse caso, a alca-
linizacao da urina favorece a retencdo de apatita.

Hipomagnesuria: Embora o magnésio seja um inibidor fraco da cris-
talizacao associa-se com UL, usualmente, em conjunto com outros dis-
tarbios metabdlicos.

Hiperuricostria: Pode se associar a desordens do metabolismo
das purinas, doencas linfoproliferativas, policitemia e muta¢des em
genes SLC22A12 e SLC2A9. Além disso, pode resultar de ingestdo ex-
cessiva de purinas (proteina animal, anchovas, etc), hemélise, medi-

cagdes uricosUricas (salicilatos, losartan), cardiopatia congénita cia-
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nética. Na hiperuricostria o pH urinédrio baixo é o principal fator de
risco para UL acido Urico.

Hiperoxaluria: O oxalato é o produto final de varias vias metabdlicas,
é absorvido pelo intestino e eliminado na urina. A hiperoxallria pode
ser primaria tipo | (erro inato do metabolismo, autossémico recessiva ou
mutacdo do gene AGXT) causada por aumento da sintese de oxalato que
resulta em UL, nefrocalcinose progressiva, oxalose sistémica com evo-
lucao para doenca renal crénica terminal. Primaria tipo Il (também erro
inato do metabolismo) caracterizada por aumento da excrecao urinaria
de oxalato, ou secundaria. Os casos secundarios podem se associar a ex-
cesso dietético (especialmente se ha baixa ingestdo de calcio) e sdo mais
comuns que as formas primarias. As doencas que afetam o ileo terminal
(doenca celiaca, doenca de Chron) podem causar hiperoxaldria por au-
mento da absorcao intestinal. Dietas pobres em gordura e oxalato (es-
pinafre, chocolate, beterraba verduras verdes, cha e cacau) podem ser
benéficas para estes pacientes.

Cistindria: CistinGria é doenca hereditaria autossémica recessiva que
resulta de defeito no transporte de aminoacidos dibasicos nas membra-
nas das células dos tabulos proximais renais e do intestino. A cistintria
é o erro inato do metabolismo mais comum dentre aqueles decorrentes
de deficiéncia de transporte de aminoacidos. A hiperexcrecdo de cistina,
aminoacido de baixa solubilidade, promove formacao de calculos no
tubulo distal. Usualmente a primeira manifestacdo clinica aparece na
infancia ou entre 15 e 20 anos. Feito o diagndstico de cistindria é ne-

cessario investigar os familiares. O defeito intestinal até hoje ndo foi
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imputado como responsavel por manifestacdes clinicas. Ambos os sexos
podem ser afetados, com gravidade e freqliéncia similares e sua incidén-
cia, na populacdo geral, é de 0,05%. Para seu controle sdo necessarias

modificacdes importantes e permanentes nos habitos de vida.

HIPERFOSFATURIA IDIOPATICA

A hiperfosfatiria renal idiopatica resulta de perda tubular renal de
fosfato com conseqiiente hipofofosfatemia. A hipofosfatemia provoca
hidroxilacao renal de vitamina D e, conseqiiente aumento da absorcdo

intestinal de cdlcio. O resultado é a hiperfosfatiria e HCa secundarias.

OBESIDADE E SINDROME METABOLICA

Embora a obesidade associada a sindrome metabélica seja fator de
risco para UL em adultos, ndo ha evidéncias definitivas em pacientes pe-
diadtricos. A resisténcia a insulina resulta em menor producao renal de
amodnia e formacado dos calculos de 4cido Urico. Além dos efeitos metabo-
licos da obesidade, os procedimentos cirlrgicos bariatricos, se associam

com hiperoxaldria, baixo volume urinario e UL.

HABITOS DIETETICOS

Estudos epidemiolégicos demonstram que a dieta tem um papel
maior na patogénese da UL. Dietas com baixo contedido de proteina
animal e alto conte(ido de cereais contribuem para formacdo de cal-
culos vesicais endémicos em criangas. Por outro lado, alta ingestao de
proteina animal predispde a hiperexcre¢ao de acido Urico, cdlcio, oxa-

lato, maior reabsor¢ao de citrato no tibulo proximal e, assim, menor
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excrecao deste importante inibidor da cristalizagdo com reducdo do pH
urinario potencializando a formacdo de UL de 4cido drico. O requeri-
mento protéico varia de acordo com a idade. No entanto, em alguns pa-
ises (América do Norte, Ardbia Saudita) a ingestdo protéica é 3 a 5 vezes
superior as taxas recomendadas. Multiplos estudos tém demonstrado a
associacdo entre a concentra¢do urinaria de sédio e a excrecao de calcio
e, conseqlientemente, relacdo entre o contelldo de sédio da dieta e a
HCa. Nos paises considerados desenvolvidos, o alto consumo de comi-
das industrializadas excede em muito as necessidades fisiologicas de
sodio, induz acidose metabélica leve, afeta o estado 6sseo e promove a
UL. Por outro lado, a alta ingestdo de potassio tem efeito inverso sobre

a calcitria, isto é, reduz sua excrecao.

INFECCAO DO TRATO URINARIO (ITU)

Desde a antiguidade, reconhece-se a associacao entre ITU e formacado
de calculos. Calculos infecciosos sdo compostos de estruvita e/ou carbona-
to de apatita com grande componente de matriz organica. Esta condicdo é
favorecida por ITU causada por bactérias desdobradoras da uréia tais como:
Proteus, Klebsiela, Pseudomonas, Providencia, Enterococos e Estafilococos
aureus. Esta enzima transforma uréia em amoénia e bicarbonato, aumenta
a capacidade de tamponamento dos fons hidrogénio secretados elevando
o pH urinario. Desta forma, a precipitacao de calcio, fésforo e magnésio é
favorecida e, assim, a formacdo de calculos mistos de fosfato amoniaco mag-
nesiano (calculo de estruvita) e carbonato de apatita. Estes cdlculos podem

preencher o sistema coletor, apresentam crescimento rapido e formam os
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chamados cédlculos coraliformes. Os calculos de &cido Urico, calcio e cistina
podem tornar-se infectados, especialmente quando ocorre manipulacao
do trato urinario tal como: cateterizacao vesical crénica nos casos de bexiga

neurogénica e derivacdo ureteral.

ALTERACOES ANATOMICAS E/OU URODINAMICAS
Altera¢des anatdmicas e/ou urodindmicas predispdem UL por mo-
dificarem a dindmica urindaria, determinarem estase urinaria, além de

facilitarem a incidéncia de ITU.

MEDICAMENTOS

Diversos medicamentos promovem cristal(iria que pode resultar em
UL. S3o exemplos: sulfadiazina, ceftriaxone, indinavir, topiramato e
triantereno. Além disso, uso prolongado de furosemide, coticosterdides

e vitamina D também pode causar HCa, nefrocalcinose e UL.

QUADRO CLINICO

Embora no adulto classicamente tenhamos a “c6lica renal” caracte-
rizada por dor intensa em flancos que se irradia para virilha e face inter-
na das coxas; as criancas (especialmente as < 5anos), freqiientemente,
apresentam dor abdominal incaracteristica (abdominal, pélvica, supra
pubica ou em flancos) e sinais e sintomas do trato urinario inferior e de
ITU. Em lactentes os sintomas podem ser confundidos com a “célica do
lactente” Hematulria microscopica e macroscépica podem ocorrer em até
90% das criangas com UL. Outros sintomas relatados incluem disuria, ur-

géncia e/ou incontinéncia urindria, irritabilidade, febre, nausea, vomi-
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to, mal-estar, anorexia, enurese. As manifestacdes clinicas diferem de
acordo com a localizacdo do calculo. Calculos do trato urinario inferior
podem se manifestar com disdria, enurese, polacidria, distirbios miccio-
nais, retencdo urindria completa e, as vezes, febre. A UL pode também
ser descoberta ao acaso e permanecer assintomatica por anos. A cdlica
nefrética classica, crescente, associada a palidez, agitacao, irritabilidade
e sudorese fria, pode resultar de calculos na por¢ao alta ou mediana do
ureter. A manipula¢do dos genitais pode ser o primeiro sinal de UL de
uretra e em alguns lactentes o calculo pode obstrui-la e ser palpavel.
A UL pode ser também o primeiro sinal de doenca renal policistica, es-
pecialmente a autossdmica dominante e falha diagnéstica pode resultar

em sérias conseqliéncias.

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

Os exames sugeridos na fase aguda sao: urinalise, gram de gota de
urina ndo centrifugada, urocultura e antibiograma, uréia e creatinina.
O exame de urina geralmente demonstra macro ou microhematdria, o
que reforca o diagnéstico prévio de UL. Associagdo com infecgao urinaria
(ITU) piora sensivelmente o prognéstico. A suspeita de ITU serd reforcada
com o achado de bactérias ao exame de gram de urina nao centrifuga-
da. Neste caso, institui-se a terapéutica medicamentosa antimicrobiana
enquanto se aguarda o resultado da urocultura. O achado de cristais no
sedimento urinario, especialmente de oxalato de calcio, de acido Urico
ou de cistina, contribui para o diagnéstico. Na suspeita de pielonefrite

deve-se realizar hemograma completo, PCR, hemocultura, e dosagem de
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eletrolitos. A radiografia simples de abdome esta indicada na fase aguda
(mesmo sem preparo) e, juntamente com a ultrassonografia (USG) das
vias urinarias, pode confirmar o diagnéstico, caracterizar o tipo do cél-
culo (radiopaco ou radiotransparente), quantificar o niimero de calculos
existentes, e monitorar migracdo e varia¢des no tamanho desse caculo.
A USG possibilita, também, avaliar o comprometimento renal e das vias
urinarias, especialmente quando ha hidronefrose importante, o que
pode alterar a conduta imediata. A mesma pode ser repetida quantas
vezes forem necessarias sem prejuizo para o paciente. A urografia ex-
cretora (UGE) nao é rotina na fase aguda, especialmente em pacientes
pediatricos e esta indicada apenas em casos excepcionais, quando ha
necessidade de diagndstico diferencial com quadros clinicos atipicos e
ou complicados com outras doencas. Durante o quadro agudo, a UGE é
um procedimento desconfortavel e a injecdo do contraste pode provocar
vomitos e dores. Além disso, em pacientes desidratados ha risco aumen-
tado de nefrotoxicidade pelo contraste radioldgico. Outro problema é a
impossibilidade de boa qualidade técnica nessa fase devido a agitagao do
paciente e ao processo semi-obstrutivo/obstrutivo que podem estar pre-
sentes. As fases da UGE (vascular, secrecao, filtracao e excrecao) estarao
prejudicadas pela contracdo do volume extracelular. A semi-obstrucdo/
obstrugao determina liberacao de aminas vasoativas, especialmente o
tromboxane, provocando vasoconstricdo, reducdo do fluxo vascular re-
nal, reducdo da filtracdo glomerular, reducdo do fluxo urinario e redu-
cdo da pressao intratubular, dificultando a progressao do calculo. Embo-

ra este processo esteja ocorrendo em um rim, o reflexo renorrenal pode
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ser desencadeado, acometendo o rim contralateral e levando a exclusao
renal na UGE. Conseqlientemente, condutas errdneas e intempestivas
podem ser adotadas nessa situacdo. A tomografia computadorizada he-
licoidal nao contrastada é considerada atualmente o padrao ouro para
diagnéstico de UL podendo identificar obstru¢do e distinguir calculos
de coagulos ou tumores. Entretanto, é um procedimento de alto custo e
nem sempre disponivel.

Apés a fase aguda recomenda-se a investigacao metabolica com exa-

mes de urina e sangue.

TRATAMENTO CLiINICO DO PACIENTE NA FASE AGUDA
Deve-se ponderar a necessidade de internagao de acordo com quadro
clinico, tolerabilidade aos medicamentos e estado de hidrata¢do. A dor
da cdlica renal é, usualmente, intensa e requer atendimento imediato
e eficaz. Essa dor pode resultar de distensdo de receptores de dor devi-
do a dilatacdo do sistema urinario obstruido e liberacao de mediadores
da dor decorrente de irritacdo local e edema da parede do ureter ou da
pelve renal. Pode-se controlar a dor com antiespasmédicos e/ou analgé-
sicasincluindo n-butilbrometo de escopolamina (Hioscina®, Buscopan®)
administrado por vias oral, intramuscular e endovenosa diretamente na
veia ou diluido em soro para gotejamento lento. Dose 0.5mg/Kg/dose a
cada 6 a 8 horas (méximo 10mg). Em situagdes muito especiais e com cri-
térios bem definidos, devido riscos inerentes, pode-se utilizar morfina
(Dimorf®) via subcutanea e oral. Dose: 0,1 a 0,2 mg/kg, dose maxima de

15mg. O cloridrato de tamsulosina (Secotex®) é um bloqueador alfa-1 da
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musculatura lisa da proéstata e da uretra que reduz a tensdo nessa mus-
culatura com conseqiiente aumento do fluxo urinario. Os bloqueadores
de canais de calcio e esterdides promovem relaxamento da musculatura
lisa do trato urinario bloqueando a entrada de cdlcio nas células muscu-
lares e acao antinflamatéria no ténus da musculatura ureteral.

Controle dos vomitos: Drogas antieméticas: dimenidrinato (Dramin®,
Dramin B6®) utilizado nas vias oral e intramuscular/endovenosa. Dose:
1,25 mg/kg a cada 6 horas (dose maxima: 300 mg/kg/dia). A dose para o
Dramin B6 é de 1,25 mg/kg/dose, 3 gotas/ 2 kg a cada 6 horas (dose méxi-
ma até 6 anos de idade: 75 mg/dia).

HIDRATAGAO ADEQUADA

A hidratacdo devera ser incrementada logo apés a comprovacdo de
que o calculo pode migrar e ser eliminado. Apds o periodo agudo, a in-
gesta hidrica é componente critico para a profilaxia da UL. O fluxo urina-
rio aumentado serad garantido através de hidratacdo oral ou parenteral
nos casos com vomitos intensos, diarréia ou falta de aceitacao oral. Aiin-
gestao deve ser de, pelo menos, 30 a 40 ml de liquidos por quilo de peso,

distribuidos nas 24 horas, sem exceder 2 litros.

ACOMPANHAMENTOS CLiNICO, LABORATORIAL E DE IMAGEM
A avaliagao clinica, laboratorial e de imagem deve ser feita sistematica-
mente naquele paciente com calculo descendo no trato urinario. A periodi-
cidade do exame clinico depende da gravidade do paciente. Os exames de
urina e urocultura serdo feitos regularmente, se possivel semanalmente. A

USG das vias urinarias devera ser realizada, a principio, a cada 15 dias para
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acompanhamento da descida do calculo, até sua eliminacdo. O paciente
deve ser orientado a observar a eliminacdo do seu calculo que pode ocor-
rer de forma indolor. Recomenda-se que a crianga ou adolescente carregue
junto ao seu material escolar um filtro de papel (filtro para coar café) para
utilizar quando for urinar fora do ambiente domiciliar. O periodo de espera
(em acompanhamento) para a descida do calculo sem consequiéncias para o
rim é seis semanas. Ap6s esse periodo, se o calculo ndo migrou e esta obs-
truindo, é aconselhavel a interconsulta com um urologista. Os calculos uri-
narios tém grande morbidade quando se associam a infec¢do configurando
pielonefrite obstrutiva ndo necessariamente, associada a c6lica renal. Nesse
caso comumente ocorrem dores nos flancos, febre, oligoandria, prostracao
e, & USG dilatacdo do sistema coletor renal. E uma situacio emergencial
com risco de sepse e alta taxa de mortalidade. O tratamento desta condicao
clinica, muitas vezes dramatica, exige rapida resolucao do fator obstrutivo,

com procedimentos endoscopicos ou cirdrgicos.

ABORDAGEM CIRURGICA

Apos a fase aguda o paciente deve ser submetido a exames metab6-
licos urinarios e de sangue e ser encaminhado ao especialista para in-
vestigacao diagnodstica completa e inicio do tratamento nos pacientes
nos quais se constate distirbios metabdlicos. O objetivo do tratamento
clinico é a prevenir a formagao de novos calculos ou o crescimento dos
ja existentes, reduzir a necessidade de procedimento cirtrgico e, desta

forma, reduzir a morbidade.
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ABORDAGEM DIAGNOSTICA E TRATAMENTO AMBULATORIAL

Apds a fase aguda o paciente deve ser submetido a exames metabd-

licos urinarios e de sangue e ser encaminhado ao especialista para in-

vestigacao diagnostica completa e inicio do tratamento nos pacientes

nos quais se constate distirbios metabdlicos. O objetivo to tratamento

clinico é a prevenir a formacao de novos calculos ou o crescimento dos

ja existentes, reduzir a necessidade de procedimento cirurgico e, desta

forma, reduzir a morbidade.

0 PROTOCOLO DE INVESTIGAGAO DEVE INCLUIR:

Urina para sedimentoscopia, gram de gota de urina ndo centrifugada
e urocultura;

Urina colhida durante 24 horas (2 amostras coletadas em dias dife-
rentes, com pelo menos uma semana de intervalo) para dosagem de
creatinina, calcio, acido Urico, citrato, fosfato, oxalato, magnésio, s6-
dio, potassio e cistina qualitativa;

Amostra Gnica de urina de jejum (2 amostras) para medida do pH uri-
nario avaliado no pHmetro, valores da relagao calcio/creatinina e de
acido drico

Sangue venoso (uma amostra coletada em jejum) para dosagem de
creatinina, calcio, fésforo, acido Urico, magnésio, sédio, cloro, potés-
sio; hemograma e gasometria venosa;

Ultrassonografia de vias urinarias;

Outros exames, quando necessario, e se disponiveis.
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Usualmente, a partir dessa investigacdo, é possivel fazer o diagnésti-

co metabélico e instituir o tratamento adequado.

Os possiveis diagnoésticos metabélicos incluem:

Hipercalcitria idiopatica, hipocitratiria idiopatica, hiperuricosuria
idiopatica, hiperoxaldria absortiva, cistindria, hipomagnesuria, hiper-
fosfatemia idiopatica (Tabelas 1 e 2). Observagdo importante deve ser fei-
ta em relagdo a excrecao de sédio e potassio na urina. Sabe-se que maior
ingestao de sédio aumenta a excregao de calcio urinario. Assim, é aconse-
lhével avaliar a excrecao urinaria desses dois fons e verificar se a relacdo
sédio/potéssio é maior que 3,5. Valores > 3,5 configuram hiperexcrecao
de sédio (Tabela-2). Um percentual pequeno de pacientes formadores de

calculos urinarios ndo apresenta nenhuma alteracdo metabdlica.

TRATAMENTO E ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE APOS A
FASE AGUDA

A UL caracteriza-se principalmente pela recorréncia e, até o momen-
to, os tratamentos estdo direcionados para restaurar a bioquimica e a fi-
sico-quimica urinarias, ja que a eliminacdo espontanea ou cirlrgica de
um calculo ndo impede sua neoformacao, nao diminui a morbidade e
ndo determina a corre¢do das manifesta¢des extra-renais das doencas de
base coexistentes. Assim, resolvida a fase aguda o paciente é encaminha-
do para tratamento em longo prazo, o qual consta de medidas gerais e

medidas especificas.
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VALORES DE REFERENCIA PARA DIAGNOSTICO DE DISTURBIOS
METABOLICOS EM CRIANGCAS COM UROLITIASE.

SUBSTANCIA

URINA 24H

AMOSTRA l'JNIC{-\
RELACIONADA A

AMOSTRA
UNICA/ TFG*

2 a3 anos: 6 a 22mg/kg

CREATININA

e >3 anos: 12 a 30 mg/kg
Citrato >ou = 409 mg/g creati- > ou = 0,28 >0, 18 (mg/l/
nina (mmol/L/ mmol/L) mg/L)
Volume > ou = 1,0 ml/kg/h
Acido Citrico | < 815 mg/1,73 m2 SC <0,65 23?0'3“?“%'
Cisina | < 60 mg/1,73 m2 SC ;:10(?1] mjmo;
Magnésio > 88mg/1,73 m2 SC
Fosfato < 600 mg Ideal: TP/RFG < 4,4 mg/dl
Oxalato < 50 mg/1,73 m2 SC Idade mg/mg
0-6 m 0.3
7m-43 <0,15
> 42 <0,10

Tabela 1

*Amostra Unica corrigida pelo ritmo de filtracdo glomerular
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VALORES DE REFERENCIA PARA DIAGNOSTICO DE
DISTURBIOS METABOLICOS RELACIONADOS AO CALCIO EM
CRIANCAS COM UROLITIASE

EXAME VALORES VALORES
Urina 24h > ou = 4,0 mg/kg 0-, 10 mmol/kg
Amostra Gnica corrigida/RFG >0,10
Amostra unlc_a calcio/creati- Idade mg/mg
nina
0-6m > 0,80
6-12m > 0,60
1 -2 anos > 0,40
2 - 18 anos > 0,21
Tabela 2
TRATAMENTO UROLOGICO
INTRODUCAO

Alitiase urinaria na infancia vem aumentando no mundo todo ano a
ano. Os fatores metabdlicos parecem exercer papel preponderante nessa
faixa etaria com indices de recorréncia superiores aos adultos ao longo
davida. O tratamento contemporaneo nas criangas, ao longo das Gltimas
duas décadas, tem se baseado cada vez mais em técnicas minimamente
inavasivas como a litotripsia extracorpdrea (LECO), a ureterorrenolito-
tripsia (URS) e a cirurgia renal percutanea (NLPC). A cirurgia aberta rara-

mente est4 indicada (Tabela-3).
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OP§6ES DE TRATAMENTO DE CALCULOS URINARIOS EM CRIANCAS

OPCAO DE OPCOES DE )
TRATAMENTO TRATAMENTO OBSERVACOES
PRIMARIO SECUNDARIO

TAMANHO E

LOCALIZACAO

Madltiplas sessoes e
acessos podem ser
Calculo necessarios com
coraliforme NLPC AR NLPC. Combinacao
com LECO pode
ser (til

Pelve < 10mm LECO URS

Madltiplas sessoes
Pelve 10-20mm LECO NLPC/URS de LECO podem
ser necessarias

Pelve > 20mm NLPC LECO
Calice inferior LECO URS/NLPC
<10mm
Calice inferior NLPC LECOJURS
>10mm
Ureter proximal LECO URS
Ureter distal URS LECO
Tabela 3

LECO (litotripsia extracorpdrea); NLPC (nefrolitotomia percutanea); URS

(ureterorrenolitotripsia)
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LITOTRIPSIA EXTRACORPOREA

Nos anos 80, o surgimento da litotripsia extracorcdprea revo-
lucionou o tratamento dos calculos urinarios na infancia e, ainda hoje,
constitui a modalidade de tratamento preferencial para a maioria dos
calculos renais. Longas séries de casos tem demonstrado ser uma moda-
lidade segura e taxas stone-free comparaveis aos adultos. Quando utili-
zada como tratamento primario eficicia varia de 68 a 84%.

As taxas stone-free na LECO sao influenciadas por multiplos fato-
res, como a localizacdo, o tamanho e a composi¢do do célculo. Para cal-
culos <1cm, 1 —2cm e > 2cm, essas taxas sao de aproximadamente 90, 80
e 60% respectivamente. Quanto a localizagao, os calculos em pelve renal
apresentam mais altas taxas stone-free, o que nao ocorre com os de calice
inferior, que apresentam taxas de 50 a 62%.

Quanto a composicdo, calculos muito duros, como os de cistina,
impactam negativamente o sucesso da LECO. A quantidade de unidades
Hounsefield (UH) medidas na tomografia sem contraste fornece dados
importantes quanto a isso. Calculos com UH superior a 600 apresentam
piores taxas de fragmentacao.

O uso de cateter duplo J ndo altera a efetividade da litotripsia, porém
em algumas situag¢des especificas, pode reduzir o nimero de complica-
cdes. Dessa forma, recomenda-se seu uso em pacientes com rim Unico
ou em calculos grandes de modo a evitar complicacdes obstrutivas com
os fragmentos. As complica¢des da LECO incluem: célica renal, hidrone-
frose transitoria, equimoses, infeccdo urindria, formacdo de “rua de cal-

culos” e sepse.

MANUAL DE UROPEDIATRIA



- 441

URETERORRENOLITOTRIPSIA

Acirurgia endoscépica para o tratamento de calculos teve seu
uso descrito em criancas pela primeira vez em 1988, em alternativa a
cirurgia aberta, com a realizacao de ureterorrenolitotripsia (URS) a
laser para calculo ureteral. Embora ndo seja considerada a primeira
opgao para o tratamento de célculos renais em criancgas, a melhoria
progressiva e a diminuicdo do calibre dos aparelhos, bem como a di-
fusao do uso de laser para fragmentacao, tem levado a expansdo do
uso da cirurgia endoscépica na faixa etaria pediatrica. O desenvolvi-
mento de ureteroscopios flexiveis permitiu também o tratamento de
calculos intra-renais, com acesso, ndo s6 aos calculos piélicos, como
também aos calculos localizados nos calices. Estudos recentes com
grande nimero de pacientes demostram que as taxas stone-free e ta-
xas de complicagdes sao semelhantes a LECO.

O acesso endoscopico ao ureter pode ser representar uma limi-
tacao a aplicacao da URS na infancia. Entretanto, a dilatagdo ativa com
baldo ou uso de bainha ureteral sdo controversos podendo estar asso-
ciada a estenose ureteral e refluxo. Na dificuldade de progressao do ure-
terosocopio, o que ocorre em 30 a 50% dos casos, prefere-se a passagem
de cateter duplo J para dilatacdo passiva, com posterior tentativa de re-
solucio em 2 a 3 semanas. E importante lembrar que a URS nao deve ser
realizada na vigéncia de infec¢do urinaria, sob risco de sepse urinaria.
Nesses casos, é fundamental tratamento antibi6tico prévio e, em casos
de calculos obstrutivos, realizar derivagao com cateter duplo J ou nefros-

tomia por puncao.
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A URS constitui a primeira op¢do para o tratamento minima-
mente invasivo dos calculos ureterais distais, sendo também uma opcao
segura e eficaz para os calculos de ureter proximal. O uso do Holmium
laser para fragmentacdo dos calculos diminui a manipulacdo e tempo ci-
rdrgico tornando o procedimento ainda mais seguro na infancia.

Por meio de ureteroscopios flexiveis, pode-se também acessar os
calculos renais para tratamento destes, em alternativa a LECO. Tais pro-
cedimentos devem ser realizados sob rigoroso controle radioscopico e
sempre com fio guia de seguranca. Deve-se também realizar pielografia
transoperatdria para melhor definicao da anatomia pielocalicinal facili-
tando a navegacdo intrarrenal e 0 acesso aos calices.

Uma vez localizado o calculo, deve-se decidir entre duas técnicas de
resolucdo: o “Dusting” ou “fragmentacdo e extracao™ O Dusting consis-
te em utilizar o laser com alta frequéncia e baixa poténcia, de forma a
pulverizar lentamente o calculo, ndo havendo necessidade e entrar e
sair com o aparelho repetidas vezes para retirar os fragmentos. Apre-
senta como vantagens menor tempo cirGrgico, menor trauma ureteral
e menor consumo de insumos cirrgicos, como bainhas e baskets. Como
desvantagem, ndo ha material de calculo para a analise. Ja na técnica
“fragmentacdo e extracdo” utilizamos baixa frequéncia e alta poténcia,
resultando em fragmentos maiores. Dessa forma, apresenta a vantagem
de menor quantidade de fragmentos residuais e a possibilidade de obter
material para analise do calculo, e como desvantagens um maior tempo

cirtrgico, maior manipulacdo e maior consumo de insumos.
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As complicacdes da ureteroscopia na crianga incluem: hematduria,
ITU, sepse, lesdes ureterais (perfuracdes e avulsdes) e, mais raramente
refluxo e estenose. A taxa global de complicacdes estdo relacionadas em
analise multivariada ao tempo cirdrgico, idade, experiéncia do cirurgiao,
uso de dilatacdo ureteral ativa e tamanho do calculo. Em analise univa-
riada, identificou-se com fator independente de complicacdes o tempo
cirtrgico prolongado. Como forma de evitar complica¢bes relacionadas
a absorcao hidrica e bacteremia, deve-se ter o cuidado de utilizar as ir-
rigacdo sob baixa pressdao sempre que possivel. Importante também é o
cuidado com a temperatura do soro de irrigacao para evitar problemas

relacionados a hipotermia.

CIRURGIA PERCUTANEA

A nefrolitotripsia percutdnea (NLPC) deve ser utilizada nos casos
de calculos grandes (>2cm) e complexos, como os célculos coraliformes.
Aavaliacdo pré-operatoria, asindica¢des e a técnica operatéria em crian-
cas sdo semelhantes aos adultos. Na maioria dos casos pode ser indicada
como monoterapia, porém pode haver a necessidade de terapia comple-
mentar como LECO. O desenvolvimento de instrumento de menor cali-
bre, como a MiniPerc e MicroPerc, tem ampliado o uso da percutanea em
criangas, mostrando-se um método efetivo e com taxas de complicagdes
comparaveis a uretrorrenolitotripsia.

As taxas globais de stone-free com um Unico procedimento va-
riam de 86 a 98%. Nos casos mais complexos, em que podem haver cdl-

culos residuais, a NLPC pode ser realizado um segundo procedimento
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ou complementada com LECO ou ureterorrenolitrotripsia. As compli-
cacdes mais comuns da cirurgia percutdnea incluem: sangramento,
ITU e fistula urinaria. Em recente meta-analise, a NLPC apresentou
com desvantagem um maior tempo de internamento quando compa-

rada a ureterorenoscopia.

CIRURGIA ABERTA

Acirurgia aberta tem papel bastante limitado no tratamento atu-
al de calculos urinarios em criancas, porém ainda é utilizada em grandes
calculos em criangas muito pequenas. Outras indicagdes sdo na presenca
de anomalias urolégicas que necessitem de corre¢do cirdrgica, como a
obstrucdo da juncdo ureteropiélica. Grandes cdlculos vesicais também
ainda sdo bastante tratados por meio da cirurgia aberta. Um fator limi-
tante para uso de técnicas minimamente invasivas pode ser a presenca
de graves deformidades ortopédicas que dificultem a aplicacdo de LECO
ou os acessos a NLPC e ureteroscopia.

Como alternativa menos invasiva a cirurgia aberta, podemos langar
mao também da abordagem laparoscépica. A videolaparoscépica reali-
zada em centros experientes com criangas constitui opcao na falha de
outras abordagens endoscépicas, anatomia renal complexa (ectopias re-
nais e c6lon retrorrenal), obstrucao da juncao uretropiélica, diverticulo

calicinal, duplicidades renais ou grandes calculos impactados.
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v PONTOS CHAVES

v Alitiase urindria na infancia constitui problema clinico importante
em urologia pediatrica.

v Dadooriscode recorréncia, deve-se realizar avaliacao para diagnés-
tico da causa metabolica subjacente.

v Alitotripsia extracorpérea permanece como a primeira op¢ao para o
tratamento dos calculos renais na infancia.

v Asindica¢des de LECO sdo semelhante a dos adultos, sendo que os
fragmentos sao eliminados mais facilmente. Criangas com calculos
renais <20mm sao os candidatos ideais para LECO

v Aureteroscopia constitui alternativa efetiva e segura para calculos uri-
narios, sendo a primeira escolha para os calculos ureterais distais.

v Deve-se evitar dilatacdo ativa para o acesso urteroscépico nas crian-
cas, preferindo-se a dilatacdo passiva com cateter duplo J para aces-
so em segundo tempo

v Em criancas, as indicacdes para NLPC sao semelhantes aos adultos
QuUIZ

Quando deve ser realizado o estudo metabolico em
criancas com calculos urinarios?
Nas criancas, os fatores metabdlicos parecem exercer papel pre-
ponderante na formacao da litiase urinaria. Em 30 a 84% dos pa-
cientes pediatricos com litiase observa-se associagao com anorma-

lidades metabdlicas identificaveis caracterizadas por hiperexcrecao
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de cristais aglutinadores e/ou deficiéncia de inibidores da cristali-
zacao, levando a taxas de recorréncia maiores. Portanto, todas as

criancas devem ser submetidos a investigacdo metabélica.

Quais as op¢oes de tratamento para os calculos renais
na infancia?
O tratamento dos calculos, assim como nos adultos, baseia-se no
uso de técnicas minimamente invasivas, como a litotripsia extra-
corporea, ureterorrenolitotripsia rigida ou flexivel e a nefrolito-

tripsia percutanea. Raramente a cirurgia aberta esta indicada.

Que fatores influenciam as escolha da opc¢ao terapéu-
tica no tratamento uroldgico dos calculos renais?
Os principais fatores que influenciam a escolha da opcao terapéuti-
ca sdo a localizagao, o tamanho e a composicao/dureza do calculo.
Na faixa etaria pediatrica, deve-se levar em consideracdao também
o tamanho da crianca e a presenca de outras anomalias urolégicas

que necessitem de correcdo cirtirgica concomitante ao calculo.
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Desordens do Desenvolvimento Sexual + 451

H INTRODUCAO

A Desordem do Desenvolvimento Sexual (DDS) é uma condicao con-
génita complexa que contempla uma gama de alteracdes, sejam elas de
ordem cromossémica, gonadal, hormonal ou de estruturas reprodutivas.

Acompanham-se de um impacto psicoldgico sobre o individuo e suas fa-
milias. E a situac3o em que n3o ha congruéncia entre o sexo genético retrata-
do pelo caridtipo (46,XX ou 46,XY ), 0 sexo gonadal/hormonal e o fenotipico.

DDS ocorre em 1 a cada 4.500 nascimentos e a maioria dos neonatos

apresenta genitdlia ambigua.
DESENVOLVIMENTO GENITAL

Os ductos mesonéfricos (Wolff) e os ductos paramesonéfricos (Miller)
ficam presentes até a sexta e a sétima semana de gestacao fazendo com que
a genitalia externa permaneca indiferenciada. Nesta fase indiferenciada,
observa-se em ambos os sexos a presenca de tubérculo genital; pregas uro-
genitais e eminéncias labioescrotais

Os ductos mesonéfricos (Wolff) e os ductos paramesonéfricos (Miller)
ficam presentes até a sexta e a sétima semana de gestacdo fazendo
com que a genitdlia externa permaneca indiferenciada. Nesta fase
indiferenciada, observa-se em ambos os sexos a presenca de tubérculo
genital; pregas urogenitais e eminéncias labioescrotais

Aregidao SRY do cromossomo Y é a principal promotora da cascata de

expressdes génicas que levara a transformacdo da gbnada em testiculo.
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O fator determinante testicular inicia a diferenciacdo dos corddes se-
xuais primarios em corddes seminiferos (Figura-1). As células de Ser-
toli iniciam a secrecdo do hormdnio anti-Miilleriano (HAM), que ini-
bem o desenvolvimento dos derivados Miillerianos (2/3 superiores da
vagina, Utero e tubas uterinas). As células de Leydig produzem testos-
terona por volta de 9a semana de gestacdo e induzem a virilizagao. A
testosterona, por sua vez, fara com que os ductos de Wolff se diferen-
ciem em epididimos, deferentes e vesiculas seminais. Adihidrotestos-
terona — produto da conversdo da testosterona pela 5 alfa redutase
(5aR) — se liga aos receptores androgénicos e promove a diferenciacao
da genitalia externa masculina.

A membrana cloacal - presente na sexta semana - estd dividida em
seio urogenital (ventral) e seio anal (dorsal) em decorréncia da formacao
do septo urorretal. Na oitava semana, essas membranas se rompem, for-
mando o orificio urogenital e o anus. No sexo masculino, ha um rapido
crescimento do tubérculo genital - o falus - e a uretra peniana é formada
pelas pregas genitais que formam as paredes laterais do sulco uretral na
superficie ventral do pénis (Figura-2). Durante a 102 semana, as vesiculas
seminais brotam do ducto mesonéfrico distal em resposta a testosterona.
A préstata e as glandulas bulbouretrais se desenvolvem a partir da uretra
em resposta diidrotestosterona (Figura-3).

Na falta da SRY, a organogénese ocorre no sentido do desenvolvi-
mento do ovario e genitalia feminina fazendo com que os ductos para-
mesonéfricos assumam, mais tardiamente, o controle da diferenciacao

sexual. Haverd a regressdao dos ductos de Wolff e os de Miiller irdo se
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Genital :mllinq..__\_

Figura 1 - Genitalia externa indiferenciada
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Figura 2- Genitalia externa masculina diferenciada As eminéncias labioescrotrais fun-
dem-se na linha média, formando as bolsas testiculares.
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Vas deferens (MS)
Ureter (UB)
Seminal vesicle (MS)
Prostate (UG)

Bulbourethral gland (UG)

Figura 3- Desenvolvimento de glandulas sexuais masculinas acessérias. O vaso
deferente e vesicula seminal derivam dos ductos mesonfricos (EM); as glandulas
prostatica e a bulbouretral se desenvolvem a partir do seio urogenital (UG). UB,

ureteric Broto (Modificado de Larsen WJ. Embriologia humana New York: Churchill
Livingstone; 1997.)

desenvolver unindo-se e transformando-se em tuba uterina, Gtero e 2/3
superiores da vagina.

A porcdo sélida da extremidade caudal dos ductos de Miiller fundidos
e a placa vaginal (originada do seio urogenital) se canalizam e formam a
vagina. O terco de distal é derivado do seio urogenital.

A genitalia externa feminina sofre modifica¢des menos significativas.
O tubérculo genital cresce menos e forma o clitéris, as pregas urogeni-
tais nao se fundem e serdo os pequenos labios e as eminéncias labioses-

crotais permanecem separadas formando os grandes labios (Figura-4).
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Figura 4- Desenvolvimento do Utero e da vagina. Durante a décima semana, os dutos
paramesonéfricos se fundem nas suas extremidades caudais para estabelecer um
canal comum e entrar em espessamento do seio urogenital posterior chamado bulbo
sinovaginal. Isso é seguido pelo desenvolvimento da placa vaginal, que se alonga
durante o terceiro a quinto meses e torna-se canalizado para formar o limen vaginal
inferior. (Modificado de Sadler TW.) Langman Embriologia médica. Baltimore: Williams
& Wilkins, 1985.)

CLASSIFICACAO

Vérias classificacdes ja estiveram presentes na literatura e termos
pejorativos e estigmatizantes como hermafroditismo, pseudo-herma-
froditismo e sexo reverso ja foram utilizados. Em 2006, um grupo de

especialista se reuniu em Chicago (EUA) e elaborou um consenso elimi-
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nando termos que pudessem causar dividas e/ou inserir o individuo em
um sexo incompativel com o seu diagndstico.

Desde 2003, o Conselho Federal de Medicina (CFM) ja previa essa con-
dicdo, na resolugdo 1664/2003, tornando, entre outros aspectos, obriga-
tério a presenca de uma equipe multidisciplinar no tratamento desses
pacientes.

Com o advento das novas tecnologias de hibridizacao gendmica, novos
genes determinantes do sexo foram identificados. A identificagao de uma
mutagdo em um gene determinante de sexo num individuo afetado com
DDS pode justificar uma investigacao mais extensa para outros efeitos feno-

tipicos, bem como testes genéticos de outros membros da familia.

FISIOPATOLOGIA

Dentre asinimeras DDS, optamos pela descricdo da hiperplasia adre-
nal congénita por ser a mais comum destas entidades.

No grupo das DDS 46,XX é sem duvida a mais frequente, transmite-se
de forma autossdmica recessiva e tem incidéncia estimada em 1 caso para
cada 15.000 nascimentos.

Trata-se de um defeito enzimatico na biossintese do cortisol adrenal e
provoca acimulo de precursores metabolicos e excesso de androgénios.
0O defeito mais comum enzimatico é o da 21-hidroxilase (95%) seguido da
11-beta-hidroxilase(5%) (Figura-5).

A HAC é diagnosticada na forma cléssica - perdedora de sal ou virili-

zante simples -e forma nao cléssica que tem inicio tardio.
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CLASSIFICAGCAO DOS DDS BASEADA NO CARIOTIPO E ETIOLOGIA.

DDS POR
ANOMALIA DO
DESENVOLVIMENTO
SEXUAL

DDS 46XY

DDS 46 XX

45,X (Turner e
variantes)

(A) Disturbios do
desenvolvimento gonadal
(testicular)

Disgenesia gonadal
completa
Disgenesia gonadal parcial
Regressao gonadal
Regressao ovotesticular

(A) Disturbios do
desenvolvimento
gonadal (ovariano)

DDS ovotesticular
DDS testicular
(ex: SRY +)
Disgenesia gonadal

47,XXY (Klinefelter e

(B) Disturbios da sintese ou

(B) Excesso androgénico

variantes) acao androgénica
Fetal (ex: deficiéncia
Defeitos da biossintese de de 21-hidroxilase,
andrégenos (ex: def de deficiéncia de
5aR) 11-hidroxilase)
Defeitos na acdo Fetoplacentario (ex: def.
androgénica (CAIS, PAIS) Aromatase)
Defeitos no receptor de LH | Materno (ex: luteoma,
DistUrbios na producdo ou | andrégeno externo, etc.)
receptores de hormdnio
anti-Mulleriano
45,X/46,XY (disgenesia (C) Outros (C) Outros

gonadal mista, DDS
ovotesticular)

Hipospadia grave e
extrofia de bexiga

Extrofia de cloaca,
atresia vaginal

Tabela 1
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Aproximadamente 60% a 75% dos casos se apresentardao como forma
perdedora de sal, com desidratacdo, hiponatremia e risco de morte.

A genitalia externa apresenta graus de virilizagao variados e gdnadas
ndo palpaveis.

A ultrassonografia pélvica demonstra a presenca de estruturas Miil-
lerianas e os testes laboratoriais apresentam elevacdo da 17-hidroxipro-
gesterona (17 OHP). Atualmente esse diagnéstico se da precocemente

devido a pesquisa da 170HP no teste do pezinho.
DESIGNAQAO DE GENERO

O Consenso de Chicago recomenda a designacao de género feminino
nos caso de HAC DDS 46,XX uma vez que 90% dos pacientes se identificam
dessa forma. Aincidéncia de disforia grave fica em torno de 5%. O assunto
é ainda controverso, entretanto, o caso em que o diagndstico é preco-
ce evolui em conformidade com o género feminino. O sexo genético e
a possibilidade de procriacao se somam e, por isso, a preferéncia é por
designacao como sexo feminino.

Entretanto trabalhos recentes tém demonstrado que pacientes com
Prader V (muito virilizados) quando designados como sexo masculino
adaptam-se bem ao género masculino.

No sexo masculino, nem sempre h4 anormalidade estruturais no
nascimento mas poderao apresentar rapido crescimento e sinais fisicos
de secrecdo excessiva de andrdgenos (acne, desenvolvimento de pelos

pubianos ou axilares e aumento do pénis).

MANUAL DE UROPEDIATRIA




460 - Desordens do Desenvolvimento Sexual

A avaliacao multidisciplinar é de fundamental importancia para dis-

cutir todos os aspectos psicofisiopatoldgicos além da participagao da fa-

milia, na decisdo cirdrgica.

OUTRAS CONDIGOES GENETICAS

Outras condig¢des genéticas podem afetar o fenédtipo dos pacientes e

devido a complexidade e extensao do assunto citaremos apenas algumas

condi¢des mais conhecidas:

Insensibilidade androgénica completa (CAIS): O cromossomo é
46,XY. Ha testiculos funcionantes e, portanto, producdo de HAM. O
que ndo ha é sensibilidade celular a testosterona. O fenétipo é femi-
nino, com vagina externa normal. Entretanto, ndo ha deferente, ve-
sicula seminal, tampouco trompas, Utero e 2/3 superiores da vagina.
Insensibilidade androgénica parcial (PAIS): O cromossomo é
46,XY. Asensibilidade é variavel a testosterona, portanto o fené-
tipo também variara de um genital com aparéncia de hipospadia
a uma clitoromegalia (Figura-6).

Deficiéncia de 5aR- O cromossomo é 46,XY. A genitalia externa
varia de clitoromegalia a hipospadia proximal. Os érgdos genitais
internos sao masculinos.

Disgenesia gonadal pura com cromossomo 46,XY. As gbnadas sao
disgenéticas, portanto, nao hd producdo de testosterona ou HAM.
A genitalia externa é feminina e os 6rgdos internos sao femini-

nos. Pelo risco de cancer, principalmente gonadoblastoma, as
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gbnadas precisam ser retiradas precocemente.
FERTILIDADE

Os pacientes com DDS apresentam condi¢des complexas cromossdmi-

Figura 6 - Fotografia do genital de dois pacientes com PAIS, sendo o primeiro (A,B)
mais virilizado e o segundo (C,D) bem menos virilizado. Percebe-se os testiculos abau-
lando nas fotos B e D.

cas, gonadais ou fenotipicas.
Estas condi¢des podem afetar a fertilidade em vérios graus e alguns

pacientes podem ter gonadas com células germinativas viaveis, mas uma
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incapacidade de atingir a fertilidade naturalmente. Outros tém genitalia
fenotipicamente normal mas podem apresentar infertilidade.

As taxas de fertilidade em mulheres com HAC dependem do fenétipo
e sao inversamente proporcionais a gravidade da doenca.

Afertilidade é mais frequente nas menos virilizadas

O potencial de fertilidade parece ser mais alto em pacientes HAC XX
ou XY, especialmente com a forma ndo classica.

Avancos na técnica de reproducao assistida tém propiciado alguma
taxa de fertilidade.

Os pacientes portadores de sindrome de Klinefelter DDS 47, XXY tém
testiculos pequenos e firmes no exame fisico e apresentam azoospermia.
Afertilidade mostrou ser possivel com o uso de TESE ou micro-TESE.

As pacientes com sindrome de Turner podem, em sua maioria (90% a
95%), apresentar disgenesia gonadal pura ou completa tornando-as in-
férteis devido a insuficiente ovariana prematura com poucos ou nenhum
ovocitos. Estima-se que 2% a 5% poderdo alcancar gravidez espontanea.

Concluimos que os avangos técnicos em reproducdo assistida podem
propiciar algum grau de sucesso na fertilidade e paternidade de pacien-

tes portadores de DDS.

FATORES DE RISCO

Uma histéria familiar pode ter influéncia no aparecimento de ambi-
guidade genital, como por exemplo:

o Obitos inexplicados na infancia
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e Infertilidade, auséncia da menstruac¢do, puberdade precoce, ex-
cesso de pelos faciais nas mulheres.
e Anormalidades genitais

e Hiperplasia adrenal congénita
AVALIACAO INICIAL

A crianca com DDS precisa ser avaliada por um grupo especializado
formado por urologista, geneticista, endocrinologistas e psicéloga. A
assistente social é uma peca importante. A(o) paciente é avaliada(o) do
ponto de vista clinico, laboratorial, com exames de imagem e, principal-
mente acolhida com respeito e dignidade.

Aavaliacdo do cariétipo é importante para a definicao do tipo de cromos-
somo. Exames laboratoriais como dosagens de eletrélitos, horménio anti-
mulleriano, 17 OHP, testosterona, androstenediona sdo importantes na de-
finicdo do diagnéstico. A ultrassonografia pélvica é comumente solicitada.

Na consulta se discutira o diagnoéstico, as causas, o risco de recorrén-
cia na prole, além de aspectos sobre a identidade de género e a fertili-
dade. Tendo tudo isso posto, a crianga sera registrada com um sexo de
criagdo apds comum acordo entre especialistas e familia. Paises como a
Australia e Alemanha permitem que um terceiro género seja escolhido,
o que ndo é permitido pela legislacao brasileira.

Hoje se sabe que a agdo cerebral da testosterona fetal e pés-natal
altera o cérebro de tal maneira que as criangas e adultos, mesmo criados

como meninas tendem a se expressar com um comportamento mais tipi-
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camente do sexo masculino. Se essa acdo é muito intensa, a identidade
de género pode ser masculina apesar da criacdo no género feminino. En-
tretanto, ha situagdes que nos deparamos com sexo de criagao masculino
em pacientes 46 XX com HAC com viriliza¢do severa e diagnéstico tardio
em que o género devera ser mantido como masculino pelo alto risco de
inconformidade de género no futuro.

Nos casos de insensibilidade androgénica completa ou disgenesia go-
nadal pura, pela inatividade da testosterona, ndo ha impregnacao cere-
bral por esse hormdnio. Portanto, a expressao e a identidade de género
serao tipicamente femininas.

Nos casos de deficiéncia de 5-alfa-reductase, extrofia de cloaca ou
agenesia peniana, as criancas devem ser registradas como sexo masculi-

no pois muito provavelmente se identificardo com esse género no futuro.
TRATAMENTO E MEDICAQﬁES
O tratamento tem varios objetivos:

1. Dar conforto e apoio psicolégico a crianga e a familia.

2. Tratar com medicagdes alteragdes hormonais seja com medica-
¢des que reduzam uma producao exagerada ou que reponham
algum horménio que esteja faltando.

3. Correcao da genitalia externa. Essa sera uma decisao da familia
com orientacdo do urologista pediatrico. Ha casos em que pode-

mos esperar para que o paciente defina no futuro como quer o
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seu genital.

O inicio precoce do tratamento e sua continualidade sao importantes
na evolucdo fenotipica desses pacientes uma vez que visa manter os ni-

veis hormonais dentro de um padrao mais controlado.

A CIRURGIA GENITAL

A cirurgia de feminilizacao consta de clitoroplastia, vaginoplastia e
labioplastia, tudo em um tempo sé. A glande torna-se um clitéris, a va-
gina é exteriorizada e os labios vaginais menores e maiores sao confec-
cionados do prepucio e eminéncias labioescrotais. Com a evolucdo téc-
nica e conhecimento anatémico, é possivel obter-se um bom resultado
cirtrgico estético e funcional buscando-se preservar a sensibilidade do
6rgdo. Quando a vagina nao esta presente é possivel criar uma cavidade
vaginal com tecido intestinal ou enxertos. Aidade ideal para a realizagao
da cirurgia é controversa. Pela mobiliza¢do mais facil dos tecidos, pre-
ferimos a cirurgia no primeiro ano de vida. Porém, o mais importante é
que a cirurgia seja realizada apenas quando ha convic¢do da equipe e da
familia que essa foi a melhor conduta. Caso contrario, devemos esperar
o consentimento do préprio paciente no futuro. Recentemente, publi-
camos a nossa experiéncia com mobilizagdo completa do seio urogenital
para os casos mais complexos com resultado estético satisfatério e sem
incontinéncia urinaria (Figura-7).

O DDS NA SOCIEDADE
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Figura 7 - Genital em uma crianga com HAC, antes da cirurgia (A), No pds-operatério

imediato (B) e no longo prazo (C)
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O conceito de género é muito arraigado na sociedade atual. Para se
ter uma ideia, a pergunta mais feita aos pais que esperam um bebé é
0 sexo da crianga por isso se espera que certos comportamentos e ex-
pressdes adotados sejam tipicos do género em que a pessoa foi criada.
Quando um menino pega uma boneca para brincar, esse comportamento
é, na maior parte das vezes, recriminado pelos pais. Isso vai reforcando
os estigmas comportamentais dicotdmicos de género. Isso nao quer di-
zer que a diferenca entre os géneros nao tenha nada de biolégico. Pelo
contrario, ha fortes evidéncias que a testosterona exerce efeitos no cére-
bro “o masculinizando”. E impossivel dizer no momento qual o papel da
construcdo social e biolégico na identidade de género.

O certo que é que devemos respeitar aqueles que nao se encaixam na
dicotomia de género, como é o caso de muitos pacientes com DDS. Mui-
tas vezes ndo se sentem homens ou mulheres. De outro modo, podem
se sentir como os dois géneros ou ainda de um terceiro modo fora dos
padrdes pré-estabelecidos pela sociedade e assim se sentirem diferentes
e por medo da pressao social, se escondem, ndo se revelam e sofrem em
segredo. Os pais e os médicos frequentemente reforcam esse sentimento
quando escondem do filho o que ocorre. Deve-se construir um canal de
comunicagao permanente entre os profissionais de salde, os pais e os

filhos e uma luta diaria para que a sociedade respeite as diferencas.
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H INTRODUGAO

O complexo extrofia-epispadia (CEE) é um espectro de malformacao
congénita rara que pode afetar os sistemas génito-urinario, gastro-intes-
tinal e mUsculo-esquelético comprometendo desde a parede abdominal
anterior até a musculatura do assoalho pélvico e os ossos da pelve. As
trés apresentagdes mais comuns do CEE sdo a extrofia classica de bexiga
(ECB), epispadia e a extrofia em cloaca (EC).

A epispadia é a forma menos severa deste espectro de mal-formacao.
Trata-se de uma abertura dorsal da uretra, com algum grau de diasta-

se dos ramos pubicos (Figura-1). A epispadia isolada é um evento muito

Figural
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raro,comuma incidénciaemtorno 1: 117.000 nascidos vivos entre o sexo
masculino e 1:484.000 entre as criangas do sexo feminino.

Aextrofia classica de bexiga é a forma mais comum de CEE, ocorrendo
em torno de 1:10.000 e 1: 50.000 nascidos vivos, afetando o sexo mascu-
lino duas vezes mais. A extrofia classica caracteriza-se por uma diastase
dos ramos pubicos, defeito da formacao da parede abdominal anterior,
na regido infra-umbilical e exposicdo da bexiga aberta e a uretra igual-
mente aberta ou epispadica (Figura-2).

A extrofia em cloaca é a forma mais grave de CEE , com o cecum (ind-
gut) apresentando-se aberto entre duas hemi-bexigas, além da possibili-

dade de outras mal-formacdes associadas como sistema nervoso central

Figura 2 - Extrofia de bexiga classica.
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e outras mal-formagdes dsseas e espinhais. Esta apresentacao é igual-
mente muito rara, ocorrendo aproximadamente 1:200.000 nascidos vi-

vos (Figura-3).

Figura 3 - Extrofia em cloaca. Observa-se as 2 hemi-bexigas com o hindgut entre a
placa vesical. Em situa¢do mais caudal as 2 hemi-glandes.

EMBRIOLOGIA

A cloaca é uma estrutura sacular, situada caudalmente no embrido
e representa o final comum ao tubo digestivo e trato génito-urinario. E
coberta anteriormente pela membrana cloacal que se inicia desde o cor-
ddo umbilical superiormente. A partir da 42 semana embrionaria esta
cloaca é dividida em bexiga anterior e reto posteriormente a partir do

crescimento do septo uro-retal. Desde o inicio desta divisao da cloaca, a
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membrana cloacal comeca a involuir e o tecido mesenquimal adjacente
inicia um processo de migracdo sobre esta membrana. Esta migracdo me-
senquimal promove a formacdo da parede abdominal anterior infra-um-
bilical, com todas as estruturas musculares e esqueléticas que migram
para a linha média, cobrindo as estruturas pélvicas.

Uma das teorias embrioldgicas mais aceitas para explicar a Extrofia de
Bexiga foi descrita em 1964 por Marshall e Muecke. Eles postularam que
a falta de migracao do mesénquima sobre a membrana cloacal impede
o desenvolvimento da parede abdominal inferior, explicando o defeito
muscular e 6sseo caracteristico do CEE além da exposicao da bexiga. No
entanto, a membrana cloacal é uma estrutura fragil e rompe-se com o
desenvolvimento do feto, ocasionando a extrofia da bexiga. Dependendo
da fase embrionaria que ocorre esta falta de migracdo do mesénquima
teremos os diferentes tipos de apresentacao do CEE. Se esta ruptuta da
membrana cloacal ocorrer anterior a divisdo da cloaca teremos entdo a
extrofia em cloaca. Se a ruptura da membrana cloacal acontecer mais
tardiamente, ap6s a separacao completa de reto e bexiga, o feto tera ex-

trofia de bexiga e epispadia (Figura-4).
DIGNOSTICO
DIAGNOSTICO ANTENATAL

A Extrofia vesical pode ser diagnosticada através de ultrassonografia
antenatal entre a 152 e 322 segunda semana de gestacdo. Os achados

de ultrassonografia que sugerem a existéncia da mal-formacao sao: 1)
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o Cloacal membrane

-"’"Q‘—l Future bladder

Uro-rectal septum

Future large bowe!

Exstrophied bladder

Intact hindgut

Figura 4 - Ilustracao da embriologia da extrofia vesical.

bexiga permanentemente vazia; 2) posicionamento muito baixo do
cordao umbilical; 3) ramos pubicos muito largos; 4) massa abdominal
inferior que aumenta em tamanho ao longo da gestacao; 5) genitalia
muito pequena.

A intervencao pré-natal ou a interrupg¢do da gestagao ndo sao reco-
mendadas para fetos com extrofia de bexiga ou extrofia em cloaca. No
entanto, a importancia do diagnoéstico precoce é permitir que as crian-
cas com este grave defeito congénito possam ser melhor direcionadas
para que nasgam em centros com maior experiéncia no tratamento do

Complexo Extrofia- Epispadia. Alguns estudos mostraram que criangas
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tratadas em centros com maior experiéncia tem indices de morbidade e
mortalidade menores.

Apés o nascimento, o reconhecimento de qualquer uma das mal-for-
macdes do CEE é ébvio, muito facilmente reconhecido por pediatras, ne-
onatologistas e obstetras. A seguir descreveremos anatomicamente cada
um dos defeitos anatdmicos, didaticamente separando-os nos trés prin-

cipais tipos de apresentacao.

DIAGNOSTICO POS-NATAL - CARACTERISTICAS ANATOMICAS

EXTROFIA DE BEXIGA CLASSICA
O diagnostico clinico é direto, feito ao nascimento através da inspe-
cao do recém nascido. A seguir descreveremos as principais caracteristi-

cas anatdmicas da Extrofia de Bexiga.

Bexiga

A bexiga e a uretra sao expostas anteriormente. A placa vesical pode
ser muito pequena, ineldstica e com pélipos (Figura-5), o que podera le-
var a um adiamento de seu fechamento inicial. Ou ainda podera ser uma
placa de tamanho proximo de uma bexiga normal, com mucosa lisa, sem

polipos (Figura-6). A uretra também apresenta-se totalmente aberta.

Ossos da Pelve
Os ramos pubicos sdo mais distanciados e, em média, 30% mais curtos

do que na populacdo controle, fazendo com que os musculos retos
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Figura 5 - Extrofia classica de bexiga com bexiga com multiplos pélipos.

Figura 6 - Extrofia vesical cassica.
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abdominais sejam divergentes. Além de outras deformidades dsseas,
como uma maior rotacdo externa de ambos os segmentos anterior e
posterior dos ossos da pelve, a retroversao do acetabulo e um angulo
sacro-iliaco mais largo. Todas estas alteracdes 6sseas em conjunto sdo
responsaveis pelo marcha tipica dos pacientes com extrofia vesical
(Figura-7).

Musculatura Abdome e assoalho pélvico

As alteragdes da musculatura abdominal e musculatura pelvica sdo

Figura 7 - Raio X simples mostrando diastase dos ramos pubicos.
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marcantes nos pacientes com Extrofia Classica de Bexiga. A bexiga fica
exposta em um defeito triangular onde o limite superior deste tridngulo
é o umbigo e inferiormente este limite é dado pela banda inter-sinfiseal,
estrutura fibrética que conecta a uretra posterior e colo vesical aos ra-
mos pubicos. Em relacao a musculatura pélvica, estudos de ressonancia
magnética mostraram que a disposi¢do das fibras do mdsculo elevador
do anus apresenta-se mais distribuida posteriormente, o que pode ex-

plicar em parte o mecanismo da incontinéncia urinaria nestes pacientes.

Anormalidades ano-retais

As anormalidades anoretais podem estar presentes nestes recém-
nascidos. O reto/ anus e esfincter anal podem estar deslocados anterior-
mente, além de alguns desalinhamentos do esfincter da linha média,

predispondo estes pacientes a incontinéncia fecal.

Genitalia Externa

Em meninos a placa uretral aberta (epispadia) cobre toda superfi-
cie do dorso peniano, desde a bexiga extréfica até a glande que também
apresenta-se fendida. O pénis é aparentemente mais curto e mais largo
do que os meninos sem a mal formacdo. Além de apresentarem uma cur-
vatura dorsal (Figura-8).

As meninas com extrofia apresentam clitdris bifido com divergéncia
dos labios superiormente. A vagina é deslocada anteriormente, é mais

curta e o introito vaginal é invariavelmente estenético (Figura-9).
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Figura 8 - Curvartura ventral do pénis. Achado tipico na epispadia
EPISPADIA

A epispadia isolada em ambos os sexos pode ter graus variados de
apresentacao. A bexiga, a parede abdominal e umbigo sao normalmente
desenvolvidos. A sinfise ptibica de um modo geral é fechada, no entanto
eventualmente pode ter uma minima separacao, indicando concomitan-
temente um minimo grau de mal formagdo dos ossos da pelve e da mus-
culatura do assoalho pélvico.

No sexo masculino o meato ectépico podera ter trés apresentacdes:
peno-pubico, peniano ou glandar. A epispadia masculina isolada podera
ser continente se o mecanismo esfincteriano uretral ndo tiver sido atin-

gido (Figura-10).
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Figura 9 - Epispadia feminina. Alem do defeito uretral, mal formagao
genital com bifidez do clitoris.

Figura 10 - Epispadia envolvendo unicamente a glande
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A epispadia feminina caracteriza-se por uma fenda uretral que, as-
sim como a epispadia masculina, tem diferentes formas de apresentacao.
Conforme a classificagdo de Davis, a epispadia feminina pode ser caracte-
rizada por um defeito dorsal restrito ao meato uretral , até uma abertura
completa em toda a extensdo da uretra. E, nas formas mais graves, a mu-
cosa vesical pode estar prolapsada.

A incontinéncia urinaria associada a epispadia isolada esta intima-

mente relacionada ao grau de comprometimento esfincteriano.

EXTROFIA EM CLOACA

A forma mais grave do CEE é a Extrofia em Cloaca. Os recém nascidos
com esta mal-formacao apresentam, além do defeito da parede anterior
do abdome, a exposicdo do ileo terminal e de um intestino rudimentar
(hindgut) dividindo a bexiga extrofiada em duas metades. O anus imper-
furado também é visto. Mal formacdes ortopédicas de membros inferio-

res e da coluna vertebral estdo presentes em mais de 85% dos pacientes.

TRATAMENTO - MANEJO INICIAL

EXTROFIA DE BEXIGA

Historicamente a reconstrucdo do trato urindrio em um recém nas-
cido com Extrofia era considerada uma cirurgia de resultados tdo pobres
que a cistectomia com deriva¢des urindrias, implantando os ureteres
no sigmoide ndo eram consideradas uma opgao ruim. No entanto com o

entendimento maior da mal-formacgao e com o aprimoramento técnico,
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atualmente é possivel fazer um reparo com bom resultado estético e com
niveis de continéncia de urina pela uretra alentadores. E extremamente
importante ressaltar a importancia de um fechamento inicial exitoso.
O sucesso do primeiro fechamento, além de diminuir custos, esta in-
timamente associado a melhores indices de continéncia, pois diminui
ainflamacdo e a fibrose da bexiga, permitindo um maior crescimento
da bexiga.

Existe ainda debates em relacdo ao tempo do fechamento. Atualmen-
te a maioria dos especialistas optam por indicar a cirurgia antes das pri-
meiras 72 horas com o argumento de que a pelve dssea é mais maleavel,
permitindo que o fechamento seja feito sem a necessidade de osteotomia
pélvica. Outrosacreditam que o fechamento precoce acelera que a bexiga
tenha seu enchimento-esvaziamento realizado desde muito cedo o que
trabalharia a favor de uma expansao maior do érgdo, além de diminuir
o risco de surgimento de lesdes pré-malignas na bexiga exposta por mais
tempo. Por outro lado, tem crescido o numero de urologistas que optam
pelo adiamento pois ndo creem que as metaplasias da bexiga extréfica
ndo tenham importancia clinica e o retardamento do fechamento pode
permitir mais facilmente o fechamento da epispadia, além de permitir
que pequenas placas vesicais possam crescer e facilitar o fechamento.

Duas técnicas dividem a preferéncias dos cirurgides: O Modern Sta-
ged Repair (MSR) onde o fechamento do defeito é realizado por estagios
e 0 Complete Primary Repair of Exstrophy (CPRE).

No fechamento da Extrofia realizado em estagios, MSR, na primeira

cirurgia — primeiro estagio- é realizado o fechamento da bexiga e parede
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abdominal. Nas meninas é feito a uretroplastia e a genitoplastia neste mo-
mento para reparar a epispadia e o defeito genital ja na primeira cirurgia.
No meninos, o segundo estagio da reconstrucdo é realizado o fechamento
da uretra epispadica entre 6 e 12 meses de idade. Os autores que preferem
o fechamento estagiado acreditam que esta seja uma abordagem mais se-
gura, pois evita que complicagdes da cirurgia uretral, como as estenoses,
prejudiquem o desenvolvimento da bexiga. A cirurgia realizada em uma
crianga maior, com uma placa uretral e um pénis maior, tornaria a cirurgia
menos propensa as complicagdes cirdrgicas. Apés o fechamento da epispa-
dia, ocorre um aumento na resisténcia da uretra, o que promove um maior
crescimento da bexiga. Apds o fechamento da uretra, a capacidade da bexiga
deve ser medida anualmente sob anestesia geral.

O terceiro estagio da reconstrucdo é realizado com o intuito de con-
seguir a continéncia de urina. Neste momento é realizado uma plastica
do colo vesical, uma reconstrucao muscular do colo da bexiga. Este es-
tagio é realizada em geral entre 5 e 9 anos de idade e dependera muito
do interesse da crianca em retirar as fraldas. A técnica mais empregada
é chamada Young-Dees- Leadbetter, uma cirurgia que teve algumas mo-
dificagdes ao longo doa anos e que hoje consiste em um prolongamento
da uretra para o interior da bexiga a partir do colo vesical, com o deslo-
camento cranial dos ureteres a fim de corrigir o refluxo vesico-ureteral,
presente em quase todos os pacientes. Quanto maior a capacidade da be-
xiga, maior serao as chances de que a cirurgia do colo vesical obtenha su-
cesso em adquirir continéncia. Nas melhores séries que utilizam o MSR

os indices de continéncia urinaria chegam a 85%.
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O reparo completo inicial (CPRE) combina o fechamento vesical e
da parede abdominal com o fechamento da epispadia e reducdo do colo
vesical ( plastica do colo vesical). Além do reimplante ureteral bilateral
que pode ser feito para evitar que ocorra infec¢des urinarias com febre
e hidronefrose. Os defensores da CPRE arguem que além da diminuicao
de custos de apenas uma cirurgia, ha uma diminuicao de morbidade pelo
menor nimero de cirurgias. No entanto muitas criancas podem neces-
sitar de cirurgias adicionais mesmo fazendo o CPRE, pelas complicagdes
resultantes como hipospadias, necessidade de cirurgias para resgate de

continéncia de urina entre outros.

OSTEOTOMIA PELVICA E IMOBILIZAGAO

A osteotomias pélvicas sdao recomendadas para aqueles pacientes em
que o fechamento ocorre ap6s as primeiras 72 horas de vida e os 0ssos da
pelve perderam a maleabilidade necessaria para uma aproximacao facil
dos 0ssos pubicos. A osteotomia permite que os 0ssos aproximem-se da
linha média com maior facilidade e o fechamento de toda parede abdo-
minal seja feito sem tensdo. Com isso ha uma diminuicao da incidéncia
de deiscéncia de parede abdominal e reabertura da bexiga. Além do que
a osteotomia permite que a bexiga ganhe um posicionamento mais pro-
fundo dentro da pelve.

Acompanhando a osteotomia pélvica bilateral, ha a colocac¢do de pi-
nos nos 0ssos, o que permite que seja colocado fixadores externos que
permitirao deixar o bebé imobilizado pelo periodo de 4 a 6 semanas. Al-

guns autores preferem a imobiliza¢do com gesso pelvipodélico. O impor-
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tante é que estas criancas permanecam imobilizadas e com um excelente
esquema de analgesia pds-operatdrio pelo periodo minimo referido aci-

ma para diminuir os riscos de insucesso do fechamento.
EPISPADIA

A correcdo cirtrgica da Epispadia consiste na corre¢do do chordee
(curvatura) dorsal, reconstrucdo da uretra, plastica da glande e fecha-
mento da pele. Independente da técnica empregada (as mais utilizadas
sao Cantwell-Ransley e Mitchell-Bagli) a epispadia pode ser associada a
incontinéncia urinaria nos casos mais proximais, onde o esfincter uretral
foi atingido pela mal formacao. Naquelas epispadias corrigidas que re-
sultam incontinentes, anecessidade da plastica do colo vesical concomi-
tantemente a correcao do defeito uretral ou em outro tempo cirdrgico é
imprescindivel para a obtencao da continéncia urinaria.

Na Epispadia feminina isolada, devido a uretra mais curta, a uretro-
plastia é acompanhada pela plastica do colo vesical com o objetivo de
atingir a continéncia de urina, a plastica do monte de Vénus, com redis-

tribuicdo da area de pelos supra-pubicos e clitoroplastia.
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H INTRODUCAO

Neste capitulo sao abordados os aspectos epidemiolégicos, diagnds-
ticos e terapéuticos dos tumores da area uroldgica mais importantes na
faixa etaria pediatrica, especificamente os tumores do rim, os rabdo-

miossarcomas genitourinarios, os tumores do testiculo e da adrenal.

TUMORES RENAIS

Entre os tumores renais da infadncia, o nefroblastoma ou tumor de
Wilms é o mais frequente, seguido pelo nefroma mesoblastico e o sar-
coma de células claras, além de outros menos frequentes, conforme
a Tabela-1.

TUMORES RENAIS DA INFANCIA: TIPOS HISTOLOGICOS E FREQUENCIA

NEOPLASIA RENAL FREQUENCIA

Nefroblastoma 85%

Nefroma mesoblastico 5%

Sarcoma de células claras 4%

Tumor Rabddide 2%

Miscelanea (carcinoma de Células claras, carcinoma medular 4%
renal, adenoma, nefroma cistico, angiomiolipoma)

Tabela 1
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NEFROBLASTOMA (TUMOR DE WILMS)

E a neoplasia maligna genitourinaria mais comum na infancia. A in-
cidéncia no Brasil varia de 4 a 15 casos por milhdo, dependendo da re-
gido. O pico de incidéncia ocorre entre dois e trés anos de idade.

A maioria dos tumores de Wilms tem histologia trifasica, com com-
ponentes blastematoso, epitelial e estromal. A predominancia epitelial
é mais freqiiente em lactentes com doenca localizada e tem bom prog-
nostico. O fator histoldgico mais importante no progndstico é a presenca
de anaplasia, encontrada em 5% dos casos e caracterizada pela presenca
de multiplas figuras mitéticas, aumento de tamanho e hipercromasia do
ndcleo. Sua presenca, tanto focal quanto difusa, indica maior agressivi-
dade do tumor, mesmo quando localizados (estadios I e I1).

O tumor de Wilms se manifesta como massa abdominal assintomati-
ca, palpada pelos familiares em 90% dos casos. Hematuria macroscépica
ocorre em 25% dos casos. Dor abdominal é descrita em 30% e hipertensao
arterial em 60% dos pacientes. A ultrassonografia abdominal é o exame
inicial, que confirma a presenca de massa renal, mas é a tomografia com-
putadorizada que fornece informacgdes mais precisas para o diagndstico
e estadiamento deste tumor, bem como a presenca de extensdo vascular.
A tomografia de térax é necessaria para a deteccdo de metastases pul-
monares. O diagnostico diferencial inclui neuroblastoma, que acomete
criancas na mesma faixa etaria. A Tabela-2 mostra o sistema de estadia-

mento utilizado nos tumores de Wilms.
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SISTEMA DE ESTADIAMENTO PARA O TUMOR DE WILMS

[-Tumor restrito ao rim

[I-Tumor estendido além do rim acometendo a capsula renal, mas sem ultra-
passa-la, seio renal, e trombo na veia cava, mas completamente removido
l1l-Tumor residual local, incluindo margens positivas, linfonodos intra-ab-
dominais com sinais de infiltracao pela neoplasia, implantes peritoneais ou
ruptura tumoral

IV- Metastases hematogénicas (pulmao, figado, etc) ou linfonodos extra- ab-
dominais

V- Tumor bilateral

Tabela 2

Duas estratégias de tratamento do tratamento do nefroblastoma sao
mundialmente utilizadas: o sistema americano aplicado pelo “National
Wilms Tumor Study” (NWTS) e pelo Children’s Oncology Group” (COG) e
o protocolo europeu da “Société Internationale d’Oncologie Pediatri-
que” (SIOP). A SIOP preconiza a quimioterapia pré e pds-operatéria, com
radioterapia em casos mais avancados, enquanto o COG advoga para os
tumores unilaterais a abordagem cirdrgica inicial e a seguir quimiote-
rapia. O argumento da SIOP é que a avalia¢do inicial por meio de ima-
gens permite o diagnoéstico e o estadiamento bastante acurados e a qui-
mioterapia pré-operatdria facilita a cirurgia, pois torna o tumor menos
friavel, de menores dimensdes e com uma pseudo-capsula que diminui
o risco de rotura tumoral intra-operatéria (Figura-1). Em contraparti-
da, o NWTS-COG recomenda a cirurgia primaria, que permite uma ava-
liagdo histolégica precisa, sem influéncia das drogas antineoplasicas e
um estadiamento detalhado, informagdes estas que orientam as etapas

terapéuticas seguintes, além de uma acurada analise citogenética da ne-
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Figura 1 - tomografia computadorizada de abdome demonstrando tumor de Wilms
antes (A) e apds (B) tratamento com quimioterapia neoadjuvante, possibilitando a
realizagdo de nefectomia radical por acesso laparoscopico.

oplasia. De acordo com o protocolo da NWTS-COG, a quimioterapia pré-
-operatdria é recomendada apenas nos casos de tumores inicialmente
inoperaveis, nos tumores bilaterais e no caso de tumores em rim Unico.
Alongo prazo, os resultados de sobrevida de ambos protocolos sao equi-
valentes, com mais de 90% dos pacientes curados, refletindo o sucesso da
associacao de quimioterapia, cirurgia e radioterapia (8,9). No Brasil, e
em particular no Hospital das Clinicas da FMUSP, o tratamento é baseado
no protocolo da SIOP.

A bidpsia percutanea antes da quimioterapia ndo esta indicada nos

pacientes de idade compativel com tumor de Wilms, pois os recursos
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atuais de imagem apresentam uma margem de erro diagnéstico de
menos de 5%. A bidpsia deve ser realizada apenas quando os estudos
de imagem nao permitem o diagndstico seguro, ou entdo em criancas
menores de seis meses ou maiores que seis anos de idade, faixas etarias
em que outros tumores renais sao mais frequentes.

A cirurgia classica para o tumor de Wilms € a nefrectomia radical aber-
ta, por acesso transperitoneal, sendo essa também a op¢do terapéutica pri-
maria no protocolo do NWTS-COG. Também é recomendada para tumores
de grandes dimensdes, particularmente para aqueles que nao regridem
satisfatoriamente com quimioterapia pré-operatdria, bem como tumores
bilaterais ou com trombos venosos, e ainda em lactentes (8,10). Amostras
de linfonodos perihilares e interaortocavais devem ser obtidas em todos os
casos, pois sao imprescindiveis para o estadiamento correto e a orientacao
da conduta pés-operatéria. Ndo ha necessidade de linfadenectomia total.

Seguindo a experiéncia consolidada no tratamento dos tumores re-
nais em adultos, os beneficios da técnica laparoscopica foram estendidos
para pacientes selecionados de tumor de Wilms com tumores unilaterais
e que apresentam uma reducdo significativa do tumor apés a quimiote-
rapia pré-operatdria, com excelentes resultados. Os beneficios da técni-
ca sao o menor tempo de recuperagao pds-operatdria e internagdo e de
uso de analgésicos, e melhores resultados estéticos.

Entre 5% a 7% dos casos, o tumor de Wilms se apresenta como doenca
bilateral. Nesta situacao, além da remocdo e a cura da neoplasia, o objetivo
do tratamento é a preservacao da maior quantidade de tecido renal sadio

possivel (“nephron sparing surgery”). Apés bidpsia do tumor e quimiotera-
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pia pré-operatdria por seis a oito semanas, o paciente é reavaliado por meio
de imagens para planejamento da cirurgia, na qual, ambos os rins devem
ser tratados com o objetivo de remover, totalmente a neoplasia preservando
0 maximo possivel de parénquima renal. Para tal, pode ser realizada uma
nefrectomia parcial bilateral, ou mesmo a nefrectomia radical unilateral,
associada ou ndo a nefrectomia parcial contralateral. Raramente ha neces-
sidade de nefrectomia radical bilateral, o que exigiria a pronta instalacao de
dialise e programacao de transplante renal.

O tumor de Wilms pode se apresentar com extensao vascular, ou seja,
trombo em veia renal, veia cava ou atrio de 4% a 10% dos casos, 0s quais
sao identificados por meio da ultrassonografia com doppler, tomografia
computadorizada ou ressonancia magnética. Nesta situacdo, recomen-
da-se o uso de quimioterapia préoperatéria para reducdo do tamanho
tumoral e do trombo venoso.

O tratamento pés-operatério depende do estadiamento e também
da analise histopatolégica do espécime e dos linfonodos removidos na
cirurgia. Via de regra, os pacientes recebem quimioterapia adjuvante em
todos os estagios, sendo que a radioterapia esta indicada nos casos que
apresentam metastases em linfonodos ou peritoneo e nos casos em que

ocorre rotura pré ou intraoperatdria do tumor.

NEFROMA MESOBLASTICO
E o tumor sélido mais comum no recém-nascido, também denomi-
nado hamartoma renal ou hamartoma leiomiomatoso. Geralmente,

este tumor surge nos primeiros trés meses de vida, com discreta predo-
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minancia em meninos. Caracteriza-se pela massa abdominal palpavel
e assintomatica. Em alguns casos, o tumor ja é detectado na ultrasso-
nografia pré-natal, acompanhado de poli-hidramnio, hidropsia e parto
prematuro. Os exames de imagem demonstram massa intrarrenal sélida
envolvendo o seio renal, que pode conter areas cisticas, hemorragicas e
necréticas. O tratamento baseia-se na nefrectomia com margens amplas
devido a tendéncia infiltrativa do tumor. O prognéstico é bom, especial-

mente nos casos operados antes do sexto més de vida.

SARCOMA RENAL DE CELULAS CLARAS

Este tumor tem pico de incidéncia entre um a quatro anos de idade,
predominando nos meninos (2:1). No se conhece associagdo sindrémica
ou familiar. Ndo ha descricao de casos bilaterais. Massa abdominal pal-
pavel é o principal sinal a ser investigado. Cerca de 15% a 60% dos casos
apresentam metdstases 6sseas ao diagndstico, razdo pela qual a dor pode
ser o sintoma inicial. Os métodos de imagem nao permitem a diferen-
ciacao com o tumor de Wilms (Figura-2). O tratamento é nefrectomia
radical associada a quimioterapia. Este tumor é sensivel aos agentes qui-

mioterapicos e os indices de sobrevida atingem até 60% em cinco anos.

TUMOR RABDOIDE DO RIM

Este tumor é raro, com cerca de 80% dos casos ocorrendo em criangas
menores de dois anos de idade. Ha predominancia do sexo masculino 1,5/
1. Lesdes cerebrais concomitantes que ocorrem em poucos pacientes se as-

semelham a tumores neuro-ectodérmicos primitivos, que possuem a mes-
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Figura 2 - Menino de 3 anos e 6 meses com massa renal esquerda, tratado inicialmente

com quimioterapia neoadjuvante para tumor de Wilms, sem resposta adequada, sub-

metido a nefrectomia radical aberta, com diagnéstico anatomopatolégico de sarcoma
de células claras.

ma mutag¢do genética HSNF5/ INI-1 encontrada no tumor rabdoéide renal.
Hematiria € um sintoma comum que faz pesquisar a origem. Fre-
qlientemente o diagndstico se faz a custa dos sinais e sintomas causados
pelas metastases, presentes em até 80% das criancas na fase do diagnés-
tico: pulmao, figado e cérebro. Exérese do tumor ou bidpsia sdo neces-
sarias para a defini¢do do diagndstico anatomo-patolégico. Este é um
tumor agressivo, resistente a agentes quimioterapicos, entre as drogas
mais usadas destaca-se a VCR,ACTD, DOXO ,CBDCA, ETO e radioterapia. A

sobrevida em quatro anos varia de 20 a 36%.
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CARCINOMA RENAL

O carcinoma renal corresponde a 2 a 5% dos tumores renais pedia-
tricos. De 0,5 a 2% de todos os carcinomas renais ocorrem em pacientes
menores de 21 anos. A idade média do diagndstico varia de 9 a 15 anos.
Pode estar associado a sindrome de von Hippel Lindau, na qual os tumo-
res tendem a ser multiplos e de manifestacdo mais precoce. Via de regra
o carcinoma renal é de tamanho menor que o tumor de Wilms. A inci-
déncia dos diferentes tipos histolégicos é distinta daquela dos adultos.
A forma papilar ocorre em 20% a 50% dos casos de criancas e o restante
é representado por carcinoma de células claras classico. Translocacdes
genéticas sao encontradas em 30% dos carcinomas renais na infancia, a
maioria envolvendo o cromossomo X p 11.2, resultando em fusées de TFE
3. Morfologicamente estes carcinomas parecem o tumor de células cla-
ras convencional, mas possuem dreas de arquitetura papilar. Atualmen-
te formam classe distinta de carcinoma na classificacao da OMS.

As manifestacdes clinicas sao similares as dos adultos: hematuria
macroscépica indolor, dor no flanco, e massa palpavel. Metastases para
pulmdes, figado ou cérebro estdo presentes em 20% dos pacientes ao
diagnéstico. O diagnostico se realiza por métodos de imagem como a
ultrassonografia inicialmente e tomografia computadorizada, que mos-
tram lesdo solida intra renal pouco contrastada, com areas de hemorra-
gia, necrose e as vezes calcificacoes (Figura-3).

O tratamento consiste na remocgao cirtrgica completa do tumor pela
nefrectomia radical, podendo ser realizada pela via aberta ou laparos-

copica. A exérese dos linfonodos estd indicada para estadiamento. A pre-
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DFov 27.7cm
STND

Figura 3 - tomografia computadorizada de abdome em crianca de 8 anos com
carcinoma renal.

servacao da adrenal pode ser considerada nos tumores de polo inferior.
O tumor é resistente a quimioterapia e radioterapia, sendo o tratamento
das metastases um desafio. Novas drogas inibidoras da angiogénese e te-
rapia imune (vacinas, interferon, interleucina Il, sorafenibe, sirolimus)
sao alternativas, com limitados resultados temporarios. Estudos recen-
tes indicam que a sobrevida em criancas com tumores metastaticos so-
mente em linfonodos é mais provavel (72% em criancas contra 20% em

adultos por cinco anos).

CARCINOMA MEDULAR RENAL
E um tumor descrito recentemente, em 1995, que afeta adultos jo-
vens da raca negra portadores de estigma falciforme. Este tumor é agres-

sivo com indices de metastase elevados, acarretando uma taxa de morta-
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lidade proxima a 100%. O carcinoma medular renal é raro e o tratamento
consiste em nefrectomia radical, por ser pouco responsivo 4 quimiotera-

pia e radioterapia.

ADENOMA RENAL

Os adenomas renais na populacao pediatrica tem diagndstico dife-
rencial com tumor de Wilms e carcinoma renal, entretanto, somente 100
casos desta doenca foram descritos na literatura médica. Alguns tumores

sao produtores de eritropoietina , que podem causar policitemia.

NEFROMA CISTICO

O nefroma cistico tem diagnostico diferencial com tumor de Wilms
e um amplo espectro de doencas cisticas na infancia, em especial com o
nefroma cistico parcialmente diferenciado e tumores de Wilms cisticos.
O tratamento desta doenca consiste na realizacdo exclusivamente de ne-
frectomia. Oclinico deverd estar atento para esta doenca, umavez que o
diagnéstico por meio de imagem é desafiador, e o diagndstico adequado

pode evitar a aplicacdo de quimioterapia desnecessaria.

ANGIOMIOLIPOMA RENAL

Angiomiolipomas renais ocorrem em pacientes portadores do com-
plexo da esclerose tuberosa, que se caracteriza por altera¢des genéticas,
mais especificamente na via mTORC1. Sao encontrados em menor tama-
nho na infancia e sdo descritos casos de lesdes maiores que 4 cm, poten-

cialmente hemorragicas, em adolescentes. Tumores maiores que 4 cm e
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com aneurismas maiores que 5 mm sdo propensos a sangramentos e sao
tratados com técnicas invasivas como embolizacdo, ablacao ou cirurgia.
Drogas inibidoras da via mTORC1 podem ser Uteis na reducdo do volume

de alguns tumores.

RABDOMIOSSARCOMAS

Os rabdomiossarcomas (RMS) sao tumores malignos originarios da
célula mesenquimal embrionaria, que da origem a musculatura estria-
da. Podem surgir em varios locais do corpo, mesmo naqueles em que o
musculo estriado ndo é encontrado. No trato génito-urinario, os rabdo-
miossarcomas acometem a bexiga, a préstata, a regiao paratesticulare a
vagina.

Os RMS compdem 4 a 8% das neoplasias malignas em paciente com
menos de 15 anos de idade e cerca de 21% deles acometem o trato génito
urinario. A incidéncia anual nos Estados Unidos é de 4,5 casos/ milh3o
de criancas abaixo de 15 anos. O pico de incidéncia é entre 2 e 5 anos de
idade e mais da metade dos casos ocorre na primeira década de vida. A
etiologia é desconhecida, mas alguns fatores ambientais sdo associados
ao aumento do risco de desenvolver RMS, como habito paterno de fumar,
idade materna avancgada, exposi¢ao intrauterina ao raio X e uso de dro-
gas ilicitas pela mae. Malformacdes congénitas sao descritas em até 32%
das criancas portadoras de RMS, quando comparadas a populacdo geral,
cuja freqliéncia é de 3%.

Este é um grupo heterogéneo de tumores, que apresenta duas va-

ridveis histoldgicas principais: embrionéria (predominante) e a alveolar
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(Tabela-3). Os RMS de trato génito-urindrio podem apresentar histolo-
gia fusiforme e botridide, sdo comuns em criancas menores de 10 anos,
e tém progndstico favoravel. A histologia alveolar é mais freqliente em
adolescentes e confere uma menor chance de cura. O subtipo alveolar de
RMS é associado a duas translocagdes genéticas reciprocas, o que confere
um progndstico desfavoravel a esta variedade histologica. A expressao
difusa de miogenina e de tirosino-quinases pelos RMS podem ser Uteis
para o futuro emprego de terapias-alvo no tratamento destes tumores.
O quadro clinico depende da localizagdo do tumor. Tumores parates-
ticulares se apresentam como massa escrotal ndo dolorosa, geralmente
palpada ao acaso (Figura-4). Cerca de 40% dos pacientes com tumores para-
testiculares tém envolvimento de linfonodos retroperitoneais. Tumores que

surgem na bexiga e na préstata causam hematdria e sintomas miccionais, e

Figura 4 - Rabdomiossarcoma paratesticular direito em paciente de 12 anos.
Aumento de volume escrotal com nédulo palpavel (A), orquiectomia radical por
inguinotomia (B).
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o mais freqliente é a retenc¢do urinaria. Em meninas, quando o tumor se
origina da vagina ou colo uterino, pode ocorrer sangramento vaginal e
exteriorizagdo de massa pela vulva, sendo entdo comumente denomina-
do sarcoma botridide.

A investigacao por imagens, nos casos de bexiga e prostata e vagina,
deve ser feita preferencialmente pela tomografia ou ressondncia mag-
nética da pelve (Figura-5). O térax deve ser avaliado pela tomografia
computadorizada. A cintilografia 6ssea é Gtil para pesquisa de metasta-
ses 6sseas. O “pdsitron emission tomographic scan” (PET-CT) esta sendo
progressivamente utilizado na avaliacao desta neoplasia e da resposta
terapéutica. Dados iniciais estimam uma sensibilidade de 77% a 100%

para o tumor primario e de 62% a 77% para as metdstases regionais ou a

distancia, com 83 a 95% de especificidade.

Figura 5 - Imagem cistografica (A) e tomografi-
ca (B) de rabdomiossarcoma vesical em menino
de 4 anos de idade, com falha de enchimento na
bexiga.
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O diagnostico se confirma pela bidpsia ou exérese da lesdo. Nos
tumores paratesticulares, inicia-se pela orquiectomia radical por via in-
guinal, sendo obrigatdrio o estadiamento com coleta de linfonodos fe-
morais e iliacos, principalmente em idade acima de 10 anos. Nas lesdes
vesicais ou prostaticas o acesso a massa pode ser tentado por meio de
cistoscopia; em caso de impossibilidade realiza-se acesso por via aberta.
Nas lesdes exteriorizadas de vagina, realiza-se bidpsia do tecido vege-
tante para avaliagao por analise histopatolégica, imunohistoquimica,
citogenética e molecular. O principio terapéutico é a cura com maxima
preservagdo anatdmica e funcional do 6rgdo acometido, evitando-se
procedimentos mutiladores e de grande morbidade. Apds as avaliacdes
de imagem e bidpsia para definicao histolégica do tumor, realiza-se qui-
mioterapia neoadjuvante. Em um segundo momento, ap6s reavaliacdo
que confirma a reduc¢do do tumor, pode-se realizar cirurgia definitiva,
mais conservadora. O tratamento quimio e radioterapico é definido pela
extensao e grau de disseminacao da doenca.

O Soft Tissue Sarcoma Committee (STSC) divide os pacientes em cate-
gorias de baixo, intermediario e alto risco, que orientam a conduta tera-
péutica. A categoria de risco se baseia na idade, histologia, estadiamen-
to pré-operatério TNM e classificacao de grupo pés-operatéria, definida
pelo grau de ressecgao e tumor residual. Considerando-se o tamanho do
tumor, envolvimento de linfonodos e presenca de metdstases a distancia
(classificacao de TMN), os tumores de bexiga e préstata sao designados
estadio Il ou Ill, baseado no tamanho (maior ou menor que 5 cm), invasao

de estruturas vizinhas ou envolvimento de linfonodos. Na auséncia de
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metastases distantes, os tumores ndo vesicais ou prostaticos sdo desig-
nados estadio I, independente do tamanho do tumor ou envolvimento
nodal (Tabelas 3 e 4).

ESTADIAMENTO PRE-CIRURGICO (“SOFT TISSUE SARCOMA COMMITTEE”)
ESTADIO  LOCAL TUMOR TAMANHO LINFONODO METASTASES

(1) (N) (M)

| Orbita, T1ouT2 aoub NO,N1,Nx MO
cabeca e
pescoqo,
paratesti-
cular

I Bexiga/ T1ouT2 a NO,Nx MO
prostata,
extremida-
des,
parame-
ningeo e
outros

I Bexiga/ T1ouT2 aoub N1 MO
prostata, NO,N1,Nx
extremida-
des,
parame-
ningeo e
outros

\% Todos T1 ouT2 aoub NO ou N1 M1

Tabela 3
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NOTA:

T1-tumor confinado ao local de origem, (a) menor ou igual a 5 cm de didmetro, (b)
maior que 5 cm de diametro;

T2- extensao e/ou aderéncia ou infiltragdo local, (a) menor ou igual a 5 cm de diame-
tro, (b) maior que 5 cm de diametro;

Linfonodos: NO linfonodos regionais negativos; N1linfonodos regionais positivos, Nx
linfonodos em situacdo desconhecida; Metastases MO sem metastases a distancia, M1
metastases presentes.

CLASSIFICACAO POS-CIRURGICA DE GRUPO (SOFT TISSUE SARCOMA
COMMITTEE).

Grupo 1 Doenca localizada, completamente removida
, sem residuo microscdpico

A Confinada ao local de origem,
completamente removida

B Infiltracdo além do local de origem,
completamente removida

Grupo 2 Resseccao macroscépica total

A Resseccao macroscopica com evidéncia de
lesao residual microscépica

B Doenca regional com envolvimento de
linfonodos, completamente ressecada, sem
residuos microscopicos

C Residuos microscdpicos locais e ou linfond-
dos residuais
Grupo 3 Resseccao incompleta ou bidpsia, com massa
residual
Grupo 4 Metastases a distancia
Tabela 4

O papel da cirurgia é decisivo na evolugao dos pacientes porque o

controle local da doenca tem correlagdao com o progndstico. A resseccao
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completa do tumor primario é o ideal. Embora imprecisa, recomenda-se
a avaliacdo de margenscirtrgicas na sala de operacao por meio de exame
anatomo-patolégico, além de coleta de linfonodos para estadiamento.
Nos tumores de bexiga e préstata, cerca de 70% se originam da bexiga e
é possivel salvar a funcdo vesical em cerca de 50-60% dos casos pela cis-
tectomia parcial, com sobrevida livre de doenca na maioria dos casos. Tu-
mores de clipula vesical sdo os mais facilmente ressecados. Lesdes mais
baixas ou extensas, resistentes a quimioterapia requerem reimplante de
ureteres ou eventual ampliacao ou substituicdo vesical. Os tumores de
vagina respondem bem a quimioterapia, sendo raramente necessarias
resseccdes mutiladoras. Os tumores paratesticulares devem ser tratados
com orquiectomia radical, sendo que criangas maiores de 10 anos neces-
sitam ser submetidas a linfadenectomia retroperitoneal ipsilateral para
estadiamento, antes da quimioterapia. Aqueles com linfonodos positi-
vos devem ser submetidos a quimioterapia e eventual radioterapia. Com
esse esquema multimodal, obtém-se sobrevida de 90% dos pacientes.

O esquema basico de quimioterapia baseia-se em vincristina, acti-
nomicina D e ciclofosfamida para os pacientes de baixo risco. O grupo
de risco intermédio pode receber o mesmo esquema, acrescentado de
ifosfamida ou etoposide. Pacientes com doenca de alto risco recebem
combinacao de ifosfamida, etoposide e doxorubicina. A combinacao de
vincristina/irinotecan pode ser Gtil em tumores metastaticos. A terapia-
-alvo para receptores de mTOR (rapamicina, temsirolimus e everolimus)
e IGF-1R esta em investiga¢do. Criancas com tumores de baixo risco tém

sobrevida acima de 90% em cinco anos. Casos de risco intermediario tém
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sobrevida varidvel entre 55% a 70%. Os casos de alto risco tém menos de

50% de chances de sobreviver cinco anos.

TUMORES DE TESTiCULO

Os tumores de testiculo na crianga sao menos frequentes que na ida-
de p6s-puberal. Apresentam uma incidéncia anual de 5,9/ 100.000 me-
ninos com menos de 15 anos, com pico aos 2 anos de idade. Constituem
2% dos tumores pediatricos, sendo que em dois tercos dos casos as lesdes

sao benignas (Tabela-5).

FREQUENCIA RELATIVA DOS TIPOS TUMORAIS REGISTRADOS NO
“PREPUBERAL TESTIS TUMOR REGISTRY”

TIPO DE TUMOR Ne. %  POTENCIAL DE MALIGNIDADE
Tu. de Céls. Vitelinicas 244 | 62 Maligno
("Yolk-sac")
Teratoma 92 23 Benigno
Estromal indiferenciado 16 4 Ocasionalmente maligno
Cisto Epidermdide 13 3 Benigno
Céls. Juvenis da Granulosa 1 3 Benigno
Cels. de Sertoli 10 3 Maligno nas criancas maiores
Cels. de Leydig 5 1 Benigno
Gonadoblastoma 4 1 Comumente benigno
Tabela 5

Em 88% dos pacientes a manifestacdo é de aumento volumétrico de

testiculo, devendo-se excluir processos inflamatérios, hérnia, hidrocele,
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cistos epididimarios e principalmente torcdo testicular. A avaliacao
ultrassonografica confirma a presenca de massa, porém nao distingue
afeccdes benignas das malignas, embora alguns tumores tenham
caracteristicas especificas, como os teratomas e os cistos epidermoides.
O exame fisico complementar é importante, pesquisando-se sinais de
virilizacdo ou feminiza¢do. Nos casos confirmados de neoplasia maligna,
€ necessario pesquisar metdastases retroperitoneais ou pulmonares
com a tomografia de abdome e térax. A alfa-feto proteina (AFP) é um
importante marcador tumoral em criangas com mais de oito meses de
idade, estando elevado nos tumores de saco vitelinico. A gonadotropina
coridnica (B-HCG) raramente esta elevada nos tumores pré-puberais. O
estadiamento é baseado em estudos de imagem, marcadores tumorais
e achados patoldgicos. O tratamento habitual inicial é a orquiectomia
radical, reservando-se a orquiectomia parcial apenas aos casos
confirmados de teratoma ou cisto epidermoéide, que sdo considerados

benignos nas criancas pré-puberais.

TUMOR DE SACO VITELINICO

E o tumor mais comum em criancas menores de dois anos, manifes-
tando-se como massa sélida associada a elevacdo da AFP. A maioria dos
casos se apresenta com doenca localizada, e apenas em 4-6% ocorrem
metastases pulmonares ou retroperitoneais, evidenciadas por exames de
imagem ou pela persisténcia de niveis elevados de AFP apds a orquiecto-
mia. A orquiectomia radical é curativa nos casos de doenca localizada,

sendo que se o estadiamento pds-operatdério com estudos de imagem e
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dosagem de AFP for normal, ndo ha necessidade de tratamento adjuvan-
te. Os casos com adenopatia retroperitoneal ou AFP elevadas devem ser
tratados com quimioterapia baseada em cisplatina, etoposide e bleomici-

na, cujos resultados em termos de sobrevida atingem 100% em seis anos.

TERATOMA

E 0 segundo tumor prepuberal mais frequente, com pico de incidén-
cia aos 13 meses de idade. Ao contrario de teratoma de adultos, os da
infancia tém comportamento benigno. Embora inespecifico, o achado
ultrassonografico de cistos pode sugerir o diagnostico (Figura-6). Como
ja mencionado previamente, o tratamento é cirdrgico, podendo ser re-
alizada uma cirurgia conservadora com resseccao do nédulo e preser-
vacdo do testiculo, exceto nos casos com sinais evidentes de puberdade,

quando estd indicada a orquiectomia radical.

Figura 6 - Teratoma em menino de 11 meses (A), com imagem ultrassonografica da lesao (B)
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TUMOR ESTROMAL

Sao muito raros na infancia. Sao representados pelas seguintes li-

nhagens.

Tumores de células de Leydig: ocorrem entre cinco e 10 anos de
idade, sdao benignos, mas podem manifestar-se pela viriliza¢do.
Podem ser tratados com orquiectomia parcial.

Tumores de células de Sertoli: ocorrem entre 4 meses e 10 anos.
Embora hormonalmente inativo na maioria dos casos, pode oca-
sionalmente causar ginecomastia ou puberdade precoce. Ndo ha
casos de doenca metastatica nesta faixa etaria, mas em criangas
maiores pode haver disseminacdo da doenca. Deste modo, a or-
quiectomia simples pode ser curativa nas criangas menores, mas
nas maiores o estadiamento por imagens é importante para iden-
tificar metastases.

Tumor de células juvenis da granulosa: assim denominado pela pre-
senca de células que lembram a camada granulosa do ovario juve-
nil. Ocorrem principalmente no primeiro semestre de vida, e estao
associados a alteracdes do cromossomo Y. Pode haver associa¢ao
com ambiguidade genital. O tratamento é a orquiectomia simples.
Tumor estromal indiferenciado: apresentam dreas de neoplasia
estromal associadas a regides indiferenciadas de células fusifor-
mes com alto indice de mitose. A maioria dos casos é benigna,
podendo haver malignidade nas criangas maiores. O tratamento
rotineiro é a orquiectomia, sendo necessario tratamento adju-

vante nos casos confirmados de malignidade .
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Cisto EPIDERMOIDE

Sao compostos inteiramente de epitélio produtor de queratina, o que
permite na maioria dos casos a identificacao pela ultrassonografia, devi-
do ao aspecto que lembra as camadas de uma cebola. Esse tumor prova-
velmente represente um teratoma monodérmico, e tem uma evolucao
benigna, podendo ser tratado com cirurgia conservadora.
GONADOBLASTOMA

Pacientes com desordens de diferenciacao sexual (DDS) apresentam
uma maior incidéncia de tumores gonadais na presenga do cromosso-
mo Y, principalmente quando associadas a disgenesia e criptorquidia.
Embora predominem na idade pés-puberal, ocorrem raramente na in-
fancia. Sdo geralmente benignos e assintomaticos, porém podem estar
associados a virilizagao. Se nao forem extirpados, podem evoluir para o
disgerminoma, que tem caracteristicas malignas. O tratamento é a gona-
dectomia por via laparoscopica, que deve ser realizada profilaticamente

nos pacientes com as caracteristicas descritas acima.

TUMORES DE ADRENAL

A adrenal pode ser sitio de varios tipos de tumores benignos e ma-
lignos, tanto primarios quanto metastaticos. O achado incidental de tu-
mores de adrenal (“incidentalomas”) tem aumentado significativamente
com os exames de rotina e atinge cerca de 8,7% em autépsias. Entre os
“incidentalomas” no adulto, aproximadamente 80% tém adenoma nao-
funcionantes, 5% apresentam sindrome de Cushing subclinica, 5% tém

feocromocitomas e 1% tém aldosteronoma. Menos de 5% dos pacientes
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tém um carcinoma adrenocortical e 2,5% tém uma lesdao metastatica,
com o restante dos casos correspondendo a ganglioneuromas, mieloli-
pomas e cistos benignos. Em criangas, predominam os neuroblastomas e
os adenomas adrenais como as lesdes mais frequentes da adrenal.
Aavaliagdo inclui investigacao clinica completa, inclusive hormonal,
para identificar lesdes adrenais funcionantes. A tomografia computado-
rizada ou ressdnancia magnética sao obtidas para determinar o local,
o tamanho e a extensao do tumor, bem como a presenca de eventuais
trombos venosos, infiltracdo de 6rgaos vizinhos e metastases a distancia.
Pacientes com lesdes adrenais medulares funcionantes e neuroblas-
tomas devem ser submetidos a cintilografia com metaiodobenzilguanidi-
na (MIBG). Na suspeita de feocromocitoma, utilizam-se alfa-bloqueado-
res para controle da pressao arterial e beta-bloqueadores para controle
da frequéncia cardiaca. Os cuidados anestésicos de pacientes com feo-
cromocitoma incluem a hidratacdo adequada e monitoriza¢do invasiva
continua da pressdo arterial e controle da freqliéncia cardiaca durante a
cirurgia com o uso titulado de nitroprussiato e beta-bloqueadores (jun-

tamente com pausa cirlrgica) conforme necessario.

NEUROBLASTOMAS

A adrenal é o sitio mais comum de envolvimento dos tumores de
origem de células ganglionares. Estes tumores incluem o ganglioneu-
roma (benigno), o neuroblastoma (maligno) e ganglioneuroblastoma
(intermediario). Neuroblastoma e ganglioneuroblastoma ocorrem mais

freqlientemente em criangas, enquanto o ganglioneuroma tende a ocor-
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rer em adolescentes e adultos jovens. Neuroblastoma é o tumor adrenal
maligno mais comum na infancia, consiste de neuroblastos primitivos e
pode surgir dentro do plexo simpatico ou medula adrenal. Ocorre mais
comumente durante os primeiros 10 anos de vida, com cerca de 80% em
criangas menores de 5 anos. O neuroblastoma tende a se infiltrar e as
vezes invade os vasos e 6rgaos adjacentes, podendo sofrer hemorragia e
necrose. Cerca de 70% dos doentes tém doenca metastatica no diagndsti-
co. A conduta em lactentes pode ser expectante, pois frequentemente as
lesdes podem regredir e desaparecer, sendo indicada a adrenalectomia

laparoscépica para casos com persisténcia ou progressao.

ADENOMAS

Geralmente de cardter benigno em criangas, sdo detectados quando
funcionantes, ao se manifestarem pelas altera¢cdes hormonais que pro-
duzem (virilizacdo, sindrome de Cushing ou hipertensao). Apés investi-
gacdo clinica, que inclui estudos hormonais, e de imagem, a adrenalec-
tomia deve ser realizada, podendo-se empregar a técnica laparoscépica,
que apresenta excelentes resultados. Em todos os pacientes, os sintomas
clinicos sdo resolvidos com a remocao da lesao (Figura-7). Pacientes com
tumores nao-funcionantes ou que nao preenchem critérios de resseccao
podem ser seguidos clinicamente, devendo ser avaliados radiologica-
mente a cada 3 a 6 meses no primeiro ano e depois anualmente, por pelo
menos 5 anos. Em caso de aumento progressivo do tumor, indica-se a
cirurgia. Em adultos, sabe-se que tumores maiores de 4cm tém maior risco

de carcinoma adrenal. Embora seja dificil definir o que é um grande tumor
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Figura 7 - Imagem tomografica de nédulo de adrenal esquerdo (NOD) em menina de 5 anos
(A), com virilizagao da genitalia (B). Ressec¢ao do tumor realizada por videolaparoscopia.

em criancas, casos com exames de imagem de sugestivos de malignidade
como heterogeneidade, “washout”lento e invasdo vascular e/ou de érgdos
adjacentes, devem ser submetidos a resseccao cirtrgica. A cirurgia lapa-

roscopica nesses casos tem maior risco de recidiva e mortalidade.

FEOCROMOCITOMAS

Sao tumores raros em criancas e adolescentes. Estes, contudo, tém
uma maior freqiiéncia de tumores bilaterais que os adultos (20% vs.
5-10%) (Figura-8). A maioria dos feocromocitomas sdo esporadicos, mas
pode ser herdada como trago autossémico dominante e familiar. Feocro-
mocitomas familiares estao associados com sindromes, como neoplasia
enddécrina tipo 2, doenca de von Recklinghausen, von Hippel-Lindau e
Sturge-Weber. Manifesta-se pela alteracao dos niveis pressdricos, palpi-
tacdo e sudorese, decorrente do excesso de producdo de catecolaminas.

O tratamento classico é a resseccao da adrenal tumoral, no entanto, nos
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Figura 8 - Menino com histoérico familiar de sindrome de von Hippel-Lindau, apresen-
tando quadro clinico de feocromocitoma, sendo identificado nédulo adrenal direito (A)
aos 7 anos de idade. Foi submetido a adrenalectomia laparoscépica direita e evoluiu
assintomatico até os 12 anos, quando voltou a apresentar os sintomas, diagnosticando-
se nodulo na adrenal esquerda (B).

Ultimos anos, a adrenalectomia parcial laparoscépica vem ganhando
terreno como terapia de primeira linha para pequenos tumores adre-
nais. Estd amplamente justificada na abordagem de pacientes com as
sindromes hereditarias supracitadas, uma vez que estes tumores sao
frequentemente bilaterais e podem recorrer, e uma ressec¢ao econdmi-
ca da adrenal é desejavel para se evitar a reposicdo de corticoide. Caso
lesdes adrenais contralaterais metacrénicas desenvolvam-se apés uma
adrenalectomia unilateral, a adrenalectomia parcial também pode ser

considerada, inclusive por via laparoscépica.
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