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Clitorovaginoplastias na hlperplasla adrenal cong6nita por deficl'ncla de 21 hldroxllase: uma
86 teeniea clnirgica para todos os caBOS

Laks. M;Freitas FO,L.G.; Melo,C.E.R.; LeAo,J.Q.S.: Heinisch, A.C..;Camevale, J.

Servi~o de Urologia do Hospital Infanti I Darcy Vargas

A hlperplasia cong'nlta da adrenal (HCA), a causa mals comum de 8mbigOIdadesgenitais
em crian~a8 e, quando acomete meninas, pode levar a uma viriliza~AoimportantBJ6no perlodo neo-
natal. De maio de 1997 a feverelro de 2000, vinte e quatro crlan~a. portadoraa de HCAforam
submetldas, no Servl~o de Urologla do Hospital Infantil Darcy Varga. de Sio Paulo. a
clitorovaginoplastia utillzando, para reconstru~lo vaginal, um retalho cutAneo da ragllo pertneal,
mesmo n08 casos de implanta~1o alta da vagina . Nos tr6s ultimo. casos realizou-.. uma
modlflea~lo teenlea Introduzlda pelos autore., que deu urn melhor aspacto . genitAliaexterna. 0
resultado est'tico foi bom em tOO08os casos menos em um, que nece..itou uma nova op.ra~o.
Das crlanvas BvaUada.atrav6s de vaglnagrafia p6s-operat6r1a. samente uma apresentou estenose.
Apes.r do tempo curto de segulmento, p6de-se concluir que mesmo as crlan~as mai. virilizedas
pod.m ssr operadas atrav6s de t6cnicas utilizando retatho8 cutln.os.



CISTITE EOSINOFiLICANAINFANCIA: RELATODE CASO.

MIRANDA,E.G.;LAKS,M.;CARNEVALE,J.;FREITAS FILHO,L.G.;HEINISCH,A .C.;LEAO,J.Q.S.
HOSPITAL DARCY VARGAS, sAc PAULO - SP.

A cistite eosinofilicae uma entidade m6rbida rara, de origem nao totalmente esclarecida,
em que as camadas musculares e a laminaprOpriada bexiga se tomam invadidas por urn infiltrado
eosinofllico.Alemdos sintomas urinarios,pode apresentar-se como uma massa palpavel ao toque
retal, simulando urn rabdomiossarcoma de bexiga.

Uma crianya do sexo masculino, com a idade de sete anos, queixando-se de que ha uma
semana comeyou a apresentar disuria e urgencia miccional de inicio subito e progressive foi
atendida em regime de urgencia. Com antecedentes de rinite alergica, apresentava uma massa
palpavel ao toque retal. Submetido a uma intervenyaocirurgicaque consistiu na realizayao de uma
bi6psia de parade vesical, que mostrou uma proliferayao fibroblastica, acompanhada de urn
infiltradoeosinofilicoestendendo-se entre os feixes das fibras musculares lisas, dissociando-se em
areas focais. Foi medicado somente com analgesicos recebendo alta hospitalar no terceiro dia de
p6s-operat6rio. Atualmente esta bern, dezoito anos ap6s 0 inicio do tratamento, sem qualquer
queixa urinaria.

Embora quase todos os casos de cistite eosinofilica evoluam bern, ha relatos de
sangramento recidivanteque muitas vezes levam a uma conduta mais radical.



VAGINOPLASTIAS COM SIGMOIDERECONFIGURADO

Miranda, E.G.; Freitas FO, L.G.; Melo, C.E.R.; Laks, M.; Leio, J.Q.S.; Heinisch, A.C.
Carnevale, J.

Servi~o de Urologia do Hospitallnfantil Darcy Vargas de Sio Paulo.

Diversastc~cnicastem side utilizadaspara a cria~o de uma vagina adequada nas crian~as
criadas no sexo feminino, porem geneticamente masculinas. 0 sigm6ide, pelo maior calibre,
proximidadecom as estruturaspelvicas, paredes mais calibrosas e menor tendencia a forma~aode
muco, vem sendo usado com freqOencia,sendo um fator limitante para 0 seu emprego, no entanto,
a impossibilidade tecnica de se conseguir um pediculo suficientemente longo para leva-Io ao
perineo. De maio de 1997 a fevereiro de 2000, oito crian~asforam submetidas a confec~aode uma
neovagina com sigm6ide no SUDV. Eram todos de sexo genetico masculino (46 XV), com idade
variando de um ana e sete meses a 13 anos. Cinco crian~s eram portadoras de insensibilidade
periferica a testosterona (IPT), duas portadoras de hiperplasia congenita da adrenal (HCA), uma
por deficienciaem 3 beta-hidroxiester6ide, forma nao perdedora de sal, e outra por deficiencia em
17 alfa-hidroxilasee uma ultima tinha extrofia de bexiga Para a confec~aoda neovagina. em tres
casos utilizou-se um segmento de sigm6ide integra e em cinco ele foi reconfigurado. Uma crian~
desenvolveu uma estenose importante e devera ser reoperada oportunamente e em outra
apareceu um estreitamento no centro do segmento de sigm6ide reconfigurado,que tem melhorado
com dilata~oes.Cinco crian~asapresentam a neovaginacom calibre adequado nao necessitando
de dilata~oes regulares. A nova tecnica de reconfigura~o do sigm6ide permitiu a utiliza~o de
segmentos intestinais de menores dimensoes, construinto condutos vaginais longos e de calibre
adequado.



CORREC;::AO DE HIPOSP ADIA PELA TECNICA DE SNODGRASS.

Leao, J. Q. S.; Miranda, E. G.; Laks, M., Freitas Filho, L. G.; Heinisch, A. C.; Melo,
C. E. R.; e Carnevale, J.

Servi~o de Urologia, Hospital Infantil Darcy Vargas, SUS - SP.

Introdu~ao: As tecnicas propostas para a correyao de hipospadias penianas distais sem
curvatura ventral sao numerosas. Em 1994, Snodgrass descreveu a tubulizayao da placa
uretral apos incisao da mesma na linha media. Com a difusao da utilizayao desta tecnica, e
as series publicadas mostrando excelentes resultados, passou-se a adotar esta alternativa em
nosso Serviyo.
Metodo: No periodo de agosto de 1998 a fevereiro de 2000, de urn total de 105 portadores
de hipospadia, 30 portadores de hipospadia peniana distal e 7 operados previamente foram
operados pela tecnica de tubulizayao da placa uretral incisada na linha media, descrita por
Snodgrass. A neo-uretra foi confeccionada com sutura continua de fio 7-0 de
polidioxanona ou poliglactina 910, sobre canaleta de silicone que permaneceu por 7 dias, e
atraves da qual foi deixada sonda uretral ate a bexiga, permanecendo por 48 horas. Curativo
com rayon e Balsamo do Peru, ou Coban @ , permaneceu por tempo variavel de 2 a 7 dias.
A antibioticoprofilaxia foi feita com cefalotina 50 rng/kg em dose Mica na induyao
anestesica, seguida de cefalexina por 48 horas. Foram avaliados a idade ao tratamento, 0
tempo de observayao de pos-operatorio, a incidencia de complicayoes como estenoses e
fistulas, a necessidade de calibragem do rneato uretral, e 0 resultado fmal.
Resultados: A idade variou de 8 meses a 14 anos. Sete pacientes tinham sido submetidos a
urn ou mais procedimentos anteriores. 0 tempo de observayao de pos-operatorio variou de
tres meses a 1 ano e 5 mes de pos-operatorio. Dois paciente (5,4 %) apresentararn fistula
uretro-cutanea, operados no inicio da serie. Urn paciente apresentou estenose (2,7 %),
enquanto outro apresentou 0 aspecto do meato levernente estenotico, que a calibragem
uretral nao evidenciou verdadeira estenose. Todos os pacientes apresentam excelente
resultado estetico e born jato urinario.
Discussao: Nos pacientes em que a placa uretral apresenta-se sulcada, ou seja, a poryao
mediana da placa uretral e profunda, a variayao tecnica introduzida por Snodgrass, que
implica em realizar uma incisao na linha media, funciona como urna incisao relaxadora,
que permite a realizayao da tubulizayao da placa uretral sem tensao, propiciando rnelhores
resultados que as tecnicas classicamente utilizadas.
Conclusao: A tecnica de tubulizayao da placa uretral incisada permite a confecyao da neo-
uretra de rnaneira simplificada, inclusive em casos multi-operados, e se mostrou
praticamente isenta de cornplicayoes, superando os resultados alcanyados com as tecnicas
anteriormente utilizadas.



SiNDROME DE HINMAN: APRESENTACAO DE SEIS CASOS E ASSOCIACAO COM
DIABETES INSIPIDUS NEFROGENICO_FAMILiAR.

Freitas FO,L.G.; Silva, M.C.; Carnevale, J.; Laks, M.; Miranda, E.G., Zanon, N.; Cruz, N.A;
Nussenzveig, P.R.

Servi<;o de Urologia e Nefrologia do Hospitallnfantil Darcy Vargas de Sao Paulo.

As disfum;:oes miccionais nao neurogenicas constituem urn grupo de disturbios que se
manifestam principalmente por perdas urinarias diurna e noturna e infecyao do trato urinario. Nas
disfunyoes miccionais graves, em geral, associado aos sintomas clinicos, observa-se diminuiyao
da funyao renal com hidronefrose importante e sinais de incoordenayao entre 0 detrusor e 0
esfincter estriado. Existem duas entidades clinicas englobadas nas disfunyoes graves: a sindrome
de Ochoa e a Sindrome de Hinman. De novembro de 1994 a fevereiro 2000 foram atendidos no
Serviyo de Urologia do Hospital Infantil Darcy Vargas de Sao Paulo seis pacientes portadores de
disfunyao miccional nao neurogenica grave com idade variando de quatro a doze anos. Cinco
crianyas eram do sexo masculino e uma do feminino. 0 inicio dos sintomas variou de sete meses a
cinco anos; em urn caso nao foi possivel precisar 0 comeyo do quadro. Embora os sintomas
tenham side variados, todos apresentavam infecyoes do trato urinario(I.T.U.). Uma crianya
apresentou associayao de disfunyao miccional com diabetes insipidus nefrogenico familiar.

Os casos observados foram eloqOentes ao mostrar que para atingir a fase de nao
agressao na sindrome de Hinman quase sempre 0 preyo e uma evoluyao tormentosa, com
grandes chances de terminar em insuficiencia renal. Suas causas ainda sac incertas e se a
associayao com disturbios psicol6gicos parece clara, sua ins6lita ocorrencia num doente portador
de diabetes insipidus veio trazer mais duvidas do que respostas.



EVOLUVAO DE 3 CASOS DE FEOCROMOCITOMA E SEUS ASPECTOS PERI-OPERATQRIOS
NUSSENZVEIG,P.R.; CRUZ,N.A.: MASTROCINQUE,T.H.; MARQUES,R.C.:FERNANDES,V.F.T.;
FREtTAS FILHO,L.G.;CARNEVALE.J; ..sao Paulo.. Hospital EstaduaJ Infantil Darcy Vargas

o feocromocitomae urntumormuitorarons infAncia.Esta raridade, adicionada a ums sintomatotogia muito V8-
riada, toma .por vezes. diflcil0 seu diagn6stico.Objetivos: 0 objetivo do presente estudo e comentar a apresen-
tat;Ao.tratamentoe evolu~o pr6,intrae p6s-operat6ria de 3 casas de feocromocitoma.Pacientese Metodos:no
periodo de 12/1998 a 1211999.recebemosem nosso servic;o3 pacientes,2 do saxo femininoe 1 do sexo mascu-
IIno.de 9,10 e 14anos,todoscom hlpertensAoarterialseverae sintornasde cefal&ia,taquicardia,sudorese,paJidez
e nauseas.Nos exames admissionais,todos tinham fu~o renat normat.urina tipo t normal e usa de abdome que
mostrava massa em regilo de supra-renal direita.Dois pacientes tinham tomografia de crania com sinais de
AVCI.Nosexames subsequentes, houve confirmay8odo diagn6stico com realiza~o de tomografiade abdom8.
cintilografia com MIBG ,81emde valores urinariosde epinefrinas e acido vanilmandelicoelevadfssimos.Nenhuma
Outr8 alterac;lo endocrinol6gtca.foiencontrada. Todos os pacientes iniciaram terap6utica anti-hipertensiva
com alfa-bJoqueador e beta...bloqueador,conformedescrito na Jiteratura,porpelo menas 15 dies antes do ato ope..
rat6rio.Em um caso foi necssUrio associattAo tambemde minoxidil.Como complica~Oesno ate operat6rio.umpa-
ciente apresentou oscila~es grandes de presslo arteriale um apresentou arritmia,que fei revertida com cedils -

nide.lnsufici6nciarenal aguda foia complicac;lop6s-operat6ria em dots pacientes.Taquicardiapersistente com
"(veis press6ricos normais, manifestou-se em urn paciente.que necessitou ser mantido com beta-bloqueador no
p6s-operat6rio.CondusAo:0 feocromocitoma deve sempre ser pensado como diagn6sticodiferencialns hiperten-
sAoarterialnainfAncis.Seuborn manejo cllnicoe terapAutico,garantemmanor morbidade para 0 paciente.



DIABETES INStPIDUS NEFROG~NICO - RELATO DE 2 CASaS
CRUZ,N.A.; NU5SENZVEIG,P.R.;MASTROCINQUE,T.H.;MARQUES,R.C.; FREITAS F1LHO.L.G.:

CARNEVALE,J. - Sio Paulo - Hospitat Estaduallnfantil Darcy Vargas

o Diabetes Insipidus Nefrog6nico CongAnito e urns doen.;a hereditaria,ligada 80 X, caracterizada par resistAncia
renal aa~o anti-diuretica da arginina vasopressina.N6s relatamos 2 casas de irmAoscom a doenQBe diagn6sti-
co tardio e sem a hist6ria tipica de multiplas intemat;6es par desidra~o e hipematremia.Apresentavam sinto -
mas de poliuria e poJidipsis importantes desde 0 nascimento e baixa estatura. Urn dos pacientes apresentava e -
nuresenotumaedtsfunc;aoves)ca)importante.Comoantecedentesfamiliarssde Interesse,mle e avO matemo
com polluriae poltdipsla.Odiagn6sticofoiconfinnado peto teste do ODAVP,sendoque os pacientes apresenta ..

ram osmolaridade urinaria maxima de 200 mOsmlkg durante 0 teste.Ambos pacientesforam submetidos a Torno-
grafiade crAnio,sendoque nenhum dos dais apresentav&8ltera~o de sela tUrcicaOUcaldficat;6es intra..crania-
nas..Ap6s confirmayAodiagn6stica1foiinidado tratamento com hidroclortiazidae indometacinaloommelhorada
poliuriae polidlpsislsemprejuizoda funt;ao.renale comganhop6ndero-estaturaJ.



RESUMO

VALVULA DE URETRA POSTERIOR: PROPOSTA DE UM PROTOCOLO DE
ACOMPANHAMENTO BASEADO NA EXPERIENCIA COM 152 PACIENTES.

CARNEVALE , J. ; MIRANDA . E. G. ; LAKS , M. ; FREITA FO, L. G.: CRUZ , N.A.
NUSSENZVEIG ,P.R.; MARQUES,R.C.; MASTROCINQUE,T.H.

SERVICO DE UROLOGIA PEDIATRICA DO HOSPITAL INFANTIL DARCY VARGAS

o diagn6stico pre-nataldas valvulas uretrais permitiuurn melhor conhecimento da
evolu~io natural da doen~a e 0 encaminhamento destes pacientes para centros
especializados I onde profissionaisexperientes slo disponiveis.

Com urna experiencia adquirida apas 152 casos de valvula de uretra posterior . os
autores elaboraram um protocolo onde sAo analisados dados do diagn6stico pre-natal ,
condi;oes de parto , exame fisico e conduta inicial , exames radiol6gicos e cintilograficos ,
estudo urodinAmico. fun~io renal e tratamento.

Concluem que este protocolo leva a uma melhor avalia~lo permitindo conduzir e
intervirem cada caso nas vltriasfaces da doen~a com resultados satisfat6rios imediatose a

, medio e longo prazo .


