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O advento dos primeiros aparelhos de diagnéstico por ultra-
sonografia tornou possivel o acompanhamento da gestagdo em
toda sua extensdo, e, com isso, grande parte das doengas do apa-
relho genitourindrio pdde ser diagnosticada ainda durante o pe-
riodo de desenvolvimento fetal (Figura 30.1). Até entdo, o diag-
noéstico dessas anomalias era realizado numa fase mais tardia,
quando quase inevitavelmente ja vinham acompanhadas de uma
certa perda da funcio renal. O conceito de urgéncia adquiriu, as-
sim, novo cardter, e, durante o periodo 1980 a 1990, assistiu-se a
um grande niimero de intervengdes cirtirgicas, cujo principal in-
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tuito era “agir antes que a insuficiéncia renal se instalasse™.

A idéia de que qualquer dilatagdo das vias excretoras signifi-
cava um certo grau de obstrugdo e, por conseqiiéncia, o progres-
sivo desenvolvimento para insuficiéncia renal, passou a ser co-
locada em divida, quando alguns fetos com dilatag@o das vias
excretoras acabavam por nunca desenvolver a mesma dilatagio
nas ultra-sonografias realizadas apds passado o primeiro més de
nascimento. Nessa fase, o volume de urina ja ndo € tdo intenso
quanto o que se observa nos dltimos meses de desenvolvimento
intra-titero, e a obstru¢io, que na realidade refletira meramente
um estado momentaneo de dilatagido funcional, nunca mais se
repetia'®.

BEX1GA

Fig. 30.1 Ultra-sonografia de gestante na vigésima-sexta semana. Uretero-hidronefrose bilateral e espessamento da parede vesical.




O problema atualmente ainda é assunto de muito debate e
especulagdo, mas poderia ser resumido em duas condutas dia-
metralmente opostas: agir ou ndo, e nas seguintes perguntas:
quando, diante de uma dilatacdo das vias excretoras, existe indi-
cacdlo para a intervencdo cirdrgica? Existe alguma indicacio de
intervengao cirtdrgica ainda no periodo pré-natal? Quando se
decide por apenas observar a evolugdo de uma crianca com dila-
tagdo das vias excretoras, qual o tempo que se pode esperar, sem
colocar em risco a fungdo renal?

Pode-se dizer que a resposta a primeira pergunta, em princi-
pio, seria que existe indicagdo operatéria, sempre que se com-
prova a existéncia de uropatia obstrutiva colocando em risco a
fun¢do renal, desde que os rins ndo se mostrem displdsicos ao
exame ultra-sonografico. Os critérios para avaliar o grau de obs-
trugdo, no entanto, nio sio ainda suficientemente acurados para
que se possa afirmar com seguranca, e em todos os casos, quan-
do e quais criancas devam ser operadas.

Saber se existe ou ndo indicagao para intervencao cirtrgica, ain-
da no periodo pré-natal, implica saber se existem condi¢des seguras
para que tal intervencfo seja realizada, e também pesar os riscos que
essa cirurgia representard para a vida da mae e do feto. A gestacio
ndo poderd ser miltipla, o caritipo deverd necessariamente ser

Tabela 30.1 Principais achados a ultra-sonografia fetal

Urgéncias Urol6gicas em Pediatria 681

normal e todos os riscos deverao ser expostos 4 familia. No momento
atual, uma intervencao fetal por uropatia obstrutiva tem sentido so-
mente quando a vida do recém-nascido esti correndo risco iminen-
te. Isso ocorre quando existe oligoidrimnio e uma provével obstru-
¢ilo a saida de urina da bexiga. O feto nao deve apresentar outras
condi¢des que ponham em risco sua vida, como doencas cardiovas-
culares e neurolégicas, e € preciso sempre avaliar bem o beneficio
que a descompressdo da bexiga representard de fato"57*1.

A terceira pergunta levanta o problema real e didrio do acom-
panhamento da crianga que nasce com dilatacdo das vias excre-
toras. Em principio, uma dilatacdo pequena ou moderada, ndo
progressiva, que durante o acompanhamento ndo acarrete perda
da funcdo renal e nem o desenvolvimento de infecc¢des do trato
urindrio, apds instituicio precoce de antibioticoterapia profilati-
ca, justifica um acompanhamento clinico cuidadoso, baseado
fundamentalmente na confian¢a que o médico possa ter de que
0s pais seguirdo estritamente os cuidados instituidos e estardo
sempre atentos a qualquer mudanca na evolucio da doenca.

Na Tabela 30.1 sdo expostos os principais achados ultra-
sonogréficos encontrados em fetos portadores de doenga do
aparelho urindrio e a conduta mais adequada, no estado atual
dos conhecimentos.

Achado Desenvolvimento

Possiveis causas

Conduta

Oligoidrimnio Reducio acentuada do volume

de urina produzida pelo feto

Hidronefrose Dilatagdo da pélvis renal

e/ou dos ureteres

Unilateral
Bilateral

Duplicidade Duplicidade renal acompanhada

de duplidade piélica e ureteral

Obstrugdo ou insuficiéncia renal

Duplicidade de parénquima e aparelho
excretor podendo estar associada

Uropatia de mau prognostico,
necessitando de diagndstico preciso

Obstrugdo ou refluxo
vésico-uretero-renal

US ao nascer e quatro semanas apos
UCM eventualmente

US ao nascer e quatro semanas apos
UCM eventualmente

Pode estar associada com obstrucio
e refluxo vésico-uretero-renal

com ectopia ureteral e ureterocele

Unilateral
Bilateral

Cistos no
parénquima renal

Observar com atenc¢do o volume
dos cistos, se hd ou ndo
parénquima entre os cistos

Unilateral

Bilateral

Rim multicistico

Doenga policistica renal autossdmica

US ao nascer e quatro semanas apos,
provavel 10

US ao nascer e quatro semanas apos,
provivel 10

US com 4 semanas, provével [0

US com 4 semanas, sem [0

recessiva

Bexiga com paredes Observar ciclo miccional

espessadas

Bexiga com imagem Observar ciclo miccional

cistica

Observar o ritmo de enchimento
e esvaziamento vesical

Ciclo vesical

Urinoma ou ascite urindria ~ Colecfo de liquido ao redor do rim
Ascite urindria (causa mais comuim)

Sinal da fechadura Dilatacdo da uretra posterior

Obstrugio, disfungdo neuropdtica
Ureterocele
Quando ciclo ausente, extrofia

de bexiga ou de cloaca.

Obstrugao

Vilvula de uretra posterior

US e UCM e ao nascer
US ao nascer
Depende do exame fisico ao nascer

US ao nascer, eventualmente UCM

US e UCM ao nascer, provavel IO

10 = indicagiio operatéria; UCM = Uretrocistografia miccional; US = Ultra-sonografia.

[———
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A existéncia de agenesia renal pode ser evidenciada jana 16.%
ou 18.* semana de gestacdo, quando a urina fetal passa a ser a
principal fonte de formagao do liquido amnidtico. Nesses casos,
ndo se detectam os rins e nem o ciclo miccional, o térax tem ta-
manho menor que o normal e a crianca afetada nascera com fa-
cies da sindrome de Potter, com oligoidramnio, hipoplasia pul-
monar, alteracdes esqueléticas e implantagao baixa dos pavilhdes
auriculares; condi¢iio incompativel com a vida extra-uterina'®'".

A presenca de oligoidrimnio, com diminui¢io acentuada de
produgdo de urina pelo feto, dever4 ser confirmada por um se-
gundo exame ultra-sonografico, realizado na semana seguinte.
Mesmo na auséncia de agenesia renal, continua sendo sinal de
mau prognéstico, pois pode ser conseqiiente a obstrugéo bilate-
ral grave, das vias excretoras, levando a insuficiéncia renal'®?'.

A presenca de hidronefrose pode sugerir estenose da jungio
ureteropiélica (Figura 30.2), megaureter obstrutivo primdrio

Fig. 30.2 Ultra-sonografia de neonato — pélvis e cdlices renais dilatados
com cortex renal preservado.

Fig. 30.3 Ultra-sonografia de neonato — dilatagfo ureteral com presenca
de peristalse evidenciada durante o exame.

(Figura 30.3), ou refluxo vésico-ureteral (Figura 30.4), poden-
do, tanto o megaureter quanto o refluxo, serem uni ou bilate-
rais. A hidronefrose também pode estar presente em caso de sin-
drome de “prune-belly” (Figura 30.5), disfun¢io vesical ndo-
neuropdtica, ou vélvula de uretra posterior (Figura 30.6). Por
isso, é importante que o ultra-sonografista descreva a configu-
racdo dos cdlices renais, o grau de dilatagio dos ureteres e se a
dilatagdo € uni ou bilateral. Os achados devem ser confronta-
dos com os do exame pds-natal; as variacoes no grau de dilata-
cdo ureteral ou piélica podem sugerir a existéncia de um reflu-
X0 vésico-ureteral.

Se ndo houver vélvula de uretra posterior, somente existe
indicacdo de intervencdo cirdrgica ainda no primeiro més de
vida, em caso de hidronefrose uni ou bilateral, quando for
comprovada a existéncia de “debris” na cavidade renal obs-
truida, em crianca com risco de desenvolver sépsis. Nesse
caso, a operagdo terd por finalidade apenas a drenagem da
cavidade obstruida?.

Quando existe duplicidade pielo-ureteral, dividindo portan-
to o rim em um pélo superior e outro inferior, € importante lem-
brar que quase sempre também hd a associacio de ureterocele
(Figura 30.7) ou ectopia ureteral do ureter que drena o pélo
superior, muitas vezes completamente displdsico e, portanto,
afuncionante, e refluxo vésico-ureteral para o ureter que drena
o pélo renal inferior (Figura 30.8)%7%,

Fig. 30.4 Cistouretrografia miccional de neonato - refluxo vésico-
ureteral bilateral com obstrugio da juncfio pieloureteral esquerda.
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Fig. 30.5 Sindrome de “prune-belly” — agenesia parcial da musculatura
da parede anterior do abdome, auséncia de testiculos no escroto e bexiga

de grande capacidade com dificuldade de esvaziamento. Fig. 30.6 Cistouretrografia miccional — uretra posterior dilatada, refluxo para
o ducto ejaculatério e refluxo vésico-ureteral para o rim esquerdo displasico.

Os cistos renais geralmente sdo miiltiplos e com diferentes
volumes. Miiltiplos cistos com pequeno volume, em ambos os
rins, e parénquima de ecogenicidade aumentada, sugerem a exis-  (USICPALY
téncia de doenca policistica renal, tipo autossomico recessivo  Flplsh s sl
(Figura 30.9). J4 a presenca de grandes cistos, de volume varia-
vel, sem comunicacgdo entre si, e sem sinal da presenca de parén-
quima renal entre os cistos, sugere a existéncia de displasia re-
nal multicistica, doenca também conhecida como rim multicis-
tico (Figura 30.10), geralmente unilateral e que pode se associar
aoutras anomalias do rim contralateral. A displasia renal multi-
cistica, quando € bilateral, leva a quadro de oligoidramnio seme-
lhante ao da agenesia renal bilateral e também € incompativel com
avida extra-uterina®>,

O exame da bexiga deve ser cuidadoso, procurando observar
as dimensoes da parede, o volume que a bexiga pode acomodar
e o tempo de enchimento/esvaziamento vesical. A existéncia de
massa cistica intravesical faz pensar na existéncia de ureterocele. b
Nesse caso, as imagens devem ser sempre confrontadas com as g - I 500 Pt
obtidas no exame do rim e dos ureteres a procura de duplicidades fe
e uretero-hidronefrose?. ' i

A impossibilidade de se observar um ciclo miccional completo pecds : L 92
implica necessariamente a realizacdo de novo exame ultra-sono- T
grifico na semana seguinte, procurando pela existéncia de ex-
trofia de bexiga (Figura 30.11) ou de cloaca. Caso abexigaapre-  Fig, 30.7 Cistouretrografia miccional de neonato com diagnéstico
sente paredes espessadas, em feto do sexo masculino, geralmen-  antenatal de uretero-hidronefrose — ureterocele bilateral com protrusio
te com uretero-hidronefrose bilateral, o diagndstico mais provd-  no canal trigonal durante a micgdo.
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Fig. 30.10 Peca cirdrgica de rim multicistico com ureter atrésico,

Fig. 30.8 Cistouretrografia miccional — refluxo vésico-ureteral para o
rim direito, refluxo vésico-ureteral para a unidade inferior do rim
esquerdo deslocado lateralmente pela unidade superior ndo contrastada
e falha de enchimento vesical.

vel € o de vélvula de uretra posterior. A grande dilata¢do da ure-
tra posterior, combinada 4 existéncia de rigidez da parede vesi-
cal, pode dar ao conjunto bexiga-ureter o aspecto ultra-sonogra-
fico semelhante ao de uma fechadura (Figura 30.12). Um exame

Fig. 30.9 Tomografia computadorizada renal. Cistos pequenos em ambos ~ Fig. 30.11 Paciente do sexo masculino com placa vesical anterior
os rins ocupando quase toda a cortex renal. extrofica e pénis epispadico.




Fig. 30.12 Ultra-sonografia — parede vesical espessada e uretra posterior
dilatada — sinal da fechadura.

ultra-sonografico deve ser realizado logo apés o nascimento,
acompanhado de avaliagdo completa do estado clinico e do equi-
librio 4cido-bésico. A bexiga costuma ser facilmente palpdvel,
tendo a consisténcia semelhante a de uma bola de ténis. Nesse
caso, deve-se tentar passar sonda vesical calibre 6F, para descom-
pressdo das vias urindrias®-,

Deve ser realizada uretrocistografia sob anestesia geral, as-
sim que o estado geral permitir, obtendo-se imagens da regido
pélvica com a crianga em posicdo obliqua. Apés inje¢do do con-
traste na bexiga, as imagens miccionais serdo captadas apds com-
pressdo do baixo ventre com um objeto radiotransparente, que
colocard em evidéncia a obstrucdo ao fluxo e a imagem caracte-
ristica de dilatagfo da uretra posterior (Figura 30.6). No mesmo
ato operatdrio, a crianca deverd ser submetida ao tratamento

2:58 Pves
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endoscépico, que consiste em fazer cortes com eletrocautério na
superficie da vdlvula, com o intuito de tornar a uretra totalmente
pérvia, aliviando a obstrucdo®.

A existéncia de colecio liquida perinefrética € fortemente suges-
tiva de uropatia obstrutiva. O que também pode ser dito com rela-
cdo a existéncia de ascite, pois as uropatias obstrutivas sdo a causa
principal de ascite do recém-nascido. Inicialmente pensava-se que
essa perda de urina para fora do aparelho urindrio implicava em
obstrucio grave e de mau progndstico, porém a pratica clinica veio
mostrar que, na grande maioria dos casos, as pressoes de filtragio
equilibram-se, e a fungo renal acaba sendo preservada. Elas ocor-
rem mais freqiientemente nos casos de estenose da jungio
ureteropiélica bilateral e nos casos de vélvula de uretra posterior® .

A existéncia de mielomeningocele intra-titero faz pensar na
conseqiiéncia sempre presente que € a disfunciio neuropdtica da
bexiga. A maioria desses recém-nascidos ndo apresenta retencio
urindria ao nascer. Alguns deles, no entanto, desenvolvem perio-
do de hiperfluxo urindrio logo apds a intervengdo neurocirdrgica
para o fechamento da mielomeningocele. Caso o exame ultra-so-
nogréfico mostre uretero-hidronefrose, o recém-nascido deve ser
submetido o mais rapidamente possivel a uma avaliagcao urodinimi-
ca, para verificar as pressdes de esvaziamento urindrio e pesquisar
eventual dissinergia vésico-esfincteriana; nesse caso, o cateterismo
urindrio intermitente deve ser iniciado imediatamente™*.

Algumas criangas apresentam alteracdes do comportamento
vesical semelhantes as de uma crianga com disfuncdo neuropitica,
sem que exista nenhuma altera¢do anatdmica que o justifique. Elas
podem apresentar importante grau de hidronefrose e refluxo vésico-
ureteral bilateral. O exame urodindmico pode mostrar elevadas
pressdes miccionais e, muitas vezes, importante comprometimento
da dindmica de enchimento e esvaziamento vesical (Figura 30.13).
Nesses casos, o tratamento inicial consiste no uso de anticolinér-
gicos, alfabloqueadores e antibioticoprofilaxia. Muitas vezes, com
a persisténcia das infec¢des urindrias, em fungio das altas pres-
sOes miccionais, torna-se necessdria a realizacdo de vesicostomia
tempordria que costuma ter efeito benéfico na evolugio clinica®’.

Na Tabela 30.2 podem ser observados os principais acha-
dos ultra-sonogrificos e de exame fisico obtidos apds o nasci-
mento da crianga com uropatia obstrutiva e a conduta a ser
adotada diante da suspeita diagnéstica.

VE
Vinfus

189 cnd20

Fig. 30.13 Estudo urodinimico — pressdes vesicais elevadas durante a fase de enchimento vesical.
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Tabela 30.2 Achados ultra-sonogréficos apés nascimento da crianga e conduta a ser adotada diante da suspeita diagndstica

Diagndstico

Achado de exame fisico ou ultra-sonograifico

Conduta

Estenose de JUP
uni ou bilateral

MUOP
uni ou bilateral

Dilatacdo pielocalicial e ureteral.

RVU uni ou bilateral

Sindrome de “prune-belly™
Distopia testicular bilateral.
Dilatagéo de todo o aparelho urinério.
Disfuncao vesical Dilatacdo ureteral e/ou piélica.
ndo-neuropdtica

Disfuncio vesical
neuropitica (bexiga
neuropdtica)

Dilatacdo pielocalicial e ureteral.
Espessamento das paredes vesicais.

Vdlvula de uretra posterior ~ Dilatagdo piélica e ureteral.
Bexiga de paredes espessadas.
Dilatagdo da uretra posterior.

Sinal da fechadura.

Dilatagéo pielocalicial sem visibilidade do ureter.

Dilatacdo ureteral e piélica variando de exame para exame.

Abddmen com hipotrofia da musculatura anterior.

Hidrocefalia e mielomeningocele associada.

DTPA (MAG 3) e DMSA

Verificar fun¢do renal e grau de obstrugio. Se
obstrugdo ou perda de funcao, 10.

AP

DTPA (MAG 3) e DMSA

Verificar fungo renal e grau de obstrugio. Se
obstrucdo ou perda de fungio, 10.

AP

UCM, DMSA

Auvaliar grau do refluxo e presenca de lesdes renais.

AU a procura de incoordengiio vésico-esfincteriana
ou contragdes ndo inibidas.

AP

IO em casos muito especiais.

Avaliar fungdo renal.

10 em casos especiais.

DMSA e UCM

Avaliar fun¢do renal e grau de refluxo vésico-ureteral.

AU a procura de incoordenagdo vésico-esfincteriana
ou contra¢des néo inibidas.

AP

Vesicostomia em casos de elevadas pressdes vesicais
4 micgdo.,

DTPA (MAG3), DMSA

Avaliar fungio renal e grau de obstrugdo.

AU & procura de incoordenagio vésico-esfincteriana
ou contragdes nio inibidas.

AP se refluxo vésico-ureteral.

Cateterismo intermitente.

Anticolinérgicos em alguns casos.

DTPA (MAG3), DMSA

Avaliar fungdo renal e grau de obstrugio.

Sonda vesical mantida até uretrocistoscopia.

UCM para diagndstico e fulguraciio endoscdpica da
vélvula.

AP

Vesicostomia em alguns casos.

Anticolinérgicos e alfabloqueadores em alguns casos.

Tratar politria noturna com cateterismo.

AP = antibioticoprofilaxia; DTPA = excregiio renal de dcido dietilenotriaminopentaacético marcado com tecnécio 99m. Tatalmente excretado pelo rim, serve para avaliar o grau de
filtragéo renal; JUP = juncio ureteropiélica; MUOP = megaureter obstrutivo primdrio (megaureter adinimico); AU = avaliagio urodindmica; DMSA = dcido dimercaptossuccinico
marcade com tecnécio 99m. Ap6s filtragio € reabsorvido pelas células tubulares, serve como marcador do parénguima renal; MAG 3 = excregiio renal de mercaptoacetiltriglicina marcada
com tecnécio 99m semelhante ao DTPA; UCM = uretrocistografia miccional; RVU = refluxo vésico-ureteral.

A infeccdo do trato urindrio no recém-nascido, independen-
temente da causa, deve ser considerada emergéncia urolégica. Es-
sas criangas necessitam de tratamento com antibiéticos por via
intravenosa porque jd estd bem claro que isso, pode evitar o de-
senvolvimento de cicatrizes renais, independentemente da causa.

O exame fisico neonatal é de suma importincia e deve ser
realizado com muita atengdo. Doengas como sindrome de “pru-
ne-belly”, mielomeningocele, anomalias anorretais, extrofia de
bexiga, extrofia de cloaca, epispadia, hipospédia e as anomalias
do desenvolvimento do sexo podem ser diagnosticadas pela ins-
pecio atenciosa do recém-nascido. No passado, costumava-se
examinar com aten¢io o coto umbilical 4 procura das duas arté-
rias e da veia umbilical, pois acreditava-se que a existéncia de
artéria umbilical tnica era associada ao indice aumentado de
anomalias renais. Em 1998, no entanto, Thummala e cols., ao
realizarem uma metandlise de 37 estudos tentando encontrar al-
guma associag@o entre anomalias renais e a presenca de artéria
umbilical dnica, chegaram a conclusio de que apenas uma em

cada 14 criancas apresentava anomalias renais que, na maioria
dos casos, eram sem significincia clinica®.

A palpacgio cuidadosa dos 6rgdos genitais do recém-nasci-
do do sexo masculino pode mostrar a existéncia de distopia tes-
ticular (criptorquidia), de hidrocele associada ou ndo a hérnia
inguinal, tor¢do neonatal do testiculo ou mesmo de tumor. Deve-
se pensar em hidrocele quando, pela transiluminagdo do escro-
to, o testiculo puder ser visto em meio a grande volume de li-
quido. Caso o liquido possa ser esvaziado para a cavidade ab-
dominal, mediante leve pressdo no escroto, hérnia inguinal es-
tard associada e deverd ser corrigida o mais rapidamente pos-
sivel para evitar o encarceramento ou mesmo o estrangulamen-
to, que ocorre quando a hérnia encarcerada (Figura 30.14) acar-
reta a necrose do contetido hernidrio, ou o sofrimento do testi-
culo em fungio da pressdo que o conteddo herniério pode exer-
cer sobre o cordéo espermdtico. As hidroceles ndo-comunican-
tes sdo geralmente bilaterais e ndo devem ser corrigidas cirur-
gicamente, pois na grande maioria dos casos nio mais estariio



Fig. 30.14 Paciente com dor abdominal, vémitos e aumento de volume
da regido inguinal direita.

presentes ao final do primeiro ano de vida. O cisto de corddo
espermadtico se forma, do mesmo modo que nas hérnias ingui-
nais e hidroceles comunicantes, quando o conduto peritdnio-
vaginal mantém-se permedvel apds o nascimento. No caso do
cisto, ocorre fechamento parcial do conduto a montante e a
jusante da massa, e o diagndstico pode ser realizado ao se lo-
calizar uma estrutura transilumindvel a palpagio da virilha. Na
tor¢do de testiculo do recém-nascido, geralmente observa-se
massa ndao dolorosa, unilateral, acompanhada de aumento do
escroto, que pode estar equimdtico ou eritematoso. Nio existe
consenso sobre se o recém-nascido deve ser operado assim que
o diagnostico de tor¢do de testiculo € realizado, pois é muito
pouco provivel que o testiculo isquémico possa ser salvo na
intervengdo cirtrgica. Na verdade, a operacio deve ser reali-
zada porque € a Unica maneira realmente confidvel de se con-
firmar o diagndstico (Figura 30.15) e para prevenir a tor¢do do
testiculo contralateral, fixando-o ao escroto®.

Fig. 30.15 Torgéo do testiculo — aspecto cirdrgico de isquemia testicular.
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A existéncia de uma anomalia no desenvolvimento do sexo
deve ser sempre tratada de maneira prudente, mas objetiva. Deve-
se iniciar a avaliacdo com uma histéria cuidadosa dos medica-
mentos que a mie tomou durante a gestagdo, sugerindo viriliza-
¢do exdgena em feto do sexo feminino, e saber da eventual exis-
téncia de morte neonatal na familia, sugerindo a possibilidade
de hiperplasia congénita da adrenal, forma “perdedora de sal”
(Figura 30.16)°0%,

O exame fisico deve ser cuidadoso ao avaliar a estrutura fali-
ca, procurando observar o local de implantagao da uretra, e a exis-
téncia ou ndo de corda uretral, que provoca encurvamento dor-
sal dos corpos cavernosos. A identificacdo de hipospadia acom-
panhada de distopia testicular (Figura 30.17) deve levar & pro-
cura de pseudo-hermafroditismo masculino, de hermafroditismo
verdadeiro ou de disgenesia gonadal mista’,

Deve-se observar atentamente as eminéncias laterais (escro-
to ou grandes ldbios) que poderdo estar mais escuras nas crian-
cas portadoras de hiperplasia congénita da adrenal, uma vez que
o ACTH, que sempre estd aumentado, tem estrutura molecular
semelhante & do horménio estimulante de melanécito (MSH), e
pode hiperpigmentar toda a regido perineal. A existéncia de duas
gbnadas no escroto praticamente exclui a possibilidade de hiper-
plasia congénita da adrenal em crianga do sexo feminino. Deve-
se, nesses casos, procurar palpar a gébnada com atengfo, pois a
existéncia de dois testiculos, em que se consegue definir bem o
epididimo, fala a favor de pseudo-hermafroditismo masculino.

Fig. 30.16 Anomalia no desenvolvimento do sexo — paciente portadora
de hiperplasia adrenal congénita, clitoromegalia e pregas labioescrotais
hiperpigmentadas.
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Fig. 30.17 Hipospddia proximal com auséncia de génadas no escroto,

Por outro lado, uma crian¢a muito virilizada, em que néo se con-
segue palpar nenhuma das génadas, até prova em contrério, tem
pseudo-hermafroditismo feminino por hiperplasia congénita da
adrenal®'.

Deve-se realizar um toque retal cuidadoso, com o quinto dedo,
pois as criangas portadoras de hiperplasia congénita da adrenal
t&m um ttero palpdvel, tendo-se a sensacdo titil de um cordéo
endurecido na face anterior da ampola retal. Nesses casos, a ava-
liagdo laboratorial inicial inclui a obteng¢do de um cariétipo, po-
rém uma andlise de hibridizagao por fluorescéncia in situ (FISH)
permite a identificagdo do sexo genético muito mais rapidamen-
te. O exame da cromatina sexual a partir do raspado bucal aca-
ba deixando muitas incertezas, e ndo deve mais ser recomen-
dado nos dias atuais. O estudo sérico dos bioprodutos da sinte-
se dos hormdnios esterdides deve ser realizado prontamente, e
complementado pela dosagem urindria de 17-cetoesteréides e
17-hidroxiprogesterona. O exame ultra-sonogréifico do abdé-
men pode localizar o titero e os ovdrios, que estdo sempre pre-
sentes nesses casos.

Exame endoscépico deverd ser realizado ainda na primeira
semana de vida, procurando observar a existéncia de seio uro-
genital, o local de implantacfo da vagina e da uretra e a existén-
cia ou ndo do verumontano. Durante o exame, pode-se realizar
exploragio radiografica com injecdo de contraste iodado procu-
rando identificar claramente todas as cavidades (Figura 30.18).

A existéncia de assimetria gonadal, seja pela presenca de
gbnadas de consisténcia diferente, seja pela palpagio de gonada
de um lado e a nio palpagio de qualquer gdnada do outro lado,

Fig. 30.18 Radiografia contrastada realizada durante o exame endoscé-
pico — uretra masculinizada com insercdo alta da vagina.

sugere a existéncia de hermafroditismo verdadeiro ou de disge-
nesia gonadal.

A decisdo com relag¢io ao sexo em que a crianga serd criada é
complexa e deverd ser tomada somente por uma equipe multi-
disciplinar. A missdo do pediatra que inicialmente entra em con-
tato com a familia € verificar se a crianga ndo tem uma hiperpla-
sia congénita da adrenal, forma perdedora de sal, caso em que
deverd ser hospitalizada e tratada imediatamente com corticos-
teréides, e assegurar & familia que o sexo somente poderd ser
definido quando a equipe responsével pelo tratamento manifes-
tar-se a respeito.

A extrofia de bexiga ¢ diagnosticada ao se observar que a
bexiga estd totalmente aberta, expondo sua superficie mucosa
ao meio. Trata-se de defeito de mesenquimacdo da parede ab-
dominal infra-umbilical que se rompe durante o desenvolvimen-
to embriondrio e expde estruturas que normalmente seriam co-
bertas pela cavidade pélvica. Quando essa ruptura se dd preco-
cemente, ocorre extrofia de cloaca (Figura 30.19), uma vez que
a bexiga ainda ndo se diferenciou do aparelho digestivo inferi-
or, € 0 que se v€ € uma placa mucosa interna correspondente
ao intestino, geralmente a regido ileocecal, e duas placas late-
rais correspondendo aos segmentos que normalmente formari-
am a bexiga. Tanto a extrofia de bexiga quanto a extrofia de
cloaca, ao ocorrerem no sexo feminino, vém acompanhadas de
duplicidade do clitéris, com anteriorizagio da vagina e do iite-
ro. No sexo masculino, o pénis nasce rebatido sobre o abdo-
men em fung¢io de um encurtamento dos corpos cavernosos que
sdo abertos, mais largos e mais curtos que normalmente. H4



Fig. 30.19 Placa cloacal — hemibexigas direita ¢ esquerda separadas por
alca intestinal ileal.

grande afastamento dos 0ssos pubicos e anteversdo de toda a
cintura pélvica. O tratamento, tanto da extrofia de cloaca quanto
da extrofia de bexiga, envolve osteotomia dos ossos iliacos para
poder aproximar as bordas do pibis e o fechamento da placa
vesical. No caso da extrofia de cloaca, o intestino dever4 ser
tratado por abaixamento do intestino grosso ou por colostomia
definitiva. Os casos de extrofia de cloaca costumam ser muito
complexos, quase sempre acompanhados de onfalocele e mie-
lomeningocele, o que dificulta sobremaneira seu tratamento. E
importante reconhecer a doenga logo no primeiro dia de vida,
e encaminhar a crianga para as equipes cirdrgicas responsaveis
pelo tratamento que deverdo realizar a interveng@o nas primei-
ras 48 horas de vida*?.

Epispddia € a abertura da uretra na face dorsal do pénis (Fi-
gura 30.20). Quando o meato uretral se abre ap6s o esfincter
externo, a crianca serd continente e o tratamento consistird de
uretroplastia semelhante 4 que se realiza nas criangas portadoras
de hipospadia. Quando o meato uretral se abre antes do esfincter
externo, no entanto, o tratamento serd muito semelhante ao das
criangas portadoras de extrofia de bexiga, exigindo também in-
tervenc¢do especifica para a continéncia urindria. Na realidade, a
epispadia também € causada por ruptura da membrana cloacal
intra-titero, representando, portanto, uma forma mais atenuada
de extrofia vesical®**,

O aparecimento de massa no perineo de recém-nascido do
sexo feminino sugere a existéncia de cisto periuretral, de imper-
furacdo himenal, de prolapso uretral ou de prolapso de ureterocele
ectdpica. O cisto periuretral é a entidade mais comum, notando-
se delicada massa esbranquicada, recoberta por epitélio e que,
em geral, tem as dimensdes de uma bola de gude. A incisdoe a
drenagem do cisto levam a cura em quase todos os casos. A im-
perfura¢io himenal pode manifestar-se como massa fazendo pro-
tuberancia a partir da superficie interna da vagina e geralmente
vem acompanhada de hidrometrocolpos. Nesses casos, palpa-se
massa na regifio hipogdstrica, e a reten¢@o urindria pode ser im-
portante a ponto de causar hidronefrose e dificultar a micgdo. O
melhor tratamento € a incisdo himenal com drenagem do
hidrometrocolpos. No caso de haver prolapso de ureterocele ec-
topica, observa-se massa de cor avermelhada (Figura 30.21) ou
jd francamente necrética, emergindo de forma excéntrica pela
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Fig. 30.20 Pénis epispadico — uretra exposta na sua por¢dio peniana
dorsal e glande fendida.

uretra. A bexiga pode ser palpdvel devido a obstrucdo urindria,
algumas vezes ja sendo acompanhada de hidronefrose bilateral.
A ultra-sonografia geralmente confirma o diagnéstico mostran-
do também a duplicidade pielocalicial que sempre esté presente.
Deve-se puncionar a ureterocele, para facilitar a redugéo da massa

Fig. 30.21 Ureterocele prolapsada.
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a bexiga, e deixar sonda urindria até que uma nova avaliacfo ultra-
sonogafica seja realizada cinco a sete dias ap6s, quando a con-
duta definitiva devera ser planejada. O prolapso uretral € muito

pouco comum no recém-nascido e pode ser visto como massa
avermelhada emergindo no centro do meato uretral. A conduta

deve ser apenas o tratamento com aplicagdo local de creme con-
tendo corticosterdides para diminuir a reacdo inflamatéria. So-
mente se houver necrose, haverd indicac@o de intervengdo cirtr-
gica. Embora incomum no periodo neonatal, o rabdomiossarco-
ma de vagina pode se manifestar como protuberéncia vaginal com
aparéncia multilobulada. Nesse caso, a presencga de massa soli-
da serd evidente ao exame clinico e a ultra-sonografia confirma-
rd o diagnéstico®®.

A crianca do sexo feminino pode nascer com persisténcia de
cloaca, em que se observa orificio tinico de drenagem perineal,
com imperfurago anal. Nesses casos a bexiga, o ttero e o in-
testino terminal coalescem em uma sé cavidade e o que se ob-
serva é uma grande distensdo abdominal provocada pela reten-
clo das secrecdes das trés cavidades (Figura 30.22). O trata-
mento dessas criangas é complexo mas envolve, num primeiro
momento, a realizacfo de vaginostomia, colostomia e a cons-

trugdo de conduto para a drenagem urindria. Quando a crianca

com imperfuragio anal for do sexo masculino, é importante
detectar o nivel do coto retal para saber se a anomalia necessi-
ta ou ndo de colostomia prévia, antes do tratamento definitivo,

Fig. 30.22 Raios X simples de abdémen de recém-nascido do sexo
feminino sem eliminar mecénio nas primeiras 48 horas — grande drea
de opacidade ocupando o hemiabdémen direito correspondente a
actimulo de urina em vagina dilatada.

e se existem ou ndo fistulas para a bexiga ou uretra. Jd nas
meninas, as fistulas comunicam o reto com a vagina ou coma
vulva e o tratamento, como no caso dos meninos, envolve ou
intervencio perineal de abaixamento do coto retal ou colostomia
para derivagio das fezes ainda nas primeiras 48 horas de vida®’.

A saida de urina pelo umbigo ocorre geralmente nas criancas
portadoras de sindrome de “prune-belly”, mas pode ocorrer, no
entanto, nos casos em que o tiraco ndo se fechou completamen-
te, devendo-se sempre ter em mente que as pressdes de micgio
no primeiro ano de vida s@o sempre muito elevadas, principal-
mente nos meninos. Quando houver infec¢do do draco, geralmen-
te existe cisto no trajeto entre a cicatriz umbilical e a bexiga, sendo
importante a excis@o da massa para evitar infec¢des do trato uri-
nério ou mesmo uma peritonite bacteriana. O exame ultra-sono-
grafico confirmard o diagnoéstico, e a uretrocistografia miccio-
nal poderd deixar patente o trajeto do tiraco e mostrar eventual
refluxo vésico-ureteral, cuja existéncia deverd levar a suspeita
de disfuncdo miccional®®.

A existéncia de massa abdominal no recém-nascido deve su-
gerir a existéncia de hidronefrose, de doenga cistica renal, de
hemorragia adrenal, de bexiga dilatada, de malformacdes gastro-
intestinais ou de tumores. O exame fisico cuidadoso deve preci-
sar o local, a mobilidade e as dimensdes da massa e a ultra-sono-
grafia geralmente € suficiente para o diagnéstico preciso™-%,

A presenca de massa renal sugere a existéncia de nefroma
mesobldstico. Esse tumor transforma todo rim em massa homo-
génea que pode ser considerada potencialmente maligna, cuja
resseccdo é, portanto, necessdria. Ele pode, eventualmente, es-
tar associado com poliidrdmnio. O tumor de Wilms ou
nefroblastoma raramente aparece no periodo neonatal. J4 o neuro-
blastoma pode ser detectado como massa cistica na supra-re-
nal, podendo ter metdstases, principalmente hepdticas, cutine-
as ou de medula 6ssea. Nesses casos, ja foi possivel demons-
trar que alguns fetos podem sofrer a conseqiiéncia dos efeitos
metabdlicos da secrecio excessiva de noradrenalina, observan-
do-se taquicardia e hipertensdo. Alguns recém-nascidos, em
fun¢do do aumento da secrecio do peptideo intestinal vasoati-
vo (VIP) podem apresentar diarréia importante, com desidra-
tacdo e hipopotassemia, que deve ser corrigida rapidamente.
Outra forma de apresentagio do neuroblastoma ocorre quando
os anticorpos produzidos contra as células tumorais atacam o
tecido neuroldgico normal, causando ataxia, movimentos rapi-
dos e incoordenados dos olhos (opsoclonus) e, em alguns ca-
s0s, mioclonia generalizada® ",

A existéncia de hemorragia adrenal € relativamente comum,
sendo fator predisponente o trabalho de parto prolongado em
recém-nascido com peso superior a 3,5kg ao nascer. A crianga
quase sempre apresenta anemia, choque e massa abdominal (Fi-
gura 30.23). O exame ultra-sonogréafico ou de tomografia com-
putadorizada (Figura 30.23) mostrard a massa supra-renal
hiperecogénica, que pode ter aspecto semelhante ao de um neu-
roblastoma. Exame de ressondncia magnética abdominal pode-
rd ser necessario para diferenciar as massas. Nos casos de hemor-
ragia adrenal, geralmente ndo existe indicagdo cirdrgica e o tra-
tamento é quase sempre apenas expectante™’,

O recém-nascido com aumento dos rins, hematiria, anemia,
trombocitopenia e histéria de parto prolongado pode ser porta-
dor de trombose de veia renal. A provivel causa é uma diminui-
¢do do fluxo sangiiineo por diminuicéo da pressao arterial, poli-
citemia ou desidratacdo. Em 20% dos casos, a trombose € bila-
teral, mas quase nunca se propaga para a circulacio central. O
diagnéstico deve ser confirmado com ultra-sonografia que
mostrard o trombo e o aumento da massa renal. Deve-se ini-




Fig. 30.23 Tomografia de adrenal de neonato em mau estado geral —
lesdes expansivas intracapsulares nas adrenais.

cialmente restabelecer o equilibrio hidrico e eletrolitico e, em-
bora ainda existam controvérsias com relacdo ao tratamento es-
pecifico, o uso de anticoagulantes ou fibrinoliticos tem indica-
¢do precisa nesses casos™®®,

A existéncia de hipertensdo arterial e hematiria pode ser su-
gestiva de trombose da artéria renal. Em geral, existem evidén-
cias de cateterizacdo da artéria umbilical e a insuficiéncia renal
pode ser o achado inicial, com proteindria e insuficiéncia car-
diaca congestiva. Pode haver trombose da aorta associada. O
exame ultra-sonogréfico geralmente confirma o diagndstico e a
extensdo do trombo. O tratamento inclui terapia trombolitica, con-
trole da hipertensdo e, muitas vezes, requer a resseccdo do rim,
que se torna afuncionante®.

Criangas maiores, com dor abdominal aguda, devem ser exa-
minadas imediatamente. Deve-se pensar em infec¢io do trato uri-
nério, constipagdo intestinal, apendicite aguda, litfase urindria ou
tor¢do do corddo espermdtico. Algumas criancas com torcio de
corddo espermdtico apresentam dor abdominal e quase nenhuma
queixa de dor na regido escrotal. O exame fisico deve ser cuida-
doso, palpando-se os dois testiculos com a crianca relaxada e esti-
mulando a superficie interna da coxa, pois o reflexo cremastérico
costuma estar ausente em caso de tor¢ao de corddo. E importante
lembrar que os tumores testiculares costumam ocorter com maior
freqiiéncia ao redor dos 2 anos e perto da puberdade. A crianca
pode apresentar hérnia encarcerada jd em fase de estrangulamento
e, nesse caso, ela deverd apresentar febre e distensdo abdominal.
Deve-se evitar qualquer tentativa de reducdo manual da hérnia
que deverd ser corrigida cirurgicamente. Pode haver tor¢do das
hidatides testiculares, que s@o restos embriondrios ligados ao tes-
ticulo e que, ao torcerem ao longo do préprio eixo, provocam dor
muito localizada, geralmente sem edema escrotal. A crianga pode
também apresentar orquiepididimite cuja evolugdo pode provo-
car dor e edema local, tornando muito dificil o diagnéstico di-
ferencial. Deve-se, no entanto, sempre ter em mente que: “qual-
quer crianga, com massa escrotal dolorosa, deve ser submetida a
exploracdo cirtirgica, caso o diagndstico de certeza ndo possa ser
estabelecido”. Néo tem sentido aguardar por exames complemen-
tares que ndo possam ser realizados de pronto, quando existe o
risco de que o testiculo jd se encontre em grau irremedidvel de
isquemia no momento da exploragio cirtirgica.
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Crianga, ou adolescente, com hematiria macroscépica, deve
ser examinada sem nenhuma demora. Ela pode apresentar infec-
c¢do do trato urindrio, com ou sem cdlculos, ou traumatismo ge-
nital. Mais raramente, pode apresentar obstrucdo da junc¢io
ureteropiélica, cistite cistica ou mesmo tumor.

Os tumores da crianga devem também ser tratados como caso
de urgéncia, pois a presteza no diagndstico melhora o prognésti-
co e facilita o tratamento.

Enfim, nunca é demais lembrar que uma crianga doente deve
sempre ser examinada de pronto! Pode-se ou ndo encontrar uma
causa objetiva, porém um diagndstico precoce sempre permite
um planejamento adequado do tratamento, mesmo em se tratan-
do de uma emergéncia.
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