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Resumo

A abordagem meédico-cirurgica da obstrucdo da juncdo pielo-ureteral (OJPU)
permanece uma das maiores controvérsias da Urologia Pediatrica. Carecemos de
instrumentos que permitam predizer com acuidade quais as criangas que poderdo ser
vigiadas conservadoramente e quais as que necessitardao de cirurgia corretiva.

Neste trabalho procedeu-se a um estudo retrospetivo com o objetivo de rever a
casuistica do Hospital Garcia de Orta E.P.E. (HGO), relativamente as criangcas com
diagndstico de OJPU, submetidas a pieloplastia corretiva. Entre outros aspetos,
caracterizaram-se e analisaram-se numa amostra de 34 criancas operadas, 0s principais
dados pré e pds-operatorios imediatos, nomeadamente ecograficos e renograficos.

A abordagem cirdrgica inicial adotada foi, em todos 0s casos, a pieloplastia aberta
desmembrada e modificada por Anderson-Heynes (PAH); a taxa de reintervencao foi de
5,5%. A maioria das ecografias pré-operatdrias (80,8%) documentou uma hidronefrose
(HN) moderada a grave. A mediana das diferengas entre os valores do didmetro antero-
posterior do bacinete (DAP) pré e pos-operatorio foi de 8 [1,12]mm (p<0,001).
Verificou-se uma evolugdo favoravel da funcdo renal diferencial (FRD) apds a cirurgia,
inclusivamente nas criancas com FRD imediatamente pré-operatéria inferior a 45%,
sendo a mediana das diferencas entre os valores de FRD pré e pds-operatoria neste
subgrupo igual a 4,5 [1,9;9,3] % (p<0,01).

Alguns biomarcadores urinarios, associados a progressao de lesdo parenguimatosa
renal, poderdo facultar informacdo complementar muito valiosa aos métodos

diagnosticos atuais e ajudar na definicdo da melhor decisédo terapéutica.



Abstract

The management of children with congenital ureteropelvic junction obstruction
(UPJO) remains one of the main Paediatric Urology controversies. There is still a lack
of instruments that can accurately predict which children should be conservatively
managed and those who benefit from corrective intervention.

This study reviews the casuistic in Hospital Garcia de Orta E.P.E. of the children
with presumptive UPJO diagnosis submitted to corrective pieloplasty. In a group of 34
children, amongst other aspects, the main pre and post op data (ultrasonographic and
renographic) are characterized and analysed.

In all cases the initial surgical approach adopted was a Anderson-Heynes
pieloplasty; reintervencion occurred in 5,5% of cases. Most pre op ultrasonographic
studies (80,8%) documented moderate to severe hydronephrosis. The median difference
in the antero-posterior diameter of the renal pelvis after surgery was 8 [1,12] mm
(p<0,001).

A global favourable evolution was noted in the renographic parameters after
pieloplasty, even in those with an immediate pre op differential renal function (DRF)
under 45%. This subgroup showed a median difference in the DRF after surgery of 4,5
[1,9;9,3] % (p<0,01).

Some urinary biomarkers, associated with parenchymal renal lesion progression,
may add precious complementary information to the standard diagnostic tools guiding
the best therapeutic approach.

Abreviaturas

DAP  didmetro antero-posterior do bacinte
DPN  diagnostico pré-natal
FRD  func&o renal diferencial
HN hidronefrose
ITU infecdo do trato urinario
JPU  juncdo pielo-uretral
NORA normalized residual activity
OJPU  obstrugéo da jungéo pielo-ureteral
PAH  pieloplastia de Anderson-Heynes
RVU  refluxo vesico-ureteral

UHN ureterohidronefrose



1. Introducéo — “o estado da arte”

O aparelho urinario ¢ um dos sistemas organicos mais implicados nas
malformacdes congénitas, constituindo a hidronefrose o achado ecografico mais
frequente. A dilatacdo da &rvore excretora urinaria ocorre aproximadamente em 1 por
cada 1500 nados-vivos rastreados por ecografia pré-natal, sendo na maioria dos casos
(60%) transitéria ou fisiologica. Nos restantes 40%, a OJPU é a causa mais
frequentemente implicada (cerca de 30% dos casos patologicos e 11% dos casos totais
de hidronefrose). Outras entidades, mais raras, incluem a presenca de refluxo vesico-
ureteral, megaureteres, rim poliquistico, ureterocelo e valvulas da uretra posterior. 12

A OJPU pode ser definida como uma obstrucdo completa ou parcial do fluxo
urinario do rim para o uréter superior proximal. O risco associado a persisténcia desta
malformacdo é o de lesdo e perda da funcdo renal ipsilateral, resultante do aumento
progressivo da pressdo a montante do local de obstrucdo. A importancia da detecdo
deste risco, e consequentemente da indicacdo para corre¢do cirlrgica, em casos
selecionados, tem como objetivo prevenir a deterioracdo da funcéo renal.

Estdo descritas varias técnicas cirurgicas, mas a pieloplastia aberta reconstrutiva
continua a ser a mais frequentemente aplicada em idade pediatrica, dada a sua
versatilidade e aplicabilidade na maioria dos casos.

Uma das maiores controvérsias da Urologia Pediatrica consiste em determinar
qual a melhor abordagem médico-cirirgica para as criangcas com o diagndstico de
OJPU. As técnicas atuais de diagndstico ndo permitem uma avaliacdo fidvel de
obstrucdo associada a risco de deterioracdo renal. Por isso, recorre-se frequentemente a
um periodo observacional de forma a melhor aferir se (e quando) € necessario proceder
a correcdo cirargica. O debate, em ultima analise, tem em vista definir que criancas
deverdo ser intervencionadas precocemente e quais as que, contrariamente, poderdo
beneficiar de uma abordagem mais conservadora. © As questdes colocadas em 1995 por
Tripp et al continuam, 20 anos depois, atuais: “Como sabemos que criangas com
hidronefrose vdo apresentar deteriora¢do da sua funcdo renal e quais vdo permanecer
estaveis ou até melhorar? Qual é a melhor abordagem de seguimento? Quando operar e
quando observar conservadoramente? Se decidirmos operar, qual a melhor altura?”. & A
verdade é que, até a data, ndo existem ainda ensaios clinicos randomizados que
permitam a existéncia de conclus@es precisas quanto a melhor abordagem terapéutica da
OJPU. nes



Epidemiologia

A OJPU ocorre em 1 em cada 500 nados vidos rastreados por ecografia pré-natal.
Os individuos do sexo masculino sdo mais frequentemente afetados, num racio de cerca
de 2 para 1. Verifica-se predominio de lateralidade a esquerda e envolvimento bilateral
em 10-40% dos casos. Em 8-14% dos casos de OJPU, encontra-se igualmente presente

refluxo vesico-ureteral. ©e

Etiologia

A OJPU ocorre em cerca de 90% dos casos por estenose congénita intrinseca da
juncéo pielo-ureteral e nos restantes 10% por compressao extrinseca. ©

Nas estenoses intrinsecas, ao nivel tecidual, foi possivel perceber, através do
estudo anatomo-patologico de fragmentos da juncdo pielo-ureteral e de bidpsias renais
recolhidas durante as pieloplastias, quais as alteracdes que podem explicar o0 mecanismo
de obstrucdo e as suas consequéncias. Na maioria das amostras foi possivel documentar
uma perda do namero de células musculares lisas na respetiva juncdo, assim como a
evidéncia microscopica de uma desorganizacdo da camada de musculo liso ureteral.
Para alem disso, parece existir um aumento da densidade glomerular, associada a um
decréscimo do réacio de tubos contornados proximais/distais e aumento da espessura
capsular.m Os niveis de colagénio do tipo IV também parecem estar aumentados
(fibrose) e, inversamente, existe uma reducdo do nimero de células de Cajal e de outras
celulas nervosas. Paralelamente, ao nivel molecular foram detetadas alteragBes na
expressdo e niveis de alguns fatores de crescimento que parecem suportar 0s achados ao
nivel tecidual, nomeadamente a elevacdo dos niveis do fator de crescimento associado
aos fibroblastos (TGFJf) e a redugdo dos niveis do fator de crescimento endotelial
(EGF). =

Pensa-se que tais alteraces sejam consequéncia de dois possiveis fendmenos: por
um lado, cicatrizacdo andémala de valvulas ureterais, com consequente estenose do
calibre juncional e reducdo das células nervosas teciduais residentes e, por outro,
hipoplasia ureteral com alteracdo estrutural e funcional da camada de musculo liso e a
sua substituicdo por tecido fibrético. ©

Como se compreende, qualquer um dos fendmenos anteriormente descritos tera
como resultado final uma perda da capacidade peristaltica no segmento ureteral

considerado, com drenagem deficiente da urina da pelve renal para o uréter superior.



Nas estenoses extrinsecas, a causa mais frequente € a presenca de um cruzamento
de um vaso no polo inferior do rim, com compressdo do uréter proximal e resultante
obstrugéo ao fluxo de urina. Tipicamente, estes vasos cruzam o polo inferior do rim na

sua vertente anterior. ©

Fisiopatologia

Os mecanismos fisiopatolégicos associados a OJPU decorrem em duas fases.
Numa fase aguda, com o estabelecimento de uma estenose juncional, ocorre um
aumento da pressdo intra-cavitaria ureteral que se repercute a pelve renal, com dilatacéo
progressiva, permitindo diminuir até certo ponto a pressao intrarenal. ©s Posteriormente,
mantendo-se a obstrucdo e ultrapassada esta fase dinamica de balango, o fluxo
sanguineo renal comeca a diminuir, associado a vasoconstri¢do da arteriola aferente, ao
aumento da pressdo intra-tubular e a inflamacdo parenquimatosa, com infiltrados
inflamatdrios, proliferacdo de fibroblastos, ativacdo de miofibroblastos e fibrose tubulo-
intersticial. = Espécies reativas de oxigénio, 0xido nitrico, angiotensina Il, inimeras
cito e quimiocinas e fatores de crescimento sdo os principais mediadores envolvidos na
patogénese. ©

Na crianca, a pelve renal é particularmente complacente, sendo possivel na
maioria dos casos, atingir um estado de equilibrio em que a funcéo renal se mantém
estavel na presenca da dilatacdo do aparelho pielo-calicial. Este estado de equilibrio vai
depender do nivel de producdo urinaria, da propria anatomia e caracteristicas da JPU
obstruida e finalmente do grau de compliance da pelve renal. ©

E precisamente neste balanco delicado, entre uma funcio renal ainda estavel, e
uma funcdo renal com agravamento eminente, que estd o foco da controvérsia. Nao
foram descritos nem validados, até ao momento, critérios diagndsticos seguros e
consensuais que permitam antever que criancas (e por quanto tempo) manterdo a sua

funcdo renal estavel, evitando uma intervencéo cirdrgica potencialmente desnecessaria.



Apresentacao clinica

Desde o advento da ecografia pré-natal, a maioria dos diagnosticos de OJPU
resultam da detecdo pré-natal de HN. No periodo pds-natal estes bebés sdo, na maioria
dos casos, assintomaticos. Contudo, em algumas situacfes, a OJPU pode sé se tornar
evidente no periodo pos-natal ou até mesmo na infancia e adolescéncia, nestes casos ja
mais frequentemente sintomatica. ©

Na auséncia de DPN de HN, os recém-nascidos e lactentes apresentam
frequentemente infecdo do trato urinario (ITU), hematdria ou mé progresséo estaturo-
ponderal. Raramente, podem apresentar-se com massa abdominal palpavel (resultado da
hidronefrose) ou faléncia renal. Fora do periodo neonatal, frequentemente em criancas
mais velhas, o quadro €é habitualmente caracterizado por dor abdominal/lombar
intermitente, agravada tipicamente em periodos de diurese forcada e/ou ingestdo hidrica
abundante (Crise de Diettel), podendo ser acompanhada de nauseas e/ou vémitos.
Nestes casos, a OJPU é suspeitada perante o achado acidental de hidronefrose em
exame de imagem na sequéncia da investigacdo das queixas iniciais de dor
abdominal/lombar. Nestas criangas € importante a realizacdo de exame de imagem no
periodo de dor aguda, pois frequentemente, a ecografia normaliza em periodos inter-
crise. wel

Na tabela 1 resumem-se as formas de apresentacéo clinica.

Tabela 1. Apresentacdes clinicas da obstrucao da juncao pielo-ureteral

Periodo Fetal e Neonatal Infancia/Adolescéncia

e Hidronefrose pré-natal e Hidronefrose incidental em exame de

e Massa abdominal palpével

Infecdo do trato urinario

Hematuria

Ma progressao estatuto-ponderal
Faléncia renal

Dificuldade respiratéria

Associado a outras anomalias do trato

génito-urinario/sindromes

imagem

Dor abdominal/lombar intermitente
Né&useas e/ou vomitos

Lesdo renal apds trauma minor
Hematuria

Litiase renal

Hipertenséo arterial

Associado a anomalias do trato génito-

urinario/sindromes



Abordagem diagnostica

Ecografia renal e vesical

Nas criancas com DPN de HN, a abordagem imediata mais frequentemente
preconizada envolve a reavaliagdo imagiolégica pds-natal por ecografia. As
recomendacgdes atuais da Sociedade Americana de Urologia Fetal sugerem que as
hidronefroses detetadas no 2° ou 3° trimestres de gestacdo, mesmo que sofram resolucao
em ecografias pré-natais subsequentes, merecem uma reavaliacdo pos-natal. wu

Um dos pardmetros mais frequentemente avaliado é o DAP (Tabela 2 e Figura 1).
Reconhece-se hoje que medi¢gdes maiores de DAP associam-se a um risco também
maior de uropatia, e a sua dete¢do ou perpetuacdo até fases mais tardias da gestacao
também se associam a um aumento desse risco, 0 que parece ser suficiente para
justificar as atuais recomendagdes. ©1

A primeira avaliagdo ecogréfica pds-natal deve ser adiada, no minimo, até as
primeiras 48-72 horas de vida, pelo risco de falsos negativos ou dificuldade de
interpretacdo do exame. Efetivamente, no periodo pds-natal imediato, ocorre uma
deplecdo fisioldgica de volume intravascular que pode produzir uma subvalorizagdo da
HN, sendo por isso recomendada a protelacdo do momento da primeira avaliacao.
Contrariamente, se existir suspeita de envolvimento bilateral, rim Unico ou historia de
oligohidramnios prévia, a realizacdo de ecografia ndo devera ser adiada, recomendando-
se a sua execucdo imediata ap6s o nascimento pelo risco acrescido de lesdo grave ou
irreversivel da fungdo renal. ©

Na primeira ecografia pos-natal, assim com nas subsequentes, alguns dos
parametros a avaliar sdo: DAP, dilatacdo calicial, alteracdes da espessura cortical do
rim, da ecogenicidade do parénquima e da diferenciacdo cértico-medular, dilatacdo
ureteral e caracteristicas da bexiga.

Um dos scores mais reconhecidos internacionalmente para a avaliacdo ecogréafica
de hidronefrose é o score de classificacdo da Sociedade Americana de Urologia fetal
(Tabela 3). Este score, embora inicialmente desenvolvido para avaliagdo de HN pré-
natal, € também frequentemente empregue na avaliacdo pos-natal. Usando este Score, é
mais provavel uma obstrucdo clinicamente significativa com imagens ecogréaficas de

HN compativeis com um grau 3 ou 4. 12



Tabela 2. Risco de uropatia pos-natal com base no diametro antero-posterior
detetado em ecografia pré-natal

Diametro antero-posterior do bacinete Risco de uropatia
Grau 2° Trimestre 3° Trimestre Percentagem (95%CI)
Ligeiro 4a<7mm 7a<9mm 11,9 (4.5- 28)
Moderado 7a10 mm 9al15mm 45,1 (25.3-66-6)
Grave >10 mm >15 mm 88,3 (53.7-98)

(A) Imagem pré-operatoria,
pos-natal, de ecografia renal
em crianga com hidronefrose
(DAP 24,5 mm).

(B) Imagem preé-operatoria,
pos-natal, de ecografia renal
em outra crian¢a com

hidronefrose (DAP 48 mm).

HGO, 2015
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Figura 1. Imagens ecograficas pré-operatorias de hidronefrose

Cortesia da Dra. Teresa Alves, Hospital Garcia de Orta, Servigo de Imagiologia, 2015
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Tabela 3. Score de classificacédo de hidronefrose
pela Sociedade Americana de Urologia Fetal

Grau Descricao
0 Ecografia sem alteragdes patoldgicas. Auséncia de dilatacdo do complexo
ecogénico central (pelve renal)
A urina na pelve renal produz dilatacdo ligeira e exclusiva da pelve renal
Urina preenche a pélvis extrarenal e os principais calices estdo dilatados

SFU 2 + dilatacdo uniforme dos pequenos célices + preservacao do parénquima

A WD -

SFU 3 + diminuicdo da espessura parenguimatosa

Sequencialmente a esta avaliacdo inicial, recomenda-se a repeticdo de ecografia as
4-6 semanas de vida, mesmo nos casos em que na primeira avaliacdo pds-natal se detete
resolucdo da HN pré-natal. Tal recomendacdo surge na sequéncia de um estudo que
documentou que, dos cerca de 25% dos fetos com DPN de HN que demonstram
resolucdo ecografica da HN na 1?2 ecografia pds-natal, um grupo importante destas
criancas (45%) apresentava ainda uma uropatia significativa na ecografia realizada ao 1°
més de vida.r» Devido a este risco, a realizacdo de ecografia ao 1° més de vida esta
também recomendada.

Para além disso, num estudo recente com 371 recém-nascidos com HN pré-natal
isolada, foi sugerido que a combinacdo dos resultados dos DAP pré-natal e po6s-natal
imediatos pode aumentar a acuidade diagnostica na detecdo das criangcas que
necessitariam de uma avaliacdo pds-natal mais regular, pelo risco de uropatia obstrutiva.
Assim, um cutoff de 18 mm (DPNHN) + cutoff 16 mm (pds-natal imediato) apresentou
o melhor odds ratio diagndstico para a identificacdo das criancas que necessitariam de
uma pieloplastia (sensibilidade 100%, especificidade 86%, C1 80.7-89.9). ua

Para as criangas com suspeita de uropatia obstrutiva que ndao mostram resolugédo
da HN na avaliacdo ecogréfica apdés o 1° més de vida ndo existe um protocolo
universalmente aceite para a sua abordagem. A maioria dos autores concorda na
necessidade de realizacdo de renograma com prova diurética, de forma a documentar a
FRD “basal” e obter informagao em relagdo as caracteristicas de drenagem do respetivo

rim, ndo havendo contudo consenso a partir dai. n+e
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Renograma com prova diurética

O renograma fornece informacgdo importante para o diagnéstico e para a decisdo
terapéutica, devendo ser realizado de acordo com orientacdes bem estabelecidas e
padronizadas.ts:» O grau de hidratacdo da crianca, 0 momento da administracdo do
diurético, a dose do diurético e as metodologias de quantificagdo podem afetar a
interpretacdo do exame. w

Os radiofarmacos excretados predominantemente por filtracdo glomerular, como o
¥MTc-DTPA, sdo considerados inadequados, em particular no periodo neonatal, devido
a imaturidade da funcéo renal e taxa de filtracdo glomerular reduzida neste grupo etario.
Deve, assim, dar-se preferéncia a radiofarmacos com melhor eficiéncia de extracéo pelo
rim (isto é, melhor captacdo a primeira passagem sanguinea pelo parénquima renal) e
eliminacdo preferencial por secrecdo tubular. O radiofarmaco com estas caracteristicas
que € mais utilizado é 0 *™Tc-MAG3. v

A utilizag&o do renograma tem como principais objetivos a avaliagcdo da FRD e da
drenagem renal. A FRD consiste na percentagem com que cada rim contribui para a
extracdo global do radiofarmaco a partir da corrente sanguinea, havendo diversos
métodos para a determinar a partir das imagens renograficas, delimitando regides de
interesse em torno de cada rim e das regibes perirrenais, representativas da
vascularizagdo dos tecidos circundantes (Figura 2). Através de estudos de
reprodutibilidade intra e inter-observador, verificou-se que, em estudos realizados em
criancas, uma alteracdo na FRD superior a 5 % em avaliacdes seriadas podera ter
significado clinico. v

A progressao do radiofarmaco em cada rim pode ser analisada pela observacao da
curva renogréafica de captacdo e drenagem do radiois6topo: um pico inicial seguido de
uma fase de descida rapida é tipico de uma excrecdo normal (Figura 2). Um atraso na
excrecdo é caracterizado por uma curva continuamente ascendente ao longo do tempo
de realizacdo do exame, ou por uma curva que permanece em planalto ap6s um periodo
de acumulacdo inicial. Estas curvas sofrem alteragcbes quando o estudo é
complementado com a administracdo de um diurético, utilizando-se habitualmente a
furosemida. Esta prova diurética, pelo aumento do fluxo urinario, permite a distin¢ao
entre padrdes de drenagem preservada, deficiente ou intermedia, sendo que 0s primeiros
excluem a presenca de obstrucdo significativa. Existem varios protocolos quanto ao

momento de administracdo da furosemida, sendo os mais habitualmente utilizados
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(A) Estudo renogréfico pré-operatorio. Na esquerda, FRD (rim esquerdo) = 17% (imagens
obtidas entre 1-2 minutos de estudo). A direita, curva do rim esquerdo (a azul) com
acumulacdo continua e sem resposta ao diurético e rim direito (vermelho) com curva normal.
(B) Estudo renogréafico pos-operatorio. Na esquerda, FRD(rim esquerdo) = 40% (imagens
obtidas entre 1-2 minutos de estudo). A direita rim esquerdo (a azul) com acumulagio
continua mas drenagem.
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(A) Estudo renogréfico pré-operatorio. Na esquerda, FRD (rim esquerdo) = 21% (imagens
obtidas entre 1-2 minutos de estudo). A direita, curva do rim esquerdo (a azul) com
acumulacdo continua e sem resposta ao diurético e rim direito (vermelho) com curva normal.
(B) Estudo renografico pds-operatério. Na esquerda, FRD (rim esquerdo) = 31% (imagens
obtidas entre 1-2 minutos de estudo). A direita rim esquerdo (a azul) com padrdo em planalto,
mas drenagem ap0s diurético; rim direito (a vermelho) mantendo curva normal.

Figura 2. Avaliacdo renografica pré e pds-operatéria de duas criancas selecionadas.
Incluem-se as imagens obtidas entre os 1-2 minutos de estudo e respetivas curvas de captagdo e
drenagem do radioisotopo.

Cortesia da Dra. Ana Isabel Santos, Hospital Garcia de Orta, Servico de Medicina Nuclear 2015
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designados por F+20 e FO, correspondendo a administracdo de diurético apds 20
minutos de estudo basal ou em simultdneo com o radiofarmaco, respetivamente.

Existem atualmente varios parametros descritos para quantificar a drenagem do
radiofdrmaco pela unidade renal, sendo os mais recentes o Normalized Residual
Activity (NORA) e o Output Efficiency. w21 O Qutput Efficiency determina a quantidade
de marcador que deixou o rim a um tempo t em funcdo da percentagem inicial de
captacdo do radiofarmaco por aquela unidade renal, enquanto que o NORA consiste no
récio entre a radioatividade residual no rim a um tempo t em relacdo a atividade
presente entre 0 1-2° minutos. Habitualmente utiliza-se 0 NORA? para t=20 minutos
ou 0 NORAPM para o t correspondente & imagem pos-miccional, considerando-se uma
méa drenagem quando se verifica um NORAPM>2, ou seja, uma persisténcia elevada do
radiois6topo nas imagens pds-miccionais; uma boa drenagem com um NORAPM<Q,5,
traduzindo uma quase auséncia de radiofarmaco nas imagens poés miccionais; e, por
ultimo, uma drenagem parcial entre estes dois valores.

Um estudo de Chung et al, mostrou que nédo existe evidéncia que suporte a ndo
utilizacdo de renograma com prova diurética no periodo neonatal.zs Contudo,
geralmente recomenda-se que 0 primeiro renograma seja realizado ap6s as 4-6 primeiras
semanas de vida, para que os rins ja tenham maturidade suficiente para responder ao

diurético administrado.=

Cistografia

Existem duas modalidades para a realizagdo de cistografia direta — uma
radioldgica e outra por medicina nuclear, com recurso a radiofarmaco. Esta ultima, a
cistocintigrafia, tem sido preferida para a detecdo de RVU pela sua maior sensibilidade
diagndstica e menor exposicdo a radiacdo, sobretudo na regido gonadal. Como
desvantagens, apresenta menor detalhe anatdmico para a avaliacdo da bexiga e da uretra
e, como tal, quando ha suspeita de malformacgdes anatomicas (como por exemplo
valvulas da uretra posterior ou ureterocelos) deve ser dada preferéncia a cistografia
radioldgica. =

Tal como referido anteriormente, 8-14% das criangas com OJPU apresentam
concomitantemente RVU. e Todavia, a utilizacdo de cistografia para a dete¢do de RVU
em doentes com suspeita de OJPU, permanece controversa. Devido a auséncia de claro

beneficio no diagnostico e tratamento do RVU no periodo pds-natal, alguns autores tém
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questionado a indicacdo neste periodo para a realizacdo de meios complementares de
diagndstico que o confirmem, defendendo critérios mais seletivos para a sua
realizagdo.

Uma cistografia per-miccional estd recomendada no periodo pds-natal apenas
apos a deteccdo ecografica de uma HN grave e persistente, especialmente se
acompanhada da presenca de ureterohidronefrose (UHN), para excluir a presenca de
refluxo vesico-ureteral de alto grau ou de anomalias uretrais. 2 Num estudo realizado
em criancas com OJPU, a maioria dos RVU encontrados foi de baixo grau, de resolugédo
espontanea, e nos casos de RVU de grau elevado quase sempre acompanhados de UHN
marcada na ecografia renal e vesical.zs Outro estudo parece apontar como fatores
preditivos positivos de RVU a presenca ndo s6 de UHN como também ITU
recorrentes.zn Apesar disso, a detecdo de RVU no sentido de prevencdo de ITU e
cicatrizes renais parece ter importancia clinica, e por isso, na maioria dos algoritmos

continua a ser um exame aconselhado. ez

Abordagem e tratamento

A revisdo da literatura, embora com clara lacuna de estudos prospetivos
randomizados, parece apontar no sentido de uma abordagem inicial mais conservadora.
Mesmo na maioria das criancas que sdo seguidas conservadoramente, e necessitam em
determinado momento do seu seguimento de cirurgia corretiva, a FRD tipicamente volta
aos valores de base ou melhora significativamente. rosz2ssss

Na avaliagdo renogréafica, uma FRD inferior a 40% acompanhada de uma curva de
captacdo e drenagem do radiofarmaco sugestiva de obstru¢cdo (com acumulagdo
continua do mesmo), parecem ser duas variaveis que podem ajudar a predizer que
criancas necessitardo de cirurgia. De forma semelhante, hidronefroses graves no periodo
pos-natal imediato ou em evolucdo progressiva (Graus 3 a 4 da Sociedade Americana de
Urologia Fetal), parecem ser também indicadores da necessidade de cirurgia. =

Né&o obstante, a presenca de manifestacGes clinicas, nomeadamente dor abdominal
ou lombar, hematuria, hipertenséo arterial ou ITU na presenca de HN moderada a grave,
resultam na maioria dos casos em corre¢&o cirargica. ©

A abordagem conservadora defende a integracdo global dos achados clinicos e de
exames complementares de diagnostico ao longo de um periodo de observacdo, de

duracdo muito varidvel, que permitam a definicdo da presenca de uma obstrucao
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significativa e, consequentemente, da eventual necessidade de cirurgia correctiva. No
que se refere a ecografia, alguns dos dados a avaliar sdo: a manutenc¢do ou agravamento
de dilatacdo piélica, reducdo da espessura parenquimatosa, alteracdo da ecogenicidade
renal e reducdo da diferenciacdo coértico-medular. No renograma, 0s parametros a
monitorizar sdo: a deterioracdo da FRD basal, o padrdo e morfologia da curva de
captacdo e drenagem, e parametros de quantificacdo de drenagem (NORA, T %, entre
outros). “ Para alguns autores, esta abordagem pode, entdo, ser adotada nos casos em
que na primeira avaliacdo renografica se detete uma curva de captacdo e drenagem
sugestiva de obstrucdo, mas uma FRD ipsilateral superior a 40%.= Estas criancas devem
ser seguidas posteriormente através da realizacdo de ecografias renais e vesicais
seriadas, com repeticdo do renograma caso se verificasse a persisténcia ou agravamento
da hidronefrose, com ou sem reducdo da espessura parenquimatosa e/ou da
diferenciacdo cortico-medular. weaz2ax3 Verificando-se um reducéo de 5-10% da FRD a
pieloplastia estaria indicada. =

O protocolo conservador adotado por Stephen Koff, tendo como base a 1 2
avaliacdo por renograma as 4-6 semanas, apresenta-se na tabela 4.c4 A partir da FRD
basal define-se o intervalo de tempo que intervala os estudos por ecografia. Com a

persisténcia ou agravamento da HN, a repeticdo do renograma estaria recomendada.

Tabela 4. Protocolo de seguimento apds a 12 avaliagdo renografica

FRD Intervalo de tempo entre estudos por ecografia
>40% 3 meses

30-40% 2 meses

20-30% 1 més
<20% 2 semanas

Existem poucos estudos que descrevam a abordagem do recém nascido com
hidronefrose bilateral grave secundaria a OJPU, situacdo muito pouco frequente. Na
OJPU unilateral o rim afetado pode ser comparado com o rim saudavel mas nos casos
de patologia bilateral a funcdo dos dois rins esta potencialmente em risco. Nestas
criangas recomenda-se um protocolo de vigilancia mais apertado. Embora a maioria das
séries documente a necessidade de cirurgia precoce em criangas com hidronefrose
bilateral moderada a grave, tém existido relatos de abordagens conservadoras com

sucesso, semelhantes as ja descritas acima. 1
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Apbs a realizacdo de cirurgia, o seguimento pode ser feito inicialmente com a
realizacdo de ecografia ao 1° més de poOs-operatorio. Se ndo se verificar melhoria da
hidronefrose este exame deverd ser repetido aos 6 meses de idade, juntamente com
avaliacdo renografica. Nos casos de resolucdo/melhoria ecografica da hidronefrose, o
renograma podera ser obtido apenas entre 0s 6 meses e 0 1° ano de pds-operatorio. «

Também ndo é consensual até quando e de que forma as criancas submetidas a

pieloplastia deveréo ser seguidas. “

Tratamento cirurgico

A abordagem cirdrgica mais frequentemente utilizada, e atualmente considerada o
gold standard de tratamento, é a cirurgia aberta reconstrutiva. A PAH, é a modalidade
de pieloplastia preferida (Figura 3). Esta intervencgdo, tipicamente com abordagem
anatomica extraperitoneal por lombotomia, pode ser facilmente aplicada e modificada
para reconstruir a maioria dos casos de OJPU. E a sua versatilidade que a torna a mais
popular técnica cirargica de pieloplastia, podendo ser entendida como um procedimento
curativo.® O uso de colocacdo intraoperatoria de stents ureterais e tubos de nefrostomia,
assim como de drenos externos, é varidvel entre as varias instituigdes.

Outras técnicas de pielpoplastia, como o flap espiral de Culp-DeWeerd ou a
plastia de FoleyY-V, podem ser utilizadas em casos particulares. No primeiro caso,
quando existe uma estenose do uréter proximal associada a uma OJPU e,
preferencialmente, na presenca de uma pelve extrarenal grande, uma vez que o
tamanho do flap é determinado apenas pela pelve renal. No segundo caso, nas situacdes
associadas a uma insercdo ureteral alta na pelve renal, estando contraindicada na
presenca de estenose ureteral proximal, cruzamento de vaso no polo inferior do rim ou
quando se pretende uma reducéo da pelve renal.

Cirurgicamente, o prognoéstico é excelente, com resolucdo da obstrucdo em 90-
95% dos casos. <1 Num estudo retrospetivo de 49 criancas operadas e seguidas até a
adolescéncia, verificou-se uma melhoria a curto prazo da FRD de 36,7% + 1,2% para
41,2% + 0,91%, com decréscimo do tempo de drenagem do radiois6topo em reavaliagcdo
renografica e melhoria da HN confirmada em todos os pacientes. A FRD permaneceu
estavel apos a puberdade, com valores de 43,2% + 0,75%.

As complicagdes apos a realizagdo de pieloplastia incluem ITU, deiscéncia com

extravasamento de urina pela anastomose ou obstrucdo persistente/recorrente. ©
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Figura 3. Pieloplastia aberta desmembrada de Anderson-Heynes.
(A) Juncéo pielo-uretral com estenose intrinseca e dilatagdo do bacinete homolateral; (B) A
azul encontra-se delimitada a seccéo da jungdo pielo-ureteral a excisar; (C) Excisdo da
juncao pielo-ureteral; (D) Fragmento de juncao pielo-ureteral. (B-bacinete; U-uréter)

Cortesia da Dra. Isabel Vieira, Hospital Garcia de Orta, Servico de Cirurgia Pediatrica 2015

Em séries recentes, estas duas Ultimas complicacGes foram descritas em menos de 5%
dos casos.

A pieloplastia pode ser realizada de forma segura no periodo neonatal. Contudo,
adiar o procedimento pode reduzir os riscos de uma anestesia geral. Ainda assim,
obtém-se taxas de sucesso e incidéncia de complicacbes semelhantes entre os dois

tempos cirargicos. ¥ Hanna descreve que o achado no periodo neonatal de um uréter
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de calibre maior abaixo da JPU pode contribuir para uma pieloplastia tecnicamente mais
facil do que numa crianga mais velha, em que o didmetro do uréter é menor. "

A nefrectomia pode ser uma opg¢ao em criangas com uma FRD inferior a 10-15%
ou em que a OJPU se associe a outra patologia, por exemplo um tumor renal
concomitante. Contudo, a reconstrucdo da juncéo pielo-ureteral pode ser uma alternativa
viavel, mesmo em casos extremos de baixa FRD (<10%). Alguns estudos documentam,
nestas situagdes, a existéncia de um aumento significativo da funcdo renal diferencial
apos a pieloplastia. veses

Métodos mais recentes, como uso de pieloplastia laparoscopica (tecnicamente
muito dificil na populacdo pediatrica) ou a cirurgia robdtica, sdo aplicadas em alguns
centros, com resultados equiparavelmente bons em termos de morbilidade e
complicacdes.tn J& a endopielectomia retrograda percutanea tem sido utilizada em

adultos, mas a sua experiéncia na populacdo pediatrica € ainda muito limitada. »

Quimioprofilaxia: sim ou nao?

Em criangas com OJPU o risco de ITU € ainda desconhecido, existindo uma clara
lacuna de estudos com evidéncia forte sobre o tépico da profilaxia antibidtica nesta
populacdo. No passado era pratica comum a instituicdo de regimes profilaticos de
antibioterapia, baseados na premissa de que a presenca de estase de urina poderia ser
um fator de risco para o desenvolvimento de infe¢Ges do trato urinario. ©

Dois estudos com populacdes totais de 84 e 92 criangas com diagndstico de
OJPU, de gravidade variavel, e com um tempo médio de seguimento de 18 e 27 meses,
revelaram que a percentagem de criancas com ITU foi de 0% e 4,3%, respetivamente.
Em ambos os estudos, os autores concluiram que o risco de ITU nesta populacdo é
minimo e que, por isso, a profilaxia ndo parece ser benéfica. =25

Sao necessarios estudos prospetivos controlados para determinar o beneficio da

antibioterapia em criangas com OJPU.
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2. Objetivo

Procedeu-se a um estudo retrospetivo com o objetivo de rever a casuistica do
HGO relativamente as criangas submetidas a pieloplastia por OJPU.

Paralelamente, dado o surgimento de pardmetros mais recentes de avaliacdo de
drenagem por renograma, nomeadamente o NORAPM, procedeu-se a recuperagéo de
imagens originais dos renogramas, tendo estes sido reprocessados, com vista a obtencao
de novos parametros de drenagem com base no “estado atual da arte”.

Consequentemente, caracterizou-se e analisou-se numa amostra da populagédo de

operados, os principais dados pré e pds-operatorios, clinicos, ecogréficos e renograficos.

3. Metodologia

Foram recolhidos dados de 36 criancas submetidas a pieloplastia por suspeita de
OJPU no Servico de Cirurgia Pediatrica do HGO, dais quais foi possivel a recuperacdo
e reprocessamento das respectivas imagens renogréaficas. Destas, apenas 2 criangas nao
apresentam ainda estudo renografico pos-operatério por terem sido intervencionadas
recentemente, ha 2 e 3 meses respetivamente.

Para a obtencdo dos dados ecograficos procedeu-se a revisao dos processos
clinicos informatizados e em papel, do arquivo clinico do HGO. Os estudos ecograficos,
pré e pos-natais, foram todos realizados pelo mesmo operador. O didmetro bipolar renal,
0 DAP, a presenca de dilatacdo calicial, de reducdo da espessura do parénquima renal,
da alteracéo da diferenciagdo cortico-medular e presenca de outros achados ecogréaficos,
como dilatacdo ureteral ou litiase, foram registados. A gravidade da hidronefrose foi
classificada em 4 categorias com base na medida do DAP: grupo 0 — sem evidéncia
ecogréafica de hidronefrose; grupo 1: DAP 5-14,9 mm; grupo 2: DAP >15 mm e <30
mm; grupo 3: DAP >30 mm.

Para a obtencéo dos dados renograficos, procedeu-se ao reprocessamento de todos
0s exames, nas mesmas condi¢cbes e pelo mesmo operador. Todos os estudos
renograficos foram realizados com **™Tc-MAG3 e de acordo com Guidelines bem
estabelecidas, utilizando-se para a prova diurética o protocolo F+20. v Recolheram-se
os valores de funcdo renal diferencial e de NORAPM, assim como os tipos de curva

renografica encontrados, previamente a administracdo do diurético, designadamente:

20



normal, com drenagem lenta, sem drenagem (padrdo em planalto), com acumulacao
continua ou sem definicdo de fases funcionais (méa funcao).

Recolheram-se ainda o nimero de cistografias realizadas e os seus resultados.

Atendendo a pequena dimensdo da amostra (n=36) utilizaram-se testes ndo
paramétricos para a andlise das variaveis quantitativas, os quais vao sendo identificados
junto com a apresentacdo dos resultados:

e Teste dos Sinais (teste ndo paramétrico para amostras emparelhadas com

distribuicdo ndo simétrica);
e Teste de Wilcoxon (teste ndo paramétrico para amostras emparelhadas com

distribuicdo ndo normal e simétrica).
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4. Resultados

Descri¢do sumaria da populagéo

Nesta amostra de 36 criancas verificou-se um predominio de género masculino
(64%), correspondendo a 23 casos, num racio masculino:feminino de 1,8:1 (Grafico 1).

Em 86% das criancas (31 casos) foi realizado DPN de HN em rastreio ecogréfico.
Verificou-se uma predominancia de lateralidade de patologia no rim esquerdo (64%),
correspondendo a 23 casos, com 0s restantes casos a ocorrer em 28% a direita (10
casos) e em 8% bilateralmente (3 casos) — Grafico 2. Contudo, em relacdo aos 3 casos
de DPN de HN bilateral, no periodo p6s-natal, verificou-se a transi¢do de um dos casos
para HN unilateral; num outro foi feito o diagnéstico de rim displasico multiquistico e
rim contra-lateral com OJPU; no terceiro caso, com obstrucdo bilateral, foi

posteriormente efetuada nefrectomia direita por FRD inferior a 10%.

Gréfico 1. Distribuicdo por Género Grafico 2. I__atergllc_jade da} hldrqnefrose
nos diagnosticos pré-natais

8%

\

28%
= Esquerda
= Menino = Direta

S .
Bilateral

64% 64%

Tabela 5. Apresentacdo clinica das criancgas sem diagndstico pré-natal

Idade de deteccdo de Infecéo do . )
. L Sintomatologia
hidronefrose (anos) trato urinario

7 Né&o Dor abdominal
11 Néo Dor abdominal
0,58 Sim Ma progresséo estaturo-ponderal
12 Né&o Lombalgia
15 Néo Dor abdominal
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Nas criancas sem DPN verificou-se que a idade de apresentacédo foi, em 4 dos 5
casos, acima dos 11 anos de idade, mais frequentemente por dor abdominal ou
lombalgia (Tabela 5).

Esta amostra inclui 5 criangas com outras malformacdes congénitas renais, 2
casos de rim em ferradura (ambos com hidronefrose a esquerda) e 3 casos de rim Unico.

Em 89% dos casos as gravidezes foram de termo (32 casos) e apenas 1 crianca

(2,9%) apresentou baixo peso a nascenca (Percentil <3).

Tipo de intervencao cirurgica

Foram realizadas 39 intervenc@es cirurgicas, sendo que em todas as criancas a
correcdo primaria foi por PAH (Tabela 6). Num dos casos, correspondente a uma
crianca com rim Unico, foi realizada uma nefrostomia as 8 horas de vida e
posteriormente uma PAH ao 13° dia de vida. Uma crianga com patologia bilateral foi
submetida a nefrectomia contra-lateral ao rim submetido a pieloplastia. Uma crianca
requereu duas revisoes de pieloplastia - uma aos 23 meses de idade, ndo se confirmando
re-estenose juncional, e outra com 11 anos, na qual se verificou a presenga de recidiva
de sindrome juncional por presenca de massa inflamatoria local, condicionando
compressao extrinseca.

Nas criancas com DPN de HN, a mediana de idade no momento da pieloplastia
foi de 9,6 meses [2,8-21,1] meses.

Tabela 6. Intervengdes cirurgicas realizadas

Pieloplastia . . Revisdo de .
Nefrostomia = Nefrectomia ) ) Totais
Anderson - Heynes pieloplastia
) Esq. 24 1 0 0 24
Rim
Dto. 12 0 1 2 15
Totais 36 1 0 2 39

Exames complementares de diagndstico

Avaliagéo ecogréfica
Das 31 criangas com DPN de HN 68% realizaram a 12 ecografia antes de
completarem 1 més de idade (21 casos), com uma mediana de idade de 5 [1-2] dias.

Numa destas criangas com DPN as duas ecografias pré-operatorias foram realizadas
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com menos de 1 més de vida, correspondendo ao caso anteriormente referido de
intervencdo no periodo neonatal, atendendo a que se tratava de um rim unico. A
segunda avaliagdo ecografica ocorreu a uma mediana de idade de 1,4 [1-3,5] meses.

Das 31 criancas com DPN de HN, 14 (45,2%) efetuaram 1 a 2 ecografias pre-
operatorias, sendo que nas restantes 17 criancas (54,8%) foram realizadas pelo menos 3
ecografias. Nos restantes casos sem DPN, 3 das 5 criangas realizaram uma Unica
ecografia pré-operatoria (Tabela 7). Apenas 1 criangca com diagnostico pos-natal foi
submetida a estudo ecografico antes do 1° més de vida, tratando-se de uma crianca
prematura (32 semanas de gestacdo) com sindrome do intestino curto. Nessa altura, a
crianga apresentava um DAP esquerdo igual a 5 mm, que néo foi valorizado pela sua
inexpressiva dimensdo e atendendo ao restante contexto patoldgico da crianca. Mais
tarde, aos 7 anos, surge com dor abdominal e um DAP esquerdo de 25 mm, tendo sido
diagnosticada OJPU por vaso anémalo.

A mediana do tempo decorrido entre a ultima ecografia pré-operatéria e a
intervengdo cirurgica foi igual a 1,9 [1,1;3,3] meses. De forma semelhante, a mediana
do tempo decorrido entre a interven¢do cirurgica e a primeira ecografia pos-operatoria
foi igual a 1,5 [0,7;2,0] meses;

No total das 104 ecografias pré-operatérias realizadas, em cerca de 81% dos
exames foi detetada HN de grau moderado a grave (Tabela 8).

Dos valores de DAP na ultima ecografia pré-operatoria constatou-se que 32
criancas apresentaram uma HN moderada a grave, igualmente distribuidas entre estas
duas categorias, € apenas 1 apresentou uma HN ligeira. A primeira avaliagdo ecografica
pos-operatoria documentou 9 criancas com HN grave, 19 com HN moderada e 5 com
HN ligeira (Tabela 9). Através do teste dos Sinais verifica-se que a mediana das
diferencas entre os valores de DAP pré e pos-operatorio € estatisticamente diferente de
zero (p<0,001), sendo igual a 8 [1,12] mm.

Em relacdo a dilatacdo calicial verificou-se que o numero detectado foi
semelhante entre os periodo pré e pos-operatdrio (25 e 26 casos respectivamente) -
Tabela 10. Em relacdo a diferenciag@o cortico-medular, verificou-se a detecgdo de igual
nimero de criangas (7 casos) com auséncia de diferenciacdo nos periodos pré e pos-
operatorio (Tabela 11). Quanto a redugdo da espessura do parénquima, verificou-se o
mesmo nimero de casos no periodo pds-operatario comparativamente ao periodo pré-

operatério (11 casos), com progressdo de um caso de perda focal de espessura para
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perda difusa (Tabela 12). A excisdo de calculo em duas criangas resultou na sua

resolucdo ecografica (Tabela 13).

Tabela 7. Numero de ecografias pré-operatorias realizadas por crianca

N.° de N° de criangas = Frequéncia N° criancas Frequéncias

ecografias/crianca com DPNH relativa (%) sem DPNH relativa (%0)

1 4 12,9 3 60

2 10 32,3 1 20

3 7 22,6 1 20

4 4 12,9

5 2 6,5

6 1 32

7 1 32

8 0 0

9 0 0

10 2 6,4%

Tabela 8. Gravidade da hidronefrose pré-operatéria, definida pelo DAP

N.° de Frequéncias
DAP
Exames acumuladas
Hidronefrose grave >30 mm 23 22,1%
Hidronefrose moderada 15-29 mm 61 80,8%
Hidronefrose Ligeira 5-14,9 mm 17 97,1%
Sem hidronefrose - 3 100%

Tabela 9. Tabela de contingéncia para grau de hidronefrose ecografico (comparacéo entre

0 periodo pré e p6s-operatorio)

Grau de hidronefrose pds-operatoria

Ligeira Moderada Grave Totais
Grau de Ligeira 0 1 0 1
hidronefrose pré- | Moderada 5 11 0 16
operatoria Grave 0 7 9 16
Totais 5 19 9 33
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Tabela 10. Tabela de contingéncia para a presenca de dilatacdo calicial (comparacéo entre

0 periodo pré e pos-operatorio)

Ecografia pds-operatoria

Né&o Sim Totais
Nao 3 3 6
Ecografia pré-operatoria
Sim 2 23 25
Totais 5 26 31

Tabela 11. Tabela de contingéncia para a perda de diferenciacéo cortico-medular
(comparacdo entre o periodo pré e pds-operatorio)

Ecografia pds-operatoria

Né&o Sim Totais
Nao 21 3 24
Ecografia pré-operatéria
Sim 3 4 7
Totais 24 7 31

Tabela 12. Tabela de contingéncia para a diminuig¢do da espessura parenquimatosa

(comparacdo entre o periodo pré e p6s-operatorio)

Ecografia pés-operatoria

Nao Focal Difusa Totais

Né&o 17 0 3 20

Ecografia pré-operatéria | Focal 1 0 0 1
Difusa 2 0 8 10

Totais 20 0 11 31

Tabela 13. Tabela de contingéncia para a presenca de litiase renal (comparacao entre o

periodo pré e pos-operatorio)

Ecografia pds-

operatéria
Né&o Sim Totais
Néo 29 0 29
Ecografia pré-operatéria
Sim 2 0 2
Totais 31 0 31
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Avaliagdo renografica

A mediana de idades de realiza¢do do 1° renograma nas criangcas com DPN de HN
foi de 2 [1,4;5,0] meses, no 2° renograma de 8 [6,4;19,7] meses, no 3° renograma de
22,4 [12,1;52,3] meses e no 4° renograma de 29,9 [15,8;68,5] meses.

No grupo de criangas com DPN de HN, cerca de 58% (18 casos) necessitou de 1
renograma pré-operatorio e 42% (13 casos) de pelo menos 2 avaliagdes renograficas.
No grupo sem DPN, 4 das 5 criangas necessitaram apenas de uma avaliagao renografica
(Tabela 14).

A cirurgia foi realizada a um tempo mediano de 2,1 [1,25;3,7] meses apds o
renograma. Em 2 criancas os dados pos-operatorios ndo estdo ainda disponiveis, uma
vez que as cirurgias sao recentes, 2 e 3 meses, respetivamente. Relativamente as
restantes 34 criangas operadas, a mediana do intervalo de tempo entre a intervencdo e o

primeiro renograma pés-operatério foi de 6,3 [5,7;7,6] meses.

e Funcdo renal diferencial

Das 34 criancas com estudo renografico pos-operatério completo, em 4 a FRD
ndo foi avalidvel - 3 por apresentarem rim Unico e uma pela presenca de patologia
bilateral.

Nas restantes 30 criancas, na ultima avaliacdo renogréafica pré-operatoria
verificou-se que 50% apresentava FRD superior ou igual a 45%, 33,3% FRD inferior a
40% e os restantes 16,7% FRD intermédia. Na primeira avaliacdo poOs-operatéria da
FRD constatou-se que 53,4% apresentava FRD superior ou igual a 45%, 23,3 % FRD
inferior a 40% e os restantes 23,3% FRD intermédia (Tabelas 15 e 16, Gréfico 3).
Atraveés do teste dos Sinais apurou-se que a mediana das diferencas entre os valores da
FRD pré e pos-operatoria ndo € estatisticamente diferente de 0 (p=0,137). Contudo, na
amostra com FRD pré-operatoria inferior a 50% (20 casos), através do teste de
Wilcoxon, verificou-se que a mediana das diferencas entre os valores de FRD pré e pds-
operatoria era estatisticamente diferente de zero (p=0,01), sendo igual a 2,7 [0,6;7,5] %.
De forma semelhante, na amostra com funcéo renal diferencial pré-operatoria inferior a
45% (15 casos) verificou-se, também com o recurso ao teste de Wilcoxon, que a
mediana das diferencas entre os valores de FRD pré e pos-operatoria era
estatisticamente diferente de zero (p<0,01), sendo igual a 4,5 [1,9;9,3] %.
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Tabela 14. Numero de renogramas pré-operatdrios realizados por crianca

N.° de N° de criangas Frequéncia = N°decriancas = Frequéncia
renogramas/crianca com DPN de HN | relativa (%) @ sem DP de HN ' relativa (%)
1 18 58 4 80
2 9 29 1 20
3 1 3,3
4 3 9,7

Tabela 15. Func¢ao renal diferencial pré e pos-operatoria

Pré-operatoria Pés-operatdria
FRD do
Rim Frequéncia Frequéncia Frequéncia Frequéncia Frequéncia Frequéncia
afectado absoluta relativa (%) | acumulada (%) absoluta relativa (%) | acumulada (%)
<40% 10 333 333 7 22,3 22,3%
40 - 44,9% 5 16,7 50,0% 7 233 46,6%

>45% 15 50,0 100,0% 16 53,4 100,0%
Totais 30 100,0 100% 30 100,0 100,0%

Tabela 16. Tabela de contingéncia para a fungéo renal diferencial (comparagao entre o

periodo pré e pos-operatorio)

FRD pos-operatoria
no rim afetado

<40% @ 40-49% >50% Totais

<40% 6 3 1 10
FRD pré-operatéria
40-49% 0 3 2 5
no rim afetado
>50% 1 1 13 15
Totais 7 7 16 30
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m P6s-operatorio

0 5 10 15 20

Grafico 3. Comparaciao dos valores de FRD pré e pés-operatérios

(Eixo vertical- FRD no rim com patologia; Eixo horizontal — n° de criancas)

e Padrao da curva renogréfica de captagdo e drenagem

Na avaliacdo pré-operatoria, verificou-se que 82,4% (28 casos) apresentava um
padrdo de acumulacdo continua, 8% (3 casos) um padrdo em planalto e 5,9% (2 casos)
um padrdo de drenagem lento.

Na primeira avaliacdo pds-operatoria, apenas em 2 criangas, uma com um padréo
lento de drenagem e outra com curva em planalto, se verificou um mudanca para curva

de acumulacdo continua (Tabelas 17 e 18, Grafico 4).

e Valores de NORAPM

Pré-operatoriamente, verificou-se uma mediana dos valores de NORAPM igual a
0,081 [0,049-0,141] e pos-operatoriamente de 0,066 [0,048-0,99].

O valor mais alto encontrado pré-operatoriamente foi de 3,531 e pos-
operatoriamente 0,705.

Através do teste dos Sinais verificou-se uma evidéncia estatistica muito forte
(p<0,001) de que a mediana das diferencas entre os valores de NORAPM pré e pos-

operatdria é diferente de zero.
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Tabela 17. Padr&o da curva renogréfica pré e pés-operatdrio

Pré-operatoria Pos operatoria
Tipo de curva Frequéncia Freq'uéncia Frequéncia Freq.uéncia
absoluta relativa (%) absoluta relativa (%)
Lenta 2 5,9 1 2,9
Sem drenagem (planalto) 3 8,0 2 5,9
Acumulacao continua 28 82,4 31 91,2
Sem fases funcionais 1 2,9 0 0
Totais 34 100% 34 100%

Tabela 18. Tabela de contingéncia para o padréo da curva renogréafica (comparacéo entre

0 periodos pré e pds-operatério)

Tipo de curva pos-operatéria
Sem drenagem = Acumulagdo

Lenta (planalto) continua Totais
Lenta 0 0 2 2
i : s
Tipo de curva 2 -
p , . Acumulagdo
pré-operatéria , 1 2 25 28
continua
Sem fases 0 0 1 1
funcionais
Totais 1 2 31 34
Lenta
Sem drenagem (planalto)
et ot _
S/ fase funcional I
B Pré-operatorio
5 10 15 20 25 30 35

H Pos-operatorio
Grifico 4. Comparacio do padrao da curva renograifica pré e pés-operatério

(Eixo vertical- padrao renografico; Eixo horizontal — n°® de criangas)
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Cistografia
Para despiste de RVU, 30 criangas (83%) realizaram cistografia. Foi detetado
RVU em 7 criangas (19,4%): homolateral a OJPU em 2 casos, contra-lateral em 3 e

bilateral em 2 (Tabela 19).

Tabela 19. Cistografias realizadas

Género
Tipo de Cistografia Feminino Masculino
Cistocintigrafia 11 18
Cistografia Per-miccional (RX) 6 6

5. Comentarios

Nesta casuistica de criancas com OJPU submetidas a cirurgia, os resultados
correspondentes as caracteristicas epidemioldgicas analisadas foram concordantes com
a literatura, com documentacdao de um numero muito expressivo de DPN de HN e de
predominancia do género masculino e lateralidade esquerda. ©e

Nos 5 casos sem DPN, a clinica que desencadeou a investigacdo imagioldgica e
consequente diagnéstico de OJPU foi a ma progressdo ponderal num lactente e dor
abdominal/lombar nos restantes (mais velhos) pelo que, ao contréario da criangas com
DPN, a apresentac&o clinica foi o fator determinante para o diagndstico.

A maioria das criancas com DPN de HN (68%) realizou a primeira ecografia pos-
natal antes do 1° més de vida, com uma mediana de idade ao 5° dia de vida, e a
avaliacdo ecografica subsequente foi realizada a uma mediana de idade de 1,4 meses,
conforme aconselhado na literatura.

Documentou-se HN de grau moderado a grave (>15mm) na maioria das
ecografias pré-natais (81%), tendo a maioria das criancas com DPN (55%) realizado
pelo menos trés ecografias pré-operatdrias, comprovando a necessidade de um periodo
observacional para avaliagdo do comportamento ecografico do rim com HN. Trés dos
cinco casos de criancas sem DPN efetuaram apenas uma ecografia pré-operatoria.

A comparacdo entre os valores do DAP imediatamente pré e pds-operatorios
apresentou uma mediana de diferenga nos valores de 8 [1,12] mm (p<0,001),
confirmando uma resposta favoravel da dilatacdo piélica apés a intervencdo, sobretudo

no subgrupo com HN grave. Em relagdo a dilatacdo calicial, diferenciacdo cortico-
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medular e reducdo da espessura do parénquima, verificou-se que os resultados foram
muito semelhantes nos periodos pré e pds-operatdrio imediatos, o que suporta a ideia de
que estes ndo sdo, neste momento ainda precoce de reavaliagdo, oS aspectos mais
relevantes na avaliacdo da eficacia cirurgica.

A realizacdo de pelo menos de 2 avaliagbes renogréaficas pré-operatorias numa
percentagem importante de criangas com DPN de HN (42%), confirma a pertinéncia de
um periodo observacional anterior a cirurgia de duracdo variavel e sempre ajustado a
cada caso individual.

Nas criancas com DPN a mediana das idades do 1° renograma foi de 2 [1,4;5,0]
meses, 0 que estd de acordo com o preconizado na literatura.z2 No grupo de 5 doentes
sem DPN, apenas o lactente com histéria de ma progressao ponderal, efetuou mais do
gue uma avaliacao renografica pré-operatoria.

Comparando os valores imediatamente pré e pos-operatorios da FRD, é clara a
tendéncia global na melhoria da FRD nos rins submetidos a pieloplastia, sendo
estatisticamente significativa naqueles com FRD basal inferior a 50% (p=0,01) e
fortemente significativa no subgrupo com FRD basal inferior ou igual a 45% (p<0,01),
onde a diferenca dos valores de mediana foi igual a 4,5 [1,9;9,3] %. Estes resultados
confirmam a importancia da cirurgia na melhoria da FRD. Relativamente aos valores de
NORAPM verificou-se uma diferenca estatistica muito forte (p<0,001) entre os dois
tempos. A mediana dos valores pré-operatorios de NORAPM situou-se, em minha
opinido, de forma surpreendente, dentro dos valores de referéncia para boa drenagem.
Neste momento ndo disponho de nenhuma explicagéo substantiva para esta evidéncia.

A percentagem de RVU detetado nesta série (19,4%) é concordante com outras
séries da literatura.

A abordagem cirurgica inicial adotada foi em todos os casos a PAH, traduzindo a
sua versatilidade e aplicabilidade a maioria das situacbes de OJPU. A taxa de re-
intervencao foi de 5,5% (2 casos), valor sobreponivel a outros trabalhos publicados. @

A reduzida dimensdo desta amostra e o facto de se tratar de um estudo
retrospetivo constituem-se como fatores limitativos da proposi¢cdo de conclustes
inequivocas. Ndo obstante, ap06s a cirurgia documentou-se uma tendéncia globalmente
favoravel na evolucdo dos parametros ecograficos (nomeadamente o DAP) e
renograficos (nomeadamente naqueles com FRD pre-operatorias inferiores a 45%).

Carecemos ainda de instrumentos que nos permitam predizer com seguranca que

criangas poderdo ser vigiadas conservadoramente e quais necessitardo de cirurgia.
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Surgiu recentemente evidéncia de que alguns biomarcadores urinarios de progressdo de
lesdo renal parenquimatosa - TGFB-1, lipocalina associada a gelatinase dos neutrofilos
(NGAL), B2-microglobulina e osteopontina - poderdo constituir-se como um auxiliar
precioso para o diagnostico e decisdo terapéutica. [54,55,56]

S&0 necessarios ensaios clinicos randomizados que ajudem a definir com maior

precisdo a melhor abordagem terapéutica da OJPU.
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