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Resumo  

 As malformações congénitas do rim e vias urinárias (CAKUT) referem-se a um 

grupo heterogéneo e variado de alterações morfológicas ou funcionais que envolvem os 

rins e/ou o trato urinário, correspondendo a 20-30% de todas as malformações 

congénitas detetadas no período pré-natal, sendo responsáveis por 40 a 50% dos casos 

de doença renal crónica em idade pediátrica. 

 Este trabalho consistiu num estudo observacional, retrospetivo com uma amostra 

de 139 doentes, nascidos entre 1 de Janeiro de 2015 e 31 de Dezembro de 2016, com 

diagnóstico pré-natal de malformações do rim e vias urinárias referenciados à Consulta 

de Uropatias Perinatais do Serviço de Cirurgia Pediátrica do Hospital de Santa Maria. 

Foram recolhidas informações acerca de cada doente e de acordo com o diagnóstico, os 

doentes foram divididos em 3 grupos - hidronefrose transitória; hidronefrose primária e 

outras malformações nefro-urológicas – tendo sido analisado o seguimento em consulta 

durante um período de 2-3 anos. 

Verificou-se que 71,9% das crianças apresentaram hidronefrose não patológica e 

que destas, 88% remitiram até ao 1º ano de vida. Outras malformações nefro-urológicas 

foram detetadas em 28,1% dos doentes, sendo que 33% destes apresentaram duas ou 

mais malformações concomitantes. Foram identificados 14 tipos diferentes de CAKUT, 

sendo a duplicação pielo-ureteral (8,7%), o megauretero (6,5%) e o refluxo vesico-

ureteral (6,5%) as mais prevalentes. 

Foram intervencionados cirurgicamente 20 doentes (14,4%), 65% dos quais com 

alterações bilaterais ou duas ou mais malformações em simultâneo. Da totalidade da 

amostra, 77,7% dos doentes tiveram alta clinica durante o período considerado neste 

estudo. 

 

Palavras-chave 

CAKUT; hidronefrose pré-natal; Urologia Pediátrica; estudo retrospetivo 
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Abstract  

 Congenital anomalies of the kidney and urinary tract (CAKUT) refer to a 

heterogeneous group of morphological or functional changes involving the kidney 

and/or urinary tract, representing 20-30% of all congenital malformations detected in 

the prenatal period and accounting for 40 to 50% of all cases of chronic kidney disease 

in children.  

This paper consists of an observational, retrospective study with a sample of 139 

patients, born between January 1st 2015 and December 31st 2016, with prenatal 

diagnosis of congenital anomalies of the kidney and urinary tract referred to Hospital de 

Santa Maria’s consult of Perinatal Uropathies, Pediatric Surgery Department. Data was 

collected from each patient and, according to the diagnosis, patients were divided into 3 

groups - transient hydronephrosis; primary hydronephrosis and other nephro-urological 

malformations – and the follow-up was analysed for a period of 2-3 years. 

We found that 71.9% of the children had non-pathological hydronephrosis and 

that of these, 88% remitted until the first year of life. Other nephro-urological 

malformations were detected in 28.1% of patients, 33% of whom had two or more 

concurrent malformations. Fourteen different forms of CAKUT were identified with 

pieloureteral duplication (8.7%), megaureter (6.5%) and vesicoureteral reflux (6.5%) 

being the most prevalent. 

Twenty patients (14.4%) were surgically intervened, 65% of whom had bilateral 

alterations or two or more malformations simultaneously. From the total sample, 77.7% 

of patients were clinically discharged during the period considered in this study. 

 

Keywords 

CAKUT; prenatal hydronephrosis; Pediatric Urology; retrospective study 
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Abreviaturas  

 

CAKUT: “Congenital anomalies of the kidney and urinary tract” - Malformações 

congénitas do rim e trato urinário; 

HD: Hidronefrose; 

HDPN: Hidronefrose pré-natal; 

DAPB: Diâmetro ântero-posterior do bacinete renal; 

MCDTs: Métodos complementares de diagnóstico; 

CUMS: Cistouretrografia miccional seriada; 

RNC: Cistouretrografia rádio-nucleotídica; 

DMSA: Cintigrafia renal com Tc-99m-ácido dimercapto-succinico; 

MAG3: Renograma com Tc-99m-mercaptoacetiltriglicina; 

DTPA: Renograma com Tc-99-m-ácido dietilenotriamino pentacético; 

DPU: Duplicação pielo-ureteral; 

OPU: Obstrução pielo-ureteral; 

OUV: Obstrução uretero-vesical; 

RVU: Refluxo vesico-ureteral; 

VUP: Válvulas da uretra posterior; 
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Tabela 1: Incidência das principais CAKUT. Obstrução pielo-ureteral (OPU); 

Duplicação pielo-ureteral (DPU); Válvulas da uretra posterior (VUP); *por 

nascimentos 

 

Introdução 

 As malformações congénitas do rim e vias urinárias (CAKUT) referem-se a um 

grupo heterogéneo de alterações morfológicas ou funcionais dos rins e/ou do trato 

urinário. As malformações renais são acompanhadas de alterações do trato urinário em 

50% dos casos [1].  

As CAKUT correspondem a 20-30% de todas as malformações congénitas 

detetadas no período pré-natal, com uma incidência de 0.3 a 1.6 por 1000 nascimentos e 

prevalência de 3 a 6 por cada 1000 recém-nascidos [1-3]. As CAKUT são responsáveis 

por 40 a 50% dos casos de doença renal crónica, sendo a etiologia de 42% dos casos em 

que é necessária terapia de substituição renal [4-6]. As CAKUT englobam um amplo 

espectro de fenótipos e de gravidade, desde o curso benigno de uma hidronefrose 

transitória, até casos de disfunções severas incompatíveis com a vida extrauterina como 

na agenesia renal bilateral. A Tabela seguinte apresenta a incidência das principais  

CAKUT. 
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As malformações renais podem resultar de modificações no desenvolvimento do 

rim e/ou da sua migração ascendente a partir da cavidade pélvica. 

A agenesia renal refere-se à ausência de tecido renal, ureter e parte 

correspondente do trígono vesical ipsilateral. A forma bilateral resulta em 

incompatibilidade com a vida extrauterina. A agenesia unilateral está associada a 

malformações congénitas do rim e vias urinárias contralaterais em 15% dos casos [7]. 

A displasia renal refere-se à anormal estrutura e diferenciação do parênquima 

renal. Uma forma extrema de displasia é a verificada na displasia renal multiquística. 

Nesta doença a arquitetura renal está completamente alterada e o parênquima é 

substituído por quistos de grandes dimensões separados por septos de tecido fibroso e 

displásico, resultando numa função renal residual ou ausente. A forma bilateral é 

geralmente fatal no período neonatal. À displasia multiquística unilateral associam-se 

malformações urológicas do rim contralateral em 13-35% dos casos [7-9]. 

 Outro tipo de malformação renal resulta de anomalias do processo de migração 

cefálica e rotação medial do tecido renal embriológico, a partir da cavidade pélvica, 

para a fossa renal [10-12]. 

 A ectopia renal pélvica é a principal forma de ectopia renal e representa a total 

ausência do processo de ascensão renal resultando numa posição renal inferior ao nível 

da bifurcação aórtica [13-15]. 

A ectopia renal cruzada verifica-se quando o rim está localizado no lado oposto 

à inserção do respetivo ureter no trígono vesical. O rim ectópico é mais frequentemente 

o rim esquerdo [13,17,18]. Dado a proximidade das duas massas de tecido renal, a fusão 

verifica-se entre 75% a 90% dos casos [17,19-21].  

O rim em ferradura é a forma mais comum de fusão renal [10,13,22,23]. Neste 

tipo de malformação ocorre a fusão dos tecidos renais primitivos antes do processo de 

migração cefálica. Em 95% dos casos a fusão ocorre entre os dois pólos inferiores 

resultando num istmo [10]. 

A ectopia renal associa-se frequentemente com outras malformações urológicas, 

verificando-se hidronefrose em cerca de 56% dos casos, resultando de obstrução pielo-
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ureteral e uretero-vesical em metade dos casos e de refluxo vesico-ureteral em um 

quarto dos mesmos [10,24].  

Para além das malformações congénitas do rim, as CAKUT englobam também 

as malformações congénitas do aparelho urinário, que ocorrem isoladamente ou em 

concomitância com as primeiras.  

A obstrução pielo-ureteral (OPU) ou síndrome de junção pielo-ureteral é uma 

das principais causas de hidronefrose e a principal causa de obstrução ao fluxo urinário 

em idade pediátrica [25,26]. Em 50% das crianças com OPU é possível identificar 

outras alterações urológicas [27]. Apesar da história natural da doença e indicações 

terapêuticas serem controversas, a grande maioria destes doentes não necessita de 

correção cirúrgica, pois não apresentam uma obstrução mecânica, e podem ser seguidos 

clínica e imagiologicamente [28].  

 A duplicação pielo-ureteral (DPU) pode ser incompleta se existir confluência do 

sistema coletor num único orifício vesical ou completa quando se distinguem 2 trajetos 

ureterais e 2 orifícios vesicais distintos. A duplicação ureteral como entidade pode não 

representar uma condição patológica, no entanto, podem verificar-se outras alterações 

concomitantes que determinam alterações da excreção urinária ou da função renal, 

nomeadamente OPU, ectopia ureteral, ureterocelo e RVU [27,29,30]. 

 O ureterocelo corresponde à dilatação quística da porção distal ou intra-vesical 

do ureter e apresenta uma forte associação com a duplicação e ectopia ureteral 

[25,27,31]. Uma vez que este tipo de malformação pode ter vários efeitos ao nível do 

trato urinário, incluindo alterações da função renal, RVU, obstrução urinária e 

incontinência urinária, a abordagem e tratamento desta patologia deve ser 

individualizada [31-36]. 

O megauretero é definido como qualquer dilatação anormalmente excessiva do 

uretero (diâmetro igual ou superior a 7mm), por vezes acompanhada de alongamento 

e/ou tortuosidade do seu trajeto [37]. Se a dilatação resulta de alterações intrínsecas ao 

uretero ou à junção uretero-vesical este é classificado como primário, no entanto, se a 

origem estiver relacionada com obstrução ao fluxo vesical, o megauretero é classificado 

como secundário. Outra classificação com impacto no prognóstico e tratamento é a 

presença ou ausência de obstrução e/ou refluxo. Assim é possível identificar 4 tipos de 
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megauretero: obstrutivo; refluxivo; não obstrutivo e não refluxivo; obstrutivo e 

refluxivo [38-41]. 

  O megauretero primário é a segunda principal causa de hidronefrose em recém-

nascidos (a seguir à OPU) sendo responsável por cerca de 20% dos casos [37,42-44].  

Dentro das anomalias congénitas que envolvem a uretra, a mais comum e a 

principal causa de uropatia obstrutiva grave em crianças são as válvulas da uretra 

posterior (VUP) [25,47]. A origem embriológica das válvulas não é clara, mas está 

provavelmente associada à ausência da dissolução completa da membrana urogenital 

[47,50]. Em 50% dos casos as VUP estão associadas a RVU [25]. 

O refluxo vesico-ureteral (RVU) refere-se ao fluxo de urina de forma retrógrada 

a partir da bexiga, para um ou ambos os ureteres, atingindo muitas vezes a pelve renal. 

A sua severidade é classificada com base no sistema “International Reflux Study in 

Children” [51]. O RVU é ainda classificado quanto à sua etiologia em primário, se 

resultar de incompetência do mecanismo valvular da junção uretero-vesical, ou 

secundário se ocorrer na sequência de obstrução ao fluxo vesical ou disfunção vesical 

[52]. Desta patologia podem resultar várias consequências graves para a criança; no 

entanto, em 50% dos doentes o RVU resolve espontaneamente em 2 anos, com taxas de 

remissão espontânea tanto maiores quanto menor o grau de severidade [53]. Desta 

dualidade resultam abordagens heterogéneas entre diferentes centros relativamente ao 

seguimento e tratamento destes doentes.  

As CAKUT são hoje maioritariamente identificadas durante a gestação através 

das ecografias pré-natais. No período pós-natal, podem ser diagnosticadas no decorrer 

da investigação de diversos sinais e sintomas nefro-urológicos, com recurso a ecografia 

renal e vesical e eventualmente a cistouretrografia miccional seriada (CUMS), 

cistouretrografia rádio-nucleotídica (RNC), cintigrafia renal com Tc-99m-ácido 

dimercapto-succinico (DMSA), renograma com Tc-99-m-ácido dietilenotriamino 

pentacético (DTPA) e renograma com Tc-99m-mercaptoacetiltriglicina (MAG3). Em 

alguns casos pode ser necessária Uro-Tomografia Computadorizada (Uro-TC) e Uro-

Ressonância Magnética (Uro-RM). Nas últimas décadas com a uniformização dos 

programas de saúde materno-fetal e facilidade de acesso à ecografia pré-natal, a 

presença de hidronefrose pré-natal (HDPN) permite suspeitar da presença de CAKUT. 
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A HDPN pode ser identificada ecograficamente a partir do início do segundo 

trimestre de gestação [54]; no entanto, a ecografia do terceiro trimestre é mais preditiva 

da evolução pós-natal [55,56]. O grau de hidronefrose (HD) pode ser avaliado pelo 

diâmetro ântero-posterior do bacinete renal (DAPB) no plano transversal [57-59]. 

Apesar de prevalente, há pouco consenso sobre o significado clínico da HDPN. Um dos 

principais pontos de controvérsia é a identificação das anomalias que predispõem ao 

desenvolvimento de complicações. A maioria dos casos de HDPN não estão associados 

a malformações nefro-urológicas, apresentando-se como uma variante fisiológica (HD 

não patológica) com remissão espontânea na altura do nascimento ou durante a infância, 

em 41-88% dos casos, geralmente no primeiro ano de vida [60-66]. No entanto, vários 

estudos indicam que uma pequena percentagem de doentes com HDPN (4,1-15,4%) 

apresenta patologia nefro-urológica significativa [67-71]. A maioria dos autores 

afirmam que a probabilidade de patologia pós-natal aumenta com o aumento do DAPB 

e que HDPN grave, com DAPB ≥ 15 mm, implica um risco significativo de 

desenvolvimento de patologia pós-natal [71-74]. Outro ponto de debate reside nas 

condutas adotadas no período pós-natal. Enquanto alguns centros preconizam uma 

investigação detalhada, outros adotam uma abordagem menos invasiva [75]. 

Este trabalho refere-se a um estudo observacional retrospetivo em que foram 

recolhidas informações relativas ao seguimento dos doentes com diagnóstico de 

CAKUT, referenciados à consulta externa de Uropatias Perinatais do Serviço de 

Cirurgia Pediátrica do Centro Hospitalar Universitário Lisboa Norte, EPE – Hospital de 

Santa Maria, nos anos de 2015 e 2016. O principal objetivo deste trabalho foi identificar 

e analisar a evolução das malformações nefro-urológicas e enquadrar os resultados 

obtidos na literatura atual.  
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Tabela 2: Classificação da HDPN segundo o DAPB 

 

Materiais e Métodos 

Foi realizado um estudo observacional e retrospetivo, com revisão dos processos 

dos pacientes nascidos entre 1 de Janeiro de 2015 e 31 de Dezembro de 2016 com 

diagnóstico pré-natal de CAKUT, referenciados à Consulta de Uropatias Perinatais do 

Serviço de Cirurgia Pediátrica do Departamento de Pediatria Hospital de Santa Maria – 

Centro Hospital Universitário Lisboa Norte, EPE. Foram incluídos dados dos processos 

clínicos até 31 de Dezembro de 2018. Foram excluídos do estudo doentes que 

abandonaram a consulta antes da possibilidade de confirmar o diagnóstico pré-natal. 

Foi obtido um parecer favorável da Comissão de Ética para a Saúde do Centro 

Hospitalar Lisboa Norte e Centro Académico de Medicina de Lisboa e foram mantidos 

os princípios de confidencialidade e anonimato. (Anexo 1) 

Foram recolhidos, através de consulta informática (“EPR Multiplataforma”) dos 

registos médicos, dados referentes a: data de nacimento; género; idades gestacionais e 

informações das ecografias pré-natais; datas e informações das ecografias pós-natais; 

datas e informações das CUMS, RNC, MAG3 e DMSA; idade e resultados de creatinina 

sérica; diagnóstico definitivo; data e procedimento cirúrgico realizado; data e 

informações de alta clínica ou manutenção do seguimento. 

Quanto às ecografias pré-natais, foram registadas as dimensões do DAPB, 

bilateralmente. A classificação da presença e severidade de hidronefrose pré-natal foi 

feita de acordo com classificação da SFU (Society of Fetal Urology) baseada no DAPB 

em 3 grupos (Tabela 2) [61,77,78]. No caso de hidronefrose pré-natal bilateral com 

discrepâncias de severidade na lateralidade foi considerado o maior grau de severidade. 
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Tabela 4: Grau de severidade de RVU 

Tabela 3: Classificação da HD pós-natal segundo o DAPB 

Foi também registada a presença de outras malformações (agenesia renal, fusão 

renal, ectopia renal, displasia renal multiquística, duplicação pielo-ureteral). 

Relativamente às ecografias no período pós-natal foram recolhidas informações 

dos exames realizados em 4 períodos: 1º período (nascimento até aos 4 meses); 2º 

período (>4 meses – 12 meses); 3º período (>12 meses – 24 meses) e 4º período (>24 

meses). A hidronefrose foi classificada quanto à lateralidade e com recurso ao DAPB 

foi definido o grau de severidade. Foram também definidos 3 graus de severidade 

(Tabela 3) [77,78]. No caso de hidronefrose bilateral com discrepâncias de severidade 

na lateralidade foi considerado o maior grau de severidade. 

 

 

Foi também registada a presença de outras malformações (agenesia renal, fusão 

renal, ectopia renal, displasia renal multiquística, duplicação pielo-ureteral, megauretero 

e ureterocelo). Adicionalmente foi registada a presença de: alterações das dimensões 

renais; diminuição da espessura do parênquima renal; hiperecogenecidade do 

parênquima renal; diminuição da diferenciação cortico-medular; quistos renais; 

dilatação calicial; dilatação ureteral; hipertrofia vesical; dilatação da uretra posterior e 

litíase [78-83]. O grau de severidade de RVU detetado pela CUMS foi classificado 

segundo o IRSC (International Reflux Study Committee) [84,85]. Na Tabela 4 

apresenta-se a correspondência entre RVU detetado através de RNC e a classificação do 

IRSC.  
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Relativamente à cintigrafia com DMSA, foram recolhidos dados referentes à 

captação renal diferencial e presença de cicatrizes renais. A captação diferencial foi 

definida como simétrica (45%-55%), ou assimétrica (se discrepância superior a 10%) 

[86,87]. 

Dos renogramas com MAG3 foram recolhidas informações relativamente à 

captação diferencial e padrão de excreção do radionuclídeo permitindo averiguar a 

presença de obstrução do sistema excretor. A função renal diferencial foi classificada 

como simétrica (45%-55%); Ligeiramente assimétrica (40%-60%) e assimetria 

importante (se discrepância superior a 20%). O padrão de excreção do radiofármaco foi 

classificado como: normal; dilatação sem obstrução ou obstrutivo [88-91]. 

Para a avaliação da filtração glomerular utilizou-se o último valor de creatinina 

sérica desde os 12 meses de idade até à data de 31 de Dezembro de 2018. Este valor foi 

considerado como normal ou aumentado, segundo as diferentes faixas etárias [92]. 

Relativamente à realização de intervenção cirúrgica, foram definidos 3 períodos: 

durante os primeiros 12 meses; entre os 12 e 24 meses e após os 24 meses. 

As datas da alta agruparam-se da seguinte forma: alta da consulta antes dos 6 

meses; entre os 6 e 12 meses e após os 12 meses.  

Os diagnósticos definitivos foram agrupados em 3 grupos principais: 

Hidronefrose transitória (hidronefrose pré-natal que regrediu ainda durante a gestação, 

ou não foi confirmada no seguimento pós-natal); Hidronefrose primária (hidronefrose 

confirmada no período pós-natal, não associada a obstrução ou refluxo) e outras 

malformações nefro-urológicas (associadas ou não a hidronefrose) que engloba: 

agenesia renal; ectopia renal; fusão renal; malrotação renal; DPU; OPU; OUV; RVU; 

megauretero; ureterocelo, bexiga neurogénica e VUP. 

Foi realizada uma análise global e posteriormente uma análise mais detalhada do 

seguimento dos 3 grupos principais acima referidos. 
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Tabela 5: Métodos complementares de diagnóstico na amostra total 

 

Resultados 

 Dos 148 doentes referenciados à consulta, cumpriram os critérios de inclusão 

139 crianças, 61,9% do sexo masculino. 

As malformações nefro-urológicas foram detetadas na ecografia do 2º trimestre 

em 63,3% das crianças e na do 3º trimestre em 36,7%. Após o nascimento, todos os 

doentes realizaram pelo menos uma ecografia sendo que das 266 ecografias realizadas, 

43,2% apresentavam alterações e 56,8% não demonstraram alterações significativas. 

Relativamente aos outros MCDTs, o mais realizado foi o renograma com MAG3, 

seguido pela CUMS/RNC e cintigrafia renal com DMSA (Tabela 5).  

 

 

Em 16,5% dos doentes foi determinado o valor de creatinina sérica, sendo que 

3,6% apresentaram aumento deste valor. 

 Ao longo do período do estudo foram submetidas a intervenção cirúrgica 20 

crianças (14,4%). 

 No final do estudo, 22,3% dos doentes continuam o seguimento na consulta de 

Uropatias Perinatais. Os restantes 77,7% tiveram alta nos diferentes grupos etários 

considerados na Tabela 6. 
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Tabela 6: Distribuição por grupos etários à data da alta da consulta de Uropatias Perinatais 

Gráfico 1: Distribuição dos diagnósticos finais 

 

No que diz respeito aos diagnósticos finais, 51,1% dos doentes foram 

diagnosticados com HD transitória e 20,9% com HD primária. Os restantes 28% 

apresentaram malformações nefro-urológicas, associadas ou não a hidronefrose. Deste 

último grupo, 66,6% das crianças tinham apenas uma alteração malformativa, 15,4% 

apresentaram duas patologias e 17,9% tinham  três malformações nefro-urológicas 

concomitantes (Gráfico 1). 

 

 

 

Em seguida são apresentados os resultados e análise de cada um dos grupos 

principais de diagnóstico considerados.  
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Tabela 7: Resultados das ecografias pré-natais - grupo HD transitória 

 

1. Análise do grupo com Hidronefrose Transitória 

Setenta e uma crianças (51,1%) foram diagnosticadas com HD transitória, sendo 

a maioria do sexo masculino (56,3%). O diagnóstico de HDPN foi estabelecido no 2º 

trimestre da gestação em 67,6% dos casos e no 3º trimestre em 32,4% (Tabela 7).  

 

 

 No 2º trimestre, a alteração mais frequente foi a HDPN bilateral ligeira (32,4%). 

Em 40,8% das crianças a HD  normalizou do 2º para o 3º trimestre. Nos 13 (18,3%) 

doentes que mantiveram HD do 2º para o 3º trimestre: 4 mantiveram o mesmo grau e 

lateralidade de HD; 4 tiveram alteração do grau de HD mantendo a lateralidade (2 

agravaram; 2 melhoraram) e 5 crianças passaram de HD bilateral para unilateral; sendo 

que 2 destas agravaram o grau de HD. Na ecografia de 3º trimestre, verificou-se a 

diminuição do número de casos de HDPN bilateral ligeira (14,1%) face ao 2º trimestre.  

 Após o nascimento foram realizadas 106 ecografias, 1 MAG3 e 2 DMSA não se 

tendo verificado alterações significativas em nenhum dos exames. Destaca-se que 

apenas 1 criança (1,4%) realizou avaliação analítica da creatinina sérica, que se 

demonstrou aumentada. 

 Todos os doentes tiveram alta clínica da consulta (Tabela 8) e nenhum foi 

submetido a intervenção cirúrgica. 
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Tabela 8: Período da alta clínica – grupo HD transitória 

Tabela 9: Resultado das ecografias pré-natais – grupo HD primária 

 

 

 

2. Análise do Grupo com Hidronefrose Primária 

Neste grupo foram incluídas 29 crianças (20,9%), a maioria do sexo masculino 

(72,4%). O diagnóstico foi estabelecido no 2º trimestre em 58,6% dos doentes e no 3º 

trimestre 37,9%. Numa criança (3,4%) o diagnóstico de HD foi estabelecido no período 

pós-natal, uma vez que não realizou ecografia no 2º trimestre e não apresentou 

alterações no 3º trimestre. Na Tabela 9 podemos observar os resultados das ecografias 

pré-natais. 

 

 

 No 2º trimestre, as alterações bilaterais (37,9%) foram mais frequentes, sendo a 

HDPN ligeira a mais comum (41,4%). Nos 12 (41,4%) doentes que mantiveram HD do 

2º para o 3º trimestre: 5 mantiveram o mesmo grau e lateralidade; 2 aumentaram o grau 

de HD mantendo a lateralidade; 4 passaram de HD bilateral para unilateral; sendo que 1 

agravou e outro melhorou o grau de HD e 1 criança passou de HD unilateral para 
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Tabela 10: Resultado das ecografias pós-natais – grupo HD primária 

Tabela 11: Período de remissão segundo severidade de HD - grupo HD primária 

bilateral com agravamento do grau de HD. No 3º trimestre, a HDPN unilateral (48,3%) 

prevaleceu tendo-se verificado um aumento do número de HDPN moderada (41,4%) e 

um caso de HDPN grave. 

 

 

 A Tabela 10 apresenta os dados relativos ao período pós-natal. Tal como no 3º 

trimestre, entre os <1 – 4 meses, a prevalência de HD unilateral foi superior à bilateral 

(HD unilateral: 79,3%; HD bilateral: 13,8%). Nos 11 (37,9%) doentes que mantiveram 

HD dos <1 – 4 meses para os 4 – 12 meses: 5 mantiveram o mesmo grau e lateralidade; 

4 tiveram alteração do grau de HD mantendo a lateralidade (1 agravou; 3 melhoraram) e 

2 crianças passaram de HD unilateral para bilateral. Os 2 doentes sem alterações entre 

os <1 – 4 meses, apresentaram HD no 3º trimestre e subsequentemente apenas entre os 4 

– 12 meses e correspondem a 2 casos de HD esquerda ligeira. 
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Tabela 12: Ecografia pós-natal, outras alterações – grupo HD primária 

Tabela 13: Período da alta clínica segundo severidade da HD – grupo HD primária 

A maioria das HD ligeiras remitiu até aos 12 meses de idade (76,5%) e 94,1% 

regrediram até aos 24 meses (Tabela 11).  

Para além da severidade da HD, a ecografia mostrou a presença de outras 

alterações, apresentadas na Tabela 12. 

 

 

No que diz respeito à realização de outros MCDTs, 3 doentes (10,3%) foram 

submetidos a CUMS/RNC e a renograma com MAG3 sem alterações relevantes.  Um 

destes doentes (3,4%) realizou ainda cintigrafia com DMSA que mostrou simetria na 

captação renal e excluiu a presença de cicatrizes renais. O doseamento de creatinina 

sérica foi normal nas 3 crianças.  

Nenhuma criança foi submetida a intervenção cirúrgica. A Tabela 13 apresenta 

os dados relativos ao período da alta clínica. Os restantes 2 doentes sem alterações entre 

os <1 – 4 meses tiveram alta após os 12 meses. 
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Tabela 14: Prevalência das diferentes CAKUT 

 

3. Análise do grupo com outras malformações nefro-urológicas 

Neste grupo foram incluídas 39 crianças (28,1%), a maioria do sexo masculino 

(64,1%). 

Como descrito anteriormente, das 39 crianças, 66,7% apresentaram uma 

malformação, 15,4% demonstraram duas malformações concomitantes  e 17,9% 

apresentaram três alterações em simultâneo – Gráfico 1.  

Foram identificadas 14 tipos de CAKUT (Tabela 14). 

 

 

 As malformações do parênquima, fusão e localização renal verificaram-se em 

menor número (n=13) comparativamente às alterações que envolvem o trato urinário 

(n=45). 

 Houve suspeita ou diagnóstico de pelo menos uma alteração congénita do rim ou 

do trato urinário no período pré-natal em 52,8% das crianças. No 2º trimestre foram 

identificadas malformações em 25,6% e no 3º trimestre em 28,2%. Nas restantes 46,1% 

o diagnóstico efetuou-se no período pós-natal. 
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Tabela 15: Período de diagnóstico das diferentes CAKUT 

 A Tabela 15 define o período em que se estabeleceu o diagnóstico das diferentes 

CAKUT. 

 

 

 Todos os casos de malformações do parênquima, fusão ou localização renal 

foram identificados no período pré-natal. Os casos de OPU, OUV, RVU, ureterocelo, 

bexiga neurogénica e VUP foram identificados no período pós-natal.  

Identificou-se ainda HDPN em 38,5% dos doentes no 2º trimestre (2 casos em 

associação outras malformações) e em 66,7% no 3º trimestre (7 casos em associação 

com outras malformações) (Tabela 16).  
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Tabela 16: Resultado ecografias pré-natais – grupo outras malformações nefro-urológicas 

Tabela 17: Resultado ecografias pós-natais – grupo outras malformações nefro-urológicas 

  

 A análise das ecografias reno-vesicais pós-natais é apresentada na Tabela 17. 
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Tabela 18: Ecografias pós-natais, outras alterações – grupo outras malformações nefro-

urológicas 

No seguimento da tendência das ecografias pré-natais, no período entre os <1 – 

4 meses, a HD unilateral, moderada e grave foram as mais identificadas. Dos doentes 

com outras malformações nefro-urológicas, (21 entre os <1 – 4 meses e 16 entre os 4 – 

12 meses), verificou-se simultaneamente a presença de HD em cerca de metade (10 

entre os <1 – 4 meses e 8 entre os 4 – 12 meses). Ao longo do seguimento ecográfico 

pós-natal verificou-se, com o aumento do número de doentes intervencionados, a 

diminuição da prevalência de HD e outras malformações nefro-urológicas. 

Nas ecografias pós-natais identificaram-se outras alterações para além da HD e 

das malformações nefro-urológicas (Tabela 18). 

 

 

 

No que diz respeito à realização de outros MCDTs, 69,2% dos doentes 

realizaram CUMS ou RNC, 43,6% realizaram cintigrafia renal com DMSA e 79,5% 

foram submetidos a renograma com MAG3.  

A Tabela 19 descrimina a prevalência e grau de RVU. No caso de RVU bilateral 

foi considerado o grau de severidade mais elevado. 
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Tabela 19: Resultados da CUMS/RNC e grau de RVU 

Tabela 20: Resultados da cintigrafia com DMSA 

 

A CUMS permitiu ainda a identificação dos 2 casos de VUP, um deles associado 

a RVU bilateral de grau IV/V e outro sem RVU identificável. Para além disso foi 

detetado o único caso de bexiga neurogénica, associado a RVU bilateral de grau IV/V. 

Relativamente à cintigrafia renal com DMSA, 23,1% dos doentes demonstraram 

a presença de cicatrizes renais (Tabela 20).   

 

 

Relativamente ao renograma com MAG3 os resultados são apresentados na 

Tabela 21. 
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Tabela 21: Resultados do renograma com MAG3 

 

 O resultado mais frequentemente documentado foi o de função renal diferencial 

simétrica com um padrão de excreção de dilatação sem obstrução unilateral (25,6%). O 

padrão obstrutivo verificou-se em 3 doentes com OPU esquerda, um dos quais em 

concomitância com rim em ferradura. Dos 3 doentes sem excreção ou captação de 

contraste à direita 2 casos corresponderam a rim multiquístico e 1 a nefropatia de 

refluxo grau IV/V. Dos 6 doentes sem excreção ou captação de contraste à esquerda, 2 

casos verificaram-se na presença de agenesia renal, 2 na presença de rim multiquístico, 

1 de nefropatia obstrutiva (OUV) e o último na presença de nefropatia de refluxo grau 

IV/V em concomitância com DPU e ureterocelo. Estes 9 doentes em que não existe 

excreção ou captação de contraste incluem-se no grupo de 13 com função renal 

diferencial assimétrica importante. Dos restantes 4 doentes, 2 surgem no contexto de 

DPU e ureterocelo, 1 apresentava RVU bilateral de grau IV/V e 1 OPU esquerda com 

padrão de excreção obstrutivo. 

 Nas crianças em que foi avaliado o valor de creatinina sérica, 15 apresentaram 

doseamentos de creatinina no soro normais (38,5%) e apenas 4 demonstraram aumento 

deste parâmetro (10,3%). Neste último grupo de doentes, um tem diagnóstico de 
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agenesia renal esquerda com rim direito pélvico e RVU à direita de grau IV/V, outro 

apresenta DPU, ureterocelo e RVU de grau IV/V à esquerda. O 3º caso refere-se a um 

doente com megauretero bilateral e RVU bilateral de grau IV/V na sequência de bexiga 

neurogénica. O último valor alterado verificou-se num doente com VUP não associado 

a RVU.  

A agenesia renal foi diagnosticada no período pré-natal nos 3 casos, sendo 

unilateral esquerda em todos eles. Associou-se a outras patologias nefro-urológicas 

contralaterais em 1 dos doentes (rim direito pélvico + RVU grau IV/V direita). Apenas 

o doente com concomitância de patologia nefro-urológica contralateral foi 

intervencionado. 

A displasia renal multiquística foi identificada em 4 doentes, sendo sempre 

unilateral (2 casos à esquerda e 2 à direita). Associou-se em 1 dos casos a ectopia renal 

cruzada com fusão e noutro a patologia contralateral (rim esquerdo pélvico + DPU 

esquerda). Todos os doentes com displasia multiquística apresentaram ausência de 

captação de contraste no renograma com MAG3. Apenas 1 doente foi submetido a 

cirurgia. 

Malformações renais de fusão foram diagnosticadas em 3 doentes: 2 com ectopia 

renal cruzada com fusão e o outro com rim em ferradura em concomitância com OPU 

esquerda. Apenas este último doente foi sujeito a intervenção. 

Relativamente à DPU (n=12), esta foi unilateral em 83,3% dos casos, 50% à 

direita e 33,3% à esquerda. Em 5 doentes (41,7%) a DPU foi a única alteração 

demonstrada, sendo que apenas 1 demonstrou a presença de cicatriz renal e nenhum foi 

submetido a intervenção cirúrgica. Os restantes 7 doentes (58,3%) com DPU 

manifestaram outras malformações concomitantes maioritariamente homolaterais (n=6; 

85,7%) das quais se destacam: ureterocelo (83,3%); megauretero (33,3%); RVU de grau 

IV/V (33,3%) e ectopia renal pélvica (16,7%). Malformações nefro-urológicas 

contralaterais foram identificadas em 2 doentes (28,6%): displasia renal multiquística 

(50%); ureterocelo (50%) e megauretero (50%). Destes 7 doentes com alterações 

concomitantes, todos demonstraram alterações nas cintigrafias com DMSA ou 

renograma com MAG3 e 6 foram sujeitos a intervenção. 

No que diz respeito à OPU a forma unilateral verificou-se em 83,3% dos 

doentes, 20% à direita e 80% à esquerda. A ocorrência em conjunto com outras 
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alterações apenas se demonstrou em 1 caso (16,6%), que coexistiu com a presença de 

rim em ferradura. Todos os doentes com OPU foram intervencionados.   

A OUV apenas foi identificada em 1 ocasião, com lateralidade esquerda e 

associada a megauretero homolateral. Foi demonstrada nefropatia obstrutiva no 

renograma com MAG3 e o doente foi submetido a intervenção cirúrgica. 

O megauretero foi identificado em 9 doentes, sendo unilateral em 88,9% dos 

casos, sempre à esquerda. Quatro casos (44,4%) foram classificados como megauretero 

primário não obstrutivo e não refluxivo, não tendo nenhum destes sido sujeito a 

intervenção cirúrgica. Nos restantes 5 doentes (55,6%), o megauretero foi classificado 

como secundário: em 2 doentes verificou-se a presença de megauretero refluxivo de 

grau IV/V, um bilateral associado a bexiga neurogénica e outro unilateral esquerdo na 

presença de VUP; em 1 doente verificou-se megauretero obstrutivo associado ao único 

caso de OUV; os restantes dois casos verificaram-se em concomitância com DPU 

homolateral e não demonstraram padrão refluxivo ou obstrutivo. Todos estes 5 doentes 

foram submetidos a correção cirúrgica. 

Foram identificados 9 doentes com RVU, que se apresentou isoladamente em 4 

crianças (44,4%) e acompanhado de outras malformações nefro-urológicas em 5 

(55,6%). Associou-se a DPU e ureterocelo em 2 casos, a VUP em 1 caso, a bexiga 

neurogénica em 1 caso e a ectopia renal pélvica homolateral com agenesia renal 

contralateral noutro. Todos estes 5 doentes com RVU associado a outras malformações 

foram submetidos a intervenção cirúrgica. Dos doentes com RVU primário (44,4%) em 

apenas 1 doente com RVU bilateral de grau IV/V foram detetadas alterações no 

renograma com MAG3 compatíveis com nefropatia de refluxo sendo que este doente foi 

submetido a cirurgia. 

O ureterocelo foi detetado em 6 doentes. Todos manifestaram patologia 

unilateral, 50% à direita e 50% à esquerda. Do total, 5 casos (83,3%) associaram-se a 

DPU homolateral e destes, 2 apresentaram RVU homolateral de grau IV/V 

concomitante. Todos os doentes com ureterocelo foram intervencionados 

cirurgicamente. 

Neste grupo, 20 crianças (51,3%) foram submetidas a intervenção cirúrgica 

(Tabela 22).  
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Tabela 22: Períodos da intervenção cirúrgica 

Tabela 23: Períodos da alta clínica – grupo outras malformações nefro-urológicas 

 

 

 Os procedimentos cirúrgicos realizados incluíram 1 transplante renal; 4 

nefrectomias; 1 hemi-nefrectomia; 5 pieloplastias; 5 reimplantações ureterais; 6 incisões 

de ureterocelo e 2 destruições endoscópicas de VUP. 

 Relativamente à alta clínica, 25,6% dos doentes tiveram alta até à data final de 

seguimento considerada (31 de Dezembro de 2018) (Tabela 23). Os restantes 74,4% 

mantêm seguimento em consulta de Urologia Pediátrica. 
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Discussão 

Na totalidade da amostra verificou-se uma predominância das crianças do sexo 

masculino (62%), tendência demonstrada nos 3 grupos analisados e que é verificada por 

vários autores para a maioria das CAKUT [10,13,17,18,22,23,25-27,31,37,42-48]. 

Neste estudo verificou-se que 100 crianças (71,9%) apresentaram HD não 

patológica, 51% com HD transitória e 20,9% com HD primária, sendo que 88% 

apresentaram remissão espontânea antes do 1º ano de vida. Estes valores são 

comparáveis aos identificados num estudo multicêntrico português de 2009 - 

“Diagnóstico pré-natal de malformações nefro-urológicas” – no qual: 81% das crianças 

apresentaram HD não patológica e evoluíram para a normalidade ou registaram 

melhoria do grau de HD nos 2 anos de seguimento [71]. Para além disso, os valores 

obtidos estão de acordo com os verificados na literatura internacional, em que a 

prevalência de HD não patológica se encontra entre os 41 – 88%, com remissão na 

maioria dos casos no 1º ano de vida [61-66].  

Relativamente às ecografias pré-natais, apesar da uniformização dos programas 

de saúde materno-fetal, 35,3% dos doentes não realizaram ecografia durante o 2º 

trimestre de gestação. No entanto, segundo a literatura, é possível detetar alterações 

nefro-urológicas no 2º trimestre e neste estudo 97,8% dos doentes que realizaram esta 

ecografia já apresentavam alterações [54].  

Comparando os grupos de HD transitória e HD primária, a alteração mais 

frequente no 2º trimestre foi a HDPN bilateral ligeira para ambos os grupos (32,4% e 

24,1% repetivamente). No 3º trimestre identificou-se uma redução na percentagem de 

doentes com HDPN bilateral ligeira em ambos os grupos (14,1% e 10,3% 

respetivamente). Esta diminuição, no grupo com HD transitória, foi condicionada pela 

resolução da HDPN em 40,8% dos casos; por seu lado, no grupo com HD primária esta 

diminuição foi acompanhada de um aumento da proporção de doentes com HDPN 

moderada (41,3%). Uma hipótese que pode explicar esta discrepância é a de que 

estamos perante diferentes momentos da história natural da HDPN nos 2 grupos, no 

qual o grupo da HD primária se encontra ainda em fase ascendente de gravidade, 

verificando-se a regressão destas alterações apenas no período pós-natal. 
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 A HDPN grave verificou-se nos doentes com HD não patológica no 3º trimestre 

em 1% dos doentes, enquanto no grupo com outras malformações nefro-urológicas se 

manifestou em 28,3% dos casos, corroborando que na ecografia de 3º trimestre, o grau 

de HD é preditivo de patologia subjacente e que um DAPB ≥15mm demonstra um risco 

significativo de patologia nefro-urológica pós-natal [71-74]. 

Nas ecografias pós-natais dos grupos com HD primária e outras malformações 

nefro-urológicas mantiveram-se, na maioria dos doentes, o grau de HD e as variações 

documentadas nas ecografias pré-natais, principalmente de 3º trimestre, demonstrando o 

valor preditivo de evolução pós-natal desta ecografia [55,56,71]. No grupo com HD 

primária, a alteração mais prevalente nas ecografias realizadas entre os <1 – 4 meses foi 

a HD ligeira (58,6%), sendo que destes, 76,5% regrediram até à ecografia subsequente. 

No grupo com outras malformações nefro-urológicas, os graus de HD mais prevalentes 

no período entre os <1 – 4 meses foram o grave (23,1%) e moderado (20,5%).  

 Relativamente a outros parâmetros identificados nas ecografias pós-natais, 

nomeadamente: alterações das dimensões renais, diminuição da espessura e 

diferenciação cortico-medular do parênquima, hiperecogenecidade do parênquima e 

presença de quistos renais, verificou-se que a sua prevalência foi bastante superior no 

grupo com outras malformações nefro-urológicas comparativamente ao grupo com HD 

primária [64,76]. Ao longo do seguimento pós-natal, no grupo com outras 

malformações nefro-urológicas, verificou-se uma diminuição relativa da identificação 

de alterações de outros parâmetros ecográficos principalmente devido ao aumento do 

número de doentes intervencionados e melhoria do grau de HD, mas também devido ao 

crescimento e desenvolvimento renal. 

 No que diz respeito a outros MCDTs, nos doentes com HD não patológica estes 

não demonstraram alterações relevantes. Em contraste, no grupo com outras 

malformações nefro-urológicas, 37% das CUMS/RNC demonstraram RVU ou VUP, 

76,5% das cintigrafias com DMSA identificaram a presença de cicatrizes renais ou 

captação diferencial assimétrica e 48% dos renogramas com MAG3 revelaram a 

presença de assimetria importante na captação diferencial ou padrões de excreção 

obstrutivos ou sem captação. 

 Relativamente ao valor de creatinina plasmática, apenas 5 doentes demonstraram 

aumentos relativamente ao valor considerado normal para a idade [92]. Uma criança no 
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grupo com HD transitória, (o que não seria de esperar visto que a HD remitiu até à 

realização da 1ª ecografia pós-natal) e 4 no grupo com outras malformações nefro-

urológicas: uma criança com cicatriz renal em rim único, uma com cicatrizes renais 

bilaterais, outra com redução da espessura do parênquima e diminuição da diferenciação 

cortico-medular bilateral, e a última com as mesmas alterações ecográficas em rim 

único após nefrectomia. Uma vez que 83,5% dos doentes da amostra não realizaram 

esta análise clínica e não se pôde excluir a presença de intercorrências agudas, não se 

podem fazer inferências acerca do impacto das malformações nefro-urológicas na 

função renal utilizando esta metodologia 

A presença de malformações nefro-urológicas, para além da HD, foi verificada 

em 28,1% da amostra total. 

 A agenesia renal e displasia renal multiquística apenas se verificaram nas suas 

formas unilaterais, mais frequentes segundo a literatura, e associaram-se a outras 

malformações contralaterais em 33,3% e 25% dos casos, respetivamente, o que no caso 

da displasia multiquística vai de encontro à prevalência de 15 – 35 % descrita noutros 

estudos [7-9]. 

 A ectopia renal cruzada e rim em ferradura associaram-se a outras malformações 

nefro-urológicas em 66,6% dos casos, aproximando-se da prevalência relatada na 

literatura de 56% [10,24]. 

 Relativamente à DPU, a maior prevalência de patologia unilateral e a presença 

de malformações homolaterais concomitantes, nomeadamente, ureterocelo, megauretero 

e RVU corroboram os dados de estudos prévios [27,29,30]. Por sua vez a DPU esteve 

presente em 83,3% dos casos de ureterocelo, reforçando a associação já previamente 

descrita entre estas duas malformações urológicas [25,27]. 

 A OPU verificou-se unilateralmente à esquerda em 80% dos casos, 

comprovando a maior prevalência da forma unilateral esquerda descrita na literatura 

[26]. Foi ainda possível comprovar que a OPU foi a principal causa de obstrução do 

aparelho excretor [25]. No entanto, apenas 16,6% dos casos de OPU apresentaram outra 

malformação simultânea, não alcançando a prevalência de 50% descrita na literatura 

[27]. 
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 O megauretero unilateral esquerdo (88,9%) e a sua forma primária, não 

obstrutiva, não refluxiva (44,4%) foram as apresentações mais comuns desta patologia, 

tal como descrito em estudos prévios [37-44]. 

 Relativamente às intervenções cirúrgicas realizadas, das 20 crianças 

intervencionadas, 65% apresentaram alterações bilaterais ou 2 ou mais malformações 

nefro-urológicas concomitantes. Verificou-se também uma predominância das 

intervenções precoces, com 40% das cirurgias realizadas até ao 1 ano de vida e 75% até 

aos 2 anos. 

 Da amostra total, à data do término da análise, 77,7% dos doentes tiveram alta 

da consulta. Comparando os períodos em que esta foi dada, verificou-se que os doentes 

do grupo com HD transitória apresentaram alta mais precoce relativamente aos grupos 

de HD primária e outras patologias nefro-urológicas, com proporções de alta até aos 6 

meses de idade de 64,8%, 10,3% e 7,7%, respetivamente, para cada grupo. 

 Como pontos fortes deste trabalho podemos destacar o facto de ter sido possível 

identificar as principais CAKUT observadas nos doentes seguidos na Consulta de 

Uropatias Perinatais; a análise das alterações ecográficas pré-natais e a sua relação com 

os resultados dos MCDTs realizados no período pós-natal e diagnósticos finais; o 

seguimento durante um período compreendido entre 2 a 3 anos e na maioria do doentes 

até à alta clínica; a caracterização da evolução da história natural da HDPN e HD não 

patológica e a identificação das principais associações de malformações nefro-

urológicas. 

 Relativamente às limitações deste estudo são de destacar: o seu carácter 

retrospetivo com todas a limitações inerentes a este tipo de estudo; o número reduzido 

da amostra que não permite estabelecer conclusões relativamente às malformações 

menos frequentes; o facto de não ter sido realizada uma análise estatística avançada e 

detalhada; a ausência de identificação de intercorrências agudas e impossibilidade de 

estabelecer conclusões relativamente ao impacto das CAKUT na função renal. 

 Assim, pensamos justificar-se a continuação do estudo desta temática através da 

realização de estudos prospetivos multicêntricos, controlados, com amostras e tempo de 

follow up maiores, para melhor estabelecer as prevalências e evolução das diferentes 

CAKUT, bem como esclarecer o seu impacto na função renal em idade pediátrica. 
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Conclusão 

Neste estudo, a HD não patológica constituiu a alteração mais frequente, sendo 

tanto a sua prevalência quanto a taxa de remissão espontânea semelhantes ao já descrito 

na literatura.  

Para além da hidronefrose, foram ainda identificados 14 tipos diferentes de 

CAKUT, sendo a DPU, megauretero e RVU as mais prevalentes. 

Este estudo permitiu ainda comprovar a utilidade e importância das ecografias 

pré-natais para a suspeita e diagnóstico das CAKUT, principalmente da ecografia de 3º 

trimestre como preditora da evolução pós-natal e da presença de outras malformações 

nefro-urológicas em concomitância com a HD. 

Apenas uma pequena percentagem dos doentes deste estudo necessitou de 

intervenção cirúrgica, o que, em conjunto com a elevada percentagem de altas da 

consulta durante o período de estudo considerado parece atestar o curso 

maioritariamente benigno e transitório das nefro-uropatias perinatais mais frequentes. 
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