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DESCRICAO DO METODO DE COLETA DE EVIDENCIA:
Revisdo da literatura.

GRAU DE RECOMENDAGAO E FORGA DE EVIDENCIA:

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C: Relatos de casos (estudos ndo controlados).

D: Opinido desprovida de avaliacdo critica, baseada em consensos, estudos
fisiolégicos ou modelos animais.

OBJETIVO:
Descrever as principais recomendacdes no diagnostico e no tratamento da
vélvula de uretra posterior.

CONFLITO DE INTERESSE:
Nenhum conflito de interesse declarado.
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Valvula de Uretra Posterior

INTRODUCAO

A vélvula de uretra posterior representa a causa mais frequien-
te de obstrucédo uretral em criancas. Incide no sexo masculino, a
cada cinco a oito mil nascimentos, representando dois a oito
novos doentes por ano em unidades de referéncia de urologia
pediatrica.

Analisando-se as casuisticas de diferentes autores, constata-se
uma curva decrescente de mortalidade global nas Gltimas déca-
das. Contudo, observa-se pior prognostico em criangas abaixo de
um ano de idade*(D). A associacdo com displasia renal em diver-
sos graus e refluxo vésico-ureteral, a patologia vesical variavel e
disfungdo miccional, levam a controvérsias quanto ao tratamento
e acompanhamento, ndo existindo uniformidade de condutas.

A vélvula de uretra posterior é uma anomalia congénita, ca-
racterizada por uma estrutura membranosa, localizada na mucosa
do assoalho da porcéo prostatica da uretra masculina.

Acredita-se que a valvula de uretra posterior estaria associada
a uma interacdo de multiplos genes de pequeno efeito, como tém
sido descritos em outras anomalias uroldgicas relacionadas com o
desenvolvimento do ducto mesonéfrico.

Existem varias teorias embrioldgicas para explicar a formagao
da valvula de uretra posterior, estruturas millerianas, desenvolvi-
mento exagerado das pregas normais, resquicio da membrana
urogenital, juncdo anormal entre o ducto ejaculatorio e o utriculo
prostatico, e fusdo do coliculo seminal com o teto da uretra. Porém,
a mais aceita € a teoria de Stephens, que afirma resultar de uma
insercdo anormal e persisténcia da extremidade mais distal dos
ductos de Wolff.

A valvula de uretra posterior, com base em achados de necropsia,
apresenta trés tipos, admitindo como parametros a sua localiza-
¢do em relagdo ao verumontano e o aspecto das mesmas. Atual-
mente, se aceita apenas as do tipo I (pregas mucosas que se esten-
dem lateral e distalmente ao verumontano, presas as paredes antero-
laterais da uretra), como as de mecanismo valvular, isto é, obstru-
¢do anterdgrada ao fluxo urinario, sem impedir a instrumentacédo
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retrograda. As do tipo Il e Il representam
hipertrofia de pregas coliculares proximais ao
verumontano (comuns em obstrucdo distal) e
estenose congénita da uretra (obstrucdo nos dois
sentidos), respectivamente.

O obstaculo que a valvula representa ao fluxo
urindrio provoca dilatacdo e alongamento da uretra
prostatica, devido a escassez de tecido muscular
que envolve a uretra em comparacao com a parede
vesical. O colo vesical pode se encontrar
hipertrofiado, porém sem carater obstrutivo. O
musculo detrusor sofre hipertrofia e hiperplasia,
ocorrendo também aumento numérico das termi-
nagoes colinérgicas e depdsito de colageno.

As repercussdes a montante, decorrentes da
dificuldade de esvaziamento vesical, iniciam-se
em torno da décima semana de vida intra-uterina.

A hipertrofia do trigono vesical, as vezes, de-
termina um alongamento do ureter intramural,
0 que constituiria uma prote¢édo ao refluxo vésico-
ureteral. O aumento do tonus do detrusor, a
hipertrofia trigonal e a espasticidade vesical, as-
sociados com a elevada pressdo intraluminar,
aumentam a resisténcia ao esvaziamento ureteral.

Os ureteres apresentam-se dilatados,
hipertrofiados e tortuosos em graus variaveis.
Pode-se encontrar, eventualmente, em recém-
nascidos, volume urinario ureteral maior que o
vesical. Nas grandes dilatacdes ureterais, 0 es-
vaziamento ocorre de maneira inadequada,
muito mais pela atonia da musculatura e pela
elevada presséo intravesical, do que por obstru-
¢do da juncdo uretero-vesical.

O refluxo vésico-ureteral secundario esta
presente em 40% a 66% dos doentes. Nos rins,
as alteracOes sdo decorrentes da obstrucdo, com

atrofia parenquimatosa, pielonefrite, displasia
renal, doenga microcistica e nefrite intersticial.
A incidéncia de displasia renal em portadores
de vélvula de uretra posterior com obstrucdo
grave, diagnosticados precocemente, é de 15%
a 20%, provavelmente mais relacionada a ano-
malia do broto ureteral e metanefro do que com
obstrucgdo ou refluxo.

O diagnostico ultra-sonogréafico de obstru-
cdo do trato urinario fetal representa 14% de
todas as doengas reconhecidas pelo método, po-
rém, em aproximadamente 22% dos doentes, ndo
é confirmado no periodo pds-natal. A valvula de
uretra posterior representa 10% do total, e tam-
bém a principal causa de erro no diagndstico das
obstrugdes urindrias intra-Gtero.

DiagNOsTICO
CLiNICO

A vélvula de uretra posterior é atualmente
diagnosticada no periodo antenatal, por meio
da ultra-sonografia, em dois tercos dos casos.
Setenta e cinco por cento de todos os diagnos-
ticos séo feitos antes dos cinco anos de vida, e
os restantes 25% compreendem 0s casos
oligossintomaticos. Dois tergos dos 6bitos ocor-
rem antes dos dois anos de idade.

A partir da vigésima semana de gestacéo,
pode-se diagnosticar em exames evolutivos a
presenca de uropatia obstrutiva; em fetos do sexo
masculino, bilateralidade, bexiga espessada e
constantemente cheia, oligohidramnio, ascite ou
presenca de colegdo peri-renal sugerem o diag-
nostico de valvula de uretra posterior.

No neonato, pode-se verificar retencéo
urinaria, massas palpaveis nos flancos, febre
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como manifestacdo de infecgdo urinaria, septi-
cemia com anemia e ictericia, prejuizo do
crescimento ou perda de peso, desidratacdo e
distarbios hidroeletroliticos. Vomitos e diarréia
podem ser manifestagdes de infecgdo e/ou da
insuficiéncia renal. A obstrucdo grave com
displasia renal resulta em pouca producdo
urinaria fetal com oligohidramnio, e hipoplasia
pulmonar secundaria com possibilidade de ocor-
réncia de sindrome de desconforto respiratério.
A valvula de uretra posterior é a principal causa
de ascite urinaria neste grupo etario.

A infeccdo do trato urinario estd presente
em mais de 50% das criancas portadoras de val-
vula de uretra posterior com idade superior a
um ano, e freqlientemente € responsavel pelo
diagndstico.

Um gquadro miccional mais evidente, caracteri-
zado por perdas urinarias, urgéncia, enurese, ardor
miccional, jato fino e interrompido e gotejamento,
sdo sintomas presentes em criangas maiores.

METODOS DE IMAGEM

No recém-nascido com suspeita diagndstica
antenatal de valvula de uretra posterior, realiza-
se ultra-sonografia logo ap6s o nascimento para
confirmacdo dos achados prévios, que, devido a
desidratacdo fisiolgica que ocorre no periodo
pds-natal, podem néo ser evidenciados, o que
indica a repeticdo do exame ap6s 48 horas.

A uretrocistografia miccional deve ser reali-
zada imediatamente quando as condigdes clini-
cas permitirem, pois confirma o diagndstico. Os
achados sdo de dilatacdo da uretra prostatica,
hipertrofia do colo vesical, pouco fluxo distal,
bexiga irregular (trabeculacéo e diverticulos), e
refluxo vésico-ureteral em 50% dos doentes.

Valvula de Uretra Posterior

A cintilografia renal dindmica (DTPA), estati-
ca (DMSA) e com radiofarmacos mistos (MAG3)
fornecem informacdes sobre a excregdo renal,
filtracdo glomerular e fungdo tubular proximal
individual de cada rim. S&o Uteis no controle
sequiencial evolutivo ap6s o tratamento inicial ou
definitivo. Devido as modificacdes na fungdo tubular
que ocorrem nos recém-nascidos, a cintilografia deve
ser realizada, ap6s a segunda semana de vida, e
postergada em 60 ou 90 dias, nos prematuros.

A urografia excretora pode ser realizada
apos o primeiro més de vida, se a func¢do renal
for normal, embora pouco auxilie na indicacéo
do tratamento.

MEcaNISMOS “POP OFF”

A ascite urinosa, o diverticulo vesical e a
presenca de refluxo vésico-ureteral macico em
unidade displasica (mais freqiientemente a
esquerda) séo formas de apresentagdo da doen-
¢a, que normalmente conferem um melhor prog-
nostico, pois preservam, de forma uni ou bila-
teral, o trato urindrio superior.

ABORDAGEM NEONATAL

Confirmado o diagndstico de valvula de
uretra posterior, as primeiras medidas de avalia-
¢éo clinica devem ser as referentes as fungdes
respiratoria e renal, além de iniciar profilaxia
antimicrobiana. O cateterismo uretro-vesical
deve ser realizado com sonda fina, sem bal&o,
com previsdo de curta permanéncia.

Em casos de recém-nascidos com peso
normal, funcgBes respiratéria e renal normais e
auséncia de infeccdo, bem como nos que atingi-
ram esta estabilidade em 24 a 48 horas, pode-se
realizar o tratamento endoscopico (anterégrado
ou retrogrado), visando destruir a valvula.
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AlteracOes clinicas como baixo peso, rins
palpaveis, ascite, refluxo de alto grau ou bilate-
ral, insuficiéncia respiratdria, insuficiéncia re-
nal, infeccdo urinaria refrataria ou septicemia
podem requerer derivacdo urinaria externa.

Deve-se evitar a derivacdo com utilizacdo de
cateteres (cistostomia ou nefrostomia), pois fa-
cilitam a infeccdo por bactérias resistentes e
podem provocar quadro séptico nos neonatos.

A vesicostomia, proposta por Blocksom
e difundida por Duckett desde 1974, ¢é
indicada quando da impossibilidade de
destruicdo priméria da valvula de uretra
posterior, principalmente nos casos de infec-
¢ao e septicemia, ascite urinosa, insuficién-
cia renal, ou quando o didametro uretral ndo
permite instrumentagdo®(D).

A derivagdo supravesical (pielostomia
cutdnea ou ureterostomia) deve ser utilizada
preferencialmente quando ndo ocorre a norma-
lizacdo da funcéo renal.

INDICADORES PROGNOSTICOS

Apos o tratamento da valvula de uretra pos-
terior e desderivacdo, espera-se a melhora
anatébmica e funcional do trato urinario, po-
rém, em alguns casos, ocorre piora do quadro
obstrutivo. Alguns fatores contribuem para a
evolugdo da doenga e seu prognostico:

= Refluxo vésico-ureteral: Desaparece ou
melhora em dois tergos dos casos. Normal-
mente ndo requer correcdo, e devido ao
espessamento da bexiga oferece um risco de
30% de complicagfes nos reimplantes
uretero-vesicais. Os refluxos de alto grau em
unidades displasicas normalmente sdo
tratados com nefroureterectomia, porém,

quando houver necessidade de ampliagdo
vesical, pode-se realizar a nefrectomia e se
utilizar o ureter dilatado para auto-amplia-
¢éo vesical.

= Funcdo renal: Estima-se que a creatinina
sérica ao final do primeiro ano de vida seja
um indicativo prognostico. Criangas com
valores de creatinina <1,0 mg% teriam
pouca probabilidade de evolucéo para insu-
ficiéncia renal crénica (0/31), e com valo-
res >1,0 mg%, podem evoluir para IRC
(7/19)%(C). Recentemente, a determinagao
da ativacdo da renina plasmatica vem surgin-
do como um possivel marcador, permitindo
o0 reconhecimento precoce da lesdo renal.

= Dilatagdo do trato urinario superior: A gran-
de maioria dos casos situa-se na condicdo
de ndo obstrugcdo com a bexiga vazia e de
obstrucdo durante o enchimento vesical
(Tipo 11 de Glassherg), dependendo da com-
placéncia da bexiga. Portanto, em raros ca-
sos existe indicacédo de tratamento cirdrgico
da juncéo uretero-vesical’(D).

= Continéncia: A perda urinaria é um fator
de mau prognéstico na evolugdo dos
meninos tratados por valvula de uretra
posterior, tendo como causa a lesdo do
esfincter externo (raro), lesdo do colo
vesical, o grande volume urinario (polia-
ria secundaria a lesdo renal) e a baixa
complacéncia vesical. A incidéncia de
insuficiéncia renal em criangas conti-
nentes aos cinco anos de idade é de 5%,
e de 46% nas incontinentes*(C).

= Fator vesical “Bexiga de Valvula”.

BEXIGA DE VALVULA

A progressdo ou persisténcia da dilatagdo do
trato urinario superior apesar da desobstrugao
cirdrgica bem sucedida, define o quadro.

Valvula de Uretra Posterior
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Urodinamicamente caracteriza-se por alta pres-
sdo de miccdo, baixa capacidade, baixa compla-
céncia e, na maioria dos casos, hipercontratilidade.
Estas alteracBes, associadas a nefropatia evolutiva
com polidria, e conseqliente aumento de urina
residual e hiperdistensdo, levam a um quadro de
piora progressiva anatdmica e funcional renal.

O tratamento da “Bexiga de Valvula” con-
siste na administracdo de anticolinérgicos, trei-
namento para micgdes programadas, cateterismo
intermitente, e, quando necessaria, ampliacdo
vesical. O seguimento evolutivo deve ser cuida-
doso, com reavaliacdes frequientes quanto a fun-
cdo, dilatacdo e alteracfes urodinamicas.

Os raros casos de hipocontratilidade (falén-
cia miogénica) sdo decorrentes do tratamento
com anticolinérgicos.

O quadro definido como “sindrome da
hiperdistens&o vesical noturna” demonstrou que
a manutencéo do tratamento durante o periodo
noturno, com esvaziamento freqiente, reverteu
aincontinéncia, volume residual, polidria, e com
melhora da funcgéo renal em criangas com bexi-
ga de vélvula e outras doengas vesicais®(C).

TRATAMENTO

TRATAMENTO CIRURGICO

A meta de qualquer intervencdo cirdrgica
em criancas com valvula de uretra posterior é
preservar a funcédo renal e vesical, minimizar a
morbidade e as lesOes iatrogénicas.

As multiplas formas de ablagdo da valvula

de uretra posterior, principalmente em neona-
tos e lactentes, refletem a dificuldade de

Valvula de Uretra Posterior

instrumentacéo uretral e o risco de leséo e
estreitamento da mesma.

ABLACAO ENDOSCOPICA PRIMARIA

Ablacéo transuretral da valvula sob visdo
direta é o primeiro e mais comum método para
tratamento da obstrugdo em recém-nascidos.

Em criancas estaveis a termo, o procedimen-
to comeca calibrando e dilatando suavemente a
uretra com cateter uretral plasticon® 4, 6, 8 ¢,
eventualmente, n® 10, depois de adequada lu-
brificacdo. Esse procedimento permite acomo-
dar o cistoscépio e/ou ressector pediatrico. A
cauterizacdo das valvulas deve ser completada
nas posicdes pdstero-laterais e, quando neces-
sario, anteriormente, para assegurar o comple-
to alivio da obstrugdo. Ap6s o procedimento, se
mantém o cateter uretral por até trés dias. A
utilizacdo de Neodymium Yag laser tem sido
relatada na ablacdo endoscopica da valvula de
uretra posterior®(C).

O colo vesical geralmente hipertrofiado ndo
deve ser ressecado e/ou fulgurado, com riscos
de incontinéncia urinaria’(C).

Criangas prematuras ou de baixo peso com
didmetro uretral reduzido requerem abordagem
modificada para o tratamento da obstrucdo.
Pode-se utilizar ablacdo primaria endoscopica
anterdgrada ou derivacéo vesical.

A ablacio transvesical utilizando vesicostomia
prévia ou abordagem vesical primdria percutanea
e suprapubica foi descrita em 1984, com objeti-
vo de evitar trauma uretral, permitindo a utiliza-
¢do de instrumental endoscopico pediatrico ou
adulto®(C).
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Nos casos de cauterizacdo endoscdpica apds
derivagao urindria prévia, a reconstrucéo do trato
urinario concomitante é recomendada, pois o
fluxo urinario uretral diminui o risco de estenose
de uretra significativamente®(C).

VESICOSTOMIA

A derivagdo urindria através da vesicostomia
pode ser indicada em casos selecionados, no
entanto, ndo deve ser proposta como aborda-
gem vantajosa frente a ablacdo endoscdpica pri-
maria, pois quando comparadas quanto a mor-
talidade, & preservagdo de funcdo renal ou as
complicagBes pos-operatorias ndo mostrou me-
Ihores resultados. A modalidade de tratamento
também ndo afetou o crescimento somético no
primeiro ano de vida'®*?(C).

A vigilancia com ultra-sonografia apos a re-
alizacdo da ablacdo endoscopica auxilia no
direcionamento de tratamentos futuros.

A melhora da uretero-hidronefrose apds a
incisao da valvula de uretra posterior, sem me-
Ihora correspondente da creatinina, sugere pre-
senca de displasia renal importante. Estas cri-
ancas evoluem para insuficiéncia renal, a des-
peito da derivagdo urinaria.

A derivacdo vesical pés-ablacdo primaria deve
ser considerada quando o residuo pds-miccional
é elevado, especialmente se uretero-hidronefrose
ou perda da funcdo renal (creatinina > 1,8 mg/
DL) estdo presentest3(D). Esta também é de-
fendida em criancas com refluxo vésico-ureteral
bilateral de alto grau, com piora da funcéo re-
nal nesses casos.

A vesicostomia €é Util no grupo de criancas
com infeccdo grave, apesar da ablagdo

endoscopica e desobstrucéo eficiente, e trata-
mento medicamentoso profilatico adequado*(C).

As derivacbes supravesicais tém sido
indicadas com precaucdo, embora existam rela-
tos sustentando o conceito que esta preservaria
a funcdo renal em criangas com obstrucdo
grave'*15(C), sugere-se que os altos indices de
displasia renal nesta populacdo limitam qual-
quer beneficio duravel além da infancia®(C).

Prefere-se a pielostomia cutidnea a
ureterostomia, pelo risco de comprometimento
vascular na eventual reconstrucéo.

A maioria dos casos que nao apresentam
melhora da uretero-hidronefrose apds a ablagéo
da valvula de uretra posterior é causada por gra-
ve disfuncgéo detrusora.

VALVULA DE URETRA POSTERIOR E
INSUFICIENCIA RENAL

Apesar dos avangos no diagnostico e trata-
mento cirtrgico da valvula de uretra posterior
nas Ultimas décadas, 13% a 64% das criancas
ainda apresentam insuficiéncia renal cronica ou
doenca renal em estagio terminal, em um se-
guimento a longo prazo. A incidéncia de insu-
ficiéncia renal apds 10 a 15 anos do diagnosti-
co da vélvula de uretra posterior varia de 10% a
21%, e pode atingir os 51% aos 20 anos de
idade. Obviamente, a vélvula de uretra posteri-
or é uma entidade que deve ser tratada de forma
criteriosa e necessita de seguimento nefroldgico
criterioso, iniciado precocemente e mantido a
longo prazo.

O grau de displasia renal presente ao nasci-

mento é irreversivel, e determina o potencial para
o0 crescimento e a func¢éo renal. Um nivel de
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creatinina sérica superior a 0,8 - 1,0 mg/
DL*(C) também sugere um prejuizo na taxa
de filtragdo glomerular (TFG < 70 ml/min/
1,73m?) e deterioracao da funcéo renal em lon-
go prazo®*(D).

A preservacdo da funcgdo renal depende do
alivio efetivo e precoce da obstrucdo urinaria e
da prevencdo do dano renal pela pielonefrite. O
reconhecimento da gravidade da disfuncéo
vesical pelo estudo urodindmico e a repercussao
no trato urinario superior sdo fundamentais para
que se atinja essa meta.

Nos casos que se apresentam com baixa com-
placéncia e capacidade vesical ndo ocorrendo me-
Ihora com o tratamento conservador, a realizacdo
de ampliacdo vesical permite a obtencdo de volu-
me adequado e pressdes de enchimento seguras,
devendo ser realizada antes do transplante.

A avaliacdo inicial apropriada, o tratamen-
to adequado e o seguimento multidisciplinar
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podem ajudar a evitar ou postergar a necessida-
de de transplante renal, ou pelo menos melho-
rar a sobrevida do enxerto.

A uropatia obstrutiva é causa freqliente
de doenga renal em estagio terminal na
infancia e corresponde a 16,3% dos trans-
plantes renais. Dentro deste grupo, a valvu-
la de uretra posterior é o diagnostico mais
comum. Os resultados de transplante renal
em pacientes com valvula de uretra poste-
rior tém sido contradit6rios. Relata-se que
pacientes com déficit na funcéo vesical apre-
sentam maior risco na perda do enxerto,
uremia e infeccdo. Por outro lado, muitas
séries tém demonstrado excelentes resulta-
dos com transplante realizado na bexiga de
valvula nativa'®(B)*(C).

A avaliacdo da dindmica vesical com exa-
mes de imagem e estudo urodindmico devem
ser realizados nos casos de diminuicdo da fun-
¢do do enxerto.
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B

Algoritmo do Tratamento da Valvula de Uretra Posterior

Crianca Termo Estavel

Ablacdo da Valvula

USG Renal
UCM
Funcéo Renal
Urodinamica

Melhora da
Dilatacdo
Desaparecimento
RVU Sem ITU

Seguimento
Uroldgico e
Nefrolégico

10

Menino com Uretero-Hidronefrose
Bilateral e Bexiga Espessada

USG Renal UCM

Valvula de Uretra Posterior Confirmada

Crianca Prematura
Uretra de Pequeno
Diametro

Ablacéo da Valvula

Ablacgdo da Valvula
+ Desderivacédo

“Bexiga de Valvula”

Crianca Instavel

Vesicostomia

Tratamento Clinico
Evolucdo Desfavoravel

Nova Derivagao Urinaria

Ampliagdo Vesical
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