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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO
“CAKUT”

30% DAS MALFORMACOES
DIAGNOSTICADAS NO PERIODO
PRE NATAL

3-6/1000 NASCIDOS VIVOS
PRINCIPAL CAUSA DE DRT EM
CRIANCAS

FATOR DE PREDISPOSICAO
INDIVIDUAL PARA HIPERTENSAO E
DOENCA CARDIOVASCULAR
DURANTE A VIDA

RESPONSAVEL POR 34 - 35% DAS
DOENCAS RENAIS
CERCA DE 31% DE T N
INFANCIA o TN




MALFORMAGCOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO

“CAKUT”

Prevalence of primary diagnosis in patients under 19 years of age with CKD and
kidney failure undergoing chronic ambulatory dialysis— Brazil, 2012
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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO

“CAKUT”

= DIAGNOSTICO PRE-NATAL

- MELHOR DA 18" -20° SEMANA

— ULTRA-SONOGRAFIA

— DOSAGEM NO SANGUE MATERNO (Alfa-
fetoproteina)

— TRANSLUCENCIA NUCAL

— ESTUDO CITOGENETICO (CARIOTIPAGEM)
— Puncao de vilosidades corionicas
— Puncao amniotica
— Cordocentese

_ FETOSCOPIA
_ DIAGNOSTICO PRE-IMPLANTAGAO
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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO

"CAKUT”

* Diagnostico acurado em 85%
dos casos

» Deteccao oUu suspeltaide
anomalias associadas

» “Fetoscopia”

» A partir da 132 semanade
gestacao

 Programacao terapeutica pela
equipe medica
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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO

“CAKUT” “
PRINCIPAIS ACHADOS PRE NATAL .
1. OLIGOHIDRAMINI®

2. ALTERACOES MOREOLOGICAS
DO RIM

3. ALTERACOES MOREOLOGICAS
E ESTRUTURAIS DOS URETERES
E DA BEXIGA

4, ALTERACOES E ASSIMETRIA
GENITAL




MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO

“CAKUT”

PODEM SER ' ,~
EXPORADICAS / ’v“
FAMILIARES N V
SINDROMICAS -

OUTRAS ANOMALIAS FORA DO RIM E TRATO
URINARIO

RECONHECIDAS COMO PARTE DA DOENCA
NAO SINDROMICAS
CONFINADAS AO APARELHO URINARIQ
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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO
“CAKUT”

* MASSA ABDOMINAL
» GLOBO VESICAL PALPAVEL
» “JATO URINARIO”



“"CAKUT”

Anormalidades congénitas dos rins e do trato
urinario

Anormalidades da Displasia renal
diferenciacao renal

Anormalidades da Agenesia renal
massa renal Hipoplasia renal

Anormalidades da Rim supranumerario
forma e posicao Rim ectopico
Rim em ferradura

Anormalidades do Duplicacao da pelve e ureter
trato urinario Estenose da juncao ureteropielica
superior Megaureter congénito

Anormalidades do Estenose juncao ureterovesical
trato urinario Valvula de uretra posterior
inferior Agenesia bexiga

Extrofia de bexiga
Bexiga neurogénica

Doencas cisticas Cisto renal isolado
renais Rim displasico multicistico
Doenca renal policistica AD
Doenca renal policistica AR
Cistos medulares - nefronoftise

AD, autossdmico dominante; AR, autossomico recessivo.

Signs and symptoms of developmental abnormalities
of the genitourinary tract”

IPN TEACHING
COURSE

Paulo Cesar Koch Nogueira“ e Isabel de Padua Paz
J Pediatr (Rio J). 2016;92(3 Suppl 1):557-563




Malformacoes urologicas
no periodo neonatal

» DILATACAO DO TRATO URINARIO -
HIDRONEFROSE

» PIELOCALICIAL ISOLADA
» URETERAL PREPODERANTE
» MEGABEXIGA

» MALFORMACOES DE EXTROFIA
VESICAL ( Extrofia/Epispadia/Exirofia
de cloca)

» MALFORMACOES GENITAIS(Uretra)
» TUMORES




OBSTRUCAO DA JUNCAO URETEROPIELICA
MEGAURETER

VALVULA DE URETRA POSTERIOR
HIPOSPADIA




DILATACAO DO TRATO URINARIO

PRINCIPAIS ETIOLOGIAS

Table 1 Etiology of urinary tract dilation detected on
antenatal ultrasound.

Etiology Incidence (%)

Transient/physiologic 50—70

Ureteropelvic junction obstruction 10—30

Vesicoureteral reflux 10—40

Ureterovesical junction 5—15
obstruction/megaureter

Multicystic dysplastic kidney disease 2—5

Posterior urethral valves 1-5
Ureterocele, ectopic ureter, Uncommon
duplex system, urethral atresia,
Prune belly syndrome, polycystic
kidney diseases, | cysts

Multidisciplinary consensus on the
classification of prenatal and postnatal

urina tract dilation (UTD classification
Adapted from Nguyen et al. 2010 [16]. i ¢

system)

Hiep T. Nguyen “-"*, Carol B. Benson ", Bryann Bromley ",

Jeffrey B. Campbell 97, Jeanne Chow 2, Beverly Coleman =",

Christopher Cooper , Jude Crino “, Kassa Darge ¥, CHING

C.D. Anthony Herndon -7, Anthony O. Odibo <,

Michael J.G. Somers “, Deborah R. Stein © IRSE



DILATACAO DO TRATO URINARIO

ORIENTACAO DIGNOSTICA

Postnatal US

| |
Dilatation (uni- or bilateral) No dilatation

Voiding cystourethrogram (VCUG)* Repeat US after 4 weeks

Diuretic renography




» Causa + freguente de hidronefrose no RN
» 1 entre 5000 a 8000 nascidos VIVoS

» Bilateral em 6% dos casos

» Mais comum do lado esquerdo

» Mais comum no sexo masculino

» Assocla-se com Rim Multicisty
lateral em 20% dos casos




OBSTRUCAO DA JUP

Fisiopatologia
» Obstrucao

dilatacao do sistema coletor j)

parada da eliminacao urina

=

aumento da pressao

basal () desorganizacao do local que gera ondas

peristalticas

» Incoordenacao da contratilidade da pelve com

esvaziamento

Incompleto

> Se houver infecgéio ) auséncia oSy
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OBSTRUCAO DA JUP

Patogenia
INTRINSECAS EXTRINSICAS
» Reducao ou aumento m Pregas, aderéncias
da musculatura e dobras
» Aumento de fibras mVasos anomalos
colagenas m [nsercao alta do

» VValvulas ureter
» Estenose ureteral |
» POlipos ureterais




OBSTRUCAO DA JUP
Patogenia
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OBSTRUCAO DA JUP
Quadro Clinico

Recém nascidos e lactentes:
» VVOmitos

» Hematuria

» Massa abdominal palpavel
» Alteracdo do jato urinario
» “Globo” vesical palpavel

» Dor abdominal

» Infeccao urinaria

» Deficit no desenvolvimento




OBSTRUCAO DA JUP

Quadro Clinico
>

» Dor em flanco, freglente/ em
colicas

» Hematuria

» Pode simular doencas gastro-

Intestinais: nauseas e

vOmItos

» Febre se tiver infeccao
urinaria




OBSTRUCAO DA JUP
Metodos Diagnosticos

Classicamente... Urografia excretora

USG

Cintilografia renal

TC de abdome

RNM

Outros ( uretrocistografia miccional)

1. 2017;26(5):857-864



OBSTRUCAO DA JUP
Meétodos Diagnosticos fen =

>
o :Ei;t'"‘- g
» Método extremamente importante B =

principal/ para diagnoéstico intra-utero

» Grande dilatacao central (pelve) com 43 e
cistos (calices) menores ao redor sem -
ureter visivel

» Diferencial : Rim Multicistico e
Megaureter por Obstrucao de JUV ou
Refluxo Vésico-Ureteral
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OBSTRUCAO DA JUP
Metodos Diagnosticos

Nao fornece informacoes sobre a funcao
renal

Pode apresentar falso positivo

Modificagcdes para aumentar a eficacia:
USG com uso de diuréticos
USG com doppler

Escore de Garcia-Pena et al. posm
¢ JuRction obstructiBAlfin "

ZCONEP-MT @)




OBSTRUCAO DA JUP = ~=7%n
Metodos Diagnosticos SN

Graduacao da Sociedade de
Urologia Fetal:

Grau 0: normal

Grau 1: separacao do hilo
renal

Grau 2: Grau 1 + ectasia ST
da pelve renal SN -~/
Grau 3: Grau 2 + ectasia N ma
de calices renais | '

Grau 4: Grau 3 +
afilamento cortex renal =

Kidneys

5 O 0/ 0) | t o '
- .! 154 sﬁltﬁ@é ure u ING
ction: An undeﬂf;%lmat::fprollg'N %CC? l?RnS E
lin Exp Med. 2017;26(5):857-864




OBSTRUCAO DA JUP
Metodos Diagnosticos

Escore de Garcia-Pena et al.:
Aumento da ecogenicidade renal
Espessura do parénguima < 5mm
Hipertrofia contralateral
Taxa indice de resistividade = 1,10

Diferenca indice resistividade pos-diurético >
VAOR

Diametro ureteral = 10mm e)
Aperistalse ureteral @ EDW%.,%RM

n obStruction: An under




OBSTRUCAO DA JUP
Ultrassonografia pos-natal

Table 2 US parameters included in the Urinary Tract Dilation Classification System.

US parameters Measurement/findings  Note

Anterior-Posterior Renal (mm) Measured on transverse image at the
Pelvic Diameter (APRPD) maximal diameter of intrarenal pelvis
Calyceal dilation Central (major calyces) ~ Yes/No
Peripheral (minor calyces) Yes/No
Parenchymal thickness Normal/Abnomal ~ Subjective assessment
Parenchymal appearance Normal/Abnomal  Evaluate echogenicity, corticomedullary
differentiation, and for cortical cysts
Ureter Normal/Abnomal  Dilation of ureter is considered abnormal;
however, transient visualization of the
ureter is considered normal postnatally
Bladder Normal/Abnormal ~ Evaluate wall thickness, for the presence
of reterocele, and for a dilated

posterir urethra 0 ®)

classification of prenatal and postnatal
urinary tract dilation (UTD classification

PN TEACHING
ley ©, COURSE




OBSTRUCAO DA JUP
Meétodos Diagnosticos

(Acido
Dietilenotriaminopentaceético)

o marcador filtrado é concentrado
nos glomerulos e eliminado pelas
vias excretoras = dinamica

5 S
(fases vascular, concentracao e Z
excrecao) ¥
SRS .
Right Uptake = 59.1 % T oA vdane GjudgAvdand
AT IPNA T




OBSTRUCAO DA JUP
Radiorenograma c/ diuretico
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OBSTRUCAO DA JUP
Meétodos Diagnosticos

(Acido
Dimercaptosuccinico)
0 marcador fixa-se a parede dos
tubulos = parénguima renal
funcionante ( qualitativa e
guantitativa ) DI

pI p d Rim Direito, em ¢ ( mRWJ
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OBSTRUCAO DA JUP

Metodos Diagnosticos

1. Usada para fazer o
diagnostico diferencial
com Refluxo \Vesico —
Ureteral

2. Presenca de refluxo
associado ( 25% dos
Casos)

3. Outras ( VUP/Bexiga
neurogenica/Diverticulo/
Ureterocele)




OBSTRUCAO DA JUP
Tomografia Computadorizada




OBSTRUCAO DA JUP
Diagnostico Diferencial

Tumor : Neuroblastoma
(menos frequente) e Tumor
de Wilms (mais freguente)

- Refluxo Veésico-Ureteral de
alto grau

5¢ 12.1-8112
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OBSTRUCAO DA JUP
Tratamento

» Conduta expectante
» Nefrectomia

» Cirurgia Reconstrutiva = Pileloplastia
desmembrada

» Dilatacao c/ balao
» Endopielotomia
» Derivacao Urinaria




Tratamento

; Primeira Pieloplastia (6bito do
paciente na mesa cirurgica)

» Primeira Pieloplastia bem sucedida

- Vigilancia ativa
- Terapia endourologica minimamente invasiva

- Pieloplastia

- % n/’~' alP TEACHING
obstruction: An underestlm em?V RSk

Adyv Clin Exp Med. 2017;26(5): 857—864




Tratamento

Objetivos:
Alivio de sintomas

Manter ou otimizar a funcao renal

+ Cintilografia < 10 - 15% = Nefrectomia




Terapias Nao-Invasivas

Criancas com estenose de JUP congénita
melhoram espontaneamente

NAG, AKP e GGT elevadas em criancas que
necessitarao de cirurgia

AKP apresenta reducao dos seus niveis apos
tratamento

5):857-864




OBSTRUCAO DA JUP
Tratamento

Acometimento da funcao renal (<40% ou queda
de 10% em relacao o inicial)

Drenagem deficiente apos a administracao de
furosemida

Aumento do diametro antero-posterior da pelve
renal ou diminuicao do cortex (USG - > 25 mm
e < 6 mm respectivamente)

Hidronefrose Grau III e IV f!jif:;;f* ’
Urologia Fetal)

Do MW%M IPNA TEAUCRHSIENG




OBSTRUCAO DA JUP
Pieloplastia Desmembrada




OBSTRUCAO DA JUP
Pieloplastia Desmembrada
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COURSE



Tratamento Endoscépico

» Primeira endopielotomia
endoscopica

Menor tempo de internacao hospitalar
Recuperagao pos-operatoria mais rapida
Taxa de sucesso (65-93%)

Melhor selecao dos doentes?
| grau de hidronefrose 1 taxa de
t funcao renal = Melhor o desfec

Congresso de Nefrologia
Pediatrica de Mato Grosso

=
Estenoses > 2cm = menor taxa ¢ bttt

COURSE
on obstruction: An underestimated problem?



Tratamento Endoscépico

A endopielotomia € uma incisao lateral de todas as
camadas ureterais

Necessidade de Cateter Duplo ] apds o procedimento

Pode ser realizada sob visao direta ou controle
radioscopico

Dispositivos:
Faca quente
Faca fria
Laser
Balao dilatador

Acuc I Segl rs urgfe%;ﬂ@i%nctiol BNA m’\l °

underestimated problem?




Nefrectomia

Auséncia de funcgao renal

Multiplas  tentativas de  correcao
cirurgica sem sucesso

@&TJNEP-M @)

=i |- | Vel

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857-864




» Termo utilizado para dilatacao o
ureteral - :‘

» Diametro normal — 5mm g R

» Maior de 7 mm — Megaureter \\&

» Segunda causa mais comum de
anomalia do trato urinario detectada
prénatal

» Bilateral em 20% dos casos
» Mals comum no sexo masculino —

w/w
) MWM IPNA TEA UCRHSIENG




Classification of Megaureter

Refluxing Megaureter

Primary (congenital reflux)
Secondary (urethral valves, neurogenic bladder)

Obstructed Megaureter

Primary (adynamic segment)
Secondary (urethral obstruction, extrinsic mass, or tumor)

Nonrefluxing, Nonobstructed Megaureter

Primary (idiopathic, physiologically insignificant adynamic
segment)
Secondary (polyuria, infection, postoperative residual
dilation)

Modified from Khoury A, Bagli DJ. Reflux and megaureter. In: Wein AJ,

Kavoussi LR, Movick AC, et al, editors. Campbell-Walsh Urology. 9th ed.
Philadelphia: WB Saunders; 2007. p. 3468.
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DIAGNOSTICO

PRENATAL ‘ | !
INFECCAO DO TRATO —
DOR ABDOMINAL INTERMITENTE %»]

ULTRASSOM DE RINS E VIAS , f
URINARIA J
URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL

CINTILOGRAFIA RENAL —
TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA =y
RESSONANCIA MAGNETICA e

URINARIO \
i
|
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A
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NAO CIRURGICO
CAPACIDADE DE MANTER O
FLUXO URETERAL ( CLEARANCE)
FUNCAO RENAL REALTIVA
ANTIBIOTICOPROFILAXIA
ACOMPANHAMENTO SERIADO
(US + CINTILOGRAFIA)
85% DOS CASOS COM MELHORA
SEM INTERVENCAO CIRURGICA
CIRURGICO
10 A 25% DOS CASOS
INDICADO NOS CASOS DE ITU
RECORRENTE, QUEDA DA
FUNCAO RENAL OU OBSTRUCAO
IMPORTANTE (URETER > 1,5)

i 4‘ % 4 .
3 i AT INA TEACHING
_ COURSE




DO TRATAO
IPNA | A =Y (@] =

Recommendations

Postnatal investigations include serial ultrasound and subsequent diuretic renogram and
sometimes VCUG.

A decision about surgical intervention should be based on the time course of the
hydronephrosis and the impairment of renal function.

Indications for surgical intervention are an impaired split renal function due to obstruction or a
decrease of split renal function in subsequent studies and increased anteroposterior diameter
on the ultrasound, and grade IV dilatation as defined by the Society for Fetal Urology.

For uteropelvic junction obstruction, the gold standard of treatment is pyeloplasty.

Most primary megaureters require no surgical intervention.




» Malformacao obstrutiva da uretra
posterior em meninos por uma
membrana congénita

» Grau variavel de obstrucao
» Inc. 1: 5000 a 8000 nascimentos
» 10% diagndstico pre-natal

» 1/3 dos casos disgnosticados fora do
periodo neonatal

» Insuficiéncia renal 10-15% dos casos
» Cerca de 1/3 evolul para DRT @)

IPNA TEACHING
) COURSE




» Uretra prostatica distendida e os ductos
ejaculatorios podem estar dilatados devido ao
refluxo urinario.

» Colo da bexiga € hipertrofiado e rigido.

» Abexiga hipertrofiada ocasionalmente
apresenta multiplos diverticulos.

» Pacientes com valvula geralmente tém
dilatacdo dos dois tratos urinarios superiores.
Devido a pressao alta na bexiga ou obstrucao
da juncao ureterovesical causada pela bexiga
hipertrofiada.

» Se houver refluxo secundario, o rim ¢ afetado
funciona mal na maioria dos casos.

Q

IPNA TEACHING
] COURSE




» Cerca de 2/3 diagnosticados no periodo
neonatal

» Demora para urina
» Distensdo da bexiga / massa abdominal
» Diminui¢do do jato urinario
» Ascite
» Faléncia renal precoce
» Sintomas tardios
» ITU

» Perdas urinaria diurna em criancas maiores
de 5 anos

» Disfunc¢des miccionais ( enurese noturna,
urgeéncia miccional, perda frequentes, dores
abdominais relacionadas a micg¢ao)




DIAGNOSTICO
» ULTRASSOM

» URETROCISTOGRAFIA
MICCIONAL

» CINTILOGRAFIA RENAL ™%

» EXAMES DE AVALIACAO °
DA FUNCAO RENAL




TRATAMENTO

» Abordagem pré-natal nao altera o
prognostico ( melhora do
oligohidramnio)

» Descompressao vesical

» Tratamento da Insuficéncia renal e
suporte

» Ablacédo primaria da valvula
» Derivacao urinaria temporaria




Figuwre &. An algorithm providing information on assesament, treatment and follow up of ewboms with
possibde PUV

Mewiom with possipls PUW, UUT diflatatomn
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CIC = clean imermmittent cathetenzation; AR = ovaractive blacddar; PUV = postenor urethral vakee; niogl
. - &qu%ﬁm IPN TEACHING

Liomg tenm

RF = renal funciion; USGE = urinary specfic grawly; UT =wninary tract; UUT = wupper wrinary ract;
- . COURSE
WCUG = woddimg oy stoure#fmo gram. REATCAREFOR "




PUV

LE

Diagnosis

An ultrasound can indicate a PUV, but a VCUG is required to confirm the 13

diagnosis.

+ Split renal function is to be assessed by DMSA scan.
* Serum creatinine is the prognostic marker.

Treatment antenatal

A vesico-amniotic shunt is effective in reversing oligohydramnios, but it
has a relatively high complication rate.
There is no difference in the renal outcome and long-term results.

3

Treatment postnatal

After bladder drainage and stabilization of the child, endoscopic valve
ablation should be performed.
* In case the child is too small, a vesicostomy is an option for bladder

drainage.

« |f bladder drainage is insufficient to drain the upper urinary tract,
and the patient remains unstable, high urinary diversion should be

considered (see Fig. 6).

|3

Follow-up

DMSA = dimercaptosuccinic acid scan; VCUG = voiding cystourethrogram.

Life-long monitoring is mandatory (bladder dysfunction; end-stage renal

failure) in all patients.

* Those with serum creatinine nadir above 80pumol/L have a poor
prognosis. Despite optimal treatment 10-47% of cases develop end-

stage renal failure.

* High creatinine nadir and severe bladder dysfunction are risk factors
for renal replacement therapy
* Renal transplantation can safely be performed if bladder function is

stable.

[3

Paediatric
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» Definicao : Abertura do meato uretral na
porcao ventral do pénis acompanhado
de um cordee ventral e um capuchao
dorsal

»Incidéncia: 1: 300 RN 3

» Causa - Fatores genéticos, hormonais,
enzimatico, receptores androgénicos,
ambientais

HEE IPNA e
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HIPOSPADIA

» Diagnostico Clinico

¢

lPNA TEACHING
COURSE




HIPOSPADIA
prmmpalmenfe proximal, &
associada a criptorquidia ‘

bilateral ou unilateral




Tratamento Cirdrgico

Enire 0 6 e 15 meses
Oriofaloplastia
Neoureiroplastia

Glanduloplastia

Complicagcoes em torno de
10 a 30%

Funcao sexual geralmente
preservada

a o Grosso
QMM"W/M ;;L%Wﬁ IPNA TEACHING
COURSE
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8 Congresso de‘Nefrologia

Pediatrica de Mato Grosso
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MALFORMACOES CONGENITAS DO RIM E TRATO URINARIO
“CAKUT”




Ha duas formas para viver sua vida.
Uma é acreditar que ndo existe milagre

A outra é acreditar que todas as coisas sdo um milagre.
Albert Einsten (1879-1955)

MUITO OBRIGADO

TEACHING
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