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INTRODUÇÃO 

Malformações do Sistema Urinário

➢ Rim / Ureteres / Bexiga / Uretra

➢Principal causa de DRCT em crianças

➢Apresentação clínica

✓pré-natal

✓infância

✓vida adulta

DIVERSAS 

ESPECIALIDADES 

CLÍNICAS



MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”
▪ 30% DAS MALFORMAÇÕES 

DIAGNÓSTICADAS NO PERÍODO 

PRÉ NATAL

▪ 3-6/1000 NASCIDOS VIVOS

▪ PRINCIPAL CAUSA DE DRT EM 

CRIANÇAS

▪ FATOR DE PREDISPOSIÇÃO 

INDIVIDUAL PARA HIPERTENSÃO E 

DOENÇA CARDIOVASCULAR 

DURANTE A VIDA

▪ RESPONSÁVEL POR 34 – 35% DAS 

DOENÇAS RENAIS CRONICAS

▪ CERCA DE 31% DE DRT NA 

INFÂNCIA



MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”
Prevalence of primary diagnosis in patients under 19 years of age with CKD and 
kidney failure undergoing chronic ambulatory dialysis— Brazil, 2012 



▪ DIAGNÓSTICO PRÉ-NATAL 

• MELHOR DA 18ª - 20ª SEMANA
– ULTRA-SONOGRAFIA

– DOSAGEM NO SANGUE MATERNO (Alfa-
fetoproteina)

– TRANSLUCÊNCIA NUCAL

– ESTUDO CITOGENÉTICO (CARIOTIPAGEM)

–Punção de vilosidades coriônicas

–Punção amniótica

–Cordocentese

– FETOSCOPIA

– DIAGNÓSTICO PRÉ-IMPLANTAÇÃO

�

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”



• Diagnóstico acurado em 85% 

dos casos

• Detecção ou suspeita de 

anomalias associadas

• “Fetoscopia”

• A partir da 130 semana de 

gestação

• Programação terapêutica pela 

equipe médica

Ultrassonografia

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”
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PRINCIPAIS ACHADOS PRÉ NATAL

1. OLIGOHIDRAMINIO

2. ALTERAÇÕES MORFOLOGICAS 

DO RIM

3. ALTERAÇÕES MORFOLOGICAS 

E ESTRUTURAIS DOS URETERES 

E DA BEXIGA

4. ALTERAÇÕES E ASSIMETRIA 

GENITAL

Sbragia, Lourenço Tratamento das malformações fetais intraútero. Revista

Brasileira de Ginecologia e Obstetrícia, 2010, vol.32, n. 1, ISSN 0100-7203.

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”



PODEM SER

▪EXPORÁDICAS

▪FAMILIARES

▪SINDRÔMICAS

▪ OUTRAS ANOMALIAS FORA DO RIM E TRATO 

URINÁRIO

▪ RECONHECIDAS COMO PARTE DA DOENÇA

▪NÃO SINDROMICAS

▪ CONFINADAS AO APARELHO URINÁRIO

Sbragia, Lourenço Tratamento das malformações fetais intraútero. Revista

Brasileira de Ginecologia e Obstetrícia, 2010, vol.32, n. 1, ISSN 0100-7203.

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”



SINAIS DE ALARME AO 

NASCIMENTO
•MASSA ABDOMINAL

•GLOBO VESICAL PALPÁVEL

•“JATO URINARIO”

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”

IMPORTANTE :

EXAME FÍSICO DETALHADO 

DA GENITÁLIA



“CAKUT”



Malformações urológicas 

no período neonatal

 DILATAÇÃO DO TRATO URINÁRIO –
HIDRONEFROSE

 PIELOCALICIAL ISOLADA

 URETERAL PREPODERANTE

 MEGABEXIGA

 MALFORMAÇÕES DE EXTROFIA 
VESICAL ( Extrofia/Epispadia/Extrofia 
de cloca)

 MALFORMAÇÕES GENITAIS(Uretra)

 TUMORES



DILATAÇÃO DO TRATO URINÁRIO

• OBSTRUÇÃO DA JUNÇÃO URETEROPIÉLICA

• MEGAURETER

ANOMALIAS DO TRATO URINÁRIO INFERIOR

• VALVULA DE URETRA POSTERIOR

• HIPOSPADIA



DILATAÇÃO DO TRATO URINÁRIO

PRINCIPAIS ETIOLOGIAS



DILATAÇÃO DO TRATO URINÁRIO

ORIENTAÇÃO DIGNÓSTICA



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Causa + freqüente 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

Associa-se com Rim Multicístico contra-

lateral em 20% dos casos



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Fisiopatologia

Obstrução      parada da eliminação urina    
dilatação do sistema coletor      aumento da pressão 
basal      desorganização do local que gera ondas 
peristálticas

 Incoordenação da contratilidade da pelve com 
esvaziamento incompleto 

Se houver infecção        ausência de contrações



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Patogenia
INTRÍNSECAS

Redução ou aumento 

da musculatura

Aumento de fibras 

colágenas 

Válvulas

Estenose ureteral

Pólipos ureterais

EXTRÍNSICAS

◼ Pregas, aderências 

e dobras

◼Vasos anômalos

◼ Inserção alta do 

ureter



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Patogenia

Prega fetal

Vaso anômalo



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Quadro Clínico

Recém nascidos e lactentes:

 Vômitos

 Hematúria

 Massa abdominal palpável

 Alteração do jato urinário

 “Globo” vesical palpável

 Dor abdominal

 Infecção urinária

 Déficit no desenvolvimento



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Quadro Clínico
Crianças maiores:

Dor em flanco, freqüente/ em 
cólicas

Hematúria

Pode simular doenças gastro-

intestinais: náuseas e 
vômitos

Febre se tiver infecção 
urinária



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos

Classicamente... Urografia excretora

Avanços tecnológicos...

▪ USG

▪ Cintilografia renal

▪ TC de abdome*

▪ RNM

▪ Outros ( uretrocistografia miccional)

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic 

junction obstruction: An underestimated 

problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos
 Ultra-sonografia

Método extremamente importante 
principal/ para diagnóstico intra-útero

Grande dilatação central (pelve) com 
cistos (cálices) menores ao redor sem 
ureter visível

Diferencial : Rim Multicístico e 
Megaureter por Obstrução de JUV ou 
Refluxo Vésico-Ureteral



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos
USG:

▪ Não fornece informações sobre a função
renal

▪ Pode apresentar falso positivo

▪ Modificações para aumentar a eficácia:

✓ USG com uso de diuréticos

✓ USG com doppler

✓ Escore de Garcia-Pena et al. Hydronephrosis in the course of 

ureteropelvic junction obstruction: An 

underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos
USG: PRÉ NATAL

Graduação da Sociedade de
Urologia Fetal:

✓ Grau 0: normal

✓ Grau 1: separação do hilo
renal

✓ Grau 2: Grau 1 + ectasia
da pelve renal

✓ Grau 3: Grau 2 + ectasia
de cálices renais

✓ Grau 4: Grau 3 +
afilamento córtex renal ≥
50%

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction 

obstruction: An underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos

USG PÓS NATAL:

▪Escore de Garcia-Pena et al.:
✓Aumento da ecogenicidade renal

✓Espessura do parênquima ≤ 5mm

✓Hipertrofia contralateral

✓Taxa índice de resistividade ≥ 1,10

✓Diferença índice resistividade pós-diurético ≥
70%

✓Diâmetro ureteral ≥ 10mm

✓Aperistalse ureteral Hydronephrosis in the course of ureteropelvic 

junction obstruction: An underestimated 

problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Ultrassonografia pós-natal



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos

Radiorenograma c/ diurético (DTPA) (Ácido 

Dietilenotriaminopentacético)

o marcador filtrado é concentrado 
nos glomérulos e eliminado pelas 
vias excretoras = dinâmica 

(fases vascular, concentração e 
excreção)     



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Radiorenograma c/ diurético



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos

Cintilografia renal (DMSA) (Ácido 
Dimercaptosuccínico) 

o marcador fixa-se à parede dos 
túbulos = parênquima renal 
funcionante ( qualitativa e 
quantitativa )



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Métodos Diagnósticos
Uretrocistografia Miccional 1. Usada para fazer o 

diagnóstico diferencial 

com Refluxo Vesico –

Ureteral

2. Presença de refluxo 

associado ( 25% dos 

casos)

3. Outras ( VUP/Bexiga 

neurogênica/Divertículo/

Ureterocele)



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Tomografia Computadorizada



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Diagnóstico Diferencial

• Tumor : Neuroblastoma
(menos freqüente) e Tumor 
de Wilms (mais freqüente)

• Rim Multicístico

• Refluxo Vésico-Ureteral de 
alto grau

• Hidronefrose Intermitente



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Tratamento

Conduta expectante

Nefrectomia

Cirurgia Reconstrutiva = Pieloplastia
desmembrada

Dilatação c/ balão 

 Endopielotomia

Derivação Urinária



Trendelenburg, 1886; Primeira Pieloplastia (óbito do
paciente na mesa cirúrgica)

Kuster, 1891; Primeira Pieloplastia bem sucedida

Atualmente...

- Vigilância ativa

- Terapia endourológica minimamente invasiva

- Pieloplastia

Tratamento

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



▪ Objetivos:

✓ Alívio de sintomas

✓ Manter ou otimizar a função renal

▪ Indicações:

✓ Sintomáticos com rápida deterioração da função renal causada pela
hidronefrose

✓ Cintilografia renal < 40% em rim com hidronefrose e outro rim
normal

✓ Hidronefrose Grau IV bilateral

* Cintilografia ≤ 10 - 15% = Nefrectomia

Tratamento

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



▪ Crianças com estenose de JUP congênita
melhoram espontaneamente

▪ Quais crianças irão melhorar?

✓ NAG, AKP e GGT elevadas em crianças que
necessitarão de cirurgia

✓ AKP apresenta redução dos seus níveis após
tratamento

Terapias Não-Invasivas

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An 

underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



Indicações de cirurgia... UNIÃO DE FATORES

▪ Acometimento da função renal (<40% ou queda
de 10% em relação o inicial)

▪ Drenagem deficiente após a administração de
furosemida

▪ Aumento do diâmetro antero-posterior da pelve
renal ou diminuição do córtex (USG - > 25 mm
e < 6 mm respectivamente)

▪ Hidronefrose Grau III e IV (Sociedade de
Urologia Fetal)

OBSTRUÇÃO  DA  JUP
Tratamento



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Pieloplastia Desmembrada

Anderson – Heynes



OBSTRUÇÃO  DA  JUP

Pieloplastia Desmembrada



▪ Ramsay et al, 1984; Primeira endopielotomia 
endoscópica

▪ Menor tempo de internação hospitalar

▪ Recuperação pós-operatória mais rápida

▪ Taxa de sucesso (65-93%)

✓ Melhor seleção dos doentes?

✓ ↓ grau de hidronefrose ↑ taxa de sucesso

✓ ↑ função renal = Melhor o desfecho

✓ Estenoses > 2cm = menor taxa de sucesso

Tratamento Endoscópico

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



▪ A endopielotomia é uma incisão lateral de todas as
camadas ureterais

▪ Necessidade de Cateter Duplo J após o procedimento

▪ Pode ser realizada sob visão direta ou controle
radioscópico

▪ Dispositivos:

✓ Faca quente

✓ Faca fria

✓ Laser

✓ Balão dilatador

✓ Acucise™

Tratamento Endoscópico

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An 

underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



▪ Ausência de função renal

▪ Múltiplas tentativas de correção
cirúrgica sem sucesso

Nefrectomia

Hydronephrosis in the course of ureteropelvic junction obstruction: An underestimated problem?

Adv Clin Exp Med. 2017;26(5):857–864



MEGAURETER
 Termo utilizado para dilatação 

ureteral

 Diâmetro normal – 5mm

 Maior de 7 mm – Megaureter

 Segunda causa mais comum de 
anomalia do trato urinário detectada 
prénatal

Bilateral em 20% dos casos

Mais comum no sexo masculino – 4:1





MEGAURETER
DIAGNÓSTICO

▪ PRÉNATAL

▪ INFECÇÃO DO TRATO 

URINÁRIO

▪ DOR ABDOMINAL INTERMITENTE

▪ ULTRASSOM DE RINS E VIAS 

URINÁRIA

▪ URETROCISTOGRAFIA MICCIONAL

▪ CINTILOGRAFIA RENAL

▪ TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA

▪ RESSONÂNCIA MAGNÉTICA



TRATAMENTO
NÃO CIRÚRGICO

▪ CAPACIDADE DE MANTER O 

FLUXO URETERAL ( CLEARANCE)

▪ FUNÇÃO RENAL REALTIVA

▪ ANTIBIÓTICOPROFILAXIA

▪ ACOMPANHAMENTO SERIADO 

(US + CINTILOGRAFIA)

▪ 85% DOS CASOS COM MELHORA 

SEM INTERVENÇÃO CIRÚRGICA

CIRÚRGICO

▪ 10 A 25% DOS CASOS

▪ INDICADO NOS CASOS DE ITU 

RECORRENTE, QUEDA DA 

FUNÇÃO RENAL OU OBSTRUÇÃO 

IMPORTANTE (URETER > 1,5)



DILATAÇÕES DO TRATAO 

URINÁRIO SUPERIOR



VALVULA DE URETRA POSTERIOR

 Malformação obstrutiva da uretra 
posterior em meninos por uma 
membrana congênita

 Grau variável de obstrução

 Inc. 1: 5000 a 8000 nascimentos

 10% diagnóstico pré-natal

 1/3 dos casos disgnósticados fora do 
período neonatal

 Insuficiência renal 10-15% dos casos

Cerca de 1/3 evolui para DRT



VALVULA DE URETRA POSTERIOR

 Uretra prostática distendida e os ductos 
ejaculatórios podem estar dilatados devido ao 
refluxo urinário. 

 Colo da bexiga é hipertrofiado e rígido.

 A bexiga hipertrofiada ocasionalmente 
apresenta múltiplos divertículos.

 Pacientes com válvula geralmente têm 
dilatação dos dois tratos urinários superiores. 
Devido a pressão alta na bexiga ou obstrução 
da junção ureterovesical causada pela bexiga 
hipertrofiada.

 Se houver refluxo secundário, o rim  é afetado 
funciona mal na maioria dos casos.



VALVULA DE URETRA POSTERIOR

 Cerca de 2/3 diagnosticados no período 
neonatal

 Demora para urina

 Distensão da bexiga / massa abdominal

 Diminuição do jato urinário

 Ascite

 Falência renal precoce

 Sintomas tardios

 ITU

 Perdas urinaria diurna em crianças maiores 
de 5 anos

 Disfunções miccionais ( enurese noturna, 
urgência miccional, perda frequentes, dores 
abdominais relacionadas a micção)



VALVULA DE URETRA POSTERIOR

DIAGNÓSTICO

 ULTRASSOM 

 URETROCISTOGRAFIA 

MICCIONAL

 CINTILOGRAFIA RENAL

 EXAMES DE AVALIAÇÃO 

DA FUNÇÃO RENAL 



VALVULA DE URETRA POSTERIOR

TRATAMENTO

 Abordagem pré-natal não altera o 
prognóstico ( melhora do 
oligohidramnio)

Descompressão vesical

 Tratamento da Insuficência renal e 
suporte

Ablação primaria da válvula

 Derivação urinária temporária





CONCLUSÕES



HIPOSPÁDIA

Definição : Abertura do meato uretral na 
porção ventral do pênis acompanhado 
de um cordee ventral e um capuchão 
dorsal

Incidência: 1 : 300 RN  ♂

Causa – Fatores genéticos, hormonais, 
enzimático, receptores androgênicos, 
ambientais



HIPOSPÁDIA   - Classificação



HIPOSPÁDIA

Diagnóstico Clínico



IMPORTANTE :

HIPOSPÁDIA  

principalmente proximal,  
associada à criptorquidia

bilateral ou unilateral  

AFASTAR DDS – DISTURBIOS DA 

DIFERENCIAÇÃO SEXUAL



HIPOSPÁDIA

Tratamento Cirúrgico 

Entre o 6 e 15 meses

1) Ortofaloplastia

2) Neouretroplastia

3) Glanduloplastia

4) Complicações em torno de 

10 a 30%

5) Função sexual geralmente 

preservada



ORTOFALOPLASTIA



NEOURETROPLASTIA



GLANDULOPLASTIA



IMPORTÂNCIA DO RECONHECIMENTO

DIAGNÓSTICO PRECOSE

TRATAMENTO MAIS CEDO E  
OPORTUNO

AVANÇO TECNOLÓGICO

AUMENTO DA SOBREVIDA E 
DIMINUIÇÃO DAS SEQUELAS

MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DO RIM E TRATO URINÁRIO 

“CAKUT”



MUITO OBRIGADO


