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Abstract

Congenital anomalies of kidney and urinary tract are the most frequently diagnosed malformations in the prenatal period,

accounting for 20-30% of the cases. Prenatal diagnosis plays an important role in the early identification of these anoma-

lies, being essential for the treatment and prevention of renal function deterioration.

The purpose of this article is to present a brief review of the most common malformations of the kidney and urinary

tract, with emphasis on the ultrasound findings and differential diagnosis, and to propose a clinical recommendation on

how to manage these situations based on the literature review.
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INTRODUCAO

s malformacoes do sistema urinario sdo as anoma-

lias mais frequentemente diagnosticadas no perio-
do pré-natal (20-30%)"*”. O seu espetro é amplo, des-
de malformacoes assintomaticas até situacoes graves,
incompativeis com a vida*. O diagnéstico pré-natal é es-
sencial para o tratamento precoce e prevencio da dete-
rioracao da funcdo renal.

O presente artigo tem como objetivo rever as
malformacoes mais frequentes do sistema urinario,
com énfase sobre os achados ecograficos e diagnos-
tico diferencial, e propor um protocolo de atuacio clinica.

Para efeitos desta revisao, as anomalias serdo classi-
ficadas em: anomalias de nimero, anomalias de posi-
cao/fusao, anomalias do parénquima renal e dilatacoes
do sistema coletor.
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Avaliacao ecografica do sistema urinario fetal
Em Portugal, é realizada por rotina uma ecografiano 1°
trimestre (11-13*° semanas). Nesta fase, a bexiga apre-
senta estrutura anecoica com paredes hiperecogénicas,
circundada pelas artérias umbilicais, que podem ser vi-
sualizadas com color Doppler (figura 1-A)°. Os rins po-
derdo eventualmente ja ser visiveis’.

Esta avaliacdo inicial é posteriormente com-
plementada com a ecografia morfologica (20-22 sema-
nas). Na avaliacdo dos rins, podemos ver uma zona
externa e hiperecogénica, o cortex, e uma zona interna
e hipoecogénica, a medula. No plano axial, os rins apre-
sentam-se como estruturas arredondadas na regiao pa-
ravertebral, sendo este o plano da medicao da largura
e espessura dos rins (figura 1-B). A medicao do com-
primento renal é realizada no plano coronal, no qual os
rins apresentam forma eliptica (figura 1-C), com as
glandulas suprarrenais visiveis cranialmente”.

Os ureteres e a uretra habitualmente néo sao visiveis
na ecogralia, exceto quando dilatados’.

A partir das 16-17 semanas, o liquido amniotico é
produzido quase exclusivamente através da urina fetal,
pelo que a presenca de oligoamnios/anidramnios a par-
tir desta idade gestacional requer sempre investiga-
cao™®.
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FIGURA 1. Aparéncia ecografica normal dos rins, artérias renais e bexiga. A- Artérias umbilicais a circundar a bexiga (cursor) com
f=) & O

Doppler a cores; B - Visualizacdo dos rins na regido paravertebral - Plano Axial; C - Visualizacao dos rins e artérias renais com Doppler a

cores - Plano Coronal

FIGURA 2. A- Agenesia renal esquerda com glandula suprarrenal a preencher a fossa renal (seta). B- Artéria renal esquerda visivel e

auséncia de visualizacdo da artéria renal direita no Doppler a cores

ANOMALIAS DE NOMERO

Agenesia renal
Corresponde a auséncia congénita de um ou ambos os
rins'.

A sua prevaléncia é de 1:2000 (unilateral) e de
1:5000 nascimentos (bilateral). E mais frequente no
sexo masculino e a esquerda’®.

Ecograficamente, na AR unilateral néo se visualiza
um dos rins (figura 2-A), sendo a bexiga e o volume de
liquido amniético (VLA) normais. O rim tnico pode
encontrar-se aumentado de tamanho em 90% dos fe-
tos”!°. Uma razdo entre os diametros anteroposterior e
transverso do rim superior a 0,9 sugere hipertrofia re-
nal compensatoéria®. O Doppler a cores demonstra uma
unica artéria renal (figura 2-B). A bilateral caracteriza-
-se por auséncia de visualizacdo de rins, bexiga e das
artérias renais e anidramnios (a partir das 17 sema-
nas). As glandulas suprarrenais assumem uma forma
discoide e movem-se lateral e inferiormente'"'?. Como
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exame complementar para despiste de outras malfor-
macoes com oligo/anidramnios, podera realizar-se res-
sonancia magnética (RM) fetal.

Na maioria dos casos, é uma anomalia isolada es-
poradica, estando em 20-30% dos casos associada a
Sindrome de Fraser, associacio VACTERL, associacao
MURCS, sindrome de regressio caudal, sindrome de
Rokitansky-Kuster-Hauser, entre outros”.

Perante uma AR, é importante pesquisar malforma-
¢oes adicionais do rim contralateral, genitourinarias,
musculoesqueléticas (40%) ou cardiovasculares
(15%). Se presentes, podera ser realizado cariotipo/ar-
ray-CGH. Nos fetos do sexo feminino, devera ser pes-
quisada a presenca de malformacoes Miillerianas >*.
Em 1-2% dos casos associa-se a alteracoes cromosso-
micas, sendo a mais frequente a trissomia 18.

A AR bilateral pode cursar com morte fetal in utero
em até 33% dos casos". Como resultado do oligoa-
mnios precoce grave, surgem eventos disruptivos
designados de sequéncia de Potter (hipoplasia pulmo-
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nar, alteracdes na face e pele e deformacoes dos mem-
bros), sendo licito o casal ponderar interrup¢ao médi-
ca da gravidez (IMG)’. Nao ha evidéncia cientifica ro-
busta que apoie a realizacdo de amnioinfusoes seria-
das, implementadas apenas em contexto investigacio-
nal*!¢.

No caso da AR unilateral isolada, ndo ha indicacao
para ecografias seriadas, dependendo apenas de crité-
rios obstétricos. O prognéstico é bom, quando o rim
contralateral ndo se encontra afetado. Em cerca de 20%
dos casos, podera ocorrer refluxo vesicoureteral (RVU)
neste rim unico®. A longo prazo, poderdo apresentar
hipertensio (16%), microalbuminuria (21%) e insufi-
ciéncia renal (10%)3.

O risco de recorréncia varia entre 3-6%, podendo
atingir os 8% quando associada a multiplas anomalias
congénitas'”'®. Os progenitores deverdo realizar tam-
bém avaliacio ecografica. Se algum for afetado, o risco
de recorréncia sobe para 15-20%°.

Rim duplex

Caracteriza-se por um rim com dois sistemas pieloca-
liciais e artérias renais e duplicac@o parcial ou comple-
ta dos ureteres. Na duplicacdo parcial, mais comum,
existe um unico ureter ou dois ureteres que se unem
proximalmente a insercéo na bexiga. Na completa, exis-
tem 2 ureteres distintos. O ureter do polo superior in-
sere-se habitualmente inferomedialmente a sua normal
insercao, podendo também terminar na vagina ou ure-
tra. O ureter do polo inferior drena lateralmente no tri-
gono vesical. Esta insercao ectdpica predispoe a obs-
trucdo ou a RVU'Y.

A prevaléncia descrita varia entre 1:70-1:500%. E
mais frequente a esquerda e unilateral em 83-90% dos
CaSOSZO,Zl,ZlZS,Z‘I.

Existem achados ecograficos caracteristicos, mas nao
patognomonicos: presenca de hidronefrose, mais co-
mummente do polo superior do rim; ureterocelo (di-
latacdo quistica da porcéo intravesical do ureter causa-
da pelo estreitamento do orificio ureteral) e megaure-
ter, devido a refluxo ou obstrucdo da juncao vesicou-
reteral®.

A incidéncia de aneuplodias cromossomicas nao se
encontra aumentada®.

A vigilancia destas gravidas deve incluir ecografias
mensais para avaliacdo do grau de dilatacio e VLA,

O prognostico é favoravel, com a maioria sem com-
promisso da funcéo renal. Contudo, apresentam RVU
em 70% dos casos e risco aumentado de infecao (20 ve-
zes)?7.
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ANOMALIAS DE POSICAO/FUSAO

Durante a embriogénese, os rins migram da sua posi-
¢do inicial na pelve para a fossa renal e rodam de uma
posicao horizontal para vertical?®. Qualquer disrupcao
na migracao embriologica normal pode resultar numa
anomalia da posicao/fusio do rim, das quais se desta-
cam o rim pélvico e o rim em ferradura.

Rim pélvico

A sua prevaléncia varia entre 1:700-1:1000 nascimen-
tos’. Predomina no lado esquerdo e sexo masculino. E
bilateral em 12% dos casos.

Ecograficamente, visualiza-se o rim na pelve acima
da bexiga, encontrando-se a glandula suprarrenal a
preencher a fossa renal vazia, com bexiga e VLA nor-
mais. O Doppler a cores é util para localizar o hilo do rim
ectopico’. Devera ser realizado diagnostico diferencial
com AR ou ectopia renal cruzada (rins presentes, mas
fundidos de um dos lados)".

Pode associar-se a malformacdes esqueléticas, car-
diacas ou genitourinarias***°, sendo apenas nestes casos
com incidéncia aumentada de alteracdes cromossomi-
cas ou genéticas, justificado o cariotipo/array com hi-
bridacdo genomica comparativa (array-CGH)>*.

A vigilancia destas situacoes inclui ecografias men-
sais para diagnostico de hidronefrose de aparecimento
tardio. Adicionalmente, devera ser proposta ecografia
aos progenitores’.

O rim ect6pico podera apresentar diminuicéo da sua
funcdo e associar-se a RVU em 5-30% dos casos e obs-
trucdo da juncio pieloureteral (OJPU)>*. O prognos-
tico € mesmo assim favoravel, desde que o rim contra-
lateral desenvolva hipertrofia compensatoria®.

Nos casos isolados, ndo apresenta risco de recor-
réncia®.

Rim em ferradura
A sua prevaléncia é de 1:400 nascimentos, predomi-
nando no sexo masculino’.

Ecograficamente, observa-se fusao dos polos infe-
riores dos rins, anteriormente aos grandes vasos. Nos
planos coronal ou axial, visualiza-se uma ponte de te-
cido a conectar os rins anteriormente. A bexiga e VLA
$30 normais.

Pode associar-se a aneuploidias cromossomicas (Sin-
drome de Turner em 30% dos casos ou Trissomia 18 em
20%); a sindromes congénitos (15% dos casos, mais
frequente o sindrome de regressiao caudal) e ainda, em
1/3 dos casos, a malformacoes genitais, cardiacas, es-
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queléticas e do sistema nervoso central (SNC)°. Se iso-
lado ou parte do sindrome de Turner, sem risco de re-
corréncia. No caso da trissomia 18 livre, o risco de re-
corréncia é baixo (1%).

Devera ser pedido cariotipo/array-CGH fetal e a vi-
gilancia incluir ecografias seriadas mensais para pes-
quisa de hidronefrose de aparecimento tardio.

A maioria dos pacientes é assintomatica, embora o
risco de infecoes, nefrolitiase (70%), hidronefrose
(80%) e tumores renais esteja aumentado?.

ANOMALIAS DO PARENQUIMA RENAL

Doenca Quistica Renal (DQR)
A DQR manifesta-se ecograficamente por aumento da
ecogenicidade renal. Os rins sao considerados hipere-

cogénicos quando, a partir das 15-17 semanas, apre-
sentam maior ecogenicidade do que o figado ou o baco
(figura 3)>.

A avaliacéo ecografica de fetos com rins hiperecogé-
nicos devera incluir: avaliacdo do VLA, tamanho/volume
do rim, diferenciacdo corticomedular e localizacdo/ta-
manho dos quistos renais. Adicionalmente, devera ser
questionada historia familiar de DQR. A RM podera ser
util para caracterizacéo de malformacoes adicionais, so-
bretudo na presenca de oligo/anidramnios™.

Na DRQ bilateral, oferecer sempre estudo genético,
independentemente da presenca de oligoamnios ou
malformacoes extrarrenais. Na unilateral apenas na
presenca de malformacdes extrarrenais®. O estudo ge-
nético podera incluir analise molecular (PKD1,PKD2,
PKHD1), array-CGH ou painéis de sequenciacdo de
nova geracao™.

FIGURA 3. Rins hiperecogénicos (medicoes a cor amarela) — Plano coronal
I 2
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FLUXOGRAMA 1. Diagnostico diferencial de rins hiperecogénicos. Fluxograma adaptado de Paladini® (2014).
Legenda: DRPQ-AR — doenca renal poliquistica autossomica recessiva; DRPQ — doenca renal poliquistica autossomica dominante;

VLA — volume de liquido amniético
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FLUXOGRAMA 2. Investigacao e orientacdo da doenca quistica renal. Legenda: DRPQ-AD — doenca renal poliquistica autossomica
dominante; DRPQ-AR — doenca renal poliquistica autossomica recessiva; RM — ressonancia magnética; IMG — interrupc¢do médica da
gravidez; VLA — volume de liquido amniético
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FIGURA 4. Displasia renal multiquistica. Multiplos quistos de tamanhos variaveis ndo comunicantes entre si (seta)

O parto devera ocorrer sempre em unidade com
cuidados perinatais diferenciados*.

O diagnostico diferencial de rins hiperecogénicos é
realizado de acordo com o fluxograma 1.

A investigacio e orientacio da DQR encontra-se
descrita no fluxograma 2.

Displasia Renal Multiquistica (DRMQ)

A sua prevaléncia é de 1:1000-5000 nascimentos™*.
Em 75-80% dos casos ¢ unilateral e mais frequente no
sexo masculino®*.

O parénquima renal ¢ substituido por multiplos
quistos irregulares de tamanho variavel ndo comuni-
cantes entre si (figura 4). Néo se visualiza tecido nem
pelve renal normais. O ureter e a artéria renal ipsilate-
ral podem estar ausentes. Quando bilateral, associa-se
a anidramnios e auséncia de bexiga.
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Em 25-40% dos casos, pode associar-se a anomalias
do rim contralateral ou a RVU, AR e OJPU***°. Estao
também descritas malformacoes cardiacas, SNC, gas-
trointestinais ou dos membros. O risco de cromosso-
mopatias é baixo, quando isolada (2-4%), podendo
atingir os 15-18% se bilateral ou 25-28% quando as-
sociado a outras anomalias’. Em cerca de 10% dos ca-
sos, existe um sindrome associado, sendo os mais fre-
quentes os sindromes branquio-oto-renal, polidacti-
lia-costela curta, Meckel-Gruber e associacio VAC-
TERL®. Na forma isolada, o risco de recorréncia é de
cerca de 3%. Quando associado a sindromes, o risco
depende do sindrome em questao’.

As gravidas com DRMQ deverao realizar ecografias
mensais para detetar hidronefrose de inicio tardio.
Quando unilateral e em formas isoladas, o prognosti-
co é bom, sendo o maior fator prognostico o tamanho
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do rim contralateral e a presenca/auséncia de malfor-
macoes adicionais®. Nas bilaterais, ha risco de hipo-
plasia pulmonar. No periodo pds-natal, o rim pode so-
frer involucao progressiva, podendo mesmo desapa-
recer em aproximadamente 40% dos casos™ .

Doenga Renal Poliquistica (DRPQ)

Doenga Renal Poliquistica Autossémica Recessiva
(DRPQ-AR)

A DRPQ-AR representa uma forma grave de DQR que
envolve o rim e o trato biliar'. E subdividida nos tipos
perinatal (40% dos casos), neonatal, infantil e juvenil,
de acordo com a idade de aparecimento. A sua preva-
léncia é de 1:20.000 nascimentos. Resulta de uma mu-
tacdo no gene PKHD1',

Ecograficamente, caracteriza-se por rins aumenta-
dos de volume bilateralmente (3-10 vezes o normal) e
hiperecogénicos, com fraca diferenciacao corticome-
dular e aparecimento gradual de oligoamnios a partir
do 2° trimestre'. A bexiga habitualmente néo é visua-
lizada.

O prognostico é muito reservado quando a mani-
festacdo é perinatal (40-50% morrem no periodo neo-
natal precoce por hipoplasia pulmonar). A maioria dos
sobreviventes desenvolve hipertensio e ocorre pro-
gressdo para doenca renal cronica com necessidade de
transplante renal em 50% dos casos’. Os tipos infantil
e juvenil resultam em faléncia renal cronica, fibrose
hepatica e hipertenséo portal.

Nos casos em que se prossiga com a gravidez, a vi-
gilancia ecografica devera ser realizada a cada 2-4 se-
manas com avaliacdo do tamanho renal, crescimento
fetal e VLA

O risco de recorréncia é de 25%". Dado o seu padréo
AR é fundamental uma consulta de genética para pro-
gramacio de gravidez futura.

Doenga Renal Poliquistica Autossémica Dominante
(DRPQ-AD)

A DRPQ-AD é mais prevalente (1:1000). Raramente
diagnosticada no periodo pré-natal (2-5%), a clinica
surge tipicamente entre a 3-5* décadas de vida®. Re-
sulta de uma mutacéo nos genes PKD1 (85%) ou PKD2
(10-12%)"".

Quando a manifestacdo é pré-natal, os rins encon-
tram-se aumentados de tamanho bilateralmente (1-2
vezes o normal) e hiperecogénicos. A presenca de quis-
tos é variavel e s6 raramente cursa com oligo/ani-
dramnios'.

A manifestacdo da doenca no periodo pré-natal é
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um sinal de mau progndstico, podendo associar-se a
hipertensao durante o primeiro ano de vida. Se oli-
goamnios ou hipoplasia pulmonar, a mortalidade a 1
ano podera atingir os 40% e os 80%, respetivamente'.
O risco de recorréncia é de 50%, exceto se mutacdo de
novo.

O diagnostico diferencial entre DRPQ-AD e DRPQ-
-AR é realizado através de diagnostico molecular ou
historia familiar, dada a variabilidade do fenétipo e da
altura de apresentacao. E importante ter ainda em con-
sideracéo que rins hiperecogénicos podem ser uma va-
riante do normal, especialmente quando isolados e
com VLA normal. Adicionalmente, também poderéo
surgir associados a outras malformacdes nos sindro-
mes de Meckel-Gruber, Beckwith-Wiedemann, Bar-
det-Biedl, trissomia 13 e nefronoftise!.

Dilatacdes Do Sistema Coletor (DSC)

Um dos achados mais frequentes de diagnadstico pré-
-natal (1-3% das gravidezes)*. Apresenta um elevado
espetro de manifestacoes, desde dilatagdes fisiologicas
transitdrias até uropatias com evolucdo para doenca
renal significativa* (Quadro I).

Na avaliacdo ecografica, é fundamental avaliar: lo-
calizacdo dos rins; quantificacéo e caracterizacéo da
dilatacao piélica e/ou calicial; defini¢do da ecogenici-
dade renal e diferenciacdo corticomedular; verificaciao
da existéncia de megaureter; verificacdo da existéncia
e tipo de quistos; quantificacdo do VLA; visualizacao
da bexiga (parede, forma, esvaziamento vesical); pes-
quisa de malformacoes extrarrenais e sexo fetal.

Para efeitos deste protocolo, as DSC serdo apresen-
tadas de acordo com o achado ecografico (hidronefro-
se, megaureter e megabexiga).

Hidronefrose
Considera-se hidronefrose a dilatacio da pelve renal,
com ou sem dilatacdo dos calices. Existem varios cri-
térios para o seu diagnostico, nomeadamente o dia-
metro anteroposterior da pelve renal (DPR)*, o siste-
ma de estadiamento da Sociedade de Urologia Fetal®
e o sistema multidisciplinar de classificacdo da dilata-
¢do do trato urinario™*. O sistema habitualmente pre-
ferido pelos obstetras é o do DPR*. Apesar de nao ha-
ver consenso nos valores que definem uma dilatacao
clinicamente significativa, classicamente considera-se
um DPR superior a4 mm no 2° trimestre e a 7 mm no
3° trimestre™®.

A sua prevaléncia varia entre 0,6-5,4%, dependen-
do do critério de diagnéstico utilizado’. E mais fre-
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Causas renais/sistema coletor

QUADRO I. ETIOLOGIA RENAL E EXTRARRENAL DAS DILATACOES DO SISTEMA COLETOR RENAL.

Causas extrarrenais

Hidronefrose fisiolégica/transitéria (50-70%)

Teratoma SaCfOCOCCigCO

Sindrome da jungio pieloureteral (10-30%)

Hidrometrocolpos

Refluxo vesicoureteral (10-40%)

Duplicagio entérica

Sindrome da jungio vesicoureteral/Megaureter (5-15%)

Atrésia duodenal

Displasia renal multiquistica (2-5%)

Outras massas pélvicas

Quisto do ovirio

Vilvulas uretrais posteriores (1-5%)

Sistemas duplex

Ureter ectépico

Ureterocelo obstrutivo

Sindrome Prune-Belly

Atrésia uretral/Anomalia cloacal

quente no sexo masculino* e na maioria dos casos,
unilateral®.

Ecograficamente, devera proceder-se a medicao do
maior DPR obtido em corte transversal do abdémen,
com a bexiga fetal vazia (figuras 5 e 6). De acordo com
a medicao obtida em cada trimestre é determinado o
grau de dilatacao piélica (Quadro II).

A etiologia mais frequente ¢ a hidronefrose fisiolo-
gica/transitoria, que habitualmente resolve durante o
terceiro trimestre ou apds o parto, ndo representando
doenca significativa'. A presenca de dilatacio pie-
localicial sem dilatacao do ureter e da bexiga, mais co-
mummente unilateral, é altamente sugestiva de
OJPU**, Ja se a causa for o RVU, sera visivel dilatacdo
intermitente da pelve renal, de grau variavel, que au-

FIGURA 5. Medicdo do maior diametro da pelve renal (medicoes

a amarelo) — corte transversal
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menta apds a mic¢ao™.

Nas formas isoladas, existe baixa associacdo a alte-
racoes cromossomicas. Pode-se associar a malforma-
¢des no rim contralateral, como DRMQ), ectopia ou AR.
No contexto sindromico, associa-se a malformacoes
cardiacas, displasias esqueléticas e anomalias da colu-
na vertebral, justificando nestes casos cariotipo fetal
e/ou array-CGH.

O seguimento ecografico é dependente da idade
gestacional ao diagnostico, da gravidade da dilatacéo,
se ¢ bilateral ou se ha suspeita de obstrucéo do trato
urindrio inferior®. A orientacéo especifica encontra-se
descrita no fluxograma 3. Néo existe evidéncia para
antecipacdo do parto.

1 DI6.E
2 D11.70mm

FIGURA 6. Hidronefrose grave a esquerda (DPR 16,67 mm) e
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moderada a direita (DPR 11,7 mm) em ecografia do 3° trimestre
da gravidez
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QUADRO II. CLASSIFICACAO DA GRAVIDADE DA
HIDRONEFROSE DE ACORDO COM O TRIMESTRE DE
GRAVIDEZ. ADAPTADO DE NGUYEN (2010)+

Grau 2° Trimestre 30 Trimestre
Ligeira 4-6 mm 7-8 mm
Moderada 7-10 mm 9-15 mm
Grave >10 mm >15 mm

Até 88% das DSC resolvem no periodo pré-natal ou
neonatal precoce™. Em cerca de 20% dos casos, pode-
T4 requerer seguimento pos-natal e eventualmente ci-
rurgia®. A hidronefrose moderada é geralmente pro-
gressiva e em mais de 50% dos casos a cirurgia é ne-
cessaria nos primeiros 2 anos de vida.

Megaureter
Hidronefrose associada a dilatacdo do ureter, sem di-
latacdo da bexiga (figura 7)*. Quando unilateral, be-
xiga e VLA sdo normais. A sua prevaléncia ¢ de 1:6500
nascimentos.

Pode ser primario, quando resulta de uma anoma-

lia funcional ou estrutural da JVU, ou secundario a
uma anomalia da bexiga ou uretra. As causas mais fre-
quentes sdo a obstrucdo da juncdo vesicoureteral
(OJVU), o RVU, ureterocelo e ureter ectopico’. Pode
associar-se a rim duplex, RVU e anomalias genitais, so-
bretudo em fetos do sexo feminino.

A vigilancia devera incluir ecografias mensais.

Megabexiga

No 1° trimestre define-se como diametro longitudinal
da bexiga superior ou igual a 7 mm (figura 8)'. A par-
tir do 2° trimestre, as definicdes nao sdo tao claras: dia-
metro longitudinal da bexiga > (idade gestacional em
semanas + 2 mm); espessura da parede da bexiga >3
mm ou bexiga aumentada de tamanho (2° ou 3° tri-
mestre) sem se visualizar esvaziamento ao fim de 45
minutos"”.

A sua prevaléncia ronda 1:3000 nascimentos. As
causas podem ser obstrutivas (valvulas uretrais poste-
riores (VUR), atrésia uretral ou disgenesia cloacal) ou
ndo obstrutivas (doencas neurologicas, cromossomi-
cas ou genéticas, das quais se destaca o sindrome de
megabexiga-microcoldn-hipoperistaltismo intestinal
(MMHID))*.

Outras maltormag0es assocladas N
Caribtipo efou array

Diagnéstico 2° trimestre
DPR >4 mm

&

Diagnéstico 3° trimestre
(DPR 27 mm)

Mau pmgn()shcn seriadas Eoograﬁas seﬂaﬂﬂs
o cada 2-4 semanas

Repeﬂr eengraﬂn

Ecografias seriadas
cada 2-4 semanas

%

Terminagéo da gravidez
versus ratamento
expectante

Tratamento expectante

Monitorizaggo de
acordo com a idade
gestacional

Ava\mﬂc pé;naml
1 semana de Vlﬂa

Hesulul;an da mdmnenuse

sem necessidade de

“avaliagdio pos.natal 1% semana de vida

Avaliagao pos-natal J

Avaliagéo pos-natal
1* semana de vida

uwrﬂo com a idade sem necessmane de
gestacional avaliagdo pos-natal

FLUXOGRAMA 3. Orientacdo da hidronefrose fetal. Legenda: DPR — diametro da pelve renal. IMG — interrupcio médica da gravidez.

Fluxograma adaptado de Liu*' (2014).
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FIGURA 7. Hidronefrose e dilataciao do ureter

FIGURA 9. Dilatacéo da bexiga por valvulas uretrais posteriores

(sinal em buraco de fechadura — seta)

Ecograficamente, nas VUR (25% dos casos, apenas
no sexo masculino) verifica-se dilatacdo da uretra pro-
ximal decorrente da obstrucdo incompleta ou inter-
mitente da uretra (sinal do ‘buraco de fechadura’ — fi-
gura 9), dilatacéo e hipertrofia da bexiga (espessura da
parede > 3mm) e graus variaveis de hidroureteres, hi-
dronefrose, displasia renal cistica, oligoamnios (>17
semanas) e hipoplasia pulmonar®.

No caso de atrésia uretral (condicdo mais grave) ndo
ha excrecdo de urina, visualizando-se a bexiga muito
aumentada precocemente (12 semanas). A partir das
16/17 semanas associa-se a anidramnios. E uma con-
dicao letal’.

O sindrome MMHI, mais frequente no sexo femini-
no, cursa com hidronefrose, megabexiga, hidramnios
e dilatacdo do estomago', sendo o estudo genético tutil
para diagnostico.

Em aproximadamente 8-20% dos casos encontram-
-se alteracoes cromossomicas (trissomia 13, 18 ou 21)
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FIGURA 8. Megabexiga em ecografia 1° trimestre (medicdo a
amarelo)

e em 40% dos casos malformacdes cardiacas ou gas-
trointestinais, sendo imperativa uma ecografia deta-
lhada e cariétipo/array-CGH.

Dependendo da gravidade e da idade gestacional,
pode ser formulada IMG, transferéncia para centro di-
ferenciado para derivacio vesical, terminacao da gra-
videz ou atitude expectante com cirurgia pos-parto.

A intervencdo fetal (shunts vesicoamnioticos e cis-
toscopia fetal) para causas obstrutivas permanece con-
troversa, uma vez que se associa a elevadas taxas de
complicacoes, sem evidéncia de melhoria da sobrevi-
da ou da funcdo renal a longo prazo®. Testes de ava-
liacdo da funcéo renal, como a concentracdo de 2-
-microglobulina ou cistatina-C (marcadores da funcao
glomerular) na urina fetal ou dos eletrolitos e osmola-
lidade urinaria (marcadores da funcdo tubular fetal),
obtidos por vesicocentese®®*!, parecem nao ser sufi-
cientemente fidedignos para predizer a funcio renal
pos-natal™.

Se for decidido prosseguir com a gravidez realizar
ecografias mensais para avaliar a sua evolucdo e o VLA.

Em alguns casos, sobretudo para dilatacoes entre 8-
-12 mm, hd resolucio espontanea. Diametros superio-
res a 17 mm sdo mais frequentemente de causa obstru-
tiva, com progressao para uropatia grave, verificando-se
elevada mortalidade perinatal nos casos mais graves'*.
Nos que sobrevivem, cerca de 30% necessitam de dia-
lise e/ou transplante renal antes dos 5 anos de idade.
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