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RESUMO



RESUMO

O objetivo deste trabalho foi o de estudar as alteragdes do trato
geniturinario na Sindrome da Ectrodactiia com Displasia Ectodérmica e Fissura
Labio-Palatina (EEC), através de avaliagbes clinicas, laboratoriais e por imagem
(ultra-sonogratia, urogratfia excretora e uretrocistografia miccional) em 25 pacientes
portadores desta sindrome.

Foram detectadas anomalias do trato geniturinério em 13 (52%)
pacientes, dos quais 8 (32%) necessitaram de corregdo cirlirgica e 5 (20%) de
acompanhamento clinico peribdico.

Conclui-se que 0s pacientes portadores da Sindrome EEC devem
ser submetidos a avaliagéo radiolégica e ultra-sonogréfica do trato geniturinrio,

visando a detecgao das anomalias destes érgéos.



ABSTRACT



ABSTRACT

The purpose of the present study was to detect the impairment of
the geniturinary tract in EEC syndrome, through c¢linical, laboratory and image
analysis (ultrassonography, excretory urogram and voiding cystourethrogram).

Twenty-five patients who presented the EEC syndrome were
studied and urinary tract anomalies were detect in 13 (52%) cases. Surgical
treatment was performed in 8 (32%) patients, while the remaining 5 (20%) patients
needed a periodic clinical follow-up.

These data allow to conclud that the patients whit the EEC
syndrome should be submitted to radiological and ultrasonographic evaluation of

the urinary tract.
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1 - INTRODUGAO

A associagao de anomalias do trato urinério com alteragBes de
outros 6rgaos e sistemas esté bem estabelecida na literatura58.22.38.64,

A presenga de defeitos faciais, ainda que funcionalmente sem
importéncia, podem sugerir provaveis altera¢gdes no trato urindrio, como, por
exemplo, a associagéo entre hipertelorismo e hipospadia, aniridia e Tumor de
Witms e defeitos do pavilhdo auditivo e anomalias ureterais?1.17.21.82,

A formagdo do trato urinario é um fendmeno complexo que
requer a interagéo de varias estruturas embrioldgicas € um grande nimero de
desenvolvimentos sequenciais.

O longo periodo da embriogénese do trato urindrio, que se
estende da 32 3 362 semana, leva a uma maior vulnerabilidade das estruturas em
formagao e favorece a associagdo com anomalias de outros érgaoss2.61,

A freqlencia de malformagdes urinarias na populagéo situa-se
entre 4-10% e corresponde a aproximadamente um tergo de todas as
malformagdes congénitas. Além disso, 70% das anomalias do trato urinario
coexistem com alteragbes de outros drgaos8.48.55.67,

O desenvolvimento embriolégico dos membros superiores e
inferiores inicia-se por volta do 23° dia e completa-se por volta do 3° més de vida
embrionaria. A formagao do I&bio e do palato comega em torno da 52 semana.
Nesta mesma ocasi@o estdo se desenvolvendo os metanefros e o broto
ureteralt9.34.37-

O broto ureteral localiza-se na extremidade inferior do ducto de
Wolff, e & responsavel pela formagao do sistema de transporte urindrio (ureter,

pélvis, célices e ductos coletores), cujo orificio se localizar na regido do trigono
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vesical26.34. Alem disso, o broto ureteral induz os metanefros, criginando os rins. A
formagéo de urina ocorre aproximadamente na 102 semana.

Inimeras anomalias podem ocorfrer neste periodo embrionario,
dependendo de alteragbes na forma do broto ureteral (e.g. megaureter) ou na
localizagdo de seu orificio (e.g. refluxo vesicoureteral). Ainda pode ocorrer falha no
seu alongamento, deficiéncia de capacidade indutdria ou divisdo prematura,
resultando em ectopia renal, ureter em fundo cego, rins hipoplasicos e duplicidade
ou triplicidade ureteral?6.27.

As malformacdes do trato urinéric podem ocorrer isoladamente
ou fazendo parte de algumas éentenas de sindromes, cuja eticlogia pode ser
cromossdmica, génica ou ambientalés.

Em 1970, Rldiger e cols.% descreveram uma paciente que
apresentava associagdo de anomalias de membros (ectrodactilia), displasia
ectodérmica e fissura labio-palatina. Estes autores conclufram que este conjunto de
anomalias constituia uma sindrome, a qual designaram como EEC, devido as letras
iniciais dos trés sinais clinicos na lingua ingiesa: Ectrodactyly, Ectodermal
dysplasia, Cleft lip -palate (Fig.1-l).

Apesar do nome EEC ter sido definido por Rudiger em 1970,
existemn na literatura relatos anteriores de pacientes que apresentavam esta mesma
associagao de anomalias®.54.85,

A associagdo entre ectrodactiia e fissura |&bio-palatina foi
observada pela primeira vez em 1804 por Eckholdt e Martens e discutida com
detalhes por Curveilier em 18422, Os trabalhos de Cockayne (1936) e Walker e
Clodius (1963) demonstraram a ocorréncia de atresia do orificio lacrimal associada
aos sinais ja mencionados. Outras aiteragdes foram descritas tais como problemas
auditivos (Bixler,1971), retardamento mental leve (Bril,1972) e dermatite atdpica

(Schinitzler,1978). Alguns trabalhos citam a cegueira parcial (Fried,1972) e
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ulceragdes da cérnea (Kaiser-Kupfer,1973) como complicagdes 'decorrentes da

Sindrome EEC.

Etiologicamente, trata-se de uma sindrome .autossdmica
dominante com penetréncia incompleta e expressividade variavel440.46, Ridiger
(1970), Bixler (1971), Fried (1972) e Romagnoli e Zunin (1974} verificaram os
caribtipos de seus pacientes e constataram-nos normais; todavia, Jamehdor (1978)
relatou monossomia do cromossomo 21 em 10% das sessenta células analisadas
de um paciente portador da Sindrome EEC. !

As anomalias de membros na Sindrome EEC envolvem os dedos
efou artelhos, sendo que a alteragéo mais freqlente € a 'ectrodacti!ia, onde ocorre
auséncia parcial ou total dos mesmos. A forma tipica observada é denominada
malformagao em "garra de lagosta” (Figs.1a € 1b).

QOutras altera¢gbes de membros menos frequentes sdo a fusao
cuténea ou 6ssea de dedos e/ou artelhos (sindactilia-Fig.1¢), limitacéo da extenséo
das articulagdes interfalangianas proximais (camptodactilia-Fig.1d), desvio lateral de
dedos (clinodactilia-Fig.1e) e presenga de dedos efou artelhos supranumerarios
{polidactilia-Fig.11)1.337%,

A displasia ectodérmica (tipo 1-2-3-4 da Classificagéo de Freire-
Maia) afeta pélos (hipotricose, cabelos secos e quebradicos, cilios e sobrancelhas
escassos ou ausentes), dentes (anodontia, hipodontia, microdontia, hipoplasia do
esmalte, caries e forma ¢dnica), unhas (finas e quebradigas, estriadas e terminando
iregularmente), pele (seca e descamativa, com hiperqueratose principalmente
palmoplantar) e glandulas sudoriparas?2 1357,

QO envolvimento orodacial na Sindrome EEC ocorre
predominantemente como fissura de labio e palato, presente em 65% dos pacientes
descritos na literatura, enquanto que o envolvimento palatal isolado € menos

freqliente, e apenas 7% apresentam este tipo de anomalia (Fig.1g)41.43.50,
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As anomalias lacrimais sao principalmente representadas por
estenose dos ductos lacrimais e hipoplasia das carunculas, o que determina

fotofobia e infecgdes recorrentes da conjuntiva e do saco lacrimal (Fig.1h)25.3567

G 1 D FiG. 1 ¥

FIG. | E

Pl | 4

Figura 1: Anomalias observadas na Sindrome EEC.

Outros achados ocasionais incluem retardo mental e anomalias

auditivas3.45.60,



A presenga de anomalias do trato geniturinario na Sindrome EEC

tem gerado controvérsias na literatura. O primeiro relato de envolvimento urinério,

em um paciente que apresentava sinais clinicos da Sindrome EEC., foi feito em

1961 por Rossell e Gulienethsd. Até o ano de 1985, vérios autores descreveram

alteragOes uroldgicas, porém apenas como achados ocasionais (Tabela 1).

Tabela 1: Publicag¢bes relatando envolvimento geniturindrio na Sindrome EEC

Ano  Autor Achados

1961  Rossell e Gulienetti Agenesia Renal D

1963 Walker e Clodius Hidronefrose Bilateral

1970 Maisels Agenesia renal D + Pielectasia aE

1972  Gehier e Grosse Agenesia renal E

1972 Biill Hidronefrose Bilateral + Contratura do colo vesical
1973  Swallow Hidronefrose

1973 Kaiser e KUpfer Agenesia renal unilateral

1973  Preus e Fraser Duplizidade pieloureteral E

1976 Johnson Hidronefrose Bilateral

1978  Jamehdor Hidronefrose E + hipoplasia renal D

1978  Schnitzler Estenose Ureteral

1978 Temntamy e Mckusick Agenesia renal D +rins policisticos a E

1978  Aldenhoft Duplicidade pieloureteral

1980 Miner Insuficiéncia Renal Cronica em homermn de 44 anos
1980  Wiedeman e Dibbem Agenesia renal E + Hidronefrose D

1982 arsson Sindrome de Prune-Belly

1982 Duillo Hidronefrose O

1984 daSilva Hipospadia

1985 London Ureterocele com ureterohidronefrose E

1988 Rdinick e Hoa Megaureter, Hidronefrose, Displasia Renal, Diverticuio vesical
1990 Rodini e Richieri-Costa Duplicidade pieloureteral, hipospédia e hidronefrose

London31, em 1985, sugeriu que o envolvimento do trato urinério

na Sindrome EEC ¢ mais freqlente do que havia sido relatado na literatura e que ele

pode, de fato, ser parte integrante da sindrome.
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Alguns meses ap6s essa publicagéo, Hecht2e (1985), propds que
ao nome da sindrome fossem acrescentadas as iniciais UT, determinando assim o
envolvimento do trato urinério.

Kdster2®, em 1986 relatou a freqléncia de 8,3% de anomalias
geniturinarias associadas & Sindrome EEC, afirmando, porém,que este dado pode
estar subestimado devido & auséncia de investigagdes sisteméticas do trato urinério
nos pacientes portadores da sindrome.

Em 1988, Rolinick e Hoo®!, fizeram um estudo retrospectivo em
13 pacientes com a Sindrome EEC, e encontraram alteragOes geniturinarias em 8
pacientes. Apesaf dos 5 pacientes restantes ndo terem sido avaliados, os autores
concluem que o envolvimento geniturinario nesta sindrome é muito alto.

Estes dados da bibliografia referentes & prevaléncia de anomalias
geniturinérias na Sindrome EEC, incompletos e inconciusivos, nos estimulou realizar
um estudo com metodologia adequada para estimar o verdadeiro envolvimento do

trato urinario na Sindrome EEC.
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2 - OBJETIVOS

Os objetivos no presente trabalho séo:

1 - Detectar a prevaléncia de anomalias do trato geniturindrio na Sindrome

EEC, avaliando sua importancia clinica.

2 - |dentificar as anomalias mais freqUentes do trato geniturinério nesta sindrome.

18
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3 . PACIENTES E METODOS

3.1 - Pacientes:

3.1.1- Selegao de Pacientes

Entre fevereiro de 1990 e junho de 1991, foram examinados
pessoaimente 25 pacientes do Hospital de Pesquisa e Reabilitagido de Lesbes
Labio-Palatais de Bauru, que apresentavam o diagnbstico de Sindrome EEC.

Estabeleceu-se como critério para inclusée no grupo de estudo
os pacientes com diagnéstico de Sindrome EEC firmado pelos profissionais do
Servico de Genética Clinica do HPRLLP e que apresentavam pelo menos 2 dos 3
sinais cardinais da Sindrome EEC30.5, ou seja Ectrodactilia, Displasia Ectodérmica e

Fissura L&bio-Palatina (tabela 2).

Tabela 2: Sinais clinicos em 25 pacientes estudados

Sinal clinico ne pacientes %

Displasia Ectodérmica 25 100%
Ectrodactilia 24 96%
Fissura Labio-Palatina 21 84%

20
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3.1.2 - Caracteristicas da populagéo estudada !
Dos 25 pacientes estudados, 13 pertenciam ao sexo masculino e
12 ao feminino, 19 brancos e 6 pardos. A idade variou de 2 meses a 56 anos

(tabela 3). Havia 3 famflias, compostas respectivamente de 6, 3 e 2 pacientes .Os

14 restantes eram casos isolados.

j

Tabela 3: Distribuigéo dos pacientes segundo faixa etéria e sexo.

S

IDADE 0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60
SEXO
MASCULINO 8 2 2 0 0 1
FEMINING 7 3 2 0 0 0
TOTAL 15 5 4 0 0 1

Os pacientes foram submetidos a anamnese e exame fisico e os

dados anotados em fichas padronizadas (Fig.2).



FICHA UROLOGIA Pﬁomuﬁmo
NOME idade_ sexo RC (T TTTT 1)
@1 - DOENCA OU SINDROME BASICA
02 - HISTORIA UROLOGICA
03 - EXAME Fl5i1C0
»
....;. L]
[ )
\.._4"\./

04 - ESTUDO LABORATORIAL
05 - ESTUDO ULTRA-SONOGRAFICO
06 - ESTUDO RADIOLOGICO
07 - ESTUDO ENDOSCOPICO
08 - HIPOTESES DIAGNOSTICAS
05 - TRATAMENTO [ Ciinico [ cinirgico
10 - EVOLUCKO PREVISTA

Figura 2: Ficha padronizada para atendimento de pacientss.

Todos o©s pacientes

foram

submetidos

a

exames

complementares que constaram de Hemograma, Uréia, Creatinina, Urina | e

Urocultura.
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Apbs os exames laboratoriais foi realizada Avaliagéo por Imagem,

que constou de Ultra-sonografia, Urografia Excretora e Uretrocistografia Miccional.

A Ultra-sonografia renal foi realizada sempre com a mesma

aparelhagem e interpretada pelo mesmo profissional.

As anomalias do trato urinario que necessitaram de classificagao

foram descritas de acordo com a literatura pertinente(Figs.3,4,5,6).

Os heredogramas seguiram as normas publicadas no American

Journal of Genetics 17: 389-393 (1984).

Os dados estatisticos foram analisados pelo teste do qui-

quadrado, para um nivel de significancia de 5%.

MEGAURETER

/

T~

MEGAURETER DO REFLUXO

MEGAURETER OBSTRUTIVO

MEGAURETER SEM REFLUXO E SEM
ORSTRUCAD (NAD OBSTRUTIVO}

R.V.Li.primario
FPrune Belly Uretral

wiﬁﬁﬁr "'ifﬁa,j./ \secmda'rio

- ¥

Obstrucio Ohstrucio -Megauretey . Polilria

intrinsica Uretral s/R.Y.U Permanece
« Bexiga sfobstrugic dilatado apds

Estenose Bexiga desobstrugio

. Segmento Neurcgénica uretral.

Adindmico « Obstrucio

Extrinsera

.Tu Retroperitoneal

Fig.3: Classificacac Interacional do Megaureter's;
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Fig.4:Classificagao do Megaureter segundo o grau de dilatagao!s:

fEFrs

Fig.5:Classificacao do Refiuxo Vesicoureterafss:



GLANDAR

ORONAL
SUB-CORONAL

MESOPENIANA

PENIANAS g

PROXIMAIS <

PENO-ESCROTAL

INTERESCROTAL

Fig.6:Classificacao das Hipospadia?s:
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4 - RESULTADOS

Os pacientes e o0s dados descritvos dos exames
complementares estéo apresentados no Apéndice (paginas 55 a 65).

A faixa etaria predominante € de 0-10 anos, e a razado sexual é
igual a 1:1 (Tabela 3).

A principal queixa referida na anamnese uroldgica foi a de
infecgdo do trato urindrio de repetigéo em 5 pacientes (n°s2,3,13,14,17).

O exame fisico dirigido ao trato urinério revelou a presenca de
hipospadia distal glandar em 4 pacientes (n°s5,8,16,20), 3 dos quais submetidos
previamente & corre¢do cirlrgica, devido a presenga de curvatura peniana
(nes5,8,16).

O resultado dos exames Hemograma, Uréia e Creatinina foram
normais em todos os pacientes, excetoc em um que apresentou Anemia
Hipocrdmica e Microcitica (net3).

Cinco pacientes apresentaram alteragbes a Ulitra-sonografia
relacionadas a dilatagdo, em graus variados, da pélis renal e cdlices
(n°s2,3,14,16,17). Em um dos pacientes observou-se les@o vegetante em parede
lateral esquerda da bexiga (n°17) e em outro, auséncia renal direita (ne16).

A Urografia Excretora demonstrou alteragbes em 10 pacientes
(nes2,3,5,10,14,16,17,21,2223) e a Uretrocisto-grafia miccional apresentou-se
alterada em um paciente (n°13).

Estes resultados encontram-se resumidos nas Tabelas 4, 5, 6 e 7.
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Tabela 4; Anomalias do trato geniturinério em 25 paci(!antes estudados

s

Diagnéstico N° de pacientes Porcentagem
Megaureter 5 20
Megaureter A E + ureterocele D 1 4
Megaureter + Hipospadia distal glandar 1 4
Hipospédia distal glandar 4 8
Hipospédia distal glandar + duplicidade p.eiourstersl 5 4
Duplicidade pieloureteral 2 8
Refluxo vesicoureteral 1 4
Total 13 52

Tabela 5: Tipos de Megaureter encontrados nos pacientes estudados

L

TIPO N° Pacientes Porcentagem
Megaureter Priméric Obstrutivo Bilateral Grau I 3 12
Megaureter Primario Nao Obstrutivo e Nao Refluente Bilateral Grau |l 1 4
Megaurstet Primarioc Nac Obstrutivo e Nao Refluente Esquerdo Grau If 2 8
Megaureter Primério Ndo Obstrutive e Nac Refluente Direito Grau | 1 4
TOTAL 7 28
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Tabela 6: Anomalias do trato geniturinério nos casos tamiliais ( 11 pacientes)

L e

Diagnéstico N Pacientes Porcentagem
Megaureter 1 9,09
Megaureter + Ureterocele 1 9,09
|
Megaureter + Hipospadia 1 9,08
Hipospadia : i 9,09
Duplicidade Pieloureteral 2 818
TOTAL 6 54,54



; .
Tabela'7: Anomalias do trato geniturinério nos casos isolados (14 pacientes).

Diagndstico No Pacientes Porcentagem
Megaureter 4 28,58
Refluxo vesicoureteral _ 1 714
Duplicidade pisloureteral + hipospadia 1 7,14

]
Hipospadia 1 7,14
TOTAL 7 50,00

As figuras de nes 7 a 15 ilustram alguns destes achados.
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5 - DISCUSSAO

"A face do homem & sua janela para © mundo e reflete o estado
de sadde, de emogao e de caréter do ser humano",

As sindromes que envolvem defeitos faciais produzem alteragdes
psicologicas, fisiologicas e sociais. Levam a estigmas indesejéveis, diminuem a
auto-estima e restringem as possibiidades de ajustamento social do
individuo47.89.70,

Tanto quanto a face, os membros exercem um papel
fundamental na estrutura da personalidade e nas fungOes normais do ser humano.

A Sindrome EEC afeta simultaneamente os membros superiores e
inferiores, a pele e seus anexos e a face (labio e palato)214. Sua incidéncia real
ainda € desconhecida, e até o presente ndo mais que 120 casos foram relatados
na literatura mundial43.59,

Segundo Kaiser e Kupfer?s, 1973, apesar de serem as anomalias
de membros e face as que causam maior impacto emocional, funcional e
cosmético, ¢ a anomalia de ducto lacrimal o sinal clinico mais importante, pois pode
levar a escoriagbes da cornea e cegueira. No entanto, no presente trabatho, néo se
observaram sequelas importantes decorrentes desta alteragao.

Em relagéo ao envolvimento geniturinério na Sindrome EEC, os
trabalhos publicados apresentam informagdes escassas € controversas. Desde o
inicio da década de 1970, existem referéncias do acometimento das vias urinérias
na Sindrome EEC4.10.1624.253137.6268 No entanto, devido a raridade da sindrome e
ao pequeno numero de casos descritos, tais dados s80 inconclusivos. Somente o
trabalho de Rolinick e Hoo (1988) avalia especificamente as alteragdes

geniturinarias nesta sindrome, porém, além de ser um estudo baseado em anélise
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de prontuarios, ndo utiliza terminologia adequada para a classificagéo de tais
anomalias.

O presente estudo foi realizado no Hospital de Pesquisa e
Reabilitagéo de Lesdes Labio-Palatais de Bauru, que € especializado no tratamento
de pacientes portadores de fissura de labio e palato, onde existemn
aproximadamente 16000 pacientes. Neste grupo h& 25 pacientes portadores da
Sindrome EEC, o que representa uma parcela significativa em relagéo a casulistica
apresentada na literatura49.59,

O nimero de pacientes estudados (25) serve como um bom
indicador para avaliar 0 envolvimento geniturinario nesta sindrome. Desta forma, os
dados da fiteratura subestimados por Kuster (1986) e superestimados por Rolinick e
Hoo (1988), tém no presente trabalho o valor provavel mais préximo do real, ou
seja, 52,00%. Para os casos isolados a prevaléncia foi de 50,00% € para os casos
familiais 54,54%, nao havendo diferenga estatisticamente significante entre ambos
(x2=0,86, x%crit=3,84). Da mesma forma, as anomalas do trato geniturindrio
encontradas foram semelhantes em ambos grupos, exceto pelo refluxo
vesicoureteral, observado em um paciente dos casos isclados (tabelas 6 e 7).

Os resultados da anamnese e exames iaboratoriais evidenciam a
presenca de infecgdo do trato urinério de repetico em 5 pacientes (20%). Este
dado ¢ significativo, pois a infec¢do urinaria na crianga apresenta um quadro clinico
vago e inespecifico, por vezes manifestad/o somente pela febre. Como os
pacientes portadores da Sindrome EEC podem apresentar hipertermia, devido a
diminuigéo das glandulas sudoriparast2'?, quadros de infecgao urindria podem
passar despercebidos.

No exame fisico dirigido ao trato urindrio, a Unica anomalia
encontrada, em 16% dos pacientes, foi hipospadia glandar distal, trés das quais

acompanhadas de curvatura peniana. Tal envolvimento provaveimente decorre de
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alteragéo da porgéo central do ectoderma quando ée invagina para constituir a
uretra glandar.

Pela avaliagao por imagem podemos concluir que os trés exames
realizados (Ultra-sonografia, Urografia Excretora e Uretrocistografia Miccional) se
complementam. A Ulra-sonografia foi eficaz no diagnéstico das anomalias
obstrutivas, porém, néo foi possivel o diagnodstico de outras alteragdes, tais como o
megaureter nao obstrutivo grau |, as duplicidades pieloureterais e o refluxo
vesicoureteral, que foram facimente diagnosticadas pela Urografia Excretora e
Uretrocistografia Miccional.

As principais alteragdes encontradas no presente trabalho
referem-se as anomalias ureterais (28% dos pacientes apresentaram megaureter,
12% duplicidade pieloureteral e 4% refluxo vesicoureteral). Estes dados suportam o
fato de que estas alteragbes ocorrem durante a formagao do broto ureteral, que se
da no mesmo periodo embriolégico referente & formagéo do I&bio,do palato e dos
membros. Estas alteragbes correspondem respectivamente a formagdo de
megabroto, divisdo prematura do broto ureteral e & implantacdo andmala de seu
orificio.

Dos 13 (52%) pacientes portadores de anomalias geniturinérias, 8
(32%) foram submetidos & correcéo cirlrgica (3 pacientes com megaureter
obstrutivo, 1 com refluxo vesicoureteral e 3 com hipospadia), enquanto que 5 (20%)
necessitaram de acompanhamento clinico peribdico. Foram operados 2 pacientes
no periodo neonatal devido & dificuldade de erradicagéo do processo infeccioso do
trato urinério, o que reaiga a importancia do diagndstico precoce destas anomalias.

A avaliagdo multidisciplinar dos pacientes portadores da
Sindrome EEC € muito importante, no somente pelas consequéncias cosméticas e
psico-sociais, como também pelo comprometimento da qualidade e do tempo de

vida.
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,- As anomalias geniturindrias que ocorrem na Sindrome EEC

podem acarretar dano renal irreparével, caso nao sejam diagnosticadas e tratadas

precoccemente,
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6 - CONCLUSOES

1 - A prevaléncia de anomalias do trato geniturinario na Sindrome
EEC foi de 52%, sendo que 32% dos pacientes necessitaram de corregao cirlrgica,
portanto, os pacientes portadores desta sindrome devem ser submetidos

rotineiramente & avaliagéo radioldgica e ultra-sonogréfica do trato geniturinério.

2 - As alteragbes do trato geniturindrio mais freqlentemente
observadas foram as anomalias ureterais (megaureter, duplicidade e refluxo

vesicoureteral), ocorrendo ainda hipospadias predominantemente distais.
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Tabela 8 - Dados e sinais clinicos dos pacientes estudados.
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DESCRIGAO DOS PACIENTES:

Pacilente n© 1

sexo: mascukinc

idade: 2 anos

cor: branca

anamnese: sem queixas urolégicas
exame fisico uroldgico: normal
exames laboratoriais: normais
ultra-sonografia: normal

urografia excretora: normal
uretrocistografia miccional: normal
diagnostico uroldgico: normal

Paciente n° 2

sexo: masculino

idade: 2 meses

cor: branca

anamnese: infecgéo do trato urinrio de repeticéo

exame fisico urologico: normal

ex?mes laboratoriais: Urina | = leucocitlria e hematuria, Urolcultura= Escherichia
coli

ultra-sonografia: dilatagao sistema pielocalicial

urografia excretora: Megaureter Primario Obstrutivo grau I, bilateral.
uretrocistografia miccional: normal

diagnéstico urolégico; MEGAURETER PRIMARIO OBSTRUTIVO GRAU |l
BILATERAL. o

Paciente n° 3

sexo: feminino

idade: 2 anos

cor: branca

anamnese: infec¢ao do trato urinério de repeticao

exame fisico urologico: normal

exames laboratoriais: Urinal =leucocituria e hematuria, Urocultura= Escherichia coli
ultra-sonografia: moderada dilatagao pielocalicial e do ureter proximal.

urografia excretora: Megaureter primario obstrutivo grau |l bilateral
uretrocistografia miccional: normal

diagnéstico uroldgico: MEGAURETER OBSTRUTIVO GRAUIII BILATERAL
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Paciente no:4

sexo:masculino

idade:12 anos

cor:branca

anamnese:normal

exame flsico urolégico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico urolbgico:normal

Pacliente no:5

sexo:masculino

idade:11 anos

cor:branca

anamnese.sem queixas uroldgicas

exame fisico urologico:hipospadia distal glandar

exames laboratoriais:normais

ultra-sonografia:normal

urografia excretora:duplicidade pieloureteral completa bilateral
uretrocistografia miccional:normal

diagndstico uroldgico:Hipospadia distal glandar + Duplicidade Pieloureteral
completa bilateral

Paciente no:6

sexo:feminino

idade:8 anos

cor:branca

anamnese:sem queixas urolégicas
exame fisico uroldgico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstice urolégico:normal

b9



Paciente no:7 f

sexo.feminino

idade.7 anos

cor:branca

anamnese.sem % eixas urolégicas
exame fisico urologico:normal
exames laboratoriais.normais
ultra-sonografia:normal

urogratia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normail
diagnéstico urolégico.normal

Paciente no:8

sexo:masculino

idade:9 anos

cor:branca

anamnese:sem % gixas urologicas

exame fisico urologico:hipospadia distal glandar
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal

uretrocistografia miccional:normal

diagnéstico uroldgico:hipospadia distal glandar

Paciente no:9

sexo:masculino

idade:5 anos

cor:branca

anamnese:sem queixas uroldgicas
exame fisico urolégico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normat

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico uroibgico:normal
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Paciente no:10

$exo.masculino

idade:5 anos

cor.branca

anamnese:sem %ueixas urolbgicas

exame fisico urolbgico:normal

exames laboratoriais:normais

ultra-sonografia:normal

urogrl?ﬁa excretora:Megaureter Priméario Nao Obstrutivo e Nao Refluente Bilateral
grau

uretrocistografia miccional:normal

diagndstico uroldgico:Megaureter Nao Obstrutivo e Nao Refluente grau li bilateral

Paciente no:11

sexo: feminino

idade:12 anos

cor;branca

anamnese.sem queixas urologicas
exame fisico uroldgico:normal

exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia;normal

urografia excretora.normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico urolégico:normal

Paciente no:12

sexo:feminino

idade.2 anos

cor:branca

anamnese:sem %ueixas uroldgicas
exame fisico urologico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonogratfia:normal

urografia excretora:normat
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico urolbgico:normal



Paclente no:13 |

sexo:masculino

idade:3 anos

cor.branca

anamnese:infec¢do do trato urinério de repetigéo

exame fisico urolégico:normal

exames laboratoriais: Hemograma: Anemia Hipocrémica Microcitica Urocultura:
Escherichia coli

ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal

uretrocistografia miccional:Refluxo vesicoureteral grau il Esquerdo
diagnéstico urolégico:Refluxo vesicoureteral grau 11l Esquerdo

Paciente no:14 \

sexo:feminino

idade; 10 anos

cor.branca

anamnese:infecgao do trato urinario de repeticao

exame fisico uroldgico:normal

exames laboratoriais:Urina I: leucocitlria + hematuria. Urocultura: Escherichia coli
ultra-sonografia:dilatac&o pielocalicial bilateral

urografia excretora:Megaurter Primério Obstrutivo grau Il bilateral

uretrocistografia miccional:normal

diagndstico uroldgico:Megaureter Primério Obstrutivo grau Hibitateral

Paciente no:15

sexo:feminino

idade:6 anos

cor:branca

anamnese:sem queixas uroldgicas
exame fisico uroldgico:normail
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico urolbgico:normal
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Paciente no:16
i

sexo.masculino

idade:28 anos

cor.branca

anamnese:sem queixas urolégicas

exame fisico urologico:hipospadia distal glandar

exames laboratoriais.normais

ultra-sonografia:auséncia rena! direita (nefrectomia) + discreta dilatagao pielocalicial
esquerda

urografia excretora: Auséncia renal direita + megaureter primario nao obstrutivo e
nao refluente grau Il esquerdo

uretrocistografia miccional:normal

diagnéstico urolégico:Hipospadia Distal Glandar + Megaureter Primario Nao
Obstrutivo e Nao Refluente grau il esquerdo

|

Paciante no:17

sexo.masculino

idade:2 meses

cor:branca

anamnese.infecgao do trato urinério de repeticao

exame fisico uroldgico:normal

exames laboratoriais:Urina | leucocitlria + hematuria; Urocultura: Escherichia coli
ultra-sonografia:dilatagao pielocalicial esquerda + lesao vegetante em parede
vegical lateral direita

urografia excretora:megaureter primario nao obstrutivo e ndo refluente grau H
esquerdo + falha de enchimento parede vesical lateral direita.

uretrocistografia miccional:normal

diagnéstico uroldgico:Megaureter Primario Nao Obstrutivo e Nao Refluente grau
esquerdo + Ureterocele direita

Paciente no:18

sexo:masculino

idade:21 anos

cor:parda

anamnese:sem %ueixas urolégicas
exame fisico uroldgico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional:normal
diagnéstico uroldgico:normal

63 -



Paciente no:19

sexo:masculino

idade:56 anos

cor.parda

anamnese:sem %ueixas urologicas
exame fisico urologico:normal
exames laboratoriais: normais
ultra-sonografia.normal

urografia excretora:normail
uretrocistografia miccional.normal
diagnéstico urologico:normal

Pacliente no:20

sexo:masculino

idade:9 anos

cor:parda

anamnese:sem queixas urologicas

exame fisico uroldgico:hipospadia distal glandar
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal

uretrocistografia miccional:normal

diagnéstico urolégico:Hipospadia Distal Glandar

Paciente no:21

sexo:feminino

idade:21 anos

cor:parda

anamnese.sem %ueixas urolégicas

exame fisico uroldgico:normal

exames laboratoriais:normais

ultra-sonografia:normal

urografia excretora:duplicidade pieloureteral completa bilateral
uretrocistografia miccional.normal

diagnéstico uroldgico:Duplicidade Pieloureteral Completa Bilateral

Paciente no:22

sex0:feminino

idade: 19 anos

cor.parda

anamnese.sem %ueixas urolégicas

exame fisico uroldgico:normal

exames laboratoriais:normat

ultra-sonografia.normal

urografia excretora:Duplicidade Pisloureterat Completa Bilateral
uretrocistografia miccional.normai

diagnéstico uroldgico:Duplicidade Pieloursteral Completa Bilateral



|

Paciente no:23

sexo:feminino

idade:20 anos

cor.parda

anamnese:sem %ueixas urolégicas

exame fisico urologico:normal

exames laboratoriais: normais

ultra-sonogratia:normal

grografia excretora:megaureter primario ndo obstrutivo e ndo refluente grau l a
reita

uretrocistografia miccional:normal

diagnéstico urolégico:Megaureter Priméario Nao Obstrutivo e Nao Refluente grau | &

direita l

Paciente no:24

sexo:feminino

idade:28 anos

cor:branca

anamnese:sem %ueixas urolbgicas
exame fisico uroldgico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional.normal
diagnéstico uroldgico:normal

Paciente no:25

sexo:feminino

idade:6 anos

cor:branca

anamnese:sem %ueixas urolégicas
exame fisico urotdgico:normal
exames laboratoriais:normais
ultra-sonografia:normal

urografia excretora:normal
uretrocistografia miccional;normal
diagnbstico urolégico:normal



