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INTRODUCAO

Vdlvula de uretra posterior (VUP) € a causa mais
comum de obstrugio uretral congénita em criangas, com
incidéncia de 1:3000 a 1:8000 nascidos vivos, e de 2 a
8 novos casos em unidades de referéncia em urologia
pedidtrica por ano.

Caracteriza-se por estrutura membranosa com ori-
gem na mucosa do assoalho da uretra prostdtica, junto
a0 veromontano, inser¢ao distal anterior e obliqua em
relagdo ao cixo longitudinal e abertura de tamanho
varidvel, relacionado ao grau de expressao da doenga.

O termo “vélvula” implica em obstru¢ao num tinico
sentido, no caso ao fluxo urindrio anterégrado, sem di-
ficuldade de instrumentagdo retrégrada. A classificagdo
proposta por Young vem sendo desafiada, porém ainda
ndo abandonada, com proposi¢io de renomeagio das
VUP como COPUM (do inglés, congenital obstructive
posterior urethral membranes ou membranas obstrutivas
congénitas da uretra posterior).

A possibilidade de diagnéstico antenatal, de inter-
vengdo fetal e de necessidade de avaliagdo uroldgica em
bergdrio, além de associagio com displasia renal em graus
varidveis, refluxo vesicureteral, patologia vesical, disfun-
¢ao miccional e insuficiéncia renal, tornam a VUP, em
sua apresenta¢do clinica e em sua abordagem terapéutica,

um verdadeiro desafio ao urologista.

HISTORICO

Morgagni, em 1717, foi o primeiro a descrever a
condigdo de vélvula uretral, reconhecida posteriormente
por Langenbeck, em 1802. Budd, em 1840, Pickard, em
1855, ¢ Tolmatschew, em 1870, publicaram disseccoes
em necropsias de pacientes com vélvula. Atribuem-se a
Tolmatschew e a Bazy, em 1903, os primeiros estudos
sistemdticos da anomalia.

Em 1912, Young foi o primeiro a diagnosticar VUP
endoscopicamente e tratou o paciente de maneira su-
prapubica com cistostomia. Posteriormente, utilizou
a abordagem perineal, por meio de rotura forcada da
védlvula com sondas. Em 1915, realizou o primeiro trata-
mento endoscépico bem-sucedido em adulto, utilizando
aparelho com modificagoes por ele idealizadas; em 1920,
empregou a mesma técnica numa crianga.

Randall, em 1921, tratou um doente com cauteriza-
¢do transuretral, forma mais utilizada até hoje.

O crescente niimero de casos diagnosticados deve-se

inicialmente & utilizacdo sistemdtica de cistouretrografia
miccional a partir de 1957 (Kjellberg) e a ultrassono-
grafia (US) fetal e neonatal a partir da década de 1970.

EMBRIOGENESE E
ETIOPATOGENIA

Acredita-se que VUP estaria associada 4 interagio
de multiplos genes de pequeno efeito, como tem sido
descrito em outras anomalias uroldgicas relacionadas ao
desenvolvimento do ducto mesonéfrico.

Existem vdrias teorias embriolégicas para explicar
o aparecimento das VUPs, como serem estruturas
miillerianas, representarem desenvolvimento exagerado
das pregas normais, serem resquicio da membrana uro-
genital, serem produto da jun¢ao anormal entre ducto
ejaculatdrio e utriculo prostdtico e ainda de serem fusio
do coliculo seminal com a por¢do anterior da uretra. A
teoria mais aceita ¢ a de inser¢ao anormal e persisténcia

mais distal dos ductos de Wolff (Stephens).

CLASSIFICACAO

Em 1919, Hugh Hampton Young et al. classifica-
ram as VUPs em trés tipos, com base em achados de
necropsia, admitindo como pardmetros sua localizagio
em relagio ao veromontano e seu aspecto. Atualmente,
aceitam-se apenas as do tipo I (95% dos casos) como
VUDP, em fung¢io da obstrugio num tnico sentido e
da posi¢ao em relagio ao veromontano, jd descritos.
As do tipo II e III representam hipertrofia das pregas
coliculares proximais ao veromontano (comum em obs-
trucdo distal) e estenose congénita da uretra (diafragma
transverso ao plano uretral distal ao veromontano, com
obstruc¢do nos dois sentidos (anterégrado e retrégrado),
respectivamente.

A classificagio de Young vem sendo questionada em
face da instrumentagao prévia, da visibilizagao endoscé-
pica inadequada e da distor¢io de pegas de necropsia.
Dewan et al. propuseram a unifica¢do de terminologia
para obstrugdes uretrais como COPUM.

ANATOMIA PATOLOGICA E
FISIOPATOLOGIA

VUPs sio membranas delgadas formadas por
tecido conjuntivo fibroso, com pequena quantidade



de fibras eldsticas e musculares lisas, recobertas em
ambas as faces por epitélio do tipo transicional, habi-
tualmente hipopldsico e, as vezes, ulcerado. Tornam-se
obstrutivas quando da fusdo das bordas anteriores.

A obstrugao que a vdlvula representa ao fluxo
urindrio provoca dilatacio e alongamento da uretra
prostdtica por escassez de tecido muscular, que en-
volve a uretra em comparagio com a parede vesical.
O colo vesical pode ficar hipertrofiado, porém sem
cardter obstrutivo.

Com a obstrugio infravesical fetal pela VUP a
bexiga necessita de alta pressdo para esvaziamento. O
ciclo normal de enchimento e de esvaziamento para
desenvolvimento vesical e para aquisi¢io de compla-
céncia ndo ocorre, resultando em hipertrofia ¢ em
hiperplasia do musculo detrusor, além de aumento
numérico de terminagdes colinérgicas e de depésito de
coldgeno. Repercussoes decorrentes da dificuldade de
esvaziamento vesical iniciam-se em torno da décima
semana de vida intrauterina. Hipertrofia do trigono
vesical pode determinar alongamento do ureter in-
tramural, o que poderia ser uma protecao ao refluxo
vesicureteral. Elevada pressio intravesical aumenta a
resisténcia ao esvaziamento ureteral, fazendo com que
fiquem dilatados e hipertrofiados. Refluxo vesicurete-
ral aparece em cerca de 50% dos doentes.

Nos rins, as alteragoes decorrem da obstrucio,
com atrofia parenquimatosa, piclonefrite, displasia
em graus variados (15 a 20%), nefrite intersticial e

doenga microcistica.

APRESENTACAO CLINICA

Uretero-hidronefrose bilateral em fetos do sexo
masculino, associada a bexiga espessada e constante-
mente cheia, caracteriza o aspecto ultrassonogrifico
antenatal do diagndstico de VUP. Oligo-hidridmnio
evolutivo revela a gravidade da insuficiéncia renal
fetal. Atualmente, em 60 a 80% dos casos realiza-se
diagnéstico pré-natal. VUP seria a dnica uropatia
obstrutiva passivel de tratamento intrauterino com
algum beneficio estimado. Porém displasia renal j4
estabelecida no momento do diagnéstico e seu even-
tual tratamento, além das complicagbes maternas e
fetais, restringem a abordagem antes do nascimento.

Nos casos de suspeita diagnéstica antenatal e de
confirmagido pds-natal de comprometimento bilateral
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do trato urindrio superior, exame de uretrocistografia
miccional é obrigatério ainda no bergdrio.

Em neonatos sem imagem pré-natal, obstrugio
infravesical pode se apresentar como distensdo
abdominal secunddria i retencdo vesical, uretero-
hidronefrose (rins palpdveis) e ascite urinosa. Febre,
como manifestacdo clinica de infec¢do urindria, e
sepse, anemia e ictericia, prejuizo do crescimento ou
perda de peso, desidratacio e desequilibrio hidroele-
trolitico. Vémitos e diarreia podem ser manifestagoes
da infec¢io e/ou de insuficiéncia renal.

Obstrucio grave com displasia renal resulta em
pouca produgio de urina fetal com oligo-hidrimnio e
hipoplasia pulmonar secunddria, com possibilidade de
ocorréncia de sindrome do desconforto respiratério.

Infeccdo do trato urindrio aparece em mais de 50%
das criangas maiores de um ano de idade portadoras de
VUP e frequentemente ¢ responsdvel pelo diagndstico.

Quadro miccional mais evidente, caracterizado
por perdas urindrias, urgéncia, alteragées do jato e
gotejamento, sdo sintomas presentes em criangas
maiores.

Cistouretrografia miccional ainda é o exame
padrio-ouro no diagnéstico de VUD, bem como
da associagio com refluxo vesicureteral secunddrio

(Figura 1).

Figura 1 - Cistouretrografia miccional mostra aspecto tipico de
VUP associada a diverticulo vesical.

Ascite urinosa, diverticulo vesical e refluxo vesicure-
teral maci¢o em unidade renal displdsica sdo formas de
apresentagio clinica chamadas de pop off (protetoras)

uni ou bilateralmente do trato urindrio superior.
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TRATAMENTO DE
NEONATO COM VUP

Avaliagao global do neonato é necessdria, com especial
interesse nas fungbes pulmonar (hipolasia associada) e
renal (displasia varidvel) e possivel infec¢do. Confirmada
a suspeita de obstrugio infravesical (VUP), a abordagem
inicial deve ser de drenagem vesical com cateter uretral
fino (4 ou 6) sem baldo e previsao de curta permanéncia.
Habitualmente, a passagem de cateter uretrovesical retré-
grado ndo oferece dificuldade, sendo rara a necessidade
de cateter suprapubico.

A creatinina sérica nos primeiros dias de vida reflete
os nfveis maternos, sem indicar a real avaliagao da funcao
renal do recém-nascido. E necessdria dosagem seriada por
7 a 10 dias apds desobstrugio vesical para indicagio real
e progndstico.

Para meninos nascidos a termo, com peso e funcoes
normais e auséncia de infec¢ao, deve-se considerar o
tratamento primdrio da VUP. Novos equipamentos en-
doscépicos mudaram a abordagem dos neonatos, sendo
possivel a utilizagdo de eletrodos ou de algas de ressecgao
sob visdo direta, com pequeno risco de lesio uretral.
No passado, muitas criangas eram tratadas com caute-
rizacbes sem visibilizacdo e dirigidas por radioscopia ou
com derivagio externa vesical (vesicostomia), enquanto
aguardavam crescimento ¢ aumento do didmetro uretral
para permitir tratamento endoscépico.

Para doentes com uretras de pequeno didmetro, in-
fecgao urindria ou septicemia, disttirbio hidroeletrolitico
e insuficiéncia renal indica-se vesicostomia.

Em neonato com insuficiéncia renal grave ou sua ma-
nutengao apds vesicostomia, pode ser indicada derivagio

supravesical (pielostomia ou ureterostomia cutinea).

TRATAMENTO DE VUP

Historicamente, a destruicao das vélvulas era realizada
de maneira aberta ou com longos periodos de cateteris-
mo de demora, com complicagbes inaceitdveis. Outras
técnicas sem a visibilizacao direta, como utilizagio de
ganchos, de baldes, de cateteres e de valvulétomos com
ou sem auxilio de radioscopia, sio apenas referéncias na
literatura, sem valor atualmente como tratamento de VUP,

Tratamento da vdlvula pode ser realizado por acesso re-
trégrado (mais comum) ou anterégrado (via vesicostomia

ou cistostomia primdria) em criangas de baixo peso e com

didmetro uretral reduzido ou na auséncia de equipamen-
to endoscdpico infantil (comum em nosso meio). Para
ressecgdo, ablagdo ou cauterizagio, independentemente
do termo, podem ser utilizados eletrodos, fibras, al¢as ou
ganchos de ressecgao com correntes de baixa voltagem
(ressec¢ao ou cauterizagio) ou a laser.

Cauterizagio das vélvulas pode ser realizada nas po-
si¢oes de 4 ¢ 8 horas, de 5 e 7 horas, anteriormente na
de 12 horas ou ainda nas 3 posi¢oes. O objetivo ndo é a
remogao completa de tecido, apenas sua destrui¢io para
permitir bom fluxo urindrio, pois a lesdo térmica tardia
causada pela corrente elétrica costuma ser maior que a
inicialmente evidenciada no intraoperatério (Figura 2).
O colo vesical geralmente hipertrofiado secundariamente
nio deve ser ressecado ou fulgurado (como no passado)
pela possibilidade de provocar incontinéncia urindria.

Nos casos de derivagio vesical ou supravesical prévia,
“desderivacao” deve ser concomitante ao tratamento de
VUP. Cateterismo vesical deve permanecer por 1 a 3
dias, permitindo a passagem precoce de urina no local,
diminuindo os riscos de estenose.

Complicagdes do tratamento endoscépico de VUP
sdo raras, principalmente ablagio incompleta e estenose.
Observagao da micgao por parte dos familiares substitui a
avalia¢io do fluxo em neonatos e em lactentes. Controle
uretrocistogréfico ¢ dispensdvel na avaliacao das criancas
desde que nio haja distdrbio miccional ou reteng¢do

vesical.

Figura 2 — Aspectos endoscopicos da cauterizagao retrograda
de VUP.
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Figura 3 — Algoritmo do tratamento da valvula de uretra posterior

(Saiovici S, et al. Projeto Diretrizes, AMB e CFM, 2006).
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SEGUIMENTO
POS-TRATAMENTOQ E
FATORES PROGNOSTICOS

Apés tratamento das VUPs e desderivagio espera-se
melhora anatémica e funcional do trato urindrio.
Alguns fatores contribuem para avaliagio da evolug¢io
da doenga ¢ indicam prognéstico, evidenciando que
em alguns casos devemos observar mais atentamente e
atuar no sentido de retardar a piora e a evolug¢io para
insuficiéncia renal cronica.

Refluxo vesicureteral desaparece ou melhora em
dois tergos dos casos ¢ habitualmente nao requer cor-
re¢do. Refluxos de alto grau associados a displasia renal
também podem desaparecer e, ¢ interessante lembrar da
possibilidade de utilizacao do urotélio dessa unidade,

se necessdrio em ampliagdes vesicais.

Valvula de Uretra Posterior

Estima-se que a creatinina sérica ao final do pri-
meiro ano de vida menor que 1,0 mg indique bom
progndstico e que, quando acima desse valor, poderia
evoluir para insuficiéncia renal cronica. Dosagem de
renina plasmdtica também teria valor progndstico.

Dilatagdo persistente do trato urindrio superior
incomoda muito a pediatras e a nefrologistas, mas
na maioria dos casos, podemos evidenciar que ela
tem relagio com o grau de distensdo vesical, isto
. - . - -
¢, sem obstru¢do com a bexiga vazia e obstru¢io
varidvel com a bexiga cheia, dependente, portanto,
de complacéncia vesical. Sao raros os casos em que
hd necessidade de abordagem cirdrgica da jungio
ureterovesical por obstru¢io. Quando eventualmente
poderfamos caracterizar tal necessidade, na maioria
dos casos ampliagdo vesical é a melhor solugio.

Perda urindria ¢ fator de mau progndéstico, ocor-
rendo por polidria secunddria 2 lesdo renal e por baixa

complacéncia vesical.

“BEXIGA DE VALVULA”

Progressao ou persisténcia da dilatagao do trato
urindrio superior, apesar da desobstrugdo cirtrgica
bem-sucedida, define o quadro.

Persisténcia de alta pressio de micgdo acarreta,
sequencialmente, hipertrofia da musculatura vesical
com diminui¢do da complacéncia e da capacidade
funcional, hipercontratilidade, uretero-hidronefrose
e/ou refluxo vesicureteral, nefropatia ¢ polidria e
urina residual, caracterizando o verdadeiro “vilio”
evolutivo, isto ¢, a bexiga.

Apés tratamento cirdrgico das VUPs, a bexiga
habitualmente mantém hipercontratilidade por
certo periodo, com posterior melhora, por causa do
aumento de fibrose. Aspecto urodinimico costuma
mostrar essa evolugdo, isto ¢, hiper-reflexia inicial
associada ou nio a dissinergia (hipertrofia secundd-
ria do colo vesical) e a hipertonia como monétono
quadro de diminui¢io de complacéncia e de capa-
cidade funcional. Atonia ou faléncia miogénica ¢
rara e pode estar associada a utiliza¢io prolongada
de anticolinérgicos mesmo apds diminui¢do da hi-
percontratilidade.

Tratamento de “bexiga de vélvula” inclui mic-

coes programadas, anticolinérgicos e cateterismo

357



UROLOGIA FUNDAMENTAL

358

intermitente. Hipertonia também pode ser ali-
viada temporariamente com utilizagdo de toxina
botulinica. Nos casos de pior evolugio clinica com
comprometimento renal e polidria secunddria, de-
vemos lembrar da hiperdistensio noturna, sugerida
por Koff, e da necessidade de cateterismo noturno
intermitente ou de demora.

Ampliagao vesical deve ser realizada quando hou-
ver dificuldade de controlar clinicamente a piora da
funcio e da dilatacio renal ou quando jd instalada,
como pré-operatdrio ao transplante renal.

Evolugio da doenga a longo prazo depende do com-
portamento e do tratamento das complicagbes vesicais.

Figura 4 — Algoritmo do tratamento e do seguimento pds-

ablacdo da valvula (Saiovici S, et al.Projeto Diretrizes, AMB
e CFM, 2006).
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INSUFICIENCIA RENAL E
TRANSPLANTE

Mesmo com diagndstico e com possibilidade de
desobstrugdo uretral precoce, acompanhamento ¢
tratamento vesical apés ablagio de VUP e diminuigio
das derivagbes supravesicais e das cirurgias em jungio
ureterovesical, em cerca de 30% das criangas ainda se
evidencia piora gradativa e evolugio para insuficiéncia renal
cronica. A incidéncia de insuficiéncia renal crénica apds 10
a 15 anos do diagndstico inicial varia de 10 a 21% e pode
atingir 51% aos 20 anos de idade.

Avaliagdo inicial apropriada, tratamento adequado
e seguimento multidisciplinar podem ajudar a evitar ou
postergar a necessidade de transplante renal ou melhorar
a sobrevida do enxerto.

Resultados tardios de criancas ou de adolescentes sub-
metidos a transplante renal, tendo como causa inicial uro-
patia obstrutiva & VUD, parecem nao diferir de outras séries

por causas nio obstrutivas de insuficiéncia renal cronica.
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