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INTRODUCAO

Extrofia vesical e epispddia sao malformagdes raras e
complexas e constituem um defeito de linha média que
envolve a parede abdominal infraumbilical, incluindo
pelve, trato urindrio e genitdlia externa. Frequentemente,
comprometem a parede abdominal inferior e podem
afetar o aparelho gastrintestinal terminal. A incidéncia
da extrofia vesical varia entre 1/30.000 a 1/50.000
nascimentos, sendo 2,3 até 6:1 nascimentos vivos mais
comuns no sexo masculino. Risco de recorréncia familiar
é extremamente raro, 1:100.

Epispddia é uma forma menor e mais rara das anoma-
lias extréficas, com incidéncia de 1:117.600 em meninos
e 1:481.000 em nascimentos femininos.

Existem vdrias citagdes relacionando a participagao
genética na embriogénese, principalmente enfocando
questiondrios aos familiares. Assim, com o objetivo
de identificar fatores genéticos e nio genéticos que
poderiam contribuir para risco de extrofia-epispddia,
232 familias com a patologia foram estudadas, sendo
colhidas 440 amostras de DNA; 163 familias fizeram
andlise molecular. Houve associagdo significativa com
idade avancada dos pais, mas nenhuma evidéncia rela-
cionada 2 idade gestacional, ao tabaco, ao dlcool ou a
drogas. Foram detectadas somente duas anormalidades
cromossdmicas e nenhuma alteragio molecular. Outro
estudo parecido envolvendo 214 familias mostrou que
somente duas tiveram recorréncia da patologia. Nesse
estudo europeu, somente 16,4% de mulheres seguiram
recomendagido de suplementagio pré-concepcional de
4cido félico.

EMBRIOGENESE

O complexo extrofia vesical-epispddia é parte
integrante do largo espectro de anomalias extréficas,
correspondendo a diferentes graus do mesmo defeito
embrioldgico. Acredita-se que o defeito bdsico seja
falha na penetracio do folheto mesodérmico entre os
folhetos ecto e endodérmico da membrana cloacal,
descrito como efeito em cunha. E responsével pela
didstase, pelo alargamento da linha alba e pela onfalo-
cele. Pode ocorrer instabilidade da membrana cloacal,
que se desintegra precocemente, expondo as visceras
pélvicas na parede abdominal inferior. Dependendo
da época e da velocidade com que ocorre a deiscéncia

da membrana cloacal (ou infraumbilical), instalam-
se diversas variedades extréficas. Falha na fusio dos
tubérculos pode determinar duplicagio no genital
masculino ou feminino. Em 1964, Muecke relatou o
primeiro experimento com sucesso para dar suporte a
essa teoria. Por meio de manipulagdo microcirdrgica
de ovos fertilizados de galinha, foi possivel induzir o
espectro extrofia-epispddia em 13% dos casos.

Em 1996, o grupo do John Hopkins Hospital
descreveu um modelo experimental em ovelhas
gestantes, criando cirurgicamente a extrofia vesical
cldssica e nasceram filhotes com parede vesical ex-
posta em continuidade com a parede abdominal.
Foi o primeiro modelo reproduzindo extrofia vesical
em animal de grande porte, dtil para estudos e para

desenvolvimento de técnicas cirdrgicas.

AVALIACAO CLINICA -
DIAGNOSTICO

Extrofia vesical

A placa da bexiga com extrofia tem caracteristicas
e tamanhos variados. A superficie da mucosa é normal
logo apds o nascimento, tornando-se progressivamente
hiperemiada e desenvolvendo metaplasia, cistite glandular,
cistite cistica e pélipos por causa da exposi¢ao prolongada.
Do mesmo modo, musculatura vesical, flicida e eldstica a
principio, pode tornar-se rigida, espessa e fibrética, com
desarranjo muscular e alteragoes caracteristicas de infec-
¢do. A cicatriz umbilical frequentemente estd contida na
borda cranial da placa vesical. A jun¢do ureterovesical ¢
andmala, com encurtamento do trajeto ureteral submu-
coso, responsdvel pela ocorréncia de refluxo vesicureteral
em 95% dos casos apds fechamento da bexiga. Na maioria
das criangas o trato urindrio superior ¢ normal.

Extrofia vesical caracteriza-se por didstase pubiana,
com extensio varidvel de 3 a 10 cm, acompanhada de
rotacao lateral do fémur e do acetdbulo.

Defeito facial da parede abdominal inferior tem forma
triangular, delimitado lateralmente pelos musculos retos
e inferiormente pela banda fibrosa interpubiana; ocorre
separacio dos musculos do abdome, que se inserem no
pubis e na abertura do diafragma urogenital. Essa aber-
tura altera o suporte muscular perineal, podendo ocorrer

prolapso retal.



O pénis ¢ curto e os corpos cavernosos divergem em
sua base; o corpo esponjoso uretral é hipopldsico, deter-
minando a curvatura dorsal do pénis. A bolsa escrotal
¢ achatada e geralmente vazia e os testiculos podem ser
normais, retrdteis ou criptorquidicos. Hérnias inguinais
sao anomalias associadas bastante frequentes (Figura 1).

No sexo feminino, a uretra ¢ extremamente curta
e epispddica. O clitdris ¢ fendido, expondo o introito
vaginal. Area pilosa ou monte de Vénus é horizontalizada
e representada por duas metades separadas pela placa
extrofiada (Figura 2).

O diagnéstico da extrofia vesical pode ser feito
no perfodo antenatal, apds a 20* semana gestacional,
por meio de ultrassonografia fetal morfolégica com
equipamentos de alta resolugio. Trata-se de feto com
pardmetros biométricos normais e trato urindrio supe-
rior e liquido amnidtico também sem anormalidades.
Anilise acurada pode revelar massa sélida com protru-
sdo na parede abdominal inferior do feto, entre os dois
vasos arteriais umbilicais, e insercao baixa e intacta do
cordao umbilical. Nao se visualiza bexiga com contetddo
liquido e o diagndstico diferencial inclui extrofia cloacal,
onfalocele e gastrosquise.

Diagnéstico antenatal, quando elaborado, além de
vislumbrar anomalia complexa do aparelho genituri-
ndrio, ¢ importante para explana¢des muito concisas e
claras aos pais, envolvendo a futura qualidade de vida
do neonato a discussoes sobre abordagens cirdrgicas,
terapéuticas, progndsticos relacionados a continéncia
urindria, reconstru¢do de genitais e a sexualidade, entre
outras. A literatura médica pertinente relata casos de
interrupgao voluntdria da gestacdo dentro dos limites
das leis de determinados pafses.

Epispadia

Menos frequente que extrofia, ¢ classificada con-
forme a posi¢io do meato uretral: baldnica, peniana e
peno-pubiana no sexo masculino (Figura 3). Diagndstico
em meninas pode passar despercebido; a caracteristica
da genitdlia externa — clitdris-bifido — ¢ visivel apenas
a0 exame mais minucioso. Epispddias representam 30%

de todas as anomalias extréficas (Figura 4).

RECONSTRUCAO CIRURGICA

Os objetivos da reconstrugio cirtrgica da ex-

trofia vesical visam obter continéncia urindria,
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Figura 1 - Extrofia vesical classica no sexo masculino: mucosa
vesical lisa, meatos ureterais prolapsados e pénis epispadico.

=

Figura 2 — Extrofia no sexo feminino: clitoris fendido ou
duplicado; dermatite amoniacal (urina).

Figura 3 - Epispadia no sexo masculino: uretra totalmente
aberta; o colo vesical aparece ao fundo, também aberto.

Figura 4 - Epispadia feminina: clitoris fendido, uretra ampla e
membrana himenal com introito vaginal abaixo.
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manutenc¢io da func¢io renal e do trato urindrio
superior, reconstruc¢io da genitdlia externa e da
parede abdominal, objetivando a normalidade da
vida social e sexual.

O tratamento deve ser individualizado, baseado
em pardmetros clinicos, radiolégicos e urodinimicos.
Pacientes cuja capacidade vesical (volume e compla-
céncia) nio foi obtida, exige ampliagdo vesical e/ou
reservatdrios continentes, que e€m nosso meio sao
realizados com segmentos de alga intestinal.

Reconstrugdo cirdrgica da extrofia vesical pode
ser feita numa etapa ou em estdgios.

Reconstrucao em uma etapa

Significa fechar a bexiga ¢ a uretra em uma sé
etapa cirdrgica (principalmente no sexo masculino).
No recém-nascido, foi proposta em 1989 por Grady
e Mitchell. Entretanto, o defeito nao é somente da
parede abdominal, mas sio conhecidas alteracées
musculares da bexiga, do tipo de coldgeno e da iner-
vacio neural, anormalidades envolvendo o assoalho
pélvico, a didstase pubiana e o encurtamento dos
ossos da pélvis.

Nenhuma tentativa é feita para reconstruir o colo
vesical. Autores reforcam que dissecgdo ampla da
bexiga e da uretra como unidade dnica e colocagio
desse segmento profundamente na cavidade pélvi-
ca, contribuem para continéncia urindria. Embora
refluxo vesicureteral esteja presente em quase todos
os pacientes, nessa idade a bexiga ainda ¢ imatura e

o refluxo pode ser avaliado tardiamente.

Aspectos cirurgicos

No sexo masculino, bexiga extrofiada ¢ dissecada
circunferencialmente dos planos da pele, das aponeu-
roses e musculares. O periténio deve ser amplamente
liberado na cdpula para facilitar a interiorizagdo
da bexiga dentro da cavidade pélvica, liberando-a
profundamente dos ligamentos intersinfisidrios na
didstase pubiana (Figuras 5 ¢ 6).

Apés demarcagdo com corante na placa uretral,
sdo feitas duas incisbes paralelas ao longo da placa,
em dire¢do 4 glande e em continuidade 2 incisdo
circunferencial da bexiga.

A placa uretral é separada dos corpos cavernosos

e a dissecgao deve ser iniciada na parte ventral dos

Figura 5 — Sexo masculino.

Figura 6 — Dissec¢ao circunferencial da bexiga e demarcacao
da placa uretral para confepgﬁu da neouretra.

corpos, onde é mais fdcil sua identificagio, prosse-
guindo em dire¢do ao dorso do pénis. Modificamos
a confec¢do da uretra, mantendo fixa a placa uretral
na extremidade da glande, seguindo os principios
propostos por Cantwell-Ransley. O tecido esponjoso
deve permanecer junto a placa uretral para preservar
a irrigagdo sanguinea; os feixes neurovasculares sio
identificados lateralmente na fdscia de Buck sobre
0S COrpos cavernosos.

A separacio da placa uretral dos corpos caverno-
sos prossegue em direcio ao tecido prostdtico, per-
mitindo mobilizagdo posterior da préstata; os corpos
cavernosos sio liberados dos ramos descendentes do
{squio, permitindo alongamento peniano ¢ rotagio
medial dos corpos cavernosos sobre a futura neoure-
tra. A placa uretral tubulizada adquire posi¢ao ven-
tral no pénis, em continuidade com a cistorrafia, ¢ a
unidade bexiga-uretra é colocada profundamente na
cavidade pélvica, abaixo da sinfise pubiana, fato que
pode provocar continéncia urindria. Glandoplastia
confere o efeito cosmético final do pénis (Figura 7).

O pénis ¢é recoberto por pele adjacente ou com
prepucio ventral. Coloca-se sonda vesical com cateter
uretral multiperfurado de silicone por perfodo de 10 a
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T I T ——— procedimento ¢ realizado na idade de apresentagio do
- ag paciente, preferencialmente no perfodo neonatal.

Nessa mesma etapa realiza-se abdominoplastia, que
consiste no fechamento do defeito parietal por meio da
rota¢ao medial de retalhos do hipogdstrio, demarcados
bilateralmente ao lado do defeito deixado pela extrofia,
incluindo pele e aponeuroses dos musculos reto e obli-
quo externo. Nio realizamos osteotomia e rotagio de
retalhos oferece vantagens, promovendo a reconstrugio

do monte de Vénus com deslocamento medial de pele

pilificada (Figuras 8 ¢ 9).
Segundo estdgio: consiste na reconstrugio do

12 dias. No recém-nascido até 48 horas de vida, inde-

colo vesical (tubulizagdo uretrotrigonal) para obtencao
pendentemente do sexo, ¢ possivel aproximar a sinfise

publana sem muita tensao e sem osteotomia. Figura 8 — A) Abdominoplastia: retalhos hipogastricos de
pele rebatidos para baixo e fixos inferiormente; retalhos de
aponeuroses musculares recobrindo a bexiga. B) Disseccao
pubiana e das faixas eldsticas de contensdo em nivel da de aponeuroses.

Mantém essa aproximagio, além da sutura inter-

bacia e do fémur. No sexo feminino, a reconstru¢io
consiste somente em cistorrafia, pois a uretra ¢ muito
curta. Em criangas maiores, utilizamos abdominoplastia
com retalhos hipogdstrios.

Até o momento, realizamos 11 reconstru¢des em
etapa tnica, com tempo de seguimento de cinco anos
e idade variando de 1 més a 23 anos. Um caso evoluiu
com re-extrofia completa (em recém-nascido) e seis
meses apds foi igualmente refeita a reconstru¢o em
tnica etapa. Duas criangas referenciadas, com idade
acima de dois anos, apds re-extrofia foram reconstruidas
em tempo unico, sem dificuldades, e o fechamento da
parede abdominal foi feito com rotago de retalhos de
pele e de aponeuroses. Outro caso que vale comentar
foi o de um paciente com 23 anos de idade, virgem de
tratamento, que obteve sucesso total na reconstrugio.

Reconstrucao em estagios

Consta de trés etapas cirdrgicas: cistorrafia e abdomi-
noplastia, reconstru¢ao do colo vesical — para obtencio
de continéncia urindria e uretroplastia ou clitoroplastia

Primeiro estdgio = Cistorrafia e abdominoplastia:
o fechamento da bexiga ¢ feito sem nenhuma tentativa
de se obter continéncia urindria. Bexiga extréfica é entdo
transformada em epispddia incontinente. O objetivo do
procedimento ¢ permitir, simultaneamente, o desenvol-
vimento da capacidade volumétrica e funcional da bexiga

e proteger a mucosa vesical de infeccoes e de alteracoes

metapldsicas e de consequente fibrose muscular. Esse
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Figura 9A e 9B — Aspecto final da abdominosplatia.

da continéncia urindria. A bexiga, com capacidade
vesical minima superior a 80 cm?, ¢ distendida com
soro fisiolégico para facilitar a dissecgdo por meio de
incisao mediana longitudinal hipogdstrica; disseca-se
amplamente as faces anterior ¢ laterais da bexiga junto
ao colo. A bexiga ¢ aberta por incisdo longitudinal até
o colo vesical, expondo-se o trigono. Ureteres geral-
mente s3o reimplantados bilateralmente com trajeto
submucoso cranial, liberando o trigono vesical para tu-
bulizagdo. Sao feitas duas incis6es longitudinais laterais
ao trigono, desde a uretra, estendendo-se cranialmente
na base da bexiga até ultrapassar os meatos ureterais
originais. Delimita-se, assim, um retAngulo na parede
posterior da bexiga de 2x4 cm; lateralmente, resseca-
se a mucosa, permanecendo uma faixa de mucosa
central de lem de largura por 4 cm de comprimento;
a mucosa ¢ tubulizada ao redor de sonda uretral n° 6
ou 8 (Figura 10).

O musculo é fechado sobre o tubo de mucosa, com
pontos separados; o objetivo ¢ construir um tubo muscu-
lar com “fungdo esfincteriana” (Figura 11). Completa-se
o fechamento da bexiga com pontos separados e cis-

tostomia, como drenagem urindria. Depois da retirada

Figura 10 - Cirurgia de Young-Dees-Leadbetter; preparo do

tubo uret

Faixa central | 7
de mucosa ; /
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desnudado
de mucosa
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A

N

Figura 11 — Tubo uretrigonal com fungao de “esfincter”.

Tubo
uretro-trigonal

da sonda uretral, a cistostomia permanece fechada,
estimulando a mic¢io e medindo o residuo urindrio.
Quando estiver adequado, retira-se a cistostomia e a
mic¢do comega por gotejamento. A média de idade das
criancas operadas ficou ao redor de trés anos e meio
(Figuras 12, 13 ¢ 14).

Terceiro estdgio - neouretroplastia e clitoroplastia sao
realizadas quando se estabelece a continéncia urindria. Em
determinados pacientes nos quais a bexiga permanece com
pequena capacidade apés cistorrafia, realiza-se neouretro-
plastia ou constri¢ao do colo vesical antes da cirurgia de
Leadbetter, com o objetivo de aumentar a resisténcia e de

promover aumento da capacidade vesical.



Figura 12 - Bexig
ureterais e cistostom

construida: sonda uretral, cateteres

Sonda
uretral

Catéter

- Catéter
ureteral direito

ureteral esquerdo

Figura 13 — Aspecto final da reconstrucao: urografia excretora
com rins, bexiga e uretra normais.

RESULTADOS

A partir de 1980, 81 pacientes com extrofia vesical
cldssica foram tratados com reconstrugio em estdgios na
Unidade de Urologia Pedidtrica do Hospital das Clinicas
de Sao Paulo. A faixa etdria variou de 1 a 17 anos, sendo
63 do sexo masculino e 18 do feminino; 3 pacientes
perderam o seguimento ambulatorial.

Cistorrafia neonatal foi feita em 12 recém-nascidos
¢, nesse perfodo, o fechamento da parede abdominal foi
realizada pela simples aproximacao da sinfise pubiana,
dada a maleabilidade éssea, dispensando a rotagao de
retalhos hipogdstrios de pele e de aponeuroses.

Reconstrugio do colo vesical foi utilizada no trata-

Complexo Extrofia e Epispadia

Figura 14 - Paciente continente com genitais reconstruidos
satisfatoriamente.

mento da incontinéncia urindria em 41 pacientes (35
masculinos e 6 femininos), cuja capacidade vesical variou
de 50 a 160 ml.

Trinta e nove por cento dos pacientes sio conti-
nentes por perfodos acima de 4 horas, permanecem
secos sem uso de qualquer protetor urindrio diurno
e 4 noite a maioria tem perdas urindrias; 34,1% sio
continentes por periodos de 2 a 3 horas, nao usam
protegio (fraldas) ou a utilizam durante esportes ou
esforcos fisicos. Incontinentes foram retubulizados
e/ou submetidos a ampliagio vesical (7 pacientes);
3 pacientes incontinentes submeteram-se a ureteros-
sigmoidostomia.

Complicacbes precoces sio mostradas na Tabela 1.

Tabela 1 - Complicacdes precoces da reconstru¢ao do

colo vesical

Retengdo urindria tempordria 35,3%
Fistula vésico-cutinea 7,3%
Andria obstrutiva 2,4%
Pielonefrite aguda 4,8%
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Retengdo urindria aguda ¢ paridmetro de bom
progndstico para continéncia urindria; todos pacientes
com tal complicagio tempordria ficaram continentes.
Cistostomia permanece por tempo prolongado, abrindo
e fechando, estimulando a mic¢io.

Complicagoes tardias: 11,2% de unidades ureterais
com refluxo vésicureteral, 7,5% de unidades eviden-
ciaram obstru¢do ureterovesical, 12,1% de pacientes
desenvolveram obstrug¢ao do tubo uretrotrigonal e 17%,
litiase vesical. Esses dados sdo igualmente citados nos
centros de referéncia de tratamentos de extrofia vesical.

Avaliacio urodinimica tardia realizada somente com
25 pacientes, pela dificuldade de sondagem uretral, evi-
denciou perfil pressérico uretral com amplitude média
de 89,3 cm/H2O e tubo uretral com extensio de 2,6 cm.
Complacéncia vesical estava comprometida em todos os
pacientes, em graus varidveis; sete deles submeteram-se
a enterocistoplastia por alteragdes importantes da com-

placéncia vesical.

Epispadia

Tratamento cirdrgico inicial depende da apresentagao
clinica, assim, quando a crianga se apresenta no primeiro
ano de vida, recomendamos a abordagem inicial de re-
construgao peniana, que consiste na uretroplastia (técnica
de Cantwell-Ransley). A placa uretral dorsal é separada
lateralmente dos corpos cavernosos, mantendo sua inser-
¢ao glandar; os corpos cavernosos sdo desinseridos dos
ramos descendentes do pubis até sua base. A placa uretral
¢ fechada, transformando-se em neouretra. Curvatura
dorsal ¢ corrigida por meio de caverno-cavernostomia,
suturando um corpo contra o outro acima da uretra, que
permanece em posi¢ao ventral.

Quando for necessdrio corrigir incontinéncia
urindria, o que ocorre em 80% das epispddias, a
técnica utilizada é a mesma descrita no capitulo da
extrofia vesical. Continéncia urindria satisfatdria é

alcangada por 70% dos pacientes.

CONCLUSOES

Reconstrugao de extrofia vesical em estdgios parece

ser a melhor opgdo de tratamento atual, com altas possi-
bilidades de obtencio de continéncia urindria (73,1%),
minima deterioragdo renal e reconstrugio adequada e
muito satisfatéria da parede abdominal e dos genitais
externos. Esse procedimento deve ser o tratamento
inicial de pacientes com extrofia vesical e, se possivel,
iniciado no perfodo neonatal.

Entretanto, a experiéncia acumulada em hospital
universitdrio e de referéncia, como o nosso, propicia con-
digbes para avangos e uso de novas tecnologias. Os tltimos
11 pacientes com extrofia vesical, do sexo masculino,
foram reconstru{dos numa tnica etapa e com resultados
promissores. Isso factivel e tem poucas complicagdes,
facilita dissecgao do colo vesical, da uretra posterior e da
prostata e predispde o desenvolvimento da capacidade
vesical. Refluxo vesicureteral e continéncia urindria aguar-
dam o crescimento da crianga para defini¢ao. Para futuro
préximo, estamos com projeto que envolve ampliagao

vesical com bexiga cadavérica, utilizando a matriz acelular.
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