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RESUMO

A duplicidade de uretra ¢ uma rara ma formagdo uretral.
Esse trabalho tem o objetivo relatar um caso clinico de uma
crianga de 8 anos com duplicidade de uretra e sintomas urina-
rios obstrutivos e suas possiveis opgdes terapéuticas além
de realizar uma revisdo bibliografica a respeito da patologia,
enfatizando a importincia de uma correta investiga¢do do
trato urindrio e as principais apresentacdes da doenga. Em
casos complexos a derivacdo urindria continente pode ser uma
boa opcio terapéutica nos pacientes com um nivel sécio-eco-
ndmico capaz de realizar o cateterismo vesical intermitente.
Por se tratar de uma doenga complexa a opcdo terapéutica
deve ser individualizada e compartilhada com os familiares.

INTRODUCAO

A duplicidade de uretra é uma rara md formacédo uretral.
Ela predomina no sexo masculino e estd associada com outras
alteracGes do trato geniturindrio e gastrointestinal'. O relato
de caso tem como objetivo fazer uma revisdo a respeito da
patologia encontrada e apresentar uma das opcdes terapéuticas
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para casos raros de duplicidade de uretra. Por se tratar de pato-
logia rara e com uma variedade de apresentagdes, as opc¢oes
terapéuticas devem ser individualizadas de acordo com o tipo
de duplicidade e a sintomatologia do paciente visando sempre
um bom controle funcional da mic¢do e principalmente
preservando o trato urindrio superior.'”

METODO

Foi realizada revisdo bibliogréfica sobre duplicidade de
uretra nas bases de dados Pubmed, LiLACS e Scielo com os
seguintes termos: “duplicidade de uretra”, “uretroplastia”,
“derivagdo urindria”, “urethral duplication”, “urethroplasty” e
“urinary diversion”.Foram selecionados e revisados os artigos
de maior relevancia correspondente ao periodo dos anos entre
1976 e 2016. Foi realizada a descri¢do do caso clinico, e para
a citacdo bibliografica foi utilizado o software Endnote X7 for
Mac. Foram seguidas todas as normas de pesquisa de acordo
com a legislag¢do vigente.
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RELATO DO CASO

Trata-se de paciente de 8 anos de idade com historia
de cirurgia em outro estado apés 1 ano de idade devido a
hipospadia. Sumadrio de alta com relato de hipospddia distal
sem relato de outras patologias associadas ou mal formagdes
congénitas . Ao longo dos anos, paciente evoluiu com piora do
jato urindrio, esfor¢o miccional e erecao incompleta (flacidez
glandar durante ere¢do) e se mudou para municipio do interior
de Minas Gerais. Historia de ITU de repeti¢ao e uso de anti-
bidtico profilatico. H4 cerca de 6 meses, apresentou quadro
de infecgdo urindria grave e retengdo urindria. Avaliado por
cirurgido pedidtrico que tentou sondagem vesical sem sucesso
e optado por cistostomia. Durante internacdo hospitalar,
paciente apresentou melhora do quadro infeccioso e realizou
uretrocistografia com inje¢cdo de constraste pela sonda de
cistostomia para investigacdo de possivel estenose de uretra.
Uretrocistografia com a presenca de duplicacdo uretral
completa, hipoplasia uretral com refluxo vesicoureteral bila-
teral, principalmente a esquerda (grau IV a esquerda e grau |
a direita). Optado por manutencdo de cistostomia e encami-
nhamento para centro de referencia em Urologia Pedidtrica.

......................................................................................
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Admitido no servigo de cirurgia pedidtrica na Santa Casa
de Belo Horizonte em uso de antibidtico profilaxia (sulfa-
metoxazol + trimetropim dose didria) e com fungdo renal
preservada. Realizado nova uretrocistografia pela cistostomia
sob anestesia (sedac¢@io) com evidencia de refluxo vésico-ure-
teral bilateral principalmente a esquerda ( grau IV), bexiga de
baixa capacidade ( aproximadamente 150ml); duplicacdo de
uretra com calibres reduzidos (uretras hipoplasicas). (Figura
3 e 4). Tentado fechamento vesical intermitente para avaliar
diurese espontdnea e ampliacdo de capacidade vesical sem
sucesso. (Treinamento vesical).

Segundo classificagdo de Effmann®, o paciente apresenta
duplicidade de uretra tipo II B o qual apresenta duas uretras
completas independentes, sendo ambas hipopldsicas princi-
palmente no terco proximal. As uretras desembocam em um
meato duplo com mic¢do dupla intermitente devido uretra
hipopldsica mais pronunciada na uretra dorsal.

Optado por derivacao urinaria continente
(Cistoenteroplastia + conduto continente de Mitrofanoff)
haja visto que trata-se de duplicacdo de uretra com uretras

.....................................................................................

FIGURA1le2

Uretrocistografia miccional. Uretrocistografia retrograda pré-operatoria.

RIM ESQ.

BEXIGA
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FIGURA3e4

Uretrocistografia miccional pré-operatdria. Uretrocistografia miccional pré-operatdria.

BEXIGA

hipopldsicas em toda sua extensdo principalmente em sua
porcao proximal e risco de abordagem préximo ao colo vesical
com lesao do feixe vasculo-nervoso e estenose pds-operatdria.
Durante ato operatério evidéncia de apéndice de dimensdes
reduzidas que inviabilizam a constru¢do de conduto de
Mitrofanoff. Foi realizada aapendicectomia. Em seguida,
Ileocistoplastia (Ampliacdo vesical), conduto continente
de Monti e cistostomia. Optado por ndo corrigir o refluxo
vésico-ureteral acredita-se que o mesmo € secunddrio a baixa
capacidade vesical e alta pressdo vesical com melhora apds o
tratamento proposto.

No péds-operatério, o paciente permaneceu com sonda no
conduto de Monti e cistostomia por 21 dias e lavagem vesical
didria com mucolitico. Retirada a sonda do conduto de Monti
com 21 dias e inicio do cateterismo vesical 6/6h, lavagem
vesical com mucolitico didrio e uso de antibiético profilético.
Apos 3 meses e bom treinamento dos familiares foi retirada a
sonda de cistostomia. Foi definido seguimento trimestral com
ultrassonografia, prova de func¢do renal e uretrocistografia
anual para acompanhar refluxo vésico-ureteral.
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DISCUSSAO

A duplicidade de uretra € uma anomalia congénita urol6-
gica rara com apresentacgdes clinicas variadas, segundo o tipo
de duplicidade e a presenga de outras anomalias congénitas
associadas. A duplicidade de uretra predomina no sexo
masculino e é frequentemente associada com anomalias
genitourindrias e anoretais.” Vdrias teorias embrioldgicas
sdo propostas para determinar o mecanismo da duplicidade
de uretra, mas nenhuma teoria conseguiu explicar todas os
tipos de anomalias, sugerindo que a etiologia ndo € a mesma
para todas as formas de apresenta¢do.’ A duplicidade da
uretra pode ocorrer desde o colo vesical até uretra distal e
ser completa ou incompleta. A duplicidade ¢ mais comum
no plano sagital com uretra dorsal e ventral. Geralmente, a
uretra ventral é mais funcional e contém o mecanismo esfinc-
teriano.! Em raros casos de duplica¢io de uretra, sdo no plano
horizontal e podem estar associados com duplicacdo filica e
duplicagdo completa de bexiga Effmann et al.? classificaram a
duplicidade de uretra com critérios anatdmicos e radiol6gicos
através da uretrografia.
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FIGURA 5
Classificagéo de Effman®
Type 1

Type 2- A2 Type 2- A2, Y duplication

Type 2-B Type 3
Type I: Blind-ending accessory urethra.
Type ll: Completely patent accessory urethra.
11A1: Two non-communicating urethra arising inde pendently from the bladder
l1A2: A second channel arising independently into a second meatus (Y duplication)
1IB: Two urethra arising from the bladder or posterior urethra and uniting to form a
common channel distally.
Type lll: Accessory urethra arising from duplicated or septated bladders.
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O mais comum tipo de duplicac@o € o subtipo Il Aem Y
com fistula perineal ou retal associado com estenose da porcao
anterior da uretra normoposicionada. Representa 30% dos
casos e se associa com vdrias malformagdes congénitas como
extrofia cloacal, sindrome de Prunne-belly, hand-foot-genital
syndrome, sindrome de ruptura amnidtica precoce e siameses.

A avaliagdo das duplicidades uretrais deve ser focada
no reconhecimento da anatomia e determinacdo da uretra
funcional, além de investigar anomalias associadas. Boa parte
dos pacientes com duplicacdo uretral estdo associados com
outras anomalias uroldgicas como a vdlvula de uretra poste-
rior (VUP), hipospadia, epispadia e extrofia vesical, sendo
sempre importante avaliar todo o trato urindrio. O diagnéstico
¢ baseado no simples exame fisico do pénis e confirmado com
a uretrocistografia miccional e retrégada. Importante associar
ultrassonografia do trato urindrio ou urografia excretora
para avaliar o trato urindrio alto, principalmente nos casos
de duplicidade tipo III para identificar o curso dos ureteres.
A cistoscopia pode ser utilizada para avaliacdo do veromon-
tanum e continéncia do paciente, e planejar reconstrucdo da
uretra. Dependendo do tipo de duplica¢do, o paciente ird apre-
sentar uma sintomatologia variada. Os principais sintomas sao
infeccdo urindria de repeti¢do, incontinéncia urindria, mic¢o
dupla, sintomas urindrios obstrutivos ou serem até mesmo
assintomaticos.*

O manejo cirtirgico pode ser complexo e depende do
subtipo de duplicagdo. O principio de reconstrucio € baseado
na preservagdo funcional da uretra com boa continéncia e um
bom calibre uretral, evitando possiveis complicacdes como
estenose uretral, incontinéncia urinaria, infeccéo de repeticdo,
fistula urindria. O tratamento no subtipo 1 pode ser simples,
sendo direcionada apenas a uretra acessoria (indicado apenas
nos pacientes sintomdticos ou por fator estético). Tem descrito
na literatura a utilizacdo de agente esclerosante ou outras
técnicas ablativas, contudo essas opcdes foram abandonadas
devido o risco de trombose do corpo cavernoso ou fibrose'.
Quando ambos o0s meatos estdo proximos em uma posi¢ao
apical a uretro-uretrotomia pode ser realizada, criando um
meato simples.® Essa técnica possui um potencial risco de
estenose do meato uretral. A melhor opg¢ao cirtirgica descrita é
a excisdo cirdrgica da uretra acessoria com cuidado para evitar
lesdes do feixe vdsculo-nervoso do pénis.! O tratamento do
subtipo 2 vai depender da viabilidade da uretra. A uretra hipo-
pldstica ndo deve ser usado devido o risco de fluxo urindrio
inadequado. Retalhos vascularizados de prepucio (“Island
flaps”), que podem ser aplicados como onlay ou retalho
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tubularizado, ou enxerto de mucosa oral sdo as melhores
escolhas para reconstruc@o uretral.'A excisdo total da uretra é
um procedimento delicado devido o risco de lesdo do esfincter
externo e do feixe neuro-vascular. Para a duplicidade tipo Y,
pode-se realizar a uretroplastia com retalho de preptcio ou
de mucosa oral e excisdo do segmento ventral. Nos casos de
hipoplasia da uretra dorsal e viabilidade da uretra ventral a
uretrostomia perineal € uma opgdo e posterior uretroplastia. O
tratamento no subtipo III é de tratamento complexo. Apresenta
a variante coronal e sagital conforme plano de separacdo
vesical e uretral. A variante coronal pode ser tratada com
excisdo do septo vesical ou da hemi-bexiga com reimplante
ureteral em bexiga contralateral. A uretra pode ser tratada com
uretrouretrotomia ou excisdo da uretra acessoria com ou sem
uretroplastia. Nos casos de difalia, a penoplastia e gladulo-
plastia € recomendada. A variante sagital pode ser tratada com
excisdo da bexiga anterior ndo funcionante e a uretra tratada
com uretrouretrotomia ou excisdo da uretra acesséria com ou
sem uretroplastia.*

Em raros casos como o demonstrado em nossa casuistica
o urologista pedidtrico se depara com uma md formagdo
uretral complexa com duplicidade de uretra com hipoplasia
das mesmas. A sintomatologia do paciente e as limitagdes
dos familiares devem ser consideradas, portanto a opg¢do
terapéutica deve ser individualizada. A derivag@o urindria
continente é uma boa opcao para 0s casos extremos em que
o conduto urindrio (uretra) ndo apresenta forma ou funcio
vidvel. Um treinamento individualizado deve ser realizado
com o paciente e os familiares para evitar infeccdes urindrias
e manutencdo da funcdo renal. A técnica de Mitrofanoff é
amplamente utilizada e citada na literatura para tratamento
de bexiga neurogénica e em outras mds formagdes do trato
urindrio como no complexo extrofia-epispadia, nos casos de
védlvula de uretra posterior com “bexiga de vdlvula de uretra
posterior”, sindrome de Prunne-Belly. A maioria das séries
tem demonstrado resultados satisfatérios em longo prazo, com
taxas de continéncia e utiliza¢do do conduto, apds vérios anos.
Os inconvenientes da técnica sdo o correto treinamento do
paciente e dos familiares com o cateterismo vesical limpo e
suas complicacdes. A estenose do conduto, a drenagem inade-
quada e a incontinéncia sdo complicacdes temidas associadas
a md técnica cirdrgica que podem comprometer o resultado
cirdrgico. O sucesso cirtirgico estd intimamente relacionado
com a correta indicagdo, preparo adequado do paciente e dos
familiares e aderéncia aos principios da técnica cirdrgica.
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CONCLUSAO

Por se tratar de patologia rara e com uma variedade de apre-
sentagdes clinicas, a conducdo da patologia deve ser realizada
por médico especializado e por uma equipe multidisciplinar.
As opgdes terapéuticas devem ser individualizadas de acordo
com o tipo de duplicidade de uretra e a sintomatologia do
paciente visando sempre um bom controle funcional da micgdo
e principalmente a preservagdodo trato urindrio superior. As
derivacdes urinarias continentes (cirurgia de Mitrofanoff ou
Monti) sdo boas op¢des terapéuticas nos casos complexos de
duplicidade de uretra e devem ser consideradas no arsenal
terapéutico dos cirurgides pedidtricos. Um adequado preparo
do paciente e dos familiares € imprescindivel para o sucesso
do tratamento, assim como uma equipe multidisciplinar para
acompanhamento e seguimento do paciente.
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