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RESUMO

Objetivo: relatar um caso em menina de 12 anos, apresentando mielomeningocele com
bexiga de baixa complacéncia e rim unico submetida a cirurgia de ampliag¢do vesical e
derivagdo urindria externa continente do tipo Mitrofanoff. Metodologia: relato de caso.
Consideracoes Finais: diferentes abordagens clinicas e cirurgicas multidisciplinares
sdo aplicadas para o tratamento dessas criangas, visando uma melhor integra¢do no
meio social. Os objetivos uroldgicos do tratamento sdo: diminuir os riscos de lesdo do
trato urinario superior, controlar a infec¢do urindria e promover a continéncia. Dentre
as formas de tratamento cirurgico empregadas, pode-se utilizar amplia¢do vesical para
bexiga de baixa complacéncia com derivagdo externa continente, utilizando, para isso,
um conduto cateterizavel, que pode ser o apéndice (principio de Mitrofanoff) ou um
segmento intestinal reconfigurado.

DESCRITORES: Derivagdo urinaria; procedimentos cirlirgicos reconstrutivos;
transtorno neurogénico da bexiga; mielomeningocele; urodinamica.

INTRODUCAO contetdo da herniacdo pode ser

Os distarbios miccionais
causados por alteracdes neurologicas
conhecidas como bexiga neurogénica
tem sido a principal causa de lesao do
trato urindrio inferior no grupo etério
pediatrico. Dentre as principais lesdes
medulares congénitas, a mais freqiiente
¢ a mielomeningocele'.

Essa mielopatia se forma pela
protusdo segmentar das raizes nervosas
através de uma falha de fechamento do
canal medular, causada por um defeito
de fusdo dos arcos vertebrais. O

meninge, medula ou raizes nervosas,
com comunicagdo com O espaco
subaracnodideo e ocorre mais
freqiientemente na regido lombossacra.
Dentre as  malformacdes  mais
freqilientes associadas a
mielomeningocele estdo a hidrocefalia e
o pé torto congénito, e entre as
alteracdes funcionais, além de disfuncao
miccional, incluem-se mais comumente
problemas de deambulagdo, alteragdes
de sensibilidade e incontinéncia fecal.
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O  principal objetivo  do
tratamento urologico ¢ diminuir os
riscos de lesdo do trato urindrio
superior, controlar a infec¢do urindria e
promover a continéncia.

OBJETIVO

Relatar um caso de uma crianga
do sexo feminino, de 12 anos, que foi
encaminhada para o Servico de
Urologia pela primeira vez para conduta
urologica, apresentando
mielomeningocele com bexiga de baixa
complacéncia e rim Unico, sendo
submetida a cirurgia de ampliacao
vesical e derivacdo urinaria externa
continente do tipo Mitrofanoff.

RELATO DE CASO
Anamnese

Sexo feminino, 12  anos,
procedente de Tailandia — Para,

encaminhada pela primeira vez para
consulta urologica no dia 24 de maio de
2006. Paciente portadora de
mielomeningocele, com queixa de
incontinéncia urinaria e fecal (em uso
de fraldas higiénicas). Foi submetida a
correcdo da mielomeningocele aos 40
dias de vida e derivacao
ventriculoperitoneal aos seis meses de
idade, funcionando sem intercorréncias
até a data da primeira consulta.

Exame fisico

Paciente apresenta pé torto congénito,
cifoescoliose acentuada, atrofia de
membros inferiores, limitacao funcional
de membros que impedia a facil
cateterizagdo uretral por parte da
paciente e de sua mae. Auséncia de
deformidades cranianas. Torax e
abdome sem alteracdes patoldgicas.

Exames laboratoriais
Hemograma normal

Uréia 17 mg/dl

Creatinina 0,4 mg/dl

EAS 10-12 pidcitos por campo
Urocultura negativa

Radiografia de abdome simples
= Hipoplasia sacral;
= Acentuada escoliose rotatoria
toéraco-lombar  sinistroconvexa
com abertura dos elementos

posteriores das vértebras
lombares;

= Luxacdo do quadril
bilateralmente;

= Presenca de cateter de Derivacao
Ventriculo-Peritoneal (DVP).

Ultra-sonografia do
urinario
* Rim esquerdo pouco aumentado
de volume. Presenca de
dilatagao pielo - calicial.
= Nao ha evidéncias de litiase
renal bilateral no exame atual.
= Bexiga urindria parcialmente
cheia apresentando  paredes
discretamente  espessadas e
conteudo anecdico.
= Evidencia-se em topografia de
fossa iliaca direita, proximo a
bexiga, imagem hipoecogénica
que mede aproximadamente
50,76 mm (rim direito?).

aparelho

Uretrocistografia miccional

= Bexiga de grande volume, de
contornos trabeculados com
multiplas imagens diverticulares
parietais, apresentando residuo
p6s-miccional muito acentuado
(neurogénica).

= Na fase miccional observamos
uretra aumentada de calibre e
com tortuosidade dos contornos.

Estudo renal dinamico e cintilografia
com DTPA — *MTc
= Exclusdo renal a direita.
*  Fluxo e fungdo preservados para
rim esquerdo.
= Dilatagao com obstrucao
funcional para rim esquerdo.

Cintilografia renal estiatica com
DMSA - *MTe



» Exclusdo renal a direita.

* Fungdo tubular preservada para
rim esquerdo.

* Rim esquerdo com volume
aumentado e pequena cicatriz no
po6lo superior

Avaliacao Urodinimica
=  Pressdo detrusora maxima: 42
cmH,O

= (Capacidade cistométrica
maxima: 300ml
= Complacéncia vesical:

7ml/cmH,0
» Detrusor hipoativo
* Pressdo de perda por esfor¢o: 40

cmH,O
Conclusdes:
= Arreflexia do detrusor;
= Complacéncia vesical
diminuida.
CONDUTA

Na primeira consulta, foram
solicitados os exames laboratoriais,
ultra-sonografia de vias urinarias e
uretrocistografia ~ miccional, com
finalidade de avaliar o trato urinario
superior e excluir a possibilidade de
refluxo  vésico-ureteral.  Introduzido
nitrofurantoina via oral diario.

Tendo em vista que o ultra-som
evidenciou dilatagio do  sistema
pielocalicial a esquerda e nao conseguiu
individualizar o rim direito, foi
solicitado  cintilografia renal com
DMSA e DTPA com lasix, além de
tomografia computadorizada de abdome
e pelve.

A uretrocistografia miccional
ndo mostrou refluxo vésico-ureteral e
evidenciou uma bexiga trabeculada,
aparentemente de grande capacidade
com aspecto descrito na literatura como
“bexiga em pinheiro”, ou “pine tree
bladder” (FIGURA 01).

A tomografia computadorizada
demonstrou auséncia congénita de rim
direito, que foi interpretado
clinicamente como rim hipoplésico.

Figura 1 uretrocistografia miccional: “bexiga
em pinheiro”

A urografia excretora afastou
possibilidade de estenose de jun¢do
uretero-pélvica no rim esquerdo.

O resultado do DMSA
(FIGURA 02) demonstrou rim esquerdo
com 98% da fung¢ao renal total

CINTILOGRAFIA RENA ESTATICAS

Figura 2 DMSA demonstrou rim esquerdo com
98% da funcao renal total

O DTPA com lasix (FIGURA
03) demonstrou um T 1/2 de 32
minutos, sendo que o normal ¢ até 20
minutos.  Caracterizando  processo
obstrutivo em via urinaria.



Figura 3 - DTPA com lasix demonstrou um T
1/2 de 32 minutos

Na avaliagdo  urodinamica,
demonstrou se tratar de uma bexiga de
baixa complacéncia (7 ml/cmH,0),
justificando obstru¢do funcional do trato
urindrio superior.

Visando manter a funcdo renal
do rim Unico da paciente, promover a
continéncia urinaria, e devido ao fato de
a paciente residir em municipio distante,
de dificil atendimento médico, foi
proposto  tratamento  cirGrgico de
ampliagdo vesical utilizando segmento
detubularizado de ileo de 20cm,
derivagdo externa continente utilizando
apéndice cecal, técnica de Mitrofanoff,
e fechamento do colo vesical.

DESCRICAO CIRURGICA

Apoés incisdo mediana infra-umbilical,
foi realizada disseccdo do apéndice
cecal, que permitiu a passagem de uma
sonda Vesigrgl n°. 10 (FIGURA 04).

Figura 4 — Apéndice cecal cateterizado com
sonda vesical n 10

Isolado para ampliagdo vesical um
segmento de ileo de 20 cm, a 20 cm da
valvula ileo-cecal (FIGURA 05).

"

Figura 5 — segmento ileal utilizado para
ampliacdo vesical

Foi realizado  entero-entero
anastomose  término-terminal  sem
intercorréncias, de bom aspecto. O
segmento 1ileal foi detubularizado e
suturado em bolsa.

ApoOs cistotomia, o colo vesical
foi fechado com uma sutura em dois
planos (intra-vesical).

Implante do apéndice em bexiga
com confeccdo de mecanismo anti-
refluxo com segmento submucoso de
Icm. Cistorrafia posicionando a bolsa
ileal em parede posterior de bexiga

(figura 6). -
e
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a bexiga ampliada

Figura 6 — aspecto ﬁ.nél d

Realizado  cistostomia com
sonda vesical de demora n°. 20 e
fechamento por planos.

Tempo cirtirgico de 5 horas.



EVOLUCAO

A paciente voltou a alimentar-se
a partir do 1° pés-operatorio.

A sonda vesical posicionada
através do conduto urinario foi
removida apos 2 semanas € passou-se a
realizar cateterismo intermitente com
sonda uretral n°. 10 sem intercorréncias.
A bexiga era lavada diariamente com
soro fisiologico para evitar obstrucao
das sondas.

Nao houve febre, infeccado
operatoria ou deiscéncia, € a paciente
recebeu alta no 14° dia de pos-
operatério, com a cistostomia de
seguranca fechada e realizando auto-
cateterismo a cada duas horas.

Apds um meés de pds-operatorio,
a paciente deu entrada no hospital com
sinais de hipertensdo intracraniana
(cefaléia intensa, nauseas, vOmitos,
seguidas por rebaixamento do nivel de
consciéncia). Apos afastar a
possibilidade de acidose metabdlica
hiperclorémica, a paciente foi avaliada
pela equipe de neurocirurgia, que
constatou o mal funcionamento da
valvula da DVP, sendo necessario a sua
troca. Apos mais duas semanas voltou a
ser internada pelos mesmos sintomas
neurolégico, sendo necessario a
instalacdo de uma segunda valvula.

Atualmente, a paciente estd sem
a  cistostomia, realizando  auto-
cateterismo de 4/4h e apresentou
melhora do quadro neurolégico.

DISCUSSAO

A avaliagdo criteriosa de
pacientes com  mielomeningocele
permite a instalagdo de terapia precoce e
eficaz antes que a deteriorizacdo do
trato  urinario  superior  ocorra,
garantindo  sua  reabilitagdio  na
sociedade’.

Procedimentos simples e de
larga aceitacdo como o cateterismo
intermitente limpo (CIL) podem, na
maioria das circunstancias, promover
continéncia em até 85% das criancas’.

Contudo,  existem  algumas
situacdes, nas quais o cateterismo
intermitente limpo ¢ dificil, como o do
caso relatado, por impossibilidade da
adequada exposic¢do da vulva devido as
mal-formacgdes dos membros inferiores
da paciente. Para estas situacdes
Mitrofanoff  (1980) idealizou um
procedimento que pudesse ser realizado
tanto em meninas quanto em meninos
em casos onde o cateterismo uretral ndo
fosse possivel, utilizando para isso, uma
cistostomia, através do apéndice cecal
como conduto continente de facil
manipulacdo e o fechamento do colo
vesical **~.

Mais recentemente esse conduto
cateterizavel j& foi descrito utilizando
ndo somente o apéndice, mas, também
através de seguimentos intestinais
reconfigurados®.

Como a paciente ¢ monorrena,
tendo o exame US -evidenciado
dilatagdo do sistema pielocalicial, o
exame de cintilografia renal DTPA com
lasix confirmado a obstru¢do de via
urinaria, mediante a auséncia de causa
mecanica, esta foi considerada uma
obstrucao funcional causada pela bexiga
de baixa complacéncia, confirmada
através do exame de urodinamica.

Para diminuir a pressdo intra-
vesical foi optado pela ampliagdo
vesical com segmento ileal
detubularizado”®.

Além da ampliagdao vesical e a
derivacdo externa continente com o
apéndice, foi realizado em nossa
paciente o fechamento do colo vesical
que para alguns autores ¢ desnecessario,
j& que a combinagdo dessas duas
técnicas ja garantiria uma continéncia
adequada’.

A vesicostomia €  uma
alternativa aceitavel que poderia ser
considerada. Essa técnica simples e
reprodutivel garante uma
descompressao segura do trato urinario
superior, evitando complicagdes da
derivagdo urinaria usando seguimentos



de intestino'’. Essas complicagdes
podem ser: infec¢do urindria recorrente,
calculos vesicais, volvo intestinal, volvo
cecal, disturbios eletroliticos severos,
perfuracio dos segmentos intestinais'’,
além de efeitos adversos no
metabolismo osseo'.

Liard e col. (2001) referem em
estudo sobre o procedimento de
Mitrofanoff com segmento de 20 anos
com 23 casos, utilizando o apéndice
como conduto cateterizavel em 20
casos, ureter em 2 casos ¢ bexiga
tubularizada e 1 caso. O fechamento do
colo de bexiga foi realizado em 21
casos (16 durante o mesmo
procedimento, cinco posteriormente)
apenas duas criangas ndo tiveram o colo
de bexiga fechado. Ampliagdo vesical
foi realizada em 10 casos, sendo dois,
no mesmo procedimento € em oito em
estagio posterior. O vazamento urinario
ocorreu apds o fechamento do colo em
5 pacientes. Complicacdes relacionadas
com o conduto incluiam estenose do
estoma ou vazamento persistente em 11
casos. Os autores notaram que apos 10
anos de segmento as taxas de
complicacdo eram raras e relacionadas
principalmente com o  conduto
cateterizavel apresentando uma
tendéncia de diminuir com o tempo'>. A
paciente do caso descrito ndo
apresentou perdas através do conduto
ou estenose do seu estoma. Apresentou
apenas vazamento pelo colo vesical
fechado apo6s duas semanas da cirurgia
que persistiu por 10 dias e atualmente
encontra-se completamente continente.

A paciente também apresentou,
precocemente, no periodo de pods-
operatorio  sinais de  hipertensao
intracraniana por mau funcionamento da
valvula de DVP. Este tipo de
complicacdo geralmente ocorre poucos
meses apos a cirurgia uroldgica e a sua
taxa de incidéncia ¢ de 31% apds um
ano de cirurgia'*. Yerkes e cols (2001)

lembram que a manutencdo de ambiente
intra-peritoneal estéril ¢ critico em
pacientes com derivagao
ventriculoperitoneal e que a incidéncia
de infec¢do do DVP apds ampliagdo
vesical ¢ baixa (menos que 2%), logo a
presenga de um cateter, ndo impediria o
procedimento"’.

Por ultimo, vale ressaltar que a
paciente teve seu reparo neurocirurgico
com 40 dias de vida o que demonstra a
dificuldade para o diagnostico precoce e
tratamento especializado das criangas
nascidas no interior do estado do Para, o
que pode ter influenciado
negativamente na evolucao
neurofuncional de sua bexiga, tal como
foi demonstrado no estudo feito por
Tarcan e cols (2006), sobre o tempo do
reparo primario neurocirirgico para
criangas com  mielomeningocele,
sugerindo que o tempo do reparo
neurocirurgico  primario tem um
impacto significante no prognoéstico
neurogénico da bexiga de criangas com
mielomeningocele e que o fechamento
da lesdo medular no primeiro dia de
vida parece oferecer maiores chances
para funcdo favoravel do trato urindrio
inferior'.

CONSIDERACOES FINAIS

O cuidado de pacientes com
mielomeningocele tem melhorado nos
ultimos anos, sendo a ampliagdo vesical
e derivacdo externa continente pelo
principio de Mitrofanoff, factivel e
aceitavel para essas criancas, ja tdo
incapacitadas pela sua doenca de base
ao promover a continéncia € sua
independéncia de cuidados por outras
pessoas.



SUMMARY

BLADDER AUGMENTATION AND EXTERN CONTINENT URINARY DIVERSION BY
MITROFANOFF TECHNIQUE IN A PACIENT WITH MYELOMENINGOCELE: CASE
REPORT

Mauricio Figueiredo Massulo AGUIAR, Julio Guilherme Balieiro BERNARDES, Roberto Cepéda
FONSECA, Cinthya Coelho BORBA e Ithana da Silva TAVARES.

Objective: Case report of a 12-year-old one-kidney girl with myelomeningocele and small
bladder capacity in who was performed bladder augmentation and extern continent urinary
diversion by Mitrofanoff technique. Methodology: Case report. Final Considerations: Many
clinical and surgical approaches have been used for the care of those children, to ensure a
better integration in social life. The objectives of urological treatment are: to decrease damage
of upper urinary tract, to control urinary infection and to provide continence. Among all
surgical techniques, it could be used bladder augmentation and extern continent urinary
diversion by Mitrofanoff technique by utilising the appendix as a continent catheterisable
conduit. Or reconfigured intestinal segments.

Key-Words: Urinary Diversion; Reconstructive Surgical Procedures; Urinary Bladder,
Neurogenic; myelomeningocele; Urodynamic
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