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RESUMO

Praticamente um terco de todas as malformagbes congénitas é encontrado no sistema
urogenital. A grande maioria das anormalidades do trato urinario tem pouco efeito no feto dentro do
utero. Mesmo malformacgdes letais para os neonatos ndo comprometem os fetos, uma vez que a
placenta e a mae administram a fungé@o hidrostatica renal. As principais malformacgées do trato
urogenital séo: agenesia renal, persisténcia de lobacéo fetal, fuséo renal ou rim em ferradura,
duplicagéo de ureter, obstrugao ureteral ou ectopia dos ureteres, rim supranumerario e rim ectdpico.
Em termos de clinica médica, as ferramentas mais usadas na investigagcdo das malformagdes do
trato urinario sdo os exames de imagem. A identificacdo desses distlurbios é importante para a
manutencéo dos pacientes. Esta revisdo busca descrever as principais malformacgées renais,
contribuindo para o desenvolvimento da nefrogenética.

Unitermos: Malformagdes congénitas, trato urinario superior, anomalias renais.

ABSTRACT

Almost 1/3 of all congenital malformations are found in the urogenital tract. Most urinary tract
abnormalities have little impact on fetus development. Even newborn lethal malformations do not
represent a difficulty for the fetus, since the placenta and the mother manage the renal hydrostatic
function. Major urogenital tract anomalies are renal agenesia, persistent fetal lobation, horseshoe
kidney, ureteral duplication, ureteral obstruction or ectopic ureter, supernumerary kidney and ectopic
kidney. Imaging examinations are the most common tools used in the clinical investigation of urinary
tract malformations. The identification of these disorders is important for patient maintenance. This
review reports the major renal anomalies, thus contributing to the development of nephrogenetics.
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INTRODUCAO

O aparelho urin4rio € o terceiro sistema mais afe-
tado por malformagdes congénitas, precedido pelo sis-
tema nervoso central e pelo sistema cardiovascular. As
malformacdes podem variar desde anomalias de pouca
importancia clinica até alteragdes dismorficas severas e
potencialmente letais, como a agenesia renal (1).

As malformagoes renais podem ser classifica-
das em macroscépicas e microscépicas, sendo que o
somatorio de lesdes microscépicas pode alterar as ca-
racteristicas macroscépicas. Tais alteragdes podem
comprometer a superficie (rim lobular), o volume
(hipoplasia e hipertrofia), o nimero (agenesia re-
nal, rim duplo fundido, rim supranumerério), a mi-
gracio (ectopia simples, cruzada sem fuso e cruza-

Rev HCPA 2006;26(3):40-5



MALFORMACOES DO TRATO URINARIO SUPERIOR

da com fus@o) ou a rotacdo dos rins (reversa e super-
rotagio).

Malformacdes microscopicas sdo anomalias que
afetam os diversos segmentos dos néfrons e/ou tibulos
coletores intra-renais, podendo comprometer os rins
setorial, universal, uni ou bilateralmente, e causar pre-
juizo funcional, dependendo da gravidade e extensio
das lesdes. Por afetarem estruturas microscdpicas, nio
tém interesse cirtrgico, pois é impossivel corrigi-las. O
somatdrio de malformagdes microscdpicas pode com-
prometer a superficie e o volume dos rins.

Praticamente um terco de todas as malformagdes con-
génitas € encontrado no sistema urogenital. A grande maio-
ria das anormalidades do trato urinrio tem pouco efeito no
feto dentro do tdtero. Mesmo malformagdes letais para os
neonatos nio comprometem os fetos, uma vez que a placen-
ta e a mae administram a fungio hidrostatica renal (1).

Agenesia renal

A agenesia renal unilateral é relativamente comum
e ocorre aproximadamente uma vez em cada 1.000 re-
cém-nascidos. Os homens sio afetados com maior fre-
qiiéncia do que as mulheres, e, geralmente, é o rim es-
querdo que esté ausente (figura 1). Freqiientemente, a
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Figura 1. Agenesia do rim esquerdo com respectiva agenesia
ureteral.

auséncia unilateral de um rim néo causa nenhum sinto-
ma e, usualmente, nio é descoberta durante a infancia,
pois, em geral, o outro rim apresenta uma hipertrofia
compensatéria e executa as fungdes do rim que falta.
Deve-se suspeitar de agenesia renal unilateral em cri-
angas com somente uma artéria umbilical. Quando a
agenesia é descoberta na infincia, normalmente é de-
tectada durante a avaliacio de outras anomalias congé-
nitas ou por causa de sintomatologia urinaria.

A agenesia renal bilateral esti associada ao
oligoidramnio, pois pouca ou nenhuma urina é excretada
para a cavidade amniética. Com um volume de fluido
amnidtico diminuido, na auséncia de outros fatores cau-
sais, tais como ruptura das membranas fetais, geralmente
existem anomalias do trato urindrio. A auséncia bilateral
dos rins ocorre em 1:3.000 nascimentos e é incompativel
com a vida pés-natal. Essas criangas tém um aspecto facial
caracteristico: olhos muito separados e pregas epicanticas,
orelhas em posi¢iio baixa, nariz largo e achatado, queixo
recuado e defeitos nos membros. A estabilidade dos
eletrolitos fetais nfo est4 prejudicada, pois ela é controlada
pelas trocas através da membrana placentaria. A maioria
das criangas com agenesia renal bilateral morre pouco de-
pois do nascimento ou durante os primeiros meses de vida.

A auséncia dos rins ocorre quando os diverticulos
metanéfricos nio se desenvolvem, ou quando os
primérdios dos ureteres degeneram. Quando o
diverticulo metanéfrico ndo penetra no mesoderma, ha
auséncia do desenvolvimento renal, pois os tibulos co-
letores ndo induzem a formacio dos néfrons pela massa
de mesoderma metanéfrico. A agenesia renal, provavel-
mente, tem uma etiologia multifatorial (2).

Persisténcia de lobacao fetal

Os segmentos terminais dos brotos induzem a dife-
renciagio de areas adjacentes dos blastemas. Nas fases
mais precoces do desenvolvimento, os rins primitivos apre-
sentam superficie irregular, que lembra um cacho de uvas.
Com o crescimento, essa superficie deve regularizar-se de
maneira a ndo deixar vestigios. Se houver uma parada no
processo de regularizagio, o rim, uni ou bilateralmente,
exibird um aspecto lobular de grau muito varidvel — o “rim
lobulado” ou “fetal” (figura 2). Essa anormalidade, habi-
tualmente, nfo acarreta qualquer repercussio funcional,
exceto se for acompanhada de malformacdes dos néfrons
e/ou dos ductos coletores intra-renais (3).

Normalmente, a lobulacio esta presente até os 4
ou 5 anos de idade e persiste além do tempo considera-
do, devido a uma inconseqiiéncia anatomica variavel.
Embora muitos autores acreditem que a persisténcia da
lobacdo fetal represente uma relativa imaturidade do
desenvolvimento renal, todas as fungdes renais estuda-
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Figura 2. Persisténcia de lobagdo fetal bilateral.

das indicam maturidade normal. Ocasionalmente, o di-
agnostico de disgenesias cisticas € feito por solicitagao.
Quando a lobulagio ¢ apalpada ou examinada clinica-
mente, solicita-se um raio X para a observagio da forma
anormal do rim (4).

Fusio renal (rim em ferradura)

E conseqiiéncia da fusio dos segmentos mais in-
feriores dos blastemas. Como decorréncia, hd um des-
vio do eixo bipolar de cada unidade renal. O ponto de
convergéncia desses eixos situa-se na linha média abai-
xo do nivel dos rins, e ndo acima, como seria o normal.
A subida normal dos rins fundidos é impedida, pois
ficam presos 2 raiz da artéria mesentérica inferior. O
grau de fusdo renal é muito varidvel, desde uma pe-
quena faixa de tecido fibroso até o parénquima com
caracterfsticas normais. O tecido que os une é chama-
do istmo, e quando este é parenquimatoso, h4 calices
nessa regido. Os cdlices situam-se medialmente aos
bacinetes respectivos, e ndo lateralmente, como seria
o normal. Assim, sempre que se encontrar inversio do
ponto de convergéncia dos eixos bipolares e calices
medialmente aos bacinetes, impoe-se o diagndstico de
rim em ferradura. Usualmente, um rim em ferradura

nio apresenta sintomas, porque seu sistema coletor se
desenvolve normalmente, e os ureteres abrem-se na
bexiga (3). Ocorre em 1:500 pessoas. Cerca de 7% das
pessoas com a sindrome de Turner t&m rim em ferra-
dura. Geralmente, o grande rim em U fica no
hipogéstrico, anterior s vértebras lombares inferiores

(figura 3).
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Figura 3. Rim em ferradura.

Quando o fluxo urinrio é impedido, podem apare-
cer sinais e sintomas de obstrugio e/ou infeccio. Os tu-
mores de Wilms sdo duas a oito vezes mais freqiientes em
criangas com tim em ferradura do que na populagio em
geral (2).

Mais raramente, a fusio se faz pelos pélos superio-
res, pelos dois pélos ou pelo meio. A fusio pode ocorrer
também na ectopia cruzada, em geral entre o pSlo infe-
rior do rim normal e o superior do ectépico. Com gran-
de freqiiéncia, coexistem anomalias da pelve, dos
ureteres e, sobretudo, vasculares. Assim, a fuso predis-
pde o rim a vérias afeccdes (5).

A fusio renal é a mais freqiiente das anomalias de
fusdo, e o istmo e os vasos andmalos nio criam, obriga-
toriamente, dificuldade para uma boa drenagem
pilouretral (3).
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Duplicacao de ureter

Sdo comuns as duplicagdes da parte abdominal do
ureter e pelve renal. Essas anomalias resultam da divi-
sdo do diverticulo metanéfrico (broto do ureter). A ex-
tensdo da duplicagio depende de qudo completa for a
divisao do diverticulo. A divisdo incompleta do primérdio
do ureter resulta em um rim dividido com um ureter
bifido (figura 4). A divisdo completa resulta em um rim
duplo com ureter bifido ou em ureteres separados. Um
rim supranumerério, com seu proprio ureter, provavel-
mente resulta da formagio de dois diverticulos do ureter.
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Figura 4. Duplicacao do ureter incompleta.

O ureter duplo no é uma anormalidade incomum,
e a duplicagio pode ser parcial ou completa (figura 5).
Se dois ureteres completamente separados existem de
um lado, os dois orificios dos ureteres estio geralmente
presentes sobre a mesma borda ureteral (2).

Obstrucao ureteral (ureter ectépico)

O ureter ectépico pode abrir-se em qualquer lu-
gar, exceto na bexiga. Em 70% dos casos, associa-se com
duplicagio do ureter; nos demais, com outras anomali-
as (5). Nos homens, geralmente os ureteres ectépicos
abrem-se no colo da bexiga ou na parte prostatica da
uretra, mas podem desembocar no ducto deferente,
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Figura 5. Duplicacdo completa do ureter.

utriculo prostético ou vesicula seminal. Nas mulheres,
os orificios de ureteres ectépicos podem estar no colo da
bexiga, uretra, vagina ou vestibulo da vagina. A incon-
tinéncia é a queixa comum resultante de um orificio
ectépico do ureter, pois a urina que flui por esse orificio
ndo vai para a bexiga; em vez disso, ela goteja continu-
amente da uretra, nos homens, e/ou da vagina, nas mu-
lheres (2). Além disso, em ambos os sexos, a abertura
pode se fazer no 4pice do trigono vesical, colo da bexiga,
reto, parede abdominal anterior ou em “cloaca”. E mais
diagnosticada na mulher, pois no homem é geralmente
assintomadtica (5).

A ectopia do ureter ocorre quando o mesmo néo é
incorporado pela parte posterior da bexiga. Em vez disso,
ele é carregado, caudalmente, com o ducto mesonéfrico
e ¢ incorporado pela porcio caudal da parte vesical do
seio urogenital. Como essa parte do seio torna-se a uretra
prostética nos homens e a uretra nas mulheres, é com-
preensivel a localizagio comum dos orificios dos ureteres
ectépicos. Quando dois ureteres se formam de um lado,
usualmente eles se abrem na bexiga. Em alguns homens,
o ureter extraordindrio é levado caudalmente e drena no
colo da bexiga ou na parte prostatica da uretra (2).

Além de anomalias congénitas, cicatrizes, calcu-
los e tumores, a obstrugio ureteral pode ser causada por
complicacio cirtrgica, gravidez, cAncer da préstata e do
colo uterino, hematomas retroperitoneais, etc. Sua im-
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portancia decorre do fato de provocar hidronefrose e
facilitar infeccOes no sistema urinario (5).

Rim supranumerario

Eraroe de diagndéstico praticamente impossivel. A
pessoa apresenta pelve propria, que se abre quase sempre
no ureter normal do mesmo lado. Raras vezes, tem ureter
independente, que pode desaguar em sede anomala (5).

Geralmente, ocorre por uma duplicagio completa
de rins, pelve e ureter, causada por uma divisio do
blastema nefrogénico 2 frente, ou pelo tempo de unifio
dos brotos uretéricos (figura 6). Ocorre uma condigfo igual
em qualquer um dos dois lados, e poderd também ser bi-
lateral. O rim supranumerdrio é geralmente mais estreito
e situa-se inferiormente. O ureter do rim supranumerério
usualmente liga-se ao ureter do rim superior; assim, é um
ureter comum aberto dentro da bexiga no lado afetado.
Ocasionalmente, seja como for, o ureter do rim
supranumerério € separado do orificio da bexiga.
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Figura 6. Rim supranumerdrio com duplicacdo completa
do rim esquerdo.

Diferentemente da situagio da duplica¢o parci-
al, a cdpsula que fornece sangue dos rins supranumeréarios
é inteiramente separada da parte do rim regular do mes-
mo lado. O diagndstico de rim supranumerdrio € feito
por pielografia intravenosa, mas, freqiientemente, fun-

¢Oes acessorias dos rins adoentados e pielogramas retro-
grados sdo necessarios para demonstrar sua presenga (4).

Rim ectdpico

Est4 entre as anomalias mais comuns. Deriva da
falta de migragio (“subida”) do rim, na vida embrionaria,
da pelve até sua posicio definitiva, e da falta da rotagdo
lateromedial que acompanha a ascensdo. Como conse-
qiiéncias: 1) o rim se encontra em situagfo baixa (lom-
bar, ilfaca ou pélvica); 2) a forma do rim € alterada, pois o
6rgdo se torna reniforme durante a rotagio — o ectopico
¢ quase sempre discéide, com pelve e ureter em posicio
anterior; 3) o ureter é sempre mais curto que o normal,
porém retilineo; 4) a artéria renal nasce em ponto mais
baixo da aorta, correspondente a posi¢do do rim. A
vascularizagio do rim ectépico € quase sempre andmala,
com os vasos arteriais emergindo principalmente das
aortas distal, ilfaca, mesentérica ou sacral média.

A ectopia congénita deve ser distinguida da ectopia
renal toricica, que ocorre na hérnia diafragmatica (rim
na cavidade pleural ou no mediastino posterior). Deve
ser distinguida também na ptose renal, que é o desloca-
mento do rim apds o nascimento. Esta é mais comum
no rim direito, em mulheres apds geragdes repetidas ou
em obesos depois de emagrecimento répido.

A ectopia pode ser unilateral (é a mais comum e
mais freqiiente no rim esquerdo — figura 7) ou bilateral,
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Figura 7. Ectopia do rim esquerdo com fusdo.
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simples (os dois rins se encontram do lado normal) ou
cruzada (quando um rim migra para o lado oposto, e seu
ureter cruza a linha média antes de atingir a bexiga). O
rim ectopico é sede freqiiente de infecgio e litfase; além
disso, pode comprimir estruturas vizinhas, especialmen-
te vasos e nervos. Essas complicagdes e a prépria ano-
malia de posigdo explicam a possibilidade de o rim
ectépico simular outras entidades mérbidas, particular-
mente tumores e inflamacdes de outros 6rgaos da regifo
(apendicite, tuberculose ileocecal, tumores do intestino
grosso, cistos do ovdrio, etc.). As anomalias de rotacéo,
isoladas, sdo raras em rins ectépicos (5).

CONCLUSOES

Em termos de clinica médica, as ferramentas mais
usadas na investigacio das malformagéoes do trato
urindrio sdo os exames de imagem. A identificacio des-
ses distdrbios é importante para a manutengio dos pa-
cientes. Novas ferramentas, principalmente aquelas re-
lacionadas a biologia molecular, deverdo contribuir para
a compreensdo dos mecanismos envolvidos na génese
renal. Esse breve levantamento sobre as malformagoes
do trato urindrio mais comuns serve de base para os es-

tudos relacionados a nefrogenética, uma rea que pro-
cura compreender a origem fisiomolecular das mais va-
riadas nefropatias, quer sejam congénitas, genéticas ou
adquiridas.
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