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MENSAGEM

“RBUS - DEVER E ARTE"

Cumprir o “dever” é mais que uma necessidade basica da convivéncia humana, é uma “arte”.

A RBUS foi instalada para trazer o conhecimento basico e avangado da ultrassonografia para os médicos deste
pais. Tal posicionamento tem o olhar para o conhecimento basico e avangado daquela atividade, sendo um produto
de brasileiro para brasileiro.

A mesma (no modelo papers e eletronico) segue a periodicidade semestral com artigos originais, relatos de
casos e revisdo dentro do padrao metodolégico de qualidade.

A RBUS permanece na estratégia da defesa cientifica da nossa sociedade com seriedade, onde atingiu a nota
ministerial “Qualis B4”.

Desta forma, este numero vem coroar os varios anos de atividade deste periddico, onde pode-se dizer com
clara evidéncia que a RBUS cumpriu e cumpre por exceléncia seu papel de comunicacio cientifica como “dever”
e como “arte”.

WALDEMAR NAVES DO AMARAL HEVERTON PETTERSEN
Presipente DA SBUS Epitor CienTiFico



VALOR PREDITIVO DA TRANSLUCENCIA NUCAL
PARA CROMOSSOMOPATIAS

PREDICTIVE VALUE OF NUCHAL TRANSLUCENCY FOR CHROMOSOMOPATHIES

BRUNA ABREU RAMOS ', EDLON LUIZ JUNIOR', LORHAYNE AFONSO SIQUEIRA", PEDRO L. CHAVES?,
PATRICIA GONCALVES EVANGELISTA2, WALDEMAR NAVES DO AMARAL %3

RESUMO

INTRODUCAO: O diagnéstico pré-natal (DPN) é um conjunto de técnicas destinado a investigar a saude fetal ainda no periodo de vida in-
trauterina, com intuito de rastrear anomalia genética ou congénita. A translucéncia nucal (TN) é um destes exames de diagndstico que perante
um resultado positivo de um teste de rastreio oferecer-se-d a possibilidade de um teste diagnédstico, o qual constitui ainda, inevitavelmente, um
procedimento invasivo, porém de alta precisdo, tais como: a bidpsia das vilosidades coriénicas, amniocentese e a cordocentese.

OBJETIVO: Estabelecer o valor preditivo positivo da TN no rastreamento de aneuploidias; estabelecer o achado de cromossomopatia mais
comum em fetos portadores de TN alterada.

METODOLOGIA: Foram estudados 215 fetos, dentre estes 113 com alteragcées de TN (>=a 2,5mm), submetidos a confirmagdo por bidpsia de
vilosidade coriénica ou da amniocentese, no qual se aplicou testes de especificidade, sensibilidade, valor preditivo positivo e negativo, entre
2008 e 2017 em uma clinica de Goiania.

RESULTADOS: No total dos 215 pacientes rastreados por ultrassom de TN encontrou-se 113 altera¢ées, destes 51 estavam sauddveis e 62 con-
firmaram alguma aneuploidia representando 54,8%.

CONSIDERACOES FINAIS: O valor preditivo positivo da TN para aneuploidias foi de 54%; o achado de cromossomopatia mais comum em fetos
com TN alterada foi Sindrome de Down.

DESCRITORES: TRANSLUCENCIA NUCAL, CROMOSSOPATIAS, DIAGNOSTICO, ULTRASSONOGRAFIA.

SUMMARY

INTRODUCTION: Prenatal diagnosis (PND) is a set of techniques designed to investigate fetal health during intrauterine life, in order to track ge-
netic or congenital anomalies. Nuchal translucency (TN) is one of these diagnostic tests that, in the face of a positive result of a screening test, will
offer the possibility of a diagnostic test, which is inevitably an invasive but high- Such as: the biopsy of the chorionic villi and the amniocentesis.
OBJECTIVE: To establish the positive predictive value of TN in the screening of aneuploidy; To establish the most common chromosomal abnor-
mality in fetuses with altered TN.

METHODS: Twenty-four fetuses were studied, of which 113 had TN (> =2.5mm) alterations, submitted to confirmation by chorionic villus biopsy
or amniocentesis, in which tests of specificity, sensitivity, positive predictive value And negative, between 2008 and 2017 in a clinic in Goidnia.

RESULTS: A total of 113 alterations were observed in the total of the 215 TN scan patients, 51 were healthy and 62 confirmed aneuploidy, rep-
resenting 54.8%.

CONCLUSION: The positive predictive value of TN for aneuploidy was 54%; The finding of chromosomal disease more common in fetuses with
altered TN was Down'’s Syndrome.

KEY WORDS: NUCHAL TRANSLUCENCY, CHROMOSOME DISORDERS, DIAGNOSIS, ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO trauterina, com intuito de rastrear anomalia genética ou congénita'.
O diagnostico pré-natal (DPN) é um conjunto de técnicas A translucéncia nucal (TN) configura-se como imagem

destinado a investigar a saude fetal ainda no periodo de vida in- ultrassonografica hipoecogénica, onde se encontra o acimulo

1. Maternidade Dona Iris. Enderego para correspondéncia:

2. Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Goids. Waldemar Naves Do Amaral

3. Clinica Fertile - Goiania. Email: waldemar@sbus.org.br



de liquido na regido posterior do pescogo, que ocorre com
mais exuberancia entre a 10* e a 14® semanas de gestacao,
sendo o principal exame de rastreio realizado no Brasil (Fig.
1). Perante um resultado positivo de um teste de rastreio
oferecer-se-a a possibilidade de um teste diagnostico, o qual
constitui ainda, inevitavelmente, um procedimento invasivo,

porém de alta precisao®>.

Figura 1 - Imagem ideal para medida da translucéncia nucal.

A biopsia das vilosidades coridnicas € um exame que realiza
coleta e posterior analise de tecido do vilo corial por via abdo-
minal ou transcervical (Fig. 2). Pode ser efetuado no primeiro
trimestre de gestacao, trazendo assim um diagnostico precoce
quando comparado a amniocentese*. Ja a amniocentese € um
exame transabdominal com aporte ultrassonografico, em que
ha coleta de liquido amnidtico com uma agulha fina para
estudo cromossomico’.

Figura 2 - Biopsia das vilosidades coridnicas trans-abdominal e trans-cervical

Diante disso o objetivo aqui € estudar a eficacia do método
de ultrassonografia para medida da translucéncia nucal (TN)
no rastreamento de anomalias cromossomicas confirmados por
biopsia de vilosidade coridnica ou da amniocentese.

METODOLOGIA

Foram estudados 215 fetos, dentre estes 113 com alteragoes
de TN = a 2,5mm), submetidos a confirmagao por biopsia
de vilosidade corionica ou da amniocentese, no qual se aplicou

VALOR PREDITIVO DA TRANSLUCENCIA NUCAL PARA CROMOSSOMOPATIAS

testes de especificidade, sensibilidade, valor preditivo positivo
e negativo, entre 2008 e 2017 na Clinica Fértile de Goiania.

RESULTADOS

No total dos 215 pacientes rastreados por ultrassom de TN
a especificidade de 56% e sensibilidade 63%, valor preditivo
positivo 54% e valor preditivo negativo 64% e acuracia de
59%. Encontrou-se 113 alteracoes, 63% realizaram amniocen-
tese e 37% biopsia de vilosidade corionica. Destes 55% foram
confirmadas anomalias cromossomicas e 45% descartados (Fig.
3). A idade materna de maior incidéncia dentre as anomalias
foi de 18 a 35 anos com 64%, seguido por mulheres maiores
que 35 anos com 23% e menor que 18 anos com 2%.
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Figura 3. llustra os percentuais de fetos saudaveis e com aneuploidia.

DISCUSSAO

A utilizacao de exames pré-natais € essencial para fazer
uma avaliacao detalhada na gravidez tanto da saude do feto
como da mae. A realizacdo precoce de um diagndstico pré-
-natal pode reduzir a mortalidade de neonatos e a ultrassono-
grafia € o primeiro exame realizado para rastreio de possiveis
alteracOes’. A oferta de testes diagnosticos invasivos deve ser
mantida para gestagdes com resultados positivos no rastreio e
ainda o aconselhamento devera reforcar a no¢ao de que um
resultado negativo nao € garantia de uma gravidez nao afetada,
pois falsos negativos podem ocorrer?.

A correta determinagdo da IG € um passo fundamental
para o bom seguimento da gravidez, pois permite apropriada
avaliacdo do desenvolvimento do concepto®’®. Ao longo de
toda a gestagao, o erro absoluto na estimativa da IG a partir
de parametros ultrassonograficos aumenta progressivamente,
embora o erro percentual mantenha-se constante, em torno
de 8% (dois desvios-padrao) da IG calculada. Assim sendo, a
predicao da IG a partir da medida do comprimento cranio-
-caudal (CCQ) fetal entre a 11* e a 14®* semana tem um erro
de, no maximo, uma semana. Estimando-se a IG com o uso de
multiplos parametros ultrassonograficos (medida do diametro



biparietal, circunferéncia craniana e comprimento do féemur)
por volta da 20% ou da 30% semana, esse erro passa para uma
semana e meia e duas semanas e meia, respectivamente'®!'.

A avaliacao da TN e dos padroes de fluxo na valva tri-
cuspide e no ducto venoso durante a USG morfologica de
primeiro trimestre pode contribuir para a suspeita de varias
doencgas fetais, e ndo somente as anormalidades cromossomicas
mais comuns ao nascimento. Alguns autores relatam que a
prevaléncia de malformacoes estruturais graves em fetos sem
anomalias cromossomicas cresce com o aumento da espessu-
ra da TN: aproximadamente 1,6% em fetos com TN abaixo
do percentil 95 para a IG; 2,5% naqueles com TN entre os
percentis 95 e 99 (TN=3,5mm); 10% quando a TN mede de
3,6 a4,4mm; 19% quando a TN mede de 4,5 a 5,4mm; 24%
em fetos com TN entre 5,5 e 6,4mm; e 46% quando a TN é
maior do que 6,5mm"" (Fig. 4).

Figura 4: US de TN alterada (2,5mm)’s.

O resultado do rastreamento combinado no primeiro tri-
mestre da gestacao, associando a idade materna, medida da
translucéncia nucal e os marcadores séricos free-bhCG e PAPP-
-A em um grupo da populagao brasileira, mostrou uma taxa
de deteccao (sensibilidade) para as anomalias cromossomicas
em geral de 70% com indice de falso-positivo de 3,1%, e para
a trissomia do cromossomo 21 de 83,3%, com a mesma taxa
de falso positivo de 3,1%. A sensibilidade encontrada no setor
foi inferior a verificada nas primeiras grandes séries publicadas
pela FMF, em que a sensibilidade do teste foi de 88% para
anomalias cromossomicas em geral e de 90% para a trissomia
21, com taxa de falso positivo de 5%10,24. Por outro lado,
os resultados deste estudo se aproximaram aos apresentados
por pesquisas canadenses, holandesas e alemaes nas quais as
taxas de deteccdo para a trissomia 21 foram de 83,9%, 75,9%
e 86,2% com falsos-positivos de 4%, 3,3% e 3,5% respectiva-
mente, estudos estes com casuistica expressiva, porém menores
que os da FMF (Fetal Medicine Foundation) '82%

A combinacao de marcador bioldgico de idade materna
avangada com marcadores de ultrassom, tais como TN, au-
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menta a eficacia na deteccdo de aneuploidias. Quando o piloto
combina apenas a idade materna de 50% das gestacoes com
trissomia 21 sao diagnosticados, enquanto que quando a idade
materna combinado, medindo TN, a frequéncia cardiaca fetal e
exames de sangue materno, seu desempenho é muito melhor,
permitindo o diagndstico pré-natal 90% de trissomia 212, um
estudo de 2011 sugere que o TN aumentada ¢é utilizado quando
combinando dois marcadores séricos e idade materna diminui
significativamente formar o IPT a cerca de 2%?2.

Uma recente revisao sistematica observou que 44% dos
fetos com caridtipo normal e defeitos cardiacos congénitos
tinham a TN acima do percentil 95 e 20%, acima do percentil
99 23, Em fetos euploides, quanto maior a TN, maior a pro-
babilidade de resultados adversos perinatal, variando de 8%
nos casos de TN no P95-3,4 mm a 80% nos casos de TN>6,5
mm?%. O numero de anormalidades relacionadas ao aumento
da TN nao € conhecido. Entretanto, grande parte dos fetos com
TN aumentada se mostram neonatos saudaveis?®. Portanto, TN
aumentada nao significa necessariamente anormalidade fetal
e, sim, risco aumentado para tal.

Estudos recentes Bekker et al, em 200725, endossam os
achados de Pandya et al,, em 199527, que encontram 13%
de perda fetal, em 565 fetos cromossomicamente normais,
com a medida da TN igual ou maior que 3mm, demonstran-
do que as taxas de perda fetal crescem e a taxa de sobrevida
decrescem, proporcionalmente ao aumento da espessura da
TN, em especial, quando associadas a malformagoes estrutu-
rais. Sugerindo monitoramento ultrassonografico e cuidados
redobrados ao avaliar o prognostico gestacional dos fetos com a
TN aumentada. Souka et al.,, em 200128, estimam que apenas
um em cada trés fetos com a TN igual ou maior que 6,5mm
evolua para recém-nascido vivo e sem malformacao estrutural.
Concluindo que o resultado da gestacdo depende da espessura
da TN e da associacao com defeitos estruturais fetais.

CONSIDERACOES FINAIS

O valor preditivo positivo da TN para aneuploidias foi de
549%; o achado de cromossomopatia mais comum em fetos
com TN alterada foi Sindrome de Down.
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AGENESIA DA VESICULA BILIAR: UM
DESAFIO DIAGNOSTICO

AGENESIS OF THE GALLBLADDER: A DIAGNOSTIC CHALLENGE

MARIA CONCEICAO DE JESUS RABELO HOLANDA', JOAO ALEXANDRE DA COSTA BERIGO? CLAUDIA FERREIRA
GONGALVES?, WALDEMAR NAVES DO AMARAL'? LiVIA MARIA OLIVEIRA SALVIANO? VALDIVINA ETERNA FALONE'

RESUMO

OBJETIVO: Realizar uma reviséo bibliogrdfica considerando as publicagées relacionadas a agenesia da vesicula biliar (AVB), avaliando a
ultrassonografia (US) como método de diagnéstico, assim como outros métodos de diagndsticos por imagem e ainda, a conduta quanto ao
manejo dos casos.

METODOS: As bases de dados PubMed, Lilacs, IBECS, CYMED, foram pesquisadas,com as palavras-chaves: Agenesisofgallbladder, ultrasound,
diagnosis, nos ultimos cinco anos, nas linguas: inglesa, espanhola e portuguesa.

RESULTADOS: A maioria dos casos de AVB foi suspeitada inicialmente através de exames de US. Foram realizados outros exames de imagem
para complementacao diagndstica, porém a confirmacgdo final foi predominantemente feita através de exploragao cirtrgica.

CONCLUSAQ: A ultrassonografia, apesar das limitacées técnicas, é o método de primeira escolha para avaliacdo da vesicula biliar e doencas
hepatobiliares. A ultrassonografia dos segundo e terceiro trimestre da gravidez pode sugerir AVB quando ocorrer a néo visualizag¢éo da vesicula
biliar. Na suspeicéo da AVB deve-se recorrer a outros métodos de imagens mais acurados para confirmagdo do diagndstico. O diagndstico
pré-operatdrio é importante para defini¢do da conduta e do tipo de exploracéo cirtrgica, reduzindo as complicagées por procedimentos pro-
longados. A maioria dos casos de AVB é confirmada por exploragdo cirtrgica laparoscépica ou cirurgia aberta.

DESCRITORES: AGENESIA DA VESICULA BILIAR, ULTRASSONOGRAFIA, DIAGNOSTICO.

ABSTRACT

OBJECTIVE: To carry out a literature review considering publications related to gallbladder agenesis. Evaluating ultrasonography as a diagnostic
method, as well as other methods of imaging diagnosis and the management of cases.

METHODS: PubMed, Lilacs, IBECS, CYMED databases were searched with the following keywords: agenesis of gallbladder, ultrasound, diagnosis,
in the last 5 years, in the english, spanish and portugueselanguages.

RESULTS: The majority of cases of agenesis of the gallbladder were initially suspected by US examination. Other imaging tests were performed
for diagnostic complementation, but final confirmation was predominantly performed through surgical exploration.

CONCLUSION: Ultrasonography, despite technical limitations, is the first choice method for evaluation of the gallbladder and hepatobiliary
diseases. Ultrasonography of the second and third trimesters of pregnancy may suggest agenesis of the gallbladder when the gallbladder is
not seen. In the suspicion of Agenesis of the gallbladder, other more accurate methods should be used to confirm the diagnosis. Preoperative
diagnosis is important to define the conduct and type of surgical exploration, reducing complications by prolonged procedures. Most cases of
agenesis of the gallbladder are confirmed by laparoscopic surgical exploration or open surgery.

KEY WORDS:AGENESIS OF THE GALLBLADDER, ULTRASOUND, DIAGNOSIS.

INTRODUCAO de gestagdo. O broto hepatico surge a partir da extensao distal
A compreensdo do trato biliar comega com a valorizagao do do intestino anterior. Com este desenvolvimento as células

desenvolvimento embrionario que se inicia na quarta semana entre o parénquima hepatico e o intestino anterior se prolife-
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ram formando o precursor do ducto biliar. Entre a quarta e a
quinta semanas de gestacao a vesicula biliar primordial brota
na extensao caudal do ducto biliar dando origem a vesicula
biliar e ao ducto cistico. Esse broto encontra-se em estreita
proximidade com o broto pancreatico ventral. A haste com-
partilhada gira posterior e medialmente para juntar-se ao broto
pancreatico dorsal. O broto pancreatico ventral da origem ao
processo uncinado e o seu ducto, o Ducto de Wirsung, que
se une com o ducto biliar comum. Essa confluéncia ocorre na
ampola de Vater e drenam no duodeno através da papila maior.
Geralmente o ducto que drena o broto pancreatico dorsal se
funde com o ducto que drena o broto pancreatico ventral
dando origem ao ducto de Santorini. Podendo ocorrer falha
nessa fusao, conhecida como pancreasdivisium que resultara
em uma drenagem direta para o duodeno através da papila
menor.' (Figura 1)

Figura 1. Desenvolvimento embriolégico da arvore biliar e pancreas.’

A agenesia da vesicula biliar (AVB) ou a auséncia congénita
da vesicula biliar € uma condi¢ao rara que ocorre por falha
no desenvolvimento embrionario, entre a quarta e a quinta
semana de gestacao, por defeito de proliferagao ou canalizacao
do broto vesicular."

A AVB € uma anomalia rara geralmente considerada uma
falha da organogénese, que segundo Hoshi et al. alguns relatos
sugerem que esta condicao pode estar relacionada a heranga
genética, porém ha controvérsias quanto a essa suposi¢ao.?

Segundo Kasi et al essa rara anomalia apresenta uma inci-
déncia estimada entre 10 a 65 casos por 100 mil nascidos vivos,
sendo o diagnostico mais comum em mulheres na propor¢ao
de 3:1, tipicamente na segunda e terceira décadas de vida.*

Os primeiros casos de AVB foram descritos por Lemery em
1701 e por Bergman em 1702. Desde entao foram publicados
cerca de 450 casos.A agenesia da vesicula biliar pode aparecer
de forma isolada ou associada a outras mas formagoes.Os
primeiros autores classificaram os pacientes em trés grupos
de acordo com a sintomatologia*®:

* 1° grupo: Assintomaticos, com diagnostico incidental ou
por autdpsia;

+ 2° grupo: Sintomaticos, com sintomas referentes ao sis-
tema hepato-biliar;

AGENESIA DA VESICULA BILIAR: UM DESAFIO DIAGNOSTICO

* 3° grupo: Diagnosticados na infancia com outras anoma-
lias fetais severas associadas.

O diagnostico dessa anomalia, de acordo com Malde, é
sugerido inicialmente pela ultrassonografia, que na maioria das
vezes relata como vesicula mal identificada ou retraida, escle-
roatrdfica, sugerindo colecistite cronica com ou sem calculos.
Sendo a grande maioria dos pacientes submetida a exploracao
cirurgica desnecessaria ao apresentarem sintomas relativos ao
sistema hepatobiliar.”

A ultrassonografia (US) é um método de exame por ima-
gem que utiliza ondas ultrassonicas, que ao atravessarem 0s
tecidos dos orgdos estudados, retornam em forma de ecos
fornecendo imagens em tempo real durante o procedimento.

Na avaliagao de vesicula biliar com a US, € necessario um
preparo com jejum de 8 a 12 horas. E usado para a €Xecugao
do exame um transdutor convexo de 3,5 a 5,0 Mhz; e inicia-se
0 exame com o paciente em decubito dorsal, complementando
a avaliagao com estudo intercostal em decubito lateral esquerdo
e se necessario, em posicao ortostatica. Requer uma atencao
especial ao infundibulo, devido a presenca de gases intestinais.®°

Diante do exposto, considerando a dificuldade para o
diagnostico da AVB, a necessidade de uma melhor compre-
ensao desta anomalia e da importancia do conhecimento de
um melhor método de diagndstico pré-operatorio, o presente
trabalho tem como objetivo realizar uma revisao bibliografica
considerando as publicacoes dos ultimos cinco anos. Avaliando
a ultrassonografia como método de diagndstico, assim como
outros métodos de diagndsticos por imagem e ainda, a conduta
quanto ao manejo dos casos.

METODOLOGIA

Para esta revisao bibliografica foram pesquisadas as bases
de dados Pub Med, Lilacs, IBECS, CVMED, com as seguintes
palavras-chaves: Agenesisofgallbladder, ultrasound, diagnosis.
Foram recuperados 63 artigos publicados nos ultimos cinco
anos, nas linguas: inglesa, espanhola e portuguesa na Pubmed
e 38 nas outras bases. Desses foram selecionados 15 para
comporem essa revisao.

RESULTADOS

ApOs a revisao dos artigos selecionados, observou-se que
a maioria dos casos de AVB foi suspeitada inicialmente por
exame de US. Foram realizados outros exames de imagem
para complementacao diagnostica, porém a confirmagao final
foi predominantemente feita através de exploragdo cirdrgica.

A grande maioria dos casos de agenesia de vesicula biliar
publicados nos relatos de Kasi et al foi confirmada por explo-
ragdo cirurgica laparoscopica ou cirurgia aberta. Nos casos
em que havia apenas agenesia de vesicula biliar isolada a



exploragao cirdrgica foi interrompida. Foi relatado também
que 95% dos pacientes permaneceram assintomaticos apos
o procedimento ou foram submetidos a tratamento clinico
conservador.* Resumo dos casos relatados sobre agenesia de
vesicula biliar e a demografia dos pacientes afetados.*

Na China, Tang, publicou estudo realizado em 75 casos,
onde em sua totalidade foi realizada a ultrassonografia pré-ope-
ratoria. Foi feita também a comparacdo entre os diagnosticos
formulados antes do procedimento cirurgico e os diagnosticos
confirmados apods a exploracao cirurgica.’

O autor relata que, nos estudos pré-operatorios foram
encontrados dois casos de agenesia da vesicula biliar isolada.
E nos estudos pos-operatorios foram identificados 36 casos,
equivalentes a 48% do total de casos estudados.’

Shen et alem uma revisdo bibliografica, relatam diagnos-
ticos de ndo visualizacao de vesicula biliar através de exames
de ultrassonografia em rastreamento pré-natal, realizados no
terceiro trimestre de gestacao. Foram encontrados 21 casos
onde nao foram visualizadas as vesiculas biliares. Dentre esses,
16 casos foram relatados apenas com a nao visualizacao isolada
da vesicula biliar. Nos cinco demais casos, foram encontradas
outras mas formagGes adicionais. Em quatro desses cinco
casos, as gestacoes foram interrompidas devido a gravidade
das malformacoes.'°

Foi relatado o desenvolvimento pré-natal normal em 15 dos
16 casos onde ndo houve a visualizacdo da vesicula biliar e o
acompanhamento pos-natal com desenvolvimento normal do
quarto més aos dois anos e meio de vida dos recém-nascidos;
nao havendo relato de confirmacao ou exclusao de AVB.

Malde relata um caso de paciente masculino submetido
a laparoscopia por suspeita de coledocolitiase onde imagem
de ultrassonografia ja sugeria diagnostico de AVB. Durante o
procedimento cirargico foi confirmado o diagnostico de AVB
associado a calculo do ducto biliar comum.”

Calder et al relatam caso de paciente feminino com dor
intermitente no quadrante superior direito com duracao de
quatro anos, exame clinico e US sugerindo colelitiase. Paciente
encaminhada para laparoscopia e durante o procedimento
cirargico nao foi encontrada a vesicula biliar e sim uma ma
rotagao duodenojejunal.!

Outro caso de paciente feminino, com historia recente de
dor epigastrica, sem historico de febre e nem ictericia, exames
laboratoriais normais e com exame fisico apresentando dor
leve a palpacao profunda, sem massas abdominais palpaveis e
sem hepatomegalia, foi relatado por Bedi et al. A US revelava
auséncia de vesicula biliar consistente com AVB (Figura 2). A
tomografia computadorizada (TC) e a colangiopancreatografia
em ressonancia magnética (MRCP) confirmaram a presenca
de cisto de colédoco tipo | e AVB."?
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Figura 2. Imagem de MRCP mostrando um cisto no colédoco e auséncia
da vesicula biliar.'

Mittal et al. relatam caso de paciente feminino com historia
de dor aguda no epigastrio e hipocondrio direito, a0 exame
clinico apresentava febril com leve ictericia e dor a palpacao
do hipocondrio direito. A US, o figado estava normal; o
ducto biliar comum estava dilatado e medindo 11mm, com
um calculo de 2,3cm. A vesicula biliar ndo foi visualizada,
encontrando uma sombra acustica na fossa vesicular (Figura
3). Os ductos hepaticos direito e esquerdo estavam proemi-
nentes por causa da obstrugao distal. A MRCP nao pode ser
realizada porque a paciente tinha um implante metalico no
brago. A tomografia computadorizada contrastada (CECT)
foi realizada confirmando a AVB e a dilatacdo de ducto biliar
comum com calculo radiopaco de 2,2cm. O diagndstico de
AVB com coledocolitiase foi feito baseado em US e CECT.?

Figura 3. US mostra ducto biliar comum dilatado com grande célculo na
extremidade inferior. '



Outro caso de AVB foi relatado por Murioz et al. onde
uma paciente feminina chega ao departamento de emergéncia
com diagnostico de vesicula escleroatrofica com calculos. A
paciente foi submetida a laparoscopia e a vesicula biliar nao
foi encontrada. Foi realizada a colangiografia transoperatoria
que nao encontrou vesicula biliar e nem alteragGes nas vias
biliares intra e extra-hepaticas. A cirurgia foi interrompida, e
posteriormente realizada uma MRCP confirmando o diag-
nostico de AVB.M

Morel et al. relatam um caso de diagnostico ultrassono-
grafico pré-natal de atresia biliar cistica realizado a partir do
segundo trimestre de gravidez, onde abordam a importancia
da avaliacdo com US no segundo trimestre para verificar a
presenga da vesicula biliar, assim como outras possiveis mas
formagoes da vesicula biliar.”®

Estudos de Hoshi et al. também relataram outro caso de
AVB de grande relevancia onde as pacientes eram gémeas
homozigoticas, com 21 anos de idade. Neste estudo, relatam
que a gémea mais velha foi encaminhada ao hospital com dor
tipo colica biliar. Foi realizada US que relatou figado normal,
ducto biliar comum normal com 6mm de diametro e sem
dilatacGes, exames laboratoriais normais. A paciente foi sub-
metida a TC, MRCP e ultrassonografia endoscopica (EUS).
Em nenhuma das modalidades desses estudos por imagem
foi visualizada a vesicula biliar e apresentava ducto cistico
normal sem dilataces. O diagnostico foi feito como AVB. A
paciente ndo foi submetida a angiografia e nem a laparoscopia
pelo fato de terem desaparecidos os sintomas e ser jovem.
A irma gémea mais jovem foi convidada a submeter-se aos
exames de imagem, mesmo estando assintomatica. A US e
MRCP nao visualizaram a vesicula biliar e nenhuma alte-
ragdo do ducto biliar. Sendo também diagnosticada como
portadora de AVB (Figura 4). Nenhum dos pais apresentou
alteragoes do sistema hepatobiliar. Os autores sugeriram que
a AVB possa estar relacionada a uma anormalidade genética,
apesar da raridade de casos semelhantes; porém admitem
ser necessaria a inclusao de mais casos no estudo para poder

elucidar melhor a patologia.?
Callum et al. publicaram relato de caso de AVB diagnos-

ticada durante cirurgia laparoscopica para colecistectomia;
onde foi detectada alteragdo anatbmica importante com
auséncia do lobo direito do figado e anormalidade da veia
porta (Figura 5). Em exames da fase pré-operatéria a US e a
MRCP relataram vesicula retraida com calculo biliar associada
a dilatagao do ducto biliar comum. Os autores ressaltaram
a importancia do diagnostico pré-operatorio minucioso e a
necessidade de uma disseccao cirurgica cuidadosa nos casos
duvidosos evitando assim as injurias iatrogénicas relacionadas
ao procedimento cirdrgico.”
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Figura 4.lmagens de MRCP da irma gémea mais velha observada de varios
angulos com vesicula biliar ndo identificada. Imagens (a)-(c) irma gémea
mais velha; (d)-(f) irma gémea mais jovem.?

331l adder Tossa

Figura 5. Anatomia biliar ap6s a disseccao.'

DISCUSSAO

Agenesia da vesicula biliar € uma entidade rara, com incidéncia
estimada entre 10 e 65 casos por 100 mil nascidos vivos, sendo
mais alta nos casos de autopsia, chegando a 90 casos por 100 mil.
Mais frequente em mulheres, numa proporcao de 3:1, embora
em casos de autopsia apresentem igual incidéncia entre os sexos.

A patogénese da agenesia da vesicula € vista como uma
ma formagao congeénita relacionada com falhas no desenvolvi-
mento embrionario da vesicula biliar e ducto cistico, a partir do
broto do ducto biliar comum entre a quarta e quinta semana
de gestacao, por falha da proliferacao ou canalizagao. Outras
patologias do desenvolvimento embrionario, incluindo cistos
do colédoco, ma formacao do ducto biliar, vesicula ectopica
e outras anormalidades podem ocorrer durante a fase de
alongamento e canalizagao'“.



Bennion et al. descreveram que a AVB pode ser classificada
em trés grupos de acordo com a sintomatologia:

* 1° grupo: Associado a multiplas malformagoes congé-
nitas, ocupando 12,8% a 30% do total de casos, sendo 9%
combinados com atresia biliar; 12,8% a 21% combinados com
outras deformidades, mas com ductos biliares normais. Muitos
destes pacientes morrem pouco tempo depois do nascimento.

* 2° grupo: Assintomatico. Ocupam 31,6% dos casos, em
que a auséncia da vesicula biliar foi descoberta acidentalmente
durante a autopsia, durante cirurgias, ou quando os pacientes
sdo submetidos a investigacao clinica.

* 3° grupo: Sintomatico. Ocupam 55,6% dos casos. A sin-
tomatologia inclui sintomas biliares como dor no quadrante
superior direito do abdomen, nauseas e vomitos, dispepsia,
intolerancia a alimentos gordurosos, ictericia e coledocolitiase.

Em estudos mais recentes, Tang et al. sugerem outra clas-
sificacdo para AVB, por entenderem que os critérios de classi-
ficagao de Bennion n2o estavam apropriadamente unificados.

* 1° grupo: Sintomatico. Podendo ser dividido em dois
subtipos:

* la: Acompanhado por deformidades letais como atresia
de vias biliares; defeitos do septo interventricular, imperfuracao
anal, atresia duodenal, e outras deformidades. A maioria dos
portadores morre logo apos 0 nascimento.

* 1b: Acompanhado por deformidades nao letais, como
ma rotacdo intestinal, agenesia do lobo direito do figado,
criptorquia, cistos do colédoco, coledocoectasia e outras de-
formidades. A maioria das manifestagoes clinicas inclui dor no
quadrante superior direito (95,8%); nauseas e vomitos (15,3%);
perda do apetite (16,7%); ictericia (48,6%) e febre (27,8%).

* 2° grupo: Assintomatico. Ocorre em aproximadamente
6,5 % dos casos e sdo diagnosticados incidentalmente.'®

As razoes atribuiveis aos sintomas hepatobiliares podem
ser pela interrupc¢ao do controle neural e humoral da descarga
biliar, resultando na disfun¢ao do esfincter de Oddi e disci-
nesia do ducto biliar. Além de outras deformidades dentro
do proprio sistema biliar, tais como: disfun¢dao congénita do
esfincter de Oddi, discinesia do colédoco, coledocoectasia
e outras. Possivelmente todas as razoes enumeradas coexis-
tam, promovendo estase biliar, infec¢ao, coledocolitiase e os

sintomas correspondentes. A incidéncia de coledocolitiase €
de 44,29%.1413

1. METODOS DE DIAGNOSTICO

A ultrassonografia € considerada como método de escolha
para avaliagdo da vesicula biliar e das doencas hepatobiliares.
Entretanto o diagndstico pré-operatorio da AVB é muito dificil
por ser uma condi¢do rara e por limitacao das técnicas de ima-
gem; devido aos habitos corporais, obesidade e gases intestinais
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obscurecendo a visualizagao da vesicula biliar e ainda por ser
um método examinador dependente. Os ultrassonografistas,
geralmente descrevem a ndo visualizagdo da vesicula biliar
como sendo uma obstrugao por calculo ou colecistite cronica
com ou sem calculos, sendo ainda relatada também como
vesicula retraida ou fibrotica>3” 13

Considerando a grande dificuldade de diagnostico, Malde
propds um algoritmo para ser seguido em caso de achados
ecograficos pré-operatorios de auséncia ou atrofia da vesicula
biliar.” (Figura 6).
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Figura 6. Algoritmo sugerido por Malde para conduta em caso de suspeita
de agenesia da vesicula biliar.’

Diagnosticos de ndo visualizagdo de vesicula biliar
através de exames de ultrassonografia em rastreamento
pré-natal, realizados nos segundo e terceiro trimestre de
gestacgao, ressaltam a importancia da avaliagao do sistema
hepatobiliar do feto despertando a preocupacao com a
possibilidade de diagnodstico pos-natal de AVB ou atresia
biliar. Sendo assim, torna importante o aconselhamento
dos pais quanto a necessidade de um monitoramento
poOs-natal.'%!”

Para sintomas sugestivos de doencgas do sistema biliar,
a investigacdo radiologica inicial € realizada através da
Ultrassonografia. Porém, outros exames como TC, RMCP
e EUS sao recomendados como métodos adicionais de
investigacdo. Se esses exames nao mostrarem a vesicula
biliar nem o ducto cistico, ha uma grande suspeita de AVB,
entretanto, o diagnostico final requer confirmagao com
angiografia ou cirurgia.?



CONCLUSAO

A ultrassonografia € o método de primeira escolha para
avaliacdo da vesicula biliar e doencas hepatobiliares. A ultrasso-
nografia apresenta limitagGes técnicas quando se trata da ndo
visualizacao da vesicula biliar. A ultrassonografia dos segundo
e terceiro trimestre da gravidez, pode sugerir AVB quando
ocorrer a ndo visualiza¢ao da vesicula biliar o que impoe uma
orientagao aos pais para o seguimento pos-natal.

Na suspeita da agenesia de vesicula biliar deve-se recorrer
a outros métodos de imagem mais acurados, tais como TC,
RMCP, EUS ecolangiopancreatografia retrogada endoscopi-
ca (ERCP) para confirmacdo do diagnostico. O diagnostico
pré-operatorio € importante para definicao da conduta e do
tipo de exploragao cirargica, reduzindo as complicagbes por
procedimentos prolongados. A grande maioria dos casos de
AVB € confirmada por exploragao cirargica laparoscopica ou
cirurgia aberta.
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RESUMO

OBJETIVO: Descrever a contribuicdo da ultrassonografia 2D e do Doppler no diagnéstico e acompanhamento da neoplasia trofobldstica
gestacional persistente (NTGp).

MATERIAIS E METODOS: Revisdo de literatura. Foram pesquisadas as bases de dados on-line PubMed e BVS por artigos publicados nos tltimos 5 anos
com as seguintes palavras — chaves: gestational trophoblastic disease e ultrasonography, Doppler e gestational trophoblastic disease/diagnostic
imaging* e ultrasonography/methods. Dezenove artigos foram recuperados. Apés leitura dos resumos, 11 foram escolhidos para compor essa revisdo.
RESULTADOS: A adogdo da ultrassonografia como rotina no 1° trimestre gestacional tem permitido o diagndstico precoce da NTGp antes de
mudancas hidrdpicas significativas. O estadiamento feito com a dopplerfluxometria pélvica tem sido fundamental na avalia¢édo da escolha do
tratamento antineopldsico e no acompanhamento da resisténcia aos quimioterdpicos. Acredita-se que um indice de resisténcia menor que 0,4
e um indice de pulsatilidade menor que 1,5 sejam indicativos de uma artéria uterina de baixa resisténcia, tipica da NTGp.

CONSIDERACOES FINAIS: A ultrassonografia continua sendo o exame de primeira linha no diagnéstico e acompanhamento da NTGp. Quando combi-
nada com a dopplerfluxometria torna-se ttil tanto na avaliagdo inicial quanto no acompanhamento da resposta ao tratamento e detec¢do de recidiva.

DESCRITORES: NEOPLASIAS TROFOBLASTICAS GESTACIONAIS. ULTRASSONOGRAFIA. DIAGNOSTICO. ULTRASSONOGRAFIA DOPPLER.

ABSTRACT

OBJECTIVE: Todescribe the contribution of 2D and Doppler ultrasonography in the diagnosis andfollow-up of persistent gestational trophoblastic disease (GTDp).
MATERIALS AND METHODS: Literature review. We searched the online PubMed and BVS databases for articles published in the last 5 years with
the following keywords: Gestational trophoblastic disease and ultrasonography, Doppler and gestational trophoblastic disease / diagnostic
imaging * and ultrasonography / methods. We retrieved nineteen articles. After reading the abstracts, we chose 11 articles to compose this review.
RESULTS: The adoption of routine ultrasonography in the first trimester of pregnancy has allowed the early diagnosis of GTDp before significant
hydropic changes. The staging done with the pelvic Doppler has been fundamental in the evaluation of the choice of the antineoplastic treat-
ment and in the monitoring of the resistance to the chemotherapeutics. A resistance index of less than 0.4 and a pulsatility index of less than
1.5 are indicative of a low resistance uterine artery, typical of GTDp.

CONCLUSION: Ultrasonography continues to be the first line exam in the diagnosis and follow - up of GTDp. When combined with Doppler
flowmetry, it is useful both in the initial evaluation and in the follow-up of the response to treatment and detection of relapse.

KEY WORDS: GESTATIONAL TROPHOBLASTIC DISEASE, ULTRASOUND, DIAGNOSIS.
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INTRODUCAO

A neoplasia trofoblastica gestacional persistente (NTGp)
€ uma complicacdo da gestacdo que ameaca a vida. Ela se
origina das vilosidades placentarias e trofoblasto extraviloso.
As principais apresentagoes da NTGp incluem a mola invasora
(MD), o coriocarcinoma (CC) e o extremamente raro tumor
trofoblastico do sitio placentario (TTSP). Cada uma dessas
apresentagoes pode perfurar a parede uterina, metastizar e
levar a morte se ndo tratadas precocemente. Aproximadamente
50% dos casos de NTGp originam-se de uma gravidez molar,
25% de abortos espontaneos ou gestagao tubaria e 25% de
gestacdo a termo ou pré-termo . Os fatores de risco ja descritos
incluem, além dos citados anteriormente, a idade acima de 40
anos e mulheres que ja tiveram gestagoes molares.

A incidéncia e os fatores de risco que contribuem para o
desenvolvimento da NTGp sao dificeis de caracterizar. Isso
se deve ao fato de que nao ha ainda dados epidemiologicos
confiaveis acumulados, ha vieses, interpretacGes diferentes e
métodos diversos de expressar as incidéncias em termos de
dados oriundos de hospitais versus dados provenientes de acha-
dos populacionais . Determinar a incidéncia do CC é ainda
mais problematica por causa da raridade dessa condicao e da
dificuldade em distingui-lo clinicamente de uma mola metas-
tatica. Na Europa e América do Norte o coriocarcinoma afeta,
aproximadamente, 1 em cada 40.000 gestacGes, enquanto no
sudeste da Asia e no Japao as taxas do CC sao maiores: 9,2 e
3,3 para cada 40 mil gestacGes, respectivamente 2.

Em relagao a apresentagao clinica, uma NTGp, geralmente
no caso da Ml e as vezes o CC, ocorre mais comumente apos
uma evacuagao da mola hidatiforme completa em que antes da
evacuacao o tamanho do utero esta maior do que o previsto
e ou o nivel do B-hCG é maior do que 100 mil mIU/mL. O
aumento bilateral dos ovarios esta presente, na maioria das
vezes, quando o nivel do B-hCG esta marcadamente elevado.
Os sinais sugestivos da presenca de uma doenga persistente
sao o utero aumentado de volume, sangramento irregular e a
persisténcia de ovarios aumentados bilateralmente. Raramente
um nédulo metastatico estara presente na vagina. Se presente
pode sangrar abundantemente, sendo biopsiado ou nao. O Co-
mité do Cancer da Federagao Internacional de Ginecologistas
e Obstetras (FIGO) estabeleceu as seguintes diretrizes a serem
seguidas para diagnosticar a NTG pos-molar ': a. Presenca de 4
ou mais valores do B-hCG em plato por ao menos 3 semanas
b. Um aumento do B-hCG de 10% ou maior do que 3 ou
mais valores acima dos aferidos por, a0 menos, 2 semanas c.
Diagnostico histologico do CC d. Persisténcia do B-hCG seis
meses apos a evacuagao Uma vez que haja o diagnostico ou
suspeita de uma NTGp, um estudo aprofundado deve ser
realizado para determinar a extensao da doenga. E, nesse
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sentido, a ultrassonografia pélvica ou transvaginal pode ser
utilizada para detectar a extensao e a natureza do envolvimento
uterino. A ultrassonografia pélvica e ou transvaginal pode
ajudar a identificar as pacientes com envolvimento uterino
profundo que estao sob maior risco de perfuracao uterina, ou
que podem se beneficiar de uma histerectomia para remover
o tumor 3. Diante do exposto, o objetivo desse trabalho foi
descrever a contribuicao da ultrassonografia 2D e do Doppler
no diagnostico e acompanhamento da NTGp.

MATERIAIS E METODOS

Foram pesquisadas as bases de dados on-line PubMed
e BVS por artigos publicados nos ultimos 5 anos com as se-
guintes palavras — chaves: gestational trophoblastic disease e
ultrasonography, Doppler e gestational trophoblastic disease/
diagnostic imaging e ultrasonography/methods. Dezenove
artigos foram recuperados. Apos leitura dos resumos, 13 fo-
ram escolhidos para compor essa revisao. Apos a leitura dos
artigos e respectivas referéncias, outros trés fora do periodo
de corte foram incluidos nessa revisao. O de 1986 por ser o
primeiro a estimar a incidéncia do CC, o de 2003 por avaliar
a tendéncia do CC por um periodo de 27 anos e o de 2009
por ser um dos primeiros a avaliar especificamente o uso
concomitante da ultrassonografia com a medi¢ao do B-hCG
para monitorar a NTGp.

RESULTADOS

A neoplasia trofoblastica gestacional ou NTGp envolve a
mola invasora (mais comum), o coriocarcinoma (mais raro)
e o tumor trofoblastico do sitio placentario (mais raro e mais
fatal). A ultrassonografia auxilia na deteccao e estadiamento,
além do monitoramento da resposta ao tratamento. O quadro
1 apresenta um resumo das principais caracteristicas ultrasso-
nograficas da mola invasora, do coriocarcinoma e do tumor
trofoblastico do sitio placentario *.

Tipo de

NTGp Caracteristicas ultrassonograficas

Areas focais hiperecogénicas dentro do endométrio e
MI hipervascularizadas ao Doppler com baixa impedancia
e elevado fluxo diastdlico.

Lesdo heterogénea aumentando o utero e que lembra
Ml associada com areas de necrose e hemorragia, mas
cc pode se manifestar também com uma lesao central
discretamente infiltrativa. Ao Doppler, geralmente, é
marcadamente hipervascularizada.

Utero aumentado de volume, heterogéneo, com areas
ecogénicas e focos cisticos. Doppler: lesao endometrial/
miometrial sélida com vasos sanguineos mais ou menos
proeminentes.

TTSP

Quadro 1: Aspectos ultrassonograficos gerais da NTGp.
MI: Mola invasora. CC: Coriocarcinoma. TTSP: Tumor trofobldstico do sitio placentdrio



A CONTRIBUIGAO DA ULTRASSONOGRAFIA 2D E DO DOPPLER NO DIAGNOSTICO E ACOMPANHAMENTO DA

MOLA INVASORA (MI)

O achado ultrassonografico de areas focais hiperecogénicas
dentro do miométrio foi descrito como associado a Mola In-
vasora. A doenga trofoblastica invasiva pode ser diagnosticada
por Doppler colorido, pela demonstragao do aumento do
padrao vascular endometrial que, geralmente, apresenta baixa
impedancia e pelo elevado fluxo diastolico. Com o uso desse
método pode-se fazer o seguimento, as investigagoes futuras

e o manejo (Fig 1).

Figura 1: Caracteristicas ultrassonograficas da Ml. (A) em escala de cinza
a lesdo esta localizada no fundo uterino e apresenta-se como uma massa
solida cistica com bordas indistintas (entre os cursores). (B) Ao Doppler
colorido: os sinais extremamente abundantes do Doppler formados por
fluxo sanguineo estao distribuidos ao longo do tumor nomeado como
“sinal nao periférico do Doppler”. O aspecto irregular do cisto foi secundario
a desvios arteriovenosos que foram preenchidos por sinais caéticos ao
Doppler colorido®.

CORIOCARCINOMA (CC)

O CC classicamente apresenta-se ao ultrassom como uma
massa que aumenta o Utero. Essa massa apresenta heteroge-
neidade que corresponde a areas de necrose e hemorragia.
Entretanto, nao ha caracteristicas especificas e o CC pode
simular uma gama de outras desordens uterinas. Por isso,
a avaliagdo por tomografia computadorizada e ressonancia
magnética sao exames complementares importantes para o
estadiamento e manejo da doenga ¢® (Figura 2).

THANE UTESLUE

Figura 2: Coriocarcinoma. Imagem transversal mostrando uma massa
miometrial s6lida mista com componentes cisticos®.
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TUMOR TROFOBLASTICO DO SITIO PLACENTARIO (TTSP)

O utero apresenta-se aumentado de volume e os niveis de
hCG estdao apenas moderadamente aumentados. Essa doenga
nao metastiza no inicio, mas caracteristicamente infiltra de forma
ampla e localmente, e pode se estender além do Utero para os
orgaos adjacentes. Essa doenga € resistente a quimioterapia € a
cirurgia € o tratamento de escolha'®. Nao ha aspectos sonograficos
caracteristicos para diagnosticar com seguranca o TTSP. Porém,
em combinac¢ao com a histdria clinica da paciente e a presenga de
uma massa uterina localizada ele pode ser suspeitado. Ha relatos
de caso de aspectos ultrassonograficos do TTSP, que no geral
mostram uma massa nao especifica com aumento da vasculari-
dade, mas a TC e a RM representam as modalidades imaggticas
a serem utilizadas quando do diagnéstico do TTSP 5 (Figura 3).

Figura 3: Caracteristicas ultrassonograficas do TTSP. (A) em escalade cinza, a
lesao esta localizada na parede anterior do Utero e apresenta-se como uma
massa sélida hiperecogénica com bordas indistintas (entre os cursores). (B)
Ao Doppler Colorido: os sinais abundantes do Doppler do fluxo sanguineo
apresentam-se dentro dos limites do tumor ao invés de na periferia. Esse
sinal é chamado “sinal nao periférico do Doppler”s.

Alguns autores sugerem que o procedimento apropriado
apos o diagnostico de um TTSP seja a histerectomia total com
amostragem dos linfonodos pélvicos e conservagdao dos ovarios.
No caso de doenca em estadio avangado (estadio Ill e IV), uma
combinacdo de cirurgia e poliquimioterapia deve ser instituida''. O
Doppler parece desempenhar um papel importante na predicao
da NTGp ap6s a evacuacao uterina, tanto no diagnostico quanto
no seguimento. Lin e cols. (2015) analisaram diversos estudos
e verificaram que os achados dopplervelocimétricos anormais
identificados usando diferentes métodos (tais como vascularizacao
miometrial anormal, e baixos indices dopplervelocimétricos das
artérias uterinas — AU) estiveram correlacionados com doenga
' invasiva. Um aumento da vascularizacado do miométrio, pico
da velocidade sistolica da AU elevado, baixo indice de resisténcia
da AU e indice de pulsatilidade estiveram todos associados com
NTGp, embora os indices dopplervelocimétricos variaram entre
os estudos analisados por eles'?. Outras informagdes Uteis para o
acompanhamento incluem a correlagao inversa entre os indices
dopplervelocimétricos da AU e a regressao dos niveis de hCG
séricos. Entretanto, deve-se tomar cuidado quando se analisa as
imagens com Doppler anormal sozinhas apos a evacuagao uterina
ou quimioterapia por causa do desenvolvimento e da persisténcia
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das combinagoes arteriovenosas no miométrio, nesses casos, o nivel
de hCG esta normal'?. O uso do Doppler € uma forma barata e
rapida de avaliar a vascularidade NTGp. Ele € um exame disponi-
vel globalmente e pode ser facilmente incorporado nas avaliagoes
de base existentes para as pacientes antes da quimioterapia. O
coeficiente de variacao de indice de pulsatilidade da AU (IPAU)
esta <10%. A medida do IPAU e o exame Dopplervelocimétrico
devem ser realizados por ultrassonografistas experientes na avaliacao
da gravidez molar?. Os indices de pulsatilidade, de vascularizac2o,
de fluxo e do fluxo na vascularizacdo podem ndo apenas serem
usados como ferramenta de rastreamento na deteccao da NTGp,
mas também podem ser utilizados como marcadores na avalicao
do resultado do tratamento da NTGp. Os autores ressaltam que
estudos multicéntricos devem ser realizados para que os indices do
fluxo sanguineo possam indicar limites mais precisos desse fluxo*.
Um estudo prospectivo publicado em 2015 que avaliou o Power
Doppler 3D concluiu que essa ferramenta € util para identificar a
NTGp, incluso a recorréncia e avaliagao da efetividade da quimiote-
rapia. Eles ressaltam, no entanto, que estudos multicéntricos devem
ser realizados para estabelecer de forma mais precisa os valores dos
indices de fluxo sanguineo . Os seguintes achados foram identi-
ficados mais comumente em presenca de NTGp: baixo indice de
resisténcia e indices elevados de fluxo na vascularizacao. Além do
mais, essa técnica ainda € considerada limitada para avaliar a vascu-
larizacao, principalmente devido a elevada dependéncia do ganho
e outras configuragoes da maquina, atenuacao e reprodutibilidade.
Portanto, eles recomendam que os exames sejam realizados por
ultrassonografistas experientes para encurtar o tempo do exame e
produzir resultados mais precisos e reprodutiveis (Figura 4).

Figura 4: Analise automatica por VOCAL de uma paciente com DTGp'3.

NEOPLASIA TROFOBLASTICA GESTACIONAL PERSISTENTE

Estudo publicado em 2012 avaliou o papel do Doppler no
acompanhamento de pacientes em estadio | de DTGp sob te-
rapia com metotrexato. Os autores verificaram que o Doppler
ajudou no reconhecimento do grupo de pacientes que seriam
submetidas a segunda linha de tratamento quimioterapico, mas
que foi possivel manté-las somente com metrotexato (MTX)
haja vista que o Doppler demonstrou uma resposta ao trata-
mento mesmo com niveis de hCG séricos ainda demonstrando
quimiorresisténcia® (Fig. 5).

Figura. 5: US Doppler pélvico de uma NTGp ocorrida apds uma MH e o
grafico do tratamento. (A) Doppler antes da quimioterapia e (B) apds a
quimio. A resposta ao tratamento apds a evacuacdo da MHC medida pelo
hCG sérico € mostrado em C. O tempo e o tipo de intervenc¢ao sao mostrados
abaixo da linha 4,

CONSIDERACOES FINAIS

A ultrassonografia continua sendo o exame de primeira
linha no diagnostico e acompanhamento da NTGp. Quando
combinada com a dopplerfluxometria torna-se util tanto na
avaliacao inicial quanto no acompanhamento da resposta ao
tratamento e deteccao de recidiva.
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HIPOTROFIA UNILATERAL DO RETO ABDOMINAL:
CONHECER PARA IDENTIFICAR

UNILATERAL ATROPHY OF THE RECTUS ABDOMINIS:
HOW TO KNOW RECOGNIZE

HELIO SEBASTIAO AMANCIO DE CAMARGO JUNIOR, SANDRA REGINA CAMPOS TEIXEIRA, MARCIA MARTOS AMANCIO
DE CAMARGO, JULIANA AZEVEDO, MAURICIO DE SOUZA ARRUDA, ERIKA MARINA SOLLA NEGRAO.

RESUMO

Esse trabalho apresenta quatro casos de atrofia unilateral do reto abdominal diagnosticados por ultrassonografia. Trés deles estavam associados
a cirurgias abdominais e um foi precedido de uma dor intensa e autolimitada no flanco homolateral, que especulamos possa ter sido causada
porum herpes zoster sem erupcdo. Trés dos pacientes apresentavam sintomas relevantes, enquanto um deles era assintomdtico. Além da apre-
sentacdo das imagens ilustrativas, discutimos as implicagées desse diagndstico para o bem-estar dos pacientes e seu tratamento adequado.

DESCRITORES: ATROFIA DO RETO ABDOMINAL; ULTRASSONOGRAFIA; PAREDE ABDOMINAL.
ABSTRACT
This paper presents four cases of unilateral rectus abdominis atrophy, all diagnosed by ultrasound. Three were associated with previous
abdominal surgeries and one happened after an episode of severe self-limited pain in the same hemi-abdomen, which we speculate could
have been caused by a herpes zoster infection without eruption. Three of the patients had relevant symptoms and in one patient it was an
incidental finding. Besides presenting the illustrative images, we discuss the implications of this diagnosis to the wellbeing and appropriate
treatment of the patients.

KEY WORDS: RECTUS ABDOMINIS ATROPHY; ULTRASOUND; ABDOMINAL WALL.

INTRODUCAO

A atrofia unilateral do reto abdominal € um achado pouco
conhecido. Entretanto, ela pode ser causa de sintomas relevan-
tes e precisa ser considerada para que nao passe despercebida
em exames imaginologicos da parede abdominal. Esse trabalho
relata quatro casos dessa condicao e discute sua etiologia e
suas implicagoes.

RELATO DOS CASOS

Caso 1. Paciente de 41 anos, do sexo feminino, foi enca-
minhada para ultrassonografia em func¢ao de abaulamento na
regiao umbilical. O exame constatou ou a presenca de uma
hérnia umbilical contendo tecido adiposo, mas também perce-
beu uma anormalidade na parede abdominal que a principio
foi de dificil interpretagdo. Apos um aprofundamento do
estudo da parede abdominal, principalmente utilizando com-

paragao com o lado oposto, constatamos acentuada hipotrofia
e lipossubstituicao do reto abdominal esquerdo (Figs 1A e 1B).
Apresentava antecedentes pessoais de nefrectomia a esquerda.

RETO ABDOMINAL D

Figura 1A. Reto abdominal direito com caracteristicas normais.
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Figura 1B. Reto abdominal esquerdo hipotréfico. Note aspecto dos vasos
epigastricos inferiores.

Caso 2. Paciente de 57 anos, do sexo feminino, apre-
sentou quadro de dor intensa no flanco direito que mo-
tivou varias visitas ao pronto socorro, onde era medicada
para dor, mas sem que se fizesse um diagnodstico da sua
causa. A dor durou cerca de dois meses e cedeu espon-
taneamente. Aproximadamente um meés depois comegou
a sentir um abaulamento na regiao do abdome inferior a
direita. Ja havia feito varias consultas e exames de ultras-
sonografia para investigar esse abaulamento, sem qualquer
resultado conclusivo. A paciente relatava, ainda, que sua
preocupacao era com um tumor abdominal, em fun¢ao de
ter sentido uma dor forte ndo esclarecida seguida de um
abaulamento abdominal. Constatamos a ultrassonografia
uma acentuada hipotrofia do reto abdominal a direita
(Fig. 2), que contribuia para uma condicao de flacidez
que era causa do abaulamento (situacao conhecida como
pseudohérnia').

Figura 2. Imagem estendida mostrando hipotrofia acentuada do reto
abdominal a direita.

Caso 3. Paciente de 65 anos, do sexo masculino, foi
encaminhado para ultrassonografia da parede abdominal
com quadro de abaulamento do hemiabdome direito ha
trés anos. Tinha antecedentes pessoais de colecistectomia,
com grande incisdo paramediana. Sua ultrassonografia
constatou hipotrofia acentuada do reto abdominal direito
(Figs. 4A e 4B).
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Figura 3. Imagem demonstrando abaulamento provocado por alcas
intestinais no local da hipotrofia do reto abdominal.

Figura 4B. Reto abdominal esquerdo eutrofico.



Caso 4. Paciente de 64 anos, do sexo feminino, com
queixa de dor forte e abaulamento no mesogastrio a direita.
Antecedentes pessoais de colecistectomia com incisao obliqua
(Kocher) e de cirurgia bariatrica com incisao mediana supraum-
bilical. A ultrassonografia revelou acentuada hipotrofia do reto
abdominal a direita (Fig. 5).

Figura 5.Imagem estendida mostrando hipotrofia do reto abdominal direito
em comparacao ao esquerdo.

DISCUSSAO

Esse trabalho apresenta 4 casos de hipotrofia do reto abdo-
minal, diagnosticados a ultrassonografia consecutivamente em
um periodo de cerca de dois anos. O primeiro caso cursou com
certa dificuldade em entender a alteracao presente. Nos demais
casos, o diagnostico especifico foi mais facil, sugerindo que
conscientizacao prévia da sua existéncia facilita a sua identificagdo.
O:s relatos dessa situacao na literatura, incluem séries de 112 e de
24 casos 1. A maior facilidade com que fizemos esse diagnostico
nos nossos casos 2, 3 € 4, e o acumulo de casos vistos por alguns
autores sugerem que a atrofia unilateral do reto abdominal possa
ser subdiagnosticada no dia a dia, e que o conhecimento dessa
condi¢ao nos deixe mais alerta para percebé-la.

Esse diagnostico parece ter relevancia clinica. Os casos 2,
3 e 4 apresentavam sinais ou sintomas relevantes para o bem-
-estar dos pacientes, enquanto apenas a paciente do caso 1
era assintomatica. O abaulamento € diretamente associado a
flacidez localizada da parede abdominal em funcao da atrofia
muscular. A dor referida pela paciente do caso 4 € dificil
de explicar diretamente pela atrofia muscular. Acreditamos
que houvesse outra causa para essa dor, eventualmente até
mesmo uma conversao psicossomatica, comum em casos de
sintomas que permanecem um longo tempo sem explicagao.
Uma fonte de sofrimento importante para a paciente do caso
2 era a confusao com um tumor abdominal, que s6 pode ser
apropriadamente desfeita apos o diagnodstico especifico da sua
condicao. Um possivel sintoma da atrofia do reto abdominal
citado na literatura € a lombalgia, pois a musculatura abdominal
tem um papel na dinamica da coluna vertebral’. Nenhum de
nossos pacientes, no entanto, queixou-se de lombalgia.

Nos casos 1, 3 e 4, a causa da atrofia do reto abdominal foi
uma lesao neural cirdrgica inadvertida. Embora a denervacao

HIPOTROFIA UNILATERAL DO RETO ABDOMINAL: CONHECER PARA IDENTIFICAR

muscular iatrogénica seja uma complicacao rara das cirurgias
abdominais, ela esta bem relatada na literatura®*. Ha inclusive
um relato dessa complicagdo em uma cirurgia minimamente
invasiva da coluna lombar com acesso através do psoas®.

Na paciente do caso 2, a pseudohérnia foi precedida de
forte dor autolimitada no flanco homolateral. Especulamos que
ela possa ter apresentado uma neurite herpética que resultou
na paresia, fato ja descrito na literatura’. A paciente nao referiu
erupc¢ao, mas lembramos que existem infec¢es herpéticas que
cursam sem erupgao, condicao conhecida como “zoster sine
herpete” 8. Nesses casos, pode-se esperar uma recuperacao
parcial ou total do quadro parético’.

A atrofia do reto abdominal também pode ocorrer por
lesdo da artéria epigastrica inferior6, mas nossos casos nao
tinham cirurgias que trouxessem esse risco, e todos os casos
pareceram estar associados a denervacgao.

Outra observacao pertinente a respeito desse diagndstico
€ a necessidade de diferenciar entre hérnia verdadeira e pseu-
dohérnia. Embora o diagndstico de hérnias seja considerado
facil do ponto de vista clinico e imaginologico, ndo € raro
recebermos pacientes para essa confirmacao diagnéstica. O
tratamento da pseudohérnia é diferente do tratamento de
uma hérnia verdadeira'.

CONSIDERACOES FINAIS

Concluimos chamando a atencdo para o aspecto ultrasso-
nografico dessa condicdo, bastante tipico € bem demonstrado
nas imagens desse relato. A atengao para essa possibilidade
diagnostica pode ser importante para o manejo adequado
desses pacientes.
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TUMOR DESMOIDE DE RETO ABDOMINAL:
RELATO DE CASO

ABDOMINAL RECTUM DESMOID TUMORS: CASE REPORT
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RESUMO

Os tumores desmoides constituem-se em um grupo raro de tumores benignos que ndo metastizam. Eles tém origem no fibroblasto do tecido
aponeurdtico ou dos tendées. As principais caracteristicas sdo a alta agressividade e alta recidiva local apesar das diferentes formas de trata-
mento, mas também eles podem estacionar e até mesmo regredir, chegando a completa involugéo.

Aincidéncia dos desmoides é de 0,03% de todos os tumores (malignos e benignos) e 3% de todos os tumores de partes moles. Existe na literatura relatos de
2 a4 novos casos por milhéo de habitantes por ano. Nos EUA hd relatos de novecentos novos casos por ano. O pico de incidéncia é dos 30 a 40 anos, ligeira-
mente mais frequente no sexo feminino, e estd associado em 5 a 10 ou até 20% nos pacientes com polipose adenomatosa familiar e Sindrome de Gardner.
Os fatores de risco incluem fatores genéticos, cirurgias, gravidez, trauma, polipose adenomatosa familiar e Sindrome de Gardner. O diagnéstico
inclui histéria clinica, exame fisico e método de imagem, porém, sempre deve ser confirmado por estudo histopatolégico ou citolégico obtido
por core biopsia ou puncdo aspirativa por agulha fina. E amplamente debatido na literatura as formas de tratamento adequadas que passam
desde a observagdo e controle com métodos deimagem, cirurgia, radioterapia, quimioterapia e mesmo tratamento anti-hormonal e com anti-
inflamatérios ndo hormonais. Nesse sentido, este trabalho relata um caso de tumor do tipo desmoide diagnosticado numa jovem de 24 anos.

DESCRITORES: FIBROMATOSE AGRESSIVA, DIAGNOSTICO, FIBROMATOSE ABDOMINAL, TRATAMENTO, DIAGNOSTICO, ULTRASSONOGRAFIA.

ABSTRACT

Desmoid tumors constitute a rare group of benign tumors that do not metastasize. They originate in the fibroblast of aponeurotic tissue or
tendons. The main characteristics are the high aggressiveness and high local recurrence despite the different forms of treatment, but also they
can stagnate and even regress, with complete involution.

The incidence of desmoids is 0.03% of all tumors (malignant and benign) and 3% of all soft tissue tumors. There are reports in the literature of 2 to 4 new
cases per million inhabitants per year. In the United States, there are nine hundred new cases reported each year. The peak incidence is 30 to 40 years,
slightly more frequent in females, and is associated in 5 to 10 or up to 20% in patients with familial adenomatous polyposis and Gardner’s Syndrome.
Risk factors include genetic factors, surgeries, pregnancy, trauma, familial adenomatous polyposis, and Gardner’s Syndrome. The diagnosis
includes clinical history, physical examination and imaging method, but the ratification should be always done by histopathological or cytologi-
cal study obtained by core biopsy or fine needle aspiration. It is widely debated in the literature the appropriate treatment modalities ranging
from observation and control with imaging methods, surgery, radiotherapy, chemotherapy and even anti-hormonal treatment and with non-
hormonal anti-inflammatory drugs. In this sense, this paper reports a case of desmoid-type tumor diagnosed in a 24-year-old girl.

KEY WORDS: AGGRESSIVE FIBROMATOSIS, DIAGNOSIS, ABDOMINAL FIBROMATOSIS, TREATMENT, DIAGNOSIS, ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO

Os tumores desmoides sao uma forma agressiva de fibro-
matose originados na aponeurose muscular, portanto, fibroblas-
tos, sendo microscopicamente constituidos de fasciculos mal
definidos de células fusiformes, uniformes e estroma/fibroso,

ricos em colageno e com colageno denso, que € responsavel
pelas fibro explosoes .

Eles sao benignos, sem potencial para metastizar, de
crescimento lento, mas tem uma forte tendéncia de invadir
estruturas vizinhas e alta tendéncia de recidiva; devido a

1. Fértile Schola.
2. Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Goids.

Endereco para correspondéncia:
Waldemar Naves Do Amaral
Email:waldemar@sbus.org.br



isso sua tendéncia € altamente agressiva 4.

O tumor desmoide foi descrito por Muller em 1838, sendo
derivado da palavra grega “desmos”, que significa tendao, gostar
de tendao. Os tumores desmoides constituem hoje 0,03% de
todas as neoplasias (benignas e malignas) e 3% de todas as
neoplasias de tecidos moles .

A incidéncia de novos casos na populacao em geral é de
2 a 4 casos por milhao por ano, com um pico de incidéncia
dos 30 a 40 anos, ligeiramente mais frequente em mulher ©.

Os tumores desmoides podem ser classificados como
intra-abdominais e extraabdominais, podendo ainda ser clas-
sificados como fibromatose superficial, p. ex.: contratura de
Dupuydren e Doenca de Peyronin e fibromatose profunda,
que serao as formas intraabdominais, de parede abdominal e
extra-abdominal #73,

Nas formas intra-abdominais chama a atencdo a asso-
ciacao com polipose adenomatosa familiar e Sindrome de
Gardner em 5 a 10 % dos casos, geralmente localizados
no mesentério do intestino delgado, sendo considerada
a segunda causa de morte em pacientes com polipose
adenomatosa familiar '*8,

Em varios estudos foi demonstrado que de 28 a 69% dos
desmoides sao intraabdominal ou de parede abdominal, sendo
o restante de outras partes do corpo como ombro, membro
superior, torax, existindo relato de casos de tumor desmoide
mamario. Outros relatos 8 falam que 50% de todos os des-
moides s3o de parede abdominal 349,

Os fatores de risco para ocorréncia de tumor desmoide
sao: genéticos, trauma, gravidez, cirurgia, polipose adenoma-
tosa familiar e Sindrome de Gardner. O diagnostico diferen-
cial deve ser feito com sarcomas, endometriomas e outros
tumores abdominais, como, por exemplo, adenopatias nas
neoplasias colorretais 24,

O diagnostico inclui ultrassonografia, principalmente
nos tumores superficiais, podendo se apresentar hipoeco-
génicos, isoecoides ou hiperecoides em relagao a estrutura
envolvida, por exemplo, musculo, tendo como caracte-
ristica ser um tumor sélido, com margens fusiformes. A
tomografia computadorizada e a ressonancia magnética
também sao uteis no diagnostico, mas o diagnostico de-
finitivo deve ser obtido, por exemplo, por biopsia guiada
por ultrassonografia para estudo histopatologico. Nos
casos intra-abdominais profundos, tipo de mesentério,
onde a core biopsy pode lesar alca pode-se recorrer a
puncgao aspirativa por agulha fina (PAAF), sempre guiada
por método de imagem 38.

Entao se conclui que o diagnostico inclui: historia clinica,
exame fisico e método de imagem com estudo citologico ou
histopatologico do material obtido por PAAF ou core biopsy *%.
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O tratamento dos tumores desmoides deve ser
multidisciplinar, considerando sempre a vontade do paciente.
Dentre os tratamentos, inclui-se: “Esperar para ver” se progride,
estaciona ou regride; nos tumores superficiais de facil acesso,
pode-se optar por tratamento cirdrgico inicial. Nos casos
proximos a estruturas vitais deve-se optar por tratamento
cirurgico, com margens cirurgicas amplas e com perda fun-
cional e estética minima. Quando as margens cirdrgicas sao
comprometidas deve-se optar por Radioterapia adjuvante. A
radioterapia e quimioterapia devem ser consideradas como
primeiro método de tratamento nos casos em que € impossi-
vel a resseccao cirurgica devido a perda de func¢do ou danos
estéticos irreparaveis '°.

Outros tumores podem responder ao tratamento anti-
-hormonal, como por exemplo, tamoxifeno; anti-inflamatorios
nao hormonais, como sulindac, indometacida e celocoxib
também podem ser usados .

RELATO DO CASO

] S, sexo feminino, 24 anos, gesta 1/1, parto normal,
1,60 m, 63 Kg, do lar, portadora de hiperplasia nodular
focal de figado, sem uso de anticoncepcional oral, sem
historico de exposicao ambiental de risco, antecedentes
pessoais, apenas com doengas comuns da infancia, an-
tecedentes familiares sem relato de doengas neoplasicas
ou doencas infectocontagiosas. Nega cirurgia e trauma
abdominal.

] S compareceu na Clinica sao Roque em 13 de outubro
de 2015 com solicitacao de Dermatologista para realizar
ultrassonografia de parede abdominal (Figuras 1 e 2) devi-
do a nédulo palpavel que descobrira a 30 dias, cujo laudo
descreve nodulo em reto abdominal direito, imagem de
aspecto nodular, solida, hipoecogénica, medindo 3,53 cm
no seu maior eixo, desprovida de vascularizacao ao Power
Doppler (Figuras 3 e 4).

Figura 1: Ultrassonografia de parede abdominal.
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Em 21 de margo de 2016 compareceu ao meu consul-
torio particular referindo aumento do nodulo, mas sem
dor. Ao exame clinico: PA 120/80 mm hg; temperatura
36.8 C, mucosas coradas, anictéricas, ausculta cardiaca e
pulmonar normais. Exame neurolégico normal. A palpagao
abdominal notava-se massa palpavel no reto abdominal
direito altura do epigastrio, consisténcia elastica, fixa,
indolor, sem outras alteragoes a palpacao superficial e
profunda do abdémen.

Realizei nova ultrassonografia de parede abdominal
nesse dia (Figs. 5-7), que evidenciou nodulo solido, hi-
poecogénico em reto abdominal direito medindo 4.08 x
2.11cm em seus diametros longitudinal e anteroposterior,
respectivamente. Sugerindo-se a critério clinico reavaliar
com ressonancia magnética.

A paciente, nessa época, optou por realizar cory biopsy
guiada por ultrassonografia, o que foi feito no dia 05 de
abril de 2016, cujo anatomopatologico foi de proliferagao
fuso celular, recomendando-se estudo imuno-histoquimico,
do qual laudo foi de” achados consistentes com fibromatose

tipo desmoide”.

Figura 3: Nédulo em reto abdominal direito.

Figura 5: Nédulo hipoecogénico em reto abdominal direito.
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Figura 4: Nédulo em reto abdominal direito.

Em 19 de outubro de 2015 realizou tomografia computa-
dorizada que ndo fez mencao ao referido nodulo, relatando
hiperplasia nodular focal de figado, presenca de litiase renal
direita e cisto anexial a direita. Figura 6: Nédulo hipoecogénico em reto abdominal direito.




Figura 7: Ultrassonografia de parede abdominal

Ent3o a paciente foi encaminhada para cirurgiao oncologico
na cidade de Passo Fundo — RS, que lhe solicitou ressonan-
cia magnética do abdomen. Este evidenciou nodulo de reto
abdominal direito de 4.3 x 3.9 x 2.5cm, além dos achados
anteriores da tomografia computadorizada e ultrassonografia.

A paciente fez cirurgia em 20 de junho de 2016, cujo laudo
do anatomopatologico foi de fibromatose tipo dermoide, a
lesao mede 4.5 x 2.5cm, limites cirdargicos livres de neoplasia.

DISCUSSAO

Os tumores desmoides continuam sendo um desafio clinico
devido a seu comportamento local ser agressivo e apresentar
altas taxas de recorréncia. Embora os dados de imagem, historia
clinica e exame fisico possam ser sugestivos de fibromatose tipo
desmoide € necessaria a confirmagao histopatologica que podera
ser obtida por core biopsy guiada por US ou biopsia guiada por
tomografia computadorizada antes de dar inicio a terapéutica.

Apesar dos avangos na compreensao desses tumores a sua
historia natural ndo € completamente entendida, sendo que a
melhor forma de tratamento, amplamente debatido na literatura,
carece de comprovagoes de Nivel | para provar através de ensaios
clinicos randomizados a eficiéncia das varias formas de tratamento
disponiveis, formas estas todas que visam o controle local do tu-
mor com morbidade aceitavel e com minima perda estética ou da
funcao do local comprometido. Nos altimos tempos, tem ocorrido
uma mudanga na gestao desses tumores, sendo considerado que
uma abordagem multidisciplinar com cirurgido oncoldgico, cirur-
gido plastico, terapeutas ocupacionais, especialistas em medicina
fisica e de reabilitacao e, sobretudo, a vontade do paciente sao
determinantes para a escolha da terapéutica a ser estabelecida.

Na atual revisao incluem-se as seguintes modalidades
terapéuticas como tendéncia a ser seguida:

a - Tumores assintomaticos que ndo crescem localizados
longe de estruturas vitais: s acompanhamento com controle

TUMOR DESMOIDE DE RETO ABDOMINAL: RELATO DE CASO

através de método de imagem regular;

b - Tumores primarios ou recorrentes que apresentam
crescimento ou perto de estruturas vitais, sintomaticos com
possibilidade de resseccao cirurgica com margens amplas com
perda funcional ou estética minima: ressec¢do cirdrgica;

¢ - Tumor com margens cirdrgicas exiguas ou compro-
metidas passive de nova intervencao: resseccao cirurgica e
radioterapia adjuvante ou radioterapia;

d - Se a cirurgia provocara perda da func¢ao ou dano estético
inaceitavel: radioterapia.

e - Tumor irressecavel: radioterapia/quimioterapia e mo-
dalidades mais recentes;

f - Tumor irressecavel com dor intratavel e alteracdo da
funcao localizada em membro; amputacao.

g - Outras opgoes de tratamento para tumores pouco
sintomaticos ou de crescimento lento seria o uso de AINES,
como siludac, inibidores da COX 2 e terapia antiestrogénica
(tamoxifeno).

CONSIDERACOES FINAIS

O tumor dermoide deve ser considerado no diagnostico
diferencial dos tumores solidos intra ou extra-abdominal, sen-
do a historia clinica, exame fisico e exames de imagem (US,
TC e RM) tteis tanto no diagnostico como no seguimento
regular destes pacientes.

No caso relatado foi explicado a paciente tudo sobre a
doenca e as opgoes de tratamento, incluindo o “esperar para
ver”. Solicitada avaliacdo oncoldgica a paciente optou pelo
tratamento cirurgico, tratamento este que segundo a literatura
€ adequado para o caso, pois a paciente € jovem, tem tumor
desmoide superficial, de facil acesso cirargico, deseja gestar,
com grandes chances de ressecabilidade, com margens livres de
tumor, fato este confirmado pelo exame anatomopatoldgico.
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FRATURA DO TIPO SLEEVE EM PRE-
ADOLESCENTE: RELATO DE CASO

PATELLAR SLEEVE FRACTURE IN PRE-ADOLESCENT: A CASE REPORT

RODOLFO COSTA SOUZA', ARIELA MAULLER VIEIRA PARENTE', RENATO DA SILVA FARIA', CRISTINA ROCHA NUNES’,
LiVIA MARIA OLIVEIRA SALVIANO2 WALDEMAR NAVES DO AMARAL '?

RESUMO

As fraturas de patela s@o raras em criangas. As fraturas do tipo sleeve néGo sdo causadas por trauma direto, e sim por uma contragéo rdpida do
quadriceps em um joelho flexionado. As radiografias simples podem néo ser capazes de demonstrar a fratura do tipo sleeve. Assim, a ultrassono-
grafia é um excelente exame complementar no atendimento ao paciente com esse tipo de fratura, permitindo a visualizag¢édo do tecido dsseo
e cartilaginoso, e sendo acessivel, rdpido e indolor. Este artigo relata caso de fratura sleeve em pré-adolescente, em que a ultrassonografia foi
aplicada como método diagndstico.

PALAVRAS-CHAVE: FRATURA SLEEVE, PATELA, ULTRASSONOGRAFIA.

ABSTRACT

Patella fractures are rare in children. Sleeve-type fractures are not caused by direct trauma, but by a rapid contraction of the quadriceps in a
flexed knee. The simple x-rays are not able to demonstrate a sleeve fracture. Thus, an ultrasound examination is an excellent complementary
examination to the patient with this type of fracture, allowing a display of the tissue and the cartilaginous, and being accessible, fast and
painless. This article reports a case of pre-adolescent man fracture, in which ultrasound was applied as a complementary diagnosis method.

KEYWORDS: SLEEVE FRACTURE, PATELLA, ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO

A patela € um osso pequeno, triangular, sesamoide, locali-
zado anteriormente a articulacdo do joelho. Ela divide-se em
base (larga e superior) e apice (pontiagudo e inferior). Sua face
anterior € convexa € a posterior apresenta uma area articular
lisa e oval. A borda proximal € espessa e pode ser chamada
de base, ja as bordas medial e lateral sao finas e convergem
distalmente'. Devido sua localiza¢ao anterior e a fina camada
de tecido mole sobrejacente, nem sempre consegue-se visua-
lizar as fraturas por meio dos raios X simples.

As fraturas de patela correspondem a aproximadamente
1% das lesoes Osseas em adultos e sao consideradas mais raras
ainda em criangas. De todas as fraturas de patela, menos de
2% ocorrem no esqueleto imaturo, por isso a raridade dessa
doenca em criancas. Quando ocorrem, mais da metade € do
tipo sleeve, ou seja, fratura por desluvamento.?.

As fraturas por desluvamento, ou do tipo sleeve, ocorrem
quase que exclusivamente em criancas. Elas sdo o resultado,

em geral, de traumas diretos, contracao excessiva do meca-
nismo extensor ou ambas. Traumas indiretos ou cominados
também podem ser a causa. A maioria envolve o polo infe-
rior da patela e pode ser dificil de ser visualizada em uma
radiografia simples, especialmente quando o fragmento de
osso avulsionado € pequeno ou ausente?. Qutro fator que
pode contribuir para o nao diagnostico inclui a presenga de
hemartrose na articulagdo do joelho?.

As fraturas por trauma direto podem ser de baixa energia,
por exemplo, queda da propria altura, ou de alta energia tais
como as devidas a acidentes automobilisticos (fratura mais
cominuida). Ja os traumas indiretos podem ocorrer devido a
grandes forcas geradas pelo mecanismo extensor e, tipicamen-
te, resultam da contracao violenta do quadriceps com o joelho
em posicao flexionada*.

Os adolescentes sao mais susceptiveis devido, provavel-
mente, ao tipo de atividade esportiva, de alta intensidade e
ao rapido crescimento osseocondral na periferia da patela e a
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instabilidade relativa da patela. A incidéncia maxima de ocor-
réncia € aos 12,7 anos (8-16). Com rela¢do ao sexo, esse tipo
de fratura ocorre mais em meninos em uma propor¢ao de 3:1.
As fraturas do tipo sleeve sao distintas das fraturas de patela
resultantes de um golpe ou queda direta. Isso se deve ao fato
de que elas sdo causadas por uma contracao rapida do qua-
driceps em um joelho flexionado. Por isso, atletas envolvidos
com o salto ou outros esportes de alta energia tais como o
skateboarding € agora causa comum desse tipo de fratura.
No momento da anamnese a historia € geralmente de inicio
subito de uma dor intensa apds uma aceleracao explosiva,
como saltar, ao invés de cair. Ha presenca de dor e um joelho
inchado com incapacidade de levantar a perna reta. Ao exame
clinico deve-se atentar para duas pistas. Em primeiro lugar,
verificar um espago palpavel no polo inferior da patela €, em
segundo lugar, a presenca de patela alta. Essa patela alta no lado
afetado € sentida de forma mais proximal no lado afetado do
que no outro lado. Devido a dificuldade de flexao do joelho,
pode n3o ser tao facil demonstrar nos raios X. Se a ruptura é
minima, os sinais serdo minimos. Podera ndo haver separacao
e, portanto, a patela alta nao sera identificada de forma obvia.
Nesses casos, a crianga logo aprende a levantar a perna usando
a fascia lata e rotacional internamente o membro. Esses casos
resultam em um alongamento do mecanismo do quadriceps
e uma patela alongada com afrouxamento do extensor. A
procura por atendimento pode demorar e, portanto, ndo é
surpresa que o diagnostico dessa doenga possa ser falho*.

RELATO DO CASO

MEM, 11 anos, sexo masculino, esportista (jogador de fu-
tebol), apresentou-se para exame com queixa de dor intensa
e limitante nos joelhos. O quadro algico comegou ha mais ou
menos um ano. Nao ha historia de trauma direto, mas com
piora progressiva nesse periodo. Ao exame fisico apresentou
edema leve, dor a palpacao do polo inferior da patela e limi-
tacao da extensao dos joelhos, principalmente a direita, porém
sem depressao ou hemartrose.

Foram solicitadas radiografias dos joelhos nos planos
anteroposterior e perfil, bilaterais (Figs. 1 e 2). Na radiografia
do joelho direito em perfil € possivel notar leve solugao de
continuidade no polo inferior, porém, devido a imaturidade
do esqueleto nao foi possivel confirmar o diagndstico.

Foi solicitada, portanto, ultrassonografia dos joelhos para
auxiliar na elucidagao diagnostica (Figs. 3 e 4). Pode-se perceber
uma solugao de descontinuidade da cortical no polo inferior
da patela. Verifica-se alteragao da ecotextura do segmento pro-
ximal do tendao patelar caracterizado por hipoecogenicidade
com comprometimento das fibras profundas (Fig. 3).

Ao Doppler percebe-se intensa vascularizagao (Fig. 4).

FRATURA DO TIPO SLEEVE EM PRE-ADOLESCENTE: RELATO DE CASO

Figs. 1 e 2: Raio X de perfil dos joelhos D e E
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Fig. 3: Doppler com intensa vascularizacdo e descontinuidade da cortical
no polo inferior da patela.

Fig. 4: Doppler mostrando a alteracao da ecotextura do segmento
proximal do tenddo patelar caracterizado por hipoecogenicidade com
comprometimento das fibras profundas.

A figura 5 mostra a fratura por arranchamento no polo
inferior da patela (fratura tipo sleeve), mais evidente no
joelho direito.

Optou-se por nao realizar a cirurgia e tratar de forma
conservadora. O paciente foi afastado por seis meses dos
treinos de futebol.
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Fig. 5: USG: visualizando a fratura por arrancamento no polo inferior da
patela (fratura tipo sleeve), mais evidente no joelho direito.

DISCUSSAO

As fraturas de patela sao relativamente raras em criangas
e adolescentes. As do tipo sleeve geralmente ocorrem em
criangas que praticam exercicios fisicos que requerem exten-
sao vigorosa do joelho, com contracao do quadriceps contra
resisténcia. A lesdo ocorre, portanto, na perna de apoio*.

O objetivo do tratamento € reduzir o tecido lesionado,
restaurar o comprimento do tendao patelar e reduzir a pa-
tela alta. Isso, na pratica, implica em tratamento cirargico.
Entretanto, nem sempre o paciente procura atendimento
médico quando a lesdo acontece, como foi o caso do pa-
ciente aqui apresentado.

Quando esse tipo de fratura nao € identificado no momen-
to que acontece a lesdo, um novo osso se forma e ele sera de-
masiado grande para ser reduzido e corrigido e, portanto, tera
que ser removido*. A literatura reporta resultados subotimos
quando ha demora no tratamento. Ha relatos de diminuicao
de forga e fungao apos o tratamento tardio da lesao®.

O grande desafio do diagndstico de fratura do tipo sleeve
da patela, em criangas, se deve ao fato da presenga de anor-
malidades patelares (patela bipartida) e imaturidade ossea que
podem gerar duvidas quanto ao nacleo de ossificacao.

As radiografias simples podem nao ser capazes de demons-
trar a fratura do tipo sleeve se o fragmento Osseo distal for
pequeno. Quando € possivel identificar o fragmento dsseo,
o fragmento cartilaginoso excede, em muito, o tamanho do
fragmento Osseo®.

Por isso a ultrassonografia € um excelente exame comple-
mentar no atendimento ao paciente com fratura tipo sleeve.
Ela € um exame rapido, acessivel, indolor, seguro e com menor
custo operacional. A ultrassonografia permite a visualizacao
do tecido 6sseo e cartilaginoso e das interfaces de separacao
entre esses tecidos. Esses achados sao uteis para determinar
o manejo da fratura®.
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Se o diagnostico € realizado precocemente e o tratamento
instituido de forma imediata, pode-se esperar um excelente
resultado com o retorno as atividades normais em pouco
tempo, sem limitacao da amplitude de movimento do joelho®.
Ja a demora no diagndstico e tratamento pode resultar em
incapacidade permanente com uma patela alta e instabilidade
subsequente, diminui¢do da amplitude do movimento, prin-
cipalmente da extensao e fraqueza, dor na patela associada
com dano osteocondral e ossificagao do tendao da patela ou
mesmo duplicacdo da patela 78,

CONSIDERACOES FINAIS

As fraturas do tipo sleeve podem passar despercebidas de-
vido a dificuldade no diagndstico inicial. A suspeita diagnostica
de uma fratura desse tipo deve ser sempre levantada naqueles
casos em que O paciente apresenta patela alta e hemartrose,
pratica esportes que requerem uma extensao vigorosa dos
joelhos com contracdao do quadriceps contralateral.

A ultrassonografia proporciona uma visualizacao adequada
das estruturas Osseas e cartilaginosas e tem sido considerada
um excelente exame complementar tanto na avaliagado inicial
dessa doenga quanto no acompanhamento a longo prazo da
evolugao da doenca.
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GRAVIDEZ HEREROTOPICA -
UMA DOENCA EMERGENTE

HETEROTOPIC PREGNANCY — AN EMERGING DISEASE

MARCIO LUiS DUARTE "% FABRICIA TANAKA DELCARO?; ELCIO ROBERTO DUARTE?; JAEL BRASIL DE ALCANTARA FERREIRA?

RESUMO

A associagdo entre gestagdo topica e ectépica — heterotépica — é rara e ocorre, aproximadamente, em 1 a cada 30.000 gestacées, sendo uma
condigdo potencialmente fatal, devido ao choque hipovolémico em caso de ruptura. Segundo Condous et al., o diagndstico de gravidez ec-
tépica pode ser realizado pela ultrassonografia transvaginal em cerca de 90,9% dos casos antes da cirurgia, diminuindo, assim, o nimero de
falsos-positivos nas laparoscopias.

Este relato de caso destaca a importdncia do exame ultrassonogrdfico, principalmente quando feito pelo método transvaginal, no primeiro
trimestre de gestacéo, valorizando o estudo do ovdrio.

DESCRITORES: GRAVIDEZ ECTOPICA; GRAVIDEZ HETEROTOPICA; DIAGNOSTICO; ULTRASSONOGRAFIA.

ABSTRACT

The association with topical and ectopia gestation — heterotopic - is rare and occurs; approsimately in 1 each 30,000 gestations, being a condi-
tion potentially fatal due to the hypovolaeynic shock in case of rupture. According to Condous et al., the diagnosis of ectopic pregnancy may
be achieved through transvaginal ultrasonography in about 90,9% of the cases before surgery, diminishing, so, the number of false-positive in
the laparoscopy.

This case report detaches the importance of the ultrasonographic exam, mainly when done by the transvaginal method, in the first trimester of
gestation, valorizing the study of the ovarium.

KEY WORDS: PREGNANCY, ECTOPIC; PREGNANCY, HETEROTOPIC, DIAGNOSIS; ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO

A gravidez ovariana integra constitui numa condicao
extremamente rara, sendo sua ocorréncia estimada em
1:10.000 gestagoes uterinas e de 1:1000 gestagoes ecto-
picas, podendo resultar de alteragoes da fungao ovular
ou processos aderenciais e inflamatorios, impossibilitando
a movimentagao tubarea'. Também sao referidos outros
fatores de risco, como o uso de analogos do hormonio
liberador de gonadotrofinas (GnRH), pilulas anticoncep-
cionais e DIU com progestagenos?. Segundo Spiegelberg,
a gestacdo ovariana € caracterizada quando ha o saco
gestacional no ovario, estando este parcialmente envolvido
pelo parénquima ovariano'.

A associacdo entre gestacao topica e ectopica — hete-
rotopica — € rara e ocorre, aproximadamente, em 1 a cada
30.000 gestagoes, sendo uma condi¢ao potencialmente

fatal, devido ao choque hipovolémico em caso de ruptura’.
Assim como a gravidez ectdpica prévia, cirurgias pélvicas,
doenga inflamatodria pélvica entre outros, sdo fatores de
risco para implantacao extrauterina do concepto, pois al-
teram a mobilidade, a anatomia e o peristaltismo normal
das tubas uterinas, com isto interferindo na captagao ovular
pelas fimbrias?.

Sua incidéncia tem aumentado com os métodos de
reproducao assistida*, alcancando valores de 1:100 até
1:500 das gestacoes utilizando estes métodos, sendo o
local ectopico mais comum, as tubas uterinas em mais de
90% dos casos®.

RELATO DO CASO
Paciente do sexo feminino, 30 anos de idade, cauca-
siana, brasileira, natural de Santos (SP) e procedente de
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S3o Vicente, com dor em hipogastrio ha um dia e des-
compressao brusca positiva local, estando em amenorreia
ha 06 semanas e 06 dias. Apresenta, como historico, trés
gestacoes anteriores, sendo dois partos cesareos e um
aborto por gravidez ectopica em trompa esquerda ha 08
meses, sem o uso de métodos de reprodugao assistida.
Este ultimo fora resolvido com uma salpingectomia es-
querda, estrutura confirmada posteriormente por exame
anatomopatologico.

Encaminhada ao servico de radiodiagnostico com BHCG
positivo (85,00 mUL/ml) para realizagao de ultrassonografia
transvaginal na qual detectou-se um saco gestacional na
cavidade endometrial e outro em ovario esquerdo com
cerca de 06 semanas e 05 dias de gestacao, estando o utero
em sua posicao habitual de anteversoflexao com liquido
hemorragico no fundo de saco de Douglas. Os dois sacos
gestacionais apresentavam embrido com batimento cardiaco

presente (Figs. 1-3).
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Figura 1: Embrido com batimento cardiaco no ovario esquerdo.

Figura 2: Embrido com batimento cardiaco na cavidade endometrial.
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Figura 3: Saco gestacional no ttero e no ovério esquerdo.

Realizada videolaparoscopia para retirada da gravidez ec-
topica no ovario esquerdo, sendo o diagndstico de gravidez
ectopica confirmado por exame anatomopatoldgico. No dia
seguinte a cirurgia, procedeu-se nova ultrassonografia trans-
vaginal na qual se visualizou apenas a gestacao topica, sem
demais complicacoes (Figura 4).

Figura 4: Ultrassonografia pos-operatéria demonstrando saco
gestacional no utero.

O quadro clinico apresentado e a ultrassonografia com
diagnostico preciso realizada em tempo habil possibilitaram
intervengao terapéutica adequada e manutenc¢ao da gestacao
topica concomitante, eliminando a queixa algica da paciente.

DISCUSSAO

A gestagdo ectdpica ocorre em cerca de 2% de todas as
gestagoes nos Estados Unidos, tendo grande contribuigao
no aumento da morbimortalidade materna'. O quadro
clinico de gravidez ovariana integra nao difere das outras
formas de gravidez ectopica, porém, diagnostico depende
da interpretacao dos dados da anamnese, exame fisico,
sorologia, mas com clara necessidade do exame ultrasso-



nografico, com grande destaque para a ultrassonografia
transvaginal'.

As pacientes com amenorreia e dor abdominal devem
ser investigadas com ultrassonografia transvaginal para gra-
videz ectopica, mesmo que exista, ja confirmada, gravidez
topica, principalmente, quando tiver realizado método de
reproducao assistida®.

Porém, o diagnostico ultrassonografico nem sempre €
possivel7. Segundo Condous et al., o diagndstico de gravidez
ectopica pode ser realizado pela ultrassonografia transvaginal
em cerca de 90,9% dos casos antes da cirurgia, diminuindo,
assim, o numero de falsos-positivos nas laparoscopias®.

Atualmente, o diagnostico precoce permite o uso da
laparoscopia cirurgica com excelente prognostico: menor tem-
po de internacao, recuperagao pos-operatoria precoce, a for-
macao de aderéncia reduzida e melhor resultado reprodutivo,
tendo, assim, bom prognostico®. No entanto, estudos com
a instilacdo de glicose hiperosmolar ou solugao hipertonica
de cloreto de sodio através do ultrassom transvaginal para o
tratamento conservador estao apresentando sucesso, evitando
a laparoscopia’.

Este relato de caso destaca a importancia do exame ul-
trassonografico, principalmente quando feito pelo método
transvaginal, no primeiro trimestre de gestagao, valorizando
o estudo do ovario.

CONCLUSAO

O ultrassonografista deve sempre estar atento a possibilida-
de da associagao de gestagao topica e ectopica, aumentando
a sensibilidade do método diagndstico e reduzindo os riscos
de possiveis complica¢Oes através de terapéutica adequada de
forma precoce, mostrando, pela literatura médica, ser o exame
de melhor custo-beneficio para tal estudo devido a sua boa
sensibilidade, baixo custo e facil acesso, podendo, inclusive,
realizar o tratamento em algumas oportunidades.
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ULTRASSONOGRAFICO

SPIEGEL HERNIA - ULTRASONOGRAPHIC DIAGNOSIS
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RESUMO

A hérnia de Spiegel, também conhecida como hérnia ventral lateral, sendo rara e representa cerca de 0,12-0,2% de todas as hérnias abdominais,

sendo assintomdtica em 90% dos casos. O diagnéstico de hérnia de Spiegel é dificil porque néo séo identificados sintomas caracteristicos e,

muitas vezes, ndo hd massa palpdvel.

Apenas 50% dos casos sdo diagnosticados no pré-operatdrio. O sintoma mais frequente é a dor, mas néo hd dor tipica ou caracteristica - os

pacientes podem ter uma histdria de hérnia encarcerada, com ou sem obstrugdo intestinal.

Os autores descrevem um caso desta doenca cujo diagnéstico foi realizado pela ultrassonografia.

DESCRITORES: HERNIA VENTRAL, DIAGNOSTICO, ULTRASSONOGRAFIA.

ABSTRACT

Spiegel hernia, also known as a lateral ventral hernia, being rare and represents about 0.12-0.2% of all abdominal hernias, being asymptom-

atic in 90% of the cases. The diagnosis of Spiegel’s hernia is difficult because no characteristic symptoms are identified and, often, there is no

palpable mass.

Only 50% of the cases are diagnosed preoperatively. The most common symptom is pain, but there is no typical or characteristic pain - patients

may have a history of herniated jaundice with or without bowel obstruction.

The authors describe a case of this disease diagnosed by ultrasound.

KEY WORDS: VENTRAL HERNIA, DIAGNOSIS,; ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO

A hérnia de Spiegel, também conhecida como hérnia ven-
tral lateral, sendo rara e representa cerca de 0,12-0,2% de todas
as hérnias abdominais,'® sendo assintomatica em 90% dos
casos.! Acomete, geralmente, pacientes com mais de 40 anos',
acometendo um pouco mais mulheres que homens (1,18:1).2°
O estrangulamento € a sua complicacdo mais comum.'®

O diagnostico de hérnia de Spiegel € dificil porque nao sao
identificados sintomas caracteristicos e, muitas vezes, ndo ha
massa palpavel.? Apenas 50% dos casos sao diagnosticados no
pré-operatorio.>® O sintoma mais frequente € a dor, mas ndo
ha dor tipica ou caracteristica - os pacientes podem ter uma
historia de hérnia encarcerada, com ou sem obstrucao intestinal.2

RELATO DO CASO
Homem de 52 anos referindo abaulamento na regiao
do flanco direito que piora aos esforcos ha um ano. Nega

doengas, traumas e cirurgias anteriores. Ao exame fisico
observa-se abaulamento no flanco direito que se acentua
com a realizagdo da manobra de Valsalva.

A ultrassonografia demonstra falha na aponeurose trans-
versa entre os musculos reto abdominal direito e transverso
— linha semilunar, medindo 1,0 x 0,7 cm, com herniacao
do conteudo intestinal, associado a pouca mobilidade com
a realizagdo da manobra de Valsalva, com fluxo vascular
presente ao estudo com Doppler, caracterizando hérnia de
Spiegel (Figuras 1 e 2).

DISCUSSAO

Na maioria das vezes, as hérnias de Spiegel aparecem
na area denominada cinturdao da hérnia Spigeliana, onde
a fascia de Spiegel € maior - até 2cm.? Elas ocorrem mais
frequentemente na parte inferior do abdome, porque
supraumbilicamente a linha semilunar fica posterior ao

1.WEBIMAGEM, Sao Paulo-SP.
2.Clinica Brasil Imagem Medicina Diagnostica, Santos—SP.
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musculo reto abdominal e as fibras do musculo transverso e
obliquo interno se cruzam em angulos diferentes, enquanto

abaixo da cicatriz umbilical as fibras correm paralelamente.?

Figura 1: Ultrassonografia demonstra falha na aponeurose transversa
entre os musculos reto abdominal direito e transverso - linha semilunar,
medindo 1,0 x 0,7 cm, com herniagao do contetdo intestinal, associado a
pouca mobilidade com a realizagao da manobra de Valsalva, caracterizando
hérnia de Spiegel.

Figura 2: ultrassonografia demonstra falha na aponeurose transversa
entre os musculos reto abdominal direito e transverso - linha semilunar,
medindo 1,0 x 0,7 cm, com herniagdo do contetido intestinal, associado a
pouca mobilidade com a realizacdo da manobra de Valsalva e com fluxo
vascular presente ao estudo com Doppler, caracterizando hérnia de Spiegel.

Existem fatores predisponentes, tais como a hiper-
tensao intra-abdominal secundaria a obesidade morbida,
multiplas gestacoes, tosse cronica, complicacao de dialise
peritoneal, ascite e realizar trabalho que envolva grande
esforco fisico.">® A hérnia de Spiegel congénita ocorre
principalmente em criancas e nesta faixa etaria, o saco da
herniario pode conter as gonadas.> O conteudo herniario,
na maioria dos casos, consiste no omento, intestino delga-
do, ceco, apéndice ou colon signoéide.! O colo da hérnia

HERNIA DE SPIEGEL - DIAGNOSTICO ULTRASSONOGRAFICO

geralmente mede entre 0,5 e 2,0cm, sendo o responsavel
pelo encarceramento da hérnia.!?

A ultrassonografia cumpre os requisitos para ser o primeiro
método de diagndstico em casos suspeitos, apresentando van-
tagens tais como a visualizacao precisa da estrutura da parede
abdominal, realizando o exame em posi¢cao ortostatica e o
uso de testes provocativos sob a forma de tosse, manobra de
Valsalva e compressao do transdutor.>® A compressao permite
a avaliagao do grau de redutibilidade do conteudo do saco da
hérnia para a cavidade abdominal.’

A tomografia computadorizada apresenta grande sensibi-
lidade para o diagnostico da hérnia de Spiegel, mostrando o
conteudo do saco herniario e a deiscéncia muscular, além de
permitir um bom estudo das camadas da parede abdominal
e da gravidade da oclusao através da analise das algas no saco
herniario.! O uso de meio de contraste oral durante o exame
€ recomendado para que qualquer conteudo intestinal possa
ser identificado.® Apesar de ser um bom método em casos
duvidosos, exp0e o paciente a radiacdo ionizante.> A disponi-
bilidade crescente da imagem de ressonancia magnética pode
ser benéfica na avaliacao pré-operatoria desses casos dificeis.®

O tratamento da hérnia de Spiegel € cirurgico, sendo o
laparoscopico preferido, devido ao risco de complicagées —
estrangulamento e encarceramento.'*¢
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INVAGINACAO INTESTINAL: DADOS
ANATOMICOS E ULTRASSONOGRAFICOS

INTESTINAL INVAGINATION: ANATOMICAL AND ULTRASOUND DATA
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RESUMO

A invaginagdo intestinal é uma altera¢do andtomo-funcional na forma de obstrucéo intestinal e consiste na penetragdo de um segmento

proximal de al¢a intestinal no segmento de al¢a imediatamente distal alterando substancialmente a base vascular do mesentério, gerando

compressdo, com consequente edema, isquemia, possivel necrose e, ds vezes, perfuragéo com peritonite.

O objetivo deste trabalho foi relatar um caso de invaginagdo intestinal com diagndstico seguro e intervengdo rdpida, fundamentando o con-

hecimento para plantonistas do setor de urgéncia.

DESCRITORES: INVAGINAGCAO INTESTINAL, DIAGNOSTICO, OBSTRUCAO INTESTINAL, ULTRASSONOGRAFIA, ANATOMIA.

ABSTRACT

Intestinal invagination is an anatomy functional alteration in the form of intestinal obstruction and consists of the penetration of a proximal

segment of the intestinal loop into the immediately distal segment of the loop, substantially altering the vascular base of the mesentery, causing

compression, with consequent edema, ischemia, possible necrosis and sometimes perforation with peritonitis.

The objective of this study was to report a case of intestinal invagination with a safe diagnosis and rapid intervention, grounding the knowledge

for emergency department attendants.

KEY WORDS: INTESTINAL INVAGINATION, DIAGNOSIS, INTESTINAL OBSTRUCTION, ULTRASONOGRAPHY, ANATOMY.

INTRODUCAO

A intussuscepcao, mais conhecida em paises latinos como in-
vaginagao intestinal, € uma alteracao anatomo-funcional na forma
de obstrugdo intestinal e consiste na penetracao de um segmento
proximal de alca intestinal no segmento de alga imediatamente distal
alterando substancialmente a base vascular do mesentério, gerando
compressao, com consequente edema, isquemia, possivel necrose
€, as vezes, perfuracdo com peritonite. Tal achado € caracterizado
ha séculos, havendo relatos desde a época de Hipocrates'.

Este achado foi descrito detalhadamente pela primeira vez
em 1793, por Hunter, e o primeiro sucesso na reducao cirurgica
sem resseccao foi em 1893. Apresenta um padrao variavel anual
com incidéncia sazonal em algumas regioes, nas épocas do ano
de maior ocorréncia de infecgoes respiratdrias e do trato digesti-
vo. Pode manifestar-se em qualquer idade, porém somente 10 a
25% dos casos ocorrem acima de dois anos de idade. Tem sido
relatada como a causa mais comum de emergéncia abdominal
na faixa etaria menor de dois anos e de obstrucdo intestinal

aguda em lactentes e criangas com idade, na grande maioria
dos casos, no primeiro ano de vida (60 a 92%)2>.

Condicoes anatomicas desencadeadoras de intussuscepgao
sao descobertas em menos de 15% dos casos. Varios fatores
tém sido implicados na sua etiologia: fatores anatomicos
(maior despropor¢ao de tamanho entre a valvula ileocecal e
o ileo em lactentes em comparagdo com criancas maiores),
fatores infecciosos, hiperperistalse e hiperplasia linféide no ileo
terminal secundaria a infecgoes virais e fatores alimentares*>.

RELATO DO CASO

Criancga de 04 anos e 03 meses de idade procurou o servigo
de urgéncia e emergéncia de um hospital infantil relatando
apresentar por 12 dias dor abdominal, tipo colica, intermitente
e de moderada intensidade, na regiao mesogastrica. Ao exame
fisico apresentou bom estado clinico, afebril, sem maiores quei-
xas, sendo medicado com dipirona de acordo com sua idade
e peso. O paciente permaneceu assintomatico por dois dias,
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retornando ao hospital por relato de recidiva da dor abdominal,
agora mais intensa, associada a vomitos, apresentando fezes
pastosas sem hematoquesia e bom estado geral.

Foi encaminhado ao servi¢o de ultrassonografia, realizando
ultrassom abdominal com frequéncia de 7-11 MHz, observando-
-se padrao tipico de invaginacao intestinal conforme figuras 1 e 2.

Submetido a laparotomia, foi comprovado o diagndstico de
invaginacao intestinal ileo-colica, com hiperemia e congestao
do ileo, perda da homogeneidade da parede intestinal. Inicial-
mente observou-se obstrucao parcial com ligeiro colapso dos
vasos na regiao invaginada devido ao aumento da pressao
intraluminal. A parede intestinal estava edemaciada e targida.
Nao houve necessidade de resseccao de nenhum segmento.

O paciente recebeu alta em bom estado geral.

Figura 1. Imagem transversal: Notamos o sinal dos "anéis concéntricos
multiplos", onde ha dois anéis hipoecdicos separados por um anel
hiperecogénico. Na base, onde a quantidade de mesentério é maxima, o
resultado é um anel externo hipoecéico com um centro hiperecéico em
forma de crescente (sinal do "crescente").

Figura 2 Imagens transversal e longitudinal: Nesta segunda, observamos
ossinal do "sanduiche", em que trés bandas hipoecdicas paralelas (paredes
intestinais em aposicdo) estdo separadas por outras duas bandas
hiperecogénicas quase paralelas (contetido mesenterial). O sinal do“garfo”
é uma variante do sinal do“sanduiche’, observado no dpice dainvaginacgao,
onde areas hipoecdicas representam as pontas do garfo, separadas por
bandas hiperecogénicas mesenteriais.

INVAGINACAO INTESTINAL: DADOS ANATOMICOS E ULTRASSONOGRAFICOS

DISCUSSAO

O uso do ultrassom em hospitais de referéncia pediatrica
vem se tornando um instrumento extremamente Util para o
médico intensivista, por se tratar de uma forma nao invasiva
e sem riscos para uma melhor avaliagao de diversos aspectos
do paciente critico. O exame € indicado para casos onde ha a
necessidade de uma abordagem mais circunstanciada de estru-
turas abdominais, como auxilio em procedimentos, principal-
mente para as pungoes, diminuindo os riscos em comparacao
ao procedimento realizado “as cegas”, entre outras indicacoes.

Os primeiros estudos com US na caracterizagao da in-
tussuscepcao descrevem o sinal do “alvo/rosquinha”. Estes
sinais N30 sao patognomonicos de intussuscep¢ao podendo
ser observados em outras condigoes, tais como espessamento
inflamatorio/edematoso da parede intestinal, hematoma, en-
terocolite, volvulo e até mesmo impactacdo fecal no colon®.

Particularmente, seja qual for a causa da intussuscepcao,
0 processo fisiopatologico resultante € semelhante. A medida
que o intestino invagina-se para a luz distal, a compressao pro-
voca graus variaveis de oclusao venosa. A menos que ocorra
reducao espontanea da intussuscepcao, € inevitavel o edema
parietal intestinal com comprometimento arterial concomi-
tante. A isquemia intestinal resulta em perda da integridade
da mucosa, com consequente extravasamento de sangue e
muco das superficies mucosas. O edema intestinal progressivo
pode levar a oclusdo vascular total, necrose isquémica local e
infarto intestinal. A perfuracao leva a peritonite. Este processo
final ocorrera apenas nos casos em que uma intervengao, em
tempo habil, no seja efetuada.

Enfatiza-se que a aparéncia da intussuscepg¢ao nas tomadas
axiais de US varia dependendo de trés fatores: 1) comprimen-
to da intussuscep¢ao (quanto maior o comprimento, maior
a quantidade de mesentério); 2) o mvel avaliado (variacao
mesenterial do apice a base; 3) alteracoes isquémicas, que re-
duzem a diferenciagao das camadas da parede intestinal. Assim,
na regiao apical praticamente nao ha por¢oes de mesentério,
cuja quantidade progressivamente aumenta em diregao a base
da intussuscepcao, de forma que a US mostra, no apice, um
anel externo hipoecoico, separado de um centro hipoecodico
por um fino anel hiperecoico central’.

O quadro clinico de relatos como este € variavel, todavia
a dor abdominal atinge praticamente todos os pacientes.
Outros sintomas mais comuns sao nauseas, vomitos, massa
abdominal palpavel, constipagao, diarreia, febre, meteoris-
mo intestinal, enterorragia, parada da eliminacao de gazes
intestinais e peritonite. Sinais tipicos de obstrucao intestinal,
contudo, estao presentes em apenas 50% dos pacientes. As
invaginacoes restritas ao intestino delgado, e quando este for
viavel, pode-se lancar mao da reducao antes de se pensar em



resseccao. Opgoes conservadoras devem ser desencorajadas
ou limitadas a casos selecionados, mesmo levando em conta
que um tratamento padrao ainda nao tenha sido alcangadoS8.

No referido caso, a manobra empregada ndo necessitou
de resseccao poupando a regiao afetada, que nao apresentava
comprometimento macroscopico pelo achado. S3o peculiares
as alteragGes anatomicas locais, como alteracao da motilidade
intestinal local, colabamento parcial dos vasos relacionados a
regiao da invaginagado intestinal em fun¢ao do aumento da
pressao intraluminal. A parede intestinal estava edemaciada e
targida. Com o uso da US podemos fundamentar melhor (e
mais rapidamente o diagndstico) evitando complicagdes severas
como o a presenga de fibrina selando as camadas intestinais e
ocorrendo necrose de parede. Se ocorrer desvitalizacao e perda
da integridade serosa ocorrem extravazamento de conteudo
intestinal e consequente peritonite.
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PLUNGING RANULA - ULTRASONOGRAPHIC DIAGNOSIS
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RESUMO

Ranulas sao lesées cisticas, néo vascular, origindrias da gldndula sublingual, ou outra gldndula salivar menor, que ocorrem no assoalho da
boca que podem ser classificadas em dois tipos com base em sua extenséo: rdanulas simples, confinadas ao espago sublingual e rdnulas que
se prolongam em espacos adjacentes (espaco submandibular) — mergulhante. A prevaléncia das rdnulas simples é de 0,2 casos por cada 1000
pessoas. A prevaléncia de ranulas mergulhantes é desconhecida, mas aparenta ser significativamente menor. Os autores descrevem um caso
desta doenca cujo diagnéstico foi realizado pela ultrassonografia.

DESCRITORES: RANULA; DIAGNOSTICO; ULTRASSONOGRAFIA.

ABSTRACT

Ranula are cystic, non-vascular lesions originating from the sublingual gland or other minor salivary glands that occur on the floor of the mouth
that can be classified into two types based on their extent: simple ranula, confined to the sublingual space and plunging ranula, extending
into adjacent spaces (submandibular space). The prevalence of single ranula is 0,2 cases per 1000 people. The prevalence of plunging ranula is
unknown but appears to be significantly lower. The authors describe a case of this disease diagnosed by ultrasound.

KEYWORDS: RANULA; DIAGNOSIS; ULTRASONOGRAPHY.

INTRODUCAO

Ranulas s3o lesoes cisticas, nao vascular, originarias da
glandula sublingual, ou outra glandula salivar menor, que ocor-
rem no assoalho da boca que podem ser classificadas em dois
tipos com base em sua extensao: ranulas simples, confinadas
ao espaco sublingual e ranulas que se prolongam em espagos
adjacentes (espaco submandibular) - mergulhante.'

As ranulas sao formadas como resultado da oclusao do duto
sublingual causando reten¢do mucosa.>* O extravasamento
tipicamente ocorre por infec¢do ou trauma na glandula.>>%”
A ranula mergulhante é um pseudocisto mucoso da glandula
sublingual sem revestimento epitelial que pode aparecer
como uma massa submandibular sem envolvimento intraoral
aparente, caso em que o diagnodstico geralmente € dificil.' %%

A prevaléncia das ranulas simples € de 0,2 casos por
cada 1000 pessoas.” A prevaléncia de ranulas mergulhantes
€ desconhecida, mas aparenta ser significativamente menor.”

Geralmente se apresentam na terceira década de vida.”

RELATO DO CASO

Paciente com 6 anos de idade do sexo masculino referindo
nodulo palpavel na regiao sublingual ha 03 meses. Ao exame
fisico palpa-se lesdo nodular na regido referida pelo paciente,
indolor e que ndo se move a degluticao.

A ultrassonografia demonstra imagem cistica medindo 1,0
x 0,5 cm, sem vascularizacao ao estudo com Doppler, que se
estende para o assoalho da boca através de pequeno defeito do
musculo milo-hidideo e invade espago submandibular (Figuras
1 e 2), compativel com o diagndstico de ranula mergulhante.

DISCUSSAO

No exame fisico, as ranulas mergulhantes sao indolores,
caracterizadas como massas na regiao anterolateral do pescoco
que nao se movem com a degluticdo.”

1-Médico radiologista e coordenador da residéncia de radiologia geral da
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2 - Médico radiologista da Clinica Brasil Imagem Medicina Diagnéstica,
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Figura 1: Ultrassonografia demonstrando lesao cistica sem vascularizagcdo
ao estudo com Doppler no assoalho da boca (Seta branca).

Figura 2: Ultrassonografia demonstrando leséo cistica no assoalho da
boca (seta branca) com defeito do musculo milo-hidideo (seta cinza) que
se expande para o espaco submandibular (ESM). ESL: espaco subingual.

Os exames de imagem sao necessarios para determinar o
tamanho e a localiza¢do lesdo antes do procedimento cirargi-
co.> As ranulas simples demonstram aparéncias cisticas tipicas
em todas as modalidades de imagem:>34°

« Ultrassonografia: demonstra lesao cistica, ovoide ou lobu-
lada, anecoica ou com ecos internos de baixo nivel - o Dop-
pler colorido nao revela vascularizagdo intracistica ou minima
hiperemia periférica, profundamente ao musculo milo-hidideo.

* Tomografia computadorizada (TC): demonstra lesao
cistica unilocular com paredes finas ou imperceptiveis de

RANULA MERGULHANTE - DIAGNOSTICO ULTRASSONOGRAFICO

baixa atenuacao intracistica homogénea semelhante a outras
estruturas simples contendo liquidos.

* Ressonancia magnética (RM): demonstra estrutura cistica
de paredes finas com sinal baixo a intermediario nas sequéncias
ponderadas em T1 e sinal alto nas sequéncias ponderadas em T2.

* O sinal de T1 € mais alto quando o teor proteico aumenta.

A RM € importante para a demonstracao da extensao e ar-
quitetura interna de uma variedade de massas cisticas no assoalho
da boca e sua relagdo com as estruturas circundantes.l Coit et
al. concluiram que o diagnostico de ranula mergulhante € for-
temente sugerido pelo “sinal da cauda”’, uma pequena extensao
no espaco sublingual com a maior parte do cisto visto no espago
submandibular, sendo melhor caracterizada na TC e na RM.>4%10

Em teoria, a ultrassonografia € a melhor ferramenta para
avaliar anormalidades submandibulares devido a colocacao
superficial das estruturas subjacentes. Além disso, a ultrasso-
nografia de alta resolucao confirma a presenca de uma lesao
cistica no triangulo submandibular e demonstra um defeito no
musculo milo-hidideo em até 90% dos pacientes com ranula
mergulhante, sendo apropriado para pacientes que apresentam
edema submandibular de origem desconhecida.’

A aspiragao com agulha fina apresenta muco e amilase
como conteudo sem elementos epiteliais / glandulares, cristais
de colesterol e queratina.>® O espessamento da parede e as
caracteristicas internas alteradas podem ser observadas na
presenca de infec¢do.>’

O diagnostico diferencial inclui:®”

+ Cisto dermodide.

» Cisto do segundo arco branquial.

+ Cisto do ducto tireoglosso.

« Cisto epidermoide.

* Higroma cistico.

Em relagao ao tratamento da ranula, existe a recomendagao
de seguimento com a ultrassonografia durante um periodo
de observacao de 5 meses a 6 meses.%!! Apos esse periodo, a
intervencao cirargica € indicada se a resolucao nao tiver ocor-
rido."" A baixa morbidade da excisao da glandula sublingual,
bem como a falta de resolucao espontanea da ranula, favore-
cem a intervencao cirurgica, incluindo a excisao da glandula
sublingual, como terapia de primeira linha.>"

A taxa de recorréncia da ranula mergulhante € de 2% quan-
do a glandula sublingual é completamente excisada e pode
ser superior a 50% se a excisao completa nao for realizada.”
Outras complicages cirurgicas incluem danos temporarios ou
permanentes aos nervos lingual e mandibular.”

A injecao de etanol percutaneo guiada pela ultrassonografia
deve ser considerada como uma alternativa ao tratamento
cirargico da ranula mergulhante, especialmente em pacientes
com contraindica¢ao para cirurgia.®
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SINDROME DE APERT: RELATO DE CASO
APERT SYNDROME: A REPORT CASE
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RESUMO

Sindrome de Apert é uma desordem autossémica dominante por mutagéo no gene do receptor do fator de crescimento trobldstico FGFR2 (I6-
cus 10g25-26). E rara, em 1/ 65.000 nascimentos. Caracterizada por craniossinostose, deformidades craniofaciais e sindactilia simétrica, pode
se associar a outros disturbios, inclusive respiratdrios e cardiovasculares. DMN nasceu com 38 semanas, sem diagndstico intrauterino, apre-
sentando sindactilia, craniossinostose em trevo, narizem sela, estreitamento de cavidade nasal bilateral, exoftalmia e palato profundo. Evoluiu
com dificuldade em respiragéo e degluticéo, foi encaminhado para UTI. Com 45 dias, realizou cirurgia otorrinolaringoldgica para abertura de
piriforme. Realizou gastrostomia por dificuldade de sucgéo e “engasgos”. Aos trés meses de idade realizou craniotomia para descompressdo
cerebral. Em polissonografia identificou-se indice de apneia e hipopneia grave, sendo prescrita chupeta de Guedel para auxiliar respiracd@o. Em
julho de 2012 realizou cardioplastia, esofagoplastia, gastroplastia, gastrostomia, corre¢éo de imperfuragéo anal. Hoje, estd com cinco anos,
jd realizou mais de sete cirurgias e encontra-se em acompanhamento multiprofissional para amenizar as dificuldades impostas pela doenca.

PALAVRAS-CHAVES: SINDROME DE APERT. SINDACTILIA. CRANIOSINOSTOSE.

ABSTRACT

OBJECTIVE: Apert Syndrome is an autosomal dominant disorder caracterized by mutation of the troglast FGFR2 receptor gene (locus 10g25-26).
Itis rare and have a frequency of 1/65000 births. Characterized by craniosynostosis, craniofacial deformities and symmetric syndactyly, it may
be associated with other disorders, including respiratory and cardiovascular disease.

CASE DESCRIPTION: DMN was born on 38 weeks, without intrauterine diagnosis, presenting syndactyly, craniosynostosis in clover, saddle nose, bilateral
nasal cavity narrowing, exophthalmos and deep palate. He presented difficulty breathing and swallowing, was referred to ICU. At 45 days, he underwent
a otorhinolaryngologic surgery to open piriformis. He underwent gastrostomy due to sucking difficulties and “choking’. At three months of age, he
underwent craniotomy for cerebral decompression. In polysomnography, apnea index and severe hypopnoea are identified, and guedel pacifiers are
prescribedto assist breathing. In July 2012 he underwent cardioplasty, esophagoplasty, gastroplasty, gastrostomy, correction of cochlearimperfection.
CONCLUSION: Today, he is five years old, has already performed more than seven surgeries and is under multiprofessional supervision to over-
come the difficulties imposed by the disease.

KEY WORDS: APERT SYNDROME, SYNDACTYLY, CRANIOSYNOSTOSIS

INTRODUCAO

A Sindrome de Apert, uma forma de acrocefalossindactilia,
€ uma desordem genética de heranca autossomica dominante
causada por uma mutacao no locus 10g25-26 do gene do
receptor do fator de crescimento fibroblastico2 (FGFR2).
Sua prevaléncia no nascimento é de 1/65.000, sendo, pois,
considerada uma sindrome rara. "¢

E caracterizada, primordialmente, por craniossinostose grave,
deformidades craniofaciais e sindactilia simétrica em m3os e pés,
além de poder se associar a outros disturbios, como respiratorios
e cardiovasculares. Dentre as alteragGes craniofaciais, pode-se

citar: braquicefalia, hipoplasia maxilar, hipertelorismo e nariz
disforme, além de retardo mental. Ha, ainda, relacdo com a
sindrome da apneia obstrutiva do sono e morte precoce. >4>78
Essa doenca afeta a qualidade de vida dos portadores em
varios aspectos, como fala, visao e cognicao. Por esses motivos
e para tentar melhorar a qualidade de vida dos pacientes e
controlar as consequéncias clinicas da sindrome € necessario tra-
tamento baseado no principio da multidisciplinaridade, além de
haver importancia no planejamento cirdrgico em etapas. Sendo
assim, 0 apoio social e emocional de familiares e profissionais €
imprescindivel para melhorar o bem estar do paciente. >3
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RELATO DO CASO

DMN nasceu em 09/12/2011, de parto cesarea, com idade
gestacional de 38 semanas, pesando 3,5 Kg e com Apgar 8 e
9. O pré-natal foi realizado adequadamente, sem diagnostico
intrauterino de malformagdo, mas ao nascimento apresentou
sindactilia, craniossinostose em trevo, nariz em sela, obstrugao
nasal total, discreta hidrocefalia, exoftalmia e palato profundo.
Ainda na maternidade, evoluiu com desconforto respiratorio
e dificuldade de succao, sendo transferido para UTI neonatal
da unidade sob HOOD e sondagem para nutricao parenteral.
Tomografias de face evidenciaram estreitamento de cavidade
nasal bilateral com abertura em piriforme a direita de 1,7 e
a esquerda de 0,8 e hipoplasia nasal. Em teste da orelhinha,
apresentou comprometimento de 6rgao de Corti em orelha
direita. Com 45 dias, realizou cirurgia otorrinolaringologica com
colocagao de stents por sete dias para abertura de piriforme,
que levou a melhora do quadro respiratorio, mas ainda com
sinais de dificuldade respiratoria e de suc¢ao, mesmo com uso
de corticoides.

Em acompanhamento ambulatorial, evoluiu com baixo
ganho pondero-estatural, taquidispneia, roncos nasais e
cianose de extremidades. Cerca de dois meses apos deixar
a maternidade, apresentou quadro de pneumonia tratado
ambulatorialmente. Aos trés meses de idade realizou cranio-
tomia para descompressao cerebral. Aos cinco meses realizou
polissonografia que se identificou indice de apneia e hipopneia
grave, sendo prescrita chupeta de guedel para auxiliar respi-
racao. Aos sete meses realizou cardioplastia, esofagoplastia,
gastroplastia, gastrostomia, correcdo de imperfuracao anal.
Hoje, aos cinco anos, ja realizou mais de sete cirurgias, mas
permanece com uso de canula nasofaringea para respiracao,
sendo necessarias outras abordagens cirdrgicas para correcao
da sindactilia. Encontra-se em acompanhamento multiprofis-
sional, com terapeuta ocupacional, fisioterapeuta, e equipe de
médicos para amenizar as dificuldades impostas pela doenga e
melhorar a qualidade de vida da crianga (ver fotos 1-9)

Fig. 1. USG fetal: fronte olimpica.
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Fig. 2. USG fetal: Desalinhamento fronto-maxilar.

Fig. 3 USG fetal: deformidades craniana.

L
Fig. 4: Raio X de méao: sindactilia de membro superior.



Fig. 5: Raio de pés: sindactilia de membros inferiors.

Fig. 6: Ressonancia magnética: polo cefalico do recém nascido.
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.

Figs. 7 e 8- Membros: dedos acolados e encobertos ‘por membranas

Figs. 9 e 10: Face do recém nascido

DISCUSSAO

Em 1906, Apert descreveu a triade de craniossinostose,
sindactilia severa nas maos e pés e facies dismorficas, caracte-
rizando a sindrome. Posteriormente, foi associada a sindrome
uma heranca autossomica dominante rara, com mutagoes no
gene FGFR-2 localizado no locus 10g26 resultando em altera-
¢oes do desenvolvimento mesenquimal, alterando significante a
arquitetura bucal. Apesar das caracteristicas clinicas relatadas, a
sindrome de Apert pode ser confundida com outras sindromes
de craniossinostose como Carpenter, Pfeiffer, Jackson-Weiss,
Crouzon e Down. Quando as caracteristicas clinicas e a
sindrome nado caracteristica se sobrepoem, a analise de mutacao
€ util para distinguir a sindrome de Apert de outras sindromes
de craniossinostose clinicamente semelhantes. >°

O gene FGFR2 permite a codificagdo de uma proteina
chamada gene do receptor do fator de crescimento de fibro-
blastos. A proteina € uma das quatro FGFRs responsaveis
pela formacao de vasos sanguineos, cicatrizacdo de feridas,
evolucao embrionaria e regulacao da divisao celular, cresci-
mento e maturagao. FGFR liga-se a fatores de crescimento de
fibroblastos com maior participacao e desempenha um papel
importante nas vias de sinal que funcionam no processo de
fusao dos ossos do cranio *.

A Sindrome de Apert (SA) é caracterizada por uma fusao
precoce da sutura coronal e face hipoplasica, sendo as razoes
principais para o elevado numero de cirurgias desses pacientes.
Outras alteragoes envolvem problemas oculares, nariz curto



com depressao, sindactilia, reducao do tamanho da maxila,
resultando em pouco espaco para os dentes e mordida anterior;
poderiam ser observados. Alguns pacientes podem apresentar
anormalidades viscerais, cotovelo e ombros, sistema nervoso
central, no trato respiratorio superior e inferior. A falha no
crescimento causa hipoplasia de maxila e uma contracdo
das vias aéreas nasofaringeanas. Logo, deve-se atentar para
sindrome da apneia obstrutiva do sono e morte prematura. >°

Foi encontrada uma deficiéncia enzimatica de G6PD
associada a SA, levando a anemia hemolitica. O principal
problema € a anemia que pode ser desencadeada por fatores
como: sulfonamidas, cloranfenicol, aspirina, acetaminofeno,
penicilina, estreptomicina e infec¢ao.’

Em relagdo ao planejamento cirurgico, a primeira fase
relaciona-se a descompressao na infancia objetivando o cres-
cimento cerebral normal em relagao as alteragoes faciais. Na
puberdade, realiza-se o avan¢o do terco médio facial para
melhorar o fluxo aéreo-nasal. A cirurgia ortognatica, por sua
vez, € a fase final para ajustar a mordida e aperfeicoar estética,
podendo ser planejada para a adolescéncia. Ja a cirurgia corre-
tiva para a sindactilia € realizada na infancia. Embora existam
varias técnicas cirurgicas diferentes envolvidas no tratamento
da craniossinostose, o elemento-chave € o momento do tra-
tamento com intervencao precoce, antes do primeiro ano de
vida, dando melhores resultados. 27

A coordenacgao motora global da crianga deve ser estimu-
lada, necessaria em varias atividades diaria e que conferem
certa independéncia ao individuo. O diagndstico precoce,
através de um acompanhamento ultrassonografico fetal ou
teste citogenético a partir do 2° trimestre gestacional, ou dentro
das primeiras semanas apos o parto, contribui valorosamente
para um melhor prognostico dos pacientes com SA. O diag-
nostico € baseado em avaliacao clinica, radiologica e genética.
Se o seu tratamento ndo esta disponivel, para as deformida-
des anatomicas, a cirurgia corretiva pode fornecer cura. As
operagoes corretivas cranianas e a cirurgia fronto-orbital sao
recomendadas para bebés com idade entre 6-9 meses €, em
geral, a reconstrucao da sinostose € considerada para pacientes
com mais de 6 anos de idade. >*

Uma propor¢ao significante de pacientes com AS possuem
retardo mental decorrente, em sua maioria a alta pressao
intracraniana, sendo cerca de 50% deles com QI abaixo de
70, problemas sociais, dificuldade de comunicagao e atencao.
Muitas outras anomalias estao associadas a SA como cardio-
vasculares, urogenitais, dermatologicas e do sistema nervoso
central, incluindo malformagoes do corpo caloso, estruturas
limbicas, megaencefalia, anormalidades do trato piramidal,
hipoplasia da substancia branca cerebral e matéria cinzenta
heterotopica, entre outros. !’

SINDROME DE APERT: RELATO DE CASO

Portanto, a SA, por ser uma doenga que afeta diversos
segmentos corporais, requer uma abordagem completa multi-
profissional, podendo citar tanto profissionais médicos quanto
odontodlogos, psicologos e assistentes sociais, para tracarem um
melhor planejamento e acompanhamento para o paciente, de
tal forma que haja maior esclarecimento e aceitacao de si. >?

REFERENCIAS:

1. Bhatia PV, Patel PS, Jani YV, Soni NC. Apert’s syndrome: Report of a rare
case. Journal of oral and maxillofacial pathology: JOMFP 2013;17(2), 294.

2. Carneiro GVS; Farias ]G, Santos FAP, Lamberti PL. Sindrome de Apert:
revisao de literatura e relato de um caso clinico Apert Syndrome: Review
and report a case. Rev Bras Otorrinolaringol 2008;74(4):640.

3. Castro-Silva 1I, Nascimento LA, Rocha-Coutinho LAC, da Costa DOP.
Crianga com Sindrome de Apert: diagnostico clinico-radiografico,
manifestacoes orofaciais e qualidade de vida. Rev Odontoldgica do Brasil
Central 2014;23(606).

4.Koca TT. Apert syndrome: A case report and review of the literature. North
Clin Istanb. 2016;3(2):135-9.

5. Lleri Z, Goyenc YB. Apert syndrome: A case report. Eur | Dent. 2012;
6(1): 110-13.

6. Parul VB, Purv SP; Yesha V], Naresh CS. Apert’s syndrome: Report of a
rare case. ] Oral Maxillofac Pathol. 2013;17(2): 294-7.

7. Saberi BV, Shakoorpour A. Apert Syndrome: Report of a Case with Emphasis
on Oral Manifestations. ] Dent (Tehran). 2011;8(2):90-5.

8. Silva 11C; Nascimento LA, Coutinho LACR, Costa DOP. Crianga com Sin-
drome de Apert: diagnostico clinico-radiografico, manifestacoes orofaciais
e qualidade de vida. Rev Odontol Bras Central 2014;23:66.

9. Varolli FP, Santos KCP, Costa C, Oliveira ]X. Apert syndrome: clinical and ra-
diographic features and case report. Rev Odonto Ciéncia 2011;26(1):96-9.



ULTRASSONOGRAFIA EM GESTACAO EM CORNO
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RESUMO

OBJETIVO: Descrever o diagndstico de gestagdo em corno rudimentar ndo comunicante de um utero unicorno, de suas complicagdes obstétricas
e o acompanhamento do bem estar fetal por meio ultrassonogrdfico.

DESCRICAO DO CASO Gestante de 33 anos, secundigesta com um aborto anterior, ecografia com 27 semanas suspeitou-se de gestacdo em
corno rudimentar ndo-comunicante, também foi suspeitada de uma restri¢éo do crescimento fetal. Paciente desenvolveu hipertensédo sendo
controlada com alfametildopa. Duas semanas apds apresentou quadro de peritonismo com queda de hemoglobina e ao ultrassom liquido
livre na cavidade, foi indicado interrup¢do da gravidez por suspeita de ruptura uterina. O achado cirdrgico confirmou o diagndstico de gravidez
em corno rudimentar ngo comunicante, onde foi feito a hemi-histerectomia e no estudo histopatolégico com encontrado placenta increta. Foi
extraido feto vivo, sexo feminino, pesando 480g, com 29 semanas com sinais clinicos de restri¢do do crescimento, que foi a 6bito apds 21 dias.
CONCLUSAO. Esse é um caso clinico raro, onde a suspeita veio pela ultrassonografia, tendo a ressondncia como coadjuvante e o achado cirtirgico
confirmou o diagnéstico. A conduta conservadora que foi realizada foi possivel em virtude do acompanhamento criterioso ultrassonogrdfico.

DESCRITORES: CORNO RUDIMENTAR, UTERO UNICORNO, MALFORMAGAO UTERINA,
ULTRASSONOGRAFIA PRE-NATAL, RESTRICAO DO CRESCIMENTO INTRAUTERINO.

ABSTRACT

Objective: To describe the diagnosis of pregnancy in an unicornuate noncommunicating rudimentary uterus, its obstetrical complications and
the follow-up of fetal well-being through ultrasonography.

Case description: Second-pregnancy woman with previous abortion, 33-year-old, ecography for 27 weeks, it was suspected both noncommu-
nicating rudimentary horn pregnancy and fetal growth restriction. Patient developed hypertension, which was controlled with Alfametildopa.
Two weeks later, she presented peritonism with lowering hemoglobin and, to ultrasound of free liquid in cavity it was pointed out pregnancy
interruption for uterine rupture suspicion. Chirurgical finding confirmed the diagnosis of pregnancy in noncommunicating rudimentary horn,
where it was carried out hemi-hysterectomy and the pathological study with placenta increta found. It was extracted an alive fetus, female,
480g of weight, with 29 weeks with clinical signals of growth restriction, which died 10 days later.

Conclusion: This is a rare clinical case, where the suspicion came through ultrasonography, being resonance complimentary and chirurgical
finding confirmed diagnosis. Conservative conduction was carried out due to possible cautious ultrasonographical following-up.

KEY WORDS: RUDIMENTARY UTERUS, UNICORNUATE UTERUS, UTERINE MALFORMATION,
PRENATAL ULTRASONOGRAPHY, INTRAUTERINE GROWTH RESTRICTION.
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ULTRASSONOGRAFIA EM GESTACAO EM CORNO UTERINO RUDIMENTAR NAO-COMUNICANTE: RELATO DE CASO

INTRODUCAO

A incidéncia de malformagoes Mullerianas na populagao
€ de 4-7%7 e o utero unicorno corresponde a 2,4-13% de-
las, 72-85 % dos corno rudimentares sao nao-comunicantes
com cavidade. !

A gestacao em corno rudimentar € um evento raro
com incidéncia estimada de 1:76.000 a 1:140.000 ges-
tagoes.l O primeiro caso foi descrito em 1669 na Franga
por Mauriceau e Vassal e até o inicio do século 21 foram
relatados 683 casos sendo 75% destes em utero de corno
nao-comunicante e apenas 38 neonatos vivos. Diferente das
gestagoes ectopicas, as ocorridas em corno rudimentar geral-
mente nao sao detectadas na primeira metade da gestacao
e 46% delas chegam ao termo. A mortalidade materna no
inicio do século 20 chegava a 23%, mas com os avangos
de diagnostico e suporte clinico passou a ser menor que
0,5%, sendo a ultima morte materna relatada na década
de 60. Aproximadamente metade dos casos apresentaram
ruptura, sendo 13% no primeiro trimestre, 67% no segundo
e 20 % no terceiro.?

O utero unicorno € o resultado da aplasia unilateral, total
ou parcial, de um dos ductos de Muller entra a 9% e 12° sema-
na de vida embrionadria. Se a aplasia unilateral for completa
havera atero unicorno isolado e se incompleta gerara o corno
rudimentar associado.> *

A gestacdo em corno rudimentar tem sido relatada, pela
possibilidade de migragao transperitonial de espermatozoides
ou do ovo fecundado ser captado pela trompa do utero rudi-
mentar, que € referida, ocorrer em aproximadamente metade
das gestacoes.® Fato esse reforcado pela observagao de corpo
lateo contralateral a gestacdo em corno nao-comunicante.”

CASO

Paciente de 33 anos, secundigesta com um aborto anterior,
encaminhada para hospital terciario, com 27 semanas devido
visualizagao de cavidade uterina vazia. Apresentava estudo
ultrassonografico de 13 semanas e 3 dias que nao detectou
malformacoes uterinas. Ao exame encontrava-se em bom esta-
do geral, pressao arterial 140x80 mmHg, batimentos cardiacos
fetais presentes e abdome flacido e indolor e ao especular colo
e vagina unicos de aspecto habitual.

Ao exame ultrassonografico revelava feto vivo envolto por
delgada parede miometrial que possuia relagao vascular com o
Utero unicorno a esquerda, porém sem comunicagao entre as
cavidades endometriais. O feto exibia restricao de crescimento
com peso abaixo do percentil | para sua idade gestacional e
ao estudo Doppler aumento de resisténcia em artéria umbilical
e diminui¢ao de resisténcia em artéria cerebral, mas ducto
venoso com sistole atrial positiva. (Figura 1)

Figura 1: Ultrassonografia apresentando pediculo vascular entre o ttero
unicorno e seu uUtero rudimentar contendo a gestacdo.

A ressonancia magnética foi solicitada para melhor avalia-
¢ao dos achados ultrassonograficos e para descartar o diagnos-
tico diferencial de gravidez abdominal. O exame mostrou o
saco gestacional com feto unico, localizado adjacente ao utero
vazio. Este tinha formato em “banana” e exibia comunicacao
com o colo uterino, aspecto tipico de utero unicorno (Figura
2). Notou-se uma fina camada de tecido com caracteristicas
de imagem semelhantes ao miométrio, circundando o saco
gestacional e apresentando contato com o miométrio do utero
unicorno adjacente e sem evidencias de comunicacao entre as
cavidades endometriais (Figura 3), fechando o diagnostico de

gravidez em corno rudimentar nao-comunicante.

Figura 2: Ressonancia magnética em corte coronais T2 (B) e T2FAT (A),
mostrando fina camada de miométrio envolvendo o saco gestacional (seta)
e Utero unicorno adjacente, com formato em “banana”.

Figura 3: Ressonancia magnética em cortes coronal T2 (A) e sagital T2 (B),
evidenciando o contato do corno rudimentar com o utero (seta).

Como a gestante encontrava-se estavel foi mantida em
observagao, realizada corticoterapia e avaliagao seriada com
estudo Doppler.

Com 29 semanas desenvolveu elevagao dos niveis pressori-
cos 160x100mmHG, sem alteragdes laboratoriais ou sintomas de
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iminéncia de eclampsia (proteinuria de 24h de 78mg), obtendo
bom controle pressorico com uso de metildopa 750mg/d.

ApOs trés dias a paciente manifestou dor abdominal, com
sinais de peritonismo, a ausculta fetal era preservada, apesar
de nao haver descompensagao hemodinamica materna, foi
detectado decréscimo dos niveis de hemoglobina (Hb 12-10 g/
dL) e ao ultrassom imagens de liquido livre na cavidade que até
entao nao havia sido observado. Imediatamente foi realizado o
parto abdominal por incisao mediana e ap0s a retirada do feto
foi realizado hemi-histerectomia a direita (Gtero rudimentar).

Os achados cirurgicos foram moderados quantidade de
sangue livre na cavidade abdominal, Gtero unicorno a esquerda,
corno rudimentar nao comunicante a direita com sinais de
deiscéncia e sangramento no local em sua superficie, trompas e
ovarios sem alteragoes. (Figura 4) O estudo anatomopatoldgico
da peca evidenciou placenta increta. (Figura 5A/5B)
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Figura 4: Utero rudimentar contendo gestacio (A). Detalhe de vaso roto
em superficie do utero rudimentar (B)

Figura 5: Feto (A). Produto de hemi-histerectomia com placenta increta (B)

O feto do sexo feminino ao nascimento pesava 480g,
Capurro correspondente a 28 semanas e 4 dias, Apgar no
primeiro minuto 4 e no quinto minuto 6, veio a obito apos
21 dias. (Figura 5A)

DISCUSSAO

De acordo com consenso de anomalias congénitas do
trato genital feminino da Sociedade Europeia de reproducao
humana e embriologia e Sociedade europeia de endoscopia

ginecoldgica (ESHRE)/(ESGE), os ttero unicornos correspon-
dem a categoria U4 e possuem duas subclasses:

* Classe U4a ou hemi-utero com cavidade rudimentar
(funcional) sendo ela comunicante ou nao com o corno
contralateral

* Classe U4b ou hemi-atero sem cavidade rudimentar
(funcional) caracterizada pela presenca de corno nao funcional
ou aplasia da parte contralateral. Esse consenso considera que
a presenca de uma cavidade funcional na parte contralateral
€ 0 unico fator clinicamente importante para complicagGes,
como hematometra ou gravidez no corno rudimentar, por isso
subdivide os uteros unicorno em somente duas classes.” No
nosso caso tratava-se de um utero U4a.

Anomalias congénitas do utero podem levar a infertilidade;
abortos recotrentes e outras complicagOes obstétricas com au-
mento do risco de parto prematuro, amniorrexe prematura, oli-
goamnio, apresentacoes anomalas, placenta prévia, descolamento
prematuro de placenta e restricado do crescimento intrauterino.®

No caso de gestacao em corno rudimentar, se associam
ainda o alto risco de ruptura e acretismo placentario devido
0 pequeno tamanho do corno e o mau desenvolvimento
do miométrio.”

A gravidez em corno rudimentar € uma condigdo rara as-
sociada a diversas complicagdes obstétricas, o ultrassom pode
diagnosticar a existéncia da gestacado em corno rudimentar,
classifica-lo e detectar e acompanhar as complicagdes obstétri-
cas associadas a essa condicao. A ressonancia magnética pode
fornecer confirmagao adicional de forma nao invasiva e sem
a exposicao aos riscos da radiacao.

A conduta conservadora diante da gestacao em corno
rudimentar pode ser assegurada se bem acompanhada
por métodos de imagem e eventualmente melhorar o
resultado perinatais.
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RESUMO

Aobstrugdo congénita do trato urindrio inferior é uma doenca rara identificada em fetos e neonatos, mas na era da ultrassonografia pré-natal tem
aumentado cada vez mais o diagndstico. Tendo em vista que essa doenga pode levar a uma mortalidade perinatal considerdvel com morbidade
ao longo da vida, o diagnéstico pré-natal é fundamental para auxiliar o médico assistente na elaboragdo da melhor conduta pré e perinatal.
Nesse sentido, esse artigo relata um caso de uropatia obstrutiva congénita diagnosticada na 209 semana gestacional e o desfecho pds-natal.

PALAVRAS-CHAVE: ANORMALIDADES CONGENITAS. DIAGNOSTICO PRE-NATAL, VUP, LUTO.

ABSTRACT

Congenital obstruction of the lower urinary tract is a rare disease identified in fetuses and neonates, but in the age of prenatal ultrasonography,
the diagnosis has increased. Considering that this disease can lead to a considerable perinatal mortality with morbidity throughout the life, the
prenatal diagnosis is vital to assist the doctor in the elaboration of the best pre and perinatal conduct. Therefore, this paper aimed to report a
case of congenital obstruction of the lower urinary tract diagnosed at the 20th gestational week and the postnatal outcome.

KEY WORDS: CONGENITAL ABNORMALITIES, PRENATAL DIAGNOSIS, PUV, LUTO.

INTRODUCAO

As anomalias congénitas do trato urinario inferior (TUI)
respondem por 20 a 30% de todas as anomalias identificadas
no periodo pré-natal. Dessas, a obstrucao congénita do trato
urinario inferior (LUTO - sigla em inglés) no feto e neonato €
considerada rara, no entanto, com o advento da ultrassonogra-
fia pré-natal o diagndstico precoce tem aumentado nos ultimos
anos. Essa doenga pode resultar em substancial mortalidade
perinatal com morbidade ao longo da vida. !?

As principais causas conhecidas até o momento sao a
sindrome de prune belly, atresia uretral e valvula de uretra
posterior. Dessas, a presenca de valvula de uretra posterior
(VUP) € vista com mais frequéncia. '

Um estudo de base populacional realizado na Inglaterra e
publicado em 2012 identificou uma prevaléncia de 3,34% por
10.000 mil nascidos vivos. A prevaléncia foi significativamente
maior na populacao negra e em grupos €tnicos minoritarios
quando comparada com a populagao branca europeia. Desses
casos, 77,8% nao estiveram associados a outras anomalias

estruturais ou anormalidades cromossomicas. O subtipo mais
comum da obstrucao congeénita do trato urinario inferior iden-
tificado foi a presenca de valvula de uretra posterior (63%). A
baixa prevaléncia, segundo os autores, € a relativamente baixa
taxa de deteccao antenal limitou o numero de casos passiveis
de intervencao cirurgica pré-natal.3

O manejo dessas doengas no periodo neonatal requer uma
descompressao adequada do trato urinario, acompanhamen-
to de especialista e diagnostico definitivo com endoscopia e
radiografia.!?

Apesar da publicacao de varias séries de casos e de um
estudo clinico randomizado, o beneficio da sobrevivéncia
na obstrugao congénita do trato urinario inferior propor-
cionado pela intervencao fetal com shunt vesicoamniotico
permanece obscuro. '

Se nao tratada precocemente com cateter uretral e abla-
¢ao cistoscopica da valvula, ela pode levar a obstrucao total,
intermitente ou parcial e evoluir para doenca renal cronica,
faléncia renal, nefropatia de refluxo e refluxo vesicouretral. >°
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Ao ultrassom a bexiga tem a aparéncia caracteristica de
“buraco de fechadura”. Isso se deve ao fato de que a urina
preenche a uretra proximal. A falta de liquido amniotico leva
ao fenomeno da facies de Potter (face achatada e orelhas com
implantagao baixa) e contraturas de flexao das extremidades. A
hidronefrose macica pode levar a atrofia dos rins. A hipoplasia
pulmonar causada por anidramnio € a causa principal de morte
neonatal nessa sindrome. ¢8

Os preditores antenais de mau prognostico da fungao renal
pos-natal envolvem os seguintes achados ultrassonograficos:
oligodramnia severa, especialmente se de inicio precoce;
aumento da ecogenicidade renal; cistos corticais renais € en-
chimento lento da bexiga apos vesicocentese. Qutros fatores
que sao preditores antenatais de mau prognostico podem ser
observados na urina fetal e s3o eles 0 aumento dos niveis de
sodio, calcio, de B-microglobulina e da osmolaridade. O au-
mento da B-globulina no sangue fetal também € um preditor
de mau progndstico da fun¢do renal pos-natal.>® Diante do
exposto, este artigo teve como objetivo relatar um caso de
uropatia congénita obstrutiva baixa diagnosticada ao ultrassom
na 20% semana gestacional e o desfecho pds-natal.

RELATO DO CASO

Paciente CAMR, G1P1AOQ, apresentou-se para exame de
ultrassonografia morfologica em novembro de 2016. A ultras-
sonografia revelou megabexiga fetal de 10mm e circunferéncia
abdominal de 314mm. O sinal do “buraco de fechadura” que
sinaliza a pressao a montante € a causa da bexiga persistente-
mente dilatada, com a uretra proximal dilatada e foi identificada
ao ultrassom (Fig. 1). Foi identificada ainda hidronefrose a
direita. O sexo provavel foi identificado como masculino ao
exame. O laudo apontou como hipotese diagnostica uropatia
obstrutiva baixa.

Figura. 1: Sinal do “buraco de fechadura” a esquerda.
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No dia seguinte foi realizada vesicocentese para descom-
pressao da bexiga e foram coletados + 40mL para analise da
urina fetal. O resultado dessa analise mostrou alteracoes na
dosagem de sodio (132mEq/L) e de cloro (94mEq/L), he-
macias isomorficas acima de 10mil/mL e urina de coloragao
hematica. Em dezembro a paciente retornou para realizar
ultrassonografia obstétrica. O exame demonstrou dilatacao
da pelve renal fetal, a direita de 7,2mm e a esquerda de
14mm. Foi realizada nova vesicocentese nesse momento com
retirada de = 60mL de urina. Em fevereiro de 2017 o laudo
dopplervelocimétrico apontou que os fluxos utero placentarios
e feto placentario estavam normais. Da mesma forma, o perfil
hemodinamico fetal e a fun¢ao miocardica nao apresentaram
alteragoes. Apos o nascimento foi realizada ultrassonografia do
aparelho urinario e tanto os rins quanto a bexiga apresentaram-
-se ecograficamente normais. Entretanto, ao se realizar nova
ultrassonografia renal em marco de 2017 foi verificado que os
rins apresentavam hidronefrose leve (pelve renal direita 1,1mm
e esquerda 1,5mm) e hipotrofia renal esquerda (Figs. 2 e 3).

Figura 2: Persiste o sinal do “buraco de fechadura”.
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Figura 3: Hidronefrose leve (pelve renal direita 1,1 mm e esquerda 1,5 mm)
e hipotrofia renal esquerda.

O exame citogenético nao identificou nenhuma alteragao
cromossomica associada a uropatia obstrutiva baixa (Fig. 4).

PRICBE X¥. 18

Figura 4: Resultado citogenético: feto masculino, negativo para alteragoes
numéricas para os cromossomos 13, 18 e 21.

PRl 15-21

ApOs o nascimento foram realizados os testes de COOMBS
direto, que apresentou resultado negativo, e tipagem sanguinea
que mostrou ser o bebé do grupo sanguineo O positivo. Em 02 de
marco o bebé foi submetido a estudo renal dinamico com diurético.
Os resultados indicaram exclusao funcional do rim esquerdo, rim
direito com fun¢ao glomerular preservada e apresentando elimi-
nacdo satisfatoria da urina radiomarcada no decorrer do estudo.
Além disso, verificaram-se sinais de dilatagao do ureter direito e vias
urinarias pérvias a direita. A cintilografia renal estatica com DMSA
foi realizada em 03 de margo de 2017 e os resultados foram: rim
direito com funcao tubular preservada, sem evidéncias de cicatrizes
parenquimatosas e rim esquerdo excluso funcionalmente. Nova
ultrassonografia foi realizada em 25 de abril de 2017 que evidenciou
pielectasia a direita (12mm) e atrofia renal esquerda (Figs. 5 e 6).

DISCUSSAO

Os achados antenatais mais consistentes com a suspeita de
LUTO incluem feto do sexo masculino, hidronefrose bilateral,
bexiga fetal com parede espessada e uretra posterior dilatada
(sinal do “buraco de fechadura”) e oligodramnia. "1

Figura 6: Atrofia renal esquerda e hidronefrose leve a direita.

Exceto pela auséncia de oligodramnia, todos os outros acha-
dos foram identificados na ultrassonografia pré-natal do caso
relatado aqui. Estudo publicado por Suresh S Fau - Jindal et al.
identificaram também a presenca de liquido amniotico normal
em 22% dos fetos com LUTO. Por isso, eles acreditam ser dificil
afirmar que a presenca de um liquido amnidtico normal repre-
sente auséncia de alteracdes renais. Em relacao ao tamanho da
bexiga, o exame ultrassonografico demonstrou um aumento
do volume da bexiga e distensao da parede abdominal com
consequente hipertrofia da parede. A circunferéncia abdominal
medida foi de 314mm, mas o normal para a idade gestacional
de 20 semanas é de 162mm (percentil 95). Estudos apontam
a presenga de megabexiga que se resolve espontaneamente
€ uma indicacdo que o feto ndo apresenta cromossomopatias
associadas' como ficou evidenciado no exame citogenético
do feto que revelou paciente sem alteragGes negativas para
os cromossomos 13, 18 e 21. Importante ressaltar que alguns
estudos relatam que o enchimento lento da bexiga apos a
vesicocentese € um preditor de mau prognostico da funcao
renal pos-natal, o que ndo ocorreu no caso aqui relatado, pois
foi verificado um enchimento rapido da bexiga. No entanto,
a fung¢ao renal pos-natal do paciente depende ndo apenas
desse fator, mas dos demais envolvidos nessa doencga. Por
exemplo, a dosagem aumentada dos niveis de sodio, calcio,
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B2microglobulina e osmolaridade da urina fetal. No caso em
estudo, o sodio e o cloro dosados estavam aumentados no
pré-natal e ndo foram realizados exames da urina do bebé
apos o nascimento até o momento da escrita desse artigo. O
estudo ultrassonografico dos rins do bebé apds o nascimento
mostrou atrofia renal do rim esquerdo e pielectasia a direita.
Alguns estudos apontam que ha uma taxa elevada de faléncia
renal naquelas criangas cujo diagnostico do LUTO foi realizado
antes da 24°* semana gestacional.”?

Porém, estudo publicado por Bernardes et al ndo conse-
guiu identificar nenhum parametro pré-natal que fosse capaz
de predizer de forma confiavel a fungao renal no pds-natal.
Por isso, faz-se necessario um acompanhamento por meio de
exames seriados no pré e pos-natal com o intuito de assistir a
esses pacientes ao longo da vida para que se possa prestar a
melhor atencao médica possivel. E, apesar de os parametros
pré-natais ja descritos pelo exame ultrassonografico nao serem
considerados por alguns autores como preditivos da fungao
renal pos-natal, ndo se pode desmerecer o papel fundamental
que a ultrassonografia tem representado ao longo dos anos na
suspeita, diagnostico e acompanhamento desses individuos.
Estudo publicado em 2013 avaliou o papel do diagnodstico pré-
-natal do LUTO devido a presenca de valvula uretral posterior
na fungao renal e concluiu que o potencial para a recuperacao
da funcao renal € significativo naqueles pacientes em que se
realiza o diagnostico pré-natal precoce do LUTO e que a ins-
tituicao do tratamento também foi realizada precocemente.'>!3

Por isso, acredita-se que o rastreio ultrassonografico pré-
-natal e a deteccao precoce desses pacientes podem desem-
penhar um papel significativo na protecao do trato urinario
superior e reduzir a incidéncia de doenga renal cronica.
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