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RESUMO

O nutmero de transplantes renais em criangas pequenas (bebés ou com menos de 15 kg) aumentou devido 4 melhoria do diagnéstico
pré-natal, a0 encaminhamento mais precoce para centros especializados e aos avangos no tratamento de pacientes com insuficiéncia
renal. A maioria desses pacientes tem anomalias congénitas do rim e do trato urindrio, que precisam ser corrigidas antes do transplante.
Para enfrentar esse desafio, a presenga de um urologista pediatrico trabalhando em conjunto com uma equipe multidisciplinar
experiente ¢ fundamental. Este estudo fornece uma revisio narrativa compilando detalhes sobre o manejo urolégico do trato urinario
de pacientes de baixo peso com doenga renal cronica e anomalias congénitas do rim e do trato urindrio (CAKUT) encaminhados
para transplante renal (TR). Objetivos: Realizar uma revisdo narrativa sobre a corre¢io urolégica em criangas pequenas antes do
TR. Métodos: Foram revisados artigos publicados em lingua inglesa nos tltimos 20 anos. As palavras-chave consideradas para a
pesquisa e selegio de artigos foram TR pedidtrico ou transplante de rins e criangas, ou criangas pequenas, ou lactentes pequenos,
ou criangas jovens, ou lactentes jovens e reconstruc¢io do trato urinirio e CAKUT. Alguns artigos referenciados para elucidar os
aspectos urolégicos da revisio também foram incluidos.

Descritores: Transplante de Rim; Lactentes; Baixo Peso; Doenga Urolégica; CAKUT.
Particularities in Urinary Tract Management before Pediatric Renal

Transplantation in Small Children
ABSTRACT

The number of renal transplants in small children (infants or under 15 kg) has risen amid improved prenatal diagnosis,
earlier referral to specialized centers, and advances in care of kidney failure patients. Most of these patients have congenital
anomalies of the kidney and urinary tract, which need correcting prior to transplantation. In order to meet this challenge,
the presence of a pediatric urologist working together with an experienced multidisciplinary team is paramount. This study
provides a narrative review compiling details on the urological management of the urinary tract of low-weight patients with
chronic kidney disease and congenital anomalies of kidney and urinary tract (CAKUT) referred for renal transplantation
(RT). Objectives: Conduct a narrative review about urologic correction in small children before RT. Methods: Articles
published in English language over a 20-year period were reviewed. The keywords considered for the research and article
selection were pediatric RT or pediatric kidney transplantation and children or small children or small infants or young
children or young infants and urinary tract reconstruction and CAKUT. Some articles that are reference to elucidate the
urological aspects of the review were also included.

Descriptors: Renal Transplantation; Infants; Low-Weight; Urologic Disease; CAKUT.
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Particularidades no Manejo do Trato Urindrio antes do Transplante Renal Pediatrico em Criancas Pequenas

INTRODUCAO

Antes de 1980, os pacientes pediatricos de baixo peso, com menos de 15 kg, que apresentavam insuficiéncia renal ndo eram
candidatos o transplante renal (TR) e apenas casos selecionados eram tratados com didlise.! Embora esse subgrupo de pacientes
pequenos represente apenas uma minoria dos casos, os nimeros tém aumentado, pois as anomalias urolégicas subjacentes sdo a
principal causa de insuficiéncia renal nessa populagio.

As anomalias congénitas dos rins e do trato urinario (CAKUT, em inglés) denotam uma ampla gama de malformagées que
podem afetar o trato urindrio superior (rins e ureteres) e o trato urinario inferior (bexiga, genitalia e uretra) e exigem tratamento
individualizado. A natureza altamente heterogénea dessas doencas dificulta a comparagdo e a interpretagio do TR nessa
populagio.? Procedimentos corretivos complexos podem ser necessarios para evitar a progressao da doenga renal desde o periodo
perinatal ou quando ocorre insuficiéncia renal e para viabilizar o TR futuro.

Os esforgos colaborativos de vérios especialistas (nefrologistas, urologistas, médicos intensivistas, anestesistas pediatricos,
cirurgides e enfermeiros, entre outros), os avangos técnicos, bem como os avangos nos equipamentos e materiais disponiveis
para o atendimento de pequenos pacientes, contribuiram para a melhoria dos resultados e o consequente aumento do numero de
pacientes elegiveis para essa modalidade de tratamento. A capacidade de estabelecer um diagnostico durante o periodo pré-natal
também ¢ um fator contribuinte, permitindo o encaminhamento precoce dos casos mais graves a centros especializados para
tratamento gerenciado.

No entanto, apesar de o transplante ser a melhor abordagem terapéutica para criangas com insuficiéncia renal e de a
maioria dos especialistas recomendar o transplante o mais rapido possivel,’* o TR em crian¢as pequenas continua sendo um
desafio. Além disso, o baixo nimero de pacientes pequenos submetidos a transplante dificulta a formagao de profissionais
especializados nessa drea.®

Embora nido haja consenso sobre o peso ideal ou a idade em que o TR deve ser realizado,” muitos estudos sugerem que
pacientes com peso em torno de 6-7 kg podem receber um enxerto com seguranga em centros especializados.® Pacientes com
insuficiéncia renal apresentam déficits nutricionais e, portanto, o peso é mais importante do que a idade para estabelecer
um valor de referéncia para pacientes pequenos. Muitos centros consideram 15 kg como o peso aceitavel para o TR.> O peso
adequado para a corregdo de diferentes CAKUT depende do tipo de procedimento a ser realizado, que geralmente comega
durante o periodo perinatal.

A corregao das anomalias uroldgicas antes do TR é necessaria para que o receptor tenha um reservatdrio vesical adequado, com
baixa pressdo de armazenamento e bom esvaziamento,® e baixo risco de infec¢des urindrias, para preservar a diurese residual e
reduzir ao maximo as repercussoes clinicas. Além disso, outras anomalias congénitas associadas, como malformagoes anorretais,
devem ser tratadas antes do transplante para evitar complicagdes relacionadas & imunossupressao.

A integracdo do manejo urologico com o transplante deve ser a principal meta para esses pacientes, em uma tentativa de
acelerar o processo,’ limitar o numero de interven¢des a que a crianga deve ser submetida e evitar o comprometimento do futuro
enxerto.! Isso é importante porque tanto a avaliagdo uroldgica quanto a corre¢do prévia de anomalias levam tempo e podem
atrasar o TR.* Um ponto fundamental é que os resultados de longo prazo do transplante em comparagdo com a terapia de didlise
fazem com que o primeiro seja realizado o mais rapido possivel.’

O objetivo desta revisdo narrativa é descrever a avaliagdo e os cuidados no manejo urolégico realizado antes do TR em criangas
pequenas, com énfase na corre¢do da CAKUT e cuidados individualizados, com base na literatura e na experiéncia do servico

especializado em TR em pacientes de baixo peso.
Avaliagao pré-transplante

Quando o trato urindrio é avaliado minuciosamente e tratado adequadamente antes do TR, a causa primdria subjacente da doenga
tem pouco impacto sobre o resultado do transplante em si, mesmo em criangas pequenas.*

A avaliagdo uroldgica antes do transplante deve incluir um histérico clinico detalhado do paciente®'"'? abrangendo o periodo
pré-natal e os procedimentos intrauterinos, além de um didrio urindrio com anotagées sobre frequéncia e fluxo urindrio.
Em criangas pequenas com estomas urindrios, ou naquelas que ainda usam fraldas, essas informagdes sdo coletadas com base no
peso e no numero de fraldas usadas. A descrigdo do aspecto do fluxo urindrio em meninos pode revelar casos de obstruc¢do infra-
vesical quando hd um fluxo urindrio fraco, por exemplo, em casos de valvula de uretra posterior (VUP).

Durante o exame fisico, a avaliacdo do abdome com a descri¢ido de estomas urindrios ou intestinais, quando presentes, pode
ajudar na elaboragdo da estratégia de corregdo cirurgica. A avaliagido da genitalia pode revelar detalhes sobre a doenga subjacente,
como o ureter ectdpico ou a anomalia anorretal (Fig. 1), ou revelar distopia testicular em meninos, que deve ser corrigida antes
do transplante. Um exame fisico da regido dorsal deve ser realizado para verificar a presencga de estigmas sacrais, frequentemente

associados a casos de bexiga neuropdtica.
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Figura 1. Exame da genitalia da paciente mostrando ureteres ectdpicos bilaterais
associados a anomalia anorretal (fistula retovestibular).

Exames de ultrassom detalhando o trato urindrio superior, o tamanho dos rins’, os graus de hidronefrose, a capacidade e a
espessura da parede da bexiga, bem como o volume residual pés-miccional, sejam realizados de forma ideal por um radiologista
com experiéncia em trabalhar com a populagdo pedidtrica. Esse exame pode exigir paciéncia do examinador, pois os pacientes
jovens muitas vezes ndo cooperam quando solicitados a esvaziar a bexiga para medir o volume residual. A observagio de
mais de um ciclo de enchimento e esvaziamento da bexiga pode ajudar a determinar dados importantes, mas requer tempo e
disponibilidade por parte do radiologista e da familia do paciente.

As radiografias com contraste, especialmente a cistouretrografia miccional (CUM), ajudam a mostrar os aspectos anatdmicos
da bexiga e da uretra e a revelar o refluxo vesico ureteral (RVU).* Para esse exame, sdo essenciais os detalhes do volume de
contraste iodado infundido e as imagens da uretra sem sonda durante a fase miccional em mais de uma incidéncia. Exames com
contraste dos estomas urinarios, especialmente quando os procedimentos de derivagdo foram realizados por outros servigos,
podem ser decisivos para estabelecer a estratégia cirdrgica.

A realizagdo de estudo urodindmico em criangas, embora recomendada por alguns autores antes do TR para revelar dados
importantes como complacéncia vesical, pressio miccional e volume residual pds-mic¢do?, pode causar ansiedade e requerer
interpretagdo cuidadosa por um especialista com experiéncia no exame nessa faixa etdria.’*'* O estudo em criangas pequenas
pode ser afetado pelo choro, dificultando a analise.

Preparacao pré-operatoria

Aspectos sociais e econdmicos devem ser considerados ao estabelecer a estratégia cirtrgica para a corregdo de anomalias urolégicas.®
Muitas dessas criangas precisarao de cateterismo intermitente limpo para realizar o esvaziamento adequado da bexiga, o que torna
essencial a avaliagdo por enfermeiros estomatoterapeutas com experiéncia em preparagdo uroldgica. Se o cateterismo nao puder
ser realizado pela via uretral, seré realizada a apendicovesicostomia continente pela técnica de Mitrofanoff.”® O treinamento dos
membros da familia que cuidam diretamente da crianga e a explicagdo aos pacientes de forma lidica podem ajudar a reduzir a
ansiedade associada aos procedimentos.

Muitos individuos com CAKUT também tém disfungio vesico intestinal, o que pode levar a um esvaziamento insuficiente
da bexiga e a um risco maior de infec¢des urindrias.'® As infecgdes do trato urindrio inferior devem ser identificadas e tratadas

adequadamente,!

assim como os problemas de constipagdo. Os pacientes com obstrugdo do trato urindrio inferior, como
aqueles com VUP, atresia uretral ou bexiga neuropatica, constituem um grupo de alto risco para disfun¢do da bexiga apods o
transplante.'” As evidéncias mostram que o reimplante do ureter do rim transplantado em bexigas de paredes espessas, fibréticas,

ndo complacentes e de alta pressao estd associado a uma maior incidéncia de perda do enxerto.!?
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Método de dialise

Para criangas com insuficiéncia renal, as consequéncias metabolicas e nutricionais determinam a necessidade de dialise antes do
transplante na maioria desses casos.!” Os casos mais graves podem iniciar a terapia dialitica logo apds o nascimento,” enquanto
outros iniciam a didlise apds a corre¢ao da anomalia subjacente devido as alteragdes metabdlicas promovidas pelo trauma cirtrgico,
especialmente quando a taxa de filtragdo glomerular estd em um nivel limitrofe.

A correcao uroldgica deve considerar a modalidade de terapia de substitui¢do renal e o controle da hemostasia deve ser rigoroso,
uma vez que pacientes pequenos podem apresentar niveis mais altos de sangramento,' onde a perda de apenas um pequeno volume
de sangue pode ter um efeito importante. Em pacientes em didlise peritoneal, pode ser necessdria a troca temporaria ou permanente
do método para hemodidlise durante um procedimento que envolva acesso a cavidade peritoneal. Reserva de componentes
sanguineos e o monitoramento durante pds-operatério imediato na unidade de terapia intensiva sdo fundamentais. Ter uma equipe
de nefrologistas pediatricos e cirurgides peditricos ou vasculares com experiéncia no manuseio de acesso venoso e hemodidlise em
pacientes pequenos reduz a probabilidade de complicagdes e aumenta a seguranga dessa forma de terapia de substitui¢ao renal.'®

A hemodidlise antes do procedimento e imediatamente ap6s deve ser feita sem heparina, se possivel, tentando minimizar o
sangramento nas feridas cirdrgicas. Apesar dessas precau¢des, a hemorragia é uma complicagdo esperada, na maioria das vezes
tratada de forma conservadora e com a reposi¢ao de hemocomponentes.

Principios técnicos

A principal razdo para o aumento do nimero de transplantes em criangas de baixo peso é a melhoria continua do atendimento
disponivel para neonatos e bebés com doenga renal que podem receber o tratamento clinico e a didlise necessarios,"* além do
melhor gerenciamento das anomalias urolégicas. Para isso, sdo importantes equipes com experiéncia no tratamento de criangas
pequenas, o uso de lupas cirtrgicas e os recursos materiais adequados. Quando instrumentos finos para endoscopia estdo disponiveis,
procedimentos como a ressec¢do de VUP podem ser realizados em pacientes no periodo neonatal. O controle cuidadoso da
hemostasia intraoperatoria por meio do uso criterioso de eletrocautério e fios cirurgicos com agulhas nao cortantes pode fazer a
diferenga em pacientes pequenos. Nos casos em que sdo necessarios varios procedimentos antes do TR, os locais de incisdo devem
ser escolhidos com cuidado para evitar o enfraquecimento da vasculariza¢do da parede abdominal, tendo em mente o local de

um futuro enxerto.*
Correc¢io de anomalias uroldgicas

Muitos estudos que relatam os resultados do TR em pacientes com CAKUT nao incluem casos com malformagdes do trato urindrio
superior, provavelmente porque as patologias da bexiga tém um impacto maior sobre a fun¢do do enxerto em comparagio com as
anomalias do ureter e do trato urindrio superior.” Procedimentos altamente invasivos, como nefrectomias, sdo geralmente realizados
antes do TR na presenca de hipertensao de dificil controle, proteintria grave e rins aumentados ou com maior risco de infec¢o.
Em geral, os tecidos do trato urinario superior podem ser preservados porque podem servir para o resgate do enxerto no caso de
perda do ureter devido a isquemia, por exemplo.® Especialmente em criangas pequenas, o manejo para remover fluidos para dialise
pode ser um desafio em pacientes anéfricos. Isso se deve principalmente ao fato de que, para obter uma nutri¢ao adequada, os
pacientes precisam consumir liquidos na forma de férmulas infantis.?> Embora menos comuns, a litiase ou as neoplasias também
devem ser descartadas'? ou tratadas adequadamente.

A corregao das obstrugdes da jungdo ureteropiélica (JUP) preservard a diurese residual e reduzird o risco de infecgdo urinaria.
Embora a intervengao cirtrgica da JUP em criangas com menos de 6 meses seja relativamente rara, ela pode ser necessaria e implica
alguns desafios técnicos®' que podem ser superados com o uso dos equipamentos e materiais corretos por uma equipe experiente.

Em pacientes com RVU associado a infecgdo ou estase urindria significativa, o reimplante deve ser realizado antes do TR,
ainda que por meio de abordagens cirtrgicas, laparoscopicas ou endoscopicas, observando os principios técnicos utilizados em
pacientes sem indicagao de terapia de substitui¢do renal. Em criangas pequenas, se houver esvaziamento adequado da bexiga e
néo houver infec¢do do trato urindrio ou estase urindria, o paciente pode ser liberado para o transplante sem a necessidade de
intervengéo prévia, dada a alta taxa de resolugao espontanea do RVU por meio da maturagéo da jungéo ureterovesical (JUV) com
o crescimento e o desenvolvimento. A postectomia é recomendada em meninos com refluxo e em todos os outros com CAKUT,
para reduzir o risco de infec¢es urindrias.?

Em casos com ureter ectopico, a corregio cirurgica também visa proporcionar continéncia urindria. Em alguns casos de bebés
que ainda usam fraldas, a identificagdo do ureter ectépico requer experiéncia e um olhar treinado do urologista que o examina.
Casos com ureter ectopico bilateral podem estar associados a agenesia da bexiga urinaria (Fig. 2), devido a falha na integragdo
dos ureteres e do ducto mesonefro no trigono durante a embriogénese.?® Nesses casos, o reservatorio da bexiga urinaria deve
ser construido, de preferéncia usando o intestino (neobexiga ileal), e o procedimento de Mitrofanoft deve ser realizado para

viabilizar o TR.
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Figura 2. Cistografia retrograda com contraste de paciente com ureteres ectopicos bilaterais
(drenando para o seio urogenital), agenesia da bexiga urindria associada a malformagdo miilleriana.
Ha refluxo de contraste para ambos os ureteres, com aparéncia primitiva (embrionaria).

No manejo do trato urindrio inferior, quando hd esvaziamento inadequado da bexiga urinaria, as derivagdes incontinentes
da bexiga (vesicostomia) podem ser um método satisfatorio para drenar a urina em criangas pequenas. Entretanto, essa ndo é a
abordagem mais recomendada no contexto do TR.® Embora a vesicostomia possa estar presente no momento do transplante em
algumas criangas pequenas, esta é uma conduta de exce¢do.**

Em casos de obstrucéo infravesical, por exemplo, na VUP, a corregiao endoscdpica é indicada tdo logo seja possivel. No entanto,
mesmo com a ablagio precoce da vélvula durante o periodo pds-natal, a disfungio da bexiga urindria pode persistir e levar a
infecgdes urindrias recorrentes e ao declinio da fungéo renal. Alfa-bloqueadores, agentes anticolinérgicos, treinamento da bexiga
e cateterismo intermitente limpo com ou sem drenagem noturna® sao opg¢des de tratamento para a disfun¢do da bexiga urinaria.

Quando ndo é possivel uma mic¢io eficaz pela via uretral, o que leva a um esvaziamento incompleto da bexiga, comprometendo
o futuro enxerto, sdo indicados os estomas ou as derivagdes urindrias continentes, considerando a preparagdo do paciente e
da familia, conforme descrito anteriormente. A técnica de Mitrofanoff, usada rotineiramente, pode ser realizada associada ao
aumento da bexiga ou neobexiga, para garantir um esvaziamento mais eficaz.

Hé controvérsias sobre a seguranga dos enxertos renais quando transplantados em pacientes com aumento da bexiga,
devido ao maior risco de infec¢des urindrias em pacientes imunossuprimidos?. No entanto, o risco de transplante em uma
bexiga nio funcional também ¢é real e talvez maior, devido ao problema adicional da micgdo de alta pressdo. A reconstrugio
da bexiga deve ser realizada assim que a fun¢do anormal da bexiga for identificada antes do TR, de modo que o regime de
imunossupressdo ndo afete o processo de cicatrizagdo.” Esse procedimento pode ser realizado em criangas pequenas, desde
que seja feito sob as condi¢des clinicas corretas e que as recomendagdes para o treinamento das familias sejam observadas.
As criangas menores geralmente se adaptam rapidamente ao cateterismo pelo Mitrofanoft (Fig. 3) e aos outros cuidados, como
a lavagem do reservatorio para reduzir a quantidade de muco quando o aumento da bexiga é realizado com o uso do intestino.
De modo geral, embora a reconstrucgdo da bexiga seja uma operagdo de grande porte, os pacientes podem ser liberados para
realizar o TR apenas 3 meses depois do procedimento,? apés uma nova radiografia com contraste para confirmar a presenca de
um reservatério adequado.

Em pacientes com sindrome de Prune Belly, os principios de preparacdo uroldgica para o TR sdo os mesmos descritos
anteriormente, exceto pelo fato de que, em criangas pequenas, a reconstrugao da parede abdominal (abdominoplastia) deve ser

adiada para evitar a hipoperfusdo do enxerto no momento do transplante devido a falta de espago na cavidade abdominal.
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Figura 3. Paciente transplantado de valvula de uretra posterior (VUP) de baixo
peso com Mitrofanoff na regido umbilical (seta azul).

CONCLUSAO

O preparo urolégico para o TR em criangas pequenas ¢ factivel e deve preceder o transplante, principalmente quando realizado
em servigos especializados, com recursos materiais adequados e equipe multidisciplinar trabalhando de forma unissona.
Alguns principios técnicos devem ser observados e a presenca de um urologista pedidtrico com experiéncia no manuseio desses
pacientes é fundamental, seja na avaliagao antes da liberagio para o transplante, seja na corre¢do de anomalias urolégicas ou no
acompanhamento a longo prazo ap6s o TR. A corre¢do das anomalias congénitas deve ser individualizada e, idealmente, deve
ocorrer antes do transplante para permitir uma melhor cicatrizagdo e reduzir o risco de infecgdo relacionada & imunossupressao.
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