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EXTROFIA DE BEXIGA E EPISPADIA EM RECEM-NASCIDO DO SEXO FE-
MININO: UM RELATO DE CASO

BLADDER EXSTROPHY AND EPISPADIAS IN A NEWBORN FEMALE PATIENT:
A CASE REPORT

RESUMO

Introducio: A extrofia vesical ¢ uma anomalia congénita que compreende a exteriorizagao
da bexiga e uretra, as quais se desenvolvem fora do abdome. O objetivo ¢ ampliar o conhe-
cimento tanto da comunidade médica quanto das familias que buscam informagdes sobre
esta condicdao. Relato de Caso: Ao nascer, observou-se na paciente alteracdes urogenitais,
que incluiam bexiga exposta, rotagdo externa dos ossos pélvicos, didstase pubica ampla,
deslocamento anterior do anus, clitoris bifido, possibilitando o diagnostico de extrofia clés-
sica de bexiga, associada a epispadia. Devido ao atraso no diagnostico, somente apos 14
dias, foi realizado o primeiro estagio do método Modern Staged Repair (MSR) de correcao
cirargica. Durante o periodo de internacdo, a paciente evoluiu com complicagdes. Apds 9
meses da alta hospitalar, retornou para realizar a corre¢ao do primeiro estagio com a osteo-
tomia bilateral junto a plastica de colo vesical. Até o presente momento, a crianga apresenta
bom estado geral, esperando a proxima cirurgia. Conclusio: A paciente foi diagnosticada
com extrofia de bexiga associada ao desenvolvimento de epispadia e, portanto, ndo possui
a forma mais grave da doenca. Porém, ndo deixa de ser uma forma rara e de manejo com-

plexo.

Palavras-chave: Extrofia Vesical, Epispadia, Doengas Raras.
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ABSTRACT

Introduction: Bladder exstrophy is a congenital anomaly which includes the exterioriza-
tion of the bladder and urethra. This case report aims to expand the knowledge of both the
medical community and families seeking information about this pathology. Case report:
The medical team observed irregularities in the newborn patient: exposed bladder, external
rotation of the pelvic bones, diastasis in the pubic area, anterior displacement of the anus,
and a bifid clitoris. These irregularities allowed the diagnosis of classic bladder exstrophy
associated with epispadias. Due to the delay in diagnosis, the first stage of the Modern Sta-
ged Repair (MSR) method of surgical correction only occurred on the 14th day postpartum.
After the surgery, the patient evolved with postoperative complications. After 9 months, she
underwent another surgery, as the doctors chose to do a bilateral osteotomy and a bladder
neck plastic surgery. Up to the present moment, the patient is in good general condition and
the family awaits the next surgery. Conclusion: The patient, diagnosed with bladder exs-
trophy associated with the development of epispadias, does not have the most severe form

of the disease. However, it is still a rare form with complex managing.

Keywords: Bladder Exstrophy, Epispadias, Rare Diseases.

109



Revista BESLER, F, A; BAPTISTINI, G, P; FIOTUCCI, I, B; et al; EXTROFIA DE BEXIGA
X SV' a E EPISPADIA EM RECEM-NASCIDO DO SEXO FEMININO: UM RELATO DE
CASO. SALUSVITA, Bauru, v. 42, n.2, p. 107-113, 2023.

Ciéncias biolégicas e da saude

INTRODUCAO

O complexo extrofia-epispadias (CEE) representa um conjunto de anomalias graves do rim
e trato urindrio, que envolve a parede abdominal, pelve, todo o trato urindrio, a genitalia e
ocasionalmente a medula espinal e o trato gastrointestinal. O espectro de gravidade do CEE
consiste em: (i) forma leve — epispadia isolada com incidéncia de 2,4:100000 nascimen-
tos; (i) forma intermediaria — extrofia de bexiga com incidéncia em torno de 1 a 5:50000
nascimentos; (iii) forma grave e rara — extrofia cloacal, composta por onfalocele, extrofia
vesical, anus imperfurado e defeitos espinais. Em torno de um terco dos casos apresenta
anomalias adicionais como rins ectopicos ou agenesia renal (Ebert et al., 2009; Reutter e
Holmdahl, 2021).

As alteracdes fisicas e funcionais sdo originadas a partir da fase embriondria, envolvendo
deficiéncia dos musculos obliquo e transverso abdominal e auséncia total dos musculos
retais, levando as disfun¢des musculares que resultam na distrofia. Tais alteragdes propi-
ciam o fechamento incompleto da parede abdominal anterior na regido vesical, levando a
comunicac¢do entre a mucosa da bexiga e o meio externo (Valerio et al., 2015; Reutter e
Holmdahl, 2021).

O diagnostico pré-natal (DPN) pode ser feito entre a 15a e a 30a semana gestacional por
meio de ultrassonografia fetal morfoldgica. O diagnodstico € complexo ja que o feto apre-
senta parametros biométricos regulares e auséncia de anomalias no liquido amnidtico. Po-
rém, uma analise minuciosa pode revelar: bexiga continuamente vazia, genitalia diminuida,
ramos pubicos expandidos, massa abdominal em crescimento constante e cordao umbilical
com baixa inser¢ao (SBP, 2020; Walsh et al., 2020).

As malformagdes relacionadas ao CEE, no sexo masculino, incluem pénis mais encurta-
do e alargado do que o normal, com a epispadia se estendendo da bexiga evaginada, pela
extensao do pénis, até sua glande. Ha hipoplasia do corpo esponjoso uretral que mantém
o pénis curvado dorsalmente. Ja no sexo feminino, além da epispadia uretral, o clitoris se
encontra fendido (clitoris bifido), a abertura vaginal ¢ estreita e deslocada anteriormente.
Como consequéncia, o anus ¢ anteriorizado e o perineo se encontra encurtado (Pronm e
Roesch, 2019).

Desta forma, o objetivo deste trabalho ¢ relatar o caso raro de extrofia de bexiga e epispa-
dia em recém-nascido do sexo feminino, com o intuito de ampliar o conhecimento tanto
da comunidade médica quanto das familias que buscam por informacdes. Este estudo foi
avaliado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade do Oeste Paulista
sob o CAAE 63792022.3.0000.5515.
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DESCRICAO DO CASO

Paciente sexo feminino, 1 ano e trés meses, branca, natural e residente de Presidente Pru-
dente. Diagnosticada ao nascer com extrofia de bexiga associada a epispadia. Ao exame fi-
sico mediante o nascimento, apresentou bexiga exposta, epispadia, rotacdo externa dos os-
sos pélvicos, didstase pubica ampla, deslocamento anterior do anus e clitoris bifido. Devido
a auséncia do DPN, a mae ndo foi encaminhada para um hospital com suporte adequado,
o que resultou em um periodo de espera. Apds sete dias, foi encaminhada para o Hospital
Infantil Darcy Vargas em Sdo Paulo, reconhecido como referéncia em cirurgia pediatrica e

urologia.

A técnica escolhida para o reparo cirtirgico da extrofia foi a Modern Staged Repair (MSR),
que consiste em trés estagios: (1) fechamento da bexiga e abdomen (24 até 72 horas de
vida); (2) reparo da epispadia (feito no sexo masculino entre 2 e 3 anos de vida e no sexo
feminino em conjunto com o primeiro estagio); (3) correcao da incontinéncia urinaria (en-

tre 5 ¢ 9 anos de vida).

Com 14 dias de vida, a paciente foi submetida ao primeiro estagio, porém desenvolveu in-
flamacao e fibrose pos-cirargica, permanecendo no hospital durante 30 dias. Nesse periodo,
evoluiu com deiscéncia de ferida operatoria e colo vesical. Devido a fragilidade da paciente
no pds-operatorio, recebeu alta com recomendacdes de curativos diarios domiciliares. Apos
nove meses, retornou ao Hospital Infantil Darcy Vargas, onde realizou a correcao da pri-
meira intervencao junto a osteotomia bilateral e plastica de colo vesical. Atualmente, apre-
senta bom estado geral (BEG), com bom desenvolvimento motor pds a osteotomia, com
realizacdo periddica de exames para avaliar a fungdo renal. Estd aguardando idade adequa-

da (5 anos) para realizagao de procedimento que visa continéncia urinaria (terceiro estagio).
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DISCUSSAO

Dentro do CEE, existem classificagdes distintas relacionadas a embriogénese da anomalia.
A fase embrionaria que esse episoddio ocorrer indicara o tipo de CEE a ser desenvolvido.
A extrofia de bexiga e a epispadia ocorrem usualmente apos a divisao do reto e da bexiga,
enquanto a extrofia de cloaca ocorre antes da divisdo embriondria da mesma (Walsh et al.,
2020).

A extrofia de bexiga ¢ considerada a forma mais prevalente e os dados epidemiologicos
indicam que a ocorréncia dessa ultima de modo isolado ¢ mais atipica e menos grave, aco-
metendo 1:484.000 nascidos vivos do sexo feminino e 1:117.000 do sexo masculino. A pa-
ciente foi diagnosticada com extrofia de bexiga associada ao desenvolvimento de epispadia
e, portanto, ndo possui a forma mais grave da doenga. Porém, ndo deixa de ser uma forma

rara ¢ de manejo complexo (Nogueira et al., 2011; SBP, 2020).

Existem técnicas avancgadas de ultrassonografia fetal morfologica que permitem o DPN,
sendo o acesso limitado. Ou seja, na maioria das vezes, os pacientes que dependem da rede
publica ndo possuem suporte e a anomalia acaba nao sendo diagnosticada (Pronm e Roes-
ch, 2019). Nesses casos, ndo ha direcionamento para um hospital que possua assisténcia,

como ocorreu no caso sendo descrito.

Mesmo com visitas frequentes e um pré-natal adequado, nao foi possivel diagnosticar a ex-
trofia, o que resultou na necessidade de transferéncia e replanejamento no manejo cirargico
tipico. Por isso, houve alteragdo no cronograma do protocolo padrao, o qual exige interven-
¢do cirurgica em até 72 horas apos o nascimento e as cirurgias ocorreram apos 14 dias. As
implicacdes desse atraso comumente incluem fibrose e inflamagdo vesical, que implicam
em pouco crescimento da area da bexiga, um impedimento para desenvolver continéncia
urinaria em interven¢ao futura. Além disso, especialistas vinculam procedimentos feitos

apods as 72h com a necessidade de osteotomias (Pronm e Roesch, 2019).

Deste modo, ao analisar o caso, percebe-se que tanto as complicagdes pOs-cirargicas quanto
a necessidade de um reparo pélvico estao possivelmente relacionadas a demora do primeiro
estagio da técnica de MSR. Além disto, o fechamento tardio diminui as chances de suces-
S0 no terceiro estagio e no possivel desenvolvimento de continéncia urinaria da paciente.
Essas intercorréncias poderiam ter sido evitadas caso houvesse o DPN e preparo especifico

com suporte adequado para o nascimento.
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