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RESUMO

Este estudo tem como finalidade principal descrever a experiéncia adquirida
pela equipe de cirurgibes do Departamento de Cirurgia Pediatrica do Instituto
Nacional de Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira, da
Fundacdo Oswaldo Cruz (INSMCA- IFF/FIOCRUZ), no periodo compreendido entre
os anos de 2002 e 2007, analisando a utilizacdo da osteotomia pélvica como
coadjuvante no processo de reconstrucdo urologica das extrofias de bexiga e cloaca.
Um total de 15 pacientes integrou a amostra, com idades entre quatro meses e sete
anos, com idade média de, aproximadamente, 2,3 anos, sendo seis pacientes (40%)
do sexo feminino e nove (60%) do sexo masculino. Todos foram submetidos a
cirurgia de osteotomia pélvica e, entre eles, oito (53,3%) apresentavam extrofia de
bexiga e sete (46,7%) apresentavam extrofia de cloaca. A reconstrucao vesical foi
realizada no mesmo tempo operatorio da osteotomia em trés pacientes e, nos outros
12, em um segundo procedimento. Na avaliacdo da relacdo entre a diastase
corrigida e a deiscéncia de sutura, ndo houve nenhum caso de deiscéncia de sutura
no pés operatério imediato ou tardio. Em todos os casos analisados, seja a
reconstrucdo vesical no mesmo ato cirdrgico ou em um segundo tempo operatorio,
nao houve a deiscéncia da ferida ou qualquer prejuizo a reconstrucao urinaria. O
tempo de uso de fixador externo variou entre 28 e 73, com uma média de 53 dias de
uso. Em relacdo as complicacdes, seis dos 15 pacientes apresentaram infeccdo do
trajeto dos pinos. O procedimento por nos utilizado se mostrou eficaz e nosso
objetivo foi alcangado, pois houve a diminuicdo da tensao da parede abdominal para
o reparo do defeito, com baixa morbidade e complicacbes pos operatorias similares
aguelas registradas na literatura especializada.

Palavras chave: extrofia; extrofia de bexiga; bexiga; cloaca; extrofia de cloaca;
osteotomia



Xii

ABSTRACT

The main purpose of this study is to describe the experience obtained by the
team of surgeons from the Department of Pediatric Surgery National Institute of
Women's Health, Child and Adolescent Fernandes Figueira, Fundacdo Oswaldo
Cruz (INSMCA - IFF / FIOCRUZ), in the period of 2002-2007, analyzing the
experience with pelvic osteotomy as an adjunct in the reconstruction process of
bladder and cloacal exstrophy. A total of 15 patients composed the sample, aged
between four months and seven years, with an average age of approximately 2.3
years. Six patients (40%) were female and nine (60%) were male. All patients
underwent surgery for pelvic osteotomy, eight (53.3%) had bladder exstrophy and
seven (46.7%) cloacal exstrophy. The bladder reconstruction was performed during
the same surgical procedure of osteotomy in three patients and in a second
procedure in the other 12 patients. In assessing the relationship between the
corrected pubic diastase and suture dehiscence, there were no cases of suture
dehiscence in the immediate postoperative or late. In all cases, being the
reconstruction performed in the same bladder surgery or in a second time, neither
wound dehiscence nor any problem to the urinary reconstruction was observed. The
time of use of external fixation ranged between 28 and 73 days, with an average of
53 days. Regarding complications, six of 15 patients had pin tract infection. The
procedure used by us was efficient and achieved its objective, by decreasing the
tension of the abdominal wall to repair the defect, with low morbidity and
postoperative complications similar to those registered in the literature.

Keywords: extrophy, bladder extrophy, bladder, cloaca, cloacal extrophy
osteotomy
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1 INTRODUCAO

1.1 Consideracoes Iniciais

Define-se como defeito congénito (tradugédo do inglés birth defect) toda
anomalia funcional ou estrutural do desenvolvimento do feto decorrente de fator
originado antes do nascimento, seja genético, ambiental ou desconhecido, mesmo
quando o defeito ndo for aparente no recém-nascido e sO se manifestar mais
tarde™?. Do ponto de vista etiopatogénico, os defeitos congénitos podem ser

divididos em:

Malformacbes — defeitos estruturais decorrentes de uma interrupgdo na

organogénese normal. Alguns demandam corre¢do cirargica para possibilitar a
funcionalidade do 6rgdo acometido, tais como os defeitos de fechamento da parede

abdominal.

Deformacdes — alteragbes na forma, na estrutura ou local dos seguimentos do
corpo, geralmente ocasionado por fatores extrinsecos como, por exemplo, a acao de
forcas mecanicas comprimindo o embrido e resultando em defeitos do tipo
modelador. Entre os fatores intrinsecos que ocasionam deformacfes encontram-se

distarbios neuroldgicos e/ou miopatias e é consequéncia a imobilidade fetal.
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Disrupcbes — anormalidades morfologicas ocasionadas por interferéncia
externa ou interrupcdo subita no processo de crescimento e desenvolvimento

normal.

Displasias — defeitos estruturais em decorréncia de diferenciacao tecidual

anormal das células.

Estudos indicam que a incidéncia geral dos defeitos congénitos na Ameérica
Latina ndo difere, significativamente, daquela encontrada em outras regides do
mundo®. De modo geral, pode-se considerar que cerca de 5% dos nascidos vivos
apresentam alguma anomalia do desenvolvimento determinada, total ou
parcialmente, por fatores genéticos.

Entretanto, a etiologia da maioria dos defeitos congénitos ainda permanece
desconhecida (40% a 60%). Dentre aqueles em que ha uma causa definida, em
20% a 25% dos casos, ela é multifatorial; em 15% a 25%, € genética (10% a 15%
cromossdmica e 2% a 10% monogénica) e em 8% a 12%, é ambiental®.

Outro dado a ser considerado no que se refere aos defeitos congénitos é a
morbimortalidade que acarretam. Como se sabe, a mortalidade infantil € um
importante indicador de saude de um pais ou comunidade, por estar associada a
fatores como saude materna, qualidade e acesso a servicos de saude, condi¢cbes
sécio-econdmicas e praticas de saude publica. Quando estratificadas as causas de
mortalidade infantil, observa-se, em varias regiées do mundo, uma diminuicdo na
taxa total de 6bitos no grupo, em especial, nas causas infecciosas; como resultante,

a proporcdo de mortes atribuiveis as malformacées congénitas vem aumentando®.
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Por outro lado, no que se refere a morbidade, definida como risco para o
desenvolvimento de complicacdes clinicas, incluindo numero de internacbes e
gravidade das intercorréncias, o0s defeitos congénitos, particularmente as
malformacbes congénitas maiores, representam atualmente uma parcela
significativa da demanda nos cuidados a saude.

Em levantamento realizado na base de dados do Departamento de
Informatica do SUS (DATASUS - http://tabnet
.datasus.gov.br/tabnet/tabnet.htm#Morbidade), observa-se que a mortalidade
hospitalar, em 2002, na faixa etaria pediatrica (0 a 19 anos), foi de 1,13%, passando
para 3,33% quando o capitulo CID do diagnostico era o XVII (“malformacgdes
congénitas, deformidades e anomalias cromossomicas”). Na faixa de menores de
um ano, a mortalidade hospitalar foi de 3,59%, sendo 9,99% em casos com
malformacdes. Ainda neste levantamento, a permanéncia hospitalar média, em caso
de malformacéo, foi de 5,7 dias, contra uma média de 4,5 dias nos demais casos.

Além da alta morbimortalidade, outra problematica envolvida em tais
patologias é a cronicidade. O individuo com doencga crénica necessita de tratamento
continuo, implicando em altos custos. A estimativa de custo-vida médio por crianca
para as anomalias congénitas deve compreender, além do tratamento médico,
servicos do desenvolvimento (como fisioterapia, fonoaudiologia e terapia
ocupacional), educacdo especial ou inclusiva, perda da produtividade por
incapacidade ou morte e perda na arrecadacao salarial familiar do responséavel pelos
cuidados com a crianca®”. A esse célculo, deveriam também ser adicionados os
custos psicossociais, como trauma psicolégico da familia e dificuldades de
adaptacdo a sociedade “normal”, inclusive com grande risco de desestruturacdo

familiar.
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Através dos dados computados pelo Ministério da Saude, no banco de dados
do Sistema de Informacdes sobre Mortalidade, pode ser observada a evolugao das
causas de mortalidade infantil desde 1980. Quando excluidas e redistribuidas
proporcionalmente as causas mal definidas, as causas perinatais foram as principais
responsaveis pela mortalidade infantil no Brasil em 1980, responsaveis por 38% dos
Obitos em menores de um ano, ocupando as anomalias congénitas a quinta posicao,
com 5% do total. Em 1990, o perfil comecou a mudar, notando-se uma reducéo
proporcional das causas infecciosas e nutricionais, passando as anomalias
congénitas para 8% e quarta causa. No ultimo ano avaliado (2000), as diferencas
foram bastante significativas, com grande reducdo proporcional dos Obitos por
causas infecciosas e respiratorias, que passaram para menos de 10%, assumindo
as malformacgdes congénitas a segunda posicdo, como causa de 13% dos Obitos em
menores de um ano. Essas estatisticas referentes aos defeitos congénitos e
mortalidade infantii no Brasil podem ser classificadas como surpreendentes,
considerando sua magnitude e a total auséncia de politicas governamentais
relacionadas a prevencgdo e ao manejo desse grupo de problemas®.

Os defeitos congénitos vém apresentando relevancia crescente como causa
de sofrimento e prejuizos a saude da populacdo. Promovem impacto desfavoravel
no individuo afetado, gerando grande e inesperado impacto social e familiar. No
Brasil as malformacdes congénitas assumem papel importante na morbidade e
mortalidade. Com a transicdo epidemioldgica, passaram de quinta causa de
mortalidade infantil, em 1980, para segunda causa, em 2006. Diversos fatores foram
relacionados a diminuicdo da mortalidade infantii no Brasil, ressaltando-se as

campanhas de vacinagdo e o aumento da rede de saneamento basico, entre outros.
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1.2 Justificativa

No Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente
Fernandes Figueira, Fundacdo Oswaldo Cruz (INSMCA-IFF/FIOCRUZ), Rio de
Janeiro, de janeiro de 1999 a julho de 2003, malformacédo congénita foi um dos trés
diagnoésticos principais codificados na internacdo, em 37% das admissdes
hospitalares pediatricas. A mortalidade hospitalar, no grupo com malformacéao, foi
9,8%, o dobro daquela do grupo sem malformacéo.

O INSMCA-IFF é um centro de referéncia na assisténcia a individuos com
defeitos congénitos. O Departamento de Cirurgia Pediatrica € um exemplo deste
tipo de atendimento e vem realizando, desde 2002, tratamento pioneiro em Nnosso
meio, no qual os pacientes com malformacdes da parede abdominal, como as
extrofias de bexiga e/ou cloaca, sdo submetidos a procedimento ortopédico
(osteotomia) como coadjuvante na reconstru¢do do sistema urinario. O ortopedista
esta envolvido no tratamento desses pacientes, em funcdo das alteracdes
osteoarticulares da pelve e da necessidade de diminuicdo da tensdo da parede
abdominal para o reparo do defeito.

O contexto familiar no qual vivem essas criancas é extremamente complicado
pois, na maioria das vezes, ocorre um processo de rejeicdo pelos pais e familiares,
gue necessitam de acompanhamento psicoldgico. A indefinicdo sexual,
principalmente nos casos de extrofia de cloaca, agrava ainda mais o0 manejo e a
aceitacdo da familia. Além das infec¢des de repeticdo, que pioram o prognostico,

este tipo de deformidade dificulta, e muitas vezes impede, a integracao social destas
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criangas por seus pares, levando a uma marginalizacao do individuo e subtraindo do
mesmo um desenvolvimento sécio-educacional normal®.

O impacto que os defeitos congénitos exercem sobre a mortalidade infantil e,
consequentemente, sobre a saude coletiva, aliado a magnitude e gravidade das
extrofias de bexiga e cloaca, nos impulsionou a realizar este trabalho, dentro de
nossa experiéncia profissional como cirurgido ortopédico.

Foi realizada uma pesquisa bibliografica exploratéria nos bancos de dados
eletronicos Pubmed, SciELO e Bireme/Lilacs, entre 2002 e 2011, utilizando como
palavras-chave:1) bladder extrophy / extrofia de bexiga, 2) cloacal extrophy / extrofia
de cloaca, 3) osteotomy / osteotomia e 4) extrophy / extrofia. Foram encontradas,
respectivamente, 66, duas e cinco publicacbes em cada um dos bancos de dados.
No Brasil, s6 encontramos registro de dois artigos relacionando osteotomia com
extrofias de bexiga e/ou cloaca e, ainda assim, envolvendo populacédo e técnicas
cirirgicas diferentes daquelas abordadas nesse estudo. A caréncia de pesquisas
publicadas, assim como a diversidade dos tratamentos propostos nos trabalhos
acima, corrobora a relevancia do tema.

Salientamos que o foco de nossa pesquisa sdo as extrofias de bexiga e
cloaca, em que o Departamento de Cirurgia Pediatrica do INSMCA-IFF adquiriu
expertise, abordando questdes propedéuticas, bem como desenvolvendo uma nova
abordagem cirargica pioneiramente implementada no Rio de Janeiro. O trabalho
tem como finalidade principal descrever a experiéncia adquirida pela equipe de
cirurgibes do Departamento de Cirurgia Pediatrica com os pacientes operados no

periodo compreendido entre os anos de 2002 e 2007.
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1.3 Apresentacédo da Tese

Esta tese encontra-se dividida em capitulos. Em seguida a esta Introducéo,
apresentamos, no quadro teorico referencial, os conceitos que embasaram nossa
investigacao, focando, principalmente, o complexo extrofia de bexiga e cloaca e as
técnicas terapéuticas cirurgicas utilizadas. Logo apdés, definimos nossos objetivos e,
no capitulo seguinte, descrevemos 0s materiais e técnicas utilizadas na
investigacdo. No capitulo cinco, expomos nossos resultados. Para tanto, seguimos
Nossos objetivos, relatando as caracteristicas gerais dos pacientes que compuseram
nossa amostra, adicionando figuras ilustrativas da técnica cirdrgica empregada em
cada um deles, acrescidas de um breve relato do caso em questdo. Na sequéncia,
revelamos nossos achados relacionados a analise de concordancia/confiabilidade
das medidas aferidas em nossos pacientes, com a exposi¢cao das complicagcbes que,
entre nossos casos, foram praticamente inexistentes. Dando continuidade, no
capitulo seis, discutimos nossos resultados, contraponto aos relatos encontrados na
literatura cientifica. Por fim, elaboramos as nossas considerac¢des finais e, dentro
delas, formulamos propos21li¢des advindas da experiéncia por ndés adquirida e aqui
descrita.

Dessa maneira, almejamos contribuir para um melhor entendimento e,
consequentemente, emprego de meios terapéuticos eficazes para a corregao de
malformacdes congénitas com alto grau de impacto na saude das criancas que a

tem e nas relagBes familiares e sociais. Nossa finalidade precipua é divulgar e
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discutir a eficacia dos procedimentos, visando sempre o bem estar e a qualidade de

vida de nossos pacientes, bem como a sua saudavel interacao familiar e social.
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2 QUADRO TEORICO REFERENCIAL

2.1 - Extrofias de Bexiga e Cloaca

A extrofia de bexiga € um defeito congénito, uma malformacao que envolve o
trato geniturinario, o sistema musculo esquelético e, algumas vezes, o trato
intestinal. A extrofia de bexiga classica envolve os dois primeiros sistemas (Fotos 1

e 2), enquanto que a extrofia cloacal envolve todos os trés® (Fotos 3,4 e 5).

FOTO 1 — Extrofia de Bexiga



FOTO 2 — Extrofia de Bexiga sexo masculino, detalhe do pénis “fendido”.
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FOTO 3 — Extrofia de Cloaca

FOTOS 4 e 5 — Extrofia de Cloaca. Detalhe do tubo intestinal exteriorizado entre as placas
vesicais.
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A prevaléncia da extrofia de bexiga € de uma para cada 30.000 criancas,

enquanto que da extrofia cloacal é de uma para cada 200.0000®.

As criancas
nascidas com extrofia de bexiga apresentam a bexiga aberta, com extravasamento
continuo de urina, aléem de uma grande diastase dos ramos pubicos, resultando em
um anel pélvico aberto. A incontinéncia e o refluxo urinario sdo frequentes nesses
individuos, ocasionando infec¢des de repeticdo, o que leva a um progndstico ruim,
principalmente nos que tem a reconstrucéo vesical postergada®.

A funcdo do sistema musculo-esquelético parece normal durante a infancia,
porém a marcha € caracterizada por uma rotacdo externa dos pés, além de um
menor crescimento dos membros inferiores®. A extrofia de bexiga ocorre em funcéo
de uma ruptura anterior da membrana cloacal no inicio do periodo embrionario,
levando a inibicdo do desenvolvimento mesenquimal na parede abdominal. Como a
pelve €& derivada de componentes esclerotomos do mesénquima, seu

desenvolvimento fica afetado em virtude da migracao alterada do mesénquima®

(Figura 1).
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FIGURA 1 — Modlflcagoes embrlolog|cas da cloaca e membrana cloacal (no embrido de 4 a 16 mm).
Figura retirada de Geahart®

Estudos anatomo-patolégicos da pelve de criancas com extrofia classica
demonstraram que, em cada lado, a parte posterior da pelve estd com rotacéo
externa de 12°, porém o comprimento estad mantido. Os elementos anteriores e o
acetabulo estdo rodados externamente em 18° e os ramos pubicos estdo cerca de
30% menores que o normal. A distancia entre as cartilagens trirradiada esta

aumentada em 31%® (Figura 2).
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DISTANCE (131%)

FIGURA 2 — Anatomia anormal na extrofia de bexiga. Figura retirada de Geahart®.

2.2 Complexo Extrofia de Bexiga e Cloaca

A extrofia de bexiga € uma doenca rara, descrita pela primeira vez, em 1595,
ocorrendo em cerca de 1:10.000 a 1:50.000 nascidos vivos®. N&o obstante,
dados da International Clearinghouse for Birth Defects estimam uma incidéncia de
3,3 casos para cada 100.000 nascidos vivos™?. A patologia acomete mais
frequentemente individuos do sexo masculino, na proporcao 2,3:1®%.

A extrofia de cloaca representa uma das mais graves anomalias congénitas
compativeis com a vida intra-uterina. E extremamente rara, ocorrendo em cerca de
1:200.000 a 1:400.000 nascidos vivos®¥. Assim como na extrofia de bexiga,
individuos do sexo masculino sdo mais acometidos, na proporgéo de 2:149,

As extrofias de bexiga e cloaca e as epispadias sdo variantes do mesmo

7

complexo de deformidades. A causa deste complexo é atribuida pela falha da

|25)

membrana cloacal*™, uma camada bi laminar situada na parte caudal do disco

germinativo que ocupa a parede abdominal infra-umbilical (Figuras 3 e 4). O



27

crescimento interno mesenquimal entre as camadas ectodérmica e endodérmica da
membrana cloacal resulta na formacédo dos musculos abdominais inferiores e dos
0ossos pelvicos. A membrana cloacal esta sujeita a ruptura prematura e,
dependendo da extensdo do defeito infra-umbilical e do estagio do desenvolvimento
no qual ocorre a ruptura, resultard em epispadia, extrofia de bexiga ou extrofia de

cloaca*®.

ApoOs o desenvolvimento mesenquimal, o septo uroretal cresce em
direcéo caudal e divide a cloaca em bexiga, anteriormente, e o reto, posteriormente.
Distalmente, 0 septo encontra o remanescente posterior da membrana bi laminar

que, eventualmente, perfura e forma a abertura urogenital e anal.

Future bladder

Urcrectal septum

//{CICGCG\ membrane

Future large bowel

Exstrophied blcdder

— Intact hindgut

3

FIGURA 3 — Diagrama com eventos embrioldgicos e ruptura da membrana ocasionando a extrofia de
bexiga. Diagrama retirado de Geahart®.
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FIGURA 4 — Diagrama da ruptura prematura da membrana cloacal com eventracdo ocasionando a
formacao da extrofia de cloaca. Diagrama retirado de Geahart®.

A teoria do mau desenvolvimento embrionario na extrofia, proposta por
Marshall e Muecke®™”, é de que o defeito resulta do sobre-desenvolvimento anormal
da membrana cloacal, que impede a migracdo do tecido mesenquimal e o
apropriado desenvolvimento da parede abdominal inferior. O periodo em que esta
membrana cloacal defeituosa rompe determina a variante resultante do complexo
extrofia — epispadias. Essa teoria encontra suporte no trabalho anterior de
Muecke™ com embrides de pintos, e é também corroborada pela esperada alta
incidéncia de perfuracdes centrais, resultando em predominio da extrofia classica. A
extrofia de bexiga classica corresponde a mais de 50% dos pacientes nascidos com
este complexo. Outras teorias para causa desta deformidade foram propostas como
o desenvolvimento anormal das protuberancias genitais caudais em relacdo a sua
posicdo normal, que se fundem na linha média abaixo em vez de acima da
membrana cloacal*®*®).

A extrofia de bexiga manifesta-se por um complexo de anormalidades

envolvendo o trato urinario, o trato genital e o sistema musculo esquelético. Na
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regido infra-umbilical, ha uma falha na parede abdominal, com a bexiga
apresentando-se aberta e a mucosa vesical exposta, visualizando-se sua parede
posterior e os orificios ureterais com saida frequente de urina. No sexo masculino,
apresenta-se como uma epispadia, com pénis fendido dorsalmente expondo a
mucosa ureteral. No sexo feminino, o clitéris é bifido, a uretra é curta e,
normalmente, indistinguivel da mucosa da bexiga.

Sponseller et al.*?, ao compararem os pacientes com extrofia de bexiga e os
controles da mesma faixa etaria sem a patologia, utilizando tomografia
computadorizada pélvica, comprovaram que os portadores de extrofia apresentavam
uma rotacéo externa de 12° da parte posterior da pelve de cada lado, retroversdo
acetabular e uma média de 18° de rotacdo externa da parte anterior da pelve, com
30% de encurtamento dos ramos pubianos.

O diagnostico pos-natal € eminentemente clinico, através do exame da
crianga. J& o diagnostico pré-natal da extrofia de bexiga pode ser realizado através
da ultra-sonografia; porém, na maioria das vezes as imagens sao interpretadas
como outros tipos de anomalia, tais como onfalocele ou gastrosquise. Os critérios
ultrassonogréficos propostos para consideracdo do diagnostico da extrofia de bexiga
sdo: nao visualizacdo da bexiga; massa abdominal baixa, que aumenta de tamanho
a medida em que a gravidez progride e as visceras também aumentam de tamanho;
pénis pequeno, com escroto desviado anteriormente; insercdo umbilical baixa e, por

20 A extrofia de cloaca

fim, alargamento da distancia entre as cristas iliacas
geralmente estd associada a outras malformacdes que recebem a denominacgéo de
Complexo OEIS: O — onfalocele, E — extrofia de cloaca, | — anus imperfurado e S —
alteracdes na coluna vertebral (em graus variaveis, podendo compreender desde a

espinha bifida até mielomeningocele).
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Em 1998, Austin®, apés rever 20 pacientes, propds critérios maiores e
menores para o diagnostico ultrassonografico da extrofia de cloaca. O critério foi
considerado maior se acometesse mais de 50% dos casos. A idade gestacional do
diagnostico variou de 15 a 32 semanas, com média de 22 semanas. Os critérios
diagnésticos maiores foram: a ndo visualizacdo da bexiga, em 91%; um grande
defeito da parede abdominal infra-umbilical ou estrutura cistica anterior, em 82%;
onfalocele, em 77% e mielomeningocele, em 68%. Os critérios menores incluiram
defeitos dos membros inferiores, em 23%; anomalias renais. em 23%; ascite, em
41%; alargamento pélvico, em 18%; torax estreito em 9%; hidrocefalia, em 9% e
artéria umbilical Unica, em 9%.

O diagnostico pré-natal permite o aconselhamento em relagédo aos riscos e
aos aspectos relacionados ao tratamento, conferindo a possibilidade de realizar o
parto em um centro especializado no tratamento dessas malformacdes, onde haja
suporte multidisciplinar, inclusive psicolégico para os pais, que terdo de lidar com

uma crianca portadora de malformacdo congénita de grande magnitude.

2.3 - Técnicas Terapéuticas

O consenso atual sobre o tratamento da extrofia de bexiga é que o mesmo
deve ser realizado nos primeiros dias de vida, com o fechamento da parede
abdominal e da bexiga. Nos casos de extrofia de cloaca, além do procedimento
acima descrito, associa-se a exteriorizacdo do intestino na parede abdominal através

de uma ostomia (Fotos 6 a 10).
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FOTOS 6 e 7 — Extrofia de cloaca, detalhe do tubo intestinal.

FOTOS 8 e 9 — Per operatério da extrofia de cloaca, meatos uretrais cateterizados e detalhe do
tubo intestinal reparado.
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FOTO 10 — Po6s operatorio imediato do reparo da extrofia de cloaca.

O objetivo no tratamento dessas anomalias € o fechamento do defeito
abdominal, da bexiga e da uretra; preservacdo da funcdo renal e continéncia
urinéria; reconstrucdo funcional e esteticamente aceitavel do pénis, no sexo
masculino, e da genitalia externa, no sexo feminino.

Conforme ja apontado, o ortopedista esta envolvido no tratamento desses
pacientes em funcdo das alteracfes osteoarticulares da pelve e da necessidade da
diminuicdo da tensdo da parede abdominal para o reparo do defeito. No entanto,
antes 1958, o tratamento consistia no reparo dos tecidos moles com auxilio da
cirurgia plastica. Apesar do sucesso na reconstrucao vesical de diversos pacientes,

inUmeras complicacdes foram descritas como: retardo na cicatrizacao das feridas,
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deiscéncia da bexiga, formacao de fistulas, infec¢des, incontinéncia e recorréncia do

defeito da extrofia®®. Estas complicacdes estdo relacionadas a tensdo exercida

pelos tecidos na reconstrucdo da bexiga, uretra e abddmen ocasionado pela
~ , g . ~ s (23)

separacao anormal da sinfise pubiana e rotacéo externa dos iliacos*™.

Trendelemburg®?

, em 1906, foi o primeiro a associar o procedimento
ortopédico ao tratamento, utilizando a desarticulacdo sacro-iliaca bilateral.
Entretanto, apds os resultados obtidos com trés casos, recomendou o abandono da
técnica, em virtude de hemorragias extensas e outras complicaces dela advindas.

Shultz e Schwartzmann®, em 1958, foram pioneiros a recorrer as osteotomias
pélvicas posteriores como forma de tratamento, com resultados satisfatorios,
demonstrando que a correcdo da diastase pubiana e a restauracdo do anel pélvico
evitariam inUmeras das complicacfes pos operatorias.

O'’Phelan®, no ano de 1963, associou as osteotomias pélvicas posteriores a
fixacdo metalica anterior, conferindo maior estabilidade.

Diversos tipos de osteotomias pélvicas foram desenvolvidos para recompor o
anel pélvico, diminuindo, assim, a tensdo da parede abdominal durante a
reconstrucdo da bexiga e melhorando o progndstico do sistema geniturinario”.
Shultz®, em 1958, foi o primeiro a descrever a osteotomia posterior do iliaco como
parte de um tratamento em dois estagios para extrofia. Os estudos de O’Phelan‘®,
de 1963, e de Aadalen et al.®®, de 1980, demonstraram menor taxa de deiscéncia
das feridas operatdrias assim como uma reconstrucdo mais efetiva do sistema
geniturinario nos casos em que a osteotomia pélvica foi realizada.

Segundo alguns estudos, 0 sucesso ha consecu¢do da continéncia urindria
esta relacionado a reducdo da diastase pubica, proporcionando uma melhor

aproximagcao dos musculos do assoalho pélvico que envolvem a uretra(?®2":28:29),
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Outros tipos de osteotomias foram descritos, tais como, osteotomia bilateral
do ramo pubico superior®®3?, osteotomia diagonal do iliaco® e a osteotomia
anterior do osso inominado™®, acompanhada ou n&o de osteotomia posterior®?.

Sponseller et al.*®, em 1991, recomendaram a osteotomia pélvica anterior
bilateral e a fixacdo externa para os casos tardios, com falha no tratamento inicial da
extrofia de bexiga e para todos os casos com extrofia de cloaca. A vantagem deste
tipo de abordagem esta na possibilidade de realizar a osteotomia e a reconstrucao
uroléogica em um mesmo decubito, durante o mesmo ato operatério e sem
necessidade de imobilizacdes pos-operatorias.

Frey e Cohen, em 1996%® realizaram osteotomia dos ramos pubicos
superiores em 16 pacientes no mesmo tempo em que foi realizada a reconstrucéo
vesical. Nao utilizaram nenhum tipo de estabilizacdo e as criancas permaneceram
com 0os membros imobilizados tipo “sereia”.

Hammouda e Kotb®® em 2004, utilizaram fios metalicos e imobilizacdo
gessada para estabilizacdo das osteotomias anteriores, realizadas em 33 pacientes,
com excelentes resultados.

Baird et al.®*”, no ano de 2005, avaliaram 68 criancas com idades superiores
a dez anos submetidas a reconstrucdo vesical e recomendaram a realizacdo de
osteotomia concomitante em todos os pacientes que foram submetidos ao
fechamento apds 72 horas de vida e apresentaram diastase dos ramos pubianos
maior ou igual a quatro centimetros. Nos portadores de extrofia de cloaca, assim
como nos portadores de extrofia de bexiga submetidos a cirurgia apos trés anos de
idade, recomendaram a osteotomia dupla (vertical e horizontal), independentemente

da idade.
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Nelson et al.®®, em 2006, avaliaram 56 pacientes submetidos & osteotomia
pélvica de repeticdo, essencial no processo de reconstrucao uroldgica, e registraram
um numero muito pequeno de complicacdes.

Jones et al.®®, também em 2006, registraram resultados satisfatérios em 46
pacientes ap0s a realizacdo de osteotomias obliquas estabilizadas com fixador
externo como coadjuvantes no tratamento das extrofias.

Nogueira et al.®”, em 2011, relataram os resultados de osteotomias
posteriores, como as descritas por O'Phelan®, associadas a estabilizacéo realizada
com cinta de néilon passada pelos forames obturatorios para fechamento da pelve.
O procedimento foi realizado em dois tempos cirdrgicos, com intervalo médio de 48
horas. Foram submetidos ao tratamento nove pacientes, sendo que trés deles
apresentaram deiscéncia e infeccdo da ferida e um apresentou fratura do ramo

pubico.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo Geral

Analisar a experiéncia do INSMCA-IFF/FIOCRUZ com a osteotomia pélvica
como coadjuvante no processo de reconstrucao uroldgica das extrofias de bexiga e

cloaca.

3.2 Objetivos Especificos

* Auvaliar a porcentagem de aproximacéao pubica obtida apds o procedimento.

* Analisar a relagdo da idade na quantidade de corre¢cdo obtida com o

procedimento cirargico.

* Avaliar as complicacbes da amostra estudada, com énfase na deiscéncia de

sutura.
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4 MATERIAIS E METODOS

4.1 Caracterizacao da Pesquisa

Foi realizado um estudo de caso institucional, por meio da coleta de dados
registrados nos prontuarios dos pacientes portadores de extrofias de bexiga e/ou
cloaca operados no Departamento de Cirurgia Pediatrica do INSMCA -

IFF/FIOCRUZ, no periodo compreendido entre os anos de 2002 e 2007.

4.2 Pacientes

Foram incluidos no estudo todos os pacientes com extrofias de bexiga e/ou
cloaca submetidos a osteotomia pélvica como coadjuvante na reconstru¢cdo da
parede abdominal.

No periodo entre janeiro de 2002 e dezembro de 2007, 15 criangas, com
idades entre quatro meses e sete anos, foram submetidas a osteotomia pélvica para
tratamento de extrofias de bexiga e/ou cloaca. Em relacdo ao género, nove eram do
sexo masculino e seis do sexo feminino. Com relagdo ao grau de acometimento,

nove apresentavam extrofia de bexiga e seis apresentavam extrofia de cloaca.
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Definiu-se extrofia de cloaca quando houve envolvimento do sistema intestinal e
extrofia de bexiga na sua auséncia.

Este projeto de pesquisa foi submetido & avaliagdo do Comité de Etica em
Pesquisa com Seres Humanos (CEP/INSMCA-IFF), tendo sido aprovado com
protocolo 0088/10, datado de 13 de abril de 2011, e pela CONEP, sob numero

0088.0.008.008-10, datado de 06 de dezembro de 2010 (Anexo 1, pag. 84).

4.3 Coleta dos Dados

O Apéndice 1 (pag. 84) descreve a ficha de captacdo de dados de cada
paciente. Nela, pormenorizamos a historia clinica, a propedéutica, os parametros de
diastase pubiana e as complicacdes pds operatdrias, principalmente a deiscéncia de
suturas no fechamento vesical, tido como maior fator complicador na reconstrucéo
das extrofias de bexiga e cloaca®.

Mais especificamente, a ficha foi constituida de varidveis relacionadas ao
paciente, tais como prontudrio, idade, sexo, condicdo pré-operatéria, anomalias
associadas e procedimentos cirurgicos realizados, incluindo a data e a descricdo dos
mesmos.

As avaliacdes da diastase pubiana e da porcentagem de aproximacao pubica
foram realizadas através da andlise de uma radiografia simples em projecao antero-
posterior. Procedeu-se a avaliagdo em trés periodos: no pré-operatorio imediato, no
pds-operatorio imediato e com um ano de acompanhamento. A porcentagem da

aproximacao pubica foi calculada com a férmula proposta por Sponseller et al.:
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[diastase pré-operatdria (cm) — diastase pds-operatoria (cm)] x 100

[diastase pré-operatdria (cm) — 1 cm]

O denominador da equacéo € corrigido em 1 cm, que corresponde a diastase

normal dos individuos (Sponseller et al.®%).

4.4 Descricdo do Método de Concordancia/Confiabilid ade das Medidas

Aferidas

Na analise da concordancia/confiabilidade das medidas aferidas por dois
avaliadores (um ortopedista e um radiologista) utilizou-se o coeficiente de correlagcéo
intraclasse (ICC). Tal coeficiente varia entre 0 e 1. Quanto mais proximo de 0, mais
fraca € a correlagdo (menor é a concordancia/confiabilidade) entre as medidas
aferidas.

Foram comparadas as medidas obtidas pelos avaliadores, bem como as
medidas de teste e re-teste de cada um deles (intra-observador) nos trés diferentes

momentos de avaliagdo. Para estimacao do ICC, utilizou-se o software SPSS 17.0.
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4.5 - Descricdo da Técnica Cirargica

O paciente € posicionado em decubito dorsal com a pelve elevada por um
coxim. A bexiga € isolada com cobertura estéril. Uma incisdo de cerca de cinco
centimetros é feita com inicio a dois centimetros distal a espinha iliaca antero-
superior até a asa do iliaco. O nervo cutaneo lateral da coxa é identificado e
protegido. Ambos os lados da pelve sdo expostos subperiostealmente pelas asas
do iliaco até a incisura ciatica e, posteriormente, até os ligamentos mediais da
articulacéao sacro-iliaca e caudalmente logo acima da cartilagem trirradiada.

Uma pequena janela € aberta pelo periésteo, na parte lateral do iliaco, para
controlar a osteotomia e insercao dos pinos. Apoés a colocacdo de um afastador de
Hohmann na incisura ciatica, é realizada a osteotomia transversa do iliaco com serra
de Gigli ou osteétomo. O segmento inferior da pelve deve, entdo, se movimentar
medialmente. A osteotomia vertical é do tipo dobradica e incompleta. E realizada
paralela e lateralmente a articulagdo sacro-iliaca com cerca de um a dois
centimetros da mesma, criando-se uma calha com a cortical posterior intacta que,

em seguida, é testada ao rodar as asas do iliaco internamente, fechando o sulco

realizado na osteotomia como uma dobradica (Figura 5)
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FIGURA 5 — Esquema demonstrando a localizacdo das osteotomias e dos pinos do fixador
externo. Figura retirada de Sponseller(sg).

Um ou as vezes dois pinos de fixador sdo colocados no segmento inferior do
iliaco e um ou dois pinos na parte superior. As incisbes sdo fechadas, de
preferéncia com suturas absorviveis e intradérmicas, permitindo ao cirurgido
pediatrico urolégico completar o reparo genitourinario. ApOs manobra de rotacdo
interna dos fragmentos distais da osteotomia e rotagcdo interna dos membros
inferiores, sdo instaladas as barras e conexdes do fixador externo, com o intuito de
fechar o anel pélvico (Figura 6). E realizado controle radiografico no per operatério
e a cada 15 dias. Os pinos s6 sao retirados apds evidéncia radiografica de
consolidacdo. Nos casos em que a reconstrugcdo urinéria é realizada no mesmo ato
cirdrgico, as criangas permanecem de repouso no leito, com imobilizacdo dos
membros inferiores do tipo “sereia”, por duas semanas. NOS casos em que a
osteotomia é realizada isoladamente, a crianca recebe alta tdo logo esteja
clinicamente estavel, porém deve permanecer em repouso, sem deambular durante

o uso do fixador®?,
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FIGURA 6 - Osteotomias transversas e verticais, com a fixacdo por um ou dois pinos. A osteotomia
vertical € em galho-verde e em dobradica. Figura retirada de Sponseller(39).



43

5 RESULTADOS

5.1 - Analise Descritiva da Amostra

Quinze pacientes integraram a amostra, com idades entre quatro meses e
sete anos. A idade média da amostra foi de, aproximadamente, 2,3 anos, sendo
seis pacientes (40%) do sexo feminino e nove pacientes (60%) do sexo masculino.
Todos foram submetidos a cirurgia de osteotomia pélvica e, entre eles, nove (60%)
apresentavam extrofia de bexiga e seis (40%) apresentavam extrofia de cloaca

(Tabela 1).

TABELA 1 — Caracteristica da Amostra e Procedimento s
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Caso  Sexo DN Extrofia 1A DO Retirada RV FE o/
FE RV

1 F 24.04.99 Cloaca 74 06.06.05 08.08.05 06.06.05 63 0

2 F 21.03.02 Cloaca 43 07.11.05 09.01.06 07.11.05 63 0
3 M 19.02.04 Bexiga 20 24.10.05 19.12.05 03.07.11 56 2078
4 M 20.01.05 Bexiga 4  27.05.05 08.08.05 27.05.09 73 1460
5 F 09.07.03 Cloaca 19 14.02.05 11.abr 30.11.11 56 2480
6 M 11.08.04 Bexiga 8 25.04.05 20.06.05 31.05.07 56 766
7 F 12.05.04 Cloaca 16 19.09.05 07.11.05 02.06.07 49 621
8 F 20.02.04 Cloaca 13 07.03.05 02.05.05 31.05.07 56 815
9 F 30.12.03 Cloaca 81 04.10.10 01.11.10 15.12.11 28 437
10 M 01.12.04 Bexiga 4  28.03.05 09.05.05 01.06.07 42 795
11 M 22.04.04 Bexiga 7 06.12.04 21.01.05 13.07.06 46 584
12 M 23.12.02 Bexiga 10  24.09.03 19.11.03 25.11.05 56 793
13 M 19.08.03 Bexiga 4  03.12.03 28.01.04 24.11.05 56 722

14 M 03.02.04 Cloaca 44 05.10.07 26.11.07 05.10.07 52 0
15 M 04.02.02 Bexiga 70 09.12.07 21.01.08 05.03.09 43 452

TABELA 1 - Resume todos os dados: C — Caso / P — Prontuario / DN — Data de Nascimento / 1A —
Idade (em meses) quando foi realizada a osteotomia / DO — Data da Osteotomia / Retirada FE — Data
da retirada do Fixador Externo / RV — Data da Reconstrucdo Vesical / FE — nimero de dias com o
Fixador Externo / O/RV — Intervalo (em dias) entre a Osteotomia e a Reconstrucéo Vesical.

A seguir, apresentamos as radiografias de cada paciente, com um breve

relato dos nossos achados clinicos.

CASO 1
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P6s Imediato Pés tardio

O caso 1 refere-se a uma crianca do sexo feminino, portadora de extrofia de
cloaca, submetida a osteotomia pélvica com seis anos e dois meses de idade.
Apresentava uma distancia da sinfise pubiana de 5,5 centimetros no pré operatério,
1,3 centimetros no pés operatério imediato e 3,8 centimetros no pds operatorio

tardio. A porcentagem de aproximacdo pubica foi de 93,3%. Ndo apresentava

doencas associadas. Nao apresentou complicacoes.

Pré Pds Imediato Pés tardio

O caso 2 é de uma crianca do sexo feminino, com extrofia de cloaca,
submetida a osteotomia pélvica com trés anos e sete meses de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 5,7 centimetros no pré operatério, 3,5 centimetros no
pds operatdrio imediato e 5,5 centimetros no pos operatério tardio. A porcentagem
de aproximacao pubica foi de 46,8%. Apresentava mielomeningocele e apresentou
infeccéo do trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

CASO 3
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Pré P6s Imediato Po6s tardio

O caso 3 é de uma crianca do sexo masculino, com extrofia de bexiga,
submetida a osteotomia pélvica com um ano e oito meses de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 6,0 centimetros no pré operatério, 1,0 centimetro no
poOs operatodrio imediato e 4,7 centimetros no pos operatorio tardio. A porcentagem
de aproximacdo pubica foi de 100%. Tinha hérnia inguinal direita e apresentou

infeccdo do trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

Pds Imediato Po6s tardio

O caso 4 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica aos quatro meses de idade. Apresentava
uma distancia da sinfise pubiana de 4,2 centimetros no pré operatorio, 2,0
centimetros no pos operatorio imediato e 3,8 centimetros no pos operatorio tardio. A
porcentagem de aproximacao pubica foi de 68,7%. Sem doencas associadas. Nao
apresentou complicacoes.

CASO 5
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Pré P6s Imediato Pés tardio

O caso 5 é de uma crianca do sexo feminino, com extrofia de bexiga,
submetida a osteotomia pélvica com 01 ano e 07 meses de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 7,0 centimetros no pré operatorio, 2,3 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 6,5 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem

de aproximacdo pubica foi de 78,3%. Sem doencas associadas ou complicacoes.

CASO 6
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Pré P6s Imediato Pés tardio

O caso 6 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica aos oito meses de idade. Apresentava uma
distancia da sinfise pubiana de 5,0 centimetros no pré operatorio, 2,0 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 4,6 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem
de aproximacao pubica foi de 75%. Possuia hérnia inguinal bilateral. Apresentou

infeccdo do trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

CASO 7
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P6s Imediato Pés tardio

O caso 7 é de uma crianca do sexo feminino, com extrofia de cloaca,
submetida a osteotomia pélvica com um ano e quatro meses de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 5,0 centimetros no pré operatorio, 2,9 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 5,3 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem
de aproximacédo pubica foi de 52,5%. Sem doencas associadas. Complicou com

infeccdo do trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

CASO 8

Po6s Imediato Pés tardio

O caso 8 é de uma crianca do sexo feminino, com extrofia de cloaca,
submetida a osteotomia pélvica com um ano e um més de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 5,7 centimetros no pré operatorio, 1,0 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 3,2 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem
de aproximacdo pubica foi de 100%. Sem doencas associadas. Teve infeccdo do
trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

CASO 9
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Pés Imediato Pés tardio

O caso 9 é de uma crianca do sexo feminino, com extrofia de cloaca,
submetida a osteotomia pélvica aos seis anos e nove meses de idade. Apresentava
distancia da sinfise pubiana de 8,8 centimetros no pré operatorio, 1,7 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 3,0 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem
de aproximacao pubica foi de 91%. Sem doencas associadas, apresentou infeccéo

do trajeto dos pinos, tratada com antibioticoterapia venosa e curativos.

CASO 10

Pé6s Imediato Pés tardio

O caso 10 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica com quatro meses de idade. Apresentava
uma distancia da sinfise pubiana de 4,5 centimetros no pré operatério, 2,5
centimetros no pds operatorio imediato e 4,5 centimetros no pés operatério tardio. A
porcentagem de aproximacao pubica foi de 57,1%. Sem doencas associadas. Nao
apresentou complicacoes.

CASO 11
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P6s Imediato Pés tardio

O caso 11 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica com sete meses de idade. Apresentava
uma distancia da sinfise pubiana de 5,6 centimetros no pré operatério, 4,4
centimetros no pds operatorio imediato e 5,5 centimetros no pés operatério tardio. A
porcentagem de aproximacdo pubica foi de 26%. Necessitou do reposicionamento
das barras e conexdes do fixador externo. Tinha hérnia inguinal a esquerda. Nao

apresentou complicacoes.

CASO 12

P6s Imediato Pés tardio

O caso 12 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica aos dez meses de idade. Apresentava uma
distancia da sinfise pubiana de 4,3 centimetros no pré operatorio, 3,5 centimetros no
pbs operatdrio imediato e 4,3 centimetros no pds operatdrio tardio. A porcentagem
de aproximacéo pubica foi de 36%. Sem doencas associadas e sem complicacdes.

CASO 13
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P6s Imediato Pés tardio

O caso 13 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica aos quatro meses de idade. Apresentava
uma distancia da sinfise pubiana de 5,0 centimetros no pré operatorio, 3,7
centimetros no pos operatorio imediato e 4,8 centimetros no pds operatorio tardio. A
porcentagem de aproximacéao pubica foi de 32,5%. Sem doencas associadas e sem

complicacodes.

CASO 14

Pds Imediato Pés tardio

O caso 14 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
cloaca, submetida a osteotomia pélvica aos trés anos e oito meses de idade.
Apresentava uma distancia da sinfise pubiana de 5,2 centimetros no pré operatorio,
1,0 centimetros no pOs operatério imediato e 3,6 centimetros no pds operatorio
tardio. A porcentagem de aproximacdo pubica foi de 100%. Sem doencas
associadas e sem complicacdes.

CASO 15
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P6s Imediato Poés tardio

O caso 15 é de uma crianca do sexo masculino, portadora de extrofia de
bexiga, submetida a osteotomia pélvica com cinco anos e dez meses de idade.
Apresentava uma distancia da sinfise pubiana de 8,0 centimetros no pré operatorio,
1,4 centimetros no pOs operatério imediato e 4,9 centimetros no pds operatorio
tardio. A porcentagem de aproximacdo pubica foi de 94,2%. Sem doencas
associadas. Evoluiu com artrite séptica do quadril direito, tratada com drenagem

cirdrgica e antibioticoterapia venosa.
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5.2 Analise de Concordancia/Confiabilidade das Medi das Aferidas

Conforme ja explicitado, na analise da concordancia/confiabilidade das
medidas aferidas pelos avaliadores utilizou-se o coeficiente de correlacao intraclasse
(ICC). Tal coeficiente varia entre zero e um. Quanto mais préximo de zero, mais
fraca € a correlacdo (menor é a concordancia/confiabilidade) entre as medidas
aferidas.

Foram comparadas as medidas obtidas pelos dois avaliadores, bem como as
medidas de teste e re-teste de cada um deles (intra-observador) nos trés diferentes
momentos de avaliacdo. Para estimacdo do ICC, utilizou-se o software SPSS 17.0

(Tabelas 2 e 3).

TABELA 2: Concordancia entre Avaliadores das Medida s Aferidas:

Data da Medida | ICC e intervalo de
confianga

Pré-operatorio 0,996 (ICgs0, 0,989 -
0,999)

Pos-operatorio 1 | 0,982 (ICgse, 0,947 -
0,994)

Pos-operatorio 2 | 0,957 (ICgse, 0,875 -
0,985)

TABELA 3: Concordancia Teste-reteste das Medidas Af  eridas:
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Data da Medida ICC e intervalo de confianca
Observador 1 Observador 2
Pré-operatorio 0,988 (ICgs 0,965 - | *
0,996)
Pds-operatoriol | 1,000 (ICgs, 0,999 - |*
1,000)
Pos-operatorio2 | 0,860 (ICgs0, 0,631 - | *
0,951)

Conforme resultados ilustrados nas tabelas 2 e 3, verificou-se que as medidas
aferidas nos trés diferentes momentos (pré, posl e pos2) apresentaram forte
correlagcdo entre os dois avaliadores (ICC acima de 0,95), indicando uma alta
concordancia entre eles em tais momentos.

Ao comparar as medidas teste e re-teste aferidas pelo primeiro avaliador,
tanto no pré-operatdrio quanto no primeiro momento pos-operatorio, houve forte
correlacdo entre elas. No primeiro momento pos operatério, o ICC estimado foi de,
aproximadamente, um, demonstrando total concordancia entre as medidas aferidas
pelo referido avaliador. Verificou-se, ainda, que as duas diferentes medidas aferidas
pelo primeiro avaliador no segundo momento pds operatorio (p6s2) foram as que
apresentaram menor correlacdo (ICC igual a 0,86), indicando uma concordancia
moderada entre suas medidas nesse momento.

As medidas teste-reteste aferidas pelo segundo avaliador dispensam
estimacéao do ICC, tendo em vista que foram idénticas nos trés diferentes momentos
de avaliacao (pré, posl e p6s2).

Segue a tabela do percentual de pacientes com a medida idéntica entre os

dois diferentes registros feitos por cada um dos avaliadores (Tabela 4).
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TABELA 4: Percentual de Pacientes com Medida Idént ica no Teste-reteste dos

Avaliadores:

Data da Medida

Percentual de pacientes com medida idéntica no

teste-reteste

Observador 1

Observador 2

Pré-operatorio 87,7% 100,0%
Pos-operatorio 1 | 93,3% 100,0%
Pds-operatorio 2 | 66,7% 100,0%

Ao analisarmos o efeito da idade na quantidade de correcédo obtida com o

procedimento cirlrgico e na porcentagem de aproximacao pubica no pos operatorio

imediato, os pacientes foram distribuidos em quatro grupos, com 0s seguintes

resultados (Tabelas 5 a 8):



TABELA 5. Mensuracao Pré e PGs Operatoria e Porcent agem de Aproximacao

pubica - Nascimento até 18 meses => 0ito casos

PRE | POS | Aproximacéao pubica (%)

CASO 4 4,2 2 68,7

CASO 6 5,0 2 75

CASO 7 5,0 2,9 52,5

CASO 8 5,7 1 100
CASO10 | 45 | 25 57,4
CASO 11 | 5,6 4.4 26
CASO12 | 43 | 35 36
CASO13 | 50 | 37 32,5

Médias 49 | 2,75 56,01

TABELA 6: Mensuragdo Pré e Pos Operatéria e Porcent agem de Aproximacao

PuUbica - 18 meses até trés anos => dois casos

PRE POS | Aproximacao pubica (%)

CASO 3 6,0 1 100

CASO 5 7,0 2,3 78,3

Médias 6,5 1,65 89,15




TABELA 7. Mensuracao Pré e Pos Operatoria e Porcent

Pubica - Trés anos até cinco anos => dois casos

PRE POS Aproximacao pubica (%)
CASO2 | 57 3,5 46,8
CASO 14 | 5,2 1 100
Médias 5,45 2,25 73,4

TABELA 8: Mensuracéo Pré e Pds Operatoria e Porcent

PuUbica - Acima de cinco anos => trés casos

PRE POS Aproximacao pubica (%)
CASO 1 5,5 1,3 93,3
CASO 9 8.8 1,7 91
CASO 15| 8,0 1,4 94,3
Médias | 7,43 1,46 92,86

Na avaliacdo do tipo de extrofia na quantidade de correcdo obtida com o

procedimento cirdrgico e na porcentagem de aproximacao pubica no pos operatorio

imediato, obtivemos os seguintes resultados (Tabelas 9 e 10):

agem de Aproximacao

agem de Aproximacao




TABELA 9: Mensuracao Pré e PGs Operatoria e Porcent agem de Aproximacao

Pubica — Portadores de Extrofia de Bexiga => nove ¢ asos

PRE | POS Aproximacéao pubica (%)

CASO 3 6,0 1 100
CASO 4 4,2 2 68,7
CASO 5 7,0 2,3 78,3
CASO 6 5 2 75
CASO 10 4,5 2,5 57,1
CASO 11 | 5,6 4,4 26
CASO 12 4,3 3,5 36
CASO 13 | 50 3,7 32,5
CASO 15 8 1,4 94,2

Médias 551 | 2,53 63,09

TABELA 10: Mensuracao Pré e Pds Operatéria e Porcen tagem de Aproximacao

Pubica - Portadores de Extrofia de Cloaca => seisc  asos

PRE | POS Aproximagéo pubica (%)

CASO 1 55 | 1,3 93,3

CASO 2 57 | 35 46,8

CASO 7 5,0 29 52,5

CASO 8 57 | 1,0 100

CASO 9 88 | 1,7 91
CASO 14 5,2 1,0 100

Médias 598 | 1,9 80,6

58
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Na avaliacdo da relacao entre a diastase corrigida e deiscéncia de sutura, nao

houve nenhum caso de deiscéncia de sutura no pos operatorio imediato ou no

tardio. Em nenhum caso de reconstrucdo vesical, seja no mesmo ato cirdrgico ou

em um segundo tempo operatorio, houve a deiscéncia da ferida ou qualquer prejuizo

a reconstrucao urinaria.

O tempo de uso de fixador externo em tais pacientes variou entre 28 e 73

dias, com uma média de 53 dias de uso.

TABELA 11: Tempo de Uso do Fixador Externo dos Paci

Cirurgia de Osteotomia Pélvica

Tem de uso do|N° de

FE pacientes %

Até 40 dias 1 6,7%
41 a 50 dias 4 26,7%
51 a 60 dias 7 46,7%
61 dias ou mais |3 20,0%
Total Geral 15 100,0%

entes Submetidos a



60

Entre as complicacbes pds operatdrias, obtivemos 0s seguintes resultados
por faixas etarias:
* Nascimento até 18 meses => trés em oito casos apresentaram infeccdo do
trajeto dos pinos.
» 18 meses até trés anos => um em dois casos apresentou infeccdo do trajeto
dos pinos.
* Trés anos até cinco anos => um em dois casos apresentou infeccéo do trajeto
dos pinos.
* Acima de cinco anos => um em trés casos apresentou infec¢ao do trajeto dos
pinos e um caso apresentou artrite séptica do quadril direito.
Em relacdo as doencas associadas, tivemos um caso de mielomeningocele
associado a extrofia de cloaca e quatro casos de extrofia de bexiga associada a
hérnia inguinal, dois com acometimento bilateral, um ao lado esquerdo e um ao lado

direito.
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6 DISCUSSAO

O objetivo do tratamento cirdrgico da extrofia de bexiga € o fechamento da
bexiga e da parede abdominal com eventual continéncia vesical, preservacao da
funcao renal e reconstrucéo funcional e esteticamente aceitavel da genitalia. E dificil
quantificar os resultados da osteotomia pélvica no tratamento da extrofia de bexiga,
pois a osteotomia é coadjuvante do procedimento urolégico, sobre o qual ndo ha
consenso na literatura e abrange um amplo espectro de doencas®“V.

Entre os anos de 2002 e 2007, 15 pacientes foram submetidos a osteotomia
da pelve como coadjuvante no tratamento das extrofias de bexiga e cloaca. N&o
incluimos no presente estudo os pacientes que nao foram submetidos ao
procedimento. A indicagdo cirargica para realizacdo da osteotomia foi baseada no
tipo de extrofia e na distancia da sinfise pubiana. O procedimento foi indicado para
todos os pacientes com extrofia de cloaca e para os portadores de extrofia de bexiga
gue apresentavam uma distdncia maior que quatro centimetros da sinfise

pu biana(34'4l'42'43).

Nas extrofias de cloaca, geralmente as deformidades sdo mais
graves, com a pelve apresentando um maior alargamento das sinfises, além de
maior rigidez***®. Atualmente, nos paises desenvolvidos, a maioria dos autores
preconiza a realizagdo da osteotomia no mesmo ato cirurgico do fechamento da

a(19,32,34,39,41,42,43)

bexig Esta abordagem, teoricamente, diminui 0 numero de
internacdes e reconstréi precocemente a bexiga e a parede abdominal, tendo para a

crianca e seus familiares um grande apelo psicossocial. No entanto, esta conduta
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aumenta o tempo cirurgico, a perda sanguinea per operatoéria, o tempo de internacéo

em centro de tratamento intensivo (CTI) e as complicacdes p6s operatdrias®’ 84950,

Em nossa casuistica, a maior parte dos pacientes ndo realizou o0 reparo
vesical no mesmo tempo operatorio da osteotomia. Em apenas trés pacientes a
reconstrucdo da bexiga foi efetuada no mesmo ato que a osteotomia. Embora a
técnica original descrita por Sponseller® preconize o uso de tracdo de pele em
cada membro inferior durante todo o tempo do uso do fixador para proteger a
reconstrucao vesical, ndo utilizamos a tracdo de rotina em nossos casos, em virtude
da maior partes dos pacientes nao ter sido submetida a reconstrucdo urinaria
concomitantemente a osteotomia. Mesmo nos casos em que a reconstrucdo vesical
foi realizada no mesmo tempo cirdrgico da osteotomia, as criangas permaneceram
internadas por 15 dias, ndo utilizando a tragdo como recomendada por Sponseller et
al.®® . No entanto, ndo houve qualquer prejuizo & cicatrizacdo e a correcdo obtida

pelo procedimento.

Em nosso trabalho, apenas oito pacientes foram submetidos a todos os
procedimentos uroldgicos, sendo que, desta amostra, quatro tiveram suas bexigas
ampliadas para comportar um maior volume de urina. Todos se encontram sem
extravasamento continuo de urina (“secos”), porém necessitam de cateterizacao
periddica para a retirada de urina da bexiga. Desses pacientes, apenas um teve
tempo de pOs operatorio suficiente que possibilitasse iniciar o protocolo com o
objetivo de alcancar algum grau de continéncia vesical. Entretanto, o referido
protocolo foi interrompido por intercorréncia clinica, mesmo motivo pelo qual os
outros sete pacientes ainda ndo foram submetidos a plastica de colo vesical. Nos

casos destes sete pacientes, tais intercorréncias ja foram superadas e o
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procedimento sera realizado em breve. Sendo assim, ndo foi possivel avaliar a

continéncia em nenhum paciente que compds a amostra do nosso estudo.

Em relacdo as técnicas, trés tipos de osteotomias sdo as mais relatadas na
literatura: a posterior, a diagonal realizada por via anterior e a horizontal com
componente vertical realizada também por via anterior. Esta ultima, tambéem
conhecida como “osteotomia anterior” € a que registra maior namero de trabalhos,
encontrando, portanto, maior respaldo na literatura.

Ao realizarmos a osteotomia pélvica anterior, encontramos vantagens

®9 como menor perda sanguinea per

similares as descritas por Sponseller et al.
operatoria, facilidade na mobilidade dos ramos pubicos, colocacdo do fixador
externo sob visao direta, diminuindo a necessidade de controle radiolégico com uma
osteossintese estavel e segura, além da possibilidade de realizacdo da osteotomia e
da reconstrucao urolégica em um mesmo decubito, durante 0 mesmo ato operatorio
e sem necessidade de imobiliza¢cbes pds-operatorias.

Uma das vantagens da técnica por nés empregada é que, ao realizamos a
reconstrucdo vesical no mesmo ato operatorio, ndo necessitamos da troca de
dectbito, ao contrario do procedimento descrito por O'Phelan®, que preconiza
osteotomias posteriores do iliaco em decubito ventral, com mudanca do decubito no
per operatorio. Além disso, nossos pacientes ndo necessitaram de imobilizacdo pés
operatoria, pois 0 uso do fixador externo conferiu estabilidade suficiente. Ozcan et
al.®Y, realizando osteotomias iliacas diagonais em dez pacientes, ndo apresentaram
nenhum caso de deiscéncia, mas utilizaram imobilizacdo gessada no pos operatorio.
Esse resultado conflui com o nosso, porém, ao contrario dos referidos autores, nao

recorremos a imobilizacdo pos operatdria, o que trouxe maior conforto e comodidade

aos nossos pacientes. A imobilizacdo gessada no poés operatério dificulta o
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acompanhamento das feridas pos operatérias e, muitas vezes, € danificada pelo
extravasamento de urina®?°%%%,

Frey e Cohen®” descreveram osteotomias anteriores dos ramos pubicos com
bons resultados. No entanto, como né&o utilizaram nenhum tipo de osteossintese
para estabilizar a pelve, houve a necessidade de imobilizacao pds operatoéria do tipo
sereia. Resultados semelhantes foram descritos por McKenna et al.®?, com relagéo
a osteotomia diagonal dos ossos do iliaco, sendo que os pacientes também foram
submetidos & imobilizacdo pds operatéria. Nogueira et al.®” descreveram o uso da
cinta de nailon como material de osteossintese nas extrofias de bexiga mas, em
virtude de complicacdes em quatro de nove pacientes, houve a necessidade da
remocao precoce da cinta e consequente substituicdo por imobilizacdo gessada.
Hammouda e Kotb®® realizaram osteotomias anteriores em 33 pacientes, com
excelentes resultados; contudo, utilizaram fios metalicos e imobilizacdo gessada
para a estabilizacdo. Outros tipos de osteossintese com placas, fios e outros
aparatos de fixacdo externa ndo convencionais foram descritos para manter a
aproximacdo e a estabilizacdo da sinfise pubiana, mas com grande numero de
complicagles, tais como, afrouxamento, quebra e soltura dos implantes, além de
irritacéo da pele e dos tecidos moles(®859:60:61.62)

J4 em nossa pesquisa, a utilizagdo do fixador externo como material de
osteossintese conferiu estabilidade suficiente para que as osteotomias
consolidassem, excluindo a necessidade de imobilizacdo pds operatdria e permitindo

a mobilizag&o precoce dos pacientes.

Em nossa casuistica, a aproximagdo pubica foi extremamente satisfatoria,

registrando porcentagem acima de 50%, em todos os casos. Quando analisamos a
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populacdo acima de 18 meses essa porcentagem aumenta para acima de 70%, se
aproximando de 100% nos casos submetidos a intervencao cirargica com mais de
cinco anos. Gearhart et al.?® e Sponseller et al.**%*9 encontraram resultados
semelhantes, mas identificaram porcentagem menor de correcdo em criangas
menores de 18 meses, resultados significativa e progressivamente melhores em
criancas acima dos 18 meses e ainda melhores naqueles com idade superior aos
cinco anos. Ja Aadalen at al.®®, ao avaliarem 36 pacientes submetidos a
osteotomia posterior e fechamento primario da bexiga, encontraram melhores
resultados em relacdo a correcdo da diastase pubiana nos que foram operados
antes dos trés anos, contrariando os achados da nossa pesquisa.

A diastase pubiana de nossa amostra aumentou para valores proOxXimos aos
existentes no pré operatorio, sem efeitos deletérios ao fechamento da bexiga e da
parede abdominal, independentemente do tempo transcorrido entre 0s
procedimentos. Resultados semelhantes foram descritos por O’Donnell B et al.®?,
Kantor R et al.®?, Jani MM et al.®®® e Gambhir L et al.®®.

De acordo com Baird et al.®”, as complica¢cdes mais comuns correlatas a este
tipo de procedimento sdo infec¢cdo dos pinos, paralisia transitoria do nervo cutaneo
lateral da coxa e atraso no processo de consolidacdo. Também estdo descritas
intercorréncias decorrentes do uso de tracdo cutanea, quando realizada. Outras
complicagbes menos comuns incluem pseudoartrose, artrose, dismetria de membros
inferiores e lesdo do nervo ciatico, do nervo femoral e do nervo gliteo superior,
existindo outra mais rara, que é a infeccdo profunda da ferida operatéria®” .

Aadalen et al.®® ao realizarem osteotomias posteriores, descreveram
fechamento assimétrico e migracao vertical de uma hemipelve em alguns pacientes,

ocasionando diferenca no comprimento dos membros inferiores de dois centimetros,
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em 6% dos pacientes. Nenhum dos nossos pacientes apresentou alteracéo
funcional no comprimento dos membros inferiores. Apenas uma paciente
apresentou ascensdo da hemipelve esquerda. Porém, este era um caso de
mielomeningocele associada, sendo a paciente cadeirante, motivo pelo qual a
dismetria ndo teve qualquer repercussao clinica.

Em nossa pesquisa, 0 momento da reconstru¢do vesical ndo se mostrou
relevante na analise da ocorréncia de deiscéncia, ja que ndo houve nenhum caso de
deiscéncia, tendo sido feita a reconstrucao vesical no mesmo ato ou num segundo
procedimento cirdrgico. Interessante notar que este resultado difere dos achados de

Shnorhavorian et al.®®

, que apresentaram dois casos de deiscéncia em 14
pacientes submetidos a osteotomia diagonal com reconstituicdo vesical realizada
simultaneamente.

Em nosso estudo, as complicacdes observadas foram a infec¢cdo no trajeto
dos pinos, em seis casos, e um caso de atrite séptica do quadril direito. N&o
obstante, vale ressaltar que em nenhum dos casos de infec¢géo no trajeto dos pinos
houve soltura do implante ou necessidade de remové-lo. Nogueira et al.®”
demonstraram o0s resultados de osteotomias posteriores realizadas em nove
pacientes, como as descritas por O’Phelan®, associadas a estabilizacao realizada
com cinta de ndilon passada pelos forames obturatorios para fechamento da pelve.
Em sua amostra, trés pacientes apresentaram deiscéncia e infeccdo da ferida e um
paciente apresentou fratura do ramo pubico. Em todos os quatro casos, foram
necessarias a retirada da cinta antes do previsto e a imobilizagdo gessada. Em
nossa pesquisa, ndo houve fratura ou deiscéncia, apenas infec¢cao superficial dos

pinos do fixador externo, tratada com antibioticoterapia. Jeff at al.” relataram

grande risco para infeccao de trajeto dos pinos ap0s as osteotomias iliacas, porém
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ndo informaram a incidéncia. Sponseller et al.®% relataram infeccdo dos pinos em
cinco de doze pacientes por eles analisados (42%).

Kandemir et al.®? atribuem a alta taxa de infeccdo dos pinos ao longo periodo
do uso do fixador externo, em média 12,5 semanas. Em nossa casuistica, ndo
constatamos relacéo da infec¢éo do trajeto dos pinos com o tempo de uso do fixador
externo, como mencionado por Sponseller et al. *°39 e Kandemir et al.®?. Contudo,
observamos que quatro dos seis pacientes com infeccdo do trajeto dos pinos eram
portadores de extrofia de cloaca. Sendo assim, acreditamos que a infec¢cédo ocorreu
por contaminacao direta decorrente da falta de assepsia correta durante a troca das
bolsas de colostomia. Todos os casos de infeccdo do trajeto dos pinos foram
tratados com antibioticoterapia venosa ou oral, associada a curativos diarios dos
orificios dos pinos, sem necessidade de retirada ou troca dos mesmos. Optamos
pela antibioticoterapia venosa em ambiente hospitalar quando constatada falta de
suporte familiar para administracé@o correta da medica¢do em domicilio.

A crianga a que se refere o caso numero 15 foi acometida de artrite séptica do
quadril direito, trés meses ap0s a osteotomia e 45 dias apés a retirada do fixador
externo. N&o acreditamos que esta ocorréncia tenha qualquer relagdo com o
procedimento, em virtude do tempo transcorrido entre a osteotomia e a infeccao.
Nao obstante, preferimos relaciona-la como complicacdo para alertar cirurgides e
pesquisadores quanto a possibilidade de concomitancia de afeccbes. Cabe
ressaltar que, na literatura por nds analisada, ndo encontramos nenhum caso
descrito de artrite séptica como complicacdo pds operatoria das extrofias de bexiga.
e cloaca.

Ao encerrar essa discussdo, de um modo geral, podemos afirmar que os

nossos achados encontram respaldo na literatura, mas que sempre devemos
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permanecer atentos as especificidades populacionais e de organizacdo da saude
publica de cada regido e/ou pais, produzindo pesquisa e conhecimento a serem

incorporados na divulgacao cientifica ampla a qual assistimos na atualidade.
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7 CONSIDERACOES FINAIS

O INSMCA-IFF/FIOCRUZ é um centro de referéncia no tratamento de
diversos defeitos congénitos, entre eles as extrofias de bexiga e cloaca. Durante o
periodo compreendido entre os anos de 2002 e 2007, 15 pacientes foram
submetidos a osteotomia da pelve como coadjuvante no tratamento das extrofias. O
intuito inicial da nossa pesquisa era acompanha-los até que todos os procedimentos
necessarios para a correcdo da doenca fossem realizados e pudéssemos avaliar,
além do papel da osteotomia no tratamento das extrofias, também o grau de

continéncia urinaria eventualmente alcancado.

Com relacdo a utilizacdo da osteotomia como coadjuvante no tratamento das
extrofias de bexiga e cloaca, o procedimento por nds adotado nesta pesquisa
mostrou-se eficaz e concluiu seu objetivo, diminuindo a tensdo da parede abdominal
para o reparo das malformacdes, com baixa morbidade e complicacdes pds
operatorias similares as registradas na literatura. Sendo assim, recomendamos a
realizacdo da osteotomia, seguindo os critérios e indicagbes previamente

explanados e as recomendagdes que a seguir teremos a oportunidade de formular.

Entretanto, para que pudéssemos ter avaliado a continéncia urinaria, todos 0s
pacientes deveriam ter sido submetidos a reconstrucdo, ndo somente do defeito
osteoarticular, como também do sistema urinario em sua totalidade. Esta

7

reconstrucdo ndo é realizada em apenas um tempo cirdrgico; normalmente o
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paciente necessita do reparo da bexiga e da uretra, em um primeiro tempo, e da
plastica do colo vesical, com ou sem ampliacdo da bexiga, em uma segunda etapa
cirdrgica. Em seguida, a crianca € acompanhada e submetida a um protocolo
terapéutico com o objetivo de alcancar algum grau de continéncia, etapa que leva
alguns anos para ser concluida. Em nossa amostra, por intercorréncias clinicas e
operacionais, apenas oito dos 15 pacientes realizaram todas as etapas do
tratamento, sendo que apenas um teve tempo de pds operatério suficiente que
possibilitasse iniciar o protocolo acima referido, sendo que o mesmo foi interrompido
por intercorréncia clinica. Desta maneira, ndo foi possivel aferir a continéncia em

nenhum paciente que compds a amostra do nosso estudo.

Antes da exposicdo de nossas recomendacdes referentes a osteotomia, a
abordagem de algumas questdes psicossociais mostra-se relevante nos casos
estudados, que versam sobre malformacdes graves e exteriorizadas de forma
extremamente repulsiva aos individuos leigos, gerando um processo de rejeicdo da

crianca acometida desses defeitos congénitos e que demanda cuidados apurados.

Neste contexto, propomos uma visdo holistica do problema e acreditamos que
os portadores de extrofias de bexiga e cloaca, bem como seus familiares mais
préximos, necessitam de acompanhamento por grupo multidisciplinar, composto por
pediatra, cirurgido pediatrico, ortopedista, enfermeiros, assistente social, psicologo e
fisioterapeuta. Desta forma, os pais destes pacientes estariam melhor estruturados
para lidar com o problema e as criancas seriam melhor acolhidas, tratadas e
acompanhadas, o que contribuiria para minimizar intercorréncias clinicas e
operacionais, evitando longo periodo entre os procedimentos cirdrgicos de um

tratamento que por si so ja é longo.
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Podemos ainda comentar que o grande numero de pacientes cirurgicos,
encaminhados ao Departamento de Cirurgia Pediatrica do INSMCA-IFF e que
poderiam ser tratados em outras unidades de saude, culmina por superlotar o
servico, obrigando-o a trabalhar na sua capacidade maxima ha algum tempo. Desta
maneira, afec¢cbes que somente encontram tratamento neste Instituto, sao
obrigatoriamente postergadas. As extrofias encaixam-se no perfil que demanda
tratamento em centros de referéncia, necessitando de mdultiplas cirurgias, extensas,

com grande periodo de internacdo e consequente ocupacao do leito hospitalar.

No que tange as recomendacOes relacionadas ao procedimento de
osteotomia, abordaremos aspectos relacionados a idade, material, condi¢cdes socio-
educacionais das familias das criancas portadoras das malformacdes e tempo do ato

cirdrgico.

Com base nos nossos resultados aliados aos reportados na literatura,
acreditamos que, em criancas nas quais ndo foi possivel realizar o fechamento da
bexiga imediatamente ap0s o0 nascimento, a reconstrucdo do sistema urinario e
osteoarticular deva ser postergada até os dezoito meses de idade. Nossos
resultados, sem duavidas, foram melhores nos pacientes submetidos a osteotomia
nesta faixa etaria. De acordo com o que demonstramos, eles apresentaram menor
morbidade e melhor aproximacédo da sinfise pubiana, principalmente nos portadores
de extrofia de cloaca, em que a deformidade tende a ser maior, com maior rigidez da

pelve.

Recomendamos a utilizacdo de fixador externo como material de
osteossintese, pois € um implante de baixo custo, disponivel na maior parte dos

servicos de ortopedia. Além disso, € de facil aplicacdo e, nos casos de osteotomia
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para extrofias, pode ser instalado sob visdo direta do cirurgido, evitando o uso do

intensificador de imagens no per operatoério.

Recomendamos, ainda, que os pacientes de baixa renda ou com precarias
condi¢cbes socio-educacionais, tenham um suporte domiciliar para acompanha-los e
orienta-los quanto aos cuidados de limpeza diarios que os pinos do fixador externo
necessitam, com intuito de diminuir as infeccbes de trajeto. Tais acfes sao ainda
mais importantes no caso dos pacientes portadores de extrofia de cloaca, em que o0s
procedimentos relativos a soltura e a troca das bolsas de colostomia devem ser
feitos com o maximo de higiene possivel, com o objetivo de evitar a contaminacgao
dos orificios dos pinos com material fecal.

Nos paises desenvolvidos, a maioria dos autores preconiza a realizacdo da
osteotomia no mesmo ato do fechamento da bexiga. Contudo, ainda nao ha
consenso quanto a esta indicagdo. Em nossa casuistica, a maior parte dos
pacientes nao realizou o reparo vesical no mesmo tempo operatério da osteotomia.
Em apenas trés pacientes, em carater excepcional, a reconstru¢do da bexiga foi
efetuada no mesmo ato que a osteotomia. Apesar de nado ter havido nenhuma
complicagdo no fechamento da parede abdominal nos doze casos tratados em
tempos operatérios distintos, independentemente do periodo de tempo transcorrido
entre eles; os resultados preliminares encontrados nos trés pacientes submetidos a
osteotomia e fechamento de bexiga concomitantes foram iguais. Esta abordagem
em um sO tempo cirdrgico diminui o numero de internacdes e reconstroi
precocemente a bexiga e a parede abdominal, trazendo um maior conforto e suporte
psicossocial para a crianga e seus familiares. Sendo assim, recomendamos que, no

futuro, realizem-se todos os esforcos necessarios, sejam eles materiais,
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operacionais ou de treinamento da equipe, para que o0s procedimentos de

osteotomia e fechamento da bexiga sejam realizados no mesmo tempo cirargico.
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APENDICE 1

FICHA PARA CAPTACAO DE DADOS

Sexo: masculino () feminino ()

Condicao pré operatoria:

Anomalias Associadas:

Data de Nascimento: /

Procedimentos Cirurgicos Realizados (data e descri¢cao):
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ANEXO 1

' Ministério da Satde i : A
FIOCRUZ %

dacdo O Ido Cruz R
< Instituto Fernandes Figueira

COMITE DE ETICA EM PESQUISA ENVOLVENDO SERES HUMANOS
Instituto Fernandes Figueira / FIOCRUZ

Declaro que recebi os seguintes documentos referente ao projeto de pesquisa:
OSTEOTOMIA PELVICA NO TRATAMENTO DA EXTROFIA DE BEXIGA E CLOACA
1. Parecer consubstanciado 4 . g
2. TCLE carimbado e datado com prazo de validade:
3.. Formulario SISNEP com aprovagfio pelo CEP-IFF
4. FAE - Formulario de Acompanhamento Etico, enviado para meu email.

N° CAEE: 0088.0.008.000-10
N° FOLHA DE ROSTO: 389615
N° REGISTRO NO CEPIFF: 0088/11

De acordo com a Resolugfio N° 196/96 do Conselho Nacional de Saude o pesquisador fica

ciente que € de sua responsabilidade:

a) apresentar o protocolo, devidamente instruido ao CEP, aguardando o pronunciamento deste,
antes de iniciar a pesquisa; g ¢ :

b) . desenvolver o projeto conforme delineado;

¢) elaborar e apresentar a este CEP relatério semestrais e relatérios de eventos adversos, casos
estes venham a ocorrer, assim como relatério final com os resultados das pesquisas, para
finaliza¢3o do processo, . ‘ 4

d) apresentar dados solicitados pelo CEP, a qualquer momento;

€) manter em arquivo, sob sua guarda, por 5 anos, os dados da pesquisa, contendo fichas
individuais e todos os demais documentos recomendados pelo CEP;

f) encaminhar os resultados para publicagio, com os devidos crédifos aos pesquisadores
associados e ao pessoal técnico participante do projeto: :

'g) justificar, perante o CEP, interrupgdo do projeto ou a ndo publicagfio dos resultados.

h) entregar uma cdpia em capa dura da pesquisa com os resultados obtidos, na Biblioteca
do IFF/FIOCRUZ, para fazer pai‘te»do acervo literdrio da Instituicio.

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido aprovado pelo CEP-IFF devera ser utilizado pelo
pesquisador (a) em sua investigagdo, de acordo com a Res, 196/96, 1V.2, recomendamos que o
mesmo seja: e : :
- assinado ou identificado por impressio dactiloscépica, por todos e cada um: dos
sujeitos da pesquisa ou por seus representantes legais; e
- elaborado em duas vias (devendo constar nome e telefone do pesquisador), sendo
uma retida pelo sujeito da pesquisa ou por seu representante legal e uma arquivada
pelo pesquisador

Recomendacdo importante: Toda informacéo clinica e/ou laboratorial obtida na
pesquisa a partir dos pacientes do IFF/FIOCRUZ deverd obrigatoriamente constar no
prontuédrio médico. ;

_ DATA: :
LASSINAIURA o b s e S
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Andamento do Projeto

http://portal2.saude.gov.br/sisnep/cep/extrato. projeto.cfin?VCOD=...

— e .
P Andamento do projeto - CAAE - 0088.0.008.008- 10&

Titulo do Projeto de Pesquisa ;

Osteotomia pélvica no tratamento da extrofia de bexiga e doaca

Situacéo Data Inicial no CEP  Data Final no CEP Data Inicial na CONEP Data Final na C
Aprovado no CEP . 06/12/2010 12:07:28  13/04/2011 16:02:42 :
Descricdo 2 Data ' Documento N° do Doc Oori
3 - Protocolo Aprovado no CEP 8 13/04/2011 16:02:42  Folha de Rosto 0088/10 CEF
2 - Recebimento de Protocolo pelo CEP (Check-List) 06/12/2010 12:07:28  Folha de Rosto . 0088.0.008.008-10 s CEF
1 - Envio da Folha de Rosto pela Internet 2‘}/'11/2010 12:49:09  Folha de Rosto FR389615 Pes

OVoltar
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valido Ate 30 141 s 0l/
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NSTITUTO FERNANCES FIGUEIRA - IFFIFIOCRUZ
Telefone. 2552-8491 -2554-1700 1. 1730

5
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