Arquivos Médicos

RELATO DE CASO

DOS HOSPITAIS E DA FACULDADE DE CIENCIAS
MEDICAS DA SANTA CASA DE SAO PAULO

Arg Med Hosp Fac Cienc Med Santa Casa Sao Paulo
2011; 56(1):32-5

Incontinéncia urindria por agenesia de uretra feminina:
relato de caso

Urinary incontinence related to urethral female agenesis: case report
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Resumo

Agenesia de uretra feminina é uma forma acentuada, rara
de hipospddia feminina, de etiologia ndo conhecida, pouco
relatada na literatura, com poucos dados a cerca da epidemio-
logia e sintomas associados. Esta anormalidade é proveniente
de falha no desenvolvimento do seio urogenital, relacionada
a defeito na migracdo caudal da parede dorsal da uretra.
Uma vez estabelecido o diagndstico, o tratamento deverd ser
exposto a paciente, sendo necessdrio optar por apenas uma
derivagdo ou confecgio ciriirgica de neouretra. Relatamos
um caso de uma paciente com agenesia de uretra associada
a incontinéncia urindria desde o nascimento, a qual foi
submetida a reconstrucdo de uretra com a propria mucosa
vaginal e retalho de Martius associado a ampliagdo vesical e
sling, evoluindo continente no pds operatorio e melhorando
consideravelmente sua qualidade de vida.

Descritores: Incontinéncia urindria, Uretra/anormalida-
des, Sistema urindria/anormalidades
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Abstract

Agenesis of the female urethra is sharply rare female hypos-
padias, the etiology is not known, rarely reported in litera-
ture, with little data about the epidemiology and symptoms.
This abnormality is from failure in the development of the
urogenital sinus, related to a defect in the migration flow
from the dorsal wall of the urethra. Once the diagnosis,
treatment should be exposed to the patient, being necessary
to choose only one derivation or making surgical neouretra.
We report a case of a patient with agenesis of the urethra
associated with urinary incontinence since birth, who un-
derwent urethral reconstruction with her vaginal mucosa
and Martius flap associated with bladder augmentation and
sling, evolving continent postoperatively and considerably
improving her quality of life.

Key words: Urinary incontinence, Urethra/abnormalities,
Urinary tract/abnormalities

Introducao

A agenesia de uretra feminina é uma anormali-
dade congénita, decorrente de uma falha no desen-
volvimento do seio urogenital. Normalmente estd
associada a outras intimeras anormalidades deste seio.
Essa condigdo é uma forma acentuada de hipospédia
feminina em que o colo vesical se abre diretamente na
vagina. Na literatura ha pouco conhecimento de tal
afeccdo, desta forma dados relacionados a incidéncia,
prevaléncia, bem como sintomas associados ndo sido
bem estabelecidos.

A etiologia permanece obscura. O terco distal da
vagina é derivado do seio urogenital e os dois tergos
proximais da fusdo dos ductos de Muller. J4 a uretra
feminina é derivada do seio urogenital, sendo que sua
parede dorsal origina-se dos ductos de Wolff, quando
da sua migracdo caudal. Assim, anormalidades no
desenvolvimento desta estrutura podem explicar a
formagao das hipospadias'. A hipospddia feminina
pode ser distal (uma anormalidade uretral pura) ou
proximal (um defeito na parede uretral posterior, ge-
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ralmente associado a hipoplasia do colo vesical)®. A
suspeita clinica a partir do exame fisico é imperativa,
sendo realizado em seguida estudo confirmatério com
uretro-cistografia. Confirmado o diagnéstico, é im-
portante a avaliacdo dos orgaos pélvicos-abdominais
que fazem parte do trato genital e urinario, devido a
frequente associagdo de anormalidades, como citado
anteriormente, e entdo definir qual tipo e prioridade
no tratamento.

Relatamos um caso raro de agenesia de uretra
feminina, principalmente por ndo ter concomitincia
com outras anomalias, e seu tratamento cirdrgico de-
monstrando o quanto medidas simples podem ajudar
a resolver casos aparentemente complexos.

Caso clinico

Paciente feminina de 40 anos, com historia de
incontinéncia urindria total desde o nascimento. Re-
feriu ter tentado tratamento na infancia, com varios
especialistas dentre ginecologistas e urologistas, po-
rém sem sucesso. Apesar da perda urinaria continua,
casou-se e tem dois filhos. Em relagdo a qualidade de
vida, referia ter o incdmodo de utilizacdo de fraldas,
mas que adaptou-se ao longo do tempo. Ao exame
fisico apresenta auséncia de uretra, com colo vesical
aberto na vagina e perda urindria continua; ttero total-
mente retrovertido, sem distopias, sem malformacao
anorretal. Solicitada uretro-cistografia miccional sendo
realizada com a sonda de Foley tracionada contra o
colo vesical, evidenciando bexiga contraida e refluxo
vesico-ureteral a esquerda (figura 1). Paciente foi
submetida a tratamento cirdrgico descrito a seguir.
Apés raquianestesia, passagem de sonda de foley pelo
orificio do colo vesical (figura 2). Abertura da mucosa
vaginal em regido lateral ao orificio (figura 3). Con-
feccdo de neouretra com retalhos de mucosa vaginal
e interposicdo de retalho de Martius para cobertura

Figura 1 - Uretro-cistografia realizada no pré-operatdrio.
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Figura 3 - Abertura da mucosa vaginal lateralmente ao leito
uretral.

da mesma (figuras 4 e 5), além de ampliacado vesical
com ileo e sling aponeurético retentor. Evoluiu sem
intercorréncias no p6s operatério (PO), recebendo alta
hospitalar no 2° PO. A sonda de Foley foi retirada no
30° PO e a paciente evolui continente e bem adaptada
ao cateterismo intermitente em acompanhamento
ambulatorial, com melhora significativa de sua qua-
lidade de vida.

Discussao

Pacientes do sexo feminino com hipospadia geral-
mente tem associadas anomalias genito-urindrias e na
maioria das vezes o diagnéstico é no periodo inicial
da vida®. Naidade adulta é mais raro e grande parcela
das pacientes vem encaminhada de ginecologistas. De
acordo com Derevianko et al®, assim como nos homens,
esta patologia ocorre mais frequentemente do que
se pensava na mulher mas ndo é reconhecida pelos
médicos devido ao pouco conhecimento do assunto.
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Figura 5 - Retirada do retalho de Martius para cobertura da
neouretra.

Uma vez diagnosticada, é necessdrio complementar a
investigagdo de todo o trato genito-urinario e a partir
dai, decidir qual o préximo e prioritario passo, em re-
lagdo a resolugao das anomalias. Hipospadia feminina
sem outra anormalidade, como o caso descrito, é pouco
freqliente podendo estar associada a outras alteragdes
congeénitas do seio urogenital, titero bicorno, septo e
atresia vaginal, por exemplo®

Nos casos de agenesia da uretra, as principais
complicag¢des associadas sdo cistites de repeticdo com
germes da flora vaginal?, incotinéncia urinaria, vagi-
nites ou até hidronefroses com repercussao a fungao
renal. Existe relato de calculo vaginal em associacdo a
hipospadia na mulher, conforme Bhat et al’relataram.
Para essas condi¢des impoe-se o tratamento cirtrgico,
com uma das opgdes a seguir. A primeira consiste em
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realizar uma derivagdo urinaria através de vesicos-
tomia ou cistostomia e a segunda uma reconstrugao
da uretra®, devendo esta ser a opgdo preferencial. O
método de reconstrucao mais utilizado é o descrito por
Hendren”® em 1980, que utiliza um retalho perineal,
transpondo a abertura uretral na vagina para regiao
do perineo acima do clitoris®. Também é descrita a
utilizagdo de mucosa vesical ou jugal para criagdo de
uma nova uretra’®. Em nosso caso utilizamos a prépria
mucosa vaginal adjacente ao leito uretral.

O caso relatado demonstra alguns aspectos rela-
cionados a reconstrugdo do trato urinario baixo, em
uma paciente com hipospadia feminina proximal. Pelo
desuso desde a vida intra uterina, a paciente tinha
uma bexiga hipodesenvolvida, que foi ampliada com
segmento de ileo. Além disso, ndo possuia esfincter
uretral, sendo necesséario um sling retentor para ga-
rantir sua continéncia. A uretra também foi alongada
para permitir cateterismo intermitente com facilidade.
Existem poucos trabalhos relacionados ao assunto na
literatura, com alguns relatos, principalmente artigos
publicados em décadas passadas, conforme a biblio-
grafia revisada, dificultando deste modo uma padroni-
zagdo de tratamento. O esclarecimento adequado com
bom entedimento e consentimento do paciente aliados
acriatividade do cirurgido sao elementos que formam a
base do principio do tratamento cirtirgico nestes casos.

Conclusao

Agenesia de uretra feminina é anomalia pouco
diagnosticada, ndao devido a infrequéncia mas pelo
pouco conhecimento pelo mundo, permanecendo
sem dados suficientes para maior estabelecimento de
condutas. E afeccdo importante e deve ser lembrada
nos casos de anomalias do trato genitourindrio ou em
casos incomuns de cistite e incontinéncia urinaria. O
relato descrito demonstra um tratamento simples, que
com criatividade e um conjunto de procedimentos
cotidianos do urologista tornou-se factivel a resolucao
de um caso com complexidade aparente.

Referéncias Bibliograficas

1. Elder JS. Congenital anomalies of the genitalia. In: Walsh PC,
Retik AB, Vaughan ED Jr, Wein AJ, editors. Campbell urology.
7% ed. Philadelphia: W.B. Saunders; 1998. v. 2, p. 2120-43.

2. Knight HML, Phillips NJ, Mounquand PD. Female hypospadias:
a case report. ] Pediatr Surg. 1995; 30: 1738-40.

3. Derevianko IM, Derevianko TI, Ryzhkov VV. [Hypospadia in
females]. Urologiia. 2007; 3:26-8.

4. Derevianko TL [Vaginal ectopia of urethra as a cause of chronic
recurrent cystitis in women: diagnosis and treatment]. Urologiia.
2009; 5:18-21.

5. Bhat A, Saxena R, Bhat MP, Dawan M, Saxena G. Female

hypospadias with vaginal stones: A rare congenital anomaly. |
Pediatr Urol. 2010; 6: 70-4.



Vieira MP, Costa-Matos A, Toledo LGM, Maron PEG, Assakawa MAG, Mascarenhas Junior RW, Perez MDC. Incontinéncia urindria por agenesia de uretra
feminina: relato de caso. Arq Med Hosp Fac Cienc Med Santa Casa Sao Paulo. 2011; 56(1): 32-5.

6. Mitchel ME, Hensle TW, Crooks KK. Urethral reconstruction in 8. Hendren WH. Construction of female urethra from vaginal wall
the young female using a perineal pedicle flap. ] Pediatr Surg. and perineal flap. J Urol. 1980; 23: 657-62.
1982;17: 687-94.
7. Hendren WH. Reconstructive problems of the vagina and the Trabalho recebido: 17/05/2010
female urethra. Clin Plast Surg. 1981; 7: 207-34. Trabalho aprovado: 08/10/2010

35



