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CASO CLINICO

Megacalicose Congénita. Um raro caso clinico

Carla Pereira Cifuentes, Leonor Real Mendes, Sandra Lobo, Carla Santos, Ligia Domingues

Servigo de Pediatria do Centro Hospitalar de Cascais

Resumo

A megacalicose € uma malformagio renal congénita rara,
caracterizada pela dilatagdo homogénea dos cilices renais, de
natureza ndo obstrutiva e ndo evolutiva. Esta entidade é fre-
quentemente um achado ocasional em exames imagiolégicos
efectuados, no contexto de infecgdo urindria ou de litiase
renal, podendo também ser diagnosticada no estudo pés-natal
de hidronefrose detectada numa ecografia fetal.

Apresenta-se o caso clinico de uma crianga do sexo feminino,
com o diagnéstico pré-natal de hidronefrose, internada na
primeira semana de vida com o diagnéstico de pielonefrite
aguda por Escherichia coli. No estudo ecogréfico subsequen-
te, com um més de vida, detectou-se ectasia de muiltiplos
célices no rim direito, sem dilatacdo do bacinete ou uréter
homolaterais, sugerindo o diagnéstico de megacalicose.

Palavras-Chave: megacalicose, malformacio renal, hidrone-
frose, ecografia fetal.
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Congenital Megacalycosis
Abstract

Megacalycosis is a rare renal congenital malformation, characte-
rized by homogenous dilatation of the renal calyces, with a non-
obstructive and non-evolutionary nature. This entity is usually an
occasional finding in imagiologic studies, in the context of urina-
ry infection or renal lithiasis, and may also be diagnosed during
a post-natal study of hydronephrosis detected in fetal ultrasound.

A female child, with prenatal diagnosis of hydronephrosis, was
admitted during the first week of life with the diagnosis of
acute pyelonephritis caused by Escherichia coli. The sonogra-
phy performed at one month of life, detected dilatation of mul-
tiple calyces on the right with no distension of the renal pelvis
or ureter, suggesting the diagnosis of megacalycosis.

Key Words: megacalycosis, renal malformation, hydrone-
phrosis, fetal ultrasound.
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Introducio

A megacalicose congénita é uma entidade clinica caracte-
rizada pela dilatagio homogénea e frequente aumento do
nimero de célices renais, de natureza ndo obstrutiva nem evo-
lutiva. O uretero, o bacinete e o parénquima renal s3o normais
e apenas a medula renal se encontra reduzida '. Trata-se de
uma malformag@o congénita renal, rara, descrita pela primeira
vez em 1963 por Puigvert .

A etiopatogenia da megacalicose ndo esti ainda claramente
definida, sendo a teoria mais consensual a de que se trate de
uma alteragdo da embriogénese com auséncia do desenvolvi-
mento das iltimas dicotomizagdes tubulares que deveriam
formar a pirdmide de Malpighi, o que condiciona a hipoplasia
medular e dilatagdo calicial subsequente *.

Alguns autores descrevem casos de transmissdo autossémica
recessiva °, mas na generalidade nio existe hereditariedade.
Pode ainda surgir associada a sindromes polimalformativos 7.
Em 80% dos casos, esta patologia é unilateral e tem uma
maior prevaléncia no sexo masculino (10:1) *.

Esta entidade carece de sintomas especificos, sendo frequen-
temente um achado ocasional em exames imagiolégicos efec-
tuados em criangas com infecgio urindria ou litfase renal ',
assim como em estudos pés-natais de hidronefrose fetal 2. Por
se tratar de uma situacgdo clinica ndo evolutiva, existe consen-
S0 quanto ao tratamento conservador da megacalicose ®.

Apresenta-se este caso, dada a raridade da patologia, salientando
a importancia da suspeicdo clinica na abordagem diagnéstica.

Caso Clinico

Lactente de 10 meses, sexo feminino, caucasiana. Primeira
filha de pais jovens, ndo consanguineos, sem doengas de
caracter heredo-familiar.

Na ecografia pré-natal realizada as 21 semanas, observou-se o
bacinete direito com 6 mm, medindo as 28 semanas 4,8 mm.

O parto, as 38 semanas, foi eutécico. O recém-nascido teve
um indice de Apgar: 9 (1° minuto), 10 (5° minuto) e parime-
tros somatométricos no percentil 25 para a idade gestacional.
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Ao segundo dia de vida foi efectuada ecografia renal que
mostrou rim direito com 51 mm de didmetro bipolar, com
discreta redugio da espessura do parénquima, dilatagdo do
grupo calicial superior e inferior e do uréter proximal; rim
esquerdo de 47 mm, sem ectasia da drvore excretora.

Com uma semana de vida foi realizada cistografia retrgrada,
que ndo revelou refluxo vesico-ureteral.

Ao nono dia de vida, foi internada na Unidade de Neona-
tologia, com o diagnéstico de pielonefrite aguda por
Escherichia coli, tendo sido medicada com ampicilina e gen-
tamicina endovenosas durante dez dias. A funcdo renal e o
ionograma ndo apresentavam alteragdes. Teve alta medicada
com trimetoprim em dose profildctica e indica¢@o para acom-
panhamento numa consulta de apoio uro-nefrolégico.

No estudo ecogréfico subsequente, com um més de vida,
detectou-se ectasia de multiplos célices do rim direito, sem
dilatacio do bacinete ou uretero homolaterais, sugerindo o
diagnéstico de megacalicose (Figura 1). Nesta altura foi reali-
zado renograma com DTPA, com prova de furosemida, cujas
curvas funcionais tinham um perfil de acumulag¢@o continua,
de forma simétrica e resposta eficaz bilateralmente apés o
estimulo diurético, apesar de mais lenta a direita; comporta-
mento renografico a favor de dilatagdo, mais acentuada 2 di-
reita, sem evidéncia de obstdculo significativo a drenagem.

Figura 1 — Ectasia de muiltiplos calices a direita sem dilatacao do
bacinete ou uréter homolaterais.

Repetiu-se a ecografia renal aos dois e aos seis meses de vida,
mantendo ectasia de muiltiplos cdlices do rim direito, sem
dilatagdo do bacinete ou do uréter homolaterais, com cres-
cimento harmonioso de ambos os rins, diferenciacdo corti
co-medular e espessura cortical normais, sugerindo estabiliza-
¢ao ecografica.

As uroculturas mensais foram negativas e a fungio renal e
ionograma efectuados com um, dois e seis meses de vida ndo
mostraram alteragdes.

Aos dez meses, foi efectuada cintigrafia renal com DMSA,
que evidenciou rins sem assimetrias de dimensdes, com con-
tornos regulares e sem evidéncia de lesoes focais; funcao
renal relativa sem assimetrias significativas.

Esta crianga continua a ser acompanhada na Consulta de
Apoio Uro-Nefrolégico, encontrando-se clinicamente bem,

102

Cifuentes CP et al — Megacalicose Congénita

sem intercorréncias, mantendo quimioprofilaxia com tri-
metoprim.

Discussao

No presente caso, o diagnéstico de megacalicose foi sugerido
pelo estudo ecogréfico pés-natal de hidronefrose detectada
numa ecografia fetal.

As imagens ecogréficas estabelecem um diagndstico de
forte presun¢do ao revelar uma marcada ectasia calicial
sem dilatacdo do bacinete, contrariamente ao que se obser-
va na hidronefrose obstrutiva onde o bacinete estd muito
dilatado e adopta uma forma esférica. A ecografia também
permite identificar hipoplasia medular com cértex renal
normal, caracteristica da megacalicose, com alteracdo da
razdo coértex/medula para valores proximo a 1:1 (sendo o
normal 1:3) '.

O diagnéstico definitivo é feito pela urografia de eliminagao,
onde se observa um rim ligeiramente aumentado, com boa
captacdo e sem sinais de obstrucdo. Hd uma dilatagao de todos
os célices cujo ndmero pode estar aumentado.

Tendo em conta esta forte presuncdo diagnéstica dada pela
ecografia, optou-se pela ndo realizagdo da urografia da
eliminagdo, dados os potenciais riscos deste exame para a
crianca.

Tal como descrito na literatura, no caso relatado a mal-
formacdo € unilateral e ndo se verificou até a data alteracdo da
funcdo renal.

O renograma dos doentes com megacalicose normalmente
ndo mostra alteracdes. A curva renogrifica de drenagem na
crianga apresentada era mais lenta no rim com malformagao,
no entanto, tal como suposto, a funcdo renal é normal e
simétrica.

Embora raras, estdo descritas complicagdes em doentes com
formas bilaterais de megacalicose, nomeadamente dete-
rioracio da funcdo renal secunddria a defeitos de concen-
tracdo e acidificacao da urina '.

Por haver uma maior incidéncia de infecc@o urindria, uro-
litiase e hematiria ¢, a crianca apresentada mantém seguimen-
to periédico em consulta de apoio uro-nefrolégico, sendo
preconizada a avaliagdo analitica e gamagréfica periddicas da
funcdo renal. A quimioprofilaxia com trimetoprim nesta
patologia nao é consensual.

A apresentagio deste caso, apesar da sua raridade, pretende
salientar que a megacalicose deve fazer parte do diagndstico
diferencial da hidronefrose diagnosticada numa ecografia
pré-natal.
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