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Resumo
A incidéncia de anormalidades congénitas do trato urinario associadas a altera¢des congénitas esporadicas em orelha externa
€ relatada na literatura, principalmente quando fatores de riscos pré-natais que modificam a embriogénese e organogénese
fetal estdo presentes. A presenca de malformacgdes renais predispde a aumento da morbimortalidade relacionados a célculos,
infeccdes urinérias de repeticéo, sepse e doenca renal cronica. Contudo, o rastreio de alterac¢Bes renais, frente a presenca de
apéndice pré-auricular, ndo é consenso na literatura, mesmo quando ha fatores que aumentam o risco para seu surgimento.
Nesse contexto, a utilizagdo da ultrassonografia abdominal em neonatos com apéndice pré-auricular e que possuem risco
aumentado para anormalidades congénitas, assume destaque no diagndstico precoce de condi¢cBes que possam a vir,
futuramente, causar repercussodes clinicas. Assim, os autores buscaram relatar o caso de recém-nascido com malformacgéo
renal evidenciado em exame de imagem, o qual foi solicitado devido a apéndice pré-auricular esporadico evidenciado em
exame fisico associado a diabetes mellitus, hipertenséo arterial sistémica e tabagismo materno.
Descritores: Anormalidades Urogenitais; Rim Fundido; Organogénese; Pavilhdo Auricular.
Abstract
The incidence of congenital urinary tract abnormalities associated with sporadic congenital changes in the external ear is
reported in the literature, especially when prenatal risk factors that modify embryogenesis and fetal organogenesis are present.
The presence of renal malformations predisposes to increased morbidity and mortality related to calculus, recurrent urinary tract
infections, sepsis and chronic kidney disease. However, screening for renal changes, in the presence of a pre-auricular
appendage, is not a consensus in the literature, even when there are factors that increase the risk for its appearance. In this
context, the use of abdominal ultrasound in neonates with pre-auricular appendage and who are at increased risk for congenital
abnormalities, is highlighted in the early diagnosis of conditions that may, in the future, cause clinical repercussions. Thus, the
authors sought to report the case of a newborn with renal malformation evidenced in an image exam, which was requested due
to sporadic pre-auricular appendage evidenced in physical examination associated with diabetes mellitus, systemic arterial
hypertension and maternal smoking.
Descriptors: Urogenital Abnormalities; Fused Kidney; Organogenesis; Ear Auricle.
Resumen
La incidencia de anomalias congénitas del tracto urinario asociadas con cambios congénitos esporadicos en el oido externo se
informa en la literatura, especialmente cuando estan presentes factores de riesgo prenatales que modifican la embriogénesis y
la organogénesis fetal. La presencia de malformaciones renales predispone a una mayor morbilidad y mortalidad relacionada
con calculos, infecciones recurrentes del tracto urinario, sepsis y enfermedad renal crénica. Sin embargo, el cribado de
alteraciones renales, en presencia de un apéndice pre auricular, no es un consenso en la literatura, incluso cuando existen
factores que aumentan el riesgo de su aparicion. En este contexto, se destaca el uso de la ecografia abdominal en neonatos
con apéndice pre auricular y con mayor riesgo de anomalias congénitas, en el diagnostico precoz de patologias que, en el
futuro, puedan tener repercusiones clinicas. Asi, los autores buscaron reportar el caso de un recién nacido con malformacion
renal evidenciada en examen de imagen, el cual fue solicitado por apéndice pre auricular esporadico evidenciado en examen
fisico asociado a diabetes mellitus, hipertensién arterial sistémica y tabaquismo materno.
Descriptores: Anomalias Urogenitales; Rifion Fusionado; Organogénesis; Pabellén Auricular.
INTRODUCAO

Os apéndices pré-auriculares séao
anormalidades congénitas de orelha externa,

Aproximadamente 10% das criangas
nascem com malformacdes renais

comumente assintomatica. A presenca de tal
apéndice, de forma esporadica e néo
relacionada a sindromes genéticas, apresenta
associacdo com outras anomalias congénitas
em cerca de um tergo dos casos, entre eles as
renais. De acordo com a literatura, acredita-se
gque possuem genes em comum, ndo havendo
dados adicionais para corroborar tal fato®.
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potencialmente significativas, onde a maior
parte esta relacionada com alteracdes
estruturais assintomaticas, principalmente de
trato urinério superior, sendo o rim em forma de
ferradura o mais comum. Contudo, essa
condicao clinica relaciona-se, futuramente, com
aumento da incidéncia de desenvolvimento de
hidronefrose, infec¢des, formacdes calculosas®.

Arch Health Invest 10(9) 2021



Arch Health Invest (2021)10(9):1392-1395
https://doi.org/10.21270/archi.v10i9.5477

Na faixa etaria pediatrica, em especial os
neonatos, as malformagbes renais se
expressam, na maior parte das vezes, quando
alteracbes irreversiveis  decorrentes  das
alteracdes anatbmicas j4 se fazem presente,
como, por exemplo, a doenga renal cronica
decorrente de refluxo vesicoureteral,
frequentemente relacionado a rim em ferradura.
Além  disso, sabe-se que  alteracdes
morfolégicas de trato  urinario  geram
predisposicdo a sepse, e em condices
extremas, a morte®.

Em uma coorte prospectiva, evidenciou-
se que as correlacbes de malformacdes em
orelha externa com alteragcbes renais, se
fizeram presentes em grande parte dos
pacientes. Os autores concluiram que a
incidéncia aumentava, principalmente quando
vinculados a fatores de risco para alteracdo na
organogénese fetal, sendo a histdria materna de
diabetes mellitus gestacional e hipertensdo
arterial, incluidas como variaveis de associa¢cado
importantes. Tal fato levou aos autores a
sugerirem que a realizagdo de ultrassonografia
de abdome, em portadores de apéndices
auriculares, fosse ponderada, principalmente
quando relacionados a fatores associativos®.

Contudo, tal recomendacdo, de acordo
com a literatura existente, € controversa e
poucos estudos existem sobre o tema. Em um
estudo retrospectivo envolvendo cerca de 20 mil
criancas, o qual ndo foi ponderado a presenca
de fatores de risco relacionados a alteracédo na
organogénese, a incidéncia de malformactes
renais em portadores de apéndice auricular
isolado, apresentou-se de forma similar nos nédo
portadores®.

A presenca de hiperglicemia materna,
niveis elevados de presséo arterial e tabagismo
durante a gestacdo, sdo fatores sabiamente
reconhecidos como influenciadores na
embriogénese e organogénese fetal,
predispondo a malformacdes congénitas®.

Assim, nota-se a importancia de se
debater e relatar casos sobre o tema, pouco
encontrado na literatura, a fim de se chegar a
um consenso  sobre a investigacao
ultrassonografica de malformac¢do renal nos
recém-nascidos, frente ao achado frequente e
isolado no exame fisico de apéndice auricular,
associados ou ndo a fatores de risco para

alterac&o no desenvolvimento fetal’.
CASO CLINICO

Genitora primigesta, 24 anos, hipertensa
cronica, diabética tipo Il  previamente
diagnosticada, com sinais de resisténcia
periférica a insulina importante, com acantose
nigricans e hirsutismo evidentes, apresentou-se
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com indice de massa corporal maior que 40
kg/m? durante os trés trimestres da gestaco.
Possuia exame de hemoglobina glicada com
valor de 11,5% no primeiro trimestre, além de
tabagismo ativo pré-concepcdo. Fez uso de
acido acetilsalicilico, carbonato de célcio,
metildopa, metformina e insulina regular desde
0 inicio da gestacdo, com controle irregular de
pressao arterial e glicemia. Ultrassonografias
morfologicas e ecocardiograma fetal dentro dos
parametros de normalidade, realizados
conforme protocolo institucional. N&o havia
histéria familiar de doencas congénitas,
sindromes familiares ou consanguinidade.
Nascido de parto vaginal a termo, neonato do
sexo masculino foi reanimado em sala de parto
com ventilagdo por pressdo positiva devido a
hipotonia e auséncia de drive respiratdrio, com
melhora dos parametros clinicos, apresentando
escala de APGAR 3/8. Ao exame fisico primario,
apresentou-se adequado para idade gestacional
de acordo com o projeto INTERGROWTH-21°"
e foi evidenciado apéndice pré-auricular em lado
direito (Figura 1). A palpacdo de abdome, néo
foi possivel avaliar massas ou qualquer outra
alteracédo, apresentando corddo umbilical com
duas artérias e uma veia. Nao havia qualquer
outra anormalidade da propedéutica inicial’.
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Figura 1: Apéndice pré-auricular, anteriormente a orelha externa
direita.

Mantido em observagdo em temperatura
adequada e sem desconforto respiratorio,
encaminhado ao alojamento conjunto materno
estavel clinicamente. Apresentou-se sem
intercorréncia durante primeiros dias de vida,
sem alteracbes em padrbes vitais, distensédo
abdominal ou massas palpaveis, diurese e
evacuagcbes presentes e diarias. Foram
solicitados exames de rotina para filhos de mae
diabética, além de controle glicémico nas
primeiras horas de vida conforme protocolo
institucional, com resultados dentro dos
parametros de normalidade.

Foi solicitada ultrassonografia (US)
abdominal no 2° dia de vida devido a presenca
do apéndice pré-auricular associado a fatores
de risco materno para malformactes
congénitas, apesar das semiologias urinaria e
abdominal estarem normais. Foi constatada a
presenca de fuséo renal em polo inferior, com
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ureteres separados, sendo caracterizado como
rim em ferradura, sem alteracdo de medula e
cértex renal (Figura 2). Somado a tal achado,
evidenciou-se uma imagem hipoecoica, ovalar,
em topografia de adrenal direita, medindo 1,4
cm x 0,9 cm, com auséncia de fluxo vascular ao
estudo Doppler, sugerindo hemorragia adrenal.

Figura 2: US no plano longitudinal, dos rins direito e esquerdo
(imagens superiores). Fusdo dos polos inferiores na linha
mediana, anterior & veia cava inferior e aorta abdominal,
configurando aspecto “em ferradura”. Massas hipoecoicas
adjacentes ao polo superior do rim direito, sugerindo hemorragia
adrenal (asterisco branco, nas imagens inferiores).

Mediante a boa evolucdo clinica do
paciente, recebeu alta hospitalar no 4° dia de
vida, com retorno agendado no ambulatério de
Cirurgia  Pediatrica para avaliacdo de
anormalidade renal, e ambulatério de Pediatria
Geral para realizacdo de Teste de Triagem
Auditiva Universal (Teste da Orelhinha), através
de EmissGes Otoacusticas Evocadas, sendo
este Ultimo com resultado normal. No
ambulatério de  especialidades, neonato
apresentou-se com um més devido sem
intercorréncias clinicas, em bom estado geral,
sem massas abdominais palpaveis em exame
fisico. Solicitado novo US de abdome para
avaliacdo de evolucéo do achado
ultrassonogréafico prévio de imagem hipoecoica,
havendo redugcdo das dimensdes previamente
visualizadas. Por fim, pelo fato de ndo haver
alteracdes em sistema renal e auséncia de
sinais, sintomas de insuficiéncia de adrenal, foi
orientado 0o acompanhamento ultrassonografico
e observacao de evolugéo clinica.

DISCUSSAO

A correlacdo entre alteracbes de orelha
externa e malformagBes congénitas renais é
bem descrita e evidenciada na literatura atual
através de estudos transversais, em diferentes
populacdes, sendo a fisiopatologia ainda néo
explicada. ***

A incidéncia de tais malformacbes
aumenta quando associados fatores de risco
para defeito na organogénese fetal e
embriogénese. Recém-nascidos de maes
diabéticas possuem quatros vezes mais
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chances de apresentarem anomalias congénitas
do que nédo diabéticas, havendo relacdo direta
com nivel de hemoglobina glicada. A exposi¢céo
fetal a citocinas inflamatérias presentes em
gestantes tabagistas e hipertensas impacta
direta e indiretamente o feto. *

Mudancas embrioldgicas da fuséo renal,
sendo a mais frequente o rim em “ferradura”,
podem estar relacionadas a  outras
anormalidades urogenitais, as quais se
apresentam assintomaticas inicialmente. Tais
criancas sao mais susceptiveis a complicacdes
e desenvolvem sintomas decorrentes delas,
como calculos, infeccdo de repeticdo e
obstrucdo  urinaria  que  resultam em
hidronefrose, doencas renais cronicas e até
quadros de sepses graves.

Assim, a utilizagdo da ultrassonografia,
frente ao apéndice auricular isolado, deve ser
levada em consideracdo quando associado a
fatores maternos que aumentam a incidéncia de
anomalias congénitas, principalmente
tabagismo, hipertensdo arterial e diabetes
mellitus.

Além de ser um exame de imagem cada
vez mais acessivel aos servicos de salde, ndo
invasivo e com poucas limitacdbes a sua
realizacdo, permite o diagndstico precoce,
sendo pedra angular do atual modelo de
assisténcia a saude. Se presente alteracfes
organicas importantes, tais impactam de forma
direta em todo o desenvolvimento, prognéstico e
gualidade de vida do neonato, ja que
morbimortalidade relacionada a complicacdes
renais é elevada.
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