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RESUMO

Introdugdo: O complexo OEIS é uma combinacdo de malformagdes congénitas
graves incluindo onfalocele, extrofia de cloaca, anus imperfurado e defeitos
espinhais. E extremamente raro, com ocorréncia estimada em 1: 200.000 a 1:
400.000 gestacGes. A maioria dos casos sdo esporadicos e com etiologia incerta e
possivelmente heterogénea. Caso clinico: Descrito o caso de um bebé nascido de
parto cesareo com 37 semanas de gestacdo, que apresentou malformagdo
abdominal em ultrassonografia obstétrica. Ao nascimento, apresentava multiplas
malformacgdes: onfalocele, genitalia ambigua, extrofia de bexiga e cloaca, anus
imperfurado e angulacdo espinhal. Apresenta cariétipo 46, XY. Sendo submetido a
intervengdo cirdrgica subsequente. Discussdao e consideragbes finais: o caso
descrito atende aos critérios clinicos do complexo OEIS, somando-se ainda
anormalidade genital. Apresenta na histdria pré-natal, mde com Diabetes Mellitus
Gestacional, possivel fator de risco para extrofia de cloaca. O progndstico do
paciente portador do Complexo de OEIS depende da severidade das
anormalidades apresentadas e da realizagdo de um pré-natal adequado. O
seguimento é complicado e requer abordagem multidisciplinar. Dentre as
complicagdes incluem-se principalmente infecgGes de repeticdo, além de possiveis
problemas de cunho psicossociais.

Palavras-chave: Onfalocele. Extrofia de cloaca. Complexo OEIS. Anormalidades.
Pré-natal.

ABSTRACT

Introduction: Introduction: The OEIS complex is a combination of severe
congenital malformations including omphalocele, cloacal exstrophy, imperforate
anus, and spinal defects. It is extremely rare, with an estimated occurrence of 1:
200,000 to 1: 400,000 pregnancies. Most cases are sporadic and with uncertain
and possibly heterogeneous etiology. Case report: Described the case of a baby
born with cesarean delivery at 37 weeks of gestation, who presented abdominal
malformation on obstetric ultrasonography. At birth, he had multiple
malformations: omphalocele, ambiguous genitalia, exstrophy of the bladder and
cloaca, imperforate anus and spinal angulation. It presents karyotype 46, XY. Being
submitted to subsequent corrective surgeries. Discussion and conclusion: the case
described meets the clinical criteria of the OIES complex, adding to the genital
abnormality. Presents in the prenatal history, mother with Gestational Diabetes,
possible risk factor for cloacal exstrophy. The prognosis of the patient with the
OEIS complex depends on the severity of the abnormalities presented and the
performance of an adequate prenatal care. Follow-up is complicated and requires
a multidisciplinary approach. Complications include mainly recurrent infections, as
well as possible psychosocial problems.worldwide.

Keywords: Omphalocele. Cloacal exstrophy. OEIS complex. Abnormalities.
Prenatal.
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INTRODUCAO

O complexo OEIS é uma combinacdo de
malformacgGes congénitas graves incluindo onfalocele, extrofia
de cloaca, anus imperfurado e defeitos espinhais,

primeiramente descrito com essa terminologia em 1978, por
Carey et al*. E extremamente raro, com ocorréncia estimada
em 1: 200.000 a 1: 400.000 gestagﬁesz, podendo a sua
ocorréncia ser subestimada, por ndo ser muitas vezes
identificada em caso de abortos ou natimortos>.

A maioria dos casos sdo esporadicos, com etiologia
incerta mas possivelmente heterogénea. PropGe-se que a
patogénese decorra de uma falha de migracdo do
mesénquima caudal resultando na persisténcia da cloaca e
anus imperfurado“. Ha relatos de sua recorréncia em
familiares e em gémeos monozigéticoss, sugerindo um
componente genético na patogénese da sindrome®. Contudo,
também ha relatos de gémeos monozigoticos discordantes
para a sindrome, sugerindo um componente etioldgico nao
genético, dentre eles temos: patogenia vascular uterina,
insuficiéncia vascular uteroplacentaria, fertilizagao in vitro,
traumas, uso de substancias’.

Muitos casos ndo sdo detectados no pré-natal e na
maioria das vezes ha perda fetal. O diagndstico pré-natal é de
dificil realizacdo e pode ser sugerido por meio de uma
ultrassonografia pré-natal com presenca de defeitos espinhais
e defeitos na parede abdominal do feto. A sindrome pode ser
associada a outros defeitos ocasionais como anormalidades
renais, defeitos na formacgdo de extremidade e anormalidades
genitais6’7’8.

O seguimento pds-natal é exigente, necessitando de
abordagem cirurgica nas primeiras horas de vida com equipe
multidisciplinar, multiplas abordagens cirurgicas e seguimento
multiprofissional ao longo da vida.

Nos ultimos 20 anos a taxa de sobrevivéncia entre os
pacientes que apresentam extrofia de cloaca tem passado de
90%’, 0 seguimento do paciente é multidisciplinar na tentativa
de minimizar o impacto severo na qualidade de vida.

DESCRICAO DO CASO

M.T.C. nascido de parto cesareo em novembro de
2016 no Hospital e Maternidade Dona Regina em Palmas — TO.
M3ae com ultrassonografia (USG) obstétrica prévia com idade
gestacional (IG) de 30 semanas apresentando defeito de
fechamento de parede abdominal anterior, sugerindo
gastrosquise. Pais ndo consanguineos. Mde na 52 gestacao,
com 2 partos normais, 1 parto cesareo e 1 aborto prévio,
realizou 4 consultas de pré-natal com sorologias de 29
trimestre negativas, tipo sanguineo B positivo, apresentou
Diabetes Mellitus Gestacional, abordada com insulinoterapia.
Negou etilismo, tabagismo, uso de teratdégenos ou outros
casos de malformacédo fetal na familia. M.T.C nasceu a termo
(IG de 37 semanas), pesando 3.480g, medindo 46 cm,
perimetro cefalico de 34 cm e apresentou indice de Apgar no
primeiro minuto de 5 e no quinto minuto de 9. Ao nascimento,
apresentava multiplas malformagdes: onfalocele, genitalia
ambigua, extrofia de bexiga e cloaca, anus imperfurado e
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contencdo da onfalocele com placa de hidrocoloide ainda na
sala de parto e mantido suporte clinico.

Ultrassonografia transfontanelar apresentou
hipoplasia do esplénio do corpo caloso. Ecocardiograma
evidenciou forame oval patente de 1,7mm.

Ultrassonografia abdominal demonstrou figado, vias
biliares, pancreas, baco sem anormalidade, rim esquerdo e
direito em topografia habitual e forma, contorno, mobilidade,
tamanho, ecogeneidade coértico-medular normais, com boa
dissociagdo parénquima-sinusal; revelou ainda vesicula biliar
com conteudo hipoecdico; aspecto de baco ectdpico situado
em flanco esquerdo inferior ao rim ipsilateral, gases em
estdmago e algas instestinais, vasos cava inferior e aorta
abdominal com trajeto, calibre e pulsatilidade normais e
bexiga ndo visualizada.

Cariétipo mostrou ser 46, XY (sexo masculino);
sorologias STORCH  (Sifilis, Toxoplasmose, Rubéola,
Citomegalovirus e Herpes) negativas e tipo sanguineo O
positivo.

Realizado até os dois meses de idade ampicilina e
gentamicina por 10 dias, cefepime por 14 dias, amicacina por
14 dias e micafungina por 14 dias.

Aos 2 meses de idade foi encaminhado ao Hospital da
Criangca no Rio de Janeiro-RJ, e submetido a segunda
intervencdo cirurgica com fechamento da extrofia de bexiga,
resseccdo da atresia ileal, anastomose ileocecal e confecgdo
de colostomia dupla-boca, sendo observados presenca de
colon rudimentar e duplicado, além de falo intravesical. Apds
maturagdo cirurgica, foi iniciado dieta enteral, até entdo em
dieta parenteral devido as mdas-formagdes.

Permaneceu internado no Rio de Janeiro por cerca de
15 dias, ao exame de rastreio infeccioso se mostrou
colonizado com Staphylococcus aureus resistente a oxacilina
(MRSA), Acinetobacter baumannii multirresistente, Serratia
produtora de beta-lactamase de espectro estendido (ESBL) e
enterobactéria resistente aos carbapenémicos (ERC).
Realizado durante a internagdo piperacilina e tazobactan por 8
dias, oxacilina por 7 dias, amicacina por 7 dias, vancomicina
por 17 dias e meropenen por 10 dias.

Evoluiu com bom estado clinico e boa aceitacdo da

dieta enteral, com necessidade de acompanhamento
fonoaudiolégico para estimulo da succgdo e
antibioticoprofilaxia para infeccdo urinaria e retorno

programado em 12 meses para abordagem de genitalia.

Um termo de consentimento livre e esclarecido foi
assinado pela responsdvel do paciente, autorizando
publicagdo do caso, assim como utilizacdo da foto.
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angulagdo espinhal (Figura 1). Submetido a redugdo e Figura 1. Representacdo de onfalocele e extrofia de cloaca.
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Figura 2. Foto aos 4 meses de idade, apds corregdo cirurgica.
Apresentando dreas de dermatite topica devido excregdo urinaria.
Regides brancas devido pomada protetora.

DISCUSSAO
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COMENTARIOS FINAIS

E infrequente a ocorréncia do complexo OEIS. O caso
apresentado  evidencia essa patologia através das
caracteristicas apresentadas pelo nosso paciente ao
nascimento e relatada na revisdo de literatura. Desse modo, é
de fundamental importancia seu diagndstico pré-natal para o
melhor manejo e consequente qualidade de vida desses
pacientes.
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