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PREFATA

Afectiunile chirurgicale ale copilului constituie un capitol dificil al
medicinei, cu o diversitate nosologicd importanta si care diferd de chirur-
gia adultului.

Particularititile morfofunctionale ale copilului §1A procesul permanent
de crestere confera si bolilor sale un caracter aparte. In chirurgia pediatri-
cd, importantd primordiald are notiunea de crestere si dezvoltare a orga-
nismului, cici atitudinea terapeuticd va fi influentatd de aceste elemente.
Patologia chirurgicald curentd, aldturi de cea neonatald, a malformatiilor
congenitale, a tumorilor congenitale, constituie arii specifice si definitorii
ale chirurgiei pediatrice.

Anormalitdtile functionale sau explicite anatomice ale unui organ sunt
frecvent asociate cu alte malformatii, uneori incompatibile cu viata. Ne-
cesitatea fundamentirii diagnosticului etiologic pe criterii de certitudine
la copii tine de acuratetea anamnesticului, examenului clinic general si de
alegerea judicioasd a examenelor contemporane paraclinice. Reiesind din
cele relatate, elaborarea unei lucrdri cu genericul Semiologie si patologie
chirurgicala la copii — cazuri clinice — este considerata intotdeauna o dato-
rie de onoare pentru reprezentantii scolii de chirurgie pediatricd din Repu-
blica Moldova.

Lucrarea de fatd se Inscrie pe aceastd linie prezentand, sub forma unor
cazuri clinice analizate, aspecte ale patologiei chirurgicale la copii. Ea con-
tine informatii de actualitate, o imagisticd bogata si o bibliografie recenta.

Menirea principald a acestei lucriri este una didacticd. Cartea se adre-
seazd studentilor, medicilor rezidenti, precum si tuturor celor care vor si-si
completeze cunostintele in domeniul chirurgiei pediatrice.

Eva Gudumac,
academician al ASM



HIPERTERMIE MALIGNA LA COPIL

Caz clinic. O fetitd de 7 ani a fost internatd pentru o interventie chi-
rurgicald de amigdalectomie. Pdrintii au raportat in anamnezd cd fetita lor
sforaia Tn timpul somnului ceea ce o trezea des. Greutatea corporald a co-
pilei e de 30 kg. Pe langa amigdalele marite, nu au fost detectate alte pato-
logii. Dupd inductia in anestezie generald cu halotan, +O, si succinilcoling,
laringoscopia a fost imposibil de efectuat din cauza trismusului muscula-
turii mandibulare. Concomitent, la copil a aparut tahicardie, febra peste
39° care se mdrea la fiecare 10-15 min. S-a suspectat hipertermia maligna
(HM). Pentru confirmarea diagnosticului este necesar sd aflim raspuns la
mai multe intrebdri:

Care este incidenta pacientilor cu hipertermie maligna?

Numdrul cazurilor cu hipertermie maligna variaza in functie de diferi-
te studii si observatii. Cu toate acestea, toate studiile sunt unanime in aceea
cd HM se atestd mai des la copii, decat la maturi. Incidenta la copii e de
1:15.000-50.000, iar la maturi 1:50.000-100.000.

Care este cauza aparitiei hipertermiei maligne?

HM se transmite pe calea autozomal-dominantd cu diferit tip de pene-
trare. In prezent se fac incercéri de a clarifica natura transmiterii genetice
a acestei patologii.

Care este rata de mortalitate in HM?

HM se referd la o patologie care prezintd un pericol potential pentru
viatd. Rata mortalitdtii este greu de stabilit, din cauza erorilor frecvente de
diagnostic. Vom mentiona doar cd, in lipsa utilizdrii dantrolenului, decesul
survine in 70-80% din cazuri.

Care sunt caracteristicile fiziopatologice ale HM?

HM se manifestd ca o consecintd a modificarilor biochimice produ-
se in celulele musculare scheletice. Reticulul sarcoplasmatic, care Tn mod
normal leagd calciul ionizat intracelular, pierde capacitatea de a efectua
aceasta. Pe mdsurd ce absorbtia de calciu de citre reticulul sarcoplasmatic
scade, nivelul sdu din interiorul celulelor creste, ceea ce duce la majorarea
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transportului activ prin membranele celulare in spatiul extracelular. Acest
proces este insotit de o crestere accentuatd a consumului de energie, re-
spectiv si de un metabolism crescut. Sunt produse cantitdfi foarte mari de
bioxid de carbon, de lactat, termogeneza se mareste si creste concentratia
de alte produse conexe ale metabolismului celular. Din cauza elimindrii
ntarziate, are loc acumularea lor n organism.

Care sunt factorii care duc la cresterea riscului de a dezvolta HM?

Multi factori pot deveni declansatori ai HM, printre ei se numdrd nu
doar unele anestezice, cum se credea anterior. Spaima, supraefortul fizic,
stresul au ca efect eliberarea hormonilor supraadrenalei, amplifica riscul
de hipertermie malign, in special la persoane sensibile. Substantele care
nu au proprietdti anestezice, precum cafeina, pot provoca, de asemenea, un
sindrom aseminitor HM. n acest caz, persoana are o reactie paradoxald la
cafea, ceai, ciocolatd si alte produse alimentare care contin cafeind. Fac-
torul declansator clasic sunt totusi anestezicele volatile si succinilcolina.
Anestezicele locale din grupul amidelor, de asemenea, pot provoca HM.
Rezultatele unor studii recente au pus insd la indoiala aceasta ipoteza.

Care sunt manifestarile clinice in HM clasica?

Suspiciunea la hipertermia malignd ar trebui sa apara in timpul co-
lectdrii anamnezei pacientului. Acordati atentie stdrilor care puneau viata
pacientului in pericol, reactiilor patologice care s-au dezvoltat la pacient
sau la rudele acestuia in timpul sau dupd operatie. De asemenea, o reactie
neobisnuitd la cafeind ar trebui sa sugereze si posibilitatea dezvoltarii aces-
tui sindrom. Transpiratia, tahicardia, senzatia de bitdi puternice ale inimii
sau contractii musculare tonicoclonice dupd un efort fizic mic sau moderat,
despre care ne informeaza pacientul, pot fi simptome de hipertermie malig-
nd. Ar trebui de asemenea sd suspectdm o predispozitie la HM in anomalii
precum distrofia musculard, strabismul, hernia inghinald si moartea brusca
a unui copil la o ruda apropiata.

Modificdrile biochimice initiale se manifestd prin acumularea de lac-
tat, bioxid de carbon si o crestere a temperaturii corpului. Pe masurd ce
presiunea partiald a CO, in singe se mdreste, pH-ul serului scade rapid.

Monitorizarea nivelului de bioxid de carbon la sfarsitul expirului ne
permite sd apreciem presiunea partiald a acestui element in sange. O cres-
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tere a cantitdtii sale in aerul expirat, cu alti parametri neschimbati, este un
motiv de a suspecta 0 HM. Capnografia este acum folositd pe scard larga si
devine o metodd activd de cercetare in institutiile medicale. Aceasta poate
fi utild pentru diagnosticarea precoce a hipertermiei maligne. In plus, ea ne
permite sa evaludm eficacitatea tratamentului, daca a fost inceput. Tempe-
ratura corpului creste de obicei foarte repede, cu 0,5°C la fiecare 15 min
si poate atinge un nivel critic. Temperatura scdzutd a aerului din sdlile de
operatie contribuie de obicei la 0 anumitd scddere a temperaturii corporale
a pacientului. Frisoanele febrile care se dezvolta mai tarziu indicd un pro-
gnostic nefavorabil.

Astfel, diagnosticul hipercapniei se atestd in: abolirea functiilor cen-
trului respirator, pareza musculaturii, ventilatia neadecvatd (volum respi-
rator mic, ciclu respirator inchis, adsorbent CO, nefunctional ori trecerea
prin el a aerului expirat), pneumoperitoneu cu CO,, flux prea mare al ames-
tecului gazos, mdrirea spatiului mort (trombembolia, masca faciald ane-
stezicd care nu corespunde formelor anatomice individuale ale copilului),
producerea si eliminarea excesivd de CO, (sepsis, febrd, HM).

Tahicardia este unul dintre primele simptome de avertizare a HM. Cu
toate acestea, cauzele sale pot fi foarte diferite. Tahicardia sinusala este cel
mai frecvent tip de tahiaritmie in timpul anesteziei generale. La adulti se
considerd tahicardie o frecventd cardiacd de 100-160 b/min, iar la un co-
pil mic acest indice poate depdsi 200 b/min. In timpul tahicardiei supraven-
triculare paroxistice numdrul de contractii cardiace este de 150-250 b/min.
Adesea aceasta e corectatd cu manevre vagale, de exemplu, atunci cand se
maseazd regiunea sinusului carotid. Eficientd in aceste situatii se conside-
rd actiunea preparatelor de verapamil, esmolol, propranolol, fenilefrind si
chiar cardioversiunea. Frecventa contractiilor atriale de 250-350 pe minut
indici un fluter atrial. In acest caz, tratamentul se realizeazi cu digitalice,
verapamil, esmolol, propranolol si cardioversiunea. Frecventa contractiilor
atriale 350-600 b/min indicd dezvoltarea fibrilatiei atriale, pentru tratamentul
cdreia se indica digoxin, verapamil, esmolol, propranolol si cardioversiune.

Rigiditatea muschilor scheletici produsd dupd inhalarea anestezicelor
volatile sau administrarea de succinilcolind, constituie un simptom drama-
tic al hipertermiei maligne. Initial rigiditatea se manifestd ca un trismus al
muschilor maseteri. Vom mentiona cd acest simptom, larg cunoscut, este
departe de a fi intotdeauna asociat cu hipertermia malignd, chiar daca se
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dezvolta dupd inductia cu halotan si succinilcolind. Acest fapt este demon-
strat de rezultatele studiilor efectuate de Van der Spek (1987) si Carrol
(1987). Totodatd, absenta acestui simptom nu exclude hipertermia malig-
na, care poate apdrea mai tarziu.

Semnele cele mai frecvente ale bolii includ cianoza si tahipneea. Di-
agnosticul si tratamentul HM este deosebit de dificil, mai ales cind sunt
prezente complicatii, cum ar fi insuficienta renald sau cardiaca si coagula-
rea intravasculara diseminata.

Diagnosticul diferential al tahicardiei sinusale e bazat pe hipovole-
mie, hipotensiune, hipoxie, anestezie superficiala, feocromocitom, tireoto-
xicozd, sepsis, infarct miocardic, embolie pulmonard, reactii de transfuzie,
efecte adverse ale medicamentelor, asa ca atropina, pancuroniul, izoprote-
renolul, dopamina, teofilina.

Cum se confirma diagnosticul de hipertermie maligni inainte de
inceperea tratamentului?

Suspectia hipertermiei maligne poate apdrea chiar si in absenta datelor
anamnestice. Patologia poate fi confirmata imediat prin teste de laborator.
Cu ventilatie adecvatd, se determind echilibrul acido-bazic in sangele arte-
rial, oxigenarea si nivelul calciului.

Pentru pacientii cu hipertermie malignd este caracteristica acidoza se-
verd ca urmare a tulburdrilor atat metabolice cét si respiratorii; la ei se dez-
voltd hipercapnia avansatd, hipoxemia si hiperkaliemia. Aceastd combina-
tie de simptome inseamnd dezvoltare de status hipermetabolic nespecific.
In diagnosticul diferential, este necesar sd se excludd sepsisul si hiperter-
mia de o altd geneza. Cauzele erorilor de diagnosticare pot fi temperatura
ridicatd a aerului, haine cdlduroase, caldura de la iluminatoare din incdpere
si chiar un termometru defect.

Prin urmare, diagnosticarea hipertermiei maligne se bazeazi pe
cresterea concentratiei de bioxid de carbon la sfarsitul expirului, a tahicar-
diei inexplicabile, rigiditatea musculard sau relaxarea incompletd dupa ad-
ministrarea de succinilcolind, cianoza inexplicabild, tahipneea, transpiratii
excesive, cresterea temperaturii corpului cu 0,5 grade la fiecare 15 minute,
insuficientd cardiacd, insuficientd renald, coagulare intravasculard disemi-
natd, acidozd mixtd respiratorie $i metabolicd, scdderea PaO, si cresterea
PaCO,.
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Care sunt optiunile de tratament pentru hipertermia maligna?

Un atac brusc de hipertermie malignd este o afectiune care pune in
pericol viata pacientului. Pentru prevenirea acestei boli, nu se folosesc pre-
parate anestezice volatile, narcotice sau succinilcolina.

Dantrolenul raméane singurul tratament specific pentru HM.

Actiunea acestui preparat constd in inhibarea eliberdrii calciului ioni-
zat din reticulul sarcoplasmic. Sub influenta dantrolenului, se produce o
acumulare mai treptatd de calciu in celule, ceea ce permite sciderea con-
centratiei lui intracelulare. Doza iniiald de medicament este de 2,5 mg/
kg si se administreazd intravenos in mod repetat, in aceeasi dozad. Daca
este necesar, se administreaza la fiecare 5-10 minute pand cand doza totald
atinge 10 mg/kg.

Alte metode de tratament sunt simptomatice.Toate preparatele ane-
stezice trebuie anulate imediat si interventia chirurgicald aménata. Dacd
operatia a inceput deja, aceasta trebuie stopatd sau finalizatd cat mai curand
posibil. Aparatul de anestezie trebuie sa fie Tnlocuit cu altul. 100% oxigen
este trecut prin acest aparat de rezervd, timp de cateva ore, pentru a elimi-
na toate urmele de anestezice volatile din acesta. Circuitul respirator este
Tnlocuit cu unul nou. Se efectueaza hiperventilarea pacientului cu 100%
oxigen. In ectopie ventriculard este recomandati novocainamida. Totoda-
td, studii recente aratd utilizarea lidocainei printr-o metoda destul de cu-
noscutd. Utilizarea combinatd a verapamilului si a dantrolenului creeaza
un risc de stop cardiac din cauza hipokaliemiei. Prin urmare, asocierea
verapamilului Tmpreund cu alti blocanti ai canalului de calciu trebuie evi-
tatd, iIndeosebi la pacientii care urmeaza tratament cu dantrolen. E necesa-
rd inserarea unui cateter intraarterial pentru controlul tensiunii arteriale si
pentru prelevarea sangelui arterial pentru analize. Cateterizarea venei cen-
trale este necesard pentru a administra medicamentele in situatie criticd, iar
cateterizarea vezicii urinare asigurd monitorizarea diurezei. Cantitatea de
mioglobind si de hemoglobini eliberatd in exces au un efect toxic asupra
epiteliului tubulaturii renale. Mentinerea diurezei in limita de 2 ml/kg/h
poate preveni deteriorarea tesutului renal. Pentru aceasta, se administreaza
intravenos cantitdti mari de fluide si simultan diuretice osmotice (manitol 1
g/kg) In combinatie cu diuretice de ansd (furosemid 1 mg/kg), sau fard ele.
Toxinele renale, hipotensiunea si acidoza creeaza conditii foarte nefavora-
bile pentru rinichi. Bicarbonatul de sodiu 1n aceste cazuri stopeazd acidoza
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metabolicd, hiperkaliemia si alcalinizeazd urina. Administrarea lui in doza
de 2-4 meq/kg ar trebui sd Tnceapa cum numai apare suspiciunea de hiper-
termie malignd. Urmdtoarea dozd este calculatd prin inmultirea deficitului
de bazi cu greutatea corporald a pacientului si rezultatul Tmpartit la 3:

Bicarbonat de sodiu (meq) = ( BEXmasa corp)/3

Hiperkaliemia insoteste adesea hipertermia malignd. Tratamentul
hiperkaliemiei, care poate pune viata in pericol, constd din patru masuri
principale: hiperventilatie si administrare de bicarbonat de sodiu, adminis-
trare intravenoasd de 10-20 UI de insulind simpld impreund cu solutie de
glucozd 50% — 50 ml, care asigurd patrunderea mai usoard a potasiului in
celuld, sia 1 g de clorurd de calciu (se introduce lent, timp de 5 min), ceea
ce previne efectul negativ al hiperkaliemiei asupra cordului. Tratamentul
eficient al bolii de baza potenteazd efectul acestor medicamente si, in unele
cazuri, duce chiar la hipokaliemie. Episoadele de hipokaliemie trebuie sa
fie cat mai scurte, ele pot fi cupate prin administrarea de potasiu, mai ales
daci apar semne de tulburare a ritmului cardiac. Tratamentul HM include
si utilizarea ricirii suprafetei corporale (invelirea cu un cearsaf rece,
gheatd in regiunea cervicald, axilard si in zona inghinald). Intotdeauna tre-
buie sd pregitim de rezerva cativa litri de solutie salina rece pentru admi-
nistrare intravenoasd, lavajul vezicii urinare, al stomacului si al cavitatii
peritoneale. Foarte eficientd este utilizarea schimbdtoarelor de cdldura fo-
losite 1n chirurgia by-passului cardiopulmonar sau la suntarea rapida de tip
arterd-vend femurald. Vom mentiona cd aceastd metodd nu este incd bine
stdpanitd peste tot. Ricirea ar trebui si se opreascd atunci cand tempera-
tura corpului scade la 38 de grade, dar dacd, dupa toate méasurile aplicate,
simptomatologia HM incepe sd creascd din nou, se reia tratamentul cu in-
troducerea dantrolenului si masurii de récire fizica.

Care sunt dozele de dantrolen folosite in hipertermia maligna si
justificarea acestora?

Dantrolenul este un relaxant muscular care joacd rolul principal in tra-
tamentul pacientilor cu HM. Initial, recomandarile privind doza s-au ba-
zat pe dovezi empirice. Rezultatele experimentale pe animale sensibile au
ardtat cd medicamentul previne si opreste hipertermia malignd atunci cand
este utilizat in doze care opresc tremorul pronuntat. Conform observatiilor
lui Flewellen si colab. (1983), administrarea intravenoasd a dantrolenului
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intr-o dozd de 2,5 mg/kg inhibd functiile muschilor scheletici ai unei per-
soane in asa misurd incat asigurd prevenirea si corectarea HM. In cazul
descris de noi, dupd aceastd dozd de dantrolen, forta contractiei musculare
s-a micsorat considerabil, dar s-a normalizat ulterior, abia dupd 20 ore. La
majoritatea pacientilor studiati senzatia de sldbiciune a persistat 24 ore.
Efectul medicamentului asupra sistemului nervos central constd in obnu-
bilare si vertijuri. Indicatoarele de peak al fluxului de aer la expir, ale ca-
pacitdtii vitale, indicii continutului de bioxid de carbon in ultima portiune
a aerului expirat si ritmul respirator, in timpul administrarii dantrolenului,
nu se schimbd, la fel nici TA si FCC. Nivelul plasmatic al dantrolenului,
dupa administrare, ramane stabil timp de 5,5 ore, dupa care incepe sa se
micsoreze. Conform datelor altor cercetdtori, din cauza elimindrii lente,
concentratia dantrolenului clinic importantd in singe se mentine timp de
10-12 ore dupd administrarea dozei initiale de 2,5 mg/kg. Farmacocinetica
si farmacodinamica medicamentului nu sunt incd elucidate si durata exactd
a efectului sdu terapeutic nu este deocamdata stabilita.

Rezumand datele disponibile, vom afirma cd administrarea intrave-
noasd de dantrolen in doza de 2,5 mg/kg cupeaza in mod sigur tremorul
muscular cu o ratd de 75% cazuri. Acest medicament este asociat cu corec-
tarea si prevenirea hipertermiei maligne.

Dantrolenul este foarte scump, 1nsa tratamentul de duratd al unui pa-
cient cu hipertermie maligna in unitatea de terapie intensiva este mult mai
costisitor.

Care este abordarea rationali, in perioada preoperatorie, in
cazul persoanelor cu risc de a dezvolta hipertermie maligna?

Stresurile fizice si emotionale pot declansa atacuri de hipertermie
maligna. Prin urmare, prevenirea lor este un factor important in pregatirea
preoperatorie a pacientului. Unii anesteziologi au incercat sa trateze pro-
filactic persoanele cu risc mare de HM. Cu acest scop, dantrolenul a fost
administrat enteral cu 1-2 zile preoperator. In multe cazuri, aceste incer-
cdri nu au reusit, prin urmare eficacitatea dantrolenului pentru prevenirea
hipertermiei maligne este indoielnicd. Dupd administrarea lui, apar reactii
adverse, ca greatd, vome, diaree, perturband procesele de absorbtie din
tractul gastrointestinal. Flewellen si colab. (1983) recomandd ca dantro-
lenul sa fie administrat in doza unica de 2,5 mg/kg timp de 15 min pe
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cale intravenoasd inainte de operatie, ceea ce permite cuparea rapida si
prevenirea convulsiilor. O asa modalitate de administrare a datrolenului in
concentratie plasmaticd suficientd are efect terapeutic ce dureaza timp de
cateva ore. Rezultatele studiilor efectuate asupra persoanelor sdndtoase si
congtiente au ardtat cad administrarea dantrolenului in dozd de 2,5 mg/kg
nu inhibd functia cardiovasculard si cea respiratorie. Dupd cuparea HM,
tratamentul este adesea continuat prin administrarea enterald de dantrolen,
dar din mai multe motive (si in principal din cauza unei posibile OCIP—
zii intestinale postoperatorii) absorbtia sa din intestin poate fi dificild. In
perioada postoperatorie administrarea intravenoasd a medicamentului este
mai sigurd. Este important sd tinem cont de faptul cd solutia liofilizatd de
dantrolen contine 3 g de manitol, prin urmare, pacientilor tratati cu acest
medicament se recomandd sd le fie cateterizatd vezica urinard. Doza tera-
peuticd de dantrolen provoacd ameteli si senzatie subiectiva de slidbiciune,
din cauza cdreia pacientul nu indrdzneste sd facd baie, chiar dacd este ca-
pabil de aceasta.

Premedicatia cu narcotice si droperidol permite eliminarea anxietatii
pacientului in perioada preoperatorie. Anestezia locala trebuie efectuatd
numai in acele cazuri cind este in concordantd cu tipul interventiei chirur-
gicale. Ghidurile clasice, 1n aceste cazuri, recomandd utilizarea anestezi-
celor locale esterice, dar, potrivit cercetdtorilor moderni, medicamentele
analgezice din grupa amidelor nu cedeazd dupd proprietdti. O metoda fia-
bild si sigurd de anestezie generald este cea in care se utilizeazd protoxidul
de azot, tiopentalul sodic in combinatie cu narcotice, droperidol si pancu-
roniu.

Se recomandi utilizarea maginilor de anestezie echipate cu circuite
respiratorii si un absorbant de bioxid de carbon spilate inainte de aceasta
cu oxigen timp de 12 ore sau chiar mai mult. Atunci cand este posibil, tre-
buie utilizate exclusiv circuite de respiratie de unicd folosintd.

Problema cupdrii actiunii miorelaxantelor nedepolarizante ramane
controversatd. Multi experti sugereazd evitarea cupdrii doar atunci cand
aceasta e posibil. Metabolismul si eliminarea miorelaxantilor in acest caz
ne permit si mentinem starea pacientului pand la restabilirea unei forte
musculare adecvate. S-au efectuat experimente de succes privind utiliza-
rea anticolinesterazelor si anticolinergicelor la persoane cu predispunere
la HM.
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Nivelul ridicat al creatinfosfochinazei constituie oare un factor
de risc pentru HM?

Modificdrile creatinfosfochinazei serice nu indicd neaparat un risc de
hipertermie malignd. Totusi ele pot indica prezenta unor anomalii muscu-
lare putin cunoscute.

Alte teste de screening, de exemplu, electroforeza proteinelor muscu-
lare, testul turnicil, in chemiluminescenta eritrocitelor, activitatea glutati-
onperoxidazei eritrocitelor, nu se atribuie la cele sigure si nici specifice.
Determinarea calciului intracelular raimane in prezent o provocare pentru
cercetitorii stiintifici, in c3utare de metode eficiente de prevenire a bolii. In
prezent cele mai ugor realizabile si sigure teste de laborator in prevenirea
HM sunt proba contractild cu halotan si proba cu cafeina.
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MEDIASTENITA LA COPIL

Caz clinic. Copilul M., in varstd de 1 an si 5 luni, de sex feminin se
prezintd In sectia reanimare chirurgicald cu diagnosticul: Perforatia esofa-
gului. Pneumomediastin. Pneumotorace partial. Pneumoperitoneum.

Din anamnezd s-a stabilit cd pe data de 06.07.2018 la ora 09:00 co-
pilul, jucandu-se, a Inghitit un corp strdin din plastic de formd rotunda
cu marginea semiascutitd si diametrul 1,8-1,9 cm — un fragment de casca
defecta (Fig.1)

Fig. 1. Corp strain al esofagului care a provocat mediastenita

Pe data de 09.07.2018, pdrintii s-au adresat la medicul pediatru, care
a prescris administrarea de Spaverin (Clorhidrat de drotaverind) (Fig. 2.).

In dinamici, starea generali a copilului fird agravare, dar luand in con-
siderare faptul ca corpul strdin nu a fost depistat Tn materii fecale, mama
s-a prezentat cu copilul pentru consultatie la chirurgul pediatru, CNSP de
Chirurgie Pediatricd ,,Acad. Natalia Gheorghiu”.

_-— »

0

Fig. 2. Prescrptia medicului de familie
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Fig. 3. Tabloul endoscopic al perforatiei esofagului

La EGDS in regiunea cardiei pe peretele lateral drept a fost vizualizata
o patd albicioasd 3-4 mm cu 1-2 picituri de sdnge proaspdt si un defect de
10-11 mm (Fig. 2.).

La radiografia de ansamblu s-a depistat: pneumomediastin, pneu-

Fig. 3. Pneumomediastin pneumoperitoneum, Fig. 4. Pneumotorace, pneumoperitoneum,
emfizem subcutanat emfizem subcutanat

Dupi o pregétire conservatoare intensiva, copilul a fost supus inter-
ventiei chirurgicale sub anestezie oro-traheald. S-a practicat: toracotomie
pe stinga cu suturarea defectului esofagului 1n 1/3 lui distald, microtoraco-
tomie cu drenarea hemitoracelui sting dupa Bulau.

Esofagografia de control, efectuatd dupd 5 luni, a evidentiat esofagul
permeabil pe tot traiectul, fard semne de stricturi (Fig.5.).

Prognosticul acestui caz este urmatorul.
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Daca tratamentul medical complex, dar si cu utilizarea unei sonde na-
zogastrice decurge fird complicatii, pacientii au un prognostic foarte bun.
Este foarte important de asemenea momentul prezentarii la medicul speci-
alist, chirurg pediatru. Absenta complicatiilor asigurd vindecarea comple-
ti. In cazul clinic descris de noi ambele aceste conditii au fost indeplinite.

Fig. 5. Esofagografia postoperatorie
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PNEUMONIA DISTRUCTIVA BACTERIANA

Pneumonia distructivd bacteriand acutd este o stare patologica, care
se caracterizeazd prin formarea in tesutul pulmonar a abceselor si bule-
lor, si care sunt predispuse la eruperea in cavitatea pleurald cu dezvoltarea
complicatiilor pleurale. Deci, este o infectie acutd pulmonard, frecventd la
sugari, cu evolutie stadializatd, tablou clinic sever si mortalitate crescuta.
(PCN-308)

Prezentare de caz clinic. Copilul A., in varstd de 12 ani, de sex mas-
culin, s-a prezentat in mod urgent la sectia Primiri urgente in legdturd cu
alterarea progresiva a stdrii generale: nelinigte, oboseald, dureri la degluti-
tie, dureri oculare, dureri musculare generalizate, durere retrosternald, res-
piratie dificild, aparitia periodicd a febrei de pand 39°C care greu cedeaza
la tratament cu antipiretice.

Ce a constatat anamneza bolii?

Anamneza bolii: Copilul se considera bolnav de 3 zile, de cand au
apdrut simptomele prezentate la internare, cu accentuarea progresiva a lor
in dinamic4. In sectia de Primiri urgente pentru copii a fost examinat, fiind
determinat concomitent sindromul de endotoxicozd, de deshidratare si a
fost suspectat debutul unei infectii respiratorii cu evolutie acutd severa,
avand indicatie pentru internare in sectia Reanimare i terapie intensiva a
Centrului National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatricd ,,Acad. Na-
talia Gheorghiu”

Ce a decelat examenul obiectiv?

Examenul obiectiv a evidentiat starea generald a copilului — grava.
Copilul este congtient, reactioneazd la examinare, interactioneaza. Tegu-
mentele si mucoasele sunt curate, palide, cu cianoza periorald $i periorbi-
tald, turgorul scdzut, in regiunea cervicald, bilateral, se determina crepitatii
subdermale neinsemnate. Mucoasa cavitdtii bucale si a buzelor, cu eruptii
papulomatoase. Limba cu depuneri albicioase abundente, faringele hipere-
miat, cu modificari veziculare. Hemitoracele participd simetric 1n actul de
respiratie. In plimani, respiratia asprd, raluri umede si crepitante unice, bi-
lateral. Batdile cordului sunt atenuate. Abdomenul este de forma obisnuita,
sensibil 1n etajul superior al abdomentului.
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Ce examinari bioumorale este necesar de efectuat?

Examen de laborator la internare:

Echilibrul acido-bazic: pH sange arterial 7,46 (normal — 7,35-7,45
unitdti), pCO, 34,41 (normal — 35-45 mmHg), pO2 58,1 (normal — 80-100
mmHg), Na+ 134 (135-145 mmol/l), K+ 5,2 (normal — 3,5 — 5,1 mmol/
kg), Ca+ sange arterial 0,89 (normal — 1,13-1,31 mmol/l), glucoza 4,1
(3,89-5,83 mmol/l), Cl sange arterial 101 (normal — 41-53 %), Lactatul
sange arterial 1,9 mmol/l, sO2¢ 91,7%, HCO, sange arterial 25,7 (normal
—22-28 mmol/l), BEecf -1,0 (normal — 2-3 mmol/I).

Hemoleucograma: Hemoglobina 149 (normal — 112-132 g/l), eri-
trocite 4,7 (normal 3,7-4,5 x10'%/1), Hematocritul 44,0 (normal — 40,00
— 48,00 %), Leucocite 10,4x10°, (eozinofile 2%, nesegmentate 10%, seg-
mentate 66%, limfocite 18%, monocite 4%), Trombocite 359 x10°/L,
VSH 3 mm/L.

Examenul biochimic: ALT 26 U/L, Amilaza 404 U/L, AST 28U/L,
Bilirubina totala 6,0 mcmol/l, Bilirubina conjugata 0,0 mcmol/I, Calciu
1,94 mmol/l, Creatinina 57 mcmol/l, Fibrinogenul 5,55 g/I, Glucoza 5,1
mmol/l, Indicele protrombinic: 100%, Potasiu 4,4 mmol/l, Proteina to-
tala 55,0 g/I, Sodiu 136 mmol/l, Ureea 4,9 mmol/I.

Investigatia singelui la markerii serologici ai HIV/SIDA — test rapid
negativ.

Examen de laborator a Il-a zi:

Echilibrul acido-bazic: pH sange arterial 7,48 (normal — 7,35-7,45
unitdti), pCO2 36,5 (normal — 35-45 mmHg), pO2 75,6 (normal — 80-100
mmHg), Na+ 131 (135-145 mmol/l), K+ 4,3 (normal — 3,5 — 5,1 mmol/
kg), Ca+ sange arterial 0,89 (normal — 1,13-1,31 mmol/l), glucoza 3,9
(3,89-5,83 mmol/l), Cl sange arterial 107 (normal — 41-53 %), Lactatul
sange arterial 1,7 mmol/l, sO2¢ 96,4%, HCO, sange arterial 27,8 (normal
—22-28 mmol/l), BEecf +3,4 (normal — 2-3 mmol/I).

Examenul biochimic: ALT 27,5U/L, Amilaza 284U/L, AST 24,9U/L,
Bilirubina totala 4,6 mcmol/l, Bilirubina conjugata 0,0 mcmol/I, Calciu
2,41 mmol/l, Creatinina 70,4 mcmol/l, Fibrinogenul 5,33 g/1, Glucoza
4.9 mmol/l, Indicele protrombinic: 81%, Potasiu 4,4 mmol/l, Proteina
totala 58,4 g/1, Sodiu 133 mmol/l, Ureea 8,3 mmol/l.
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Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luénd in considerare datele anamnestice, datele obiective si rezulta-
tele investigatiilor paraclinice, presupunem prezenta Infectiei respiratorii
acute virale, posibil in asociere cu infectie bacteriand.

Ce metode paraclinice sunt necesare pentru a stabili
diagnosticul?

Pentru precizarea diagnosticului se vor efectua urmdtoarele investigatii:

1. radiografia cutiei toracice
2. ecografia toracelui

3. ecografia organelor interne
4. ECG

5. ecocordului

6.

monitorizarea parametrilor vitali.

Radiografia cutiei toracice (Fig. I) efectuata la internare a determinat
intensificarea desenului pulmonar bilateral, sugestiv pentru debutul unei
infectii respiratorii inferioare.

Fig.1. Radiografia cutiei toracice, incidenta anterioposterioara.
Intensificarea desenului pulmonar bilateral

Ecografia toracelui nu a determinat prezenta lichidului liber in cavita-
tea toracelui.

Ecografia organelor interne a relevat marirea ficatului +2 cm si semne
sugestive pentru afectarea reactivd a parenchimului pancreatic.

Monitorizarea parametrilor vitali a stabilit: FCC 130 batai/min, FR 40/
min, PO, 86.
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Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luénd in considerare modificdrile inregistrate la examindrile clinice si
datele investigatiilor paraclinice, precum si ale monitorizdrii parametrilor
vitali in dinamicd, se stabileste diagnosticul de Infectie respiratorie virala
asociatd cu infectie bacteriand a sistemului respirator. Insuficien{d respira-
torie gr. I, Sindrom de endotoxicoza gr. II, Sindrom inflamator sistemic.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Se va face diferenta cu urmdtoarele patologii:

1. Infectii respiratorii virale acute

2. Infectii respiratorii bacteriene acute

3. Pneumonii bacteriene distructive

Infectiile respiratorii virale acute necesitd precizarea diagnosticului
prin investigatii serologice de laborator si sunt tratate conform protocoa-
lelor nationale.

Pneumonia distructiva acuta constituie cca 15% din toate pneumoniile
la copii. Mai des, sunt afectati copii intre 3-6 ani. Letalitatea la copii de
varstd micd constituie de la 0,1% pana la 2,54%. Mai des se atesta afec-
tarea primara cu flora aerobd sau facultativ anaerobd a plamanilor (83%
din cazuri). Factorul etiologic principal in formele pleuro-pulmonare acute
la copii sunt Stafilococus aureus, flora gram negativd si mixtd. Virulenta
germenilor se datoreazd echipamentului enzimatic si toxinelor germinale.
Formele pleuro-pulmonare constituie de la 30-40% pana la 60% din cazuri.
Problema tratamentului pneumoniilor distructive purulente la copii ramane
actuald pand in prezent. Tratamentul copiilor trebuie s fie complex, si sd
includd asanarea adecvatd a focarului purulent si antibioterapie rationald.
Astfel, tratamentul medical se adreseaza factorului etiologic, iar in formele
prelungite, abcese etc. — se indicd tratament chirurgical. Conduita medi-
cochirurgicald este relatatd in Protocolul national pe Pneumonii distructive.

Ce examinari paraclinice si functionale este necesar de efectuat?

Se impune monitorizarea evolutivd a investigatiilor paraclinice, a ra-
diografiei toracice si a investigatiilor relevante situatiei clinice necesare de
moment.

Examen de laborator a Ill-a zi:

Hemoleucograma: Hemoglobina 122 (normal — 112-132 g/l), eri-
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trocite 3,8 (normal 3,7-4,5x10'%/1), Hematocritul 36,0 (normal — 40,00 —
48,00%), Leucocite 8,3x10° (eozinofile 0%, nesegmentate 7%, segmen-
tate 70%, limfocite 15%, monocite 8%), VSH 10 mm/h.

Analiza generald a urinei: cantitatea 40 ml, culoarea galbena, trans-
parentd, proteine — negativ, epiteliu plat 1-2 in campul de vedere, leucocite
1-2 in cAmpul de vedere, mucozitdti ++, bacterii +++, identificarea corpilor
cetonici: negativ.

Examenul biochimic: ALT 29,5 U/L, Amilaza 71 U/L, AST 23,8U/L,
Bilirubina totala 8,70 mcmol/l, Bilirubina conjugata 0,0 mcmol/l, Cal-
ciu 1,98 mmol/l, Creatinina 59,9 mcmol/l, Fibrinogenul 4,44 g/1, Gluco-
za 6,75 mmol/l, Indicele protrombinic: 89%, Potasiu 3,69 mmol/l, Pro-
teina totala 55,0 g/I, Sodiu 143 mmol/l, Ureea 5,36 mmol/l,

Echilibrul acido-bazic: pH sange arterial 7.39 (normal — 7,35-7,45
unitdti), pCO, 34,7 (normal — 35-45 mmHg), pO, 91,2 (normal — 80-100
mmHg), Na+ 141 (135-145 mmol/l), K+ 4,1 (normal — 3,5 — 5,1 mmol/
kg), Ca+ sange arterial 0,86 (normal — 1,13-1,31 mmol/l), glucoza 2,8
(3,89-5,83 mmol/l), Cl sange arterial 99 (normal — 41-53%), Lactatul
sange arterial 1,8 mmol/l, $O,c 96,4%, HCO3 sange arterial 13,0 (normal
—22-28 mmol/l), BEecf +3,5 (normal — 2-3 mmol/I).

Investigatia bacteriologicd a elimindrilor din faringe: Mycoplasma
pneumoniae

Investigatia bacteriologicd a sdngelui: fard crestere bacteriand si
dupd imbogdtire pe medii de cultur.

ECG - ritm sinusal, 111 b/min, tahicardie, AE — verticald, deregliri
metabolice.

Ecocordului — cordul nu este vizibil.

Starea generala pe parcursul zilei se agraveazd, fiind caracterizatd
prin accentuarea bruscd a insuficientei respiratorii, se accelereazd pulsul
si frecventa respiratiei, si crepitatia subdermald din regiunea cervicald se
extinde rapid pe suprafata cutiei toracice — emfizem subcutanat extins re-
giunea cutiei toracice.

Ce examinari paraclinice si functionale este necesar de efectuat

urgent?

Este necesar sd se facd radiografia cutiei toracice in incidentd antero-
posterioard si in incidentd laterald in mod urgent. In cazul prezentat de noi,
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aceastd investigatie a relevat: pulmonii aerati, pneumatizati neuniform,
pneumomediastinul masiv, pneumopericardium, emfizem subcutanat pro-
nuntat, generalizat, infiltratie pneumonicd neomogend bilateral: S2S3S7
pe dreapta, S5S6 pe stinga, desenul pulmonar indurat, fibrozat. Emfizem
pulmonar interstitial bilateral (Fig. 2, Fig. 3).

Zoa 1

Fig. 2. Radiografia cutiei toracice, inc. Fig. 3. Radiografia cutiei toracice, inc. laterala.

anteroposterioara. Emfizem subcutanat extins Emfizem subcutanat extins regiunea cutiei
regiunea cutiei toracice toracice

Ce actiuni urgente urmeaza a fi intreprinse?

Se impune a efectua:

1. Evaluarea preanestezicd preoperatorie de urgentd

2. Pregitirea pacientului pentru efectuarea toracotomiei si mediasti-

notomiei anterioare de urgenta.

Dupi evaluare preoperatorie, pe fondul anesteziei generale, s-a efec-
tuat interventia de Mediastinotomie anterioard superioard si inferioard cu
aplicarea drenajului elastic si a pansamentului aseptic si de Microtoracoto-
mie bilaterald cu aplicarea drenajului pasiv dupa Bulau.

Ce investigatii sunt necesare pentru definitivarea diagnosticului?

Pentru precizarea diagnosticului este utila tomografia computerizata
cu angiografia pulmonara.

Tomografia computerizata a toracelui (Fig. 4-6) cu angiografia pul-
monard a relevat: Pneumonie distructivd cu afectare bilaterald, Pneumo-
mediastin masiv, Pneumopericardium, Emfizem subcutanat generalizat,
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Infiltratie pneumonicd bilaterald polisegmentard, desen pulmonar indurat,
fibrozat.

Fig. 4. CT toracelui. Infiltrat Fig. 5. CT toracelui. Fig. 6. CT toracelui, incidenta

pneumonic bilateral Pneumomediastin. laterala. Distructii pulmonare
polisegmentar. Emfizem Pneumopericardium. Distructii bilaterale prin formarea de
subcutanat extins pulmonare bilaterale prin bule

formarea de bule

Ce complicatii pot surveni?

In cazul dat pot surveni deverse complicatii:

1. Progresarea procesului distructiv pulmonar prin formare de bule,
abcese si a piotoracelui

2. Instalarea septicemiei

3. Asocierea pneumotoracelui incordat cu colabarea pulmonului

4. Tamponada cardiacd pe fondul compresiv al pneumomediastinu-
lui si pneumopericardului

Ce ac;iuni urmeaza a fi efectuate?

Monitorizarea stdrii generale, a parametrilor functiilor vitale si exami-
ndrilor clinice si a investigatiilor paraclinice. In dinamici, s-a determinat o
evolutie pozitivd, pe fondul tratamentului intensiv si etiologic. S-a recurs
la poliantibioterapie, terapie cu antiinflamatoare, hormonoterapie, antioxi-
dante etc.

Examen de laborator a X-a zi:

Hemoleucograma: Hemoglobina 122 (normal — 112-132 g/1), Eri-
trocite 3,9 (normal 3,7-4,5x10'%/1), Hematocritul 36,0 (normal — 40,00—
48,00%), Leucocite 10,6x10°, (eozinofile 0%, nesegmentate 14%, seg-
mentate 71%, limfocite 13%, monocite 2%), VSH 4 mm/h.
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Examenul biochimic: ALT 16,4 U/L, Amilaza 25,4 U/L, AST
24,6U/L, Bilirubina totald 5,8 mcmol/l, Bilirubina conjugata 1,0 mc-
mol/l, Calciu 1,45 mmol/l, Creatinina 39,4 mcmol/l, Fibrinogenul
2,44 g/1, Glucoza 4,1 mmol/l, Indicele protrombinic: 89%, Potasiu 2,0
mmol/l, Proteina totala 56,8 g/l, Sodiu 141 mmol/l, Ureea 3,4 mmol/l.

Echilibrul acido-bazic: pH sange arterial 7,46 (normal — 7,35-7,45
unitdti), pCO, 32,4 (normal — 35-45 mmHg), pO, 63,8 (normal — 80-100
mmHg), Na+ 137 (135-145 mmol/l), K+ 5,0 (normal — 3,5-5,1 mmol/kg),
Ca+ sange arterial 0,86 (normal — 1,13-1,31 mmol/l), glucoza 6,4 (3,89-
5,83 mmol/l), Cl sange arterial 105 (normal — 41-53%), Lactatul singe
arterial 1,5 mmol/l, sO2c¢ 92,3%, HC03 sange arterial 24,4 (normal — 22-
28 mmol/l), BEecf — 0,4 (normal — 2-3 mmol/l).

Determinarea anticorpilor IgM anti-Mycoplasma pneumonie, Elisa:
pozitiv 2,094 (cut-off 0,420), rezultatul prelevarii din a II-a zi.

Radiografia cutiei toracice (Fig. 7) —in dinamicd (a X-a zi): se mentin
semne de emfizem subcutanat. Aer liber in cavitatea pleuralad si mediasti-
nald nu se depisteaza. Volumul pulmonar obignuit. Pneumofibrozad difuza.
Desenul pulmonar deformat, de tip fagure de miere. In S2 pe dreapta in-
filtratie pneumonicd macronodulard, neomogend, intensd, fara contur clar.
Sinusurile pleurale laterale libere, pe dreapta rotunjit.

Fig. 7. Radiografia cutiei toracice Fig. 8. Radiografia cutiei toracice
(descriere in text), a X-a zi evolutiva (descriere in text), a XX-a zi evolutiva

Radiografia cutiei toracice (Fig. 8) — in dinamica (a XX-a zi) — volum
pulmonar obisnuit, infiltratie pneumonicd in resorbtie, aer liber in cavitatea
pleurald nu se vizualizeaza, conturul diafragmului stdng sters. Sinusul cos-
todiafragmatic stang opacifiat. Desenul pulmonar indurat, deformat, pneu-
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mofibrozd difuzd. Se mentin semne de emfizem subcutanat rezidual in fosa
axilard pe stdnga. Concluzie — dinamica radiologica pozitiva.

Care este prognosticul la acest pacient?

Diagnosticul pentru viatd este pozitiv, iar pentru sistemul respirator se
va mentine un proces cronic pulmonar, pentru care va necesita evaluare in
dinamicad cu aprecierea tacticii medicamentoase ulterioare.

Discutii. Pneumonia distructiva acutd este o stare patologicd, care se
caracterizeaza prin formarea in tesutul pulmonar a abceselor si bulelor, si
care sunt predispuse la eruperea in cavitatea pleurald cu dezvoltarea com-
plicatiilor pleurale. Deci este o infectie acutd pulmonard, frecventd la su-
gari, cu evolutia stadializatd, tablou clinic sever si mortalitate mare.

Cauzele dezvoltarii pneumoniei distructive acute la copil sunt:

IRVA, pneumonie

Osteomielitd acutd hematogend

Flegmoane, furunculoza

Abcese abdominale

Aspiratie (schimbdri neurologice ale actului de deglutitie, epilep-
sie, regim la pat indelungat)

6. Omfalitd

7. Piodermie

8. Corp strdin bronsic etc.

Manifestarile generale in pneumonia distructivd includ: pozitia forta-
ta, decubit lateral 1n partea afectarii pentru ameliorarea durerii, diformita-
tea toracelui (bombarea), evazarea spatiilor intercostale, dispnee, accese de
tuse chinuitoare, neliniste, tahipnee, dispnee, febrd de tip intermitent, ci-
anoza tegumentelor, bradicardie sau tahicardie, labilitatea culorii tegumen-
telor, cianoza buzelor, membrele reci cu desen de marmori a pielii. Pot fi
prezente simptomele: distensie abdominald, vérsdturi, sindrom diareic sau
ileus intestinal, splenomegalie si /sau hepatomegalie, oligurie. Daca starea
copilului se agraveazd acut, copilul trebuie sd fie consultat de un medic in
regim de urgentd.

Tratamentul include metodele chirurgicale si cele medicamentoase.

Tratamentul chirurgical constd in deschiderea si drenarea abcesului,
drenarea cavitdtii pleurale cu instalarea drenului intercostal pentru drena-
rea pasiva (la necesitate). El este permanent asociat cu tratamentul medi-
camentos.

kv
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CHILOTORAXUL PLEURAL LA COPII

Rezumat: Chilotoraxul este o acumulare raréd de lichid chilos in ca-
vitatea toracicd, care provine dintr-un spectru larg de cauze si se atestd in
contexte clinice diverse.

Cazul clinic prezentat relevd experienta obtinutd in managementul
chilotoraxului la un copil de 10 ani, care a fost tratat cu succes printr-o
combinatie de terapii conservatoare.

Introducere. Chilotoraxul reprezintd acumularea de lichid chilos 1n
cavitatea pleurald. Cuvantul chil provine de la cuvantul grecesc ,,chylos”,
care inseamna suc.

Chilotoraxul a fost descris pentru prima datd in secolul al XVII-lea
de citre Dr. Bartloet. In 1875, H Quinke a descris primul chilotorax trau-
matic. In 1948, RS Lampson a efectuat prima ligaturare a ductului toracic.
In ultimul deceniu, acestei patologii i se acordi o atentie speciald datoritd
inovatiei de noi strategii de management cu rezultate favorabile.

Chilotoraxul nu are predilectie pentru sex sau varstd. La copii, inci-
denta raportatd a chilotoraxului dupd operatia cardiotoracicd este cuprinsd
intre 0,85% si 6,6%. Ratele mortalitdtii si morbiditaii sunt de aproximativ
10%. Studiile aratd cd chilotraxul are o prevalentd estimatd la 1:15 000,
prezentand o provocare omnipotenta in intreaga lume. Chilotoraxul este o
cauzd importantd a morbiditdtii si spitalizarii prelungite la pacientii pedia-
tri. Existd mai multe scheme de tratament conservator si chirurgical al chi-
lotoraxului. Pana 1n prezent, nu existad nici un ghid cu recomandari privind
managementul chilotoraxului.

Cazul clinic prezentat descrie tactica de gestionare a chilotoraxului ce
a debutat dupd interventia chirurgicald la cord.

Prezentare de caz clinic. Pacientul D. R., In varstd de 10 ani, de sex
masculin a fost internat pe data de 28.02.2020 in sectia de chirurgie tora-
co-abdominald a Centrului National Stiinifico-Practic de Chirurgie Pedia-
trica ,,Acad. Natalia Gheorghiu” pentru examinare, stabilirea diagnosticului
si tratament. Motivele interndrii: pleurezie bilaterald dupd o interventie chi-
rurgicald pe cord ,,Anastamoza intersistemica cu PTFE 6 mm din stanga”.

Antecedente fiziologice personale: copilul provine din a doua sarcina,
ce a evoluat pe fundal de gestozd, nasterea a doua, la termenul de 39 sdpta-
mani, prin cezariand. M = 2900 g, h = 49 cm (percentila <3). Aplicat la san
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in ziua a cincea. Pacientul este in evidenta medicului de la nastere cu mal-
formatie cardiacd congenitald Tetralogia Fallot pe fundal de anomalii mul-
tiple de dezvoltare — retard mental profund cu deficientd de comportament,
surditate neurosenzoriald. Prezenta de anomalii multiple de dezvoltare a
constituit contraindicatie pentru efectuarea interventiei chirurgicale la cord
pand la varsta de 10 ani. Este internat pe data de 11.02.2020 in sectia ,,Chi-
rurgie, malformatii cardiace congenitale” a IMSP SCR ,,T. Mosneaga” cu
diagnosticul de ,,Tetralogia Fallot”, cu accese hipoxice frecvente. Pe data
de 20.02.2020 este operat pentru ,,Anastamoza intersistemicd cu PTFE 6
mm din stdnga”, operatie paliativd. Starea generald postoperatorie evolu-
eaza cu pleurezie bilaterald, necesitand tratament conservator. A fost trans-
ferat in IMSP Institul Mamei si Copilului, pe data de 28.02.2020.

Obiectiv, starea generald a copilului gravd, constiinta pastratd. Tegu-
mentele — palide, curate, acrocianoza pronuntatd, cianoza periorald si peri-
orbitald; mucoasele roz-pale; tesutul adipos — dezvoltat nesatisfacitor. Sta-
rea ganglionilor limfatici periferici submandibulari — 5 mm. Sistemul
osteoarticular — articulatiile obiectiv intacte, miscdrile in volum deplin,
unghiile sub formd de ace de ceasornic. Pe cutia toracica, in regiunea sub-
scapulard — se observa o plagéd postoperatorie tratata cu betadind. Sistemul
respirator — dispnee accentuatd cu participarea muschilor auxiliari in actul
de respiratie ce progreseazd la efort fizic minimal. FR = 36 r/min. Tuse
chinuitoare, slab productiva ce se inteteste in pozitia orizontald. Percutia
pulmonilor — submatitate bilaterald, preponderent in sectoarele inferioare
pe dreapta cu sector de matitate. Auscultatia pulmonilor — respiratie asprd,
atenuata pe dreapta, raluri unice tranzitorii, bilateral. Sistemul cardiovas-
cular - dispnee la efort. FCC — 112 b/min, pulsul — 108 b/min, TA -
85/60 mmHg, TA, — 80/58 mmHg, SpO, — 85%. Examenul vaselor pe-
riferice — Ps la a. femoralis perceptibil. Palpatia — socul apexian in spatiul
V intercostal. Limitele cordului — nu sunt deplasate. Zgomotele cardiace
— aritmice, atenuate moderat, tahicardice. Sufluri — suflul sistolic organic in
spatiile II-III, III-IV intercostale pe stinga, din punctul Botkin se transmite
in spate (zgomotul anastomozei clar). Sistemul gastrointestinal — pofta
de méncare scdzutd; limba — saburald la rdddcind; gingiile — roz-pale; dintii
— cariati; abdomenul — sensibil la palpare in epigastru. In regiunea inghi-
nala — hernie. Ficatul — + 3,5 cm de la rebordul costal. Splina — la rebordul
costal. Scaunul — constipat, format, pastos.
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Paraclinic se constatd: Hemoleucograma: devierea formulei leuco-
citare spre stinga — leucocite 10°/L, nesegmentate 6%. Indici biochimici
evaluati: moderat majorate lipoproteinele — 65 mg/dL, LDH — 360 mg/dL.
ECG in 12 derivatii standard — Ritm sinusal regulat 121, AE — verticala,
bloc partial prin ramurd dreaptd a fasciculului Hiss. Hipertrofie VD, AD,
AS. Deregldri de repolarizare la acelasi nivel. Au fost efectuate 2 radio-
grafii toracice (Fig. I si 2), cu interval de o sdptdiménd, ce au atestat per-
sistenta chilotoraxului. S-a asociat o bronhopneumonie bazald bilaterald. A
fost efectuata toracotomia exploratorie. Analiza lichidului din cavitatea
pleurala a ardtat: lichidul pleural cu aspect ldptos, opalescent, prezente tri-
gliceride 1n lichidul pleural (700 mg/dL), colesterol (40 mg/dL), proteine
(3 mg/dL). Scintigrafia pulmonara (Fig. 3) a relevat: repartizarea neuni-
formad a preparatului radiofarmaceutic in ambii pulmoni, scdderea difuza
a perfuziei pulmonare in pulmonul stdng siin S 1, 2 a pulmonului drept.

Fig. 1. Radiografia cutiei toracice. Fig. 2. Radiografia cutiei toracice.
Chilotorax pleural bilateral Chilotorax pleural bilateral (dinamica pozitiva)
ANTERIOR LUNG PERFUSION POSTERIOR

¢ ¥
0 - 4f -
Fig. 3. Scintigrafia pulmonara

In baza datelor clinice si paraclinice obtinute s-a stabilit diagnosticul cli-
nic: Chilotorax pleural, stare postoperatorie dupd ,,Anastamoza intersistemi-
cd cu PTFE 6 mm din stdnga”. Bronhopneumonie bazald bilaterala. Retard
mental profund cu deficientd de comportament. Surditate neurosenzoriald.
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Tratamentul a debutat prin instalarea drenajului permanent la nivelul
cavitdtii pleurale pentru evacuarea lichidului chilos. A fost instituitd o dietd
fdrd grasimi cu addugarea de trigliceride cu lant mediu. Prezenta productiei
crescute a tubului toracic a determinat administrarea sandostatinei (100
mcg/mL, solutie injectabild) la a 10-a zi. S-a asociat administrarea urma-
toarelor preparate medicamentoase: Ceftriaxon 600 mg + sol. NaCl 0,9 %
— 10 mg X 2 ori i/v, Cardiopirin 75 mg 1/2 t X o data/zi, Verospiron 0,025
1/2 x 2 ori/zi, Furosemid 20 mg la ora 8, 10 mg la ora 14%, Asparom 1/2
X 3 ori/zi.

Concluzii si discutii

Chilotoraxul se formeaza atunci cand lichidul chilos se revarsd in ca-
vitatea pleurald din cauza lezdrii ductului toracic. Canalul (ductul) to-
racic este cel mai mare colector limfatic. Incepe printr-o portiune dilatatd
— cisterna chyli (sau cisterna Pecquet), situata, variabil, la nivelul proiec-
tiei dintre vertebrele T11-L3 — in care este drenatd limfa din membrele
inferioare, peretele abdominal, organele genitale si organele abdominale.
Canalul toracic este situat inapoia aortei, strabate diafragma, mediastinul
posterior si se varsd in unghiul venos stang, constituit prin unirea venelor
jugulard internd stdngd si subclaviculard stinga. In traiectul siu toracic,
primeste limfa din partea stingd a capului si gatului, din membrul superior
stang si jumdtatea stangd a toracelui. Prin ductul toracic al unui adult in
repaus existd un flux limfatic de aproximativ 100 de mililitri pe ora si incad
20 de mililitri ajung in circulatie in fiecare ord prin alte ducturi limfatice,
rezultdnd un flux limfatic total de aproximativ /20 ml/ora sau 2-3 litri pe zi.
Fluxul variazd in functie de alimentatie, medicamente, functia intestinald
si activitatea fizicd.

Chilul este un fluid neinflamator, alcalin si bacteriostatic compus in
principal din grasimi, colesterol, electroliti, proteine, glucozd si limfocite
abundente. Continutul de proteine din chil este de obicei >3 g/dL, iar com-
pozitia de electroliti este similard cu cea a serului. Numdrul limfocitelor
variaza intre 400 si 6800 /mm?, majoritatea fiind limfocite T.

Existd mai multe cauze ale chilotoraxului la sugari si copii, care varia-
zd n functie de varsta copilului sau de mecanismul de lezare a conductului
toracic.

Simptomele initiale ale chilotoraxului sunt de obicei legate de acu-
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mularea de lichid in spatiul pleural. Pacientii pot fi asimptomatici, cu toate
acestea, dispneea, tusea si disconfortul toracic se dezvoltd cu timpul.

In perioada prenatali diagnosticul efuziunii pleurale poate fi stabilit
la ecografia de rutind. Ulterior, in perioada neonatald, se observa evolutia
revarsatului pleural prin efectuarea radiografiei toracice. Prin toracocente-
zd poate fi obtinut chilul. In premierd criteriile diagnosticului biochimic
al chilotoraxului au fost stabilite in 1980, de Staats et al. El a remarcat ca
nivelul trigliceridelor in lichidul pleural peste 1,24 mmol/l1 (110 mg/
dL) cu o cantitate de colesterol sub 5,18 mmol/L (200 mg/dL) confirma
diagnosticul de chilotorax. Nivelul trigliceridelor mai jos de 0,56 mmol/L
(50 mg/L), cu colesterolul peste 5,18 mmol/L (200 mg/dL) se atestd in
pseudochilotorax, fapt ce ne ajutd la diferentierea acestor patologii. Chi-
lotoraxul poate fi diferentiat de empiem — lichidele pleurale chiloase si
chiliforme raman opace dupa centrifugare, spre deosebire de supernatantul
transparent observat in empiem. Diagnosticul diferential al chilotoraxului
se impune si cu hemotoraxul pleural, pleurezia tuberculoasd, pleurezia pa-
rapneumonica, pleurezia asociata patologiei maligne. Dupa ce chilotoraxul
a fost diagnosticat, vor fi necesare alte studii radiologice pentru a inves-
tiga Tn continuare sistemul limfatic, cum ar fi scanéri tomografice compu-
terizate, limfangiografie si limfoscintigrafie, limfografia prin rezonanta
magnetica.

in perioada antenatali drept management al chilotoraxului poate
servi foracocenteza fetald transabdominald si suntul toraco-amniotic care
pot preveni hipoplazia pulmonari. In perioada neonatald, obiectivele de
gestionare a chilotoraxului sunt ameliorarea simptomelor respiratorii prin
drenarea lichidului pleural, prevenirea recurentei prin tratamentul cauzei
care std la baza patologiei si prevenirea/tratarea malnutritiei si imunodefi-
cientei. Etapa initiald este aspirarea lichidului pleural in scop diagnostic.
In cazul in care revirsatul este mare si compromite respiratia sau daca
reaparitia lui este posibild, atunci trebuie introdus un tub toracic pentru
drenarea continud a spatiului pleural. Cuantificarea drenajului este utild
pentru a ghida tratarea dezechilibrelor de fluide. Existd mai multe metode
nechirurgicale (modificdri dietetice si/sau medicamente adjuvante) care
au fost utilizate pentru a preveni sau trata reaparitia chilotoraxului dacd
scurgerea nu se rezolvd spontan. Majoritatea studiilor efectuate la copii
recomanda o perioada de 2 pana la 4 saptamani de terapie nechirur-
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gicald inainte de luarea in considerare a operatiei. Managementul neo-
perator al chilotoraxului la copii are succes In >80% din cazurile raportate,
inclusiv la acei pacienti cu chilotorax dupd o interventie cardiotoracica.
Pentru a reduce fluxul de chil prin canalul toracic in asteptarea aparitiei
vindecdrii spontane, se instituie o dieta fara grasimi, cu adaugarea de tri-
gliceride cu lant mediu. Trigliceridele cu lanf mediu cu acizi gragi satu-
rati de 8 pand la 12 lungimi ale lantului de carbon sunt absorbite direct in
sistemul venos portal, ocolind drenajul limfatic. Medicamente utilizate in
managementul chilotoraxului sunt somatostatina si octreotidul. Somato-
statina este un hormon endogen care actioneazd asupra tractului gastroin-
testinal. Octreotidul este un analog sintetic al somatostatinei. Se considera
cd aceste preparate produc o reducere a fluxului sangvin intestinal prin
vasoconstrictia circulatiei splanchnice, cu reducerea productiei de lichid
limfatic. In mod alternativ, vasele limfatice pot avea receptori ai somato-
statinei, iar stimularea lor ar putea duce la scdderea fluxului limfatic. Alti
agenti folosifi in tratamentul chilotoraxului includ oxidul nitric si etile-
frina. Malleske si Yoder au raportat utilizarea cu succes a sildenafilului
n chilotorax congenital asociat cu limfangiectazia pulmonara la un copil
prematur, la care utilizarea octreotidelor a fost ineficientd. Nu existd un
consens cu privire la momentul interventiei chirurgicale. Unii medici reco-
mandd interventia chirurgicald dacd efuziunea persistd mai mult de 2 sdp-
tamani. Altii considerd un volum special, cum ar fi >100 ml pe an la copii,
drept indicatie pentru o interventie chirurgicald. Cei mai mul{i recomanda
o perioada prelungitd (de 3 panad la 4 sdptdmani) de tratament conservator
Tnainte de a continua tratamentul chirurgical. Dacd exista un loc bine iden-
tificat de scurgeri de chil si debit mare care impiedica vindecarea spontand,
se poate decide pentru o interventie chirurgicald anterioard. Dacd locul de
rupere a canalului toracic poate fi identificat prin limfangiografie, ligatu-
rarea chirurgicala directa a ductului reprezintd un tratament definitiv al
chilotoraxului. O altd procedura folositd pentru gestionarea chilotoraxului
este eliminarea spatiului pleural, fie chimic, fie chirurgical. Au fost uti-
lizati diversi agenti, cum ar fi tetraciclind, talc, bleomicind, clei de fibrind
si povidond-iod. OK-432, un preparat inactiv al Streptococcus pyogenes,
a fost de asemenea folosit ca agent de sclerozare eficient la nou-niscuti.
O a altd metodd chirurgicald de gestionare a chilotoraxului este plasarea
unui sunt pleuroperitoneal. Pentru managementul chilotoraxului s-a uti-
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lizat embolizarea percutanata fluoroscopica a ductului toracic. A fost
raportat un caz de chilotorax dupd rezectia ganglioneuromului mediastinal,
tratat cu placa de etangare cu fibrina la un bdiat de 17 ani.

Mai multe complicatii pot apdrea in asociere cu dezvoltarea chilotora-
xului. Acestea includ malnutritia, hiponatriemia, detresa respiratorie,
risc crescut de trombozi si imunodeficientd secundara. Chilotoraxul
duce la hipogammaglobulinemie si limfopenie.

Pacientul a dezvoltat chilotorax dupi o interventie cardiotoracici. In
ceea ce priveste chirurgia cardiacd, studiile anterioare au ardtat cd proce-
durile extrapericardice, cum ar fi amplasarea suntului Blalock-Taussig, re-
paratia de coarctare aorticd si procedurile Glenn, sunt in principal respon-
sabile de formarea chilotoraxelor. Apare ca o complicatie postoperatorie
dupd diferite intervenii chirurgicale care implicd structuri ale gatului si
toracelui. Alte interventii chirurgicale care pot fi complicate de chilotorax
la copii includ cele pentru tratamentul scoliozei, inelelor vasculare si her-
niei diafragmatice.

Studiile din literatura de specialitate privind managementul neopera-
tor al chilotoraxului la copii atestd o ratd de succes in >80% din cazurile
raportate, inclusiv la pacientii cu chilotorax dupd o interventie cardioto-
racicd. In cazul pacientului nostru, tratamentul a debutat prin instalarea
drenajului permanent la nivelul cavititii pleurale pentru evacuarea
lichidului chilos, eliminand presiunea asupra pliamanilor si a organe-
lor mediastinului, si prevenirea tulburarilor respiratorii. Am instituit
o dietd fard grasimi cu addugarea de trigliceride cu lan{ mediu, ce sunt ab-
sorbite direct 1n sistemul portal, ocolind sistemul limfatic intestinal, astfel
reducand fluxul de chil in ductul toracic. Instituirea tratamentului cu san-
dostatind s-a dovedit a fi utila 1n tratamentul chilotoraxului. Prin scidderea
productiei de chil intestinal, s-a obtinut reducerea volumului circulant al
lichidului prin ductul toracic.

Succesul terapeutic a fost asigurat prin combinarea diferitor tactici de
tratament conservator.
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STENOZA ESOFAGULUI LA COPIL
CU CANDIDOZA ESOFAGIANA

Caz clinic. Pacientul Z., varsta 6 ani, sex masculin

Se prezintd pentru:

— dureri retrosternale, mai intense la deglutitie

—  lipsa poftei de mancare, copilul refuzi alimentatia

— scdderea masei ponderale

—  tuse persistentd

Din anamneza s-a stabilit ca ultimele 4-5 luni copilul a prezentat du-
reri retrosternale periodice, in dinamicd s-au asociat tusea periodica si pof-
ta de méncare scdzutd. Copilul, anterior, a suferit frecvent de bronsita si
pneumonie, urmand tratament cu antibiotice.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil, copilul suferd de o pneumonie complicatd? Stenoza
esofagului de geneza neclara?

Anamnesticul familial

Din discutia cu tatdl copilului, s-a constatat cd mama copilului a dece-
dat recent si cd timp de 6 luni a prezentat acuze asemandtoare, iar ultima
luna nainte de deces a refuzat alimentatia totalmente.

Simptome de arsurd chimicd a esofagului la copil nu au fost depistate.

Specificati cauzele dezvoltarii stenozei esofagului

Stenoza esofagului poate fi cauzatd de:

— Arsura chimicd a esofagului

—  Corp strdin al esofagului (baterie)

—  Un tratament chirurgical (plastia esofagului)

— Refluxul gastroesofagian acut, indeosebi in lipsa tratamentului
—  Oreactie alergicd

—  Consecinta unei infectii

—  Tumori esofagiene sau paraesofagiene (extrem de rare la copii)
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Ce este candidoza esofagiana?

Candida esofagiand, sau candidoza esofagiand, este una dintre proble-
mele ce pot fi intalnite la orice varsta. Face parte din bolile fungice ale or-
ganelor interne, fiind o afectiune gravd. Candida esofagului este o infectie
latentd, care este in strictd corelatie cu scdderea imunitdtii organismului.
Boala se atestd in faza terminald a SIDei, afectand intre 1-5 persoane dia-
gnosticate VIC-pozitive.

Ce organe populeazi Candida in organismul uman?

la 80% de oameni Candida face parte din flora microbiana norma-

14 a intestinului, in cantitdfi mici

la 25% de oameni Candida este prezentd in microflora normala a

regiunii orofaringiene, in cantitdti mici

ea provine din mediul extern:

 In cazul utilizdrii alimentelor infectate cu Candida

* La utilizarea articolelor de uz casnic si igienic infectate cu
Candida

e Apare dupd un contact cu persoane purtitoare de germeni
patogeni ai bolii sau bolnave de candidoza

Specificati factorii predispozanti pentru dezvoltarea Candidozei
esofagiene

Aparitia bolii depinde de mai multi factori:

Antibioterapia de lungd duratd sau frecventd

Refluxul gastroesofagian cronic

Administrarea corticosteroizilor inhalatori sau injectabili
Terapia cu antacide sau starea hipoclorhidrica

Diabetul zaharat

Intoxicatii

Subnutritie

Deregldri ale peristaltismului esofagului sau obstructia esofagiand
Transplantul de organe sau al maduvei osoase
Alimentatia enterald si, indeosebi, parenterald

Scdderea aciditdtii sucului gastric

Chimioterapia tumorilor solide si a singelui
Radioterapia maladiilor oncologice
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Defectul congenital imunitar
Diferite maladii ale sistemului imun: leucemie, limfoame, limfo-
granulomatoza etc.

Clasificarea morfologica a Candidozei esofagiene:

Grupa I — depuneri unice albicioase cu implantarea pseudomice-
lului candidei intre celule epiteliale

Grupa II — depuneri de tip peliculd, confluente, care formeaza te-
renuri masive, iar fibrele pseudomicelului invadeazd mucoasa si
submucoasa

Grupa III — depuneri pseudomembranoase, cand fibrele micelului
afecteazd si substratul muscular

Cu ce acuze vin pacientii?

La 25-30% din pacienti siptomatologia lipseste un timp indelungat.
Ea include:

Dureri retrosternale cu posibild iradiere in spate

Dureri 1n regiunea superioard a abdomenului (epigastrice)
Pirozis

Disfagie (deregldri ale actului de deglutitie)

Odinofagie (dificultiti In trecerea bolului alimentar prin esofag)
Miros fetid din gura — acid sau ,,putred”

Greturi i vome, cu pelicule albicioase (se atestd la implicarea in
procesul patologic a cardiei si sfincterului esofagian inferior)
Dureri la deglutitie

Poftd de mancare scazutd

Scadere ponderala

Diaree cu posibild prezentd a mucozitdtii sau a sangelui
Temperatura inaltd (37-38°C)

Fatigabilitate

Senzatiile de durere au caracter diferit, de la o intensitate micd pand la
dureri practic insuportabile.

Aproximativ % din pacientii cu HIV/SIDA si candidoza esofagiand au
stomatitd prin Candida.
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Cu care afectiuni se impune efectuarea diagnosticului
diferential?

Se face diferentierea cu:

*  Stenoza esofagului pe fond de reflux gastroesofagian grav
e Stenoza postcausticd a esofagului

*  Stenoza esofagului dupd interventia chirurgicald

Ce exploriari paraclinice sunt necesare pentru certificarea

diagnosticului?

* Analiza generald a sangelui

e Radiografia esofagului cu masa baritatd, radioscopia esofagului
cu masd baritatd in doud incidente

*  Esofagogastroscopia

e Analiza sangelui la HIV/SIDA; CMV; herpes si toxoplasma

Ce investigatii paraclinice pot fi necesare?

— Biopsia esofagului pentru examinarea citologica
— Biopsia esofagului pentru examinarea histologica
—  Ecografia suprarenalelor

—  Ecografia glandei paratiroide

— Radiografia toracelui in doud incidente

Care sunt semnele radiologice ale Candidozei esofagiene?

« In stadiul acut al bolii: defecte liniare sau de forma neregulati cu
contur clar al umlerii.

« In evolutia gravi: defecte se conflueazi si ca rezultat defecte de
umplere mare se vizualizeazd avand aspect de ,,struguri de poa-
md”. Se determind esofag ,,vilos”, ce simuleaza ulceratiile esofa-
giene.

*  Deregldri ale motilitdtii esofagului.

e Stenoza lumenului esofagului (Fig.1.).
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Fig. 1. Radiografia toracoabdominala cu stenoza esofagului in 1/3 superioara

Semnele endoscopice ale Candidozei esofagiene (Fig. 2.)

Prezenta depunerilor fibrinoase laxe usor detasabile de culoare

albd sau gilbuie, sub care se depisteazd mucoasa edematiata si/
sau usor vulnerabild

Rar, se determind esofagitd catarald sau eroziv-ulcerativa

- AN

Fig. 2. Tabloul endoscopic al candidozei esofagului
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Enumerati complicatiile care pot surveni in evolutia Candidozei
esofagiene

Printre complicatiile Candidozei esofagiene se numara:

Stenoza esofagului

Perforatia esofagului

Necroza esofagului, rar, cu dezvoltarea flegmonului esofagului si
a mediastinului

Hemoragia din vase esofagiene in evolutia gravd a maladiei cu
dezvoltarea ulceratiilor si coagulopatiei

Ulceratii (rar)

Sepsisul candidomicotic

Recidiva.

Care sunt obiectivele terapiei la pacientul cu stenoza esofagului
pe fond de Candidoza esofagiana?

Este necesar un tratament complex, efectuat calitativ. In caz con-
trar, boala recidiveaza frecvent.

Respectarea regimului alimentar. Se indicd hrand caldd, de con-
sistentd moale, crudd sau preparata prin indbusire.

Este contraindicata hrana saratd, piperatd, bucatele acre, sucurile.
Este necesar consumul de produse lactate.

Sunt limitate dulciurile, produsele fdinoase.

Se recomandi mese frecvente, dar Tn cantitate mica.
Administrarea de preparate antimicotice. Obligatoriu se indica
preparate cu efect sistemic! Ideal este tratamentul cu preparate
conform tabelului sensibilitdtii, dacd acesta a fost alcdtuit. El in-
clude trei grupe principale de medicamente:

1. Triazoli (Fluconazolum, tecnazolum)

2. Poliene (nistatinum)

3. Echinocandini (Micofundinum, Caspofunginum)

Tratamentul trebuie si fie cu doze mari si de duratd indelungatd, in caz
contrar persista posibilitatea inaltd de recidiva sau de dezvoltare a rezisten-
tei la medicamente.

Imunoterapie.
Enterosorbente (Enterosgel, Enterosorb, carbune activat etc.).
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Care este prognosticul in Candidoza esofagiana?

Letalitatea constituie 34% din cazuri cu recidivarea candidozei ( in
prezenta imunodeficientei).
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PERFORATIA ESOFAGULUI LA COPIL

Caz clinic. Copilul M., varsta 1 an si 3 luni, sex feminin

Se prezinta pentru

—  Copilul refuzd alimentatia

—  Deregldri la deglutitie

— Dispnee cu tendinta spre crestere

Din anamneza s-a stabilit cd 5 zile Tn urmd, din spusele mamei, copilul
a inghitit ocazional un corp strdin. Ca urmare, a devenit nelinigtit, a avut
accese de tuse, apoi starea lui s-a normalizat. Astdzi copilul a prezentat
poftd de mancare scazutd, slabiciune generala.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul prezintd simptomatologie de corp strdin al
esofagului cu posibild microperforatie.

Specificati clasificarea perforatiei esofagului

Perforatia esofagului se clasificd dupa urmatoarele criterii:
*  Dupd localizare:
— Tnaltd
— medie
— inferioard
*  Dupd numadr
—  unicd
—  multipld
*  Dupai prezenta complicatiilor
— complicatd
— necomplicatd
*  Dupd mecanismul producerii
— taiatd
— Intepatd
— laceratd
*  Dupd lezarea grasimii peretelui esofagian
— totald, sunt afectate toate straturile peretelui esofagian
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—  subtotald, este afectat unul sau doua straturi ale peretelui eso-
fagian
e Dupa stratul afectat
— internd, sau Inchisi — este afectat stratul inferior
— externd, sau deschisa — este afectat stratul extern
*  Dupa starea primard (preperforatd) a peretelui esofagian
—  pe fondul peretelui sdnatos
—  pe fondul prezentei schimbdrilor cicatrizante
—  pe fondul schimbarilor neoplazice
*  Dupa etiologie
—  prin corp strdin
—  prin perforatie instrumentald (fibroscop, bujie, intubarea tra-
heei, instalarea sondei gastrice)

Specificati anatomia esofagului

Esofagul este un conduct musculomembranos care uneste faringele cu
stomacul strabatand mediastinul posterior. Peretele muscular al esofagului
este alcatuit doar din doud straturi: muscular si longitudinal, si nu prezinta
0 seroasa.

Limita superioard este prezentatd prin marginea inferioard a fascicu-
lului cricoidian al constrictorului inferior al faringelui. Planul separator
dintre faringe si esofag corespunde marginii inferioare a cartilajului cricoid
si se proiecteazd pe corpul celei de-a 6-a vertebre cervicale. Limita variazd
dupd pozitia capului, urcd in extensie si coboard in flexie.

Limita inferioard este formatd de cardie, orificiul prin care esofagul
se deschide in stomac. Acest punct se proiecteazd inapoi pe vertebra celui
de-al 7-lea cartilaj costal stang pe stern.

Conform nomenclaturii anatomice de la Paris, esofagul are trei portiuni:

1. Portiunea cervicald (pars cervicalis) — este intim atasatd de larin-
ge, se situeazd pe linia mediand intre coloana vertebrald si trahee
si este pufin deviatd spre stinga.

2. Portiunea toracicd (pars thoracica)— este situatd in mediastin pos-
terior de vasele magistrale si apoi in spatele traheei principale
stangi. Mai jos se apropie de linia mediand, apoi posterior de ini-
mad si Inaintea aortei, din nou pe stdnga coloanei vertebrale pand
la nivelul diafragmei.
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Portiunea abdominald (pars abdominalis) — este acoperitd de peri-
toneul visceral.

Specificati patogenia perforatiei traumatice a esofagului

Traumatismul esofagului:

apare ca urmare a necrozei peretelui esofagian dupd arsura chimi-
cd, ca o complicatie a extractiei unui corp strdin, pe fond de ulcer
sau tumord esofagiana;

poate fi consecinta unei manipulatii instrumentale medicale difi-
cile.

Specificati epidemiologia perforatiei traumatice a esofagului

Conform unor date, 50-70% din perforatiile esofagului sunt iatrogene.
Incidenta patologiei depinde de procedurd:

endoscopia rigidd are o ratd de perforatie de 0,1-0,4%
endoscopia flexibild are o ratd de perforatie de 0,01-0,06%
dilatarea pneumatica cu balon — de 2-10% (depinde de patologie)
scleroterapia pentru varice esofagiene — 1-3%

Incidenta perforatiei esofagului In corpi strdini $i arsura chimicd a eso-
fagului variaza intre 5 si 15%.

Rata perforatiei creste in prezenta herniei hiatale largi sau a unui di-
verticul esofagian.

Specificati cauzele perforatiei

Corp strdin ascutit al esofagului

Necroza peretelui esofagian dupa arsura esofagului

Decubitul peretelui esofagian dupd prezenta unui corp strdin in

esofag un timp indelungat

Pe fond de reflux gastroesofagian cu ulceratii

Perforatia spontand a esofagului pe fond de o anomalie a stratului

muscular al esofagului

Perforatia iatrogend. Poate apdrea:

— laefectuarea EGDS exploratorii

—  1in timpul bujdrii pentru stenoza dupad arsura sau plastia esofa-
gului

— cao consecintd a intubdrii endotraheale
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— 1n timpul instaldrii sondei esogastrice
— 1n timpul biopsiei esofagului

Specificati semnele clinice in perforatia esofagului

Simptomatologia depinde de nivelul, dimensiunile si timpul trecut
dupd perforatia esofagului si include:

slabiciune generala

vomd cu sange, mai des in perforatiile spontane ale esofagului
dureri cervicale, retrosternale sau abdominale, care se intensifica
la orice miscare (tuse, respiratie, deglutitie, schimbarea pozitiei
corpului), ca rezultat apar simptomele:

— agitatia copilului

—  deregliri de deglutitie, copilul refuzd alimentatia

—  hipersalivatie

—  tuse puternica

— dispnee (respiratie Ingreuiatd)

Ce va decela examenul obiectiv?

La examenul obiectiv se pot descoperi anumite semne importante pen-
tru diagnostic.
Inspectie:

Temperaturd inaltd

Edem, crepitatia tesutului cervical, supraclavicular

Cianoza fetei si a membrelor

Voce specificd

Disfonie

Disfagie

Tegumente palide

Transpiratii masive

Puls slab

Tensiunea arteriald scazutd

Tahicardie

Ausucltativ, se apreciaza raluri umede, scurtarea sunetului pul-
monar

Semnul Hamman — o crepitatie precardiald cu fiecare bdtaie car-
diaci, determinata de emfizemul mediastinal
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Triada Mackler ; consta din varsdturi, durere toracicd si emfizem
subcutanat; simptomul este prezent In 50% din cazurile rupturii
spontane a esofagului

Cu care alte afectiuni se efectueaza diagnosticul diferential?

Perforatia esofagiani se diferentiaza cu:

Pneumonia bacteriana
Pneumotoracele spontan
Pericardita

Perforatia ulcerului peptic
Pancreatita acutd

Perforatia organului cavitar
Sindromul Mallory-Weis

Hernia diafragmatica incarcerata
Nevralgia intercostala

Ce exploriri paraclinice sunt necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Pentru confirmarea diagnosticului se efectueaza:

Radiografia toracelui
Esofagografia

r

Fig. 1. Tabloul endoscopic al perforatiei esofagului
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Semnele radiologice ce pot fi vizualizate pe radiografia toracelui
in perforatia esofagului

Dilatarea umbrei inimii liniara

Dislocarea traheei

Aer si/sau lichid liber in cavitatea pleurald
Colabarea plamanului

Semnele radiologice ce pot fi observate pe esofagografie in
perforatia esofagului

Se efectueazd esofagografia cu contrast hidrosolubil (iodolipol, gas-
trodrafin), sensibilitatea 75%, in pozitia orizontald in decubit lateral drept.

Se atestd extravazarea contrastului in spatiul periesofagian.

Contrastarea cu masd baritata are sensibilitatea 90%, dar poate cauza
o reactie inflamatorie severa tisulard, mai ales mediastinald.

Fig. 2. Pneumomediastin, pneumoperitoneum, Fig. 3. Pneumotorace, pneumoperitoneum,

emfizem subcutanat emfizem subcutanat

Ce alte explorari imagistice se vor efectua pentru certificarea
diagnosticului?

CT toracelui. Se efectueazd dacd prin examindri radiologice nu
s-a depistat perforatia, dar simptomatologia persistd sau se agra-
veazd.

ECG.

Ecografia abdominala.
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Semnele pe care le puteti observa pe CT in perforatia esofagului

—  Aer mediastinal

—  Contrast extravazat extraluminal
—  Colectii fluide periesofagiene

—  Epansament pleural

Enumerati complicatiile ce pot surveni in evolutia preoperatorie
in perforatia esofagului

In perforatia esofagului se atesta:

—  Pneumomediastin

—  Pneumotorace, mai des pe dreapta

—  Mediastinitd (purulentd) locald sau totald

—  Pneumoperitoneu (in cazul perforatiei in '/, inferioara)
—  Abcese periesofagiene

—  Fistula traheoesofagiana

— Emfizem subcutanat

—  Sepsis

Fig. 4. Tabloul CT al fistulei traheoesofagiene

Care sunt obiectivele terapiei la pacientul cu perforatia
esofagului?

Tratamentul corect al unui copil cu perforatia esofagului trebuie sa
includa urmaétoarele obiective:
— Alimentatie enterald;
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— Antibioterapie intravenoasa in doze maximale (preferabil cu 2 an-
tibiotice);
— Administrarea de preparate reparatorii (cicatrizante);
—  Tratamentul chirurgical;
—  Profilaxia complicatiilor.
Cu cat initierea terapiei este mai precoce, cu atdt prognosticul paci-
entului este mai bun!

Ce tratament 1i recomandati pacientului?

Tratamentul depinde de timpul trecut dupd perforatia esofagului.

Daci defectul este mic (mai putin de 10 mm), este posibil tratamentul
conservator sau endoscopic.

Stentarea metalicd se utilizeaza in perforatiile cu dimensiuni mai mari
de 62 mm, dar este des neefectivd in perforatiile mai mari de 6 cm sau lo-
calizate 1n regiunea cervicald sau esogastrica.

Tratamentul chirurgical nu este indicat in stadiile initiale ale bolii din
cauza tesuturilor friabile i riscului inalt al dehiscentei plagii.

Tratamentul chirurgical este mai bine de efectuat la 4-6 saptimani
dupa accident.

In prezent, tratamentul conservator in perforatia esofagului este mai
preferabil.

Foarte importantd este alimentatia enterald a copilului cu posibild in-
stalare a sondei nazogastrice (in lipsa refluxului gastroesofagian) sau na-
zojejunale.

Daca pacientul a fost internat in primele 24 ore dupa traumatism, se
impune:

— Instalarea sondei nazogastrice cu drenarea pneumomediastinului

si a pneumotoracelui

—  Suturarea perforatiei cu drenarea pneumomediastinului si a pneu-

motoracelui. In cazul perforatiei in stenoze masive, este posibild
rezectia esofagului cu aplicarea esoanastomozei.

Daca pacientul a fost internat mai tarziu de 24 ore:

— Se efectueazd gastrostomie cu drenarea flegmoanelor/abceselor

cervicale, mediastinale, pleurale.
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Care este atitudinea postoperatorie?

Postoperator, este important si fie efectuate masuri ce ar complementa
terapia chirurgicald pentru consolidarea rezultatelor si profilaxia complica-

tiilor.

Se recomanda:

continuarea reechilibrarii hidroelectrolitice si acido-bazice, cu
mentinerea parametrilor biologici la valori stabile;

tratamentul antibacterian;

reluarea alimentatiei se va face cu prudentd;

prevenirea complicatiilor chirurgicale generale.

Ce complicatii pot surveni in evolutia perforatiei esofagului
postoperator?

Stenoza, strictura esofagului

Prevenirea perforatiei esofagului

Consta 1n grija persoanelor adulte de a feri copilul sd inghitd corpi
strdini, sa aibd acces la solutii chimice si in efectuarea atentd a manipulati-
ilor chirurgicale, fard aplicarea efortului fizic.

Care este prognosticul in perforatia esofagului?

Letalitatea totald in perforatia esofagului constituie 20-28%.

Letalitatea 1n caz de corp strdin al esofagului este de cca 1%, pe cand
in cazul prezentei perforatiei esofagului creste pand la 40-45%.

Atunci cind tratamentul este prompt si corect, rata de supraviefuire
este de peste 90%.

Daci tratamentul se efectueazd cu intarziere, rata de supravietuire sca-
de la 50%.

De care factori depinde supravietuirea?

Factorii favorabili pentru supravietuire sunt:

Diagnosticul precoce (in primele 24 ore)
Cauza iatrogena

Lipsa maladiilor concomitente

Lipsa maladiilor esofagului
Hemodinamica stabild
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— Alimentatia enterald péstratad

—  Localizarea cervicald a traumatismului

—  Trauma ascutitd

— Lipsa mediastenitei

— Lipsa contamindrii cu alimente lichide

—  Permeabilitatea esofagului mai jos de perforatie
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TRICOBEZOARUL LA COPIL

Caz clinic. Copilul T., varsta 14 ani, sex feminin

Se prezinta pentru

— dureri abdominale violente
Din anamnezi s-a stabilit ci noaptea copilul s-a trezit din somn din
cauza durerilor abdominale violente, preponderent in etajul mediu.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil la copil sunt prezente simptomele unei formatiuni
tumorale abdominale cu sindrom algic abdominal.

Specificati definitia tricobezoarului

Tricobezoar (bezoard — 1. francez4, sinonim minge de pdr, concremen-
te de pdr), sau ,,tumoarea din par”, reprezintd un corp strdin al tractului
digestiv, care se formeazd In urma ingerdrii unor fire de pdr, bland, care nu
pot fi digerate si sunt acumulate intr-o perioada lungd de timp.

Istoricul tricobezoarului

Pentru prima datd, tricobezoarul a fost descris de cidtre Boudament in
anul 1779. In anul 1968, Vaughan si colab. au descris sindromul Rapunzel,
care se atestd in trihofagie.

Specificati clasificarea tricobezoarelor

Tricobezoarele se clasifica:
dupd dimensiuni:
— mici, care pot fi eliminate prin calea naturald sau cu mase
vomitive
— medii, care provoaca tabloul clinic de ocluzie intestinald par-
tiald
—  gigantice
dupd forma:
— rotunde
— ovoide
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— 1in formai de carnati
dupa localizare:
—  gastrice
— intestinale (subtire, gros)
—  gastrointestinale

Specificati anatomia tricobezoarului

Tricobezoarul este o formatiune patologicd — un ghem de pdr, rama-
site de bland, fetru etc. impletit si lipit, impregnat cu mase alimentare si
mucozitati.

Specificati etiopatogeneza tricobezoarului

Tricobezoare se formeaza:

*  1in cazul patrunderii In stomac a firelor de pdr, rimésitelor de bla-
nd, fetru etc. Se formeazd la copii cu deprinderi ddundtoare sau
inclinarea patologica — tricotilomanie.

e pe fundalul anomaliilor de dezvoltare a tractului digestiv (malro-
tatii de duoden, membrand cu perforatia duodenului, pancreas
inelar, hiperfixarea la nivelul trecerii duodenului in jejun etc.)

* 1n prezenta procesului aderential la nivel gastroduodenal (posto-
perator sau congenital)

* 1n prezenta unor deregldri psihoemotionale:

— starea de isterie

— dereglari de dezvoltare intelectuala
— autovdtdmare

—  ganduri obsesive

Specificati epidemiologia tricobezoarului

Dupi datele J. Grosfeld si colab. (1980), 90% din pacienti sunt fete.
Mai des tricobezoare se dezvoltd la varsta intre 5 si 15 ani.

Care sunt acuzele pacientului?
La etapele incipiente, tricobezoarele sunt asimptomatice. Ulterior
apar:
*  dureri i senzatia de greutate in epigastru (prezentd in %/, din ca-
zuri)
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e greturi periodice

*  vomad periodicd (prezentd in '/, din cazuri)

*  poftd de mancare sciazuta

sciderea masei ponderale (prezentd in '/, din cazuri)
e senzatie de plindtate rapida

e regurgitatii cu miros putred

Ce va agteptati sa decelati la examenul obiectiv?

La examenul obiectiv se pot descoperi anumite semne importante pen-
tru diagnostic.

Inspectie :

*  Depistarea unei formatiuni tumorale in regiunea epimezogastrica

« In tricobezoarele cu dimensiuni gigantice poate fi vizualizati asi-
metria abdomenului — bombarea 1n regiunea epigastrica

* Evidentierea unei formatiuni tumorale cu consistentd durd

*  Formatiunea este slab mobild sau imobila

*  Palpator — nedureroasd, in lipsa complicatiilor

*  Tegumentele palide

*  Desenul vascular subcutanat accentuat in proiectia tricobezoaru-
lui, in cazul dimensiunilor gigantice (Fig. 1.)

Fig. 1. Tabloul obiectiv al unei formatiuni tumorale intraabdominale - tricobezoar

Cu care afectiuni se impune efectuarea diagnosticului
diferential?

Tricobenzuarul trebuie diferentiat cu:

¢ Limfomul abdominal;
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*  Leiomiomul gastric;
e Corpul strdin gastric;
La etapele incipiente, cu:
—  gastrita,

— gastroduodenita,

— invazia cu helminti.

Ce exploriari paraclinice sunt necesare pentru certificarea

diagnosticului?

* Radiografia tractului digestiv pe gol in pozitia verticald (in pre-
zenta sindromului algic abdominal agresiv)

*  Radiografia tractului digestiv cu masa baritata

*  Ecografia abdominala

« EGDS

Ce va decela ecografia?

Ecografia abdominald — ne indicd o formatiune hiperecogend in pro-
iectia stomacului, care nu este legatd cu peretele organului.

Ce semne ne indica radiografia tractului digestiv cu masa
baritata?

e In proiectia stomacului se observd un defect de umplere, care nu
are contact cu peretele gastric

*  Relieful mucoasei gastrice practic nu se evidentiaza (in %/, din
cazuri)

*  Peristaltismul stomacului practic lipseste

*  Evacuarea masei baritate din stomac este incetinitd

e In pozitia orizontald se vizualizeazd scurgerea masei baritate intre
Peretele stomacului si al tricobezoarului

*  In cazul contrastdrii duble (masa baritatd si aer) se determind fe-

nomenul formatiunii ,,plutitoare” in stomac

Semnele pe care le puteti observa la EGDS:

La EGDS se vizualizeaza (Fig. 2.):
e O formatiune de culoare sur-murdard sau verzuie
*  Acoperita cu par
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* La palpatia instrumentald — durd
Posibila aprecierea defectelor in peretele stomacului, de diferite grade.

Fig. 2. Tabloul endoscopic al trihobezoarului gastric gigantic

Ce alte exploriri imagistice pot fi necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Suplimentar se pot indica exploridri pentru stabilirea diagnosticului:
a. CT (Fig.3.) sau RMN abdominald cu contrast

4 T

Fig. 3. CT pacientei cu tricobezoar gastric gigantic

Enumerati complicatiile care pot surveni in evolutia
tricobezoarului
e Ulceratii ale mucoasei gastrice, care se asociaza cu:

— Hemoragie gastricd

—  Decubitul peretelui gastric, care poate fi insotit de:
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Perforatia peretelui gastric, in cazul tricobezoarului gigantic si
dur, insotit de:

—  Peritonitd

—  Penetrarea peretelui gastric

—  Ocluzia intestinald partiald sau totald

Anemie

Casexie

Reactii alergice (dermatitd alergicd, edem Qwinke etc.)
Flegmonul peretelui gastric (extrem de rar)

Recidiva.

Care sunt obiectivele terapiei la pacientul cu tricobezoar?

Tratamentul corect al unui copil cu tricobezoar trebuie si includa ur-
madtoarele obiective:

Decompresiunea stomacului;

Reechilibrarea hidroelectrolitica si acido-bazicd cat mai rapidd;
Corectia anemiei;

Tratamentul chirurgical;

Profilaxia complicatiilor.

Tratamentul conservator preoperator dureaza nu mai mult de 3-5 zile,
in lipsa datelor de complicatii care pun viata copilului in pericol deja la
momentul adresdrii.

Ce tratament ii recomandati pacientului?

Terapia adecvatd este cea chirurgicala (Fig.4.).
Variantele terapeutice chirurgicale in tricobezoare sunt urmétoarele:

Gastrotomie cu Inlédturarea totala a tricobezoarului
Duodenotomie cu inléturarea totala a tricobezoarului
Ileonotomie cu inlédturarea totala a tricobezoarului

In cazul dimensiunilor mici sau medii este posibili tentativa de
inldturare a tricobezoarului prin metoda endoscopica.

Care este atitudinea postoperatorie?

Postoperator, este important sd fie efectuate masuri care ar comple-
menta terapia chirurgicald pentru consolidarea rezultatelor si profilaxia
complicatiilor.
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Se recomanda:

—  Continuarea reechilibririi hidroelectrolitice si acido-bazice, cu
mentinerea parametrilor biologici la valori stabile,

—  Tratamentul antibacterian,

— Reluarea alimentatiei trebuie facutd cu prudentd, la a 5-7-a zi pos-
toperator,

—  Prevenirea complicatiilor chirurgicale generale.

Fig. 4. Tablou intraoperator trihobezoarului gastric gigant

Fig. 5. Macropreparat - tricobezoarelor

Ce alte complicatii pot surveni in evolutia tricobezoarului
postoperator?

* Recidivd

e Dehiscenta suturilor gastrice cu dezvoltarea peritonitei

e Aparitia de fistule

Care este prognosticul in tricobezoar?

Favorabil
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Care motive majore pot imbunitati supravietuirea?

*  Diagnosticarea precoce a tricobezoarului

*  Prevenirea recidivelor prin tratarea factorilor de risc pentru dez-
voltarea tricobezoarului

*  Refacerea primara folosind tehnici chirurgicale moderne
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VOLVULUSUL INTESTINAL LA COPIL

Caz clinic. Copilul A., 6 ani, se prezinti la sectia de internare in Cen-
trul National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatricd ,,Natalia Gheor-
ghiu” cu acuzele: dureri abdominale violente de caracter colicativ, vome
repetate cu continut bilios. Durerile au aparut acut, 4 ore in urmd, dupd un
efort fizic. La examenul fizic: abdomenul balonat, asimetric, dureros la
palpare pe tot parcursul, defans muscular. Semnele de excitare peritoneala
absente. Lipsd de scaun si emisii de gaze mai mult de 12 ore.

Din anamnestic. Copilul a suportat doi ani in urmd o interventie chi-
rurgicala din cauza peritonitei apendiculare — laparotomie, apendicectomie
cu drenarea cavitdtii abdominale.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul suferd de un sindrom ocluziv intestinal din
cauza aparitiei unor aderente postoperatorii in cavitatea abdominald. De-
butul acut nu exclude un volvulus — rasucirea ansei intestinale n jurul unei
bride postoperatorii.

Ce numim volvulus intestinal?

Volvulusul intestinal este o afectiune chirurgicald severa.

Fig. 1. Schema malrotatiei congenitale intestinale. Sindromul Ladd

Volvulusul intestinului este o afectiune cauzatd de rdsucirea unei por-
tiuni a ansei intestinului in jurul axei vasculare mezenterice, astfel incat
continuitatea lumenului intestinal este Intreruptd, ansa intestinald rdmane
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izolatd de restul intestinului, cu circulatia blocatd. La un copil cu volvulus
are loc strangularea ansei intestinului (Fig. 1.). De obicei, rdsucirea isi are
sediul la nivelul segmentului mijlociu sau inferior al jejunoileonului. Din
aceastd cauzd, apare obstructia si intreruperea alimentdrii cu snge in zona
afectatd, putand sd survind o necrozd a tesutului respectivei portiuni a in-
testinului.

Care sunt cauzele volvulusului si factorii de risc la sugar?

Afectiunea se poate atesta la orice varstd: in perioada neonatald, la
sugar, precum si la copiii mai mari.

La sugar, volvulusul intestinal este de cele mai multe ori cauzat de
malrotatia intestinald (o anomalie a procesului normal de fixare a intes-
tinului), sindromul Ladd, bride congenitale, prezenta procesului omfalo-
mezenteric. Malrotatia poate determina volvulus cu semne si simptome
incomplete si intermitente ale obstructiei intestinale proximale cu conges-
tie mezenterica.

Ce anomalii se pot asocia cu malrotatia intestinali la nou-nascut

si sugar?

Anomaliile asociate frecvent cu malrotatia intestinald cuprind.:

e trisomia 21, atrezia esofagiand

e atrezia biliard, atrezia si stenoza duodenald sau jejunald, atrezia
sau duplicarea ileala

*  pancreasul inelar, eritroblastoza, intususceptia, fibroza chisticad

* omfalocelul, hernia, diafragmatica

* ileusul meconial, situs inversus si asplenia, imperforarea anusului

Care sunt cauzele volvulusului intestinal la copil?

La copilul mic, este vorba aproape intotdeauna de un volvulus dato-
rat lipsei de acolare a mezenterului comun. La aceasta ocluzie participa,
aldturi de intestinul subtire, cecul, colonul ascendent si treimea dreaptd a
transversului.

La copiii mai mari, volvulusul este secundar unui obstacol in calea
peristaltismului intestinal cauzat de bride congenitale, bridele de adeziune
postoperatorii: apendicetomie, dezinvaginare, rezectii intestinale. Poate fi
cauzat de diverticulul Meckel atasat de ombilic sau mezenter cu o coarda
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fibroasd sau mai poate fi cauzat de tumori intestinale si mezenterice cu
bride inflamatorii.

La adolescenti, cel mai frecvent este vorba de una sau mai multe bride
castigate postoperator: viscero-viscerale sau viscero-parietale, hernia in-
ternd sau diverticulul Meckel.

Epidemiologie. Volvulusul intestinal poate fi total sau partial la copiii
din primele doud sdptdmani de viatd in circa 25-40% de anomalii congeni-
tale intestinale. Volvulusul intestinal este atestat la 2% copii cu anomalii
ale ductului omfalomezenteric si in circa 5% cazuri de aderente postope-
ratorii.

Care sunt paricularitatile patofiziologice ale ocluziei intestinale
prin volvulus?

Volvulusul intestinal se manifesta prin toate semnele de ocluzie a in-
testinului subtire mixtd: prin obturare si strangulare, denumitd ,,bomba
intestinala”.

Daci obstructia este completd, se compromite fluxul sangvin intesti-
nal ca urmare a rdsucirii mezenterului si are loc blocarea pediculului vas-
cular al arterei mezenterice superioare (Fig.2. A. B.).

Fig. 2. A - Schema volvularii intestinale, B - Rasucirea intestinului in jurul axei vasculare
mezenterice

Modificdrile locale ale intestinului rasucit depind de gradul de ische-
mie. Poate varia de la congestia limfaticd si venoasd cu edem simplu (in
volvulus partial) pand la necroza intestinald, secundard trombozei arteriale
si celei venoase.

Strangularea este principalul moment in volvulus si poate interesa atat
intestinul subtire cét si colonul. Ea are doud puncte de ocluzie, realizand
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o ansd Inchisd, la nivelul cdreia leziunile ischemice conduc frecvent la ne-
croza.

APatoﬁziologiC, evolutiv se instaleaza socul mixt: hipovolemic si sep-
tic. In lumenul ansei strangulate care este inchisa la ambele capete, bacteri-
ile se multiplicd rapid, iar toxinele endoluminale transsudeazi n cavitatea
peritoneald de unde sunt ugor resorbite.

Dacid volvulusul este incomplet, evolutia este intermitentd si se mani-
festd prin malabsorbtie cronicd, prin congestie si edem, constipatie, diaree
si vdrsdturi.

Care sunt manifestarile clinice ale volvulusului intestinal?

Volvulusul la copil se manifestd clinic ca o urgentd chirurgicald abdo-

minald majord si debuteazd acut si brusc in plind sdndtate.

De obicei debtul este cu virsdturi si dureri abdominale, urmat de opri-

rea tranzitului intestinal.

La copii, in prima lund de la nagtere, prezentarea clinica clasicd inclu-

de varsaturi bilioase cu instalarea bruscd a durerii abdominale.

Asadar, simptomele clasice sunt:

—  Dureri violente sub forma de crampe, de caracter colicativ, perio-
dice.

—  Virsdturi, care initial sunt cu continut bilios, mai apoi cu continut
intestinal. Véarsdturile bilioase sunt semnul predominant al vol-
vulusului la nou-ndscut si sugar, fiind observate in 77-100% din
cazuri.

—  Oprirea tranzitului intestinal apare precoce si este completa. in
primele ore copilul poate avea scaun din portiunile inferioare ale
intestinului §i poate elimina gaze. Mai apoi scaunele lipsesc. Se
pot atesta elimindri rectale sangvinolente.

Ce va decela examenul obiectiv?

Examenul obiectiv va pune in evidentd semne importante pentru sta-
bilirea diagnosticului, si anume:
A. La inspectia abdomenului:
—  prezenta cicatricelor postoperatorii pe peretele abdominal anterior;
—  se poate observa distensiagi o balonare a abdomenului. Distensia
abdominald este discreta. In primele ore se atesta o balonare dis-
cretd cu sediu periombilical, timpanit;
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—  peristaltismul intestinal poate fi evidentiat la inspectie sau la per-
cutia peretelui abdominal care-1 declangeaza. Hiperperistaltismul
este cauzat de cresterea reflexd a activitdtii intrinseci a intestinului
in scopul de a goli ansa ocluzata.

In fazele avansate de evolutie, datoritd efortului prelungit, musculatu-
ra netedd intestinala suferd o decompensare contractild cu distensia intesti-
nului care conduce la balonarea abdomenului.

B. Palparea abdomenului:

— evidentiazd durerea, hiperestezie si aparare musculard, in vecind-

tatea anseli;

— indicd prezenta semnului von Wahl;

— palparea abdomenului deceleaza defans muscular difuz, intensifi-
carea durerii la palparea profunda;

— principalele semne clinice depistate la palparea abdomenului —
semnul Blumberg si semnul Mendel.

In volvulus din cauza strangulirii, existi un sindrom dureros perma-

nent de origine ischemicd. Odatd ce s-a instalat ischemia, aproape toti pa-
cientii vor dezvolta durere abdominald difuza si severa.

Durerea abdominala localizata, continui si intensa sugereazi o
necroza!!!

Pe misurd ce ischemia progreseazd spre necrozd se instaleazd peri-
tonita, distensia abdominald, hipovolemia severd, deshidratarea si socul
septic.

Tuseul rectal va completa examenul fizic depistind o ampuli rectald
goala si hipotonia sfincterului anal.

Care sunt particularitatile clinice in volvulus intestinal

incomplet?

La copii cu volvulare partiald simptomatologia poate fi mai vaga si
include varsdturi cronice intermitente si crampe abdominale, constipatie,
diaree cu singe si hematemezd. Persistenta unei emisii de materii, in can-
titate micd, sau de gaze sugereaza o ocluzie incompletd. Copiii cu tablou
clinic vag sunt diagnosticati frecvent gresit cu intestin iritabil, ulcer peptic,
litiaza renald, tulburdri psihogene.
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Ce explorari paraclinice suplimentare se vor efectua pentru
completarea diagnosticului?

In afara examinirii fizice, este nevoie si de alte teste pentru diagnos-
ticarea volvulusului intestinal. O sd incepem traditional cu analizele de la-
borator. Cele mai simple si accesibile investigatii care vor fi efectuate: ana-
liza de sange si urind, radiografia abdominald pe gol si USG abdominala.

1. Investigatii de laborator

Teste hematologice. Hemoleucograma — ischemia poate determina
cresterea leucocitelor, scidderea hematocritului si a hemoglobinei. O cres-
tere severd a leucocitozei sugereazd gangrena si sepsisul. Scdderea hema-
tocritului se observa in ocluzia venoasa.

Teste biochimice. Echilibrul electrolitic anormal este rezultatul acu-
muldrii unor cantitdti mari de lichid si electroliti in lumenul intestinal, al
deshidratdrii, sepsisului si acidozei. Anormalitdtile electrolitice depistate
in volvulus intestinal cuprind: hiponatriemia, hiperkaliemia, acidoza me-
tabolicd, cresterea creatininei serice, hipocloremia, acidoza lactica.

Testarea sangelui in scaunul bolnavului

a. Potfi detectate hemoragii oculte sau hemoragie intestinald franca

la copiii cu malrotatie.

b. Prezenta melenei sau a scaunelor de culoarea jeleului nu indicad

obligatoriu necroza intestinald.

2. Radiografia abdominala pe gol in ortostatism. Radiografia sim-
pld abdominald poate ardta obstructia intestinald, anse dilatate, dilatatie
gstricd sau duodenald proximald, cu sau fird gaz intestinal si nivele aer-li-
chid. Semnul caracterisctic pentru volvulus este o semiluna clard (Fig. 3.).

Fig. 3. Rg. abdominala pe gol. Volvulus intestinal Fig. 4. Rg. abdominala cu masa baritata.
Volvulus intestinal
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3. Ultrasonografia este de mare ajutor in evaluarea pacientilor. Poate
ardta lipsa peristaltismului intestinal (,,semnul pendular”) si lichid liber in
cavitatea abdominala.

In unele cazuri poate evidentia fluid intraluminal sau edem al peretilor
intestinali.

La pacientii cu malrotatie se poate determina relatia anatomicd nor-
mald intestinald.

Ecografia intestinald Doppler color este utild pentru studiul relatiei
anatomice modificate intre artera (SMA) si vena mezenterica superioard
(SMV) in caz de malrotatie sau prezenta rotatiei SMV si a mezenterului in
jurul SMA in caz de volvulus intestinal.

Ce investigatii imagistice suplimentare sunt necesare pentru

stabilirea diagnosticului?

1. Cea mai simpld metodd imagistica utilizatd cu scop diagnostic si
diagnostic diferential (mai ales in volvulus incomplet) este radiografia
abdominald cu substantd de contrast. Tranzitul gastrointestinal baritat
evidentiazd nivelul ocluziei intestinale si eventual pozifionarea anormald a
ligamentului Treitz. Diagnosticul de certitudine poate fi obtinut si in oclu-
zia intestinald partiald (Fig.4.).

-

Fig. 5. RMN abdominal. Fig. 6. CT abdominal.
Volvulusul intestinului subtire Volvulusul intestinului subtire
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2. Computer-tomografia si rezonanta magneto-nucleard (RMN) cu
contrast abdominald prezintd o sensibilitate Tnaltd in demonstrarea ob-
structiilor intestinale. Descoperirea de segmente dilatate urmate de intestin
colapsat este sugestiva pentru volvulus.

Diagnosticul precoce si efectuarea unei interventii chirurgicale
adecvate sunt necesare pentru prevenirea unor complicatii
majore sau chiar a decesului pacientului!

Dacid la nou-ndscuti si sugari diagnosticul este tipic si relativ usor de
confirmat imagistic, existd pacienti de varstd mai mare (de obicei peste 1
an) la care prezentatia clinicd este atipicd si ridicd probleme de diagnostic
diferential.

Cu care patologii se va face diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential la nou-ndscuti se face cu:

— atrezia duodenald

— enterocolita necrotizantd

— hernia diafragmatica

Diagnosticul diferential la copii se face cu:

— diverticulul Meckel

— maladia Hirschprung

—  peritonita apendiculara

—  tumori abdominale

—  helmintoza si alte cauze ale obstructiilor intestinale.

Ce complicatii pot surveni in urma aparitiei volvulusului
intestinal?

Complicatiile in volvulusul intestinal sunt severe si cele mai frecvente
sunt cele ale sindromului ocluziv. Sechelele includ ischemia, necroza mu-
coasd, formare de aer intramural, necroza intestinald cu perforatie, perito-
nita cu infectie gram-negativa etc.

Complicatiile generale ale volvulusului de intestin subtire cuprind
sepsisul, disfunctii hepatobiliare, complicatiile pulmonare (pneumonii de
aspiratie) si renale (insuficienta renald).

In absenta tratamentului, volvulusul intestinal poate cauza si deces.
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Care sunt metodele de tratament in volvulusul intestinal?

In caz de volvulus complet, existd necesitatea interventiei chirurgicale
urgente in scopul prevenirii unor complicatii severe.

Cand este necesara terapia conservatoare si care este volumul ei?

Terapia medicald este necesard pacientilor cu deshidratare severd, co-
piilor malnutriti si cuprinde urmétoarele masuri:

aplicarea unei sonde nazogastrice sau pentru decompresiunea
gastrointestinala;

cateterizarea vezicii urinare cu introducerea unui cateter Foley,
mai ales la copiii mici;

acces venos central sau periferic pentru administrarea de fluide
intravenoase;

monitorizarea $i corijarea statusului hidroelectrolitic
administrarea de antibiotice cu spectru larg de actiune. Terapia
empiricd antimicrobiand trebuie sd cuprindd patogenii suspectati
cd ar interveni in patogeneza volvulusului.

In cele mai multe cazuri, este nevoie de interventie chirurgicald pentru
inldturarea ischemiei si corectarea volvulusului intestinal.

Care sunt particularitatile tratamentului chirurgical?

Se practicd o laparotomie transrectald sau mediand, apoi se exploreaza
manual intestinul pe toatd lungimea sa. Daca viabilitatea unei anse este
incertd, se va acoperi cu comprese cu solutie fiziologicad caldd si se vor
urmdri modificdrile de culoare si motilitate timp de citeva minute. Este
indicatd irigatia intraoperatorie abundentd a cavitdtii peritoneale cu ser fi-
ziologic cald si cu solutie de Acid Amynocapronic.

Care ecte tactica tratamentului chirurgical in functie de cauza?

Tactica ulterioard va depinde de cauza volvulusului.

In prezenta unei bride, aceasta se sectioneazi si se face detorsiu-
nea ansei (Fig. 7.). in cadrul acesteia, se repozitioneazd intestinul,
restabilindu-se circulatia sangvind la acest nivel.

Dacid este o necrozd intinsd, se va face rezectie segmentard de
intestin afectat cu refacerea tranzitului in acelasi timp (limita ac-
ceptabild de rezectie intestinald este de 25-42 cm) (Fig. 8.).
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— Cand intregul intestin este necrotizat, este indicatd rezectia masi-
vi care determind sindromul de intestin scurt si nutrifie parentera-
14 pentru toatd viata asociatd cu afectare hepaticd colestatica.

— Uneori, cand procesul este avansat, cu modificari grave in pe-
retele intestinal, complicat cu perforatie intestinald si peritonitd,
corectarea temporard a volvulusului de la nivelul intestinului este
posibild prin ileo- sau colonostomie.

La nou-ndscutii cu malrotaie intestinald si sindromul Ladd este indi-
catd interventia chirurgicald aplicand procedeul Ladd, care constd in disec-
tia bridelor mezenterice, inldturarea volvulusului si plasarea intestinului in
dreapta si a colonului in stAnga cavitdtii abdominale.

Fig. 7. Piesa i/operatorie, volvulus intestinal Fig. 8. Piesa i/operatorie. Anomalie de rotatie
prin bride cu volvulus intestinal

In ce consta tratamentul in perioada postoperatorie?

Postoperator, se face aceeasi rehidratare masivd, insotitd de aspiratie
digestiva continud si antibioterapie.

Postoperator, pacientii necesitd resuscitare intravenoasd cu reinstau-
rarea echilibrului hidroelectrolitic si administrarea de antibiotice. Toti pa-
cientii au nevoie de solutii cristaloide cu kaliu care vor compensa deficitul
volemic si de substituenti de plasma.

Eficienta corectdrii se verificd prin obtinerea unei frecvente cardiace
normale, a unui volum urinar si a unei concentratii de electrolii serici cat
mai aproape de normal.

Care este prognosticul la copiii cu volvulus intestinal?

Prognosticul volvulusului depinde foarte mult de diagnosticarea corec-
td precoce si interventia chirurgicald, pentru a preveni necroza intestinala.
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Mortalitatea 1n ocluziile prin strangulare tratate chirurgical variaza in-

tre 0,1-14%. Este influentatd de starea generald a pacientului, de intervalul
de timp de la debutul volvuldrii pana la spitalizare si de cauza acesteia —
mai ales la nou-niscuti si sugari. Intarzierea in diagnosticare creste morta-
litatea. Riscul de recidiva dupd ocluziile prin bridd este de 10%.

Pentru copiii care au avut malrotatie, in absenta asocierii de alte anor-

malitdti sau a rezectiei majore intestinale, prognosticul este favorabil.

Pacientii la care se dezvoltd postoperator sindrom de intestin scurt vor

prezenta deficit staturoponderal cu deficite ale capacitdtii intelectuale si
ale dezvoltdrii psihomotorii. Acesti copii prezintd si rate ale mortalitatii

crescute.
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LIMFOMUL HODGKIN LA COPIL

Caz clinic. Copilul M., varsta de 8 ani, de sex masculin

Se prezinta pentru

asimetria abdomenului
dureri abdominale periodice
dispnee

greturi periodice

edeme periferice

pozitia fortatd — ,,lotos”
coprostazd pand la 7 zile

Din anamnezd s-a stabilit cd un an $i 6 luni in urmd copilul a fost
examinat de medic si suspectat cu diagnosticul de limfom abdominal, fiind
recomandat tratamentul chirurgical cu ulterioard chimioterapie, dar pdrin-
tii au refuzat i au tratat copilul cu metode populare.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul suferd de o formatiune tumorald intraabdomi-
nald, posibil complicatd cu ascitd, Mt pulmonare, pleurita.

Specificati clasificarea limfomului Hodgkin la copil

Exista diverse forme de limfom Hodgkin in functie de tipul de celule
implicate, iar pe baza acestora se poate determina tratamentul care va fi

aplicat.

Astfel, diferentiem:

limfomul Hodgkin clasic: poate fi de mai multe subtipuri:

— limfom Hodgkin cu sclerozi nodulard: cel mai des Intalnit la
adolescenti

— limfom Hodgkin cu celularitate mixtd: este mai des diagnos-
ticat la copiii sub 10 ani

— limfom Hodgkin cu depletie limfocitard: apare rar la copii,
este foarte agresiv

— limfom Hodgkin bogat in limfocite: se comportd in mod si-
milar ca limfomul Hodgkin cu celularitate mixta
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* limfomul Hodgkin predominant limfocitar: apare mult mai rar,
are stadiile:

— It cancerul este limitat la un grup de ganglioni limfatici sau la
un singur organ;

— II: cancerul apare la doud grupuri de ganglioni limfatici sau a
invadat un organ si ganglioni limfatici invecinati;

— III: cancerul a invadat ganglionii limfatici situati atat dea-
supra, cat si sub diafragmd; cancerul poate apdrea si intr-o
regiune de tesut sau organ situat in apropierea ganglionilor
limfatici sau n splina;

— IV: cancerul apare in mai multe regiuni sau organe si tesu-
turi; afecteazd nu doar ganglionii limfatici, ci si alte parti ale
corpului, cum ar fi ficatul, plamanii sau sistemul 0sos.

Pentru diferentiere se mai pot utiliza literele A si B ce indicd prezenta
sau absenta simptomelor de limfom Hodgkin:
* A:nu existd simptome evidente provocate de cancer
*  B:existd simptome evidente ale cancerului, cum ar fi febra persis-
tentd, pierderea in greutate etc.

Specificati definitia limfomului Hodgkin la copil

Limfomul Hodgkin la copii este un tip specific de cancer al sistemului
limfatic, parte a sistemului imunitar al organismului, 1n care celulele siste-
mului limfatic se dezvoltd anormal si se pot disemina si in afara sistemului
limfatic.

Specificati datele istorice

Afectiunea a fost descrisd pentru prima oard de Thomas Hodgkin, in
anul 1832. Elemente definitorii ale bolii sunt aspectul microscopic (histo-
logia) si expresia markerilor de suprafatd (imunofenotipul). Limfomul se
extinde organizat, de la o grupa ganglionard la urmatoarea, cuprinzandu-le
pe fiecare pe rand. In acelasi timp, apar si simptome sistemice, cu atit mai
grave cu cit boala este mai avansata.

Specificati patogenia limfomului Hodgkin la copil

In limfomul Hodgkin celuld neoplazici este considerati celula Re-
ed-Sternberg, chiar dacd aceasta reprezintd doar 2% din masa tumorald.
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Restul tumorii contine plasmocite, limfocite, neutrofile, eozinofile si his-
tiocite. Majoritatea celulelor Reed-Sternberg provin din limfocite B, dar
care isi pierd capacitatea de a exprima anticorpi, devenind deci nefuncti-

onale.

Specificati epidemiologia limfomului Hodgkin la copil

Mai frecvent se dezvoltd la bdieti. Aceastd predominantd este mult
mai pregnantd la varsta sub 7 ani, cand peste 85% din pacienti sunt bdieti,
iar la pacietii mai mari de 15-16 ani predomind fetele. La copii sub un an
limfomul Hodgkin nu se dezvolta. Boala prezinta doud nivele maxime de
dezvoltare: la 4-6 ani si la 12-14 ani.

Specificati factorii de risc pentru dezvoltarea limfomului
Hodgkin la copil

sexul masculin

infectia cu virusul Epstein-Barr (prezentd la 50% din pacientii cu
limfomul Hodgkin)

ataxia-telangiectazia (o afectiune ereditard)

mononucleoza infectioasd

infectia cu HIV. In ciuda faptului ci limfomul Hodgkin apare mai
frecvent la pacientii cu infectie HIV, aceastd neoplazie nu este
incadrata in grupul bolilor ce caracterizeaza stadiul final de SIDA
(sindrom al imunodeficientei umane dobandite)

prezenta sindroamelor congenitale caracterizate prin imunode-
presie

tratamentul cu imunosupresoare (posttransplant, cu glucocorti-
coizi)

istoricul familial: persoanele care au o ruda de gradul 1 care sufe-
rd de aceastd afectiune au un risc de 3-7 ori mai mare sd dezvolte,
la randul lor, acest tip de cancer. Cel mai mare risc 1l au gemenii
monozigoti.

Ce simptome se depisteazi la examenul obiectiv?

La examenul obiectiv se pot descoperi anumite semne importante pen-
tru diagnostic.
Inspectie:
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inflamarea nedureroasa a ganglionilor limfatici, care nu dispare
timp de cateva saptdmani. Cel mai frecvent se pot palpa ca modi-
ficati ganglionii cervicali si supraclaviculari (in peste 80-90% din
cazuri)

in 1/3 din cazuri primar este afecatatd splina, mai des acest simp-
tom e prezent 1n cazurile generalizate ale bolii

tuse sau probleme de respiratie ca urmare a inflamérii ganglioni-
lor limfatici

dureri retrosternale sau in proiectia inimii, dupd tuse sau perma-
nente

dispnee, foarte rar (8,5%)

febrd acauzald — 38°C si peste, mai mult de 3 zile

frisoane

oboseald

transpiratii nocturne

scadere involuntara in greutate (mai mult de 10% 1n 6 luni);
prurit generalizat

dureri osoase

splenomegalie: médrirea in volum a splinei se atestd la 30% dintre
pacientii cu limfom Hodgkin

Simptome sugestive pentru o afectare de sistem nervos central:
neuropatii, sindrom Guillain-Barré.

Cu care afectiuni se efectueaza diagnosticul diferential?

Se face diagnosticul diferential cu:

limfomul non-Hodgkin,
sarcoidoza,

boala serului,
citomegalovirusul,
tuberculoza,

sifilisul,

lupusul eritematos sistemic.

Ce exploriri paraclinice sunt necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Pentru precizarea diagnosticului se efectueazd urmitoarele investigatii:
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* Analiza generald de singe: poate evidentia anemie, limfopenie,
neutropenie sau eozinofilie, reticulocitozd inaltd, cresterea trom-
bocitopeniei, reactia lui Coombs pozitivd. Cresterea VSH indicd
un prognostic nefavorabil.

e Nivelul lactatului dehidrogenazd (LDH) poate fi crescut, insd
aceastd analizd nu oferd informatii specifice.

e Determinarea fosfatazei alkaline — este crescutd atunci cand este
afectat ficatul sau osul.

*  Seindicd testele pentru hipercalcemie, hipernatriemie, hipoglice-
mie; hipoalbuminemie, disproteinemie, majorarea a-2-globulinei,
firitinei, fibrinogenului.

*  Ecografia abdominala.

e Tomografia computerizatd de torace, abdomen si pelvis.

*  Tomografia cu emisie de pozitroni (PET). Ea poate evidentia lezi-
uni mai mici, care scapa CT-ului.

* Radiografii toracice: pot identifica modificarile aparute in hilul
pulmonar, precum si revirsatele.

Semnele ecografice pe care le puteti observa

La ecografie putem vizualiza:

—  Ganglioni limfatici mariti

—  Splina maritd cu contur clar, dar neregulat (Fig.1.).

Fig. 1. Tabloul ecografic al limfangiomului Hodgkin

Semnele vizualizate la radiografia toracelui:

—  identificd modificdrile apdrute in hilul pulmonar, precum si revar-
satele (Fig.2.).
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Fig. 2. Tabloul radiologic al limfangiomului Hodgkin

Semnele vizualizate pe tomografia computerizata

La tomografie sunt pusi in evidenta (Fig.3.):

ganglionii limfatici mariti,
splenomegalia si/sau hepatomegalia cu anomalii parenchimatoa-
se focale,

infiltratele pulmonare difuze,
pleureziile.
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Fig. 3. Datele CT pacientului cu limfom Hodgkin
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Ce alte explorari imagistice sunt utile pentru certificarea

diagnosticului?

Pentru stabilirea diagnosticului sunt utile:

* Rezonanta magneto-nucleard, are o indicatie similard CT;

e Scintigrafiile osoase, sunt recomandate in cazul pacientilor care
acuza dureri osoase intense;

*  Biopsia excizionald — este mai preferabild;

*  Biopsia aspirativa cu ac fin;

* Biopsia osoasa.

Enumerati complicatiile care pot surveni in evolutia
preoperatorie a limfomului Hodgkin la copil

Printre complicatiile preoperatorii se numara:
Generalizarea procesului

— Ascita

Pleurita

Ocluzia intestinald mecanica

Care sunt obiectivele terapiei in limfomul Hodgkin la copil?

Fig. 4. Macropreparat

Scopul tratamentului limfomului Hodgkin este distrugerea celulelor
maligne si inducerea remisiunii bolii, cu afectarea minima a tesutului sa-
ndtos si cu prevenirea reactiilor adverse la tratament, a complicatiilor si a
sechelelor pe termen lung.
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Tratamentul include:

— radioterapie combinatd cu chimioterapie

— transplant autolog de celule stem, dupd radiochimioterapia agresiva
— splenectomie (Fig.4.).

Ce complicatii pot surveni in evolutia postterapeutica a
limfomului Hodgkin la copil?

Evolutia postterapeuticd se poate complica cu:

*  Recidivarea bolii In primii ani

e Inducerea altor cancere

e Tulburari hematologice grave, ca rezultat al afectarii maduvei
osoase ca o complicatie a chimioterapiei

*  Complicatii cardiace: pericarditd cronicd, boald coronariand, val-
vulopatii, aritmii

e Complicatii pulmonare: fibrozd pulmonard, pneumonitd, dispnee,
reducerea parametrilor functionali respiratori.

e Infertilitate

*  Complicatii infectioase: Streptococcus pneumoniae, virusurile
Influenza, Herpes zoster.

Care este prognosticul in limfomul Hodgkin la copil?

Detectarea si tratarea bolii intr-un stadiu incipient va imbundtéti sem-
nificativ supravietuirea pacientului, aceasta atingand chiar 90% daca tra-
tamentul aplicat este corect, iar diagnosticarea s-a facut incd din stadiul I
de boala.

Supravietuirea pe 5 ani este de 90-95%, atunci cdnd maladia a fost
diagnosticati in stadiul. In functie de stadiu, acest indice are valorile:

— In stadiul II 90-95%,

— 1n stadiul III 85-90%,

— 1n stadiul IV 65-80%.

Care factori majori pot favoriza supravietuirea?

Pentru supravietuire au importanta esentiald:

— diagnosticul precoce — 1n stadiile incipiente ale limfomului
Hodgkin;

— tratamentul adecvat instituit precoce.
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LIMFOMUL NON-HODGKIN.
LOCALIZAREA ABDOMINALA LA COPIL

Caz clinic. Copilul M., in varstd de 17 ani, de sex feminin

Se prezinta pentru

—  dureri abdominale moderate

— asimetria abdomenului

Pacienta relateazd cd durerile abdominale periodice au apérut cu cca
3 luni in urmad, de 2 zile durerile s-au acutizat si cu suspectie la apendicitd
acutd copilul a fost internat in spital la locul de trai, unde patologia acutd
chirurgicald a fost exclusi. Ecografia abdominald a evidentiat o formatiune
tumorald si in baza analizei generale a sdngelui s-a constatat anemie gr. I11.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul suferd de o formatiune tumorald abdominald
— limfom abdominal.

Specificati clasificarea limfomului non-Hodgkin la copil
Dupa provenientd, existd doud tipuri de limfom non-Hodgkin la copil:
1. din celule B:
— limfoame difuze cu celule B mari (se atestd la persoane cu
varsta cuprinsd intre 15-20 ani)
—  limfom folicular
— limfom cu celule in manta
— limfom Burkitt (cel mai frecvent subtip, apare la persoane cu
varsta cuprinsd intre 5 si 14 ani)
2. dincelule T:
— limfom periferic cu celule T
— limfom cutanat cu celule T
Clasificarea OMS:
I.  limfom non-Hodgkin indolent:
— limfom limfoplasmocitoid (macroglobulinemie Walden-
strom)
—  limfom MALT
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—  limfom folicular (LF)

— limfom cutanat cu celule T (simptom Sezari)
limfom non-Hodgkin agresiv:

— limfom cu celule de manta

—  limfom folicular de grad III

—  limfom difuz cu celule B mari (DLBCL)
—  limfom cu celule T periferice

— limfom angioimunoblastic

—  limfom anaplazic T

limfom non-Hodgkin foarte agresiv:

—  limfom Burkitt

Boala are mai multe stadii:

I
II.

I1I.
IV.

afectarea unui ganglion limfatic

afectarea a 2 sau mai multor ganglioni limfatici pe o parte de
diafragma sau aparitia unei tumori primare a tractului digestiv
mase tumorale pe ambele parti ale diafragmei

orice localizare a masei tumorale cu afectarea SNC, maduvel
osoase sau a oaselor

Specificati patogenia limfomului non-Hodgkin

Se dezvoltd deseori rapid si disemineaza pe calea hematogend, cca 7
din copii, la momentul adresarii primare la medic, prezinta afectarea locala
avansatd sau metastaze.

Specificati cauzele dezvoltarii limfomului non-Hodgkin

Dezvoltarea bolii este asociatd cu:

prezenta virusurilor:

—  virusul uman legat de limfomul cu celule T (HTLV-1)

—  virusul Epstein-Barr

—  Hepicobacter pylori (HP)

—  virusul hepatitei C (HCV)

—  virusul herpetic 8 (HHV-8)

starea sldbitd a organismului dupd chimioterapie, radioterapie
pentru alte tipuri de tumori

iradierea mamei copilului in timpul graviditatii

imunitatea scazuta:
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— HIV/SIDA (la '/, pacienti se dezvoltd un limfom non-Hodg-
kin)
—  Sindromul DiGeorge
—  Sindromul Bruton
—  Sindromul Wiskott-Aldrich
—  Sindromul Louis-Bar
—  Sindromul Bloom
* maladii genetice:
— Boala Down
—  Sindromul Klinefelter
e  maladii autoimune:
—  artrita reumaticd
lupusul eritematos
tiroidita Hashimoto
—  simptomul Sjogren
e terapia imunosupresiva dupd transplantul de organe (limfomul
non-Hodgkin se dezvoltd in primii 1-2 ani dupa transplant)
*  limfom non-Hodgkin la rude
*  pesticide, dizolvanti organici

Specificati epidemiologia limfomului non-Hodgkin

Este un grup heterogen de tumori maligne, care provin din tesut lim-
fatic, cu spectru larg de semne clinice si cu evolutie si prognostic diferite.
Circa 60% din toate limfoamele atestate la copii sunt limfoame non-hodg-
kiniene. Forma abdominala constituie 7-10% din toate tumorile maligne si
in jur de 35% din limfoamele depistate la copiii sub 18 ani, 31% din toate
limfoamele non-hodjkiniene si ocupa locul trei dupd leucoze si tumorile
intracraniene. Incidenta maximd a morbiditatitii la copii este la varsta de
5-9 ani, foarte rar se dezvoltd in primii 3 ani de viatd. Limfoamele abdo-
minale la copil ocupd primul loc si constituie 30-45%, deseori este afec-
tat unghiul ileocecal. In 25% din cazuri se determini infiltrarea miduvei
osoase si in 10% — afectarea tunicii creierului si maduvei spinale. Bdietii
sunt afectati de 2-3 ori mai des decat fetele. La bdietii cu varsta intre 3 si
7 ani riscul dezvoltérii limfomului non-Hodgkin se méreste. Copiii sub un
an de viatd sunt foarte rar depistati cu aceastd patologie. Numai 10% din
cazuri se atestd la cei sub 3 ani, totodata creste rata de imbolndvire la fete.
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Limfoamele non-hodgkiniene se caracterizeaza la copii prin malignitate
inaltd, prin cresterea difuzd, diseminarea precoce, afectarea maduvei osoa-
se (25% din cazuri) si a SNC (10% din cazuri). Circa 60-80% din copii
ajung primar la medic deja in stadiile III-IV. Circa 95% din limfoamele
non-hodgkiniene sunt cu malignitate Tnalta.

Ce simptome sunt decelate la examenul obiectiv?

La examenul obiectiv se pot descoperi anumite semne importante pen-
tru diagnostic:

— limfadenopatie nedureroasa cu localizarea cervicald, axiald, in-

ghinala

—  febrd, ce apare n absenta unor probleme medicale evidente

—  transpiratii nocturne

— scdderea inexplicabild a masei corporale

—  dureri abdominale

— dispepsie

— sldbiciune generala

— hematoame sau hemoragii

—  prurit cutanat

— splenomegalie

— hepatomegalie

Cu care afectiuni se efectueaza diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential se face cu:
*  Apendicita acutd

* Invaginatia intestinald

*  Hepatita

e Ulcerul gastric

* Leucemia

Ce exploriri paraclinice trebuie efectuate pentru certificarea
diagnosticului?

*  Analiza generald de sange

e Trombocitele

e LDG

*  Probele hepatice: bilirubind, ALT,AST

88



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

Analiza ureei, creatininei

Testarea fosfatazei alcaline

Punctia sternald

Analiza sumara de urind

Ecografia abdominald si a organelor pelviene
CT organelor abdominale cu angiografie

Care sunt semnele ecografice ce pot fi vizualizate pe ecografia
limfangiomului chistic?

Ecografia ne indicd o formatiune multiloculard, de caracter chistic,
care contine multiple septuri de diferite grosimi.

Ce alte exploriri imagistice vom solicita pentru certificarea

diagnosticului?

Exploririle care se pot indica suplimentar pentru stabilirea diagnosti-
cului sunt:

a. EGDS

b. Colonoscopia cu biopsie

c. Ro-grafia osoasa

d. Scintigrafia osoasa

e. Punctia lombard — pentru diagnosticarea afectdrii creierului

f.  Investigatia imunohistochimicd

g. Ro-grafia toracelui

h. CT toracelui

i.  CT/RMN creierului

Enumerati complicatiile care pot surveni in evolutia
preoperatorie a limfomului non-Hodgkin

Printre complicatiile preoperatorii se numara:

Compresiunea pe alte organe sau tesuturi adiacente de citre ma-
sele tumorale masive

Insuficienta respiratorie

Insuficienta medulard (anemie, hemoragie, infectare)

Afectarea digestiva

Afectarea neurologica

Insuficienta cardiacd
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—  Afectarea cutanatd
— Neoplazii secundare

Care sunt obiectivele terapiei in cazul pacientului cu limfagiom

non-Hodgkin?

Tratamentul corect al unui copil cu limfangiom non-Hodgkin trebuie
sd includd urmatoarele obiective:

—  Chimioterapie

— Radioterapie

—  Imunoterapie

— Transplant de celule sternale

—  Tratament chirurgical;

—  Profilaxia complicatiilor

Cu cat initierea terapiei este mai precoce, cu atit prognosticul
pacientului este mai bun!

De ce depinde rezultatul tratamentului limfomului non-

Hodgkin?

Eficienta tratamentului este in functie de:

e  Stadiul bolii

e Subtipul bolii

e Caracterul agresiv sau indolent al bolii

e  Localizarea limfomului

e Potentialii factori de risc care au fost identificati in timpul exami-
narii

Ce complicatii pot surveni legate de tratamentul specific al
limfomului non-Hodgkin?

Tratamentul specific al acestei patologii poate avea urmitoarele com-
plicatii:

— Recidiva

— Oboseala

— Intérzierea in crestere

—  Disfunctia tiroidiana

—  Pierderea auzului
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—  Un cancer secundar
— Alopetia

—  Greturi/vomd

—  Osteoporoza

— Cardiomiopatia

— Hipogonadismul

— Anemia

— Leucopenia

—  Fibroza pulmonara
—  Debhiscenta plagii
— Diareea

Criteriile pentru instalarea dizabilititii in limfomul non-
Hodgkin:
—  Deregléri grave stabile in functia imund

—  Tulburari metabolice
-  MODS
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O FORMA RARA A MALADIEI HIRSCHSPRUNG -

AGANGLIOZA COLONICA TOTALA

CU IMPLICAREA ILEONULUI TERMINAL

Caz clinic. Copilul D., 30 zile/viatd, sex masculin, se interneaza de ur-
gentd in sectia de chirurgie pediatricd a nou-ndscutului pentru vome repe-
tate cu continut gastric si duodeno-intestinal. Concomitent, copilul mani-
festd balonare, febrd, semne clinice de intoxicatie si exicozd de diferit grad.

Din anamneza si din evaluarea documentatiei medicale primare, am
constatat:

copilul a fost ndscut la termen, de la S6N1, masa la nastere 3600 g.;
embriogeneza a derulat pe fundalul TORCH - infectiei (toxoplas-
ma, citomegalovirus);

prima evacuare meconiald a avut loc dupd 48 ore/viatd, in canti-
tafi nesemnificative;

dupd 72 ore de viatd copilul rimane sever constipat;

s-a agravat simptomatologia bolii, s-a asociat voma cu continut
intestinal stazat;

tuseul rectal, clisma, intubatia cu lavaj colonic si administrarea
Supp. laxative nu au asigurat tranzitul intestinal;

in dinamicd, se accentueazd borborismul intestinal i distensia ab-
dominald pronuntati;

are loc agravarea gradului de endotoxicozd si exicoza.

Fig. 1. Aspectul pacientului la internare in clinica
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Ce sindrom suspectati?

Suspectdm o ocluzie intestinald partiald, care nu exclude o malforma-
tie congenitald a tractului digestiv distal.

Care este diagnosticul prezumptiv?

Tinand cont de anamnezd si simptomatologie, copilul suferd de mala-
dia Hirschsprung (MH) cu o zond aganglionard extinsa.

Ce exploriari paraclinice sunt necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Cele mai importante examindri paraclinice pentru decelarea sau infir-
marea maladiei Hirschsprung sunt:

— radiografia panoramicd a abdomenului in pozitie ortostaticd;

— irigografia (clisma baritatd);

— manometria anorectali;
examenul anatomopatologic al bioptatului rectal in plin strat.

Ce va decela examenul paraclimic?

Radiografia panoramicd a abdomenului n pozitie ortostaticd este in-
dicata in toate cazurile suspecte la ocluzie intestinala (Fig. 2. a,b,c). Pune
in evidentd nivele hidroaerice, opacititi ocluzive, prezenta aerului liber in
cavitatea abdominald.

a b c
Fig. 2. Radiografia abdominala simpl3, in forma totala a MH
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Irigografia va releva localizarea si extinderea segmentului ingustat de
colon care va corespunde zonei aganglionare (Fig. 3. a, b, ¢). Nu se va
depista megacolonul suprastenotic si zona de tranzitie dintre megacolon si
colonul aganglionar (semnul palniei).

a b c
Fig. 3. Irigografia cu mas3 baritata. ingustarea extinsa a lumenului intestinului gros, lipsa
haustratiei, lipsa semnului de palnie si a megacolonului suprastenotic
Manometria anorectald — evidentiazd lipsa reflexului rectoanal de
inhibitie (RRAI) ca raspuns patologic la distensia ampulei rectale, proba
specifica pentru diagnosticul MH (Fig. 4 a,b).

e e st et e

a b
Fig. 4. Tnregistrarea reflexului rectoanal de inhibitie: a - RRAI pozitiv (vezi sigeata), b - RRAI
negativ, caracteristic pentru MH

Biopsia rectald si/sau colonicd — recoltarea bioprobei tisulare din pe-
retele intestinului gros, se asigurd prin biopsie clasicd in plin strat sau prin
,.ciupirea” endoscopicd din mucoasd si submucoasd. Tesuturile prelevate
sunt examinate histomorfologic, histochimic si imunohistochimic pentru
verificarea prezentei ganglionilor neuronali si a fibrelor nervoase.
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Coloratia cu hematoxilind-eozina denotd prezenta sau lipsa ganglioni-
lor neuronali in plexul mienteric (fig. 5.a.). Pentru MH este caracteristicd
absenta ganglionilor neuronali in plexul mienteric Auerbach.

a b c
Fig. 5. Coloratia cu hematoxilind-eozina (a), proba la AChE slab pozitiva (b) si negativa (c) in MH

Proba histochimica la identificarea acetilcolinesterazei (AChE) dupa
procedeul Karnovsky-Roots, in cazul MH, este puternic pozitiva (3+), po-
zitivd (2+), slab pozitiva (1+) (b) si negativa la copiii cu inervatie intramu-
rald normala (c).

Dupd cum s-a demonstrat in ultimii ani, un rol important in argumen-
tarea agangliozei revine examenului imunohistochimic pentru enolaza
neurospecificd (NSE), proteinei neurofilamentare (NFP), sinaptofizinei
(SYP) si cromatograninei (CGA). Probele negative confirma MH.
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Fig. 6. Marcajul imunohistochimic la proteina neurofilamentara: A - absenta imunomarcajului in MH,
B - expresie 2+ pentru SYP in segmentul displastic de colon, C - imunomarcaj zonal 3+ pentru NFP,
in segmentul sandtos de colon

Cu care patologii trebuie efectuat diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential urmeazd a fi efectuat cu urmétoarele patologii:

— enterocolita acutd a nou-niscutului;

— ileusul meconial, cu sau fird mucoviscidozi;

—  dopul meconial;

— ocluzia mecanicd congenitald de altad geneza (sindromul Ladd,
atrezia colicd, malrotatiile intestinale cu volvulus s.a.).
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Ce explorari suplimentare sunt necesare pentru stabilirea
diagnosticului si prognozarea evolutiei bolii?

Pentru precizarea diagnosticului sunt necesare urmétoarele investigatii:

USG organelor cavitdtii abdominale;

Tomografia computerizati;

Screeningul la TORCH-infectii;

Studierea biocenozei intestinale;

Aprecierea factorilor imunobiologici de protectie;

Stabilirea indicilor modificarilor homeostatice (enzimele celulare
si plasmatice);

Evaluarea statutului modificdrilor hidroelectrolitice.

Ce complicatii pot surveni in evolutia bolii?

Maladia Hirschsprung se poate complica cu:

anemie pronuntat;

malnutritie;

enterocolitd obstructiva;
peritonita;

perforatia intestinului;

sepsisul, socul toxico-bacterian.

Ce tratament preoperator indicati pacientului?

In cazul acestei boli se recomanda preoperator:

regim de alimentatie $i ingrijire speciald;

madsuri terapeutice generale;

combaterea impactiei intestinale prin clistere si administrarea
supp. laxative;

tratament antibacterian;

corectia disbacteriozei;

fortificarea fortelor imunobiologice de protectie;

resuscitarea intravenoasa.

Care sunt obiectivele tratamentului preoperator?

In cadrul tratamentului preoperator se urmareste:

dezimpactia;
profilaxia si sanarea focarelor active de infectie (enterocolita,
pneumonia, peritonita, sepsisul etc.);
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— dezintoxicatia si corectia dezechilibrului hidrosalin;

—  corectia disproteinemiei $i a anemiei;

— reechilibrarea sistemului de oxido-reducere;

—  pregitirea generald si locald pentru interventia chirurgicald.

Care este managementul chirurgical?

—  aplicarea ileostomei terminale;
—  rezectia colonului cu anastomoza ileocolonicd, procedeul Martin;
—  rezectia colonului cu anastomoza ileorectald, procedeul Duhamel.

Atitudinea postoperatorie

Tratamentul postoperator are ca scop:

— combaterea sindromului algic;

—  corectia metabolismului;

— reechilibrarea statutului volemic;

— profilaxia complicatiilor septicopiemice, disfunctiilor de tranzit
intestinal si urodinamice.

Care sunt actiunile postoperatorii?

Pentru recuperarea bolnavului se impune elaborarea si aplicarea unui
program complex de madsuri recuperatorii pentru restabilirea amatomo-
functionald a aparatului ileocolonic sau ileorectal neoformat (fiziokineto-
terapie, biofeedback).

Care este prognosticul vital la distanta?

Pentru tranzitul intestinal prognosticul functional la distantd, per ge-
neral, este bun. Pot exista probleme legate de calitatea vietii, anxietate si
stigmatizarea sociald.
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TUMORA HEPATICA LA COPIL

Caz clinic. Copilul M., varsta de 5 ani, sex masculin

Se prezinta pentru

— asimetria abdomenului

—  dureri abdominale periodice

—  dispnee la efort fizic

—  schimbarea comportamentului — copilul mai putin se joacd

— dilatarea desenului vascular subcutanat pe peretele abdominal
anterior, preponderent pe dreapta si pe partea inferioard a cutiei
toracice

Din anamneza s-a stabilit ca la ecografia abdominald efectuatd ambu-

latoriu a fost vizualizatd o formatiune tumorald abdominald.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul suferd de o formatiune tumorald intraabdomi-
nald, posibil cu sediul 1n ficat.

Epidemiologia tumorilor hepatice la copil

Tumorile hepatice constituie in prezent una dintre cele mai frecvente
patologii pediatrice.

La aceastd varstd ele evolueazd cu unele particularitdti clinice, dia-
gnostice, terapeutice pe care studiul nostru le va descrie in continuare.

Specificati clasificarea tumorilor hepatice

T — tumord primara

Tx — date insuficiente pentru aprecierea tumorii primare

TO — tumora primard nu este determinata

T1- tumora unicd cu dimensiunea < 2 cm, fara invazie vasculara

T2 — tumord unicd < 2 cm cu invazie vasculard sau tumori multiple
< 2 cm fara invazie vasculara, limitate la un lob sau tumora unica > 2 cm
fara invazie vasculara

T3 — tumord solitard > 2 cm cu invazie vasculard sau tumori multiple
> 2 cm cu invazie vasculard, limitate la un lob sau tumori multiple, oricare
dintre ele fiind > 2 cm cu sau fard invazie vasculara
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T4 — tumori multiple Tn mai mult decat un lob sau tumori care invadea-
za o ramurd majord a venei porte sau venele suprahepatice

N — tumora afecteazad ganglionii limfatici regionali

Nx — date insuficiente pentru aprecierea afectdrii ganglionilor limfatici

No — tumord fara metastazare in ganglionii limfatici

N1- cu metastazare 1n ganglionii limfatici regionali

M — metastaze la distantad

Mx — prezenta metastazelor nu poate fi determinatd

MO — fard metastaze la distantd

M1- cu metastaze la distantd

In cazul copiilor mai potriviti este clasificarea europeani preoperato-
rie (PRETEX):

Stadiu I — 1 sector afectat, 3 sectoare adiacente libere de tumora

Stadiu IT — 2 sectoare afectate, 2 sectoare adiacente sunt libere

Stadiu III — 3 sectoare invecinate sau 2 sectoare neinvecinate sunt
afectate , 1 sau 2 neinvecinate sunt neafectate

Stadiu IV — 4 sectoare afectate, lipsesc sectoarele neafectate

Criterii suplimentare:

C — lob caudal

C1 — afectat

C2 — neafectat

E — afectarea extrahepatica intraabdominald; cand prezinta ascita se
adaugd litera a

EO — lipseste afectarea extrahepaticd

El - invadarea in organe sau diafragma

E2 — sunt afectati ganglionii diafragmatici

F — focalitatea

FO — formatiune tumorald solitard

F1 — 2 sau mai multe formatiuni tumorale

H — ruperea sau hemoragia intraabdominala

H1 — hemoragie intraabdominala (ruperea tumorii)

HO — lipseste hemoragia intraabdominala (ruperea tumorii)

M — metastaze la distantad

MO - lipsesc metastazele

M1 - oricare metastazd, cu exceptia E, N

N — afectarea ganglionilor limfatici
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NO — metastazele lipsesc

N1 — metastaze numai intraabdominale

N2 — metastaze extraabdominale cu sau féra intraabdominale

P — implicarea v. porta; dacd este prezentd afectarea intravasculara, se
adaugd litera a

PO — v. porta nu este implicata

P1 — implicata numai ramura dreaptd sau stdngd a v. porta

P2 — afectat trunchiul v. porta

V — afectata v. cava inferioara cu sau fdra v. hepaticd; daca este afec-
tarea intravasculard, se adauga a

VO — neimplicatd

V1 — afectata o v.hepatica

V2 — afectate 2 v. hepatice

V3 — afectate 3 v. hepatice

Specificati definitia tumorii hepatice
Tumorile hepatice sunt un grup divers de mase tumorale, care se dez-
voltd din celule hepatice si pot fi maligne sau benigne.

Specificati epidemiologia limfomului Hodgkin la copil

Tumorile hepatice ale copilului au o incidentd de 0,5-4% din cazuri
si ocupd locul 10 printre toate tumorile depistate in copildrie, iar printre
tumorile abdominale — locul 3, dupd tumoraWilms si neuroblastom.

Literatura de specialitate releva cd 57-80% din tumorile hepatice la
copil sunt maligne, fiind dominate de hepatoblastom si carcinom hepa-
tocelular.

Tumorile hepatice benigne constituie 30-40% din cazuri si deseori
constituie tumori vasculare (hemangiom, hemangioendoteliom), hema-
trom, adenom, hiperplazia focara nodulard etc.

La copiii de 0-4 ani cancerul hepatic are o ratd de 4,6% din toate tumo-
rile la copii si adulti, pe cand la cei de 5-19 ani — 1% (Takeda).

Studiile recente aratd cd tumorile hepatice afecteazd mai frecvent co-
pii cu varsta 0-5 ani.

In studiile moderne, mortalitatea copiilor cu formatiuni tumorale
maligne ocupa locul 2, cedand numai cazurilor de deces prin accidente.
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Specificati factorii de risc pentru dezvoltarea tumorilor hepatice

Factorii de risc ai tumorii hepatice sunt:

Hepatita B perinatald

Tirozinemia hepatorenala

Colestaza intrahepaticd familiald progresanta

Boala acumuldrii de glicogen

Sindromul Alagille

Sunturi portosistemice

Sindromul Gardner

BoalaWilson

Polipoza adenomatoasd familiala

Hiperplazia nodulara focara

Hemocromatoza

Atrezia cdilor biliare

Impactul factorilor nocivi asupra organismului mamei in timpul
sarcinii, inclusiv suportarea hepatitei virale

Tratamentele indelungate cu medicamente care afecteaza activi-
tatea enzimelor hepatice (steroizi, hormoni anabolici etc.)

Masa micd la nastere sau prematuritatea

Ce simptome generale pot fi prezente la un copil cu cancer
hepatic?

La simptomele generale se refera:

e N M

- e

scaderea poftei de mancare

reducerea greutdtii corporale

prezenta unor perioade de subfebrilitate, uneori febra
falimentul cresterii

starea de rdu

apatia

somnolenta

copilul nu se joaca

paloarea pielii

sldbiciunea generala

copilul este mai putin dispus sd ia sanul

102



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

Ce simptome indica examenul obiectiv?

La examenul obiectiv se pot descoperi anumite semne importante pen-
tru diagnostic:
Inspectie:

marirea abdomenului Tn volum — distensie abdominala

prezenta unei formatiuni voluminoase palpabile in abdomen
asimetria abdomenului

la palparea ficatului intreaga suprafatd hepaticd sau o parte a ei
este ocupatd de o formatiune tumorald densd (uneori are o texturd
pietroasd) si isi pierde elasticitatea

in cazurile avansate ale tumorii se determind dilatarea desenu-
lui vascular subcutanat pe partea superioard a abdomenului si pe
partea inferioard a cutiei toracice, uneori sub forma de ,,cap de
meduzd”

Icter (apare la 6,5% din cazuri)

Ascitd (6% din cazuri)

Fracturi patologice 1n traumatisme minore (sunt cauzate de osteo-
porozd la diminuarea sintezei de proteine, aparitia unui deficit de
calciu secundar) etc.

Diagnosticului diferential se efectueaza:

Intre tumorile maligne si benigne
Intre tumorile hepatice si metastazele in ficat

Ce exploriri paraclinice sunt necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Analiza generald de singe: evidentiazd anemia

Analiza trombocitelor

a-fetoproteinei

LDG (in patologie — indici mriti)

Fosfataza alcalind (valori majorate)

Activitatea enzimelor 1n sdnge (SGOT, SGPT) este crescutd
al- antitripsina

Ecografia abdominala

Radiografia panoramicd a cavitdtii abdominale

CT abdominald cu vasografie
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*  Scintigrafia hepatica
* Radiografia cutiei toracice in doud incidente

Fig. 1. Datele ecografei abdominale

Semnele ecografice ce pot fi vizualizate:

e marirea ficatului In volum,

*  modificdri de configuratie

* oumbrd ovald

e stomacul deplasat, intestinele, rinichii, splina — in formatiunile de
dimensiuni mari

Semnele radiologice ce se vizualizeazi la radiografia panoramica

a cavitatii abdominale (Fig.2.)

Examenul radiologic indicd:

—  Marirea in volum a ficatului

— O opacitate ovald care se extinde mai jos de lobul drept al ficatu-
lui 1n forma de paletd (dupd Dargeon 1960 — tumord primara)

— Foarte rar se atestd calcificate

Dacd tumora este localizatd 1n lobul drept al ficatului, se va observa:

—  dislocarea gastricd spre stinga, iar a intestinului in jos si anterior

—  deplasarea rinichiului drept in jos si spre spate

— compresiunea unghiului drept al colonului
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Lalocalizarea formatiunii tumorale in lobul stang al ficatului se atesta:

—  Marirea dimensiunilor lobului stang al ficatului

— Alungirea segmentului abdominal al esofagului

— Aplasarea si compresiunea curburii mici a stomacului

—  Pe fundul gastric se determind umbra suprapusd cu densitate me-
die

In tumorile multinodulare:

—  Suprafata ficatului este nodulara.

— Laradiografia orizontald pe spate pe fundul stomacului sunt pre-
zente multiple defecte marginale de umplere

Fig.2. Radiografia abdominala in pozitia verticala

Semnele pe care le puteti observa pe tomografia computerizata

(Fig. 3.)

Cu ajutorul TC putem stabili:

*  complexitatea tumorii,

*  starea ganglionilor limfatici regionali intraabdominali;

preciza:

*  rdspandirea procesului,

. topografia anatomicd a tumorii,

e  structura ei — solida sau chistica,

e posibilitatea de rezectie.

e se vizualizeaza clar capsula formatiunii tumorale, gradul invaziei
si de infiltrare al tumorii intrahepatice,

* daci sunt prezente calcificate.

105



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

Fig. 3. CT tabloul tumorului hepatic

Care sunt semnele pe care le putem vizualiza pe scintigrafia
hepatica?

Scintigrafia hepaticd ne indicd localizarea, marimea, tipul defectului
de umplere, circulatia vasculard. Vom mentiona insd cd specificitatea ei
este extrem de scizuta.

Enumerati complicatiile care pot surveni in evolutia
preoperatorie a tumorilor hepatice

Din complicatiile preoperatorii fac parte:

7.
8.

AN S e

Hemoragia n tumord

Hemoragia in cavitatea abdominald

Ocluzia intestinald

Peritonita neoplazica

Ascita

Fracturi patologice ale oaselor dupd traumatisme neinsemnate, ca
rezultat al osteoporozei (defect al sintezei proteinelor si deficit de
calciu)

Metastazele

Recidivele

Care sunt obiectivele tratamentului tumorii hepatice la copil ?

Scopul tratamentului chirurgical reprezintd excizia tumorii in cazul
tumorii rezecabile.
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Tratamentul tumorilor hepatice maligne este multimodal (chirurgical,
chimioterapic si radioterapic) si depinde de extinderea procesului tumoral,
de datele clinice, de criteriile de stadializare.

Tratamentul chirurgical include:

—  rezectia tumorii i a unui segment sau péarti a ficatului

— transplantarea ficatului

Chimioterapia intra- i peritumorald, intraarteriald (a. hepaticd), intra-
venoasa (v. porte), chimioterapia neadjuvanta sistemica la copiii care sunt
in agteptarea transplantului hepatic nu permite progresarea tumorii.

Radiologia interventionala cu chimioterapie transarteriald locoregio-
nald se recomanda la copiii mai mari.

Ce complicatii pot surveni in evolutia postterapeutica a
tumorilor hepatice la copil?

In perioada postterapeutici sunt posibile:
*  Hemoragii

* Insuficienta hepaticd

*  Abcese

e Scurgeri biliare

e Complicatii pulmonare

e Supurarea pldgii postoperatorii

Care este prognosticul in tumorile hepatice?

Prognosticul depinde de datele morfohistologice, de varsta copilului si
de stadiul procesului tumoral.

Ce factori majori pot imbunatiti supravietuirea?
— Diagnosticul precoce —in stadiile incipiente ale tumorii hepatice
—  Tratamentul adecvat precoce

Care este programul de supraveghere a copilului cu tumora
hepatica?

In perioada de supraveghere se va efectua periodic:

*  Ecografia abdominala

e Evaluarea a-fetoproteinei, in tumorile maligne
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COXA VARA CONGENITALA LA COPIL

Generalitati. Medicul italian Paletta, in 1785, a publicat o monografie
consacrata scurtimii congenitale a membrului inferior, in care a descris
pentru prima datd diverse forme de deformitdti ale portiunii proximale de
femur, printre care si pozitia transversald a colului femural.

Primele semne clinice ale diformitdtii colului femural au fost descrise
in 1881 de Fiorani. In 1888, Muller a apreciat aceasti boali ca ,,0 patologie
noud a articulatiei soldului”. Hofmeister (1894) si Kocher (1894) au fost
primii care au introdus notiunea de coxa vara. Pappas considerd coxa vara
ca anomalie proximald de femur si o include in grupa VII a clasificatiei
sale. Volkov apreciazi coxa vara ca o variantd a displaziei fizare locale a
colului femurului la copil.

Patologia nominalizata constituie 5-9% din toatd patologia soldului la
copil. Coxa vara constd in micsorarea unghiului col-diafizar, ceea ce pro-
voacd deregldri biomecanice severe in articulatia soldului.

Se cunosc 2 forme:

*  Coxa vara asociati cu hipoplazie de femur

e Coxa vara cu modificdri doar in articulatia soldului.

Caz clinic. Pacienta S., varsta 4 ani, este inernatd pentru:

* inegalitatea membrelor inferioare

e schiopitare pe membrul inferior drept

* hipotrofie de coapsd si gambd pe dreapta

*  limitare de miscdri In articulatia soldului pe dreapta

Anamneza nu include date despre un eventual traumatism sau proces
inflamator.

Ce patologie suspectati?
Conform datelor prezentate, copilul sufera de o patologie congenitala

a soldului. Pentru stabilirea definitivd a diagnosticului e nevoie de exami-
nare clinicd §i imagisticd minutioasa.

Care semne clinice sunt prezente la copil?

e limitarea abductiei in articulatia soldului pe dreapta
e scurtimea membrului inferior pe dreapta
* semnul Ciaklin pozitiv pe dreapta
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Care sunt afectiunile cu care veti face diagnosticul diferential?

e Luxatia congenitald de sold
e Coxa vara congenitald

Care sunt examinarile imagistice suplimentare necesare pentru
stabilirea definitiva a diagnosticului?

Este obligatorie efectuarea radiografiei de bazin, incidenta ,.en face”.

Ce modificari apreciati pe radiografie?

e micsorarea < col-diafizar al femurului pe dreapta — 90°
e micgorarea < Alsberg — 30°

*  midrirea < Weinstein — 70°

*  scurtarea colului femural

Care este diagnosticul definitiv?
Coxa vara congenitald pe dreapta gr.Il (Fig.1).

Fig. 1. R-fia pacientei cu coxa vara pe dreapta

in cazul prezentat vorbim despre un diagnostic stabilit la timp sau
tardiv?

Diagnosticul de coxa vara congenitald trebuie stabilit in primele luni
de viatd.
Deci, la varsta de 4 ani e vorba despre un diagnostic tardiv.

Care sunt semnele clinice si radiologice care ne fac si suspectam
si ulterior sd apreciem coxa vara in primele luni de viata ale
copilului?

* Semnele clinice caracteristice sunt similare celor depistate in
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luxatia congenitald de sold, cu exceptia semnului de ,click”, care
nu este pozitiv in coxa vara.

limitarea de abductie in sold

scurtimea membrului inferior

Semnele radiologice diferentiaza cu lux de amanunte coxa vara
de luxatia de sold prin indicii:

indicele acetabular

schema Ombredanne

schema Hilgenreiner

prezenta nucleului de osificare a capului femurului.

Acesti indicatori au valori normale in caz de coxa vara si sunt modifi-
cati in caz de luxatie congenitald de sold.
Pentru coxa vara sunt caracteristice:

scurtimea colului femural

micgorarea <col-diafizar

prezenta partiald a nucleului de osificare a capului femurului in
partea laterald, dar situat in cotild, spranceana cdreia corespunde
varstei.

Specificati clasificarea acestei malformatii

Gr.I — < col-diafizar 120° — 110°

Gr.II — < col-diafizar 109° — 90°
Gr.III — < col-diafizar 89°- 70°

Gr. IV — < col-diafizar mai mic de 70°

Care sunt principiile de tratament in coxa vara congenitali?

Tratamentul conservator este paliativ si poate fi recomandat la copiii
cu varsta mai micd de 2 ani. Tratamentul chirurgical este unica solutie pen-
tru corectia diformitdtii de coxa vara congenitald, avand scopul corectia
unghiului col-diafizar, sinostozarea n zona cartilajului de col femural in
caz de coli lizis.

Precizati indicatiile pentru tratamentul chirurgical

varsta copilului mai mare de 2 ani
< col-diafizar 120-110°,

< Alsberg mai mic de 40°,

< Weinstein 45-60° si mai mare.
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Ce metode de interventii chirurgicale existi in coxa vara
congenitala?

In literaturi sunt descrise peste 50 de metode de corectie chirurgicald
1n coxa vara congenitald. Toate metodele pot fi grupate:

I — interventii la nivel de col femural

IT — interventii in zona intertrohanteriand

III — interventii in zona subtrohanteriand

IV — interventii la trohanterul mare.

Care din metodele propuse sunt optime in corectia malformatiei

date?

Cele mai efective sunt considerate interventiile in zona intertrohante-
riana a femurului.

Ce tratament i indicati pacientului?

Pentru tratarea patologiei descrise in cazul clinic prezentat se reco-

mandd interventia chirurgicald, procedeul Moroz, avand ca prototip meto-
da Kriuk. (Fig.2).
Ea include:

osteotomia intertrohanteriand figurata cu 3 zone, conform gradu-
lui deformitdtii,

corectia dobanditd este stabilizatd prin osteosintezd cu 3 brose
introduse din partea laterala a fragmentului distal cu traversarea
fragmentului central prin colul femural in diverse directii (anteri-
or, posterior, central).

Adaptarea trohanterului mare cu tensionarea muschilor fesieri,
fixarea trohanterului cu 2 brose transosale prin fragmentul distal
finiseazd operatia.

Tesuturile moi sunt suturate pe straturi, plaga fiind drenatd. Se
aplicd aparat ghipsat pelvio-pedan la membrul operat cu imobili-
zarea articulatiei de sold pe partea opusd.

Care este scopul acestei tehnici chirurgicale?

Cu ajutorul acestei tehnici chirurgicale putem obtine:

corectia unghiului col-diafizar,
alungirea colului femural,
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* 1inldturarea inegalitdtii membrului inferior,

e corectarea pozitiei capului femurului in cotild,

restituirea biomecanicii soldului la copil pe perioada de crestere,
» profilaxia coxartrozei la adolescent.

Fig.2. R-fia pacientei dupa interventia chirurgicala, procedeul Moroz

Ce complicatii pot surveni dupa operatie?

In cazul efectuirii corecte a interventiei chirurgicale si respectdrii re-
gimului postoperator, complicatii nu apar.

Cele posibile sunt:

*  complicatii septice locale

e recidiva diformitdtii

7]

Fig.3. Radiografia pacientei la 2 ani dupa operatie
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Prognostic. Respectarea regimului ortopedic si efectuarea calitativd a
tratamentului de recuperare complex (in stationar, ambulatoriu, sanatorial)
permit obtinerea rezultatelor bune pe toatd perioada de crestere. Astfel se
realizeaza profilaxia coxartrozei la tineri (Fig.3).

Care este complicatia majora in cazul cind este ignorat sau
tergiversat tratamentul chirurgical?

Este vorba de coli lizis (Fig. 4).

Aceastd forma poate fi apreciatd numai prin metoda radiologicd, care
evidentiazd modificdrile specifice:

*  pozitia verticald a zonei fizare a femurului

e capul femurului situat 1n cotild, iar colul femurului deplasat crani-

al.

Prezenta acestei forme impune efectuarea unei interventii cat mai cu-
rand posibil pentru a stopa procesul de alunecare pe zona fizara a capului
femural. Numai dupd obtinerea sinostozei in aceastd zond poate fi efectuatd
operatia pentru corectia diformitdtii de coxa vara.

Fig.4. Radiografia unui pacient cu coli lizis bilateral.
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FRACTURILE PROXIMALE
DE HUMERUS LA COPIL

Caz clinic. Copilul A., 13 ani, sex masculin se prezintd pentru:

—  dureri In segmentul proximal al humerusului pe dreapta precedate
de un traumatism (cdzaturd din pom)

— cu o pozitie atarnatd cdtre abdomen a membrului superior drept

— deregldri functionale ale membrului superior drept

— imposibilitatea efectudri migcdrilor in articulaia umarului drept

Ce patologie suspectati?
Manifestdrile clinice prezente sunt caracteristice pentru fractura pro-
ximald a humerusului drept.

Ce explolari paraclinice speciale sunt necesare pentru stabilirea

diagnosticului?

Pentru concretizarea diagnosticului e nevoie de examenul obiectiv
complex. La inspectie:

— membrul superior drept e fixat cdtre corp, deci — pozitie fixa

—  lipsa migcdrilor active — 1n articulatia umarului

— edem 1n regiunea proximald a humerusului

—  1n membrul superior drept— limitarea miscdrilor posibile

La palpare: intensificarea durerilor in partea proximald a humerusului
drept.

—  Crepitatia fragmentelor — semn de deplasare a lor

Cu care afectiuni se face diagnosticul diferential?

Diferentierea se face cu:

— Luxatia pottraumaticd a capului osului humeral la nivelul articu-
latiei umdrului

—  Fractura patologicd — regiunea proximald a humerusului

Ce explorari paraclinice sunt necesare pentru precizarea

diagnosticului imagistic?

Radiografia este metoda cea mai informativa pentru determinarea si
obiectivizarea diagnosticului in fracturile proximale ale humerusului. De-
plasarea fragmentelor poate fi in varus sau in valgus. Precizarea pozitiei
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lor este posibild cu ajutorul radiografiei en face (Fig. 1). Pe radiografia de
profil (Fig. 2) deplasarea este aproape totdeauna cu deschiderea posteri-
oard (anticurbatie) datoritd insertiei anterioare a subscapularului (sus) si
marelui pectoral (jos, sub traiectul fracturii).

8 |

Fig. 1. n pozitie antero-posterioara se determind  Fig. 2. in pozitia de profil la fel se determina
fractura metafizara maximala de humerus cu fractura metafizara maximala de humerus cu
deplasarea fragmentelor deplasarea fragmentelor

Ce tratament recomandati?

Fracturile de humerus se trateaza prin doud metode: conservator si
chirurgical.

Tratamentul ortopedic conservator constd in repozitia inchisa a frag-
mentelor humerusului, este indicat la fracturile cu deplasare in abductie si
adductie. Repozitia se face sub anestezie generald, prin abductie peste 90°,
flexie si rotatia externd, apoi tractiune. Dacd pozitia de abductie in care se
mentine reducerea este prea mare, se preferd osteosinteza cu 2-3 brose Kir-
schner — percutan pentru stabilizarea si apoi imobilizarea in atele ghipsate
de la umdrul sdndtos pand la articulatia radiocarpiand a membrului lezat.

Tratamentul chirurgical — repozitia deschisd a fragmentelor hume-
rusului cu adaptarea fragmentelor si osteosinteza cu 2-3 brose transcu-
tanat-transosos cu abordul pe delta-pectoral sau calea axilard, urmati de
aplicarea atelei ghipsate.

Care sunt indicatiile pentru interventia chirurgicali la fracturile
proximale de humerus?

Interventia chirurgicald se indica in caz de:
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Leziuni vasculo-nervoase
Reducere imposibild (interpozitie de tendon biceps)
Deplasare angulara peste 40° — ireductibild

10020 ABEW

Fig. 3. Stare postoperatorie. Imobilizare ghipsata

Etapele interventiei chirurgicale sunt urmdtoarele: repozitia deschisa
a fragmentelor proximale ale osului humeral drept, osteosinteza fragmen-
telor fracturate cu 2-3 brose tip Kirschner (Fig. 3).

Imobilizarea ghipsatd 4-6 sdptamani.

In perioada postoperatorie se recomandi:

Tratament antibacterian

Terapie medicamentoasi cu scop de combatere a durerii — analge-
zie

Pansamente aseptice locale

Efectuarea radiografiei postoperatorii in 2 incidente

Ce complicatii pot surveni dupa operatie?

Complicatiile pot fi precoce si tardive.

Precoce (primele 24 ore)

— Edem masiv 1n regiunea operatorie

— Lezare de nerv plex brahial

Tardive:

—  Complicatii septice

— Diformitate posttraumaticd in regiunea proximald a humeru-
sului

—  Lezare de nerv plex brahial
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Ce metode de recuperare indicati?
Indiferent de metoda ortopedicd sau chirurgicald de tratament al frac-

turii, imediat dupd realizarea imobilizarii, trebuie inceput tratamentul de
recuperare functionald. El se realizeaza prin contractii izometrice ale mus-
chilor sub aparat ghipsat si prin contratii izometrice ale muschilor ce misca
segmentele libere.

Tratamentul de recuperare se amplifica progresiv, se adaugd procedee

de kinetoterapie, hidroterapie, piscind, ergoterapie. Tratamentul functional
completeazd si desdvarseste pe celelalte, usurand recuperarea segmentara
si generald, ca si reinsertia sociald a pacientului.

el N

9,1

10.
11.

12.
13.
14.
15.
16.
17.
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FRACTURI DIAFIZARE ALE AMBELOR OASE
ALE ANTEBRATULUI LA COPIL

Caz clinic. Copilul S. A, 11 ani, sex masculin se prezintd pentru dureri
violente in regiunea antebratului membrului superior pe stanga. In urmi cu
o ord, pacientul recunoaste cd a suportat un traumatism — cadere din pom.

Examenul clinic evidentiazd o deformitate in regiunea diafizard pe
stanga, sensibild la palpare, multiple echimoze. Pacientul acuza:

—  Dureri pronuntate 1n regiunea antebratului membrului superior pe
stdnga cu dereglarea functiei si sensibilitate scdzutd a acestei re-
giuni. Local antebratul este edematiat, cu deplasarea fragmentelor
diafizar;

—  Echimozai la nivelul fracturii oaselor antebratului;

—  Limitarea miscarilor de pronatie si supinatie ale antebratului.

Ce patologie suspectati?
Manifectarile clinice prezente sunt caracteristice pentru fracturile
diafizare ale oaselor antebratului.

Ce manevre speciale puteti efectua pentru stabilirea

diagnosticului?

Anamneza si examenul obiectiv sunt cele mai importante pentru apre-
cierea gi concretizarea diagnosticului cu evaluarea miscdrilor active ale de-
getelor miinii, sensibilitdtii $i caracterului pulsului la artera radiala.

Examenul obiectiv relevd membrul superior fixat cdtre cap. Copilul 1si
mentine antebratul fracturat cu ména sandtoasd in pozitie de semiflexie si
pronate de antebrat.

—  Prezent edem la nivelul fracturat

—  Deformatii unghiulare la nivelul fracturii diafizare i scurtarea re-

lativd a antebratului

—  Limitarea miscdrilor posibile de antebrat

La palpare:

— Intensificarea durerilor la nivelul fracturii.

— Aprecierea unui fragment osos mobil in toate directiile — crepita-

tia fragmentelor

119



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

Cu care afectiuni trebuie efectuat diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential se face cu patologiile:

—  Fracturi-luxatii ale antebratului. Fracturd de cap os radial olecran
—  Fractura in formd de lemn verde

—  Contuzii majore de antebrat

Ce exploriri paraclinice sunt necesare pentru stabilirea

diagnosticului?

Examenul radiologic este uneori singurul in mésura sa stabileascd di-
agnosticul de certitudine al fracturii. Radiografia antebratului se va efectua
neapdrat in doud pozitii, din fata (antero-posterioard) si din profil cu vizuali-
zarea articulatiei cotului si radiocarpiand, obligatoriu sd fie de buna calitate.

Metoda radiologica permite a stabili linia fracturii, modalitatea produ-
cerii ei, deplasdrile fragmentelor pe diametru, lungime, unghiul si rotatia.

Fig. 1. A. B. In ambele pozitii se determin fractura diafizara a ambelor oase ale antebratului
cu deplasare totala

In cazul clinic analizat se determind o fracturii tranversali la nivelul
1/3 medii a ambelor oase ale antebratului cu deplasare totald (Fig. 1. A. B.)

Ce tratament recomandati?

Pentru fracturile diafazare cu deplasare unghiulard ale oaselor de ante-
brat, inclusiv pentru cele in forma de crengutd verde este indicat tratamen-
tul conservator — ortopedic — sub anestezie generald, care necesitd corectia
unghiulard dupa ruperea partii corticale sdndtoase cu formarea axei anato-
mice, urmand aplicarea atelei ghipsate de la treimea medie a humerusului
pand la falangele mainii.
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Tratamentul chirurgical constd in repozitia deschisd a ambelor frag-
mente ale ambelor oase ale antebratului prin abord posterior radial sau
ulnar in proiectia fracturii cu repunerea — adaptarea fragmentelor, corectia
axei osului si osteosinteza centro-medulard cu brose Kierschner, urmatd de
imobilizarea ghipsatd pe o duratd de 6-8 saptimani (Fig. 2. ). La fracturile
mult aschiate este recomandatd osteosinteza cu aparat extern Ilizarov.

Fig. 2. Stare postoperatorie repozitia fragmentelor. Osteosinteza centru medulara cu brosa.
Imobilizare cu atela ghipsata

Care sunt indicatiile pentru interventia chirurgicali la fracturile
diafizare ale ambelor oase de antebrat?

Din indicatiile pentru interventia chirurgicala fac parte:

Fracturile deschise care necesitd ingrijirea partilor moi

Fracturile cu leziunea pachetului neuro-vascular

Fracturile ireductibile

Instabilitatea reducerii fragmentelor

Reducerea incorectd a fragmentelor cu decolaj axial

in perloada postoperatorie se indica:

—  Tratament antibacterian — antibiotice

— Terapie medicamentoasd pentru combaterea durerilor — analge-
zice

— Vitaminoterapie in caz de traumatism al nervilor

— Pansamente aseptice locale

— Radiografia antebratului — postoperator in 2 incidente si care sd
cuprindd atat cotul cat si umarul

5oL R W
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Ce complicatii pot surveni dupa operatie?

Se atestd complicatii precoce si tardive.
Complicatii precoce (primele 24 ore):

Contractura Folkman

Necroza plégii

Leziunea de nervi (n. radial, ulnar, median)
Edem masiv in regiunea postoperatorie

Complicatii tardive:

Complicatii septicopurulente

Pseudoartroze ale oaselor antebratului

Deformitate posttraumaticd la nivelul fracturii cu calus vicios
Redoare articulard, limitdri functionale

Ce metode de recuperare indicati?

Imobilizarea unei fracturi se face si la copil conform legilor orto-
pediei, adica ghipsul sd cuprinda articulatiile supra- si subiacente
segmentului de membru fracturat.

Hipotrofia musculard secundard — dupd imobilizarea prelungita,
trebuie tratatd prin kinetoterapie activa.

Pentru a se inldtura cat mai repede durerea pot fi necesare unele
proceduri fizioterapeutice.

Recuperarea musculara la copil se face mai repede decat la adult
tindnd cont de supletea tisulard si de posibilititile si dorinta de
activitate fizicd intensiva.
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Algoritmul de conduita in fracturile oaselor antebratului la copil

" Imobilizare
Suspectarea fracturii » Analgezie
Transportarea la spital
\ 4
Acordarea asistentei medicale de catre ortopedul-traumatolog
4
Fractura inchisa Confirmarea Fractura inchisa
fara deplasare [ diagnosticului L cu deplasare
A4 4
Tratament conservator Fracturi deschisi Tratament chirurgical
Imobilizare ghipsata cu deplasare Reducere deschisa
Imobilizare ghipsata

Control radiologic

Tratament conservator
Reducere ortopedica
Imobilizare ghipsata

Control radiologic

Tratament chirurgical
Reducere deschisa
Imobilizare ghipsata
Control radiologic

Monitorizarea evolutiei edemului, verificarea sensibilitatii, a starii neurovasculare periferice
a membrului lezat.

Tratament de recuperare. Evidenta la medicul de familie si la ortopedul-traumatolog pediatru
pentru tot parcursul cresterii

Ll
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HEMORAGIE UTERINA DISFUNCTIONALA
JUVENILA. ANEMIE POSTHEMORAGICA GR. III.
DISMENOREE PRIMARA

Caz clinic. Copilul R.P., in varsta de 13 ani, de sex feminin, a fost
internatd pe 21.08.2014 in sectia de ginecologie infantild in IMSP Institu-
tul Mamei si Copilului, Centrul National Stiintifico-Practic de Chirurgie
pediatricd cu diagnosticul la internare: Hemoragie uterind disfunctionald
juvenila. Anemie posthemoragica gr. III. Dismenoree primara? La interna-
re prezenta urmatoarele acuze: elimindri sangvinolente abundente din ciile
genitale; dureri n regiunea inferioard a abdomenului; sldbiciune generald,
vertijuri; astenie, lipotimii.

Ce va decela examenul obiectiv?

La spitalizare starea generald a pacientei era gravd. Constiinta clard.
Tipul constitutional — normostenic; masa corporald — 44 kg. Tegumente
palide, curate, calde.

Tesutul celuloadipos subcutanat dezvoltat satisficdtor. Ganglionii
limfatici nu se palpeazd. Sistemul osteoarticular fard particularitati.

Sistemul respirator. Torace aplatizat antero-posterior, ambele hemito-
race participd in actul de respiratie, FR 20 r/min. Elasticitatea si mobilita-
tea cutiei toracice — pdstrate; puncte dureroase nu se determind. Percutor
— sunet clar, pulmonar. Auscultativ — murmur vezicular pe toatd aria pul-
monara, fara raluri.

Sistemul cardiovascular. Zgomotele cardiace ritmice, atenuate. Su-
fluri patologice absente. TAs si TAd — 90/60 mmHg. FCC — 92 b/min.

Sistemul digestiv. Acuze: pofta de mancare diminuatd. La inspectie:
limba umeda, curatd. La palpare: abdomenul moale, 1n hipogastru sensibil
la palpare, ficatul la rebord, splina inaccesibild. Scaun: regulat, format.

Sistemul urogenital. Acuze nu prezintd. Rinichii nu se palpeazd. Sem-
nul Pasternatki negativ, bilateral. Mictiuni libere, indolore.

Statutul ginecologic. OGE corect conformate. Himenul intact, vulva
curatd. Elimindri sangvinolente abundente. TR — uterul moderat mdrit in
dimensiuni, sensibil la palpare. Anexele bilateral sensibile palpator.

Nota dezvoltarii sexuale:
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Me-III (menstruatii regulate)

Ma-III — glanda mamaré dezvoltata

P-III — pérul pubian dezvoltat conform varstei
AXIII — pdrul axilar corespunde varstei.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Concluzie: Hemoragie uterind disfunctionald juvenild. Anemie
posthemoragica gr. IIl. Dismenoree primara.

In cazul hemoragiilor uterine disfunctionale diagnosticul se bazeazi
pe anamneza: anamneza menstruald, ginecologica si a maladiilor somatice
suportate.

Metroragiile disfunctionale din perioada de maturizare sexuald sunt,
de regula, hemoragii aciclice de tipul atreziei foliculare sau de tipul per-
sistentei foliculilor. In ambele cazuri se observi hiperestrogenemie care
provoaci hiperplazia endometrului. in cazul unei anovulatii endometrul
nu are un suport progestational, devine instabil si se detaseazd, cauzand
hemoragie uterina.

Tabloul clinic al metroragiilor disfunctionale poate include urmétoa-
rele: metroragii; modificari de ciclu menstrual (polimenoree, ciclu abun-
dent care apare la mai putin de 21 de zile; oligomenoree, cand singerarea
menstruald abundentd apare peste 35 de zile); bufeuri; schimbdéri ale dispo-
zitiei; sensibilitate dureroasd a vaginului.

Hemoragie uterina disfunctionald juvenild (HUD juvenild). Prin
hemoragii uterine juvenile definim hemoragiile uterine din perioada matu-
rizdrii sexuale conditionate de unele tulburdri in generarea ciclicd de hor-
moni ovarieni, tulburdri care nu sunt legate de anumite afectiuni organice
ale sistemului genital sau ale altor sisteme din organism [1]. Frecventa
metroragiilor oscileazd intre 10-70% din afectiunile ginecologice ale var-
stei infantile. Cea mai des depistatd cauzd a HUD juvenile este anovulatia,
care este foarte frecventd 1n primii 2-3 ani postmenarhali fiind asociatd cu
imaturitatea axei hipotalamo-hipofizo-ovariene [5].

HUD juvenild este hemoragia uterind ce poate fi diagnosticatd la fetite
cu varsta sub 18 ani, care nu au in anamnezd sarcini §i avorturi sponta-
ne, nu au suferit de boli inflamatorii ginecologice specifice (gonoree, tbc),
avand durata hemoragiilor mai mult de 7 zile, care se repeta mai des de 21
de zile, cu un volum hemoragic ce depdseste 80-120 ml.
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Dismenoreea reprezintd o stare patologicd ce se atestd odatd cu apari-
tia ciclului menstrual, fiind asociatd cu alte simptome: slabiciune generald,
greturi, diaree, cefalee, pierderi de cunostintd. Se clasificd in: primard, se-
cundard, neindentificatd. Frecventa algosdismenoreei este pand la 10 %.
Unul din mecanismele patogenetice este functia incompletd a fermentilor
proteolitici ai mucoasei uterine.

La fetitele cu dismenoree este mdrit nivelul de prostaglandine. Pros-
taglandinele au proprietatea de a se depozita in miometru, astfel provoaca
contractii uterine neregulate, intense, ce se manifestd clinic prin durere
menstruald in abdomenul inferior (este spasmodicd, sub forma unor cram-
pe puternice, difuza sau violenta ca o loviturd de pumnal), iradiatd n coap-
se, vagin, rect. Durerea menstruald apare de obicei 1n primele 4-6 ore de
la inceputul menstruatiei si poate dura pand la 48-72 ore. Poate asocia si
alte simptome: cardialgii, depresie, migrend, colici intestinale, deregldri de
somn (deregldri vegetative).

Cu care afectiuni se efectueaza diagnosticul diferential?

Pentru precizarea diagnosticului este necesar a face diferentierea cu
urmadtoarele patologii:
1) Insuficienta in sistemul de hemostaza:
* trombocitopenie
° anemii aplastice
e coagulopatii ereditare (boalaWillebrand, hemofilia)
e vasculite hemoragice.
2) Patologii organice ale organelor sexuale
e anomalii de dezvoltare ale organelor genitale
* endometriozd genitald
e tumori ovariene hormondependente
3) Procesele inflamatorii ale organelor genitale (Tbc genitala, gono-
reea, endometrita)
4) Sarcina complicatd cu avort spontan.
5) Tulburdri organice ale sistemului nervos central (tumori ale hi-
pofizei si hipotalamusului).

Care este anamnesis morbi?

Pacienta s-a imbolnavit acut, pe data de 18.08.2014 (de 3 zile), cAnd
au apdrut elimindri sangvinolente abundente din cdile genitale.
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Are menarhe de la 12 ani, regulate, ultimele 6 luni cu durata sangerdrii
timp de 2 sdptimani. Se interneazd de urgentd pe data de 21.08.2014 in
sectia de ginecologie infantild pentru diagnostic si tratament specializat.

Care este anamnesis vitae?

Copil nédscut din sarcina I, nasterea I, la termenul de 39-40 sdptdmani,
a tipat deodatd. La nastere M = 3100 g. Vaccinat conform vérstei. Dezvol-
tarea neuropsihica corespunde varstei.

Anamneza alergologicd — neagravatd, neagd prezenta alergiei la orice
fel de substante, alimente sau medicamente. Nu s-a aflat in contact cu bol-
navi infectiosi.

Anamneza eredocolaterald — neagravatd. Pdrintii aparent sandtosi.

Ce investigatii paraclinice veti indica?

Propunem urmdtoarele investigatii paraclinice:

1) Hemoleucograma (tab 1);

2) Grupa sangvind si Rh-factor;

3) Coagulograma;

4) Analiza biochimici a sangelui (tab 2);

5) Analiza generald a urinei;

6) Frotiula Gn. si Tr.;

7) Analiza sangelui la hormoni: FSH, LH, hormoni androgeni (tes-

tosteron, dihidroepiandrosteron), prolactind, progesteron;

8) Ultrasonografia organelor genitale, care va exclude prezenta unui fo-

licul persistent, a unui chist functional si a hiperplaziei endometriale;

9) Ultrasonografia glandei tiroide;

10) Consultatia hematologului;

11) Oftalmoscopia;

12) Consultatia neurologului.

Examenul sumar al urinei (27.08.2014): culoarea galbeni; reactia aci-
da; transparentd; proteine — negativ; epiteliu plat — 7 in cAmpul de vedere;
leucocite — 3-4 in cAmpul de vedere.

Coagulograma (22.08.14): protrombind — 84% (valori de referintd: 80-
105); fibrinogen — 2,44 g/l (valori de referintd: 2-4 g/1); timpul activ de
recalcificare — 51’ (valori de referintd: 50-70); timpul tromboplastinei par-
tial activate — 44’ (valori de referintd: 37-50); retractia cheagului — 50%.
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Tabelul 1
Hemoleucograma
Hemoleucograma 28.08.2014 (la internare) 29.08.2014 (1a externare)
Hb, g/l 50 95
Eritrocite, min 1,6 3,4
1C 0,14 0,85
Trombocite (*10°) 180 283
Leucocite (*10°) 7,1 8,3
Nesegmentate, % 6,0 4,0
Segmentate, % 64 67,3
Eozinofile, % 0 0
Limfocite, (*10°) 39 26,4
VSH, mm/ora 4 9

Analiza biochimica a sdngelui

Tabelul 2

Parametrii biochimici ai sangelui 21.08.2014 Valori de referinta
Proteina totald, g/l 72,0 64-83
Bilirubina totald, mcmol/l 14,4 1-17
Glucoza, mmol/l 4,2
ALAT, U/ 19 1-49
ASAT, U/l 23 1-46
K, mmol/l 4,98 3,5-5.3
Na, mmol/l 132,8 135-148
Ca, mmol/l 2,02 2,2-2,25

Determinarea grupei sangvine si factorului Rh: A(II), Rh-factor (+)

pozitiv.

Frotiu din vagin (22.08.2014): epiteliu 3-4 in c/v; leucocite 5-6 in c/v;
flora — bastonase; gonoree — negativ; Trihomonas — negativ; Gr.I de puritate.
Examinarea statutului hormonal (27.08.2014): FSH 10,6 U/l (normal
3,0-12,0), LH — 5,2 U/l (normal 0,8 — 10,5), prolactina — 9,5 ng/ml (nor-
mal 1,2-19,5), progesteron — 1,9 ng/ml (normal 2-25,0), E2 (Estradiol) —
180 pg/ml (normal 60-150).

Ce semne imagistice sunt caracteristice patologiei depistate?

Pentru cercetarea patologiei depistate este utild ultrasonografia orga-
nelor bazinului si a glandei tiroide.
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Ultrasonografia organelor bazinului mic (23.08.2014). Concluzie:
Uterul in antiflexie, ecou median — 15 mm. Ovare: drept — 26X24 mm;
stang — 24x26 mm. Spatiul Douglas nu se vizualizeaza.

Ultrasonografia glandei tiroide (23.08.2014): glanda tiroidda omogena,
de ecogenitate medie, cu contur clar, vascularizarea tesutului obisnuitd.
Dimensiunile glandei tiroide: LD — 38X14x14 mm, LS — 38X14x14 mm,
istmul 4 mm. Formatiuni chistice nu s-au depistat.

Consultatiile caror specialigti au fost necesare pentru stabilirea

diagnosticului clinic?

La stabilirea diagnosticului vom tine cont de recomanddrile urmatori-
lor specialigti:

Consultatia hematologului (22.08.2014): Anemie posthemoragicd de
gr. III pe fond de hemoragie uterind disfunctionald. Date de coagulopatie
sunt excluse.

Oftalmoscopia (22.08.2014): venele discret dilatate; arterele, papila,
retina fara modificéri patologice.

Consultatia neurologului (24.08.2014). Concluzie: Tulburdri psiho-
emotionale.

Care este atitudinea terapeutica recomandati in acest caz?

Optiunile de tratament pentru HUD juvenild sunt: contraceptive orale
combinate (COC), progestogene, antiinflamatoare nesteroidiene (AINS),
acid tranexamic (antifibrinolitic), analogi ai GnRH, Danazol si levonorges-
trel cu eliberare din dispozitiv intrauterin [5].

Tratamentul pacientelor cu HUD juvenile include 2 etape:

1. Tratamentul hemoragiei

2. Profilaxia recidivelor prin normalizarea functiei hipotalamo-hi-

pofizare si ovariene.

Pacienta a urmat tratament conservator cu scopul de a stopa hemora-
gia. Timp de 3 zile s-a aflat 1n sectia de reanimare chirurgicald. Conform
indicilor vitali, s-a efectuat hemotransfuzie cu concentrat eritrocitar — 10
ml/kg/corp.

S-a efectuat hemostazd hormonald cu Regividon (ethinylestradiol +
levonorgestrel), dupd schemd. Administrarea de doze crescute de estro-
geni opreste hemoragia in 12-24 de ore prin initierea trombozérii vaselor

130



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

sangerande. Dupd oprirea procesului acut se recomandd administrarea de
contraceptive orale incd timp de 3 luni.

Au fost administrate preparate hemostatice — Sol. Etamsilat 12,5 % —2
ml de 2 ori pe zi; uterotonice — Sol. Oxitocini 1 ml de 2 ori pe zi.

Antibioterapie — Sol. Cefazolini 1,0 i/v de 2 ori pe zi (cefalosporine
degener. I).

Preparate de fier (Sorbifer 1 compr. x2 ori/zi.)

Vom mentiona cd tratamentul nonhormonal cu medicamente antifi-
brinolitice si antiinflamatorii nesteroidiene reduce pierderile de singe in
timpul menstruatiei cu pand la 50% [3].

Tratamentul dismenoreei include urmatoarele:

— cuparea sindromului algic (analgezice, antiimflamatoare nesteroi-

dene, spasmolitice)

—  corectia deregldrilor vegetative (terapie antioxidantd — vit. E), te-

rapie cu magneziu, vit. B6

In cazurile grave se indici tratament hormonal cu preparate orale com-
binate.

Recomandarile la externare:

Evitarea stresului.

Deoarece scopul tratamentului este controlul ciclurilor menstruale si
regularizarea lor, se va administra tratament hormonal timp de 3 luni;

Urmarea tratamentului indicat de citre medicul hematolog — preparate
de fier (Sorbifer 1 comp. De 2 ori pe zi);

Continuarea tratamentului indicat de citre medicul neurolog (Magne-
ziu, B6, Vamelan);

Pentru tratamentul dismenoreei — antiinflamatoare nesteroidiene n
timpul ciclului menstrual;

Consultatia ginecologului — dupd o lund.

Evolutie, prognostic:

Prognosticul hemoragiei uterine, in general, este favorabil, insd depin-
de de etiologie.

Odata diagnosticatd si asiguratd stabilitatea hemodinamicd, pacienta
trebuie evaluata pentru severitatea anemiei si a posibilelor cauze ale hemo-
ragiei uterine disfunctionale.
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Complexitatea tratamentului se determind in baza severititii si cauzei
anemiei. Pe langd suplimentele cu fier, pot fi utilizate COC, medicamen-
te numai cu progestin, estrogen intravenos si/sau agenti hemostatici [2].
Dupd incheierea tratamentului, pacienta trebuie urméritd pentru anovulatie
persistenta.

Complicatii:

Complicatiile hemoragiei cronice disfunctionale uterine pot include
anemia, infertilitatea si cancerul endometrial.

In cazul hemoragiei disfunctionale uterine acute, poate apdrea ane-
mie severd, hipotensiune arteriald, soc si chiar moartea dacd tratamentul
prompt si asistenta de sustinere nu sunt initiate [4].

Concluzii:

Pacienta a primit toate informatiile necesare cu privire la hemoragia
uterind disfunctionald juvenild, anemia posthemoragicd gr. III, dismenore-
ea primard, precum si informatie despre optiunile de tratament.

Astfel, hemoragia uterind disfunctionald este una din problemele ma-
jore ale ginecologiei la adolescente.

Ciclurile anovulatorii sunt, in general, fiziologice si se rezolvd spontan
la majoritatea adolescentelor, pe mésurd ce se dezvoltd axa hipotalamo-hi-
pofizo-ovariani. In plus, hemoragia uterini se poate datora coagulopatiei,
de aceea la fiecare adolescentd cu hemoragie uterind disfunctionald ar tre-
bui sd fie excluse tulburirile de coagulare.

Diagnosticul si tratamentul HUD este complex. Avind in vedere
simptomatologia variatd a HUD juvenile si numeroasele optiuni de trata-
ment, este important ca fiecare caz si fie individualizat.
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SINDROMUL
MAYER-ROKITANSKY-KUSTER-HAUSER

Caz clinic. Copilul O.S., in varsta de 14 ani, de sex feminin, s-a pre-
zentat si a fost internat pe 01.02.2016 in sectia de chirurgie generald a
IMSP IMsiC, CNSP de Chirurgie Pediatricd ,,Acad. Natalia Gheorghiu”
pentru o formatiune de volum 1n cavitatea abdominald. Pacienta prezen-
ta urmétoarele acuze: dureri periodice in flancul si regiunea inghinald pe
dreapta; periodic de intensitate sporita, lipsa ciclului menstrual, astenie,
diminuarea capacitdtii intelectuale.

Ce a depistat examenul obiectiv?

Examenul obiectiv a evidentiat: stare generald de gravitate medie,
constiinta clard, la intrebdri rdspunde lent, expresia fetei obisnuitd, pozitia
pacientei activd. Tipul constitutional — normostenic; masa corporald — 45
kg; talia — 1,52 m. Tegumente palide, curate, umede.

Piérul jos inserat in regiunea occipitald, cu luciul pastrat; sinofriz al
sprancenelor; hirsutism al membrelor superioare si inferioare; unghiile
obisnuite.

Tesutul celuloadipos subcutanat dezvoltat satisficitor, grosimea pli-
cei in regiunea Traube — 1,5 cm, féard regiuni cu depuneri de grasimi. Ede-
me gambiene — nu prezintd. Capul si gatul: git scurt, lat, puncte dureroase
lipsesc. Ganglionii limfatici nu se palpeaza. Sistemul osteoarticular, fara
particularitdti.

Sistemul respirator. Torace aplatizat anteroposterior, ambele hemito-
race participd in actul de repiratie, respiratie de tip toracic, FR 19 r/min.
Elasticitatea si mobilitatea cutiei toracice — pdstrate; puncte dureroase nu
se determind. Percutor, sunet clar, pulmonar. Auscultativ — murmur vezi-
cular pe toatd aria pulmonard.

Sistemul cardiovascular. Socul apexian localizat n spatiul intercostal
V, lateral de linia medioclaviculard stangd cu 1,5 cm. Limitele cordului
normale. Zgomotele cardiace ritmice, atenuate. Sufluri patologice absente.
Prezenta zg. III la apex. TAs si TAd — 110/70 mmHg. FCC — 72 b/min.

Sistemul digestiv. Acuze: dureri moderate in regiunea abdomenului.
La inspectie: limba saburald, cu depuneri albicioase. La palpare: abdome-
nul moale, mai jos de ombilic se palpeazi o formatiune tumorald, indolord,
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mobild, ficatul la rebord, splina inaccesibild. La percutie: ficatul dupd Kur-
lov — 9/8/7 cm. Dimensiunile splinei: diametrul longitudinal 15 cm si cel
transversal 8 cm. Scaun: regulat, format.

Sistemul urogenital. Acuze nu prezinta. Rinichii nu se palpeazd. Ma-
nevra Giordani negativd, bilateral. Mictiuni libere, indolore.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Formatiune tumorald in bazinul mic. Pentru a exclude patologia gine-
cologicd a fost consultatd de cdtre ginecolog (05.02.2016). Functia men-
struald — absentd. Nota dezvoltdrii sexuale: Me0/Mo2/P3/Ax2. Statutul
ginecologic: organe genitale externe conformate de tip feminin, intrarea n
vagin lipseste. Atrezie vaginald. La tuseul rectal in bazinul mic se constata
o formatiune de volum (de dimensiuni 8x10 cm), indolord la palpare. Ute-
rul palpator nu se apreciaza.

Concluzie: Anomalie de dezvoltare a organelor genitale. Atrezia hi-
menului. Hematometrd? Formatiune tumorald? Nu se exclude sindromul
Rokitansky-Kuster.

Se recomandad: transfer 1n sectia ginecologie infantild, RMN organelor
bazinului mic pentru stabilirea diagnosticului.

Sindromul Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser. Malformatie a apara-
tului genital, caracterizatd prin aplazie vaginald si prezenta a doud porti-
uni rudimentare de uter. Vulva e normald; vaginul prezent sub forma unei
adancituri in degetar de 1-3 cm 1n treimea inferioard (2/3 proximale ale
vaginului lipsesc); uterul este absent ca organ unic diferentiat — de o parte
si de alta a liniei mediane existd doud formatiuni nodulare, hemiutere rudi-
mentare embriologice; trompele sunt normale, iar ovarele functionale [5].
Fenomenul se datoreazd actiunii unor factori nefavorabili in zilele 44-48
de gestatie. Se intdlneste cu o frecventd de 1 caz la 4,500-5000 de nou-nis-
cuti de gen feminin [1, 4]. Afecteazd numai persoanele de sex feminin.

Exista 2 forme: tip 1 — cu anomalii doar ale tractului genital; tip 2 —
asociazd si alte malformatii (vertebrale, cardiace, urologice, otologice).

Semnele si simptomele atreziei vaginale, dacd nu a fost diagnosticatd
pand la pubertate, apar odatd cu prima menstruatie si includ:

1. Amenoree asociati cu dureri ciclice pelviene. Dezvoltarea puberta-
rd si caracteristicile sexuale secundare raiméan neafectate. La pacientd pu-
bertatea decurge normal cu telarhe si adrenarhe, cu toate acestea, nu incepe
menstruatia.
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2. Infertilitatea. Desi functia ovariand este normald, trompele uterine
pot fi ocluzionate, iar uterul poate avea o anomalie care Tmpiedicd implan-
tarea embrionului.

3. Incapacitatea de a avea relatii sexuale. Aplazia vaginald impiedi-
cd penetrarea penisului n timpul actului sexual, provocand o dispareunie
pronuntatd.

4. Malformatii renale: cele mai frecvente sunt atopia $i ectopia renala.
Unele paciente pot sd prezinte un istoric de incontinentd urinard, sau infec-
tii recurente ale tractului urinar.

Atrezia vaginald poate fi diagnosticatd incd de la nastere, mai ales dacd
se asociazd cu alte afectiuni.

La pubertate prezenta amenoreei, durerilor abdominale, precum si ma-
rirea Tn volum a abdomenului determina persoana 1n cauza sa meargd la un
control medical.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Analiza diferentiald se face cu disgenezia gonadelor primara — lipseste
tesutul hormonal al glandelor (in sdr. Sersevski-Turner 45x) sau in sindro-
mul Moris.

Sindromul Morris (sindromul de insensibilitate la androgeni) este o
patologie care afecteaza dezvoltarea sexuald inainte de nagtere i in timpul
pubertitii. Persoanele cu aceastd afectiune genetic sunt bdrbati (variantd
ereditard a pseudohermafroditismului de sex masculin), cu cariotip mascu-
lin (46 XY) si un fenotip feminin.

Sindromul complet de insensibilitate la androgeni (CAIS) apare atunci
cand organismul nu poate folosi androgeni deloc. Persoanele cu aceasta
formd de afectiune au caracteristicile sexuale externe feminine, dar nu au
uter i, prin urmare, nu menstrueaza si sunt infertilAe. Ele de obicei se dez-
voltd ca femeile si au o identitate de sex feminin. Insd aceste persoane au
testicule care raman nedescoperite, deoarece ele sunt localizate anormal
n pelvis sau abdomen. Testiculele nedescoperite pot deveni ulterior can-
ceroase, daca nu sunt indepartate chirurgical. Organismul persoanelor cu
sindromul Morris nu este capabil sd raspunda la androgeni. Ele pot avea
n principal caracteristici sexuale externe sau semne de dezvoltare sexuala
atat masculind cét si feminind. Aceste persoane au, de asemenea, par pu-
tin sau absent in zona pubiand si cea axilard. Pieptul se dezvoltd normal,
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adipozitatea e de tip feminin. Identitatea si orientarea sexuald sunt de obi-
cei feminine si heterosexuale [3].

In sindromul Turner dezvoltarea anormali a gonadelor feminine poa-
te duce, de asemenea, la agenezia ovariana si lipsa menstruatiei.

Un alt diagnostic diferential este sindromul Winter, descris in lite-
ratura de specialitate ca un sindrom renal si ca o anomalie genitald si a
canalului auditiv. Initial, se constatd ca o stenozd bilaterald a canalului
audutiv extern la pacientele tinere, dar diagnosticul se stabileste dupa di-
agnosticarea amenoreei primare (atrezia vaginald distald) si a ageneziei
renale unilaterale [4].

Absenta aparentd a unui sistem miillerian (agenezia vaginald) poate s
apard la paciente cu 46, XX sau 46, XY. Cu toate acestea, un examen, nu un
cariotip, este important pentru screeningul primar. La paciente poate lipsi
yaginul si sd se constate dezvoltarea normald a sanilor si a parului pubian.
In cazul in care la tuseul rectal nu se palpeazi organele genitale interne, dia-
gnosticul probabil este absenta congenitald a uterului si a vaginului (CAUV),
cunoscutd si sub numele de aplazie miilleriand sau sindromul Mayer-Ro-
kitansky-Kuster-Hauser (MRKH). Dacd, in schimb, se identificd o masa
proeminentd pe linia mediand aflata chiar deasupra ,,vaginului absent”, paci-
enta are probabil sept vaginal transversal (TVS) sau himen imperforat. Nici
unul dintre simptome nu justifica studiile cromozomiale, deoarece ele suge-
reazd clinic prezenta unui cariotip 46, XX. Pacienta cu o dezvoltare normala
a sanilor, dar la care lipseste pérul pubian si sistemul miillerian, are probabil
AIS. Aceste ultime constatéri justifica cercetarea cariotipului pentru a confir-
ma complementul 46, XY si nevoia de extirpare gonadald [2].

Atrezia izolatd a himenului — de reguld, se depisteazd odatd cu apari-
tia menarhei (la 13-15 ani) si se manifestd prin criptomenoree, dureri in re-
giunea inferioard a abdomenului §i/ sau regiunea lombard, iar la palpare —
prin prezenta unei formatiuni in bazinul mic (sau in cavitatea abdominald).

Care este anamnesis morbi?

Se considera bolnava din decembrie 2015, cand au aparut dureri pe-
riodice in flancul si regiunea inghinald pe dreapta, periodic de intensitate
sporita. A solicitat AMU Leova, durerea a fost cupata cu spasmolitice (No-
Spa), insd in ianuarie 2016 durerile au reapdrut, a solicitat repetat AMU,
durerile au fost cupate si s-a recomandat vizita la medicul de familie.
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De la CMF se indicd in scop diagnostic USG cavitdtii abdominale si a
bazinului mic cu consultatia ginecologului.

Care este anamnesis vitae?

Copil ndscut din sarcina I, la termenul de 39-40 sdptdmani, a tipat de-
odatd. La nastere M = 2900 g, T = 49 cm. Sarcina a decurs cu toxicoza in
trimestrul I, 1a 30 de sdptimani de gestatie — preeclampsie cu risc de avort
spontan. In timpul sarcinii mama nu a luat Sorbifer si Acid folic. Copilul a
fost aldptat la sin pand la varsta de lan si 1 luna.

La varsta de 6 luni — infectarea locului postinjectional al vaccinului
TBC.

Fetita din punct de vedere somatic aparent este sdndtoasd, insd neurop-
sihic nu este dezvoltatd conform varstei (invatd pe note de 5-6, este in clasa
a VI-a). Este in evidentd la psihiatru.

La varsta de 8 ani, in urma unui stres i s-a stabilit diagnosticul de Epi-
lepsie. De atunci se afld sub tratament continuu antiepileptic.

Anamneza alergologicd — neagravatd, neagd prezenta alergiei la anu-
mite substante, alimente sau medicamente.

Vaccinatd conform varstei.

Anamneza eredocolaterald — neagravatd. Pdrintii aparent sandtosi.

Examindrile bioumorale efectuate

Hemoleucograma 11.02.2016 26.02.2016 10.03.2016
Hb, g/l 131 127 118
Eritrocite, min 4.4 4 3,7
IC 0,97
Reticulocite
Trombocite (x10°) 208 280
Leucocite (x10°) 5.4 4 15,8
Nesegmentate, % 2 6 6
Segmentate, % 66 61 84
Eozinofile, % 1 3 0
Limfocite, % 27 26 8
Monocite, % 4 4 2
VSH, mm/oria 5 16
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Parametrii biochimici 26.02.16 10.03.16 Valori de referinta
ai sangelui

Indicele protrombinic, % 92 74 70-130
INR 1,03 1,14
Fibrinogenul, g/l 1,1 2,18 2-4
Proteina totala, g/l 65 65,1 64-83
Ureea, mmol/l 53 5,1 2,1-7,1
Bilirubina totala, mcmol/l 13,9 9,51 1-17
Bilirubina conjugata, mcmol/l 0 1-5,1
ALAT, U/ 17 25,4 1-49
ASAT, U/l 25 48,2 1-46
K, mmol/l 4,92 3,82 3,5-5,3
Na, mmol/l 143 144 135-148
Ca, mmol/l 2.5 1,88 2,2-2.25

Examenul sumar al urinei (11.03.2016): culoarea galbend; reactia aci-
dd; transparenta: tulbure; proteind — negativ; leucocite unice; eritrocite:

10-12 in campul de vedere; sdruri: urati (++).

Coagulograma (10.02.16): durata sangerarii 0' 45 ", initierea coagula-
rii 3'40", stoparea coaguldrii 4 ' 15"

Determinarea grupei sangvine si Rh: A(II), Rh-factor (+) pozitiv.

Examinarea statutului hormonal (15.03.2016): FSH 34,9 U/1 (indice
normal 3,0-12,0), LH — indice redus in ser, prolactina — 19,4 ng/ml (nor-
mal 1,2-19,5), progesteron — indice redus in ser, testosteron — 0,6 ng/ml

(normal 0,2-1,0), DHEAS - indice redus in ser.

Alte investigatii:

Marcherii cancerului ovarian (23.02.2016)
CA 72-4 (Cr. intestinal) — 1,7 (indice normal 0-2 U/ml);
CA 125 (Cr. ovarian) — 16,9 (indice normal 1-21 U/ml);
CEA (Cr. ovarian si intestinal) — 0,227 ng/ml — indice normal.

Explordrile functionale (29.02.2016): electrocardiograma: Bradicar-

die. AE verticala.

Ce investigatii paraclinice sunt necesare?

Se vor efectua urmitoarele investigatii paraclinice:
1) Ultrasonografia organelor abdominale si a sistemului urinar;
2) Ultrasonografia organelor genitale;

3) Ultrasonografia glandei tiroide;

4) Ultrasonografia glandelor suprarenale;
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5) Tomografia computerirzatd a organelor bazinului mic, cu contrast;
6) RMN organelor bazinului mic;
7) Radiografia cutiei toracice.

Ce semne imagistice sunt caracteristice patologiei depistate?

Ultrasonografia organelor abdominale si a sistemului urinar
(03.02.2016):

Rinichii. Rinichiul drept — 94x39 mm, stang — 98x37 mm; parenchi-
mul 12 mm, mediu omogen. Sistemul colector nedeformat, nedilatat. Bazi-
nete: drept —4 mm, stdng — 5 mm. Vezica urinard: plind, fard particularitati.
Ultrasonografia glandelor suprarenale: glandele suprarenale hipoecogene,
cu structura omogend, contur clar. Dimensiunile: pe dreapta 12x14 mm, pe
stanga 13%13 mm.

Ultrasonografia bazinului mic (03.02.2016). Concluzie: formatiune
de volum in cavitatea abdominald la nivelul ombilicului cu dimensiunile
111x61 mm. Uterul si anexele nu se vizualizeaza. Se recomanda consultatia
oncoginecologului si a pediatrului la Institutul Mamei si Copilului (Fig.1.).

Fig. 1. Formatiuni de volum la nivelul ombilicului cu ecosonda convex sectoral
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Ultrasonografia bazinului mic (repetatd). Concluzie: In regiunea bazi-
nului mic se determind o formatiune de volum neomogend, hipoecogend,
cu dimensiunile 102x44 mm; ovarul sting — 36x21 mm cu foliculi, ovarul
drept —35x16 mm cu foliculi. Date ecografice sugestive pentru hematome-
trd. Hematocolpos (Fig.2.).

Fig. 2. Formatiuni in bazinul mic

Ultrasonografia glandei tiroide pentru a exclude amenoreea extrageni-
tald: glanda tiroidd omogend, de ecogenitate medie, cu contur clar, vascu-
larizarea tesutului obisnuitd. Dimensiunile glandei tiroide: LD — 13x14x41
mm, LS — 14X14X39 mm, istmul 3 mm. Formatiuni chistice nu s-au depistat.

Fig. 3. T.C. Se determina o formatiune de volum abdominala
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Radiografia cutiei toracice (26.02.2016): campurile pulmonare trans-
parente. Hilurile pulmonare structurate. Sinusurile pleurale libere, diafrag-
ma netd, clard, mediastinul nu este deplasat. Cordul, Ao cu aspect obisnuit.

Tomografia computerirzatd (23.02.2016). Concluzie: se depisteazd o
formatiune de volum a cavititii abdominale (formatiune de volum intesti-
nald?, formatiune de volum a mezoului?), dimensiuni 10062 mm (Fig.3.).

RMN organelor bazinului mic (01.03.2016). Concluzie: Formatiune
de volum in cavitatea bazinului mic cu rdspandire intraabdominald. Gan-
glioneurom? Ganglioneuroblastom? Neurofibrom? (Fig. 4.)

Fig. 4. RMN organelor bazinului mic cu aprecierea formatiunii de volum

Consultatiile caror specialigti au fost necesare pentru stabilirea

diagnosticului clinic?

Consultatia oncologului (18.02.2016): Chistom ovarian pe dreapta.
Suspectie la cancer ovarian.

Se recomanda examinarea oncomarkerilor (CA125, CEA, CA72-4).

Consultatia chirurgului (19.02.2016). Se indicd TC a bazinului mic,
cu contrast.
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Consultatia chirurgului (25.02.2016). Diagnostic: formatiune de vo-
lum a mezoului. Se indicd tratament chirurgical in clinica Institutului Ma-
mei si Copilului.

Consultatia geneticianului (14.03.20116). Concluzie: Amenoree
primard. Agenezia uterului. Chist ovarian, bilateral. Sindrom Rochitans-
ky-Kustner. Cromatina sexuald 23%, 1n limitele normale, dupd tip feminin.
Cariotipul 46XX (F).

Care este atitudinea terapeutica recomandati in acest caz?

Pacienta a fost consultatd repetat de cétre ginecolog (26.02.2016)
dupa examinarea prin RMN. Concluzia ginecologului: Posibil anomalie de
dezvoltare a organelor genitale interne. Atrezia vaginului, colului uterin.
Hematometrd?

Pentru a exclude hematometra ginecologul a recomandat punctia for-
matiunii tumorale prin spatiul Douglas sub protectia USG si transfer ulte-
rior in sectia de Ginecologie a IMSP IMsiC.

Punctia ecoghidatd a formatiunii tumorale prin spatiul Douglas s-a
efectuat in conditii de asepsie si antisepsie sub anestezie i/v, transvaginal
sub control palpator rectal si ghidaj ultrasonografic. S-au extras 5 ml de li-
chid gédlbui — straveziu, ulterior, dupa orizontarea acului s-a eliminat singe
roz, proaspat, care s-a transportat de urgentd in laborator. Campul operator
s-a dezinfectat.

Laparoscopie diagnostica. La revizie s-a depistat: uter rudimentar,
trompele uterine rudimentare si chisturi ovariene bilaterale.

Fig. 5. Formatiune chistica a anexelor rudimentare pe dreapta
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RS W Ty
Fig. 6. Formatiune chistica a anexelor rudimentare pe stanga

Interventie chirurgicald (09.03.2016). Laparotomie dupd Pfanenstil.
Chistectomie bilaterald. Ovarectomie bilaterala. (Fig. 5, 6.)
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Diagnosticul postoperator: Formatiune de volum in cavitatea ba-
zinului mic. Chistom ovarian, bilateral. Sindromul Rokitansky-Kust-
ner-Mayer-Hauser. Atrezia vaginului. Aplazia uterului $i a trompelor ute-
rine.

Diagnosticul clinic: Disgerminom ovarian bilateral. Sindromul Ro-
kitansky-Kustner-Mayer-Hauser. Atrezia vaginului. Aplazia uterului si a
trompelor uterine.

Parametrii biochimici (postoperator, 10.03.16). Indicele protrombi-
nic — 74 %, INR — 1,14; fibrinogenul — 2,18 g/I; proteina totald — 65,1 g/l;
ureea — 5,1 mmol/l; bilirubina totald — 9,51 mcmol/l; bilirubina conjugata
— 0 mcmol/l; ALAT — 25,4 U/1; ASAT — 48,2 U/I; Kaliu — 3,82 mmol/l;
Natriu — 144 mmol/l; Calciu — 1,88 mmol/l.

Hemoleucograma (postoperator, 10.03.2016). Hemoglobina 118 g/l;
eritrocite — 3,7x10'2; leucocite —15,8x10°; nesegmentate — 6%; segmentate
— 84%; eozinofile 0%:; limfocite — 8%; monocite — 2%.

Care a fost specificul morfopatologic in patologia depistata?

S-a efectuat examenul histopatologic al preparatului obtinut prin lapa-
rotomie mediand. Concluzie: Disgerminom ovarian bilateral.

Disgeminomul ovarian este o tumoare malignd a celulelor germinale
ovariene, care constituie 1-2% din toate tumorile ovariene maligne. Frec-
vent apare intre varstele de 10 si 30 de ani. Tratamentul de baza — chirur-
gical; Insd, in stadiile avansate ale bolii, tratamentul chirurgical este urmat
de chimioterapie.

Ce include urmarirea postoperatorie a pacientei?

Pacienta a urmat in perioada postoperatorie tratament medicamentos:
sol. Glucozd 5% — 500 ml, i/v; sol. Ketoprofen — 2 ml, i/m; sol. Metrogil —
200 ml, i/v; sol. NaCl 0,9% — 500 ml de 2 ori pe zi; sol. Cefuroxim 1,5 g;
Carbamazepind — 200 mg; Valeriand; sol. Prozerin — 1 ml de 3 ori pe zi;
sol. Dexametazon — 2 mg, i/m.

Dezinfectarea plagii postoperatorii $i pansament aseptic.

Recomandarile la externare:

Respectarea regimului dietetic; evitarea stresului; efort fizic limitat;
consultarea specialistilor in dinamicd (oncolog, ginecolog, neurolog).
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Evolutie, prognostic

Pacienta poate avea relatii sexuale dupd reconstructia chirurgicald a
vaginului.

Reconstructia nu permite obtinerea sarciniilor pe cale naturald. Con-
ceperea este posibild numai prin aplicarea metodei de fertilizare in vitro.

Care sunt optiunile de tratament pentru construirea
neovaginului?

In perspectivi se propune plastia vaginului in perioada de adolescen-
td, dupd 18 ani, se recomandd tratament chirurgical — formarea vaginului
artificial.

Gama de optiuni de tratament include abordari chirurgicale si nonchi-
rurgicale.

Tratamentul nonchirurgical. Din cauza ratei scizute a complicatiilor
si aratei de succes de 75% -85%, dilatarea progresiva a vaginului este alea-
sd drept tratament de primd linie [6, 7, 8]. Cel mai frecvent utilizate metode
nonchirurgicale sunt metoda de dilatare Frank si metoda Ingram. Metoda
Frank a fost descrisd de citre Frank 1n 1938 si include o demonstratie de
introducere de citre medic a unor dilatatoare de dimensiuni progresive,
care este apoi efectuatd de pacienta timp de 20 de minute pe zi, marind pro-
gresiv lungimea si ldtimea dilatatorului. Aceastd metodd necesitd prezenta
unei portiuni scurte a vaginului si, de obicei, dureaza 6 luni pentru a obtine
o adancime si o litime functionale. S-au identificat factori care impiedi-
cd tratamentul de succes, cum ar fi oboseala pacientei, lipsa confortului,
problemele de confidentialitate si lipsa de timp pentru efectuarea zilnicd a
manoperei [7].

Tratamentul chirurgical. Se realizeaza prin doud metode [9]:

1. Metode bazate pe tractiune

—  Vechietti (prin laparotomie sau laparoscopie)

2. Metode bazate pe grefe:

— Abbe-McIndoe (abordare vaginald, cu diverse tesuturi, cel
mai des folosita este grefa de piele)

— Intestinald (abordare combinatd — vaginald si laparotomica
sau laparoscopica)

— Davydov (abord combinat — vaginal si laparoscopic, folosind
peritoneu)
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In studiul satisfactiei sexuale a pacientelor cu sindromul MRKH s-a
observant cd in urma procedurilor chirurgicale lungimea vaginului si sa-
tisfactia sexuald sunt mai mari, in comparatie cu tehnicile nonchirurgicale
[10]. Cu toate acestea, majoritatea metodelor chirurgicale necesitd utili-
zarea in continuare a metodelor nonchirurgicale sau reinterventii pentru
mentinerea rezultatelor [9].

Un studiu descriptiv al rezultatelor pe termen lung (10 ani) in tra-
tamentul sindromului MRKH cu tesut vaginal autolog cultivat in vitro
conchide: vaginoplastia efectuatd cu ajutorul tesutului vaginal autolog, nu
doar asigurd o viatd sexuald satisficdtoare pe termen lung, dar si ajutd la
obtinerea unei Imbuntdtiri a calitdtii vietii, mentinutd in timp [11].

Concluzii:

In cazul clinic descris pacienta a primit toate informatiile necesare
cu privire la sindromul MRKH, precum si informatie despre optiunile de
tratament.

Diagnosticul si tratamentul sindromului MRKH poate fi dificil. Avand
in vedere prezentarea variatd a sindromului MRKH si numeroasele optiuni
de tratament, este important ca fiecare caz si fie individualizat.

Existd diverse proceduri chirurgicale pentru construirea neovaginului.
Tratamentul care constd 1n crearea unui neovagin este, in general, oferit
pacientelor atunci cind sunt gata sd inceapa activitatea sexuala.

imbunétégirea zilnicd a tehnologiilor medicale permite, in multe tdri,
femeilor sd recurgi la fertilizarea in vitro si la serviciile unei mame suro-
gat. Numdrul acestor femei va creste probabil in timp [4]. De aceea, studie-
rea factorilor genetici responsabili pentru acest sindrom este de importanta
majora.
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TORSIUNEA HIDATIDEI MORGAGNI LA COPIL

Definitie. Sindromul scrotal acut este inflamatia scrotald unilaterald
aparutd brusc, produsd de cauze diverse. Semnele clinice sunt cele clasice:
tumefiere, hiperemie, caldurd locald, durere.

Conform datelor literaturii de specialitate, torsiunea hidatidei Mor-
gagni de dimensiuni mari mai frecvent se determind la bdieti cu varsta de
6-13 ani. Lungimea hidatidelor Morgagni variaza intre 1-17 mm. Prezenta
simptomatologiei sindromului scrotal acut, a semnelor de torsiune a tes-
ticulului necesitd interventie chirurgicald de urgentd — inldturarea hidati-
dei Morgani. Sunt raportate cazuri sporadice referitoare la hemoragie 1n
hidatida torsionatd, care conduce la mérirea in dimensiuni a scrotului si,
astfel, la dificultdti in diagnostic. In afari de aceasta, existii probabilitatea
prezentei formatiunii tumorale la nivelul testiculului.

Prezentare de caz clinic. Pacientul A., in varstd de 5 ani, a fost spi-
talizat in sectia de urologie, IMSP IMsiC, CNSP de Chirurgie Pediatricd
»Acad. Natalia Gheorghiu” pe 08.01.2020, la ora 20:00 cu simptomele:
dureri pronuntate in hemiscrot pe stinga, edem, hiperemie a acestei regiuni
(Fig. I). Se considera bolnav de pe 07.01.2020, aproximativ la ora 17:00,
cand au aparut dureri in hemiscrot pe stinga.

.

Fig. 1. Hiperemie, edem al hemiscrotului pe stanga (caz clinic)

Ce va decela examenul obiectiv?

Starea generald a copilului este grav-medie. St. localis: se constatd
edem, hiperemie a hemiscrotului pe stinga, care este mdrit in dimensiuni,
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la palpare, dureros. La polul superior al testiculului se palpeazd o formati-
une dureroasd de formd ovald, de consistentd elastica.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luénd in considerare prezenta edemului, hiperemiei, faptul ca palpa-
rea polului superior al testiculului este dureroasa, ci se determind o forma-
tiune ovald, cu consistentd elasticd, la copil este prezent sindromul scrotal
acut.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Se va face diferentierea cu:

1. torsiunea hidatidei Morgagni

2. torsiunea testiculului

Simptomele ce ne sugereazd prezenta hidatidei Morgagni torsionate
sunt: edemul, hiperemia, durerea la palparea polului superior al testicu-
lului. De asemenea, prezenta formatiunii ovale, cu consistentd elasticd la
polul superior al testiculului.

Manifestdrile clinice ale torsiunii testiculului sunt orizontalizarea tes-
ticulului in hemiscrot, tumefactia, durerea in hemiscrotul respectv, la care
se asociazd vdrsdturile (semn important), tumefactia marcantd a testiculu-
lui. in primele 6 ore se considerd posibild recuperarea gonadei, totodati
acest interval poate fi extins in functie de intensitatea stranguldrii.

-

\

K

Fig. 2. Revizia hemiscrotului pe stanga (caz clinic) Fig. 3. Hidatida Morgagni torsionata (caz clinic)
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Interventia chirurgicald. Cu asistentd anesteziologicd, s-a efectuat in-
terventia chirurgicald — revizia hemiscrotului pe stanga (Fig. 2). Testiculul
si hidatida Morgagni edematiate. S-a efectuat inldturarea hidatidei Mor-
gagni torsionate, ischemiate (Fig, 3-5).

Fig. 4. Hidatida Morgagni torsionata (caz clinic) Fig. 5. Aplicarea drenului. Suturarea
tegumentului hemiscrotului

Concluzii

1. Afectiunile testiculului constituie 45% din interventiile chirurgi-
cale la copii.

2. ,.Scrotul acut edematiat” la copii ocupd locul doi in structura in-
terventiilor chirurgicale efectuate de urgentd, dupd apendicecto-
mii.

3. Tactica incorectd in tratamentul ,,scrotului acut edematiat” la co-
pii conduce la atrofia testiculului, cu actiune negativa asupra tes-
ticulului controlateral.
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HIDRONEFROZA CONGENITALA
PE STANGA LA COPIL

Caz clinic. Copilul B.P., in varstd de 1 an, de sex masculin, data
nasterii 03.01.2019, este internat in IMSP Institutul Mamei si Copilului,
Centrul National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatrica ,,Acad. Natalia
Gheorghiu” cu simptomul: dilatarea sistemului calice-bazinet pe stanga,
determinat la ultrasonografia sistemului urinar.

Anamnesticul perinatal: Copilul provine din a III-a graviditate, a III-a
nastere, din duplex, al doilea din gemeni, sarcina a decurs cu toxicozd in
perioada a II-a. Copilul s-a ndscut la 39 de sdptdmani, cu greutatea la nas-
tere 3270 g, talia 50 cm, perimetrul cranian 34 cm, scor Apgar — 7 puncte.

Anamneza morbi: Patologia a fost descoperitd inca din perioada intrau-
terind, cand, la 36 sdptdmani de gestatie, la examinarea prin ultrasonografia
sistemului urinar, s-a decelat o dilatare a sistemului calice-bazinet pe stan-
ga. Copilul a fost transferat la 6 zile dupd nastere in clinica IMSP IMsC,
CNSP de Chirurgie pediatricd ,,Acad. Natalia Gheorghiu”. Au urmat exa-
mindri §i tratament in sectia de chirurgie a nou-ndscutului. La momentul
actual, copilul se spitalizeaza pentru un control urologic aprofundat.

Copilul a fost investigat prin ultrasonografia sistemului urinar, care a
indicat urmatoarele date: Rinichiul pe dreapta — 42x24 mm, rinichiul pe
stdnga — 58x26 mm, parenchimul rinichiului pe dreapta — 8 mm, parenchi-
mul rinichiului pe stinga — 6 mm, calicele pe stanga — 11 mm. Bazinetul
pe dreapta — 2 mm, bazinetul pe stinga — 28 mm. Vezica urinard nu-i plind
maximal.

Ce va decela examenul obiectiv?

Starea generald a copilului este grav-medie. Tegumentele $i mucoase-
le sunt curate, roz-pale. In pliméni respiratia asprd. Batdile cordului sunt
ritmice. Abdomenul este mdrit in volum, sensibil la palpare in regiunea
suprapubiand, regiunea lombard pe stinga. Organele genitale masculine
dezvoltate corespunzdtor varstei. Din spusele mamei copilului, mictiunile
sunt libere, indolore. Copilul suferd de constipatii de la nastere. Scaun 1
datd la 2 zile.
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Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luand in considerare prezenta la copil a modificdrilor Tnregistrate la
ultrasonografia sistemului urinar, stabilite intrauterin si confirmate post-
natal prin examenul ultrasonografic si {indnd cont de datele examenului
obiectiv: abdomenul este marit in volum, sensibil la palpare in regiunea
suprapubiand, regiunea lombard pe stinga, diagnosticul prezumtiv este:
hidronefroza, gr. I1I pe stanga, sau megaureterohidronefroza, gradul III pe
stanga.

Diagnosticul diferential

Se va face diferentiere intre afectiunile:

1. Hidronefroza, gradul III

2. Megaureterohidronefroza, gradul III.

In hidronefrozi, gradele III-1V se atesti dilatarea bazinetului si a
calicelor cauzatd de obstructia jonctiunii pielouretelale, cu atrofia paren-
chimului renal si diminuarea progresiva a functiilor rinichiului. Obstructia
jonctiunii pieloureterale determind evacuarea incompletd, cu acumularea
urinei in sistemul colector, dilatdndu-l, iar cresterea presiunii in acest sis-
tem contribuie la comprimarea parenchimului renal, provocand ischemie
si atrofie. Datele literaturii de specialitate raporteaza o incidentd a cazurilor
de hidronefroza de 2,8 la 1000 de nou-ndscuti, predominand sexul mascu-
lin, in raport de 3:1.

Megaureterohidronefroza, gradul I1I apare ca o alungire a ureterului,
care din organ de transport al urinei se transforma in organ de stocare a
acesteia, deregland functia renald, insotitd uneori de dilatatii ale sistemului
calice-bazinet subiacent, manifestatd prin dilatatia portiunii distale de ure-
ter, ori ureter dilatat pe tot traiectul, cu prezenta sau absenta de contractie
Tnregistratd la ultrasonografia sistemului urinar (vezica urinara plind), aso-
ciatd cu atrofia parenchimului renal.

Ce examinari bioumorale va necesita copilul?

Copilul a fost examinat prin hemoleucograma (29.01.2020), care
a inregistrat urmatoarele date: hemoglobina — 94 g/l (normal 110-132),
eritrocite — 2,9%10'%/1 (normal 4,0-4,4x10"%/l), indicele de culoare — 0,95
(normal — 0,85-1,05), hematocritul 26 (normal — 40,0-48,0), leucocite —
13,4x10°/1 (normal — 6,6-11,2x10%1), trombocite — 218x10°/1 (normal —
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180,0-320x10°/1), nesegmentate — 9 (normal — 1-3%), segmentate — 31
(normal — 28-48%), eozinofile — 4 (normal — 0,5-5), limfocite — 53 (normal
— 19-37), monocite — 4 (norma 5-9%), VSH — 9 mm/ord (normal 5-11).

Concluzie: In hemoleucogrami se atesti date de anemie ferodeficita-
rd, sporirea nesegmentatelor, a limfocitelor, ceea ce ne indicd persistenta
unui proces inflamator la copil. Grupa de sange: O(II), Rh-factor (+), PO-
ZITIV.

Examenul biochimic al sangelui (29.01.2020). Indicele protrombinic
— 87,80 (normal — 70-130), INR (Raportul International Nominalizat) —
1,04 (normal — 0,85-1,25), fibrinogenul — 2,28 g/l (normal — 2,0-4,0 g/I),
proteina totala — 67,40 g/l (normal — 64-83), ureea — 5,60 mmol/l (normal
— 1,79-6,43), creatinina — 36 mmol/l (normal — 15-42), bilirubina totald —
8,3 mcmol/l (normal 1-17), glucoza — 4,2 mcmol/l (normal — 3,89-5,84
mcmol/l), ALAT — 13,1 unititi/l (normal —1-49), ASAT — 30,1 unitdti/l
(normal — 1-46), potasiu — 5,18 mmol/l (normal — 3,5-5,3), sodiu — 140
mmol/l (normal — 135-148), glucoza 4,40 (normal — 3,89-5,84 mmol/l).
Concluzie: Examenul biochimic al sangelui fdrd particularitdti.

Examenul sumar de urind (29.01.2020). Culoarea galbend, reactia
acidd, urind transparentd, proteina — rezultat negativ. Epiteliu plat — 2-4
c/v, leucocite 4-6 ¢/v, mucozitdti ++. Concluzie: Examenul sumar al urinei
— modificdri specifice procesului inflamator al sistemului renourinar.

Ce investigatii paraclinice ati propune?

Sunt necesare urmdtoarele investigatii:

1. Ultrasonografia organelor interne i a sistemului urinar;

2. Urografia intravenoasd prin infuzie cu sol. Glucose 5% — 3 ml/kg
masa corporald (raportul fiind 1:1);

3. Scintigrafia renald Tn dinamica.

Ce semne imagistice sunt caracteristice patologiei depistate?

Ultrasonografia organelor interne (18.01.2020). Ficatul: lobul drept 8
mm, lobul sting — 5,8 mm, conturul regulat, parenchimul omogen. Ecoge-
nitatea medie, vena portd — normald. Vezica biliard 4 cm. Pancreasul 1,2
mm, corp — 1,0 mm, coadd — 1,0 mm, ecogenitate crescutd. Splina nor-
mald, omogend. Rinichiul pe dreapta — 7,0X3,2 mm, rinichiul pe stinga
— 11x6,0 mm. Calculi absenti. Sistemul colector pe dreapta — crescut, pe
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stdnga — dilatat sever. Calicele pe stinga — 11 mm. Bazinetul pe dreapta
— 2 mm, bazinetul pe stinga — 28 mm. Suprarenalele normale. Vezica
urinard nu-i plind maximal (Fig. I).

Fig. 1. Hidronefroza a rinichiului pe stanga. ,,Sac” hidronefrotic - bloc pe stanga.

Urografia intravenoasd prin infuzie: in minutul 6, s-au contrastat
sistemele calice-bazinet bilateral pe dreapta — la nivelul L2-L4; pe stin-
ga — Th12-L5. Pe dreapta bazinetul este usor dilatat, cu conturul superior
bombat; la jonctiunea pieloureterald se determind defect liniar de umplere
— vas aberant? Simptomul ,,Psoas” pozitiv pe dreapta. Ureterul drept de tip
cistoid. Pe stdnga este semnificativ dilatat, calicele sunt mdrite, rotunjite;
ureterul stAng (dupd 4 h) nu s-a contrastat. Functia de evacuare si concen-
trare pe stanga este brusc diminuata.

Concluzie: Hidronefrozd gr. IV pe stinga. Pieloectazie pe dreapta.
Pielonefrita (Fig. 2).

Scintigrafia renald, studiu dinamic (23.01.2020). Examinarea efectu-
atd 1n pozitie orizontald. Rinichiul pe dreapta se vizualizeazd in loc tipic,
contururile clare, este de dimensiuni normale. Repartizarea preparatului
radiofarmaceutic (PRF) neregulati, nivelul de acumulare normal. Procesul
filtrarii glomerulare si evacudrii radiofarmaceuticului incetinit. Retinerea
indelungatd a PRF in bazinet. Rinichiul pe stdnga se vizualizeaza in loc
tipic, contururile clare, marit in dimensiuni. Repartizarea PRF neregulata,
nivelul de acumulare scazut. Procesul filtrdrii glomerulare i evacudrii ra-
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diofarmaceuticului brusc Incetinit — tip obstructiv. Retinerea indelungatd a
PRF in calice si bazinet (Fig. 3).

Fig. 2. Urografia intravenoasa prin infuzie

Fig. 3. Scintigrafia renala studiu dinamic
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In baza exploririlor imagistice si functionale ale sistemului renouri-
nar, 1n special renoureteral, s-a stabilit diagnosticul de Anomalie congeni-
tald renoureterala: Hidronefroza pe stanga, gr. IV. Pielonefritd recidivanta.
Anemie ferodeficitara.

Care este atitudinea terapeutica recomandati in acest caz?

Tratamentul adecvat cuprinde doua etape:

1. tratament medicamentos;

2. tratament chirurgical.

Strategia terapeuticd in infectiile tractului urinar, in uropatiile mal-
formative presupune minimalizarea afectarii renale in timpul episodului
acut, cu scdderea riscului cicatricelor datorate recurentei infectiei tractului
urinar.

Tratamentul chirurgical cu abord deschis sau laparoscopic, cu revizia
rinichiului pe stinga. Aprecierea tacticii chirurgicale intraoperator. Plastia
jonctiunuii pieloureterale, procedeul Andersen-Hynes pe stanga.

Descrierea interventiei chirurgicale: A fost depistat rinichiul rotat.
Bazinetul mdrit in dimensiuni. Ureterul cu stenozd in jonctiunea pieloure-
terala, forma cuduri semnificative, fixat de bazinet prin bride. S-au mobi-
lizat bazinetul §i treimea superioard a ureterului. Punctia bazinetului. S-au
eliminat 25 ml de urind transparenta. S-au aplicat doud ancore de reper pe
bazinet. O ancord de reper a fost aplicata pe ureter, in partea lui anterioara.
A fost rezectat bazinetul. Ureterul cu stenozd in joctiunea pieloureterald.
S-a practicat apoi modelarea ureterului. Parenchimul renal redus pe alo-
curi, 04-05 mm. Calicele ectaziate. Aplicate ureteropielonefrostomd, pie-
lonefrostomd. A fost efectuatd plastia jonctiunii pieloureterale — procedeul
Andersen-Hynes-Kucera. Planurile anatomice refacute pand la dren. Apli-
cat pansament aseptic (Fig. 4-7).

Tratamentul postoperator a inclus antibioterapie, spasmolitice.

Ce include urmaérirea postoperatorie?

Se recomanda efectuarea ultrasonografiei rinichilor dupd 2-3 luni de
la interventia chirurgicald gi apoi anual, timp de 3 ani. Monitorizarea pe-
riodicd a pacientului prin méisurarea tensiunii arteriale, examene de urind,
uroculturi si evaluarea functiei renale prin scintigrafia renald in dinamica.
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Fig. 6. Sectionarea jonctiunii pieloureterale  Fig. 7. Plastia jonctiunii pieloureterale, procedeul
Andersen-Hynes-Kucera

Ce complicatii pot surveni postoperator?

Printre complicatii se numdra: hemoragia, formarea fistulelor urinare
ca rezultat al drendrii neadecvate a rinichiului. Este posibild stenoza regi-
unii anastomozei.

Evolutie si prognostic

Diagnosticul precoce, cu detectarea dereglirii functiei renale la copilul
sugar si in primul an de viata, este foarte important. El permite depistarea
patologiei ncd din perioada intrauterind, prin ultrasonografia sistemului
urinar, diagnosticarea copiilor cu transformatie hidronefrotica a rinichilor.
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Concluzii

1. Dilatatia sistemului calice-bazinet, depistatd la ultrasonografia
sistemului urinar 1n trimestrul III al sarcinii, poate sa dispara de
sine stdtdtor postnatal, fiind un proces fiziologic, dar el necesita
supraveghere.

2. Hidronefroza deseori decurge asimptomatic, in lipsa pielonefri-
tei, a dereglarilor evidente ale urodinamicii in segmentul pielou-
reteral, durerea apare in stadiul avansat al bolii.
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HIDRONEFROZA CONGENITALA BILATERALA
LA COPIL

Rinichiul pediatric are susceptibilitatea cea mai mare de a dezvolta ci-
catrice renale in timpul pielonefritei acute, iar consecintele pe termen lung
sunt hipertensiunea arteriald si boala cronicd renald [1]. Nou-ndscutii cu
hidronefroza depistatd antenatal sunt supusi unui risc de 12 ori mai mare de
a dezvolta pielonefritd in primul an de viatd [3], dar depistarea lor precoce,
prevenirea infectiei de tract urinar pot micsora esential numérul de copii cu
boala renald cronicd a celor dializati. Un loc important in structura factorilor
cauzali de dezvoltare a bolii renale cronice la copii il au uropatiile obstruc-
tive, hidronefroza, cu o frecventd de 45%. Hidronefroza fetald reprezintd
dilatarea sistemului colector renal, fiind totodatd si una dintre cele mai frec-
vente anomalii detectate prin screeningul antenatal. Patologia este vizibild
in a 13-14 sdptdimand de gestatie. Incidenta ei constituie 1-5% din totalul
sarcinilor. Raportul pe sexe indicd o prevalentd a sexului masculin 2:1 [2].

Prin uropatie obstructivd Intelegem obstructia la nivelul jonctiunii pie-
loureterale.

Caz clinic. Copilul C., in varsta de 4 luni, de sex masculin, este in-
ternat in sectia de urologie pentru febrd 39°C. Prezintd agitatie, neliniste,
modificari in sumarul urinei — piurie (leucocitele acopera campul de vede-
re, proteinurie).

Ce a constatat anamneza bolii?

Prezentarea inifiald i istoricul bolii: Copilul se afla in evidenta me-
dicului urolog de la varsta de 4 luni, cand a fost internat in Departamentul
de Urgente Pediatrice, IMSP Institutul Mamei si Copilului pe 01.11.18 cu
simptomele: hipotermie, scaune lichide de 4-6 ori in 24 ore, deshidratare,
inapetentd, apatie. Ulterior, copilul a fost transferat in Serviciul de Urolo-
gie Pediatricd, Centrul National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatrica
»Acad. Natalia Gheorghiu” cu sindrom toxic, deshidratare, acidozd me-
tabolicd, hipotermie, diaree.

S-a stabilit diagnosticul de anomalie congenitald de tract urinar. Hi-
dronefroza bilaterald, gr. IV. Reflux vezicorenal bilateral, gr. III-IV. Ane-
mie, gr. I. Pe 26.12.2018 s-a intervenit chirurgical. S-a practicat lumbo-
tomia pe dreapta. Rezectia si plastia segmentului pieloureteral, procedeul
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Andersen-Hynes. Ureteropielonefrotoma, pielonefrostomd. Drenarea cu o
lamd de ménusd a spatiului retroperitoneal. Perioada postoperatorie a de-
curs cu acutizarea pielonefritei.

Ce a decelat examenul obiectiv?

Examenul obiectiv: La internare starea generald este gravd. Tegu-
mentele si mucoasele sunt curate, roz-pale. In plimani respiratia asprd.
Batdile cordului sunt asurzite. Abdomenul de forma obignuitd, usor balo-
nat, dureros in mezo- si hipogastru. Rinichii se palpeaza bilateral sensibili.

Ce examinari bioumorale este necesar de efectuat?

Examen de laborator. Echilibrul acido-bazic din 01.11.2018, preope-
rator: pH singe arterial — 7,20 (normal - 7,35-7,45) unitdti, pCO, 19,70
(normal — 35-45) mmHg, pO, — 104,00 (normal — 80-100) mmHg, SO,C -
98,30 (normal — 95-98%), Na* — 111,00 (normal — 135-145) mmol/l, K* —
5,20 (normal — 3,5-5,1) mmol/kg, Ca* - 0,97 (normal — 1,13-1.31) mmol/I,
glucoza 5,90 (normal 3,89-5,83) mmol/l, Cl sange arterial — 87,00 (nor-
mal - 41-53%), HCO, singe arterial 10,50 (normal — 22-28) mmol/l, BEb
- 19,30 (normal — 2-3) mmol/l, ureea 4,67 (normal 2,1-7,1) mmol/l.

Hemoleucograma: Hemoglobina — 116,00 (normal — 112-132) g/l,
eritrocite — 3,60 (normal 3,7-4,5) x10'%/1, hematocritul — 34,00 (normal —
40,00 — 48,00)%.

Examenul sumar al urinei din 01.11.2018. Cantitatea 30,0 ml, culoa-
rea galbend, reactia acidd, transparenta — tulbure, proteina 0,14 g/1, leuco-
cite — acopera campul de vedere. Concluzie: date de piurie, ce denota un
proces patologic al sistemului urinar la copil.

Examenul sumar al urinei din 27.12.18. Hemoglobina — 100,0 (nor-
mal — 111-129) g/l, hematocritul — 29,0 (normal — 40,00 — 48,00)%, eritro-
cite 3,10 (normal — 3,8-4,6)x10'%/1.

Examenul biochimic al sangelui din 17.01.19. ALAT - 12,40 (nor-
mal —0-41) U/L, ASAT - 32,60 (normal 0-40) U/L, bilirubina totala — 7,70
(normal — 0-17) nmol/l, calciu — 2,59 (normal — 2,25-2,75) mmol/l, calciu
ionizat — 36,00 (normal — 3,8-4,8) mg/dl, creatinina in ser 36,00 (normal
—25-9) nmol/l, potasiu — 4,96 (normal — 3,5-5,3) mmol/l, proteina totald —
68,00 (normal — 6-70) g/, ureea 1,70 (normal — 1,43-6,78).

Hemoleucograma din 17.01.19. Hemoglobina — 85,00 (normal —
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110-130) g/1, eritrocite — 2,80 (normal — 3,8-4,6)x10%ul, indicele de culoa-
re 0,88 (normal — 0,77-0,91), leucocite — 9,40 (normal — 7,1-11.4) x10%/1,
nesegmentate — 12,00 (normal — 0.8-3,2)%, segmentate 38,0 (normal — 21-
43)%, eozinofile — 4,00, limfocitele 42,00 (normal — 45-67)%, monocite
— 4,00 (normal — 3,8-10,2)%.

Urocultura din 17.01.19. Klebsiella pneumonia —10, sensibila la Azi-
tromicind 30 mcg, Amicacind, Meropenem 10 mcg, Tobramicin 10 mcg —
intermediar. Rezistentd la Acid nalidixic 30 mcg, Acid pipemidic 20 mcg,
Amoxacilind +Ac. Clavulanic, Cefazolind, Cefepime 30 mcg, Cefixim,
Cefotaxime/K Clavulane, Ceftazidim 30 mcg, Cefuroxim 30 mcg, Chlor-
amfenicol 30 mcg.

Analiza generald a urinei din 24.01.19. Cantitatea 10,00 ml, culoarea
galbend, transparentd, proteine 0,14 g/, epiteliu plat 1-2 in campul de ve-
dere, leucocite — acoperd campul de vedere, mucozitdfi ++, bacterii +++.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luand in considerare febra, modificdrile inregistrate in analiza genera-
14 a urinei — piurie, proteinurie, rinichi sensibili la palpare, copilul prezinta
o malformatie congenitald a sistemului urinar.

Ce metode paraclinice propuneti pentru precizarea
diagnosticului?

Diagnosticul este facilitat de:

1. Ultrasonografia sistemului urinar

2. Urografia intravenoasd prin infuzie

3. Cistouretrografia ascendentd

4. Scintigrafia renald in dinamica

Ultrasonografia sistemului urinar a decelat: rinichiul pe dreapta
86x33 mm, parenchimul 5-6 mm, bazinetul pe dreapta 27 mm, calicele
17 mm, ureterul sus 2-3 mm, jos 5-6 mm. Rinichiul pe stinga 80X28 mm,
parenchimul 9 mm, bazinetul 21mm, calicele 10 mm. Ureter sus 2 mm
(Fig. 1). Raportul calice / parenchim este de 2,83 (normal: este mai mic
sau egal cu 1,0).
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Fig. 1. Ultrasonografia sistemului urinar

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Analizand modificdrile Tnregistrate in analiza generald a urinei — piu-
rie, precum si datele ultrasonografiei sistemului urinar, care indicd dilata-
rea bazinetelor si calicelor bilateral, prezenta ureterului dilatat in treimea
inferioard pe dreapta, cu reducerea parenchimului renal pe dreapta, tragem
concluzia despre prezenta unei malformatii congenitale renourinare — hi-
dronefroza bilaterald, ureterohidronefrozd pe dreapta, reflux vezico-ure-
teral, complicatd cu pielonefritd recidivantd, rinichi ratatinat pe dreapta,
(parenchimul 5-6 mm).

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Patologia depistatd trebuie diferentiatd cu:

1. Hidronefroza, proces bilateral

2. Ureterohidronefroza obstructivd

3. Refluxul vezicoureteral

Pentru hidronefroza este caracteristic un tablou clinic asimptomatic.
In cazul asocierii infectiei tractului urinar, apar semne clinice caracteristice
pielonefritei, care depind de varsta pacientului. Ultrasonografia sistemu-
lui urinar completeazd tabloul clinic al patologiei si se caracterizeaza prin
distensia considerabild a bazinetului si a calicelor renale, confirmata prin
urografia intravenoasd prin infuzie cu substantd de contrast Verografin sau
altd substantd de contrast in cantitate de 3 ml (la copiii cu varsta sub 3 ani)
cu Sol. Glucosae 5%, raportul dintre substanta de contrast si Sol. Glucosae
fiind de 1:1. Clasificarea urograficd a hidronefrozei include 4 stadii ale pa-
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tologiei: Stadiul I — dilatarea bazinetului. Stadiul II — dilatarea bazinetului
si a calicelor, fdrd diminuarea indicelui parenchimatos. Stadiul III — di-
latarea bazinetului si a calicelor, cu diminuarea indicelui parenchimatos.
Stadiul IV — dilatarea atinge limitele rinichiului cu subtierea evidentd a
parenchimului renal.

Ultrasonografia sistemului urinar a evidentiat dilatarea ureterului in
portiunea lui distald pe dreapta, fenomen patologic caracteristic pentru
ureterohidronefroza obstructiva, sau refluxanta. De aceea s-a impus efec-
tuarea urografiei intravenoase prin infuzie. Urografia intravenoasd a in-
dicat diminuarea functiei renale, deci e necesar sd se efectueze un cliseu
radiologic intarziat in pozitie ortostaticd, dupd mictiune, pentru aprecierea
portiunii distale a ureterului — megaureter obstructiv. S-a efectuat apoi cis-
toureterografia ascendenta pentru a exclude refluxul vezicoureteral. Urete-
rohidronefroza obstructivd a fost determinatd prin urografia intravenoasa,
evidentiind un ureter larg, sinuos, asociat unei dilatdri a sistemului calice
— bazinet.

Refluxul vezicoureteral se manifestd prin febrd prelungitd, piurie,
stdri septicemice la copiii sugari. Diagnosticul este complet numai la con-
firmarea patologiei date prin cistoureterografia ascendenta.

Ce examiniri paraclinice si functionale este necesar de efectuat?

Pentru stabilirea diagnosticului copilul necesitd examinare aprofun-
data urologica prin cistoureterografia ascendentd, urografia intravenoasa,
scintigrafia renald in dinamica.

Cistoureterografia ascendenta s-a efectuat pe 12.11.2018. Ea a nregis-
trat reflux vezicoureteral bilateral, gr. IV, mixt. (Fig. 2)

Fig. 2. Cistoureterografia ascendenta. Reflux vezicorenal, gr. IV bilateral, mixt
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Urografia intravenoasd prin infuzie din 21.12.2018 a evidentiat dila-
tarea ponuntatd a sistemului calice-bazinet, mai semnificativd pe dreapta.
Functia rinichiului pe stdnga este scdzutd, pe dreapta se constata refinerea
substantei de contrast dupd 5 ore 25 min. Concluzie: Hidronefroza bilate-
rala, gradul V pe dreapta, gradul IV pe stanga (Fig.3).

R 5h25 orto

Fig. 3. Urografia intravenoasa. Hidronefroza bilaterala, gr. V pe dreapta, gr. IV pe stanga.
45', 2h 45', 5h30°

Scintigrafia renald studiu dinamic, din 11.12.18. Rinichiul pe dreap-
ta localizat tipic, cu contur clar, mérit considerabil in dimensiuni. Repar-
tizarea radiofarmaceuticului este neregulatd, cu zone de hipofixare a pre-
paratului, nivel de acumulare scdzut. Procesul de filtratie glomerulara si
cel de excretie sunt evident diminuate. Rinichiul pe stinga localizat tipic,
cu contur clar, marit in dimensiuni. Repartizarea radiofarmaceuticului este
neregulatd, nivelul de acumulare normal. Procesul de filtratie glomerulara
si cel de excretie sunt evident diminuate, tip obstructiv. Retentia indelun-
gatd a radiofarmaceuticului in calice si bazinet (Fig. 4).

Fig. 4. Scintigrafia renala studiu dinamic. Hidronefroza bilaterala

S-a stabilit diagnosticul: Anomalie congenitald a tractului urinar. Hi-
dronefroza bilaterald, gr. IV-V. Reflux vezicoureteral bilateral, gr. III-IV.
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Anemie, gr. I. La data de 26.12.2018 copilul a suportat interventie chirur-
gicald: Lumbotomie pe dreapta. Rezectia si plastia segmentului pielourete-
ral, procedeul Andersen-Hynes. Ureteropielonefrostomd, pielonefrostoma
(Fig. 5 — 8). Drenarea spatiului paranefral. Perioada postoperatorie a de-
curs cu acutizarea pielonefritei.

-y

Fig. 5. Aspect intraoperator. Bazinet renal dilatat Fig.6. Aspect intraoperator. Stenoza SPU

Fig. 7. Aspect intraoperator. Sectionarea Fig. 8. Aspect intraoperator. Bazinet sectionat.
segmentului pieloureteral, date de stenoza a SPU Parenchim renal redus in dimensiuni

Care sunt principiile de tratament chirurgical?

Tratamentul chirurgical include rezectia segmentului pieloureteral cu
plastia jonctiunii pieloureterale, inldturarea bridelor, aderentelor, fard afec-
tarea vaselor (sangvine, limfatice, nervi). in caz contrar, sectionarea lor
conduce la fibroza ureterului in sectorul dat.

Ureterul si bazinetul se mobilizeazd impreund cu tesuturile adiacen-
te, pentru a evita deregldrile vasculare si inervatia ureterului. La aplicarea
anastomozei, pentru o cicatrizare mai eficientd 1n suturd, pe l1anga ureter, se
includ si tesuturile adiacente. In hidronefrozi cu grad avansat, intraopera-
tor se apreciazd starea parenchimului renal dupd aspiratia continutului din
sistemul caliceal renal.
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Bazinetul se sectioneazd numai atunci cand peretele lui este ingrosat,
fibros, cu elasticitate diminuatd. Dupd inldturarea obstructiei, bazinetul se
contracta.

Ce complicatii pot surveni postoperator?

In perioada postoperatorie se poate produce hemoragie, in cazul
neefectudrii adecvate a hemostazei intraoperator. Formarea fistulelor rena-
le, ca o consecintd a deregldrii integritdtii locului de anastomoza. Infiltratia
urinard conduce la formarea cicatricelor in zona anastomozei, cu stenoza
ulterioard a locului anastomozei.

Care a fost rezultatul primei etape a corectiei chirurgicale?

Ultrasonografia sistemului urinar a relevat o ameliorare neinsemnata
a sistemului calice-bazinet bilateral. Postoperator copilul foarte frecvent a
avut febrd, leucociturie. Ultrasonografia sistemului urinar a indicat o ame-
liorare nesemnificativd a sistemului urinar.

Ultrasonografia sistemului urinar din 17.01.19, a 22-a zi postopera-
tor, dupd prima etapd a corectiei chirurgicale. Rinichiul drept 45x47 mm,
rinichiul stdng 75x34 mm, parenchimul pe dreapta 7 mm, parenchimul pe
stinga 8 mm, bazinetele pe dreapta 32 mm, calicele sus 25 mm, calicele
mijlocii, jos 15 mm, ureterul pe dreapta 9 mm, bazinetul pe stinga 25
mm, calicele 3-4 mm, ureterul sus pe dreapta 9 mm. Ecouri liniare unice,
bilateral in bazinete si calice. Vezica urinard nu-i plind. Jos posterior pe
dreapta ureter 7-8 mm, pe stdnga 2 mm, 1n vezica urinard unice ecouri
liniare (Fig. 9-10).

Fig. 9. Ultrasonografia sistemului urinar Fig. 10. Ultrasonografia vezicii urinare. Ureter
dupa prima etapa a corectiei chirurgicale. dilatat in portiunea distala pe dreapta
Rinichi pe dreapta
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Cistoureterografia mictionald nu a mai inregistrat reflux vezico-urete-
ral (Fig. 11).

Fig. 11. Cistoureterografia mictionala dupa prima etapa a interventiei chirurgicale

USG rinichi, vezicd urinard din 18.02.19. (Fig. 12, 13). Rinichiul pe
dreapta 89x35 mm, parenchimul — 5 mm, bazinetul — 20 mm, calicele sus
— 15, jos — 7 mm. Rinichiul pe stdnga 77x26 mm, parenchimul — 8 mm,
bazinetul — 14 mm, calicele: sus — 7 mm, jos — 2-3 mm.

Fig. 12. USG rinichi pe stanga, bazinet dilatat Fig. 13. USG rinichi pe dreapta, bazinet dilatat
Care este prognosticul la acest pacient?

Cu cat mai repede este restabilitd urodinamica, cu atat prognosticul
este mai favorabil.
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MEGAURETEROHIDRONEFROZA REFLUXANTA
IN RINICHI UNIC ECTOPIAT PELVIAN
PE STANGA LA COPIL

Generalitafi. Agenezia renald unilaterald se caracterizeazd prin ab-
senta parenchimului renal, care apare In urma erorilor din cursul organoge-
nezei §i are o incidentd Intre 1:500 si 1:1000 de nou-ndscuti.

Metanefrosul, precursorul rinichiului fetal, se formeaza 1n cursul sapta-
manii a cincea de sarcind, cand din mugurele ureteral ia nagtere ductul me-
zonefric, pentru ca apoi mezenchimul renal si se condenseze si sd inveleasca
mugurele ureteral, rezultand veziculele nefronale primitive. Astfel, agenezia
renald unilaterald este rezultatul incapacitatii mugurelui ureteral de a ascen-
siona sau al unirii defectuoase a mugurelui cu mezenchimul renal [1].

Asocierea ageneziei renale unilaterale cu malformatii renale sau ex-
trarenale, dar si prezenta anomaliei in anumite conditii sindromice indica
implicarea factorului genetic in aparitia acesteia. Mutatiile genetice sunt
determinate de unii factori de crestere exprimati in timpul diferentierii re-
nale si ureterale, precum si de unele mutatii care perturbd interactiunile ce-
lule-matrice, aceste interactiuni fiind mediate de proteinele de pe suprafata
epiteliului renal.

Chiar si in cazurile izolate, agenezia renald unilaterald a fost raportata
cu transmitere autozomal dominantd, penetrantd incompletd [2].

Prezentdm cazul unei paciente in varstd de 27 ani si a copilului ei, de la
a Ill-a sarcind, a III-a nastere incorect dispensarizatd in periopada sarcinii.
Astfel, in perioada intrauterind, la 38 de saptimani, examenul ecografic a
decelat la fit rinichi unic congenital pe stinga ectopiat in bazinul mic, cu
sistemul calice-bazinet si ureterul sdu enorm dilatat. Diagnosticul antenatal
al acestei patologii se pune pe baza ecografiilor fetale, insd acesta poate fi
supus erorilor de interpretare sau vizualizare. Un diagnostic fals negativ 1l
poate reprezenta confuzia cu glanda suprarenald, in timp ce un diagnostic
fals pozitiv poate fi dat de rinichiul ectopic, rinichiul in forma de ,,I” sau
rinichiul diplazic. Agenezia renald unilaterald nu este o conditie care si
recomande o eventuald intrerupere a sarcinii, deoarece pacientii la care
rinichiul controlateral este normal dezvoltat, prezintd un prognostic bun si
o sperantd de viatd comparabild cu cea a unui individ sdndtos.
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Ectopia renala simpla este situarea rinichiului matur nu in loja renala,
ci oriunde in spatiul retro- sau subperitoneal (I. Sinescu, 2008; N. Lopat-
kin, 2009). Conform datelor lui Bauer S.B. (2002), anatomistii au descris
rinichiul ectopic in secolul al XVI-lea. Campbell in 1930, citat de Coman I.
in 2002, descrie o incidentd de 1 la 400 nou-ndscuti. Gleason P.E., in 1994,
descrie cd in 56% de cazuri rinichiul ectopic este cu o dilatare concomi-
tentd a sistemului colector. Mai mult de jumdtate din aceste dilatatii sunt
determinate de anomalii ale jonctiunii pieloureterale (70%) sau ureterove-
zicale (30%), iar cealaltd — de reflux sau malrotatie [12]. In 80 % din cazuri
este absent ureterul, nu existd nici meat ureteral. In alte cazuri ureterul siu
este burjonat (dar cateterizabil) sau redus la un cordon fibros. Vasele renale
sunt absente, rinichiul opus se hipertrofiazd de la nastere. In V4 dintre cazuri
ageneziile renale se Insotesc de malformatii genitale (care permit datarea
aparitiei anomaliei in raport cu embriogeneza).

Boala renald cronica la copii. Rinichiul este responsabil de eliminarea
toxinelor din organism. Cu ajutorul nefronilor (unitdtile morfounctionale
ale rinichiului) rinichiul elimind produsii toxici si apa in exces din orga-
nism si faciliteazd reabsorbtia substantelor necesare, ca sodiul, fosforul
si potasiul, care vor ajunge din nou in sdnge. Apa in exces se combina cu
toxinele ce trebuie eliminate, formand urina, care ajunge de la nivelul tubi-
lor colectori renali in bazinet, apoi in uretere si se varsd in vezica urinara,
apoi urina din vezica urinard este eliminatd prin uretrd. Rinichii produc trei
hormoni importanti: eritropoietina care stimuleazd productia de hematii
1n mdduva osoasd, renina, care participd la reglarea presiunii arteriale a
sangelui si forma activa a vitaminei D care ajutd la controlul echilibrului
calcic in organism si la mentinerea sandtatii sistemului osos. Rinichii joaca
un rol major in functionarea organismului. Indeplinesc functia de filtrare
a organismului. Regleaza nivelul de apd din organism si elimind toxinele.
Regleazd tensiunea arteriz}lé, productia de celule rosii ale sdngelui si nive-
lul de calciu si minerale. In anumite cazuri, rinichii nu se dezvoltd normal
de-a lungul ontogenezei, prin urmare, functia acestora va fi dereglatd. De
cele mai multe ori boala renala cronicd la copii are cauza geneticd. Majo-
ritatea acestor probleme de functie renald pot fi diagnosticate prenatal prin
teste de rutind (analiza ADN-ului fetal prin biopsia de vilozitdti coriale sau
amniocentezd) si pot fi tratate, ameliorate medicamentos sau chirurgical,
incepand cu varsta fragedd a copilului. Alte probleme de functie insd pot
apdrea mai tarziu, precum infectii urinare, cresterea presiunii arteriale, in-
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cetinirea cresterii etc. In aceste cazuri afectiunea poate fi mult mai comple-
xd, si necesitd un tratament indelungat. Anemia de etiologie incertd si/sau
staturd micd pot fi singurele semne de boala renald cronica la copii.

Caz clinic. Biiat, Z., anul nasterii 31.08.2017 (in varstd de 1 an), din
mediul urban, a fost internat in clinica de Chirurgie Pediatricd a Centrului
National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatricd ,,Acad. Natalia Ghe-
orghiu” pe 27.09.2017 pentru dureri abdominale colicative, modificari in
analiza generald a urinei (leucociturie), modificari in hemoleucograma
(anemie), indici mdriti de uree si creatinind serica.

Care este anamneza vietii copilului?

Istoricul medical: In perioada intrauterini, la 38 de sdptimani de ges-
tatie, la examenul prin ultrasonografia sistemului urinar, s-a determinat o
malformatie congenitald renourinard: Agenezia rinichiului pe dreapta. Me-
gaureterohidronefroza refluxantd pe stinga, gradul V, mixt n rinichi unic
ectopiat pelvian, cu diminuarea evidentd a functiei unicului rinichi pe stan-
ga. Pielonefrita recidivanta. Boald cronica renald, gr. II. Diagnosticul a fost
confirmat postnatal prin ecografia sistemului urinar. Copilul a fost spitalizat
in sectia de Chirurgie a nou-ndscutului pe 27.09.2017 pentru examen uro-
logic aprofundat. Investigatiile clinice si paraclinice au inclus: anamnesti-
cul, debutul bolii, examenul clinic general, de laborator: hemoleucograma,
sumarul urinei, urocultura cu aprecierea antibiogramei, ultrasonografia or-
ganelor interne i a sistemului urinar, urografia intravenoasd, scintigrafia
renald In dinamicd, cistoureterografia mictionald. Copilul prezintd un retard
fizic semnificativ, fapt ce indicd prezenta bolii renale cronice.

Ce a pus in evidenta examenul obiectiv al pacientului?

Pacient cu starea generala alterati. Tegumentele sunt uscate, pali-
de-surii. Mucoasele — umede. in plimani, respiratia asprd. Raluri nu se
percep. Batiile cordului sunt asurzite. Abdomenul moale, sensibil in regiu-
nea suprapubiand pe stinga. Rinichiul pe stdnga nu se palpeazi. Mictiunile
sunt disurice.

Ce metode de examinare urmeaza a fi efectuate?

Copilul necesitd a fi examinat prin ultrasonografia organelor interne si
a sistemului urinar pentru a exclude o anomalie congenitala renourinara.
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Ultrasonografia organelor interne si a sistemului urinar din
02.10.2017. Ficatul: lobul drept 52 mm, lobul sting — 24 mm, conturul
regulat. Ecogenitatea medie. Vezica biliard se vizualizeazd. Pancreasul rau
se vizualizeazd. Splina — 35 mm. Rinichiul pe dreapta — absent, rinichiul
pe stanga — 46x29 mm, se vizualizeazd lateral de vezica urinard, bazinetul
lui este dilatat pand la 13 mm. Parenchimul rinichiului pe stinga — 7 mm.
Vezica urinard plind (Fig. I).

V0. 20
MEDPARK 0813748
HD + Length 0,00 o

Fig. 1. Ultrasonografia rinichiului unic ectopiat pelvian pe stanga cu dilatarea sistemului
calice-bazinet si ureter pe stanga

Examenul ecografic al sistemului urinar (repetat pe 20.10.2017) pe
fundal de tratament (dup aplicarea cateterului ureteral pe 03.10.2017). In
dinamicd — datele precedente.

Ce examinari bioumorale necesita copilul?

Copilul a fost examinat prin hemoleucogramd, 28.09.2017, care a
nregistrat: hemoglobina 128,0 g/l (normal b. — 130,0-160,0, f. — 120,0-
140,0), eritrocite — 4,0x10'%/1 (normal b. — 4,0-5.0, f. — 3,7-4,7x10"%/1 ), in-
dicele de culoare — 0,96 (normal — 0,85-1,05), hematocritul — 0,38 (normal
b. — 40,0-48,0) %, leucocite — 7,7x10%/1 (normal — 4,0-9,0 x10°/[), trombo-
cite — 204x10°/1 (normal — 180,0-320x10°/1), nesegmentate — 9 (normal —
1-6 %), segmentate — 26 (normal — 47-72), eozinofile — 5 (normal — 0,5-5),
limfocite — 53 (normal — 19-37), monocite — 7 (normal — 30-11).

Concluzie: hemoleucograma a indicat sporirea nesegmentatelor si
cresterea nivelului limfocitelor, ceea ce ne denotd persistenta procesului
inflamator la copil.
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Examenul biochimic al sangelui din 28.09.2017. Indicele protrombi-
nic — 128 % (normal — 70-130), INR (Raportul International Nominalizat)
- 0,88 (normal — 0,85-1,25), fibrinogenul — 4,2 g/l (normal — 2,0-4,0 g/1),
proteina totald — 63 g/l (normal — 64-83 g/l), Ureea — 11 mmol/l (normal
—2,1-7,1), creatinina — 92 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totald —
13,9 memol/l (normal 10-17 memol/l), ALAT — 49 unititi/l (normal — 1-49
unitati/l), ASAT- 56 unitdti//l (normal — 1-46 unitdti/l), potasiu — 7,70
mmol/l (normal — 3,5-5,3 mmol/l), sodiu — 142 mmol/l (normal — 135-148
mmol/l), calciu — 2,78 mmol/l (normal — 2,2- 2,55).

Concluzie: In analiza biochimici a singelui se atestd o sporire a pa-
rametrilor: ureea, potasiul, calciul, ASAT, rezultate ce indicd un proces
patologic, instalarea bolii renale cronice la copil.

Examenul sumar de urind din 28.09.2017. Culoarea galbend, reactia
acida, transparentd, glucoza absentd, proteina —0,02. Epiteliu plat — 1-3 1n
c¢/v, leucocite —1-2 in c/v, eritrocite nemodificate — 0-2 in c/v.

Concluzie: Fira modificari semnificative.

Examenul biochimic al sangelui din 04.10.2017. Proteina totald —
58,6 g/l (normal — 64-83 g/l), Ureea — 7,9 mmol/l (normal — 2,1-7,1), cre-
atinina — 69,8 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totald — 7,15 mcmol/l
(normal 10-17 mcmol/l), glucoza 4,63 — mcmol/l (normal — 3,89-5,84 mc-
mol/l), ALAT — 39,7 unitdti/l (normal — 1-49 unitdti/l), ASAT — 27,8 uni-
tati//1 (normal — 1-46 unitdti/l), potasiu — 4,80 mmol/l (normal — 3,5-5,3
mmol/l), sodiu — 135,5 mmol/l (normal — 135-148 mmol/l), calciu — 2,10
mmol/l (normal — 2,2- 2,55).

Concluzie: in analiza biochimici a sangelui se atesti o sporire a ureii,
ceea ce ne indicd prezenta bolii renale cronice la copil.

Examenul biochimic al sangelui din 05.10.2017. Indicele protrombi-
nic — 105%, (normal — 70-130), INR (Raportul International Nominalizat)
(normal — 0,85-1,25), fibrinogenul 2,40 g/ (normal — 2,0-4,0 g/1), pro-
teina totala — 38,0 g/l (normal — 64-83 g/l), Ureea — 8,0 mmol/l (normal
— 2,1-7,1), creatinina — 79 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totala
4,8 memol/l (normal — 10-17 memol/l), glucoza — 7,1, ALAT — 17 unitdti/l
(normal — 1-49 unitdati/l), ASAT — 22 unitdti/l, (normal — 1-46 unitdti/l),
potasiu — 3,04 mmol/l (normal — 3,5-5,3 mmol/l), sodiu — 125 mmol/l (nor-
mal — 135-148 mmol/l), calciu — 2,18 mmol/l (normal — 2,2-2,55).

Concluzie: In analiza biochimici a sdngelui se atestd o sporire a ureei,
ceea ce ne indicd prezenta BCR la copil.
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Examenul biochimic al sangelui din 09.10.2017. Indicele protrombi-
nic — 105% (normal — 70-130), INR (Raportul International Nominalizat)
(normal — 0,85-1,25), fibrinogenul 2,40 g/l (normal —2,0- 4,0 g/1), proteina
totala — 50,2 g/l (normal — 64-83 g/l), Ureea — 6,67 mmol/l (normal —
2,1-7,1), creatinina — 107,8 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totala
— 10,5 mcmol/l (normal 10-17 mcmol/l), bilirubina conjugata — 3,0 mc-
mol/l (normal — 1-5,1 mcmol/l), bilirubina liberd — 7,5 glucoza — 4,32 mc-
mol/l (normal — 3,89-5,84 mcmol/l), ALAT — 27,8 unitdti/l (normal — 1-49
unitati/l), ASAT — 28,3 unitdti//l (normal — 1-46 unitdti/l), potasiu — 5,61
mmol/l (normal — 3,5-5,3 mmol/l), sodiu — 137,0 mmol/l (normal — 135-
148 mmol/l), calciu — 2,14 mmol/l (normal — 2,2- 2,55).

Concluzie: Fara modificari evidente.

Examenul biochimic al sangelui din 20.10.2017. Proteina totald —
61,6 g/l (normal — 64-83 g/l), Ureea — 4,4 mmol/l (normal — 2,1-7,1), bi-
lirubina totala — 7,9 mcmol/l (normal 10-17 mcmol/l), glucoza 4,63 mc-
mol/l (normal — 3,89-5,84 mcmol/l), ALAT — 32 unitdti/l (normal — 1-49
unitati/l), ASAT — 28 unitdti/l (normal — 1-46 unitdti/l), potasiu — 4,31
mmol/l (normal — 3,5 — 5,3 mmol/l), sodiu — 139 mmol/l (normal — 135-
148 mmol/l), calciu — 2,54 mmol/l (normal — 2,2-2,55).

Concluzie: Fara modificari evidente.

Copilul a fost examinat prin hemoleucogramd, 20.10.2017, care a
inregistrat urmatorii indici: hemoglobina — 97,0 g/1 (normal b. — 130,0-
160,0, f. — 120,0-140,0), eritrocite — 3,0x10"/1 (normal b. — 4,0-5.0, f. —
3,7-4,7x10"/1), indicele de culoare — 0,92 (normal — 0,85-1,05), hema-
tocritul — 0,28 (normal b. — 40,0-48,0% ), leucocite — 6,4x10°/1 (normal
— 4,0-9,0x10%1), trombocite — 204x10°/1 (normal — 180,0-320 x10%1),
nesegmentate — 7 (normal — 1-6 %), segmentate — 23 (normal — 47-72),
eozinofile — 5 (normal — 0,5-5), limfocite — 63 (normal — 19-37), monocite
-2 (normal — 30-11).

Concluzie: Hemoleucograma a evidentiat indici mariti ai nesegmen-
tatelor si cresterea limfocitelor, ceea ce atestd persistenta procesului infla-
mator la copil. Diminuarea hemoglobinei si a eritrocitelor indica prezenta
anemiei ferodeficitare la copil. Anemia sugereazd natura cronicd a bolii
renale la copil.

ECG din 29.09.2017. AE — verticald. Predomind potentialul electric
VD. Bloc partial de ramurd dreaptd al fasciculului His.
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Copilului, in scop de decompresiune a cdilor urinare, i-a fost instalat
un cateter in vezica urinard, pe o perioadd de 6 luni.

Cu care patologii veti efectua diagnosticul diferential?

Se face diferenta cu urmitoarele patologii:

1. Hidronefroza unicului rinichi ectopiat pelvian

2. Refluxul vezicoureteral pe rinichi unic congenital ectopiat pelvian

3. Megaureterohidronefroza obstructivd a unicului rinichi.

Pentru hidronefroza unicului rinichi ectopiat pelvian, agenezie a ri-
nichiului controlateral sunt characteristice modificiri specifice la ultraso-
nografia sistemului urinar — o dilatare considerabild a bazinetului, pe fun-
dalul umplerii vezicii urinare cu urind. Ureterul pe traiect nu se determina.
Urografia intravenoasd ne indicd un rinichi ectopiat pelvian cu dilatarea
sistemului calice-bazinet pe partea patologica.

Pentru depistarea refluxului vezicoureteral pe rinichi unic congeni-
tal ectopiat pelvian se recurge la ultrasonografia sistemului urinar, care in-
dica dilatarea ureterului in treimea distald a lui. Examenul ultrasonografic
va fi completat prin cistoureterografia mictionald, care evidentiazd refluxul
vezicoureteral pe rinichi unic ectopiat pelvian.

Prezenta megaureterohidronefrozei obstructive a unicului rinichi
ectopiat pelvian ne indicd ureterul dilatat in portiunea distald a lui, simp-
tom determinat la ultrasonografia sisAtemului urinar $i apoi confirmat prin
urografia intravenoasd prin infuzie. In cazul sporirii nivelului ureei si al
creatininei serice urografia intravenoasd este neinformativd. La normali-
zarea ureei $i creatininei serice copilul urmeazd a fi examinat prin metoda
data.

Ce investigatii paraclinice sunt necesare?

Sunt utile urmdtoarele investigatii imagistice:

1) urografia intravenoasd;

2) cistouretrografia mictionald;

3) scintigrafia renald studiu dinamic;

4) neurosonografia.

Copilul a fost examinat prin cistoureterografia mictionald din
03.10.2017. Vezica urinara de formd ovoidd, cu contururi neclare, neregu-
late. Pe stanga se vizualizeazd reflux vezicorenal pand la nivelul sistemului
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pielocaliceal, cu ureter dilatat pe tot traiectul, cu formarea unei flexuri,
dilatarea maxima — aproximativ 18 mm. Rinichiul pe stinga ectopiat in
regiunea pelviand. Uretra stricturi nu prezinta.

Concluzie: Megaureterohidronefroza refluxantd pe stinga, gradul V
n rinichi ectopiat pelvian (Fig. 2).

Fig. 2. Cistoureterografia mictionala. Reflux vezicoureteral pe stanga, gr. V,
mixt in rinichi ectopiat pelvian pe stanga

Urografia intravenoasd prin infuzie din 06.10.2017 Rinichiul pe
dreapta nu s-a contrastat. Functia de concentratie a rinichiului pe stdnga
ectopiat pelvian este diminuatd evident. La minutul 40 si la 3 ore se vizu-
alizeazd substanta de contrast in vezica urinard. La 3 ore se vizualizeazd
slab rinichiul pe stdnga ectopiat pelvian, 1angd vezica urinard, ureterul pe
stinga?

Concluzie: La copil este prezentd o anomalie congenitald renourinard:
rinichi unic pe stinga, ectopiat pelvian cu functia diminuatd considerabil.
Agenezia rinichiului pe dreapta (Fig. 3).

Copilul a fost examinat prin scintigrafia renald studiu dinamic pe
10.10.2017. Rinichiul pe dreapta este absent. Rinichiul pe stanga se vizu-
alizeazd mai jos de locul tipic, cu contururi neclare, mérit Tn dimensiuni.
Repartizarea radiofarmaceuticului in el este neuniforma. Procesul de fil-
tratie glomerulara si de excretie sunt evident diminuate. Se determini o
circulatie de durata a radiofarmaceuticului in patul sangvin — date ce
confirmi boali renala cronica (Fig. 4).
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Fig. 3. Urografia intravenoasa prin infuzie. Agenezie renala pe dreapta. Rinichi unic pe stanga,
ectopiat pelvian cu functia diminuata considerabil

Fig. 4. Scintigrafia renala studiu dinamic. Rinichi unic ectopiat pelvian pe stanga. Postoperator.

Care este anamneza vietii copilului?

An. morbi: In perioada intrauterini, la 38 de siptimani de gestatie,
examenul prin ultrasonografia sistemului urinar a determinat o malforma-
tie congenitald renourinard: Agenezia rinichiului pe dreapta. Megaurete-
rohidronefroza refluxanta pe stinga, gradul V, mixt 1n rinichi unic ecto-
piat pelvian, cu diminuarea evidentd a functiei unicului rinichi pe stanga.
Pielonefrita recidivanta. Boala cronica renala, gr. II. Ulterior, postnatal,
diagnosticul a fost confirmat prin ecografia sistemului urinar. Copilul a
fost spitalizat 1n sectia de Chirurgie a nou-ndscutului pe 27.09.2017 pentru
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examen urologic aprofundat. Investigatiile clinice si paraclinice au inclus:
anamneza, debutul bolii, examenul obiectiv, examene de laborator: hemo-
leucograma, examenul sumar al urinei, urocultura cu aprecierea antibio-
gramei, ultrasonografia organelor interne si a sistemului urinar, urografia
intravenoasd, scintigrafia renald in dinamicd, cistoureterografia mictionald.
Copilul prezintd un retard fizic semnificativ, ceea ce atestd prezenta bolii
renale cronice.

Neurosonografia din 02.10.2017. Structurile medii cerebelare nu sunt
dilatate. Ventriculul III — 3 mm. Pe stinga se deceleazd un pseudochist cu
diametrul de 4 mm.

Copilul s-a aflat la etape de tratament, monitorizare. A fost operat 1n
bazd de megaureterohidronefroza refluxantd, gr. V, mixt in rinichi unic
ectopiat pelvian pe stdnga. S-a intervenit chirurgical pe 18.03.2017 — ope-
ratia Cohen — ureterul unic pe stinga modelat dupd necesitate. Sprijinul
ureterului se face pe planul rigid al trigonului.

Urmdrirea postoperatorie imediatd si la distan{d a constatat mentinerea
nivelului ureei §i creatininei serice la constanta normei.

Analiza biochimica a sangelui din 16.01.19. Fier 21,80 (11,6-31,3
umol/l (Ser)), glucoza — 5,20 (3,89-5,84 - mmol/l), magneziu — 0,91 (0,6-
1,03 (Ser)), ASAT - 18,30 (0-41 U/L (Ser)), albumina — 39,50 (38-54 g/l
(Ser)), ASAT - 33,30 (0-40 U/L (Ser)), calciu — 2,58 (normal 2,25-2,75
mmol/l (Ser), calciu ionizat — 4,42 (3,8-4,8 mg/dl), Ccreatinina in ser —
62,00 (15-42 umol/I (Ser)), potasiu — 4,87 (normal — 3,5-5,3 mmol/I (Ser)),
proteina totald — 74,80 (64-83 g/1), sodiu — 143,00 (130-150 mmol/l), ureea
—11,60 (1,79-6,43 (Ser)), fibrinogen — 2,47 (normal — 2-4 g/I), INR — 0,91
(0,85-1,25 (Plasma), protrombina dupa Quik — 120,30 (normal 70-130 %
(Plasma).

Analiza generald a urinei din 17.01.19. Cantitatea — 50 ml, culoarea
— galbend, densitatea 1020, reactia — acidd, transparentd, proteina negati-
vd, epiteliu plat — 1-2 in c/v., leucocite — 1-2 in c.v., oxalati + Echilibrul
acido-bazic din 17.01.19. pCO, — 30,30 putin scdzut, Cl — Singe arterial
— 106,00 — nivel ridicat (normal 41-53%), THb — Sange arterial — 5,00
(normal — 13,5-18,0 g/1), HCO3 — 21,00 (normal — 22-29 mmol/l), BE ecf
— 4,80 (normal — 1-1 mmol/l).

Analiza urinei Neciporenko din 21 ianuarie 2019. Leucocite — 0,40
(normal — 2,0x10%1), eritrocite — 0,00 (normal — 1x10%1), cilindri — 0,00
(normal — 2x10%1).
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Examenul bacteriologic din 18 ianuarie 2019. St. Saprofiticus 10 4
Acid nalidixic — rezistent., Acid pipemidic — sensibil, amoxacilind + ac.
clavulanic — rezistent, cefazoina — intermediar, cefixim — intermediar, cef-
triaxon — intermediar, cefurixim — intermediar, co-trimoxazol — sensibil,
furagin — sensibil, nitrofurantoni n — sensibil, nitroxolin — sensibil, norfo-
loxacin — sensibil, oxacilina — rezistent.

Parametrii biochimici din 21 ianuarie 2019. Creatinina in ser — 57,00
(normal — 15-42 nmol/l), ureea — 6,50 (normal — 1,79-6,43).

Ultrasonografia sistemului urinar din 16.01.2019, dupi corectie chi-
rurgicald. Rinichiul pe dreapta — absent, rinichiul pe stanga — 51x30 mm,
perenchimul rinichiului pe stinga — 7 mm. Rinichiul pe stinga se vizualizea-
z4 lateral de vezica urinard, bazinetul — 5 mm. Vezica urinard plind (Fig. 5).

Fig. 5. Ultrasonografia rinichiului unic ectopiat pelvian pe stanga

Ce tratament a urmat copilul?

Tratamentul a inclus:

1. Comprimate Furagini 0,05 1/3 compr. X 3 ori pe zi, timp de 10
zile, apoi

2. Comprimate Furagini 0,05 1/3 compr. X 2 ori pe zi, timp de 10
zile, apoi

3. Comprimate Furagini 0,05 1/3 compr. X 1 datd pe zi, seara, timp
de 10 zile, apoi

4. Comprimate Furagini 0,05 1/3 pastild x 1 dati, seara, timp de 10
zile,
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Sirop Metoclopramid Biofarm (cu scop de contractie a ureterului)
Img/5ml 2,5 ml X 2 ori pe zi, timp de 10 zile, 1a ora 9*° si la ora
19%. Urmeazi o pauza de 2 sdptdmani. Tratamentul se repetd de 2
ori.

Vitamina E, 1 picdturd X 1 datd pe zi, dimineata, timp de 1 luna.
Ulterior, dupd o pauzd de 1 lund, s-a administrat Furagini 0,05
1/3 pastila x 1 datd pe zi, seara, timp de 2 saptimani, apoi pauza
2 saptamani. Tratamentul continud cu administrarea preparatului
pe o perioada de 3 luni.

Ulterior, la etapele de tratament, s-a indicat:

1.
2.

ook

Masa Ne 7.

Enterosgel 1/3 linguritd de ceai x 2 ori pe zi cu 1 ord inainte de
mese, timp de 30 zile, apoi pauza 2 sdptdmani.

Botamin, 3 picdturi X1 datd pe zi, dimineata, timp de 1 lund, apoi
Cartan 1,0 ml x 1 data pe zi per os 1 luna.

Comp. Furagini 0,05 1/3 tab. X 1 data pe zi, se administreaza,
seara, timp de 10 zile, apoi pauza 10 zile. Suplimentar s-a admi-
nistrat Sol. Canephroni, 5 picéturi X 1 datd pe zi, seara, 10 zile.
Prepratele se alterneaza timp de 3 luni. Control in dinamica.
Igiena organelor genitale.

Dispensarizarea copilului a inclus: hemoleucograma 1 datd in
lund, analiza generald a urinei (Proba Neciporenko), Proba Zem-
nitki, Ultrasonografia organelor interne si a sistemului urinar, de-
terminarea filtratiei glomerulare. Cistoureterografia mictionald,
scintigrafia renald 1n dinamicd, urografia intravenoasa (sub moni-
torizarea ureei i a creatininei serice) s-au efectuat conform indi-
catiilor.

Discugii

Esecul dezvoltdrii intrauterine a aparatului renourinar este pus atat pe
seama unor factori genetici, cat si a unor factori materni. S-au descoperit
mutatii genetice care sunt determinate de embriogeneza rinichilor: gena
WTT1, al cdrei produs de transcriptie activeazd expresia receptorilor pentru
vitamina D 1n celulele embrionare umane, acelasi studiu confirménd si ro-
lul vitaminei D in cresterea si diferentierea celulelor de la nivel renal, ca
agent apoptotic[1].
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Factorii materni implicati in procesul de teratogeneza sunt diabetul za-
harat necontrolat sau utilizarea unor medicamente in timpul sarcinii (inhi-
bitori de enzimd de conversie, sartani, derivati de vitamind A), toti concu-
rand la anomaliile de dezvoltare renald. Ereditatea are de asemenea un rol
important, agenezia renald unilaterald (ARU) transmitandu-se autozomal
dominant, cu penetrantd incompleta.

Studiile de specialitate aratd un numdr impresionant de pacienti cu
ARU si istoric familial de urolitiaza, anomalii metabolice asociate cu uroli-
tiaza si hipercalciurie sau alte anomalii congenitale de tract urinar [1]. Cele
mai frecvente malformatii urinare asociate cu ARU sunt: refluxul vezico-
ureteral (24%), megaureterul (7%), obstructia de jonctiune pieloureterald
(6%) [3]. Pe langd anomaliile urinare, aceastd patologie poate coexista cu
anomalii genitale legate de dezvoltarea defectuoasd a ductului Wolff (la
sexul masculin), malformatii cardiace sau gastrointestinale [4]. In cazul
descris de noi pacientul prezenta o malformatie congenitald izolata.

Diagnosticul antenatal se pune pe baza ultrasonografiei fetale, insa
acesta poate fi supus erorilor de interpretare sau vizualizare; un diagnostic
fals negativ il poate reprezenta confuzia cu glanda suprarenald, in timp ce
un diagnostic fals pozitiv poate fi dat de rinichiul ectopic, rinichiul in pot-
coavd, rinichiul displazic ca urmare a unei stenoze de arterd renala/trom-
boze de vend renald sau de involutia spontand a unui rinichi polichistic [5].

Posibilitatea diagnosticérii antenatale a ageneziei renale unilaterale
denotd, de asemenea, si capacitatea adaptativd a organismului fetal in tim-
pul organogenezei, aceastd adaptare constand in cresterea compensatorie
renald. Din trimestrul al doilea si pand la nastere (dezvoltarea nefronilor
incepe 1n sdptaména a noua de sarcind, cu o proliferare rapida in ultimul
trimestru), rinichiul unic adoptd un model particular de crestere, functia
postnatald a acestuia depinzand de adaptarea compensatorie din viata in-
trauterind.

Directiile acestui mecanism sunt atat hiperplazia si hipertrofia nefroni-
lor, cét si numirul acestora — studiile histologice prezintd un numér dublu
de nefroni si 0 masd de 1,8 ori mai mare a rinichiului unic congenital, fata
de un rinichi normal [6]. Un rinichi unic de dimensiuni normale sau chiar
mai mic demonstreazd o disfunctie a acestuia, astfel incat nedecelarea eco-
graficd a hipertrofiei compensatorii obligd la cercetarea nivelului plasmatic
al creatininei, pentru verificarea functiei renale [7]. Datoritd acestei adap-
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tari atat functionale, cat si morfologice a organogenezei aparatului renal,
diverse studii atestd cd rata de supravietuire a acestor indivizi nu este dife-
ritd de restul populatiei [8].

ARU nu este chiar o conditie lipsitd de complicatii, metaanaliza a 43
de studii constatand cd 10% dintre pacientii cu rinichi unic congenital au
avut o ratd de filtrare glomerulard (RFG) <60 ml/min/1,73 m?; in plus, un
studiu recent a ardtat ca 40-50% dintre adultii cu ARU au nevoie de dializd
pand la varsta de 30 de ani [9], de aceea este recomandata supravegherea
functiei renale incepand de la nastere si urmdrind tensiunea arteriald, pre-
cum si nivelul seric al ureei si creatininei.

In ceea ce priveste prognosticul, hipertrofia rinichiului unic, in ciuda
compensdrii de crestere, prezintd complicatii pe termen lung, precum hi-
pertensiunea arteriald secundard, glomeruloscleroza, proteinuria si chiar
boala renald progresiva.

Recomandairile Ghidului de neonatologie pentru managementul post-
natal al afectiunilor renale cu diagnostic antenatal sunt: urmérirea ecogra-
ficd, scintigrafica si functionald a rinichiului si spitalizare in caz de rinichi
unic de dimensiuni normale sau mai mic. Prescriptia de antibiotice este
controversatd nefiind unanim recomandatd, profilaxia infectiilor de tract
urinar este folositd pentru dilatafii ureterale >15 mm sau prezenta altor
complicatii [10].

In ceea ce priveste aspectele etice legate de diagnosticul antenatal al
malformatiilor fetale, se recomanda consilierea gravidei care poartd un fat
cu malformatii. In cadrul acestui act de naturi etici trebuie furnizate in-
formatii despre natura defectului, prognosticul supravietuirii fatului, po-
sibilele dizabilitdti pe termen lung si tratamentele disponibile. Consilierea
trebuie sd aibd loc in cadrul unei echipe multidisciplinare din care fac parte
obstetricianul, neonatologul, alti specialisti pediatri, precum si asistenti so-
ciali, findnd cont totodatd de orientarea religioasd si culturald a mamei[11].

Concluzii

1. Agenezia renald unilaterald, cu functia normald a rinichiului con-
trolateral, nu este o conditie care sd recomande o eventuald ntre-
rupere a sarcinii, deoarece pacientii prezintd un prognostic bun si
o sperantd de viatd comparabild cu cea a unui individ sdndtos.

2. In prezenta rinichiului unic ectopiat, prognosticul depinde de ca-
racterul malformatiei si de gradul de dereglare al urodinamicii.
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REFLUX VEZICOURETERAL iN RINICHI
DISPLAZIC MULTICHISTIC LA COPIL

Caz clinic. Copilul C.E., in varsta de 1,5 luni, de sex masculin, data
nasterii 11.XI.17, se prezintd in IMSP Institutul Mamei si Copilului, Cen-
trul National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatricd ,,Acad. Natalia
Gheorghiu”, pentru tratamentul unei patologii vicioase a sistemului urinar,
decelatd deja la examenul ultrasonografic efectuat in perioada de dezvolta-
re intrauterind, la a 37-a sdptimana de sarcind, cind au fost depistate for-
matiuni chistice ale rinichiului pe stinga. Acest diagnostic a fost confirmat
ulterior in perioada postnatald prin ultrasonografia sistemului urinar. Con-
comitent, la copil se determind tremurul bdrbiei, tremur al extremitatilor
inferioare, vome.

Anamnesticul perinatal: Copilul provine din nasterea III, sarcina a
VlI-a, ce a evoluat cu un anamnestic obstetrical complicat (3 sarcini cu
avort spontan la 3 sdptdiméni, la 5 si la 6 luni; 1 avort medicamentos).
Anamneza extragenitald a mamei era caracterizatd prin pielonefritd reci-
divantd. Sarcina actuald a evoluat cu iminentd de avort in trimestrele I-II
ale sarcinii. Copilul s-a ndscut cu masa ponderald de 3200 g, talia — 52 cm,
perimetrul cranian — 33 cm. Nou-nascutul a fost apreciat cu scorul 8 puncte
dupd Apgar.

Ce va decela examenul obiectiv?

Starea generald a copilului la nastere a fost apreciatd ca grav-medie,
dupd patologia prezentd — gravd. Tegumentele si mucoasele curate, roz-pa-
le. In plimani, respiratia asprd. Bdtdile cordului sunt asurzite. Abdomenul
sensibil in regiunea lombard pe stanga. Rinichiul pe stinga se palpeazd cu
aspect de formatiune relativ mobild. Mictiunile sunt libere, indolore.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Luand in considerare prezenta la copil a unor modificari determinate
la ultrasonografia sistemului urinar stabilite incd 1n perioada intrauterind,
confirmate ulterior postnatal prin ultrasonografia sistemului urinar i datele
examenului obiectiv: palparea abdomenului, prezenta unei formatiuni in
flancul abdomenului pe stidnga cu contact renal, diagnosticul prezumtiv
este hidronefrozd, gradul IV pe stinga, formatiune de volum a rinichiului
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pe stanga, megaureterohidronefroza, gradul III pe stanga, displazie renald
multichisticd pe stanga?

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential se va face cu urmitoarele patologii:

1. Hidronefroza, gradul IV

2. Megaureterohidronefroza, gradul 111

3. Formatiune de volum a rinichiului

4. Displazie renald multichisticd unilaterala

Pentru toate aceste afectiuni ale aparatului urinar sunt caracteristice
tulburdri de digestie (greturi, vdrsdturi, inapetentd, constipatie, meteo-
rism), disurie, paliditate, palparea unei formatiuni tumorale in flanc, rinichi
palpabili.

Diagnosticul de hidronefrozd, gradul I1I este sugerat de simptomele
dilatarea bazinetului, a calicelor cauzatd de obstructia jonctiunii pieloure-
terale, cu atrofia parenchimului renal si diminuarea progresivd a functiilor
de baza ale rinichiului. Conform datelor literaturii de specialitate, frecven-
ta cazurilor de hidronefroza este de 2,8 la 1000 de nou-ndscuti, cu predo-
minarea sexului masculin in raport de 3:1. La aparitia acestei stdri contri-
buie unele modificiri de structura ale aparatului nefrourinar sau ar putea
fi cauzate de o obstructie functionald (peristaltism anormal). Obstructia
jonctiunii pieloureterale determind evacuarea incompletd si acumularea
urinei cu cresterea presiunii in sistemul colector. Ca rezultat se comprima
parenchimul, provocand ischemie si, ulterior, atrofie la acest nivel.

Pentru megaureterohidronefrozd, gradul 111 este specificd o alungire
a ureterului, care din organ de transport al urinei se transformd in organ
de stocare a acesteia, cu dereglarea functiei renale, asociatd uneori unei
dilatatii a sistemului calice-bazinet subiacent, manifestdndu-se prin pre-
zenta dilatatiei portiunii distale a ureterului, uneori ureter dilatat pe traiect,
cu contractie sau fdrd, inregistratd la ultrasonografia sistemului urinar (cu
vezica urinard plind) si asociatd cu atrofia parenchimului renal.

Formatiunea de volum a rinichiului (nefroblastom sau tumora Wil-
ms, tumora cea mai frecvent Inregistratd in perioada copildriei) este legata
de triada clasica: tumora (in 50% din cazuri), durere abdominala (in 25%
din cazuri) si hematurie (in 15% din cazuri), fiind rar intalnitd. Simptoma-
tologia este dominatd de marirea Tn volum a abdomenului, semn ce deter-
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mind descoperirea prin palpare a tumorii fie de pdrinti, fie de medic. La
palpare se percepe tumora durd, netedd sau boselatd, relativ mobila in sens
anteroposterior, pdstrand contactul lombar si permitind patrunderea cu de-
getele sub rebordul costal. Tumora este nedureroasa, fapt ce nu trebuie sa
incurajeze palparea excesivd, deoarece friabilitatea tumorii $i trombozele
neoplazice din venele sale de mare calibru, ca si din vena cavd, sunt factori
ce determind fragmentarea si diseminarea cu consecintele ei nefaste. Tu-
mora se poate dezvolta mult, atit anterior, cét si in sens longitudinal spre
diafragma si spre pelvis, dar respectd de obicei linia mediand (exceptie —
tumora dezvoltatd pe rinichi ,,in potcoava”).

Pentru displazia renald multichisticd este caracteristicd prezenta unei
mase tumorale lobulatd, mobila, transiluminabild, ecotransparenta, situata
in flanc. Astfel, malformatia se produce prin insuficienta dezvoltare a mu-
gurelui ureteral produsd in viata fetald timpurie, de reguld unilateral. Rini-
chiul este Tnlocuit in totalitate de formatiuni chistice de diferite dimensiuni,
alcdtuind o masd neregulatd, care nu are nici formd, nici aspectul de tesut
renal. Ureterul este adesea hipoplazic, atrezic sau chiar in intregime absent.
Displazia renala multichistici (DRM) reprezintd o anomalie congenitald
rard, fiind intalnitd in 1,1% din totalitatea anomaliilor renourinare la copil
[4]. Conform unor studii, incidenta DRM variazd intre 1:3500 si 1:4000
de nou-ndscuti vii [3]. Afectarea multichisticd bilaterald are o frecventd de
1:3600 nou-ndscuti. In 55% cazuri este afectat rinichiul pe stanga, iar in
45% — rinichiul pe dreapta [7]. Datele screeningului antenatal, comparativ
cu cel neonatal, relevd DRM ca o maladie vicioasi a sistemului renourete-
ral intalnitd la fetusi, poate fi prezentd atat unilateral, cét si bilateral, in ul-
timul caz fiind frecvent incompatibild cu viata. In functie de sexe, DRM se
considerd a avea o preponderentd mai mare la sexul masculin 2:1, totodata
s-a observat o afectare mai frecventa a complexulul renoureteral stang.

Datoritd utilizérii obligatorii a metodelor screening prin ecografie n
perioada perinatald, inclusiv a sistemului urinar, in prezent diagnosticul
ecografic perinatal a condus la decelarea malformatiei date in perioade
mult mai precoce. Ecografic, DRM este descrisd ca o malformatie renald
lipsitd de parenchim renal, prezentdnd multiple formatiuni chistice, de di-
ferite dimensiuni si numdr, pline cu lichid care nu comunica intre ele, alca-
tuind o pseudotumori chistici cu contururi neregulate. In forma unilaterali
DRM se atesta ca un complex renoureteral displazic cu un ureter atreziat,
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pe cand complexul controlateral prezintd un sistem renoureteral bine func-
tional. Unele studii releva ureterul in cadrul DRM, mai frecvent, ca un
ureter hipoplazic, atrezic sau chiar in Intregime absent, uneori asociaza
refluxul vezicoureteral, sau refluxul vezicoureteral poate si fie prezent si
in rinichiul controlateral, particularitdti intalnite la 15-30% dintre pacienti
[3,4]. Conform studiilor morfopatologice, structurile chistice sunt tapetate
cu epiteliu cuboid, care contine lichid transparent, dar uneori $i maroniu
sau cafeniu. Peretii chisturilor contin tesut fibros, uneori cu sectoare de
hialinoza cu insulite de calcinate. Embriologic, se produce o anomalie in
cursul fuziunii burjonului ureteral si a tubilor contorti distali. In anumite
cazuri, ureterul poate raimane obstruat pe o mare parte din lungimea sa [1].
Spectrul altor anomalii ale tractului urinar raportate in asociere cu rinichiul
displazic multichistic include obstructia jonctiunii pieloureterale (cca 15%
dintre pacienti) si, mai putin frecvent, obstructia jonctiunii ureterovezica-
le, ureterocelul si ectopia ureterald [3,5]. Abordarea ideald de diagnostic
pentru refluxul vezicoureteral asimptomatic la pacientii cu rinichi displazic
multichistic rdméine controversatd. Avand in vedere incidenta ridicatd a
refluxului vezicoureteral atit pe rinichiul displazic multichistic, cat si pe
rinichiul controlateral si riscul potential de cicatrizare indusd de infectie si
leziune renald in celulele solitare, este important de a efectua cistouretero-
grafia mictionald in timpul evaludrii nou-ndscutului [2,6]. Concomitent cu
particularitdtile mentionate, in literatura de specialitate mai este descrisd o
formad mult mai rara a DRM ca cea hidronefrotica, caracterizatd prin pre-
zenta unor chisturi periferice care comunicd cu un chist mai mare, situat
central si care nu se deschide pe pelvisul foarte dilatat. Etiopatogenia DRM
rdmane in discutie continud, in literatura de specialitate este explicatd mai
frecvent ca o embriofetopatie, dar sunt analizate si sindromul familial, as-
pectele ereditare. Un alt aspect ce a contribuit la initierea unui studiu este
faptul cd, pand in prezent, nu este pe deplin Inteleasd etiopatogenia DRM,
dar si incidenta ei reald, a posibilelor complicatii sau a degenerarii malig-
ne. De asemenea si abordarea terapeuticd in malformatia respectiva este
inci in dezbatere [7].

Care este anamnesticul morbi?

Perioada neonatald a decurs fdrd particularitai. La a 10-a zi de viatd
copilul a fost investigat repetat prin ultrasonografia sistemului urinar sta-
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bilindu-se cu certitudine prezenta unei malformatii a complexului renou-
reteral pe stanga de tip rinichi displazic multichistic pe stanga, caracteri-
zata prin aspectul marit de volum, pana la 72x38 mm, parenchim absent
fiind reflectat prin multiple formatiuni chistice. Complexul renoureteral pe
dreapta a decelat un rinichi cu dimensiunile 52xX24 mm cu parenchim dife-
rentiat ultrasonografic, stratul cortical constituind 8,6 mm. Copilul era ali-
mentat natural. Masa corporald a copilului a constituit 5640 g la momentul
spitalizdrii. La varsta de 1 lund si 11 zile, la copil, au aparut vérsdturi repe-
tate, dupd fiecare alimentatie, in cantitate mare, cu lapte branzos, ulterior
vomele s-au mai repetat de 2 ori.

Specificul clinic. La data de 23.X11.2017, copilul a fost spitalizat Tn
sectia de ATI chirurgicald pediatricd pentru evaluare. Dupd examindri pa-
raclinice (EFGDS) cu initierea tratamentului, vdrsaturile nu s-au mai repe-
tat. Ulterior, la ameliorarea stdrii generale, copilul a fost transferat in sectia
de chirurgie a nou-ndscutului.

Ce examiniri bioumorale va necesita copilul?

Specificul paraclinic de laborator (din 01.12.17). Hemoleucograma
a evidentiat o scddere a hemoglobinei si eritrocitelor, o sporire a neseg-
mentatelor pand la 8%, fapt ce indicd persistenta unui proces inflamator la
copil, caracterizat prin: hemoglobina 96,0 g/l (normal b. — 13.0-160.0, f. —
120.0-140.0), eritrocite — 3.0x10'%/1 (normal b. — 4.0-5.0, f. — 3.7-4.7x 10"/
[ ), leucocite — 5.1x10%1 (normal — 4.0-9.0x10°/1), hematocrit — 0.28%
(normal b. — 40,0-48,0%, f. — 36.0-42.0%), trombocite — 242x10%/1 (normal
— 180,0-320x10%/1), nesegmentate — 8 (normal — 1-6%), segmentate — 37
(normal — 47-72), eozinofile — 2 (normal — 0,5-5), limfocite — 51 (normal
— 19-37), monocite — 2 (normal — 30-11), VSH — 6 mm/ora (normal — b.
—2-10, f. — 2-15). Este cunoscut faptul cd eritropoietina actioneazd asupra
celulelor stem din midduva osoasd, stimuland eritropoieza. Distructia rini-
chilor scade secretia de eritropoietind, apare hipoplazia medulara si, deci,
anemia [8]. La recomandarea medicului hematolog a fost initiatd medicatia
anemiei ferodeficitare.

Biochimia sangelui: indicele protrombinic — 85% (normal — 70-130%),
fibrinogenul — 2.89 g/l (normal — 2.0-4,0 g/1), proteina totald — 53 g/1 (nor-
mal — 64-83), ureea — 2.2 mmol/l (normal — 2.1- 7.1 mmol/l), creatinina
— 46 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totald — 30.0 mcmol/l (normal
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1-17 memol/l), ALAT — 21 unitdti/l (normal — 1-49), ASAT — 38 unitéti/l
(normal — 1-46 unitdti/l), potasiu — 5;3 mmol/l (normal — 3,5-5,3), sodiu
— 132 mmol/l (normal — 135-148 mmol/l), calciu — 2.32 mmol/l (normal
—2,2-2,55 mmol/l) Fe — 12.9 mcmol/l (normal — 8,9-30). Grupa de sange,
factorul Rh — B (III) Rh (+). Examenul sumar al urinei: epiteliu plat — 6-7
in campul de vedere, leucocite — 12-15 in cdmpul de vedere.

Exploririle functionale (04.12.17): electrocardiogama: AE verticald.
Tahicardie. Neurosonografia: structurile medii cerebrale nu sunt dilatate;
coarnele anterioare — 2 mm, ventriculul III — 2 mm.

Ce investigatii paraclinice propuneti?

Se vor efectua urmitoarele investigatii imagistice:

1. ultrasonografia organelor interne si a sistemului urinar;

2. urografia intravenoasd prin infuzie cu Sol. Glucoase 5% 3 ml la
kg/masd corporald, astfel raportul fiind 1:1;

3. cistoureterografia mictionald.

Ce semne imagistice sunt caracteristice patologiei depistate?

Specificul imagistic (04.12.17). Ultrasonografia organelor interne
(04.12.17): ficatul — 54 mm, lobul stdng — 27 mm, vena portd — 2 mm.
Ecogenitatea medie. Vezica biliard — inflexiune la corp. Pancreasul 5x6Xx6
mm. Ecogenitatea medie. Splina 44 mm. La examinarea sistemului reno-
ureteral s-a decelat rinichiul pe dreapta de 69X28 mm cu parenchimul di-
ferentiat, avand 8 mm in grosime, rinichiul pe stinga — 76x46 mm, rdu se
diferentiazd sistemul colector pe stdnga. La nivelul parenchimului renal se
observd multe formatiuni chistice, cea mai mare fiind de 22 mm.

Scintigrafia renald studiu dinamic (din 05.12.17) (Fig. 1). Rinichiul
pe dreapta se localizeaza la loc tipic, cu contururi clare, marit in dimensi-
uni.

Repartizarea radiofarmaceuticului in el este neuniforma. Procesul de
filtratie glomerulard este normal. Procesul de excretie, diminuat. Se con-
statd retentia radiofarmaceuticului in sistemul calice-bazinet pe dreapta.
Rinichiul pe stinga nu se vizualizeazd, functia lui nu se determind [2]

Urografia intravenoasa prin infuzie — decelarea la minutele 6, 40 dupa
injectarea substantei de contrast — sistemul pielocaliceal pe dreapta, ureter
contrastat pe dreapta in treimea lui medie si inferior (Fig. 2).
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Fig. 1. Scintigrafia renala studiu dinamic

a b c

Fig. 2. Urografia intravenoasa. A - dupd o expozitie de 6 min: rinichi mut urografic pe stanga, functia
pdstratd a rinichiului pe dreapta; B — dupa o expozitie de 40 min, rinichi mut urografic pe stanga,
functia pdstratd a rinichiului pe dreapta; C - dupa o expozitie de 1,5 ore, rinichi mut urografic pe

stanga, functia pastrata a rinichiului pe dreapta

Pe stanga sistemul pielocaliceal nu este contrastat nici la 1,5 ore dupa
injectarea substantei de contrast (Fig. 2C). La urografia intravenoasa — ri-
nichiul multichistic este afunctional, deoarece chisturile sunt cdptusite cu
epiteliu cuboid. Intre chisturi se poate gisi tesut conjunctiv cu insule carti-
laginoase si rudimente de glomeruli. Parenchimul renal lipseste.

Cistoureterografia mictionald a decelat reflux vezicoureteral bilateral,
gradul III, pasiv (Fig. 3), reflux vezicoureteral bilateral, gradul III, activ
(Fig. 4.).
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Fig. 3. Cistoureterogafia mictionala Reflux Fig. 4. Cistoureterogafia mictionala. Reflux
vezicoureteral bilateral, gr. lll, pasiv vezicoureteral bilateral, gr. lll, activ

Dupd tratamentul pe fundal de medicatie antianemica (Ferropol 6 pic.
in 24 ore), analizele de control din 11.12.17, au stabilit indici de normali-
zare. Hemoleucograma: hemoglobina — 116 g/l (normal b. — 130,0-160,0,
|- — 120,0-140,0), eritrocite — 3,7x10'*/1 (normal b. — 4,0-5.0, f. — 3,7-
4,7x10"/1 ), indicele de culoare — 0,94 (normal — 0,85-1,05), leucocite
— 7,3x10°/1 (normal — 4,0-9,0x10%/), hematocritul — 0,28 % (normal b.
— 40,0 m —48,0%, f. — 36,0 — 42,0%), trombocite — 232x10%/1 (normal —
180,0-320x10°/1), nesegmentate — 7 (normal — 1-6%), segmentate — 20
(normal — 47-72), eozinofile — 3 (normal — 0,5-5), limfocite — 66 (normal
— 19-37), monocite — 4 (normal —30-11), VSH -5,0 mm/ord (normal b.
—2-10, f. — 2-15). In pofida normalizirii neinsemnate a indicilor hemoglo-
binei, se constatd o sporire a nesegmentatelor pand la 8%, ceea ce denota
persistenta unui proces inflamator la copil.

Examenul biochimic al sangelui din 11.12.17. Proteina totald — 56,1
g/l (normal — 64-83), ureea — 1,0 mmol/l (normal — 2,1-7,1 mmol/l), cre-
atinina — 40 mcmol/l (normal — 53-115), bilirubina totald — 8,6 mcmol/l
(normal 1-17 mcmol/l), ALAT — 18 unitdti/l (normal — 1-49), ASAT — 24
unititi/l (normal — 1-46 unitdati/l), potasiu — 5,18 mmol/l (normal 3,5-5,3),
sodiu — 136 mmol/l (normal — 135-148 mmol/l), calciu — 2,30 mmol/l (nor-
mal — 2,2-2,55 mol/l).

In baza examinirilor imagistice si functionale ale sistemului renouri-
nar, Tn special renoureteral s-a stabilit diagnosticul de Anomalie congenita-
1a renoureterald: Displazie renald multichisticd a complexului renoureteral
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pe stanga, afunctional, cu reflux vezicoureteral gr. III mixt; complex re-
noureteral unic functional la parametri normali pe dreapta cu reflux ve-
zicoureteral gr. III, mixt. Pielonefritd recidivantd. Anemie ferodeficitarad
compensatd.

Care este atitudinea terapeutica recomandata in acest caz?

Tratamentul adecvat cuprinde doua etape:

1) tratamentul medicamentos;

2) tratamentul chirurgical.

Strategia terapeuticd in infectiile de tract urinar in uropatiile malfor-
mative presupune: in primul rand, minimalizarea afectdrii renale in timpul
episodului acut; 1n al doilea rand, scdderea riscului cicatricelor datorate
recurentei infectiei de tract urinar pe rinichi unic functional pe dreapta.

Tratamentul chirurgical cu abord deschis sau laparoscopic, cu nlétu-
rarea chisturilor. Este dificil de a le diferentia de tumori.

Fig. 5. Rinichi displazic multichistic in plaga Fig. 6. Aspect intraoperator.
operatorie. Aspect macroscopic intraoperator Displazie renala multichistica

In baza diagnosticului stabilit, la 18.12.2017, s-a efectuat interventia
chirurgicala prin doud aborduri. 1. Lumbotomia pe stanga. Nefrectomie
pe stanga (Fig. 6-7). Drenarea spatiului paranefral. 2. Ureterectomie su-
pravezicald pe stanga. Dupa aseptizarea cimpului de operatie s-a efectuat
o0 incizie lumbotomica pe stdnga. Treptat a fost deschis paranefronul. S-a
constatat cd rinichiul era constituit din multiple formatiuni chistice, in nu-
mdr de aproximativ 18-20, de diferite dimensiuni, cu peretii chisturilor
subtiafi, cu continut transparent (Fig. 5-6). Ureterul, hipoplaziat, nu se di-
ferentia de tesutul chistului. S-a efectuat nefrectomie. Dren de gumd. Pla-
nurile anatomice refacute pand la dren. Pansament aseptic. Ureterectomie
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supravezicald pe stanga. Incizie a regiunii suprapubiene pe stanga. Treptat
a fost depistata vezica urinard, ureterul hipoplaziat in 1/3 inferioard, proxi-
mal dilatat. El a fost mobilizat maximal. S-a luat pe 2 cleme, sectionat intre
ele. A fost efectuatd ureterectomie supravezicala pe stinga. Dren de guma.
Planurile anatomice refacute pana la dren. Aplicat pansament aseptic.

Care a fost specificul morfopatologic in patologia depistati?

Explordrile morfopatologice, postoperator, ale pieselor anatomo-chi-
rurgicale (rinichiul si ale segmentului de ureter separat prezentat) au con-
statat un rinichi aspectual in forma de conglomerat multichistic cu dimen-
siunile in limitele de 4,5%3%2,6 cm si segment de ureter cu lumenul variind
intre 0,2-0,5 cm in diametru, cel vezical fiind mai dilatat. In sectiune, con-
glomeratul chistic prezenta niste formatiuni chistice cu diametrul de la
0,1 la 2,0 cm, lipsite de comuniciri, tapetate cu epiteliu cubic sau lipsite
de invelis epitelial cu continut seros transparent, uneori semitransparent,
suprafete usor trabeculate (Fig. 7-8). Printre chisturi se observd un tesut
pseudomixomatos pe contul edemului, inclusiv de consistentd sporitd.
Segmentele pelviocaliceale s-au atestat doar la examindrile histologice in
aspecte rudimentare chistico-cavitare discente, lipsite de comunicare cu
chisturile atestate, tapetate cu prezenta uroteliului pseudo- si pluristratificat
(Fig. 9). Printre formatiunile chistice era prezent parenchimul cu nefron
displazic cu chisturi de tip tubular si glomerular asociate cu proces infla-
mator polimorfocelular predominat de elementele limfocitare, uneori cu
neoformarea structurilor pseudofoliculare (Fig.10).

Tratamentul postoperator a inclus antibioterapie (Cefazolini), spasmo-
litice.

Perioada postoperatorie corespundea operatiei efectuate. Copilul, cu
ameliorarea evidentd a stdrii generale, a fost externat la domiciliu, pen-
tru continuarea tratamentului conservator. La locul de trai s-a recomandat:
1. Compr. 5 NOC 0.05 1/4 compr. X 3 ori pe zi, administrat timp de 10 zile.
2. Compr. Quamatel 20 mg 1/4 compr. X 1 datd pe seard timp de 10 zile.
3. Compr. Furagini 0,05 1/4 x 3 ori pe zi, timp de 10 zile. 4. Compr. Fura-
gini 0,05 1/4 X 2 ori pe zi, durata tratamentului 10 zile. 5. Compr. Furagini
0,05 1/4 x 1 datd pe zi, timp de 10 zile. 6. Vit. E 2 picaturi X 1 datd pe zi,
dimineata, timp de 1 lund. 7. Control dupd o lund cu examenul sumar al
urinei — 1 datd la 10 zile (in total 3 analize) 8. Hemoleucograma (1 data
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la 2 sdptimani), examindrile efectuate (urografia intravenoasd, scintigrafia
renald, cistoureterografia mictionald). 9. Aprecierea grupei de invaliditate.

Fig. 7. Aspect macroscopic al DRM, lipsa Fig. 8. Multiple chisturi cu capsula fibroasa
sistemului pelviocaliceal. Piesa anatomo- si edem al tesutului conjunctiv anefronial
chirurgicala postoperatorie interchistic. x25. H-E

Fig. 9. Rudiment al sistemului pelviocaliceal  Fig .70. Platouri de tesut mezenchimal: 1) insule
in aspect fisural fara continuturi seroase. x25.  nefroniale chistic dilatate cu chisturi de origine
Coloratie H-E tubulara si glomerularg; 2) infiltrat inflamator
polimorfocelular

Analiza rezultatelor obtinute in studiul cazului dat la subiectul DRM a
permis de a desemna conventional doud tipuri de DRM: a) DRM cu lipsa
bazinetului, cu sau fird prezenta unui segment rudimentar ureteral afunc-
tional, prezenta cartilagiului, aceastd variantd fiind frecvent descrisd in li-
teratura de specialitate, caracterizatd si de lipsa parenchimului nefronial;
b) DRM cu prezenta unui pelvis rudimentar necomunicant cu formatiunile
chistice, cu ureter displazic avand aspect de cordon si cu particularitai
morfofunctionale segmentare la limita normei. Varianta datd s-a caracteri-
zat prin prezenta stromei nefroniale.

In functie de tipul DRM clasat in urma cuantificirii particularititilor
morfopatologice, procesul inflamator s-a atestat cu predilectie in varianta
,,b”, la nivelul insulitelor de parenchim nefronial caracterizat prin com-
ponenta polimorfocelulard predominata de cea limfoplasmocitard cu pre-
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zenta unor structuri pseudofoliculare limfoide. In opinia noastri, prezenta
procesului inflamator 1n rinichiul malformativ este deja un criteriu care nu
exclude lipsa concomitentd a procesului inflamator in complexul renoure-
teral controlateral, fapt ce poate fi considerat ca un marcher sugestiv pentru
monitorizarea pacientului, adica a rinichiului controlateral.

Ce include urmarirea postoperatorie?

Se recomandd ultrasonografia renald dupd 2-3 luni de la interventia
chirurgicald si apoi anual, timp de 3 ani, cistoureterografia mictionald la
6 luni de la externare, in vederea monitorizdrii refluxului vezicoureteral a
unicului rinichi chirurgical pe dreapta $i monitorizarea periodicd a paci-
entului prin mésurarea tensiunii arteriale, examene de urind, uroculturi si
evaluarea functiei renale prin scintigrafia renald in dinamica.

Ce complicatii postoperatorii pot surveni?

1. Hemoragie
2. Reflux vezicoureteral in bontul ureterului neinliturat in rinichi
displazic multichistic.

Evolutie, prognostic

Este important sd constatdm cd nefrureterectomia nu este o interventie
chirurgicali fiziologici. In ceea ce priveste rinichiul rdmas, el este mereu
incordat, ceea ce duce la decompensarea functiei sale. Functionalitatea ri-
nichiului este influentatd de:

— varsta la care s-a efectuat nefrectomia;

— caracterul procesului patologic in rinichiul Tnléturat;

—  gradul mecanismelor de compensare in rinichiul cotrolateral ra-

mas;

— prezenta sau absenta procesului patologic in rinichiul controlate-

ral (ITyraues A. I'., 1976, 2009; Yepuenona I'. C., 2006).

In conditiile in care reimplantirile ureterovezicale sunt efectuate de
echipe chirurgicale experimentate, rata reimplantdrilor ureterale reusite in
refluxul vezicoureteral depaseste 95%.

Care sunt semnele de displazie sau complicatii renale?

Rinichiul afectat poate fi depistat la nastere. Anomalii ale tractului
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urinar pot provoca infectii ale tractului urinar. Copiii cu displazie renald
pot dezvolta tensiune arteriald ridicatd, dar numai rareori. Acesti pacienti
au un risc usor crescut de cancer renal. Se pot atesta boala renald cronicd si
insuficienta renala ce evolueaza la copilul cu probleme de urinare, afectand
functia renald normald.

Care investigatii pot imbunitati supravietuirea?

Ultrasonografia sistemului urinar

Concluzii

1.

Displazia renald multichisticd la copil este o malformatie conge-
nitald renourinard ce apare in consecinta unor deregldri ale peri-
oadei embrionare, diagnosticul fiind stabilit prin examenul eco-
grafic in perioada de dezvoltare intrauterind a fatului, in cadrul
programelor de screening antenatal.

La un nou-ndscut asimptomatic examenul clinic pune in evidenta
0 masd tumorald palpabild, iar ecografia renald stabileste prezenta
displaziei renale multichistice, morfologic, in baza particularita-
tilor vicioase ale componentelor structurale, fiind diagnosticate 2
forme conventionale, si fac prezenta elementelor pelviocaliceale
si rudimentare ale acestora.

Cauzele exacte ale displaziei renale multichistice, pana 1n prezent,
nu sunt bine cunoscute, depistarea procesului inflamator poate
justifica o genezd a actiunilor teratogene infectioase intrauterine,
fiind si o complicatie a modificdrilor displazice preexistente.

Cu toate cd, dupd datele literaturii, refluxul vezicoureteral in dis-
plazie renald multichisticd are o frecventd de 15-30%, in clinica
noastrd, pe parcursul a 20 de ani, s-au depistat numai 3 astfel de
cazuri.

Corectia chirurgicald in displazia multichisticd renald este nefrec-
tomia (in lipsa ureterului), iar in refluxul vezicoureteral pe rinichi
displazic este completatd cu ureterectomia supravezicald.
Prognosticul este dependent de varstd, de prezenta refluxului ve-
zicoureteral pe rinichiul controlateral, supravegherea riguroasa
pre- si postoperator, tratamentul antihipoxic.
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DIVERTICUL AL VEZICII URINARE LA COPIL

Caz clinic. Copilul P.V.1n varstd de 7 ani, sex masculin, a fost internat
in CNSPCP ,,Acad. Natalia Gheorghiu”, Serviciul Urologie pe 03.10.2012.
Prezenta acuze la tulburdri urinare — polachiurie cu imperiozitate mictio-
nald. Diagnosticul de afectiune urinard a fost suspectat de profesorul de la
scoald (fiind prezent un miros nepldcut de urind de la elev).

Copilul a fost examinat de medicul de familie si directionat pentru o
consultatie specializatd In clinica noastrd. Cumuland datele anamnestice
si evolutive, am ajuns la concluzia cd afectiunea malformativa prezenta la
copil nu a fost diagnosticatd in perioada neonatald si la vérsta fragedd a lui,
chiar dacd semnele clinice au fost prezente la toate etapele de dezvoltare a
copilului. Urinarea cu picdtura la copilul dat a fost neglijatd atat de parinti
cat si de copil.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luand in considerare tulburdrile de urinare, polachiuria, mictiunea im-
perioasd, presupunem prezenta la copil a unei patologii la nivelul tractului
urinar inferior — al vezicii urinare.

Ce reprezinta diverticulii vezicii urinare?

Diverticulii vezicii urinare sunt afectiuni congenitale sau castigate, ca-
racterizate prin dilatatii ampulare unice sau multiple ale peretelui vezicii
urinare. Sunt situati de obicei pe peretii laterali in vecindtatea ureterelor.
Primele lucrdri in care se descrie diverticulul vezicii urinare se referd la
anul 1614. Tentativa tratamentului in aceastd patologie se atribuie lui Mor-
ganini (1769). Diverticulii vezicali urinari se intilnesc cu o frecventd de
1:1000, predominant la baieti. Deosebim diverticuli vezicali urinari conge-
nitali (deregliri de disembriogenezd) si diverticuli vezicali urinari doban-
diti (obstructia infravezicald, dissinergism detrusoro-sfinterian etc.).

Care sunt mecanismele de formare a diverticulului vezicii
urinare?

Factor congenital — diverticul datorat unor defecte de dezvoltare a
detrusorului, el are peretii ingrosati, organizati, cu structurd asemanatoare
cu peretele vezical
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Factor dobdndit — diverticulii se datoreaza unor anomalii obstructi-
ve subvezicale, care duc la cresterea presiunii intravezicale cu hernierea
mucoasei prin brese ale detrusorului, peretii lor vor fi formati doar din
mucoasa vezicala.

De fapt, diferentierea dupd acest criteriu nu este exactd, deoarece toti
diverticulii au fibre musculare care, uneori, sunt foarte subtiri, degenerate,
si la asocierea infectiei se transformd in tesut scleros, deci incapabili de
contractilitate.

Care sunt punctele slabe ale vezicii urinare?

o Ele se gdsesc deasupra orificiilor ureterale;

o Invarful vezicii si pe peretele posterior, la mijloc, intre cele doud
orificii ureterale gi Tnapoia lor. Prin aceste puncte slabe se pot
produce hernii ale peretelui vezical, dar, cel mai des, diverticulii
se formeazd. deasupra orificiilor ureterale.

Cum se clasifica diverticulii vezicii urinare?

Diverticulii vezicii urinare (Fig.1) se clasificd in:

Fig. 1. Clasificarea diverticulilor vezicii urinare.
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1,3 — diverticuli lateroposteriori;

2 — diverticul meatal;

4 — diverticul vezico-uracal;

5 — pseudodiverticuli (vezica urinard neurogend);
6 — pseudodiverticuli (obstructia infravezicald);

7 — diverticuli secundari, dupd operatii antireflux.

Ce examinairi paraclinice se impun?

o Metodele paraclinice de detectare a diverticulilor sunt comple-
xe si includ examenul clinic, ecografia sistemului urinar (Fig.2.),
urografia intravenoasd, cistografia mictionald in 2 incidente, cis-
toscopia, urofluometria, calibrarea uretrei, computer tomografia
spiralatd multisectionald.

Fig. 2. Ecografia vezicii urinare. Diverticul gigantic al vezicii urinare pe stanga

Ce modificari se determinai la cistoscopie?

La cistosgopie se apreciaza caracterul, localizarea si alterarea orificii-
lor ureterale. In diverticuli congenitali se determind un orificiu rotund, cu
pliuri radiale de mucoasd, mai intunecat decat suprafata vezicii urinare. in
pseudodiverticuli, orificiile sunt neuniforme, se determind diverticuli su-
perficiali, se contureaza fundul diverticulului. Daca diverticulul e localizat
n regiunea vezico-uracald, se observa o prolabare lentd a vezicii urinae, se
vizualizeazd mucoasa, fundul diverticulului.

Ce modificari evidentiaza cistoureterografia mictioala?

Cistoureterografia mictionald permite a aprecia localizarea, dimensiu-
nile, forma diverticulului. Daca ureterul se deschide in diverticul, se depis-
teazd reflux vezicoureteral. In cazul localizirii diverticulului in regiunea
meatului uretral refluxul vezicoureteral lipseste, ceea ce nu exclude faptul
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cd ureterul nu are comunicare cu divericulul. Dupd mictiune, se efectueaza
incd un cliseu radiologic pentru a aprecia reziduul in diverticulul vezical.
In pseudodiverticuli cu prezenta obstructiei infravezicale, diverticulii sunt
localizati pe peretele vezicii urinare si au dimensiuni neuniforme, iar in
vezica urinard neurogena se atestd diverticuli multipli, cu dimensiuni rela-
tive uniforme.

Cistoureterografia mictionald a determinat un diverticul al vezicii uri-
nare pe stanga (Fig. 3).

Fig. 3. Cistoureterografia mictionala. Diverticul gigantic al vezicii urinare pe stanga

Urografia intravenoasd a indicat megaureterohidronefroza bilaterala,
gradul I'V. Rinichi afunctional pe dreapta (Fig. 4, 5).

Fig. 4. Urografia intravenoasa. Fig. 5. Urografia intravenoasa.
Megaureterohidronefroza bilaterala, gr. IV. Megaureterohidronefroza bilaterala, gr. IV
Rinichi afuctional pe dreapta pe stanga. Rinichi afunctional pe dreapta
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Fig. 6. Diverticul gigantic Fig. 7. CT spiralat. Fig. 8. CT spiralat. Diverticul
al vezicii urinare. Megaureterohidronefroza gigantic al vezicii urinare
Megaureterohidro-nefroza bilaterala, diverticul gigantic
obstructiva bilaterala, gr. IV al vezicii urinare

Computer tomografia cu vasografie a Tnregistrat un diverticul gigantic
al vezicii urinare. Megaureterohidronefroza obstructivd bilaterala, gradul
IV (Fig. 6-8).

Care sunt indicatiile pentru interventie chirurgicala in caz
de diverticul al vezicii urinare?

Diverticulii congenitali localizati pe peretele lateroposterior, cu
sau fard reflux vezicorenal se inlatura prin metoda combinatd —
intra- si extravezicald.

Diverticulii iatrogeni necesitd interventie chirurgicald numai in
caz de recidiva de reflux vezicorenal. Pentru a preveni acest di-
verticul este necesar de pastrat pe mucoasa o parte de fibre mus-
culare ale vezicii urinare.

Diverticulii secundari necesita inldturarea obstructiei si tratamen-
tul dereglarilor neurogene.

Pseudodiverticulii cauzati de obstructie, dupd inldturarea obstruc-
tiei dispar, pe cand cei de origine neurogend pe fundal de trata-
ment se micsoreazd foarte lent.

Compresiunea colului vezical cauzatd de diverticul cu dereglarea
actului mictional

Obstructia infravezicald, cauzatd de diverticul

Calculi in componenta diverticulului

Care sunt particularitatile diverticulilor vezicali?

Diverticulii vezicali au particularitdi ce tin de evolutia si complicati-
ile pe care le prezinta.
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e Launii pacienti diverticulii vezicali evolueazd latent, asimptoma-
tic si sunt descoperiti cu ocazia unui examen cistografic sau unei
cistoscopii efectuate pentru alte suferinte ale aparatului urinar.

+ TInalte cazuri diverticulii prezinti tabloul clinic de retentie cronicd
de urind cu incontinentd prin ,,prea plin” si cu palparea in hipo-
gastru a unei formatiuni de tip ,,glob vezical” care se mentine si
dupd golirea vezicii urinare.

e Mictiunea in doi timpi (apdrutd la un interval foarte scurt, de cate-
va minute, urmatd de golirea unei cantitdti mari de urind) consti-
tuie un simptom foarte important al diverticulului vezical.

e Ceamai frecventd complicatie este infectia, care se manifestd prin
urine tulburi, fenomene de cistitd si chiar de pieloneritd, infectia
propagéandu-se la ureter si rinichi.

Intentia noastrd nu a fost sd epuizdm toate informatiile despre aceasta

anomalie, pentru aceasta existd o Intreaga literatura de specialitate.

Ilustrdm in continuare etapele interventiei chirurgicale de inldturare a

diverticulilor vezicali (Fig. 9-11.).

Fig. 9. Aspect intraoperator. Deschiderea vezicii urinare

Fig. 10. Mobilizarea diverticulului vezicii urinare
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Fig. 11. Macropreparat. Diverticul gigantic inlaturat al vezicii urinare

Concluzii

1.

Diverticulii vezicali sunt cavititi de diferite dimensiuni, care co-
municad cu vezica urinard printr-un orificiu de obicei ingust, situ-
ati pe peretii laterali ai vezicii urinare, In vecindtatea ureterelor.
In diagnosticul diverticulilor vezicali se utilizeazi ultrasonografia
sistemului urinar, cistoureterografia mictionald in doud incidente.
In pseudodiverticuli se efectueazi exploriri urodinamice (ritmul
mictional), neurologice si urofluometria.

Diverticulii congenitali se inldturd in caz de asociere a infectiei
urinare, deregldri de mictiune, implementarea ureterului in diver-
ticul si dimensiuni mai mari de 1 cm in diametru. Diverticulii
secundari necesitd Inldturarea obstructiei infravezicale si trata-
mentul deregldrilor neurologice.

Bibliografie

Curajos B. Compendiu de urologie pediatricd. Chisindu, Tipografia centrald
2018, 318 p.

Zamfir T., Basca 1., Jianu M. s. al. Chirurgie viscerald, urologie si ortope-
die pediatricd. Editura Stiintificd. Bucuresti, 1996., p. 274-290

Rawat J., Kasnid K., Kanojia R., Kureel S., Tandon R. Diagnosis and
management of congenital bladder diverticulum in infancy and childhood:
experience WIH nine cases at a tertiary healh center in a developing country.
Urol. Nephrol. Doi 10.1007/s 11055 088 41(2): 237-242, 2009

205



TRAUMATISMUL RENAL LA COPIL

Actualitate. Definitie. Traumatismul aparatului urinar defineste toate
leziunile traumatice locale si generale cauzate de un agent traumatic si
determinate de actiunea violentd asupra organismului a unor forte externe
(agenti vulneranti) care actioneazd asupra diverselor segmente ale apara-
tului urinar (rinichi, pedicul renal, ureter, vezica urinard, uretrd), precum
si leziunea iatrogend in chirurgia pelviand sau abdominald. Traumatisme-
le Inchise ale aparatului urinar la copii se intdlnesc mai frecvent decat la
adulti si constituie 33,3 % din totalitatea pacientilor cu traumatism abdo-
minal si al spatiului retroperitoneal [6]. Indicatiile care impun interven-
tie chirurgicald in traumatismele nepenetrante la nivelul rinichiului sunt
hemoragia continud sau in caz de asociere a traumatismului renal cu cel al
organelor cavititii abdominale.

Au fost analizate datele clinice, de laborator, investigatiile paraclinice
si principiile chirurgicale pe care trebuie s le urmarim pentru un rezultat
optim. Traumatismele nepenetrante ale abdomenului, sau cele retroperito-
neale sunt cel mai des datorate strivirilor severe, cum ar fi cele secundare
trecerii unui vehicul greu peste abdomen. Un alt tip de violentd este lovitu-
ra bruscd, puternicd, de picior, de pumn, de orice corp contondent, in urma
cdderii de la Indltime sau dupd o piedicd bruscd, ce induce o violentd ras-
turnare Tnaintea corpului. Dacd pacientul este lovit prin surprindere, fiind
relaxat, leziunile vor fi cu mult mai severe decat atunci cAnd muschii sunt
deja contractati, rigizi. Orice injurie a peretelui abdominal sau a regiunii
lombare, chiar daci este usoard, poate fi insotitd de serioase lovituri inter-
ne, ale viscerelor. Viscerele solide — ficat, splind, pancreas, rinichi, chiar
dacd sunt protejate de grilajul costal sunt mai frecvent expuse traumatis-
melor decit cele cavitare, cu exceptia vezicii urinare. Viscerele solide se
rup mai frecvent decét cele cavitare, deoarece fiind mai fixate si lipsite de
compresibilitate vor fi mai usor lovite de structurile oaselor costale sau
se vor smulge de legaturile lor. Lezarea viscerelor solide duce la hemora-
gie, iar lezarea celor cavitare la peritonitd. Lezarea ambelor viscere poate
determina o stare de soc. Traumatismul abdominal superior provoacd un
soc mult mai sever decat cele legate de regiunea hipogastricd. Contuzi-
ile renale provoacd un soc sever [2,4]. Medicul observator trebuie sa-si
aminteascd faptul cd la un pacient foarte socat, reflexele sunt diminuate,
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deoarece hemodilutia completd posthemoragicd necesitd cel putin 10-18
ore pentru a se produce, iar reumplerea capilarelor din circulatie necesitd
4 sau 5 ore pentru a cauza o scddere semnificativd a hematocritului si a
concentratiei de hemoglobind din sdnge. De aceea un hematocrit normal,
in primele ore de soc, nu ar trebui s fie interpretat gresit ca un indicator al
absentei hemoragiei intraabdominale sau retroperitoneale. In cele cateva
ore de la accident, este adesea imposibil de a avea o opinie precisa privind
diagnosticul de soc, hemoragie sau peritonitd — cele trei elemente majore
ale traumatismului [1,3].

Socul iniial, de obicei, se remite in 2 sau 3 ore de la debutul trauma-
tismului, dupd care semnele de hemoragie sau de peritonitd devin din ce Tn
ce mai evidente. Dacd dupd 3 ore socul incd este prezent, aceasta semnifica
aproape intotdeauna o leziune viscerala grava.

Contuzia sau ruptura rinichiului este de reguld insotitd de un soc foarte
sever, dupd una sau doud ore de la traumatism. Simptomele ulterioare de-
pind de extinderea leziunii si de starea capsulei renale. Atunci cand capsula
renald a rdmas intactd, vor aparea: hematurie, sensibilitate locald. Fisurarea
capsulei renale va duce la formarea unui hematom retroperitoneal, la o
sensibilitate dureroasd si rezistentd musculard. Dacd invelisul peritoneal
al rinichiului a fost lezat, vor apdrea si simptome de hemoragie intrape-
ritoneald. Mdrirea frecventei pulsului, starea generald alteratd, cresterea
dimensiunilor hematomului retroperitoneal sunt elementele care impun o
interventie chirurgicald urgentd. De mentionat cd in urohematoame imense
se pot asocia simptome de iritare a peritoneului si pareza intestinald.

In leziunea completi a ureterului si ruperea rinichiului de la pediculul
vascular lipseste simptomul principal — hematuria. Hematuria lipseste si in
tamponarea sistemului cavitar renal cu cheaguri de sange [1]. In asemenea
leziuni predomina simptomatologia hemoragiei interne majore. Urografia
intravenoasd este deosebit de utild si importantd. Cazuistica noastra se re-
zumd doar la 1 caz pe care il prezentim si pe marginea cdruia ne permitem
unele comentarii.

Traumatismele renale reprezintd o permanentd provocare pentru me-
dic, obligat sd gidseascd noi solutii diagnostice si terapeutice, care sd con-
ducd la o Tmbunitdtire continud a calitdtii vieti. Acest deziderat a condus la
utilizarea tehnicilor avansate de investigare imagisticd pentru determinarea
cu acuratete a extinderii traumatismului renal, Tnainte de explorarea sa cli-
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nicd. Tabloul clinic, la unii pacienti, nespeciAﬁc si variabil al traumatismu-
lui renal 1i conferd dificultiti de diagnostic. In ceea ce urmeaza prezentdm
un caz clinic de traumatism renal, care a fost diagnosticat si tratat cu succes
in clinica noastrd prin interventie chirurgicald.

Caz clinic. Copilul S.B., in varstd de 14 ani, anul nasterii 2001, de
sex masculin, domiciliat in mediul rural, elev, clasa a IX-a. Afectiunea a
debutat pe data de 20.01.2016, ora 11%, cand pacientul a cizut pe strada
intr-o gaurd de canalizare si a suferit un traumatism abdominal. Copilul
avea dureri moderate in abdomen si a plecat acasd de sine stitdtor. Pand la
ora 16%, pacientul nu a prezentat acuze. Dupd aceasti ori, starea generald
s-a alterat, s-au asociat dureri violente in regiunea hipocondrului i dureri
lombare pe dreapta. Bunica a solicitat serviciul asistentei medicale de ur-
gentd, copilul fiind transportat la Spitalul raional. Pacientul a fost internat
in sectia de Chirurgie in aceeasi zi, la ora 20", deci la 9 ore de la debutul
traumatismului.

Ce investigatii bioumorale de urgenta va necesita adolescentul?

De urgentd s-au evaluat paraclinic hemoleucograma, care a indicat o
hemoconcentratie (hemoglobina — 138 g/1, eritrocite — 4,6x10'%/1, leuco-
citozd — 11,2x10%1) si sumarul de urind — leucociturie, 25 in campul de
vedere.

Traumatismul ciaror organe presupuneti la adolescent?

Diagnosticul prezumtiv este ca adolescentul are un traumatism inchis
al cavitflgii abdominale (ficat) si al spatiului retroperitoneaAl pe dreapta (ri-
nichi). In lezarea viscerelor, simptomatologia este redusd. In afectiunea cu
lezarea viscerelor, dupi agresiune, apar semne de anemie. In caz de lezare
a unui organ parenchimatos sau vas sangvin apar semne peritoneale, daca
sunt afectate organele cavitare.

Cu care patologii veti face diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential il vom efectua cu contuziile abdominale. in
aceste situafii se lezeaza numai peretele sau/si viscerele. Pe peretele abdo-
minal vom observa escoriatii, echimoze, serohematom subcutanat cu sau
fard rupturi musculare. Leziunile viscerale implicd organele parenchima-
toase sau cavitare si se pot asocia in caz de politraumatisme cu afectarea
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oricdror organe, dar mai frecvent cu traumatisme craniene sau osteoarti-
culare.

Tabloul clinic este complex, dificil de precizat leziunea 1n caz de po-
litraumatizat in primele ore, deoarece se intricd semne ale socului trauma-
tic, hemoragic, peritoneal si coma. In precizarea diagnosticului, in mod
normal, unui politraumatizat sub terapie intensiva, in decurs de 1-2 ore,
dacd leziunile nu sunt grave, i se pune diagnosticul de leziune de viscer
abdominal. Exceptie fac rupturile duodenului retroperitoneal care necesitd
24-36 de ore pand la conturarea diagnosticului.

Organele parenchimatoase lezate intra- sau retroperitoneal care gene-
reazd hemoragie sunt splina, ficatul si rinichiul. Semnele clinice generale
de lezare a acestor organe sunt paloarea tegumentara, a mucoaselor, starea
de agitatie, setea. Abdomenul este destins, meteorizat. Copilul acuza spon-
tan dureri abdominale difuze, accentuate la palpare. Depistim matitate de-
plasabild. Tensiunea arteriald scade.

Hemograma va ardta hemoglobina si hematocritul scdzute si leucoci-
tozi — semn de modificare a homeostaziei. In rupturile de rinichi hematuria
este semnul particular si caracteristic.

Ce investigatii paraclinice va necesita adolescentul?

1. Ultrasonografia organelor interne si a sistemului urinar.

2. Urografia intravenoasa.

Ultrasonografia abdominald a evidentiat o hepatomegalie moderata
si un hematom in regiunea rinichiului pe dreapta, in volum de 137 mm.
Pacientul a fost reechilibrat in unitatea de terapie intensiva, dar pe data
de 21.01.2016 la ora 20% starea generald a pacientului s-a alterat. Leu-
cocitele sangelui s-au majorat, pand la 16x10%1. Valoarea hematocritului
—26%. Au crescut moderat probele hepatice. Pe 21.01.2016, la orele 13%
pacientul prezenta o stare generald extrem de gravd. Bioumoral: anemie
(hemoglobina — 92 g/1, eritrocite — 3,2x10'? g/1), leucocitoza — 14,8x10%/1,
Ht — 24%, trombocite 336x10%1, ureea — 5,8 mcmol/l fird semene de he-
maturie. Ultrasonografia abdominald repetatd a decelat o crestere in volum
a hematomului retroperitoneal la 538 mm. A urmat transfuzie de concen-
trat eritrocitar, plasma proaspdt congelata si crioprecipitat. In legituri cu
alterarea stdrii generale a fost solicitatd consultatia chirurgului pediatru pe
linia AVIA SAN. Pacientul fira tare medicale asociate, cu factor de risc —

209



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

hemoragie moderatd, a fost transportat pe linia AVIA SAN pe 21.01.2016,
la ora 16" in Centrul National Stiitifico-Practic de Chirurgie Pediatricd
,»Acad. Natalia Gheorghiu”, IMSP Institutul Mamei si Copilului, in unita-
tea de reanimatie chirurgicald.

La internare in Clinica noastrd pacientul era constient, fiind prezente
dureri si o distensie moderatd abdominala.

Ce a relevat examenul obiectiv al pacientului?

Hemodinamic s-a evidentiat o hipertensiune arteriald — 140/85, cu ta-
hicardie 132 b/min. Tegumentele si mucoasele palide. In plimani, respi-
ratia asprd. Zgomotele cordului ritmice. Explorarea abdomenului a relevat
durere la palpatie in hipocondrul drept si in regiunea lombard pe dreapta.
Semnele peritoneale negative. in vezica urinari era prezent cateterul Foley
Nr. 14. Prin cateter se elimina urind transparentd. La ultrasonografia ab-
dominald s-a diagnosticat un urohematom major situat in spatiul retrope-
ritoneal pe dreapta, cu stergerea conturului rinichiului pe dreapta (Fig. 1).

Fig. 1. Ultrasonografia rinichiului pe dreapta. Urohematom major in spatiul retroperitoneal
pe dreapta cu stergerea conturului rinichiului pe dreapta

Care au fost masurile de tratament si ce a inclus examenul

paraclinic?

S-a montat un cateter venos si a fost initiatd antibioterapia cu spectru
larg de actiune si reechilibrarea hemodinamicd prin administrarea de plas-

210



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

ma proaspdt congelatd. S-au recoltat multiple probe bioumorale (sange —
coagulograma, probele hepatice, ureea, creatinina, K, Na, Ca, sumarul de
urini etc.).

A fost efectuatd urografia intravenoasd care a decelat functia rinichiului
pe stinga normald, pe dreapta axa rinichiului deviatd medial, calicele supe-
rioare, medii i inferioare pe dreapta deplasate una fatd de alta sub formd de
,.secerd”. Extravazarea substantei de contrast in afara sistemului calice-ba-
zinet-ureter al rinichiului lezat pe dreapta nu s-a determinat (Fig. 2.).

In dimineata zilei (la ora 6™) de 22.01.2016, copilul a eliminiat 700 ml
de urini limpede. In aceeasi zi, la ora 12% pacientul a fost examinat in Con-
silium. S-au evaluat datele anamnestice, obiective, imagistice, bioumorale
si s-a stabilit diagnosticul de traumd bontd a rinichiului pe dreapta, urohe-
matom major retroperitoneal pe dreapta. S-a indicat interventie chirurgica-
la — Lombotomia pe dreapta, revizia rinichiului, evacuarea urohematomu-
lui. Volumul interventiei chirurgicale urma sd se determine intraoperator.

R B . 9 ' __ RS G . [ 2 Sl e

Fig. 2. Urografia intravenoasa. Functia rinichiului pe stanga normala. Pe dreapta axa rinichiului

deviata medial, calicele superioare, medii si inferioare pe dreapta deplasate una fata de alta sub
forma de ,secera”. Extravazarea substantei de contrast in afara sistemului calice-bazinet-ureter
al rinichiului lezat pe dreapta nu se observa

Pe 22.01.2016, la ora 12! copilul a fost evaluat de anesteziolog. A
continuat aplicarea tuturor masurilor de terapie intensivd vizand amelio-
rarea hemodinamicii, a socului hipovolemic, corectarea anemiei prin ad-
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ministrarea produselor de sdnge (concentrat eritrocitar, plasma proaspit
congelatd, crioprecipitat). S-au evaluat repetat, de urgentd, markerii hemo-
dinamicii (hemoglobina, trombocitele). S-a conversat cu mama in ceea ce
priveste complicatiile si necesitatea nefrectomiei rinichiului lezat, gradul
de risc anestezic si cel chirurgical. A fost primit acordul pentru interventia
chirurgicala.

Preoperator indicii hemoleucogramei indicau o anemie de gradul II
(hemoglobina 83 g/l, er. 2,4x10'%/1, Ht-25%), tahicardie (pulsul 132 b/
min.), la un pacient hipertensiv (TA 140/85). Oxigenarea 97%. La paci-
entul in cauzi nu s-a reusit preoperator cuparea completd a hipovolemiei.

In contextul agravirii conditiei clinice a pacientului s-a luat decizia
inteventiei chirurgicale in regim de maximd urgentd cu scopul efectud-
rii hemostazei, intrucat preoperator nu a fost timp pentru practicarea unor
strategii terapeutice protective, prioritara fiind rezolvarea leziunii renale
retroperitoneale. Pacientul a fost evaluat repetat din punctul de vedere
al riscului intraoperator, prin faptul prezentei translocatiei lichidiene im-
portante $i necesitatea interventiei chirurgicale de urgentd, fapt ce crestea
semnificativ gradul de risc. Singurul predictor favorabil prognosticului a
fost capacitatea functionald bund a pacientului, anterior o persoand clinic
sdndtoasd. La 52 ore de la accident si la 23 ore de la admisie in unita-
tea de reanimare chirurgicald pacientul a fost dus in sala de operatie. S-a
optat pentru o anestezie si o tehnicd anestezicd balansatd, combinatd, cu
intubatie endotraheald, folosind preparatele Propofol si Fentanyl la induc-
tie, iar mentinerea numai cu Ketamind, care are proprietatea de a mentine
TA in hemoragii. S-a efectuat monitorizarea indicilor hemodinamicii (TA,
functiei inspiratorii, diurezei, ai saturatiei venoase centrale in O,, presiunii
arteriale contnue, ai electrocardiogramei). Sala de operatie a fost utilatd
cu echipamente si medicatie de urgentd, in caz de necesitate (defibrilator,
seringi automate cu inotrop, antiaritmice etc.). S-a practicat lombotomia
pe dreapta, s-a decelat un urohematom masiv (cheaguri de sange cu imbi-
bitia peritoneului, a spatiului retroperitoneal, a rinichiului si a hilului renal
pe dreapta), precum si un rinichi fard capsuld). Leziunea fiind majord, a
implicat regiunea hilului renal, a parenchimului renal pe partea anterioa-
rd, la fel si pe cea posterioard si pediculul renal. Intraoperator s-a asociat
o hemoragie importantd. Pe pediculul renal s-au aplicat 2 pense Fiodo-
rov si s-a inldturat rinichiul lezat. Vasele singerande ale pediculului renal

212



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

nu s-au suturat separat, dar in bloc, din cauza modificdrilor tisulare ce nu
permiteau ligaturarea lor. Mésurile de terapie intensivd intraoperatorii au
vizat optimizarea balantei aportului de consum de O,, asigurarea unei bune
perfuzii si oxigendri tisulare. Obiectivele principale au fost atinse prin asi-
gurarea normovolemiei, a normotermiei, a analgeziei, prin corectia anemi-
ei, ventilatie mecanicd adecvatd, prin evitarea hipotensiunii, a tahicardiei,
urmdrindu-se si corectia tulburdrilor hidroelectrolitice si acido-bazice pre-
zente. Prabusirea hemodinamicii a fost corectatd cu transfuzie de concen-
trat eritrocitar 800 ml, plasma proaspat congelata, Refortan, crioprecipitat.
Volumul infuzat a constituit 4 litri 125 ml. Pacientul a fost stabilizat, fiind
transportat in unitatea de reanimatie chirurgicald (Ps 103, TA 130/80, Oxi-
genarea 100%, cu diureza pe parcursul operatiei 360 ml).

Putem conchide cd asistenta anestezicd, interventia chirurgicald au
fost efectuate in conditii dificile si pe o duratd de 3 ore. In echipi s-a dis-
cutat strategia terapeutica postoperatorie. S-a considerat ca element central
analgezia, mentinerea indicilor hemodinamicii, echilibrului acido-bazic.
Pacientul a nregistrat o evolutie postoperatorie favorabild, fard asocierea
unor complicatii, in special din punct de vedere chirurgical. Copilul s-a
aflat la tratamente in continuare in unitatea de urologie pediatricd cu re-
cuperarea functiilor, in particular renale, a indicilor coaguldrii etc. pana
la 04.02.2016. Particularitatea cazului prezentat rezidd in durata evaludrii
preoperatorii pe o perioadd de 52 ore de la debut, destul de mare si cu risc
crescut pentru viatd, chiar de la debutul traumatismului si la etape. Drept
material pentru investigatiile morfopatologice [5] a servit rinichiul in varsta
de 14 ani (Fig. 3-4) prin examen macroscopic, prin metode de morfometrie
(organo- si macrometrie). Datele morfometriei obtinute s-au comparat cu
indicii normali medii la varsta de 14 ani. Examindrile histomorfologice
s-au efectuat 1n probele tisulare prelevate din leziunile parenchimului renal
si la distantd, datele fiind procesate conform standardelor, utiliznd histo-
procesarea automatizatd si metoda de coloratie hematoxilind-eozind.

Ce modificari s-au inregistrat la examenul morfopatologic?

In cadrul morfometriei dupi inliturarea cheagurilor de singe s-a ates-
tat un rinichi de dimensiuni si greutate corespunzitoare varstei: volumul
9,5%5,0%3,5 cm?® (normal 10,3%5,3%3,2) si greutatea 120 g (normal 113-
138 g), decapsulat. La revizie s-a evidentiat pe suprafata posterioard pre-
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zenta unei leziuni liniare prin rupturd profundd, pornitd de la nivelul hilului
renal pe traiectul pelvio-caliceal in zona medie, avand o addncime de cca
1,9 cm, tamponata de cheaguri si fiind secondatd de hemoragii perifoca-
le. Leziunea profunda atestatd era asociatd cu leziuni mai superficiale, n
numar de 5, aparute la limitele cu polurile renale, care aveau adancimi in
profunzime de 0,2-0,3 cm si care erau localizate la diverse distante de la
ruptura principald. Ele aveau un aspect pseudoarborscent si/sau liniar (Fig.
3). Pe suprafata anterioard a rinichiului s-au atestat 2 rupturi liniare cu pro-
fungimea intre 0,5 si 0,7 cm, per continuitate a rupturii posterioare (Fig.
4). Intre rupturi era prezent un infarct ischemic. Parenchimul la distantd
manifesta un aspect color anemic.

Fig. 3. Suprafata anterioara renala: Fig. 4. Rinichi in politraumatism: leziune

1) rupturi duble cu implicarea hilului renal si a profunda renala cu implicarea hilului
parenchimului; 2) Infarct ischemic recent si a segmentelor caliceale; rupturi superficiale

multiple. Macropreparat

In sectiune, parenchimul prezenta semnele unei anemii generalizate,
cu persistarea unei diferentieri cortico-juxtamedulare si lipsa diferentierii
anatomice la nivelul juxtamedular si medular, avand aspect mai tumefiat,
iar adiacent leziunilor prin rupturi fiind prezente hemoragii usor schimbate
si recente ce alternau cu zone mai ischemice. In unele structuri caliceale
din zona medie erau prezente cheaguri de sange.

In cadrul examindrilor histopatologice s-a decelat aceeasi morfologie,
la nivelul rupturilor fiind prezente disjunctiunea structurilor, partial cir-
cumscrise de un burelet slab diferentiat marcat prin aspecte de fesut tasat si
fibrinoleucocitar, urmat de modificiri ischemico-necrotice ale nefronului
tubular si hemoragii intratubulare, peritubulare si intraglomerulare (Fig.
5-6). Spre zona corticald modificarile hemoragice diminuau, predominand
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continutul proteic in lumenul nefronului, ele prezentand divers grad distro-
fic si ischemic ale nefroteliului. Modificdrile detectate s-au atestat atét peri-
focal rupturilor cat si la diversa distantd dispersate, in aspect focal, inclusiv
1n zona corticald, avand aspect de infarcte ischemicohemoragice (Fig.7-8).

Fig. 5. Aspect histologic de ansamblu: Fig. 6. Hemoragii in lumenul nefronului tubular
1) hemoragie in hemoliza la nivelul rupturii; ~ medular (1) si interstitial (2). x 100. Coloratie H-E
2) burelet din {esut tasat si ischemico-
leucocitar; 3) zona ischemico-hemoragica
perifocald; 4) infarcte ischemico-hemoragice in
zona corticala. x 25. Coloratie H-E

Fig. 7. Hemoragii masive — intratubulare Fig. 8. Hemoragii — peritubulare asociate cu
si intraglomerulare cu agregatii eritrocitare. ~ necroza a nefroteliului tubular. x100. Coloratie H-E
x100. Coloratie H-E

Pe unele arii din zona adiacentd si perifocald, nefronul marca hemora-
gii masive In lumenul capsulei avand aspect de tamponare a glomerulului
(Fig. 9). Focarele ischemice cu implicarea nefronului glomerular si tubular
s-au atestat la diversd distantd, inclusiv in zona corticald (Fig. 10). Vom
mentiona cd reactia leucocitard si/sau limfoleucocitard se atestd in aspect
discret in zonele ischemice perifocale la distantd de bureletul perifocal al
hemoragiei sau rupturii.
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Fig. 9. Hemoragie in capsula periglomerulara Fig. 10. Modificari ischemico-necrotice

cu fenomen de tamponare a glomerulilor. x 100. ale nefronului glomerular si tubular cu
Coloratie H-E persistarea glomerulilor in aspect de umbre —

la distante semnificative. x 100. Coloratie H-E

In probele prelevate de la nivelul polilor renali care macroscopic s-au
manifestat prin prezenta anemiei generalizate, observatd la distante sem-
nificative de la rupturd, se atesta o structurd mai mult sau mai putin dife-
rentiatd, structurile glomerulare avand un grad de ratatinare de la moderat
la semnificativ, cu depistarea unei hiperemii sau a trombilor eritrocitari,
asociatd cu aspecte dilatative ale capsulei si nefronului contort cu prezenta
congestiei moderate a vaselor interstitiale (Fig. 11-12).

LN IR :
Fig. 11. Zona corticala la nivelul polului renal. Fig. 12. Trombi eritrocitari in glomerulul
Glomeruli ratatinati asociati cu particularitati vascular renal. x100. Coloratie H-E

dilatative capsulare si ale nefronului contort.
x75. Coloratie H-E

De asemenea, remarcdm faptul cd 1n zonele diminuate cu particulari-
tati morfofunctionale prezente morfologic in lumenul capsulei glomerulare
si al unor tubi contorti se atestau eritrocite acidofile, fapt ce reflectd exis-
tenta unei surse de hematurie. Totodatd, unii glomeruli prezentau continut
proteic la nivelul capsulei (Fig. 13-14).
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Fig. 13. Eritrocite acidofile in lumenul capsulei Fig. 14. Staza sero-proteica in capsula
si al nefronului tubular. x150. Coloratie H-E periglomerulara cu aspect de ratatinare,
comprimare a glomerulului. x100. Coloratie H-E

Concluzii. In urma cercetirii rinichiului lezionat prin traumatism s-a
constatat ca organul a fost supus unei traume de grad major ce a evoluat
pe fundalul unui rinichi corespunzitor anatomic si morfologic normei de
varsta, 1n lipsa de patologii preexistente. Leziunea traumatica depistatd era
de grad major. S-a stabilit cd leziunile erau induse prin traumatism inchis.
Erau prezente leziuni grave prin rupturi combinate cu implicarea si a sis-
temului caliceal, precum si o contuzie majord a parenchimului renal inso-
titd de modificari hemoragice, localizate atat la nivelul rupturilor cét si la
distantd. Aceste modificdri aveau diversd intensitate $i grad de raspandire.
Simptomele enumerate erau frecvent asociate cu modificéri ischemico-ne-
crotice aseptice care au evoluat deja intr-o perioadd de 52 ore, in modificari
necrolitice si trombotice, evolutia procesului inflamator fiind atestata prin-
tr-o infiltratie discretd focald limfo-leucocitara.

Discutii. Sangerarea importantd la nivel retroperitoneal, leziunea re-
nald instabild, interventia chirurgicald (efectuatd in sfera hilului renal, cu
sangerare importantd), cu risc vital mare, prin caracterul de urgentd al aces-
teia, a mobilizat echipa de chirurgi si cea de anestezisti, fiind intr-o situatie
destul de dificild. Caracterul urgent al interventiei chirurgicale din cauza
hemoragiei continue a facut dificila pregatirea p{eoperatorie si intraopera-
torie, majorand riscul asistentei anesteziologice. In conditiile aplicdrii unei
anestezii bine controlate, a masurilor terapiei intensive adecvate, evolutia
clinicd intra- $i postoperatorie a fost favorabild cu un prognostic vital adec-
vat. Astfel, mdsurile terapeutice instituite la etapele de monitorizare a paci-
entului ilustreaza cd pacientul in cauza, avand un grad de risc inalt in ceea
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ce priveste hemoragia, a fost salvat printr-o operatie de urgentd, dar care
era intarziatd: timp de 52 ore de la debutul traumatismului viata pacientului
s-a aflat permanent in pericol. Pentru viitor considerdm de importantd vi-
tald pentru prognosticul oricarui pacient cu traumatism renal diagnosticul
precoce, dar si reevaluarea adecvatd clinico-paraclinicd, consultul specia-
listului urolog, evaluarea intr-o clinicd specializatd imediat dupd trauma-
tism, cu consultul medicului anesteziolog, urmérirea markerilor hemodina-
micii, imagisticii, precum si interventia chirurgicald de maxima urgent. in
toate cazurile de traumatism renal este necesar de aplicat si de evaluat un
protocol standard de investigatii de urgentd, ce ar include:

*  Examenul clinic general si local

*  Analizele uzuale de sange

e Sumarul de urind

*  Ecografia abdominald, renald

*  Urografia intravenoasa

*  TC cu vasografia

Angiografia, care permite nu numai diagnosticarea unui traumatism
al tractului urinar, dar si de a selecta tehnicile de tratament conservator
sau chirurgical. Acuratetea tehnicilor diagnostice in traumatismele renale
va asigura un prognostic bun pentru pacient. Cunoscand particularitdtile
anatomice ale rinichiului, ale vascularizdrii arteriale si venoase, putem evi-
ta complicatiile intra- si postoperatorii. Recomanddrile actuale in trauma-
tismele renale sunt mai degrabd orientate spre masuri noninvazive, decat
minim invazive. In acest context, atentia cercetdtorilor este axatd pe tehnici
de embolizare a vaselor renale. Aceastd recomandare nu este valabild si in
cazul raportat de noi.

Am prezentat acest caz clinic pentru a pune in evidentd complexitatea
leziunilor renale, precum si severitatea lor. Datele din literatura de speci-
alitate aratd cd in traumatismul rinichiului simptomele cele mai constante
sunt hematuria ce debuteaza posttraumatic, durerea localizatd in jumaétatea
respectiva a regiunii lombare. Intensitatea semnelor clinice depinde de ti-
pul si caracterul leziunii. Metodele speciale aplicate in diagnosticul trau-
matismului renal includ urografia intravenoasa, care este deosebit de utild
si permite determinarea stdrii rinichiului afectat si a celui sdnidtos. Arterio-
grafia este 0 metodd obiectivi si informativa de diagnostic al lezérii vaselor
intraperitoneale si ale organelor parenchimatoase. O insemndtate deosebitd
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aceastd metodd o capdtd in diagnosticul diferential al leziunilor viscerelor
intra- §i retroperitoneale. Semiologia angiografica permite aprecierea starii
si permeabilitdfii magistrale si intraviscerale (diagnosticul precoce al de-
reglérilor vasculare trofice ale parenchimului organelor, formarea hemato-
mului intravisceral, ruptura sub- sau transcapsulard). Ecografia descopera
pierderea functionalitdtii viscerelor. Avantaje evidente ale metodei sunt
faptul cd este miniminvazivd, complet nenociva pentru bolnavi si personal,
cd oferd posibilitatea examindrilor repetate, multiple.

Concluzii

Am prezentat cazul unui pacient Tn varsta de 14 ani, fard antecedente
patologice, ce nu se afla pand la momentul traumatismului sub tratament
medicamentos, cu un traumatism renal, cu factor de risc major — hemora-
gie, care a fost transportat dintr-un spital raional 1n clinica noastrd pentru
tratament. Copilul a fost operat. S-a efectuat nefrectomie din cauza ca rini-
chiul era zdrobit, cu pediculul renal afectat. Investigatiile morfopatologice
ale rinichiului decapsulat, inldturat in cadrul interventiei chirurgicale, s-au
efectuat macroscopic prin metode de morfometrie (organo- si macrome-
trie). Datele obtinute au fost comparate cu valorile medii normale la vérsta
de 14 ani. Examinarile histomorfologice s-au efectuat folosind probe tisu-
lare prelevate din leziunile parenchimului renal si la distantd, ulterior fiind
procesate conform standardelor, utilizind histoprocesarea automatizatd si
metoda de coloratie hematoxilind — eozina.

Rezultate: Studiul a ardtat cd rinichiul a fost supus unei traume de
grad major ce a evoluat Tn cazul dat pe fundalul unui rinichi corespunzator
anatomic si morfologic normei de varstd, in lipsa unei patologii preexis-
tente. Leziunea traumatica atestatd era de grad major. S-a stabilit cd in
leziunile induse prin traumatism inchis, la varsta de copil, rinichiul poate
fi supus nu doar unor leziuni grave prin rupturi combinate cu implicarea si
a sistemului caliceal, dar si a unei contuzii majore a parenchimului renal,
avand diversd intensitate si raspandire a modificdrilor hemoragice, loca-
lizate la nivelul atat al rupturilor cat si la distantd. Acestea frecvent fiind
asociate cu modificari ischemico-necrotice aseptice, deja ntr-o perioada
de 52 ore induc evolutia atat a modificdrilor necrolitice si trombotice cat si
a procesului inflamator, care se manifestd printr-o infiltratie discretd focald
limfo-leucocitara.
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TRAUMATISM AL URETREI POSTERIOARE

Caz clinic. Copilul F.P. in varstd de 12 ani, de sex masculin a fost
spitalizat in sectia de reanimare chirurgicald si terapie intensivd a IMSP
IMsiC, in regim de urgentd, fiind transferat pe linia AVIA SAN dintr-un
centru raional cu un traumatism al organelor genitale.

Anamneza morbi: copilul s-a traumatizat pe 22 august 2015, cdzand
de la indltimea de aproximativ 2 metri (din copacul de nuci pe un gard de
metal). Primele doud zile pdrintii nu s-au adresat la medic.

Pe 23.VIIL.2015, starea generald a copilului s-a agravat. Copilul nu a
urinat o lungd duratd de timp (din spusele mamei) si acuza dureri in regi-
unea suprapubiand, imposibilitatea de a urina. Mama copilului a solicitat
ambulanta si copilul a fost transferat la spitalul raional, unde s-a efectuat o
tentativd de a cateteriza uretra, vezica urinard, In urma careia s-a eliminat
sange proaspdt. Urind copilul nu a eliminat.

Copilul a fost transferat in IMSP IMsiC, CNSP de Chirurgie Pediatri-
cd ,,Acad. Natalia Gheorghiu” pe 24.VIII1.2015, a IlI-a zi dupa traumatism.

Ce diagnostic suspectati?

Luénd in considerare prezenta la copil a durerii suprapubiene, a glo-
bului vezical suprapubian, hematomului evident al regiunii perineale, im-
posibilitatea de a urina, se presupune un traumatism al uretrei — ruptura
totald a uretrei, adicd toate straturile uretrei sunt lezate. Ruptura poate fi
completd, cand leziunea este circulard, sau partiald, cand cele doud seg-
mente uretrale sunt unite printr-un fragment de uretra.

Traumatismele uretrei pot fi clasificate in dependentd de sediul leziunii:

1. Traumatism al uretrei anterioare (bulbard si peniand);

2. Traumatisme ale uretrei posterioare (prostaticd $si membranoasa).

Ce va decela examenul obiectiv?

La spitalizare, starea generald a copilului era gravd. Prezenta durerii
n regiunea perineului, penisului, glob vezical vizibil, palpabil. Regiunea
perineului, scrotului era edematiatd, infiltratd, pastoasd — hematom periu-
retral perineal

In regiunea orificiului uretrei s-au atestat eliminiri de singe cu chea-
guri — uretroragie. Tuseul rectal a determinat edem al perineului, uretrei, la
compresiune — elimindri de sange prin uretrd. Retentie completa de urind.
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Copilul a fost spitalizat in serviciul de reanimare chirurgicald, investi-
gat, pregdtit pentru prima etapd de corectie chirurgicald — aplicarea epicis-
tostomeli, care a fost instalatd pe 25 august (ora 0.45-1.25 noaptea).

Cu care patologii veti efectua diagnosticul diferential?

Pentru precizarea diagnosticului se face diferentiere cu urmitoarele
boli:

1. Rupturd traumaticd a uretrei posterioare (prostatic si membranoasa).

Uretra posterioard este rupta 1n fracturile arcului anterior al bazinului
datoritd diafragmei urogenitale care sectioneazd uretra in deplasdrile frag-
mentelor osoase.

Un alt tip de leziune este cdderea pe un corp ascutit care patrunde prin
perineu.

Ruptura de uretrd poate fi completd sau incompletd si se insoteste in-
totdeauna de un hematom voluminos al regiunii perineale si pelviene in
care pdtrunde si urind.

Simptomatologia proprie rupturii de uretra posterioara este imposibi-
litatea de a urina, prezenta globului vezical suprapubian si 0 usoara uretro-
ragie, insotitd de o grava stare de soc.

In cazul cind globul vezical lipseste se suspecteazd o rupturd vezicald
concomitentd. La un astfel de pacient se incearcd cu mare blandete introdu-
cerea unei sonde Thieman uretrovezicald,a; dacd se intalneste un obstacol
sau sonda ia o directie anormald (cale falsd), se renuntd la cateterism si se
face cistostomie suprapubiand, dupd iesirea din starea de soc, cu suturarea
primard amanata a uretrei.

2. Ruptura uretrei anterioare se produce prin cadere célare pe un corp
dur, uretra fiind prinsd intre oasele pubiene si corpul contodent, gard. Prin-
cipalele cauze ale traumatismului uretrei posterioare sunt accidentele de
circulatie, explordri instrumentale, fracturile de bazin cu deplasiri osoase,
mai ales pubiene.

Ce examene paraclinice a necesitat copilul?

Ulterior, copilului s-a efectuat uroterografia retrogradd. La utilizarea
substantei de contrast — verografin 2,0 ml asociat cu antibiotic — s-au insta-
lat dureri in regiunea perineului (fapt ce a confirmat ca hematomul parau-
retral este penetrat cu substantd de contrast) (Fig. /).
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Fig. 1. Uretrografia retrograda. Traumatism al uretrei posterioare

A fost diagnosticatd ruptura completd a uretrei, partea membranoasd
cu extravazarea substantei de contrast in afara uretrei.

Dupd o pregitire preoperatorie (antibioterapie, desensibilizante, infu-
zii intravenoase), iesirea din stare de soc, copilul a fost supus interventiei
chirurgicale — suturarea primard amanati a uretrei traumate ,,cap la cap”.
Reaplicarea epicistostomei.

La pacientii la care bontul proximal este deplasat cranial impreuna
cu vezica, cu ajutorul unui cateter tip Foley montat in vezicd, bontul se va
deplasa 1n jos pand la reducere. Dupa rafie bonturile uretrale se vor fixa de
tesuturile adiacente cu 2-3 suturi. In rupturile incomplete ale uretrei poste-
rioare, tubul de cistostomie va fi mentinut 2-3 sd@ptdmani.

Examenele bioumorale:

Hemoleucograma (25.VI11.2015). Hemoglobina — 132 g/1, eritrocite —
4,7x102g/1 , hematocrit — 0,45.

Analiza biochimicd a sangelui (25 VII1.2015). Kaliu — 3,61, natriu —
135,9, calciu — 1,91, ureea — 4,18, proteina — 67, ALAT — 29, ASAT — 41,
bilirubina totald — 7,0, creatinina — 55, glucoza — 4,99.

Pe 26 august 2015, hemoglobina — 105, eritrocite — 3,3, hematocritul
-0,31.

Sumarul de urindg (01.09.2015). Culoarea galbeni, transparentd, re-
actia acida, proteind — 0,09, epiteliu plat — 2-4 ¢/v, leucocite — 12-14 ¢/v.

Hemoleucograma (8.09.2015). Hemoglobina — 107 g/1, eritrocite —
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3,4x10'%/1, indicele de culoare — 0,9, trombocite — 6,0x10%1, nesegmentate
-9, segmentate — 51, eozinofile — 4, limfocite — 32, monocite — 4, VSH — 7
mm/ord.

Ecografia sistemului urinar (25.09.2015). Rinichiul pe dreapta —
80x30 mm, rinichiul pe stinga — 8131 mm, parenchimul bilateral — 10
mm, vezica urinard nu-i plind — prezentd epicistostoma. Sub scrot se vizu-
alizeazd o formatiune 15X21 mm, infiltrare.

In ce a constat interventia chirurgicala?

S-a intervenit chirurgical pe 24 august 2015. Intraoperator: contuzie a
tesutului uretrei, bonturile uretrei cu diastazd de 1,0 cm, imbibitie cu san-
ge. Cu unele particularitdti tehnice a fost efectuatd mobilizarea, suturarea
uretrei cu aplicarea anastomozei capetelor uretrei ,,cap la cap”. Dren de
cauciuc. Pe perioada afldrii cateterului 1n uretrd, copilul a respectat regim
la pat.

Cum a evoluat perioada postoperatorie?

Perioada postoperatorie a decurs complicat, s-a asociat infectarea te-
suturilor adiacente.

Ce complicatii s-au inregistrat?

Dupd inldturarea cateterului din uretrd, la a 11-a zi postoperator
(7.09.2015), la copil s-a reluat tranzitul urinar adecvat, dar cu o fistuld
uretrald in regiunea perineului. Epicistostoma a fost extrasd in a 12-a zi
postoperator (8.09.2015).

Pe o perioadd de 3 zile la copil s-a pdstrat tranzitul urinar, jetul urinar
satisfacdtor. Pe 11.09.2015 a survenit retentia acutd de urind, manifestatd
prin glob vezical palpabil, dureri insuportabile in regiunea perineului, re-
giunea suprapubiand, elimindri picdturd cu picdturd prin fistula uretrald in
regiunea perineului, cu cicatrice ce deformau fistula.

Local: organele genitale, scrotul edematiat, moderat hiperemiat. Copi-
lul a fost operat de urgentd pe 11.09. 2015 in legdturd cu retentia acutd de
urind. S-a efectuat reaplicarea epicistostomei Foley Nr. 10, bujarea uretrei
cu aplicarea cateterului uretral tip Nelaton Nr. 8.

Cateterul din ureterd a fost nldturat pe data de 21.09.2015 (dupi o
aflare in spital de 21 zile).
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Epicistostoma extrasd pe 23 .09.2015 (dupd o perioada de 23 zile).
Copilul se externeaza la domiciliu in stare satisfacatoare. Urineaza de sine

Statator.

Care sunt particularitatile interventiei chirurgicale?

1.

W

8.

in caz de suspectie a unui traumatism uretral, cateterizarea se
permite dacd mictiunea este pastrat. In caz de reziduu vezical,
cateterizarea este interzisd. O greseald grava este aplicarea unui
cateter metalic, ce este interzis.

La uretrogragie cateterizarea fortatd poate duce la
Transformarea rupturii incomplete in totala

Ruptura suplimentard intensificd hemoragia si méreste urohema-
tomul, ceea ce va duce la deplasarea bonturilor si a vezicii crani-
ale.

La rupturi complete ale uretrei, globul vezical lipseste, in caz de
examinare precoce dupa producerea accidentului de ruptura intra-
peritoneald a vezicii urinare. Punctia vezicii urinare se efectueaza
astfel: pe linia albd, la 2 cm suprapubian, se introduce un ac de
cel putin 10 cm indreptat oblic suprapubian si se inldturd urina
acumulatd.

Momentele principale in tratamentul de urgentd al rupturii uretrei
sunt: inldturarea urinei restante prin punctia vezicii urinare sau
cistostomic, drenarea urohematomului, repozitia oaselor bazinu-
lui, suturarea primara a uretrei lezate.

Daci la suturarea primara bontul proximal al uretrei posterioare
e deplasat cranial, in vezicd se introduce un cateter tip Foley si se
efectueazi tractiunea vezicii care, impreund cu bontul uretral, se
deplaseaza distal pentru a face posibila suturarea liberd a bonturi-
lor uretrale.

Alungirea uretrei anterioare pentru suturare cu defectul uretral.

Uretra anterioard se mobilizeaza de corpul spongios pana la ligamentul
suspensor. Fascia Baka se mobilizeaza de corpul spongios, ceea ce permite
a alungi maximal uretra anterioara. Se efectueaza pubectomia anterioara.

Pentru protejarea anastomozei uretrei lezate, dupa suturarea uretrei,
pe bontul cranial si cel distal se Aaplicé cate o suturd de catgut cu tesuturi
parauretrale Cholchov- Marion. In caz de stenozd sau spongiofibroza, de-
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tasarea bonturilor uretrale de 1,5 cm si mai mult: 1. Capetele uretrei se
fixeazd pe piele. 2. Se aplica lambouri cutanate vascularizate din pielea
regiunii perineale, de sub bursa scrotald, sau de pielea penisului. 3. Lam-
bou ventral longitudinal (Ornadi) la uretra anterioard. 4. Lambou dorsal
transversal — la uretra anterioard si bulbard. 5. Lambou preputial Quartey
la uretra bulbara.

Cateterizarea uretrei se va efectua cu o sondd moale, nefortat. Cand
cateterismul se executd cu usurintd, leziunea uretrald este putin probabild,
dar nu se exclude. Daca cateterismul se face cu dificultate, leziunea ure-
trali este certii. In cazul cind cateterismul nu se poate efectua, ruptura este
insotitd de deplasarea capetelor uretrale.

Care este tactica in imposibilitatea aplicarii suturii primare a
uretrei?

Daca suturarea primard este imposibild, se recurge la cistostoma, dre-
narea urohematomului la 3-6 luni. Uretrografia bipolara. Plastia uretrei —
,»cap la cap”. Telescoparea capatului distal in cel proximal (Holtov-Bden-
hon). Plastia cu lambou cutanat, vascularizat.

Concluzii. Analizand experienta clinicii noaste in tratamentul copiilor
cu rupturi ale uretrei posterioare, recomanddm suturarea primard, dupa
nldturarea hematomului perineal, in acest caz bonturile uretrei sunt mai
usor depistate. Dupd ce se aseptizeazd capetele uretrei lezate, se aplica
suturi separate pe sonda montatd uretral, avand un diametru mai mic decat
lumenul uretrei; este posibild repozitia oaselor bazinului.

In urma traumatismului suportat, la copil s-a produs lezarea completi
in circumferintd a uretrei cu zdrobirea uretrei pe o lumgime de 2 cm.

Cateterizarea uretrei se permite numai dacd pacientul urineazi de sine
stititor. In caz de reziduu vezical cateterizarea este strict interzisd, deoa-
rece ruptura partiald poate duce la ruptura totald a uretrei cu deplasarea
bonturilor uretrale.

Golirea vezicii urinare se efectueazd prin punctia regiunii suprapubie-
ne sau aplicarea epicistostomei.

Analizand experienta acumulatd in tratamentul copiilor cu rupturi ale
uretrei, recomandam suturarea primard, deoarece:

* 1n astfel de cazuri drenajul montat vezical se obtureaza frecvent

cu sdruri sau cade, ceea ce necesitd schimbarea repetata a lui;
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infectarea cailor urinare are loc in 100% cazuri (cistitd, pielone-
frita cronici, reflux vezicorenal);

se formeazi calculi vezicali;

conteaza aspectul psihologic — copilul este izolat de societate pe o
perioada de 3-6 luni.

In suturarea tardiva a uretrei ne confruntdm cu un sir de dificultagi:

Depistarea bonturilor uretrale, mai ales a celui proximal, in speci-
al in aderente posttraumatice;

Dupad suturarea efectuatd, se asociaza frecvent stenoze sau oblite-
ratia segmentului suturat;

Hematomul periuretral si perivezical deplaseazd cranial vezica
urinard Tmpreund cu bontul proximal al uretrei lezate, ceea ce
duce la formarea unui defect al uretrei cu o lungime de 2-4 cm. In
acest caz plastia uretrei poate fi dificild sau chiar imposibild;

La mobilizarea bonturilor apare o devascularizare cu fibrozarea
bonturilor.

La suturarea primard, plastia uretrei este mai usor de efectuat:

Dupd 1nldturarea hematomului perineal bonturile uretrei lezate
sunt usor depistate;

Initial se aseptizeazd capetele uretrei lezate, se aplicd suturi sepa-
rate pe sonda uretrald cu diametrul mai mic decat lumenul uretral;
In caz ci bontul proximal este deplasat cranial impreuni cu vezi-
ca, cu ajutorul unui cateter tip Foley introdus in vezica, bontul se
deplaseaza in jos pana la reducere;

Dupd suturare, bonturile uretrale se fixeaza de tesuturile adiacente
cu 2-3 suturi;

La ruptura uretrei recomandam de aplicat suturi primare chiar si
amanate a 2-3-a zi cu rezultate satisfacatoare.

Discugii

Traumatismele uretrei la bdieti, in vederea unui diagnostic precoce,
pun mari probleme chirurgilor, urologilor pediatri, cand copilului nu i s-a
acordat ajutor medical adecvat si de urgentd. Ca urmare, multi dintre acesti
pacienti sunt supusi interventiilor chirurgicale repetat, cu rezultate nesatis-
facdtoare si cu un prognostic nefavorabil la distanta.

Se aplica epicistostoma transcutand, drenaj periuretral prin perineu.
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In paralel cu suturarea uretrei se pot repozitiona oasele bazinului, care
in majoritatea cazurilor sunt fracturate si deplasate, astfel evitim traumati-
zarea secundard a uretrei si deformarea bazinului.

Experienta noastrd aratd cd la aplicarea suturii primare numai la 2 co-
pii au avut loc complicatii neinsemnate: stenozare.

Stenoza anastamozei a fost realizata prin procedeul transuretral.
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TUMORA RENALA LA COPIL

Caz clinic. copilul S.A, in varstd de 1 an i 5 luni, de sex feminin,
s-a internat in regim de urgentd dupd 10 zile de la suportarea ocazionald
a unui traumatism al regiunii lombare pe dreapta prin loviturd de cornul
mesei (din spusele parintilor). Copilul a fost evaluat de medicul de fami-
lie. S-a efectuat ultrasonografia sistemului urinar — nu existau modificari
patologice evidente, copilul fiind monitorizat in conditii de ambulatoriu.
La internare in clinica Institutului Mamei si Copilului: starea generald este
gravd, periodic face subfebrilitate, tegumentele si mucoasele palide, surii.
In pliméni, respiratia asprd. Cordul — fdrd zgomote decelate stetacustic.
Abdomenul asimetric, exagerat marit in dimensiuni in hipocondrul si flan-
cul drept, desenul vascular pronuntat cu stazd venoasd a peretelui abdomi-
nal 1n aria precordiald (Fig.I). Palpatia abdomenului deceleaza o formati-
une tumorald durd, neregulata, sensibild, cu sediul in abdomen pe dreapta.
Electrocardiograma la internare — fara modificari, ritm sinusal.

Cu care patologii se va efectua diagnosticul diferential?

Diferentierea se face Intre:

1. tumord abdominald

2. hidronefroza

Pentru tumora abdominald este caracteristicd localizarea intraabdo-
minald sau retroperitoneald. Deosebim tumori benigne si maligne. Cele
benigne se dezvoltd din tesuturi adulte, au o simptomatologie redusd, ge-
neratd doar de complicatiile pe care le produc — compresiune, diverse ti-
puri de ocluzie, torsiune, mdrire in volum a abdomenului, sangerare (polipi
rupti spontan). Cele maligne provin din tesuturi tinere, se dezvolta repede,
dau metastaze la distantd pe cale hematogena, limfatica.

Anamneza luatd corect, examenul clinic al abdomenului (inspectie,
palpatie, percutie) pot furniza date asupra timpului de cand evolueazd ma-
nifestarile clinice generale cu sau féra rasunet asupra starii generale a co-
pilului (apetit, scddere in greutate etc.). Tuseul rectal combinat cu palparea
abdomenului furnizeazd date asupra existentei tumorilor pelviene — madri-
me, consistentd, mobilitate, sensibilitate etc.

Hidronefroza, gradul IV poate s se manifeste prin tumord abdominala
palpabild. Urografia intravenoasd concretizeazd diagnosticul.
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Ce a inclus examenul statutului biologic?

Anemie, VSH sporit (Hb. — 98 g/1; Er. — 2,3x10'%/1; L. — 7,4x10°/1,
nesegm. — 7,0, segm. — 38, eoz. — 2, mon. — 8, VSH — 15 mm/h; proteina
totald — 64 g/l, ureea sericd — 4,3, creatinina sericd — 0,057 mmol/l, bili-
rubina generald — 9,4 mcmol/l, transaminazele — fara modificdri enzimati-
ce, K- 5,8 mmol/l, Na — 141 mmol/l). Examindrile imagistice au relevat:
ecografia cu Doppler — o formatiune intens vascularizatd arterial si venos,
fara semne de tromboza in vena renald; CT — tumora renala a rinichiului
drept de dimensiuni majore, 14X10 cm. Analiza sumara a urinei: culoarea
galbend, transparentd, reactia acidd, proteina — rezultat negativ, epiteliu
plat — unic in campul de vedere, leucocite — 2-4 in cadmpul de vedere.

in ce a constat principiul de tratament?

Tinand cont de: starea generald apreciatd ca gravd, dimensiunile ma-
jore ale tumorii, traumatismul precedent, consultul oncopediatrului, s-a
recurs la chimioterapie In sectia de oncopediatrie a Institutului Oncologic.
Dupd efectuarea a 3 cure de tratament chimioterapeutic (vincristind — 0,75
mg, in prima, a 5-a, a 8-a zi $i adriamicind — 20 mg in a 15-a zi), a urmat
tratament chirurgical prin abord transabdominal pe dreapta (Fig. 8-10). La
ziua interventei chirurgicale, persista abdomenul asimetric $i mdrit in di-
mensiuni n hipocondrul si flancul drept, la palpare aceleasi particularitai
palpatorii ale tumorii (Fig. /).

Fig. 1. Pacienta S., in ziua interventiei Fig. 2. Aspect intraoperator. Tumora renala
chirurgicale. Expansiune abdominala pe dreapta
Perioada postoperatorie a evoluat fard complicatii locale sau de ordin
general, la 8 zile de la interventia chirurgicald pacienta a fost transferatd in
sectia oncopediatrie a IMSP Institutul Oncologic, pentru a continua trata-
mentul chimioterapic si pentru un control riguros al functiei renale.
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FiAg. 3. Aspect intraoperator. Fig. 4. Macropreparat.
Inlaturarea tumorii renale Tumora renala pe sectiune

Cazul raportat poate fi considerat un exemplu de management dia-
gnostic dificil si intarziat la un copil cu tumord Wilms (nefroblastom me-
zoblastic), stabilit retrospectiv. Cazuisticile respective n diagnosticul me-
dical sunt frecvent tratate ca greseli de diagnostic. In prezent, conform
datelor literaturii de specialitate, opinia medicald considera cd sintagma
de diagnostic gresit ar trebui inlocuitd cu cea de eroare medicald, deoarece
diagnosticul este stabilit pe baza semnelor si simptomelor identificate n
momentul in care bolnavul se prezintd la medic, precizia lui depinzand si
de felul cum comunicdm cu pdrintii. La acest subiect DI. prof. dr. Vasile
Astdrdstoaie, presedintele Colegiului Medicilor din Romania, mentioneaza
cd ,,Abordarea sistemica a bolii lipseste cu desdvarsire” [ 6 ].

Diagnosticarea precoce a unui proces tumoral renal, in special a tumo-
rii Wilms, in diferite variatii ale ei, este foarte importantd, deoarece boala
va avea un prognostic mai bun si o evolutie mai favorabild postprocedural
sau postinterventional. Vom mentiona cd in pofida faptului cd multi paci-
enti prezintd statistic evolutie favorabild postprocedural sau postinterventi-
onal, prognosticul pe termen mediu si lung este frecvent nefavorabil.

Tumora Wilms, definitd de Beekwith (1975) ca o tumora renala, este
compusi din blastom metanefrogen si derivatiile sale stromale si epiteliale,
in diferite stadii de diferentiere care 1i redau un paterrn histopatologic in
diverse variatii, atestate si in practica noastra [1]. S-a stabilit ca factorii de
mediu nu joacd un rol important in dezvoltarea tumorii sau schimbarea pa-
ternului histopatologic. Actualmente, se considerd cd existd o predispozitie
geneticd cu rol determinant in dezvoltarea tumorii.
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Cercetarile cu referire la clasificarea histologicd, schemele de stadia-
lizare, diagnosticul precoce, stadiile initiale (TNoMo, T2 NoMo) indicd o
histologie fatald si un prognostic nefavorabil. Evolutie favorabild se atesta
in cazul neoplasmelor cu zone mici, focare de aplazie celulard si zone mici
focale de penetrare a capsulei. Astfel, prognosticul este neafectat in primul
rand si in functie de dimensiunile tumorii $i de greutatea ei. Factorii cei
mai nefavorabili sunt: varsta copilului la depistarea tumorii, stadiul avan-
sat al tumorii si paternul histopatologic nefavorabil.

Luand 1n considerare datele din literaturd, recomandarile protocoale-
lor internationale ale NWI'S din SUA si cele Europene ale SIOP, precum
si rezultatele clinicii noastre, ajungem la concluzia cd e nevoie de o eva-
luare minutioasd a copiilor care prezintd dureri abdominale, hematurie,
constipatii, infectia cdilor urinare, diaree, mentionarea unui traumatism in
anamnezd, expansiune abdominald sau la care se palpeaza o formatiune in
abdomen etc. Tactica medico-chirurgicald in tumori, precum si in cazurile
de pacienti cu simptomatologia sus-mentionatd, sugestivd pentru tumoare,
va cuprinde urmétoarele:

* Anamneza (dezvoltarea perinatald, prezenta tumorilor sau unor
anomalii la membrii familiei, rude, evolutia statutului morbid
simptomatologic etc.);

* Examindrile antropometrice, ponderale, functionale cardiorespi-
ratorii etc.;

* Investigatii de laborator: hemoleucograma, examenul sumar al
urinei, coagulograma, creatinina etc.;

* Investigatiile imagistice: USG cavititii abdominale si a spatiului
retroperitoneal;

*  Tomografia computerizata (TC), cu contrast, CT a toracelui in
cazurile dificile sau complicate, inclusiv MRT (la indicatii), re-
noscintigrafia;

*  Punctia-biopsia formatiunii tumorale sub ghidare ecograficd, cu
prelevarea a 2-3 punctate pentru stabilirea paternului parenchi-
mului tumoral (favorabil, standard, nefavorabil, conform indica-
tillor NWI'S si SIOP), exceptie — cazurile de tumori chistica.

Efectuarea in ordinea respectiva si in mod urgent a indicatiilor de mai
sus va permite aprecierea starii generale a pacientului, va oferi date nece-
sare pentru a stabili localizarea tumorii si gradul de rdaspandire al ei, pentru
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confirmarea morfopatologicd a paternului tumorii, de care va depinde tac-
tica medico-chirgicald si prognosticul maladiei.

Tactica medico-chirurgicald a tratamentului dupa stabilirea diagnosti-
cului se va efectua conform unui program complex: interventie chirurgica-
14, chimioterapie, radioterapie.

Concluzie

Studiul realizat a aratat cd, pe parcursul ultimilor 10 ani, in Republica
Moldova, ca i in multe téri ale lumii, la copii se atestd o crestere a numaru-
lui de tumori renale, in special a nefroblastomului, in diverse variatii mor-
fopatologice si la diferite varste. Utilizarea largd a metodelor imagistice de
investigatie a determinat cresterea ratei de diagnostic al tumorilor renale in
stadii incipiente si la copii in varstd 0-1 an, totusi un numdr impresionant
de tumori sunt diagnosticate tardiv, fiind o problema stringenta a diagnos-
ticului medical. in urma studiului, in conformitate cu prevederile NWI'S
si SIOP, s-a cuantificat o consecutivitate a activitdfii medicilor pediatri,
medicilor de familie si a medicilor din cadrul asistentei specializate privind
examinarea atentd a copiilor, pentru determinarea cit mai precoce a par-
ticularitdtilor maselor tumorale retroperitoneale renale la copil in vederea
prevenirii erorilor de diagnostic si a posibilelor complicatii.

Tumorile sistemului renoureteral si cele neurogene la copii sunt cele
mai frecvente tumori ale spatiului retroperitoneal, fiind caracterizate de di-
verse expansiuni spre, sau in cavitatea abdominald, care mimeaza afectiuni
gastroduodenale, ale colonului sau mezenteriale. Ambele localizéri — re-
troperitoneale sau intraabdominale — au frecvent o simptomatologie gene-
rala comund. Totodatd, tumorile retroperitoneale la copii, indeosebi cele
renoureterale, au o incidentd cu mult mai mare, comparativ cu cele mezen-
teriale, colonice sau gastroduodenale. Tumorile cu localizare renald in on-
togeneza perioadei copildriei constituie circa 5-11% din totalul tumorilor
atestate la aceastd varsta [10]. Conform datelor literaturii de specialitate,
tumora Wilms (nefroblastomul) este cea mai frecventd tumord renald a
copildriei, Inregistrandu-se In mai mult de 90% din cazuri de tumord renald
[5]. Incidenta anuald este de 8,1 la un milion de copii, rezultand 600 — 700
de cazuri noi in fiecare an Tn America de Nord. Manifestdrile simptoma-
tice ale tumorii se atesta mai frecvent la varsta de 1-4 ani, varsta medie la
diagnosticare a copiilor cu tumora Wilms constituind 3 ani. Este relativ rar
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depistatd in primele 6 luni de viatd si la copii cu vérsta de peste 6-10 ani [4;
3]. O mare parte dintre copiii diagnosticati cu tumord renald se adreseazd la
medic cu diverse simptome care, in functie de localizare, varsta copilului si
de nivelul asistentei medicale, uneori, sunt initial tratate ca manifestdri ale
altor procese abdominale, ceea ce induce diagnosticarea tardivd a tumorii
renale. In conformitate cu datele statistice mondiale, anual, circa 60.000 de
persoane cu tumori renale, inclusiv maligne, sunt diagnosticate cu intarzie-
re, frecvent in fazele tardive, ele fiind confundate cu alte afectiuni, inclusiv
malformative renale [11;6]. Cauzele care pot duce la erori diagnostice sunt
multiple, printre care se Tnscriu examinarea incompletd, interpretarea inco-
rectd a datelor imagistice, ale vasografiei, timpul redus alocat unei consul-
tatii etc. Practica medicald ne demonstreaza cd, actualmente, nu se tine o
evidentd a cazurilor clinico-paraclinice de diagnosticare intarziatd, eronatd
sau neadecvatd a patologiei tumorale la copii, fapt se a justificat efectuarea
unei analize retrospective la problema abordata.
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SINDROMUL ALPORT

Introducere. Sindromul Alport reprezintd o boald geneticd heteroge-
nd care rezultd din mutatii ale genelor care codificd lanturile alfa-3, alfa-4
si alfa-5 de colagen de tip IV, component ubicuitar al membranelor bazale

Aceste lanturi alfa de colagen de tip IV sunt localizate in mod normal
in diferite membrane ale rinichiului, cohleei si ochiului. Anomaliile din
aceste lanturi au ca rezultat defecte pe aceste site-uri, ceea ce determind
caracteristicile clinice ale acestei tulburiri (boala glomerulara progresiva,
pierderea auzului senzorial-senzoriald si anomalii oculare. Aceste alteratii
genetice sunt asociate cu o variabilitate mare a prezentdrii clinice $i a evo-
lutiei bolii.

A fost descrisd in 1927 de cidtre Cecil Alport care a studiat 3 generatii
ale aceleiasi familii ce sufereau de nefritd progresiva si surditate.

Prevalenta estimatd in SUA constituie 20:100.000 si in Europa de la
1 Ia 9: 100.000. Majoritatea cazurilor (85%) sunt legate de transmiterea
X-lincatd, restul fiind n principal autozomal recesive. Boala reprezinta
aproximativ 3% dintre copiii si 0,2% dintre adultii cu insuficientd renald
cronicd si > 1% dintre pacientii cdrora li se administreaza terapia de sub-
stitutie renald.

Sindromul are trei forme genetice, dupd cum urmeaza:

— XLAS: este cea mai frecventd forma (peste 85% din cazuri) si

apare ca urmare a mutatiilor suferite de gena ce codificd lantul
alfa-5 din colagenul tip IV;

—  ARAS: este cauzatd de mutatii ale lantului alfa-3 sau alfa-4 si este

responsabild de 10-15% din formele sindromului;

—  ADAS: este cea mai rard formad si este cauzatd de mutatii in gena

care codificd lantul alfa-3 sau alfa-4.

Transmiterea X-lincatd se depisteazd la majoritatea pacientilor afec-
tati si apare ca rezultat al mutatiei in COL4AS de pe cromozomul X.

Prezentare de caz clinic. Copilul 1., in varstd de 17 ani, de sex fe-
minin, internat in sectia nefrologie IMSP Institutul Mamei si Copilului cu
acuzele: slabiciune generald, cefalee persistentd, fatigabilitate, pusee hi-
pertensive, inapetentd, auz scazut.
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Ce a constatat anamneza bolii?

Anamneza morbi: Copilul este bolnav de la varsta de 2 ani, cand a
prezentat tablou clinic de Glomerulonefritd acutd, sindrom nefritic, functie
renald pastrata.

in 2012 fetita prezintd deregldri de auz, in 2014 face audiometrie si
se stabileste Sindromul Alport. In noiembrie 2018 — se interneazi in sectia
urologie, fiind reevaluatd cu diagnosticul clinic Chist renal solitar pe stanga.
Glomerulonefritd cronicd, forma hematurica. Sindrom Alport, BCR gr. II

Anamnezd heredocolaterald: Tatdl copilului suferd de sindromul
Alport, glomerulonefritd cronicd forma hematuricd, sora mai micd — de
hematurie recidivantd, pielonefritd cronicd. Mama este sandtoasa.

Ce a decelat examenul obiectiv?

Examenul obiectiv: Starea generald gravd conditionatd de patologia
de baza.

Pozifia activd, constienta clard, somnul — nelinistit. Constitutia nor-
mostenica.

Dezvoltare fizicd: armonioasa. Masa —53 kg (-0,76 SDS, P 22%), talia
—165 cm (-0,46 SDS, P 32%), IMC=19,5 (-0,69 SDS, P 25%).

Tegumentele roz-pale, calde, curate. Edeme periferice periorbitale
moi, pufoase, calde la atingere, preponderent matinale. Sistemul respira-
tor: frecventa respiratiei = 18/min. SpO,=98%. Pulmonii — percutor, sunet
clar pulmonar, auscultativ— murmur vezicular.

Sistemul cardiovascular: Frecventa contractiilor cardiace —76 bpm.

Zgomotele cardiace — ritmice, clare. TA - 160/105 mmHg
Sistemul digestiv. Cavitatea bucald: vestibulul faringian hiperemiat usor,
fard depuneri patologice. Limba umedd, cu depuneri moderate saburale.
Abdomenul — moale, indolor la palpare.

Sistemul renourinar: mictiunile libere, rare.

Semnul de tapotament — negativ bilateral.
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Ce examinari bioumorale este necesar de efectuat?

Examen de laborator.
1. Hemoleucograma

Data 30.01.17 | 29.10.18 | 09.01.19 | 16.01.19 | 15.10.19 | Unitati
Hb. 112 104 111 113 110 g/l
Eritrocite 34 34 3,6 3,6 3,6 x10'%/1
Indice de culoare 0,96 0,95 0.96 0,96 0,96
Leucocite 6,7 7,7 7,0 5.8 4,6 x10°/1
Neseg. 20 10 14 6 8 %
Segm. 48 68 48 64 52 %
Eoz. 2 2 4 2 6 %
Limf. 28 13 26 20 28 %
Mon. 2 7 8 8 6 %
VSH 10 8 21 14 20 mm/h
2. Probele biochimice ale sangelui
Data 30.01.17 | 29.10.18 | 09.01.19 | 15.10.19 | 24.10.19 Unititi
Proteina 72 60,8 71,1 72,1 g/l
Albumina 44 37,0 423 g/l
Ureea 5.9 13,8 13,1 249 36,6
Creatinini 110 182 198 377 406 mcmol/l
Glucoza 54 4,9 4,2 5,5 mmol/l
ALT 7 un
AST 23 16,4 15,4 un
Colesterol 4,0 42 5,6 mmol/l
TG 1,75 1,18 1,09
B-lipoproteide 65 46 44 unit
Na 146 144 150 150 149 mmol/l
K 5,11 5,52 6,36 4,85 6,38 mmol/l
Fe 7,1 16,9 16,71 19,67 mcmol/l
Ca 2,35 2,55 2,21 mmol/l
RFG 53.29 32.08 29,50 16 14.85 ml/min/1,73m?
3. Coagulograma
Data 30.01.17 29.10,18 09.01.19 15.10.19 Unitati
Protrombina 110 104,6 107 111 %
Fibrinogenul 3,5 3,751 4,13 3,43 g/l
INR 0,96 0,97 0,96 0,97
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4. EAB
Data 09.01.19 16.10.19 25.10.19
Ph 7,43 7,33 7,30 Unit
pO2 76,2 90,9 79,20 MmHg
pCO2 26,8 28,8 21,50 MmHg
Lactat 2,7 2,2 2,10 mmol/l
BE -10,3 -9,8 -15,0 mmol/l

5. Sumarul urinei

Data 30.01.17 | 29.10.19 | 09.01.19 | 15.10.19 | 25.10.19
Culoare Galb. Galb. Galb. Galb. Galb.
Densitate 1020 1020 1019 1020 1020
Transp. tulbure tulbure tulbure | slab tulb. | slab tulb.
Proteina 1,6 2,44 0,98 1,24 0,38 g/l
Epiteliu 1-2 1-2 1-2 1-2 1-2 c/v
Leucocite 1-2 8-10 4-6 8-10 2-4
Eritrocite nemod. 80-88 80-85 27-30 4-6 c/v
Proteina 24/h 0,94 0,60 g/l
Diureza 24/h 1.4 Litru

6. Proba Neciporenko
Data: 29.10.19 09.01.19 16.01.19 15.10.19
Leucocite 0,6 12,2 1,2 0,6 10°/1
Eritrocite 30,4 7,9 29,4 8,0 1091
Cilindri 0 0 0 0

7. Urocultura:15.10.2019 — rezultat negativ

Ce metode paraclinice propuneti pentru a preciza diagnosticul?

Pentru stabilirea diagnosticului se utilizeaza:

1. Ultrasonografia sistemului urinar
2. Ultrasonografia abdominald

3. Cistouretrografia mictionald

4. Scintigrafia renald in dinamica

5. ECG

6. EcoCG

Ecografia renald (27.01.2017). Rinichii cu contur clar, rinichiul drept
115%40 mm; rinichiul sting 110x46 mm, parenchimul dr.: 14-15 mm; st.:
14-15 mm, ecogenitate sporitd bilateral; Bazinetele: dr. 4 mm, st. 4 mm. in
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parenchimul rinichiului sting se atestd o formatiune lichidiand, d-30 mm.
Vezica urinard nu-i plind = 180 ml, dupd mictiune goala.

Ecografia renald (26.07.2018). Rinichii cu contur clar. Rinichiul
drept 102x37 mm; rinichiul stang 107x52 mm, parenchimul dr.: 10 mm;
st.: 13 mm. Ecogenitate putin crescutd. Bazinetele: dr. 2-3 mm, st. 2-3 mm.
Calicele: dr. 2 mm, st. 2 mm, Ecouri liniare unice fird con de umbri. in
rinichiul stdng o formatiune chisticd 46x43 mm cu pereti ingrosati. Vezica
urinard plind, contur clar, dupd mictiune goala.

Ecografia renald (16.10.2019). Rinichiul drept: dimensiuni 78%31
mm; stratul cortico-medular 8 mm. Arborele pielonic — nedilatat (bazi-
netul — 4 mm) cu pereti neingrosati, calculi nu s-au vizualizat. Rinichiul
stang: cu dimensiuni 89%38 mm; stratul cortico-medular 10 mm. Arborele
pielonic — nedilatat (bazinetul — 4 mm) cu pereti neingrosati, calculi nu
s-au vizualizat. In sinusul renal — un chist 70x53 mm. Rinichi amplasat
normal, cu contur regulat, ecogenitate relativ sporitd. Spatiul paranefral —
neingrosat, fard lichid. Vezica urinard: volumul 500 ml, conturul clar, dupa
mictiune, urind reziduald absentd. Bazinete: drept 3 mm, sting 3 mm.

Fig. 1. Chist renal pe stanga

USG abdominala (24.10.2019). Ficatul: lobul drept 114 mm, lobul
sting 50 mm, contur regulat. Parenchimul omogen, ecogenitate medie.
Vena portd 9 mm.

Vezica biliard: dimensiuni 65%24 mm, grosimea peretilor in limitele
normei, continut omogen. Pancreas: dimensiuni 15x12x14 mm, contur re-
gulat, structurd omogend, ecogenitate medie. Splina: dimensiuni 76 mm,
structurd omogena.

Cistografia mictionald — fard substrat urologic.

Scintigrafia renald (02.02.2017). In ambii rinichi rata de filtrare si
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functia excretorie scdzute. Retinerea contrastului in bazinete. In rinichiul
stang 1n 1/3 medie, lipsa contrast.

Fig. 2. in ambii rinichi rata de filtrare si functia excretorie scizute

Scintigrafia renald (01.11.2018). In ambii rinichi rata de filtrare si
functia excretorie scizute sever. Retinerea contrastului in bazinete. In rini-
chiul stang in 1/3 medie, se constatd lipsa substantei de contrast. Se apre-
ciazd o circulatie indelungatd a subtantei de contrast in sistemul circulator
sangvin renal — semne de insuficientd renald.

Fig. 3. in ambii rinichi rata de filtrare si functia excretorie scazute

ECG: (28.10.2019). Ritm sinusal, neregulat, FCC- 74/min. AEC ver-
ticala.
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EcoCG: (01.10.2019)

Aorta ascendentd 30 mm Peretii nu sunt indurati
Atriul sting 32 mm Atriul drept 28%X31 mm
VD 19 mm VitD VS 82 ml

SIV 9,0 mm VitS VS 25 ml

DtD VS 43 mm FS VS 39 %

DtS VS 26 mm FE VS 69%

PPVS 9,0 mm

Functia de contractie regionald a miocardului VS: nu este afectatd;

Valva aorticd — valvele intacte, amplitudinea 19 mm

Valva mitrald — valvele intacte; migcarea valvelor — discordantd

Valva tricuspidd — valvele intacte, Valva pulmonard — valvele intacte.

Pericardul: foitele subtiri, lichid in cavitatea pericardului sec.

SIV — etans

SIA — etans

DOPPLER - EcoCG Vmax

(m/s) REGURGITARE Gr.pr.max(mmHg) Grmed (mmHg)

Valvamitrala _ 0,8__

Valva tricuspida 07+

Valva aorticd ___ 1,2

Valva pulmonara ___0,9__

Functia diastolicd — nu este afectatd,

Hipertensiune pulmonara — Nu este. PSAP_27__mmHg

Concluzie: Cavitdtile cordului nu sunt dilatate. Functia de pompd a
miocardului VS —1n limitele normei. Cordaje false in cavitatea VS. Insufi-
cienta v. tricuspide gr I.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Trebuie luate n considerare acuzele si datele anamnezei. Copilul pre-
zinta: cefalee persistentd, TA — 160/105 mmHg, fatigabilitate, inapetenta,
auz scazut. Anamneza morbi: Copilul este bolnav de la varsta de 2 ani,
cand a fost diagnosticat cu Glomerulonefrita acutd, sindrom nefritic, func-
tie renala pastratd. Din 2012 se atesta dereglari de auz,

Anamneza heredocolaterala: Tatél copilului sufera de sindrom Alport,
glomerulonefritd cronicd forma hematuricd, sora mai mica — de hematurie
recidivantd, pielonefritd cronica.
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Datele paraclinice: in analiza biochimicd a singelui — cresterea ureei,
creatininei, RFG scédzutd, sedimentul urinar — hematurie, proteinurie, mo-
dificdri la ecografia renald. Tindnd cont de datele acumulate, copilul pre-
zintd Nefritd ereditard — sindrom Alport, glomerulonefritd cronicd forma
hematuricd, Chist renal pe stanga, BCR IV.

Ce metode paraclinice propuneti pentru a stabili diagnosticul?

Diagnosticul este facilitat de:

1. Urografia intravenoasa

2. CT abdominal

3. Audiograma

4. Oftalmoscopie

Urografia intravenoasd (11.07.2018). Functia renald secretorie si cea
excretorie sunt diminuate. Sistemul bazinet-calice este deformat pe stinga.

Fig. 4. Chist renal pe stanga

CT abdominald (31.01.2017). Date sugestive pentru chist renal intra-
parenchimatos pe stinga de tip I Bosniak. Multiple microcalcinate intras-
plenice.

Audiograma (08.04.2014). Surditate tip senzoneuronal, forma moderata.
Sindrom Alport. 26.06.2017: surditate bilaterald tip senzoneuronal, de inten-
sitate Tnaltd. Oftalmoscopia: (28.10.2019) — lenticonus si pete perimaculare.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luand in considerare, acuzele: slabiciune generald, cefalee persisten-
td, TA — 160/105 mmHg, fatigabilitate, pusee hipertensive, inapetentd, auz
scdzut, la care se adaugd datele anamnesticului: bolnava de la varsta de 2
ani, cand au aparut modificdri ale sedimentului urinar — hematurie, faptul
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cd din 2012 prezinta deregldri de auz, precum si datele obtinute din analiza
biochimicd a sangelui — ureea, creatinina crescute, RFG scédzuta, proteinu-
rie, hematurie, modificéri la ecografia renald, completate prin rezultatele
CT abdominale; chist renal intraparenchimatos pe stanga de tip I Bosniak,
ale audiogramei: surditate bilaterala tip senzoneuronal, de intensitate Tnal-
td, ale oftalmoscopiei: lenticonus si pete perimaculare, diagnosticul clinic
in acest caz este: Nefritd ereditarda — Sindrom Alport. Glomerulonefrita
cronicd, forma hematurici. Boald cronici renald — stadiul V. Chist renal
intraparenchimatos pe stanga de tip I Bosniak. Hipertensiune arteriala se-
cundard. Anemie gr. I.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential il vom efectua cu:
1. Sindromul Alport X-lincat

Sindromul Alport autozomal-recesiv

2
3. Boala membranelor subtiri
4

Ig A nefropatia
Tabelul 1
Diagnosticul diferential in sindromul Alport
Caracteristica Sindrom Alport X-lincat Sindrom Alport.
autozomal -recesiv
Prevalenta Frecventd, apare la 85% din 15% din toate familiile.
toate familiile
Sex Bérbatii sunt afectati mai des si | Barbatii si femeile sunt egal

mai grav decat femeile.

afectati dupd frecventd si seve-
ritate; suspectat in cazul in care
o femeie are insuficientd renald,
pierderea auzului, sau anomalii
oculare.

Varsta la prima
adresare

Birbatii au hematurie din co-
pildrie, dar insuficienta renald
apare, de obicei, din anii ado-
lescentei.

Birbatii si femeile prezintd he-
maturie din copildrie si dezvoltd
insuficientd renald chiar din copi-
ldrie sau de la varsta de adult.

Istoric familial de
insuficientd renald

Alte rude de sex masculin pot

avea insuficientd renald; boala

pare a ,,sdri” o generatie, deoa-
rece femeile afectate au o pro-

babilitate redusd de a dezvolta

insuficienta renald.

Insuficienta renald de obicei e
depistata intr-o singurd generatie.
Exceptie sunt familiile rare cu
mai multe exemple de consang-
vinitate.
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Fracilitate de trans-
mitere

95% femei afectate au hematu-
rie si 15% dezvoltd insuficientd
renald la virsta de 60 de ani;
pierderea auzului i retinopatia
apar la varsta de 60 ani in 50%
cazuri.

Transmitdtorii bolii au adesea
hematurie, dar insuficienta renald
este mai putin frecventd, pierde-
rea auzului i anomalii oculare
nu apar.

Analiza familiald

Mama are de obicei hematurie,
iar tatal nu; tatdl nu poate trans-
mite boala la fiu.

Hematuria, dar nu insuficienta
renald, poate fi prezentd la mama
si la tatd i la alti membri ai fa-
miliei.

MGB lamelara

Da, dar subtierea MBG prin

Da

lamelare focald la bdietii tineri
si la femei devine mai intensd

cu timpul.
o304a5 (IV) lanturi | Da Da, dar lantul a5 (IV) persistd in
de colagen absente capsula Bowman si membrana
in GBM bazald tubulard distala.
a5(IV) lanturi de Da Nu, lantul o5 (I'V) persistd in
colagen absente 1n piele.
piele
Analiza mutatio- O singurd mutatie patogend in | Doud mutatii patogene din gena
nald gena COL4AS COL4A3 sau COL4A4 in diferiti

Cromozomi.

Boala membranelor bazale subtiri (BMBS) afecteazd 1% din popu-
latie si se caracterizeazd prin hematurie glomerulard, proteinurie, tensiune
arteriald normald, functie renald normala si subtierea MBG, férd o altd ex-
plicatie evidentd. Poate exista un istoric familial de hematurie, lipsa unui
sindrom Alport sau de insuficientd renald (cu exceptia familiilor cu sindro-
mul Alport recesiv). BMBS reprezintd de obicei starea de purtdtor pentru
sindromul Alport recesiv, iar mostenirea este autozomald dominanta.

in BMBS, penetrarea hematuriei constituie doar 70%.

Rata de mutatii de novo este redusd si aproape toti indivizii afectati au
un alt membru al familiei cu mutatia cauzald, dar nu neapdrat hematurie.

In medie, jumitate din copiii cu BMBS mostenesc mutatia cauzala,
dar, deoarece hematuria este incomplet penetrantd, mai putini copii pre-
zintd hematurie.

Diagnosticul de BMBS este suspectat clinic si necesitd efectuarea bi-
opsiei renale doar in cazul 1n care caracteristicile clinice sunt atipice. Me-
toda cea mai frecvent utilizatd pentru diagnosticul de BMBS este biopsia
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renald care relevd subtierea MBG <250 nm pentru varsta si sex. Aceastd
subtiere a MBG implicd cel putin 50% din MBG, fdrd lamelarea caracte-
risticd pentru sindromul Alport.

Testarea geneticd pentru mutatiile COL4A3 si COL4A4 nu este de
obicei necesara pentru diagnosticul BMBS.

Screeningul pentru mutatiile COL4AS necesar pentru excluderea sin-
dromului Alport X-lincat este adesea cel mai important. De obicei pro-
gnosticul bolii este bun, dar existd, de asemenea, un risc crescut de hiper-
tensiune arteriald, proteinurie si insuficientd renald, care sunt factori de risc
pentru progresia spre insuficientd renald in stadiu terminal.

Pentru Ig A nefropatie este caracteristic simptomul hematurie micro-
scopicd cu/sau fard proteinurie, iar unii pacienti prezintd episoade recuren-
te de macrohematurie. Deseori, macrohematuria se asociazd cu o infectie a
aparatului respirator superior si mult mai rar — cu alte infectii ce afecteaza
mucoasele (boala diareicd acutd, sinuzita etc.). La pacientii asimptomatici,
hematuria microscopicd este practic persistentd, proteinuria este constan-
ti. In debutul maladiei valorile tensiunii arteriale si functia renald nu sunt
afectate. La pacientii cu sindrom nefritic sau nefrotic, in debutul maladiei,
afectarea glomerulara este cea mai severd. Simptomele caracteristice ale
acestor pacienti sunt: macrohematurie, hipertensiune moderatd, 10% din
copii prezintd edeme nefrotice, leziunea renald acutd reversibild asociata
cu episoade de macrohematurie. Si doar un grup mic de pacienti prezinta
la examenul morfopatologic depozite cu semilune difuze avand o evolu-
tie rapid-progresivd a maladiei. Diagnosticul pozitiv se stabileste in baza
tabloului morfopatologic care evidentiaza depozite preponderent de IgA.

Care sunt principiile de tratament?

Tratamentul a inclus hemodializa cronicd, corectia anemiei, hiperten-
siunii arteriale, deregldrilor hidroelectrolitice, metabolice, corectia me-
tabolismului calciu-fosfor.

Monitorizarea microalbuminuriei si proteinuriei trebuie initiatd de la
varsta de 1 an la copiii din grupul de risc, sau indatd ce se stabileste un
diagnostic de sindrom Alport, si repetatd cel pufin anual.

Pacientii cu proteinurie si semnificatie clinica (raportul proteind/cre-
atinind constant mai mare de 0,2 mg/mg, sau excretia de proteine urinare
mai mare de 4 mg/m?h intr-o perioadd de timp) ar necesita un tratament.
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Tratamentul trebuie initiat la bdieti cu microalbuminurie la care riscul
de dezvoltare a BCR, pand la varsta de 30 de ani, este mare, cum ar fi cei cu
deletiit COL4A5, mutatii nonsense sau splicing, sau antecedente de BCR
inainte de vérsta de 30 ani si la rudele de sex masculin. Inhibitorii enzi-
mei de conversie ai angiotensinei reduc proteinuria la copiii cu sindromul
Alport X-lincat. Blocantii receptorilor de angiotensin si inhibitorii aldos-
teronului au beneficii suplimentare pentru reducerea proteinuriei.

Terapia de prima linie (inhibitori ai enzimei de conversie) include
Ramiprilum — doza initiald 1-2 mg/m?*zi; cu cresterea dozei cu 1-2 mg/m?
zi la fiecare 3 luni, pand la aparitia efectului negativ; dozd maximd 6 mg/
m?/zi; Enalaprilum in doza 0,08-0,6 mg/kg/zi; Lisinoprilum in doza 0,08-
0,6 mg/kg/zi

Terapia de linia a 2-a (BRA) include Losartanum 1n dozd de 12,5 mg/
m?*zi; doza se dubleaza la fiecare 3 luni pana la atingerea efectului negativ;
dozd maximi de 50 mg/m?/zi

Terapia de linia a 3-a (antagonistii aldosteronului) include Spirono-
lactonum 1n dozd de 1 mg/kg/zi.

Tratamentul de substitutie include dializa cronicd si transplantul renal.

Pacientii cu sindromul Alport X-lincat, care sunt supusi unui trans-
plant renal, au rate de supravietuire, precum si rate de supravietuire a grefei
similare, mai inalte, comparativ cu alte boli renale mostenite.

Discutii

Primele simptome ale maladiei pot fi descoperite destul de precoce,
mai ales la sexul masculin (pand la varsta de 1 an —in 14%, dupd 6 ani — in
72% din cazuri). La copii, hematuria macro- si microscopica sunt simpto-
me majore i pot fi observate chiar de la nastere.

Sindromul Alport este suspectat atunci cand existd hematurie glome-
rulard persistentd. Probabilitatea lui creste odatd cu istoricul familial de
sindrom Alport sau insuficientd renald fdrd o altd cauza evidentd; sau cand
sunt prezente caracteristicile clinice (pierderea auzului, lenticonus sau re-
tinopatie), sau MBG are lanturi de colagen IV a3, a4 si a5. Diagnosticul
sindromului Alport este confirmat prin demonstrarea unei MBG laminate
sau a unei mutatii COL4AS sau a doud mutatii COL4A3 sau COL4A4. La
persoanele la care diagnosticul este incad neclar si testarea geneticd nu este
disponibild, este adesea utild examinarea mamei copilului sau a unei rude
de sex masculin afectate, folosind aceeasi strategie.
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Hematuria are caracter persistent si este prezentd la toti pacientii. in
unele cazuri, cind este intermitentd, se depisteazd la cateva zile dupd infec-
tii respiratorii. Durata macrohematuriei este variabila.

Proteinuria creste progresiv odatd cu vérsta, dupd 15 ani depdsind 1
g/24 ore, cu dezvoltarea sindromului nefrotic n 40% din cazuri. Pielogra-
fia intravenoasd evidentiaza rinichii i cdile urinare, de obicei, in limitele
normei.

Leucocituria §i piuria se depisteazd accidental. in functie de varsta
progresdrii spre BCR, au fost separate doud sindroame: progresiv sau ,,ju-
venil” — BCR se stabileste la varsta de 20-30 ani; nonprogresiv sau forma
»adultd” — varsta stabilirii BCR este in jur de 40 ani.

La sexul feminin, spre deosebire de cel masculin, evolutia bolii este
moderatd, progresand spre BCR mai lent. Totusi, sunt descrise forme ,,ju-
venile” si la sexul feminin.

Surditatea de perceptie are o frecventd de 80-90% la sexul masculin
si de cca 30% la sexul feminin. Intereseazd initial doar tonurile inalte si, de
aceea, poate trece neobservatd dacd nu se practicd sistematic audiometrie.
Apare la varsta scolard si progreseaza eventual pand la surditate.

Afectarea oculard este mai rara decat afectarea cohleei. Aceasta este
extrem de specificd, keratoconusul (30%) si petele perimaculare (80%)
fiind intalnite doar in sindromul Alport. Examenul oftalmologic este im-
portant pentru cd in 40% dintre cazuri, leziunile oculare pot precede pro-
teinuria. Lentoconusul anterior si distrofia polimorfd a corneei posterioare
sunt criterii patognomonice pentru sindromul Alport si pot fi utilizate pen-
tru a confirma diagnosticul.

Leiomiomatoza esofagiand si a arborelui traheobronsic se atestd la
unii pacienti din numadrul celor care prezintd mutatii la nivelul COL4AS
si COL4AG.

Analize genetice:

Sunt indicate doar dacd, dupd efectuarea investigatiilor uzuale, dia-
gnosticul rdméne incert.

Se pot investiga mutatii ale genelor COL4A3, COL4A4 si COL4AS5,
insd tehnicile sunt foarte costisitoare, dificil de realizat si nu se pot face in
toate laboratoarele.

In plus, prin procedurile actuale, mutatiile genei COL4AS5 nu pot fi
detectate decat la 50% dintre pacienti.
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Biopsia renald

Este principala procedura cu rol diagnostic care poate fi realizatd pen-

tru stabilirea exactd a afectiunii.

Se vor recolta tesuturi atat din rinichi cat si din piele, pentru a se iden-

tifica eventuale anomalii ultrastructurale.

Adesea, daca diagnosticul nu poate fi stabilit prin analizarea biopsiei

cutanate, se va analiza si fragmentul renal.

Diagnosticul de sindrom Alport se stabileste daca sunt indeplinite

4 din urmatoarele 10 criterii clinice si daca exista si dovezi paraclinice
care sa le sustina.

Criteriile clinice includ:

—  Istoric familial de nefritd si hematurie de origine neexplicata pre-
zente la o ruda de gradul intai;

— Hematurie persistentd fard sa existe dovezi de o alta nefropatie
mostenitd, de nefropatie cu Ig A, boald renald polichistica;

— Surditate bilaterald in intervalul 2000-8000 Hz. Surditatea apare
gradat, nu este prezentd in copilarie, dar apare dupa varsta de 30
de ani;

— Mutatie in genele COL4A3, COL4A4, COL4AS;

— Dovezi imunohistochimice de absentd partiald sau completd a
epitopului Alport in glomerul, membrana bazald epidermald sau
ambele;

— Anomalii extinse ale ultrastructurii membranei bazale glomerula-
re;

— Leziuni oculare;

—  Progresie spre boala renald terminala;

—  Macrotrombocitopenie;

— Leiomiomatoza difuza.

Complicatii

Principalele complicatii ale sindromului Alport sunt induse de evolu-
tia insuficientei renale. Riscul progresiei bolii cu aparitia bolii renale ter-
minale existd la majoritatea pacientilor de sex masculin cu forma XLAS
a bolii.

Aproximativ 90% dintre acestia ajung sd evolueze spre BCR termi-
nal, pand la varsta de 40 ani. Complicatiile renale si severitatea lor pot fi
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prognozate in functie de tipul mutatiei. Evolutia bolii la sexul feminin este
benignd, probabilitatea de a dezvolta boala renald terminald constituie 12%
pand la varsta de 40 de ani si 30% pana la 60 de ani.
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RINICHI SPONGIOS MEDULAR (BOALA
LENARDUZZI1-CACCHI-RICCI)

Introducere. Rinichiul spongios medular (RSM) reprezintd o afectiune
congenitald caracterizatd prin malformatia canalelor colectoare terminale in
regiunea pericaliceald a piramidelor renale. Aceasta dilatare a tubilor colec-
tori, sau ectazie, este asociatd cu formarea de chisturi medulare mici (micro-
scopice) si mari, care sunt adesea difuze, dar care nu implica cortexul.

Prevalenta reald a patologiei nu este cunoscutd din cauza caracteristi-
cilor clinice nespecifice ale bolii. RSM afecteazd 0,5-1,0% din populatia
generald, se constatd destul de frecvent la pacientii cu litiaza renald (8,5%).
Desi rinichi spongios medular rar se depisteaza la copii, boala este prezen-
td in cazurile asociate deseori cu deficit de crestere, iar evolutia bolii poate
fi mult timp asimptomatica.

Caz clinic. Bdiat in varsta de 5 ani, a fost internat in sectia de nefro-
logie a IM si C cu urmitoarele acuze: dureri abdominale periodice, cu
caracter surd, intensitate medie, difuze, fara iradiere.

Anamneza eredocolaterald: fratele siau mai mare suferd de paralizie
cerebrald infantila.

Ce a pus in evidenta examenul obiectiv al pacientului?

Examenul obiectiv: starea generald de gravitate medie, conditiona-
td de dureri abdominale periodice, constienta clard, pozitia activd, copilul
este activ, afebril, cooperant, expresia fetei obisnuitd, tipul constituional
normostenic. Tegumentele curate roz-pale, turgorul, elasticitatea, pastrate.
Auscultativ, pe toatd aria pulmonard, murmur vezicular, raluri nu se aus-
cultd, FR= 18/minut. Zgomotele cardiace clare, ritmice, sonore, sufluri nu
se auscultd, FCC= 82/min. Abdomenul simetric, participd in actul de res-
piratie, este moale, usor sensibil la palpare periombilical. Mictiunile libere,
indolore. Semnul Giordano negativ bilateral.

Ce semne imagistice sunt caracteristice patologiei depistate?

Copilul necesitd a fi examinat prin ultrasonografia organelor interne si
a sistemului urinar pentru a exclude o anomalie congenitald renourinara.

Ultrasonografia sistemului urinar: rinichiul drept 7028 mm, stra-
tul cortico-medular 6 mm, arborele pielonic — cu aspect in burete (rinichi
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tigrat); rinichiul stdng 71X29 mm, stratul cortico-medular 6 mm, arborele
pielonic — cu aspect in burete. Calculi, chisturi nu se vizualizeaza.

Ce examinari bioumorale sunt neceare?

Copilul a fost examinat prin hemoleucogramd, care a inregistrat: Hb —
115 g/1, eritrocite —3,6x10'/1, IC — 0,91; leucocite — 5,9x10°/1, nesegmen-
tate — 4%, segmentate — 56%, eozinofile — 4%, limfocite — 34%, monocite
- 2%, VSH — 5 mm/h;

Analiza biochimicd a sdngelui. Proteina generald — 78 g/, albumina
— 44 ¢g/l/, ureea — 5,1 mmol/l, creatinina — 62 mmol/l, bilirubina generala
— 12 mkmol/l, AIAT — 11 ui/ml, AsAT — 37 Ul/ ml, a-amilaza — 57 Ul/ml,
colesterol total — 4,6 mmol/l, triglicerigele — 1,22 mmol/l, beta-lipoprotei-
ne — 47 mmol/l, Ca — 2,4 mmol/l, Na — 141,0 mmol/l, K — 4,84 mmol/l, Fe
—9,9 mmol/l, indicele protrombinic — 90%, fibrinogen — 1,8 g/I1.

Examenul sumar de urind: culoarea galbend, transparentd, reactia
acidd, glucoza, proteina — rezultat negativ, leucocite —1-2 c/v; eritrocite —
0-1 c¢/v; mucozitati ++.

Ce investigatii paraclinice propuneti?

Sunt necesare urmitoarele investigatii imagistice:

1. cistouretrografia mictionald;

2. tomografia computerizata.

Copilul a fost examinat prin cistoureterografia mictionald: vezica
urinard de forma ovoida, cu contururi clare, regulate, reflux vezicouretral
nu se deceleaza.

Tomografia computerizatd: Investigatia a indicat nefrocalcinoza me-
dulara bilaterald, caracteristicd mai mult pentru rinichi spongios medular.
Artera renald dublé bilateral.

Fig. 1.Nefrocalcinoza medulara bilaterala. Artera dubla bilateral
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Cu care patologii trebuie efectuat diagnosticul diferential?

Pentru precizarea diagnosticului se va face diferentierea cu:

1. Boala polichistici renald autozomal dominantd;

2. Forma recesiva a bolii polichistice renale infantile;

3. Rinichi multichistic congenital (rinichi displastici polichistici);

4. Boala chisticd medulari a rinichiului

Pentru boala polichistica renala autozomal dominanta (Autosomal
dominant polycystic kidney disease (ADPKD) este caracteristica dezvolta-
rea progresiva a chisturilor, care sunt secretate de celule epiteliale tubulare
renale si care duc la tulburdri in mai multe organe. Chisturile renale bila-
terale se extind progresiv, treptat deregland functia renald, finalizind cu
boala renald in stadiu terminal, care necesitd terapie de substitutie renald.

Pentru forma recesivd a bolii polichistice renale infantile este carac-
teristicd ectazia tubulari cu fibrozi hepaticd. In mod clasic, acesti rinichi
sunt hiperecogeni, mari, neregulati si pot fi nodulari la urografia excretorie,
sonografie si CT.

Rinichiul polichistic congenital este o afectiune displazicd, care de-
termind transformarea unuia dintre rinichi intr-o masa chisticd, displazica,
nefunctionald, nonreniformd. La ecografia renald parenchimul renal inclu-
de mai multe chisturi interne de diferite dimensiuni si forme: parenchimul
renal este de obicei fibros si ecogen, cu vase hilare absente sau mici. Chis-
turile sunt aglomerate si nu comunicd intre ele.

Caracteristicile sonografice ale bolii chistice medulare (care duce la
insuficientd renald in copildrie) indicd: rinichii mici, cortexul hiperecogen
si chisturile macroscopice, care sunt identificate chiar inainte de inceperea
dializei.

Management:

Nu existd metode de tratament ce ar elimina chisturile deja formate
din cadrul RSM, prin urmare managementul pacientilor cu boala Lenar-
duzzi — Cacchi-Ricci este centrat pe tratamentul si prevenirea timpurie si
adecvatd a infectiei tractului urinar, calculilor renali. Se indicd cresterea
consumului de lichide pentru a mentine productia de urind la 2-3 litri pe
zi in scopul reducerii riscului de formare a calculilor, al infectiilor tractu-
lui urinar. Dieta include limitarea aportului de sare, a cantitdtii de protei-
ne, aportului de oxalat (alimente bogate Tn oxalat sunt ciocolata, reventul,
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nucile) si reducerea consumului de alimente bogate in urati (de exemplu,
peste etc.).

Tratamentul simptomatic este axat pe stabilizarea pH-ului urinar. Ci-
tratul de potasiu reduce acidoza tubulard distald si contribuie la micsorarea
calculilor renali la pacientii cu MSK. Compusii de citrat, de asemenea, re-
duc calciuria si scad efectele negative ale mobilizirii calciului din os. Diu-
reticele tiazidice pot fi administrate ca tratament adjuvant pentru a reduce
ratele de formare a calculilor de calciu in nefronul distal. Aceste preparate
permit reabsorbtia calciului din tubii contorti distali, astfel prevenind for-
marea unor calculi noi.

In tratamentul urolitiazei la copii sunt in prezent utilizate tehnici chi-
rurgicale/urologice avansate. Litotripsia extracorporeald bazald de soc
(ESWL), ureteroscopia (URS) sau nefrolitotomia percutand (PNL) repre-
zintd proceduri care permit indepdrtarea calculilor renourinari cu evolutie
si prognostic postoperator foarte bune.

Consilierea geneticd poate fi utild la persoanele cu rinichi medular
daci boala apare la alti membri ai familiei. In cazuri rare de insuficienti
renald, poate fi necesara dializa renala.

Complicatiile posibile ale rinichiului spongios medular sunt: calculi
renali, infectiile tractului urinar si pielonefrita. Insuficienta renald, ce sur-
vine In urma unei infectii recurente sau obstructiei din cauza calculilor, se
instaleazd mai tarziu. Boala este frecvent asociatd cu reducerea densitatii
osoase, dereglari ale mineralizdrii oaselor. Copiii cu boala Lenarduzzi —
Cacchi — Ricci au un risc mai mare de a dezvolta tumoarea Wilms.

Acidoza tubulard renald distald este incd o complicatie care poate apa-
rea la persoanele cu RSM. Insuficienta renald cronicd in cazul RSM apare
totusi mult mai rar.

Discutii. Majoritatea pacientilor prezintd un defect de acidificare tu-
bulard (tip distal, incomplet) cu poliurie si hipercalciurie. Nefrocalcinoza
este o caracteristicd-cheie n diagnosticul MSK. Pacientii se pot prezenta
cu hematurie, colici renale, disurie. Au fost propuse mai multe mecanis-
me pentru patogeneza formdrii calculilor renali. In primul rand, stagnarea
urinei in tubulii colectori favorizeazi precipitarea calculilor. In al doilea
rand, hipercalciuria secundara sau acidoza tubulard predispune la formarea
calculilor. Primele simptome ale rinichiului spongios medular, de obicei,
includ hematurie, infectii urinare, poliurie, durere la mictiune. La unii in-
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divizi afectati, in rinichi pot apdrea calculi formati din calciu (nefrolitiazd).

Ecografia renala reprezintd un instrument important de diagnostic
pentru depistarea pacientilor cu boala Lenarduzzi-Cacchi-Ricci. Aceastd
modalitate de examinare oferd vizualizare de inaltd rezolutie anomaliilor
parenchimului renal, inclusiv rinichiului n burete. Pentru rinichiul spon-
gios medular sunt caracteristici: tubii colectori ai piramidelor renale care
sunt dilatati sau ectatici, ce se pot manifesta focal sau difuz.

Urografia intravenoasd poate fi initiatd in scopul excluderii diagnosti-
cului de calculi si malformatii renale. Totusi, aceastd metodd diagnostica
devine mai putin recomandatd pentru evidentierea RSM, dat fiind faptul ca
prezintd reactii nefrotoxice si alergice la substanta de contrast.

Tomografia computerizatd se efectueaza pentru confirmarea diagnos-
ticului de RSM.

Concluzie. Datorita progresiei lente, simptomatologiei vagi, MSK re-
prezintd o boald rard care este dificil de diagnosticat si de gestionat clinic.
Pe langd nefrolitiazd, pacientii cu MSK pot prezenta ITU recurente si hi-
pocitraturie.

MSK poate evolua 1n asociere cu alte anomalii renale, cu toate aces-
tea, tratamentul este simptomatic, iar in caz de nefrolitiazd — chirurgical.
Pacientii care au fost deja diagnosticati cu MSK necesitd monitorizare in
continuare pentru prevenirea complicatiilor suplimentare, cum este forma-
rea calculilor.
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NEFRONOFTIZIS JUVENIL

Introducere. Nefronoftizisul (NPH) reprezintd o maladie genetica
autozomal-recesivd caracterizatd printr-o nefritd tubulo-interstitiald cro-
nica care progreseaza pand la stadiul final al bolii cronice renale (BCR).
Incidenta NPH constituie 1:50.000 in Canada, 1:100.000 in Finlanda si
1:1.000.000 in SUA. Prevalenta in populatie este subestimatd, dat fiind di-
ficultatea stabilirii acestui diagnostic in stadiile initiale ale bolii. NPH este
cea mai frecventa cauzd genetica a stadiului terminal al BCR in primele
doud decade de viatd, avand proportia de 5-15%.

Exista trei subtipuri clinice ale bolii. NPH forma infantild: se poate
depista incd in utero, prin consecintele oligohidramniosului, sau postnatal,
prin progresia cétre stadiul final al BCR, in jurul varstei de 3 ani.

NPH forma juvenild: este cea mai frecventd, cu trecerea in stadiul
final al BCR catre varsta de 13 ani.

NPH forma adolescentului/adultului: se instaleazd in jurul varstei de
19 ani.

In prezent, sunt identificate peste 90 de gene responsabile de NPH.
Boala are transmitere autozomal-recesiva cu transmitere mendeliand. Gena
NPHPI este localizatd pe cromozomul 2q13, care are 20 de exoni si codifi-
cd proteina nefrocistina-1. NPH poate apdrea 1n deletii totale, partiale, mu-
tatii ale genei NPHP1, deletia ei homozigota fiind responsabild de 20-40%
din cazuri. Nefrocistina si partenerii sdi sunt localizati atat in jonctiunea
intercelulard, cat si in jonctiunea celuld-matrice intercelulard, avand functii
importante in mentinerea epiteliului tubular, precum si pe cilii primari.

NPH reprezintd o ciliopatie. Produsii tuturor genelor care prezintd mu-
tatii in bolile chistice renale 1si au expresia in cilii primari sau in centro-
zomii epiteliului renal. Cilii primari sunt organite celulare care conecteaza
stimulii exteroceptivi la mecanismele de control al ciclului celular si al
polaritdtii celulelor epiteliale.

In 10-20% din cazuri, sunt prezente simptome extrarenale, in speci-
al: retinita pigmentara [sindromul Senior-Lgken (SLS)], ataxia cerebelara
[sindromul Joubert (JS)], apraxia oculomotorie de tip Cogan, retardul men-
tal, anomalii osoase si fibroza hepaticd. Situs inversus si defectul septal
cardiac ventricular sunt prezente la unii pacienti cu NPH forma infantild.

Prezentare de caz clinic. Copilul P., in varstd de 14 ani, de sex mas-
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culin, internat in sectia nefrologie IMSP Institutul Mamei si Copilului cu
acuzele: poliurie, cefalee matinald periodica, sete, fatigabilitate, apatie, pe-
riodic senzatie de greatd.

Ce a constatat anamneza bolii?

Anamneza morbi: Se considerda bolnav de la varsta de 6 ani, ciand
au apdrut primele semne ale bolii: polidipsie, poliurie — pana la 5-6 1/zi,
nicturie, ulterior la examenul biochimic al sangelui, au fost depistate valori
majorate ale ureei (pand la 8 mmol/l) si ale creatininei serice (pand la 156
mcmol/l).

Ce a decelat examenul obiectiv?

In baza examenului obiectiv s-a stabilit: starea generald a copilului
— de gravitate medie. Tegumentele $i mucoasele sunt curate, palide. In pli-
mani, respiratia asprd. Bitdile cordului ritmice. Abdomenul este de forma
obisnuitd, indolor la palpare. Manevra Giordani — rezultat negativ bilateral.

Ce examinari bioumorale este necesar de efectuat?

Examen de laborator.

Hemoleucograma: hemoglobinid — 93 g/1, eritrocite — 2,9x10'%; leu-
cocite — 5,2x10°, nesegmentate — 2%, segmentate — 36%, eozinofile — 2%,
limfocite — 58%, monocite — 2%, VSH — 10 mm/h.

Analiza biochimicd a sangelui: proteina totald — 73,9¢g/1, albumina
—43,3 g/, ureea — 11 mmol/l, creatinina — 284 mcmol/l, rata filtratiei glo-
merulare (RFG) — 38,89 ml/min/1,73 m?, bilirubina totald — 9,1 mmol/l,
glucoza — 5,3 mmol/l, ALAT — 11U/l, ASAT - 15 U/, fosfataza alcalina
— 906 mmol/l, colesterol total — 4,5 mmol/l, trigliceride — 2,3 mmol/l, B-li-
poproteide — 50 u.c., K — 5,81 mmol/l, Na — 145 mmol/l, Ca — 2,27 mmol/l,
Fe — 21,7 mcmol/l, Fosfor — 1,46 mmol/l, parathormonul seric — 477,7 pg/
ml, indicele protrombinic — 88%, fibrinogenul — 2,4 g/1.

Sumarul urinei — culoarea galbend, reactia acidd, aspect transparent,
proteine — rezultat negativ, leucocite — 0-2 c/v, eritrocite — 1-2 c/v.

Proba Zimnitki atestd sciderea pronuntatd a functiei renale de con-
centrare, cu predominarea diurezei nocturne, si o densitate relativa urinara
intre 1003 si 1006.
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Ce patologie presupuneti in acest caz?

Luand in considerare simptomele: polidipsie, poliurie pana la 5-6 1/
zi, nicturie, durata bolii de 8 ani, modificarile Tnregistrate in analiza bi-
ochimicd a sangelui: nivelul crescut al ureei si al creatininei, RFG scizutd,
parathormonul seric crescut, scdderea functiei de concentaratie a urinei,
copilul sufera de BCR.

Ce metode paraclinice propuneti pentru a preciza diagnosticul?

Diagnosticul este facilitat de:

1. Ultrasonografia sistemului urinar i a organelor abdominale

2. Cistouretrografia mictionald

3. Scintigrafia renald 1n dinamica

Rezultatele ecografiei renale. Rinichii: r. drept 106X43 mm, r. stang
103x42 mm, Parenchimul drept 15 mm, stang 15 mm, Ecogenitate sporitd,
contur sters, slabd diferentiere a cortexului de meduld. Bazinetele: drept 6
mm, stang 6 mm. Vezica urinard plind, volum 500 ml.

Ecografia organelor abdominale: Ficatul — lobul drept — 110 mm,
lobul sting — 53 mm, vena portd — 8 mm, contur regulat, parenchimul omo-
gen cu ecogenitate medie, vezica biliard — 65X26 mm, piriformd, pancrea-
sul — 13x12x13 mm, parenchimul omogen, ecogenitate medie, splina — 96
mm, omogena.

Cistografia mictionald — fard substrat urologic.

Scintigrafia dinamicd renald atesta diminuarea functiei de filtratie si
excretie a rinichilor, bilateral.

Ce consultatii sunt necesare pentru a stabili diagnosticul?

Pentru un diagnostic corect sunt utile:

1. Consultul oculistului

2. Consultul neuropatologului

3. Consultul geneticianului

Consultul oculistului i al neuropatologului — fard modificari patolo-
gice.

Geneticianul a recomandat testarea genetica pentru precizarea dia-
gnosticului.
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Ce patologie presupuneti in acest caz?

Pacientul prezinta: polidipsie, poliurie (5-6 1/zi), nicturie, modificari
in analiza biochimicd a sangelui: nivelul crescut al ureei si al creatininei,
RFG scidzutd, scdderea functiei de concentratie a urinei, datele ultrasono-
grafiei sistemului urinar indica contur sters al rinichilor, bilateral si o slaba
diferentiere a cortexului de meduld, toate aceste simptome sugereaza exis-
tenta unei maladii chistice renale.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Diagnosticul diferential se va face cu:

1. Boala polichistica renald dominant autozomala

2. Boala chisticd renald medulard

3. Boala polichisticd renald recesiv autozomald

4. Sindromul Bardet-Biedl

Boald polichistica renald dominant autozomald (Autosomal domi-
nant polycystic kidney disease [ADPKD]) este caracterizatd prin prezenta
de chisturi renale bilaterale multiple care duc la mirirea Tn dimensiuni a
rinichilor, cu manifestdri extrarenale formate din chisturi hepatice simple,
ce apar din epiteliul biliar.

Boala chisticd renald medulard (MCKD) determind aparente patolo-
gice la nivel macroscopic si microscopic. Spre deosebire de NPH, MCKD
este mostenitd prin model dominant autozomal, iar varsta BCR terminale
este de obicei tardiva.

Avand 1n vedere debutul renal in copildrie, NPH infantil, este nece-
sar sd excludem boala polichisticd renald recesivd autozomald (ARPKD).
Prenatal, ecografia renald poate releva rinichii mdriti cu ecogentate cres-
cutd. Prezenta de microchisturi renale si dilatarea fusiformd a canalelor
colectoare sunt tipice pentru ARPKD. Implicarea ficatului este intotdeauna
prezentd in aceastd patologie si poate fi caracteristica clinicd predominan-
td, manifestatd prin dilatarea canalelor biliare intrahepatice, fibroza hepati-
cd si hipertensiune portald.

In cele din urmd, trebuie luat in considerare sindromul Bardet-Biedl
(BBS) in diagnosticul diferential al NPHP. BBS reprezintd o altd ciliopatie
care afecteazd mai multe sisteme de organe. Caracteristicile clinice ale ei
sunt: obezitate, dificultdti de invitare, malformatii ale tractului genitouri-
nar si deformdri ale membrelor. Leziunile renale pot include chisturi rena-
le, displazie si insuficientd renald progresiva.
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Ce examiniri suplimentare este necesar de efectuat?

Pentru precizarea diagnosticului se impune cercetarea molecular-ge-
neticd si consultul geneticianului.

Studiul molecular-genetic a fost efectuat prin 2 metode:

I — metoda cantitativd, care efectueazd analiza numaérului de copii ale
genei NPHP1. Ea a stabilit deletia genei in stare homozigotd. A II-a meto-
dd a constat in secventierea clinicd a exonilor. Cu ajutorul ei s-a confirmat
deletia homozigotd a segmentului cromozomului 2 care cuprinde exonii
1-20 ai genei NPHP1.

Pacientul a fost consultat de genetician, care a stabilit diagnosticul
clinic de NPH juvenil.

Analiza datelor clinico-paraclinice a permis stabilirea diagnosticului
clinic: Nefronoftizis juvenil. Nefritd tubulointerstitiald cronicd. Boald cro-
nicd renald stadiul III. Anemie gradul L.

Care sunt principiile de tratament?

In prezent, nu existd tratament specific pentru nefronoftizis. Conform
ghidurilor internationale de practicd clinicd pentru boala renald cronicd,
tratamentul are ca scop incetinirea progresiei BCR si a complicatiilor sale.

Se indicd: de efectuat corectia dezechilibrelor hidroelectrolitice, n
special Tn timpul bolilor intercurente, tratamentul anemiei, hipertensiunii
arteriale. Medicamentele, cum ar fi inhibitorii enzimei de conversie a an-
giotensinei si blocantii receptorilor de angiotensind, sunt folositi pentru
controlul tensiunii arteriale. Pentru anomaliile de vedere se folosesc lentile
corectoare, desi atrofia opticd progresivd nu poate fi tratatd cu astfel de
lentile.

De asemenea se efectueazd tratamentul cu hormoni de crestere la copi-
ii cu retard sever de crestere ca rezultat al BCR. Dializa sau transplant renal
se indica 1n stadiul de BCR terminald. Transplantul renal este tratamentul
de electie, deoarece boala nu reapare in rinichiul transplantat.

Care sunt posibilele complicatii ale nefronoftizisul juvenil?

Principalele complicatii ale nefronoftizisului juvenil includ:
*  Edem pulmonar;

* Insuficientd cardiacd;

e Pierderea completd a vederii;
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e Boala cronica renala terminald;

*  QGutd.

Unii pacienti cu nefronoftisis dezvoltd gutd. Ea este cauzatd de acu-
mularea de cristale de acid uric in diferite tesuturi ale corpului, in special
in articulatii. Cea mai mare parte a acidului uric este filtratd de rinichi si se
elimind cu urina.

*  Hipertensiune arteriald.

Hipertensiunea arteriald este observatd la unii pacienti cu nefronofti-
zis forma dominantd autozomald. Hipertensiunea arteriald apare nainte de
insuficienta renald, la majoritatea pacientilor.

Poate oare fi prevenit nefronoftisisul juvenil?

In prezent, nu existi metode specifice pentru prevenirea nefronoftizi-
sului juvenil, deoarece este o afectiune genetica.

Testarea geneticd a parintilor (si a rudelor apropiate) si diagnosticul
prenatal (testarea moleculara a fatului in timpul sarcinii) pot ajuta la prein-
tampinarea riscurilor in timpul sarcinii.

Dacai existd un istoric familial al afectiunii, atunci consilierea genetica
va ajuta la evaluarea riscurilor, Tnainte de a planifica un copil.

Care este prognosticul bolii?

Prognosticul nefronoftizisului juvenil depinde de severitatea simpto-
melor, de organele implicate i de starea generald de sdnitate a pacientului.

De asemenea, el depinde de succesul transplantului renal. In cazurile
in care procedura de transplant renal este reusitd, prognosticul este bun.

Discutii

Polidipsia si poliuria in NPH se instaleazd tipic in jurul varstei de 6
ani. Anemia cronicd se dezvoltd mai devreme, comparativ cu pacientii cu
BCR de altd origine, mecanismul de aparitie a acesteia fiind legat de tul-
burarea regldrii eritropoietinei; hipertensiunea arteriald (HTA) se atestd in
stadiile avansate ale bolii, initial prevaland pierderile de sare, si doar cu
progresia BCR incep si creascd si valorile tensiunii arteriale.

Dezechilibrele hidroelectrolitice prezintd un risc major, apar devre-
me 1n evolutia bolii si prin debutul brusc prezintd risc de moarte subitd.
Afectarile metabolismului fosfor-calciu se dezvolta neuniform pe fundalul
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dizelectrolitemiilor si al BCR. La copiii cu nefronoftizis, se atestd retard
de crestere si anomalii ale scheletului, cum ar fi degetele in forma de con.

Aproximativ 85% din cazurile de NPH, la fel ca si in cazul descris,
decurg doar cu afectare renala.

Analiza generald de urind nu este informativd, si releva proteinurie
usoard, care progreseazd odatd cu dezvoltarea secundard a glomerulos-
clerozei.

Ecografia renald releva rinichi cu dimensiuni mici pand la normale,
ecogenitate crescutd a rinichilor si reducere a diferentierii corticomedula-
re, formarea de chisturi renale in corticomedulara intr-o etapa ulterioard a
bolii (se atestd la ~ 50% dintre indivizii cu nefronoftizis juvenil).

La urografia intravenoaséAse determind micgorarea in dimensiuni a ri-
nichilor pe contul corticalei. In cazul clinic prezentat mai sus, urografia
intravenoasd nu s-a efectuat deoarece functia renald a fost afectatd (ureea,
creatinina majorate).

De obicei, biopsia renald nu este necesara pentru un diagnostic clinic.
Cu toate acestea, In cazuri neclare, poate fi de ajutor. Biopsia renald trebuie
efectuata atunci cand testarea geneticd este negativa sau nu este disponibi-
la. Triada histologicd marcantd consta in:

a) dezintegrarea $i ingrosarea membranei bazale tubulare;

b) infiltrarea celulelor interstitiale cu fibrozd;

¢) atrofia tubulard si formarea chistului la nivelul jonctiunii cortico-

medulare.

Concluzie. In practica medicald, NPH trebuie si fie suspectat in dia-
gnosticul diferential al oricdrei cauze a insuficientei renale de origine ne-
cunoscutd.

Cazul clinic examinal evidentiazd provocarea diagnosticd a NPH din
cauza prezentdrii sale nespecifice la un copil cu polidipsie, poliurie, enure-
zis, anemie, BCR, in special, in cazul cresterii ecogenitdtii renale si redu-
cerii diferentierii corticomedulare, simptome care necesitd un diagnostic
prompt si o interventie terapeuticd timpurie. Stabilirea precoce a diagnos-
ticului, prin consiliere geneticd, teste molecular-genetice adecvate, permi-
te confirmarea diagnosticului clinic §i aplicarea interventiilor terapeutice
necesare.
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SINDROM HEMOLITIC UREMIC LA COPIL

Introducere. Sindromul hemolitic uremic reprezintd o afectiune rara,
dar totodatd este una dintre cele mai frecvente cauze de leziune renala acu-
td la sugari si copii de varstd prescolard. Existd 2 forme de sindrom hemo-
litic uremic: cel tipic, provocat de Shiga — toxind, produsa de catre E.coli
O157:H7, mai rar, S. dysenteriae; si cel atipic, provocat de tulburdri de
reglare a sistemului complement.

Sindromul hemolitic uremic se manifestd prin triada: anemie hemo-
litici microangiopatici nonimund, trombocitopenie si afectarea functiei
renale. Circa 2/3 dintre pacienti necesitd hemodializa.

Prezentare de caz clinic. Copilul L., de sex feminin, varsta de 6 ani.
La internare copilul prezinta dureri abdominale colicative intense, greturi,
scaune semilichide cu striuri de singe si cu sdnge proaspit, sldbiciune ge-
nerald, apatie, inapetentd. Simptomele au debutat cu 4-5 zile anterior, cu
agravare continud pe parcurs.

Ce a constatat anamneza bolii?

Simptomele au debutat cu 4-5 zile anterior, cu agravare continud pe
parcurs.

Ce a decelat examenul obiectiv?

Obiectiv se evidentiazd starea generald a copilului de gravitate medie.
Constienta clard. Pozitia pasivd, fortatd. Tegumentele palide cu cianoza
periorald. Abdomenul este moderat balonat, dureros pe toatd aria abdomi-
nald, preponderant in regiunea mezogastricd si flancuri bilateral, cu defans
muscular si cu semne pozitive de iritare a peritoneului. Paraclinic, se deter-
mind leucocitozd 32x10%1; leucociturie, proteinurie neinsemnati. Luand
in considerare agravarea stdrii generale a copilului, cu prezenta tabloului
clinico-paraclinic de peritonita acuti, se decide efectuarea laparotomiei ex-
plorative sub anestezie generald.

Concluzia postoperatorie: Sigmoiditd hemoragica. Hiperplazie reacti-
va limfoido-foliculard apendiculard. Apendicectomie. Ascita.

Dupad interventia chirurgicald starea generald a copilului prezintd agra-
vare continud: aparitia hipertensiunii arteriale, a edemelor periferice, de-
reglarea starii de congtientd pand la coma 1-2, aparitia convulsiilor tonice,
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parezd gastrointestinald, instalarea si mentinerea oligoanuriei pe parcursul
a mai mult de 36 ore.

Ce examinari bioumorale este necesar de efectuat?

Examenul de laborator. Hemoleucograma: Hb — 63 g/1, eritrocite—
2,7x10'?/1, leucocite — 18,7x10%1, VSH — 5 mm/h, trombocite — 40x10%/1.

Examenul biochimic al sdngelui: proteina totala — 44,2 g/, albumi-
na 1-6 g/l, ureea — 41,7 mmol/l, creatinina — 470 mmol/l, potasiu — 5,2
mmol/l, sodiu — 128 mmol/l, calciu — 2,08 mmol/l, bilirubina totald — 54
mmol/l, ALT — 78,4 U/I, AST — 164 U/I, amilaza — 294 U/I, proteina C-re-
activa — 175,2 mg/L, lactat dehidrogenaza (LDH) — 3856 U/L, complement
seric fractia 3 (C3) — 0,5 g/, complement seric fractia 4 (C4) — 0,08 g/L,
acidoza metabolica.

Coagulograma: fibrinogen — 1,55 g/1, indicele protrombinic — 94,3%,
timpul de coagulare al sangelui — 3,45-4,05 min.

Ce examiniri paraclinice este necesar de efectuat?

Examenul ultrasonografic releva colectie lichidiand in abdomen; ri-
nichi mdriti in dimensiuni >+ 2 SDS, cu ecogenitate sporitd, contur regu-
lat.

Ce patologie presupuneti in acest caz?

Simptomatologia include: dureri abdominale colicative intense, gre-
turi, scaune semilichide cu striuri de sdnge si cu sdnge proaspit, sldbiciune
generald, apatie, inapetentd, care dureazd de 4-5 zile cu agravare continud.
Tinadnd cont si de modificdrile inregistrate in hemoleucograma: Hb — 63
g/1, eritrocite — 2,7x10'%/1, leucocite — 18,7x10%1, trombocite — 40x10°,
de datele analizei biochimice a sangelui, indicii ureei, creatininei crescuti,
copilul suferd de sindrom hemolitic uremic. Leziune renald acuti, stadiul
III. Anemie de etiologie mixtd, gradul III. Ascitd exsudativa. Sigmoidita
hemoragica. Hiperplazie reactiva limfoido-foliculard apendiculara. Apen-
dicectomie.

Cu care afectiuni veti face diagnosticul diferential?

Pentru precizarea diagnosticului, vom analiza:
1. SHU atipic
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2. SHU ereditar

3. Purpura trombocitopenicd trombotica (PTT)

SHU atipic. Boala debuteazd insidios, ca o stare gripald,, nu are pro-
drom diareeic, iar unele cazuri evolueaza catre PTT. Nu apare de obicei la
copii, nu tine de sezon, se caracterizeazd prin recurente frecvente, evolu-
eazd cu sechele renale, cronice (proteinurie persistentd, insuficientd renald
hipertensiune arteriald). Este o cauzd de mortalitate crescuta.

SHU ereditar. Forma recesivd incepe din copildrie, este recidivantd,
are mortalitate inaltd. Boala este de suspectat dacd apare la frati, la distantd
mai mare de un an. Forma dominantd s-a descris la adulti si este de aseme-
nea recidivantd, cu mortalitate Tnalta.

Purpura trombocitopenicd tromboticd (PTT). Distinctia dintre SHU
si PTT nu este foarte clard, ambele evolueazd cu anemie hemoliticd mi-
croangiopaticd si trombocitopenie. PTT tinde sd afecteze adultul, afectarea
SNC este primordiald, iar recdderile sunt frecvente. Distinctia intre SHU si
PTT se poate face prin absenta factoruliui ,,von Willebrand cleaving pro-
tease” 1n plasma pacientilor cu PTT. Acesta explicd eficienta transfuziilor
si plasmaferezei in PTT, dar nu si in SHU.

Care sunt principiile de tratament?

Tratamentul a fost suportiv, cu scopul restabilirii functiei renale. S-a
efectuat terapie de substitutie a functiei renale — 7 sedinte de hemodializa
intermitentd. Copilul prezintd in dinamicd ameliorare clinico-paraclinica.

Dupad tratament paraclinic se determina:

Hemoleucograma: Hb — 131 g/1, eritrocite — 4,2x10'%/1, leucocite —
6,0x10°/1, VSH — 5 mm/h, trombocite — 218x10%/1.

Examenul biochimic al sangelui: proteina totald — 78,6 g/, ureea —
9,4 mmol/l, creatinina — 104 umol/l, potasiu — 4,84 mmol/l, sodiu — 142
mmol/l, calciu — 2,08 mmol/l, ALT — 19,3 U/l, AST - 25,2 U/l, amilaza
- 65 U/L

Coagulograma: fibrinogen — 2,2 g/, protrombina dupa Quik — 94,3%,
INR - 1,09, timpul de coagulare al sangelui — 4.00-4.40 min.

Analiza generald a urinei — proteinurie pand la 1g/1.

In faza acuti a bolii, tratamentul este suportiv. Daci pacientul este
deshidratat, se recomanda folosirea solutiilor saline izotonice (pentru a pre-
veni instalarea oliguriei, anuriei $i instituirea terapiei de substitutie renald).
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Bolusurile saline (Sol. NaCl 0,9%, 10-15 ml/kg) la debut limiteaza de-
pletia intravasculard, scad intensitatea trombozelor, hipoperfuzia, hipoxia
si leziunile ischemice consecutive. Hiperhidratarea reprezintd un risc, dar
si deshidratarea si hemoconcentratia sunt riscuri, la debut, pentru compli-
catiile neurologice si boala cronica renald.

Transfuziile cu masa eritrocitard sunt necesare daca valorile hemoglo-
binei scad rapid sau dacd aceasta atinge o valoare sub 6-7 g/dL; durata de
2-4 ore a transfuziei de sdnge va asocia si tratament diuretic pentru evitarea
supraincdrcarii lichidiene.

Plasmafereza nu este recomandatd in schema initiald de tratament din
SHU tipic. Se pare cd aceasta va contribui la deteriorarea functiei renale
si la prognosticul nefavorabil pe termen lung. In schimb, utilizati precoce,
reprezintd tratamentul de electie in SHU atipic, in special la adult.

Terapia cu anticorpi monoclonali (Eculizumab) indreptati impotriva
C5 blocheaza activarea componentelor terminale ale complementului si
este singura medicatie autorizatd in SUA, la adult si adolescentul cu varstd
mai mare de 12 ani, pentru tratamentul SHU non-Stx; exista studii care au
ardtat cd imbundtédteste semnificativ rata filtrarii glomerulare, amelioreaza
trombocitopenia, precum si alti parametri serici.

Din cauza injuriei renale acute, pand la 60% din pacienti necesitd te-
rapie de substitutie renald.

Indicatiile pentru initierea hemodializei sunt:

Uremie progresiva

semne de hipervolemie — edem pulmonar acut;

insuficientd cardiacd;

HTA neresponsivd la tratament;

diselectrolitemii (hiperpotasiemie >6,5 mEq/L, hiponatriemie
<120 mEq/L, acidozd cu pH <7, 20).

Concluzii: Sindromul hemolitic uremic reprezintd o maladie rarad, fi-
ind una dintre cele mai importante cauze de leziune renald acuta la copiii
mai mici de 6 ani.

Acest sindrom poate asocia complicatii severe cu implicarea sistemu-
lui nervos central, a sistemului digestiv, care fac dificil diagnosticul dife-
rential si managementul copiilor afectati.

Nk W=
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BOALA ADERENTIALA POSTAPENDICULARA

Ce reprezinta boala aderentiala?

Notiuni generale. Boala aderentiald, sau ocluzia intestinald aderen-
tiald, reprezintd un complex de modificdri patologice intraperitoneale cu
stoparea tranzitului intestinal ce conduce la ocluzia intestinald mecanica,
avand ca factori cauzali traumatisme ale organelor interne, patologiile in-
flamatorii acute intraperitoneale, precum si traumatismul intraoperator.

Aderentele sunt frecvent complicatii ale interventiilor chirurgicale la
nivelul cavitdfii abdominale — prezentandu-se prin punti de fibrind aparute
intre viscere ca urmare a proceselor inflamatorii locale care, la randul lor,
pot determina o serie de complicatii grave, ca:

*  Deregliri ale sistemului microcirculator;

* Insuficientd celulard si organicd;

*  Hipoxie celulard;

*  Deregliri hemeostazice;

e Soc hipovolemic;

e Sindrom de disfunctie multiorganicd (SMDO);

e Insuficientd multipld de organe (MOF).

Caz clinic. Bolnavul P., de 10 ani, din mediul urban, s-a internat in
Centrul National Stiintifico-Practic de Chirurgie Pediatrica ,,Acad. Nata-
lia Gheorghiu” cu urméitoarele acuze: durere vagd abdominald, vérsdturi,
ulterior dispnee, sete. Din istoricul bolii retinem ca suferinta clinicd a bol-
navului a debutat cu un sindrom diareic (4-6 scaune lichide, cu mucozi-
tdti/24 ore). La a 3-a zi de boald, adicad dupd 72 ore, s-au asociat durerile
abdominale difuze si voma repetatd, iar in a 4-a zi, s-a semnalat lipsa tran-
zitului intestinal, fard emisie de gaze. Agravarea simptomatologiei clinice
a determinat spitalizarea copilului in clinica de chirurgie pediatricd pentru
interventie chirurgicala.

Ce va decela examenul obiectiv?

Examenul obiectiv la internare a constatat: bolnav constient, febril, cu
starea generald alteratd, cu tahicardie, dispnee accentuatd, semne de endo-
toxicozd de gradul doi, limba uscatd, abdomenul destins, durere la palpare
pe toatd aria abdominald cu apdrare musculard. Examinarea toracelui arata
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fibrilatii costale reduse, in 2/3 inferior — matitate, raluri multiple, umede,
tranzitul intestinal — lipseste.

Ce diagnostic suspectati?

In acest context clinic, s-a suspectat: Apendiciti acutd. Peritonita.
Bronhopneumonie bilaterala.

Ce este apendicita acuta?

Apendicita acutd se caracterizeazd prin inflamatia apendicelui si re-
prezinta cea mai frecventd cauza de abdomen acut la copil. Nu exista un
tratament conservator (medicamentos) al apendicitei acute, singura solutie
fiind interventia chirurgicald. Cu cat este stabilit mai rapid diagnosticul,
deci cu cat pacientul este operat mai aproape de debutul bolii, cu atat recu-
perarea postoperatorie este mai usoara.

Apendicita acutd este cea mai frecventd urgentd chirurgicald pediatri-
cd (4:1000 copii mai mici de 16 ani), tabloul clinic este atipic la 30 -50%
dintre copii, in special la cei de varsta micd, ceea ce reprezinta o cauzd de
ntarziere a diagnosticului.

Particularitatea la copil o prezintd diagnosticul dificil, atat prin dificul-
tatile de comunicare si localizare a durerii, cat si prin simptomatologia care
poate fi atipicd. Cauza apendicitei acute o reprezintd obstructia lumenului
apendicular printr-un corp strdin, un coprolit, paraziti, sau ca urmare a unui
proces inflamator aderential.

Apendicita acutd evolueaza in mai multe stadii: apendicita acuta ca-
tarala (congestiva), forma de debut, apoi apendicita acutd flegmonoasa,
urmata de forma gangrenoasa, 1n care peretele apendicular este compromis
si apare perforatia acestuia.

Clasificarea apendicitei acute

Apendicita acutd se delimiteazd dupd formd, localizare si evolutie.
Exista mai multe forme de apendicita.
1. Forme nedistructive
a. catarald
b. calculi
c. cronicd
2. Forme distructive
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a. flegmonoasd

b. gangrenoasd

c. gangrenoasd-perforativd
3. Dupa localizare

a. retrocecald

b. pelviand

c. pe stinga

d. subhepaticd

e. mezenteriald

f.  retroperetoneald
4. Dupa evolufie

a. acutd

b. cronicd
Daca diagnosticul este pus cu intarziere, vom avea stadiul de peritoni-
ta apendiculard localizatd (abcesul apendicular) sau generalizat.

Ce reprezinta peritonita la copil ?

Peritonita reprezintd inflamatia acutd sau cronicd a peritoneului visce-
ral si/sau parietal.

Peritonitele pot fi primare, secundare (consecintd a complicatiilor
afectiunilor chirurgicale acute si a traumatismului organelor cavititii ab-
dominale) sau tertiare.

Clasificarea in functie de gradul de generalizare al infectiei

1. limitatd

2. difuza

3. generalizatd

Clasificarea in functie de stadiul evolutiv

1. reactivd, pana la 24 ore

2. toxicd, 24-72 ore

3. terminald, mai mult de 72 ore

Ce exploriri paraclinice solicitati pentru certificarea
diagnosticului?
Investigatiile de laborator efectuate de urgenta relevd tabloul biologic

mult modificat.
Radiografia toracicd aratd semne de bronhopneumonie bilaterala. Ab-
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domenul destins de lichide si gaze, nivele hidroaerice la radiografia abdo-
minald. Electrocardiograma confirmé o miocardité toxica.

Fig. 1. Radiografia abdominala Fig. 2 . Radiografia abdominala
cu contrastarea tractului digestiv cu contrastarea tractului digestiv

Ce tratament 1i recomandati pacientului?

Tratamentul adecvat este cel chirurgical.

Pe o durata de 4 ore, s-a efectuat o pregatire preoperatorie complexa.
S-a intervenit chirurgical prin laparotomie pararectala pe dreapta. Intra-
peritoneal, s-a depistat lichid liber purulent — 350 ml, ansele intestinului
distensiate, aderate intre ele printr-un tesut flasc, peritoneul hiperemiat.

Fig. 3. Aspectul macroscopic intraoperator al formatiunilor aderentiale mezenteriale

In fosa iliaci dreaptd, am depistat un conglomerat al anselor intesti-
nale. Dupd adezioliza aderentelor, am constatat o cantitate semnificativa
de puroi dens si mase fecale lichide. Apendicele avea aspect gangrenos,

273



CHIRURGIE PEDIATRICA — CAZURI CLINICE

modificat, cu multiple perforatii la apex. Atitudinea chirurgicald a fost
apendicectomie, asanarea cavitdtii peritoneale prin electroaspirator, in loja
apendicelui, regiunii pelviene s-au introdus 2 lamele de méinusd; intraperi-
toneal s-a utilizat 350 ml 5% Sol. Acidi aminocapronici.

Care a fost starea generala postoperatorie a pacientului?

Evolutia postoperatorie imediatd a fost dificild, manifestata prin febrd,
endotoxicoza de gradul II, scaune diareice.

Care este atitudinea postoperatorie?

Tratamentul postoperator complex a inclus:

1. Antibioterapia tintitd

2. Tratamentul dezechilibrelor hidroelectrolitice, acido-bazice

3. Corectarea tulburdrilor de coagulare

4. Administrarea de dexametazond

5. Tratamentul reactiei inflamatorii (antiinflamatorii)

6. Tratamentul hipertermiei (antipiretice, refrigeratie)

7. Corectarea disfunctiei altor organe si sisteme (disfunctie respi-
ratorie, hepaticd, renald, circulatorie — tratamentul disfunctiilor
respective)

8. DDT la abdomen etc.

9. Atreia zi postoperator, s-a administrat D-penicilamina si Collaly-
zind — 500 UC; 600 UC; 800 UC la 3 cm de la plaga postoperato-
rie, cu o prelungire a galvanizarii peretelui abdominal.

10. Includerea operatiei de plasmafereza a permis o recuperare vizi-
bila dupa 18 zile. Plaga s-a cicatrizat primar.

A fost repetatd electroforeza — 500 UC Collalyzin in regiunea cicatri-

cei in combinatie cu D-penicilamind.

Ce complicatii pot surveni in evolutia apendicitei acute?

Mentiondm cd abdomenul acut chirurgical la copil este o realitate cli-
nicd, care in mod cert aduce bolnavul la masa de operatie. Observatiile ex-
puse anterior constituie un exemplu de evolutie a apendicitei in conditii de
adresare la medic cu intarziere $i cu un diagnostic tardiv care a condus la
complicatii, manifestate prin peritonitd totald purulent-fecaloidd, multiple
abcese interintestinale $i printr-un proces aderential avansat.
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Ce dificultiti pot apérea in indentificarea maladiei de bazi?

eqeL vy

luare si cercetare clinicd a proceselor inflamatorii aderentiale intraperito-
neale la copil, specialistii in domeniu se confruntd cu un sir de probleme
atat in evaluarea starii generale in functie de varsta si dezvoltarea copilului,
cat si in stabilirea diagnosticului precoce, determinarea terenului biologic
al bolnavului si a tacticii medico-chirurgicale individualizate. Mentiondm
cd, printre cele mai frecvente dificultdti intdmpinate in cazul descris de
noi, s-au numadrat evaluarea starii generale a copilului, identificarea mala-
diei de bazd, definitivarea diagnosticului, stabilirea termenelor si a tacticii
preoperatorii, precum si a tratamentului medico-chirurgical, fiind necesara
utilizarea, pe 1angd metodele de rutind, a unei serii de investigatii speciale
de diagnostic.

Care este prognosticul in boala aderentiala?

Prognosticul este in genere favorabil. Astfel, controlul efectuat la 1, 3,
6 luni, I an si 2 ani postoperator a relevat starea generald bund a pacientu-
lui, crestere ponderald, aspect normal al organelor si cavitdtii abdominale;
tranzitul baritat digestiv, efectuat la 2 ani — fard devieri de la parametrii
normali.
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CRANIOSTENOZA LA COPIL

Generalitati

Craniostenozele constituie o problemd importantd in patologia copilu-
lui. Aceste malformatii, caracterizate prin inchiderea prematurd primitiva
a uneia sau mai multor suturi craniene, au repercusiuni asupra continutului
intracranian. Craniostenozele sunt cunoscute din cele mai vechi timpuri.
Diferite descrieri ale acestor afectiuni se gisesc in scrieri din China, Gre-
cia anticd. In perioada moderni, primul raport asupra deformirilor crani-
ene este facut de Sommering (1800) care a observat cé cresterea craniului
se face prin intermediul suturilor. Virchow (1851) este cel care fondeaza
studiul stiintific al deformatiilor craniene consecutive inchiderii premature
a suturilor, descoperind legea dupd care ,cresterea osoasd normald este
inhibatd in directie perpendiculara pe sutura obliteratd; o crestere compen-
satorie se produce paralel cu sutura sinostozatd”. Legea lui Virchow isi
pastreaza in parte si acum valabilitatea.

Frecventa craniostenozelor este de 0,6 la 1000 de nou-ndscuti si pre-
dominanta lor se atestd la sexul masculin.

in functie de sutura sinostozatd, principalele forme anatomoclinice
sunt:

*  Pahicefalia — sinostoza suturii lambdoide; craniul plat posterior

cu dezvoltare normala 1n rest; este extrem de rara.

*  Dolicocefalia — sinostoza suturii sagitale, craniul Tn forma de ca-
rend de vapor rasturnat.

e Acrobrahicefalia — sinostoza bilaterald a suturii coronare, cu
fruntea inaltd si largd precum i cu diminuarea diametrului ante-
roposterior.

e Plagiocefalia — sinostoza unilaterald a suturii coronare.

*  Trigonocefalia — sinostoza suturii mitopice cu fruntea de forma
triunghiulari, creasta frontala.

*  Oxicefalia — sinostoza tuturor suturilor sau a suturii coronare sa-
gitale si lambdoide, capul este tuguiat.

*  Turicefalia — sinostoza suturilor sagitald si coronard, craniul ia
aspectul unui ,,turn de sah”.
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In prezent, in craniostenozd nu se utilizeazd o operatie standard, efec-
tuarea craniectomiei variind in functie de fiecare tip. Tratamentul neuro-
chirurgical, indiferent de metoda de decomprimare a encefalului pentru a
permite dezvoltarea normald a acestuia, urméreste si aspectul estetic.

Caz clinic. Copilul Z., vasta de 4 luni, de sex masculin, se interneaza

pentru:

Dismorfia craniofaciald — etajul superior al fetei suferd o modifi-
care prin aplazia boselor frontale, hipotelorism, arcadele orbitare
sunt hipoplazice

Fruntea are forma triunghiulara

Strabism convergent

Agitatie.

Ce patologie suspectati?

Conform datelor prezentate, diagnosticul prezumtiv este de malfor-
matie congenitald a sistemului nervos central. Pentru stabilirea definitiva
a diagnosticului e nevoie de o examinare clinicd si imagisticd minutioasa.

Care semne clinice sunt prezente la copil?

Examenul obiectiv a evidentiat urmdtoarele simptome:

etajul superior al fetei este modificat prin aplazia boselor frontale
arcadele orbitare sunt hipoplazice

fruntea are forma triunghiulara

creastd frontald mediand ugor vizibila si palpabild

hipotelorism

strabism convergent

Care sunt afectiunile cu care veti face diagnosticul diferential?

Este necesar a face diferentierea cu:

Microcefalia
Traumatismele obstetricale

Cele mai frecvente greseli de diagnostic sunt comise in cazul microce-
faliilor. Microcefalia constituie un defect de crestere a intregului encefal,
ceea ce duce la reducerea dimensiunilor capului, iar semnele radiologice
de sinostozare a suturilor craniene sunt absente.

Din anamneza, copilul nu prezintd date pentru traumatism obstetrical.
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Care sunt examinirile imagistice suplimentare necesare pentru
stabilirea definitiva a diagnosticului?

Se va face obligatoriu:

e Radiografia standard a craniului

e Tomografia axiald computerizatd cu reconstructie tridimensio-
nald

Ce modificari apreciati pe radiografie?

Cu ajutorul radiografiei am stabilit:

*  Absenta suturii metopice (osificarea prematurd a suturii)

*  Prezenta de impresiuni digitate in regiunea frontald (semne radio-
logice de hipertensiune intracraniand)

* Distanta interorbitald este micsoratd (hipotelorism)

Fig.1. Radiografia standard a craniului

Ce modificari a evidentiat tomografia axiala computerizata?

In baza tomografiei computerizate am putut vizualiza:

e Fuziunea prematurd totald a suturii metopice (sinistoza metopicd)

e Deformarea craniului de tip trigonocefalic, indicele cefalic —
83 % (normal — 76-87 %). Impresiuni digitate in regiunea frontald
(semne radiologice de hipertensiune intracraniand)

e In rest, suturile craniene cu fuziunea normala

*  Amprentele digitate sunt neinsemnat accentuate

e Micsorarea moderatd i compresiunea lobilor frontali cu atrofie
incipientd bifrontala

*  Semne CT de hipertensiune intracraniand moderatd
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Fig. 2. Tomografia axiala computerizata cu reconstructie tridimensionala (A,B,C)

Care este diagnosticul definitiv?

Analizand datele investigatiilor efectuate, diagnosticul definitiv este:
Craniostenozd. Trigonocefalie.

in cazul prezentat vorbim despre un diagnostic stabilit la timp
sau tardiv?

Diagnosticul de craniostenoza trebuie stabilit in primele luni de viata,
deoarece copilul trebuie operat cit mai precoce, dar nu mai tarziu de varsta
de 6 luni.

Deci, la varsta de 4 luni, e vorba despre un diagnostic la timp.

Care sunt principiile de tratament in craniostenoza?

Tratamentul craniostenozelor este chirurgical. Principiul general al in-
terventiei operatorii este craniectomia decompresivd, cat mai fiziologicd,
menitd sd desfacd sutura sinostozatd. Aceastd interventie permite expan-
siunea craniand normald si, prin urmare, o dezvoltare cerebrald normala.

Precizati indicatiile pentru tratamentul chirurgical.

e Varsta copilului de 4 luni (copilul trebuie operat cat mai curand,
dar nu mai tarziu de varsta de 6 luni).

e Lacopil, clinic si paraclinic, s-a stabilit diagnosticul de cranioste-
noza metopica, trigonocefalie.
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Ce metode de interventii chirurgicale sunt aplicate in
craniostenoze?

In caz de craniostenoze se folosesc urmitoarele principii de tehnici

operatorie:

*  Craniotomii liniare — au ca scop sa restabileascd suturile fiziologi-
ce prin crearea de spatii liniare largi.

e Craniotomii prin fragmente osoase sau volete; metoda constd in
fragmentarea de volete mari, osteoplastice, libere sau partial li-
bere.

*  Remodelarea boltii craniene este obtinutd printr-un numdr de vo-
lete, libere sau subperiostale, a cdror mobilizare, rotatie sau inver-
siune realizeaza intraoperator o calotd normala.

Care din metodele propuse sunt optime in corectia malformatiei

diagnosticate?

In caz de craniostenoze se recurge la craniotomii prin volete osoase.
Operatia a constat in fragmentarea de volete mari, osteoplastice, libere sau
partial libere.

Etapa preoperatorie. Scopul etapei preoperatorii este pregatirea paci-
entului pentru interventie chirurgicald.

Ea include examindri obligatorii: hemoleucograma cu trombocitele,
durata sangerarii, timpul de coagulare, sumarul urinei, ECG, grupa sangvi-
nd si factorul Rh, analiza biochimicd a sangelui.

Ce tratament i veti indica pacientului?

Craniostenozele sunt tratate prin interventia chirurgicald constand in
remodelarea osului frontal, osteotomii, printr-un numar de 4 volete osoase
subperiostale.

Care este scopul acestei tehnici chirurgicale?

Tehnica chirurgicald are urmétoarele scopuri:

*  Functional — indepdrtarea efectului constrictiv al cutiei craniene
asupra creierului aflat in plind dezvoltare,

* Restabilirea cresterii craniene normale

*  Estetic.
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Fig. 3. Tomografia axiala computerizata cu reconstructie tridimensionala dupa interventia
chirurgicala (A,B,C).

Conduita postoperatorie

In perioada postoperatorie se indici:

* Regim alimentar

*  Examen obiectiv zilnic

*  Antibioterapie (Cefotaximum 100 mg/kg/24 ore la fiecare 8 ore
i/v sau i/m sau Ceftriaxonum 100 mg/kg/24 ore i/v sau i/m)

e  Antipiretice (Metamizoli natrium 50% 5-10 mg/kg x 2-3 ori pe
zi; Paracetamolum — doza maxima 25 mg/kg, apoi 12,5 mg/kg, o
datd la 6 ore 2-3 zile)

e Antihistaminice (Diphenhydraminum 1% 5 mg/kg/24 ore, Cloro-
piramina 2% — 1ml x 1 prizd).

*  Diuretice (Furosemidum 0,1 ml/kg/24 ore i/v 1-2 zile; Acetazola-
midum 0,06-0,25 mg o singurd dozd, dimineata, schema 3-2-1.

*  Preparate de kaliu (Sol. KCI 4% — 2,5/500 ml NaCL10,9%: Kalii
aspartas + Magnesii aspartas 1-2 pastile/zi)

*  Anticonvulsivante — sol. Diazepamum 0,5% — 0,1-0,2 ml/an sau
0,3-0,5 ml/an; sol Oxybutynini hydrochloridum 20% — 50-150
mg/kg (in absenta tulburdrilor respiratorii); Phenobarbitalum 10
mg/kg cu sol Natrii chloridum 0,9% i/v (in 10-15min)

*  Hemostatice (Acid aminocaproic 0,25/ kg corp /24 h; sol Etamsi-
lat 12,5% 2 ml i/v 10-15 mg/kg — 24 ore).

*  Corticoterapie (Sol Dexametazon 0,5-1,0 mg/kg/24 ore i/v sau
i/m; Sol Prednizolon 2 mg/kg/24 ore i/v sau i/m)

*  Analgetice (Sol Metamizoli natrium 50% 5-10 mg/kg x 2-3 ori pe
zi; Sol Tramadol 1-2 mg/kg; Promidol — la copii pand la 2 ani nu
se foloseste, > 2 ani — 0,003 — 0,01 g)
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Ce complicatii pot surveni dupa operatie?

In cazul efectuirii corecte a interventiei chirurgicale si respectdrii re-
gimului postoperator, complicatii nu se atesta.

Pot surveni:

*  complicatii septice locale

e reosificarea precoce si recidiva dismorfiei craniofaciale

Prognostic

Depinde de precocitatea sinostozei, de sutura atestatd, precum si de
stabilirea cat mai timpurie a indicatiei operatorii.

Care este complicatia majora in cazul cind este ignorat sau
tergiversat tratamentul chirurgical?

In cazul ignoririi tratamentului chirurgical existi pericolul reducerii
capacitdtii craniene si, prin aceasta, al instaldrii, mai devreme sau mai tar-
ziu, a hipertensiunii intracraniene cu dismorfii craniocerebrale, leziuni of-
talmologice (edem papilar evolutiv, decelat in diferite stadii, pana la atrofie
opticd poststazd) si tulburdri psihice ireversibile ulterior.
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NEUROPATIA OPTICA
POSTTRAUMATICA POSTERIOARA

Caz clinic. Copilul E., varsta 17, sex masculin

Se interneaza in mod urgent in sectia neurochirurgie in urma
traumatismului craniocerebral mediu cu urmatoarele acuze:

—  Cefalee, vertij, anxietate.

— Diplopie

—  Scéderea vederii monoculare

Din anamneza s-a stabilit cd 12 h in urma, din spusele mamei, copilul
suferd un traumatism craniocerebral prin cadere de pe motoretd in viteza
medie. Copilul este internat de urgentd spre evaluare complexa.

Care este diagnosticul prezumtiv?

Cel mai probabil copilul prezintd simptomatologie de neuropatie op-
ticd posttraummatica.

Specificati particularitatile fiziopatologie ale neuropatiei optice

posttraumatice posterioare.

Neuropatia opticd posttraummaticd este cauzatd de transmiterea for-
telor cdtre nervul optic dintr-un loc adiacent, fdrd a se deteriora in mod
excesiv structurile tesutului inconjurdtor. Stresul deformativ transmis cra-
niului din traumatism contondent este concentrat in regiunea canalului op-
tic. Segmentul intracanalicular al nervului optic este 1n special sensibil la
aceastd forma de vatamare, deoarece teaca durala este strans aderentd la
periosteul din aceastd locatie specificd. Fiziopatologia neuropatiei optice
posttraumatice posterioare este multifactoriald. A fost propus conceptul
de leziune primard $i secundard. In urma traumatismelor craniocerebrale,
se instaleazd o lezare imediatd a proportiei axonilor celulelor ganglionare
retiniene, un proces ireversibil care duce la pierderea functiei neuronale.
Dupa care un edem al nervului optic apare fiind conditionat de particulari-
taile anatomice ale canalului optic. Cel din urmd va duce la instalarea unui
proces de ischemie vasculard. Sindromul compartimentului care urmeaza
afecteazd suplimentar aportul de singe deja compromis cétre celulele gan-
glionare retiniene instituind o spirald descendentd spre lezare apoptotica
celulard.
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Specificati epidemiologia neuropatiei optice posttraumatice

Neuropatia opticd posttraumatica este rard si apare in 1-5% din trau-
matismele craniocerebrale.

Specificati semnele clinice a neuropatiei optice posttraumatice.

Durere. Majoritatea persoanelor care dezvolta neuropatii optice
posttraumatice au dureri oculare agravate de migcarea ochilor.
Uneori, durerea se simte ca una sacaitoare in spatele ochiului;
Pierderea vederii intr-un ochi. Majoritatea oamenilor au cel putin
o reducere temporard a vederii, dar gradul de pierdere variaza.
Pierderea vizibild se dezvoltd de obicei peste ore sau zile si se Tm-
bunititeste de la cateva sdptdmani la luni. Pierderea vederii este
permanentd in unele cazuri;

Pierderea campului vizual. Pierderea vederii laterale poate aparea
in orice tipar;

Pierderea vederii culorii. Neuropatia opticd afecteazd adesea per-
ceptia culorii. Este posibil ca pacientul sd observe cd unele culori
par mai putin vii decit In mod normal;

Lumini intermitente. Unii pacienti raporteaza lumini intermitente
sau palpaitoare ce apar la miscarea ochilor.

Cu care alte afectiuni se efectueaza diagnosticul diferential?

Neuropatia opticd posttraumaticd se diferentiaza cu:

Neuropatia opticd ischemica

Neuropatia opticd din tromboza de sinus cavernos
Neuropatia opticd nutritionald

Atrofia opticd ereditard Leber

Neuropatia optica in glaucomul sever

Ce exploriri paraclinice sunt necesare pentru certificarea
diagnosticului?

Explorarea paraclinicd a nervului optic se poate realiza prin urma-
toarele investigatii:

Oftalmoscopia

Céampul vizual (Fig.1)
Potentiale evocate vizuale
Rezonanta magneticd.
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Fig. 1 Examinarea campului vizual (aspect normal)

Examenul oftalmoscopic urmireste aspectul retinei si al papilei (di-
mensiunea, culoarea, delimitarea, marginile, vascularizatia, denivelarea
ei), deci asa cum am spus mai sus poate evalua portiunea juxtabulbard a
nervului optic.
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Fig.2 Examinarea campului vizual (neuropatie optica posttraumatica)

Campul vizual ofera informatii despre totalitatea punctelor pe care
ochiul aflat Intr-o pozitie fixa le poate sesiza.

Potentialele evocate vizuale reprezintd o metoda functionala de studiu
anervului optic. Se bazeaza pe o stimulare luminoasd intermitentd monocu-
lard ce produce modificari cerebrale la nivelul cortexului vizual culese de
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electrozi de suprafata plasati la acest nivel. Practic mdsoard timpul pe care
un stimul vizual il are de parcurs de la ochi pana la aria vizuald primara
din creier (aflatd 1n lobul occipital). Potentialele evocate vizuale au o mare
valoare in aprecierea functionaliti{ii nervului optic intre papila si chiasma
opticd, adicd portiunea sa retrobulbard, cum am denumit-o mai sus.

Rezonanta magneticd este o metodd imagisticd de evaluare a nervului
optic, utild mai ales in a determina cauza neuropatiei optice. De cele mai
multe ori se practica impreund cu o imagistica cerebrala.

Enumarati semnele clinice ce pot fi caracteristice.

Examinarea oftalmologicd atentd este obligatorie si arata:

— scaderea AV, variabil;

—  CV:scotom central si la culoare rosu/verde cu extensia periferica

a scotomului 1n orice directie; deficite altitudinale, arcuate; treap-
ta nazala;

— alterari difuze ale CV. (Fig 2)

—  simf cromatic: discromatopsia pe axa rosu/verde poate fi mai im-

portantd decat scdderea AV; saturatia pentru rosu este scdzutd in
NRB si ochiul afectat vede rosu mai intunecat;

— sensibilitatea la contrast este anormald In 98% din cazuri — defect

pupilar aferent cu RFM lent;

—  1in cazurile bilaterale DPA nu este evidentiabil.

Semne oculare:

— FO poate fi normal sau la 35% dintre pacienti existd edem al discu-
lui optic; gradul edemului discal nu este corelat cu gradul scdderii AV; un
numdr redus de pacienti pot prezenta hemoragii peripapilare; discul papilar
palid poate suspiciona o leziune compresiva prin anevrism sau mucocel;
modificarea exsudativa a vitrosului cu celule prezente in vitros poate fi
prezenta 1n sarcoidozd, boald Behcet, unde poate exista periflebita retini-
and; arsplanitele pot precede debutul unei afectiuni demielinizante, multe
parsplanite fiind asociate sclerozei multiple. Este posibila nevritd optica
bilaterald simultand sau nu, imediat sau tardiv (dupa 3 luni).

Diagnostic pozitiv:

—  se bazeazd pe examenul clinic si istoricul bolii care pun diagnos-

ticul de neuropatie optica

— examenul de laborator ajutd la stabilirea diagnosticului pozitiv:
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Teste de sange pentru identificarea infectiei sau inflamatiei: VSH,
ACE - angiotensina enzimei de conversie, Proteina C-reactiva,
Anticorpi antinucleari, Reagine plasmatice. Analiza LCR pentru
diagnosticul de SM in 50-80% din cazuri existd o moderatd limfo-
citozd cu cresterea proteinelor, ridicarea IgG. Examenul imagistic
este util pentru stabilirea unui diagnostic etiologic.

RMN serveste pentru identificarea semnelor de SM (risc de SM
in jur de 90% dupd 10 ani). Nervul optic poate fi edematiat, redus
in dimensiuni cu posibild evolutie spre atrofie opticd. RMN cu
gadolinum pentru evidentierea leziunilor inflamatorii ale NO.
PEV poate fi anormal chiar in prezenta unui RMN normal. PEV
este util pentru diferentierea neuropatiei in stadiu precoce si per-
mite diferentierea intre inflamatie si compresiune. In faza acuti a
nevritei optice, amplitudinea PEV diminud si latenta se prelun-
geste. PEV este utild pentru identificrea formelor de neuropatie
opticd asimptomatica.

ERG poate ajuta la diferentierea leziunilor maculare si retiniene,
in care P50 si N95 sunt anormale in ERG. In neuropatia optici
P50 tinde sd rdmana normal cu amplitudinea N95 redusa. leziu-
ne compresiva prin anevrism sau mucocel; modificarea exsuda-
tiva a vitrosului cu celule prezente in vitros poate fi depistata in
sarcoidozd, boala Behcet, unde poate exista periflebitd retiniand;
arsplanitele pot precede debutul unei afectiuni demielinizante,
multe parsplanite fiind asociate sclerozei multiple. Este posibi-
1d nevrita optica bilaterald simultand sau nu, imediat sau tardiv
(dupd 3 luni).

Ce tratament 1i recomandati pacientului?

Tratamentul este dirijat de afectiunea cauzald. Multe cazuri se rezolva

Prognosticul si tratamentul depind de cauza subiacenta. In cazurile ce
se rezolvd spontan, recdpdtarea vederii are loc n 2-3 luni. Multi pacienti
cu istoric de nevritd opticd si fard o afectiune sistemicd de bazd, cum ar fi
0 boald de colagen, isi recapdtd vederea, dar peste 25% prezintd recurente
la acelasi ochi sau la celdlalt ochi. RMN-ul este folosit pentru a determina
factorii de risc ai bolilor demielinizante.
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Nevrita opticd de obicei se imbunititeste de la sine. In unele cazuri,
medicamentele cu steroizi sunt utilizate pentru a reduce inflamatia la nive-
lul nervului optic. Tratamentul cu steroizi este de asemenea utilizat pentru
areduce riscul de a dezvolta scleroza multipla sau pentru a incetini dezvol-
tarea acesteia. Efectele secundare posibile ale tratamentului cu steroizi in-
clud cresterea in greutate, modificéri de dispozitie, inrosirea fetei, tulburdri
de stomac si insomnie.

Tratamentul cu metiprednisolon (125-250 mg i.v. de patru ori pe zi)
timp de trei zile, urmat de prednisone (1mg/kg corp p.o. o data pe zi) timp
de 11 zile poate si grdbeascd vindecarea, dar rezultatele obtinute nu sunt
diferite de simpla supraveghere. S-a demonstrat cd corticosteroizii admi-
nistrati intravenos intarzie debutul sclerozei multiple cu cel putin 2 ani.
Tratamentul doar cu prednisone oral nu imbundtateste vederea si poate sa
creasca rata episoadelor recurente. Dispozitivele pentru slab-vazétori pot
fi de ajutor.

Care sunt posibilele imbunatitiri dupa tratament?

Scopul tratamentului este de a genera o functie neurologicd mai adec-
vatd prin intermediul celulelor stem si terapiilor de sustinere. Diferite tipuri
de imbundtdtire sunt posibile dupd tratamentul aplicat si pacientii nostri
din trecut au prezentat urmatoarele avantaje:

*  Ameliorarea acuititii vizuale

e Cresterea perceptiei luminoase

e Camp vizual mérit

*  Vizibilitate imbundtiitd a culorii

*  Nistagmus scazut

*  Progresie redusd a bolii (pentru conditii progresive)
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