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INTRODUCERE

Acest curs este adresat studentilor in medicing cét §i secundarilor (rezidentilor)
de chirurgic generald, chirurgie pediatricd, ortopedie pediatrici §i in general
medicilor de medicini generald. Elementul esenfial ce ar trebui subliniat de la Inceput
este “copilul nu este un adult in miniaturd” §i c& implicit o afectiune intdlnitd la adult
si la copil n nici un caz nu se trateazd identic. Particularitiitile morfofunctionsle ale

copilului §i procesul permanent de crestere conferd si bolilor sale un caracter aparte.

Ce este chirurgia pediatricd ? Rispunsul ar trebui s& fie simplu: este disciplina
chirurgicald ce diagnosticheazd §i trateazi prin manevre operatorii afectiunile
chirurgicale ale copilului de la vérsta de o or la 18 ani. Dar aya cum in chirurgia
rdultului s-au identificat (c‘a o necesitate) atitea alte specialitifi (chirurgie digestiva,
wologie, ortopedie, chirurgie toracicd etc.), asa §i chirurgia copilului cuprinde
specialititi complet separate, inclusiv in Romé&nia, cum sunt chirurgia viscerald si
ortopedia pediatrici, urologia pediatric, ortopedia neo-natal, chirurgia plasticd a
arsurilor. Revenind asupra definijiei, trebuje subliniat c# patologia chirurgicald
curents alituri de chirurgia neonetald, chirurgia malformatiilor, chirurgia tumorilor
constituie arii specifice gi definitorii ale cbirufgiei viscerale pediatrice.

Pentru medicul de medicind generald necunoasterea elementelor de bazi ale
chirurgiei pediatrice poate avea consecinfe grave pentru micul pacient, familie §i
societate. De exemplu, urgentele chirurgicale ale nou-néscutului nu sunt suficient

cunoscute si, fapt mai grav, nu sunt recunoscute de medic pentru a fi tratate corect.

/

Scopul acestei lucrdri este si ofere datele necesare oricirui medic, de orice

specialitate, pentru a cunogste §i a recunoaste afectiunile chirurgicale ale copilului.
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DIAGNOSTICUL ANTENATAL AL MALFORMA’I‘IILOR

" terapeutici eficient (ex. anencefalia) ce pot fi diagnosticate antenatal. In ultimii 30
7 ani s-au realizat progrese importante ™ inelegerea, diagnosticul si abordarea
- . terapeuticd a anomaliilor fetale, S-au introdus In practicd atit metode ,,screening” cét
“ ¢i tehnici complexe §i invazive pentru identificarea diverselor anomalii. Progresele
nregistrate permit programarea nagterii la timpul i In locul cel mai potrivit.

‘(este ,,screening” ale sarcinii
i Se adreseazi cazurilor in care antecedentele familiale, antecedente personale
41y  (consumul de alcool sau drogur), examinarea clinici (polihidramnios sau
k- oligohidramnios) au sugerat posibilitatea existentei unor anomalii fetale,
i -dozarea alfa-fetoproteinei fn serul matern. AFP este o proteini normals a
, serului fetal sintetizati de ficat. Este prezentd in lichidul amniotic, excretatd de
i rinichi. Trece In séngele matern, prin circulatia placentars, din & 12-a sfiptimdani de
o sarcind §i atinge concentrafia maxima in séptiména 30-32-a.
rf} Anomalii fetale care afecteazi lichidul amniotic pot fi detectate prin dozarea
' in serul matern a AFP (defecte ale tubului neural, defecte ce afecteazd deglutifia-
atrezii), Niveluri scizute ale AFP in serul matern se Intflnesc in trisomiile 18, 21 si
hemia diafragmaticd congenitald. Se mai cerceteaz#i estradiolul neconjugat (UE3)
si gonadotrofina corionici (HCG) pentru diagnosticul trisomiei 21,

-ecografia uterului gravid este metoda larg folosit. In Buropa de Vest a
fost transformati intr-o metodd de rutini. Este specifici In 99% din cazuri $i are o
ratd de 0,1% de rezultate fals pozitive.

Tehnici de diagnostic antenatal _
fmbunitatirea §i perfectionarea tehnicilor au permis diagnosticul a sute de
afectiuni, atit boli cromozomiale, defecte metabolice cat si malformatii de diverse
/ tipuri.
Tehnici invazive / ‘

1. . mniocenteza se efectueszi aspirdnd prin puncie, cu un ac transebdominal,
20 ml lichid amniotic. Amniocenteza poate diagnostica cu acuratefe afecfiuni
cromozomiale sau boli metabolice §i se adreseazi stadiilor tardive de sarcini.

2. Cercetares vilozitifilor corionice efectuatd, de obicei, intre séptiménile a 9-a
si a 12-a de sarcing, prin biopsie de placentd transvaginal i transcervical.

De mai mult timp, diagnosticul antenatal al malformatiilor a suscitat un interes |
"deosebit decarece existi malformatii care, diagnosticate In perioada intrauterin, |}
"beneficiazi de tratament chirurgical de maximd urgentd (ex. laparoschizis, uropatii |
" "obstructive). De asemenea, existd afectiuni incompatibile cu viata sau fird solupie |
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de al doilea trim
tehnicilor imbunititite de culturi de {e

“rapid ca In

e
3 Amniocenteza precoce s efectueazi la sfargitul primulul $i inceputul celul
estru de sarcind. Mostrele de tesut, obfinute prin punctie, supuse

suturi pot pune diagnosticul cu fidelitate.
4. Cercetared séngelui din cordonul ombilical are avantajul cd oferd pentru
cercetare un fesut fetal specific (séngele) $i ¢4 permite administrarea unei transfuzil.
Tehnici nelnvazive
1. ultrasonografia. Poate nicaieri
imagistica diagnosticului ultrasonografic ant
nonmograme cu dezvoltarea fetald §i pentru recunoasterea, in com
anatomice. Examenul ultrasonografic al uterului gravid a fost introdus in practicd in
jurul anului 197 0 si este in continuare folosit in urmétoarele circurnstante:
jei si jei ¢ ui, Pentru detectares tulburarilor de

erc
ritm cardiac fetal se asociezd instrumentar Doppler; aceste doud tehnici

sunt folosite pentru & verifica viabilitatea fatulul i pentitt 2 supraveghea
itmul cardiac fetal in timpul sarcinii. Dezvoltarea aplicafiilor Doppler
permit studierea concomitentd atdt & anatomiei cit §i & functiei cordului,
progresele recente permitind transplantul cardiac in perioada neo-natald.

Depistarea malformatiilor:
-necorectabile (anencefalie, displazii s

in medicind tehnologia n-a evoluat atdt de
enatal. S-au stabilit

parafie, 2 defectelor

cheletice, hidrocefalie gravi).

_corectabile; exista 0 multitudine  de afectiuni care odatd
diasgnosticate pot £ mult mai eficient tratate in urgentd neo-natald
(gast:roschizis)

Malformatii ce pot fi depistate prin ecografiz uterului gravid:

Malformatii ale gistemujui nervos central: anencefalie, hidrocefalic,
microcefalie, meningoencefalocel (sincipital, occipital). Unele dintre aceste
malformatii fiind greu de tratat sau altele peavand tratament, Jetermind avortul
terapeutic.

_Malformati toracice:
-boala chisticd pulmonard congenitald ce cuprinde la raindul Jx patru

entita}i (adenomatoza pulmonard chistic, sechestratia pulmonard, emfizemul lobar
congenital §i chistul bronhogenic) §i care poate evolua dramatic imediat dupd nagtere
sub forma sindromului de detresd respiratorie & nou-nascutulul, cazurile gisindu-§i
rezolvarea n cenire © irurgicale specializate si dotate corespunzitor (inclusiv
ECMO). _

-Malformatii abdominale: atrezii (duodenale, intestinale), peritonite mecomale.
Un capitol aparte il reprezintd chisturile ovariene care odati diagnosticate ecografic,
in pericada intrauterind, pot 8 urmarite dupd nagtere si arareori, doar in caz de
torsiune, este necesard interventia chirurgicald.

-Malformaii ale aparatului urinar: rinichi pol
mai ales, uropatli obstructive. Dintre toate uropatiile obstructive, cea mal gravd este
yalva de uretrd posterioard. Nu se diagnosticheazd aptenatal obstacolul propriu-zis
oza bilaterald poate sugera

ichistic, displazie multichistica si

diagnosticul. In aceastd categorie 3 |

dar uretero—hidronefr

Far
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uropetiilor obstructive mal Gitan megauretorul primar obstructiv §i hidronefroza prin

~iciu de joncfiune pielo-ureterala.
_Malformatii ale peretelui

cloacald. .
in literaturd este citat §i diagnostioul antenatal gl tumorilor (neuroblastom

fetal). Dar ar fi si mai usor de diagnosticat un teratom sacrococcigian.

abdomiral: laparoschizis, omfalocel, extrofia

Terapia fetald
Recunoasterea in perioada antenatald a diferitelor malformatii a permis

tentativa de corectie a acestora ,.in utero”, Noua metoda de terapie este Incd 1a inceput
si s-a adresat uropatiilor obstructive, pentru care s-a ficut drenajul minim in amonte
de ol?stacol, hidrocefaliei, prin plasarea unui gunt ventriculo-peritoneal. Unele
t;ntatlve s-au soldat cu esecuri ( ex. tentativa de corectie ,in utero” a. herniei
diafragmatice congenitale). Se anticipeazi totugi, ¢ tntr-un numdr limitat de cazuri, o
astfel de chirurgie fetald va putea fi abordafi In mod benefic. ,

ANOMALIL STRUCTURALE

In 1966 D_a\f1d _ Smith a introdus termenul de ,dismorfologic” ca fiind

[{;eolcuparea gﬁneucxcmlor si neopatologilor in recunoagterca anomaliilor structurale

nele anoma idi i :

: 11 s:unt ugor de‘ }'ecunoscut gi diagnosticul lor nu pune problemc, altele
sunt inaparente §i necesitd mijloace, adesca sofisticate, de diagnostic.

Eroriin morfogenezd
Existd 3 tipurl majore:

o Malformatia reprezintd un defact in structura unui organ sau a
unei parfl c}'m corp datoritd unui proces anormal de dezvoltare. Cauzelc care
pot determina erori in morfogeneza pot fi genetice, teratologice sau de altd
natu'réﬂ Malformatiile pot fi unice sau multiple cind constituie sindroame
plurimalformative (sindromul cu anomalii congenitale multiple).

s Deformafia reprezintd forrma sau pozifia anormald pe care O

dobén'dcsftc un segment din corp datoritd unor factori mecanici ce actioneazi

.de 9blcel, prenatal, Existd cauze extrinseci (anomalii ale uterului) sau cauze’,

intrinseci (oligoamnios) cc pot determina aparifia deformatiilor. Rareori

deformatiile pot apare la copil si dupd nagtere (geou varum rahiti'c). !

f&mputag:iile (intreruperile) se referd la defecte ale unui organ sau segment de

trunchi datorate unor cauze vasculare, compresive ce determind distructii tisulare

(necroze, amputatii). La fel, pot exista factori extrinseci -infectii, traumatisme, ce pot

dctem.u‘na pride intrauterine care pot actiona ca un garou (maladia amnioti::é) sau
factori intrinseci (accidente vasculare intrauterine).
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AFECTIUNI ALE CAPULUI SI GATULUI

Despiciitura labiovelopalatini

Fistule si chisturi congenitale cervicale laterale
Formatiuni tumorale cervicale mediane
Patologia ganglionilor limfatici cervicali
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DESPICATURILE LABIO-MAXILO-PALATINE

Sunt embriopatil legate de o tlburare in dezvoltarea regionald survenitd in
primele siptmAni de sarcind, intre a 4-a si a 12-a shptimini.

Frecvenia este de 1-2/1000 nasteri, procentul cel mai mare fiind In Orient.
Numai in 25% din cazuri poate fi implicat un factor genetic. Malformatia este mai
frecventd pe partea stingd, sexul masculin fiind mai des afectat.

E,og_g_anatnmicc:
1. Despicitura labiald simpld uni sau bilaterald: buza rogie, ouza albd, uneori

plangeu narinar. ~
2. Despicétura labio-maxilard unilaterald (incompletd): buza rogie, buza albi,
plangeu narinar, rebord gingival. Se poate asocia cu o leipicaturd labiald

‘simpla controlaterald. ;
3. Desplestura labio-maxilo-palatind unilaterald (incompletd): uza rogie, buza.
albd, plangeu narinar, rebord gingival, palatul dur st palatul mcale.
4, Despicitura Jabio-maxilo-palatind bilaterald.
5. Despicaturile palatine:
o despicat ra palatind completil
o despicitura velard
o lueta bifidd

rals

R, 20 B n ‘Q y},, o4
DL VP completé bilatera

Tratament
Operatia reparatoric poate fi efectuatd la orice

varst3, ‘chiar in perioada neo-natald, dar cicatricile
vicioase §i imperfectiunile cosmetice vor fi mai
frecvente. In 1982, Lindsay recomanda keiloplastia 1a

1 lun3 si jumatate —3 tuni.
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rebordului gingival) la 16-18 luni.
Scoala francezd de chirurgie pediatricd a introdus recent conceptul stafilorafiei

(veloplastiei) precoce la vérsta de 3 luni, la 6 luni efectuiind keilo-rinoplastia
functionald, gnatorafia i uranorafia (refacerea palatului dur) in acelagi timp operator.
" Tratamentul se continud pe toati durata cregterii prin tratament ortodontic,

foniatric, corectii chirurgicale estetice sau Inchiderea chirurgicald a fistulclor palatine 1@

reziduale,

FISTULELE $I CAISTURILE CONGENITALE CERVICALE LATERALE

Sunt relicve ale arcurilor si santurilor branhiale. Cele mai frecvente provin din -
al doilea san{ branhial; fistulele provenind din primul sant branhial au o frecventd de

1/90 resturi branhiale (Hidman i Light ), fiind cele mai rare.

Fistulele provenite din primul sanf branhial

Din acest grup trebuie excluse malformatiile minore, cum sunt chisturile si 4
sinusurile preauriculare, care reprezintd incluzii epiteliale ale celor 6 muguri ce §
formeaza pavilionul suricular §i conductul auditiv extern. Nici ﬁbrocqndroamele :

reauriculare nu intrd in aceastd categorie.

B I A PR Ay \
gi%éa’tép aiterior sau sib. pavilionul adricular, ori imediat submendibular.

“Higloulni; Rareoti sunt fistule corplete care se deschid proximal in porjiunea
T gembiinoasy sau .osoasd a conductului auditiv extern. De obicei sunt fistule oarbe

[

BImic 1 oo 3
; 1* 1% i diferent dé.forma clinicd trebuie refinute raporturile foarte variabile cu

"' glandal p. rotid gi ou nervul facial.

o

b €

y ,5 ;}Fi;;tnléle provenite din al doilea jant branhial

R :prezintd categoria cu incidenfa cea mai crescuti dintre toate fistulele
congenit\le laterale ale ghtului,

Fis.ula conipletd este forma obignuits, mai rare fiind fistulele oarbeyinterne;
chistul celai de al doilea sant branhial este forma intalnité de obicei la adul(. Fistula
completd de calibru redus §i cea oarbd externd elimind prin orifictul extern plasat pe
linia margini! anterioare a sterno-cleido-mastoidianului un lichid véscos, filant.
Fistulele complete de calibru rare permit exteriorizarea alimentelor lichide ingerate

(de obicei lapte).

%446 Chistul-primului, gant branhial este o tumefiere alungitd In plan orizontal '

I"Fisttild primului sant branhial se deschide imediat sub mandibuld gi deasupra ;

Atitudinea terapeuticd adoptatd la majoritatea chirurgilor pediatri este de a -
efectua keiloplastia la vArsta de 5-6 luni iar urano-stafilorafia §i gnatorafia (refacerea '} -

it ety
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Orificiul extern al fistulei plasat de obicet la unirea
i 1/3 inferioare cu 173 medie a marginii anterioare a
! sterno-cleido-mastoidianului se continui cu un traiect
. cordonal palpabil pnd sub gonion unde se pierde In
i profunzime; dacd este o fistuld completd traiectul ei
i tece prin  furca arterei carotide i abordeazd
g hipoferingele in dreptul fosetei amigdaliene a lui

nﬁ‘ Qg"‘:‘ Lip

Roseﬂll .

Chistul sanfului al doilea branhial este plasat pe marginea anterioard & stemo-
cleido-mastoidianului in porfiunea sa superioard §i se continué in proﬁmziﬁxe-cu un
traiect fistulos (fistuld oarbd internd) care se deschide tot in dreptul fosetei
amigdaliene, de obicei Inapoia pilierului amigdalian posterior. -

Extirparea traiectului fistulos trebuie s& fie completi
pentru a evita recidiva gi cronicizarea. Virsta operatiei
este atunci cénd a fost diagnosticatd, ca de altfel pentru
toste resturile arcurilor §i sanjurilor branhiale; de refinut
ins¥ cd trebuje sd treacd cel pufin 3 luni de la ultimul
puseu infectios.

Fistulele si chisturile provenite din al treilea gant branhial

Sunt extrem de rare. Teoretic orificiul fistulos extern este plasat pe marginea
anterioari al fascicolului clavicular de insertie a sterno-cleido-mastoidianului; fistula
trece prin spatele arterei carotide interne apoi merge medial deasupra nervului spinal
si abordeazi hipofaringele in dreptul sinusului piriform.

/

FORMATIUNILE TUMORALE CERVICALE MEDIANE
Chisturile dermoide
Au aceeasi localizare ca gi chistul de canal tireoglos, in dreptul osului hioid,

dar sunt mai superficiale, Nu se mobilizes=i cu deglutifia gi deseori sunt aderente la
tegumentele supraiacente. Nu au conexiuni cu hioidul sau alte structuri ale gatului.

IR
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Chisturile canalului tireoglos

fncep sa apard dupd vérsta de 6 luni, dar de obic‘e'% se diggn;sﬁchtzazé dupa
varsta de 2 ani.- Localizarea obisnuitd este exact pe linia mediz i, fxe in drcp"cul
hioidului, fie imediat qub acesta. Sunt de 3 ori mai frecvente decét resturile provenind
din ganjurile branhiale. ' ) . o
. Se prezintd ca 0 masd turnorald asimptomatica,

dar atunci cénd se infecteazi prin penetrared florel
"% bucale prin foramen caecum de la baza h‘mbii‘; au
evolufia obignuith 2 oricdrei supurafii cu ﬁstuh;a{@

% cervicala spontand sau chirurgicald; ulterior se constituie
o fistuld cronica. Niciodats chistul de canal tireoglos In

afara supuratiel nu se deschide la piele sub forma de

ﬁstuﬁ in! ', cﬁt embriologic capalul tireoglos merge de la baza limbii la 1obul

piramidal al tiroidei ginu la tegumentele cervicale. .
Chistul este mobil cu deglutitia in sens cranic-caudal g1 nu are aderente

tegumentare. o - .
Localiziri mal rare: lingual, submentonier (imediat deasupra hioidului),
suprasternal. Numai 1% din cezuri sunt localizate lateral de linia mediana.

Extirparea chirurgicald se face la virsta diagnosticirii, de preferat ipainte de
urativ care ingreuneazi actul chirurgical §i predispune la

aparifia upui proces sup : ‘ . : :
extirpéri incomplete cu cresterea risculul fistulei cronice. Trajectul fistulos trebuie

urmarit pind la baza limbii.

PATOLOGIA GANGLIONILOR LIMFATICI CERVICALI
Patolozia acutd

Debutul este adesea la 2-3 zile dupd o infectie respiratorie superioara prin
impastare dureroasi 1atero-cervicela, febrd si ugor edem al tegumentelor supraiacente
(adenita acuth, forii nesupurati). L o o 1’41 N

Dupé céteva zile de evolutie s constituie supurafia 10 ganghomx limfaticl,
adevaratul adenoflegmon Jaterocervical, cu toate semnele colectiei purulente prezente
(tumor, calor, dolor, rubor). 3 _

Localizarea mai frecventd este jumdtatea superioard & gatului.

Unele flegmoane au Ul caracter. mai particular 5i. o evolutie mai grava:
flegmonul lemnos 8l plangeului bucal, flegmonul retrofaringian. o

Tratament: in faza nesupurativd antibiotice, In faza de colectie purulentd Inc1Zi&
i drenaj asociate CU antibioterapie. . ..
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Patologia cronicit

Este de etiologii diverse si gravitati diferita: tuberculozs, micozd, inflamatie
cropicd mespecificd, toxoplasmoza, mononucleozd, limforeticuloza benignd de
inoculare Mollarét (boala ghearelor de pisic#), neoplazie.

Ca orientare etiologicé a diagnosticului, frecvent adcnopatiile din % inferioard
a gatului sunt de naturd neoplazici ( limfoame hodgkiniene sau nonhodgkiniene).

Aspectul clinic diferd dupi etiologie:

o Tuberculoza: ganglion unic, mare, inconjurat de o coroand de ganglioni mai mici,
initial fard periadenitd (clogea cu pui). Ulterior se formeazd un bloc ce poate
fistuliza elimindnd cazeum (scrofuloza).

o Micozele, clinic sunt foarte asemAnitoars cu tuberculoza, dar dupi fistulizare se
elimini o secrefie filantd din care, la culturd pe medi specifice, se izoleazd
micelii.

o Neoplaziile: adenopatia este initial supraclaviculasd, unilaterald, apoi se
bilateralizeaza. Ganglionii sunt bine individualizati, fard periadenitd, uneori
atingdnd dimensiuni impresionante (gét proconsular). Ganglionii durl sunt
carscteristici pentru limfomul bodgkinian, iar cei renitenti, elastici, pentru cel
nonhodgkinian.

Pentru diagnosticul diferential al acestor etiologii este necesar un examen clinic
foarte aminuntit, cercetarea etiologiel tuberculoase ptin IDR la tuberculind si
radiografie toracicd, IDR. la toxoplasmind, cercetarca sindromului  biologic
paraneoplazic (cregterea VSH, fibrinogen, o-2-globulina, LDH, hiperplachetoza).

Cazurile care nu au fost elucidate ctiologic si care sunt frecvente vor fi
supuse biopsiei chirurgicale pentru examen histopatologic.
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CAPITOLUL III
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PATOLOGIA CHIRURGICALA A TORACELUI

Urgente respiratorii ale nou-néscutului
Atrezia esofagiani

Fistula esotraheald in “H”

Fanta laringotraheoesofagiana

Stenoza esofagiani postcaustici
Megaesofagul idiopatic

Pleur-zii si pneumotorax
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URGENTE ALE APARATULUI RESPIRATOR

* Sindromul de detresd respiratorie & nou-niscutului poate fi produs prin:
s Obstructia ciii aeriene;
s Inlocuirea volumului aerului din plarnéni;
e Insuficienta parenchimatoasd pulmonard.

Este imperios necesar a fi cunoscute o serie de aspecte particulare ale

respiratiei copilului:

o Nou-niscutul respird exclusiv pe nas cu exceptia perioadelor ¢nd
plange. Abilitatea de a respira pe gurd gi-o céstigh de-a lungul citorva luni.

o Inspirul se datoreste excursiilor diafragmului, musculatura intercostald si
muschii respiratori accesorii avand ol limitat in ventilatie. Inspirul poate fi afectat
in malformatii ale stemului sau intregii cugti toracice, ce pot determina o
“respiratie paradoxald” ce contribuie 4i ea la insuficienta respiratorie.

« Caile aeriene sunt mici §i flasce (ex. traheomalacia), obturindu-se ugor
cu mucus sau datoritd edemului unei mucoase al ciirei corion este extrem de lax.
Cénd copilul are traheomalacie ciile aeriene se colabeazd la presiuni mici.

e Copilul cu dispnee inghite volume mari de ger, {si destinde stomacul §i
intestinele fiindu-i impietatd astfel activitatea diafragmului.

Clasificarea urgentelor respiratorii ale pou-niscutului:
1. urgente respiratorii ale cdilor superioare

1.1. micrognatia (sindromul Pierre-Robin);

1.2. macroglosia  din hipotiroidismul congenital  sau  din
limfangioamele de limb4;

1.3. atrezia choanelor;

1.4. tumori sau chisturi tiroidiene, Hroida aberantii (in faringe sau in
alte zone ale gitului); .

1.5. stenoze ale laringelui sau traheei, obstacole prin membrane,
chisturi sau tumori, paralizia corzilor vocale,

2. urgente respiratorii intratoracice
2.1. atelectazia;
2.2. pneumotoraxul §i pneumomediastinul;
2.3. pleurezii §i chilotorax; .
2.4, chisturi, tumori i sechestratii pulmonare;
2.5. traheomalacia §i bronhomalacia;
2.6." emfizermul lobar congenital;

-+ 27, hernia diafragmaticd congenitald;
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58, atrezia esofagiand si fistula eso-traheald;
2.9. anomalii vasculare (persistenta canalului arterial);

2.10. tumori gi chisturi mediastinale.

Sindromul Pierre-Robin este un defect congenital care asociazi micrognalie,
glosoptozd i despiciturd palatind. Maxilarul inferor hipoplazic si actiunea de
suctiune puternicd 8 limbii pot deteyrmina “céderea™ limbii §i ocluzia laringelui cu
asfixie secundard. Copilul necesitd tngrijiri speciale:

» va fi mentinut §i alimentat in pozifie culcat pe abdomen (prone position);

« uneori este necesar si fie alimentat pe tub naso-gastric sau chiar si-i fie
instalat¥ gastrostomie;
. e dacd misurile conservatoare egueazi este necesard menfinered
permeabilitatii cdilor aeriene superioare prin traheostomie;
e alte nmetode chirurgicale (fixarea transfixiantd a

hiomandibulopexia) gi-au dovedit ineficienta,
Cu timpul maxilarul inferior se dezvoltd normal §i cu cit creste in varstd

copilul tnvata s#-gi mentind limbaintr-o anumitd pozitie care impiedicd ocluzia ciilor
aeriene superioare.

limbii,

~ Atrezia choanelor este ocluzia completd a orificiilor posterioare. Ciand este
unilaterald poate fi asimptomaticd. Ocluzia poate fi membrenoesé In 10% din cazuri
sau osoasi in 90% din cazuri. Céand ocluzia este bilaterald detresa respiratorie se
manifestd printr-o retractie importantd a peretelui toracic n inspir fnsofitd de un sunet
aparte. Copilul fine capul cu gitul in hiperextensie, fiind evident un efort in actul
respirafiei, .ar copilul se alimenteazi cu dificultate. Diagnosticul se pune prin
imposibilita.ea trecerii unei sonde prin nas spre faringe. De asemenea seé poate
evidenti«. obstructia instiléndu-i copilului, aflat in decubit dorsal, un produs radicopac
pe cele roud narine. Tratamentul este o urgenj s§i constd in mentinerea
permeabili-itii céilor acriene prin introducerea unei pipe in gura copilului. Obstacolul
membranc ¢ sau osos poate fi inliturat. prin excizie transpalatald directd sau poate fi
uncfionat ;  largit folosind un dilatator Heggar. Pentru a preveni strictura, noul

orificiu este dilatat timp de 5 s¥ptfiméni cu un tub de material plastic lasat pe loc.

Atelectazia pulmonar$; ciile aeriene ale fitului sunt in mod normal ocupate

de un flui¢ format fn pulmoni. Acest fluid se exprimé din trahee si ia parte la
formarea hch:dului amniotic. La primele tentative de respiratie In timpul nagterii fatul
poate inhala "jchid amniotic, meconiu sax singe. Cand ciile seriene sunt umplute cu
acest fel de coutinut aerarea pulmonului nu se produce, .

Atelectazia manifestatd prin asfixie perinatald datorati aspirafiei la nagtere
poate fi suspectatd cind are loc o nastere laborioasa si copilul are bradicardie. Sunt
predispusi aspiratiei copiii cu greutate mick la nastere si cei cu scor Apgar mic.
Uneori copilul are lichid amniotic sau meconiu in cavitatea bucald sau faringe.
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Radiografia toracicd relevi zone de absenfd a aerdrii pulmonului in contrast cu zone
de aerare. Atelectazia odatd constituitd deschide drumul producerii pneumoniei §i
instaldrii sepsisului.

Tratamentul este o mare urgenii. Se practicd aspirafie faringiand gi se face
intubatie orotraheald. Pe sonda endo-traheald se aspird in continuare confinut pétruns

tn ciile aeriene superioare §i se Incearcd ventilafia, Uneori e necesard chiar

‘bronhoscopia i aspiratia resturilor de meconiu ce obstrueazi bronhiile. Apoi se cautd

cu ajutorul ventilatiei asistate s se amelioreze concentrafia oxigenului in aerul
inspirat, umidifierea lui §i apoi mentinerea concentratiei in oxigen a sfngelui arterial
la valori de 60-80 mmHg. La misurile enunfate se pot adiuga tratamentul postural i
tapotarea toracelui. Folositd ades In terepia respiratorie, ventilafia cu presiune
pozitivi trebuie evitatd In aceste cazuri datoritd riscului pneumotoraxului.

Malformatiile pulmonare cuprind chisturile ;::fnonﬂre, sechestratiile si
emfizemul lobar, toate putind cauza sindrom de detresi refpiratorie prin hiperinflatia
sau prin compresiunea parenchimului pulmonar normal sau printr-o infectie
secundari. Desi aceste afectiuni au in comun acelagi spectru patologic, pot fi
difereniate pe baza aspectului clinic §i radioclogic,

Embriologie
Dupé separarea de esofag, traheea se bifurcd in regiunea cervicald la embrionul

de 4 mm. Traheea si bronhiile coboar# spre torace §i formeazd mugurii brongici de la
varsta de 6 siptiméni. Tofi mugurii brongici sunt prezen}i la embrionul de 23 mm.
Din a 24-a siptiménd de viajd tofi mugurii brongici formeazd alveole. Formarea
alveolelor continui si dupi nagtere (péni la 4-8 ani). Agenezia sau hipoplazia unui
pulmc'vn.tradeazi o insuficientd de dezvoltare In primele 4 siiptimfni. Sechestrafia i5i
are originea Intre « 6- §i & 8-a siptiméand de viafd iar chisturile pulmonare mai tirziu,
in a 24-a siptimin3, reprezentind un proces anormal de inmugurire sau o
transformare diverticulari a ramurilor brongice.

Chisturile pot fi:
- congenitale
o  pulmonare propriu-zise (adenomatoza pulmonard chisticd)
. bronhogene
- cigtigate, denumite pneumatocele, ce apar in cadrul stafilocociei pleuro-

pulmonare.
Acestea pot fi deosebite de chisturile pulmonsre congenitale prin faptul cé sunt

tapetate de un epiteliu de tip respirator, dar perefii vor avea In structurd nu fibre
musculare netede ci tesut fibros.

Chisturile pulmonare congenitale sunt localizate in interiorul parenchimului
pulmonar, pe cind chisturile bronhogene sunt plasate paratraheal sau in mediastin si
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“sunt tapetate de un epiteliv columnar ¢
neted, fesut elastic sic
poate sugerg ci este
multilocular.

chisturile pulmonare simp

iliar pseudostratificat. Perotele confine muschi
Aspectul radiologic al unui chist
tatd cd este

antith{i variabile de cartilagiu.
unilocular dar la intervenfia chirurgicald se ¢ons

onard chisticd (APC) este 0 entitate separata diferitd de
le, uni sau multiloculare, prin urmitoarele caracteristici:

absenta cartilagiului brongic;
e« absenta glandelor tubulare brongice;
e prezenia epiteliului columnar tnalt de tip mucinos;
o supraproductia de structuri brongice terminale fara diferenfiere alveolard;
o cresterea de volum masivd a segmentului (lobului) afectat ce deterrningd

compresiunea altor structuri toracice.

Adenomatoza pulm

Stocker in 1977 a clasificat APC In trel tipuri:

o tipul I comportd chisturi largi cu perete subtire si neted. Actuaimente,
acest tip reprezinté chistul solitar sau multilocular descris anterior; '

o tipul Il cuprinde chisturi de dimensiuni mici (mai mici de 1 cm diametr)
care se amestecl cu parenchimul pulmoner;

o tipul I constd In leziuni ce ocupd intregul lob sau pulmon si este
compus din multiple structuri ce mimeazd structura brongiolclor amestecat cu
mase de fesut alveolar tapetate de epiteliu. Mulfi copii cu APC tip I sunt
prematuri sau au alte malformatii asociate, Aceasts formd de APC este uneori

consideratd o formid de sechestratie pulmonard chici se asociazi cu anomalil ale

arterelor sistemice.

Diagnostic
APC se distribuie in mod egal pe sexe, cuprinzéind unul, doi lobi sau tot

pulmonul. Se manifestd cu detresd respiratorie, cianozd, deplasarea mediastinului §i

fenomeme de suprainfectie. Aspectul radiologic cu multiple imagini aerice poate

preta la confuzie cu hernia diafragmaticd congenital?, dupd cum aspectul chistic unic
{
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‘cnital, un abces pulmonar sau un chist

Tratamentul este chirurgical §i consti in rezeclic, lobcctomic sau

pneumectomie.

Eny‘izemul lobar congenital este o cauza improtantd de detresé respiratorie. Se
caracterizeazi printr-o hiperinflatie severd a unui singur lob ce determini atclectazia
gi compresiunea celorlalji lobi i bascularea mediastinului, hernicrea pulmonului
afectat depdgind linia mediand. Lobul superior sting este interesat in 47% din cazuri,

Jobul mijlociu drept in 28%, lobul superior drept in 20% {ar lobii inferiori in 5% din
cazuri.

Cauza emfizemului lobar congenital (ELC) este necuroscuti dar au fost
sugerate ca posibile cauze: :
» peretele bronsic cu un suport cartilaginos insuficient;
e mucoasi “in exces”;
s stenozA Brongicd;
e dop de mucus;
e compresie brongic3. .

w13 A

"Me‘zcan‘ismul de producere plauzibil este cel de “trapd” sau ‘valvd” in care
aerul In inspir pitrunde in teritoriul pulmonar al lobului respectiv iar in inspir nu
poate iesi. Cu fiecare inspir se accentueaz hiperinflatia. o

tAspectul c}inic: la 1/3 din pacienti se remarc de la nagtere ¢ :tresa respiratorie
(numai in 5% din cazur simptomele apar mai thrzin, dupd 6 luni). Baiefii sunt

afecta;_i de doud ori mai mult decit fetele. Se constatd dispneea progresivil si severd,
wheezing, tuse, cianozi, greutate in alimentatie. Toracele i5i méreste volurmul de

| partea afectats, coastele se orizontalizeazi. La percutie existd hipersonoritate iar Ia

ascultafie se constatd absenfa murmurului vezicular de partea afectatd.
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sparenta zonei de hiperinflafie cu desenul

brophoalveolar intins la periferie. Pulmonul adiacent pare atelectatic iar mediastinul
impins de partea sinitoasd. Lobul emfizematos, netratat, va continua s3 se
expansioneze compresénd tot mai mult pulmonul adiacent si apoi ciile respiratoril §i

copilul se va asfixia.

Imaginea radiologicil aratd radiotran

Diagn.sticul diferential al ELC va fi facut eu:
e .neumotoraxul;
. leziunile buloase in cadrul stafilocociei pleuro-pulmonare;
o emfizemul malformativ gigant (exceptional intélnit la vérsta mici);
o adenomatoza pulmonar¥ chistic (boala Ch’in-Tang). :

‘7, 1tament: cei mai mulfi pacienti au o manifestare clinicd zgomotoasd sl
Jobectoiaia fn urgentd e necesard, Anestezia nu va fi Inceputd pan# cind echipa
chirurgic 1 nu este pregititi pentru toracotomie iar ventilatia cu presiune
pozitivd in exces va fi evitatd. Odaté practicatii toracotomia, lobul afectat “lese”
in plag# ca un burete si este ugor deosebit de zonele indemne.

Progndsticul este excelent dupi ce s-a practicat rezecfia.
Sechestratia’ pulmonari definegte afectiunea In care fesutul pulmonar nu are
conexiuni cu arborele brongic jar vascularizatia 1i este asigurati de o arterd sistemica,
fiind astfel separaty de pulmonul normal (Pryce, 1946). Sechestratia poate fi
extralobard cand nu are conexiune cu pulmomul §i intralobard cénd se giseste In
interiorul pulmonului,

Sechestraia extralobard implicd o dezvoltare aparte a unui tesut pulmonar

invelit de propria pleuri. Se plaseazi de obicei- in unghiul costo-diafragmatic
posterior, adiacent esofagului si aortei. Aportul vascular al acestei structuri
pulmonare este asigurat de vase din aorta abdominald sau toracics. A fost gasit fesut
pulmonar aberant §i In abdomen. Sechestratia extralobara este micd si aplatizatd cu o
consistenti aseminitoare ficatului. Macroscopic nu pot fi identificate bronhii dar
microscopic se pot tilni structuri de bronhii terfiare si alveole. Existd uneori
modificiri chistice dar pentru ci nu existdi comunicare cu pulmonul nu existd

inflamatie. .. .
Sechestratia intralobard se localizeazd in interiorul plaménului, cel mal
frecvent in segmentul posterobazal ul lobului inferior. In aceasti boald, desi pliménul

sechestrat nu are conexiuni cu bronhiile, el poate fi ventilat prin alveole adiacente. $i
aici aportul arterial este asigurat de o arterd sistemicd din aorta toracicé, abdominald
sau dintr-o arteri intercostald. Atunci cénd aportul arterial este asigurat de un vas din
aorta abdominald, vasul strabate porfiunea posterioard & diafragmului §i intrd in lobul

inferior prin ligamentul pulmonar inferior. Drenajul venos al sechestratiilor,
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‘extralobare sau intralobare, se face In atriul stAng, vena azygos sau vena cavid
Sechestra;Aiile intralobare se pot transforma chistic sau se pot infecta. ‘

Un intreg pulmon poate fi sechestrat, situatie in care pulmonul este hipolazic si
nu are conectare cu arborele brongic. In acest caz nu se observi cavitatea pleurald iar

aportul arterial este asigurat de vase infradiafragmatice,

' Diagnostic:

Sechestratiile extralobare sunt de obicei asim: ice gi i i
' ch ralo ¢ jptomatice gi descoperite cu ocazia
intervenfiel pentru hernie diafragmaticé congenitald sau cu ocazia unei autopsii la un
COpll. cu multlpl? alte malformatii congenitale. Dar unele sechestrafii extralobare sunt
suficient de mari pentru a determina detresa respiratorie la nou-niscut. Radiologic au
Fpect tumoral fiind plasate in mediastinul posterior. . '

Sechestratiile intralobare, clasic, determini infectii reburente iar radiologic iau
aspectul ﬁe a unui proces pneumonic fie a upui abces pulmonar. Diagnosticul clar 1l
pune angiografia care demonstreazi vasul anormal. '

Tratament:

. l’jjstevchirurgical. Se.c:hestraﬁa extralobard se excizeazi gi i se ligatureazi vasul
ce- asigurd a.p.ox;tul arterial. Sechestrajia intrelobard necesitd lobectomie cdci este
un%os?llé” ezccxz;ia doar t:l tesutului patologic. Atentie deosebiti trebuie acordati
evidenfierii iIn ligamentul pulmonar inferior & wvasului
sechestratia intralobard. wl sberant care budneste

Agenezia gi hipoplazia pulmonari f

Agepezia p}llmonari constd tn absenta complet# a bronhiilor, parenchimului si
vaselor. Hipoplazia constd in grade variate de oprire in dezvoltare a unui pulmon. Se
consideri 95 hernia diafragmaticd congenitald posterolaterals este cea mai ﬁ*ecvénté
cauzd de hl;?oplazie pulmonar¥. Defectele de dezvoltare a pulmonului se insotesc de
alte anomg-hi congenitale (anomalii ale cordului §i marilor vase, fistula esotraheald
maﬁlformam anorectale). Agenezia pulmonara ests compatibild cu supraviefnirea dal’r
se insofeste de un numér mare de malformaii asociate §i mpreund determini o rati a
mortalitéfii de pand la 33% fn primul an de viat# gi de pén# la 50% in primii 5 ani.

) Ij/Iaplfestﬁrile clinice ale copiilor cu agenezie pulmonard sunt dominate de
cianozi si dispnee apirute chiar In perioada neonatald. Examenul fizic poate releva
:smlitna torac?lmc'hiar daci agenezia intereseazi pulmonul drept zgomotele cordului

e pot percepe In dreapta iar i i ior
se PO p};rcepi a axilé.p iar murmurul vezicular, degi se percepe anterior In dreapta,

' Diagnosticul se pune cu ajutorul a doul explordiri: radiografia toracicd si
angiocardiografia,
. Radiografia toracicd va releva opacitatea hemitoracelui afectat §i bascularea
mediastinufui de partea bolnavi.
Angiocardiografia este obligatorie la cazurile In care se suspecteazi o agenezie
pulmonardi. Absenfa arterei pulmonare de partea respectivii confirmd sbsenfa unui

'
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marginii drepte a cordului un aspect curb, de 1at28 .e pulmonard se adreseaza
bstruate) dar datoritd

Tratamentul copiilor ou agenezie 1
i ith si torsionatd, bronhii © . :
defecilor ssociele (018 ahmg‘de. sobicei prognosticul este sumbru. Htpoplamg
lob se manifestd cu O simptomatologie frusta si

importantei .anomaliilor asociate,

i std nezia unui . € :
p: 1?1;503;1;16 Sit;nriiiaiur:%i:urﬁ de alte anomalii. Tratamentul constd In annb;ligp;a
icpetatelor infectii pulmonare §i rezectia lobului hipoplazic atunci cénd este e

un vas sistemic sau este brongiectatic.

ATREZIA ESOFAGIANA

Dintre toate malformatiile esofagului, atrezia este cea mai gravi simal frecvent

intflnitd boald a acestui Orgamn.

t .c 3 -~ 3 .
I}\?I:llt::)rrnaﬁa este cunoscutd de peste 300 de ani, In wrmea descrierilor ficute de

Willamn Durston in 1670 i Thomas Gibson n 1697.din 1670;;r$%nm1 f;éxc;isgr:?tz
i el ii i bservatie documentata 51 .
d ere a anomaliei 1a gement 180 prima 0 e documer ne €
czzcg lui Gibson din 1697. Literatura este sﬁrac:ilf §i pufinl dintre }:‘Tglcjljauﬁiigﬁll
tngriji ale.
i le XVII si XIX s-au tngrijit de m ormatii conge _
(siio?:f:ilexx in Fx?an;a, Broca prezintd aceastd x:nalforrna‘ge1 ca ﬁm;ll tcilea‘sx;;;;a
i ie ligatura fistulel eso-
tice, la acea vreme. fn 1913 Richter de‘sc.ne igatura .
ﬁ:hu;ioz;;rraif;: ezapi de tratament chirurgical a anomahm... In 1929 J ogt p;ezmtﬁ
clasificarea malformatiilor esofagului descriind toate anomaliile care ; uit asuciate cu
a eso-traheald. Cu timpul au apirut si ) =l f
iomtggﬂui (L.add, Gross, Roberts). Anul 1941 este important cactalanmct;in gar:tz;g
i it p ime 1 ]varea in neonatal a
Haigt a reusit pentru prima oard in lume rezo I onel &
i i i si lor esofagului), deschizénd calea
ene (ligatura fistulei si anastomoza capete ul . .
ecshQirurgfagliei n'fogeme. fn anii urmdtori cura intr-un timp & atreziel esofagiene a devenit
un fapt comun, astfel ci In prezent rata reugitelor intervenfiel il n

eonatal este pentru
- unii (Myars, Ashcraft, Spitz) de pénd la 90-95%.

Embriologie ) i
Dezvoltarea axului digestiv esoiaglan este in i trahes
brophiilor. Perioada de dezvoltare este cuprinsa intre & 4-a gi a 12-a sdptamana de

viatd intrauterind. Este 0 perioadd extrem de criticd, cci sub inf!ufcnga notoco;dulull
s¢ dezvoltd structur fundamentale cum sunt: inima, axul rahidian, metanefrosul,

te in strinsd leglturd cucea @ traheei si

e e e o S e T P TR e e s £,

T T T T o 2 s wurwi smrs e it st

alte clasificiri ale ma'formetiilor |

o
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tubyl digestiv. Atrezia esofagului rezultd dintr-un defect de embriogenezi cuprins
tntre a 4-a §i a 6-a sdptiménd de dezvoltare, fapt ce explici valoarea crescutd a
malformatiilor cu care se asociazd. $n cursul dezvoltirii normale, mugurele traheal
apare intre a 4-a gi a S-a saptiméni de viaf intrauterind, pentru ca apoi sub inductia
notocordului, intestinul primitiv % se diferentieze prin clivaj in: trahee inainte §i
esofag tnapoi. Clivajul se face de jos Tn sus iar cregterea traheei de sus In jos péni la
formarea celor doud schife bronho-pulmonare in a 8-a siptiméand. Cregterea
esofagiani se face, deoi, In doud sensuri. Existd si aici un proces de organogenczd
digestivi care se produce dup# un fenomen de cregtere diferential. In cursul acestei
perioade se poate ntAmpla aparitia fie a unui defect de inductie fie a unui defect In
receptia mesajului de inducgie de ctre celulele intestinului primitiv. Acest defect de
inductie sau de competenfd poate duce la o malformatie a axului aero-digestiv.
Aceastd malformatie a axului traheo-esofagian are .cu atdt mai multe ganse si sc
asocieze cu o altd malformajie cu cat fenomenul cauzal este mai precoce si este legat
de un fenomen de inductie. fn aceste cazuri traheea este de reguld predominantd si
deci leziunile se produc asupra esofagului. “In fata defectului de mesaj sau defectului
de receptie totul se petrece ca si cum organismul ar fabrica cu prioritate traheea”.
Leziunile esofagiene observate pot merge de la simpld stenozi izolatd la cea mai
gravd formd de malformatie, fanta traheo-esofagiand complet, asociati unei
cardiopatii §i unor anomalii vertebrale, ca wmare a unui defect larg de inductie.
Continuitatea permanentd a axului gero-digestiv pe durata formarii sale explici
diferitele forme apatomice de atrezie de esofag, {n aceeasi misurd, este exceptional
ca esofagul si fie dominant §i in acest c&z ac apare stenoze i atrezii ale traheei.
Tandler si Reiner explicd modul de formare al esofagului astfel: la inceput ar exista
un tub plin cu celule epiteliale, urménd apoi un proces de permeabilizare prin
vacuolizare. S-ar explica, dupé aceast? teorie, aparifia atreziei de esofag prin lipsa de
vacuolizare a tubului plin.

Anatomie patologicd

Atrezia esofagiani se prezintil sub multiple forme care au Insd comund absenta
unui segment de esofag, variabil ca lungime. De asemenea aceastd absentd a
continuitdfii esofagului se insofeste In 90% din tazuri de comunicare cu tractul
respirator, sub forma unei fistule eso-traheale, plasatii fie pe capitul distal (cel mai
frdcvent), fie pe ambele capete fie numai pe cap#tul proximal. fn 7-10% din cazurile
de atrezie esofagiani, capetele esofagului aflate la distantd nu au fistuld aericdl: Exista
mai multe clasificiri ale atreziei esofagului la care gi-au adus contributia Ladd,
Voght, Gross, Roberts si alfii. Existd 5 tipuri de atrezic esofagian, dupd cum
urmeaza: . .

tipul I este reprezentat prin doud segmente separate fird comunicare cu

traheea. Segmentul superior se terminé o fund de sac in.dreptul vertebrei D2-D3 s
este hipertrofiat iar cel distal are dimensiuni reduse si depiseste putin diafragmul. Se
intalneste cu o frecventd de 7-10% din cazuri.
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tipul 11 este o forma de atrezie extrem de rard (se intilnegte Intr-o proporfie de &
1-5%). Intre segmentul superior §i trahee existi o fistuld de mici dimensiuni.
Segmentul distal se terminé deasupra diafragmului ca in tipul L.

tipul 111 este forma obignuiti a atreziei esofagiene. Are o frecvenid de 85-90%
din cazuri. Segmentul superior hipertrofiat coboard pénd la vertebra 2-3 toracicd unde
se termini orb in deget de manug#. Segmentu] distal hipoplazic se deschide sub forma <y
de fistuld pe fafa dorsald a traheei, deasupra bifurcatiei. In funcfie de distanfa ce

separ’ fragmentele esofagului, Roberts a subdmpirfit acest tip de atrezie in alte doud
subtipuri: subtipul *A” cu distanfe mare intre capete si subtipul *B” in care distanta |’
intre capete este mici. Ca frecventl, predomind subtipul “A” in proportie de 60%. b6

tipul IV se caracterizeazi prin faptul ci ambele capete comunici prin fistule - :

cu traheea §i apare ¢u o frecventd de 5-6% din cazuri. e

Factori asociafi atreziei esofagiene si care influienfeazi prognosticul vital:
e alte malformatii asociate: cardiace (in primul rénd), digestive, renale,

BRI R e T G Y e S

R L

nervoase, osoase, Intilnite fiecare sau, mai ales, In asocierea malformativa
VACTERL. Aceasta reprezinti un ansamblu de anomalii mai mult sau mai putin
complete interesdnd: V-vertebrele, A-anusul 5i rectul, C-cordul, T-traheea, E-

esofagul, R-rinichiul, aparatul urinar, L-membrele (limbs), agenezie de radius.

R ST

o prematuritatea afecteazd pana la 45% din cazuri. .

« leziunile pulmonare consecutive atreziei esofagiene §i datorate aspirafiel
salivei gi refluxului confinutului gastric pe fistuld §i care sunt de diferite grade
mergind péni la focare pneumnonice.

De altfel, Waterstone In 1962 a clasificat nou-n#scutii cu atrezie esofagiani in
trei grupe In funcie de greutatea la nastere, prezenia malformatiilor asociate i
gravitatea afectfirii pulmonare. In prezent se considerd ci doar malformatiile cardiace
grave mai pot Intuneca prognosticul unei atrezii esofagiene.

Fiziopatologie .

Dupi nagtere, secrefiile salivare stagneazi In fundul de sac esofagian superior
pe care il umply, blocind rispéntia aero-digestivd faringian. De aici secrefiile sunt
antrenate cu respiratia in pliméni. Copiii niiscufi cu greutate normald reugesc un timp
si inliture prin tuse secrefiile aspirate. Prematurii insg, la care reflexul de tuse si
eficacitatea tusei sunt slabe, ajung repede la inundarea bronho-alveolard. in atrezia de
tip ITI i I'V, o parte din aerul curent patrunde prin fistuld In stomac si Tn restul tubului
digestiv, producfind distensie abdominald. Distensia gastrici ridici diafragmul si
reduce mecanica respiratorie, Cantitatea de aer ce se pierde prin fistuld scade
presiunea intrapulmonard gi lasé s¥ persiste zone de atelectazie. Cardia la nou-néscut,
cu o competentd incomplet cistigatd, permite un grad mare de reflux gastic acid sl
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" Thult aer spre capitul esofagian inferior §i de aici in ciile respiratorii. Sucul gastric

are efect coroziv asupra epiteliului alveolar gi se deschide poarta infectiei pulmonare.

Simptomatologie

Aceasta este dominati de imposibilitatea deglutifiel $i de tulburfirile
respiratorii. Ansamblul acestor tulburiri este exprimat sugestiv de ciitre Mallet in
formula: “nou-n#iscutul cu atrezie esofsgiand g§i fistuld eso-traheald respird in
abdomen si inghite In trahee”. Trebuie suspectatdi atrezia esofagiand la orice nou-
néscut care are hipersalivaie manifestats in. primele ore dupd nagtere. La nivelul gurii
se remarcd O scurgere permanentd de salivd spumoas], aeratd. Frecvent, copilul
repetd crize de cianozd §i tuse. Respirajia devine zgomotoasd §i dispneea se
accentueazd cu timpul. In formele cu fistul# eso-trahealdl pe capitul distal, inspectia
abdomenului relevd distensie abdominali marcats. Examenul aparatului respirator
este dominat de existenta relurilqr brongice generalizate care prin amploarea lor au
fost comparate ‘cu Ji'vantu] Gag :ite' intr-un lan de porumb” (Fufezan). Cu ocazia
primei tentatjve de alime; p?luhu apare o crizi dramaticd de asfixie cu tuse §i
cianozi, Insoftd de expulzid| ljmentelor. In aceastd situafie constimie o grava
greseald %t a persista ivele e alimentafie ale copilului, cu atit mai mult cu’

cét gestul este agresiv ipuixe iate 1o
i¢% Biatreziei esofagiene nu este foarte bogatd este In

-

. 2. Jou-niscutului in pericol.
Desi simptomat logik clin |
schimb extrem de sugestiva/ astfel ¢& De Boer si Potts au remarcat: "nou-niscutul
care se asﬁx1az§ §i respirif gred, al iclirui nas §i gurdl sunt incircate de secrefii
excesive, are atrezje de esofag, pani la proba contrarie” (Fufezan).
I I o

Diagnostic . .
Poate fi pus In etape:

) -antenatal; atrezia esofagiand poate fi evocatd prin evidenfierea
polihidramniosului mamei. Malformatiile digestive se caracterizeazd in general
printr-un polihidramnios datorat tulburfirilor In circuitul normal al lichidului amniotic
(este produs in cantitate suficientd dar copilul nu il “Inghite™) astfel ci la sxamenul
ecografic al uterului gravid acest fapt este evidenfiabil. Absenta vizualizarii
?togxac}ll;ﬁ la examenul ecografic al uterului gravid poate sugera o atrezie esofagiani

orice tip). .

) -la nagtere, prin verificarea permeabilitafii cdii digestive superioare. Se
J.r‘ltroduce o sondi Nelaton 10 sau 12 Ch care se trece printr-o narind apoi prin faringe
si daci “buteazi” la aproximativ 8 cm de arcada gingivald, copilul are atrezie
e'sofagiarﬁ. Cu ocazia introducerii sondei In cap#tu] esofagian superior se pot aspira
§i secretiile iar sonda poate fi lisati pe loc. Verificarea permeabilititii esofagului este
un gest simply, lipsit de risc gi la Indemina oricirui medic neonatolog. El permite
diagnosticul imediat dupd nagtere. .

) -dupd nagtere; dacd nu s-a practicat Inci verificarea cu sondi si copilul are
dga hipersalivatie, se introduce de urgent# o sondi Neleton de dimensiunile evocate
si care se va opri la 8-10 cm de arcada gingivald, Cu sonda pe loc, i se va face
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copilului, 0 fadiografie sumpld toraco-
~ Imaginile radiologice pot releva

' sau'dif vena azygos.

- nu @ posibild, s suprimd

abdominald, fajd §i profil, in ortostatism.

e capiitul sondei care s-a oprit la nivel toracic (de obicei D 1-D2),
' o germrea excesivd & restului abdomenului, dacd existd fistuld pe capdtul

inferior al esofagului sau din contra, opacitate netd 2 intregului abdomen dacd nu
; atul esofagian inferior §i calea aerics,

exista comunicare fntre cap

! o prezenta altor malformatii  digestive asociate (atrezil duodenale,

intestinale), . ‘
1 w se va fac ifiereq cu substanti de contrasi @

¢ ﬁtt Iui e fan . :
, '+ prezenfa leziunilor pulmonare de tip pneumonie de aspiratie, localizate
tn lobul superior drept, de obicei, si cere apar l2 examenul radiologic efectuat la

24-48 ore de la nagtere. ‘
*Este de dorit ca diagnosticul de atrezie esofagiand s& fie pus imediat la nastere
si nu dupd 24-48 ore si chiar mai mult, atunci cind au aparut deja leziuni pulmonare!-

i

Fratament ‘
Atrezia esofagiand constituie ©o urgentd © irurgicald. Odatd stabilit

diagnosticul, se va suspenda orice incercare de alimentatie. Se va plasa O sondd
Nelaton in capétul esofagian superior la care se va adapta o seringd pentru aspirafia
din 10 in 10 minute a secretiilor.
Transportul nou-pascutilor cu atrezie esofagiand cétre centrul de chirurgie
pediatricd se va face in urmitoarele conditii: : »
"o condifi de normotermie; copilul va fi plasat fntr-un incubator incdlzit §i 1
mperaturd constants de 22 grade C. i incubator copilal va fi

s€ va asigura o te
erald cu capul §i toracele mai ridicate. De asemenea, pozitia

plasat in pozitie lat
trebuje schimbatd periodic, din ord tn orfi, pentru a permite o bund ventilatie.

e oxigensre adecvatd pe mascy, eventual aerosoli.
s abord venos periferic pe care e va incepe dejg tratamentul antibiotic.
Calea venoasd perifericd va fi mentimut pe timpul transportului, dupd care in
spital se va practica abord venos central. ‘ '
" Tratamentul chirurgical consta in sectiunea fistulei eso-traheale §i anastomoza
capetelor esofagului. Se face toracotomie in spatiul 3-4 intercostal drept. Se
evidentiazii capetele esofagiene, cel superior mai voluminos si mai ugor de evidentiat,
jar ¢el inferior, mai subtire, in contact cu nervul vag si confinind fistula ce se
indreaptd spre trahee sau brophia dreapti. Dupd ligatura fistulei se anastomozeaza

cap la cap cele doud segmente '

5/0. Anastomoza poate i “protejatd”

ale esofagului cu fire separ & de material neresorbabil
cu un patch venos din vena ombilicald (Fufezan)

" %5 cazurile in care distania intre capete este
fistula eso-traheald, se inchide esofagul distal $1 se plaseazd

Y

mare (peste 2 cm.) $i anastomoza
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“onda de pastrostomie concoruitent cu esafagostomie cervicald. Eistd metode noi fie

de alungire a capetelor esofagului cu bujii adaptate la clectrozi (metoda Howard), fie
. . - - - « N N . . >

alungirea chirurgicald a capitului esofagian superior prin wiotomii  (metoda

Livaditis).
Odati apropiate capetele esofagului se va putea practica anastr.noza terming-

terminala fird tensiune. Dacd nu s-a realizat anastomoza capetelor ¢sofagului, dupd

varsta de 1 an se va face esofagoplastie.

Tratamentul video-endoscopic face apel la o endoscopie sitiald care va
permite vizualizarea fundului de sac csofagian, va vizualiza distan}e intre capete, va
repera fistula si va cerceta O eventuald traheomslacie. Torac( thmie dres;ptﬁ
posterolaterald de 4 cm in al patrulea spafiu intercostal; se aplic un 1r ‘¢ ecartor §i s¢
introquc{:‘trocaru] de 4 mm pe cale extrapleurald. Gesturile se de:uleazd clasic
folosind instrumentar endoscopic, operatorul privind pe ecran. Se {ice disec;i;
fundului de sac inferior al esofagului si se lasd fir de reper. Se sectioueazd sau nu

crosa venei azygos, se ligatureazd fistula, se practicd anastomoza capt telor esofagului

cu fir atraumatic 5/0.

Complicatii imediate legate de actul operator:
-dezunirea anastomozei
-repermeabilizarea fistulei

Complicatii la distanta:
-refluxul gastro-esofagian
-pnieumopatiile repetate
-stenoza anastomozei

Beiultate si morbiditate
¥n literaturd, rezultatele dupd interventiile chirurgicale la copiii cu atrezie
esofag}anﬁ sunt excelente, raportindu-se 95% vindecdri. Numai la cazurile la care
s-au c%xagnosn.cat fnﬂlfbrmal}‘ii cardiace grave, rezultatele scad la 75% supravietuire.
La noi, supraviefuirea cazurilor operate tn neo-natal este de 60%.
l N .
FISTULA ESO-TRAHEALA FARA ATREZIE (in ,117)

“Istorie
Este vorba de o malformatie rard, descrisd de Lamb in 1873 si care a fost

operati pentru prima oard cu succes de citre Imperatori in 1939.

Incidenta
Fistula eso-traheald izolatd reprezinti 4,2% din totalitatea fistulelor eso-

tr.ahealc. Prevalenta masculini este de 2/1. Prematuritatea, la aceste cazuri, cste
frecventd (pand la 50%). 4
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Anatomie patologici
Malformatia consti intr-o comunicare a esofagului cu traheea printr-un traiect

fistulos, oblic in jos §i nepoi. Fistula este plasati adesea mai aproape de marginea

dreaptd a esofagului. Diametrul fistulei este de aproximativ 3-5 mm §i creste dinainte- 1
inapoi. In 90% din cazuri, fistula este unicd §i este plasatd cam in dreptul vertebrei .

D2, cel mai frecvent.

Manifestiri clinice
Semnele clinice sunt la Inceput discrete §i adesea diagnosticul este dificil.
Existi o triada clinicd (Helmsworth) ce asociazi chinte de tuse cu ocazia alimentafiei,

meteorism abdominal §i semnele unéi pneumopatii trenante. La acestea se adaugd

cianozi, tuse frecvents, hipersalivatie. Din punct de vedere practic, orice neonatclog
aflat in fata unui nou-niscut cu sindrom de detresd respiratorie si la care sonda trecutd
prin gurd ajunge In stomac, va evoca o fistuls eso-traheald.

Diagnostic

Este dificil si face apel la mijloace sofisticate de diagnostic: cinefluoroscopie,
endoscapie sincrond esofagiand si traheald (fistula este vizibild dinspre versantul
traheal si poate fi cateterizatd). Existd §i teste screening ce misoard cresterea
concentratiei de O2 iIn stomac, peste 23%, dacd se administreazd oxigen 100% pe

trahee.

Tratament .

Este chirurgical 5i va fi practicat doar in condifiile unei certitudini diagnostice

si topografice. Interventia chirurgicald se practicd sub anestezie generala cu intubatie

oro-traheals, Calea de abord cel mai frecvent folositd este cervicotomia anterolaterald

dreapti ce poate fi prelungitd, la nevoie, cu sternotomia n porfiunea superioard.

Abordul fistulei se executs pe marginea dreaptZ a esofagului. Odats reperati, fistula

este sectionati razant cu esofagul pentru ca-inchiderea trangei spre trahee sd mu

determine stenozi traheald. Sutura, atit la esofag cat §i la trahee, se face cu fir

atraumat; 3, nerezorbabil 4/0 sauS/0 (prolene). Unii auturi recomanda interpozitia Intre
trahee §i :sofag a unor structuri din vecinitate.

Prognosticul acestei malformafii, odata diagnosticatd si tratatd, este excelent.

FISURA (FANTA) LARIN GO-TRAHEO-ESOFAGIANA

Es e o anomalie rerd. Aparifia ei este explicatd embriologic, similar cu cea a
fistulel cso-traheale sau atrezie de esofag. Fisura este plasatd pe linia mediand si

seimm iy

. traheel.
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permite comumicarea peretelui posterior al laringelui §i traheci cu faringele 51

.. esofagul.
I Anatomopatologic existd patru tipuri:

B -tipul 1, 42% din cazuri, se caracterizeazd printr-é fantd ce coboard de la
podulul interaritenoidian spre partea distal¥ a cricoldului.
-tipul I, 41% din cazuri, intereseazd in mare msurd porfiunea membranoasé a

-tipul 1T, 17% din cazuri, reprezinta fanta completd pand la carend. .
-tipul IV, foarte rar, In care fanta se extinde la una sau ambele bronhii.

Manifestarea clinicd variazi de la forme severe ce pun viaja in pericol sau

A chiar sunt incompatibile cu viata, la forme cu manifestare clinicd discreta, Intensitatea
. -manifestirilor depinde de lungimee defectului care intereseazd peretele posterior al
" laringelui §i traheei. Pacienfii pot prezenta tuse cronici, repetate pusee de aspiraie cu

ocazia alimentafiei, hipersalivatie, strider, plins cu voce ,,stins&”.

Diagnosticul este extrem de.dificil. Simptomele pot sugera atrezia esofagiand
sau fistula esotraheald (care pot coexista). Se face apel la cineesofagograma cu
substantd de contrast ce va invada traheea. Imediat apoi se practicd endoscop.e
(laringoscopie, traheoscopie) care, teoretic, poate vizualiza solujia de continuitate.
Pentru a se exclude diagnosticul de fanti eso-traheald trebuie probatd integritatea
memibranei interaritenoide.

Tratamentul se adreseazd formelor cu manifestare clinici severd, iar in cazul
lor se practici interventie chirurgicald ce repard defectul. Cazurile cu manifestéri
clinice minime pot fi tratate conservator, cregterea atenudnd simptomatologia.
Cazurile operate pot dezvolta reflux gestro-esofagian ce va necesita interventie
antireflux.

STENOZA ESOFAGIANA POSTCAUSTICA

Se defineste ca o ingustare a calibrului printr-o leziune progresivd si
permanenti a peretelui, produsd de ingestia unui lichid caustic, acid sau baza (sodad
caustici cel mai frecvent).

Incidenta: Leape 1971: 5000 copii pe an.

Holinger 1968: 78% la copii 1-5 ani.

Patogenie:
Leziuni buco-faringiene, uneori §i c&i respiratorii.
Leziunile esofagului, cele mai grave din trei motive:
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e strmtorile: Faringo-esofagiand (gura lui Killian), aortica si
diafragmatic; o
«  spasmul supraaddugat;
- ¢  refluxul din stomac (reflex de apéfare).
Leziunile stomacului mai ugoare (bazele sunt 0 utralizate).

Profunzinie’ gi intindere: , . }
e  acizi erodeaza in suprafaid;
e bazele erodeaziin profunzime.

Anafomie patologici L
Esofagita corozivi evolueaza in 3 stadil:
1. Stadiul acut de necrozi (coagularea pro .
inflamatorie cu edem, congestie, tromboze vasculare si he

zile.,

teinelor intravasculare): reaclic
moragie. Dureazd 1-4

2. Stadiul de ulceratie-granulafie: escarele se elimind réméndnd o bazd
ulcerats. Edem inflamator. Bujoni de neovascularizatie §i depozite de colagen.
Dureazd 5-14 zile. _ A N

3. Stadial de cicatrizare: colagenul se retractd, musculatura este inlocuitd
de o cicatrice densd. Este stadiu] de formare a stricturii. Reepitelizare in 14-90

zile, iar maturatia cicatricii in mai multe luni.

Simptomatologie
Evolutia se face n 3 faze: _
1. Faza de debut (esofagita coroziva acutd), 1-4 zile:
e durer retrosternale §i epigastrice; ,
s buzele §i mucoasa buco-faringiand cu edem, congestie si depozite
albicioase;
o disfagie totald; _
« virsituri uneori sanghinolente;
« polipnee, tahicardie, paloare.
2. Faza intermediar# (remisiune aparenti), 5-14 zile.
3. Faza de retractie (esofagitd corozivd cronicd),
cicatrizare. Sindromul esofagian Sencert: : : o .
o disfagie permenentd progresivd nedureroasi (inifial pentru lichide, apoi
si pentru solide);
o regurgitatii:
- mucoase datoritd hipersalivagiei reflexe (reflexul eso
Roger): traduce existenta stenozei stranse;
. . .- alimentare;
s scadere variabild In greutate.

stadiul anstomic de

fago-salivar

30°

Examene paraclinice
1. Esofagoscopia baritatd
2. Endoscopia esofagiand:
o in stadiul de ulceraf e-granulatie cu multd prudentd;
o in stadiul de stenozi: caracterul §i gradul stenozei.

Tratament
Initial, fn urgenta:
o Neutralizante ale toxicului per os (daci nu este disfagie totald imediatd):
pentru acizi: albug de ou, lapte;
pentru baze: citronadd, solutie slabd de ofet;
substanti necunoscutd: apd pentru diluarea ei.
Antalgic parenteral;
Reechilibrare hidro-clectrolitied, alimentatie parenterald totald;
Antibioterapie;
Corticoterapie (?1) - 2 mg/kg/zi, 30 zile;
Sondi siliconatd nazo-gastricd, pentru calibraj.

Dupi 4 siptimani: .
o Dilatatiile ficute de ORL-ist, de 2 ori pe siptimind in primele luni, apoi
o daté pe siptamand timp de un an;
e Corticoterapie 1 mg/kg/zi incd 30 zile;
o Indicajie operatorie:
esuarea dilatatiilor dupd un an;
stenozi nedilatabilii de la Inceput;
o Gastrostomie de alimentajie -> remontarea £ Aril

esofagoplastie.

generale —

MEGAESOFAGUL

Megaesofagul idiopatic, cardiospasmul, acalazia esofagului iferior sunt trei
denumiri ale unel accleiagi boli a ciret fiziopatologie este stabilitd Juea clvel cauzd
rimane mecunoscutd. Boala se caracterizeazd printr-o distensie a esofagului ce se
termind prin o strAmtorare progresivd situatd deasupra diafragr ului, totul cu
manifestari clinice caracteristice. Prima descriere clinicd aparfine, din 1674 lui Sir
Thomas Willis si de atunci s-a considerat cd boala s-ar datora distensiei wsofagului. In
1882, von Mickulitz a considerat ¢4 obstructia esofagului inferior est : cauza dilatatiei

- supraiacente §i a introcus termenul de cardiospasm. Hurst In 1914 & folosit termenul

* * de acalazie.
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Frecventa globala este estimati intre 0.5-2/ 100000 de cazuri. Mai putin de 4%
din cazurile de megaesofag sunt diagnosticate la copil fnainte de varsta de 14 ani i
1,6% inainte de 6 ani, Cazurile sunt mai frecvente la biiefi, virsta medie la diagnostic

fiind de 9 ani.

Anatomie patologica
Eso agul afectat prezintd doud segmente:
*un segment superior lung, alungit in grade variabile, cu perefii musculari
ingrose:i pe seama hipertrofiei stratului muscular iar mucoasa prezintd un aspect

inflamatc v, de stazi,
*un s:gment inferior scurt plasat In vecindtatea cardiei la 2-5 cm de aceasta,

retractat i ingust in raport cu segmentul supraiacent dar care are si el perefil
ingrogati. C alibrul esofagului in portiunea distald, desi redus, existi.

Simytomatologie
Exictd semne directe §i semne indirecte.

Sem: 1ele directe:
o disfagia este semnul cel mai constant, debuteaza cu jeni intermitentd ce

se accentueazi progresiv cu vérsta. . .
e requrgitatiile par la distan{ tot mai mare de préanzuri si sunt in legdturd
cu accidente'e de aspiratie ce se produc. ‘
Semnele indirecte: au o importantd mai mare la copil céci acesta nu poate

exprima clar suferinta:

e pierderea in greutate
o tulburiri respiratorii (tuse, pneumopatii recidivante, sinuzite).

Diagnosticul se pune fiicdnd apel la :
o examenul radiologic firi gi cu substanii de confrast. Examenul

fard substanti de contrast va releva un mediastin lirgit, nivel hidroaeric
orizontal in mediastin, absenta pungii cu aer a stomacului. Opacifierea cu
substant de contrast a esofagului este examenul cel mai important §i pune n
evidentd un aspect caracteristic de dilatatie esofagianX ce se termind cu o zond
efilatd pénd la cardia. Dilatajia esofagului poate ajunge la 4-5 cm §i nu se va
insoti de reflux gastro-esofagian.
° manometria esofagiani, mai ugor de realizat cu cat copilul este
* mai mare, va pune In evidentd absenia relaxdrii sfincterului inferior al
esofagului, un aperistaltism §i o crestere a presiunii pe toatd lungimea
esofagului.
e endoscopia esofagiand va gisi o mucoasé relativ normal¥, tridénd
totusi leziuni de stazd, un orificiu tngust, terminal, cu o deschidere intermitenta
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. terapeu .
" interventie clasicd sau pe cale laparoscopici. Interventia imaginatd In 1913 de cétre
. Heller poartd numele de eso-cardio-miotomie extramucoasd i constd In sectiunea
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-~ ce permite pasajul confinutului esofagian spre stomdac dar si al endoscopului,

fapt ce elimin¥ o stenoz organici.

Tratamentul este chjrurgicé.l. La adult se practics si dilatatii pneumatice ale

< porfiunii Inguste a esofagului, cu rezultate mediocre. La copil, singure metodd

ticd ce gi-a dovedit eficacitatea este interventia chirurgicald, practicatéi prin

longitudinald pe o distan{i de aproximativ 10 cm a musculaturii esofagului In

' porfiunes stenozati, pini la mucoasa ce va hernia asemandtor mucoasei pilorice dupi

piloromootornie. Operatia Heller asociazi si un gest antireflux (de obicei, o portiune
din marea tuberozitate gastrici este Infiguratd ca un mangon in jurul esofagului

" abdominal). Eficacitatea operafiei este apreciatd la 85-90% din cazurile operate.

PLEUREZIILE PURULENTE SI PIOPNEUMOTORAXUL

Sunt complicafii mecanice pleurale ale unei bronhopneumopatii microbiene.
Agentul etiologic, de unde in urmi cu 15-20 ani era aproape exclusiv stafilococul
(stafilococia pleuro-pulmonard), in prezent este foarte variat, predominénd flora gram
negativi. :

Peste 75% din cazuri se intilnesc la vérste sub 2 ani, mai ales la sugarul mic.
Debutul obignuit este prin insuficientd respiratorie febrild datoritd infectiel
bronhopulmonare, aceasta evolufind rapid, uneori in clteva ore spre constituirea
complicafiei mecanice pleurale (pleurezie purulenti, pneumotorax sau
piopneumnotorax) san mediastinale (pneumomediastin).

La sugarul mic simptomatologia de debut poate fi digestivd cu viarsdturi §i
oprirea tranzitului datoritd parezei intestinale toxice.

Tratamentul implici drenajul toracic prin pleurotomie pe sondi Pezzer in
urgenfd asociindu-se antibioterapie de preferintfi pe cateter venos central
(antibioticele se administreazd conform sensibilitafii agentului microbian cauzal),
vitaminoterapie, sustinerea cordului. '
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CAPITOLUL IV

PATOLOGIA DIAFRAGMULUI

Fernia diafragmatici congenitald
Refluxul gastroesofagian
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HERNIA DIAFRAGMATICA

. Hernia diaﬁragmaﬁcé este o afecfiune gravd manifestatd la nou-niiscut, de
bicei asociatd cu o serie de complicatii pulmonare de diverse grade.

Istoric

.. Hernia diafragmaticd congenitald (HDC) a fost descrisé pentru prima oard de
+Ambroise Pare in 1575, fiind vorba de dou#i cazuri ghsite la autopsie. In 1796
“Morgagni a descris diferite tipuri de HD, inclusiv pe cea care-i poartd numele. in
- 1848 Bochdalek, profesor de anatomie la Praga, a descris heria cu atelasi nume.
. Prima tentativi de reducere a herniei prin laparotomie i aparfine lui Naumann in
. 1888, soldati cu un egec. Heidenhain in 1905 a comunicat primul caz de HD
“congenital# operat cu succes in 1902. Pén# in 1940 Ladd §i Gross raportaserd 16
- gazuri de HDC operate. In 1946 Gross a operat cu succes prima HDC la un nou-
' piscut cu virstd sub 24 de ore. Mortalitatea ridicaté ce Insoteste HDC s-a dovedit a fi
rezultatul asocierii hipoplaziei pulmonare gi hipertensiunii pulmonare persistente.
Murdock in 1971 a ariitat ¢i anomalia cea mai importantsl in HDC este hipertensiunca
pulmonard. Autorii au inceput si considere ci este necesard o stabilizare
preoperatorie a balnavului §i aménarea gestului chirurgical major pénd se constati c4
pacientul nu are factori de prognostic nefavorabil. fn 1976 Bartlett raporteazii primul
supraviefuitor cu hipertensiune pulmonard tratat cu ECMO (extracorporeal membrane
oxyg:natiun). O altd etapd in diagnosticnl gi tratamentul HDC l-a constituit
diagnosticul antenatal (echografie, amniocentez, fetografie) iar ulterior interventiile
chirurgicale in utero.
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Embriologie
Diafragmul deriva din:

e Porfiunea centrald numitd §i centrul tendinos este formatd din septul
transvers; a
e Portiunea mediani a diafragmului i pilierii derivii din mezenterul dorsal

al esofagului; . .

e Portiunea circulard, musculari, a diafragmului derivd din porfiunea cea
mai profundi-a peretelui toracic printr-un proces de infundare;

 Porfiunea mic4, plasati dorsal este formatd din fuziunea membranelor
pleuro-peritoneale.

Cea mai cunoscutd teorie care ar explica acest tip de hernie se referd la
insuficienta de fuziune a membranelor pleuroperitoneale. Hipoplazia pulmonard care
acompaniazd HDC se datoreazi compresiunii progresive asupra plaménului
exercitati de ansele herniate din abdomen. Afecfiunea nu are caracter genemc,

-

apirind sporadic, desi au fost comunicate cazuri familiale In situafii rare. S-au
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comunicat cazuri de HDC insotind tris )
nongenetici cum ar £ thalodomida, chinina, fenmetrazina sau

posibili agenfi cauzatori ai HDC.

omi 18, 21 si 22. Au fost implicaji §i factori
nitrofenul ce ar fi

Incidenta

Variazi de la 1
mai important este polihidmmnios'ul, care este prezent in
Polihidramniosul nu este
important factor prognostic,

peste 80% din cazuri.

prezenta s indicAnd un prognostic sumbru.

Sediul si dimensiunile defectului
Miérimea defectului
interesind aproape tot hemidiafragmul. 80% din HDC au fost localizate pe partea

stingi. Localiziirile bilaterale ale herniel diafragmatice postero-laterale sunt extrem
de rare.

Malformatii asociate

Incidenta malformatiilor asociate la copii cu HDC s-2 considerat initial ca fiind
scizutd. Multe studii au raportat incidenta malformatiilor asociate cazurilor cu HDC
dar nu au inclus in statisticd copiii morfi sau
de a fi operai. Se considerd de aceea ci un mare numAr
malformatii congenitale asociate nu au fost cuprinsi in acele rapoerte. Mai mult,

studii recente aratd cé 10
asociate letale. Copiil cu HDC care mor in timpul re
stabilizare prechirurgicald au un numir semnificativ mai m
grave, comparativ cu cei care au fost operafi cu succes. De altfel, malformatiile

asociate 1a nou-nascufii cu HDC constituie un important factor prognostic. Sweed si

Puri au analizat incidenta malformatiilor asociate si impactul lor asupra cazurilor de

supraviefuire la 116 cazurl consecutive de HDC dintr-un total de 368772 de nou-
niscuti vii la trei maternitati din Dublin. Pacientii au fost imparfifi in doud grupe:
grupul 1 cuprinzind 64 (55%) care 8u murit in timpul manevrelor de resuscitare,

ingintes oricani gest chirurgical, la vérsta de aproximativ 12 ore gi un al doilea grup,
cuprinzénd 54 (45%) pacienfi si care au suferit interventil chirurgicale. A fost

observati o diferentd semnificatrivé privind incidenta malformatiilor asociate la cele
doud grupuri de pecienti. fn primul grup, 40 (63%) au avat 79 malformatii asociate,
pe cind in grupul &l ‘doilea numai 4 (8%) pacienti au avut malformatii asociate.
Primeazi malformatiile cardiace gi cele ale tubului neural.

Diagnostic antenatal
argd a sonografiei obstetricale a determinat cresterea ratei

Folosirea pe scard |
de diagnostic antenatal a HDC. Diagnosticul de HDC se pune pe prezenfa anselor

intestingle in torace. Se mai iau n considerare: polikﬁdramniosul, balansarea
mediastinului §i absenfa pungii cu aer a stomacului intraabdominal. De altfel,

e

/2200 la 1/5000 de nasteri. Pentru HDC markerul prenatal cel

qumai un merker valoros pentru HDC ci este si un

variazd de la 2-3 cm pénd la dimensiuni foarte largi -

cei nAscuti vii dar care au murit Inainte
de copii cu HDC avind si

0% din copiii niscuti morti si avind HDC prezintd anomalil -
suscitdrii sau in perioada de
are de anomalii asociate :
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polihidramniesul cslo TiAImt in 80% din cazurile de HDC, iax prezenta sa este un
semn de r3u prognoste. Cauza polibidramniosului din HDC este neclerd
. ]

‘" considerindu-se a fi datorat dificultifilor de Inghitire a lichidului amniotic prin
- ‘compresiunea esofagului ce ciitre organele herniate. Diagnosticul ecografic al HDC
i Jocalizatd pe dreapta este mai dificil cci ecogenitatea “catului fetal este
- asem@nitoare plamanului, un semn valabil fiind in acest az prezenta veziculei biliare
- in torace. Tot ecografic se va face disgnosticul difercntial cu aden matoza pulmonara
1 chistich, leziuni. chistice mediastinale (teratoame chistice, chisturi neurogene, chisturi

bronhogene, chisturi de origine tirnicd). Diagnosticul prenatal are wve itajul <’:§ mama

cu un.copil cu HDC poate fi adresatii unui serviciu specializat ¢'1 posibilitifi de
resuscitare neonatald dupd care in functie de rispunsul la manevre's de resuscitare

- copilul este trimis in servioiul de chirurgie. In acecasi miasurt dacl anomalii

congemit‘ale letale sunt prezente, diagnosticul prenatal permite indicat a de intrerupere
terapeuticd a sarcinil. In cazurile selectate, interventia in utero p. = fi (teoretic)

. posibild.

Manifestiri clinice

Deb}mﬂ si severitatea simptomelor depind de volumul masei visc rale hemiate

4 torace §i de gradul hipoplaziei pulmonare.
, Formele cu ma.ni,"astaxe imediat dup nagtere sunt cele mai fre.vente s5i constau
in de.tresi respiratorie gravi, cu tahipnee, cianozi, depresiunea sternului, a é;'ute
mec%iat ‘dupa‘ nagtere. Examenul fizic va releva un abdomen excavat gi un ,balI:ms al
medla.fm}lﬂu{. Murmurul vezicular este absent de partea afectati. Diagnosticul in
aFeaste} situatie se pune pe imaginile radiografice care aratd prezenia anselor in torace
si caf'mtfatea xplci de aer din abdomen, pe absenta marginii diafragmului, pe balansul
xz}edmsunulm de partea siin&toasd, pe deplasarea spre dreapta a cordu]u'i gi chiar cu
ajutorul examenului baritat ce va opacifia stomacul i ansele in torace.

Formfale cu manifestare tardivd se intdlnesc in aproximativ 10-20% din cazurile
cu I-EDC Simptomele sunt nespecifice $i se referd la: infectii pulmonare. trenante
virsaturi, .dureri abdominale, diaree, falimentul cregterii. Diagnosticul se‘ pune ix;
urma unui examen radiologic ce va evidentia la radiografia toracicd de faft i profil
a§pectu1 tipic al “bulelor de aer” care sunt ansele subtiri In torace. Se poate a elasila
diagnosticul prin tranzit baritat. pes

Factorii prognostici »

_ In .te.ntan'va de & stabili care din copiii cu HDC au hipoplazie pulmenard
icompatxbxla cu viafa si care copii au 0 hipotensiune pulmopard potential reversibild
; fost propuse criterii variate, clinice si de laborator penttu a orienta prognosticul’
unui astfel de pacient Aceste criterii cuprind: '

1. Polihidramnios;

. 5. Criterii, de diagnostic antenatal (mirimea si  sediul
diafragmatic, sediul stomacwlui);
3. Malformatii congenitale majore asociate;

defectuli
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4. Sediul defectului (stdng sau drept);

5. Manifestarea neonatald (mortalitatea in cazurile cu debut imediat dupd-
nastere, adici in primele 6 ore, este mai mare de 50% pe cind la copiii cu

manifestiri clinice dupd 24 de ore de viafd, rata supravietuirii este de aproape

100%); )

6. Gazele sanguine (pacienfii care au valori scizute ale PCO2 i valori

- normale ale PO2 au un prognostic excelent pe cand pacientii cu valori ale PCO2
care nu cresc si cu valori scizute ale PO2 ‘au un prognostic riy;

7. Diferenta alveolo-arteriald a tensiunii oxigenului (pacientii cu diferenti
de tensiune alveoloarteriald a oxigeaului mai mare de 500 mmHg nu beneficiazi
de chirurgie; daci diferenta de tensiune este mai micd, se poate practica gestul

* chirurgical cu succes);

8. Indexul ventilator (s-a aritat cd rata mortalitifii este de 100 &
% la pacientii cu tratament conventional §i la care PCO2 rédméne mai mare de 40

mmHg cu un index ventilator Inalt);

Pregatirea preoperatorie: pani de curdnd HDC a fost consideratd o urgen{s, dar
s-a observat ci stabilizarea preoperatorie pentru o perioadi de 4-16 ore ajutd la
corectarea hipoxiei §i hipoperfiziei §i se asociazi cu o ameliorare certd a
supraviefuirii, chiar eliminindu-se pind la disparifie hipertensiunea pulmonard
reactivi. Copili cu detresd respiratorie necesitd suport ventilatoriu prin intubatie
endotraheald. Acegti pacien{i vor trebui curarizati si sedafi pentru a preveni deglutifia
5i absenta distensiei toracelui ventilat §i pentru a preveni stimulii stresanfi ce ar putea
cauza vasoconstrictiei pulmonare, Deoarece fluxul cardiac ar putea fi scizut datoritd
hipertensiunii pulmonare, acegti copii necesiti monitorizarea gazelor sanguine
preductal §i a presiunii venoase centrale. Ventilatia adecvati este esentiald, dar
plaménul hipoplazic solicitd o presiune mare pentru a-1 destinde §i aceasta ar putea fi
cauza de pneumotarax. Totdeauna cind se constatd o deteriorare bruscd a oxigendrii
copilului trebuie s4 ne géndim la aparijia unui pneumotorax. De aceea se recurge la
ced mai jo: s& presiune de insuflafie care mentine 0 ox.genare adecvatd §i un nivel
scézut al P'202. Suportul ventilator este constituit de obicei de ventilatia mecanica.
Ventila'a cu frecventd fnaltd poate fi folositd atunci cdnd ventilafia convenfionald
este ine.icace. Obiectivul ventilafiei asistate este si mentind PO2 postductal peste 60
mmHg, PCO2 sub 30 mmHg §i pH-ul mai mare de 7,5 pentru a obfine maximum de
vasodilatziie pulmonars. De altfel, scopul tratamentului este sd prevind
hipertensi u =a pulmonari persistenti, ea apérénd la unii copii In ciuda tratamentului
corect, S-ai. folosit agenfi farmacologici ce ar induce vasodilatatia pulmonari, dar nu
s-a evidenti: t un agent vasodilatator pulmonar cert.

Dup: 1976 s-au aplicat doud noi strategii de tratament la cazurile cu
manifestare neo-natald: ECMO (extracorporeal membrane oxygenation) gi intervenfia
chirurgica.i t2mporizati in funcfie de r¥spunsul la resuscitare. Bolnavil care nu
rispund la celelalte manevre obignuite de tratament pot fi plasafi in ECMO, ce este un
- dispozitiv cort -pulmon care permite oxigenarea sdngelui Intr-o perioad de timp péna -
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-F'I;;:;;@" afectat se matureazd. ECMO a fost folositd ca metodd de ingrijire a
‘bolnavilor cu HDC complicati cu hipertensiune pulmonara, in diverse centre din
jume cu rezultate incurajatoare. -

‘ De curéind s-a raportat cé stabilizarea preoperatorie a pacienfilor cu HDC
'smbunitifeste semnificativ complianta pulmonar In comparatie cu a bolnavilor
supusi_interventiei chirurgicale de urgenfd. De accea se preferd o strategie de
temporizare & intervenfiei chinurgicale pdnd la Imbunétifirea preoperatorie 2
-parametrilor pulmonari printr-o strategie ce cuprinde: ventilafia mecanicd, terapie
“farmacologici i ECMO. Hipoplazia pulmonari este prezents Incd din viafa fetald 5i
pu poate fi influientatd semnificativ prin chirurgia de urgenid. De altfel, un tratament

* corect preoperator creste sansele reusitel interventiei chirurgicale. Aceastd strategie
. evitii interventiile efectuate la pacienti cu yanse mici de supraviefuire postoperatorie,

Interventia chirurgicald ;

Calea de abord preferati este cea abdominali. Abordul abdominal oferd o bund
expunere a anselor intestinale, o reducere facili a viscerelor In abdomeu si
recunoasterea §i corecfia pe loc a eventualelor malformatii asociate. In plus,

' capacitatea abdominald poate fi “m#rits” intr-o oarecare misurd pentru a incape

viscerele. Calea de abord toracicd este mai putin folositi. Pacientul este plasat in
decubit dorsal iar anestezia va fi obligatoriu generald,

Incizia este subcostaly sau transversd de partea herniei.

Confinutul hemiar este redus cu griji in abdomen prin migciiri blinde de
tractiune exercitate pe anse. De partea dreaptd, ansele subfiri §i ‘colonul sunt reduse
primele apoi este tras cu bléndefe ficatul. Dup# reducerea herniei se incearcd
vizualizarea plaménului ipsilateral retractind marginea anterioari a orificiului
diafragmatic. De obicei, pliménul hipoplazic se vizualizeazd la apexul cavitdfii
toracice, In 20% din cazuri se giseste un sac compus din pleurk si peritoneu, care
trebuie excizat. . :

Inchiderea orificiului diafragmatic se face prin suturd directd cu fire
neresorbabile trecute In “U” prin marginile defectului. Dac# marginea anterioard a
defectulni este totdeauna evidents, merginea posterioard necesiti ades manevre de
disectie pentru a fi pusi in evidentfd. Alteori, marginea posterioari lipsegte si atunci se
sutureazi marginea anterioard a defectului la periostul ultimei coaste. Dacl defectul
este foarte larg se recurge la alte diverse tehnici cum ar fi inchiderea folosind fascia
prerenals, periostul costal, mugchiul mare dorsal sau un lambou: muscular de rotatie
din peretele toracic. Se pot folosi §i tehnici de inchidere ale defectului apelénd la
materiale protetice, cel mai folosit fiind politetrafluoroetilen, care ar avea avantajul
unui risc mai mic de infectie.

Cu ocazia laparotomiei pentru corectia HDC nu este necesard corectia
malrotafiei, pentru c& bridele Ladd nu existi. K

Daci la inchiderea peretelui abdominal apare tensiune se poate Inchide doar
tegumentul deasupra si s& se intervind dupi alte 10 zile sau =4 s¢ foloseascd o plasi

de silicon. :
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Ingrijiri postoperatorii ‘

Copiii vor fi In continuare suprevegheafi in serviciile ATI urmérindu-se
parametrii care s& realizeze o ventilatie eficienta. Unii copii iy frnbunététesc
oxigenarea in perioada imediat postoperatorie, 252 numita “honeymoon period”,
deteriorandu-se dupd 6-24 de ore. Acest fapt se datoregte hipertensiunii pulmonare st
persistentel circulafiei fetale cu cregtersa rezistentei in artera pulmonar3, cresterea
presiunii in artera pulmonard si shunt dreapta-stiinga ce determind hipoxie. In aceste
cazuri se incearcd masuri conventionale de corectie si dacd nu se obfin rezultate se

recurge la ECMO.
Complicatia postoperatorie ce2 mai serioast este pneumotoraxul. .

Rezultate: HDC este o afecfiune cu potential letal iar rezultatele diferitelor
centre de chirurgie pediatricd diferd dupd criteriile de tratament si dupd folosirea sau
nu a ECMO. . R

Rata mortalitéfii copiilor care se nasc vii §i au simptomatologi¢ in primele 6
ore de viatd riméne aproximativ 50%. ‘Copiii care manifesté simptome dupa 24 de
are de la nastere au aproape 100% gense de supraviefuire. Unii copii cu hipoplazie
pulmonard severd nu pot fi ajutai nici cu tratamentul curent nici cu ECMO si atunci
rimfne doar perspectiva unui transplant pulmonar. Ar mai intra in discutie la
capitolal “perspective” chirurgia fetald care conferd speranta influientarii hipoplaziei
pulmonare severe: Dar chirurgia fetald nu este decdt in stadiu experimental, fiind
raportate citeva cazuri de corecfie cu succes. 0 aceeasi misurd alte rezultate au fost
deceptionante datorité dificultatilor tehnice privind fetusul uman. Riméne deschis
problema dacd aceastd chirurgie fetald imbunitifeste prognosticul HDC. '

EVENTRATIA (RELAXAREA) CONGENITALA A DIAFRAGMULUX

Boala este: descrisl ca o malformatie caracterizatd prin pozifia anormal de
fnalti s unui hemidiafragm sau 8 upei porfiuni din diafragm. Boala poate fi
congenitald sau céstigatd ca urmare & unei paraliziii frenice. Eventrajia congenitald se
datoreste aplaziei stratului muscular al diafragmului. Cauzele eventratiei congenitale
sunt necunoscute, implicate fiind infectii cu citomegalorivus, anomalii cromosomiale

(trisomii 13,15, 18). -

_Incidenta exactd & bolii nu este cunoscutd. La 2500 de radiografii toracice la
nou-nascuti s-au gisit 4% eventratii ale diafragmului. Biiefii sunt mai afectati decét
fetele in proportie de 4:1 iar jeziunea este mai frecventd pe dreapta decit pe stinga.
Afectarea bilaterald este raré.

_retrosternald Morgagni este rard, reprezentind 2%
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Malformatii asociate ‘
Pacientit cu eventrafie unjlaterald nu au de obicel alte malformatii asociate pe

cand pacientil cu eventrafie bilaterald au o inciden{d crescutd a anomaliilor asociate.
Malformatiile pulmonare si digestive se explicd prin dezvoltarea concomitentd a

g diafragmului cu plamaml §i cu rotatia tubului digestiv. Dar se mai Intdlnesc
- malformatii cardiace, renale §i ale SNC, precum si anomalii cromosomiale (trisomii

13,15, 18).

Manifestiiri clinice

Constau in dispnee, repetate pnewmopatii, bronite sau bronsicctazie. Alteori
la copiii mai mar pot apdréa simptome digestive (virsitur, discom fort epigastric).
La copiii cu parglizie de nerv frenic se intdlneste istoricul unei alte afectiuni, de
obicei severd, iar clinic se constatd tahipnee si cianoza.

Diagnostic
1 Se pune pe radiografia toracich de fat# si profil care demonstreazii ascensiunea
diafragmutui. Se poate face apel §i la ecografie sau Ja fluoroscopie (care ar diferentia
eventrafia de hernie). Alte modalititi diagnostice ar fi: pneumoperitoneografia,
peritoncografia cu substan{i de contrast, scintigrafia si chiar CT.

Tratamentul este chirurgical i constd in plicaturarea diafragmulni. Abordul
este pe cale abdominald iar sutura se face cu fire neresorbabile trecute in “U” 3i avénd
grija sd un fie prins in suturd nervul frenic. In caz de eventratie 8 {tregului diafragm
se utilizeaza fie un lambou muscular fie material protetic.’

{ngrijiri postoperatorii
Se mentine ventilatia mecanici postoperatorie incd 24-48 de ore postoperator.
La pacientii cu hipoplazie pulmonard severd se face apel la tratan entul agresiv gi

chiar la ECMO.

Rezultate :

Prognosticul pacientilor cu eventratic diafragmaticd §i care nu au hipoplazie
pplmonard este excelent. Mortalitatea este in legiturd cu gradul hipoplaziei
p&monare. ’ .

HERNIA DIAFTRAGMATICA RETROSTERNALA (MORGAGND)

Embriologic foramenul Morgagni reprezintd joncfiunea septumului transvers

cu porfiunea laterald a diafragmului §i cu peretele anterior toracic. Hernia
din totalitatea’ defectelor

e
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diafragmului. Aceasti hernie este do obice: localizata pe dreapta si are totdeauna sac
herniar. Continutul este reprezentat de colon, mare epiploon i ficat. -

Diagnosticul se pune pe imaginea radiograficé, torace fatd si profil, care arata
mase intestinale invadind mediastinul. Examene complementare sunt ecografia si
tranzitul baritat.

Tratamentul este chirurgical de relativi urgentd pentru a se impiedica eventuala
incarcerare a anselor. Dupd reducerea confi utului saculpi in abdomen sacul herniar
este tras prin orificiul de hemnie gi rezecat. Defectul diafragmatic rimas se Inchide ca

atare cu fire separate de material nerezorbabil. .

REFLUXUL GASTRO-ESOFAGIAN (

Ref wxul gastro-esofagian (RGE) reprezinti una din cele mai frecvente
afeciuni 4'e tractului digestiv, atdt la copii cit si la adulfi. In ultimii 20 de ani
afectiunea a fost mult mai frecvent diagnosticatd din dou motive: primul se referd la
conditiile cere favorizeazi boala (alimentatia) §i al doilea se referii la mijloacele mult
mai sofistic.te si mai performante de diagnostic, Mai mult, fundoplicatura gastrici,
procedeu chirurgical de tratament gl refliaului, este una din primele trei operafii
majore efe.tuate la copil in S.U.A.

Bazel : fiziologice ale RGE
Concepwl de RGE a evoluat gradual de prin 1930, cdnd s-a demonstrat

simptomatclogia ce poate fi indusd de actiunea sucului gastric acid asupra mucoasel
esofagului. In deceniul al cinoilea se considera ¢ RGE este patologic si c& s-ar datora
unei cauze mecanice, in special hernia hiatald. Spre Jeosebire de adulfi, mulfi copii
cu simptomatologie de reflux sever nu aveau hernie hiatald. In 1960 s-a stabilit c&
sfincterul esofagian inferior (SEI) este factorul major ce permite RGE si cd RGE
patologic i hernia hiatald sunt doud entitdfi separate.

Mecanismul antireflux al jonctiunii gastro-esofagiene a fost, descris ca un
model mecanic in care corpul esofagian funcfioneazd ca ¢ pompé propulsivi,
stomacul ca un rezervor §i SEI ca o valvd unidirectionald. La randul sdu SEI, care
este un.mecanism asem#nétor unei valve, are trei componente: hiatusul esofagian
care este o chingd musculard formata din pilierii diafragmului, unghiul lui His, unghi
ascufit format din marea curburd a fundusului gastric §i esofagul inferior §i o zond de
presiune_inaltd a esofagului distal ce tine din portiunea distald a mediastinului In
abdomen. Porfiunea distald a esofagului contine un strat de fibre circulare, plasat la
interior i un strat de fibre longitudindle plasat la exterior. Stratul muscular circular se
fntinde pand la fundusul gastric iar porfiunea sa cea mai ingrogats, plasatd chiar
deasupra jonctiunii gastro-esofagiene, corespunde zonei de presiune inaltd a SEL
Cand stratul muscular intern se contractd lumenul esofagian se strAmtoreazad §i
unghiul lui His se inchide. Nu este vorba in termeni strict anatomici de un sfincter ci
de o combinatie de factori care creazd conditiile unei funcfiondri dinamice a SEL
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Ace'st_ sfincter eso_fa.gian inferior a fost localizat prin metode manometrice §i s-a
.. stabilit valoarea minima a presiunii de la care SEI nu mai constituie o barier¥§ In calea
RGE. Presiunea la nivelul SEI este de obicei la copil 10 — 20 mmHg, valori sub care

* se poste produce RGE.

~ Factori care influenteazi aparifia RGE:
e Slabirea tonusulvi sfincterului esofagian inferior;
¢ Prezenta unei hernii hiatale
. Modxﬁcéri.in m?tilitatea esofagului (sldbirea capacititii de “clearance”);
. Vo}umul i cantitatea sucului gastric refluat (influenfeazs direct gradul si
severitatea simptomelor de reflux);
¢ Capacitatea stomacului de a-gi goli eficient confimutul
) : : spre duoden
(ﬁm‘CPa 'gasmcé. nm:mali este un mecanism complex care depinde de eficienja
gxotxhtit}x esofagu}ux, }‘elaxa.rea si contractilitatea coordonati a SEI, presiunea
intraluminald gastric3 §i evacuarea gastrici eficientd spre duoden).

‘ La copiii cu RGE, "m particular la cei cu afectiuni nerulologice, tranzitul eso-
gastric §i evacuarea gastricl sunt fncetinite producénd un complex de tulburfiri ale
jonetiunii eso~ga.?'tnce. Rezistenta la RGE se datoreazi SEI gi depinde de:

. Presn:mca de la nivelul sfincterului (cel pufin 10 mmHg);

. Lunggnea esofagului abdominal (cu cét este mai lung, cu atit este mai
eﬁC}mf mecanizmul de valvi; normal lungimea esofagului intraabdominal este la
copil de 1-2,5¢m);

» DPresiunea intraabdominald (de la valori peste 10 cmHg SEI devine
eficient).

Apu:mte dfogur_i cresc presiunea SEI (medicatie colinergicd, agenti prokinetici
hormoni gastrotmtestmali, eritromicina, peptone) iar altele scad presiunea SEf
(secretmg, colec1spk5nina, glucagon, prostaglandine, pregesteron, teofilina, nicotina
vasopresina, atroping, morfina, diazepam, sedative, relaxante, analgetice, a.ncstezice,
broqgodllatatom'e). De asemenea, anumite alimente (ciocolatfi, cafea, alcool) scaé
presiunea SEIL, la fel ca si alfi factori, ca stresul, ce slibegte contractiile esofagului.

Combinatia de suc gastric acid, siruri biliare, secretie pancreaticd §i pepsini
este devastatoare pentri mucoasa esofagului.

~ RGE aparela orice virsts, fiecare dintre noi acuzénd arsuri epigastrice dupé o
masi copioasi. Mici eructafii sau virsdturi in centitate micd sunt normale la un copil
de 6 — 8 siptaméni, astfel ci se considerd c& RGE este normal pén# la vérsta de 2
luni. Dar care este limita normalului $i cum pot fi corelate intensitatea semnelor de
reflux cu-gradul reflixului? Uneori este dificil de gtiut daci RGE este cauza bolii cu
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mamfestirile respective sau sts consecinta unei boli e Daza. Pentru ca lucrurile s3

fie gi mai complicate, RGE se insotegte foarte des de alte afectiuni: :
« Neurologice: ul mintal de orice cauzi, traumatisme cerebrale de

orice cauzd, paralizia cerebral, sindromul Dowm, hidrocefalia, microcefalia,

convulsii, sindromul Comelia de Lange; ¢
o Gastrointestinale: obstrucfii gastrice de orice cauzi, tulburdri de
deglutitie, obstructii duodenale, defecte congenitale ale peretelui abdominal
(omfalocel, gastroschizis), gindrom " de intestin scurt, megacolon congenital,
hipertensiune portald; , ' '

o Cardiace: afectiuni ce determini insuficienta cardiacg; .
e Respiratorii: hernia diafragmaticl congenitald, 'stenoza traheald sau
subgloticd, despiciturile palatine, sindrom Pierre-Robin, paralizia nervului frenic,
displazia bronhopulmonard; S ,

e Prematuritatea.

Deoarece RGE se defineste prin prezenfa continutului gastric refluat in esofag,
anumite situail clinice ca virsitura, regurgitatia si ruminaia trebuie evocate.

Varsitara se defineste drept actul reflex prin care continutul gestric este
proiectat cu forfd prin gurd la exterior. .-

Regurgitafia reprezint? un episod in care confinutul gastric este adus in gurd §1
apoi este fie expectorat fie inghitit din nou. . . -

Ruminatia este afectiunea manifeststd prin repetate episoade de regurgitatie §1
in care copilul inghite continutul din cavitatea bucald.

RGE fiind comun tuturor acestor situatii clinice considerdm c& definitia RGE
este: afectiune caracterizati prin prezenfa continutului gastric in esofag pe fondul
unor manifestdri clinice caracteristice: tuse, wheezing, crize de cianozi, varsituri cu

striuri de sénge, etc.

Manifestiiri elinice . -
Cel mai frecvent semn este virghtura, care apare irnediat postprandial, este
reprezentati doar de confinutul gastric (nu contine bild), ae uneor striuti de sange si
nelinisteste sugarul care imediat reia plénsul. Uneori vérsaturile pot fi cu efort,
aruncand jet la distants, de unde confuzia cu vérsiturile din stenoza hipertroficd de

pilor sau din stenoza congenitald a duodenului, nediagnosticatd incA.

imentul % se datareste absentei unui aport nutritiv §i caloric adecvat
datorith repetatelor vérséturi. Se nanifestd mai ales fn primii 2 ani de viatd.
ii_den jupni ii cronice la nive ingelui, voce rdgugitd

datorate refluxului acid In cavitatea bucald. ‘
. Complicatiile pulmonare cum ar fi bronsitele recurente sau pneummoniile de

agpiratie sunt atribuite reflufirii in arborele respirator a continutului gastric, mai ales
in timpul somnului. S-a dovedit clar o prelungire n fimpul somnului perioadelor de
reflux. Copiii pot avea perioade de reflux insidios in timpul somnului si sd se
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- “manifeste cu episoade inexplicabile de tuse. Alte studii au aratat ci o cantitate

__arecare de refluat acid gastric in esofagul mijlociu sau superior, stimulénd reflexele
. vagale, produce laringospasm. Laringospasmul produs de RGE este considerat cauza
< “de apnee obstructivi la copil gi posibil cauza de stridor recurent, hipoxie acutd i

chiar “roarte subitd” (sudden infant death syndrome — SIDS).
- Prematurii ou .s'mdmm de detresd respiratorie si care au insuficientd pulmonari
‘ronicA prin displazie bronhopulmonar au o rati mare a RGB. In acecagi misurs,

copiii care &u 'frccvent ma.m'.festﬁri respiratorii ca apnee cu bradicardie, pneumnonie,
., cianozd sau stridor trebuie investigaji in directia diagnosticrii unui RGE.

Multi copii cu simptome respiratorii induse de RGB‘au concomitent afectiuni

‘o ale S.N'C ce explici in parte episoadele lor de apnee cu bradicardie. fn aceste cazuri se
: considera RGE un factor agravant al bolii gi nu unul cauzal, declangator.

sofagita cu leziuni inflamatorii cronice interesand toate straturile esofagului,

" |ocalizatd in special in ¥4 inferioard. Ulterior, leziunile de esofagitd se pot complica
qu stenozi esofagiand secundara.

« NP e s . s
Esofagul Barrett” este intilnit la copiil mal man cu RGE cronic gi constd In

Fneta'p}azia sub fprmé de.epiteliu columnar a mucoasei gastrice la nivelul esofagului
‘. inferior. Factorii care influienfeazd aparifia acestor leziuni,
. precanceros, sunt durata refluxului §i prezenia de Helicobacter pylori In mucoeasa

considerate stadiu
gastricd.

Diagnostical RGO

Cénd se suspicioneazi dupd semnele clinice un RGE existi o multitudine de
examene complementare ce pot pune in evident refluxul, si evidentieze eventualcle
cauze ce ar fi putut declansa refluxul si si determine prezenta eventualelor sechele.

. ‘Radxgg;gﬁa toracic poate decela semnele unor infectii pulmonare‘ ce au de
obicei caracter recurent si sunt datorate repetatelor pusec de RGE insotite de
aspiratie. Uneori copiii cu RGE pot avea imagini de emfizem pulmonar ce in'so;e te
astmul. ‘ ’

' Tranzitul esofagian baritat da relafii despre prezerija unei eveatuale hernii
hiatale sau despre anomalii ale mucoasei esofagiene, despre eventuale stenoze
esofagiene secundare (intinderea lor), despre prezenta dismotilitatilor esofagului, mai
alﬁs dupi anastomoza directa pentru atrezie esofagiand, podte evidentia imﬂgi;ﬁ de
esofagitd sau esofag Barrett. '

Tx:gnziml barjtat, practicat in continuare dincolo de esofag poate evidentia
obstrucgn la nivelul pilorului seu duodenului (stenoze duodenale congenitaie
Fhafragm, stenoza hipertrofica de pilor) ce ar putea £ cauze de varsaturi. Dar cel mmt
important lucru este cA tranzitul baritat eso-gastro-duodenal poate evidentia refluxul.
Relajia “reflux evidentiat de tranzit” si “prezenta simptomelor” este una speciald.
A_stfel, s-unt‘ §ima§ii cand in absenta simptomelor se constati imagini de RGE iar 60%
din pacientii cu simptome de reflux si pH-metrie concludentd pentru reflux nu au

imagini de reflux.
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pH-metrie esofagian a fost inventat d
practica medic
indelungatd a pH-ului esofagian
esofagiand este expusd aciditiifii,
refluatul acid 5i coreleazi perioa
esofagian normal variazd Intre 5,5 si 7,0. Este considerat

pH-ului sub 4,0.
pH-metria esofagiand certifici:

¢ Timpul total in care pH-ul esofagian este mai mic de 4,0, exprimat Tn

procente din timpul in care pacientul este monitorizat, culcat sau gezind.

e Frecventa episoadelor de reflux inregistrate ca episoade cu duratd mai mare :

de S min/24 de ore.
¢ Durata episoadelor mai lungi decat 5 min/24 de ore.
« “Timpul in minute al celui mai lung episod de reflux inregistrat.

Datele inregistrate sunt prelucrate de cormputer folosind soft dedicat §i se “f.
obtine un “profil de reflux”. Valorile normale si patologice sunt determinate pentru _{:
sugari, copil mici, pregcolari, colard si adulfi si poartd numele de “scoruri” (De -

Meester, Boix-Ochoa).

Se consideri ci pH-metria esofagiani pe 24 de ore a devenit regula de aur ]

pentru determinarea RGE la copil §i adult, datoriti studiilor clinice pe serii largi de

pacienti. Daci la monitorizarea pe 24 de ore a pH-ului esofagian valorile sunt sub 4,0 ¢
mai mult de 5% din timpul studiat existi cu certitudine RGE. Atunci cind pH-metria .
esofagiani efectuatd 24 de ore relevid 2 deviafii standard de la valorile normale sau |

mai mult se impune fundoplicatura gastrica.

Echografia este folositd mai ales pentru diagnosticul herniei hiatale. O
fecomanda faptul ci este fiziologicd, neinvaziva si nu iradiaza bolnavul.

: Studiul refluxului alcalin se referd la studierea simultand cu doi electrozi, unul
esofagian §i unul gastric, al pH-ului cici sunt situafii cénd existi flux retrograd
transpiloric de secrefii bilio-pancreatice (reflux duodeno-gastric) ce tansform
refluatul gastric spre esofag din acid in alcalin. In ateri conditii, sfincterul esofagian
inferior incompetent permite RGE alcalin, cu’ efect dezastruos asupra mucoasel
esofagiene, dar care la pH-metrie nu este evideritiat.

Studiul evacufrii gastrice se face prin scintigrafie gastricd computerizatd. Se
administreaz un prinz confinfnd Tc99 marcat. Normal, Intr-o ord trebuie si se
evacueze 70% din continutul introdus in stomac. Copili la care mai mult de 50% din
prinzul marcat tu izotop persistd In stomac dupd 90 de minute au intdrziere In
evacudrea gastricd (piloroplastia este indicati dacd cel pufin 60% din cantitatea
contihutd inifial In stomac este refinutd peste 90 de minute). S-a mai incercat
mésurarea aciditiitii mioelectrice a peretelui gastric transcutan si s-au gisit cazuri de
Intérziere in evacuarea gastricd pentru préinzuri solide, cu o acuratefe a explordrii de
90%, dar éxperienta cu aceasts tehnicé este foarte limitatd.

iana este testul specific in diagnosticul RGE. Electrodul de
e Tuttle i Grossman §i a fost introdus n * j -
ali pentru studierea aciditifii de Miller in 1964, Monitorizarea " §

permite cuantificarea timpului cit mucoasa
misoard capacitatea esofagului de a-gi elimina -
dele de reflux cu simptomele pacientului. pH-ul ¢
episod de reflux o sciderea - { °
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.~ Endoscopia este recomandati pentru evaluarea clinicd, de relativd urgents, a
- oricirui copil ce prezintd o hematemezi, disfagie sau odinofagie inexplicabild.
" Efectuatd cuun endoscop flexibil de un diametru adecvat, endoscopia poate evidentia
Vo esofagitd dar nu poate cuantifica gradul refluxului, dacd existd. Endoscopia este de

* ajutor In diagnosticul modificérilor mucoasei In 1/3 distal3 a esofagului cu reflux, in

diagnosticul stenozelor secundare §i confer avantajul biopsiilor ce pot fi prelevate pe

- loc.

Sg'mtizmﬁa pulmonard studiazad plaménii §i esofagul dupi ingestia unui prinz
ce confine sulf coloidal marcat cu Tc99 si poate demonstra prezenta aspiratului

- pulmonar, in cazul RGE, la pacientii cu infecfii pulmonare recurente.

; I.\/Ianc.)met:fia esofagian® este metoda care cuantificd rezistenfa sfincterului
esofagian inferior la refluarea confinutului acid gastric spre esofag. Plasarea

. cateterului ce misoard presiunea de la nivelul SEI se face sub control radiografic si

dupd ce este introdus in stomac este retras la nivelul esofagului intraabdominal.
Valori'agz presiunii SEI sunt normale peste 15 mm¥Hg. DacH valorile presionale sunt
mai mici de 9 mmHg la copilul mic se consider# sfincter incompetent, sediu sigur de

" reflux.

Studiul motilitftii esofagiene se realizeaza cu ajutorul unui cateter cu multiplu
lumen §i se cerceteazi contractiile peristaltice ale esofagului, Inregistrarea ficandu-se
pe durata a 24 de ore. Se estimeazi c& 1/3 din cazurile cu RGE asociazi tulburdri de
motilitate a esofagului. Peristaltica necoordonats si ineficients a esofagului determini
staza prelungité a refluatului acid in esofag. O serie de afeciiuni ca esofagita, atrezia
esofagiand operats, acalazia §i afectiuni neuromusculare se insofesc de unde
peristaltice esofagiene ineficiente, cu secvente neregulate §i de mic# amplitudine.

Tratamentul RGE

. 1. medical, Existi trei obiective ale tratamentului nonoperator al RGE la

copil:

1.1, Tratamentul postural constd In menfinerea sugarului In pozifie
semisezindd (“upright position”) timp de 24 de ore pe zi, Aceastdi pozifie, cu capul si
trunchiul ridicate la 60° fafi de planul patului, diminud cantitatea de refluat acid
gastric §i favorizeazi golirea esofagului. Chiar §i o pozifie semisezAndi de 30° poate
fi eficientd. Pentru c& in timpul somnului e greu de realizat la sugar o astfel de
pozitie, se preferi pozitia capului ridicat cu 3 cm pe o pernd §i administrarea
pranzului cu doud ore inainte de culcare. In timpul zilei copilul poate fi finut fn brage,
cu capul §i trunchiul ridicate, in decubit dorsal sau ventral (“prone position”). La
sugar, dupd 4-6 s&ptimfni, se poate constata eficacitatea unui astfel de tratament
postural. La copilul peste 1 an tratamentul postural ca unicd metods de tratament nu
dd rezultate,

1.2, Calitatea alimentagiei. Prénzurile in cantitate mic¥, mai frecvente §i cu
alimente cu o consistenfi crescutd diminud RGE. In schimb tetinele, suzetele
favorizeazi ingurgitarea unei cantitifi mari de aer §i de aici, RGE. Pentru un sugar
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58 .
nic este dificil de “ingrosat” pranzul, care este format din Iapte (se poate apela la gy

sau cereale). Mai devreme de 5.6 luni vArstd un sugar nu poate primi alimente solide, .

stomacul lui nefiind pregitit pentrt 0 astfel de digestie. Cert este ¢ asocierea unei

alimentatii continfnd prénzuri in cantitate mai mica i mai consistente influienteazi
favorabil RGE.
1.3, tratamentul medicamentos include:
¢ antagonisti ai receptorilor H2 (cimetidina, ranitidina) care cresc pH-ul
gastric, inhiba activitatea pepsinei, cresc presiunea SEL Au inconvenientul ¢i nu

pot fi administrate sugarului i copilului mic deoarece au un gust nepl?cut, -

necesitd doze frecvente, provoacd greturi, varsaturi, diaree.

e Cisaprid (coordinax) este un stimultent noncolinergic al peristalticii
esofagiene §i al SEL Utilizat pe scard largd in Europa si SUA, a devenit
medicamentul de electie In tratamentul RGE. C

e« Drogurile inhibitoare ale pompei de protoni (omeprazol) sunt eficiente In
blocajul productiei de acid gastric §i combat cu eficienid esofagita dar nu
influienteazd amploarea RGE. -

2. chirurgical. Se adreseazd urmitoarelor categorii de pacienti:
o Copil cu RGE diagnosticat cert si la care tratamentul medical efectuat 4~
6 siptaméni a esuat. : -
o Copii cu RGE si care au deja esofagiti sau stenoza esofagiand secundara.

¢ Copii cu RGE si cu hernie hiatald.

Obiectivele interveniei chirurgicale suat: -
s Crearea unei zone de presiune crescutd la nivelul esofagului inferior.
e Accentuarea unghiului lui His. :
o Crearea unui esofag abdominal de lungime adecvata.
« Apropierea pilierilor diafragmatici pentru preintdmpinarea herniel
paraesofagiene. :

. Fundoplicatura este interventia chirurgicald ce si-a dovedit eficienfa in
tratementul RGE (aplicarea unui inel esofagian circumferential din material sintetic
nu a dat rezultate). Cea mai réispénditd tehnich de fundoplicaturd gastricd este cea
descrisi de Nissen si Rosetti In 1959. Operafia constd in infisurarea joncfiunii
esogastrice cu o porfiune din marea tuberozitate gastricd, creindu-se un mecanism de
valva antireflux. Caled de abord este abdominald (cel mai des uzitatd, cu multiple
avantaje) sau toracici (pentru cazurile cu stricturi severe, cu esofag scurt, cu
malformatii ale coloanei vertebrale toracice). Se estimeazi ca 92% din copiii cu RGE
si care au avut fundoplicaturd Nissen au prezentat disparifia simptomelor.

Complicatiile postoperatorii ce pot aparea sunt multiple:
-in 15% din cazuri se constatii dezunirea mangonului cu reluarea refluxului;
~ in 6% din cazuri apare hernia hiatald; -

’-7‘;;3 ’ iﬁ{t*s;;fv'j :‘t;.:.":v,". e o - -7»;7%
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—[a 7 ani postoperator poate reapare RGE.
‘, Le copiii cu afectiuni neurologice se constatdl o evolufie postoperatorie dificild,

ades nefavorabild, dup3 fundoplicatura gastrici.

Alte variante tehnice de fundoplicaturd:
-gperatia Nissen combinatd cu antroplastie (asemindtoare intervenfiei Fredet

‘pentru stenoza hipertroficd de pilor, In care se sectioneazii seroasa, musculara §i se

| respectd mucoasa) sau, mai frecvent, piloroplastie Heineke-Mikul'cz, la copii cu RGE
i intArziere in evacuarea gastricd;

-operatia Thal, ce “urcd” fundusul gastric spre cardia $i m~i sus, suturédnd
- stomacul pe 2/3 anterioare la diafragm. Procedeul este folosit 1a cop.ii cu ficat mare,

" esofag scurt sau la cei care au avut esocardiomiotomie Heller pentru acalazie;
) -operatia Toupet este 0 fundoplicaturd posterioard (hemi-Niss :n);

-fundoplicatura laparoscopici, introdusi in practica pediatrict din 1992 {si-a

. dovedit eficienta la adult) si care reprezintd metoda de viitor in trat. m >ntul RGE si Ja

copil.
S-a mai imaginat §i gastropexia Boerema, ce sutureazi mica surburd gastrici
la peretele anterior al abdomenului, cu rezultate mediocre.
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PATOLOGIA PERETELUI ABDOMINAL

Viciile de involutie ale canalului omfaloenteric
Defecte ale peretelui abdominal anterolateral
ii (omfalocel, laparoschizis)

i Hernia ombilicald

| Hernia liniei albe supraombilicale

Patologia canalului peritoneovaginal
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DEFECTE ALE PERETELUI ABDOMINAL

peretele abdominal este o gazda perfectd pentru viscere, desi este considerat

¥ piar o barierd In fafa interventiilor chirurgicale abdominale. Aceastd structurd

rsmarcabild’ de picle, mugchi, fascii §i peritoneu nu numai ci mentine viscerele, dar

are rol in respiratie, pozife bipeds, tranzit intestinal, rictiune. Tulburdrile in

- -gpchiderea peretelui abdominal la cmbrion rezulti dintr-o serie continud de defecte

"~ ce-si au sediul la nivelul ombilicului. Defectele se pot extinde cranial si s4 intercseze
P?retele toracic sau caudal, spre vezicd si structurile perineului.

La vérsta de doud saptaméni, embrionul (ca un disc) este format din ectoderm,
" la exterior, §i endoderm. Al treilea strat germinativ, mezodermul, se dezvoltd intre
“aceste doud straturi generdnd tnafard somatopleura i Tnfuntru, splahnopleura. intr-o
“scctiune & embrionului, peretele trunchiului este ca un “sandwich”, cu un endoderm
parietal care va deveni peritoneu sau pleurd, cu un mezoderm din care va deriva

* musculatura perctelui i din ectoderm, viitoru! Invelig tegumentar.

Pina in siptimdna a 12-a, perctele anterior este deschis la nivelul inelului
ombilical. Acest defect este inchis prin 4 falduri (pliuri) ale portiunii splahnice a
peretelui ce cresc din portiunea laterald a embrionului spre a forma peretele ventral al
}mnclﬁului (abdomenului): 4

- Pliul cefalic inchide zona din fafa intestinului anterior, cranial §i formeazad
1oracele anterior si peretele abdominal superior, cu ,,septam trangversum” i por{iunea

anterioard a diafragmului. ‘
- Pliul caudal migreazs dinspre caudal si inchide intestinul distal si stratul

somatic al alantoidei, forméand hipogastrul,
- Pliurile laterale, al treilea i al patrulea, completeazi peretele anterior i

acoperd portiunea mijlocic aintestinului.

Toate aceste structuri converg spre inelul-ombilical si ,.imping” intestinul gpre
cavitatea abdominalil aproximativ in a 10-a siptiméni de viat? intrauterini.

Cele mai frecvente defecte sunt cele situate ,la mijloc”, omfalocelul si
pastroschizisul. Urmeazd ca frecventi leziunile plasate suboribilical, extrofia de
vezich gi extrofia cloacald. Leziunile peretelui supraombilical §: toracic (,ectopia
cordis”, pentalogia Cantrell) sunt neobignuite. Nu se cunoastc de ce pliurile
mezenchimale nu oblitereazd complet inelul ombilical.

Defectele peretelui anteriot al abdomenului pot fi diagnosti:ate antenatal prin
ecografia uterului gravid. Este dificil, totugi, de ficut un dianaostic diferential
ecografic intre un omfalocel si un gastroschizis sau Intre un on. filocel §i leziuni
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complexr cum ar fi extrofia cloacala, Nu existdi avantaje penfru nagterea prn

cezariank.

OMFALOCELUL

’ Este > malfarma;ie care rezulti din esecul inchiderii complete a peretelui
anterior al adomendlui In timpul dezvoltérii fetale. Cele patru pliuri somatice pu se
mai apropie si astfel ia nastere omfalocelul.

Patoluoie
Exista o; afalocele mici §i hernii In baza cor
conjin numal anse intestinale, Fevre, care denumegte omfalocelul
congenitals”, de crie trei variante de hernii ombilicale:
-hernii  voluminoase, caracterizate prin absenfa cavitdfii peritoneale,
viscerele aderfind la peretele ebdominal.
-hernii fetale In care cavitatea peritone

sacul peritoneal.
_hernii mixte o care existd o serie de aderente, in special ale ficatului.

donului ombiluical, care de obicei
“hernia ombilicald

ali existd iar viscerele sunt libere In

Cand omfalocelul este mare, cavitatea abdominald este nedezvoltatd si
“interven{ia chirurgicald este dificils, Omfalocelul gigant constd fn leziuni cu
diametrul mai mare de 5 cm §i de obicei confine ficat §i anse intestinale. Peretele
pungii omfalocelului este constituit din 3 straturi suprapuse: membrana amniotici,
fesut mucos sau gelatina lui Wharton si somatopleurd. _ 1

Clinica
Omfalocelul este o formatiune
tumorald evidentf ocupind regiunea

ombilicald, de reguli sesild, hemisfericd,
de volum variabil, de al 1 ¢m, la mai mult
de 10,cm diametru. Peretele tumorii este
neted, uneori gros, alburiu, opac, alteori
viscerele. Alteori, omfalocelul este
réprezentat de o tumoare pediculatd cu o

lui ombilical sau de citre o simpld

e .
strimtorare la nivelul orificiu
dilatare a bazei cordonului.

Leziuni asociate .

Existi la copiii cu omfalocel o ratd crescuté a anomal
ecografic a uterului gravid poate detecta antenatal pre:
descoperirea anomaliilor asociate este cruciald pentru sfatul ce trebuie dat parintilor.

{ilor asociate. Deoarece 0

subtire, transparent, lisind si se observe.

zenta unui omfalocel,
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. §0% din cazurile cu omfalocel diagnosticate prenatal au avut defecte concomitente
" dupd cum urmeaza: 48% afectiuni cromozomiale, 28% cardiace, 20% g¢nito—urinm*e’
20% craniofaciale si 12% anomalii ale diafragmului, Omifalocelul se asociazi, mai’

“rar, cu leziuni ca pentslogia Cantrell (ectopia cordis, defect sternal, defect

" diafragmatic, leziuni cardiace g§i omfalocel), extrofia cloaceld sau sindromul

Becwim~Wiedemm (macroglosie, gigantism, hipoglicemie §i anomalii ombilicale).

Diagnostic : ‘
De obicei, omfalocelul este diagnosticat prin ultrasonografie prenatali. Cénd

- gste detectat prenatal, sunt cercetate cu atenfie §i alte anomalii prin analize ale

séngelui fetal recoltat din cordonul ombilical, ale vilozitétilor corionice.

" La nastere defectul este evident, cu exceptia cazurilor cind existi un sac rupt
$1.tr'ebme~fécut' chggnosticul diferentfial cu un gastroschizis. Este necesar un examen
c]:ImC ‘a.manunpt sio explorare radiologicd pentru decelarea eventualelor malformatii
digestive concomitente., :

Tratament _
. Chiar In ‘Eala de naster.'i, fie ci nagterea a fost pe cale naturald sau cezarian& (nu
existd avantaje In aceastd privintd), se clampeazi cordonul ombilical fark a leza sacul
omfalocelului. ' e

o Omfalocelul se acogeri cu comprese imbibate in ser fiziologic cilduf. Se iau
masuri pentru combaterea hipotermiei copilului, se instituie cateter venos central §i se
plaseazi un tub nazogastric de decompresle.

Tratamentul proprin-zis este chirurgical gi exitd urmitoarele posibilitafi:
__-pentru omfalocelul de dimensiuni mici (cu diametrul sub 5cm) se realizeazi
excizia membranelor, reintegrarea anselor §i inchiderea primard a defectului. Uneori
ex15t.é 0 .compresiune a anselor introduse intr-o cavitate mici §i apar tulburdri
ventilatorii prin compresie pe vasele mezenterice sau compresiuni pe vana cavi, cu
tulburdri de retur venos. . . :

-Pentru omfalocelul de dimensiuni mari (diametrul mai mare de Scm), care nu
poate fi inchis prin simpli suturd a peretelui, se recurge la integrarea anselor sub
piele; se obt:ne o hernie ombilicald gigantd ce poate fi rezoltvati la vérsta de 1-2 ani.
Mult mai frecvent se apeleaza la procedeul Schuster ce folosegi‘.e o i:lasi'de silastic cu
ajutorul ciireia, In decurs de 10-14 zile, ansele sunt impinse In-abdomen.

Tratamentul nonoperator (metoda Grob) constd in respectareé pungii
omfalocelului. Se face badijonaj zilnic cu solutie antisepticd (ex. mercurocrom) si se
S)bgine epitelizarea de la bazd spre varf a pungii omfalocelului (fig.1, 2). In mod
identic, hernia ventrald imenst ce rezultd dupd epitelizare va fi rezolvatd ulterior

{6g.3).




‘ : fn ultimul .. timp, se preferd plasarea sacului de silastic la exteriorul
[ omfalocelului §i prin gedinte Zilnice se ,,Jmpinge” continutul in abdomen. La distanti,
" i inchiderea primard se obfine cu ugurinti.

Prognostic -
! in absenta leziunilor asociate care pun in pericol viata pacientului, tratamentul
{ ; om falocelului conferd 90% rezultate bune. Dacd existd anomalii asociate, mortalitatea

J creste iar rata succesului scade la 40%.
: t

g :
[ A ° GASTROSCHIZIS (LAPAROSCHIZIS)

b Este o malformatie rar# a peretelui abdominal caracterizatd prin iesirea anselor
g din abdomen printrun defect in grosimea peretelui, plasat totdeauna la dreapta,
adiacent cordonului ombilical. :

& Boala apare cu o frecventd de 1/20000 de nagteri.

Embriologie '
Au fost propuse o serie de teoril si explice embriogeneza gastroschizisului.

Cea mai larg acceptaty teorie considerdl o anomalia se datoreaz unei fuptur la baza
cordonului ombilical intr-o zond de rezistentd scizutd la locul unde vena ombilicald

1 dreapti involueaza. Ansele intestinale sunt libere si hernieze in cavitatea ammioticd,
‘ e ] . ft:.nome.n ce se petrece relativ {ardiv in timpul
f M vietii fetale.
Yo .
P Clinica '
b Gastroschizisul poate fi deosebit de alte
( w defecte ale peretelui abdominal prin pozitia
. orificiului prin care se exteriorizeaza ansele
' fata de ombilic. Aspectul clasic este acela in
W o » care anse intestinale herniazd printr-un defect
{ : & parietal plasat la dreapts unui ~ ¢ordon

1 L =
ombilical intact. Nu exista sac §d aco
: Brelungit cu lichidul amniotic, ansele intestinale sunt ingrogate §i mate.

- Dupd nastere trebuie stabil

e g

pere intestinul sau defectul, Datoritd contactuhii -

Leziuni asociate
fn afara anomaliilor gastrointestinale se asociazi, e drept mai rar, anomalii

cromozomiale sau alte anomalii structurale. Toti copiil au absenta rotatiei si defecte

de fixare a ansei intestinale. Incidenta malfoimatiilor gastrointestinale este de 16% ¢i

constd In atrezii §i stenoze.

Diagnostic ;
Laparoschizisul poate fi diognosticat antenatal prin ecografia uterului gravid.

it eu claritate raportul intre anse si cordonul ombilical. O
distensie marcatd 4 unor anse si absenta meconiulul la examinarea rectului poate

sugera o atrezie intestinald concomitenta.

Tratament _

Gastroschizisul, datoritd anselor eviscerate, constituie o mare urgenjd
chirurgicald. Imediat dup? nagtere, ansele eviscerate vor fi invelite in comprese cu ser
fiziologic caldut, vor fi manevrate cu bléndefe pentru a nu torsiona vascle
n{ezentcricc sau a produce alte traumatisme. Copilului i se pjaseazd o sondi de drenaj
nazogastric (pentru decomprimare gastricd), i se combate hipotermis, i se plaseazd un
cateter venos central §i este trimis de urgenjd spre sala de operatii & clinicil de

chirurgie pediatricd.

Existi numeroase opfiuni terapeutice:
_inchiderea primari a defectului;
~ -acoperirea defectului cu tegument (ca prim gest), wmat de interventie

definitiva la distantd;
-acoperirea cu material sintetic si inchiderea ulterioard (lafelcala omfalocel) a

defectului parietal, ilustratd in figura de mai jos.

Cel mai frecvent, tentativa de integrare a
anselor ngrogate gi destinse genereazd o
hiperpresiune cu decompensare
cardiorespiratorie §i tulburri de retur venos in
sistemul cav inferior. De aceea, rareori
inchiderea de primd intenfie a defectului
reuseste §i este necesard acoperirea anselor cu
tegument, "urménd & fezolva ulterior defectul
4 dintre marginile musculare ale peretelui, Dacd .
% fie cu anastomozd primari fie cu 0 stomi §i

Fis
fi rezolv

existd o atrezie, ea at

anastomoza ulterioara. :
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anselor si executd Inchiderea progresivé a defectului, aseméntor omfalocehtul.  .”

Postoperator copilul este mentinut intubat §i asistat respirator o perioada
lung# de timp, piné plaga abdominald are tendinta la cicatrizare. In aceasti perioads,
copilul primeste nutrifie parenterald totald pe cateter venos central.

HERNIA OMBILICALA

Bste foarte frecventd §i corespunde Inchiderii incomplete & inelutui ombi/ical n
porfiunea sa supetioard. Deseori este o simpld intirziere de inchidere a inelului
ombilical, ceea ce explick frecventa herniei ombilicale ]a prematur precum si evolutia

sa spre vindecare spontani la 80% din cazuri.
Se manifestd dupd ciderea cordonului ombilical sub forma deplistirii cicatricii

ombilicale, tegumentele supraiacente fiind subfiri si permitfind si seé vadi prin %

transparenta lor ansa intestinald din sacul hernial (culoarea este albistruie). Hernia
este indolor# §i se stranguleazi extrem de rar.

Evolufia spontani a herniei ombilicale de’ dimensiuni mici unde inelul nu
admite decit pulpa indexului este foarte frecvent citre vindecare spontani pind la .
vhrsta de 4-5 ani (Daoud); alfi autori admit limita de varstd 2 ani pentru vindecarea

spontani. Hemia mai mare, la care inelul ombilical permite penetrarea indexului, are
putine ganse de a se vindeca spontan. '
Procedeele de tratement conservator prin contentie externd dupid

reducerea manuald sunt inutile, lipsite de eficientd.
Formele de hernie cu inel ingust sunt urmirite péni la varsta de 4-5 ani

cind, daci Inchiderea spontand nu s-a produs se opereazi. Formele cu inel ombilical
larg au indicafie chirurgicald inainte de 4-5 ani, obisnuit dupi vérsta de 2 ani, hvénd
in vedere improbabilitatea vindec#irii spontane.

HERNIILE LINIEI ALBE SUPRAOMBILICALE

Constau o hemierea tesutului gras
. properitoneal printr-un  orificiu aponevrotic
preexistent (sau mai multe) pe linia albd
supraombilicald. :
Strangularea lor este frecventd -§i foarte
dureroasd. Din acest motly hemia liniei albe
! supraombilicale se opereazd imediat dupd
diagnosticare. :

g - ;
Preferabil este tratamentul care foloseste material sintetic pentru acoperirea

o
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Sy

o opeo-vaginal care va coborl traversénd  traiectul inghinal gi insofind
“hernaculum testis Pani la scrot, comunicénd cu vaginala testiculard. La fetite,
ecticulul peritoneal va forma canalul lui Nilck care nsofeste ligamentul rotund §i
junge astfel péna la labia mare,
S Obliterarea canalului peritoneo-vaginal se face prin aparifia inelelor de atrofie
leroza ale Ini Ramonéde; la 40% din copii canalul peritoneo-vaginal este fnchis la
agtere, 14 restul de 60% se inchide in cursul primului an.
«%, Anom.'iile de inchidere ale canalului peritoneo-vaginal sunt situate la dreapta
4 0% din cazuri, la stinga In 25% din cazur 5i bilaterale in 15% din cazuri.

< Dacd anomalia este unilaterald gi-n particular la stings, n 30-60% din cazuri si
Analul peritonec-vaginal din partea dreapti ests deschis.
. Anomalia este bilaterald predominant la fetife i la prematuri, Frecvenia de
fectare pe sexe este de 8 badefi la 1 fati. fn funcie de nivelul §i modul de inchidere

artiali rezulté o patologie variatl.

HERNIA INGHINALA

: in functie de intinderea zonei in care canalul peritoneo-vaginal s-a inchis se
. descrin: hernia funicular#, inghinald, inghino-scrotald i inghino-testiculard,

Simptomatologie

Apare sub forma unei mase inghinale sau inghino-scrotale, mai mult sau mai
puin moale, de dimensiuni variabile care cregte 1a efort (pléns, tuse, alergare) i in
ortostatism prelungit §i se reduce in clinostatism. Testiculul se palpeazd separat de
aceasts masd, iar dupi reducerea ei in clinostatism, indexul coafiind scrotul percepe
orificiul inghinal superficial Jargit comparativ cu partea opusi sénitoas#.

Dac’ hernia este mich g dificil de a fi recunoscutd, examinatorul nu trebuie s
se bazeze pe afirmafiile mamei asupra sediului drept sau sténg; in aceste situafii este
bine a se urmérii copilul in timp péni ce hernia devine evidenti, Daoud recomands in
acelasi scop efectuarea peritoneografiei care constd Inir-o radiografie a abdomenului
in pozitie verticald dup# injectarea unui produs de contrast hidrosolubil in cavitatea

peritoneald. . ' .
Continutul herniei este de obicei intestinul subfire gi/sau epiploonul, uneort

' . cornul lateral al vezicii urinare, iar la fetife ovarul. De semnalat c# prezenfe ovarului

tn sacul de hernie, Tntr-un procent de 1% din cazuri semnificd un testlcul femmlzant
Strangularea ovarului in sacul de hernie este urmats foarte repede de infarctizarea sa.
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iz ic diferential '; cd '
Dlagnosﬂc dllfe ﬁgtre diferitele forme de patologie ale canaluluivperxtoneo]
vaginal: Co - o
o Hidrocelul comunicant presupune ~ angajares de lichid
peritoneal prin canalul peritoneo-vaginel rﬁmas.deschis in
. totalitate, ca si In cazal herniei inghino-testiculare. Se
difereritiazé de hernia inghino—testicularﬁ si de cea inghino-
gerotald, care confin intestin subtire si epiploon, prin aceea ¢d
la palpare se deosebegte continutul plin de cel‘ lichidian. D‘g
asemenea, dupd reducereg continutului in clinostafism, 10l

ortostatism continutul se reface de sus in jos In cazul herniei §i
de jos 1n sus In cazul hidrocelului comunicant. o
e Hidrocelul testiculer pur este O tumord cu continut lichidisn
plasatd in scrot, ireductibil¥; testiculul se palpeazd cu greutate
prin masa lichidiand saunu se palpeazi deloc.
Chistul de cordon spermatic este 0 tumord lichidiana plasatd la
un nivel osarecare censlului inghinal sau in serot,
nedureroash, mobild transyersal, {reductibild in abdomen si
independents de testicul. :

5. Hernia crurald este foarte rard la copil.

3. Testiculul necoborét congenital palpabil pe traiectdl
inghinal se insofeste frecvent de hernie.

4.  Varicocelul simptom din tum
hemia inghino-scrotald este plasati pe P
diferential se face gicu varicocelul — boald.

5. Adenopatia inghinald.

6.  Tumorile testiculare.

orile retroperitoneale; cénd
artea stdngd, diagnosticul

Strangularea herniard S
“Este sin'g\ua complicatie & hemiei §i se produce in urma angajaril in sz-xcu“l
hernlar & unuj continut visceral mai voluminos; organele herniate se edemafiaza
datoritd' stazei. venoase §i inelul musculo-aponevrotic devenit prea ingust Tu mal
permite: reintegrarea in abdomen & continutului sacular. Eyo'lueaz? apoi ca in orice
mecanism de strangulare Spre necrozd a ansei, perforarea el 31 constituirea peritonitel

saculare care apoi se generalizeazi in abdomen. . -
o . Strangularea poate surveni in doud circumstan{e clinice: la un purtator

cunoscut de hernie, i atunci diagnosticul este ugor, sau ca formi de debut a hemiei,

diagnosticulinacestcazputﬁndintﬁrzia. . ‘ o
Strangularea herniard se manifesté clinic prin tumefachie inghinald, sau

* inghino-scrotalé ireductibild, foarte dureroasd spontan si la palpare, la care se

asociazd  tardiv sindromul  oclusiv  (varsaturi, oprirea fTanzitului, meteorism).
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Strangularea cornului vezicii urinare se poate fnsofi de retentie acutd reflexd de urind,

Hernia strangulati trebuie diferentiatd de:
_ Chistul de cordon spermatic sub tensiune.
. Hidrocelul testicular pur cu cregtere bruscil de valum.
- Torsiunea de testicul necoborit congenital,
. Limfadenita acutd inghinald.
- Hematomul scrotal posttraumatic.

- Orhiepididimita acutd.
Tratament
\.  Hernia in afara stranguldirii poate in general si .ie operatd la
varsta descoperirii sale deoarece temporizarea are urmi.oarele riscuri
_potentiale:
- Risc de strangnlare cu necrozi de ansé.
- Strangulare cu pensare laterald a intestinului.
) l - Strangulare cu infarctizare testicu]arif secundar.

-2

]

Totugi, atitudinea practici de recomandat este agteptarea pir.i la vérsta
de 1 an pentru operafie avand In vedere posibilitatea de continuare ¢ procesului
de involutie a canalului peritoneo-vaginal pand la aceastd vér ti, precum si
conditiile tehnice mai facils.

Fac exceptie urmatoarele situatii ciind hernia poate fi operatd si sub
varstade 1 an: '

Hemiile care se reduc dificil gi deci au risc crescut de strangulare.
Hernille care au avut tn cursul evolutici cel putin un puseu de strangulare.
Herniile voluminoase.
Copiii care triiesc intr-un mediu social putin favorabil.
Daci hernia este bilaterald se opereazd in ambele parfi in acelagi timp

operator. Dacdl hemnia este in partea stingd, mulli autor recomandi si se opereze de
asemcnea bilateral, eventual dupd o peritoneografie, avind fn vedere frecvenia
ridicatd (60%) in aceste situafii a persistentei 51 pe pariea dreaptd a canalului
peritonco-vaginal. Dacd hemia este de partea dréapti se opereazA numai la acest
nivel.

La prematur si la nou-nascut este indicatd abstinenta operatorie §i urmérirea

in timp findnd cont de posibilitatea tnchiderii intArziate a canalului peritoneo-

vaginal.
9 Hernia strangulatd se reduce prin taxie dach nu este mai veche de

24 ore. Esecul taxisului i vechimea mai mare de 24 ore a stranguldrii impun
interventia chirurgicald.




Chistul de cordon spermatic

Apare ca o tumefiere usor fuziforma, renitentd, pufin mobild transversal si de -
sus In jos; plasatd la un nivel oarecare pe trajectul inghinal sau In scrot. Se palpeazi
independent de testicul §i nu se reduce In abdomen. Se poate asocia cu o hernie si/sau :;
cu un hidrocel testicular pur. La fetite ia numele de chist al canalului Nick. Varsta

optimi pentru aperatie este dupd un an.

Hidrocelul testicular pur

. Se manifestsy sub forma unei tumori scrotale cu confinut lichidian carg nu se
reduce in abdomen: Testiculul nu se palpeazi sau se palpeazi cu dificultate prih masa
lichidiani.

Indicatia operatorie se recomandi dupi vArsta de 2 ani deoarece pina la aceastd ’

varstd poate dispare spontan.

FTEETTE

i CAPITOLUL VI

PATOLOGIA PERITONEULUI

n
| Sindromul peritonitic neonatal

Peritonitele acute ale sugarului
Peritonitele acute ale copilului
Hemoperitoneul nou-nfiscutului
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PERITONITELE NEO-NATALE
Sindromul peritonitic neo-natal

Prozintd particularitdii clinice la fel ca si sindromul ocluziv neo-natal. Se
caracterizeazd prin debut precoce dupi nagtere, in funclie de cauza peritonitei: in
peritonita meconiald debutul este de la nagtere, iar in peritonita primitiv neo-natald

1g 2-8 zile de la nagtere.
Simptomele digestive constau in virsatur, diaree, balonare abdominald

progresiva. Starea generald se altereazi repede, faciesul devine teros, ochii
{ncercdnati, extremitafi reci i cianotice. Temperatura poate urca pnd la 40° sau
oate exista numai o ugoard subfebrilitate.

Abdomenul meteorizat prezintd rezistentd la palpare] dupd 2-3 zile de evolutie
apare edem suprapubian care se intinde in tot etajul subombilical cuprinzdnd si
scrotul si ridicina coapselor. T egumentele abdominale devin lucioase, cu circulafie
venoasi foarte bogata.

Exploriri de laborator

o TFormule sanghini prezintd leucocitozd cu polinucleozd peste 20.000/mme
pledeazi pentru peritonita primitivi.

» Radiografia abdominald fard pregdtire poate ardta pneumoperitoneu in perforatiile
gastrice si colice, mai rar in cele ale intestinului subtire. Nou-ndscutul poate
prezenta radiologic un tablou oclusiv in cadrul peritonitei.

o Radiografia de fafi In pozitie de clinostatism evidentiazd Ingrosarea perctilor
anselor intestinale traducénd edemul inflamator al acestora, asociat cu existenfa
lichiduiui liber in peritoneu.

o Peritonita meconiali si cea incapsulatd au imagini radiologise particulare.

Diagnostic diferential

s Diferentierea de ocluzia neo-natald de multc ori pune mari probicme intervenindu-
se chirurgical pentru abdomen acut neo-natal, diagnosticil fiind trangat

intraoperator.
o Pnterocolita ulcero-necroticd  fard perforatie poate avea 0O evolutie
pseudoperitonitica gi s& conduci la o Japarotomie inutild §i chiar nericuloasi.

Peritonita meconiali

Va fi prezentati In cadrul patologiet aparatului digestiv (cap 7)
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Peritonita biliara

Este o descoperire intraoperatorie In cursul interventiei pentru o peritonita neo-

natali. Perforafia poate fi la orice nivel pe calea biliard sau poate surveni pe un chist

de coledoc.
Operatia logicd este sutura perforatiei §i drenajul,

localizate, drenajul simplu este suficient.

Peritonita incapsulantd a nou-ndscutului

Este de fapt o peritonitd meconiald la care peritoneul a reactionat prompt in
momentul perforatigi §i a localizat scurgerea de meconiu. Iritafia produgd de
meconiul care totug! s-a exteriorizat duce la o.reactie plasticd peritoneald intezsé cu
placarea anselor prevertebral; meconiul este practic inexistent in momentul

interventiei.

Peritonitele neo-natale prin perforafie

Aproape intotdeauna perforafia se produce in primele zece zile dupd nagtere.
Sediul ei poate fi oriunde de-a lungul tubului digestiv, dimensiunile sale variind §i
ele, .

Cauzele perforatiei sunt variate:

e defect congenital vascular al musculaturii de tip Herbut.

e infectia parietald din enterocolita ulcero-necrotich.

s obstacol subiacent zonei de distensie pe care survine perforafia: obstacol
mecanic (atrezie, stenozd, imperforatie anald) sau functional (boale
Hirschsprung). B

s apendicita acuti sau meckelita acutd perforati.

o perforafii provocate prin terapeutici sau exploréiri variate:
sond gastrich sau duodenald, clismé.

termometry,

in.este cea a unei peritonite neo-natale cu unele particularitafi:
meteorizare progresivd cu timpanism prehepatic ceea ce semnificd un epangament
gazos peritoneal; jend respiratorie cu cignozi datoritd distensiei abdominale marcate,
uneori stare toxicd cu sau fard febrd (in enterocolita ulcero-necroticl, peritonita

apendiculard).

Simptomatolog

iar In colectiile mici,” -

gl
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Examenul radiologic fir#i pregitire este indicat cit mai precoce Inainte de a se

i ipstala semnele tardive ale peritonitei neo-natale (edemul parietal, abdominal
" suprapubian, circulafie venoasd colaterald abdominali).

C1i§eul‘ de fafd in ortostatism poate arita pneumoperitoneul prin imagine de
semilund aericd interhepato-diafragmatics, dar deseori zona nu este decolabild de

"’ Citre aer §i pneumoperitoneul apare pe aceast} incidentd sub form3 de dungi clare in
. ap

arifiile parieto-colice sau bule fine gazoase in mijlocul claritifilor anselor
intestinale §ubp'ri. De aceea Béraud gi Defrenne considerd ci deseori singurul cliseu
demonstrativ pentru pneumoperitoneu este cel efectuat de profil pe copilul in decubit

dorsal.
Trebuie contraindicatd explorarea digestivd prin ingestie de bariu, precum $i

" cea prin clismi baritatd.

Topografia aerului digestiv are valoarea sa in suspectarea sediului perforafiei;

astfe!, disparitia pungii cu aer a stomacului permite suspicionarea unei perforafii
 gastrice, absenta aerului colic poate semnifica o perforafie a intestinului gros.

Tratamentul consti I sutura perforafiei, uneori rezeciia limitatd a unui
segment din intestinul lezat. Perforafia apendiculard obligd la apendicectomie si
drenaj. Sediul colic presupune cel mai frecvent o boald Hirschsprung i de aceea se
efectueazd colostomie recoltindu-se §i biopsii de musculaturs colicd pentru examen

- histopatologic.

Peritonitele neo-natale fardl perforatie

Pot fi primitive sau secundare unei apendicite sau meckelite acute fard
perforatie, infectia peritoneului producdndu-se transparietal.

Sursa de infecfie In peritonita primitivd nec-natald poate fi mama, infectia
transmitdndu-se transplacentar antenatal. Postnatal, In primele zile, sursa de infecjie o
poate constitui o infectie ombilical¥, o conjunctivits, o piodermits, sau o septicemie.

Simptomatologia nu are nimic particular fafi de sindromul peritonitic obignuit
al nou-nascutului. Diagnosticul este dificil decarece tulburiri digestive cu diaree,
meteorism, abdomen tensiv la palpare, atingerea ingrijorétoare a stirii generale se
constatd i in toxicoze, infectii digestive, unele ocluzii neo-natale.

Cliseul radiologic aratd o aeroileie difuzi, nesemunificativi.

Tratamentui constd in apendicectomie sau diverticulectomie dach acestea sunt
fn cauzi, iar In peritonita primitivi drenajul peritoneal si antibjoterapia adecvatd
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Peritonitele acute ale sugarului

La sugar se intAlnesc numai peritonite acute, toate
le de vedere mai mult de peritonitele nou-néscutt lui decét de cele ale copilului.
distroficii §i prematurii datoritd rezistentei lor mai
si infectiilor cutanate frecvente.

puncte Lt de pf
Cei mai afectati sunt sugari micl, CUSLTOT
scazute, prezentei infectiilor intraspitalicesti

Etiologie: se disting: o
1.Peritonite prip perforatie in urmitoarele situafil:
—enterocolita ulcero-necroticd {cel mai frecvent )- /

-perforatia unei anse ocluzionate.

-perforstii jatrogene (sondA gastricd, termometru). i
-perforatie diastaticd pe fond de megacolon congenital. .

-apendicita sau diverticulita acuta.
2. Peritonite firé perforaie:
-peritonite primitive hematogene.
-peritonite secundare migrérii transparietale 8 germenilor dintr-un
segment infectat al tubului digestiv.
Simptomatologie: este aseminitoare cu cea 8 nou-nascutului, existind totusi

céteva particularitdti clinice: ‘ )
_tranzitul este mai frecvent accelerat decat de tip ocluziv.

-meteorismul este intermitent, cu perioade de remisiune. &

-edemul parietal si circulatia venoasa colaterald sunt mai accentuate.

Tratamentul: depinde de cauza peritonitei.

PERITONITELE ACUTE ALE COPILULUI

Peritonitele acute secundare

Etiologia este variati:
o perforarea tubului digestiv, apendicitd acutd (57%), ulcet gastro-duodenal,

colecistitd acuti gangrenoasd, diverticulitd acuti.
o pligi penetrante abdominale )
» deschiderea unei colectii purulente dintr-un organ plin abdominawl: chist
hidatic supurat, anexitd purulentd.

2
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ele apropiindu-se din toate
i

]

79

Simptomatologie:
Scmne generale :
1. Temperatura poate lipsi la debut, apoi cregte ajunsdnd la 30-40°. Existd
si forme apiretice (formele toxice) .
5. Pulsul accelerat in momentul perforafiel, devine treptat mai rar,
concordant cu febra.
- 3. Starea generald este alteratd, faciesul suferind, pali4, ochii incercinati,
faciesul teros ,peritonitic” este de aparifie tardiva.

Semne functionale:
1. Varsiturile sunt la tnceput alimentare, apoi bilicase. Apar mai ales in

peritonitele prin perforarea unui organ cavitar.
9. Tulburarea tranzitului intestinal constd obignuit in
materilor fecale si a gazelor, mai rar diaree.

virirea elimindrii

Semne locale:

Durerea survine brutal, este continud, accentuata prin palpe-e si la mers, tuse
sau inspir profund. Ca localizare, initial corespunde sediului perforatici (epigastru
pentru ulcerul perforat, In fosa iliacd dreaptdl pentru apendicite i diverticulita acuti
perforatd), apoi se rispindeste In tot gbdomenul, putdnd iradia la distantd, ca de
exernplu in wnérul drept.

Intensitatea durerii poate fi sfdsiitoare obligfind bolnavul si stea nemigecat (in
peforatia gastro-duodenald), poate fi treptat crescind# (in apendicita acutd perforatd),
sau poate fi stearss, difuzi (in perforatiile intestinale din cursul evolutiel febrei
tifoide). Uneori intensitatea durerii este atit de redusd incdt nu este depistati decét
prin manevre speciale care pun in evidentd iritatia peritoneald: .

« decompresiunea bruscd dupi apdsare blinda a peretelui abdominal.

o semnul clopotelului al lui Mandel: percutia peretelui abdominal.

o tugeul rectal este obligatoriu in orice sindrom abdominal acut,
deoarece ,strigitul Douglas-ului,, poate apare inaintea dureri
abdominale si a contracturii. ’

Contractura muscalari este un simptom sigur al peritonitei. Ea este tonicd i
permanentd, limitatd la inceput, apoi generalizatd; are grade variabile de intensitate
mergind de la simpla apdrare musculard pind la abdomenul de lemn. In fazele
terminale, areactive ale peritoneului, contractura dispare fiind tnlocuiti de meteorism.

.

Imobilitatea peretelui abdominal n timpul respiratiei este legatd tot de

contractura musculard. :

Disparitia matititii prehepatice la peroufic, mai ales cnd pacientul este n
pozitie semigezindd; se datoreza perforafiei digestive si acumuldrii aerului
prehepatic. Apare.mai frecvent in perforatiile gastrice §iIn cele colice.
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Matitatea pe flancuri este un semn tardiv si inconstant probénd epangamentul . : b »' ;

liber peritoneal.

Diagnostic diferential i
e Colica nefreticd se poate tnsofi de contracturd musculard, dar caracterele -,

si iradierea durerii permit diferentierea.

vorba de o torsiune de anexd s&ndtoasd, sau de torsiunea unui chist de
ovar. ‘
e Ocluzia intestinalé in stadiul peritonitic, ca urmare a perforatiei este o
eventualitate mai raré. - -
Pancreatita acuti prezinti dureri epigastrice in bard, stare de soc, '
balonare epigastricé, dar lipsegte contractura musculard. ‘
e Traumatismele vertebro-medulare se pot insofi de dureri abdominale vii
si de contracturd musculard, dar contextul traumatic ugureazi :
diagnosticul; existd Insd si situafii de patologie asociati traumaticd

abdominald, cu perforatie de organ cavitar §i peritonitd veritabild, care “f .

pun piobleme de diagnostic. /

Tratament

Trebuie tratati poarta de intrare a infectiei In peritoneu, in functie de riatura sa, .|

drenajul peritoneal, antibjoterapie §i reechilibrare hidroelectrolitici.

Peritonitele acute primitive

B Pos: ta de intrare este hematogend, iar in functie d > germenele cauzal diferd atlt
simptoma’ dlogia cét §i tratamentul. .

V'eritonita pneumococicd
Se Intalnegte cu precidere la sexul ferr
calea de natrundere a pneumococului fiind consideratd mai ales o vulvo-vaginiti si
mai rar ¢ 2 hematogend. Epangamentul peritoneal este initial mucos, filant, apoi
devine pu ulent galber=verzui, nemirositor.
Sini 1tomatologie
_ Detutul este brutal cu dureri abdominale vii, febr, facies vultuos, herpes

labial, disnnee, deci un debut mai mult septicemic decét peritoneal.

Di.re-a fetidd, cand apare de la inceput este un semn foarte important pentru

diagnostic.

Torsiunea de viscere sau tumori abdominale se pot insofi de contracturd "
musculard; palparea tumorii torsionate ajuti la diagnostic. Frecvent este sk

inin (70-80%), mai ales Intre 4-12 ani, -

]
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Semnele fizice sunt relativ discrete contrastfnd cu starea generald profund

“'glteratd a copilului; abdomenul meteorizat prezintd mai mult apérare decat
“:gontracturd musculard, uneori simfindu-se o simpld rezistentd péstoasd (semnul

¥ parker-Syme).

Dintre semnele generale febra mare de 39-40°, neprecedatsi de frisoane gi care

- ge menfine In platou, are mare valoare diagnostics; de asemenea starea generald de
obicei profund alterati. :

Datele de laborator fumizeazi o leucocitozid de 20;000~50.000 leucocite

" jmme cu neutrofilie.

Examenul clinic general trebuie si fie foarte atent pentru a depista eventual

- punctul de pomire al infectiei pneumococice: existenfa unei vulvite, rino-faringite
.., ppewmopatii. ’

Evolutia poate Imbrica unul din urmiitoarele aspecte:
e Deces tn 1-3 zile in formele septicemice difuze, firdl puroi net.
e Vindecare sub tratament antibiotic, fir¥ intervenfie chirurgicald; ar fi
* forma cea mai frecventi dupd unii autori, der alfii o considerd o varianti
periculoasd. ' :
¢ Evolutie spre Inchistare.

Tratament
Févre recomand# interventia chirurgicald cu sau far¥ drenaj, asociati cu

»* antibioterapie specific, antipneumococicd (penicilind In doze mari de 1.000.000/an

vArsta). .

o Acegst.é Eltitud%ne este dictatd de faptul ci niciodatd nu existd o certitudine in
’pnvm;avonglml unei peritonite si pentru a nu lisa si evolueze o apendicitd acutd
perforati este mai prudent si se opereze, indiferent de cauza peritonitei.

Peritonita gonococicd

Este mult mai raril astiizi; evolueazi numai la fetife gi are un tablou clinic
asemanitor cu cel al peritonitei pneumococice, dar se insofeste obligatoriu de o
vulvo-vaginitd gonococicd.

De multe ori se vindeci spontan, férd sechele, ceea ce l-a determinat pe
EVIondor si compare peritonita gonococicd cu un ,incendiu de 24 ore”. Fapt important
insg, care trebuie refinut, de multe ori peritonita gonococicé duce la sterilitate.

Tratamentul presupune aceessi orientare ca §i In cazul peritonitei
pneumococice, adici intervenfia chirurgicald si terapie specifici antigonococici;
deo§cbirea consti in, faptul ci dach existii certitudinea etiologiei gonococice dupi
frotiul vaginal, tratamentul se poate limita la simpla terapie medicamentoasi.
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Peritonita abacteriand _ o .
Face parte din categoria peritonitelor difuze gi constitue O entitate clinicd

aparte & copilului. Survine tn timpul sezonului rece si se manifestd sub forma unei
apendicite acute cu reactie peritoneald violents, semne locale, care contrasteazi cu
starea generald perfectd 8 copilutui.

Laparotomia evidentiazd pufin exudat vscos in peritoney,
snsamantare, iar restul organelor peritoneale sunt normale,

Evolufia sa este benigné. :

steril la

Peritonitele tuberculoase (TBC)

Desi rare la ¢opil, trebuie avuti in vedere posibilitatea existentei lor.
Peritonita TBC acutd (miliara bacilars) survine in faza de primoinfec;ie! are o -
evolutie gravd §i de cele mai multe ori este © descoperire intraoperatorie I

simptomatologie caracteri
preoperator diagnosticul. Oricum, miliara peritoneald nu este de resort chirurgical.

in faza secundard de boald se intilnesc formele ascitice de peritonita bacilarg,

jar in faza terfiard, leziuni localizate fibro-ulceroase.

Anatomie patologicd
Formele subacute §i cronice
generalizate. Dintre formele generalizate cea mai frecventd este forma asciticd

Cruveilhier, putind fi considerati omologa pleureziei sero-fibrinoase. Dupa semne de

impregpare bacilard si o scurtd
esential, sscita cu lichid sero-fibrinos bogat in proteine siin
cazeoasd succede de obicei ascitei tuberculoase, clinic percepéndu-s¢ O impastare
profundi §i mase neregulate, sensibile, care cuprind adenopatii mezenterice §i anse
intestinale aglutinate. Forma fibro-adezivd sau simfize general
urmeazd de obicei uneia din formele precedente sl este consideratd un stadiu de
vindecare anatomici, degi reprezintd uneorn un  proces tuberculos  incd
evolutiv.Uneori, pe acest fond se poate produce 0 ocluzie intestinald.
Dintre formele localizate se citeazd ascita cloazonantd pse
peritonita ulcero-fibro-cazeoasd localizath §i peritonita plastic localizatd.

udotnr{norala,

Diagnostic
Se bazeazi pe mai multe elemente:

o Terenul bacilar dovedit prin semne de impregnatie bacilard, stigmatele -

unor atingeri tuberculoase anterioare, un factor tuberculos in evolutie.
o Examenul lichidului de asciti din punct de vedere chimic, etiologic §i

bacteriologic.

v A SCeee A A ge & b

avand -
stica; un eventual afect primar pulmonar posate orienta .

ale peritonitelor tuberculoase pot fi localizate sau

fazd de meteorism, uneori dureros apare semnul §
limfocite. Forma ulcero- *f

izatd a peritoneului,
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, 0 ExamenuE mdxplogxc poate evidentia o pleurezie asociati cu o leziune
pulmonari bacilard evolutiva.

Tratament
Elementul de bazd este tratamentul medicamentos antituberculns. Formele

ascitice ajung de obicei la operatie din eroare de diagnostic, dar in formelc ulcero-

/ cazeoase §i in cele fibro-adezive uneori este nece intefventia chirurgi
. o sard intekventia chirurgicald 1
. de fistule, sau ocluzii intestinale. ¢ gicald In caz

HEMOPERITONEUL NOU-NASCUTULUI

Recunoaste drept cauzd obignuitd o nagtere traumatici cu ruptura unui viscer

- abdominal plin. Un hemoperitoneu aparut dupd céteva zile sau saptimdni de la

nestere pune problema unei discrazii sanguine. Din acest motiv se impune

", investigarea coaguldrii In fata oricirui hemoperitoneu peo-natal, chiar apirut de la

nastere, mﬂ ales dacd nu existd o netd anarunez4 de nagtere traumatici.
Diagnosticul se bazeazi pe semnele de hemoragie interni si colaps cardio-

vasoular cu paloarea tegumentelor §i mucoaselor. Cianoza buzelor §i extremititilor

asociatd paloril tegumentare, precum si insuficienfa respiratorie se explick prin

‘canntatea de sfnge giin peritoneu, balonarea §i pareza reflexd a diafragmului
Abdomenul apare destins, cu matitate pe flancuri. Anemia este marcat. ‘

Exemenul radiologic aratd ichi i

‘ . prezenta de lichid peritoneal abundent i

schimbarea pozifiei copilului. e , doplasatil e
) . Tratzm}entu.l co~nstii in corectarea anemiei hemoragice prin transfuzii de

séinge §i tratarea chirurgicalé a cauzes hemoperitoneului, dacd este traumatic,
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- , ATREZIILE SISTENOZELE INTF78TII\'ALE
' Atrezia intestinald este cea mai frecvents cauzd de obstructie congenitali gi
' psumeazd 2/3 din toate ocluziile congenitale ale nou-niscutului. Atrezia desemneaza
- obstructia totald a lumenului intestinal, adesea cu lipsa unej porfiuni de intestin, iar
- stenoza inseamnd obstructia incompletd ce determing semne clinice apfirute cu
"' parecare IntArziere.
Incidenta atreziei intestinale este apreciati la un caz la 2710 nou-niiscuti si
. este de doud ori mai frecvents ca atrezia esofagiand sau hemia diafragmaticd prin
. orificiul Hiss-Boghdaleck i de trei orl mai frecventd decdt boala Hirschprung.

Istoric

in ciuda frecventei anomaliei, primul supraviefuitor el unei anastomoze
digestive pentru atrezie de intestin subfire a fost raportat In 1922. fn 1950, rata
supravietuirii, pe 1498 de cazuri, eta de 10%. Cu vremea, rezultatele s-au Imbunétatit,

astfel ¢ in 1990, s-a ajuns la o ratd a supravietuirii de 90%. Riméane in continuare
* problematicd asocierea altor malformatii.

Clasificare
Existd 4 tipuri difcrite de atrezie intestinala:

-TIPUL I- atrezia prin diafragm, Insuméand 20% din toate cazurile de atrezie
intestinald.din punct de vedere anatomo-patologic, diafragmul este membranos dar
contine §i fibre musculare. )

-TIPUL II- atrezia cordonald, cnd un cordon fibros unegte cele douid capete
ale atreziei. Insumeazi 35% din totalul formelor de atrezie intestinald.

-TIPUL JII a- este o atrezie cu separarea completil a celor doud capetc ale
atreziei, existdnd concomitent §i un defect mezenteric, In ,,V". Este intflnitd acestd
forma de atrezie in 35% din cazuri.

-TIPUL TII b- se caracterizeaza printr-un defect mezenteric foarte mare.
Aportul vascular al intestinului distal este asigurat de o singurd arterd ileo-colici.
Intestinul distal se risuceste in jurul vasului, luénd aspectul de ,,coaji de mar” (apple-
pecl syndrome). Anomalia are semnificatie deosebitd cdci apare la prematuri si
ulterior poate determina sindrom de ,, intestin scurt”. -

TIPUL IV — consti in atrezii multiple ale intestinului subtire , Intdnindu-
se In aproximativ 6% din cazuri. '

Atrezia colici este mult mai raré comparativ cu atrezia intestinald si numard
doar aproximativ 5% din cazurile de de atrezie. Formele de atrezie sunt aceleasgi cu
cele intestinale. Atrezia colicd se localizeazi mai ales pe colonul transvers §i apare in
conditiile coexistentei unei malrotafil sau al unor atrezii intestinale.
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Anatom e patologici

Elementul caracteristic al tuturor formelor de atrezie sau stenoz# intestinal# 1

constituie disc.epanta dintre portiunea inifiald (proximald) mult dilatatd si

dimensiunile redase { aspect de ,intestin-de p
discrepan{d poate fi de 2-3 ori mai mare in diametru, sau §i mai mult, cu cét atrezia
estz mai aproape de stomac, capatu
decat capitul distal.

Intestinul proximal prezintd o hipertrofie a stratului muscular §i o stergere a
vilozitatilor, expresie a activitifil peristaltice ,,in utero”. Studii experimentale au
relevat afectarea coordondrii activitifii peristaltice In segmentul proximal, dilatat, al

atreziei. Acest lucru ar putea fi explicat prin hiperplazia dezordonati a ganglionilor

din plexurile mienterice ale zonei dilatate. In portiunea cea mai dilatatd activitatea
acetil-colinesterazei este absentd, celulele ganplionare §i ramurile nervoase nu pot fi
identificate jar stratul muscular este Inlocuit prin fesut cicatriceal.

Intestinul distal de zona atretici este doar neutilizat §i potenfial este normal,
atit ca mirime cét gi ca functie, Nu existd leziuni de hipoplazie, cel mult un grad de
scurtare a lungimii sale. Numai in

II intestinul ar putea fi mai scurt iar in atreziile de tip I 5i IV este, cert, mai scurt,
Histologic, se constatii hipertofia vilozitatilor in segmentul distal atreziei.
Vilozititile sunt tortuoase, ridsucite, adesea determinind obturarea Jumenulul

intestinului distal. Gradientul aboral al lungimii vilozitafilor intestinale este inversat

in atrezia jejunalﬁ.r]_.ungim ea vilozitatilor intestinale masuratd de la baza criptelor la
vérful vilozitifilod In porfiunea segmentului proximal reprezinti jumitate din
lungimea vilozitatilor din porfiunea distald a atreziei. Modelul hipertrofiei observate
este similar cu hipertrofia vilozitars compensatorie dupa rezectil intestinale Intinse.

Embriologie si patogenie R

Exista modele embriologice separate pentru a explica atrezia duodenali i cea
a intestinului subtire.

Pentru atrezia duodenald se considerd, conform teoriei lui Tandler, ci existd o
tulburare In procesul de vacuolizare al intestinului. Astfel, le sfargitul celei de 32-a
siptimdni de gestafie se produce un “eveniment major in cadrul diferenierii
duodenului, ciici la unirea intestinului anterior cu cel mijlociu apar mugurele biliar §i
cel pancreatic. Tn acest moment, duddenul este un organ plin ce suferd un proces de
vacublizare pe durata a 2-3 sfiptiméni, timp in care se dezvolti. Teoria lui Tandler
spune ci tulburdri in recanalizarea duodemului determini obstructia lumenului, adesea
asociati cu malformaii ale pancreasului si arborelui biliar In porfiunea distald
sprijinul acestui concept, sunt citate cazurile de pancreas inelar (ce reprezinti
persistenfa portiunii ventrale a inelului pancreatic, concomitent cu obstructia

ui”) al segmentului distal. Aceastd

1 proximal poate ajunge de 20 de orl mai gros

18% din cazurile de atrezie intestinald ar putea fi .-
yorba de un ,intestin scurt”. In atreziile de tip I lungimea este normald, in cele de tip

[
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- “Tuodenald intrinseck), bifiditatea céiil biliare , n care un ram se deschide deasupra
“‘diafragmuiui si un ram se deschide sub diafragm, explicindu-se astfel prezenta bilei
“att in duoden ct §i in intestin, In acelasi timp. Atenfiel! Deschiderea ampulei lui
“ygter In peretele diafragmului are implicafii chirurgicale.
; In privinta atreziei intestinale, experinta clinic a evidentiat c& tipurile I, II 5i
" ITI de atrezie jejuno-ileald §i colicd rezulti dintr-o tulburare ischemic# a mezentenilui
‘" dupd ce intestinul a revenit in cavitatea celomici. Aceastd ipotez3 este confirmatil de:
o -uneori, celule epiteliale scoamoase i lanugo au fost gésite in intestinul distal
‘de atrezie.
-aspecte tipice ale atreziei intestinale s-au ghisit la copiii cu invaginafie,
~olvulus, hernie ombilicald sau interni (defect de mezenter), leziuni inflamatorii (cu
.. sau far# perforafie), peritoniti meconiald.
) -atrezia intestinald §i colici poate fi reprodusi experimental prin
“devascularizarea unui segment de intestin fetal ( Louw gi Barnard, 1955).

Anomalii asociate
Exist o deosebire neti Intre atreziile intestinului subtire i atreziile duodenale
i raport cu malformafiile asociate. Astfel, existd o multitudine de malformatii
asociate ce Insofesc atrezia duodenald. Dintre acestea, cele mai frecvente sunt:
trisomia 21, malformatii ale SNC, cardiace, renale, musculo-scheletale, boala

o . . p
' cazuri. Atrezia colicl se asociazi cu gastroschizisul.

Diagnnaticul obstructiilor intestinale.
Diagnosticul prenatal are o importantd capitald. Se poate face prin metode de

prin ecografia uterului gravid. Astfel, poate fi decelat polihidramniosul care apare la
jumitate din cazurile cu atrezie duodenali §i atrezie jejunald proximald. Arareori,
polihidramniosul apare la cazurile cu atrezie ileal# sau colicd, -c&ci lichidul amniotic
este absorbit in intestinul distal. ) ' : K

Se ridici o problem#: anumifi constituienti ai lichidului amniotic pot fi
modificati in obstructiile proximale §i acest lucru poate fi decelat prin amniocenteza
in trimestrul IIT de sarcin. Elementul caracteristic 1l reprezintd concentratia crescutd
g acizilor biliari in atrezia duodenald. Privind celelalte substante, uree, bilirubini,
§lecuoliﬁ, amilaze sau lipaze, nu existd diferenfe intre atrezia duodenald si cea
intestinal,
) Ecografia uterului gravid poate evidentia §i anomalii cardiace, ale SNC, situs
/Luvcrsus”, HDC, sindromul de malrotafie organic multipld (MOMS).

Diagnosticul postnatal se face pe semne clinice §i explorari paraclinice.
. Semnele clinice capitale sunt virsitura, distensia abdominald §i absenta
elimindrii meconiului. Varsitura are caractere diferite in funcfie de sediul

Hirschprung. lleusul meconial este asociat atreziei de intestin subtire in 20% din

Jscreening”, cind se cerceteazd nivelurile de alfa feto-proteind in serul matemn sau .
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obstacolului. O varsiturd abundentd, bilioasd, apdrutd la 24-36 ore de la naster
sugereazi un obstacol pe ileon. Meteorismul abdominal important, simetric apare [
80% din cazuri cu obstructie intestinald distald de jejun. Meteorismul manifesta;
numai prin distensie epigastrich, cu restul abdomenului escavat, insotit de varséturz
precoce, chiar bilioasé, constituie semne de obstructie duodenalé. Absenta elimindri
meconiului sugerezd o obstructie intestinald dar aproximativ 30% din pacientii ce
atrezie duodenald si 20% dintre cei cu atrezie jejunald elimind meconiu normal,’ }
imediat dupd nagtere. 4
Tot clinic, se mai remarcd icterul ce apare la 40% din copiii cu atrezie:
proximald si in jur de 20% din cei cu obstructie distald. Icterul este asociat, in mod’
caracteristic, cu cresterea nivelului bilirubinemiei indirecte cauzatd de prezenfe B.
glicuronidazei in intestinul nou-ndscutului. Aceasti enzimd inhibd bilirubina 4

conjugati §i accentuiazi recirculafia entero-hepatici & bilirubinei la copili cu <"

obstructie intestinald.

Diagnosticul paraclinic face apel la imaginile radiclogice, simple sau, arareori,
cu substanti de contrast. Se executd radiografii toraco-abdominale simple, fatd i
profil ,in picioare” (up-right) §i culoat (supine-positicn).
obstacolului imaginile sunt concludente.

Pentru  atrezia
descriu doud imagini hidroaerice oot

mediane, plasate in porfiunea c/ania.!ili
a abdomenului, reprezentind camera:
cu aer a stomacului §i zona duodenald -
de deasupra obstacolului, destinsi. In

imagini ale ansei jejunale proximale cu "
aspect spiralat, in ,Z” i care impun kit
intervenfia chirurgicald de urgentd, ¢
pentru cil este vorba fie de un volvulus

al intestinului subtire , fie de o malrotafie.
Tn cazul atreziei ileale, aspectul radiografiei abdominale ,,pe gol” relevd 4-5 4

niveluri hidro-aerice plasate in etgjul supraombilical, concomitent cu opacitatea
etajului subombilical. Numdrul nivelurilor hidroaerice creste cu cat obstacolul este |,
mai distal (figura pe pagina urmétoare). ‘

Uneori, In fata unui caz de atrezie duodenald facem apel la clisma baritatd
pentru a face deosebirea de un volvulus neo-natal sau o malrotatie. Tn aceste cazii,
clisme va evidentia un colon de dimensiuni normale, dar un cec ascensionat, plasat

subhepatic.

Py

fn funcie de sediul 1

duodenald  se vv ‘

balents”, deoparte §i alta-a liniei k.-

rest, abdomenul este opac. Existd k

A
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(iAtrczic intestinal®: rxde fatﬁJ {.. Acelagi caz rx de profil J

Tratament
Odati diagnosticul de obstructie intestinald pus in gerviciul de nou-ndscuti,

; :copilul va § trimis de urgenta citre un serviciu specializat de chirurgie pediatricd.
‘ Conditiile de transport ale unui nou-ndscut cu atrezie sunt aceleasi cu ale unei

. -urgente neo-natale :

_normotermie, In incubator portabil (22 grade C),
-oxigenoterapie, administratd intermitent pe mascl,
-drenaj nazo-gastric instituit,
-perfuzie pe vend periferici.
Ingrijirile preoperatoril in spital, se referd la:
o aprofundarea investigatiilor pentru stabilirea cu exactitate a diagnosticului (ex.
radiografii) “
o compensarea pierderilor bidroelectrolitice,
o mentinerea drenajului nazo-gastric
antibioterapie chiar dacd nu existi semnele unui sepsis (pneumopatie de aspiratie,
peritonitd) §i se apeleazd la antibiotice cu spectru larg .
Interventia chirurgicald se practici in condifii de anestezie generali cu
intubatie oro-traheald, cu dispozitive de monitorizare plasate gi cateter venos central,
Trebuie evitatd hipotermia intraoperatorie, temperatura corpului fiind monitorizatd cu

termometru rectal sau teletermometru.

e
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7 diagnosticului precoce la prematuri §i la cei cu malformatii asociate.

tehnicilor chirurgicale moderne, instrumentarutui performant, materialului de
smurd edecvat. S-au evitat astfel dezunirile de anastomozi, sindromul de ,ansi
oarbd”, sindromul de intestin scurt.

autritiel parenterale totale la cazurile cu reluarea tardivd a tranzitului sau la

prematuri.

Tn oazul atreziei duodenale se poate practica duodeno-duodenostomie;’
obstacolul reprezentat de diafragm fiind ldsat pe loc. Se pun in contact capitul
proximal, dilatat, cu capitul distal atretic, sutura executindu-se latero-lateral sau ,in

" diamant”. Sutura.va fi simplé cu fire separate sau surjet de fir atraumatic 5/0 sau 6/0
nerezorbabil, Intr-un plan, Se [as# pe loc o sonda transanastomoticd adusd prin gurd,
esofag, stomac §i duoden (feeding catheter). Alteori se renunfd la  drenajul
transanostomotic dupi 2-3 zile, d favoarea nutritiel parenterale pe cateter venos, timp
de 4-5 zile, ' o

‘fn situafia atreziei intestinale, dupd inventarul leziunilor este obligatorie
verificarea permesbilititii intestinului distal de atrezie {proba Webb-Wangensteen),
deoarece pot coexista atrezii prin diafragm etajate. Rezolvarea defectului se face prin
anastomoza capetelor intestinului. Tipul de anastomozi recomandat este termino~
terminal In dauna celui latero-lateral. Apar probleme datoritd discrepantei Intre
diametrul mare al ansei proximale i cel mic gl ansei distale, fapt ce determind ,,ansi
oarba” deasupra unei anastomoze obignuite. In astfel de-cazuri se apeleazZ la o serie
de artificii cum ar fi tehnica ,,infolding” (Kalicinski), modelarea (Thomson) pe 10 cm
a intestinului proximal, reducfindu-i-se progresiv diametrtl sau anastomoza termino-
oblicé. Sutura se executd cu fir nerezorbabil 5/0 in plan total sau surjet. Trebuie gtiut
c& ultimii 5-10 em de ans# imens dilatatd pot fi (si este recomandabil s2 fie) rezecafi
spre deosebire de intestinul distal ce trebuie cét mai mult pastrat cici ileonul este
sediul absorbtiei grésimilor solubile si al ciclului enterohepatic al sirurilor biliare.

Atrezia intestinald tip ,apple-peel” pune §i ea probleme de rezolvare
chirurgicald datorits jejunului proximal jmens dilatat si ileonului distal-rimas, de
dimensiuni mici. Se face apel la modelare intestinald tip Thomson a intestinuiui
proximal i anastomozi termino-terminald cu intestinul functional sau ileostomie ¥
latero-terminald ,in cog de fum”, care ar permite decompresia capitului proximal §i ¥
alimentare pe ,feeding tube” pe capitul distal pénd ileostomia poate fi Inchisi. &
Alteori se recurge la dubli ileostomie ,, In feavd de pugcd” tip Mickulicz.

Nou-niscufii cu atrezie colicd vor fi pugi, inifial, In colostomie si apoi, dupd
varsta de un an, timp in care capitul proximal f5i reduce volumul, li se practicd
anastomoza ,cap la cap™a capetelor colonului. . /

MALROTATIA INTESTINULUI $1 VICUIILE DE ACOLARE

Termenul de «malrotatie» se adreseazdi formelor clasice de obstructie
duodenali descrise de W.Ladd, In care benzi peritoneale trec de.la cecul plasat
preduodenal spre peritoneul parietal posterior ncrucigind duodenul., Un volvulus al
anselor intestinului subfire @companiazi, de obicei, malrotafia. Existd mai multe
varietifi de snomalie a rotatiei normale a anselor intestinale, una dintre ele fiind
absenia rotafiei, situafie fn care tot colonul §i intestimul terminal se afli la stinga
abdomenului iar duodenul i jejunul, la dreapta, Absenta rotatiel poate fi Intélnitd la
copii cu omfalocel, gastroschizis, hernie diafragmatics congenitala sau la copii mari,
. unde este asimptomaticd. '

Sunt pacienti la care cecul s fie plasat in hipocondrul drept iar duodenul <&
aibd o rotatie normald. De obicei, aceastd situafie ests asimptomaticd i este o
" descoperire fortuits (ex: cu ocazia unei interventii pentru atrezia de cii biliare).
: Existi §i tulburkri ale fix¥rii ansei intestinale (ultima fazi a rotafiei) i rezultd
“ hemnii in baza mezocolonului, cecul mobil. Absenta rotatiei este intlnitd in atrezii
% intestinale, invaginatie. ' ' :

Embriologie
In primele trei luni de viafi intrauterin intestinul suferd o serie de rotatii.
Astfel, daci initial intestinul este reprezentat de un traiect rectiliniu de la stomac la
rect, la un moment dat, duodenul gi porfiunea de intestin panZ la colonul transvers
(tributarA arterei mezenterice superioare) se alungegte i proeminé in baza cordonului
ombilical i se résuceste in jurul pivotului vascula (artera mezentericd superioard).
Ulterior, duodenul revine in abdomen, se plaseazd la dreapta arterei mezenterice,
/ trece pe sub ea §i se culcid Ja stinga ei, fixAndu-se prin {ntegmediul viitorului ligament
" al Iui Treitz. Restul intestinului reintréi in abdomen urmat de colon care inifial este
plasat In hipocondrul sting. Colonul urmeazi o migcare de rotafie pe deasupra arterei
mezenterice superioare i coboar# spre fosa iliac dreaptd. fn acest moment, duodenul
este deja atagat peretelui posterior al abdomenului, La vérsta-de trei hmi de viatd
intrauterin colonul drept, intestinul subtire §i colonul sting au deja stabilite ataguri
ferme la peretele posterior, fapt ce face (teoretic) imposibil volvulusul. Ca urmare a

PR FRIR

malrotatiei §i defectelor de acolare a intestinului pot rezulta 4 posibilititi clinice de
manifestare :

Ingrijirile postoperatorii se referd la: |
e mentinerea drenajului nazo-gastric 4-5 zile, pan la reluarea completd a tranzitului
« nutrif ¢ parenterald pe cateter venos central §
e -z lbioterapie. . !

1 rognostic - .

QRata supraviefuirii copiilor cu atrezie intestinald a crescut de la 68% In 1969

la 95% 1.+ 1993 datoriti: : R -
o diags osticului prenatal eficient.

. perfec tionarea centrelor regionale de chirurgie neo-natald.
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I volvulusul acud pe malrotafie. Cea mai precoce formé

constituie volvulusul pe malrotafie intrauter
intestinald. Cert este faptul c& 33% dintre pacientil cu

malrotatia. - _ ‘
o ; - o e Dupid  mnastere, volvulusu]
intestinului  subtire apare datoritd

¥ unui volvulus. Inci

volvulus necesit,

intestinului afectat.

‘Volvulusul acut este, intra
disgnosticat §i tratat rapid, inainte
intestinald.i: 't NI

* Manifestarea clinicd este repJez'en'tati de di

de producerea leziunilor irev
IK .

<

varsaturi bilioase, eli
ischemig apare gocul

mdiograﬁc relevd abdomen opac, trqﬁ)uie ‘suspicion
copil vayfi supus de urgent unei intery

‘L ; Malrotatia cu volvulus total de intéstin subtire este, din
intilnits la nou-ndscut . Constd in torsionarea mezenterului la
rapida a necrozei. Nou-niiscutul cu distensie, abdominald,
cu sange va fi suspicionat de yolvulus cu necrozé de intest
soc §i necesitd volum

2. volvulusul cronic pe malrotafie este mai rar decit
manifestd cu dureri abdominale intermitente, V&S

malabsorbtie, falimentul cregterii. in aceste cazuri,
rranzitalui baritat gi clismei baritate.

insuficientel acoléri mezenterice ce
permite intestinului subtire S8 se
roteascd in  jurul unui  pedicul
¥ mezenteric  Ingust. De asemenea, |
confinutul meconial poate destinde
ansele si s& constituie cauza inifiald a *
denta volvulusului = f
este aceeasi la orice VArstd. Pacientii T
cu vérsta de pand la 30 zile §i care au - f
de obicei, rezectii “1
pentru ci s-8 produs deja mnecroza o

de\'}ir, o mare urgenti chirurgicald §i trebuie

en stensie abdominald irisoﬁtﬁ de ©
minare se singd prin scaun sau hematemezi. Odatd produsd ~
5i se instaleazd sepsisul. Orice copil care este brusc agitat, 5t b

manifests in vreun ffel durerile abdominale, are meteorism abdominal, iar e enul ¥
at ci are volvulus! Un asﬁel de

entil chirurgicale pentru a corecta volvulusul.
nefericire, o situatie des

acestel feziunl o

ind §i care poale produce  atrezie
atrezie duodenald &u asoclaty

ersibile de necrozid

bazd, cu instalarea .

varsituri bilioase §i scaunc |
in! Copilul este de obicel in

e mari de sange, plasmé §i electroliti pentru reechilibrare.

forma acuti §i se

sturi adesea bilioase, sindrom de
diagnosticul se pune cu ajutorul

3.stenoza duodenald se datoreazs unei obstructii la nivehil porfiunii a I &

duodenale §i care poate avea caracter &
datoreazd bridelor peritoneale anormale (Ladd) ce traversind

cut (cel mal frecvent) sau cronic. Obstacolul se

duodenul fixeazd

pacieniii cu stenozd

colonul, oprit in rotatia pormald, subhepatic. Aproape totdeauna,

ey

i o e e i et i

ki \.\,p‘ﬁgfv 2

s St 3

;
i

4

Juodenald prin bride Tadd au cecul plasat preduodenal §i asociaza volvulus al ansei
intestinale. I:} cazul obstructiei duodenale survenite acut simptomul caracteristic este
irsitura, Diagnosticul este pus pe semne radiologice-imagine aericd ,,in balan(a”

 contrastind cu restul abdomenului opac. Stenoza duodenald cu un car';xcfcr cronic

poate apare la orice varstd. Cind se asociazi cu volvulus se manifestd cu pusee de

- diaree §i sindrom de malabsorbtie.

4. hernia in baza mezocolonului este o varietate de hernie internd si apare ca

0 ‘cor.;sec'mf.é a mal‘rotaﬁei,“amnci cind anse intestinale subtiri pitrund printr-un
S onﬁcm apirut datorits fixdrii deficitare a mezocolonului. Existd o hernic mezocolicd
. tn hipocondrul drept, situatie In care intestinul subtire patrunde pe sub mezocolon iar

-cecul rAméne plasat preduodenal. Artera mezentericd inferioard formeazh margine

- stingd & sacului de hernie. Cealaltd formd de hernie mezocolich este cea in care

i i 1 T 1 ", ! .
intestinul este ,,ascuns” intr-un spafiu ca8 un Sac ind4ratul portiumii sténgi a

 mezocolonului. Gatul sacului este delimitat de vena mezenterich inferioard

v

" Manjfestiri}e cli'ni.ce sunt dominate de virsitura cu un caracter cronic iar diagnosticul
. sepune pe imaginile radiclogice oferite de tranzitul baritat. i

. Tratamenful malrotatiei §i viciilor de acolare este chirurgical. De abicei
chirurgul se afla in fafa unui abdomen acut. Se practicd lap rotomie 'mcdiané
supraombilicald ce va permite un acces larg. Deoarece, Cupd deschiderea

 peritoneului, aspectul initial este tngeltor, mai ales dacd este prez-nt volvulusul, este

nect?sa‘rﬁ eviscerarea anselor n intregime pentru a fi examinuie. Se fncearcd
restituirea anatomiei normale sau cel putin plasarea duodenului §i nnselor subfiri la
dreapta si colonului la stinga liniei mediane. Dupd ce intestinul este eviscerat se
cergeteqzé prezenta bridelor Ladd care traverseazd DII'cu o directi= de la cec spre
peritonéul parietal posterior. Cecul poate sii nu fie in fosa iliac dre 'r*4 iar duod:gul
sé fie scos in baza mezocolonului de catre bridele Ladd. Duodenul ticbuie separat de
cec §i plasat in partea dreaptd a abdomenului. Dacl volvulusul este ¢ ezent chirurgul
nu va putea observa decét anse subtir, duodenul, cecul si ascendentul fiind ascur%se
de volvglus. Volvulusul se reducs printr-o migcare inversd scelor de cer sornic de 2-3
sau mai multe ori, pind sunt expuse cecul §i ascendentul. Evertualele tulburdri
ischemice care ar fi tnceput sk apard dispar in acest moment . Nu est> cazul ischemiei
grave, vechi, ireversibile. fn acest moment chirurgul va sectiona bridele Ladd st va
plasa colonul §i cecul la stinga liniei medianc gi duodenul §i ansele subtiri la drcz ta.
Se cercqteazﬁ cu o sondd Foley cu balonagul umflat eventuala prezenid a fnei
obstmcf;h duodenale. Se va practica apendicectomie cici o eventuald apendicitd acutd
surveniti la un astfel de bolnav va fi extrem de greu de diagnosticat gi tratat.

Rezultatele postoperatorii sunt bune cu exceptia cazurilor cind se opercazi
VOlVU.l}lS jcotal de intestin subtite pe malrotatie. Ocluzia este cea mai frecventd
complicatie postoperatorie. Aproximativ jumitate din copiii operafi pentru malrotatie
pot face ocluzie postoperatoric prin bride. Aceasti complicatie poate fi evitatd
practicindu-se o interventie cu gesturi blinde, firi a produce sangerdr 4 fird a
manevra excesiv ansele intestinale.




B

[

96

STENOZA BIPERTROFICA DE PILOR

Primul caz descris Beardsley in 1788, iar in 1877 Hirschsprung descrie boala ca

entitate clinici.
in 1907, Pierre Fredet propune piloromiotomia imbunatafitd tehnic In 1911 de citre

Ramsteadt.
Etiopatogenie:
Frecventii: 1/1000

Preponderentfii: MiF 4:1, mai ales la primul nascut.

Lynn, In 1960, propune urmétorul mecanism patologic: discretd hipertrofie
preexister ti la nagtere 8 musculaturii pilorice + hiperpe-istaltism antral prelungit -+
actiunea | ptelui coagulat ++ edem al mucoasei pilorice < spasm reflex al

muscu aturii pilorice (contracturd permanenti) = hipoxie §i hiperplazie fibroasd
musct lard (explic intervalul liber dup nagtere).

Constaturi biochimice:

e crest u a nivelului gastrinemiei .

e hipers scretia de prostaglandine E; §i F20,, cu acfiune centrali asupra contractiei
IIUSCU. ArE

e cresteica unor peptide din sistemul autonom peptidergic (VIP si enkefalina)

Anatom e patologici:
Caracterels olivei pilorice:

durd, net. d&, oi}:;gﬁ, dimensiuni variabile
albicioasi, cu longitudinald avasculard . /
canal pilowc filiform i alungit .
pe sectiune, musculatura are grosime mai mare de 1 mm (normal)
terminare treptat) spre stomac §i abrupti spre duoden (fundul de sac mucos)

Simptomatologie:
Semne functionale:

-~

Interval liber de 2-3 siptiméni, dupd care apar virsiturile, ce au wrmitoarele ©F

caractere:

¢ alimentare, cu lapte coagulat;

tardive dupd alimentatie (20-30 min.);
“caracter exploziv, emise In jet;

survin dupd fiecare supt;

P
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—areaturile linistesc sugarul care este imediat infometat.

Semne generale:
distrofiere treptati;
deshidratare;
oligurie

Semne locale:

unde peristaltice gastrice de la stinga la dreapta dupi ce copilul a supt (spontane
sau provocate de lovituri de deget);

clapotaj gastric (semnul Kiissmaul);

 palarea olivei pilorice prin manevra Benson (80%).

Examene paraclinice.

Biologic:

% alcalozd metabolic;

hiponatremie, hipacloremie, hipopotasemie;

24 . . .
" ‘s hiposernemie;

s .
% hemoconcentrafie.
“

"‘;_:Echograﬁe abdominald; vizualizarea olivei i a canalului piloric.

& < Examen radiologic baritat:

+ Semne directe:
e proeminarea pilorului in antr;
‘s canal piloric alungit, filiform, cu opacifiere tirzie (dupd 20 min. de la ingestia de
*  bariu).
Semne indirecte:
+ stazd gastrica (fulgi de zipad#);
/- hiperkinezie gastric# urmats de perioade de atonie;
+ evacuarea intirziatd (normel 3 ore) — 6-12 ore (chiar 24 Jm).

© * Forme clinice

1. Forma precoce cu virsituri de la nagtere (olivé mici gi durd), apare in 10% din
cazuri;

2. Forma cronici: debut tardiv la 3 luni Virskturi mai rare ap#rind In crize, cu
perioade de bine intre ele. Totugi distrofia se Instaleazi treptat.

3. Forma hemoragic, mai ales la prematuri (hipovitaminozd K). Lipsegte orice
malpozifie cardigtuberozitari.

4. Sindromul freno-piloric Raviralta. Tratamentul incepe cu leziunea pilorici +
tratament postural ulterior.
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5 Forma prematurului pune probleme de diagnostic mai mari deoarece:

o dupd varsaturéi copilul nu este nfometat;
o virsiturile pot avea un caracter b_anal.

Dia‘guééiﬁsc' diferential o
o Virsdturile prin supraalimentaie;
o Hemia hiatalé; v
., ;Stenéz;a' duodenald (subvateriand, w{ﬁrﬁséturi bilioase);
o Traumatisme craniene obstetricel
‘plimentafis; F

. Sincimmul adreno-genital Debré-Fibiger;
t Spasmiul piloric: ' E .

*yarsituri neregulate de la nagtere;

| vArsituri 1n cantitate micd; !

- virsiturile pot dispare pentru citeva zile;

- radiologic, trecerea bariului este complet intreruptala nivel piloric, apoi

brusc evacuare completd.

Tratament

Pregitire preoperatorie scurti. ' ‘

Operatia: piloromiotomie longitudinalé extramucoasd Fredet — Ro11stedt — Weber.
Postoperator: : ' .

o dupi 3-4 ore, solutie glucozati per 0s;

» dupi 24 ore, lapte diluat.

o dupi 48 ore, lapte integral.

INVAGINATIA INTESTINALA A SUGARULUI
Definitie: telescoparea unei portiuni a intestinuiui in intestinul subja;:cnt. I
Fr‘ecve"nyﬁ maximi: 3-9 luni

Factori favorizanti:

o trecerea la regim de fiiinoase

e boala diareicd acutl _ .

o infeciii virale acute respiratorii cu tropism limfatic (limfadenita mezenterich)
intrziere in coalescenta mezourilor

e mezenterul comun

e: virsituri fard efort si fard legaturd cu

T
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" Anatomie patologici si fiziopatologie

- Tumora de irvaginafie (houdin):
" ansa invaginati

segmentul de legatura (coletul sau inelul)
& ansa receptoare

B \TPe sectiune — 3 cilindri + capul + coletul

. jModuI de progresie:
> prin rasturnare: cap fix si inel mobil

- prin prolaps: cap mobil i inel fix

v Etape fiziopatologice:
- » antrenarea mezenterului Intre cilindrul intern $i mijlociu = inelul de invaginatie

devine agent strangulant (primul seran: virs#turi reflexe) -

e stazd venoasi si limfaticd = congestia ansei, edem, secrefie de mucus, hemoragie

intraluminaly, adenopatie mezenteric#)

s obliterare arteriald = necrozi

o blocarea lumenului cu sindrom ocluziv dup# 18-24 ore

. Progresia boudin-ului (cu deplasarea pozitiei sale datorati angajirii mezenterice) in

progresiile lungi (ceco-colice 1 cap fix §i inel mobil)

" Tipuri anatomice:

1. Invaginatiile intestinului gros.
a. ceco-colic: cap fix §i inel mobil. Prima ca frecventd.
b. Colo-colicd
2. Tnvaginatiile ileo-colice. Locul II ca frecven(i. Cap mobil si inel fix.
3. Invaginatiile ileo-ileale, pot trece in colon (invaginatie cu 5 cilindri)
4. Invaginatiile izolate ale apendicelui sau diverticulultui Meckel, Foarte rare.

Simptomatologie

Semne funcionale: triada simptomatici (toate semnele 40%) + ocluzia
1. Durerea

- colicativd

- dureazi 3-5 minute

- pauzi 10-30 minute

- criza inaugurald cea mai violentd

2. Viarsiturile

- prima vérséturd cu prima crizd dureroast, apoi se riresc
- sunt datorate initial iritatiei mezenterice

- interval liber de céteva ore

).06TNING W O

|
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b e

reluarea -Arsaturilor dupa 18-24 ore de la debut (semn de ocluzie)
intoleraria gastric# totald (“semnul biberonului'’)

. Emisiurle de sAnge prin anus (50-70%)

apar ob*;nuit la 8-10 ore de la debut

pot lipsi .omplet ' .
caractere; sdnge proaspdt, serozitate singerie, trenee brun-rogii, mucozitifi

sangvinolente (mucozitéi i participare colic)

. Sindromul rcluziv apare tardiv (18-24 ore) sau deloc

ecuafia Ombr ‘danne valabild numai uneaori:
invaginatie i ocluzie + emisie de sénge prin anus

Semne fizice

1.
2.

Meteorism inconstant. -
Semnul lui Dance pozitiv 50-70%

ugor curbats, mobild. Se palpeazi intre crizele dureroase sau in somn.
palparea in fosa iliacd dreaptd foarte rar (ileo-ileald)

epigastricd — ugor palpabild

in hemiabdomenul sting sub dreptul abdominal, profund.

. Tugeul rectal (cu auricularul la sugar)

aduce sénge Tnainte de exteriorizarea sa prin anus
palparea capului de invaginatie (aceeasi senzafie ca si colul uterin)

5. Exteriorizarea boudin-ului prin anus: foarte rar

Fo

rme clinice

Evolutive:

1.
2.

Forma subacuti

Forma cronici (rari)

simptomatologie gastro-enteriticd (vérsituri)

simptomatologie entero-colitick (diaree i mucozitifi sangvinolente)

3. Forma recidivanti: mici crize dureroase care dispar spontan. Aadevirata recidivd

4.
Ab

Fo

este postoperatorie (dupi siptimani sau luni)
Dezinvaginaret’ spontani: dup¥ un debut tipic, totul intrd In normal spontar

senta wnui semn al triadei

rme clinice dupd simptomul dominant: dureroase, ocluzive

Dupad tipul anatomic:

1.

2.

Invaginafia ceco-colicd: progresie rapidi, boudin de obicei palpabil, eliminare
abundentd de mucozit#fi sangvinolente <

Invaginatia ileo-colici: dureroasd, séngereaza precoce (mai ales serozitate ;

sangvinolent#), rapid ocluzivd

. Palparea tumorii: 50-60% din cazuri — elasticd sau dur, cilindricd sau uneori

¢
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3. Invag}'na;ie': ilep-ileali: prima crizd dureroasd, intensd, -blocheazi progresia
(dureri apoi vagi, periodice), serozitate sangvinolenti, fetidd sau nici o sfngerare
ocluzie precoce (vérsituri, balonare). ’

. Examene complementare
' Echografic evidentiazi boudin-ul.

©: Examen radiologic:

1. Radiografia pe gol In ortostatism:
« nimic caracteristic;

o '« eventual semnul lui Bolin (absenia aer#rii normale a cecului);
“ .- sindrom ocluziv tardiv.

"9, Irigografie:

e boudin-ul din profil: stop baritat, cupd, bident, trident;
e boudin-ul din fata: cocarda;

e invaginafie ileo-ileald suspicionati cind:

- ileonul terminal se umple deficitar cu bariu;
-~ cecul este tras spre linia mediand §i Incurbat In harpon (tractiune
mezenteric).

o 'Dingnosﬁc diferential

Gastro-enterita;

Enterocolita vlcero-necroticy;

Ulcerul sdngerdnd al diverticulului Meckel;
Apendicita acutd a sugarului;

Polipul intestinal;

Prolapsul rectal hemoragic sau nehemoragic;

b } Purpuwa anafilactoidi Henoch-Schénlein-Glanzman. /

“Tratament
- Tratament conservator:
" 1. Dezinvaginarea prin insuflatie aericg;

2. Dez%nvag@narea prin clism# cu apé sub control echografic;
3. Dezinvaginarea prin clismi cu bariu sub ecran radiologic.

k' In cazul localizarii f:olice, succesul se obtine in proportie de 80%. Contraindicsfia
este reprezentatd de invaginafia veche cu semne de ocluzie.

:Criteriile dezinvagin#rii complete:

- umplere omogeni a cecului;

.~ marginea inten# a cecului este continu#, linear#;

- opacifierea bruscd, masivil si completd a ultimei anse ileale.

M_.‘a [
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4,

ce are un scaun noam

Diagnosticul clinic nu este cert si nic

Tratamentul chirurgical:

Indicatii:

1.

3.
4

Diagnosticul clinic este
ileo-ileald);

. Dezinvaginarea radiologicd a reugit dar:

prezinti dubii asupra dezinvaginirii complete;

dupa dezinvaginare apare cel pufin o virsdturd (poate

ileald)
Esecul dezinvagindrii radiologice;
Invaginatia veche cu semne de ocluzie

Modalitafi chirurgicale:

Peste 2 ani obisnuit cauzd o
Cauze organice: diverticul Mec

Dezinvaginare manuali (tehnic#);
Rezectie cu anastomozi imediatd.

L radiologic nu se confirma. Urmirire pana
al yi doud prinzuri f&rd virsaturd,

cert dar radiologic nu se confirmé (poate fi invaginatie i

persista 0 invaginafie ileo-

INVAGINATIA INTESTINALA A COPILULUI

Simptomatologie
Existé 4 forme clinice:

1.

(58]

Forme simulfind apendicita:

rganicd (decelabild la 1/6 cazuri).
kel, apendice, tumori benigne sau maligne intestinal€.

simularea apendicitei acute banale (durere mai ales In hipocondrul drept fard

febrd);

simularea apendicite] acute toxice (se poéte palpa boudin-ul neflind apérare

musculard).

Forma dureroass recidivanti: crize dureroase repetate la distang#i de cteva zile.
Poate dura 2-3 Wni. Irigografie in plind perioad’ de crize dureroase;
Forma acuti aseminétoare celei a sugarului (rar#). Singerarea de obicei lipseste.

Forma tumoral; colici abdominald urmatd de tulburiri digestive (anorexie,
vérssturi, diaree) cteva zile sau siptimini = tumord abd sminald (mobild,

elasticd, nedureroas¥), uneori sub forma de
colicilor creste = sindromul ocluziv.

“ramord fanmad” = frecvenfa

. geneticdl
_pegrii americani gi rar Snthlnitd la nativii din Asia sau Africa. Se apreciazi cd 5-10%

" din pacientii cu fibroza chisticd au avut ileus meconial. Baiefii si fetele sunt afectati
~f . tnmod egal.
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Tratament
Obligatoriu chirurgical (invaginatie organicé).

B

ILEUSUL MECONIAL

Tleusul meconial reprezintd una din principalele cauze de obstructie intestinald la

';"nou-nﬁscut si este manifestarea neo-natald gastro-intestinald a mucoviscidozei, boala

autosomal recesivi. Mucoviscidoza este intalnits la rasa albi, nedntilniti la

Istoric
leusul meconial a fost descris in 1905 de citre Landsteiner care a asociat

.. obstructia intestinald printr-un meconiu excesiv de aderent de peretele intestinulvi cu
‘modificarile pancreasului. In 1936, Fanconi a folosit termenul de , fibrozi chisticl a
3 pancreasului” desemnénd asocierea insuficientei pancreatice cu afectiuni cu caracter
~“cronic al pulmonului. In 1946 s-a opiniat pentru prima oar# ci meconiul aderent de
- intestin este cauzat de productia anormald de mucus, atét la nivelul intestinului cat i
* pancreasului, iar in 1952 s-a constatat ¢# meconiul ileusului meconial contine o mare
" cantitate de proteine §i mucoproteine anormale. Pini In 1969 cind Noblett a
" descoperit tratamentul non-operator al ileusului prin clismd cu gastrografin,
* afectiunea era tratatd in exclusivitate chirurgical prin ileostomie sau rezecfii si

anastom oz ,,cap la cap” a intestinului. ?n ultimii 25 de ani, mortalitatea prin ileus
meconial a scizut de la 75% la 20% prin progrescle diagnosticului i Imbunititirea
tratarnentutui.

Aspecte genetice
Tibroza chistici este o boali gensticd autosomal recesivd cu o frecventd in

populatie a heterozigotilor de 1 la 20. Incidenta fibrozei chistice este estimata la

© 1/2500 nou-niscuti vii. Gena fibrozei chistice este localizatd pe cromozomul 7 si

produce o proteini regulatoare transmembranard a fibrozei chistice care, la rindul ei,

- are multiple functii: schimburi jonice, modulator de canal membranar plasmatic gi

transportor al adenozin -trifosfatului. Gena de reglare transmembranard a fibrozei

- chistice a fost izolat#, clonatd i i s-au recunoscdt mutatiile caracteristice. Unele

mutatii conferd insuficientd pancreaticd exocrind si afectare pulmonard. Uneori,
aparifia ileusului meconial este independenti de mutaii. Probabil exista multialelism
pentru gena fibrozej chistice ce ar explica de ce unii pacienti au ileus meconial ar

altii nu.
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Patogenia bolii Coa
Clasic, tabloul clinic al nou-adscutului cu ileus meconial este dominat [

meteorismul abdominal. Este, de fapt, singura circumstanfd in care o obstruct;
intestinald produce distensie de la nastere, Inainte ca nou-piscutul s& Inghitd aer. Sq:
pot observa unde peristaltice §i se poate palpa o ansd ,»plina”, descriindu-se semm
,chitului”. Tugeul rectal nu relevd nimic deosebit, mai mult, el nu este urmat de
eliminares meconiului. Se poate palpa o masi tumorald abdominald atunci cing;’
intrauterin, s-a produs o perforatie cu peritonitd meconiald secundard, cu formareg
unui ,,chist” intraperitoneal. Copilul poate si prezinte virsdturi (bilioase) sau poate s’
nu aibi virsihuri iar drenajul nazogastric s colecteze doar 20 ml lichid gastic, bilios,’.

Diagnostic
Cheia diagnosticului ileusului meconial o constituie urmétoarele criterii: date;
anamnestice, examenul clinic, evaluarea radiologici i testele de laborator.

Datele anamnestice de fibrozi chisticd in familie sunt utile §i pot fi obtfinute dg
la apar}initori. Se intfinegte fibroza chistic In familie la aproximativ 10-33% din
pacientii cu ileus meconial. Diagnosticul poate fi suspicionat antenatal, cici 20%
copiii cu ileus meconial au provenit din sarcini cu polihidramnios. Procentul a fost
mai mare la cazurile n care ileusul meconial a fost complicat cu peritoniti
meconiald. . : : &

Studiile radiologice pot pune diagnosticul.
Radiografiile abdominale (fath, profil,culcat §i in picioare) vor releva Intr-un caz
de ileus meconial necomplicat:

-discrepantd in mirimea anselor intestinale datorita configurafiei diferitelor
segmente ale intestinului. o

" " :absenta nivelurilor hidro-aerice pe imaginile ,,in ortostatism™datoritd faptului’
¢d ‘aerul nu poate decola meconiul de pe peretele intestinului. ' .
-aspect de ,,bule de sipun” sau ,,sticld de ceas” al anselor In fosa iliaci dreaptd. -
Fiecare aspect radiclogic amintit, separat, nu pune diagnosticul de ileus

meconial gi poate fi intélnit i In alte situatii. {mpreun insi, aceste semne sugereazd ,

cu forti ileusul meconial. ,

Clismz cu Gastrografin sau oricare alti substanti de contrast solubild va opacifia
la Inceput un microcolon ocupat de meconiu sub formi de concrefiuni verzui, apoi se
va insinua in ileonul terminal i se posate revirsa in anse dilatate, deasupra unei zone
de tranzitie, in pélnie, ca la megacolonul congenital. Ulterior, se elimind concrefiuni
meconiale §i chiar cantitfifi de meconiu. Esecul clismei cu gastrografin (substanta de
contrast nu patrunde fn zona de dilatajie sau nou-ndscutul nu elimind meconiu) relevd
fie ci nu este vorba’de un ileus meconial, fie ¢i bolnavul trebuie operat. I .

Teste de laborator : ,
Se fa.e apel la trei teste dintre care testul sudorii este cel mai frecvent folosit.
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Testul sudoril este relevant in primele ore de viatil dar nu este posibild recoltarea
transpiratie pind copilul nu a mai crescut. Se colecteazi transpiratia stimulaté cu
ocarpind plasatd pe piele gi stimulatd absorbfia ei prin tegument cu un curent
Jectric de 3-4mA, se misoard cantitatea colectatd dup# o ordl §i dupi ce s-au luat

suri ca lichidul si nu se evapore, Dacd se colecteazi cel pufin 100mg de
ranspiratie se poate doza sodiul §i clorul care au valori peste 60mEq/l. Citeodat,
goarece sugarul poate avea In mod normal valori crescute ale electrolifilor in
ichidul de transpirafie, restul se repetd la 4-6 skptiméni. .

- Testul Rc-hringer-Mannheim pe folie de hértie este un test de diagnostic al

“:fibrozei chistice §i nu de diagnostic al ileusului meconial .El aratd niveluri excesive
“do albumind in meconiuy, cu valori de 80mg de albumin#/g (pormal 3mg albumini/g

& meconiu) .
i Aspiratul duodenal-lichidul de drenaj duodenal poate releva activitatea sczutiia
nzimelor pancreatice tripsind, lipazi §i amilaza. .

Diagnosticul diferential E .

. Atrezia ileald se deosebegte pe criterii radiologice, Existd niveluri hidroaerice in
 atrezie iar in ileusul meconial imagini ,in bule de sfpun”. O clism# cu
. gastrografin va permite substantei de contrast s& vizualizeze colonul de
" dimensiuni reduse{microcolon) si apoi si p3trundX prin zona de concrefiuni
meconiale §i si invadeze ansa ileald deasupra obstacolului. Interesant este ci
atrezia ileali se poate asocia cu ileus meconial §i diagnosticul nu posate fi pus
decét intraoperator, ,

Megacolonul congenital (boala Hirschprung); este vorba de a deosebi forma de
aganglionozi colici totald de ileusul-meconial. Un diagnostic cert il va pune doar
biopsia de perete rectal ce va releva absenta plexurilor mienterice sau confinutul
crescut in acetilcolinA la biopsia rectald prin suctiune. : o
Sindromul de ,,dop meconial” se . deosebeste de ileusul meconial cu ocazia
primului tugeu rectal ciici se elimind un mulaj de meconiu al ansei colice si apoi
copilul elimin¥ meconiu obignuit. Sindromul de dop meconial se intdlnegte si in
alte stiri patologice (prematuritate, hipotonie, hipermagnezemie, detresd
respiratorie, sepsis, hipotiroidism, etc) §i face parte dintr-un spectru maj larg de
boli alituri de echivalenta ileusului meconial (ilensul meconial al copilului mare)
si peritonita meconiald, denumite generic ,,anomalii ale meconiului™.

Teusul meconial &l copilului mave (echivalenta ilsusului meconisal) este un termen
ce definegte obstructia intestinald partiald sau completd ce apare la pacientii cu
fibrozi chistici dupi perioada neonatal#, Boala a fost descrisd in 1941, Pacientii
prezintd dureri §i distensie abdominalf, varsituri gi constipatie, chiar semne de
ocluzie. Simptomatologia are caracter recurent. Factorii favorizanfi i declangatori
ai bolii ar fi: intreruperea tratementului cu extracte hepatice, stiri de deshidratare,
viroze sau modificiri ale dietei. Alteori, simptomatologia apare dupd interventii
chirurgicale pentru alte afectiuni. Diagnosticul este anamnestic, clinic gi radiologic
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s dilatate § miveluri hidroaerice).

(imagini radiologice caracteristice de
a in regiunea ileald a

Tratamentul constd in clisma cu gastrografin sau in inserti
unui tub in ,, T prin care se injecteazdl N-sgcetilcisteind 1% sau
Ileusul meconial apirut in afara fibrozei chistice a pancreasulu
‘Intélneste la prematuri st nou-niiscuti la termen dar care au insuficien{
sau intestinald de alte cauze.

i gl care se
4 pancreatici

Tratament
Nonoperator; Pind prin anii
administrarea ,, per os", intraoperat
tratamentul ileusului meconial & rimas chirurgic
descris folosirea cu succes

(Gastrografin) la 4 nou-niscuti
trebute indeplinite urtnitoarele criterii pentru reugita
e un diagnostic initial prin clisma trebuie sd exclud
intestinald distala. ~
sunt excluse de la tratamentul nonoperator complicatiile (volvulus, atrezie,

70 ai secolului nostry, desi se Incercaserd

or sau prin clismd a
al In exc

tratamentului nonoperator:
% alte cauze de obstrucie

*
perforatie) - :
clisma se face sub control radiologic.
se vor administra antibiotice concomitent. _
pacientul ve fi supravegheat de ciitre chirurgul pediatru.
. in timpul administrérii clismei, se va asigura un aport lichidian suplimentar
(de 1-3 ori necesarut) . SN

pacientul va fi de urgenta operat fn caz de egec.- :
Gastrografinul se administreazé pe sondd cu balonet,
mentinute apropiate iar tn momentul cénd substanta
invadand ansele subtiri dincolo de blocul de meconiu, ex
proba este reugitd, se elimind meconiu pe rect
examenui radiologic si in functie de experienta
Cénd nu se constata réspuns la clisma sau substanta de contrast nu il
se intervine chirurgical. Noblett recomandi ca, dupd fiecare
reusits, si se administreze copilului, pe sondd nasogastrici, la
de N-acetil-cistein, solutie 10%,

se incepe alimentatia orala se adaugi gi enzime pancreatice.
ismei cu Gastrografin este, dupd Noblett, de 63% iar

Rata'succesului cli
dupi ali autori chiar 71% si 83%. Avantgjele tratementului nonoperator ar fi
perioadei de spitajfzare.

reducerea morbidifatii prin afectiuni pulmonare i reducerea

Dezavantajele se referd la intdrzierea in efectuarea interventiei la cei la care clisma a

eguat, riscul unei leziuni de ansé (perforatie) sau inducerea unei hipovolemii.
Chirurgical; se adreseazi pacientilor cu

si la care tratamentul non-operator a egaat §i pacientilor cu forme ¢

[

.

enzime pancreatice,

diversi agenti solubilizanti, .
lusivitate. In 1969 Noblett a

a clismei cu substantsd de contrast hipertonicd .
cu ileus meconial necomplicat. Ea a specificat ¢

forme necomplicate de ileus meconial !
omplicate de ileus

meconial (at;ezie intestinald, volvulus, perforatie, peritonitd meconiald, necrozé de

;
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" jezectia portiunii d
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o ileonul\.li, 1n acesta implantind termino-lateral capétul proximal al
“igantulli a imaginat o ileostomie proximald, astfel c&, dupd rezectia p ortiunii de ileon

b capéitul ansei distale. Ambele tipuri de il
fesele copilului sunt - '} evacuarea meconiului si irigatii cu substanje solubilizante.
de contrast a depdsit obstacolul, .
amenul este incheiat. Cénd .}
Daca nu, dupd 8-12 ore se repetd - g -
chirurgului, se poate repeta clisma. S AR
ot o intestinul dilata % cl_m-ur_gul poate opta p
JJismd cu gastrografin F directd. Este important
fiecare 6 ore, cate Sml.

pentru a s¢ lichefia secretiile gastrointestinale. Cand
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\ansa) sau 9ombme}px fie astiel do eventualitafi. Scopul interventiei este si jnlature
. ‘gbstructia x]eo-cohcg intraluminald fie prin evacuarea meconiului aderent, fie prin
e intestin ocupate de meconiul véscos, imposibil de detagat.

Existd mai multe tehnici:
.8 Enterotomia si irigafia consti in deschiderea ansei in zona obstacolui si
* jpjectarea umel substante de tip gastrografin, n-acetyl cisteind 2-4% sau enzime
pancraatxce care si mobilizeze meconiul aderent spre colon i apoi si {ie evacuat,
erind lumenul intestinal. Trebuie avutd in vedere manevrarea cu blindefe a

* _gnselor pentru a nu se produce depoliséri (este interzisi ,mulgerea” ansei pentru o

“ mobilizare fermi a meconiului). Se poate ldsa pe locul enterotomiei un tub tn T

. care ge fixeazd la peretele abdominal pentru evacuarea meconiului si pentru injectarea
_Subs;an;ei solubilizante. Tubul se mentine 14 zile, apoi se suprimi, nefiind necesard
jnchiderea chirurgicald a entorotomiei. In acelasi mad, se poate plasa cecostomie prin
* intermediul apendicelui pe care se practica irigafii. ,
b) Rezectia ansei dilatate §i plasarea unei ileostomii. Gross, in 1953, a procedat

ol solidarizarea celor doud amse, eferentd gi aferent, la rezectia ansei dilatate
extragbdominal si la plasarea unei pease strivitoare pe peretele ~omun al celor doud
_anse, astfel ci entérostomia avea un singur lumen. Bishop §i Koop in 1957 au

* ‘practicat o ileostomie terminald scoffind la perete capitul dista’ (dup? rezectie) al
Jeonului. in 1961,

4 in care deschide termino-lateral

cu meconiu aderent, scoate la perete ansa proximal
Bishop-Koop si Santulli, permit

eostomie,
: c) Rezecfia ansei dilatate si anastomoza directd intre ce'c doull capete,
preconizatd de Gross §i Noblett. Rezectia trebuie s3 fie cit mai ec. © ymic# pentru 2
impiedica aparitie sindromului de intestin scurt.

La cazurile de ileus meconial complicat, peritonitd meconiald, v slvulus, atrezie,
entru orice tehnica de rezectie §i ileostomie san anastomozi
de stiut c# in cazurile cu peritonit#, anastomoz 1 directd este

contraindicat.

fngrijiri postoperatorii
Stabilirea cu exactitate a relatiel ntre ileusul operat gi fibroza chistici este lucrul
cel mai important, deoarece poate exista confuzie (chiar intraoperator) cu sindromul
de dop meconial, ileusul prematurului, aplazia pancreatic, etc., astfel c& diagnosticul
de fibroz# chisticd trebuie si fie clar.
Atunci, postoperator, copilul va primi: : .

-nutrifie parenterald pénd la reluarea tranzitului. De ajutor sunt instilafiile cu
acetyl-cisteini 2-4% (Mucomyst) pe sonda naso-gastricé.

-enzime pancreatice (Cotazym), vitamnine, siruri
tranzitului.

minerale, dup# reluarea
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-antibiotice, pentru a m

pulmonare.
Pacientului i se va prac

BOALA MECONIALA A COPILULUI

Este vorba de un spectru relativ restrins de boli cu aspect clinic diferit, cu
modalititi de diagnostic diferite i tratament in
principal printr-un sindrom ocluziv neo-nat
meconiului care are o compozitie modificatd. Ileusul meco!
meconial §i peritonita meconiald fac parte din boala meconiald a copilului.

SINDROMUL DOPULUI MECONIAL

Es & o cauzéi mai rard de obstructie intestinald a nou-néscutului. A fost deseris In

1956 si descrierea originald a lui Clatworthy rémane valabild si azi. Se considerd
ui de a-gi goli continutul datoriti fie alterdrii motilitafii

boala ca ¢ inabilitate a colonul

peretelui intestinal, fie calitdfii modificate a meconiufui. Boala este depumitd si
inertia f u ~tioneld a colonului prematurul

néscutului’”, “microcolon sting™.

 Afecti ned poate apiirea la copiii mi
in timpul sarcinii §i datoritd hipermagnezemiei acesti copii au hipomotilitate colici.
La fel, in cazul mamelor diabetice, hipoglicemia poate induce copilului cregterea .

i sciderea activitifii peristaltice intestinale. b

productie. de glucagon gi de aic

Aspectu’ clinic ,
Este dominat de distensia ab
Sindromul ocluziv este evident

intestipale destiuse. Fie un simplu tugeu rectal, 8t

determina eliminarea unei cantitifi
dupd care copilul are tr

diferential cu boala Hirschprung (biopsie rectald prin

(testul sudorii) -

Tratamentul | .
Interventia chirurgicald pentru
necesard.

imimaliza pe cat posibil riscul complicatiilor

tica fizioterapie pulmonard (tratament postural, tapotari
jar parintii vor fi instruifi s& execute aceastd fizioterapie.

dominali insofitd de absenta elimingrii mcconiuiui.
iat pe radiografia simpl& abdominal3 care relevi anse
e o clisma joasd cu gastrografin va -

individualizat. Se manifestd clinic fn
al si/sau prin absenia elimindrii
nial, sindromul de dop

ui”, "sindromul de colon sting mic al nou-

amelor care au urmat tratament cu magneziu

de meconiu, veritabil mulaj al colonului sting,

anzit normal. In aceastd situafie, trebuie. ficut diagnosticul
sucfiune) sau cu fibroza chisticd

indepirtarea obstacolului nu este, In nici L[n caz,

PERITONITA MECONIALA

Se def}qeste ca o peritonit asepticd, chimic#, datoratd prezentei in peritoneu a
continutului intestinal, revirsat In perioada intrauterind printr-o perforatie. Boala a
fost c_lescnsé’. de Morgagni In 1761 iar primul succes operator a fost raportat in 1943
de Agerty. Perforatia poate fi secundard unui obstacol subjacent (atrezie intestinala
ileus meconial, volvulus, stenoz#, hernie interns, bride peritoneale congenitale:

,'ﬂfinvaginfltié) sau (exceptional) s& nu aibX o cauzi evidentd. Peritonite meconiald care
. gste Iotdlnitd In fibroza chisticH este consideraty o complicatie a ileusului meconial,

Aspectul clinic
Peritonita meconiald se manifestd imediat dupé nagtere cu distensie abdominald

: seve{é, progrfasivi si cu edem gi eritem al peretelui abdominal. Abdomenul este in
totalitate tensiv. Distensia abdominald poate genera tulburdiri respiratorii.

Anatomie patologicl
Existd trei tipuri de peritonit meconiald: fibroadezivé, chisticd i generalizati.

s Pex@tonita meconiald fibroadeziv reprezinti tipul comun. Meconiul steril, prin
enzimele ce le confine, iritd foija peritoneald care reactioneazi prin depuneri de
_ﬁbrini si calcificiri. Aglutinarea anselor, de cele mai multe ori, nu permite
identificarea locului perforatiei dar calcificérile vor indica locul obstructiei.

. Pf:ritonita meconiald chistich este rezultatul reactiei fibroplastice dar care nu
vmqeci efectiv locul perfortiei, astfel ci meconiul continuil si se reverse in
cavitatea peritoneald form#énd impreun# cu ansele aglutinate un pseudochist.
Acessti mas# tumorald frecvent este acoperitii cu o coaj# calcificati.

. Peritonita meconististizati se datoreazd invaziei in toatd cavitaea
peritoneali a meconiului printr-un orificiu produs chiar in cursul nasterii,
aceasta explicand §i prezenta aerului in cavitatea peritoneald.

Diagnostic

E§te clinic §i radiologic. Aspectul radiologic depinde de natura peritonitei
meconiale. Se observa calcificiri intraperitoneale, scrotale (calcificdrile intraluminale
nu sunt semn de peforafie). Calcificarea meconiului se produce la 48 ore de la
producerea perforatiei.

Tratament ’ .
Cel chirurgical este indicat in cazurile de obstructie intestinald. Pacientii care In
gfara calcificarilor intraperitoneale nu au alt simptom nu necesitd interventie, De fapt,
interventia chirurgicald depinde de leziune: ansa imens destinsé, necrozatd, atreticd
va ﬁ' rezecati apoi, in functie de preferintele §i experienta chirurgului se poate
practica fie anastomozi directs, fie iniial enterostomie §i apoi anastomoza capetelor

AR ZS e
- L
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Tntestinului. Pune probleme deosebi
(sfingeriri, depolisiri, perforatii).

MEGACOLONUL

" Qub aceastd depumire se infelege © mirire a unui segment sau a tntregului cadru

colic in toate dimensiunile. _
Se cunosc trei tipuri de megacolon: -
" megacolonul congenital (boala Hirschprung o
» megacolonul idiopatic (constipatia cronicd severd a copilului)
s megacolonul simptomatic (secundar) '

MEGACOLONUL CONGENITAL (BOALA HIRSCHPRUNG)

DefiniﬁeAbosla se caracterizéazi prin absen;a'con.genjtalﬁ a ceh‘llellor
ganglionare din plexurile mienterice, de-a lungul unui segrent variabil ca
jungime al tubului digestiv, In special zona recto-sigmoidiand.

Istoric , ) ) :
Prima descriere autopsicd aparfine Iui Frede

intestini coli dilatatio”) dar un me . ' d
care, in 1888, a descris boala obsevati la doi sugari. Mya in 1894 propune termenul
de “megacolon”, iar in 1924 Dal
segmentul distal al intestinului afectat,

ganglionare in segmentul dilatat. ‘ o o
Ehrenpreis, in 1946, rezumd toate cunogtintele etiologice, patogenice §i clinice

privind- aceastd boald. Meritul de a fi descifrat secretul bolii i r§vine lui O.rvar
Swenson care in 1948-1949, pornind de la doudl cazuri ameliorate prn co}ostorme,.a
imaginat interventia chirurgicald ce-i poartd ~numele si care constd in rezecfia
intestinului agangliotic §i coborfrea la perineu a ans
Concomitent cu Swenson au p :
si alte tehnici de rezolvare a bolii (Duhamel, Soave, Pellerin).

ric Ruysch in 1661 (“enofmis

aparent normal si

Etiologie :
Din definitie reiese ci elem
ganglionare din plexurile mienterice ale recto

explicatd prin:

entul caracteristic al bolii este absenfa celulelor
—colonului.- Aceastd absenta ar putea fi

i s tei . Celulele ganglionilor enterici

agtii crestei neurale. La embrionul umen, acesti neurcfola§ti

maturi derivé din neurobl ¢ I _
asociafi cu pervil vagl. 6-8

sunt observati prime oard in aria adiacentd faringelul,

te fnjaturarea ,,cojil” calcificate ce acoperé ansele.:

dic pediatru danez, Harald Hirschprung, a fost acela -

Dalla Valle remarch absenfa celulelor ganglionare in
prezenia celulelor -

s v mee g

o i e o s il

ei intestinale functionale. *
ublicat in 1948 si Zuelzer siWilson. Ulterior au apérut b
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.+ pewroblasti migreazd candal, atingand in a 12-a saptimfnd de viajd intrauterind rectul,
{ " cantonéindu-se In plexul mienteric al lui Auerbach. Ulterior, progresiv, neuroblagtii
. gpar in plexul submucos profund al lui Henle i apoi in plexul submucos superficial
al lui Meissner. Maturarea neuroblagtilor in celule ganglionare se produce progresiv
“'sn sens cranio-caudal §i dinspre plexul Auerbach spre plexul Meissner, este cornpletd
" lanastere, dar poate continua pni la virsta de doi ani. Degi fibre nervoase pelvine au
“fost observate incd din a 5-a siptimind de viald’ intrauterini, se considerd ca
“peuroblagtii nu migreazi pe calea nervilor pelvici.

2-Alterares matricei extracelulare fn stadiul embrionar timpurin determind

; 'oprirea in migrafie spre destinafia final# a celulelor derivate din creasta neurald,

‘producéndu-se astfel aganglionoza, sau poate rezulta o dezvoltare anormald a
" ganglionilor din grosimea peretelui intestinal, apérdnd displazia neuronald intestinali.
)-’Proteinele matricsi extracelulare actioneazi astfel: laminina favorizeazi dezvoltarea
: gelulelor crestei neurale; fibronectina influienteazd diferenfierea fibrelor nervoase

colinergice; acidul hialuronic i fibronectina determind traseul de migrare al celulelor

: "7‘;_ crestei neurale spre intestin; colagenul IV i laminina asigurd dezvoltarea neuritelor
. in celule fintd derivate din creasta neurald si maturarea lor,

3_Factorl_npeurotrofici (factorul de crestere al nervilor -NGF- si factorul 3

. peurotrofic-NT3) joaci un rol important in dezvoltarea si existenfa ulterioard a

- neuronilor In sistemul nervos central gi periferic. NGF este un agent neurotrofic s
chemotactic pentru  dezvoltarea nervilor, determinénd cregterea axonilor si

-+ dezvoltarea sinapselor. NT3 este esenfial pentru dezvoltarea ganglionilor enterici,
- aynd efect mitotic asupra celulelor crestei neurale. Ohshiro, folosind metoda ELISA,
1 4 studiat nivelul NGF si NT3 in stratul muscular la colon cu ganglioni §i la colon
- agangliotic, raportdnd cd nivelul proteinelor NGF gi NG3 este semnificativ mai mic
_in stratul circular al colonului agangliotic, decdt in colonul normal, apreciind ci

stratul muscular intestinal in boala Hirschprung este mai putin propice dezvoltirii
peuronilor intestinali. A mai fost implicatd o proteind cu rol extrem de important in

- dezvoltarea sistemului nervos, factorul neurotrofic derivat din linia celulelor gliale

(GDNF) aflati in strins legiturd cu gena RET, a carei absen{d poate genera boala
Hirschprung.

4-Rolul moleculelor de adeziune a celulelor si care regleazi apoi dezvoltarea si
asigur3 unitatea organismelor multicelulare. In sistemul nervos existdl un singur fel de
molecule de adeziune celulars, molecula de adeziune a celulelcr neuronale (NCAM),

" cu rol in elaborarea modelului de formare neuronali. In boala dirschprung existd o

diminuare a prezentei NCAM in fibrele musculare.

5-Cresterea_semnificativii a antigenului de clasa Il 2 comylexului major de
histocompatibilitate (care este o glicoproteind implicatd in recunoayterea imund si in
reglarea raspunsului imun) a fost remarcaté in peretele intestinului a_angliotic dar cu
o prezentd normald n lamina propria si mucoasd. ’

Incidenta bolii Hirschprung este aproximata la 1 la 5000 de nagteri. Repartitia pe

F . sexe gi caracterul mogtenit al afecfiunii diferd la forma obignuitd, rec » sigmoidiand
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fatd de snanglionoza coli
repartifia B/F este 3,9/1, 1

% totals. La cei ou B.H. forma recto-sigmoidiand clasicd |
gr la cei cu forma colici totald repartifia pe sexe este egald,
Daci fact rrul genetic este implicat In megacolonul clasic, sub forma unei gene
recesive, ¢ 1 penetranti minima (riscul afectirii gemenilor este 4%), pentru forma |
colicd totu 1 este implicatd o gen# dominanti, cu penetranti puternicd, plasaté fie pe:
cromozomu. 13, fie pe cromozomul 21.

Afectinni asociate BH sunt malformafiile congenitale de cord §i trisomia 2,
(sindromul .Down), care apar la 4-5% din pacientii cu BH. S-au mai citat asocieri cuy
sindroamels Smith-Lemli-Opitz §i Weaardenburg (surditate cohleard congenitaly
anomalii d. pigmentare ale irisului §i baza nasului lArgitd).

Fiziop:.tologie .
Absenta celulelor ganglionare mienterice In zona de colon afectatd determind n

numai lipsa peristalticii care ar propulsa bolul fecal, ci §i o stare de tonus crescut a
stratului muscular circular. In conditii normale, distensia ampulei rectale determing -
relaxarea sfincterului anal neted. La pacientii cu BH mu se constatd prezenta acestui .
reflex inhibitor ano-rectal si pe absenie lui se pune diagnosticul de megacolon
congenital. Intestinul agangliotic are un numdr crescut de fibre atét colinergice cit i
adrenergice, un confinut tisular normal de acetilcolind (dar care la stimulare este:
secretatd in exces), un ridicat nivel al concentratiei acetilcolinesterazei, o concentratie
ridicats de catecolamine §i un numir redus de fibre nervoase periferice. S-au remarcat

anomalii tn distribufia hormonilor intestinali, constatindu-se absenta VIP, substantei ::-f: v
: . produs d§ contrast ce ar putea fi hipertonic sau ar contine substanfe cu caracter de

;i deterggnp, mpdlﬁcz?nd, dupi 24 ore, caracterul imsaginilor. fn mod normal, calibrut
t | rectului .m'ebme s# fie la fel sau mai larg decdt calibrul colonului proximal, Imaginea
. . caracteristici de megacolon congenital este de “pélnie” cu porfiunea dilatati proximal

P, met-enkefalinei i somatostatinei.

Simptomatologie . ‘

Deoarece reprezintd o obstructie intestinald incomnpletd, cici porfiuni de lungime s
diferita a colonuluj sunt afectate, afectiunea se manifestd diferit in functie de vérsta*
pacientului. fn aceeagi miisur¥, nu s-a stabilit cu certitudine o relatie Intre lungimes
segmentului afectat §i intensitatea manifestérilor clinice. S-au identificat, in general,’
doud feluri de manifestéri clinice ale BH: : ;

a) Manifestarea _lg nou-ndscut; primul semn §i se pare cel mdl important este ;- }
“intirzierea in eliminarea meconiului”. Swensgn considerd ci 94% din nou-niscufil ;'
normalj elimind meconiu in primele 24 ore de viati. Din contra, 94% din copiil cu &1
BH nu elimini meconiu in primele 24 ore de viatd. Valoarea acestui semn diminud in -}
zilele noastre cind se nasc multi-copil prematuri §i céirora le este caracteristicd |
fntérzierea in eliminarea meconiului. Totugi, o intirziere peste 48 ore este n orice .
condifii patologicd. Tugeul rectal favorizeazi eliminarea primului scaun meconial.
Ulterior, se instaleazd constipatia tratati de familie cu laxative, supozitoare, clisme. f
“Uneori chiar laptele de mam# amelioreazi constipafia, dar ea reapare dacd se |k
introduce in alimentatie laptele praf. Sugarul, pe fondul constipatiei, poate avea chiar |
perioade de subdcluzie, caracterizate prin distensia abdomenului, v dtarl, -
borborisme (pe care le aude mama), cind materii fecale impactate impiedicd o . ¢

evacuare normald.
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= Agravarea constipatiel poate genera enterocolita. Enterocolita asociatd BH,
depumiti i “forma malignd” a bolii, are o manifestare zgomotoasi cu febrd,
virsaturi, distensie abdominald progresivé si, paradoxal, diaree explozivd. Odati
declangatd, .enterocolita este foarte greu de tratat. Mai mult, daci se produce
perforafia diastaticd, prognosticul se intunecd §i mai mult, Inregistrindu-se o
mortalitate de 80%.

&) Manifestarea la_copilul mare este dominati de un simptom capital:
constipatia. De obicei, este vorba de un pacient de vérstd pregcolard (sau gcolar &n
primele clase), cu o constitufie astenicé, palid, care are un abdomen destins de volum
i un torace evazat la bazi contrastind cu membrele subtiri, §i care eliming scaun la
4-5 zilfe, chiar o sfiptiménd (vezi planga). Materiile fecale eliminate sunt In cantitate
mare §i urfit mirositoare, De reguld, acegti copii nu au pierderi necontrolate de materii
ecale. Cénd li se efectueazi tugeul rectal, se constatd ampula rectald goald. Palparea

’ abdom‘ex}ului poate decela fecaloame In ansa colicd, sub forma unor “mase tumorale”
; depresibile (semnul *untului” —Gersuny). Dar atentie! Fecaloame mari au fost
tichetate uneori tumori. |

Diagnostic
Este bazat pe urmaitoarele investigatii:

I-Radiografia simpld abdominald. se practici la nou-néiscut pentru a diagnostica

" o enterocolitd §i la sugar sau copilul mare pentru a exclude o eventuald ocluzie.

2-Clisma baritard; este o explorare obligatorie. Se foloseste bariu §i nu alt

(coFespunzétoare inervatiei colice normale), cu o zon# de trenzifie (In care peretele
colic are céteva celule ganglionare) gi o zon¥ de colon de “aspect normal”

 : (aganglioza) spre rect. Mai ales, pe incidents de profil, In timpul umpleri
“ rectocolonului, aparifia acestei imagini este semnificativi. Zona de agaugliozi este

cel mai frecvent localizatd recto-colic, dar poate fi oriunde §i pe orice intindere de-a

!ungul caslrului colip. Este greu de diagnosticat dacd este plasat¥ dincolo de valvula
_ ileo-cecald. Excepfional, clisma baritaty di imagini fals pozitive. Totugi, acest

examen poate genera eroare, In doull cazuri:
-cand sagarul nu a implinit inc# vérsta de o luni gi cédnd dilatafia in amonte de
zona agang'loticd nu s-a instalat,
-cind forma de agangliozi este totald si tot colonul are dimensiuni mai mici.
3-Biopsia rectald este, la fel, o explorare obligatorie. De altfel, absenta celulelor
ganglionare in plexurile mienterice este conditia “sine qua non™ a bolii Hirschprung.
Se folosesc mai multe tehnici: ' A
__ -biopsia intregului perete rectal; se pitrunde pe semicircumferinta posterioars a
orificiului anal, se ascensioneazd intrasfincterian extern i din peretele posterior al
canalului anal se prelevi o bandelets de muschi gi submucoasd pe o lungime de 6-
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Scm si o lafime de 1-2 cm. Se respectd obligatoriu muc

straturi musculare (longitudinal si circular) §i submucoasa.

capétul proximal gi distal al fragmentului de biopsie §i se
este folositd mai

anatomo-patologic. Tehnica c
diagnosticul diferential cu displazia neuronald intestinald. . :
Un anatomo-patolog experimentat, folosind fragmentul de biopsie prelevat, va

diagnostica extemporaneu §
celulelor ganglionare in plexurile Auerbach gi Meissner. Neajunsu
rezidd din necesitatea unei
{abces presacrat)

-biopsia cu “forceps” si biopsi
canalul anal si de la o inaltime de 3-4
fragmente de mucoash §i submucoasi. Ambele tehnici nu
Preferabil este sd se preleve s5i
acest lucru este imposibil. Dar biopsia prin
diagnosticul de BH se pune pé prezenta in piesele
hipertrofice si abs
dacd specimenele de

competent.

Folosind preparatele recoltate prin biopsie se pot obti
apeldnd la metode de imunhistochimie, Nu se folosesc
preparatele prelucrate prin tehnici de includere la parafind  §i colorate pentri &
evidentia acetil- colinesteraza (ACHE), substanfa P, neuron-specific-enolaza (NSE) st

proteina 5 100.
4-Ma

portiunca agangliotic,
sfincterului intern ca
special, ce o face mai putin utilizats decét clisma baritatd si bio
niscut poate da rezuitate eronate. Este, in scl
rezultatelor dupd coborfre sbdomino-perineals (atit pentru BH cat §i pentru
malformatii ano-rectale) i in diagnosticul formelor ultra-scurte de BH.

1 acestei tehnici

ald evidenfiaza unde peristaltice care progreseazd spre

réspuns la distensia rectului. Tehnica necesitd echipament
psia rectald. La nou-

Diagnostic diferential
7 3
eliminarea meconiului, distensie abdominala i virsaturi cu caracter bilios.
a)Enterocolita acut care apare mai ales la prematuri (extrem de vulnerabili n
fata oricHrui sepsis). Poate fi confundati cu enterocolita gravd din BH, asa numita

“formé malign#”. in aceste cazuri, clisma baritatd nu este folositoare si diagnosticul

se pune cu ajutorul biopsiei rectale. :
b)Sindromul de “dop meconjal” sau “microcolonul sting , ce sunt una s

aceiasi afectiune, apare la nou-n#iscutul la termen si se vindecd printr-ut. simplu tuseu
rectal ce permite evacuared unei cantititi de meconiu ca un *dop”.

oasa g1 se prelevd doar doud K

Se marcheazi cu repere ..

trimite pentru exarmen .

ales la copilul mare §i ajutd la ot

1} diagnostic.

ik : C_I)fimdrpamelle de dismotilitate intestinald ce cumuleaza un spectny larg de boli
+ (megacistis-microcolon-intestin hipoperistaltic, miopatia organelor cr vi

obstn{ctiilé intestinale) sunt gren de 3 B r o vitare, pseudo-
5 costisitoare, dar din fericire, sunt rare.

i la distanta megacolonul congenital, constatand sbsenfa
anestezii generale §i din posibilitatea unor complicafii

a prin “sucfiune”; ambele tehnici abordeaza
cm deasupra liniei pectinee se prelevi citeva
necesit anestezie generald,
un fragment de musculard, dar la biopsia prin sucfiune e
“suctiune” are O largd utilizare; -
prelevate de fibre nervoase ;

enta celulelor ganglionare. Acuratefea diagnosticului este deplingd -
biopsie sunt de calitate §i dach anatomo-patologul este .

ne date extrem de utile
sectiunile la gheats ci -

absenta peristalticil in colonul aganglotic §i absenta relaxarii .

jmb, foarte utild in aprecierea

existé o serie de entitifi clinice, care s€ manifest cu intdrziere in i

¢ st Tt g e e
31

N

|

1135

c)lleusul meconial, manifestare digestivd precoce a unui drfect enzimatic

(mucowsmdoza) si in care ileonul terminal este “blocat” de mecon: 1 de consistentd

crescutd, véscos, aderent de mucoasa intestinului. Manifestarea clinici « ste de ocluzie

congenitald neonatald medie iar clisma cu gastrografin este §i mijlc: terapeutic §i

diagnosticat, necesitind mijloace mai

-Ia)céogilul mare se face diagnosticul diferential cu:

a)Constipatia cronici severd sau asa numitul “me idiopati

- tia | verd . gacolon idiopatic”.

; El.en}entpl caracteristic al constipatiei cronice il constituie faptul ¢, pe ?ondul
elu,nmﬁnllor rare de materii fecale, copilul pateazi constant lenjerie, simuldnd un grad

, fje_ mcoptmengﬁ, Este un fals ecomprezis, ciici materii fecale sub forma unui fecalom
imens impacteazi ampula rectald §i deschid permanent sfincterul anal, ce pemite

scurgerea de confinut intestinal lichid. Istoricul unui astfel de i

i : : . copil va rel

0 penoad'ﬁ _de sindtate antevnoari, pini cénd, la un moment dat (cénd mlzzrge pr;:vgax?i
i la grﬁdxmté sau la gcoald sau cind a fost lisat la bunici), incepe si pateze lenjeria
 (Constipatia devine accentuatd mai ales dacé familia neglijeazi modul in care copilui

31 face toaleta zilnic. De obicei, constipatia cronicd severd cedeazi la misuri igieno-
. dietetice, dar care trebuie s3 fie susfinute 5i respectate. in cazurile rebele la tratarnent,

' - Fiupi bqusig recfalﬁ (E:u o valoare relativd) gi dupd manometrie ano-rectald, se poate
. interveni chirurgical si practica sfincteromiomectommie,

b)Displazia neuropald intestinald i

- nev ganglioneuromatoza, n :

toate acestea necesitd diagnostic imuno-his,toclﬁmic. » meurofibromsiozs;
e)Megacolonul secundar, de exemply, © stenozdi anald congenitald, trecutd

o neobservatd si care poate determina obstacol In evacuarea confinutului intestinal

Tratament
Odati pus diagnosticul de aganglioz4, este i i i i
sosibiliEf ierapentioe: g . necesard o actiune rapidi. Existi trei
~“nursing"” (lavajul colic, spilarea colonului)™,
-colostomia
-tratamentul radical, de prima intentie (rezectia porfiunii aft i
cobordre abdomino-perineald). fie g p riumt sfesimte s
“Nursing "-ul sau lavajul colonului; reprezi i irigatii
; ul sau L : reprezintd o serie de irigatii repetate zilnic.
ﬁxtenpe!‘ Aceste‘ irigafii nu reprezintd clismell Se procedeazi astfel: fologmd o sondid
e ;agcmc cu diametrul ?-10 Ch (pentru nou-niscut), bine lubrefiats, se pitrunde prin
%1;111 m.ml anal, se ascensmneazi‘de—a lungul canalului anal §i la un moment dat, in
: ctie de lungimea segmen}tulm agangliotic, se revarsi un debaclu de gaze §i materii
ecale. Este semnul .:cé s-a ajuns in intestin cu peristalticd normald. Se introduc 10-20
om. _De ser ﬁzplogtc cﬁldu} si se agteaptd evacuarea lichidului gi a unei cantitafi de
confinut intestinal. Se repetd acest gest de 4-5 ori cu ocazia unei gedinte de irigatii, iar

-~}
T
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Zilnic se pot face 3 - 4 astfel de spila
sonda 16 Ch si se pot introduce 50-100 m! ser fiziologic calduf. Dupd o astfel de

spalaturd, abdomenul copilului devine mai pufin meteorizat. Nursingul poate fi
practicat de céitre mamé, la domiciliv, §i dureaz pén# la momentul stabilit in vederea
interventiei chirurgicale definitive: Acest moment este considerat, aproape unanim
pentru Roménia, vérsta de 1 an, cand copilul are in jur de 10 kg greutate. :

Colgstomiq se practici In urmitoarele situatii:
-la copilul cu enterocolita

-cand nu se poate face
mema refuzi sé-gi asume responsabilitatea irigatiilor colonului, etc)

-cénd copilul este malnutrit si are un colon mult destins.

Colostomia se practici, de ob
in care se prelevi biopsil etajate. de perete colic i stoma este plasati In zona imediat

proximald celei de tranzifie. Se poate plasa colostomia i in urma unei mici incizii
fntr-unul din cadranele peretelui abdominal, avénd ca reper
examenul radiologic. Dar atenfie! O colostomie plasati orbeste poate fi plasatd in
zona aganglioticil
scopul unei derivafii corespunzitoare. Colostom

progresele aduse

cutapate (in special dupd ileostomii), ameliorin

interventia chirurgicald ulterioara. . ,
e adical poate fi fiicut in perioada neonatald (mai rar) sau la oricare

vérsts, Am spus ci in Roménis, 1 an se consideri véarsta optim. Se poate opera clasic
sau practica chirurgie laparoscopicd. Ob
segmentului intestinal afectat (vezi planga)fard celule nervoase in plexurile
mienterice §i refacerea continuitAfii digestive prin diverse procedee.
Clasic, se citeazi 3 tehnici de tratament al BH:
-tehnica Swenson, modificatd de Petit i Pellerin,

laparotomie mediand, se prelev
peritoneului §i se inchide prin ligaturd bontul rectal.
fmprejur pénZ la canalul anal, Cu o pensd introdusd prin
rectul. Se scheletizeazi ansa ce urmeazd a fi coboritd (po
rezecatd) §i pastrind arcada para
ansa sanatoasd la perineu. Se rezecd rectul i se
terminal¥ intr-un plan, Reprogurile care se aduc
in pelvis, lezarea inervatiei pentru vezici si ogenele g
fistulle recto-vaginale,
pelviseritonité.
“t_1nica Duhamel, modificatd de Grobb si apoi de Asher
- inconvenientele rezectiei in totalitate a zone

turl, La copilul mai mare, sugar, s& poate folosi o

Sob7 o Autorul rezecd extramucos rectul, circul i
nursing (din diverse motive; condifii sociale precare, - s s a5

icei, cu ocazia unei laparotomii mediene, moment

“phlnia” relevatd de

$n cazul unei aganglioze colice totale se ajunge la ileostomie, In
iile au beneficiat In ultimii ani de
de folosirea apareiajelor, familia tnvafand si schimbe fard dificultate -

pungile din material plastic. Au disparut astfel marea majoritate a complicafiilor
d comfortul pacientului i usurand K

iectivul interventiei il constituie rezecfia -

n care se rezecl in totalitate

zona de agangliozX §i se practicd o colo-ano-anastomozi termino-terminald. Se face
4 biopsii etajate, se rezecd rectul la nivelul reflexie
Se disecd apoi rectul de jur-
in anus, se aduce la exterior
) rjiunea agangliotica este
colicd irigatats de artera colicd stingd, s¢ coboard
face anastoroza colo-anald termino-
tehnicii Swenson sunt: disectia grea
enitale (mai ales la baiat),
stenoze ‘sau dezuniri ale anastomozei - urmate’ de

aft, cautd si evite
i de aganglioz3, prin coborérea retrorectal
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", dar intrasfincterian a ansei cu inervafie normald (dupé rezecfia porfiunii agangliotice).

Dupd coborfrea ansei s#indtoase se aplici o pensd “In cioc de rafd” (Sulaama) ce

© gtriveste peretele posterior al vechilui rect §i peretele anterior al ansei coborite

Caderea pensei strivitoare (dupd 4-6 zile) marcheazi i i
der S realizarea un
atare intre rect §i colonul cobordt. In final, regiunea ano-rectald esteetoinﬁt;’:;;zedz
cu un porete anterior, rectal, cu inervatie senzitivd i -
colic, cu per'~taltica normalﬁ., : # pastmiz B perete postenien
-tehnica Soave Incearcl si elimine timpul septic §i disectia greoaie din pelvis

‘ ! romontorivfui §i di
mucoasa rectului de pe peretele muscular pénd la anus. Scheletizeazs apoi signcli:)sxfi?j
si golgnu] descendent pe care-l aduce la perineu prin intubajie. La perineu rezeci i
extirpd mucoasa rectals, zona de agangliozi de pe segmentul cobordt, precum i$o
?arte din zona dilatatd. Efectueazi apoi o anastomozi inire grefon gi canalul analsiar
in abdomen sut:u{eazﬁ peretele muscular rectal, circular la grefonul colic

v .Altc tehpxci se adrescam cazurilor speciale, cum ar fi'tehnica lui Lister W
Martin, folositd in agangliozele colice totale sau tehnica Kimura peatru rezolvarca.

- tulburiiilor de resorbjie apirute la fel, In i : inti
e ongliorh, ' {ie ap , la fel, cazurile cu form& foarte intinsd de

PSEUDO-OBSTRUCTHLE INTESTINALE CRONICE

In literatura ultimilor ani s-au inmulfit observafiile privind tulburdrile

“ functionale ale motilit#ti intestinale. Pentru to . A
< denumiri: intéstin  adinamic, ate aceste tulburdri s-au propus diferite

¢ i i : _pseudo-Hirschprung, megacistis-microcola
?pogerlsta@cﬁ: neuropatie sau miopatie viscerald, etc. Aceste diverse denur?iri 3.11
cz:; reic;azcsezt ttadezeb?am’;terul heterogen al observatiilor §i dificultatea de a defini
ansamblu. Totugi, cel mai frecvent ilizeazi ;
obstructie cronici idiopaticd, seul ’ termendl de peeado-
Sindromul de pseudo-obstructie cronici idiopati i
Dseud paticd (POCI) este un sindro
recunoagte procese cs}pabﬂc si afecteze reglarea ‘propulsiei intestinale, ﬁeu:ie cfu;
muscularg, neurogenicd sau hormonald, cu risunet asupra tranzitului. Sindromul
exclude cauze identificabile - bride, stenoze sau aganglionoza din boala Hirschprnng
Ul Initial s-a ;rezyt ci POCI este ‘o singurd boald, cu etiopatogenie neclar";
rior, s-au evidentiat numeroase situafii acute sau cromice, .
alterarea activitifii motorii intestin; ale, i P puten geners
Cele mai frecvente situatii de pseudo-obstructie sunt
e ecvente situatii d cele generate de pseudo-
obstructiile acute, intalnite in ileusul postoperator sau in tulburéirile hidtoelect?olitice.

Episoade de pseudo-obstructie acuti se intdlns i in i i
ade C esc i In intoleraniele digestive la
anumite alimente (laptele de vacd), celiakie, intoxicatii medicamentoase.

Pseudo-obstructia intestinald cronici poate fi, la réndul ei, idiopaticd sau

~ secundard unar afectiuni céstigate (ex. boala Chagas, enterocolitd, sclerodermie,




- ~rezultAnd misciri-peristaltice necoordonate, ineficiente. ... . oo
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agresiune virald T CMYV, etc). Deosebirea dintre pseudo-obstructia cronica idiopatici

si cea secundard este dificil de realizat.

Aspectul clinic ' .
Desi initial, POIC & fost raportatd la adult, se constatd acum cd este maj

frecventd la copil, unde are si o mortalitate mai mare. Cei mai expusi bolii sunt nou-
nascutii i copiii sub un an. Boala interesazi cu predilectie sexul fermninin (s-an
raportat doar doud cazuri de ,,megacistis—microcolon” la biieti
caracterizat? de simptome
acutd sau cronicd, dureri,
suprainfectiei bacteriene.

distensie abdominald) §i simptome secundare datorate

Manifestarea clinici a POIC se face in functie de varstd:

-in perioada antenatald- POIC poate fi recunoscutd la ecografia uterului gravid
datorita anselor’ intestinale destinse, dilatate, distensiei yezicii urinare §i
polihidramniosului. , B

-in perioada neo-natald se manifests aproape 43% din cazurile de POIC.
Sarcina §i nagtera sunt ades dificile. Dupd nagtere copilul prezintd distensie
abdominali, absenta elimindrii meconiului, virsituri bilicase. Aerul inghitit destinde
ansele subfiri, fapt ce ar putea sugera la examenul radiologic aspect ocluziv.
Simptomele nu se rezumd doar la tractul : digestiv. Copilul poate prezenta
disurie.infecsii urinare recidivante, insuficienta golire a vezicii datorita contractilitatii
precare. Semnele urinare pot fi pe primul plan In 25% din cazuri.

-in perioada de copil mic semnele bolii se manifestd acut (ca in perioada neo-
natald) cit §i intermitent, ades incet, progresiv. De exemplu, anumifi copii in aparentd

sindtosi brusc dezvoltd un episod de obstructie ce poate mima o enterocolitd cu
vArsaturi si diaree, Dar atunci cind virsaturile i diarea persistd mai mult de 7 zile,
copilului care initial 2 fost banuit de o simpld enterocolits trebuie s3 i se facd §i alte
investigatii. De asemenea, pot fi prezente i semne urinare dar nu cu aceeasi pondere
ca in perioada neo-natald, : o

-In peripada de copil mare, pe primul plan se afld constipatia Insofitd de dureri
abdominale (uneori mimeaza ,abdomen acut”). Zgomotele intestinului sunt absente
sau mult reduse, tridand o activitate peristaltica absentd i de aceea se considerd c

ocluzia Insotitéd de zgomote intestinale, borborisme, este mai degrabi mecanica decit
functionald.

Diagnosticul pseudo-obstructiei intestinale cronice (POIC)
Alterarea activititii motorii care existd in POIC se datoreazi alterdrilor

structurilor musculare, structurilor nervoase(intrinseci sau extrinseci) sau celulelor -

endocrine.Afectarea celulelor stratului muscular determind contraciii - ineficiente,
intirzierea tangtului iar deficientele ce interescazi sistemul nervos intrinsec al
intestinului determind intreruperea modelului normal de contractilitate, de aici

). Afecfiunea este . -
primare (constipatie cronicd si severd, retentie urinard
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PiagﬂOSﬁCm POIC face apel la examene radiologice, studii anatomopatologice
si studi manometrice.

a) examene radiologice Radiografia simpld a abdomenului poate releva

imagini de distensie aericd. Este esential s deosebim sindtomul de pseudo-obstructie

de boala Hirschprung. Se apeleazd la clisma baritati ce va arfita un cadru colic normal
sau global dilatat, cu retentie prelungitd de bariu. Alteori, colonul pare alungit §i-si
pierde haustratiile.

Staza este predominantd de-a lungul ntregului tub digestiv (esofag, stomac,
duoden, jejun). Tranzitul baritat poate ariita anse destinse care se golesc cu dificultate
si in care substanta de contrast se amestecd cu lichidul abundent de secretie, prezent
in anse.

Radjocinematografia poate evidentia hipomobilitatea anselor sau din contra,
hiperperistaltism sau antiperistaltism. :

Datelor radiclogice privind tubul digestiv li e pot adduga §i datele provenite -
din explorarea ciilor urinare-urografie, cistografie (ce ar evid:ntia un reflx, o
megavezici). In orice caz, I un copil cu megavezicd fard obstacol rubvezical se va
emite §i supozitia unei asocieri cu o afectare 2 motricititii intestinale.

_ b) examene anatomopatologice. Se foloseso atit date de hirtologie clasici,
conventional¥, cft si tehnici elaborate (microscopie electronics, co oratii speciale,
histoenzimologie). Sediul Jeziunilor rimane imprecis in m#sura in ‘are examinarea
nu a cuprins ansamblul tubului digestiv.

Schematic, existi trei categorii de pseudo-obstructie cronici:
o neuropatiile digestive
o miopatiile digestive
» adinamiile intestinale fir# leziuni histologice identificabile

Neuropaﬁilg dig.stive la réndul lor se subdivid in trei mari grupe:
. a) cele cu hiperplazia plexurilor mienterice sau neurogliomatozele. Sunt cele
mai bine individualizate. ,
b cele cu hiperplazie schwaniang, ades cu hipoganglionozi, mai dificil de pus
in evidentd. .
¢) neuropatii identificabile numai prin studii speciale( impregnatie argenticd)

a) Hiperplazia plexurilor mienterice sau ganglioneuromatoza intestinald sau
displazia neuronald colicd se costituie drept substrat anatomic al localizérilor
digestive ale POIC. in formele complete, diagnosticul anatomopatologic este evident.
Leziunile ating totalitatea tubului digestiv de 1a esofag la anus. Sunt ingrogate toate
tunicile musculare pe saema refelei nervoase subseroase, mienterice, submucoase i
mucoase. In aparent, este vorba de o structurd normald dar gigantd. Astfel,
trunchiurile nervoase subseroase sunt voluminoase, tortuoase si nu confin decét rare
celule ganglionare, plexurile nervoase sunt gigante gi prezinta o cregtere armonioasi a
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celulelcr ganglionare, a celulelor Schwann si a elementelor fibrilare. Caract;_xm
este hrperplazia in "lamina propria” unde refele fibrilare sunt anormal vizibile,
asociate celulelor ganglionare mai putin numeroase. Din loc in loc, se remarcd o
dezorgan.zare arhitecturald, Celulele ganglionare sunt ades normale, citeodaty :
voluminy se, neregulate. Uneori, hiperplazia schwanniani poate fi elementu];
dominant, fie ci este focali sau difuzd, Celulele endocrine puse in evidentd prin
coloratie argirofild sunt normale. Activitatea acetilcolinesterazici este foarte intenss s
Fa pune 7. eviden(# plexuri hipoplazice iar In »lamina propria” o refea abundenty,
subtire ca: 2 se remarcd printr-o activitate intensd, observati gi in boala Hirschprung, .
Existd riccul unor erori cAnd aceastd hiperplazie este asociatd unei autentice boli
Hischprun. :

Tehrica impregnatiei argentice Smith pune in evidenfd neuroni argirofilj
modificati cu dendrite neregulate in zona mienterici si hiperplazice in zona
submucoasi.

Microscovia electronic depisteazi la nivelulplexurilor mienterice diferitele
elemente ale unui plex normal. Se remarci, totusl, bogitia de proieminente axonale,

pline cu vezicule clare, agranulare, de talie mare, ce pot evoca un defect de inervatie -/}

peptidergicd. S-au pus in evidentd valor ridicate ale VIP (vasoactive intestinal
polipeptide) in teritoriul rectal si colic. Aceste valori sunt confirmate de coloratiile

specifice.

peribucale) sau extradigestive-endocriniene multiple {(neoplazii endocriniene tpll).
Neurcamele mucoase sunt ganglioneurinosme, loceliziirile suprarenaliene sunt
feocromocitoame, localizirile tiroidiene sunt caracterizate printr-o hiperplazie a
celulelor C, coexistdnd saunu cu un cancer al medularei cu stroma amiloid&.

in formele incomplete de hiperplazie a plexurilor mienterice diagnosticul este
mai putin evident, fn anumite cazuri, hiperplazia, chiar daci este evidentd, nu
intereseazii ,lamina propria” (in datele oferite de histologia standard), dar activitatea
acetilcolinesterazici poate apare ca intensd in corionul mucos. cazul altor
observatii, limitele Intre o veritabil4 hiperplazie a plexurilor mienterice si o simpld
reactie locald, nesemnificativé, sunt greu de stabilit, chiar dacd ar exista unele
argumente (constatarea la acelagi paciet a unei hiperplazii majore a celulelor C din
tiroidé)
b) Hiperplaziile schwanniene cu hipo- sau normogangliozi realizeazi un
tablou histopatologic foarte apropiat de cel al bolii Hirschprung in zona intermediard,
deasupra zonei aganglionare. Neuronii intrinseci sunt pufin mumerosi, cu hipertofia §i
hiperplazia elementelor schwanniene.

¢) Neuropatiile digestive identificabile prin metoda Smith a impregnatiei
argentice longitudinale a plexurilor se caracterizeazi prin  alterarea celulelor
argirofile care sunt in numdr mic, globuloase, fird axoni §i dendrite. Uneori, aspectul
degenerativ intereseazi atdt neuronii argirofili cat si pe cei argirofobi, existind
aspecte de fragmentare ale axonilor §i pierderi neuronale. Celulele argirofile pot fi

Formele complete de hiperplazie a plexurilor mienterice sunt asociate cu wF
localizari digestive particulare (neuroame mucoase multiple-labiale, bucale sau .°f
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- Yotal absente iar celulele ganglionare pot prezenta la microscopia electronicd aspect

vacuolar §i incluziuni intranucleare,

Miopatiile digestive

A fost individualizati o miopatie familiald a viscerelor cavitare cu formd
dominanti intereséind esofagul, intestinul subfire i colonul. Straturile musculare
intern §i extern apar subtfiate iar in anumite zone, stratul muscular extem este absent,
Celulele musculare cnd sunt vizibile au aspect vacuolat, L.a microscopia electronicd,
membrana lor pericelulari este discontinud $i mitocondriile sunt vacuolate. Mai mult,
g fost descrisd o “miozitd acuti a intestinului subtire”, ca o expresie a atingerii
inflamatorii importante a stratului muscular.

Adinamiile intestinale fird leziuni nervoase sau ’nusculare identificabile
constituie un ansamblu heterogen de situatii clinice §i in care sunt integrate cazurile
din literaturi greu de interpretat. Aceste forme regrupeazi pseudo-obstructiile
sporadice cu manifestare neo-natald, ades mortale §i formele familiale, recesiv
autosomale, In care singura anomalie identificata este sciderea nivelului de VIP.

c) examene manometrice sunt de ajutor in a sublinia atit cauzele cét si
intinderea afectiunii. La pacientii suspectati a avea pseudo-obstructie sunt studiate cel
pufin trei arii: esofagul, intestinul subfire §i recto-sigmoidul. Studiile manometrice au
ariitat ci procesele miopatice produc contrctii de mic# amplitudine ce se propagi cu
greutate, pe cdnd procesele neuropatice se asociazii cu contractii de amplitudine
normald dar cu unde peristaltice bizare, anormal propagate, Manometria anorectald
va remarca, spre deosebire de boala Hirschprung, prezenga reflexului inhibitor ano-
rectal. Blectrogastrografia inregistreazi activitatea mioelectricd a musculaturii netede
a stomacului §i evidentiaz¥ disritmii persistente In zona antrald, cu unde rare in
miopatii gi unde rapide In neuropatii.

Existdl trei categorii de afectiuni care tulburarea mecanismului de control al
activitiitii peristaltice i implicit pseudo-obstructie:

-afectiuni ce influienfeazd activitatea endocrind & intestinului (tumori ce
secreti VIP, hipotiroidismul ce determini la rfndu-i constipatie, tireotoxicoza ce
determinZ diaree)

-afectiuni ale sistemului nervos intrinsec al intestinului (absenta congenitald a
celulelo: argirofile, megaduodenul congenital, acalazia)

-afer;™ini ce intereseazd stratul muscular (sindromul miopatiei viscerelor
cavitare, sindromul megavezici-microcolon hipoperistaltic)

Prognosticul si evolutia POIC depind de trei factori:

1. vérsta la care au debutat tulburirile cliniceFormele cu debut precoce
determind un numdr mai mare de decese. -

2. intensitatea sindromului digestiv.Se remarc, totugi, in unele cazuri, o
adaptare a intestinului, fiind posibild o alimentatie enterald cu debit constant, dupé o
faza, inifial%, de aparents intolerant alimentard. ‘

3 3 )

——
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3. asocierile morbide.
de tiroida, alte afectiuni neurologice.

Principii terapeutice. Pun proble
difuze de POIC, cele cu debut precoce.

Tratarhentul curativ chirurgical ar permite in formele localizate fie derivafii |

externe in amonte de leziunea identificats, pentru inléturarea obstacolului, fie

repunerea tubului digestiv in ciurc
afectat.

nutritiei bolnavului, atit pe cale enter
motrica, cdt sipe cale parenterald pe cateter venos central .

Din fericire, In cele mai multe cazuri,
griji alimentatia enterals. Se apeleazdl la droguri

care influienfeazd motricitatea
digestiva (miostin, dehidroergotamind, cisaprid). '

APENDICITA ACUTA

Definirea termenilor -
Literatura anglo-saxond nu recunoay
copil. Sub denumirea de wapendicitd™ s-ar nf

ei forme. ! ,
Literatura francezi denumeste napendicitd cronicd”™ o infectie apendiculard

dar care nu determind o crizd acuti tipica. Semnele care ar orienta diagnosticul catre
apendicita cro

Apendicita acutd este o boald chirurgicald importantd, frecvent Intélnité la copil. In

SUA s-au practicat aproximativ 60.000 apendicectomii in 1990. In 20.000 de cazuri
de reguli, aproape 100

apendicele era deja perforat iar statisticele inregistreazi,
decese pe an. -

Istoric’ - .

Existd date care atestd ca in evul mediu se vorbea de o boald teribild care se
manifesta cu dureri in partea dreaptd a gbdomenului §i care forrma o tumnoaré
abdominala ce confinea puroi. Boala era denumiti , passio iliaca”. Pand térziu Tn
secolul XIX s-a crezut cd passio iliaca este datoratd inflamatiei cecului. fn 1886,
Reginald Fitz a folosit prima oard termenul Lapendicitd”. In 1887, T.G.Morton din
Philadelphia a practicat cu succes prima apendicectomie pentri aprndicitd acutd
perforati. In 1889, Mc Bumey a descris durerea cu sediul in fosa iliacd dreaptd gia
fixat punctul dureros in apendicita acuté (ce-i poartd numele) ,,]a doud laturi de deget
medial de spina iliact anterosuperioard pe linia spre ombilic”.

me terapeutice deosebite mai ales formele.

te termenul de ,apendicitd cronicd” la St
elege doar apendicita acutd cu diversele '}

Sindromul de pseudo-obstruc;ie se poate Insoti de cancer B

iruit, dupé rezectia totald sau parfiald a intestinului .

Tratamentul medical nu este decat simptomatic. Are drept scop asigurarea ¢ &
ald pentru a-i induce 0 activitate digestivi .|

dupa o ileostomie, s¢ poate relua cu mare |

nicd ar § durerile n fosa iliack dreaptd si tulburirile digestive. .-

5,
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Anatomie patologicd

Elementul esential in declangares apendicitei acute il constituie obstruciis, cel

mei probabil printr-un coprolit. Acumularea de secretfii in lumer ul apendicular
determindé accentuarea distensiei lumenului. Ulterior, presiunea exercits th pe peretii
gpendicelui determina initial stazd venoasd iar ulterior ischemie arteria'i §i necrozi.
Mucoasa apendicelui va prezenta ulceratii, apoi peretele se va p:croza si se va
roduce perforatia apendicelui. Continutul septic se va revdrs: in peritonen.
Obstructia lumenului apendicular ar putea fi generatd §i de hiperplazia structurilor
jimfatice din peretels apendicular, de un vierme intestinal (Enterobius vermicularis,
Ascaris lumbricoides) sau de o tumoare (carcinoidul apendicular sau argentafinomul).

Clasificarea formelor anatomopatologice de apendiciti acuti:

-simpld (catarald) caracterizatd prin hiperemie §i edem al peretelui
apendicular. Nu se gaseste exsudat seros in peritoneu.

flegmonoasH, cu apendicele si mezoul siiu edemaliate, vasele congestionate,
cu hiperemie activa, petesii pe seroasd si lumenul contindnd puroi sub tensiune.

-gangrenoasi in care apendicele este gros cit ,un police de adult” cu peretele
gri-cenusiu ca o frunzi vestedi. Pot fi observate mici perforafii ale peretclui
apendicular. Existé lichid peritoneal tulbure.

-perforatd , situafie cind peretele apendicular este rupt, adesea la bazd,
antimezoapendice, iar prin solutia de continuitate confinutu] intestinal se revarsi in
peritoneu. Epiploonul si citeva anse "yin” si acopere perforatia. Se constata prezenia
lichidului peritoneal fetid cu net caracter purulent.

-abeesul apendicular caracterizat printr-un bloc de anse si mare epiploon ce
inconjoard apendicele perforat §i delimiteaza o cloaci de puroi fetid. Formatiunea se
contureaza n jurul cecului, retrocecal, medial de cec, sub cec.

-plastronul apendicular costd intr-un conglomerat de anse si epiploon
circumscriind apendicele, totul transformat intr-o masi tumorald palpabila la perctele

ebdominal §i prin tugeu rectal.

Bacteriologie :
Flora bacteriani ce determind apendicita acutd este reprezentati de flora ce

populeaza in mod normal colonul uman. Exista doui categorii principale de germeni,
una anaeroba patogend, reprezentatd de Bacteroides fragilis, Gram-negativ §i una
‘gerobd, patogend, reprezentatd de Escherichia coli, de asemenea Gram-negativa. Alte
specii implicate, aerobe sau anaerobe, sunt Streptococcus, Pseudomonas, Klebsiella,
Clostridium. Aceastd flord polimicrobiand este foaile virulenti si este capabild de a

1 genera infectii severe.

Diagnostic
Diagnosticul apendicitei face apel la semne generale, semne locale $i explordr

paraclinice, de laborator i imagistice.
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Semnele generale sunt reprezentate de febrd, paloare, anorexie, grepﬁ'sT
vérsituri. Copilul cu apendicitd este anorexic. Atunci cénd un copil cu durey

abdominale vrea si mandnce, se poate exclude, In principiu, diagnosticul de;

apendicita acutdl. Dar atentie la copii cu un caracter stoic ce maschezi suferintal.

" Semnele locale

Semnul local capital al apendicitei acute este durerea abdominald localizati, de
obicei, in fosa iliacd dreaptd. Orice copil care acuzd dureri abdominale si mu are |
practicata apendicectomia va fi suspectat ci are apendicitd acutd. Durerea poate avea

sedii diferite: in fosa ilaci dreapt, periombilical, spre pelvis, spre hipocondrul drept,
in lomba dreaptit. Poate avea caractere diferite; durere vie (arareori) sau sicaitoare,

surdi, ce determini copilul s meargd aplecat sau culcat fiind s3 tind coapsa dreapti

flectatd. Durerea se poate insoti de diaree, semn de iritafie peritoneald.
Exsminarea copilului cu apendicitd acutd trebuie ficutd cu deosebita grija.

Pacientul complet dezbricat, linigtit atit de citre parinfi cit si de medic, va incerca si *

indice cu degetul locul dureros. Bxaminatorul, cu gesturi blande §i miini calde, va

incepe palparea abdomenului dintr-o zon# nedureroasi. De obicei, durerea este vie la

palparea in punct fix (Mc Bumey). Durerea abdominald generalizatdi, cu zgomaote
intestinale abolite, cu ap#irare musculard §i contractura musculaturii abdominale
reprezint indicii de peritonitd. Examinarea copilului sfargeste cu tugeul rectal. Cu
multd blindefe §i ribdare, pitrunzind iIn canalul anal cu indexul Inmé#nusat §i
Jubrefiat se poate percepe impiistarea fundului de sac Douglas, bombarea fundului de
sac daci exist} peritonitZ sau sensibilitate vie la palparea bimanuala.

Se poate suspiciona c4 o apendicitd acut? a evoluat citre peritonitd daca:

-simptomele se accentueazi progresiv pe parcursul unei zile,

~febra cregte,

-cregte leucocitoza cu o formuli deviatil la stinga,

-apare diaree,

-se instaleazi deshidratarea §i acidoza,

-se constati absenta zgomotelor intestinale,

-se instaleazi contracturd generalizatd,

-durerea abdominal) se generalizeazd in tot abdomenul,

-se gisegte semnul lui Rowsing (durere vie in fosa iliacd dreaptd la palparea
dinspre sigmoid spre cec a cadrului colic, datoratd distensiei cecului) .

Se consideri ci 50% dintre copiii cu varsta sub 6 ani fac, dejs, apendicitd
" moutd cu peritonitd pani la momentul interventiei chirurgicale.

Exploriri paraclinice:

¢  probele de laborator ce ar orienta diagnosticul spre o apendicita acuta ar
fi leucocitoza (moderatdi 12000/mmc), cu neutrofilie. Leucopenia nu
exclude o apendicitd acutd. Examenul sumr de urind este normal intr-o
apendicitd acuti, sedimentul patologic sau chiar piuria orientdnd
diagnosticul spre o infectie a tractului urinar.
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o imagistica face apel la radiografia simpld sbdominald, clisma baritati,
ecografia §i computer-tomografia, Clisma baritati cu mare greutate va
diagnostica o apendicitd acutd c#ci opacifierea unui lumen apendicular cu
contur neregulat, semn de infectie, este o eventualitate teoretici. La fel,
computer-tomografia constituie o explorare excesivd, cu un cost ridicat,
iradianti §i care este de ajutor doar iIn diagnoéicul formelor complicate
(abcese). Ecografia abdominald se practici de rutind §i evidenfiazi
apendicele inflamat, cu eventuslul conglomerat epiplooic gi de anse, cu
re irsatul lichidian de Insofire. Radiografia simpld abdominald poate
vizualiza un coprolit rimas in lumenul apendicular §i care poate constitui
cauza apendicitei (in 20% din cazuri) sau 1-2 niveluri hidroaerice in fosa
iliac# dreaptd ce ar triida obstructie sau ileus.

Diagnosticul diferential

-gastroduodenita poate fi confundatd cu apendicita acuti .Dacd virsaturile
preced durerile abdominale, probabil, copilul are gastroduodeniti. in plus, copilul cu
gastroduodenitd prezintd diares i are zgomote intestinale, borborisme.

-limfadenita acuti mezentericii apare In contextul unor viroze respiratorii.
Clinic nu poate fi deosebiti de apendicita acutd.

-diverticulita acutd Meckel are o simptomatologie similard cu a apendicitei
acute .

-peritonita primitivl este o situafie mai rard §i debuteazd cu dureri
abdominale ce se generalizeazi repede In tot abdomenul, se Insoteste de leucocitoza
importantd (20000/mmc). In practicd, diagnosticul se face greu inaintea interveniiei
chirurgicale.

-infectia tractului urinar se poate manifesta cu dureri abdominale (iradiate),
cu febrd, leucocitozi dar §i cu disurie i cu urini patologice, chiar piurie.

-pneumonia cu localizare in lobul inferior drept poate genera dureri
ebdominale, dar celelate semne generale §i examenul radiografic pun dignosticul.
Important este si deosebim o reaciie pleurald in cadrul unei pneumopatii de
revirsatul pleural de vecinitate In situafia unei apendicite acute cu peritoniti i abces
subfrenic drept. '

-invaginatia copilului mare se manifesti nu numai cu dureri abdominale
colicative dar si cu semne nete de ocluzie,

-alte afectiuni ce pot mima apendicita acutd ar fi crizele din eanemia
falciform#, enterocolita acutd, colecistita acuti, torsiunea de ovar normal sau tumoral,
ulcerul gastic sau duodenal. :

Tratament ‘
Tratamentul apendicitei acute este chirurgical §i constd in apendicectomie.
Pentru formele de apendiciti acuti gangrenoasi cu peritoniti se adaugd
apendicectomiei tratamentul cu antibiotice, lavajul peritoneal gi drenajul peritoneal.

——ime
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ctica de urgentd pentru toate formele de apendicity

Apendicectomia se pra
dicita acuté este des evocatd In fafa unor

Fiind o afectiune frecvent intélnitd, apen

dureri abdominale ale copilului. Medicul chirurg trebuie si aleagd si 54 hotarascd cit*
se ajunge la forme complicate de apendicits, " i
e cauza durerilor este alta. Totusi, s& apreciazi ¢ -
apendicitd acutd aveau apendicele normal.
mia poate fi executatd din punct de vedere tehnic, fie cu bont infundatfn * -
bele procedee avéind aceeasi rati

mal rapid o apendicectomie, pentru & nu
fie sa nu opereze un caz in car
aproximativ 10% din copiii operati pentru
Apendicecta
bursa cecala fie cu bont lasat liber in peritoneu, am
de complicafii. ' o
Pentru cazurile de apendicitd acutd perforatd cu peritonitd si la care copiii
dezvoltd soc septic sunt necesare mésuri preoperato
antibioticoterapie, drenaj nasogastric. Intervenfia chirvrgicald in aceste cazuri se face

prin Japarotomie mediand.

Tratamentul antiblotic postoperator va fi aplicat cazurilor complicate. Vor fi
administrate combinatii de antibiotice cu actiune pe flora Gram-negativé $i anaerobd. . |
Se folosesc”™ cefalosporine Impreund cu aminoglicozide . §i chirnioterapice S

(metronidazol) administrate in perfuzie i.-v.

Lavajul peritoneal se face cu solufie de ser fiziologic cildut, 2-3 litri sise
adreseazi peritonitelor generalizate, cu multiple cloazonari si false membrane. "

Antibioticoterapia locala, intraperitoneald ni are nici un avantaj.

Drenajul peritoneal este recomandat in cazurile ‘cu peritonitd veche,
neglijatd. Se dreneazi cele doud firide laterocolice si findul de sac Douglas cu tuburi
de dren multiperforate sau cu drenuri Penrose. La sfarsitul interventiei plaga
operatorie poate fi tratatd semideschis, in sensul ca va fi suturat peritoneul st vor fi
solidarizate marginile dreptilor abdominali, restul straturilor raménind separate.

Tratamentul postoperator constd in tartamentul postural (pozifie semigezéndi),
drenaj nasogastric ‘

(péna la reluarea tranzitului), antibioticoterapie. De obicei, dupi trei zile un caz
operat pentru apendicitd acutd cu peritoniti T§i reia tranzitul.

Complicatiile apendicitei acute:

~infectia: este cea mai importanta si rata infectiei postoperatorii in apendicita
acutd se aprecia la 20-40 % in era preantibioticd, insd asocierile antibiotice care se
folosesc azi au scizut dramatic numarul complicatiilor infectioase. Infectia
postoperatorie apare a 4-a- 5a zi de la apendicectomie. Sediul cel mai frecvent al
infectiei este plaga operatorie. Supuratia plégii este recunoscutd prin febrd, dureri
Jocale, tumefactie, leucocitoza, dar mai ales prin secrefia purulentd ce s¢ SCurge din
plagd. Altd localizare & infectiei postoperstorii este la nivelul peritoneului §i se pot
dezvolta abcese pelvine, subfrenice, subhepatice sau intre anse. O astfel de colectie se
diagnosticheazd ecografic si necesitd drenaj.

-sindromul zilei a S-a este complicafia ce se caracterizeazd prin aparifia In 8
4-5-6-a zi postapendicectomie a unui sindrom peritoneal acut care se tradeaza clinic
prin febrd 39, virséturi, dureri in fosa iliaca dreaptd, mateorism abdominal,

rii costdnd in combaterea febrei, -
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‘Teucocitozd (Pellerin). Este cunoscut si sub denumirea de peritonitd de a 5-a 71 §i
necesitd intervenie  chirurgicald de urgentd (laparotomie, lavaj, drenaj,
~antibioticoterapia).

_ocluzia postoperatorie este rard §i sc datoreazd abceselor dintre anse sau
aderentelor postoperatorii.

_cedarea ligaturii bontului apendicular este o complicatie rari g se
manifestd cu abces in fosa iliacd internd dreapt gi necesitd drenaj sau cecostomie.

_sterilitatea ce poate apare la fetele ce au fost apendicectomizate st care au

avut pelviperitonitd. Parintii trebuie avertizaji asupra acestei eventualitifi.

Apendicita acuta Ia nou-niAscut §i sugar

Aproximativ 2% din cazurile de apendicitd acutii se intilnesc la sugar §i extrem
de rar, exceptional, la nou-ndscut Aceste forme de apo:ndiciti acutd se
disgnosticheazd doar in stadiul de peritonitd generalizatd. Maximu' de frecventa se
situeazd in jurul vérstei de 20-22 huai de viata. ~ ‘
: La nou-niscut, apendicita acuti perforatd poate fi mnnifestarea unui
megacolon congenital, form# gravd, cu perforaie diastaticd. De iwees, In aceste
cazuri, apendicectomia se va asocia cu cecostomie sau colostornie.

La sugar, diagnosticul este dificil §i adesea, tardiv, Este ne sesard stabilirea
prin anamneza amanuntiti a datei debutului bolii. Se cerceteazi pre. ¢.afa contracturii
musculare in fosa iliacd dreapt, semnului lui Blomberg (durerea exacerbatd la
decompresiunea bruscd a peretelui abdominal). La acesten se adaugd febra,
inapetentd, leucocitozd cu polinucleozi.de ajutor sunt explordrile ‘radiologice
(radiografie simpld abdominalZ) si alte analize de laborator (amilazemie glicemie).

La nou-niscut, sugar si copilul mic diagnosticul se pune in imp, prin atentl
supraveghere clinicé, radiologicd si biologica. Suspiciunea unei 1pendicite acute
impune spitalizarea imediatd, drenaj nasogastric, perfuzie endovenoasd, urmérire
atentd si repetatd. Dacd, eronat, a fost pus diagnosticul de apendicitd acutd, sub
terapie copilul isi va ameliora simptomatologia, lucru ce nu se va petrece in cazul
apendicitei acute a carei evolutie spre peritonitd generalizatd cste foarte rapidd. La
aceastd varstd, apendicita acutd genereaza, inc, o mortalitate mare de 2-3 %6.

PROLAPSUL RECTAL

Consta in trecerea si cobordirea prin anus & unuia sau mai multor straturi din
peretele rectal. Daca este prolabaté numal mucoasa prolapsul este numit incomplet
sau prolaps mucos; dacd sunt prolabate toate tunicile rectului, prolapsul este complet
( procidents rectald ).

fn trecutul nu prea indepartat se considera cd prolapsul rectal la copil este
aproape totdeauna prolaps mucos. Fowler in 1967 a dovedit ci dimpotrivé, acesta
este aproape totdeauna total, injectand o substantd de contrast hidrosolubild in
peretele inelului prolabat, la varful siu, la 10 copii; in 9 cazuri substanta de contrast a
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trecut in peritoneu, intr-un singur caz a ramas in peretele rectal demonstrénd ci este

prolaps mucos.

Etiologie

Rareori prolapsul rectal apare la copilul peste 3 ani fard a avea o cauzi
orgenicd. Particularitifi anatomice gi fiziologice contribuie la producerea prolapsuluj
rectal la copilul sub 3 ani: la acesta cavitatea pelvind mai putin adinci §i concavitateg
sacrati mai pujin pronunfatd diminueazd efectul chingii musculare care In mod
normal produce angulafia antericar marcatd a jonchunii rectului cu canalul anal,,
astfel cd in pozifia yezAndi sau in picioare rectul §i canalul anal formeazd un tub:
aproape vertical.

Un alt element: in momentul inceperii defecdrii o importantd majord o are
contractia temporard voluntard a sfincterului extern concomitent cu reglarea !
ridic&torului anal §i a chingii pubo-rectale musculare. Contractia voluntard temporari ;
a sfincterului extern este elementul principal care se opune prolapsului rectal in
timpul efortului de defecare; pénd cénd copilul fsi céstigh controlul voluntar al
sfincterului extern, acest mecanism poate genera prolapsul in timpul woui efort
prelungit de defecare. Condifii favorizante producerii prolapsului: constipatia,
diareea, cresterea presiunii abdominale in timpul tusei, statal prelungit pe clifd. e

Simptomatologie ik

Cv ocazia defecdrii se exteriorizeazi prin anus 1 n cilindru mucos, rogu lucios, ik
centra e un orificiu. Reducerea manuald este posibild de cele mai multe ori. ui
Lung’.nea cilindmlni este obignuit de 1-2 cm. Cu céat durata de exteriorizare a .-
prolasului este mai mare, apare congestia sa, séngergr, ulcerafli, depozite muco- .}
fibrinos se, Trebuie diferenfiat de invaginafia exteriorizath prin anus. ok

7y atament . ok

Tratamentul cauzelor aparente este esential: constipafia, diareea. Se asociazd,
imediat « 2 a apirut, reducerea prolapsului. Cu timpul, In multe situatii se produce
vindecar :a. Dac# prolapsul continui s se refacd dupd 3-4 luni, cel mai indicat este
cerclaiul anal Tiersch cu atli sau catgut cromic nr.1 (Narassuagi, 1974).

POLIPII RECTO-COLICI

Polipii juveni.i -

Forma de polip cea mai frecventd la copil (90%); sub 10 ani.
Terminolgie;

- polipi: maximum 8-10 exemplare;

- polipoza: peste 10 polipi.
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' Etiologia este neelucidatd. Ipotezd: r¥spuns inflamator ulomatos al mucoasei la
+ trecerea bolului fecal. 7

Ppatologie
s 75% polip unic rectal:
polipul poate fi pediculat (obignuit) sau sesil (foarte rar);
diametru de la cdfivamm = 1-2 cm;
suprafata netedd, lucioasi;
mucoasa de acoperire:
pedicul: mucoasi colicZ normalé;
polip: epiteliu colic subtiat alteménd cu plaje de tesut de granulatie si exudat
inflamator. :

- ® © 8

Simptomatologie

¢ Ulcerarea produce singerare (spontan sau la defecare);
» Prolaps rectal simptomatic;

e Invaginatie colo-colici la copilul > 2 ani (foarte rar);

e Autoamputatie cu eliminare prin anus 10-20%.

Diagnostic
o Tuseurectal;
s Recto- sau colonoscopie.

Tratament

» Extirparea chirurgicald transanal;
= Electrorezectie prin colonoscopie;
+ Laparotomie cu colonotomie.

Sindromul Peutz-Jeggers
Este o pelipozi rard, de etiologie controversati.

Definitie: asocierea de polipozi a tractului gastro-intestinal (93% in intestinul
subtire) cu pigmentéiri cutaneo~-mucoase.

Patologie
o unii autori 1i considerd polipi adenomatogi benigni:
* alfii i considerd .naligni deoarece:

invadeazd muscularis mucosae;

e
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prezintd hipercromatoz4;
mitoze multiple; )
» polipii sunt sesili, muriformi; i me
o pigmentrile cutaneo-mucoase nu conl
pecunoschti.

lanoblaste. Relatia lor cu polipii este

Simtomatologie )
« apare la orice viérstd peste 2 anj;

ili din cazuri;

incidentd familiald in peste 70% cazuri
: :?xcxipteoximl de bazi este anemia feripriva: séngerare ob
sdnge proaspit;
o dureri abdomin

isnuit prin melend si nu

ale periodice datoritd invaginatiei ileo-ileale, obisnuit spontan

rezaluth i ipile nasului, pleoape), palatul dur,
i eriorificiale (buza, aripile I i, pleoap
) };:fx?:o:;ggtzlatlgelirﬁbé, fata palmard a degetelor de Ja maini $1 picioare.

Prognosticul depinde c_le complicatii:

e sfingerare
e invaginafii

Tratament — de preferinta cpnservator:

Este chirurgical in invaginatie:

o dezinvaginare dacd este pos
polipoide;

o rezeciie intestinal
nu este posibild.

. . . N
ibil §i enterotomie cu exUIpared celor mai mari m

1a cénd polipoza este limitata sau cind dezinvaginarea manuald

SINDROMUL HIPERTENSIUNII PORTALE LA COPIL

Dszﬂg::%;este sub numele de hipertensiune portald ansambllul gq;n;fiitjx sxi\(;r
tologice legate de o cregtere & presiunii portale peste 15mm co o;x;m e defmesé
P co crestere a gradientului porto-cav peste 5 mmHg. in ter i ce defines
iy CQTECL y al5 HTP este caracterizata ca presiunea venel p.ortP: de 0 rrim vem;
o 1w 8,1 rmercur sau mai mult, in prezenia unet presiuni normale tn vere
api_Si}U 151'1’11?; cl%;. fapt, lucrul care determind dezoltarea unet mrc_ula;u colater
;Zﬁoiﬁiiorirz ;aste cr;t’erea in valor absolute & presiunit portale, ci €

diferente anormale de presiune intre tex:itoriul port
pediatricd se foloseste notiunea de HTP in mo

vena portd este clar §i constant superioard valoril

de 9 mmHg sau 12 cmH20.

T

xistenta unei
si teritoriul cav. In Chu:\l{gla
mentul In care presiunea sanghina in
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Istoric

Relatia dintre afectarea fcatului §i anumite manifestiri clinice despre care
astizi stim c# sunt consecinfa hipertensiunii portale a fost recunoscutd incd din
antichitate, Exista in istoricul acestei boli doui etape distincte: cea pini la definirea
ca atare a notiunii HTP si cea care a avut gi are drept scop tratamentul, fie oprirea
sénger#tilor, fie derivarea curentului sanghin port din regim presional ridicat in

" curentul cav cu regim presional normal.

Astfel, Hipocrate a recunoscut ¢& ascita gi hemoroizii apar la bolnavi cu boli
hepatice, Celsus a sustinut efectuarea paracentezei in ascits, Galen credea c# boala s-
ar datora afectdrii splinei. In 1628 W. Harvey a scris ,,De motu cordis™ ce a permis
cunoasterea circulatiei portale. Alte observatii privind alterarea circulatiei portale le-
au facut Budd in 1845 gi Chiari in 1899 care au descris ocluzia venelor suprahepatice.
Notiunea de hipertensiune portald a fost introdusd de Gilbert Weil In 1900 §i de
Villaret gi Vichancourt care in 1913 au mésurat preciunea in vena port la ascitici.

Istoria naturald a HTP la copil a fost scrisi incepéind cu lucriirile lui Marion in
1953 si Clatwarthy si Boles in 1959. De asemenea, In 1955 Clatworthy descrie suntul
mezenterico-cav . Cu vremea, s-au folosit §i metode protetice, cea mai cunoscuti
fiind cea a lui Drapanas din 1975 care a folosit dacron. In privinta tratamentului tintit
al varicelor esofagiene, tehnica tamponadei a fost pusd la punct de Sengstaken si
Blakemore in 1950. Obliterarea varicelor s-a fdcut prin sclerozd incd din 1939 de
citre Crawford si Freckner, iar In 1941 Moersch raporteaza 11 cazuri tratate in clinica
Mayo.

Etiopatogenia HTP

Ultimile date din literaturii consider3 ITTP ca un sindrom aparut prin instalarea
unui baraj in teritoriul portal stinjenind circulatia sau consecutiv cregterii debitului
portal prin mirirea afluxului de sdnge In acest teritorin. Pe baza acestor considerente
se gisesc doudl mari cauze ale HTP:

A. hipertensiunea portald prin hiperaflux.

B. Hipertensiunea portald prin baraj.

—

A._HTP prin hiperaflux este consideratd a fi de origine splenicd fird vreun
obstacol intrahepatic decelabil. Aceastd formi# a fost individualizatd de Hunt care a $i
creat expresia de "forward pressure”, explicnd cregterea presiunii portale din unele
sindroame splenomegalice prin aportul anormal de sénge splenic. Alfi autori
considersa HTP prin hiperaflux activd, adesea etichetatd §i cr esenfiald sau "fard
obstacol". Este mai rari §i isi are originea fie Intr-o mirire patologici a

- anastomozelor normale arterio-venoase endosplenice, intestinale sau endohepatice,
fie intr-o adevaratd fistuld arterio-venoasi congenitald sau dobérditd intre vasele

- splahnice.
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bil in dauna circulabiei portale pe care o jeneazi,

dezvolte: Jrogresiv §i ireversi
si i se mai spune "pasiva”, "de staza". La réndul

Constituiv forma principald de HTP
ei aceastd ‘ormd de HTP a fost clasificats dupd mai multe criterii:

.casificaren _anatomo-clinici definegte HIP in raport cu localizarea

obstacolulu’ aviind ca reper ficatul:
-prehepaticd, cu obstacol in sistemul portal
-intrahepatic3, cu obstacol in parenchimul hepatic
-posthepatici, cu obstacol In venele hepatice.
A2

mmmwmm@il ce considerd ci 70% din cazurile cu HTP la
copil au cauza prehepaticd ’
_-clasificarea fiziopatologicd imparte HTP in:
_ -presinusojdald determinatd de obstacole In sistemul portal si de obstacole
intrahepatice, in majoritate necirogene
-postsinusojdali determinati de obstacole intrahepatice, ciroza fiind cel mai
ind obstacol la nivelul venelor hepatice, fie prin

frecvent 51 de boli care determin
traiectul intrahepatic (tromboze in special), fie in trajectul extrahepatic (fromboze,

tumori, stenoze congenitale).

-clasificarea_modemA imparte HTP In functie de cele 5 teritorii in care se

poate instala barajul:
-HTP prin obstacol pe vena splenica sau pe vena mezentericd superioard

-HTP prin baraj pe trunchiul venei porte (anomalii congenitale, piletromboz3,
cavernom portal)

-HTP prin baraj pe ramurile intrahepatice ale trunchiului port -bargj
intrahepatic presinusoidal

-HTP prin baraj la nivelul sinusului sau deasupra lui
postsinusoidal

-HTP prin baraj pe venele s

-clasific i 1] Orl

portald In dou# mari grupe:
afectiuni obstructive cu sediul intrahepatic gi In viziunea

o in prima grupd clasifici
lui acestea ar fi Tn proportie de 95%. Bineneles, pe primul loc intre afectiuni s-ar

situa ciroza.
e 1in grupa a doua, clasificd afecfiuni extrahepatice si aici introduce trei subgrupe:
- obstructiile venoase portale, in primul rind cele malfomative
- obstructia fluxului venos
- aportul excesty de flux venos.

-baraj sinusoidal sau

uprahepatice sau pe vena cavi inferioard.
imparte cauzele ce genereazi hipertensiunesa

Sistemul anatomo-functional port este format din vena portd, artera hepatici, .

sinusoidele hepatice gi venele hepatice.

B HIP prin_obstacol Tvoch existenta unui obstacol instalat congenital sau °
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Vena porta (VP) transportii 70-80% din sangele hepatic si echivalentul a 30%
gin debitul cardiac de repaus. BEa colecteazi sdngele venos din porfiunea
infradiafragmaticd a tubului digestiv, pénd la nivelul ampulei rectale, pancreas, splind
si cdiile biliare extrahepatice, peritoneu gi ganglioni limfatici abdominali. Vena porti
se formeaza retropancreatic la unirea venelor mezentericd superior (VMS), splenicd
(VS) si vena mezentericd inferioara (VMI). In hilul hepatic se imparte in ramura
dreaptd §i stinga, care la réndul lor'se subdivid in ramuri segmentare. Ramura dreapti
d& nastere unei ramuri laterale spre lobul drept superior, unei ramuri inferioare i
uneia ceutrale. Ramura stingd se divide In trei ramuri (superioard, mijlocie si
infericzlarﬁ) pentru porfiunea laterald a lobului sting §i doud remuri pentru lobii patrat
si caudat. ’

Dupi Matusz (1998) vena porti are trei porfiuni:

-de convergent# - trunchiurile venoase de origine;

-mijlocie - trunchiul venei porte; .

-de divergentd - ramurile de bifurcafie drept §i sténg §i ramurile de distribufie
intrahepatica.

Vena portd nu are arterd echivalents. Obignuit, nu se produc anastomoze Intre
ramurile venei porte, cele mai mici ramuri avénd caracter terminal, Existi#i o conceptie
clasicd (Testut) dupd care vena portd este “un arbore cu ridicini care plonjeazi in
toatd Intinderea tubului digestiv gi dle cérui ramuri se ramificd in ficat”. Acelasi lucru
este sustinut §i de Sappey: ,calibrul venelor porte este enorm, vena principald
aseminindu-se cu un arbore Inconjurat de doud plante c#ijfiriitoare, ramurile arterei
hf:paﬁce si ductele biliare”. Un singur autor, Obel in 1957 a studiat cregterea
sistemului port extrahepatic, incepéind din viata fetalé péni la vérsta adults. Variagiile
de calibru in functie 'de vérstd sunt: de la 2,2 mm la 15,8 mm la dreapta si de la 3,6
mm la 12,6 mrn la stinga. . .

Sinusoidele hepatice formeazi o retea tridimensionald de vase In interiorul
spatiilor lacunare dintre cordoanele hepatocitare. Au un diametru mediu de 14
microni dar se pot dilata §i lasi si treacd simultan 3-4 eritrocite. Tunica endoteliald
este subfire si poroasd facilitind difuziunea lichidului plasmatic in spatiul Disse ce
inconjoar#i sinusoidul i se prelungeste in jurul venelor porte teerminale §i venelor
hepatice te u.inale. Sinusoidul hepatic este format din :

_-edoteliu fenestrat, foarte permeabil;

- . celule macrofage (Kupffer);
- celule Pitt; -

- limfocite NK;

- celule Ito (stelate).

Spagiul Disse conine fibre de reticulind argirofile care au caracteristici
colagenice i sunt dispuse in benzi subfiri paralele cu sinusoidele. Sinusoidele nu au
membrand bazald. Distributia fhoului sinusoidal este importantd In menginerea
Jfunctionalitétii hepatice, - ,

Artera hepatici (AH) este ram umic din trunchiul celiac §i nu are corespondent
venos. Intrahepatic, AH sau ramurile sale urmdresc ramurile .venei porte, fluxul

PR
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sanghin fiind dirljat preponderent
mai putin direct In sinusoide. Arteri
Unele se ramifici in capilare arteriale previzute sau
Endoteliul lor este nefenestrat si posedd o membran bazald.
Venele hepatice
hepatic, singele nutritiv si functional adus de
cave inferioare (VCI) printr-un traiect radial,

Unitatea structurald si de microcirculajie a ficatului este ,conform studiilor luj = '(

Rappaport, acinul hepatic,
Acinul hepatic simplu
terminal3, limfatice §i pervii

hepatice terminale sau vene “centrale”,

hrinesc acinii gi conductele biliare exiale. Acinul hepatic simplu este subdivizat in A
trei zone concentrice care inglobeazd structurile axiale ca foile de ceap#; zona L in ;
vecinitatea vaselor hra#initoare, zona Il 1a periferie si zona 1, element ‘intennediar .

intre zonele I gi IIT.

- Acinul hepatic complex este o concentratie de fesut compus din cel putin trei "
acini simpli §i dintr-o teacd de parenchim nconjurénd ramurile preterminale porte, * |
arteriale, biliare, limfaticele si nervii, de unde emand structurile axiale terminale ale

acinului simplu.
Fiziopatologie

Fiziopatologia sindromului

este comuni de
problema HTP nu este

unde si denumirea sindromului.
vorba de o “stazd”

apare doar ca urmare a unei jene circulatorii
fiziopatologic al HTP la legi

si studii de microcirculatie, derivatiile (circulatia colaterald) nu sunt

curen{i sanguini activi, functionali,

. we - -debitul cardiac gl rezistenta arteriolarf), R este rezistenta arteriolard splanhnicd. ..

chtre stromd, canalele biliare, vezicula biliard §i“
olele hepatice au un calibru de 50-100 microni,
nu cu sfincter precapilar,

de hiperténsiune portald este in legiturd cu
perturbarea hemodinamicii sistemului venos port. Cauzele generatoare ale HTP sunt

polimorfe dar fiziopatologia perturbérilor circulatorii splanhnice ocazionate de HTP
La ora actuald se considerd ci in

(fenomen caracterizat de ncetinirea
circulatiei, hemoconcentratie si hipoxie, absente in HTP). Daci am admite ca HIP
ar trebui s& reducem tot mecanismul
pur fizice in care ar predomina consecinfele stazei
sanguine. in acest caz, presiunea portaldl ar fi presiunea provocats prin stazd mal putin
presiunea pierduté prin interventia derivatiilor. Majoritatea gutorile r sunt actualmente
de acord in privinta rolului determinant al presiunii exercitate de singele arterial
asupra dezvoltérii HTP. Pe baza constatiirilor verificate prin exploriri hemodinamice

cai pasive ci
subordonati presiunii arteriale exercitate asupra
coloanei de sénge conjinut’ in ele. Presiunea portald depinde de rezisten{a vasculard
si de debitul sanguin portal conform legit lui Ohm, aplicabilé In orice sistem vascular:
AP = Q x R, unde AP este gradientul presional, Q este fluxul sanguin (guvernat de

(VH) formeazi elementele principale ale pediculului eferent < |
AH si VH fiind drenat in sistemul venei  |°

este un element parenchimatos microscopic de formi si -}
dimensiuni neregulate dispus in jurul umui ax complex compus dintr-o arteriolg
hepaticd terminald, din conductele biliare, un glomus de sinusoide, din vena hepatici .

care se nasc din structurile preterminale, similare, . |

localizate intr-un mic spatiu triunghiular port. Un scin este situat intre doud venule " |
intercalate ca digitatiile intre vasele ce
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~—Tn obstacolele trunchiului port, HIP din amonte este rezultai 1 transmiterii
resiunilor arteriale mezenterice, gastrice, splenice. Datoritd integritai’ hepatice si
grenajului subhepatic, HTP nu se generalizeazd §i in teritoriul postsinv,oidal, iar in
aceste conditii valorile presiunilor suprahepatice prin sonda blocati st at normale.
Morfologia HTP presinusoidale este mai complexd, trebuind a se fine cont de
factorul Q &l fluxului sanguin. Hiperchinezia circulatorie splanhnici (cresterea
debitului In vena port3 i vasodilatatia arteriolar3 splanhnici s-ar datora:

" _mecanismelor neuroumorale: cu actiune pe endoteliul vascular (monoxid de
izot, prostaglandine, adrenomedulina), cu acfiune pe sistemul nervos nonadrenergic,
noncolinergic (calcitonin gene-related peptide, vasoactive intestnal peptide, substanja
P), sau hormoni (glucagonul).

_altor mecanisme, recent descoperite (alterarea arhitecturii hepatice prin
_micgorarea spatiului vascular, substanie vasoactive ca endotelina 1).

Morfologia HTP este mai ugor de tnteles daca se analizeazd din punct de vedere
al microcirculatiel hepatice. fn cirozl, o retea densdi de fibre obstrueazii in zona I
pumeroase sinusoide §i venule colectoare. Sinusvidele neobstruate In intregime
rimén definitiv contractate. Astfel, un baraj periacinal postsinusoidal se constituie
practic la periferia microcirculajiei. Or, tot obstacolul circulatiei creste volumu! In
amonte si totodata presiunea in trunchiul venei porte §i afluentilor sii venosi. Rarele
sinusoide incd deschise asigurd .comunicarea directdi intre vena porti terminald §i vena
hepaticé terminala. fu aceste condifii singele portal trebuie i treacd pe cai colaterale
si si intdlneascd plexurile venoase periacinoase formate de sinusoidele incd
functionale. Din formula lui Poiseulle R:8ul/prd, factorul L/r4 de rezistenta la flux
este cauza majord de hipertensiune portald. Lungimea vasului parcurs (L) este
crescutd si prin sinuozitti ale traiectului iar n acelasi timp raza “r” a microvaselor
|scadc‘
Diagnosticul HTP la copil se impue la:
ebolnavii cu splenomegalie care au semne clinice si de iaborator ale unei boli
splenice sau boli de sistem;
abolnavii cu hemoragie digestivd superioard la care se identific varice
esofagiene;
ebolnavii cu hemoragie digestivii superioard care au si splenomegalie.

Unele elemente clinice si de laborator sunt sugestive pentru HTP: asocierea
splenomegaliei, hipersplenismului §i varicelor esofagiene.

‘Diagnosticul esential este cel “etiologic” §i in majoritatea cazurilor este clarificabil
prin anamneza §i examen clinic. Astfel, pentru suspiciunea de GTP prin cirozi
pledeaza antecedentele familiale (hepatita), prezenta icterului g a unei ciroze rebele
la tratament, decelarea unui ficat redus de volum {eventual palpabil, fur, nodular).
Pentru GTP prin baraj prehepatic ar putea pleda debutul sangerdrilor la vérstd mic,

/ I
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" Tasocierea cu alte anomalii congenitale, date an
ombilicale dupd plasarea unor catetere ombilicale,
osteoartrite).

Diagnosticul HTP se pune pe semne ¢
Semne clinice:

¢ Prezena circulagiei colate

infectii neonatale (apendicite,
linice i pe explorfri peraclinice diverse. ¢

rale: dintre cdile colaterale care se dezvoltdl cu ocazia

HTP la copil in sistemul venelor porte accesorii hepatopete, n sistemul venos
. Raetzius, in plexul hemoroidal, In plexal gastro-esofagian sau la nivelul peretelui

abdominal anterior sau lateral, numai doud astfel de refele pot fi evidentiate clinic:

prezenfa hemoroizilor ce tradeazi staza congestivd fn plexul hemoroidal si

circulatia la nivelul peretelui abdominal.

o Splenomegalia este consideratd, alaturi de hipersplenism cel mai important semn
al unei hipertensiuni portale. Este intilnita la cel pufin 0% dintre bolnavii cu
HTP. Primele manifestiri ar fi diminuarea dorintei de a se juca, dificultatea de a
face efort cregterea Ge volum a abdomenului sau existenfa unei “tumori
abdominale”, o intirziere in dezvoltarea fizicd si psihici.

 Virsta bolnavilor poate constitui un criteriu clinic de diagnostic al HITP,
considerindu-se cd formele de hipertensiune presinusoidald, congenitale sau
dobandite neonatal ar fi mai frecvente la copil iar formele de hipertensiune portald
prin cirozd ar fi apanajul varstei adulte. Totugi, studii efectuate in Roménia
(Pesamosca) sau in striinitate au ardtat o distributie aproximativ egaléd a cazurilor
de HTP prin baraj prehepatic §i prin ciroza.

e Ascita nu apare in mod necesar la copilul cu HTP, ea fiiind expresia cirozel, cu
atAt maj mult cu cit nu apare niciodat? in urma obstruiirii complete a venei porte.

s Hemoragiile digestive manifestate in general prin hematemezi asociatd cu melend
au drept cauzd varicele esofagiene sau gastrice. Singerarea varicelor esofagiene

este favorizati de alterarea peretelui venelor esofagiene §i alterdrii mucoasei

datorits tulburdrilor circulatorii.

Exploriri paraclinice:
1. De laborator:
Hipersplenismu
anemie;
Functia hepatic; caracteristic pentru
hepatica nemodificatd;

2. Imagistice:
Examenul baritat eso-gastric este valoros pentru cd demonstrand prezenta varicelor

esofagiene se confirma HTP, fard a-i preciza §i cauza;
Esofagogastroscopia are meritul de a preciza diagnosticul de varice esofagiene §i
gastrice cu un indice de eroate de 8%;

Explorarea radiologicd @ axulul  venos
splencportografie, ce constd in misurarea prin punc

| hematologic se manifestd prin leucopenie, trombocitopenie §i

HTP prin obstacol malformativ este fonciia

splenoportal; se poate efectua
tie transparietald a presiunii in

amoestice referitoare la infectii. ©
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pulpa sp_lenicii s1 in opacifierea cu substanti de contrast a trunchiurilor venoase
splenic si port. Metoda precizeazi sediul obstacolului intra §i extra-hepatic §i natura
lui. Precizeazi cidile de reflux (varice esofagiene sau c¢di splenorenale
splenorenocave, portoazygos). O altd explorare este iliopartoseriografia, ce constd ir;
cateterizarea intraoperatorie a wnei vene ileale urmatid de mésurarea presiunilor §i
opau;ﬁerea trunchiurilor venelor mezentericé superioary si porti.

Venografia prin urmdrirea timpului venos al arteriografiei splanhnice in care
substanta de contrast se injecteazd selectiv in artera mezenterici superioard sau
trunchiul celiac si seriografic se urmiregte faza venosasi; '

EcogTaﬁa pare metoda cea mai folositd i care da relatii despre splind, ficat, venele
splenicd, mezenteric¥, porté. Poste decela un cavernom portal; ’
Ecografi~. Doppler poaie misura cu acuratefe dimensiunile venelor, permeabilitatea
sunturilor.

3. Presionale; splenoportomanometria.

4. Explorarea altor organe pentru depistarea malformafiilor asociate.

Tratament

" Hipertensiunea portald ridici probleme de terapeutici mai ales In perioada

complicafiilor. Chirurgia este chematsi s& trateze in special bolnavii hemoragici
' ( Iy : r ci. In
stadiul as:t}ml -bolnavn cu HTP si hemotagie trebuie tratati In doud etape: stoparea
hemoragiei prin tratament medical §i etapa chirurgicali de practicare a sunturilor.

Tr?tamentul medical a hemoragiilor digestive

E)ustg dous elemente care sustin tratamentul medical In hemoragiile digestive
superioare (HDS) la copiii cu HTP; primul constd in faptul ¢ la copiii mici o metod
md.lgalé cum ar fi derivafia spleno-renald sau mezenterico-cavd nu este aplicabild cu
depling securitate datoriti calibrului redus al venelor, Al doilea este situafia foarte
rard cdnd, datoritd circulatiei venoase colaterale, puscele de HDS ar putea inceta
spontan, mai ales dup3 vérsta de 16 ani.

Tratamentul inifial este o urgenjd maxima, In principiu se aplicd urmé&toarea schemé

de tratament:

1. Reechilibrarea ce constd in:

¢ administrarea de singe preferabil proaspét pentru ca singele congelat poate induce
tulburiri de coagulare;

+ corectia tulburdrilor echilibrului acido-bazic;

¢ aport hidroelectolitic complementar;

* evacuarea singelui confinut in tubul digestiv prin aspirafie gastric sau lavaj
gastric.

2. oprirea hemoragiei impune misuri care se iau concomitent cu cele de reechilibrare:

Grane

P
1

eizumeae  L0E

B S B




138

o tamponament cu sondd pentru hemostaza mecanica. Se folosesc douva feluri de
sonde cu céte un balonag pentiu esofag §i upul pentrd stomac, denumite
Sengstaken-Blackmore si Linton-Nachlas. Modelul cel mai des folosit Tn practicd

este cel al sondei Sengstaken—Blackmore. Eficacitatea acestor sonde, conform

studiilor, este de 70-90%, dar recidivele ating adeses 50%; ,
» administrarea medicatiei vasopresoare. Acfiunea vasopresivd a extractelor de
retrohipofizd este cunoscuth de peste 0 sutd- de ani. fn practicd se folosesc

urmitoarele substante: vasopresina (pitresina), fenilalanin-lizin vasopresina (PLV

sau octapresina) §i

tratarnentului nu & fost demonstratd;
o scleroza varicelor pe cale endoscopicd. Metoda 2 fost propus de Crawford si

Freckner fn 1939 si viza obliterarea varicelor esofagiene dar si prevenirea
" rechderilor hemoragice Cu ajutorul unei substante sclerozante. Se folosesc
endoscoape flexibile (de exemplu firma Olympus a introdus un endoscop flexibil
cu ac escamotabil, culisant intr-un cenal destinat sondelor de biopsie). Se
utilizeazd ca substante sclerozante Aetoxysclerol 3%, Morust de sodiu 5%.
Injectarea se face fie perivariceal, sub mucoasa adiacentd varicelor, fie chiar
intravariceal cu scopul de & favorize producerea unui fesut de sclerozi ce ar intiri
rezistenta mucoasei 12 efractic. Metodei i se imputd o serie de complicatii cum ar

fi ruptura esofagului, degirarea sau necroza mucoasei.

Tratamentul ulterior vizeazd masuri terapeutice la distantd de puseul hemoragic. Este
diotuberozitare a cirei

vorba de scleroza endoscopicé a vericelor esofagiene §1 car
aplicare practici & determinat scdderea puméralui sunturilor ulteriosre. Existd
statistici care raporteazd 84,5% rezultate satisfacatoare la bolnavii supusi
scleroterapici terapeutice. Scleroperatia combinatd cu embolizarea splenicd pentru

controlul hiprsplenismului poate elimina complet nevoia chirurgiei la unii copil.

L]
Locul chirurgiei in tratam
tratamentul diferentiat in

entul HIP rAméne controversat. Trebuie avut in vedere
functie de prezenia sau absenta hemoragiilor digestive
superioare. La copiii mici existd un acord unanim in a persevera in tratamentul
medical ani de zile, panad cfind copilul ajunge la varsta de 10-12 ani, iar sistemul

venos port este suficient dezvoltat pentru a permite 0 derivatie porto-sistemica.

Indicatiile tratamentului chirurgical: - -
¢ 1n urgentd, la bolnavii cu goc hemoragic §i la care & fost imposibila oprirea
hemaregiei prin alte mijloace. Rezultatele in aceast situafie au fost deceptionante.
o Larece la bolnavii la care s-2 pregititin prealabil 0 metoda de derivatie.

Metode de tratament chirurgical:
1. Reducerea aportului arterial

e

triglycil-lisin vasopresina (TGLV sau glypresin). Eficacitatea - |
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9. Deconexiunea azygo-portald prin:

» Ligatura directd a varicelor;

» Transeclia esofagului;

» Transectia stomacului (operatia Tanner);

» Rezectiile gastro-esofagiene;

o Tehn:xca Sugiura (l_igaturg a 30—50 de trunchiuri venoase ale micii §i marii curburi

gastrice, esofagulm inferior §i vagotomie supraselectivi);

operalii de derivare a séngelui venos portal (anastomoze porto-sistemice)

anastomoze pe ridécini distale (omentopexia, sple i iti i
510 nopexia, tr a

D , splenopexia, transpozitia toracica a

o anastomoze radiculare pe vena splenica: splenorenald terminolatcrald’” distald
Linton, spleno_renala. terminolaterald centrald Clatworthy-Boles — cea mat utilizatd
- splcnorenala_ teganotennmalé ou ligatura capatului periferic al venei renale in
regiunea paramediani $i anastomoz& splenorenald in plin cnal Blackmore;

o anastomoze pe vena mezentericl; ’

» anastomoza ca‘{ome'zenterica Valdoni, procedeu de asemenea frecvent folosit prin
care vena cavi inferioard este suturatd la confluentul venelor .liace;

. : ’

o anastomoze tronculare (fistula clasici Eck), ce nu au indieatii la copil.

o alte variante: operajia Warren, ce combini o anastomozi spleaorenald centrald
(_f5:§ ;plenectomne) cu o deconexinue portocava limitati.

Denvg;nle porto§1st.cm1ce, ir} special sunturile splenorenale si cavomezenterice

reprezintd modalitati de elecfie Tn tratamentul tadical al HTP la copil. Un astfel dc;

sunt m:(xl fqate ﬁ;fec.tuat cu rezultate favorabile decit atunci cind patul vascular al

pacientului are dimensiuni adecvate astfel ci suntul s funci
ient ne %

optim este dupd 10 ani. ’ ? : fom, v corect, Virsta

4. Tl:ansplannl} he:paticf, rezervat cazurilor In care parenchimul hepatic este afectat
(cirozi de diferite etiologii, fibrozd hepatica congenitall). ’

o LY

{Zlemcnm} esential ’In‘abordarca HTP il reprezinti tratamentul, o as eviiratd “piatrd de

incercare pentru ped.atru. Urmitoarele reguli trebuie respectate:

o Nici un cppﬂ cu HDS,. binuit a avea HTP nu va fi tratat intr-un spital fard
posxbﬂﬁépﬁadecva.te. Atitudinea corectd fajd de un astfel de pacient este de a-l
trapsporta In maxima urgentd spre un centru judetean unde existd cel pufin un
chirurg pediatru §i un medic ATL; '

J ](;IJC} unui copil cu HDS nu i se va practica in wrgen{d o “chirurgie majord” (sunt

em.fatw). Experienta a demonstrat ¢i In astfel de situatii mortalitatea este
maximi. |

J Copnl‘or cu HDS car¢ nu rispund favorabil la manevrele medicale gi trebuic

 supugi unel mtel:ven;u. chirargicale li se vor practica operatii cAt mai putin
traumatizante, avénd strict ca scop hemostaza.
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- Se considerd ca 7-10% din cazurile de EUN survin la copii ndscufi la termen

- dar la care existi In mod obignuit In antecedente nofiunea de detresd respiratorie
severd, boald congenitald de inim#, policitemie sau hipoglicemie.

Incidenta EUN variazd Intre 0,8% $i 8% din totalul internérilor in serviciile de

. terapie intensivi pentru nou-ndscuti. Intre copiii cu greutate mick la nagtere sub

:  1500g incidenfa este de 3% pénd la 8%.

ENTEROCOLITA ULCERO-NECROTICA

Enterocolita ulcero-necrotici (EUN) este o boald gravi a nou-niscutului $
sugarului caracterizatd de grade variabile de necrozi mucoasd sau a Intregului perete

intestinal. Spectrul clinic al bolii
moderats, ileus, singerdri oculte in
septicemie i yoc septic apdrute ca urmare a necrozei intestinale Intinse.

Termenul de enterocolitd ulceronecroticd a fost utilizat pentru prima oard d
Rossier in 1959, dar primul raport privind moartea unni copil cu perforatie ilealy ,
dupi leziuni inflamatorii ale intestinului, probabil in cadrul EUN, aparfine lui A, |
Generisch i dateaz din 1891, Se considerd cd la ora actuald incidenja EUN este in .
crestere. Aceasta ar reflecta pe de o parte ameliorarea ratei de supraviejuire a copiilor °
cu risc (prematuri, copii cu greutate mic la nastere), iar pe de altdl parte declangarea
mai precoce gi cu eficien{d mai mare a exploririlor diagnostice in cazul copiilor cu

risc, suspicionati & avea boala.

'

Patogeneza EUN
Existd trei factori principali care actionind singuri sau In combinatie pot crea
cadrul In care survine EUN: leziunea ischemici intestinal#, colonizarea bacteriani
prezenia unui substrat pentru proliferarea bacteriand. '
A) Leziunea ischemici intestinald
Aproape toate modelele experimentale situeazii ischemia ca factor primar,
initiator al dezvoltirii bolil.. Ischemia poate surveni in urmétoarele
circumstante clinice:
Vasospasm- produs prin ischemie mezentericd selectivd, cateterismul venei
ombilicale, cateterismul arterei ombilicale, hipotermie.
-Tromboz#- surveniti in context de exsanghinotransfuzie, policitemie.
, " -Stiri cu insuficientd circulatorie: hipotensiune arterial#, persistenta canatului
artenal.

Etiologia EUN :
Terenul favorabil oferit de prematuritate pentru aparifia EUN a facut ca aceastd

maladic s fie privitd tn multe cazuri ca fiind apanajul prematuritifii. In realitate,
anumite condifii actionfind conjugat in perioada prenatald §i postnatald asupra unui

nou-nf it la termen pot determina aparitia bolii §i la acesti copil. Factorii Ischemia mazentericii selectivd este un concept popularizat de Lloyd ca

determiaz 1i In producerea unei EUN sunt: deficitul ponderal §i condifii capabile s& mecanism de apdrare in conditii de asfixie. La bazd se afld “reflexul de scufundare”
genereze un epis9d. hipoxic la na;:tere. intdlnit la mamiferele acvatice g1 care face ca In timpul hipoxiei, creierul gi inimzrzé
Alt factori sunt favorizanti: ) . fie protejate prin suntarea sdngelui din patul vascular mezenteric renal §i periferic
-fantori prepatali: -ruperca premgturﬁamembranelor L} Dacid se presupune ci existi un reflux similar in timpul nast;m si in perioade;
-placg'.nta previa postnatald imediatd, se poate admite cfi 0 exagerare a acestuia ar putea surveni in

-sepsis Pucrpe}»a} ) cazul unui prematur cu hipoxie sau hipotermie, producind modificiri ischemice

) _ -toxemie gravidici. } intestinale care ar putea s& duci la necrozi si ulterior perforafle, In sprijinul acestei

-factc.d postnatali: -scor Apgar sub 5 k{ ipoteze vine §i experimentul realizat de Touloukian care a obfinut la purcei nou-
-hipoxie neonatald ce a necesitat resuscitare niscuti leziuni intestinale secundare hipoxiei, extrem de asem#niitoare celor Intdlnite

-suferin{d cerebralé neonatald prin ischemie sau hemoragie la prematurii diagnosticati cu EUN. fn cadrul acestui experiment, purceii nou-néscuti

-eritroblastoza fetald, pneumopatia cu membrane hialine ) au fost supusi asfixiei §i concomitent s-a mésurat perfuzia intestinalé folosind tehnica

-malformatii cardiace congenitale cianogene distributiei radiorubidiumului. S-a constatat ci perfuzia total# a intestinului i In mod

_ -instabilitate termicd “f special cea submucoasi §i mucoass a fost redusy dramatic. Aceste modificéri sunt

-cateterim al arterei sau venei ombilicale. 1 pregnante la nivelul ileonului terminal (reducere cu 48% a perfuziei) si a colonului

Probabilitatea ca acegti factori s# intervind este mai mare In cazul prematuralul proximal (reducere cu 35% = perfuziei). Aceste date ar explica §i frecvents mai

care este In mod deosebit expus la hipoxie, pe de o parte datoritd hemoragiilor | crescuts a localizarii perforafiilor la aceste niveluri. fn cea de-a doua fazi, animalele
pulmonare, pneumopatiei cu membrane hialine, accidentelor cerebrale care pot apare asfixiate au fost resuscitate, inregistrindu-se un rebound al perfuziei intestinale,
frecvent la nagtere in cazul siu, iar pe de alti parte imaturitdfii SNC care permite deasupra normalului. Acest experiment conduce la concluzia c hipoxia determind o
lungi pericade de apnee, concomitent cu scidere a debitului sanghin la nivelul intestinului, unde se produce guntarea

circulatiei capilare prin trecerea séngelui direct In sistemul venos postcapilar. Aceasta

RS

aparitia unor tulburdri de ritm respirator cu
un reflex de tuse slab, favorizénd sstfel frevente pneumaopatii,

3
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implicd o acumulare de produsi acizi de metabolism §i activarea locald a unor sisteme
biologice (ldnini-kalikreinﬁ, coagular&ﬁbrinoﬁzﬁ) cu eliberarea unor mediatori ce
determind o cregtere a permeabilititii si fragilitifii capilare. fn momentul resuscitirii
cand se restabileste perfuzia sanghind a intestinului , patul capilar cu permeabilitatea
crescuth va conduce 18 aparitia de extravaziri sanghine §i hemoragii In submucoasa §i

mucoasd. Toate aceste tulbur

rindul lor: Do :
-sciderea productiei de mucus & rmucoasei §i crearea in acest fel de cqnditii

favorabile dezvoltarii florei patogene intestinale si invaziei peretelui intestinal.
-aparifia de zone de necrozd i ulcersfie care pot evolua spre perforatie si
peritonitd; leziunile sunt localizate in sonele 1o care vascularizatia are caracter

terminal.

_instalarea de gangrene intestinale intinse.

-aparifia pneumatozei intestinale datoritd solufiei de continuitte in mucoasa
intestinald §i & hiperpresiunii gazului intestinal prin distensie. Pneumatoza intestinal,
odatd apérutd, adéncegte ischemia intestinald prin disectia tunicilor peretelui
intestinal. .

-gparifia frecventd & septicemiei,
germenilor patogeni sl a porfii de intrare larg deschise.

-pareza intestinald prin lezarea sistemului nervos autonom intramural.

Cateterismul venei ombilicale a fost de asemenea implicat in patogeneza
EUN, mai ales cind capitul cateterului este implantat in sistemnul port. Experimental,
presiunea venoasd portald creste semnificativ in timpul exsanghinotransfuziei
efectuate la purcei nou-n#iscuti; aceastd hipertensiune venoasa tranzitorie fiind
Tnsotits de o scidere s¢ ificativd & fluxului sanghin intramural la nivelul colonului,
misurat prin tehnica distributiei radio-rubidiumului. : :

Cateterismul arterei ombilicale este la originea altui mecanism vascular
cauzator de ischemie in teritoriul mezenteric, fie prin introducerea reflexd a unui
vasospasm, fie prin ocluzia directs a arterei mezenterice cu un trombus.

Se mai considerd, drept cauzi obisnuitd de ischemie intestinald, prezenta
canalului arterial patent cu un important sunt stinga-dreapta.

B) Colonizarea bacteriani — desi nici un microorganism nu a fost identificat
ca fiind agent etiologic specific al EUN, existsa dovezi concludente care sunt in

masurd s& susting rolul bacteriilor In patogeneza bolii:
-eficients misurilor standard de control al infectiilor asupra epidemiilor

datorits conditiilor de dezvoltare a

generatoare de EUN. -
-izbucnirile epidemice de EUN sunt uneori asociate cu agenti patogeni

bacterieni specifici.

-microorganisme identice sunt izol
intestinul rezecat al pacientilor cu EUN.

-cantititi crescute de toxine bacteriene
- comparativ cu martorii.
-epidemiile de BEUN sunt stipénite cu antibiotice specifice.

ate din singe, cavitatea peritoneald si

pot fi dozate la pacieniii cu EUN

ari inthlnite in mucoasd si submucoas determind la il
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~—Tn plus, prezenta hidrogenului in lumenul intestmal i in bulele de pncumatozd
intestinald sustine rolul bacteriilor, deoarece singura sursd de hidrogen gazos in
interiorul organismului uman este fermantatia  bacteriand. In EUN, prezenja
pacteriilor reprezintd un eveniment crucial tn dezvoltarea necrozei intestinale.

C) Rolul alimentafiei artificiale -se apreciazi ci 90-95% din copiil
diagnosticati cu EUN au fost hréinifi cu un preparat comercial. Preparatul reprezint3
qubstratul pentru proliferarea bacteriand. in plus, se produce si o lezare directd a
mucoasel prin preparate hiperosmolare sau pritr-un program de alimentatie cu un
ritm prea rapid. Laptele uman furnizeazi copilului IgA de tip secretor, care lipsesc
nou-ndscutului, precum si macrofage. Probabil cé acesta este motivul pentru care
EUN apare rar la copii hraniti exclusiv la sén.

~ S-a incercat formularea unei teorii unificatoare pentru patogeneza EUN in
masurd si explice dezvoltarea bolii la nou-niscutul cu risc, hrinit enteral, precum si
la copilul sinatos, ndiscut la termen sau la copilul care nu a fost hrénit niciodati. Se
considerd ca in cele mai multe cazuri, boala survine pe un intestin imatur, inaintea
unei vz‘utste echivalente a 35 - 36 siptiméni de gestatie. La aceastd viéirstd ar surveni o
maturatie rapida a tractusului gastrointestinal asociati unui declin marcat al incideniel
EUN. Astfel, intestinul imatur poate prezenta o capacitate de rispuns limitatd la
agresiuni produse de variate cauze, ducénd uneori la aparitia EUN. Pe de altd parte,
intestinul imatur sau intestinul care nu a fost expus nutritiei enterale poate dezvolta si
el EUN in cazul in care este supus la acjiunea extremelor cantitative ale celor trei
factor etiologici principali: ischemie severd, florh inalt patogend si exces marcat de
subsﬁtrah De exempluy, EUN cauzatd de Clostridium, un organism inalt patogen,
survine mai frecvent printre copii niscufi la termen, decét pritre cei prematuri.
Similar, EUN la copiii nealimentati survine primar sau chiar exclusiv printr-o
agresiune ischemica. Se considerd cid EUN poate fi explicatd prin interveniia
simultani a cel putin doi din cei trei factori etiologici principali.

Anatomie patologici

Examenul macroscopic aratd in stadiul inifial anse intestinale destinse, cu edemn
al seroasei, hemoragii §i fluid peritoneal. Seroasa este acoperitd cu un exudat fibrinos,
Pe masurd ce boala progreseazi survin ulceratii ale mucoasei §i necrozi transmurala.
La nivelul seroasei §i in mezenter pot fi uneori detectate baloane de gaz. Unele zone
ale intestinului apar extrem de destinse (acesta ar £ un semn Je perforatie iminentd).
Zonele de necrozi transmurald §i hemoragie care apar pe misura progresiei bolii
aratd cA niste pete neregulate de culoare gri sau negricioase, alterniand cu segmente
relativ normale de intestin. Procesul de necrozi, care este i mo¢’. obignuit segmentar
si circumferential, poate fi plasat doar pe marginea antimezostr.aicd a intestinului.
Ulceratiile prezintd grade variate de profunzime si intindere, apZ rind pe un fond de
necrozi sau aparent normal. Sunt perpendiculare pe axul intest.nului subtire §i au
marginile nete, Perforatiile pot fi unice sau multiple, observate .nai ales in regiunca
ileo-cecald, unde peretele intestinal este extrem de subtire (vezi p'anga).

A Y
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}xamenul microscopic aratd aspecte variabile cu progresia bolii. Cea.mai
precoce leziupe este hemoragia la nivelul submucoasei cu edem §i ulcerafii care apar
izolate sau adiacente unor zone de necrozi franci a peretelui intestinal. Mucoasa
ulcerti este adesea acoperiti de 0 membrani formati din celule inflamatorii, epiteliy
necro::at, fibrini §i bacterii. In zonele de necrozi transmurald existd infiltrat

inflaia ator §i bacterii In toate straturile (care au aspect sters). La nivelul submucoasei
pot fi d.tectate bule de gaz. Musculatura este atinsa maj tarziu de necroza ischemici.
La nivelul vaselor pot fi observate hemoragii perivasculare, ingrosarea fibrinoasd a
intimei ;i adventicei, uneori necroza peretelui vascular. Tardiv, se poate constata o
proliferare fibroblastics cu formarea de fesut de granulaie submucos si proliferarea
epiteli lui, aceste zone puténd provoca stenoze. .

NTanifestiri clinice .
Deuutul survine in mod obisnuit in primele doud séptiméni de viatd, dar poate
intirzia pénA la trei luni la copii cu greutate foarte scizutd la nagtere (sub 1500 g). S-a
ajuns la concluzia ci pe misuri ce greutatea la nastere cregte, vérsta debutului bolii
scade. EUN survine rar in prima zi de viaf#i i atunci este g#isits la copii cu greutate
mai mare, néscufi la termen si care au avut detresi respiratorie sau care au suportat

exsanghinotransfuzie pentru policitemie.
Principalele modificéri clinice sunt:

-distensia abdominald asociati cu o cantitate. crescutd de aspirat gastric (clar,

sanghinolent sau bilios)
-diaree cu scaune sanghinolente sau mucoide (desi aceastd manifestare este

atribuitd enterocolitelor infectioase) este intdlnitd 1a 25% din copii cu EUN.

-eritemnul §i edemul local al peretelui abdominal, asociate cu semne de iritafie

peritoneald, sunt semne care apar deasupra anselor necrozate sau chiar cu perforatie §i
peritonitd secundard. Evolufia subsecventi a bolii poate varia, dar la copilul netratat
distensia abdominala se accentueazi, apar virsiturile bilioase §i deteriorarea rapidd
cu semne de goc cu instabilitate termicd, letargie, acidozi metabolici, icter, C.ID. §i

moarte.

Diagnosticul bolii
Aparifia manifestdrilor clinice descrise, mai ales la copiii care prezinta terenu!

pentru EUN (antecedente pre si post-natale, deficit ponderal, stiri cauzatoare de.
hipoxie) impun efectuarea unor radiografii abdominale repetate la 4-6 ore, utile nu
numai pentru confirmarea diagnosticului dar §i pentru decizia terapeutici.
Condomitent se efectueazi culturi din séinge, urini, LCR si in unele cazuri din

lichidul peritoneal. - .
Examenul radiologic constd in efectuarea radiografiei abdominale simple (“pe

gol™), efectuats in 3-5 pozitii (faf §i profil In ortostatism, fatd in decubit dorsal, profil
in decubit dorsal cu raza orizontalf). Imaginile radiologice se schimbd rapid In prima
fazi a bolii §i sunt ingelitoare: anse intestinale cu contur usor fngrogat §i ugor
destinse, mici niveluri de lichid pe radiografia de fafd In ortostatism, uneori lichid
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‘liber In peritoneu in cantitate mici. Boala evoluind, radi i
acgenn(liarc a imaginilor necaracteristice constatate in prima f:famf;mﬁ:; Eﬁacu?fxoslj g
serie de semne specifice : i i . i
e meeronon. sp EUN: pneumaroza intestinald, gazul portal liber,
Pneumatoza intestinali reprezinti un semn pato 1
ugor trecuta cu vederea deoarece poate {i localizatd §ipcon%unr?§$ Ic::uaisIE)e[{:Nte é’aot:te tﬁ
fna!;emlor fsecale din lumenul intestinal. Prezenfa pneumatozei intestinal em :
rachogra‘ﬁ_a simpl3 sugereazi existenta ulceratiilor pe mucoasa intestinali st iminen};a
perfo.ra_jacx. Apare ca o linie transparent} in peretele unei anse intestinale destinse sau
:{2 Ex;::o}lﬂe ;ie g;z ;:r aceea.sl i lﬁocalmrc‘ . Aceste colecfii gazoase pot apare oriunde
c lare cel mai i i
oo o I meted et ecvent sunt gisite In partea dreapti a abdomenului,
Prezenta gazului portal liber reprezintd alt semn caracterist
detectat mai ugor datoritd proieciei sale peste opacitatea hcp;?iif %N.i;z:?gteig
late}'a_li.. Ecograﬁg este mai sensibild In detectarea gazului liber portal, existind astfel
pos1b11}tatea unuj diagnostic §i tratament mai precoce, Detectare; radiologici
gazului portal liber este considerats ca un semn ameningitor, dar s-au r*alport,ntgclazmi‘l
care  au suprfwié;uit In  uma unui tratement medical agresiv
Pfl. eumoperitoneul este un semn radiografic important, indicand existenta unei.
perforatii 1nt:ist1nale. In cazul unor pacienti cu boald localizats poate fi 0 manifestare
precoce, dar in cazul copiilor In stadiu preterminal cu necroz intestinala extensiva
reprezu}té 0 manifestare tardivd.- Este detectabil, pe radiografiile efectuate in
ortostatism, fafi 5i profil, cind se remarci benzi de aer liber sub cupolele
dlafragnglce. Utilizarea tehnicilor de ventilajie cu presjune pozitiva continpu; in
cazul copiilor cu detresd respiratorie poate determina sparifia pneumatozei intestinale
sia Pnew‘.uno;zen.toneului ca urmare a difuzirii aerului sub presiune mai intdi la nivelul
med.la.xstmulux si apoi la nivelul cavitiifii peritoneale: Cheia care ar putes permite
stab{l{rea. naturii benigne a aerului liber intreperitoneal In aceste cazuri constd in
aparifia simultana la examenul radiologic a pneumomediastinului §i pneumotoraxului.

Datd fiind axarea definitiei EUN pe date anatomo i
atd | patologice se poate trage
concluzia c# pentru aﬁr‘marea cu certitudine & diagnosticului de EUN,pexamen%xl
angton:olpatologfc este indispensabil, el putind fi realizat atét pe piesa de rezecfie
obfinutd in urma interventiei chirurgicale cét §i la necropsie,

Diagzunosticul diferential:

) %—ocluzii congenitale neonatale (atreziile, stenozele, volvulusul intestinal
chlstlmle de duplicaie). In astfel de situafii efectuarea unei radiografii abdominale pt;
gal, In ortostatism, fafd si profil, coroborati cu tabloul clinic §i absenta eliminfrii
mgqomulm precum §i cu debutul precoce postnatal (la 24 ore) al manifestirilor
clinice poate sugera existenta unei ocluzii neonatale,

ﬂ.:f-ﬂ‘:} ;

e

N s
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5ocluzii itestinale dobandite (hemia strangulatd, invaginatia intestinali,
stadiul peritoneo-ocluziv al unei peritonite s
consideratie cdnd EUN are un debut mai tardiv.

3-peritonita neonatald se poate maenifesta de la nastere, ca in peritonita -
meconiala, sau la 2-8 zile de la magtere in cazul peritonitei primitive neonatale, ;"
icald practicatd In astfel de situatii poste evidentia peritonita " {

Interveniia chirurg

meconial, peritonita biliard, peritonita aparutd ca o consecin{i & unei perforafii “.i |-

digestive, de alti cauzi declt EUN.

4-hemoperitoneul nou-nascutului apare in contextul unei nagteri laborioase:; sei
manifesti cu anemie marcatd jar radiografia abdominala pe gol §i ecografia - |
abdominald relevi epangament lichidian peritoneal abundent, deplasabil cu =~

schimbarea pozifiei corpului.

Tratament

in stadiile initiale ale bolii, tratamentul este conservator. Tratamentul ‘
chirurgical se impune in cazul complicatiilor cauzate de necroza peretelui intgstinal, .

cind masurile medicale singure nu mai pot avea succes.

PRINCIPII DE TRATAMENT MEDICAL:

s fintreruperea alimentagiei orale §i introducerea unui tub nasogastric pentru

decompresia tractului gastrointestinal,

e administrarea intra-venoasi de fluide, coloizi i snge pentru & mentine un

debit urinar de 1,5-2 ml/Kg/ord.

e indepartarea cateterelor din vena sau artera ombilicals, atunci cand aceste
catetere existd, la primele semne de EUN,

o intubatie 5i ventilatie asistatd in cazul sepsisului sau distensiei abdomihale
masive , .

o administrarea sistematicd de antibiotice active pe gram-pozitivi §i gram-
pegativi, dupd ce s-au recoltat materiale pentru culturd (singe, scaun, LCR).
Administrarea enterald de antibiotice nu este recomar.dati pentru ci s-a
demonstrat ca acestea nu influienteazd evolutia bolii §i pot chiar produce
leziuni ale mucoasei prin hiperosmolaritatea Jor, '

o nutrifie parenterald care s asigure copilului un aport de 110-150 keal/kg/zi,

o asigurarea masurilor de control al infectiei prin izolarea i gruparea copiilor
cu risc egal in grupuri separate de alti copii, prevenind manifestérile
epidemice ale EUN, '

o monitorizare prin examinarea frecventd a echilibrului acide-bazic, gazelor

sanghine, echilibrului electrolitic, statusului coaguldrii, hemoculturi $i
radiografii abdominale. .

- > . . P
au diverticulite acute) trebuie luate i
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PRINCIPII DE TRATAMENT CHIRURGICAL

Stabilirea indicatiei chirurgicale: factorul timp joaci rolul principal in reusita
qratamentului EUN. fn stabilirea oportunitifii actului chirurgical trebuie avuti in
vedere doi factori: starea generald de obicei gravd a pacientului, iar pe de altd parte,

utinele simptome atipice pot duce la indecizie §i intirziere. Criteriile clinice i
paraclinice pe baza carora se decide interventia chirurgicald diferd la diferiti autori.

Kosloske a evaluat 10 criterii clinice, radiologice gi de laborator pentru
indicatia chirurgicald si a ajuns la concluzia cd sunt indicatii valide pentru interventie
doar: '

-pneumoperitoneul,

-0 paracenteza pozitivi,

-edemul si eritemul peretelui abdominal,

-0 masi abdominald fix3,

-una sau mai multe anse dilatate persistent pe radiografii seriate.

in aceeasi misurd, deteriorarea clinics, sensibilitatea abdominali, sdngerarea
intestinala joasd, ascita §i trombocitopenia severd nu constituie indicatori siguri
pentru interventia chirurgicald.

Ricketts consideri pneumopcritoneul ca fiind unica indicatie absolutd pentm
chirurgie, Daci starea pacientulul se deterioreazd sub suport medical maxim sau
survine una din multiplele indicatii relative pentru interventie chirurgicald (éritem al
peretelui, o ansd intestinald fixatd, gaz portal liber sau acidozd refractard, se
efectueazd o paracentezd cu scopul de a confirma sau infirma suspiciunea de
gangrend intestinald. O probd pozitivd (mai mult de 0,5 ml de lichid de culoare
galben-maronie sau prezenia de bacterii la colorafia gram) indicd existen{a necrozei
intestinale §i necesitatea interventiei chirurgicale.

Procedee chirurgicale

o Tratamentul chirurgical standard al EUN cuprinde:

e rezectia tuturor segmentelor necrozate de intestin sau a celor cu perforafii;

s prezervarea a cit mai mult din intestinul viabil pentru a preveni dezvoltarea
sindrormului de intestin scurt;

o prezervarea, in masura posibilului, a valvulei ilec-cecale;

e exteriorizarea capetelor de intestin viabil fie impreund, fie prin incizii
separate; dupd ce starea copilului se amelioreazd se face anastomoza celor
dout capete printr-o noud operatie.

fn cazul nou-ndscufilor cu stare generald instabild, chntarind mai pufin de

1000g, instituirea unui drenaj peritoneal cu enestezie locals poate constitui o
alternativi la interventia chirurgicald de amploare mai mare. Aceastd tehnicd s-a

dovedit un adjuvant pregios in resuscitarea preoperatorie a copiilor cu EUN avansatil.




i § I

148 q

Ingrijiri postoperatorii

Se mentine suportul venti
antibiotice. Alimentatia orald se reia treptat, la aproximativ 7 zile postoperator. Lg
copiii cu ileostomii se pierde capacitatea colopului de a absorbi apa si' sdruri, aceasts
conducind la o pierdere cronica de apd si sare care nu poate fi normalizatd pand cand
nu se restabileste continuitatea intestinald. La acesti copii survine o Intdrziere in .
cregtere, reversibild la fnchiderea stome
repede (dar nu mai curénd de 4 siptimani de la operafia inifiald).

Complicafii postoperatorii:
-precoce: eviscerafia, supuratia pl

complicalii pulmonare (pneumonie, pneumotorax, atelectazie).

_tardive: stenoze intestinale, fistule digestive (externe sau interne), sindromul
de intestin scurt cu malabsorbiie, septicemie sau tromboza datoriti cateterelortpentru 7

nutrifie parenterald,icter colestatic care poate progresa spre cirozi.

Prognosticul bolii

Numeroase studii arati 50% péni la 75% rata supraviefuirii l1a copii operafi. La
noi cifra este de 17%!. Cei care au beneficiat doar de tratament medical s-au vindecat : ¥

in proportie de 80%.

DILATATIA CONGENITALA A CAILOR BILIARE ( DCB)

Dilatatia conge
fuziforma a cailor biliare este considerati o anomalie rard. Initial a fost denumitd

chist congenital de coledoc. Primul caz afost raportat in 1852 de citre Douglas dar
abia In secolul XX s-au precizat criteriile de diagnostic si modalitatile de tratament.
Avind in vedere rata mare afrecventei de aparitie In unele zone din-Asia, in special
Japonia, aparitia la gemeni i In fratrii, s-a pus problema unei anomalii genetice.

. DCB este asociatd cu malformafia carefurului biliopancreatic, situatie ce
permite refluarea continutului ciii pancreatice in calea biliard, determindnd
modificiri la nivelul pancreasului, ficatului si tractului biliar.

Etiologia DCB
Dintre numeroasele teorii care ar explica p
una care ar explica prezenta dilatafie prin sldbirea perete

alta prin actiunea factorilor obstructivi.
n 1969, Babbit & propus teoria canalului biliopancreatic comun tung, teorie

care ar explica DCB prin acfiunea sucului pancreatic refluat asupra peretilor caiilor
biliare. Astfel s-ar mai putea explica §i prezenta calculilor §

roducerea DCB s-au impus doud:
Tui caii biliare principale §i

. . - e : : 1 ante
lator si se administreazd nutrifie parenterald g -3

i. De aceea, enterostomia la copil se Inchide * -

4gii operatorii, dezunirea anastomozei cu
aparifia fistulei digestive sau peritonitei, progresia necrozei, ocluzie prin aderente, : "' |-

nitals a ciilor biliare (DCB) denumiti gi dilatatia chisticd sau “

i detritusurilor proteice
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* Gare ar umple lumenul distal, producdnd obstructic.Cert cste c& s-a constatat prezen{a

natal 2 DCB cénd proteazele pancreatice nu acfioneazi inca,
Cealalts teorie, a obstructiei in calea. fluxuluj biliar, pare si fie verosimild.

¢ fnafara smd}ilf)r experimentale ce au arditat ci ligatura canalului coledoc determind
. dilatatie chisticd retrograd#, s-a constatat la tofi bolnavii operafi pentru DCB.

malformatia obstructivi a ductului comun biliopancreatic. Aceastd malformatie a
ductului comun biliopancreatic s-ar datora viciului de formare i migrare a mugurelui

fpancreatic ventral care ulterior determind stenozd la deschiderea cd#ii biliare

principale in duoden.

Clasificare

Alonso Lej a clasificat in 1959 chistul congenital de coledoc in § tipuri pornind
de la aspectu] anatomic al leziunilor. fn 1999, Myano clasifica dilatatia congenitald
acgilor biliare in 6 grupe pornind de la prezenta sau nu a malformatiei canalului
comun biliopancreatic. :

Manifestarea clinicd este In functie de vérsta la care debuteazi. La nou-
ndscut §i sugar simptomele constau in icter, virsiituri, sceune decolorate $i uneori,
prezenfa unei mase timorale, palpabile in hipocondrul drept. La copilul mare,
simptomatalogia este dominati de prezenfa unei mase tumorale abdominale mari, in
hipocundru: arepf, chiar neinsotitd de icter. Alteori, la copilul mare, poate fi intilnita
triada clas.ci- durere, icter, masd tumorald in hipocondrul drept. Se poate Insofi
aceastd simptomatologie de febrd i virsituri. ‘

Diagnosticul este de obicei pus pe prin intermediul mijloacelor de investigatie
imagistici: ' a

» ecografia abdominald, metodd neinvazivé, relevd prezenia formatiunii cu
caracter chistic, plasatd su ficat, avand dimensiuni uneori impresionante (
diametru de 10 cm), Insofitd de dilatatia c#ilor bilare intrahepatice.

+ colangiopancreatografia endoscopici retrogradé({ ERCF)

* colangiografia transhepatici percutanati o

* colangiografia intraoperatorie, metod# accesibil noud

* colangiopancreatografia prin rezonanj# magneticd, singura explorare care in
absenta colangiografiei ar pute pune in evidents strimtorarea, dilatarea sau
un defect de umplere la nivelul deschiderii in duoden a ciii biliare
principale, .

Tratamentul DCB este chirurgical §i constd in rezectia porfiunii dilatate,
adesea chistice, a ciilor biliare extrahepatice gi realizarea unui drenaj biliar prin
intermediul unei anse intestinale interpuse. _

Excizia complets a dilatatiei- cel mai frecvent chist congenital de coledoc- este
mai ugoard la copilul mic si adesea dificild daci existd procese inflamatorii de

ooy
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{.
vecinatate .Odata cu excizia chistului se practicd si Colecistectomia. Se verificd, apai,

preferabil prin endoscopie, dacé la locul unde se sectioneazd canalul coledoc nu ay

rimas calculi sau detritusuri. Rezectia se face deasupra locului unde se varsd calea -

panéféaﬁcé fard a ldsa resturi de chist pe loc. Daci disectia este dificila In porfiunea s |
disthi#, e poate practica doar rezectia mucoasei chistului, aceasta pentr 2 nu leza i
vena.davi, artera hepaticd sau ductul pancreatic. - o

) z'fR‘éconstruc;ia cii biliare se face prin hepaticoenterostomie pe ansé ,, inY”ala’t]
Roux(la 60 cm de unghiul Tretz se secfioneazi ansa jejunald, capitul distal se
ascengianezi pénd In dreptul hilujui hepatic iar capétul proximal se anastomozeazi
termifidlateral la piciorul ansei ascensionsate). Anastomoza hepaticojejunald poate fi

terd)iﬁowmmalé sau terminolaterald iar lungimea ansei ,inY” asigurd un mecanism .|}

antireflux ferm.fnainte se folosea o valvd antireflux construiti pe ansa ,, in Y” dupd '}
tehnica lui Raffensperger. O vreme, s-a utilizat si hepaticoduodenostomia pe ansa -
izolath, cu valvd antireflux. .

ETAE MALFORMATIILE ANORECTALE
' Intestinul omului a ajuns Ja un asa grad de eficientd Incit produsul digestiel .}
este tefinut §i evacuat voluntar intr-un loc anume, fie in spatele unei tufe sau fotr-un .
clos?‘é"tttapetat cu aur. . .
i Copilul care este incontinent datoritd unui defect anatomic creazd o -
ingrijorare sparte familiei gi pune probleme deosebite de inserfie sociald. Ades un
astfa%"de' copil este trimis acasi de 1a gcoald sau gradiniti pentru cd “miroase ru”.
Chirurgul care trateazd un copil cu malformatie anorectald (MAR) Isi asumi o
responsabilitate deosebits. Rezultatele, In aceastd boals se masoard nu prin

_supravietuirea pacientulud ci prin rezultate functionale la distanta. /

~ ", Din punét de vedere istoric, MAR au generat ingrijorare. Pe o piatrd din

" biblioteca regelui Assurbanipal din Ninive scria: “cind o femeie va nagte un copil fard

. anus, toatd {ara va suferi de nevoi si foame.”. Amusset in 183S a tratat cu succes un

~ copi} suturind intestinul la pielea perineului. Littre & efectuat cu succes o colostomie

" la un.copil T 1713. Prima carte de chirurgie pediatric scrisd in limba englezd ("The
Surgical Diseases in Children™), al carei autor este John Cooper forster, aparutd in
1860, a semnalat leziunile “joase™ care pot fi rezolvate pe cale perineald si a remarcal
¢4 alte feluri de malformatii se insofesc de fistuld si pot fi tratate prin operaia Littre.

" Quccesele lui Ladd i Gross reprezintd o piatrd de hotar. Ei propun 0

clasificare, multi ani folositd, a MAR si o schem3 rezonabild de tratament. Dupd
1960; Douglas Stephens din Australia a demonstrat importan{a chingii puborectale in
dezvoltarea continentei.

' fncepéind cu anul 1980, aldturi de alte melformatii, MAR su ioregistrat un

prdéfcsevident in ceea ce privegte tehnicile chirurgicale prin studiile lui Alberto Pena

" si"de”ViHes care, identificind srraturi anatomice in zona anorectald 5i folosind un=-4 - - -
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“bord sagital posterior au determinat modificarea conceptului privind aceste
malformafii.

Continenta normali

Canalul anal este inconjurat de sfinctere (voluntar §i involuntar) care permit
un grad perfect de control al continentel pentru gaze si naterii fecale. Sfincterul
intern este prelungirea i ingrogarea stratului circular intern «l peretelut intestinal. El
ce intinde chiar pind in vecinitatea mucoasei intestinului, distal de linia pectinee.
Acest muschi este cel mai important factor in rezistenta anoructali la defecatie, cici
starea lui de tonus normal determind inchiderea comnpleti a canal’ui anal.

Shncterul intern se relaxeaz ca rispuns la distensia rect.lui si inifiazi actul
defecatiei. Desi sfincterul intern este o continuare 8 peretelui rect4l, el contine putine
celule ganglionare conectate cu fibre colinergice §i adrenergice. ’

Diafragmul pelvin care este compus din fntrepitrunderea grupelor musculare,
fasciilor 'si componentelor fibroase In contact cu pelvisul oscs, suportd viscerele
abdominale §i contribuie prin intermediul musculaturii vc untare la deplina
continenta.

Ridicatorii anali se inserd pe pelvis si transformindu-se inti -0 pilnie inconjurd
canalul anal si rectul. Chinga puborectald din ridicatorii anali ia cortact cu cele mai
profunde fibre ale sfincterului intern in special in partea por.erioard. Fibrele
puborectale alcatuiesc cel mai important component al chingii an rectale si reprezintd
elementul esential 1 MAR.

Chinga puborectald ia insertie pe pubis, trece pe lingd uretri la birbati st vagin
la femeie, luind contact posterior cu rectul. Mugchiul formeazi o chingd in jurul
rectului, aproape in unghi drept la nivelul jonctiunii anorectale. Estc In raport intim
ou rectul §i in porfiunea inferioard cu cele mai profunde fibre ale sfincterului extern.
Muschiul puborectal poate “aduce” rectul din posterior spre simfiza pubiani sau
poate s& preseze rectul din lateral, exercitind o fort3 considerabila,

Radiologic, marginea posterioard a chingii ridicatorilor corespunde cu o linie
trasatéd din mijlocul pubisului, anterior, pind la a cincea vertebrd sacratd, posterior.
Este linia pubococcigiand (P-C). Limita inferioard a chingii puborectale este cel mai
jos punct al ischionului.

Continenta este in strinsd legaturd cu existenja unui arc nervos intact intre
receptorii senzitivi (senzoriali) din canalul anal si musculatura pelvisului, In legdtura
cu integritatea sistemului nervos central §1 2 nervilor care se termind in musculatura
care controleazi continenfa,

Acest mecanism al continentei a fost studiat prin disecie, studii ale presiunii
anorectale (cercetarea reflexului inhibitor anorectal), electromanometrie, histochimie.
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Embriologia MAR ] ) ,
Si astizi dezvoltarea sau lipsa dezvoltirii intestinului terminal constituja

teren de speculatii.

Exists concepte clasice In embriologie privind dezvoltarea normald sail
anormali a acestei regiuni, Un exemplu este legea biogeneticd a lui Haeckel conform
ciireia ontogeneza embrionului este o recapitulare a filogenezei tuturor formelor dg
viafa. Aceasta inseamnd ca in timpul dezvoltiirii, embrionul uman ar trebui s treacy
prin toate stadiile dezvoltirii care sunt tipice pentru alte specii, Asa s-ar explica
termeni precum “cloacd” sau “ganfuri branhiale”. Un alt exemplu este conceptul ¢ da
fapt malformatiile reprezinti o “Ighetare” a stadiilor in dezvoltarea embriologicd. De

~—f

reprezinti rezultatul interpretirilor anatomopatologice ale malformatiilor observate s
nu rezultatul propriilor observatii (teoria rotatiei intestinale este un exemplu perfect) ;
Odatd cu lucrérile lui Tourneux si Retterer de la sfirgitul secolului s-a statuat

. iy

G
intestinutui posterior de sinusul urogenital anterior prin “septul urorectal” ce ar cidea

de sus In jos cd 0 cortind sau ar apare din lateral ca nigte creste. Stephens si~f explicat
prin aceasti teorie toate malformatiile anorectale,

Studiind morfologia MAR la nou nascut, Bill si Johnson si mai tirzin S.L.Gans
$i Friedman au considerat c& In cele mai multe forme de MAR fistula se prezintii cao
deschidere ectopicd a anusului. Rezulti din aceste observatii cd de fapt rectul
“migreazi” in timpul dezvoltérii normale dintr-o pozifie inaltd spre aria de deschider
normald. Daci acest proces de migrare este oprit Inainte ca anusul s& atingd pozitia
defini.iv& in aceastd arie a perineului, poate rezulta 1.0 canal anal ectopic. Totusi, desi
specu’ ifia este atractivd, nu s-a evidenfiat niciodat3 aceastd “‘migrare”.

in 1986, van der Lutte modifici teoria migrérii “rectale” sau “anale”, Studiind ¥/

en.brionii normali §i anormali de porc sugereazi ci existd o schimbare a locului unde
iana tere cloaca dorsald.

%0 1997, Kluth si Lambrecht prezintd un concept “la zi” privind embriologia . §

X

MAR. Ei fac preciziiri in primul rind privind nomenclatura. Termenul “cloacd” este ¢

folosi: nu numai pentru a descrie o structurd tranzitorie la embrionul uman ci §i ;{
pentru a desernna 0 anomalie congenitald $i un organ normal la pas3ri. Se ajunge la .}
concl.zia falsd ci morfologia acestor trei entitati este similard, ceea ce nu e cazul. In °
ciuda numelui, cloaca embrionard este complet diferits morfologic de cloaca din !
MAT. irtilnitd la fetite, Diferenta esentiald este prezenfa sau absenta din aceastd ariea |

viitomei deschideri & anusulud, fn cloaca embrionarf, viitoarea regiune anald este
totdeaun : prezentd, pe cind in cloaca din MAR anusul este totdeauna absent.

Co.icluziile celor doi autori, in urma studiilor efectuate pe modele animale,

folosind microscopia electronica cu scanner ce permite observarea tridimensionald 8

structurilor, ar indica cu claritate ¢ subdivizarea cloacei nu este rezultatul procesulu

e
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Je fuziune a crestelor din perefii laterali ai cloacei. In opinia lor, acést proces al

septariia fost supraestimat In trecut.

Dezvoltarea normald a intestinului depinde in primul rind de formarea
normald a membranei cloacale, La tofi embrionii umani s-a putut identifica regiunea
viitoruJui orificiu anal in partea dorsald a membranei cloacale, aproape de “santul
cozii™. In cazurile cu dezvoltare anormald membrana cloacald dorsald lipsegte. Ea
este 0 structurd esentiald pentru stabilirea §i dezvoltarea ulterjoars a orificiului anal 5i
a rectulai. .

Se consideri ci, cloaca anormald gisitd la animalele de experienfi- nu
constituie o parte a spectrului normal al dezvoltirii cloacei de la embrionii normali.
Aceasta inseamnii c# cloaca embrionului normal nu ar fi Iintflnita la cazurile de MAR.
Cu atit mai mult, termenul “persisten{a cloacei” pentru anomaliile de la rasa umani

este impropriu.

Incidenta MAR
Variazi intre 1/4000 51 1/5000 de noi n3scuti vii . fn general, rata baiefi / fete
variazd Intre 1,4/1 5i 1,6/1.
Determinarea cu claritate = incidentei anomalijlor luate individual dupi
forma este mai pufin realizabila cici s-au utilizat multiple clasificéri si este dificil s&
se faca o comparatie intre diversele sezii publicate.

Clasificarea MAR
Stabilirea si dezvoltarea unui sistem uniform de clasificare al MAR ar fi un

imens beneficiu in stabilirea planului terapeutic §i ar influenta previziunile
prognostice ale fiecirei leziuni in parte.

Prima clasificare a MAR au ficut-o in 1934 Ladd $i Gross. Acestei clasificlri
in patru tipuri i s-au adus modificiri, In special dupd cercetdrile lui Stephens.

Prima tentativa de a realiza un sistem uniform de clasificare & apdrut in 1970,
dupd intilnirea chirurgilor pediatri ce a avut loc in Melbourne, Australia. Acest sistem
a clasificat cazurile in: joase, intermediare si inalte. A fost folositd in clasificarea a
1166 de cazuri raportate de membrii sectiunii de chirurgie a Academiei Americane a
Pediatrilor (A.A.P.).

Urmitorul sistem de clasificare a fost propus in 1984 in urma unui workshop
privind MAR. Din nou §i in aceastd clasificare leziunile au fost separate in leziuni [a
fete, leziuni la baiei §i leziuni rare. S-au evidenfiat 10 leziuni la fete §i 7 la
biiefi.Vezi planga, tabel 1.

O clasificare recenti a fost propus# de PENA. Leziunile au fost grupate in
functie de sex si de necesitatea sau nu a efectudirii colostomiei ca manierd de

tratament, Vezi planga, tabel 2.

Orice sistem de clasificare este folosit, trebuie stiut cite ceva despre incidenta
diverselor tipuri de leziuni. Folosind clasificarea “Wingspread”, Holschneider a gasit
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la cel 536 de copii cu MAR 47% forme joase, 14%

malformatii ale cloacei. )
Prezenia Fstulei intre rect §i tractul ur

leziunilé inalte. T m
fistula Tritre rect gi tractul genitourinar.
3

inar la baieti a fost intilnitd la 87% din

Leziunile joase la baieti se pre : :
cu o comunicare printr-un traiect fistulos éntre rect si pielea permeglm (58%).

)

L

fistule identificabile in peste 90% din cazuri.

Leziunile joase ]a fernei au

-
Folosind aceasti clasificare, Pena a raportat recent o serie de 792 de pacienii in

care @ .

o . 57% din baiefi au avut fistuld rectouretrald;
o. 16% an avut fistuld rectovezicald; :
i 19% au avut fie atrezie rectals, fie fis

! fistuld.

I

tuld rectoperineald sau nu au avut

.!-Privind fetele din aceastd serie :

o, 42% au avut malformafii de cloacs;

4 . 34% fistuld rectovestibuleré;

@ 3% fistuld rectovaginald.

.» Acest fapt sugereazii cd fist
Este posibil ca multe cazuri considerate anterior
malformatii ale cloacei.

ula rectovaginald este mai rard decdt s-a ferezut.

Anomalii asociate MAR
Anomalii ale altor organe §i
apar in-85% din cazuri. Cele mai
urinar. Acestea constau in: rinichi ectopic pe
ureterald, agenezie renald unilaterals, rinichi multichistic,
ectopie'renald Incrucigatd cu
cu Iezighi ale tractului urinar superior sunt ntilnite o 20%-54% din cazuri. Pacientii
e cloacei sau fistuli rectovezicald au pin3 la 90% sansa unei asodieri

cu malformatii al
cu malformatii genitourinare. De aceea investigatiile urologice sunt obligatorii n

MAR inalte. Aceste explordr reprezintd o prioritate maximi la fel ca i instituired

colostomiei. in ¢azurile cu leziuni joase, evaluarea urologicd poate fi aminatd si

efectuat “la rece”.- )
" Foarte frecvent MAR se asociazd cu leziuni ale sacrului §i coloanel

vertebtale. Mai mult, Ashcraft considerd malformatiile sacrului ca cele mai frecvente
in MAR. Pot lipsi una sau mai multe vertebre sacrate. Dacd lipseste o vertebra se pare
c& nu €xistd o implicare prognostica importantd, in schimb daci lipsesc mai mult de

P PR

sisteme fara legaturd cu leziunile de baza ale MAR

lvin, hidronefrozd, megaureter, atrezie

Tntermediare, 36% inalte §1 1%

od similar, 79% din formele inalte sau intermediare la [ete aw 1

Jintd fie ca stenoza sau an'1s acoperit (35%) fie

Hstule rectovaginale si fi fost de fapt o

frecvente anomalii asociate sunt cele ale tractului

duplicitate ureterald,
fuziune renala. Pe serii largi de cazuri, asocierea MAR 1
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doud vgrte}?re, acest lucru reprezintd un semn prognostic réy, influentind continenta
fecald §i urinaré. '

: Alte anomalii sacrate, insuficient individualizate, gren de recunoscut se
refer la prezenfa unor hemivertebre, sacru asimetric, sacru scurt, sacru proeminénd
posterior, hemxs_acnu Acest ultim defect se asociaza cu un control sfincterian precar.

‘ Se asociazi si cu anomalii ale coloanei vertebrale. Anomaliile spinale Inalte

(hemivertebre) pot fi implicate in controlul sfincterian dar datele nu sunt bine

, cunoscute. In plus, malformatii ale coloanci se pot asocia gi cu leziuni ale miduvei.

poate rezulta o dezvoltare anormald a tubului neural pe linia mediang, la locul

. dcfectul}li Ifléduva putind fi aderentd §i sub tensiune (tethered cord). Ainomaliile

maduvei §pmérii includ un con medular etalat, un filum terminale ingrogat cu fesut

- gras, un lipom in aceastd zond. Nu s-au g#isit corelatii directe intre formale de MAR

inalte sau joase si malformatiile maduvei dar este clar c& bolnavii cu MAR trebuie
cercetati pentru depistarea acestor malformatii, prin CT i RMN.

Diagnosticul MAR
A. clinic:

) Abs?nga orificiului anal trebuie observata din sala de nagteri. Diagnosticul unei
ma%lorma‘gu supra, trans sau infralevatoriene poate fi pus printr-un examen fizic al
penl"le_ulul. Copilul trebuie mentinut in pozitie ginecologici si examinarea se face ca
lumU}a adecvati. Se pot folosi ca instrumente stiletul butonat, sonda canelatd, o
pensa,

o Lg baiel se ccrc.:eteagé amprenta orificiului anal, sc merge anterior spre baza
p?jmsulm pentru a evidenfia un traiect fistulos. Se cerceteazd defectele cutanate,
stigmatele (bucket handle), cautind un eventual traiect filiform care s& conduci spre

'- ,ect,
‘ La baieti diagnosticul fistulei perineale poate fi extlrem de dificil In primele

24 de ore de viatd, Examinarea trebuie repetatd de citeva ori pentru cd fistula poate fi
8bturat§ la inceput de detritusuri §i mai apoi meconiul si destinc1 fistula, producind
pe;rjﬂe tegumentare” si ulterior s& apard piciituri de meconiu ce nu erau prezente
miai.

_ La fete se cerceteazi eventuala deschidere anormali la perineu sau in
vestibul a caii digestive. Ades este necesard departarea labiilor cu o mic speculum
nazal sau o pensd hemostaticd. Cand deschiderea anormald a fos gHsitd, se poate
explora cu stiletul butonat sau cu un cateter piné se objine meconiu,

La fete fistula trebuie diferenfiatd cloaca de fistula rec o saginald Inaltd
pbsewind uretra. In cazul cloacei existé un singur orificiu de deschilere la perineu
iar cateterizarea aduce si meconiu §i urind. Exista de obicei un singur slitoris mérit de
volum .chiar deasupra singurului orificiu perineal. Dac exista n uretrii net
diferentiatd, plasat’ in pozitie normald §i un vagin care contine meconiv, copilul are o
fistuld rectovaginald gi nu o cloaca. '
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Fxaminarea perineului
musculaturii. O amprentd anald profundd cu un rdspuns viguros la manevra de':

excitare a perinc:wﬁui sugereazi o inervafie normald. Contractia ridictorilor analj:
trage amprenta ahusului Inainte iar excitafia circumi:renfiald a amprentef analy
determina reactia fibrelor superficiale ale sfincterului extern. Inervatia deficitarz
zonei e ste tradatd de tulburdri mictionale (“dribling”) sau glob vezical.

) mesid tumorald plasatd in perineul posterior spre sacru poate fi un

lipomiel¢ -meningocel cu deformatii sacrate severe.

externe, . ‘ticul necoborét pot fi marterii unei MAR inalte.

E camenul clinic se completeazi prin cercetarea permeabilitatii cil digesﬁvg (s

superioare palparea abdomenului pentru rinichi §i vezica.

B. radiologic :
Ex 1 ~nul radiologic isi propune trei directive :
« Precizarea tipului anatomic al m
exacte ale pungii rectale cu chinga ridicatorilor anali §i cu restal perineulul;

« Evidentierea unei fistule urinare, vaginale sau perineale;
« P ezenta malformatiilor asociate.

Mijloacele de explorare sunt :

1. radiografia abdominali pe gol (invertografia) se realizeazi'x dupd

tehnica clasica descrisa de Wangenstein §i Rice :

intestinal atinge rectul.
' « Se plaseazi un reper opac la locul presupus al anusului.

+ Copilul este plasat cu capul In jos, pozifia fiind menfinuta trei minute,
pentru a permite aerului si muleze fundul de sac rectal.

« Se face radiografia, strict in incidenta de profil, ischioanele §i oasele
pubiene trebuind s se suprapuni perfect, avind ca reper central marele trohanter.

Tehnica clasici a suferit o serie de modificdri :
« Momentul realizirii cliseului este de 24-36 de ore de la nagtere;
. Se fac mai multe clisee pentru c& chinga ridicatorilor acfioneazi In
functie de plinsul copilului gi face ca fundul de sac sé-si modifice pozifia;
« Coapsele sunt flectate pe bazin pe de o parte pentru a facilita progresia
aerului in micul bazin si pe de altd parte pentru a evita suprapunerea radiologicé a
ischioanelor cu partea superioard & femurului de ambele parfi.

Cliseele permit precizarea pozifiei fundului de sac rectal in raport cu chinga
ridicatorilor anali si cu perineul, prin reperele STEPHENS si CREMIN : _
« Linia pubococcigiand a [ui STEPHENS (PC line) corespunde planulul

de inserfie pelvind a ridicdtorilor. Ea se trateazii din punctul P situat in cen

aduce date privind inervafia §i dezvoltareg 1.

"yezvoltarea insuficientd a micilor labii, ambiguitatea organelor genitah,; ,

alformatiei §i definirea raporturilor -}

se face dupd un interval de mai multe ore de la nastere, atunci ¢ind aerul
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.= euli_pubian (in formi de bumerang) la punctul C-definit ca joncfiunea

os
sacrococcigiand. Este vorba de fapt de marginea inferioard a celei de-a cincea

vertebre sacrate, coccisul nefiind osificet la nagtere, PC line intretaie ischicanele la
unirea 1/3 supericare cu 2/3 inferioare. Dacd existi o .malformatie sacratd
importants, impiedicind identificarea celei de-a cincea vertebre sacrate, linia se
trage din punctul P anterior pind in punctul situat la unirea % superioare cu %
irfericare a ischionului, Acesstd linie trece prin colul vezical §i prin orificiul
extern al colului uterin la fete.
o Linia lui CREMIN este paralels cu PC line, fiind trasatd la mijlocul
distantei dintre aceasta §i punctul inferior al ischionului (punctul I al lui Stephens).
Corespunde inserfiei rectale a chingii puborectale.

STEPHENS a propus punctul A, situat pe prelungires inferioard a liniei PI, la
o distantd egald cu distanta P1. Se constatd pe rx de profil realizate la copiii normali
¢4 acest punct A se proiecteazi deasupra reperului cutanat al anusului, corespunzind

Proiecfia acestor repere pe rx de profil permite precizarea tipului malformatiei :
« In formele inalte, fundul de sac se proiecteaza deasupra liniei PC. Pozifia
~sa nu este niciodatd modificatd de contractura ridictorilor;

+ In formele joase, fundul de sac se proiecteazi sub linia Jui CREMIN;

« Cind fundul de sac se proiecteazi intre liniile PC $i CREMIN este vorba

de o form3 intermediaxd.
In ultimile dou# forme, proiecfia fundului de sac este variabild fo functie de

gradul contractiei ridicitorilor, ceea ce justificd realizarea mai multor cligee.

Oricare ar fi tipul malformatiei, punctul A trebuie reperat cici el marcheazi
nivelul linici pectinee, dar in mod egal permite evaluarea pozitiel normale a anusului
intr-un plan anteroposterior,

Reperajul cutanat al pozifiei presupuse & anusului nu este ugor, preferindu-se

un lant de mici repere.

Existd piedici In interpretarea unei invertografii :

» Din ratiuni ice : 1x este ficutd prea devreme dupi nastere §i aerul
intestinal nu muleaza fundul de sac rectal sau meconiul este impactat In fundul de
sac i nu Jasd aerul s intre. In aceste situatii, diagnosticul de MAR inalid este
abuziv;

« Din ratiuni ce tin de copil : o fistuldl urinard poate antrena o evacuare @
aerului intestinal $i fundul de sac nu poate fi corect pozifionat. De asemenea un
vagin plin cu zer prin intermediul unei fistule poate sugera fundul de sac al unei
melforn ayii joase.

+ Frorile legate de contractiile ridicgtorilor se rezolvd prin mai multe cligee

sau prin examen echografic.
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2. examen radiologic cu substanti de contrast : se utilizeazé pentru

« cercet

fistul# dack existd un orificiu pe
arita o fistuld urinard. Trebuie realizate clisee de profil cu ump

a evidenia o fistuld rectovezica
sau reflux asociat.

rineal, fie prin cistografie retrogradd ce arfputea
lere vezicald pentru

. : de sac rectal, prin puncfie cu un ac fin. Se
{njecteazd substant de contrast

sac.
« Realizarea urografiei intravenoase, ce poate evidentia anomalii ale
aparatului urinar superior asociate.

Tot in cadrul examenuiui radiologic intrd si radiografia de schelet sau / si
rahis, ce poate releva o coloani sacrat anormald, cu valoare prognosticd. O anomalie
Ja nivel S4-S5 asigurdi o inervafie normald a vezicii si ridictorilor, pe cind o
anomalie la nivel S1-82 se asociazd intotdeauna cu tulburiri neurologice severe si

insuficientd de dezvoltare a ridic#torilor.

C. examenul echografic:

S-a impus in practica de zi cu zi de 1a mijlocul enilor 80. Se realizeazd o
echografie a perineului cu copt
abductie, cu sectiuni transversale si lopgitudinale ce permit jdentificarea fundului de
sac §i mésurarea distanfei pind la planul cutanat al perineului. Dupd Schuster, o
distantd mai mare de 2,5 cm trideazd o MAR inaltd.

Se poate realiza §i echografie abdominald si pe

malformatiile asociate.

lvini ce pune in evidentd

D. tomografia computerizatd poate evidentia In plus maiformattile vertebrale

complexe si prezenta unui teratom presacrat,

Tratamentul malformatiilor anorectale ‘
S-au descris multe tehnici chirurgicale. Multe dintre “cestea fncearci si

conserve chinga px}borectali. Bste principiul promovat de Stephens ce considerd
chinga ca fiind cheia ce asigurli pistrarea continentei.
Pentru a evita lezarea nervilor sau altor structuri din pelvis, alfi autori au
sugerat disectia anorectald interesind intestinul din aceastd zond. Mollard a imaginat
un abord perineal anterior care finteste in primul riod fistula rectouretrald.
S-au imaginat diferite tipuri de anoplastii pentru a impiedica producerea prolapsului
mucos ulterior.
Exista dispute privind adeptii a
anorectal si adversarii acestei idei. S

bordarii posterioare & complexului malformativ
tephens a Incercat sd reconcilieze cele doud

a unei fistule, ce se face fie prin injectarea de produs rx-opacin 7|
13 si clisee mictionale pentru fistula rectouretrali -

hidrosolubila evidentiind profunzimea fundului de o

7

ilul in decubit dorsal gi membrele inferiogre in . i
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~urente, recunoscind avantajele expunerii planurilor pe care-1 di abc rdul posterior si
osibilitatea plasdrii rectului in limitele sfincterului extern gi al complexului

muscular, desi este un opozant al sectiunii complete a structurilor musculare ce ar fi

1 gstfel afectate.

Abordul perineal posterior

Toate malformatiile anorectale pot fi corectate prin acest abord. Mirimea
inciziei se schimbd in funciie de specificul defectului. Pacientul este plasat in
decubitus ventral cu pelvisul ridicat. Un stimulator-electric este strict necesar pentru a
identifica contractiile musculare in timpul operatiei, ca un ghid ce orienteazh strict
gbordul median, lasind de-o parte i de alta a liniei mediane o cantitate egald de
muschi. Noi nu folosim stimulatorul electric i stim ci am pérfsit linia mediand cind

_ o cantitate mica de {esut adipos herniazi in plagd. Incizia pormegtc de obicei de la
virful sacrului spre centrul sfincterului extern. %n cazul copiilor cu cloaci, incizia
trece de singurul orificiu perineal si despicd Tn doud sfincterul extern. fo situatia
defectelor joase, incizia e de dimensiuni mai mici §i se practicd o anoplastie minim4.
Ratiunea acestui abord este ci nici o structurd nervoasé sau vasculard nu incrucigeaz
linia mediand, obtinindu-se © expunere excelentds a planurilor fard atingerca
Emctuﬁlor importante. Cu acest abord, musculatura strigti nu este In realitate

ivizatd ci doar separatd iar deferentele, structura prostatcifqi vasele seminale sunt
respectate. Relatia anatomnicd a rectului cu aceste structuri este complexil. Separarea
rectului de structurile urogenitale este partea cea mai grea a acestui procedeu. Toate
manevrele trebuie facute la vedere, orice manevrd oarbi predispunind la distrugeri
tisulare grave, Atunci c¢ind se practicd coborirea unui rect mult dilatat, pentru a
preintimpina eventuala discrepant3 intre intestinul voluminos si defileul strimt prin
care este caborit, se practici plastia de reductie a perctelui rectal excizind un lambou

posterior.

Tratamentul chirurgical al diferitelor anomalii la baieti
“Malformatlile joase se trateazii prin anoplastie.
“Malformatiile Inalte :

1. fistula rectouretrald :
+ se introduce un cateter Foley pe uretrd. fn 25% din cazuri cateterul intrd in rect.

Atunci fie se introduce cateterul in vezicd cu un ghid fie se introduce intraoperator
in uretrd.

« Se separa fibrele complexului muscular (sfincter extern §i ridiciitori) strict pe linia
median3, anterior §i posterior de amprenta anald. Ridicitorii anali se gisesc in
prelungirea inciziei. Cu cit o malformetie este mai Tnaltd cu atit ridicitorii sunt
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mai profunzi.

abia va fi observat si dacd este fistuldi re

Se sectioneazd rectul pe linia medi
separare a rectului de uretrs, la 1 cm deasupra fistulei se pun repere §i, In plag”

inifial submucos apoi complet, se separd peretele anterior al rectului de uretry:

.

urmind apoi o completd diseclie perirectald i separare a acestuia. Disectia este....
mai dificila dack existd fistuld prostatic, existind riscul lezirii vascularizaiej |

rectului. Dacé{ﬁisecﬁa e complet3 aportul vascular al rectului rdmine bun. /
a.

Se inchide fis
Se evalueazii apoi dimensiunile rectului. Dacd punga rectald e mare se modeleazi

la un dismetru ce permite o coborire usoard, excizind o portiune din peretele
posterior. Inchiderea rectului se face in doud planuri.
« Se reconstruiegte nodulul fi

sfincterului extern sectionat.
Rectul se plaseazd ir fata ridicitorilor anali, in centrul complexului muscular,

Apoi marginile posterioare ale complexului muscular se apropie pe linja mediana.
« Se practic anoplastie cu lambouri cutanate perineale,

*

*

2. fistula fntre rect si colul vezical (sau rectovezicali)

L]
corpului copilului fiind pregatita steril.

« Initial se face abordul perineal posterior, structurile musculare fiind sectionate pe

linia median. Se expune uretra §i un cateter mai gros din material plastic este

trecut prin complexul muscular pe locul unde va fi plasat rectul. Mérimea tubului

va fi astfel aleasd tnoit s fie egald cu marimea spafiului prin care se va face

coborérea. 1
« Se trece la abordul abdominal, Se mobilizeazd rectosigmoidul. Fistula Intre rect si

colul vezical este de obicei localizats la 2 cm subperitoneal. Disectia pelvisului va
fi minima §i va evita lezarea ductelor deferente. Rectul este separat de colul
vezical si fistula se inchide cu fire nerezorbabile.

« Se repereazi tubul de plastic bagat in timpul abordului perineal §i se coboard
rectul modelat dacé este nevoie de-a lungul traiectului. Sunt situatii cind pentru
mobilizarea rectului, pentru ca acesta si ajungd la perineu este necesar & se
ligatura artera mezenterica inferioard.

« Se face anoplastie. -

3, agenezia rectald fird fistuld

« in aceste cazuri, rectul terminat orb se localizeazi la nivelul uretrei bulbare. ’
. Se fac aceleasi gesturi ca pentru tratementul fistulei rectouretrale.
+ Rectul trebuie separat cu mare atentie de uretrd cici ambele structuri au un perete

comun chiar dacs nu existd fistuld.

Cind se sectioneazd §i ridicatoni se vede rectul Dacll existd fistuly ™
rectobulbard, rectul va proemina in plagd. Dack fistula este rectoprostaticl recty] 7 4.
ctovezicald este necesar abord abdominal, .+
and pind la fistuld. Deoarece nu existd plan de -

bros al perineului §i se sutureaza bordul anterior al -}

se prepara bolnavul pentru abord dublu perineal gi abdominal, toatd partea dejosa .}

161

‘

Tratamentul chirurgical al diverselor anomalii Ia fete
1, fistula perineald se trateazd prin anoplastie.

1. fistula vestibulard :

Complexitatea acestui defect este ades nerecunoscutd. S

. Se trec mai multe fire 5-0 la jonctiunea cutaneomucoasi 2 fistulei.

* Incizie ca pentru PSARP, inconjurind in rachetX fistula gi continuati in vestibul.
Se diseca rectul. Cea mai delicatd parte s operaliei este disectia peretelui anterior
rectal de vagin, cici au perete comun. Trebuie creaji doi perefi dintr-unul singur.
Diserfia se continud cranial pind se evidentiazd peretele normal al rectului,
respectiv al vaginului, : . : ‘

. Se reface nodulul fibros al perineului, Se inchide circumferinta anterioard a
complexului muscular, se coboars rectul §i se pune pe circumferin{a suturats §i se
inchide apoi circumferinta posterioars a complexului muscular in spatele rectului.

« Se practicd anoplastie. " :

e

2. fistula vaginali : C T

+ Este un defect rar si necesitdl incizie mai lungi. » :

. Cu cit localizarea fistulei este mai Inalt, cu atit peretele comun al rectului §i
vaginulul este mai scurt, B

« Se fac aceleasi gesturi ca la fistula rectovestibulari cu exceptia disectiei
circumferentiale a rectului pentru a objine o lungime adecvati a ansei.

3. persistenta cloacei :

ratamentul acestui grup de malformafii reprezinti cea mai grea incercare de
tehnicd chirurgicald din chirurgia pediatrici. Scopul acestei interventii este de a
separa rectul de vagin §i alteori veginul de uretrd. Ambele structuri, vaginul si rectul,
trebuie mobilizate pentru a ajunge la perineu. Canalul comun (vechiul sinus
urogenital) va deveni uretrs; vaginul este plasat imediat In spatele uretrei; rectul estz
plasat posterior in mijlocul complexului muscular,

+ Se face o incizie mediani longitudinald de la sacrum pind la singurul orificiu
perineal. '

+ Complexul muscular este secfionat pe linia mediani. fn fata ridicdtorilor se pot
gisi structuri viscerale (fuziunea rectului cu vaginul).

« Se deschide rectul, apoi vaginul §i se continuf incizia cutanatd spre orificiul
perineal pentru a expune leziunea. . :

« La fel ca Ia fistula rectovaginali se desparte peretele comun al vaginului i rectului
pins cind se individualizeazi cite un perete, Separarea rectului de vagin este
meticuloasi dar este mai simpla decit separarea vaginului de tractul urinar (sceste
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doud structuri s
subtire)

nt mai pufin elastice declt rectul §i peretele lor comun este

» Separarea uxietrovaginali se face dupd aceleasi principii ca si cealalta, cu fire de .

tractiune 6-0 ale mucoasei vaginale, ce faciliteaza disectia. Disecjia prea zeloasi
devascularizeaza vaginul §i lezeaza uretra. Este destul 2-3 cm de perete vaginal.

Daca nu se obtine o lungim
perineu se recurge la vaginop
lungimii vaginului : cu grefd
domul vezical §j cu lambouri de piele din perinen sau din mucoasa labiald.

« Uretra se consfruieste pe un cateter Foley in doud straturi, cu fire se;}arate

nerezorbabile 5-0.
Vaginul se coboard imediat in spatele uretrei. Daca peretele anterior al vaginului

nu este de calitate bund, pentru & preintimpina fistula uretrovaginald se poate rota

cu 90° si se poate aduce anterior perete vaginal lateral.
« Sereconstruiesgte nodulul fibros al perineului, apoi rectul se fixeaz3 la perineu.

fngrijiri postoperatorii :
. Tratament cu antibiotice 10 zile;
« Sonda Foley se mentine 8 zile (pentru cloacd 14 zile).
Dupi 2 siptimini se Incep dilatatiile care se mentin pind se obtine mérimea
canalului anal corespunzitoare virstei, adied la 6 luni-Hegar 13, la 1 an- Hegar 14,

la 3 ani-Hegar 14.
» Seinchide colostomia, de obicei la 2-3 luni postoperator.

EXTROFIA CLOACALA
B 1 . . l
Extrofia cloacals, denumitd si fisura vezico-intestinald, cloacii ectopicd,
ectopie viscerald, extrofia de vezicd complicatd sau fisura peretelui abdominal
reprezinté cea mai severd form3 de defect al peretelui anterior al abdomenului.

Boala a fost descrisé de Littre in 1709 jar primul caz operat cu succes, in care
s-a ficut o reconstructie, a fost raportat tn 1960 de citre Rickham. Mult timp, s-a
considerat ca pacienfil cu aceastd malformatie complexd ar fi sortifi decesului iar
tratamentul, nejustificat. Dar Rickham spunea: ,,...In urmatorii ani, chirurgii pediatri
vor stipéni aceastd problemd. Trebuie reconsideratd pirerea ca acesti copii nu vor fi
utili societdfii si ar fi mai bine sa fie lasail sa moard”. In anii 80, s-a raportat o ratd a
supravietuirii dup# tratament de 83%. ’

Embriogenezd
Extrofia cloacald este consideratd o manifestare a unei embriogeneze anormale

©"Msinuo oprire T dezvoltare, clici embrionul umian nu trece” in dezvoltarea sa-printr-un

e suficientd a vaginului care si permitd coborirea la
lastie. Sunt posibile trei modalitifi de crestere a - |
pediculatd de intestin subtire, cu lambou din =

163

| Stadiu de extrofie. In mod ormal, in perioada 2-3 saptaméni de viald intra-uterind,
membrana cloacald desparte cavitatea celomici de spatiul amniotic, fiind plasata pe
‘|inia mediand, in vecindtatea cozii, caudal de ganful primitiv, intr-o arie cu ectoderm
st endoderm, fird mezoderm. In siptiméana a 4-a, odatd cu cresterea embrionului $i
alungirea portiunii caudale, membrana cloacald formeaza peretele anterior al
sinusului uro-genital, la baza alantoidei. Tuberculii genitali migreazi initial cranial si
lateral de membrana cloacald pentru 2 fuziona apoi, pe linia mediani, alungind
distanta . dintre ombilic §i membrana cloacald, permitind dezvoltarea unui percte
infraabdominal intact. In acelagi timp, septul uro-rectal se dezvoltd medial si caudal,
atingfind perineul primitiv ( membrana cloacal) si separdnd calea uro-genitald de cea

digestivi.

Existd doui teorii care ar explica embriogeneza anormalé a e ‘trofiei cloacale:
 -teoria ,deplasdrii caudale” care atribuie intreg spec.rul malformativ
(epispadias, extrofie de vezic) tulburdrilor in deplasarea tuberculilcv genitali, care nu
ar mai fuziona corect. Dacd deplasarea si Jipsa fuziunii se face pani la locul unde
septul uro-rectal intdlneste membrana cloacald, ar rezulta ejisnadiasul. Daci
deplasarea se face §i mai caudal rezultd si extrofia de vezica §i chiar « ¥trofia cloacal.
-teoria ,,defectului Tn panid” datorat unei membrafe cloaca!s intinse care s-
ar rupe §i ar permite aparifia defectelor, Teoria aceasta este sus;'nutd de studii
experimentale care au evidentiat, la embrionii de pui, ci implantarea mui grefon din
material plastic in aria membranei cloacale determini efect de »pand” in dezvoltare,
rezultind grade variate de tulburdri in dezvoltarea regiunii infraombi.icale,

A fost descrisd si o cloacl ,acoperitd” In care se inthlnesc leziunile din
extrofia cloacald, dar la pacienji cu peretele anterior al abdomenului intact.
Embriologic, aceasta anomalie se explicd printr-un defect de mezodermizare, n care
mezodermul invadeazd complet sau parfial o arie in care s-a produs, deja, exirofia
viscerelor prin efectul de ,,pand”, in embriogenezi. fn functie de gradul
mezodermizarii poate apare fisura vezicald superioar in care numai porfiunea apicald
a vezicii este extrofiatd, insojind o uretrd si un penis normale. .

Incidenta
Extrofia cloacald reprezintd forma cea mai gravd a unui intreg spectru de boli,
de la epispadias, extrofia de vezicd gi mai departe. Apare cu 0 frecventd de 1 la
30.000 de nou-ndscuti §i Insumeazi 60% din spectrul anomaliilor (genitale, urinare,
digestive). Daca pentru extrofia de vezicd existd o predominantd a sexului masculin
de 2,3/1, extrofia cloacald apare cu aceeasi frecventd la ambele sexe.

Anomalii asociate
inafara anomaliilor care clasic apar si definesc extro
cazuri se gasesc si alte anomalii dupd cum urmeaza:

fia cloacald, in 85% din
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duplicatii uretrale, ectopii sau fuziuni renale.

-anomalii vertebrale (meningocel, mielomeningocel, lipomeningocel) si care’

determina mielodisplazie, se intélnesc §i ele cu o frecvenfd ridicatd (30-40%). Alt
anomalii ale SNC sunt mai pufin frecvente. Supraviefuitorii au un intelect nomal.
-anomalii gastro-intestinale constau in malrotatii, atrezie duodenald, duplicafii

diverticul Meckel, absenta apendicelui sau apendice dublu. Trebuie cunoscuty
posibilitatea unui intestin subtire proximal scurt §i trebuie luate toate msurile pentry -
conservarea lungimii sale, avind In vedere aparifia unui sindrom de intestin scurt,

dupd tratament .
_anomalii ale membrelor inferioare, picior strdimb, luxatie de sold, agenezii.

Aspectul clinic

Complexul de anomalii constd Intr-un omfalocel, plasat in partea superioard si 2

doud hemivezici care in mijloc delimiteazd o zoni de mucoasd intestinald, in partea
inferioard. Porfiunea de intestin ce proiemini intre cele doud hemivezici reprezinti
aria ileo-cecald. Se descriu patru orificii: cel superior reprezintd orificiul prin care se
deschide lumenul intestinal proximal (poate exista un prolaps asemanator unei
trompe de elefant), cel inferior reprezint3 locul de unde pornegte intestinul distal ce,
invariabil, se va termina orb, asociat cu absenta orificiului anal.Celelalte doud orificii
sunt Jaterale si reprezinti orificii ale lumenului apendicular.

Organele genitale ale copiilor cu extrofia cloacald sunt Intotdeauna
malformate. La biiei, testiculii sunt necoboréti, penisul este bifid, placat pe pubis,
scratul poate fi absent, La fetife, clitorisul este bifid (sau absent), vaginul este dublu
(sau poate lipsi), uterul este bifid sau dublu.

E- aluarea complexului lezional se face printr-un examen amanuniit, probe
de lat srator si explordri imagistice, La scurt imp dupd nagtere, fird nici o altd
contra.ndicatie, se va Incepe tratamentul chirurgical. Este necesara o strategie clbré de
tratamen §i cazurile vor fi rezolvate de echipe chirurgicale cu experinta.

Fanluarea preoperatorie se va adresa tractului urinar superior, SNC,

anomaliil »r musculo-scheletale i aparatului genital.

-eamenele de laborator se referi la probe de singe si determinarea
electroliti or, glucozei, ureei, creatininei, calciului, hemogramei $i probelor hepatice.
Toti copii. vor avea determinat cariotipul.

Meioritatea biiefilor cu extrofie cloacald, din pacate, nu pot beneficia de
reconstructic in directia sexului masculin, datoritd conditiilor anatomice, §i vor fi

,construiti” in directia sexului feminin.
-expluriri imagistice: radiografii (Intreg scheletul), ecografie, urografie.

Tanomall urinare, frecvente (40-60%) si constau in rinichi in potcoavy
hidronefrozd, atrezie uretraldi, agenezie renald unilaterald, rinichi multichistic, = "|°
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Tratamentul extrofiei cloacale va fi ficut de citre o echipid complexd -
chirurg pediatru, ortoped pediatru, neurochirurg, neonatolog - cu experients, dupd un
plan terapeutic bine stabilit de la inceput. Echipa poate coopta si personal ajutitor
(surord, psihiatru) i va face apel la cooperarea familiei, al c#rui aport in tratament nu
trebuie, totusi, supraestimat, Tratamentul va fi chirurgical §i va fi practicat In unul sau
mai ‘multe momente operatorii, Corectia intr-un singur timp operator este ideald.
Acest fapt depinde de pacient (stare generald, alte malformatii) si de experinfa echipei
operatorii (un diagnostic antenatal precis poate orienta mama si nascd Intr-un centru
medical ce dispune si de chirurgi pediatri cu experients),

{nchiderea omfalocelului este indicati la varsta de 48-72 ore datoritd
relativei elasticititi a scheletului neonatal ce ar permite §i apropierea oaselor
pubisului. Se practicd incizii cranial pentru a permite integrarea anselor in abdomen si
la nevoie, se apeleazi la plase de material sintetic ( SILASTIC), pentru a asigura
etanseitatea peretelui anterior al abdomenului. ’

Corecfia defectelor intestinului. Scopul principal este pastrarea unui
segment intestinal cit maj lung posibil. Se va anastomoza ileonul terminal cu
portiunea de colon care se termind orb in pelvis §i capatul acestuia va fi scos in
colostomie la nivelul peretelui anterolateral al abdomenului. Numeroase studii au
demonstrat superioritatea colostomiei in dauna unei ileostomii la locul unde ileonul
se termind in placa extrofiei. Este de preferat s# se piistreze apendicele in perspectiva
folosirii sale drept cale de derivaie a urinii gi & se pstreze colonul duplicat pentru 2
fi utilizat ca ansd izoperistalticd sau antiperistalticd fn tratamentul sindromuluj de
intestin scurt sau pentru reconstructia vezicii urinare (colocistoplastie de largire). La
varsta de un an se va lua decizia: daca pacientul riméne in colostomie definitiva sau
se va practica o cobordre abdomino-perineald . Este greu de obtinut o continenjd
mulfumitoare datoriti situatiei anatomice speciale (musculatura perineului este slab
dezvoltati). Rezultatele interventiilor de cobordre abdomino-perineala (fie tehnica
clasicd- Stephens fie tehnica modernd- Pena) sunt mediocre.

Reconstructia tractului urinar, Dupd separarea plAcii intestinale dintre cele
doud hemivezici se tenteazd reconstructia vezicii. Se apropie pe linia mediani
peretele posterior al celor doud hemivezici, apoi perefii anteriori, construindu-se o
vezicd, de obicei de volum foarte mic. Vezica reconstruitd se va deschide la perineu —
vezicostomie perineald. Interventia, efectuatd in perioada neo-natald are ganse de
reusitd in 10-30% din cazuri §i pentru ci oasele bazinului sunt elastice §i permit, prin
intermediul a doud osteotomii iliace posterioare, apropierea ramurilor departate ale
pubisului. Vezica, astfel reconstruits, va fi plasati in micul bazin, indéritul pubisului
refacut. Dacd reconstructia in perioada neo-natald reusegte copilul va fi reoperat la
varsta de 2-3 ani cind se va ‘corecta epispadiasul dup# tehnica Young-Dees-
Leadbetter si cand se sperd realizarea unei comtinente urinare. Dacd situatia nu

b B IERS

e

LUIINAL g

= 2

1

T

9.

et I B



166
permite astiel objinerea unei continente vezicale, s&

cu .patch”
intermediul apendicelui
experienfd privind realizarea co
Alteori, orice tentativd de reconstructie
extirparea plécil
ansa colicd scoast la perete. Se apreciazd €
direct in colon (Coffey) este depésitd.

3 interventia de deschidere a ureterelor

Reconstructia aparatului genital, Situafia ideals este cea in care anatomia
{ocald permite o reconstructie a epispadiasului dupa tehnica Young-Dees. Din pacate
aceastd situatie este foarte rard. Frecvent, pacienfii de sex masculin nu au corpi
cavernosi si celelgite structuri
atunci, de comun acord cu famil
orhiectomie (cu ocazia primei interventii la
sexului ferminin. Structurile genitale vor fi plstrate pentru a se
hemiscroturile vor i viitoarele labii, iar la o vArstd mare (12 ani) se va face

ia, sunt declarafi de sex feminin ai 1i se gracticd

vaginoplastie. La sexul feminin, clitorisul bifid §i labiile mari permit o reconstrucic

maj bund. Vaginul dublu sau atrezia unui vagin vor fi rezolvate la vérsta puberttii.

Rezuitatele tratamentului extrofiei cloacale, n ciuda progreselor inregistrate,

riman mediocre. Mortalitatea perinatald este gravatd de celelalte anomalii asociate.
Interventiile chirurgicale, multe si de mare amploare, cu rezultate care nu se ridicZ la

indl{imea agteptarilor familiei impun o conduita aparte din partea medicului chirurg © |

pediatru.

apeleaza la cistoplestie de largire - |»
colic (sau ileon sau stomac) §i derivafil externe continente (pry . |-
— Mitrofanoff - sau ileonului sau colonului). Nu existy *
ntinentei vezicale cu ajutorul sfincterului artificial,
vezicald esueaza §i atunci este necesary
i vezicale si ureterosigmodostomie, cu mecanism antireflux, fntr-o

ale falusului care si permitd o recc vtrucpie adecvatigi’

nastere) §i vor fi crescuti in directin - |
construi un clitoris, -

CAPITOLUL VIII
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PATOLOGIA APARATULUI UROGENITAL

Hidronefroza congenitala
Megaureterul

Valvele de uretr postericars
Extrofia de vezicd

Epispadias

Hipospadias

Fimoza si parafimoza

Anomaliile de migrare testiculard
Sindromul de “scrot 2cut” la copil
Enurezisul

Coalescenta micilor 1abii

Hidro si hematocelposul

Hidre si hematometria
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HIDRONEFROZA CONGENITALA
(Sindrom de jonctiune pielo-ureterals)

. Jonctiunea pielo-ureterald nu este un sfincter ci o zoni de pasaj de la o porfiune largd
la und Ingusta.
Frecventl mai mare la sexul feminin.
Bilateralitate 10-20%.

Natura obstacolului.

1. Functional (>50%) prin viciu de transmitere peristaltici (primii 4 cm de ureter
rdmén inerfi).

» macroscopic: ureterul normal sau ingust §i cu perefi subtiri

« Thistologic: anomalii musculare i hipertrofia fibrelor de colagen

2. Stenoza fibroasi a ureteralui proximal (20%).

3, Tnsertie inaltii a ureterului.

4. Obstacol extrinsec: vas polar inferior, bride fibroase (excepfional)

Anomalii asociate, _
1. Simfiza renald (rinichi In potcoav). Unul din multiplii pediculi vasculari poate

comprima joncfiunea.
2. Reflux vezico-ureteral (RVU) (10%).

Diagnostic pozitiv,
Antenatal: ecografic. Confuzie cu:
y- displazia renald multichisticd
- RYVU (dilatatie pielicd intermitentd)
- megaureter primar obstructiv

Postnatal: i
Clinic: dureri, tumord abdominald (uneori “fantom&”), hematurie, rareori infectie

urirari (15%) si hipertensiune arteriald.

Urografie intravenoasd (UIV): Intdrziere de eliminare + distensie pielo-caliceals.
Criterii de apreciere a stazei pe UIV:

* persistenta opacifierii pe cliee tardive (imagine “suspendatd™)

s absenfa opacifierii ureterale sau opacifiere lentd §i tardivd

Diferentierea de pielectazie in formele minore (UILV cu hidratare fortats) gi dacd este
obstrustie ("v.mé minord) dilatatia se accentueaza * durere.

-3
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Aprecierea valorii parenchimului renal prin:
e Grosimea misurati eco grafic nula urvy
o Scintigrafie

Testul Whitaker pune diagnosticul de obstructie:

+ punctie pielicd translombaré si cateter vezical

e se introduce in bazinet cu seringa ser fiziologic, cu debit constant, suprafiziologic
(5 mY/min la copil 5i 10 m)/min la adolescent) :

o cénd presiunea bazinetald nu mai creste
bazinetald §i P vezicald. :

e P diferentiald > 20 cm apd = obstructie

s P diferentiald < 15 cm apd = nu este obstructie

o P diferentiald intre 15-20 cm apd = semnificatie echivocd

Forme particular¢ _ , I
1. Asocierea litiazei (nu agraveazd evolutia)
2. Hidronefroza acut# (vas polar inferior declansant). Cauza este viciul de jonctiune;

clinic apar dureri violente, ecografic se observi dilatatie pielicd mare iar UIV In
perioada dureroasid aratd rinichi mut sau opacifiere tardivd. Intraoperator se
gaseste bazinet mare cizut peste vasul polar inferior. Prognosticul este mai bun
decit in formele cronice

3. Forma asociaté cu duplicatia pielo-ureterald (este lezat pielonul inferior)

4. Forma neonatal4 cu manifestare tumorala; in aceastd situatie, urografic rinichiul

este mut, functia renald fiind intotdeauna conservati.

Tratament

Nou-niscut si sugar.

1. Formele minore = urmdrire

2. Formele medii: operatie tntre 1-6 luni (dezvoltare fizic satisficitoare)

3. Formele grave: operafie cu sau fara pielostomie cutanatd prealabild

La copil :
1. Formele minore: urmérire ecograficd si scintigrafici. Evolutivitate = operatie.
£

2. Formele medii gi mari cu rinichi functional se opereazi:
s rezecia joncfiunii cu anastomoza pielo-ureterald

o pieloplastie reductionald facultativé

o vas polar: descrucigare (vasul nu se sectioneazd)

Eficienta descrucigarii rareori este reald
3. Hidronefroza cu rinichi nefunctional (UTV + scintigrafie): nefrectomie.
4. Formele bilaterale: operatii spafiate. . L

(timéne in platou) se misoard P

171

gf'ﬁ;c,‘é_c’ul pieloplastiei; 1n acest caz sau in situafia hidronefrozei gigante cu bazinet
inert se practic anastomoza calicelut inferior la ureter.

Rezultate functionale

Calicele dilatate persista postoperator in 40% din cazuri (nu este eec).
Funciia renald preexistentd rémdne ca atare sau cel mult se amelioreazi ugor.
In hidronefroza acuta funcfia renald revine foarte repede.

: MEGAURETERUL

I Definitie I

Megaureterul este expresia unor afectiuni, adesea malformatii, ale aparatului
urinar, foarte diferite unele de eltele, ale caror punct comuin este determinarea unei
dilatatii ureterale cu mai mult sau mai putin résunet asupra functiei renale. Termenul
de “megaureter” a fost folosit prima oard de Caulk in 1923 pentru a desemna o
dilatatie ureterald pelvind férd o dilataie pielocaliceal’ supraiacenta. Acum, termenul
este consacrat prin folosire curentd dar el nu desemneazi decit consecinjcle unei alte

maladii.

Clasificaren megaunreterelor

Tentativele de clasificare In megauretere primitive 5i secundare nu au clarificat
problemele, cel putin din punct de vedere semantic. Comitetul international de
standardizari ale nomenclaturii megaureterului a propus urmétoarea clasificare:
megaureter cu reflux
o primitiv - megaureter primitiv refluant pe ectopie ureterald (sindromul

“megavezici- megaureter”, sindromul “prune-belly").

o secundar - disfunctii cervicoureterale (vezic neurologicd).

megaureter obstructiv

o primitiv - obstructie intrinsecd (stenozd, segment adinamic, ectopie, ureterocel).
o secundar - obstructie extrinsec# (vezica neurologici, tumori retroperitoneale).

megaureter Bird reflux gi fard ctie

o primitiv - megaureter primitiv non-obstructiv dovedit (sindrom “prune-belly”).
o secundar (poliurie, infectii). )

o ureter rimas dilatat dupd ridicarea obstacolului.

Ca frecventd, se detageazd doud categorii de megaureter, megaureterul primar
obstructiv i megaureterul secundar unei obstructii subvezicale. Ambele forme impun
o sancfiune terapeuticd aplicati corect. ‘
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Frecve 1fa bolii

77% din cazurile de megaureter sunt diagnosticate la vérsta copildriei si peste ..}
33% dintre acestea la nou-niscut. Diagnosticul antenatal al uropatiei obstructive a =
intrat in practica curentd. Bifiefii sunt mai frecvent afectati cu o ratd de 273 a
frecventei iar daca leziunea este bilateral, In 4 din 5 cazuri localizarea este pe partea -}
stangd. La fete atunci cAnd leziunea este unilaterald partile sunt afectate In aceeagi [ .
proporjie. Formele bilaterale reprezintd 28,5% din cazuri iar un sfert din cazurile de -

megaureter au si refhux asociat. in 4-12% din cazurile de megaureter este prezenti i
insuficienta renal. '

Malformatii asociate
Megaureterul se poate dezvolta Intr-un complex malformativ. O alta

malformatie a aparatului reno-urinar se intlneste In 40% din cazuri (viciu de
jonctiune pielo-ureterald, agenezie renald, reflux vezico-ureteral controlateral,
diverticul vezical, hipospadias, criptorhidie). O malformatie extraurologicd este
intalnitd la 6-10% dintre pacienti (trisomie orice form3, anomalii osoase, cardiace,
ano-rectale). Litiazr complicd 5-8% dintre megauretere. /

Explicatiile embriologice privind megaureterul nu sunt decdt in stadiul de
ipotezi. :

» Teoria valvelor explicd megaureterul ca fiind o consecinfi a rezorbtiei tardive i
incomplete a membranei Chawalla sau a repermeabilizirii tardive a porfiunii
distale a ureterului.

Teoria compresiunii extrinseci prin canalul Wolf sau prin elemente vasculare.

¢ Teoria refluxului evocatd pentru prima oaré de Hutch.

e Teoria tulburirilor de miogeneza limitatd la zonele dilatate care ar explica
prezenfa unui megaureter cu o porfiune terminald, spre vezich, aparent normala.

Anatomie patologicd :

Din punct de vedere anatomopatologic, megaureterului i se descrie elementul
obstructiv gi porfiunea dilatatd.

Elementul obstructiy responsabil ulterior de dilatafia supraiacentd este
segmentul terminal al ureterului, Acest segment patologic are o lungime variabila de
0,5-8cm, cu o medie de 1,7cm. Cel mai frecvent, orificiul ureteral este de aspect
pormal gi se deschide normal in vezici. fn 90% din cazuri este vorba de o obsfructie
functionald prin oprirea peristaltismului, S-au descris 5 categorii de leziuni:

» hipertrofia colagenici purd, de departe cea mai frecvent intdlnitd (In 66% din
cazuri) ’

o achalazia muscular¥ in care fibrele musculare longitudinale sunt rare, atrofice.

» predominena fibrelor musculare circulare la jonctiunea intre segmentul dilatat i
segmentu! cu diametru normal, realizind efectul de sfincter. .

~a
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disembrioplazia fibroepiteliald-prezentd in 12% din cazuri caracterizatd printr-o
anarhie tisulard si prezenta mai multor cavité{i oarbe In contiguitate cu Jumenul
ureteral.

un aspect practic normal care conduce la mai multe ipoteze pentru explicarea

caracterului obstructiv:
. -fie un dezechilibru Intre receptorii alfa §i beta adrenergici care sunt
Prezen;i in teaca Waldeyer. v
-fie o tulburare de miogenezi ce respectf ureterul intravezical,

interesdnd doar portivnea dilatatd. -
-file un dezechilibru cantitativ In raportul fibre musculare/fibre

L]

colagenice.

in toate aceste cazuri care constituie majoritatea leziunilor, diametrul interior al
canalului ureteral este normal §i permite s& poati fi cateterizat cu un cateter inferior
ui CH 5. In 10% din cazuri existd un obstacol organic prin retractia lumenului ce se
transforma Tntr-un inel scleros ce nu permite introducerea unui cateter CH 5.

Portiunea dilatatd, Deasupra obstacolului ureterul se dilatd si se alungeste,
formand o multitudine de bucle. Alungirea se poate face pan# la de trei ori lungimea
ureterului normal. Peristaltismul este de obicei p3strat, uneori chiar exagerat dar el se
opreste la nivelul portiunii terminale a ureterului. Macroscopic, peretele este Ingrosat.
Importanta hipertrofiei cregte cu gradul obstruciei §i varsta bolnavului. Ea este
consecinfa mai multor fenomene observate microscopic:

-0 ingrogare a stratului muscular prin hipertrofie §i hiperplazie, cu atit mai
importar.ti cu cAt copilul este mai mare n vérsta.

~hipertt ~fia colagenic relativ moderat care este un proces reversibil.

-hiperiofia elasticd, predominanti la copilul mic. Ea explicd distensia mare a
ureterului la aceasti virstd §i reducerea imediat¥® a diametrului dupd suprimarea
obstacolului.

Studiile de microscopie electronici au relevat importana leziunilor celulare §i a
excesului de colagen. Risunetul asupra parenchimului renal este in cazul
megaureterului mai redus decét In cazul refluxului masiv san obstacolului subvezical.

Diagnosticul megaureterului

Clinic:_mai mult de dou# treimi din cazurile de megaureter prezintd infecfie
urinard la momentul diagnosticului. Febra va fi semnul revelator obignuit. Ea se poate
asocia cu alte simptome: wnele evocatoare, cum ar fi durerile lombare, tulburdrile
micfionale, hematuria; altele pot induce In eroare: durerile lombare, tulburdrile
digestive, semnele meningiene. Alteori existd un tablou gravissim, septicemic. Mai
rar existd insufi¢ientd renald cronicd, hipertensiune arteriald. In 15% dintre cazuri
diagnosticul este fortuit, cu ocazia unei examindri medicale de rutind prin punerea in
eviden( a unei tumori lombare, a unei piurii, sau dup un bilan{ sistematic al unui

/
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copil plurimalformat. “Acest tablou clinic are
diagnosticului antenatal prin ecografia uterului gravid.

- uro;:;‘x:l intrazenoasi este 'examenul_ de rgeinlocx?t pgntru. datele nr:l?rfolci?cg?
si functionale pe care le ofers. Va fi evideniatd atat dilatatia urcte n:}lxi ;e:l hfi[
fngustarea sa la intrarea In vezica unnari }Jrograﬁa prt}c1zeazé star:ﬁ tgts;r: ‘ aratu]u:
tipul de megaureter, anomalia joncfiunu ureterovezicale, normall p i
mmai‘ lgif:tgg:;lﬁa este componenta indispensabild a m‘og.raﬁe.i pe“frll a stab’ﬂt{ ca
aparatul urinar inferior este normal, mai alesn zona coh}lm.v‘ezxcal, si in acelasi timp
pentru a cerceta refluxul, nu numai in ureterul dilatat cét §i In partea opusa, aparent

normal. . .
-ecografia completeaza si ea urografia aducénd urmitoarele precizari: verificd

i . snichi nefunctional, di date despre dimensiunile corticalei §i
zzilsitt;?itgr u;ifb?ﬁ;ceale ale x?nui rinichi nefunc';%opal. Emut urf:graﬁc), peﬁuc
plasarea unui cateter percutan pentru a drena un rinichi In suferintd sau pen da
realiza o pielografie ascendentd. In principiv, ecografia renald este u.nAexarngn de‘
rutind practicat tuturor bolnavilor §i ea precede ux:ograﬁa. ,t}te?pe. in pericada
neonatal’ poate confirma sau infirmao posibxl.é uropatie obstructiva! .

- pielografia snslombard prin puncfie gh.ld.ﬁtﬁ. ecograﬁc a unor Cafta;{
pielocaliceale dilatate informeaza despre dimensiunile $i forma ureteruldi 51
evidentiazi clar porfiunea terminald ce se comp9nﬁ o}astrucnv. ) § .

- pielografia ascendentd este 0 metoda mvaz.wé dar uneori necesara pie_n 1
acuratefea diagnosticului. Cu ajutorul cistoscopului se trece 0 sondd prin onficiu

ureteral i se opacifiazd ureterul cu substanté de contrast.

- explorarile jzotopice sunt frecvent folosite. Scintigrama cu DMSA 99m Tc

permite un studiu separat al va
rinichii cu dilatatie cronica. Scintigrafia cu D
studiu dinamic al excretiei urinare. )

- alte exploriri folosite sunt: testul Whitaker, arteriografia, CT.

tendinja sa dispard datorita

lorii functionale a rinichiului, in particular pentiu
TPA. 99m Tc furnizeazé un excelent

Tratament o ‘ e diceutic
Tratamentul megaureterului este chirurgical. Dacé pentru tipul 1 intr& in discutie

temporizarea, pentru tipurile 2 si 3 tratamentul este exclusiv chir_urgical. Chiar daca
indicatia chirurgicald este absolutd se are in vedere asocierea unul tratament medical

antiinfectios pentru cazurile cu infectie urinard esociati.
P ical este prealabil intervenpei §1 vé fi urmat postoperator.

Tratamentul medical ; :
i urinere vor fi energice §1 bazat? pe

Schemele de tratament impotriva infectie

rezultatele uroculturii si antibiogramei. ) X o
Iratamentul chirurgical poate & facut Intr-un timp operator sau in doi fump!

operatori. 1deal este tratamentul intr-un timp. Obiectivele tratamentului chirurgical:
e suprimarea portiunii patologice obstructive :

;’?e—iaplamtarea ureteruiui in vezic printr-un procedeu care s evite refluxul
o+ remodelarea ureterului dilatat (este un gest la alegerea chirurgului).

Pentru atingerea acestor obiective trebuie ca lungimea sectinnii ureterale s& fie
fscutd pini in portiune cu peristalticd iar reimplantarea wretero-vez’cald si fie facutd
conform tehnicilor de reimplantare antireflux (ex. Cohen, Leadbett~: -Politano).

Tratamentul chirurgical ,,in doi timpi® implicd derivatia prealr il a urinii din

reterul dilatat (ureterostomie, pielostomie) urmatd dey tratamentul chirurgical
standard practicat la un interval de trei siptiiméni. Se poate Lvea in vedere o derivajie
temporard pe durata a mai multor siptiméni pentru cazurile In care e necesard
aprecierea exactil a valorii funcfionale a unui aparat renal initial riut urografic sau
pentru a decomprima o cale excretorie dilatatd monstruos.

Complicatiile postoperatorii sunt stenoza si refluxul vezicour :teral rezidual.
Reinterventiile sunt dificile mai ales in situafia esecului bilateral. '

VALVELE DE URETRA POSTERIOARA

Valvele de uretrd posterioard constituie cea mai frecventd cauzi de disurie la
baieti, boala realizdnd o incidentd de 1/5000 de nou-niscufi de sex masculin. Ca
maladie congenitald este intdlnitd exceptioral la mai mulli membri ai unei fratrii. Au
fost raportate si citeva cazuri de obstructie valvulard la nivelul uretrei feminine, dar
pici o descriere a unei astfel de leziuni nu poate fi comparati din punct de vedere
embriologic cu valva de uretrdi posterioard Intilnits la sexul masculin.

Anatomie patologicd
fn 1919 Hugh Young a descris si clasificat valvele de uretrd posterioard in trei
tipuri, clasificare valabild i azi:

« valvele de tip I sunt situate la polul inferjor al verum montanum, considerate a fi
rezultatul unui defect de rezorblie a repliurilor uretero-vaginale. Aceste repliuri
depésesc fetele laterale ale sinusului urogenital spre siptdméina a 9-a de viaga
intrauterin, plecénd de la polul inferior &l verum montanum si dirijdndu-se in jos
si inainte spre orificiul glandelor Cooper. T mod normal aceste repliuri vor da
labiile mici la fetife si frenul verumului la biieti. Aceste valve sunt intr-o oarecare
misurd frenurile verum montanum patologice si insuficient involuate. De altfel,
copilul purtitor de valve uretrale tip I Young nu are frenul verumului montanum
identificabil. Se considerd ci aceste valve ar mai rezulta si dintr-o inserfie
anormala si din persistenta canalelor lui Wolf care dreneaz# pro- si mezonefrosul.

o valvele de tip I sunt repliuri mucoase ce pornesc de la verum montanum citre

colul vezical. Sunt forme exceptionale.

s valvele de tip III - adevirate diafragme, sunt legate de un defect de rezorbtie a

membranei urogenitale, partea anterioard a membranei cloacale. Aceastd rezorbfie
se realizeazd in mod normal la embrionul de 12-16 mm dezvoltare. Diafragmul
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este independent de veru mo
in centrul membranei u-ogenit
Stephens a descris §i un al patrulea tip de v

uretrd posterioar ob
peretelui anterior al abdomenului (sindrom prune-belly).

La examenul microscopic to
traversat de vase, tapetat pe cele
Grosimea valvei depinde de dezvoltarea acestui fesut conjunctly central. .

Fiziopatologie -
Pentru a Intelege clinica valvelor de uretrs posterioard trebuie luat in considerare

faptul ci dinamica §i fiziopatologia sunt consec
in amonte este variabil si depinde de gradul obstructiei, musculatura subjacentd este

,de lupta” gi toate cavitdfi
unde urina stagneaz# infectia urinard complici grav leziunile.
Consecintele functionale ale obstructiei prin valve de uretrd posterioard se vor

risfringe asupra vezicii urinare, ureterelor, uretrei gi rinichilor.

Uretra subjacenti valvelor este alungité si dilatatd iar spafiul dintre colul vezical o
,camerd subvezicald”. Orificiile utriculei prostatice si canalelor -

si valve se numesgte
ejaculatorii pot fi Jargite férd ca refluxul urinar in calea spermaticd si fie frecvent.

Vezica are uUn perete compact, hipertrofic §i hiperplazic care devine appi rigid
prin sclerozd si fibrozii. Colul vezical este hipertrofic §i face relief sub detrusor.
Obignuit, vezica este destinsd i existd o importantd hipertrofie & musculaturii

detrusorului, veritabil miocard al vezicil.

Ureterele sunt dilatate, céteodatd in mod simetric. Dilatatia ureterelor poate 5

atinge dimensiuni monstruoase chiar dacd nu existd un obstacol cert la racordul
uretero-vezical. Este vorba de un ureter destins in amonte de o vezicd patologici, la
un pacient disuric.

Rinichii vor fi afectati in diferite grade, functie de gravitatea ostacolului.
Parenchimul renal subtiat n jurul c#ii excretorii intrarenale destinse va deveni
displazic. Se va instala nefritd interstitiali ascendentdi, scleroza renald.

Clinjca
Semnele clinice diferd in funcfie de vérsta pacientului.
» la ..ou-ndscut domind simptomatologia de ordin digestiv (varsaturi, diaree,
deshidratare, meteorism abdominal) la care se asociazi ascitd urinoasd, detresd

res i atorie, palparea unor mase voluminoase in cele doud flancuri §i palparea

glot 1lui vezical. Nou-niscutul avind vezica abdominalizatd, globul vezical mu
num: i ci se palpeazi cu usuringd dar se observa user. Uneori copilul nu urineazi
cu jut plin ci ,picdturd cu piciturd” (dribling), concomitent cu prezenta globului
vezival. In aceeagi mésurd, In fafa unui copil nou-niscut care elirnind urind prin

ntanum iar defectul de rezorbfie nu se produce merey Bk
ale §i de aceea orificiul poate avea sediul excentric,
alve responsabile de obstructia de - iy

servatd la copilul de sex masculin atins ‘de aplazia mugchilor", .

ate valvele prezinti un centru conjunctiv uneori
dous fete de un epiteliu urinar de tip excretor,

infe ale Insdsi obstructiei. Rasunetul

le de deasupra obstacolului vor fi dilatate. Pretutindeni
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~ombilic, in cursul mictiunii sau independent de ea, vom evoca diagnosticul de
valvi de uretri posterioard. : )

o la sugar pe primul plan va fi insuficienfa renal secundard numeroaselor pusee de
infectie urinard, adesea tratate cu mari cantitifi de entibiotice, fird rezultat.

o la copilul tic semnele urologice (disurie), infectioase (febrd, frison), digestive
(diaree, meteorism) se intensificd, se intricd §i accentueazd 'insuficienta renald. Cu
vérsta, simptomatologia va fi dominati de disurie, glob vezical,
pseudoincontinenyd de urind, polakiurie, piurie, :

. Constatarea vizuald a ji;:tului micjional subfire la un copil care se chinuie s&
urineze, _existenta unui glob ‘vezical si palparea in hipogastru a unui reziduu
postmictional sunt elemente definitorii pentru valva de uretrd posterioari.

Diagnosticul valvelor de uretr posterioars poate fi antenatal sau postnatal.

e antenatal, prin ecografia uterului gravid care va sugera prezenia unul obstacol
subvezical printr-o ureterohidronefroza bilaterald, simetrick; dilatatie vezicald de
diferite grade i adesea o subjiere a peretelui vezical, Uneori poate fi vizualizata
chiar dilatatia uretrei posterioare. Uterul va avea oligohidramnios.

o Postnatal se bazeaza pe semnele clinice, imagistice, endoscopice §i investigafii

§ biologice. ' .
-diagnosticul imagistic face apel la: i
*echografie ce va releva ciile urinare (calice, bazinete, uretere/ i vezicd)
dilatate. Poate masura grosimea parenchimului renal. ;
*urografia intravenoasi aduce date despre functionalitatea secretoric a
parenchimului renal, gradul de dilatatie a céilor urinere,
*uretrocistografia micjionald este examenul care poate evidenfia obstacolul
reprezentat de valve. Se vizualizeaz3 dilatatia uretrei posterioare, patognomonici.
-diagnosticul endoscopic necesitd o dotare corespunzitoare. Este vorba de
trusd de endoscopie urinard pentru copll (Ch 8,10) §i care in afara sursei de lumind
rece, dispozitivului optic mai cuprinde §i rezectoscop cu ajutorul céruie valvele sunt
inlaturate. Endoscopul pitruns pe uretrd va evidentia dinspre vezicd spre meatul
urinar, detrusorul cu aspect de miocard, colul vezical hipertrofiat, orificiile ureterale
b.eante, dilatatia uretrei sub colul vezical si mai ale cele doud valve, repliuri care vin
si se apropie de linia mediand ca doud usi rabatabile, obstrufind complet uretra (veru
montanum nu se mai vede). o
-investigafiile biologice vor pune in evidend hiperazotemia, acidoza,
hemoconcentratia prin deshidratare i infectia urinard (germenii adesea implicafi sunt
/ E.coli, proteus mirabilis).
/

Tratament
Este condus dupd urmitoarele principii:
o reechilibrare hidroelectrolitics, tratamentul infectiei urinare.

=
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« drenajul preoperator.

i i i doscopic.
o rezectia valvelor chirurgical sau endo . ‘ .
in f)rimul ranci inaintea drenajului preoperator este necesard aprecierea Stin
t]

clinice a pacientului. Pacientii fard infectie urinard §i cu un mvelhmed}ubaﬂl az?mcllm
pot s& nu necesite drenaj, dar un pacient care are 0 azotemnie semnificativa Insolind o

i ie uri i drenaj al urinii. .
infectie urinard necesita urgent un Lur ) . )
gdaté confirmati retentia acutd de urina se face un sondaj vezical cu a sondi de

dimensiuni adecvate { Foley Ch6,8,10)in condiii de perfectd sterilitate. Se prelevd

uroculturd §i. se lasd son ) €2 elev
sanghine §i$ "urinare vor ghida reechilibrarea hidroelectroliticd parenterzixla si vor
permite instituirea antibioterapiei fintite. Antibioterapia se ipstituie de la inceput cu
i ii ivi cei mai frecvent intalniti. ‘
orientare pe germenil gram negativi cel mat ; ) ‘ .
Instaliarea unui drenaj direct al vezicll, percutan sau chirurgical, suprapubian,

. o e - . ﬁal.
este util atunci cind nu este posibil catetensmul‘un.i L i .
Sectionarea valvelor se poate face fie pnn interventie’ chinirgicald, cénd prin

i i ot valvele care se rezecd, fie prin
abord suprapubian sau perineal se abordeazil direct v _ :
electrore:ecﬁe (distrugere, electrofulgurare) sub control endoscopic folosind
dispozitive speciale. Postoperator se menjine 2-3 zile sondé tutore pe ‘uretra‘

Importdnt de sernnalat este faptul. cd dupd fnldturarea obsfagcolului persistd
leziuni ale vézicii urinare (vezica se comportd ca o vezica neurologicd), ale ureterelor

ce nu-si modificd mult aspectul, necesitind operatil modelante.

EXTROFIA DE VEZICA

. /

-f I}g:tiznglinalformaﬁe gravé reprezentdnd un .defect. tn dezvoltarea portiunii

anterioare si inferioare a abdomenului, astfel ¢ vezica urinard, desfécut? ca o carte,l

nu mai este reprezentatd dechit de peretele siu posterior. Boala. atinge in mod ega
ambele sexe si apare cu O frecventd de 1/10000 - 40000 de nou‘ngscutl vii.

Patogenie » ) ]
Se cgnsfideri ci este vorba de o lipsd de proliferare a mezodermulul care se

“opreste la nivelul peretelui lateral al abdomenului. Astfel, peretele anterior §i inferior

a] abdomenului riméne format umai din ectoderm si foita endodermica anterioard 2

veziculei alantoide. Aceastd lipsa de mezodexmjzare se inth}de cramgl p@né :
ombilic. Din rezorbia acestei zone rezult'i“hps? peret;h.u antero.—mfeno? ‘
abdomeriului, lipsa peretelui anterior al vezicil L}\nnarja, lipsa de unire pe 11_111:‘1
mediand a formatiunitor musculo-aponevrotice de invelis, precum §i lipsa Sumiiz

.....pubiene, cele doud corpuri pubiene‘ﬁzgd_ljaﬂd

da pe loc. Datele de laborator rezultate din prelevirile -

istantd intre ele. De asemenea, tuberculul !
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genital este 5i el intercsat de procesul aplastic, existind constant epispadias Ia baie(i gi
pifiditatea clitorisului la fetite. Deoarece aplazia este intinsi panZ la ombilic, dupd
ciderea cordonului ombilical cicatricea ombilicald nu se va vedea pe abdomen, ea
fiind invaginatd.

i‘ / I

Simptomatologie

Existd semne clinice In formele complete si In formele incomplete.

Forinele complete:

-semne comune ambelor sexe. in regiunea hipogastrici se constatd prezenfa unei
formatiuni care proemind, de culoare rogie-violacee, reprezentdnd peretele posterior
al vezicii acoperit de mucoasa (placa vezicald). In portiunea inferioard se observi
deschiderea eelor dous orificii ureterale. Ulterior, zona initial rosie, netedd devine
cerebriform3, ia un aspect rotunjit, datoritd hipertrofiei pliurilor mucoase iar mai
tarziu placa se acoperd de ulcerafii singerdnde, mucus si puroi. Cénd copilul plinge
sau }ipd tumora bombeazd datoritd cresterii presiunii intrasbdominale. Periferia
tumorii se continudd cu pielea normald a abdomenului. Tumora este depresibila la
palpare, la periferie palpandu-se inelul fibros circular reprezentat de marginile
dreptilor abdominali §i de cordonul fibros ce unegte cele doud oase pubienc.
Examindnd copilul aflat in pozifie de decubit dorsal se constatd prezenta orificiului
anal antepozat i orientat anterior.

_semne particulare la biiefi. De obicei, nu existd burse ca rtare, ci inferior §i
Jateral de tumord, doud burelete genitale ce confin sau nu gonade palpabile, adesea
constatindu-se prezenta unei hemii inghinale voluminoase. Penisv! e«te rudimentar,
reprezentat de un gland epispad, cu o diafizd scurtd si placatdi pe wubis. Mucoasa
uretrei se continuil cu mucoasa vezicald, iar la limita intre uretrd §i vezicd se observéa
orificiile canalelor ejaculatorii. Preputul Inveleste in exces fata ventra '@ a glandului.

-semne particulare ]a fetite. Labiile mari sunt reprezentate de bur-letele genitale,
labiile mici fiind aplazice. Clitorisul este bifid. Vaginul §i himenul su *t intacte.

Copilul cu extrofie de vezici este incontinent pentru urind, conti -*ul permanent
cu urina determind leziuni de iritafie intinsd a tegumentelor, Insofitd ¢ 2 dureri. Cénd
incepe s@ meargd, copilul va avea un mers particular, legénat, dific.l, aseménitor
mersului de ratd din luxalia congenitald de gold bilaterald, neglijatd. Prcblema vietii
sexuale la baiefi este extrem de dificild, spre deosebire de fete care pot avea o viajd
sexuald aproape norm ali cu sarcini normale si nagteri pe cili naturdle.

fn formele incompuete ce se intilnesc la fete malformatia consta in indepératrea
moderati a oaselor pubiene ce riman unite printr-un ligament foarte puternic. Sub el,
clitorisul este divizat, fiecare hemiclitoris fiind plasat deoparte §i alta & unui orificiu
larg, infundibuliform, reprezentind o formd de epispadias. Particularitatea
malformatiei o reprezintd absenta sfincterului ce determind incontinenta urinara.

Tratament
Este foarte complex si rezultatele sunt aleatorii. Existd doui posibilitai
terapeutice: reconstructia aparatulul urinar inferior sau derivatia urinii -in tubul - -
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digestiv (sigmoid) i extirparea placii vezicale.
ideald si consti in tnchideres In perioada neo 48
vezicale, reconstructia ulterioari & colului vezical si sfinterului uretrei §i reconstructia-

uretrei. Rezultatele pozitive cu aceastd tehnicé se cifreazi la 60%.

EPISPADIASUL
Mai rar decdt extrofia de vezica. Incident pe sexe: M/F: 5/1

Forme clinice:
La biiefi.
1. Ba.anic: vizibil dupi decalotare

2, Penian: prepu} incomplet ventral, penis scurt si cudat dorsal. Gutierd dorsald de

mest : :
| mai frecvent §i mai grav. Singura formd .

3. S ibpubjan (penopubian), ce

ince ~tinentd (grade vadabile). Penis scurt dar de calibru bun, placat pe abdomenn.

La fete:
Este nun i o formd, epispadiasul subpubian, incontinent cu clitoris bifid. Meatul

foarte la g permite ugor prolapsul vezical (foarte dureros, uneori ireductibil),

Tratanen"
1. Epicpadiaslzl contineni:

» la 3 .ni, proba erecfiei provoc
decudare °
« uretroplastie la vérste variabile,
2. Epispauiasul incontinent:
o la fete: operafia Young-Dees
(reeducarea dificil#).
« labiiefi:
- decudarea la 3 ani
- sfincteroplastia la 4-5 ani
- uretroplastia ulterior, dupé citeva Juni sau 1 an.

ate pentru cudura dorsald. Daci existd, se face
dupé autori: 4-6 ani, 8-10 ani (Cendron)

Leadbatter de sfincteroplastie. . Virsta 7-10 ani

HIPOSPADIAS

Frecventi: 1/300, nou-nascuti de sex masculin

Chirurgia reconstructiv este solutia
natald (varsta de 48 ore) a plicii * b
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Apomalii asociate:

. testicul necobordt congenital 9,3% (Khuri, 1981)
» hemie inghinald 9,1% (Khuri, 1981)

, anomalii ale aparatului urinar superior 3,5%

Componente malformative:

1. Meatul urinar deschis pe fata ventrald, stenotic
2. Preputul patrulater

3. Corpii cavernoyi torsionati

4. Cudura peniani variabild (cordeea)

i Clasificare:
Aprecierea dupd operatia de decudare. Clasificares Denis Browne.

A. Hipospadias anterior 70%

1. Glandular (balanic)
2. Balanopenian

3. Penian anterior

B. Hipospadias mijlociu 10%

H
1. Penian mijlociu
C. Hipospadias posterior 20%

1. Penian posterior

2. Pencscrotal

3. Scrotal

4. Perineal (vulviform) .

La ultimeie dou# forme trebuie facuti diferentierea de intersexualitatea.

Tratament:

Operatii in mai mult timpi:

1. Meatotomia pand la 1 én »

2. Decudarea peniand fntre 1-2 ani (cu erecfie artificiald)

3. QreU9plastie intre 2-5 ani (penisul creste repede pz‘mJ la 2 ani) apoi riméne
cvasistationar pané la pubertate

Operatii fntr-un timp (tendinta actuald):
- hipospadias anterior

- MAGPI (balanic §i peno-balanic)

- Mathieu (penian anterior)

- hipospadias mijlociu

- Mustardé

- hipospadias posterior

- Horton-Devine
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T Leveuf (Cecil-Culp)
- Denis Browne

- Duplay

FIMOZA

Se ceracterizeaza prin imposibilitatea decalotirii glandului datoritd Ingustrii
congenitale sau dobéndite a orificiului preputial. ,

Imposibilitatea decalotiirii glandului se poate datora §i sinechiilor balano-
preputiale care sunt aderente fiziologice intre gland §i versantul mucos al preputului
si care se autolizeazs in mod spontan ctre Vérsta de 2-3 ani. .

Fimoza congenitald este rard si nu poate fi afirmata inainte de vérsta de 2-3 ani
decit dac3 orificiul preputial este vizibil ingustat, fird aspect cicatricial, copilul avénd
mictiuni dificile, cu jet filiform §i Impristiat. .

Fimoza cicatriciala survine in doudl circumstante: .

o Tentative intempestive de decolare a glandului produc fisuri care prin
cicatrizare Ingusteazi inelul preputial.

« Pusee repetate de balanopostiti. Celulele epiteliale descuamate din mucoasa
sanfului balano-preputial impreund cu secrefia glandelor mucoase de la acelasi
nivel se acumuleazi forméand smegma (un depozit alb-gilbui sem#nédnd cu
sépunul); aceasta are actiune iritantd 5i pe acest fond se grefeazdl infeclia. In
cazul balanopostitei prepuful este edematiat, congestionat, iar prin orificiul
preputial se elimind o secrefie albicios-ghlbuie, deseori net purulentd.
Vindecarea balanopostitei se face tot cu pretul ingustirii inelului preputial,

Existenja unui inel prepufial cu dimensiuni la limitad pentru decalotare poate
genera o complicajie numitd parafimozi; aceasta constd in uccalotare dificild a
glandului urmats de imposibilitatea reacoperirii sale de prepuf. Decalc tarea fortath se
poate produce In mprejuriiri variate: obicel prost al copilului, masturbare, erecfic.
Dupi producerea ecalotarii brutale prepuful se edematiazi, devine congestiv dgtoritd
stazei venoase; dupé un timp inelul preputial se poate necroza. i

Tratament . »
Fibroza congenitalii sub vérsta de 2-3 ani se opereaz’ in rarele situafii cind esie

netd, adicd mictiuni cu jet filiform si divergent, orificiu preputial punctiform. In restul .

situatiilor se asteaptd vérsta de 2-3 ani cdnd dacd nu este posibild decalotarea se

procedeazi la o plastie de prepuf sau circumecizie.
Timoza cicatriciald se opereazi atunci cnd a fost diagnosticatd, indiferent de

vArsta.
Parafimoza se reduce bland prin presiune digitala dupf umectarea cu un unguent 2

glandului, cit mai repede dupd producerea sa. Imposibilitatea reducerii impune
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Tcizia inelului preputial strangulat sub anestezie generalil. Dacil s-a putut reduce,
dupi 2-3 sAptAmani se va efectua cura chirurgicald a fimozpi.

Balanopostita se trateaza prin igiend locald riguroasd, spéldturi cu solutii
antiseptice tip rivanol, romazulan. Dupa 3-4 siiptiméni de la vindecare unii autori
recomandd plastie de prepuf sau sircumcizie, indiferent de vArsa copilului, pentru a

preveni recidiva.
Sinechiile balano-preputiale sunt desfécute cu sonda canelati dupi virsta de 2-3

anl.

ANOMALIILE DE MIGRARE TESTICULARA

1a nagtere normal testiculele sunt in scrot.

Variante:

s 5% nu sunt cobordti (la prematuri 25%-30%) (Scorer 1981). Majoritatea vor
cobori in scurt timp pand la vérsta de 3 luni (Scorer) sau pina la 1 an (Willamsen
1966) cénd incidenfa r&méne 0,5% (Ja prematur 3,5%).

s Testicul normal plasat in scrot la nagtere urcé pe traiectul inghinal unde se fixeaza
ulterior.

Embriologie

Testiculul se dezvoltd din creasta uro-genitald intre 2 10-a §i a 15-a sdptiménd de

gestatie concomitent cu procesul vaginal.

Coborarea testiculari se face In doua etape: )

1. Etapa transabdominald (creasta uro-genitald = inel] inghinal profund) se termind
in siptiména a 20-a. Rezultat al cregterii somatice,

2. Etapa inghino-scrotald incepe n siptiména a 28-a §i se termind in a 40-a. Este
rezultatul regresiei gubernaculum-ului.

Cauzele viciilor de cobordre testiculard nu sunt clare, nici embriogeneza nefiind

perfect elucidatd.

Generalititi

o Torsiunea pe testiculul ncoborét congenital (t.n c.) este mai frecventa.

o Riscul aparifiei cancerului testicular (seminom) mai mare de 9,7 ori (Saénger
1992) sau de 20-40 ori la vérste peste 15 ani (Cromie 1981). Orhidopexia nu
micgoreaza riscul malignizirii ci face testiculul mai accesibil examenukui clinic. A

» Functionalitatea testiculului:

- endocrin: raiméne functional cel putin partial;

- exocrin: la 2 ani incepe inhibarea spermatogenezei, la 5 ani fiind total
compormisd. Recent: la 2 ani leziunile celulelor germinale sunt instaate,
studiile histologice constatind azoospermie la 40% din cazuri la aceast3 virstd

¢ Ta.c. poate fi plasat pe traiectul inghinal sau intraabdominal;




184

Alte an~mali: testiculul mai mic de volum; independen}d epididimo-testicular-
parfiald sou totald; vasele cordonului spermatic scurtate; insertie anormaly 4°

gubernaculum-ului.
Forme anatomo-clinice
Testicul flotnat
- Cauze: gubernaculum hung;
- Caractere clinice;
- Caractere histo-funcfionale.
Testicul retractil
- Cauze: hipertonie cremasteriani.
- Caractere clinice;
- Posibilititi evolutive:
fixare scrotald pubertars;
ascensionare definitivi.
Testiculul necobordt congenital (criptorhidie)
- caractere clinice (abdominal, inghinal);
Testicul ectopie: '
- viciu de migrare
- localiziri aberante: perineal, baza penisului, pliu genito-crural, supraaponevrotic
inghinal.

Tratament
Testicul flotant: firé tratament;
Testicul retractil: operatie de indicatie facultativ precoce sau agteptarea pubertéii
Tratamentul t.n.c.
1. Tratamentul hormonal:
Indicalii: )
pozeifie inghinald (palpabil); /
absenfa asocierii herniei;
tae. adeviirat (nu ectopxc),
viérstd optimd 4-5 ani (Cendron) sau dupi 7 ani (Rejfer).
Dozaj: (Cendron) 1000-1500 u. gonadotrofind corionicd umand/prizd, 3 injectii pe
s&ptamani, total 3 siptimani (doza totald s& nu depéiseascd 15000 u. )R
Alt protocol (Ionescu)
sub 6 ani 500 u. /prizs, 2 injectii pe siptiméani timp de 5 sipti- méni
(doza totalé 5000u.);
intre 1 5i 2 ani doza se dubleazi pe prizi (total 10000 u.)
Efect pozitiv:
: cregte volumul testicular;
alungeste cordonul spermatic.
Efecte secundare:
agitatie psihics; .
hipertrofia penisului;

T T
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erectii frecvente,
virilizare.
Dupa tratament, recidivd 40% - permisi reluarea unei noi cure de tratament
Rezultate bune: 33%.
2. Tratament chirurgical:
Virsta operafiei:
Cendron: 4-5 ani;
majoritatea dupd virsta de 1 an (c8nd posibilitfile de coborére ipotetici
sunt epuizate) dar Inainte de 18 luni, decarece la 2 ani leziunile
celulelor germinative sunt dej patfial instalate.
Tehnici operatorii:
orhidopexia In pungid scrotalii Winsbury-White (dupd alfii procedeu
Surraco sau Schémacker)
cordonul scurt; secfiune inaltd a vaselor spermatice, procedeu Fowler-
Stephens (vascularizatia testiculului din artera deferenfiald §i mai ales
vasele din gubernaculum), descrucigare de vasele epigastrice
(procedeu Prentice) anastomoza arterei spermatice sectionate cu artera
epigastricy prin tehnica de microchirurgie Giulani — Mc Mahon.

SINDROMUL DE ,,SCROT ACUT” LA COPIL

Termenul de ,,scrot acut” definegte situatia In care se constats, brusc, cresterea de
volui1 a continutului sau perefilor bursei scrotale, insofitd de durere. Notiunea nu se
referd la t. aumatismele organelor genitale externe.

Circumstante de diagnostic I
-apamneza va aduce date privind debutul brusc al simptomelor dureroase,
intensitatea durerilor, dacd durerile survin In pusee sau nu, dacé sunt Insofite de febr,
virsdturi, dac# existd tulburiiri de micfiune, hematurie, scurgeri uretrale.
-examenu] clinic va stabili:
-volumul, culoarea hemiscrotului
(ascensionat),
-aspectul hemiscrotului §i consistenta testiculului sén#tos.
-daci elementele cordonului spermatic la intrarea In canalul inghinal sunt de
consistentd normali.
~daci ascensiunea testiculului afectat scade intensitatea durerii (semnul Prehn)
-examindrile paraclinice pot face apel la :
-scintigrafie testicularii cu Techneiu 99m ce evidenfiazi suferinfa vasculard din
torsiunea de testicul i diferentiazd leziunile inflamatorii (orhiepididimita) prin
hiperfixatia trasorului.

bolpav, pozifia testiculului afectat
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desfégoard normal sau este afectats.

Etiologia . : - o
1. Torsiunea de testicul. Propriu-zis este vorba de torsiunea cordonului spermatic i

care se poate produce fie deasupra inserfiei vaginalei testiculare (torsiune
supravaginald), fie tntre vaginald si epididim (torsiune intravaginali).

A. Torsiunea supravaginali este apanajul nou-néscutului §i survine, adesea, | iy

utero”. Poate trece neobservatd gi ulterior, mama se a.dreseaza ‘chirurgului
pediatru ‘pentru un ,,testicul necoboréit congenital™. Excepgonal, lezxuneg poate
fi bilaterald. Se manifestd prin tumefactia de culoare vxola-cee a unei burse
scrotale, Din nefericire, copiii ajung tirziu la chirurgul pediatru care nu maj
poate conserva un testicul definitiv compromis. Se recomandd orhidopexia de
partea sin#toasd. : ) X
B. Torsiunea intravaginali la baietii de vérstd mare, peste 12‘am, frecyent fntre
15 5i 18 ani! Este o afectiune relativ usor de diagnosticat, pacientul avanc} durr.an
atroce in hemiscrotul afectat. Durerile apar brusc, adesea In somn, sunt insotite
de greturi varsaturi. Pentru ci sunt foarte intense, durerile pOE genera la un
moment dat stdri lipotimice. Hemiscrotul afectat este dur, mirit de volum,
extrem de dureros spontan gi la palpare, ascensionat. ' : ‘
Interventia chirurgicald de maximi urgentd este obligatone} Se poate ob;@c
detorsionarea unu testicul incd viabil ce va fi, apoi, fixat in hemiscrotul respectiv,
Dacd se intervine In primele 8 ore de la producerea torsiunii se poate spera la
recuperarea glandei. Un testicul vizibil compromis (dup# 72 de ore de la Lr}stalarga
ischemiei) va fi scos §i se va practica, in acelasi timp operator, orhidopexia
testiculului sidnitos. ) _
2, Torsiunea anexelor epididimo-testiculare. Cel mai des, se observa torsiunca
hidatidei pediculate a lui Morgagni manifestati cu o simptomatologie: as_emaf:atoare
torsiunii de testicul, dar mai putin zgomotoas&. Apare la orice varsts si, bmenan;gles,
are mai pufine implicafii. Durerea este vie, localizats la polu.l superior al bur§e1. T:'x
practicd, se recomanda interventia chirurgicald pentru a suprima hidatida torsionata
dar mai ales, pentru & evita o eroare de diagnostic. . .
3. Epididimita care poate fi primitivi (exceptional) sau secundard unui obstacol in
scurgerea urinii (valva de uretri posterioar3) sau unei alte anomfa.lu (ureter ectopxg
deschis in calea genital, fistuld recto-uretrals, etc). Clinic se realizeaza tabloml}unm
scrot acut dar insbfit de febrd si infectie urinard. Este important si faceln un
diagnostic corect pentru a deosebi o epididimitd acuti de o torsiune de testicul. In
. acest caz I5i dovedeste utilitatea o scintigrafie sau un examen eco-doppler.
4. Orhita. Cea mai frecventd situatie o reprezintd orhita urliani, usor de recupqscut
in contextul epidemiologic si clinic (apare concomitent tumefactia lo,elor parotxdxen63
dureri abdominale). Exista si situatii In care procesul septic este ~caerat de germen
obisnuiti (stafilococ de exemplu) iar diagnosticul este usurat de sirptomatologia

inflamatorie.

-ecografia Doppler d& relatii privind circulatia epididimo-testiculard, daci ea s¢ ok
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5. Alte leziuni ale scrotului cum ar §i cisticercoza (datd dr | tenia solium™),
limfedemul idiopatic, flegmonul extensiv (sindromul Fournier sau 1. sceita necrozants
a perineului, desi apanajul adultului, poate fi Intslnit si la copil).

Medicul practician trebuie si gtie:

-diagnosticul de ,,scrot acut” are importantd ciici afectiunea pe care trel uie s3 o evoce
este torsiunea de testicul, o urgents majori care nediagnosticaté la :imp compromite
definitiv functia testiculului afectat. :

-in fata unui dubiu diagrostic trebuie intervenit chirurgical, orice Intérziere putind fi
catastrofald. Regula de aur in ,,sindromul de scrot acut” la copil este operatia Ia cel
mai mic dubiu!

ENUREZISUL

Este reprezentat de mictiuni normale, involuntare, survenite in timpul somnului
(enurezis nocturn) sau ziua (enurezis diurn), fird leziuni ale aparatului urinar,
persistind de la nagtere (enurezis primar) sau ap#rind dup# o perioads de evolutie
urinerd normals (enurezis secundar).

Maturatia nervoasi a complexului vezico-sfincterian se produce tn mod
variabil de la un copil 1a altul. La ugii se produce prin mielinizare completi inainte de
vérstade 1 an, la mulfi cdtre varsta de 3 anj §i la cei mai mulfi citre vérsta de 5 ani.

Atunci cind existi perioade de absenf a micfiunilor nocturne involuntare
alternénd cu revenirea lor este ficuta proba potentialului neurologic de control a
continentei.

Enurezisul nocturn la un copil trecut de 5 ani rareori se datoreste intdrzierii de
maturafie neurologics, in acest caz fiind asociate motivatii psihologice emotionale
(inceperea scolii, conflict cu pirinfii, conflicte in familie, nasterea unui frate care
wfurd” afectiunea parintilor). Cauze organice findnd de o patologie genito-urinard nu
au putut fi demonstrate a fi cauzi deoarece incidenta acestor afectiuni la enuretici nu
diferX fatd de incidenta lor la non-enuretici,

O constatare recents in patologia erurezisului este nivelul sciizut de ADH in
sange in timpul noptii la enuretici comparativ cu cei non-enuretic;,

In general, 98% din copiii cu enurezis nocturn idiopatic se vindecd spontan
pénd la vérsta de 15 ani. Se poate ssocia Insi tratamentul medicamentos cu
imipramini (preparat Tofranil sau Antideprin) in dozi de 2,5 mg/kg corp/zi, acjiunca

|+ acesteia nefiind perfect elucidati: cert este off superficializeazi somnul profund pe

care 1l au majoritatea enureticilor. Nu se administreazi ia copilul sub 6 ani.

La tratamentul medicamentos se asociazi cel educational: restrictie lichidiani
dup ora 18, fnainte de culcare copilul va micfiona, iar peste noapte va fi trezit la or}
fixd pentru a mictiona in scopul creerii unui reflex condifionat. Este bine ca in timpul

zilei copilul s3 urmeze un program de antrenament §i marire a capacitatii vezicale "
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prin curd de diurezd pana la orele 15-16, far atunci cdnd apare senzafia de mictiune de
necesitate 83 se abtind 10-15 minute din momentul aparifiei senzatiei.

Cazurile la care s-a putut demonstra sciderea nivelului sanguin nocturn de
ADH beneficiazi de tratament cu ADH 1n instilatii nazale.
Situatiile in care factorul psihologic emotional & putut

psihoterapie.

fi dovedit beneficiazi de

COALESCENTA MICILOR LABII

Este o anomalie frecventd gi benignid descoperitd deobicei de citre mama care
este alarmatd considerind-o a fi absenfa congenitald a vaginului.

Constd in alipirea pe linia mediand a micilor labii printr-o membrani de obicei
subtire, alb-albiistruie, avasculard, care se intinde de la comisura posterioari spre
anterior catre meatul urinar care in cele mai multe cazuri nu este acoperit. Prin
aceastd membrand topografia vulvard este ascunsd.

Tratamentul constd In desfacerea coalescenfei cu o sondd canelatd pe linia
mediani pornind din anterior spre posterior, fird anestezie.

Riscul mare de recidivd obligd la pastrarea ulterior a unei igiene locale
riguroase §i folosirea de pomezi grase timp de 3-4 siptimani, Dac3 recidiva survine
este bine a se face un bilang urinar deoarece infectia urinard, prin iritafie perineald pe
care o antreneazi, poate fi responsabild in unele cazuri de recidiva.

HIDRO SI HEMATOCOLPOS

Se caracterizeazi prin acurmularea unei colectii lichidiene (secretie a glandelor
cervico-uterine §i vaginale sau singe) in vagin. Aceasta se realizeazd in cazul
imperforatiei himenului sau in cazul atreziei portiunii distale a vaginului, in spatele
acestui obstacol uldndu-se colectia lichidiana. .

La nou-nidcut cauza hidrocolposului este transmiterea in exces a horfnonilor
materni transplacentar cu exacerbarea secrefiilor glandulare. La fetifa puberd colectia
este datd de singele menstrual.

Clinic, la nou-niscut se constatd prezena unei tumori vulvare care bombeazi
himenul, Volumul tumorii poate fi uneori impresionant, palpdndu-se in hipogastru
san bimanual, prin tugeis rectal combinat cu palpare hipogasirici.

La fetita puberd aparifia tumorii este precedati de dureri ciclice lunare, ceea cé
corespunde cu acumularea sangelui menstrual care nu se poate elimina. Pentru a 0

diferentia de retentia de urind se efectuiaz sondajul vezical §i apoi se reia palparea.

Colecta lichidiand poate comprima orgenele vecin: determinind retentie acutd de

urina, constipafie, edeme ale menbrelor inferioare (prin compresiunea marilor vase

din regiune). ‘
Tratamentul chirurgical constd in deschiderea himenului imperforat.
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HIDRO SI HEMATOMETRIA

ol u},S e Tntél.nesc_ n cazul ager_leziilor vaginale, a unor obstacole congenitale la
nivelul colului uterin; de multe ori sunt malformatii complexe cu duplicité}i uterine In
care ur.ul sau ambele utere nu comunicl cu vaginul.

Se. .r'amfestﬁ sub forma unei tumori in micul bazin ce posate produce
compresiuni asupra organelor vecine.
Diagnosticul diferential se face cu chistul d i ici
] € ovar a
retentis sets do orind. torsionat, apendicita acut,
Tratamentul chirurgical este complex de cele mai multe ori.
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CAPITOLUL IX

TUMORILE COPILULUL

Tumorile renale ale copilului
Neuroblastomul
Rabdomiosarcomul
Tumorile cu celule germinale

| Tumori maligne primitive ale ficatului
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TUMORILE RENALE ALE COPILULUI

In aceastd categorle intrd: nefroblastomul sau tumora Wilms (de departe cea
mai frecventi), nefromul mezoblastic sau tumora Bolande §i alte carcinoame renale

de tip adult Intdlnite la copilul mare.

' NEFROBLASTOMUL
Reprezintd cea mai frecventi tumord renald maligné a copilului. Este o tumord
embrionard evoluind rapid, di metastaze pulmonare §i are o sensibilitate remarcabild
la chimioterapie si radioterspie. Aceasta ar explica ameliorarea datelor privind
supraviejuirea si sciderea num#rului metastazelor in ultimile trei decenii. Se
raporteaz acum vindecsri de pani la 80% la cazurile de nefroblastom.

Istoric
/ In 1899 Max Wilms a descris aceastd tumord, cwﬁnoscutﬁ pind atunci ca:
sarcom renal, sarcom embrional, adenomiosarcom, sarcom mezoblastic sau sarcom
muscular. Pornind de la stadiile lui Osler din 1879 si ale lui Hirschfeld din 1894, are
meritul de a fi ficut asocierea dintre cele doudi cazuri studiate de el si alte 6 cazuri cu
aspect similar citate pin atunci n literaturd.

Epidemiologie -

Incidenta nefroblastomului este relativ uniform3, reprezentdnd 5-11 % din
afectuinile maligne ale copilului. In unele {iri, incidenta este de 1-2 cazuri de nou-
ndscufi cu TW pe an la mia de locuitori de toate vérstele 5i de 1 la 10000 de nou-
nascufi. Este tumora primei copilérii ce afecteazi copiii de 1-5 ani, cu un “pick” de
frecventd la vérsta de 22 luni. Formele neonatale si ale copilului mare sunt rare. Nu
existd diferent de frecventi intre sexe, desi unele studii raporteazi prevalenta sexului
masculin. In aceeasi misuré, localiziirile la dreapta sau la stinga sunt egale, lar
atingerea ambilor rinichi, sincron3 sau succesivd, este de 6,5% (chiar 10%). Vérsta la
care apar leziunile localizate bilateral este mai mici In SUA, incidenta
nefroblastomului este de 8,1 cazuri la un milion de copii sub vérsta de 15 ani si
reprezinti 5,6% din cancerele copilului. Incidenta este de trei ori mai mare la negrii
din SUA si Africa decat la asiatici, iar populafia albd din Europa si America de Nord
este afectati intr-un procent intermediar. Vérsta medie la data diagnosticului a fost
29,3 luni la baie{i g 32,6 luni la fetite. -

Malformatii asociate _— )
La copilul cu nefroblastom sunt fntdlnite 0 serie de malformatii congenitale cu

o frecvenii care exclude hazardul, iar descoperires - lor r§prezintz§ un argument
diagnostic important In cazul unui pacient cu o tumord abdominala. :
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Cea na caracteristici este aniridia (absenta congenitald a Lrisului)mt?(
malformatii asociate sunt: hemihipertrofiz, sindromul Wiedemann-Beckwith - |.

(gigantism, visceromegalie, hipoglicemie neon

duplicatiile regimpielmureterale .

! Genetici
i Knudson a propus in legiturd

mutatii ar fi ppstzigoti
mutatie ar fi, prezigoticd, germinal

postzigoticd. Aceastli tecrie nu & fost demonstraté pe descendenti :
azh aniridie-nefroblastom sau la cei cu WAGR !

-urinare, Retard mental) s-a ghsit o delefie a iR
11p13) asociatd unei diminuari a activitaii =}

forme bilaterale. La copii care asoct
(Wilms, Aniridie, malformatii Genito
bratului scurt: al cromozomului 11 (
catalazice a sérului.

Copii cu sindrom Drash asociazd ambiguitatea organeior genitale cu o ;

predispozitia la nefroblastom san gonadoblastu.n.
de AND = dus la identifi carea unei gene -
mul 11, braful scurt, banda 13 '

tumorii Wilms pe mai multe

glomerulopatie si
Analiza, moleculard & mostrelor

supresoare a tumorii Wilms, TW1, plasatd pe cromozo
(1ip13). Gena TW1 a fost stabilitd ca represoare a

criterii: :

cu nefroblastomul un model genetic, dupd care /.f
aparifia tumorii este conditionatd de doud “evenimente” (mutatii). Aceste doui b
ce in formele unilaterale, sporadice. $n formele ereditare, prima -
i §i transmisibila jar a doua mutatie sr fiil/ |
i copiilor atingi de . b

.

- deleﬁn specificd homozigotilor cu TW & fost descrisi la rnai multi pacienti.

. WTI" joaca un rol in dezvoltarea gonad

pacien;ildr cu WAGR, sindrom Drash.

Gena p-53. a fost implicata atat ca oncogend cht §i ca supresoare a oncogenezcl

in tumora Wilms. Pe baza studiilor

¢ nefroblastomul ar fi 0 componenta rard a sindromului Li-Fr
\a cazurile cu mutatii ale genei supresoare p-53.

predispozitie la cancer ce apare

Ari_atdmie patologicd
Tumora Wilms este caracterl

diferite tipur de celule si tesuturi. Pénd in 1975 existau
sinonime; pentri aceasti afectiune, dar termenul de nefrob

- Wilms au intrunit sufragiul unanim.

‘ficute la 176 copii cu tumord Wilms, s-a sugerat

aumeni, un sindrom de

,at de o uimitoare diversitate histologicd, etaland

in literaturd cel putin &
lastom si cel de tumord

Nefroblastomul derivi din blastemul primitiv metanefrogen. Acest neoplasm

contine ades!structuri care

scheletic, cartilagin sau epiteliu scuamos) dar Te

dezvoltare al blastemului metanefric.

nu sunt ntilnite in metanefrosul normal (ex. mugchi

flectind astfel potentialul de

Macroscopic, tumora este de obicei voluminoasa, deforméand grosier rinichiul.

De obicéi 15i are sediul la un po
-céteva zeci de grame la un kilo
separath de parenchimul s&n#itos p
heterogerl, cu zone carnoase $i zone

| renal dar poate fi §i multifocald. Poate cantari de la
gram. Foate fi unicd sau lobulatd §i poate péred
astrind o pseudo-capsuld. {n sectiune, aspectul este
de aspect necrotic (necroza este importantd dupd

PUNTINSER APS)

PP P nhbrthy

/

aralf), hipospadiasul, criptorhidia, |

elor, cumm a demonsuat studiul < ¢
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Tatamentul chimioterapic). Se pat observa §i aspecte pseudochistice. Uneori, trombi
invadeazd vena renald, vena cavi inferioard §i ,urcd” pénd In atriul’ drept
Metastazarea acestei tumori se face pe cale hematogend, In pulmon de obicei §i mai
rar in ficat. Invazia tumorald In ganglionii regionali (desi acestia sunt mdriti de
yolum)nu & fost probatd histologic decat in 15% din cazuri.

Microscopic, nefroblastomul contine tn propor}ii variabile trei tipuri de
;esuturi: a) tesut blastemal, nediferentiat, monomorf, bazofil; bitesut de diferentiere
epiteliald mai mult sau meai pulin marcat3, mergénd chiar phni la schiti de glomeruli
si tubi; c)tesut de diferentiere mezenchimatoasd, in special mezoblasticd i musculard.
Formele particulare din punct de vedere histologic sunt formele anaplazice i cele
sarcomatoase, a5a numitele forme ,,cu histologie nefavorabild”. '

fn 1978, Beckwith a descris formele de nefroblastom cu histologie
pefavorabild §i care, dupd NWTS (National Wilms Tumor Study Group - grupu! de
studiu multicentric pentru neuroblastom) sunt responsabile de 50% din decese.

‘ .Anaplazia se traduce la examenul histologic prin cregterea de volum a celulelor
epiteliale §i blastemale, cu mirirea de pini la trei ori a volumului nucleilor, cu nuclei

hipercromatici. Existd anaplazie focald, localizatd, de aceea trebuiesc studiate mai

multe sectiuni.
Al doilea element al histologiei nefavorabile este transformarea sarcomatoasi
]

" care la rAndul ei este reprezentatd de tipul cu celule clare §i de tipul rabdoid. Cele

doud tipuri de transformare sarcomatoasi & nefroblastomului, cu celule clare si
rabdoid, se comporta diferit si In mediul In care metastazeazi. Astfel, nefroblastomul
cu celule de tip rabdoid, apanaj al sugarului i care se insofeste de hipercalcemie
metastazeazd In craniu, la nivelul fosei posterioare, iar nefroblastomul cu celule clan;
metastazcaza in 0s.

Tumorile a caror histologie nu prezintd leziuni de anaplazie sau sarcomatozd
au fost denumite ,,cu histologie favorabila”

Ncfroblastomatoza defineste ansamblul leziunilor renale confundate cu
nefroblastomul, localizate bilateral, dar care nu reprezintd dect stadii precursoare ale
tumorii. Exista forme nodulare, multifocale, subcapsulare, conjindnd fesut embrionar
metanefric, dar pot exista si leziuni difuze, totdeauna situate bilateral.

Examenul clinic
Semnele revelatorii sunt variabile si banale.
Semnele genérale sunt reprezentate de falimentul cregterii, stare de réu, copilul

_ avind tendinta de a nu se juca, somnolents, apatie, uneori febr L

Alte semne ce ar putea orienta diagnosticul spre o-tumord renald ar fi :

-prezenta unei tumori abdominale, ades descoperire intAmpldtore a familiei, la
un copil cu stare generald buna. Tumors este de obicei voluminoasd, dezvoltatd
anterior, de consistenti fermd, netedd, moale, pufin mobild, n dureroasd. Creste
repede de volum, fapt observabil de la un examen la altul in interval Jde cteva zile,

_alteori, copilul acuz dureri abdominale miménd un abdoiaen acut gi aceste
dureri ar putea fi expresia unei rupturi humorale.
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—rezenta unei hematurii (in 20% din cazuri)
. yertensiune arteriald (in 25% din cazuri)

-prezenfa unui varicocel stang, explicat prin faptul ¢
ali stingd §i determind Intreruperea returului venos prin

invadeaz# initial vena ren
vena spe1 matici stingd.

T1apnosticul nefroblastomului

1. Clinic: se are in vedere simptomatologia expusi

9. Paraclinic: prin examene de laborator §i
picate, laboratorul nu aduce date conc

nefroblastom 1
Explort ile imagistice:

-radiografis abdominald ,pe gol” confirmi existenta unei mase opace ce
npPe B . . ’
sulare pot determina calcificdri ,in

impinge ansele intestinale. Hemoragiile subcap
coaji de ou”.

ludente. Nu existd semné biologice ale
lui, Rar se constat o anemie, expresie a hemoragiilor intratumorale.

3 trombi tumoral

prin explordri imagistice. Din

-radiografia toracicd poate evidenfia metastazele pulmonare. De altfel, in

etapa diagnosticd se cerceteaza 5i prezenfa eventu
prin radiografii de schelet, hepatice-prin ecografie).
-urografia intravenoasi aratd ci

alelor metastaze la debut (osoase- o

tumora este retroperitoneald si intrarenald,

c& distruge arhitectura normals a cavititilor excretorii renale.
-ecografia abdominald 5i lombard confirmd situatia intrarenald a masel

tumorale §i precizeazi compozitia sa heterogend,
parenchimatoase. Ecografia intitd pe vena cavi poat
(real time ultrasonography).
-computer-tomografia este necesard
Deceleazii metastazele pulmonare.
-arteriografia selectivé rena
in care se impune o chirurgie conservatorie.

cu leziuni chistice §i leziuni
e decela prezenfa trombilor cavi

la cazurile cu diagnostic mai dificil

1& mu It are indicafia decét In leziunile bilaterale

-RMN §i scintigrafia osoasd ar putea decela metastazeleosoase.

Diagnosticul diferential se va face cu:

-malformatiile renale, mai frecvente ca tumorile si care au un aspect chistie,

cu aparifie Ja vérsta de nou-ndiscut §i sug

comportament aparte; aste o tumord ,fantom

drenat continutul, nu).
-nefromul mez

nefroblastom dar care apare la copilul sub 6 luni virs
"~ neuroblastomul abdominal care poate fi

caractere clinice Jimagistice, biologice.
-splenomegalia.

ar. Dintre acestea, hidronefroza are un
a” (uneori o palpm, alteori, cénd @

blastic: tumord benigna nediferentiaté clinic si imagistic de

ta.
deosebit de nefroblastorn prin

[
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Evolutia nefroblastomului
Invazia locald se face intdi pe cale limfaticd spre sinusul renal §i In interiorul
capsulei renale. Apai tumora invadeazi capsula propriu-zis, prin contiguitate sau pe
cale vasculard, urménd apol invazia in atmosfera din vecipitatea capsulei renale.
» Metastazele la distantd sunt reprezentate de leziunile din pulmon, ganglionii
limfatici regionali §i ficat (80% din metastaze sunt In pulmon si 15% in ficat). Alte
urii de metastazare sunt rare in nefroblastom.

Factorii progno