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ADNOTARE

Gincu GheorgheAManagementul medicec hi r ur gi cal "~ n mal for ma™i il e
chirurgicale ale sistemului hepatebiliarlacopiido . Tezt de docrnble hmadidaltat
205.
Structura tezei. Teza a f ost expust pe 300 de pagini: i nt

bibliografia 2@ surseBanexe245p agi ni t e defighre29dd @zt ab &7 e . Rezultat
publicateinfd de | ucr #lbrn e Hd ti & n diFecédriifionte denirfibliater. 'Hi

Cuvinte-cheie:Co | e st a z t tremizcorni iltarar, Ichisiul cangenital de coleddipertensiune portal

la copil anomalii congenitale

Scopul studiulu Opt i mi zarea tehnici |l oranothdiledo mgemistt alce HHi
chirurgicale ale sistemului hepabdiar la copii.

Obiectivele studiului: 1.St abi | i rei@omaliloc bdgeii t al e 'Hi a fe sistefhlilui n i |
hepatebiliar la copil.2. Elaborarea procedeede diagnost@ p ac i eanoiHalicomgewmi t al e 'Hi

chirurgicale & sistemului hepatbiliar in scopuk e | e petiohdeiioptime dedtament chirurgical.

3. El aborarea algoritmil or d einahamalidercangenitalde sistemulpp r o g r
hepatebiliar la copil.4.Apr eci er earhmond idfi in@mi icle , met abolice " n
5. Estimarea eficacitt™ii aprgpose i t'mi | © © mpdaer adHi & g n

nestandardizatde managemen®. Optimizarea tehni@rc hi r ur gi c al eandmalileeohgerstdldi u n i
ae sistemului hepatdiliar in bazaevalur i i -imdgistioeH biocmmorale
Nout at ea @i pn tiRépabliceMol dova a fost el abor at un m

tratament bazat pe stratificarea pacien™H | or, al
optimi zOnd c oild ucihtia Tuipaaglogidpaekpatdiliaretla copii.

Problema HtiinH fickt i mportaett ps e@dnonidllcoan denruihti dld
a f e cldHichirurgicale hepatb i | i ar e la copii, dezvolt ©nd un al
tratamentul hi pertensiunidi portale, cu impact po:z
Hi mortalitt™ i pediatrice.

Semni ficaHltar tebarea a identificat factorii de ri
biliare pediatrice, optimizond diagnosticul di f e

evol u'Hi ei prin investicga™HAIl gbrotmumi peoplusi magedu
Val oarea &ampbieamenvhArea algoritmului i novator a |
mal f or ma ™Hbiillorarkbepatmbuntt £t ™Hi nd tr et anseunst'idilneu.t eT edhe
modernt, au redus complica™ ile Hi au accel e+ at
sistemict au optimizat gestionarea hipertensiuni.i
Implementarea rezultatelor: Rezultatele studiuiu sunt aplicate “n activitat
Practic de Chir uramlia@h €@rdg lait uG@incMankipatde iBaplin X . ValgntinA

| g n a t Hspital@etlinicedin B £ HE&Nul



ANNOTATION

Gincu Gheorghe,"Medical and Surgical Management of Congenital Malformations and Surgical
Conditions of the HepateBiliary System in Children." Doctor Habilitated Thesis in Medical Sciences,
Chi Hintu, 2025.
Structure of the thesis:The thesis consists of 300 pages, intigdan introduction, 6 chapters, conclusions and
recommendations, a bibliography with®3ources8 annexes, &5 pages of main text, Brfigures, and29
tables. The results were published4hscientific papers} patents, ané innovator certificate.
Keywords: Neonatal cholestasis, biliary atresia, congenital choledochal cyst, pediatric portal hypertension,
congenital anomalies.
Study purpose: To optimize diagnostic and treatment techniques for congenital anomalies and surgical
conditions of the hepatoiliary system in children.
Study objectives: 1. Establish the incidence of congenital anomalies and surgical conditions of the hepato
biliary system in children. 2. Develop diagnostic methods for patients with congenital anomalies and surgical
conditionsof the hepatéiliary system to determine the optimal timing for surgical treatmenCr8ate
diagnostic algorithms and complication forecasting for congenital anomalies of the-bidipatosystem in
children. 4. Assesthe hemodynamiand metabolic dinges in pediatric portal hypertension. 5. Evaluate the
effectiveness of the proposed diagnostic and treatment algorithms compareestanutamdized management
methods.6. Optimize surgical techniques for congenital anomalies and hbiliaty conditions based on
clinical-imagistic and biochemical evaluations.
Scientific novelty: For the first time in Moldova, an integrated diagnostic and treatment model was developed,
including patient stratification, complication prediction algorithms, and surgical techniques, optimizing
therapeuti@and surgicainanagement of hepahiliary pathologies in children.
Significant scientific problem solved:The study provides an analysis amngenital anomalies and surgical
conditions of the hepatoiliary system in children, developing an innovative algorithm for the diagnosis and
treatment of portal hypertension with a positive impact on prognosis, digestive hemorrhages, pediatrig;morbidi
and mortality.
Theoretical significance:The research identified risk factors and clinical features of pediatric Heiliaty
conditions, optimizing differential diagnosis, personalized therapeutic approaches, and disease monitoring
through biochemial and imaging investigations. The proposed algorithm reduced complications and hospital
stay duration.

Practical value: Implementing the innovative algorithm enabled rapid diagnosis and correction of
hepatebiliary malformations, improving treatments. Nfimally invasive techniques supported by modern
imaging reduced complications and accelerated recovery, while standardizing interventions asybferic
shunting optimized the management of pediatric portal hypertension.

Implementation of results: The sudy results are applied in the activities of the National ScieiRifactical
Center of Pediatric Surgery "Acad.afdlia Gheorghiu," the Municipal Children's Clinical Hospital No. 3

"Valentinl gnat enco, and the clinical hospitals of Bt
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INTRODUCERE

Actualitatea 'Hi i mp.oAndmaliie’tao ntgeme it alad® o rHd
chirurgicale ale sistemului hepabdiar la copil constituie unul din cele mai complicate
compartimente alehci r ur gi e pedi atrice 'Hi prezintt o
societatea finbHo empobhemi obeponomnttLt. sAciual
probl eme este ,i mpunpld i e "Hi vV dleu "Hisaabildgdtobogildri  p r
hepatebiliare,findt ot oad aHats ea cauzt a | et al i t {184i237; Hi
246].

Conform datel or Or ga n letalimtddinpatologi®zorkinepdtee a
bilio-pancreaticareot e ndi n"Ha $fptc e jcu & tHit earsedilormpofuadatint at ¢
domeniul dat Marea majoritate a autorilof10,91,245]c onf inumier oas el e cc
survenitecaref ac ca “~n 50 % 4Hdfiine ctarzeurr d nuretratanheniirtedisli st €
‘H chirurgical promtintensiyv, personaliat Aceasta justifici nt er e s u |l l ar g Hi
buna cunoaHt er &€hiardaéa in eltsmeledecepimtuo led g¢ibior at 'Hi d
Hi met odol ogi i care f ac@Blr ipzeodil akii @ag mamurtpil ¢
insuficiener t mO@n©nd " n conti nuavaedlabazcet a@guiH ndeér
patologia, pacientul, medicilc ar e i nfluen™Heazt direct Hi [
i ncontrolabilitatea CHitului $itHidiiiclte prmreowe rztid i h
cercet btri {2 0a&Dn ir lLaw© nl Sfpezerdataa nivkiglomlo ®t Hi R.1 a 1
Moldova [10; 76] Me n "Hi o mecesitateaaunei sinteze a studiilor efectuatariomaliile
congenital e 'Hi a f e erfdiuithepatdoikar laccopiic @tr g'Hic ad¢ lea @ad re
tehnici de diagnostic Hi tratament

in literatura de specialitagunt raportate date concludenta r e me Tt'Hi @am® ana il
congenitale ke sistemuluihepatb i | i ar sunt r enz upletraitouald at uelnbburri
demonstrat de pamorfopatalobiea r H pragidsticlesvolativ diveis caee
constitie o probl emcthi madigcoal t s eV e rir aHtAstielh "Hi f
mo d i f izoneihepatebiliare inpe i oada de dundlrt ®mglemistudray e r
anatomef u n ¢ "Hificatulaiurmatd e der egl area tuturor func't

REm©ne o problemb pOnt " n prezentobdianbr i c
Amprenta modi fail et rpioladre ddn geexnportiineart £d aromte t s un
antenatal sau Tirperioada nem at al t | £t s©nd “n umbrt @auz;
anomaliilor sistemului hepadbiliar. St at i st i ci | e \ariaatéldt comds, darlpae c i f
celoral ternative ale modm®nebtdi sout amblritol ogi ¢
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Marea majoritate autorilor[21,61,82183 p r e 0 ¢ ugpoar Baooidaéilorcongenitale
a sistemuli hepao-biliar,s us "Hi n tdesaoi inr ar ea et i ol oghemate a
biliar,d a rdiagdosticul precoce mo d atratantehtuldi nhe@icahirurgicallitermenul optim
de rezolvarehirurgicak, sunt depart eStduedia |fei agalt L"Hican aat
condi "Hi onat emultifacttiak, ddHie tdieo |porgeizae n "Ha unei gam
care au | a bazt auioendodowtdill t dndd noafl eesstt peaiite, c | i n

Asocierea cu multiple anomalii ale sistemului cardiovascular, a aparatului digestiv,

sistemului ervos central, rera r i nadocomdoruluin e i hdil bobb&r £r i “n emb

pot avea ca factor cauzalt gendtie, i n feehorittinad,das™Hi nf | uen™™a f.act o
Studiile actualepe | ot ur i md e mo nl € mujpeadcznte a "HiH | di v

situa™i il or pat olumgispe Hi aur ea neat wlmi eca zte | "ant ti rv

necesitatea de a discuta diversele tehnici
al real i ztridi l or

Diversitateaezultateloc er cet L ri Il or Hti i n"H fice pe pr
biliar la copibne demohstteazidat t uvastutdimwalciomdt e an©ade &
necesitateari aeacelivad Ir @ ti a p aAstfa, dnt pofadd dtudiilor recente
etiopatogeni a, fiziopat ol ogi aanomalile &g n ad teiccHi
sistemului hepatb i | i ar rtemn i nsuficient el ucidate
complexe care ar permite stabilirea diagnasticclinic, imagistic, biochimiéH imunologic are
ar putea abordatat rolulunui diagnostic precoce,©t p Ho f al axi ei apreven@ | i C ¢
i nstal Lridi i nsufici en’Hei hepatice.

in literatura de specialitate se intalnesc studii aigiaracinice divizate, fragmentateace
nu permit diversificarea metodol ogickt a moc
anatomef i zi ol o gi deanultilidinea aspenteélor mediahirurgicale in sindromul de
c ol e :ad & 3 feuhemtékielulae care duda instalarea hipertensiunii portale la copil. Tn
pofida <creHteri. ponder albdar,au patologiuifliacr
structura nozol ammatilrc o hgeno v & alHa, déneeliplice r i |
ce conduc | a apari H a sindromul ui HTP.

E x i stadh controversateeferitor la valoare@ d i a g n o sehnicitotimagistice,
metodelor chirurgicale de tratamemt,e c e si t at ea a p |-siicsttrei stabiirebuHhit L
criteriilor transplatului hepatic Majoritatea autorilof62,77,95,11pme n "Hi ocnte ag@n t
prezent nu este definitivadurat tratamentiluic ons er vat or Hi al cel u
vOrstei oportune pendauocddnd eirtve nHr a gictha miuir

programului de recuperate postoperatorie.
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Di ver si t at ediniomaurintofdeasneefltecti |gordaedruelg! L r i | or h
“n instalarea sindromul ui. dAs oltiipea@tazonced tuax
hiperbilirubinemiej hipertensiuni hepatice urmate de dereglarea barierelor imunobiologice,
metabolismului proteic, mediatorilor lipidici, hidroelectrolitici ¢ @& b Hi u | afecttir
nervoscentrahecesi tt un studiu aprofundat

Sunt departed e a f i aavr al'Hil lo n anb distemulw heurohormonal,
endocrin, radicalelor oxidotoxici Tn instalarea encefalopatiei hepatice |la catg i profil a

Ob™i nerea rezultatel or c ur,atitelaboeareenetadelar o mi

de diagnostic dar Hi t ler medicedhirurgicale de tratamentapt ce a t spawited

morbiditt™i i, | &togil itt™ i Hi invalidizbtri.i
Studiil eHT®r apprkezatint £ f act oaredlet et mohéagiim

rezo | v ¢hirurgicab. Me n "Hi o manageroentuine d i ¢ a | Hi tactica tr

depind “"n mare mbsur t dabe afrceramd unlcdHi stddiwdidetc iar
activarmpatblub.gr@n dlait tte r a tonlor autohtoni@6:80,8495 sant a u
abordateatataspectul clinicatii  mo d e Hepatice in afdctarea sistemului hegaitar, dar

p u "Hragneente sunt elucidate cezultateHh eficacitatea tratamentului chirurgical a copiilor cu
sindromul HTPevaluatin timp.

Amelior area rezultatelor tratament ulugicale” n
ale sistemului hepatbiliar la copii prin optimizarea tehnicilor de diagnosfic maladii
chirurgicaleeste piatra de temelie chirurgiapediat i.c tEst e oportunkt nece:
algoritm de diagnostic Hi tratament, ca,ye a
dar Hiaprecereastrii f u n ¢ #hepati® | rezolvarec h i r u rtgtanceat’ karianele
optimaedeor ec 'Hi e a HTP.

in formele HTP intrahepaticenareamajoritatea autorilor la nivel global[91,95,164]
prefert operacirindresadeSidel éebefragel,ui Hi a st
zone.

Sunt preferate, ‘devr geniHLi gaséexsot piHiaa eal ¢
regiunilor cardiace esofgene Unii autori[95,106,216hu excl ud aceastt t ac
programate.T ot o,d att te tewdaten™i ir educ hi perhit eps e ndafeetat p
temporay nureducrecidivek episoaddéor hemoragice gastresofagiene.

Este demonstrat @i sdreams tcemorzeed wecrezphAndt s t a
problemaCn ma i myH9,05¢118|216keme NniHi oneaz £t c t -sistermaicet o m
“"n hipertensiunea pastabhteprehgpati ot cdeu pr

porto-sistemicecu splenectomie.
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Cn numer o 58,869,218 cted tarigument at t lwulipaeta e a
dupt aplicarsasHaemtaol unotpbrtare are un | mpa
c 0 p i pbatejrtavoca encefalopatic onduc©nd | a progresul I ns
deces.

R e i e dih calarelatategehnicilede dozarea di mi nutr i i cbl pkael veE
perfuzeitranshepatear e meni rea de amel i or asiesadmmole bl t
importantilarant r i mea Hi unghi ul dsestemigfapticeam a fHik e Ziaa a 'H
transhleamigetmondian u e st e o airnaadéfitearozelbrportbistemicec ©t  Hi
caracteristide f unc "Hi onal e " n dependen™™t de nivelul
vascul are, particubhapatbpésHo @ rne eLctsuarsatrreuac tsipv

Ree Hi n droblemeteabordateanterior absefl unui protocol definitivat europeaétc
HinaBk,bar gument eazt actualitatea tparatknicaprbfundat e c e
mul tidisciplinar cu aprecierea vectorului c

Scopul studiului:

Optimizarea tehni ci | oranomadileadd mgeroisttd lce 'Hii
chirurgicale ale sistemului hepalbdiar la copii.

Obiectivele studiului:

1. Stabilirea structurii Hi I nci den’ldei 3
sistemului hepatdiliar la copi.

2. Elaborarea procedeelor de diagnostic, de apreciere a graduligctte & b i ol og
paci en’ i | ocroncgue naintoamhael i'Hi ke Sisteniiii hepatdiliac ih scopulr g |
selectbrii perioadei optime de tratament ch

3. El aborarea algoritmilor de diagnosti
congenital e Hi easakssteitiluuhapatbilarlacopi.r ur gi c al

4. Aprecierea modificktril or hapmaodiad &mil ae

5. Estimarea eficacitt™ i algoritmilor d
“n comp ar a Hinesardadizapedeanareagement. e

6. Optimizarea tehnicilor c¢hir uilegistemaldi e
hepateb i | i ar ~ n b a 4dnagistioe,dibumbrala. i clinico

Ipoteza de cercetare:

Int egrarea unui model inovator de diagno:
afec™H unil e chir ur ghilardalcepii va conduce ilagdazdtateutérapeuticdn e
semni ficativ “mbuntt it ™ te. Pecne’lditl omo d enl fpurnec

clinicoevol uti ve, utilizarea algoritmilor de
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tehnicilor chirurgicale minim invazive sus’l
Implementarea acestor elemenrtea per mite o diagnosticare p
personalizatt 'Hi reducerea riscurilor asoc
postoperatorii. Mai mult, optimizarea conduitei terapeutice va avea un impact direct asupra
morbiditt "Hi i Hi mortal itk ™idi pediatrice, oferini
Hi O creHtere a édadeagsgtttfHi abwon kdHi e ipratce gmaHi H o

metodelor nestandardizate utilizate anterior, aducdndv al oar e adtugatt do

standardi zarea interven™i il or ‘'Hi aplicarea
particularitdt™ | or fiecktrui caz.

Sinteza metodol ogi ei de cercetare Hi jus

Met odol ogia de cercetare wutilizatt "~ n c
avansate CHi mul tidisciplinare pentru a st
chirurgicale ale sistemului hepaoi | i ar | a copi il.orStar ufcotsutr ac oin
abordare complext, i1incluz®©nd analiza clinic
pacien’™i | or “"n func™H e de tipul, severitat
inovatori pentru diagnosticame pr ecoce Hi prognoza complica’F

justificatt prin necesitatea de a opti mi z
complica™HH il or, morbiditatea Hi mortalitate

Un aspect esenHi ati hi zaaetadiohwvwgs i ga'Hif ok
ar fi ecografia, tomografia computerizattbt '}

di agnosticarea prechbiski ar enaHif ohimp & §t €osi heip

aubst completate de investiga'Hii bi ochi mice
gradul ui de alterare biologict al paci en’Hi
chirurgical t. Totodat t, aplviaczairveea stuesh'diincuitle
computerizatt a demonstrat eficien™a “n r

accelerarea procesului de recuperare.

Al gor i t mii de diemlgoratb 9t icadHuUl t caerame ht i i
compaa H a cu metodele nestandardi zate utili z
optimi zar ea aboStddanmdar dti graaga@utiircteer ven ™Hi i |
criteriilor etiopatogeneti ce Hiehde cv@res tcthise
managementul hipertensiunii portale pediatrice. Aceste proceduri inovatoare au permis reducere
dur at el spitalizktrii, a riscului hemor agi

pacien™H | or .
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Met odol ogici ptriopae Lprsien caracterul i nt eg
celor ma i recente descoperiri "n domeni ul
pediatri ce. Rezultatele ob™H nute comtrataresmt e
patologiilor complexe ale sistemului hepduitiar la copii.

El ement ulinovdtori i n™Hi f i c

n cadrul studiuludatinp r e ma festelaborat un algoritm dégdnostic precock nou
nNts ehitru atr ez da@rit athiztrli onretodbloril tehenalogilor avansate de
i magistickt, teste de | aborator inovatoare s

Expl orar ea f ac pawlogicilaadatelodpedeniologioea rétuluii entf iliaw e n ™
medi ul ui “Im cadrinsjudiviut. au @ermis de aeficientiza atat diagnosticulc © t Hi
selectarea tehnicilarhirurgicalein ACB.

Utilizarea noilortehnici chirurgicalea procedeelominim invazivein tratamentutreziei
ctil or bineaperned ¢ aa cmfp®inmes t i ¢ favorabil “'n a

ElaborareaH implementareaoilor strategii de management préd postoperatorg © ta 'Hi
programel or de " na@stiatregimul @n dmnstcauipdtiribun a Ik e
la amelioraregrognosiculuil a p acu eantHiezi e a ctil or biliar

Cn pr,énbaza studiuluidatd a r  Hi prin optimizarea st
fostelabomat programul de conddipre- Hposttransplant hepatic la copii cu ACBpt ce permite
reducereaonsiderabl ariscului de rejet hepatic

Pentru prima data fost promovdatc ol a b or ar e & 'H stabilt anrpart@riéfiab n a |
strategic cu centdeialt pofesiankeir £t aai @1ocHldle efettaaseg ic i
a transplantului épatic, care afacilitatatats ¢ h i mb u |  doét Hexpenesigfit selectdiea,
tacticii medicaléndividualizatela copii cuatreza dilor biliare.Tn cadrul studiului au fost stabilite
parteneriate amiabile cu centre de cercetareBdin ¢ u 1{Remidnia, Romailtalia, Barcelona
Spania, Pari§$ r a n "Ha ,-Turcig, eét@a (Aiexall)

In bazastudului datau fost hordatestrategii noi de tratament concentrate pe medicina
di fektenwi dtunc ™Hi e de <car act er i shiandccont de profiuld i v

genetic, severitatea bolii, starea generalt
In cadrul studiului a fosmplementaun element inovatdina b or dar ea i,nt er
cu i ntegrarea o0r ga n-choukgicale dinedigrse domeni “Hehirurgiane d |

transplantuliih epat i ¢, agen’™H e denetik,r amistpd lamg i, e ,h elpiad
Hi | mtanpidd tciad L, peapr of aatiopattided @), ecatldi a op’Hi
terapeutice, @reau avut un impat pozitivsemnificativ'- n amel i or area cal it

anomali congenitale hepatbiliare.
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Cn p r aunfosteimptementate tehnici chirurgicale minim invaziwem ar fi biopsia
hepati cht peu cghiachar e ecogatf Cctt tiiHmop® ledusetiio g r
riscul ui de complaimed Houhptean dlipelr 6ot Hr i i v iHe "Hi
postoperatorii.

A f ost eahatizZzd aump & raaanopedelor cliniceno d i f i nootfalogide o r
hepaticeih HTP'HH" n mal f or ma 'Hi id a&rf esdruirmgicdte del sistemului
hepatebi | i ar | a copii. Sunt el abnoarlaftoer ntar'Hitiel roiri
la copi, algoritmul de diagnostitliratamentul HTP Tn cadralcestor patologii.

Acumul ar e ainé&atamentl medicctlerurgical, nea permiss n pr emi er |

efectua@naliz. rezultatebrd i f er i t or-siHshémr cepbatoopiii cu
Hi anomal i ile sistemutuiuheggibitiaa, | ed aarvaridtielor anastomozelor, in
dependen ™t de Hunt ar ea fluxul ui pdametra i C |

anastomozelor,ddi par ti cul ari t£t™H |l or constructive.

A f ost dsupegontatedexdkintuluic u p Lt s tinei,a r c@Husiti u lau i n
portal cu autotransplantul venei jugulare ingeriapt ce a permis instalar@aastomozelor mijlocii
c u pt duxuluavaeseudar magistrap £ s t, t ® n dpedukzidporteh e p allmecnt™ i n © n
stabil s t aa feauluifpostoperatiore8darionstat spkknectomiaconcomitent cu
apl i car eaa Hunnftdecbmmiésiargistemului portal, aamelioatf u n c "Hi aHih e p
nu a stabilizat procesul patologicdar a crescuiscul trombozei patului splanhnic.

A fost confirmat roluddiametrutii optimalal anastomoei porto-sistemi@, faptceaperms
ptstrarea f |l uxarHiuip € mf wzinasigyémnd rost hokdpaat tLTHc & n a |
ficatului.

Cnsemnttataal perfcttiiict

Elaboraredi i mpl ement ar ea uluird ep rda atginomista calag @r
laeval uar ea pr e c o c emodificaral f censideiahil nrézlltatul trathmentalyi
chirurgicalin anomaliilecongenitale hepatbiliare la copi.

Implementarea tacticii mediechirurgicale inovatoarsnt r at ament ul atr ez
forma intech epati ct prin util i zar ea, daréihdeisimuldreo r
computerizatt au redus r’i mkwihdsennititptivrecapardrai | o
pacien’™i | or

Au fost el aborate cr i tamomalilec areg en iatganloes t Hic
chirurgicale & sistemului hepatbiliar la copii Hi " n b eabaratuh agoritmade f o0 s
di agnost i ctinKindromul BTRar nee ne dthi datele etiologiei 'H mecanismeilr

patogeneticela acestoraPrezentul algoritm de diagnostic constituie volumul minimal necesar de
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exami nbtri care permite ~ n ssiaulrde aaprécimpactiddide e f
tratament Hi varianta optimalt de corec'™i e

Au f ost conf i r ma wikeritecfdrmende a& f eHi "Hi puanri d oolra nci oc
anomaliilorchirurgicale & sistemului hepatdiliar la copil. Datele cue x a mi méarfologices
al e ficat ul uyfaptdeia perniiselectaredadiicii optimate ele tratament medico
chirurgical darH prognozararezultateloitratamentului

Datele clini aepaHit iparheadlogicainttazubrmo di f i cbr
sistemulii hepatebiliar la copi au permiselaboraea noilor tacticided i f esrea HTHIINn
rezultatul acestor patologi

Au fost elaborateH i d o c wcred ret antaei optime v&iisamime c ¢
c o r eatHTiTneanomalilec o n g e n i t anlleechiridgicale & skstentilui hepatdiliar la
copii. Sademonstrat | i ni ¢ 'Hi nydintreccell ienimaict i wi celnezpi c e
portal 'H cu autotransplantul venei jugulare interne cu diametrul mijlociu) iar paci en”
mo d i fanatometopografice saaplicatHu n t u |-rensl proxanaldaterdateral urmatmai
apoi deHunt ul mearak cut caraciercstiel date Tot odsat tconst at at
dezvoelncterfial opati ei d u b nafogtininimah r ea cor ect L

Din studiul p@laitc arreiae s'lewsisigrhice ilabbolnavii gw HTPO
prehepati ct peofaxiehemofagilbragastr@sofagiene t o,tiro chault HTP
i ntrahepat i-siseemidpoatepreintanppeohentoragiile gastresofagiene dar nid i
stabilizareaprocesulii patologic.

Am demonstrat £ h e mgast@egys af agi arhte pant | awitarrcaz dpe ©1 n
candprobabilitatea dezvolatek £ imOn e,faptadndeltcéepsai ttite
cercet tr iHumd faegreiat ori slt & mul u iAu fost stabibtd critéritecare i r o
au permis apreereaposibilitt "Hi ti s t perfuziei portehepaticein anastomozel cudiametru
mic, fapt ce a contribut la profilaxia & z vol t Lr i i e n-p e f & Habppogrdblia e i
i nsuficien™HeiCnhdomatai ad gororimud .ui el aborat .
cauza decesel@ostoperatorii

Rezultatele Htiin™H fice principale “nain

in studiul dat sa redlizat oanal i zt a@hemalilorc angermi t al e Hi
chirurgicale ale sistemului hepatoi | i ar la copi i, cu stratif
severitateoHiorw@rdstttk "Hi , anomalii asociat e,

Tot oddostkalculati nci de n "Ha singrpnauisi def dolestalz CCC, ACB,
oferind o I magine mai clart a preval en’Hei a
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Au f ost d e factori deariscin iastakarea HA Rapiceacontributla” n "Heeh e g e
etiopatogeniei HTP la copii.

Au fost elaborate protocoale de diagnostic standardizate,& a u a v udinicé,a b
i magi stice 'Hi de | abor amodi f pigdamului bilarbl hepatbe nt i
celularcuevaluares e v difdorimmal f or ma "Hi i | e -bdiaenlagcepn.i t al e he

Evaluarea biomarkerilospecificia perms 0 apreciera mp o r & gaadulut.de alterar
hepatoceluldr | a ipcasindremul'Hie colestaziHTP.

in atreziac t i biliarerafostconfirmatr i scul compl i ¢ adihiilraur ghic
individualizata “"n scopul evitikrii tergiver

Rezultatele studiului au perm&daboraeaunuial gor i t m d ede evallagm@o st
erup™Hi il or v aunap e a fadghda ipaz tatdgpcknicd, imagisticecare au avut
cascop evitaeahenoragilor tractului digestiv.

Algoritmul elaboraapermsdeai dent i fiic@a mpPiagec enrHe s c ptt  d e
ce a permis de a complettatamentuli a optimiza maagementul postoperator.

In special sa demonstrat o] acur at e He semni fi
c o mp | i poat6Heratdriia atrezile ctilor biliare, in chistul congenital de coledpfapt ce a
permiso mai bunt ratdgidondetratamment. e a st

Cercettril e i ndHagiodeselometamln® abociata caihipertensiunea

portal t, ad fast coraparaté cu cele clinice, imagistice, facilitdnd diagnosticul bine
argumentat.

Analiza compar atl akhoraatalagode monud win ate s u
met odel e actuale de diagnostic Hi tratament
Tehnicle chirurgicale minim invazivén corectareanomaliilorcongenitale ale sistemului

hepatebiliar, au fost utilizate Th baza unor criterii bine documentate au condus la reducerea
mor bi ditt™i i THi mortal itk ™idi postoperatori.i
Semni fi ca’ Hivaa |toeaorreeat iacptl i.cati vt a Il ucrbtri
La pacinefintdiddiuau f ost thetaniode sst; caee "B permis de a
concretizgp ar t i cacliniaorevoluttvédiarHi  p ar ac | i ni c e-biliare laepile ¢ "Hi
Cn cadrul studiul ui a fost el aborat, obi
programul de diagnostic, di agmrorgicalietopatbgedtice r e n
la copiii cu sindromul de colestgzZACB, CCCHHTP.
Conduitadiagnostic ur at i vt el abor at fparaclmic mutimadal set u d |

a permis diferen’™ er ea patolagjlor sigemuld hepatdiliar.e v a | u
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Afostdemonstrat rol ul Il nvestiga™Hi il or bi of
di agnosticul ui di feren'™i al Hi evabiulkirarnt . n

| mpl ement area algoritmului de di degiorades t i c
vOr ptalt t i cul ar i-tizioldgicé aurafectarea sistemuwlui hepdiiar pe fonul

comorbiditt™i | or a cont r i lpediatticHlcaurmanadiminaat e a

ti mpul “nsitnktt oHi r ilitatea, mvalidimtéa) i mioimatizarea che#tdidiilar | e
pentru asistenHa medicalt | a acest continge
Au f ost publicate recomandbr.i met odt ce
biliar ce sunt wutili zaicedi dmmcpgriadcdt.i ca cur at.i

Implementarea rezultatelor.

Rezul tatele st wtael oi a#®lti vniHaf ea sbnhi c
Na™Hi onal -Pkatctn8i diec€hi r uNagaliaGhedrghihi as$ e ¢ it a AAl
toracea b d o micrha lrtu,r gi e ur gent t, reani mare chiru
nefrologie, gastr@nterologiec © tin sjpitalul municipal ni3 Vdlentinl gnat enco o, ¢
municipale de copiidin municipiCh i 'Hi ntu, spital €bbaductl Hhi 8l |

Rezultatele studiuluau fost prezentatél discutate in cadrt ongr es el or (ol
seminareloiHworkshopurilorat ©t na ™Hi onal e, c¢©t GVulautordlugr na’

Publ i ca’™Hi i

Cn baza | ucr ttel monagmafienionosutur 2pmotografiiccalective 7
articole “"n reviste HtiinH fice “"n reviste
reviste de profil categoria B+, 6 articol e
articole " n revieterBfiintaftiegeria Ce viibs tag
l ucrtril e conf erli3d3n"Herl toirc oHtei i hriHi & wice geriil e Htc
Ht i in™Hi fice na™Hi onal g &tuaptartoki parnec Jilerctyetn
conferin™™el or , H®6I it m'Hief i" me crud "Bligemal éHt i i n Hi f |
i nternaH onal e, 22 ’‘tnezleucrnbrddlee gceornif eMti ini"He™
participare i nlt et aartdi omtailchinI"téarckter i | e conf e
na'Hi ,@hatetri-mélt odndHef.Hcodi dacti ce

Aprobarea rezultatelor Htiin'™H fice

Rezul tatel e Hti i n"Hi diistedaisunt lwohformer ¢uemetddalogia a d
HtiinHi fict adecvaptedomehi dhuie tHe cenceuar
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contribu™Hi e originalt 'Hi,fvidlnar ocaosntf i rmadrei
adeverinHe AgeméHjiasdreatSe alt a pe ndemav aPHi eepr i et at

1. Seria On , numbtr ul de Himpeaortiesmrse uB8&ad& port a
diagnostiec hi r ur gi c al optimizat al copiilor
Moldova.

2. SeriaOn , n u minsaridre 858 At rezi a ctLtil or biliar
managementului diagnostimoh i r ur gi c al | a copi i cu
afec™ H unil e chir ur ¢giiacia Republed Moldawva. st e mu |l u

3. Seria OR , numtr ul d e4. Profilus clini¢ogaraelinic8al Topiilor

di agnosti ca'Hi C u evaluaréae fractrd nozologce, nnzetodelort
di agnostice Hi de management "~ n Republ
4. SeriaOf, numkr ul dseManagesmentui cleistukii cénhdeBital de coledoc
la copi in Republica Moldova.
ni 5 certificate de innovator :
1. Algoritm de diagnostic Hi prognozare

chirurgicale ale sistemului hepalbdiar la copii

2. Tacticamedicec hi rurgicalt “n ACB |l a copi.
3. Optimizarea margementului diagnostic hi r ur gi cal a paci en’
compl i c aHorvaricedledn HFP u p

4. Tacticamedio-c hi rurgicalt “"n HTP |l a copi.

5. Tacticamedic&e hi rurgicalt “n chistul congeni
Aplicarea rezultatelorc er cet Lt ri l or “~n practict
Rezultatele studiul ui 'Ht i i HpHncipilede trataneento d e

sunt aplicate " n activitatea cl-PractiicddChiHiigie pr &
Pedi at r i catalia@heargiud,. sSNec Hi a c-Abdamibphal #,orabbr
reani mar e chirurgicalt, di agnos t-enterologiey nnc "Hi
activitatea spitalul ui cl i ni cRealtateld¢tle asensecea Nr .

suntaficate” n s pi t al ul Vamenim igcniapt aeln crnord., 3 clonsul t a’Hii
municipidCh i Hi ntu, spital el eHBallHikiprocesul didecgpedagogid e
al Catedrei de chirurgi ez,i otlroagu nea tHil o geEddf i Ha
iNi col ae Taltemit@#Hdnead de athviersitdhtdgei eMe dai ecdri.natt
ldJtetse s ©Odin Mogcova.

Sumarul compartimentelor tezei
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Introducereat e z e i subliniazt arobteme ¢eicdtatet amamaliitei i

congenital e 'Hi afec™i uni l-bei Icihairr ulragi capiei ,al
dintre cele mai compl exe THi semni ficative
constituie oochudttmddj or Hi ammrtal ittt ™ii, a \
publ i ce Hi economi ei . Cn acest context, I u
Ht i i nH fickt Hi originalitatea reaulvhtepoe
aprobarea acestora in cadrul diferitelor fown i Ht i in"Hi fice. Totodat
unor cercetbtri aprofundate pentru “ mbunttt

reflectat Tn sumarul compartimentelor tezei.

Capitolul 1.ACar acteri stica de ansamblu a mal f ¢

chirurgicale ale sistemuluihepateb i | i ar . A@aestopécampmi tol ofert o
a mal forma™i il or congenital e iHepatehiiaela ddpiu ni |
analiz©nd “"n profunzime &etiologia, mecani s
asemenea, sunt prezentate date epidemiolog
afec ™ uni "n difetibtearicadegacrairiactier vOrisct il
subliniazt i mportan™Ha diagnosticul ui preco
pentru a preveni complicaH ile pe termen |

mo r t apediatriee’Hi i

Capitolul2.AMat er i al e 'Hi meCtagd & od eu | ¢ edrecsectra ree an
“n cadrul cercettrii, i ncluz©ond sel ec ™ a m:
avansatt (ecografie, t omogr apfriien croerzpount aemnr "Ht
i nvestiga™HH ile biochimice aplicate. Sunt de
considerare tipologia 'Hi severitatea afec™

Alegerea acestormmeo de este justificatkt prin necesit:

reduce inciden™Ha complica™HH ilor Hi de a ~ mb

Capitolul 3. AProfi ludaralkininé e al copiilor di
neonatadar.eaevsatlruct ur i nozol ogi ce, me fno d e |
acest capitol sunt prezentate detalidi | ega
pot en’H al l et al , anali zOnd structara pacioén
Se discutt metodele diagnostice wutilizate,

strategiile de management, cu accent pe personalizarea tratamentului pentru fiecare caz in par
| mportan™a diagnos$incat bui apréecaocedestrel suba

prevenirea complica™H il or severe.
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Capitolul 4. AAtrezia ctilor biliare |l a copid.

tratament, eval ukacreesat rceazpuilttoalt es ®er 0 emcent rce.
biliare, una dintre cel e mabiliar pediaric. SunadetaliatéHi u
tehnicil e Hi met odel e de diagnosti c, precu
proceduri precum opbdepditacKa<aipi Holwud aevpl a
interven'™i il or, subliniind I mportan Ha I de
prognosticul ™Hi calitatea vi e Hii pacien’™i | o

Capitolul5. AManagement ul chistulabocdbhmgiendit adgr
terapeutice, evalCaprieadl ukezalntadt ele@azd chi st
afec™H une rart, dar cu implica’Hii semni fi
metodele diagnostice, inclusivimagisticaavamt £, Hi strategiile de t
pe excizia complett a chistul ui pentru a ¢[
Rezul tatele tratamentului chirurgical swunt

Capitolul6.AHi pertensi uneadllparmudl tc alpa tcoo piainda |l

portalt pediatrict, o afec™ une compl ext ¢
etiologi a, mani festitrile clinsice #Hvalmedmnaal
Hi Il magi stict a modificktrilor hemodi namice.
management medical, iar evaluarea rezultate
multidisciplinare in prevenireacmp | i ca™Hi i | or severe.

Concluzi. gener asluent Hiprreeemman ektr'in det al
optimizktridi tehnicilor de di agnostic Hi t

chirurgicale ale sistemului hepabdiar la copii. Studiula demonstr at ct wut

avansate de imagistict, i nvestiga™i ile bio
contribuit semnificativ | a “"mbunktttit™H rea pr

Concluziile generale subl@iz £t necesitatea unui di agnos
personali zat pentru a preveni compl i ca™i il

i nterna™Hi onal e Hi a parteneriatel or stismateg

facilit©nd schi mbul de cunoHt i n"He Hi exper.i

Recomandtrile includ 1 mpl ementhHhir emo suthmpe
precum Hi a programel or de a’lrhgriinjdiirvea dmwll ti iz
contribuit |l a ameliorarea prognosticul ui p
hepateb i | 1 ar e. De asemenea, se subliniazt nec
invazive pentru a reduce risd de compl i ca'Hii postoperator.i

pacien’™i | or
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1. CARACTERISTICA DE ANSAMBLU AMAL FORMALBR |
CONGENITALE Al AF E C HI LOR CHIRURGICALE ALE
SISTEMULUI HEPATO -BILIAR LA COPII

1.1.Si ndr omul de o Hoehideiplayi ¢tiologie,diagnostic

Cercettrile din domesitazaucade do aaeitf d@ ati ftdit
saua fluxului biliar, care esteezultatlr e teecnohnp o n e n "Hatat iaficat, i Hlinicari il e
biliare. Conform etiologieiestec | a s i fciocl aetbtt B'gmalb ¢t rckd t iektth,saa r e
intrahepaticeg  Hi hepatocelul art (defeenbtr i ogetheahsp
me t a b [0; 138}

Clinic la noun £ s c u "Hi , sd mlde staud Ltcdeest aza neon
caracterizatt prin icter, hi perbilirubi nemi
conir maiCNchbhu est e ncompaatd auticterullmeonataldiziotogic cade obicej
sepoaterezohantr-o p e rdieo &2d s £ p t L na€imdaz cpntmepe poatetndida r e z e n "H
unei af ec ™i un[89].sAl leic dati edmatd ekt & € ¥ € o neukitudmede tauze e
cum ar fi anomalii congenitalehepatebiliare, bolile ereditare i nf edceieig| Ly i n
medicamente.T ot odages t i @mnar’dia g ovrgtttt e s ineprevenmgao r t
compl i ca’™i i | dmrspepiacirozaédit me o f | o h g[70;2343] hepat i ct

Lanivelglobalp eval en™a si ndr o munltsicanskeieirdre 0,2Hs t a 2
6,4 cazurila 1000 de nen £ s wiiyddtipoate ar i a " n f unc ™™ e de detrni
defactaii de riscin SUA,e a r e plR5%0@ de nantt s ¢ yifHAsia dei EstL:2000,Rusia
“ntre 1,5 'Hi 3 c gRoméanialld 1800 HednGrOt <dedi{7®4ia3R 228 ini v |
RepublicaMoldova1.1 1a1000 noun £ s @iiu "Hi

Printre patologiilecare se pot manifestacuo | e st az £ n e & nblidvegfACB), a't
r e p r azaidinttedauzle cde mai frecvené 'H mai sevee, fiind raportae in 3541% cazuri,
ur mat efiologiienonACB ca:col est azda nt amhgermpadgrhresdi vt 109
prematuuw,t afec™i uni me 9-B/ %, odindranaul Aldgille &%, dalic r i
I nf e c ¥@omatecendribpatii 2%, sludge bitia 2 % 'Hi “n r e s-B0%fHKHY z e
144; 166] Destul de frecverdtiologiar £t m@re e un ¢ ¢ mud His tlu Ogio at e f i
cu prematuritatea | i mepaaén g exrf alzh a i n lipida deesoiafacslto sd ¢ L
alimentaH &a pdemaonhéetraghosti cul d e esteio Imarsat a z
majoritate a cazurilontarziat'H varsta medie la careste stabilit diagnosticul d&CB este de
aproximative0 de zile" n S UA 'Hi [19G €43]niRaeni | eatii atadte considerente este
necesarcd r ac "Hi a bi | isrku bfiinee id ectoemgumi gnaait @ r d ap roerzicre
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mai mult de 14 ziledarH peste21 de zilda noun £ s ¢ u "Hi | p r e staun acolicfapt u s
car e ¢ 0 n spasantdiagngsticul deuC89; 270]

Este confirmat HtiinH fic ckt un nivel a
Omol /L) atunci cOnd bilirubina totalt este
bilirubinkt conjugatt mai maral de>30% mg/ db}
markeri biologicic o n ¢ | pedtmi nolestaezn e o n §89].dlokt odat £, unel e st

“n primele cinci limbideieconggate dei OB #Hing/dL (agproxinrativi5e b
emol / L) sau o propor H e de 10% din bilirul
neonatale [72]. Cn evaluarea diagnosti-#lul ui
postprandidl , bi opsia hepatict,-bpteaum. HCnscamur i
ur mbtor ul pas constt " n efectuarea col angi ¢
retrograde endoscopice (CPGR&9; 177]

O al t tde deavoltare a CNsteSindromul Aagille (SA)d et er mi nat de
gena JAGL (90%) salin gena codificatoare a receptortNOTCH-2(10%).  Ma n i tlieiet £ r i
intalnite TnSA sunt:datelefaciale tipice c&d r unt ea | at,bir bic &, fapscal ©iHc
confert f e’Heli u n-9846%, pneriotdxontll ocular (B&8k0), andmalii carfliacd
(859 7 %) v eHit ebr el e 39B7%N[121; 176} AB4] ®A0la histopatogenieh e pat i ¢
p r e zpaucitatea ducturildoiliare interlobularéeHi  a b s e n "Haliar@ dudularériténitet. r i |
n AB.

Modi fi cktr i | eadubtdrilsribiliacmra Heao dxteahepatige r e prreczt n
0O cauz@3%sCNri car e rclrorgicetiflil1l( malzfod rvraa "efprin  c 0
CPGRE '@PRMs @gsifel, cebutul" n peri oada neonat alsevaa ¢
caracteriza la CPGRprintr-un grad diferit demo di f i c L r i stenoti ce THi

biliare intrahepaticeu rarefierea ramurilor segment§8é].

Cercettrile relevi ct hepatita neonat al
di agnostic diferen'™i al i mportant, stabilit
[ 232] . De asemenea, -cokestatice, tphectin sirelronmubDulaino d qvis @ en
sindr omul Rotor, trebui e di feren™i at e de
hi perbilirubinemie directt, “"nst fLrt afec

di ferenH seeeneakesearfh prin esti mari[g02;130r of i
214].

Ma i mu | "Ri8,89411180]au denon st r adlestazak ntcr ahepati ct
progresi vt reprezitnutlthaunhogomp|l heeeesgeer dar

in genele sistemulude transport hepatocelular al agor biliari ce ¢ o n d i dHi sofnueracz Hi
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formareabilei. Tn jur de 10%din noi-n £ s ¢ u "Hi | c CIFEN dHkPR2.Ackestle doc
forme de obiceiapar “~ n pr i meelcand CIkAdi e bduetmevadizatt'Her, z i u  ~ n
O trbitstturt capatctologisit i edt @ ac ke isstvaiur acthai batrn os
iNCIFR1 CG#HP2, dar cr e3489;u22r "n CI FP

CN esteHdeanz &Htak e d’&li u n i, printre teke mai ldes detefiind
fibrozdgFChchdrsdaUBant i t CdpipcsiFQste. prezintt mai des
sau steatoreeu retard in dezvoltaregr5 % di n e iCN [220]n fiadt cereedeg t £ rea a b i
atat a dateleanammstice, caracteruh | i mei,ndar &l iMonmeentulp r i me i , deddreeec a "H
tranzitulde meconiuintarziatpoate ficaracteristigentrup aci en 'HOli cu FC

Modi fliecterriedi t ar e de seiintanese la peste 28t doiiicl o r
colestakpersistet Ast f el , | alestazmes’Htei rceozpuilitnadécuata agziloo d u c
biliari primari, fapt cec auz e az £t 0a aczioutharilasbrea repatbtoxici dar'H i a
met abol i "Hi | or Hduc lacafectezed iflixului biliamGarreziltat al cer e g | L r i |
enzimaticeare loc acumulareadee t a b o | i ,lbomakericaresuritei vcail u @&sttharep r i n
colanoi zilor wurinari,iaflaac i maj driilti atrd a 'Heraoail et
cu acizi biliari primari (ac d u | colic Hi dmeceut aohez oail ¢ alair e
[88; 257] Dezechilibrulmetabolismului lipidici ncl usi v boal a-PiGkatp C€Cher
repr eestelfotdhp aci e GNH89. cu

O serie de af ec ™i uonail aa uWool znoamrma |'Hir elesiesdbrav ed
de colesteradunt patologiirare u o i n aniad & n tHO00 desnbinat. s4c0Y26H]. Estei |

confirmat ¢t ambelceaupzaatlioliongsi uf iacui ecnaHaf a d tpoarz

responsabilt de degradarea esterilor col est
creHterea nivelurilor serice de LDL Hi trig
colesterolici, a trigliceridelor Hi Acesel t or

patologiiduclas t eat oz £ mjfaprdenwesiraleb i lopsi a[8%Fh epat i ct
Studiile din domeniu au raportat diet e

mitocondriales e ma timdures sut afectarh e p g t idcatr  'Hi a al tcacel or

muscular sau nervasc Un studiu recent a raportatia peste2% din copiii cu CNs-au decelat

hepatopatii mitocondrial§l1l]l. Pent ru un diagnostic concl ude

datele clinice, paraclinice, imagistide,i st opat ol ogi ce 'Hi i munohi s
bi omarkeril or complexelor enzimatice ale | a
c©t Hi " n[8]ea muscul art

Tot o addettdeac or ect £ anammka bobi,| imlicarea debutuluicterului, a

mo di f i mit g mdeimntaariédifecale in special scaun@alide sau acolie 'H culoarea
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hipercronb aurineii ndi ct ACB.€anbomttaii studiu,a f ost c scauhdée r ma
acolice au fost identificatdec £t t r e | ucr £t o r63%din carud [iL4¢. Braidintrd 0 a r
metocklecare sa dovedita fi efectik cu o sensibilitate de 95,2% est e f ol osi r ea
culoareascaunulunet odt ce a e rgmexn t apHi(sealacadoromtapdd.l u i

Ma i mu | THAD,89,480)auodenon s t r, adocieed r e ma t unpasibiitatéd 1
aliment. r anterag, cuutiizaread e dar atutr i 'Hi ee ¢ dipidéidenseigpoate e
duce | a addmhmias b lae &t a mmtu t a s oHi ieaRehpraenubdatt eeprrael zei n t
obstacol major Tlevaluareaunuineno £ s c ut c Uileste dobrie gtit cpaershanke implicate
n tratamentul acestor cogiiapreciezé i mpmd médm t u In uitnrii"Hiieerii ipar en
cual t e avahwudemeb & THr @b iimSerinsperieaclt td apteaedasi ai
nutri H ef70lparenteral e

Palparea abdomenului poatecdla,0 h e pat o me gemh cae vauspeana |,
af ec ™ une h deipgadsticd de, t rienzcil 8plehoiwégalia in atreziai |, clinic £
estedecelad upt 1l untddetl ashaHpereegnt-&4 & & pteitanOn &
necesardentificarea altoa f e ¢ Hu mn a r  fleide stonarelbiler saupboli hematologice.

Studi ul dat d e meotdluicu €N inckide @dtimaaea mudtor ppicanarkeri in
ser, care ar confirmaAeéestarencfiude Hnesuhe
totale (BT), alaninaminotransferazei (ALT), aspartataminotransferazei (AST), fosfatazei alcaline
(FA), gammag | ut ami I transpeptidazei (GGTP) , t i my
i nterna’™i onal nor mal i zat (1 NR) , glucozei,
func™i ei renal e, pCre’ldtuenr euar ereialABH dattutie Bast ellmnie an |
semni f inakearibrdd ALy BT salBDi ndi ct p rueprores dematelagits
a ec Hi Ha $ unaubdelari Est e demonstrat c¢ct AST este
mi ocite, iar concentralHstazde G@GTRPunteso m
lanountscu™i compar at[id8. cu copi i ma i mar i

Sa demonstrat céal entedtei @ad egOHi uprezenta v
GGTP,inclusic ol angi ta familialt 1 ntr ahcdubde ATP8BHL) pr
Hi tip 2 (defintcultbaudet r4BeB&2), a aci thuedzude b i
d ef itc ipsmtainklorcuj o n ¢ "Hi ukntght jsirctior©pratein de tip 2 [41; 99] Unele
afec™H uni, precum sindromul Alagille (SA)
de defici en’™™a AB CBae)GGTPpirolimite morraate eim timg ceVvirmACB sei
observt o creHtere semnificativt a nivelul

admini strarea parenteralt de vitamina K Hi
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poate indicad e st u | de frecvent, boal a hepatict ge
sepsiq70].
Cn diagnosticul abfielcidiruen i |eocro gzroanfeiia haebpdaot

fiind o investiga™i e pi ina ¢Histniedtnvde i piki mtAcle

prezen’Hei l eziunilor obstructive ale <ctilc
afec™H unil or hepatice avansate, precum Hi
studiului nostru,amacnst at at c¢ct detectarea permeabil it
obiectivul principal al evalwuktrii diagnost:.

Pentru a confirma peseaneatbisdintigiamdhepatdiliart i | o
(SHB),carep r e zatatos e ci f i ci t am@W)Etibzvatoa 68, Bi agno
cauzau n e i | ar gi var i extpimaie pridimitareaflusuui bidiag, cappausiiatbai | e
ducturilor biliare interbfLobgitauvtat @EHmat kit Hi
parenterdl[127]. Tot o,doatatn gi opancr eat ogr afCPGREsa&dDOveditg r a
afie f i cin d¢iagrtodticuAB, prezemand osensibilitate 86L00%,H o specificitate 8/94%, o
val oare predi%%iHok aboar éi pt e 8B c.tPentrdk efentwapa t i
acest el i nvest i galHiI éendoscopiseexperamenta echigamemioseapie n "Ha
speciaizat pentru sugariii  a n e st e ziar aipegoetatesCP&SREf a 'HE de al t e
colangiogaefie nu a fostpe deplind e mo n s[1I0}. Refekitor la | oar ea di agt
colangiopancreatogr af i(MRCP) pnrdiagmosticllAB @valaab [ddin ma
numbtr dmasaganrtis cHi "Hin oaraportato | s peaz £ i ci tate de
de 99%[70].Cer cet L r i | & i ded bnt LtdHicatg ndd st i c u | di feren’l

i ntr ah eg mdcanic antHaportateH i | a paclaencitiir oazdtu | hH p a t
demonstratle studiile colaboratofiorc | i ni c i i 2 Chi r ur-gAnghelichRGhg n s t
Pisarenco S et al ., ° nAstef dSE& ademonststtoisepsbiiiae d o r

doar 65%jar printrecele mai eficiente metodeaudovedta f i CPGRB]. Hi MRCP
Studiile din domeniy152,182]r el evt <ct piatra de temel

sugaril or Cu i cter bcolpss thadhitegpaldim@ne ntaere [
morfopatolog experimentaE x ami nar ea hi stopatol ogickt perm
inN9095% dintre cazuri, contribuind astfel | a
cu anmni bepabcePr i ntre tehnicile de diagnostic a

hi st opat ol ogiacreacctaerre sntei ciinlde chkti sct o |, prgjferarea c | :
ductelor biliare, dopuri biliarea fibrozei portak sau petobulare ' Hla edene, darc u p L st r &
arhitecturi:i |l obul ar e hepatice de bazt, C

componentelénflamatorii suntdecelatéin zonele portalepe candductele biliaresuntmici sau
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nemodificate T ot o dirad lLe t, u Inboudritfriic Laare posimitaABcdin yunet dee
vedere histologic surintalnite inc o | e st a zmau tarsi o'ldi i eaj infpiabr reanzt geim @ah ie
deficitul de alfal-a n t i t,etc.[p2s142] L

St ati st i c hidtuecongenitalode doledwde pa ezi nt £t " nck o0 c:
di f e r prim lrasohograk de altecauzeobstructive,” n st acteial edab ikl i ar e
dilatate sau chisticpecands e zi ca bi pi agdarafiie cétHs uemea 'Hi ma |
fidi f etder\BHipalic ar act ericz atzhi ep siagoledacslti[é2n9d;t157 £

Chi armruHh'Hepatotrop A, cBarH nQuc @als ® £t aazl it unelecazara t
izolatede asociera 1 n fpetprédentsd o | e st a z ff72].rAe of noastta lcconf i r m
s filisul, rubeol a, t o xasqrih@a s Imosztaa ZHi  nvei or nuast ual
coagularétiretard inc r e 'HNoerr tes ¢ u Stfeldei o @ ea pidiemtaicter in primele 24 de
or e d2; ¥4R]la "HL

Totodat t, af ec™i uni dolestaareonatdl awn tf iossd £ rasstbicc
datoritt tehnicil or .Astielestudile arlle gleneni atlet mm
cel e mai studiate cauze ale colestazei neo
transport a bil ei ‘Hi80;236] Me in iHi © ndumh € éswikipielcdHi
diagnostic prezumtivde o | eg 0o azti eecagilafeadbiminadpim dinamid fapt ce va
permitedea eval ua di nae nksii ucnoemap,0 zpioHiiaHif i catul,ui ,
pr e z e n "Hacelarmaidmportantstabilreacauzebro b st r uc "Hi e extraher
congenital deoledoctumoarel i t b ial?ifa]r L

Studiile din Bbomdarear éekeapeati atesat cfoil &
hol i sti oétl3kdbemecoceet apa ’‘Koeat reir art Dragnbsticul precocéd i
i ni Hherea terapiei pentr u c andimitaréakziunile bepatide i | e
cafibroza,  d & prevéhrealeziunilorcerebraléHi  a IsistereeM ¢ o Hi o rciduhcolc,t a
aprobat de FDA in SUA in 201&dministrat pr osesteeficientinmu | t e t ul bur £r i
acidul ui biliar pri n ’ biotaesiotézei mtarmediarilodtaxiciu i bi

Alt preparat ca misinona b | o ¢ h4hadwi-fenilpiruvatd i oxi genaza H
acumularea intermediai | or t oxi ci cum ar fi acidul ma l
“n tirosinemPiaurmareencit toalrat dtaitp M a f i I ni "Hi at

tirosinemea. Printre factorii care previn progresia bolii la copiiicu galacemi e s e numkbr

|l actozei, gal actozei, fOnu chFolzQ it i psul,r oREI C
Al agill e, "ntreruper ea-hepdiided prghcalhl azariea
bili ar e et poatendee |pamelitharea lpraritului, la diminuarea colestazei, precum
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W | a optimizarea dezvol tbtrii fizice, “n ma
[98; 202; 235]

Studi il e a wpiicsobpdndenalsaa dargrezinee ¢ o | destul deszetv e r L
necesit ut i formddmrrde apteprafcarec on™Hi n tri gl i ceride <cu
suplimente de ulei MCTpreparatecare sunt similate adecvatini nt est i nul sub’F
concentraHi il or de aci zi biliari I ntral umin

Sugari.i cu col estazt THoossanHirescutdaloxiges,eé ead iotr
administraea unecantitat minime de energie de 125%140% din necesarul caloric recomandat,
bazat pe greut atod @ degiatpioirsad &+ d aleemdttazt nece
Hi monitat Ltz ar esat adtueslippsoi ubi t @ m( Ael dr, E THi
deficien™ele care pot fi pericul oase pentr .
coagulopatiei determinate de deficitul de vitamina K) sau care pot duce la markidjdre ale
sistemelor schelat musculsar 'Hi nervo

Programul de imunizare a copiilor trebuie accelerat, iar vaccinurikovifi administrate
dela varsta de 6 luniLa copiii la careboalae st e d i a gstadiu final mrarankplantuh
hepatic este inevitabiVaccinarea va fi contramandaC e r ¢ e t £ r iunhadin metddeldet c |
screening pentru CHste scalocobrometria, saui mod al t er nmacthiivl,£ o( caupn
PoopMD), utilizand camarsmartphonailui Hunalgortmd e r ecunoa Ht er e a
identifica scaunele acoliceitr-un t est pil ot al acestul softw

cu exactitate scaunele acolice de cele normale in randul utiliza{@8lor

l2Atrezia ctilor biliare

Atrezi a c(AGB)soau batlrieazriea bi l i art (AB), re
se caracterizeazt prin impermeabilitatea c
dezvoltarea sindromului de col &GBeataéterncsinh ta p a
deun proces progresiwmflamator, distructivsclerozant, fiborozantontinuyc u o bl i t er ar
biliare endoluminal atat intrac ©t  'Hi eQamfahepadattel or | itera

pOnt | a 32 cazunrtis cludHgan®f@ninin® e ché nh @1 ne Ht &l mai
masculin raportul fiind de 1,27:142; 43; 113; 165; 253]
Din punct de vedere a embri olao gsitepit,t mOing

divet i cul ul hepatic al intestinul ui primitiyv
cranial e Ki c a ezdiad @& Icial:i acrotl,e ddowcautlyl vcysti cu
caudal . CLile biliare I nxtrahepattiice Hie dect
cranian.
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AB reprezintt una dintre cele mai chlniccecve
hi perbilirubinemie conjugatt [T, cdaerHté#caemiuieazd
palid 'H acolic. Efectuarea USG abdominale cat mai precaeca scogxcludeeaaltor leziuni
obstructive extrahepatice ca chi st uHipoglaaian g e n
sau aplazia vezicii biliaresunt sugestie pentru ACB. T o t o, dm mndjoritatea cazurilor,
decel erarea unei structur.i anatomice O15 |
unui perete bine definit va excl ude apecadaz e n’
c o n tafiziolodidka vezidi biliare este important efecneaUSGp r e il i pneestt ar . |
unei structuri triunghiulare ecogenice peri
Asemnul cordonul ui triunghiutlaneéo) e¥it e Oasosci
100 %) dest ul CBd2l2], iaf evaulareatfluxtlun artérial hepatic subcapsular prin
ultrasonografia Doppler color prezentattit ca
alte cauze ale CN [66; 137].

Statisti cel etghidelu eldbdrat detNorih Arheridarv Society for Pediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition Tn 2004, standaelalur in diagnosticul ACBste
bi opsi a hepaitin®l?7 Bueopearu Soaietya fork Pediatric Gastroenterology,
HepatologyandNut ri ti on a demonstr @gnosticACBst endapd:e
colangiografaintraoperatorie completatiee x a mi nar e aa hiktsntbtoHi GHeil cokr f i

Int erpretarea biopsiei hepati ce eisastiel pdozipend
di agnosticului variazt “"ntre 50% Hi 99% [ 68

Studiile aratt ct mul HH copii cu atrezia
nor mal , ceea ce determint adesea p¢tLlrcafintdi i ,

fiziologic sau as di6d]. ACB pan prisma nroracatiure dlinicé a foss © n
r ap odetApradit G. etalindicando r at £ de s u§pC% vli e S i-3bWla drei
10 ani, anterior aparopHHieunet rpaennstprlua nd aip iuii i
t er m[9n7€]l Lt

Cercettrile &BattmOheeni Dl ogeal Aci datt p
mul te ipoteze ca cea viraldtit,ei mMerckd, auarexm
u n irefatitor la etiologia A£B, dar o multitudine de opinii contraversate la nivel gldhdp;
278). Din punct de vedere anatomACB secla s i in:i cftor ma s i n d3fbp care ket  (
asociazt cu diferite anomal i congenitale
preduodet aiHima nonsi n8®Rd2n&.1 £t (apr ox.

Clasificared r a nrceepgad.r4t eta zptu r i d-br ABia3Hipud.hi pono
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Tipullcandar e | oc obliterarea doar a duwtipdlul ui

al cl| asi fbritanice. i i ni pono

Caracteristic pentru tipul [ 1 al e ambel
hepatict Hi obliterarea coledocul ui

INACB de tip |11 dupt cilhasitfainé ae a auaehmn o € 2
hepatice drept Hi st©ng " nst celelalte cti

Pentru tipul IV este caracteristict obst
per meabi |l it&™ii celor intraheplhtitceni Acesst
tipul 111 [278].

Sunt cunoscute dout fHernmhe i.d-loiamitac ee médra ron
“nt ©nB@oHe £t e ¢ e a iarmadloul clinic astét.n s lo aHi 1 délittereprogresiv
Microscopic nu sunt depistate ductele biliare nici in hilul hepatic nt r ahepati c s

rarefierea ductelor hepaticecutahi car ea peri portal t Hilndeler ma

ma i dese cazuri este solitart 'Hi apare ' n
i nf ec "Hb7i 142; 188; a06]e

Diagnostic

La unii paci en’ Hi cu AB a fost raportatt
caresa dovedit a fi un semn nespecific acest
heterotopiei sau o me[llhpPnsenncagactexistiddBs esteu As e
fl uxul ui s ub apeepia la écagrafiaibeppler toioicé n s t-ub semmakde flux
arteri al hepatic care aj38.nge | a suprafa™a c

Lee[l4lla descri s prezen'Ha acestui semn ca

ACB Hi alte cauze de tietde h@O%aMHial sgeaciof iseir
Ulterior, EFGuindi[69]pr ezi nt £t o speci ficitate Hi [B]lensi
Un studiu de screening compus din 2 etape bazat pe testarea bilirubinei directe la 124385 de nc
ntkscu™Hi , a avut o sensibilitate de 100%, s
acestui model decreening a fost diagnosticul mai timpuriu &B\cu varsta medie a copiilor care

au urmat portoenterostomia36 de zile comparativ cu 56 de zile la copiii care nu au participat

in acest studi{01].

Metalopepdidaz& mat r i ceal £, orenpodetateaenatiidei extracplllarec a t
regenerarea hepatict Hi a mb e {a doveditadi prubiomankeri  a
specific ACB [52]. Co n c e n ta aektei proteme,daifost de 2,86 ng/mL laméi s ¢ u "Hi
stnti1bDM7 ng/ mL | a subABecHHi i 1Z1u, 1c on g/AGBa z Ik a
demonstrand o sensibilitade 98,67%specificitated e 9 %P del98,28%101]. Zhou et al.,
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au i dentificat ct nivel ul de taurocol at ar
diagnosticul ACB [52]. Un semn clinic important in diagnosticuCR este scaunul pal sau acolic

“n pr i bméhi de vsablgkt. Japonia a devenit pri ma 'Ha
unui test de screening bazat pe un card de
ptrinH | or s© identifice Hi st raddret éltea ide

Tai wan Hi G amal&zat aficacitateafa@estui tgp de screening de detectare timpurie a
ACB [52]. Cn studiul din Taiwan, aceastt meto
specificitate de 99% in diagnosticuCR [173].

Pe de altt parte, aceastt metodt de scr e
al costurilor, “nst poate genera dificultt’

ckttre ptrin’H [#H60]. Maemultestndd Auudentificee dihterteakinad este un
p ot e hiohiarker in diagnosticul @B [67]. Pentru diferefidrea diagnostic sunt utilizaH

parametrii ecograficinepaticica s e mn u | cordonul ui triunghi ul
biliare, inclusiv |ipsa comtrrad & "Hi enie vv egaliad ii
biliar comun, di ametrul arterei hepat i die, r
fluxul de sange subcapsuldio t o dnaitcki una di n i1 nvest inmpaankiod | e

independendiagnosticulDe me ncHL omait mul CBi psuwegarnit tcw A e z |
sau nedetectabilt [67].

Este demonstrat ct heterotaxia abdomin
polisplenia, aspleni a, vena por tCB s mrde dunad
Tot odat t, un tabl ou ecografmwe excleu dneB pdief:
nonsindromaleU!l t r asonografia estenvapgiocedut L | $izm
care este deosebit de wdliddoc,n ddaragnarsd, ctud
prezen'™a at r eln 1986, Choiktial, aurrapdrtatisémaul @rdonului triunghiular,
care reprezintt o zont de ecogenitate spor

pl aca sdauuc trablmht 'Hi 'Hel e fi brotice ale arboreluwu

O sensibilitate Hi specificit aGB4l04d Sensibiitdte Hi
Hi specificitatea altor CB aunioste an@mabtajea péretetuie
vezicul ei biliare (91% Hi 95 %) , de for mb (
[104].

Ometaanal i zt efectuatt " n baza a 17 studi.|

“"naltt a semnul ui cor do nCBtemonsttandio spacitdie da 35% r
Hi sensi bi260l.Prae zendla 978 poa(f* a5 hmmlats adk mi an
5mm) | a USG a fost r a@Baviandospecifidtae de @9%%  sTpoet cui H
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aceste chisturi sunt “~nt&enideet dramiumkt nou nstern
de aproximativ25%A di "Hi onal , maj oritatea c aztipuuilllder d:
ACB iar unele cazuri asociate cu macrochistespul tipului | de ACB [273].

Alte semne ecograficeare ar putea fi de folos in diagnostic@B s unt mkr i r ea
limfatic hepatic hilar >6 mmil mtr i rea ~n di amethaesie semnaaufostr e
studiate in doacakeva centrédl sunt considerate ca indicatori de suport in diagtudséB [74;

273].

Progresia fibrozei hepatice |l a copiid@ c U
colestazt neonatalt (CN). Evaluarea rig-i dit
ntscu'Hii cu hiper bil ilacebacareeramenareagnnjultragandgtafie
convenH onalt este negativi [273]. Cn pre:
di agnosticul atreziei biliare (AB) 'Hi ar e
fibrozeihepatice contri buind | a prognoza postoperat

Cn prezent, au fost raportate cOteva- caz
ghidatt, utiliz©ond microbul e ca subln aindHta =
comparativ cu colangiografia | aparoscopi ct.
umpl ut £ Hi remGne "~ nckt pu'Hin studiattét " n
complica™i il or, ~ n cooppratorig2#. e cu col angiogr

Ometaanal i zt comparativit a metodel or nein
hepati ct THi MRCP a prezentat o sensibilita

respectiv, specifbdij7&teeda 68, déomo69{ R &aHL
metode in diagnosticul @B [104; 252]

Un alt studiue f ect uat d e [244] Gne2018,Hare aa wdmparat 7 metode de
diagnostic a £B, bazandwse pe datele a38 dee r c,etak riident i fi cat ct

dagnostict o reprezint tdemonsto@rsd ao heermg i kLl ipt

specificitate de93% In diagnosticul CB, GGT arecsensi bi | i t at e 'Hi S pe
respectiv 79%105].

Au fost raportate studii care au apreciat nivelul de GGT 1n lichidul amniotic-ED 18
Stpt £t mOni de gest a’'Hi e, riinormale & arborelai hillauesta crescnt ¢
Prinurmareun ni vel sctzut al GGT este suUg.dd i v
copii cu ACB, bilirubinaed el t a se formeazt atunci cOnd bi

cal b umi nar-us modide ttansésterificare renn z i M2A58]i KKohishi et al.,intr-un

studiu prospectiv multicentric au studiat rolul oxisterolilor urinari i 8BA 'Hi au i den
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cr eHt er e s e ihidroxicdlesterdluluiMatcopai cu2BB comparativ cu cei colestatici
non-ACB [131].

Scintigrafiad i namephAt obi liart a demonstratuoo s
specificitate de 374%Ho pr eci zi e total t deCB6A&tél ihtmpcea z u
prezen'™Ha excCBe Hi &b s eenx'ldal uedie nnMu c[@58]f Ghennet al.,a c e
raporteazt “n cazul ef@Bctoutsreinisi MRAR t'ant ed i(alc

peld 100% vs. 89%) net superioart | a copiidi p
specificitate (77% vs. 86%)Ii VPP (464%. vs. 76 %)

Col angiografia intraoperatorie rtmOGne |
ACB[158]. Aprodu G. , susHine ideea ctCBdaitht erev
chirurgicalt este singura modalitate dispo
i ntraoper at ochirurgidall dlpet a 6 m&Ea s ai )

Tratament

Este acceptat de majoritatea autor{led,91,215]f apt u | ct opera’Hi a
vOrsta O 30 de zile ~“mbuntt t He Hnativ[i6d dmetd i c a
anal i zt c pomqgeaterostomievatp aar oscopi c e 'Hi d eisic ha seer t
ct | aparoscopia asigurt un control ma i bun
dieta nor mal t, "nst nu au fost Il denti fica

colangi tt 'Hi nu (Ratade®uptaivine M'Hui ©red dEOHF N at ul ui

intrun studiu canadi an ef ec (CB, dittre gae la211dh eic 0 p
operaHi a Kasai a fost efectuattit | a o v rstt
| a aceHti a a pfeonsttr umuol tp emaiia dnhi cdke o bser va'Hi e
695dencnt scu™™Hi au fost opera™Hi | a aceeaHi VvOr s
pentru o peiflvep225FEordmell®& AndCBg emmirtealred rae zA nt
1630% din cazuri, apar "~ naintea naHteri:i copi
asociate canomaliicongenitale majore cardiace, renale sau sindroame gefiat&;el81]

ACB perinatakc ar e r e pr e zzumdedezv8lt4d% pdti npnackbtk s c @ "Hi  f

aparent stntt oHi "n[l7lr i Meteesupt om®©naHdei v |
clearanceu | icterul ui Hi dupt supravieHuirea <co
FicatuluiNatvw ( RSFN) . Registrul Japonez al Atrezi
copi i ajung |l a v rsta de 10 ani cu ficatul
fost 40%[192. Razumovskiy et al ., raporteazt supra

lal an de 82,7%, 2 ahi57,72%, 3 ani 49,6%, 5ané4 2 , 1 %, 10 ani ‘'Hi ma i
dese complicafHii ndospopendedbeiide col Riwpi t t
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Acel a'Hi grup de autor. “n frunte cu nRaeruvireonv

Kasaj efectuand o minilaparotomie sau madces, care-a dovedit a fi ma i
min), timpulm a i mic petrecut “n secH a ATI (1, 27N
mi ni mal (5,86N2,39 zile), lipsa “n grupul P
ca proces aderen™i al, perfornapHirea’ldiee icnut ensetti

sau cea | B a/6]RSFNesinflaeh "Hadgativdepr ezen™Ha hi pert e
polisplenia Hi atrezia cp2pl ettt a ctilor bi
Nectt©nd | a faptul ct oper a’Hi dcopiixsAB, of ¢
probl emele cu care se confruntt aceHtI co
eveni mente grave dl@2lAuperi st atHanumepeaseolr
rezultatele oper a’Hi ei prin medifiwmanemaes a@thin
nu ajung la 60%, de aceea unica salvare a acestor copii este transplantul Tiepegpiantul
hepatic ese operaH e majort cu morbiditate semi
par cur 94142]. Dim acestélconsiderente, este neva@drdtamente inovatogréezvoltarea
cktkrora | a momentul actual se efectueazt pe
amelioreazt boala sau care repart sau[ld2lnl oc

La et apan stadiu deaderketarsunt doua medicamente dezvoltate pentru

tratamentul colestazeilacopmar al i xi bat THi odevi xi bat, car
il eal al acizilor biliari. Prin inhibi ™ a a
ficatu | col est atasigurand’end uac’ar emods au “~nt ©r zi er e a
hepatot oxi ci teata¢ odHiautmwll thombdier ¢pIhit 2 |

Tratamentul adjuvant are la fel unl important in tratamentul @B . | nf |l ama’F

consideratt un factor chei e CBn29;pld2i Diyaceskez a
considerentec or t i cot er api a e st eCB demdnstidradfidacitateasain r at
majoritatea studiiloitil crescand rata clearanatui icterului la 66% din copii care au suportat
oper a’Hi[29; 28(§ Lal imai des utilizat este prednisolonub 4mg/kg/zj urmat de
dexametazon inceput la ea¥i postoperator (0,3 mg/kg de 2 ori/zi timp de 5 zile, 0,2 mg/kg timp
de 5 zil e 'Hi 0, [R9). mgDekHyi taidmpi ndies tSr azrielae )st er o
stbril dupt ,pmretl cee nstteurdoisitl aeest@d dste semnificativpasupra u
cr eHierdeizAccelHtti nmicuonpgiiimea, gr eutate Hi circumi
mici decét in grupul placeld®; 233]

Chen et al.,, intrun studiu randomizat au testat efectul preventiv al antibioticelor
intravenoase “n cazul col angitei postoper a

termen lung (14 zile) poate filinocui t t pe termemosstur ®nd( 7d
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nesemni ficative "~ n iwmudiden Ha ud[éli dnitigin factarik S FcN
care afecteazt succesul oper anthleiCB&Kas atc o mp &
cu cea ,Jemiamatcal mAceastt f or meazusfemelembriomare et n
ACB este recomandat efectuarea trans[pO1®2]t ul |

Takeda et al., pe un lot de 125 copii cu transplant hepatic efectuat pesru Al u p L

operaHi a Kasai|, dintre care 10 au fost 0 [
complicatHi ahopl potstl a aceHt i c 0 p[l98;22Jo mpar at
Rel aparotomia | a pacien'™i i |l a care porto

deoar ece s por e Hglaatulunepaticiefdctuat altergld0; 224] Bentru a estima
prognosticul |l a pacienH i @auaobhodal pAr hempiat a tc &
transplant hepatic a fost conceput scorul PELD (Pediatricskagke Liver Disease) care se
calculeazt " n baza vOrstei, nivelurilor de
[162;163]Cea mai frecventdt i ndi ca HiCBfau demonstratae p |
o cohortt de 14h32aHl e ao Eiuir-20dTarepieggntbned 39% din i
aceldi].i a

Syrkinaetal.,intun st udi u pe 83 de copii ~ mpuar "Hi 7
transplantul primar Hi 47 de copii au trecu
a observat o diferen™Ht semnificativkt "~ ntre

mul t mai buni -psihicedpe garcurdultpiinruli i anedu@t oper a’Hi
cei care au urmat tratament in 2 etghth; 279]

|l nci den™Ma col angitei poate aj[i8ge Cha "HE© ¢
cursdedezvol tare, unde sistemele de stnttate |
Hi sufert de deficitul de donat enrtis cdue'HiGBrogra n
poate reduce semnificativ nevoia de transplant hefi#ic Tudor Lucian Pop a remarcat faptul
ct evolu™H a favorabilt postopemnatéari éentrgnbet ¢
final este marcatt ddacbapdiiredZHt ah emmag toiret "«
portalt care i mpun efectuareduneandel!| aheé alHi
lung[4].

T o t, pakadigma tratamentului in caz d€B\poate fischima t £ 'Hi odatt c
domeniul transplatologiei, transplantul hepatic va deveni unica etapa in tratam€Btul A © n L
cand mecanismele fiziopatologice al€B nu v or f i pe deplin cun

tratament primar al acestei bf#0; 225]
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1.3. Chistul congenital de coledoc

Chistd congenitalde coledoc CCC) reprezintt dil ata’™™i i (ol
De Hi S undatde algamopadi en "Hi de toate vOrstele,
popul a™i a asiatickt cu o inciden™H de Qesta 300
O patologie extrem de rart car daregntra Hia/ng & e
extrahepatice. Fetele sunt mai predi spuse ¢
cazuri, C& este diagnosticat laneut s dnuififice CCs e consi dert o pat
eti ol ogia sa exacontots c[al@]ABCentei icnhciosnipulreitl ec uc a n e
descrise pentru prima datt “n jurul anilor
de tratament al e Dbdlnicii deddh®nracomitstowreir sats
di agnosticul |l or a devenit mai faci l dat or i
[126].

Cn 1969, Babitt descrie o uni unkan@nalousr e a
pancreatobiliary ductal union) la3 copiicuCC€ onsi der ©nd aceastt ano
eti ol o@gqd.ctAPBBD@® reprezintt o uniune a duct
peretel ui duodenal THi pcomuluce laedulkul slicilui paaqueiatic . V &
col edoeridintdeda i nflama™ e cronict, deterio
chistice. APBDU este prezen@Ct Prrez@httlaa La n
APBDU este asociatt cu alte modi fi ct@ddi, pat
obstruc™Hi e biliart distalt sau o fragilitat

Clasificar€parapusédl HeaT@GGani etCal ., ide

Tiplidi | atare fusiformkt sau sf e90%dhC@) aHib

areur mktt oarel e subtipuri

TiplAivezica biliart Qcadilatael areoreldiibiiaeexttahepaticn C
TipiBidi | atarea focalt a unui segment al ¢
TiplICidi |l atarea fusiformk a cwl édo ulewie nFHa

Tip II' T diverticul al sistemului biliar extrahepatic (rar, 2% din@@oate fi confundat in

ti mpul col angiografiei cu duplica™ a vezicu
TplMlireprezintt de fapt un col edococel I
jonc ™ unii pamGCCekian obddzarwendrd % ar act egem,st i
i nciden™Ha mict de malignizare Hi cazur.i rar
Tiplvidi | at £ri chistice multipl/He eateapepa
20% dinC@C)H se divizeazt " n 2 subtipuri
TipIVAidi | atare biliart extrahepatickt cu c
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TiplvBidi | at £ri mul ti ple extrahepatice ftrl
TipVicunoscHbtotal @aa Car ol at, a Heipreelziisnttibtca iilntr
extrahepatice neafectdtE74].

Ectaziile chistice intrahepatice, bilobare, segmentare sau difuze au fost descrise pentru

prima datt " n 1958 de Caroli (asttzi denumi
clasificarea lui Alonsk. ej cu boala Caroli, adtug®©nd ~nc!
un sistem practic Hi unitar de clasificare
i ntra Hi Pintre diferhete piput, idaarell35% din totalchisturile coledocale sunt
chisturi de tip IV, tipul | 1f80%[281]. CCCesa poaten |
manifesta prin semne clinice variate dar desaodureri abdominale nespecifitea copii,triada
clasSiokeque se "nt®lcheHt edaperadiabdomi nal e
drept [117]. De asemenea, pot fi observat e: col a

compri marea unenHtie memptat i ct al t e[R0&]tldterul edte r e g
caracterisic CCde ti p | Hi IV, “"n care are |l oc ref
determinkt formarea de ¢a7t2491 i biliari ‘’Hi do

Mani festtriCGlenounltisrciuclb aHiCGugari di fert |

cu vOrsta €l8agnirDesegrie pdt prdzent@ culcter, scaun acolic, pe cand copiii mai

mar i se prezintt cu dureri abdoQ@p meadient tCod
forma™Hi une de volum abdominalt Hi APBDU.
Diagnosticul CC estede obiceje f ect uat cu ajutor ul USG c

“"nst sunt folosite 'Hi t I®M  iregimdolangiografecig sceptde c e
di f er en Hi e preponderenat gemtdGCEQ Tipcl de Tip IVA [219; 263] Metodele mai
invazive, precum col angi o€@P &RE ap rdecziisessintkteoa t i
maimare sunt wutilizate mai rar din cauza car a
precum col angita, hemor[épglk&204]p eMRfCdPr a&8lit @ wa u
noni nvazi v ‘Hi are o sensi-b00 %t &t e r-200% &Eteic
diagnosticul CC [12; 219] in literatura de specialitatenii autori [65,229,230]susi ct la
paci en’Hi i c aciene UG edteusingurulcdd@adnestic imagistic necesar. Efectuarea
anastomozei enteridoi | i ar £t “~ n por "Hi uhneepaa tiincf ecroi nouanr Le sat

are un risc mai mic de complidi

l nvestiga™i il e de | aborator “n maj or it
preponderent din cont ul BD, GGTP Hi FA, f
extrahepatnictelcu@t di¢ afectare a func'Hi ei h e |

determinatt de col estazt.
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Di agnosticul di feren’™i al se r eal ibihage iz £ ¢
speci al cu forma c¢chi st irucét ictarul aebmatal zobseuctiv estei |
determinat, de obicei, de atrezia ctilor
este deosep9;219]d eMandg eméd rt. ul acestor 2 pato
urmare un diagnostic prompt este un moment foarte ¢ti@8]. CCC este asociat cu un risc
crescut de malignizare (>50%), tratamentul definitiv fiind exazamp | et £ [28]. c hi st

Cercettrile anteri oar e @ngentabdedledocrmaun risct |
crescut de col angiocarci nom 'Hie csaurgceirnecanz ta lu

malignitate dela6 p ©nt | a 3 CELC Haeori andltipli, iftdiusiv va@rata pacientului,

tipul de <chist, constattrile histologice
I nforma™i il e privianndumgezdupiat ekei piea tehimet
acestea, dalerecented i n | istueggreatewarztt un ri sc crescut pe

demalignizare Tn perioada postoperatfiti 153}
Tratamentul medicahirurgical necestti ndi vi duali zare " n func’
Tipul I T rezec'™i a arborel ui biliar extirah
j ejunoanast omereYtinscapul eestabibrii pRsajulux biliar;

Tipullidi verticulectomie shiustexsulzi gr ¢t enp Hit

Tipulllir ezec™Mi a col edococel ul ui prin sfinci
TipullViexci zia dil ata™i ei c¢jhejsunacaenastcomeat
rezecH e hepatict at wahepaticesudtrumilatadgiE37pt a ™Hi i | e ¢

Tipul V boala Carroli chisturile intrahepatice pot fi limitate la un singur segment sau lob
Hi respO©ndite difuz care implickt “ntregul i
cu hepatect Hni éb ypreatsoerbiidch 6 n absen™a ciroze
bil obar e, se i-mpdearcat otrr adarme ngr enwend e  a g e n "Hi
antibiotic sau, dupt <caz, dr enaj p e rzckurtiain.
Transpl ant ul hepatic ortotopic nu este indi
pacien™M i cu simptome sever[2Zl9asociate cu ci

O tactickt important de ur mat N exci zi
anterior al , ppate fi viauslizat peretelé interi@rtal chistului. Aceasta permite
el i berarea chiadt mlceintee fHesutaurdiel @ r auma. D
aderen™Hel e sunt foarte dense, se excizeazt
excizie adecvatt a mucoasei -mlsd sedddsdiagimimat L

afectarea structurilor adiacernfe’9].
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Pentru a preveni dezvoltarea postoperat

rezec Hol edocul ui trebuie efectuatt cO©tinmai
forma chi ptoircHi ume@Cd, stalt a col edocul ui e
nu poate fi identificatfapt ce excluderobabilitatedezvot £ r i i unui <chist re
compl i catt eCsusiorm'dre oaazwle @Or Hi unea distalt

regiunea joncSiuni iexisthndot @plre® bgadn d i & att iec 0 miall i

chistrezidualAceasta | a r ndul stu poate duce | a c
apari H a calculilor “n chistul rezidual, S
efectueazt | a | ocul de trecere cam ec aluiphr ue

forma™Hi umbi remOaei mecoastrehit snbdcEcuobhcedasta

Mul"H autori [129; 207 255 susi plkrerea & hepaticej ej unost omi a
hepaticoduodenostomia (HD) sunt tehnici de
excizia chistuluiconganital decoledoc. Conform studilprHDa f ost suger at t
ma i fiziologickt “n timpul reconstruc™Hi ei
spitalizare decat cu HJ. Nu au fdsiregistrate complichd i dupt HD ~ raltecom
anastomoze biliodigestive

ExcizaCCpoate fi realizdtitarprHinl|laag®amposcopmi
masa corpului doar de 6 k§j38; 140;255] Aceastt metodt este aso:
i nterven'™i ei “nst, c u[l4Y]. Rhaumavgkig A. NLa et al.pau gjuns la S
concluzia c¢ct st andar dQdste afestuaal unei minilaparotanti sune r

rebordul costaldrégp car e este asociatt cu o0 r,eomparatvai |

cu metoda JdgrarbBliscoepi ok duratt mai mi ct a
sat i s f[R84A6;t196h r e

Cn epoca modernt, abordar ea-ac hiurcwrr quit c adlel
semnificative “'n ceea ce .sinedHza tahmhi ca l

specialitate di s cut Hemchirprgieo gpedmtace inclusiv strategiile laparoscopice,

| aparoscopice cu o singurt incizie Hi robot
acestor proceduri. Prezd¢ ©nd o privire de ansambl u asupr :
acestor proceduri, examinktm beneficiil e Hi
utilitatea Hi ef i cac idomparatim cutermipila desckise.olp plues,i ;
subl iniem i mporctoanmpleat ebixitgedlir gestiormaa acelstea | f or ma”’
congenitaléH i explortm i mportan™a cur bei de " nvdi”
in excizia CC [119].
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VOrsta mict a pacien™H | or Hi diagnosticu

|l a copiii mai mar iconhpal iccaardi is.e @ tceesrtcte tnmeurl & i
pacienMHau cdecCeCdat “n urma dezvoltdiEridi con
rezul tattkt din formarea <calculior biliari,

hipertensiunp or t al £ s[4 carci nom

Problema chistul ui congenital de col edoc
A., care confirmk ct aceastt pat onlsotgilea easptre
este diagnosticat | a -pmcstemndHi u el o atadan a
caracterul rar al patol ogi ei cu o medie an

catedrei Chirurgie nr. 12 pagimhtHoarefTop 1t of
pacient) Hi TCp p¥Bi o8dpapbosehdHppratorie pre

fLtrt compl i ca’Hi i Hi 1 caz de letalitate pri
monitorizat £ | a pacienHi - ejtumad anHy s tfoneo zr, i nf i echip
chistului cu hepaticp ej unoanastomozt wulterioart. Aut o
superioare “n cazul exci ziei ciompelpeteez ean tcChnic

ale colicilor biliare sau ale sindromului dispeptic, reducand necesitatea tratamentului simptomatic
ulterior.[103; 112; 217]

O experien™t bogatRomania, ai prezentataueori:tTarcoveahC C
E., Popovici A., Andronescu P.D., Zamfir T.
Hi trebui e suspecnt acdaz ula acpoapriii ™Hi'Hii .dudmuulé Hivs @ m
chirurgicak trebui e st vizeze excizia complett &
complica™i i, 1i[®x230]siv malignizarea

Contri bu™Hi i i mportante | iadedatamgnh®Chu fastir e ¢
aduse denarii chirurgi autohtoni, precum Natalia Gheorghiu, Eva Gudumac, Gheorghe Ghidirim,

Vladimir Hotineanu, Adrian Hotineanu, Nicolae Curlatg o r  GHhHedfghern Rojnoveanu etc,

care au confimat, in marea majoritate a studiilor din domeniginea conger&t | £ a di | a
chistice a ctilor biliare intra Hi extrahep
1.4.Sindromuldehi pertensiune portalt | a copi.i

Hi pert ensi(HTRP)esiec p a @é&@od kckr e 'Ht e r agpregiumii lrosistergui ¢ £
venosportalAc east a ecadreerddpesf € N5 t omHg a presir @it ier’
peste 10 mmHg a gradientuldie pr esi une “~ntr eHewor pgr &t pHIi I
varieseas$aci att cu un gradi[@dtindemndemiHe de
obstacoluluHT P poate fprehapat i @l gppastt imcdeP]alhiramdtl
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stu, HTP iestedi ahemaki dhspi dal £, si n Sinmpamdla | L
tipice a HTP sunsplenomegalidd frombocitopenialiagnosticate incidentalarice esofagiende

diferit gradHepisoade de hemoragii gastrointestinAe c i t a, 1 ct er ul BlUnt enc
simptome rarén diagnosticul primar al HTR copii[91; 188; 200]

Ob st rewxct'iHiaah e p at i ¢OEVPJestegperni enic i ppaarl tatlacapiucare. d e
se mani festt 'Hi per si sttt Tadultulpip47] Tranbaza veneip i |
portt poate fi 0 ccaounzsaetcei ndHt ocamfuanleiit ppatceapui t cea
| ocoregi onal e sicale, factoritsistemictancétie mai noutiei cazurir(50%) sunt
idiopatice[91; 168; 171] A f ost demonstrat ct de cel e mai
un sindrom aptrut prin instadvwar(ean udap e mnder
bloculuihepatic)p e r t ur b©nd ast f el ias$prenimbirmaltd cazurisceasta f i
poate fi determinatdec r e Hd el ietau | u i port al prin mtrirea
cauzat de o comunicare difecint re vasele arteriale 'Hi V €
congenitala)expunandgatul venos la o presiufiealit, anormal [134; 247]

Un grup de autori chineZi21; 182]au efectuat un studiu clinigmatologic al rezultatelor
bi opsi ei hepatice efectuattit | a @amWHidel 4c oapniii,
de 6,3 ani . Princi pal bkemerageda ngi ef 56 deteeizuri (78A4%)] n i
splenomegalie 59 de cazuri (92, 2%) ; he@mat ol
depi stat transformarea cavernoast a venei p
hepatict. hEgxampaapbpkagict a ™Hesutul ui hepat
cavernoast aa maefasgtiin ppnoipat du medi f i cLr i mor f ol ¢
hi per t en siar6é caeuri pudosttasodiake cu alte leziuni hepatice. Dintre cedeuti de

HTP, 2 cazur.i au fost de fibrozt hepatict ¢
cirozt biliart cauzatt de atrezie biliart
Hi 1 caz de hi p-slerbzatnts.i uMmcee gsotra ad eemomsnt r ea z t
portale | a copii este diferitt de cea a adu

de diagnostic.

Tudor Lucian Pop, afirmb ct cea mambozdr ec
V. portt, prin asocierea factorilor l ocal i
deschidratare sau trombifil[66].

Un aport considerabil in problema HTP in R. Moldova au adus colaborattaurelor de
Chirurgea USMF AN. :Hetisdare i,iCadacouNd Anghelici GhMi'kh I. care s
auremarcapr i n numeroase | ucertarti©tHl @i hAHENV &1 ceSHip do

aceste studi. au avut ca obiect al cercett
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(HTP) a fost predcmirreandte oisretbri atee plat if ok ma p

0 ele aust at l a baza “"n'Hel egeri. compl i ca’™i il
di sponi bil e, precum 'Hi a tehnicilor chirur
pedi aberHictr.art | a adul "Hi , HTP e x tav¥.inkynadzi c Lt
clinic, fiind secundart unui acéstuif8é; 240]den gta n c 1

caz raportat de HTP extrahepatict a foaut c:
peritonitt [3&2Allaza terminalt

Actual mente existt un protocol clinic na
fost el aborat de Ccatztarceo va Wt.or iHo t menreHinauh B'Hi, :
prezenfl a et apel e d en petoal pandru HTRGErE inavéddérd ar t i cul ar

clinicoevol utive Hi op™Hiunile de tratament “~n c

Sistemul portal are numeroase celatal e care realizeazt o
sistemi¢. Cr eHterea presiunii portale reprezint
colateralelor ports i st emi c e . Formarea de <col aterale

deschidera, di | at ar ea Hi hi pertr ¢l69 142] Este pasibil@ino r
dezvoltarea vaselor colateralefsi e 1 mpl i cat £ ‘'Hi[l159].eDenanrdgrentagca n e z
estefaptulaa”" n ul ti mel e deceni i, conceptul car e
preexistentt, ao fdoesfti nmoldiief iccuatu np @i arezeng, r I
marea majoritate a publica™i il or desckt’Hiu v
capacitate de c¢Hde ddfiatul ele perfuziedae g wiehtedndezvoltarea
colateralelor sunt destinateagel | ocuri " n care venele ce dre
“n juxtapunere imediatt cu venele [¢C7¢4 se var

Formarea Hunturil or ptadrt esiuptHi@ai vare cted o
pe de o (dimalttpenct de vedede jodlacmi n  r o | "nsemnat “n p
hemodi nami ce, evol u™Hi ei encefal opati ei hep:
hepaticg124]. Astfel, vasele colaterale ar putea fi clasificate in trei grupe embriologice:

1Plexul gastree s of agi an 'Hi p la eixelullj o m € resogastiiod sd

stabilesc | egbttur.i “"ntre venele gastrice (
sistemului cav prin intermediul venelor azygds)a ni v el rectal wnelestdt
hemoroidale superioartributarev. mezenterice inferioard i venel e hemoroi
inferioart (afluen™ ai wvenei hi pogastrice)
2Venele ombilicale sau paraombilicale (venaByrow pr e c um 'Hi recana
la nivel ul | i gament dlacHi taobliferadt)yad 'Hi falci forn
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3.Plexul portor enal , venel e de Retzius, i nterven

| ombare ascendent e, azy,ntsrisplena realad eihirbhlev proe It

S-a constataticcele mai importante sectoare pentru dezvoltarea vaselor colaterale porto

sistemice sunt:

1. Venel e submucoasei esof agi fesnte@n gftu rcna rzea |
Tn vena cak superioak prin vena azygod.a acestnivee x i st £t douéase,pl e
unul submucos, numit Aintrinsecbo, dezv
care comunict cu v en eipexulyenssiperiesofagiarHsituaa | t
i medi at sub adventice). Cele doubpbrevit
cu valvule care, “n mod normal, per mit
plexul periesofagiafB83; 84}

2. Venel e paraombilical e, deHi “n mod norr
prezentate drept anastoneoint r e partea ombi dniga seldle a
epigastrice de | a nivelul peretel ui ab
superioart sau inferioart, care “n cir
de medutGor gpnao

3. Venele de la nivelul submucoasei rectale, furnizatetet r e v e ntanferioadz e n t
prin vena rectal superioak 'H i care se varst “n vehel e
mijlocie; funturile splenerenale;Venele gastrice scurte care comtnau plexul

esofagian. Mai mult decét atat, in ficatul cu strucalterat, exi sttt un f|

semni ficativ “"n venele mici, care cone
hepatice.

Ast fel, “n moment ul cOndatbluaukerakbabes pr
dincauzar a s o d i pataldi spladihreci F1 uxul portal crescut va
ce va contri bui | a menHi ner[da Gh HTgR awamn ela
val vul el e ~ Hi pierd cont i neos’este irHinal, Sprewistemul s |

azygos Hi vena cavi superioart.

Compl i ca’™i a c a&TPese ruptirsgpaownd rmtntk a ljoiecuet e |
hemoragie i mportantt.fr®tcunmhieaidhemoragiilordin eancele s t r
localizate in 1/3nedi e 'Hi aesofdgdui i 8ar tonstat@macicaurHTi®ai 9
prehepatidezvol ttit Vlalbb; @¥l]|He ai advrangesagmaetarziua c e 'Ht |
bol navi vor pr ez enteapldeariced luBiecare ems@dnhgneoradgar ie 'Hp e
riscul decesul ui cu 20 %, iar mor t aid20%[8] e a

Reluarea hemoragiaiste oc o mp | 0 © & Hitaebolrtadii cu HTR unii autori [87; 187
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considerin phhcd4@¥WwHli ce mumaglogicandcscpidauctartirgicale n t
prezintt cel pu™Hin un episod hepmwaduliangiidi arle,c u

ca |la 7 zile, procentul st ajungt | a 60 %.
In majoritatea cazurilor cele manportanted i | asteandiais e sunt | a ni
funduluigastric (pl exul submucos) , e R § b ecadiilddd i i

venoase la nivelul Intregului sistem mezenteric. In udmeaz v od d ltatidr al el or '
hipertensiunii portale are loc dezvoltarea varicelor la diferit nivel. Exist e | @ XHb @ n e n "Hi
inNtre presiunea s@gngept aht velnelf éugol ader antree , [
prezertd Hi di mensi uni ke e Hiuriuieesiingerin dcestevana.in aneldd i
cazuri (5%) r e Ht lew @l ui s angai @& Hfresiuné @ritake huse sad adu aHZ L
dezvoltard o r ma "Wiaricaasd114].r

Existt. doua faze ale hipertensiunii portale: faza compérisdt f aza d&ao mp
stabilit ct hipert en stirufaze @mpersata aproximatia 30% dis t ¢
pacieniHar in 70%din cazuri in faza decompensata, fiind diagno#tida majoritatea cazurilor,
ocazional prin prezélnl varicelor esofagiene, hemordgii d i n varicel ea es«
splenomegaligf96]. La aproximativ 10% dip a c isainrégdistrahemoragie repetain primele
7 zile dupt pri ma h eognostcge fegv cwreaemi Ic.e ©dtalti tc
hemoragia primat risculs © n g eepeltatesi & p L drtparaled, este necesarme n "Hicto n a t
fluxul hepatic portal redus care arelocin¥iut ea i ndu c e-cavale, dirte la atrafin i |

celulelor hepatice parenchimatoase ce rat.chliza ent r & presiunii la nivelul vportt.

Mani f e st t ale hipertensilinii poitate & copii

Ma n i f e elihide rcardcteristice pentru HTP sunt foarte varidta r s e e X [
preponderent prin splenomegalia sau hepap| e n o me g al i @cidentaldagUSG.s t i
A p a rhenidragiilor tractului digestiv superiert a b didgeo$ficuede HTP n 590% cazui
La copii, de regul. aceasta hemoragie provine din varicele esofagiene cu pdrematemed,
anemie, hipotensiun, tahicardei [118]. Un alt semn caracteristid TP estea p a rdesédulai
vasculap r o n pepdteatdle abdominal. Prez@n c i r c u lrade'tiezeoitatecaod cau lea r i
“n Acap de miicdluestecar @mereiromli i ¢ pent r avacdop i i
i nci de-h2%f1160 e 8

Af ect area hepatilatopiefsitiendr aprr epoin@lemietnt C

prehepat.iAplrexi BETRPa di mensiunilor ficeelanl ui
hepati ce Hi mi xte a HTP. ML rirea di mensi un
patologii hepatocelulare, cu toate acestea, in cazul cirozei hepéticec at u | prezint .
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impalpabile. In unele cazuri, ficatul poate fi apat ca avand caracter nodular ce este un semn

cert de prezen™Hb a hi pHY3.t ensi @exami paordal eo
hepatickt “frnrtagawdt poat eajfungn@mdtchinamdi pm@mis i I
superioare Cu toate acestegan u doar patol ogi a intrahepat
hepat omegaliei, dar Hi maladiile ce pot i nd

Dezvoltarea spl enomegal i ei reprezintt
hipertensiuniipoa | e de orice formk. De regult aceast
Hi " nai nt ea a[p0d].dcteridiapaie Inlcazuihumei patplogé hepatice avansate, iar in
cazul obstruc™ ei extr elwematai coe uaHova.r Lp ccrrtetHt
bilirubinei. Cn cazul “n care copilul cu hi
semn determino decompensare hepadtic £ d i t L .

Ap ar ascHei &ac o n s ea p & rHEL u melmddinamice sise mi cter a'His s u d a
lichidului r e "Hilimvaselesplanhnicealilatate in cavitatea peritoneadste diagnostichia etapa
de decompensare. De relguiceasta se dezvblt n caz ul hi pertensiuni
postsinusoidaldn unele cazuritihidultranssudas e poat e i nfecta spont a
chirurgicale, cu dezvoltarea ulteridax peritonitei bacterierd e or i gi noes é nd ezt 0
Tn urma procesului de translocdrea ¢ t eDeiregutath urmad e z v opkritohtei bacteriene,
prognosticul este rezervat.

Instalarea encefalopatiei hepatiaer e | #&intapeafleMului sargvin prin ocolirea
perfuzei transhepatie, i nt e r améHi an eilestidalil co sistemul nervpgl i s f unc’l
hepat odde | ualldnelm amidies@iot r ans mi Sttt ortpriroirtabilitagel i n i
letargie, somnoléi [21]. Encef al opati a r epxree zd enmhaip suenz & & &H
afec™ uni.i hepatmaei heankaitlee ®Oli obceea enc
l a copil ul mi c . Cu t d detsemn alivie indic reaesitatanpapi de "Hi a
transplant hepati¢221]. Dintre ma n i f eddinicé dei ordim general In cazul hipertensiunii
portale sinusoi dal ev'Hd e pullisanbileal (inscazurdeac aen apl o tz
venei ombilicale),s t e hascCidare (in HTH nt r a ), ggipezdmiasti. at r of i e t ¢
eritempalmr( “n cazul HTP i nt rdeehge pesttagediltr lamivel hepatit)e r t
hipocratism digita[17].

Diagnostiaul hipertensiunii portale la copii
| n v e sle negepsarélipentru diagnostiddTP sunt foarte variate, datok faptului ¢ £
acestar eprezintt un sindrom pahns kamanmiditoc matagil e x

Di agnosticul de mitmpdrithend iwanes i pdretzaelit dad el
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i nvest ipaamlitcei 1 oazul suspebtr i i unei aliliere ddtem e ic e haemp

efectuarea unui séntregde 1 nvesti ga’ Hi i p & @& tcauzei HOR23H.r mi
Explortrile paraclinice includ explortrile
hematocritul ui, | eu€aciHT®|l @ sHie premleodc tt ¢ led

anema. Valoarean o r maattotnbocitelor into splenomegalis eveeteesi t £t supl

evaluare hematologict foarte atentt "~ nainte
inhemoragii e cronice sau c©nd volumul de pl asmt
Sepotapreciano di f i cbLr i ale timpului de protron

Nivelul fibrinogenului plasmatic < 100 mg/dl n ddetertorared u n diCHiulei,ipreponderent

af unacés et EZzé&at ul este unicul sintetizator d
insanges er veeaHt eemn de modi fi ckLri severe hepat
paci en i i cifiotsiudirenat He tste mao fpEwaété a susp

Aceelaclyii t ate este caracterPadi aimddiHe c dvemn e aiut
hepgtuwucéa mast ponderalt scitzutti Hi cCu un ni
i nsufreneahtHL

O cr e 'Httafr e a déiHilirebirt, un nivels ¢ Ldealbumih, 'Hi Todelungat mp
de coagulare a protrombinei indlic d fectaresemnificatita hepat oci t el &r 'Hi
fiind caracteristepent ru f or mel e deHTR[5]hNvpldinaitde@amokiac inmi X
serul sangin indictoHintarep or t osimaf é mk¢hh col at er al e 'Hi p
intalni la toate formele de FP. Activitatea sporit atransaminazeloc ar act esu fzemizh
hepat ocel utl atrdel satcku tukt | Hii z aitnts t daepatiteindarinn germdtee  a
di f e ereastidlidgic £ hepatitei Cr edHd teir eiats f "#lit ia z e GGTRIl mai ¢ b e
severitateacolestaze[16].

Colangiopatia datart davernomului portal (CCP) este ceamae veompl i ca’H

OEVP," n cazul cO©nd col ateralele pronun*Ha@te ‘Hir

intrahepatcc eea creeazt dificul tt Hi “n m@lila g Beeln
OEVP este o patologienani r ot i ct Hi cu rezultate favorab
in caal pacienullui simptomatic cu ictersaucolangk Mo di fi cktril e "~ n sis
Hi devincihiaverHsi binl ¢«eaz de aplicare a unui
examinaH prin MRCP/ MRaxtdbilitdBgnasticid de CICR, 616(&%)dd 2 %
e au fost asimptomatici. Par amet r idmatibeide c hi
grupul norRC C P . La agdineclizdi nlco@uii r i i venei portt Hi

aplicareaiintului mezeportal nu estenet oda opti maf erei nd alt @aeneint u

sau selectiv portosistemi211].
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Mar ker i asoci a'Hi cu di sAgu,ncNHD aHien@d®BC,el p
aplicabiitnpr ognozarea HTP | a t o Hi cbgaoar ecnedi dies
endotelialt PBFEtsecolns ar v atipitdrd odt'ligi ext r, dehHa p a'tni
prezenthu exi sttt studii caNOevWkAg VvEIri €CEC ac BT @@z
[226].

Ultrasonografith epat i ct Hi a patul ui vasculnair Hiparl
pentru depistarea HTP de orice niv8ltarea v port este una din cele mai imponta n
concluzionarea diagsticului. Ultrasonografia Doppler permitevaluareavaselor circuitului
splanhnic cHi ad | .inecazH@atvanesif or mar e . g @l tste foarta s L
importantd e a nu confoandal at é palti dwansignaenzt ebn tlta rlg:
nive,b, care va fi .ppnm#Mgidsdtt eronat ca v

Utrasmogr afi a Doppl er este foloascohmfipremmat |

parenchimul acestuia este normal in toate aspectele, detectarea limfaticelor hepatice, identificare

ramuril or portale i1intr ah@aupradtihgtaev. par ot atHie n &Hi
I ui Re x, varia'Hi il e anat omi ce posi bil e,
mezensapectoart, v. | imeaeh)lerprmeat et nda-idaal g p |

spont an ‘Hi a | tca ductwsi pliare inteahepatce dilatdtec@laregiopatiep or t a | ¢
secundart), varice a veziculdreli &i-ululbliar@8.6 mpr
Aspectul rinichilor poate oferi n f o r madetarce edpii cu flbroza hepataongenital mai
potaveg ol i ¢ hi s’lilaitezahomalieate arlichilolE st e r e mar gparbeizle nf'Hap t
“ngroHLr i a peretekbuesseaepani esemal veerzdcci dl
Razumovskiy)Caz acov V. , a determinat o cor el a’Hi
scor ul Child C, splenomegal3&41222) cm Hi un

Pentru eval ar ea 'Hi monitorizarea HTP | a copi
el astografia | ienal tdolviedlii me nas ifoin afl &z achairlet s
varicelor esofagiene 'Hi -Histpo ufleoy2a2]Yoomp20id n i t
#377}. Un alt studiu a demonstrat eficacitatea elastografiei lienale in caz de OEPV comparativ ct
el astografianttepatcaet metodt care a pilds5gnoz
271].

Ecografia endoscopi ct po-anstadidircipientihamte par e z
acestea st poatt fii detectate endoscopic. C
mbLsura grosimea peretel ui dehemocagidHu i ,poaaree d

vasele comunicante esofagiene care sujaed]. pr e
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Un aport considerabil in diagnosticul HTP inclulawcopiilka adus T mbal t
studiat rol ul ecografiei Doppl er Dup-seern Co |
el aborar ea 'Hi aplicarea " n practi c{228a2650 nui
Endoscopia i g es t p & H{EDS)@stekmetodaare permitevaluarea varicelodiagnosticul
acestoa atat in stadiu incipientac  'Hi “n etHadi'incadaasat | or
RecunoaHt @&irvarigelompeste gimph s unt Cc a neél sidioase qurtraiectmi n
| ongi tudinal, uneor i CuU aspect artpseondbtumomal des a u
cul oar e @B0bt gosthilidteade aidentifica alte surse de hemoragie, de exemplu
ulcer peptic, gastrita hemoragieli  95;t2¥6] e

Pentrup a c i euno'Hiermoragied i g e st i vt endoacppearest® primdl pas n
evaluareawseihemoragieiS-a determinatico cr e Ht er e a presi uni i
mult de 18 mmHg r epr ekhemotagial a o | tesingti|md aftstgpatr c a
Clasificareas e v e rvaritelor'idsteé bazapemt r i,meeax t i nder ea Hi L, cul
varicele ce au un diametru mai mic vor avansa in dianyggraand cele mai mari au un risalt
dehemoragieRiscul hemoragiei variceale primaste dependent de

1 Dimensiunile varicelor mai mari de 5mm;

1 Aparild petelor de culoare He pe perdivaricelor;

T Presiunea por t-1®hnhHg (abkPaynar e de 9

1 Cr e 'Hpresiurei atravariceale mai mult de 16mmHg;

1 F u n @aHit aa ficattluL

| nv e s endogapliipermite excludea 'Hi altor mpatcelremtgziaik c
vasculat gastrid_antrat, sindromuMallory-Weiss tumorile maligne ce ar pes determina cauza
hemoragieiVi deoc aps ul sa ednodvoesdciotp iac &f i o pent screehirg a | t
ul ‘"W supravegherea varicelor esofagiene la cgp87]. Angi ogr afi a conven
modal itate invazivit care are cOteva dazudlda c a’
de apreciere a tactici.i chirurgicale. HExce
comunicarea arterigenoag in abdomen sau ficaDe asemeneaizualizarea angiograficeste
met oda eese i &lic alhalateaacluziortrii endovaale a varicelor.

Mezentericoportografid £t m©ne st andar dul de aur “n
hi pertensiune parcti ®héHnd errméj ar c b mfpcaangografie at L
in faza venodsHi at, IRM, 0 if a@fotm a "Hietaliat. despre circuitul splanhnic, anatomia

ficatul ui Hi i nclusiv ducturile biliare. Av
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venoak 'Hi ak este efactaakea rapichi n v e s tcu ogba HHi oe@rineagini fidele HP
[100].

Hammneretal.,,auefectutmat anal i zt c €hcpArterio-PortografidArterio-r e
Splenografie(CT AP-AS) 'H CT, IRM cu contrastCT AP-AS aidentificatpr e zen™a "~ n 1
cazuri a U n-renal Hd wiertt 0 caradtegizare map r e caisistémului portal
extrdintrahepatica vendor splenemezentericed et ect L ri i varicet¢t omp i
cuCT/IRM cu contrasf100; 151]

Un grup de autor[68,106,149]u evaluat asocierea intfret s u r tadientliluepregiunii
venoase @patie, rezultatele histopatologicendicatori clinici ai HTP la copiill au ajuns la
concl HIAnas o«ctor el eazt semni f i c atchiar mai multgw esteé u |
asociatt cu prcamsmriHac vae i It e inhalriraugnare, spreedeosebie a |
de adul "Hi , MmLsur eecea egraadi ¢eat el copmuipreazi
a HTP Encefalopaah epat i ct mi ni mk afecteazt aproxi ma
aprecia prin titrarea amoni acul (b8]. Apreciereac ,
statuului psihoneurologic este obligatorin scopuld i a g n os d m L ir 8NIC'HTefalkep r
diminuarea memoriei, agresivitate, labilitatan o "Hi, evitaaeh ¢ontactuluidedot e ver i t at

profunzimea procesului.

Tratamentul medical al hipertensiunii portale

Scopul principal Tn managementul acutab pi i | or cu HTP 'Hi h e me
constt ‘prerdwpdretiutfriarnts fau zciNieelzidagnwoglabinet £t e bui e s
la nivel ul mi nim acceptabi | 76080rgH, translzilepeste o
acest nivel potcauza pr esi une venoast cr es chemodagieirttin " n

varice In mod similar, nivelul trombociteldr r e b u ilasivesukminimi aeceptabil care previne
ri scul de hemoehbhgpe HelpksH2aaa0/

Managementuprofilac t i ¢ al compl i chmdnscutdDP I | &i c
c ons ens prdilaxgirmedicameinttase sau endoscopiesSimpozionulSatelit Pediatric

BavenoVipe Pr of i |,&onsemsul B fost atiasrdadar n utilizarea bypaissmescRex
la copiicuOEVPHh U au fost propuse recomandbtri pen
farmacologicg139; 215 Pr i n ur mar e, farmacotder ampi a mua "Hi

[84,90,156]la opiic ar e au suportat un episod de hemor
De obicei, tatamentul medical de profilaxie in HEBtei n i ifidinte te priral episod
hemoragt. Tratamentubrofilactic reduce riscul hemoragieini dHeall @ 3 0% pOnt

ut i | imedicanentalin grupab -blocantéor neselectivepropranoloul i n f | u énnmibie a z &
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multe aspecte fiziologitdl TP prin scbtder g’an fao arcssbhitodiftoxidia e j
port aHit ¢tbdijrmad bkce v as omc an stpruiba(Hibnea)0].tLa copii, doza

de adminigrareor al £ a propranol ol ul ui yamiifat6&d at
mg/ kgl zi di vi z@addz d nma&x ismtu A2 @ rmgl/ez i |l a pac
cei cullO@.scitt)

Administrarea pe termenlungal AP d e mo n st r a tle henmoragi@ rsicn serkwz|
varicamaé Lr e ou letedildeldriesofagmastricec ar e sunt expuse m
alimenteTot odat t, o admi npoatefri a raes odcad alt bn gctu d wnrf e
tractului gastrointestinat, ar en "Ha v i tnezeneHR , f ha pb8haig osoase

Echilibrul hidroe |l ectrol i ti c rtm©ne un el ement e
HTP la copii. Caurmare @ a s o d i d mlt aarfHi reii c e 'Hi a scbtdeseii \
acti vetagru lsaim g¢ino tad dsoisntter on ceea c e .Diergtir mi n
de prima linie in acest caz este spironolacttha z a i ni Hi al £ | a swugar.i
divizatt dmza maixienal £ f i.Laradbls@ emdHi k gl/ozia ‘i m
100200 mg/zi' n 2 prize, doza maximk de 400 mg/ zi
<50 kg, doza i ni "Hi al {106p Efexteleadverse atk spirdndactomgi pat i
fi: hiperazotemia, hipokaliemiahiperkaliemia, hipoatriemia, hiperglicemia, hipocalcemia,
ginecomastie H. a.

Cn caz de enc emedidamentaltdé primahliai@ este lactiloza r @ 'Hi
demonstrat eficacitate in preveniea c e f al opati ei hepat[212].AcesStan cC C
esteod i z a hnanvalbsordabl cu efect laxativcare e r vieaHtreeducer ea prod
de amoniac prirs ¢ h i mb a r enacrolmoanula mtdd@nal spre bacteriilonureazice.Se
admi ni s tcate2,&aX0Mml (b, 4#6,G g) pe zi in doze divizatajustandts e p O©Ont | a 3
2-3 scauze/ziLa adol €s0c enrml "Hip e4 0z i “n doz e -3ktaune peazit e
[106].

Un alt medicament ef i ci e rotnitin-Lraspartata(leOLrg, | o p ¢
HepaMerz) administrat p/o sau i/vcarai ¢c Hor eazt producerea de a
substrat alternativ pentru ciclul ureBormagranid t & & d mi nchtes % pliede 2 dri pe zi.

La copi. de(O8 @prsitdci fo ametddd &t umayd ipadaltte f i a
cauza calibrului mi¢H redus al venelor. Prin urmare, tratamentul medicamentosn@ni.es ur a
de bazt.
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Tratamentul endoscopical hipertensiunii portale la copii

Ligaturarea endoscopict a varicelor (LEV
“n cazul varicel or esofagiene at Ot pentru
profil axi ei p 78]. 1 8apraeeghétea parietle nrddasrrco pi ¢kt r £ mOn ¢
critic de management. Cn cadrul profilaxiei
incazulpr ez en He i u hemoragig ivsacr i ‘crealnmarde cu spotur.i
|l a ter-apboa@aanuebsau apari Hlaocamtpeli wra;Hi i1 oada
nu rtspund | ablocamte87]la ment ul cu b

O analizt a op™Hiunilor Hi wvariantel alt tde
a fost ef ect uatviin chdrul catedrer €hiru@ie nfa i daza unui studiu

restrospectvpe un numbtr de 432 de pacien’Hi . Met o
variceal t a fost l i gaturarea EVE)] dBEMEop i c L
sclerozare/ Bl akemore/ obliterarea varicelor

esofagegastrice. Autorii studiului [6,837]au ob™Hi nut un ke zwldtoastc 0

primart "n 88,5% cazuri Hi netodade Ine dradeamerdauh a t
optim al pacientul ui cu varice esofagiene ¢

hemoragt, tratamentul hemoragiei active,preveda r ecur en Hel or hemor &

Prof. Anghelici Gh., a prezentat rezultatele hemostazei endoscopicesfil@aive primare

“"n hemoragiile variceale ob™Hi nute | a baza c
de pacb#®HnfHONnd un rezultat "~ n controlul ,hemao
demonstr©nd eficien™Ma metodei h [€]mTos ih eadrel i e
acel eaHi clinici, au fost stabilite erori/l

di gestive super i ofutore[6,8,3] apeavd ideem™fiiatc v oHTUR a|
sthEridi pacientul ui cu hemoragie din varice
din sistemul port al comparativ cu hemoragi.
pierderilor de sangeDeseorj st area | or este s uébzaera ediiuidt £
pierderilor sangvi ne cai'Hec o npsoerctianl“lde cgarraev ep oaas
hepatict ireversibil t. ealavhjdui gastriddiigaturareaadbar 4 i t
varicelor cul[7urst hemoragict

Prognozarea eruperi i uvramntirmiarad dec usten I rad alfHi
varicoase:

D u pctloare: vene sub aspectul umut. n u mefineiroze 1 punct; vene sub aspect de

trunchi sau nodun o 'H2 puncteyene de culoare H-a | b Lis3tpuncte.
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in dependeidde mt r i diaenetrul 0,3cm i 1 punct; diametruintre 0,305 cm i 2
puncte; diametrul mai mare de @& i 3 puncte.

in dependeidde lungimea venelode laj o n ¢ "dsotageg @ s tprCitedpto r "Hdeu n e a
mijloc a esofagului 1 punct; @nt la treimea medié 2 puncte;p © alireimea superioara 3
puncte.

in dependeitdde gradul déngustare a lumenului esofagdatorit.veneloringustarea 1/3
din lumeni 1 punct;ingustare&/3 din lumeri 2 puncte; dehiscé#l cardieii 3 puncte.

In dependeidde suma acumulase distingu r mt t @ grade de severitatedai | at £ r i
varicoase k& venelor esofaguluiGradul I 3-6 puncte Gradul 117 7- 8 puncte Gradul 111 7 9-10
puncte Gradul IVi 11-12 puncte.

n timpul LEVE, varicele este aspiraitr-un aplicatorcu inele amplasate pe exterie la
c a p Hlexibil al endoscopulyiulterior inelul de cauciueste Tmpins peste acest varice care
pr ov o a cgulareal asestuialnelul se elimiides i n e d u p-llGzifeeu o cicatrizare
minimak'Hi  © lu c emaaniit comparativ cu scleroterapgi24-26].

MLsuprnéeéwbzute pentr u ueaexcludeseeail é mte perasg régies |
strictdepat fpadi en ™Hi i t interrtdr® Bs ence”Hi eagatainent Heingstatic logal
transportarea bolnavilor se va reafhemoragieacu c u
aplicarea sondei Blanore sau Minnesotp e nt r u paci e L% va manta sokdd S
urinak pentru monitorizare diurezei, preferafile n "Hi diueezeigpaste 20ml/bl dupt 12 .
montare soncki nazo-gastrie@ de a s p i predetfhlbilecu diametriude celp u "H#4 Rr (poate
obiectiva prezeidd sangeluip r o a saypnhodificat in cavitatea gasticHif a c i | drehagula z £
gastric in vederea uneix a mi emdoscopice de calitafgg ent r u pacpeni ier a|
v a r i ,dnstablli hemodinamic, cu cooperare norimkl care examenul endoscopic nu este
disponibil inu r mt t 84sore ed va monta sonda Bialore sau Minnesotaceasta va putea fi
utilizattcub a | o neastbeflaegi an 'Hi gast r i cteih expivitaleecu aara x i |
volumul fiind calculat ind e p e n deevarstila copiii pant. la 2 ani sepoateaplica cateterul
Foley cu tracldneu Ho Hlir £ f i xtar e f aci al

Momentul cand trebuie efectdandoscopia in caz de hemoragi@ndpacientul este stabil
hemo d i n aanad rc Higdastiid esté evacuat, examenul endoscopic se va efectua in primele 24
ore de lainternarg dupt eval uarea Hi tapaeeaentulyil ipbarca reendlk
hemoragiesevels au moder att cu c¢omoraldiudai"Hi £ "Hin diompcoorpt
24 orede la internareais e cTHI @ caz ul h e mo rirasgecial & lemoragiidors | v ¢
variceale se indicevaluarea endoscoppid e u rdguepnit™Ht ent ati va de k eec

in primele 612 ore de lanternare.Studiul efectuat ddello etal.,suger eazt ct |
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pediatri ci cu HDS Hi hi pertensi2una ep coputea If i,

in pericolv i @paElentlui, f aci |l i t©nd ot mat aimemtl cHiiatapttiiiz
a resurselofl8].

Cn baza exmudraiteen HWeiimpacdue 20 de ani “n ot
riscul ui hemor agi c variceal , Cazacov V.,
chirurgical Hi endoscopic este d€ méeledtiHL &H

succesuli tergpeutic[40].

Aproximativ 10% dinle mor agi i |l e cauzate de HTP au |
nivel ul stomacul ui . Fundul stomacul ui se
Tromboza v. l' i enal e, ma i numi tt ‘Hi hi pert e

gast i ce i zol ate fiLrt pHR¥E erPela dwearailctell opraretseo,:
comunica cu venele submucoasei esofagiene, ducand la formarea de varice gastroesofagiene c
se dr eneazveneiazygof28]i st e mu |

Varicele gastrice se clasifickt “"n depend

Dupt cl| asi[20B]oaicele gastisca seiimpart in:

f Varicdegastroesofagiene tip I (VGE1l) sun
extindcu205 0 mm i nf er i org aset riatondal ddirleurinreicha e s «
stomacului;

1 Varicdegastroesofagiene tip |1 (Va&RBRXS)t rcac
pOnt | a fundul stomacul ui ;

1 Varicdegastrice i1 zolate tip I (VGI1l) car
varicelor esofagiene;

1 Varicdegastrice izolate tip Il (VGI2) | o

De regul t, vaari ctedredigvastmi eeolap™™i a HTP

varicelor esofagiene. Cele mai frecvente forme sunt VGE1 (70%), care apar concomitent cL

varicele esofagiene de calibru mare. He mor
[178]. Rata s©ngertrilor din varicele gastri ce
maj oritatea cazurilor dae mWiGEUr, i looddatde cab|’i
esof agi ene, di spar Hi varicele gastrice di
pofida obliterdbtridi cel or esof eagimara &emorageit a
variceale. Rata matl| i t £ "Hi i |l a pacien™™i i cu VGE2 &este
pri mar e. Aceasta reflectt stadiul avansat
mal i gnt | a pacien™ i cu VGE2devkiceima d a wree.zH Het pi
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un pericol vital major. Principale obiectiviegerapiei varicelor gastrice sunt controlul hemoragiei
acute 'Hi prevenirea resOngertridi precoce,
Diagnosticul endoscopic al hemoragiei acute dinces gastrice poate fi dificil din cauza
vizualizbrii precare “n caz de hdl49) Oeagtatee a «
"ntO©l nitkt “n HTP reprezintt varicele duode
pr ehe[8®22i]c t

Tratamentul chirurgical al hipertensiunii portale

Lamomentl actudAst andar dul de auro “n tratament
efectuar ea-pptaimézeRexith n tmelz oDe Vil l e de Goyet (
in 1992)[59; 261] | mic #lisdal Hwrstt propus pentru tratame
transplant hepati c -aguexdinsapidpentry tratamedtul ldTée Pehiedatee c
l a copi i cu cavernom por[i6all Omercao'Hida H ondse
por H unii trombozate a Vv. potrtée primeaPhi e
Hi recesul | uilsRex,e mud rue ewtrd agarstte©Onag Hi " 1
calea venoast ombilicalt formatt di[68l. v. omb

Prima descriere detaliatt pas cu pRegxaa t

aptrutefec@@adttre Jean Del[63VddHie & ef oGsoty ede se
"nainte de aceast a. To ™Ht ot ® ippl @ ti & ritlidin aHip&adfPeu "Hi r €

efectuarea-REMxntHiluitie Hhée 2 m eimeze protocol ul st
|l aborator THi i magl[i7lg.t iCGu dtuopaktt ec ucnt uersnteea zrtar a
trebui e st funstudie detaliat & kistepului de tcoagulare care include timpul
protrombinei, timpul tr ombtopbiasd ilnleli, pfaa cH @
X, proteina C 'Hi S, mut a Hi i a f act-tetrahidrai | Vv
folat-reductazd152]. Preoperator se efectueazul USGaDa|
circul a™i ei portale Hi a particularitbt™il or
V. jugulare interne permeabilitatea Hi di a

[218].Op Hi e ailndi ct CT cu angiografi e Hi bi ops
hepatic este nor mal efeetwaredHb nt u b s | estearzopnbn

hemoragiereent £t din varice de grad avansat sunt

chirurgicalt. Cei care au varice st abliuneie cfF
hemoragi i “n termen scurt gurctal el i(pid@it lLi cp
regresa spontan dupt o i nterven'H e -bdewcHdint'H
tratamentul va fi s@3.pendat " n ziua iIinterve
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Rei eHi nd di n par-fiziolagigel aer copillluiHgréfede siatetieet somno
folosite doar “"n cazuri excepHionale (obl it

in literatura de specialitate, sutiate de utilizare a grefelor sintetice la copii care pe viitor din

cauza creHterii copilul ui necesitt[8illei nteryv

Aplicarea -‘Hpomta@aluiprmezottit atviandea ) pr ceenhe
de Hunt-air €t @emir ¢ o, "ntruc®©t permite nu doar
hi pertensiunii portal e, Ci Hi restabilirea

"mbunttt™H rea BumatiHsal uhepaturokoBi cacentr al

mani f est knreiulroorl opsichkeo pr ec um: reducerea cefa
capacitt™i i de ef oemqg Hisdadmalid i Hiar &me Isitmm’Ririaelg
‘Hintu mezaportala fostposibilde efectuain 3034 %c azur i, ~ nst thndat t

materialt a devenitdipoeospédcil énHai ap@Rki pmat i &

O al t eafdintaldi privllypassmezpor t al reprezinotzi Riee, H
reprezintt o anastomozti dir ect firclituldi poreal vena n a
l' i enal L, V. gastrickt st Ongt, vena [2f% Prealtt er
grup de autor[64,269]a pr opus IHdwnttwll ggagterconstt “"n a
st O©ngi csut ©mo.g Lpsocrotpk de a pistrua ovbh "Hijnwgu | raer zk
postoperator la 8 copii.

Unii autori [248,268,272Fk o n s dalpecfernréfacerea n caz de tr omb
mezoRex a HaR ezx siH lbcede derivatele portosistemjaemonstrand rezultateune
postoperatoftiat i ng©nd o r at bt.Pdke dsu cackekst sdpda r B3E,t %
demonstreazt contrariul Hi I ndi c t-refalaWamen b €
comparativ cuoper addi i 1 @ Hu n-p a r eaingdrdz unsuccesde doar 50%a
per me a bdntblui,d £LFHA i £ mhemoragiaerpee tdaetrti ,ce esof agi ene

di mensi uni mu | t ma i mi c [268}. Superiaar ed dl.intkun studiu Hu n
comparati v di-Re x Herttlirfeusplénar le nmé 20 au camibele imetadé o n .
sunt efective “n egalt miPdart dan or éctiérlcvua rad'
portae'Hu nmheudRe x ar e adi "Hi on al[13di beneficii me t e

Orevz i e si stoenai@atniadtiB i deal bostriefectuatt

compara efi caci-poartteaal 'HHiin t aisistannicetare aehoastrat [psar t o

di f er en’Hei "n complsawaH @ mher &Hgostapdratariay b s o v Hie
termen lung[256]. Ter api a a npbstopecatorigud aacnkt tun r ol i mport
per meabi |l it & Hinmb uhndcobhsitdrabic i v € o b & "Hi rai ns Stiblidpetd u |
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demonstrato c r e HH eemrei f a duaului wehosp r i n Hun't |l a pacier

anticoagulante postoperator [66llepari nt “~n co
Op™Hi unil e chirurgicale alternati veneZzon c:
portal sunt Hunturile decompresive, procede

In prezentsunt cunoscute peste 88v a r ichirtgjicale de decompresie a gradientului
porta., Pr e f erriorc™®ad e ul ui c hi r upegtru diezdre paceerit endivdivaltire r
dependestarédtu nc "Hh opmead &t el ui vascul ar 'Hi ni vel i

Aunturile chirurgicale decompresive gapartin:

f Aunturile selectivecar@s i gecbmpresia varicelor ga
dar men™™i n hi p erespeetinflaxul vemasportapspre ficgd | £ Hi

f funturile sistemice portale par Hi ale
sau mai pu™Hi n, daportaper mit pasajul flu

f Aunturile si st emi ce portale totale ctaa e €
hipertensiunii portale

Auntuile recomandad e ma i M2159% naotearde i mposi bili
Hunt -proeztoal S au suhtdieturie seleciivesaudHu n t a r i-renale disfale.e n o
in 2017, echipa de chirurgi in frunte cu Razumovskyi A, ¥u prezentat rezultatele tratamentului
Hi a experien’Hei chirurgicale “n HTP | a corg
paci evardthc uu i nst T IvanAfolteféctudtduni de oper a’Hii
i ncl usi v 27 indnejoritated caztrie(76v ce 1 € Hjiad fitdt efectuat diferite variante

de Hunt-areteom&itibde copii a 4portal, lan24 topii wrefectdat n t
procedel de devascularizareu§iura Aut or i i au remarcat rezulta
efectubkr i i -poHal intspetialirestabihiea perfuziei portale hepaticare a fost net

supercioonaprar ati v cu alte met edd i de Hwuntcarza |l
demonstr atpr oog r eeastisthbicdcuetimpub ©nt | a di spari "Hi a
hepatopetal prin colateral€.onf or m dat el or odoaHB46W tirecopii au fostc e s
el i gibildi p e n mezap oar t eafl ¢ ¢ tovead IHHiLLMt®INIMHE maj or L
(85-90%) Hi Eur o p@58ae, fiind énscorelare cu cele din Europa de Est-5006)
Aceastt statisti d¥-95197rte fplLe oxfinte me trdlRtpebepatice r
Hi anume rata crescutt a cateébvbedi fkr 928y por
197]

In 1999, Deshmukh, a propuso alternativ. tehnid. a Hintului splenerenal Hi anume

anastomozltat drealhmdt eov. me z ent ereincald ki npfaedrni goha'H
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anatomie -doftal Epasnpcerrgekidcetast a sa paal enédaz
care probabil este prea dificil de a expune vena ligsal de a prevedezvoltaregpancreati.
inprezenteste cunoscut fapt-obvalke anrastt omet e
di mi nuar e prantarhpbin&ea ¢moragiei dinvaricele esofagiene T o { acestet L
I nt e rredecncodsiderabil fluxul vengsortal de aceeale sunt considerate antifiziologice
fiind urmate de -4%)] risctrididai 2833% de @ezvoltara b encefalpphttei
hepateportale. Cel mi des intalnitec o mp | in pexidddapostoperatorie surtfhemoragiile
digestive trombozaHlintulu, i nsuf hepahiHat acut t ‘'Hp orefa@detf al
RecidiveleHDS survin in cazul decompresiei neadec\stain trombozadintuluisau al intregului
sistem portal. Aceste o mp | suvia THiI8L 2 % dupt apl i cHintueigorte u s
sistemic[22; 189]
Tr o mb o z aanastomozeie” @t © inr3-23v{22; 85; 210] in unele cazumpoate

fi C 0 n spancreahtéHhacutea postoperatorii la aplicakatului splenerenal, cauzéat de
trauma pancreasul ulenaepot mpidli pgraeapparnihr idie o
regiunea vasul ui anastomoualat di i nwter isii guau

sanguin in sistemul port din cauza decompresiei abuzive a sistemuluipartal a st £ rd i mi

consepcoiantld pr ovoca Hi bdeuégkienliH hemasti at)
hemoragiei preoperatoi i 'Hi ~ n [R6i7/].mpestéc oanp ¢ sedritdliftdsdci mult mai des
dupitnt erdeem dlieim &te.cazuripoat e f i C a u z a tdimensiumile e r o

necor es p uhnukitHo a rmea tfaositilazaplicatealui. Encefalopatia hepafpor t a | &
dupt aphtultiesteceampl seaédi 8 "n peri oada pomit ope
ales Tnanastomozelporto-cavale.

Complica'™i il emdzeomberntiice pogttoper at orii
unui studiu efectuat de prof . rGaHiac(o8 cV. ,Hup
care a identificat tromboza axului venos spigno r t a | |l a 46 de pacien’t
de monitorizare postoperatorie. Apl i c®©nd c
protocol conceput in cadrul catedreiiChur gi e nr . 2, autor ul a ol
recanali zarea venei portt [35].0caletHt eices mp & jil @i
raportatt de Cazacov V., reprezintt encef al
sau efectuat anastomoze potenxil =t admisaamaleiel IH|
OperaHi a preferabielntopant i T P olra ad dtu Ir'HimGmue ssy
azygepor t al i Kddhsbabmet odt practicatt 'Hi | apar
au fost remarcate Tn ambele clinici ale Catedrei {8; 34]. In anul 1967W. D. Warren @ropus

‘Hintul splener e n a | di st al care cdmdtelr alh anast omoe
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st QagtLf el dmmipamer inld ¢ ene ad ocuek aasii g ugastresple nd ecdo nir
ptstr ar enezeriteriauprriaR22).i

Analizarezultatebr Hintului splenerenal distab demonstrat s u p r a v la®diMester e a
de8090%, cuolet al i t at e post o pacl3 Gauzd ee t vatbstadekeds ¢ L z
pancreatitgp o st oper at ori e | egatt de .tienadeyean sqgaantc r €
lung. Una dinc o mp | i severéHeHintulei distal splenerenal este trombozanastomozeH i
recidivaprecoce aHDS 18-30% [201]. RacikovV. E., a descris dezvoltarezhiloperitoneului
rezistent | a tratament -emidstainvecandcauzalk a copiatk
venelor mezenterice see n "ldi ntee n s i W0k RazumaskytALYu.,sus L ner e a
incazuli nt er veanski u lleorre | a copi i cu HTIBr sglectivep r i t
d e o ar e didmtarehw lehaled a t onreintéHi hipertensiun regionde in v. mezené r i c Lt
superseaménHi ne Hoetal tekanruldi mMepatazt ri s<cul
hepaticepostoperatorij194].

in anii 70 ai secolului trecuna i mu | "Hi autori aplui ¢ @asea pl
splenerenal distal la copiii cMlaksoudJ. G, RogdersB. M., BusuttilR. W., care aundicatla
efectul decompresiexcelent lipsa encefalopaip or t o s i st eimiscuef ilgpatieéni"He g
postoperatorii @ c opi i i -renal di3taf30;t31; 456]I[E€endemn dene n "Hicdn aitn i i
autori [193,248]s us Hdmu pt t'Hgpeda Huntseameen H snecwlpi de s
strangular@a v.lienalec e poate cauza HDE omb&2%. cHAm prlesests ddHi v

mai des ~ nito@lercuafiHitaub aececanlyitrasonografia doppleduplex coloreste
ccamai nf or mat oddiagndsé¢ ur mat i mpger ERBt L " n st ac

tratamentul [19®onpdatcla™Hc el bemor agi a acutt va
i nt erendesaojppicei sol u™Hi a definiti VEVPest®omrthn o¢luulg

Hunt ar e.

Datele referitoare | a Hunturile par H al
asembknttor cu cel “n Hunt ur i | ededathtmatbde TIRGL u
Un'Hintportos i st emi ¢ par Hi al e s t e-laterde ad diferitdigintrepvase n = a
cu un diametru de-8 mm. Acestea reduc gradientul ptesi portaep ©nt | a apr ox

mmH g a $i gantrolll hemoragei din variceesofagieneAbilitatea de ane n “Huxaol portal
prin intermediullinturilorp a r "Bliea Imea n i f-@isncti dparn 'Hiterd ust de en
i nsuf hepeandldmp dana "Hient ur i | e p d274;27ble t ot al e ¢

funturile sistemice portale totale sunt
sau una din afl uen’™i.i ei principald] Hi s ven
utilizat Hunt Si st emicaval lpterdd mdaler alot @alar es s e
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anastomoza directt a v. portt Hi segmentul
nu doar asigurt decompraelse,a daort ad dn tar ohliepaezrt
variceat hbddéld dmpr esi a sinusoidel or hepatice
Cnst tionodidaaHi i |l e pent r ucawlflatemlatarah suest foartéiu n t
l i mitate. EI poatue hfeimofr@algao i tmalsa vpa aciae re'Hisie
pacien™ | or c@hisamidroumuhe Buaada progresivi
urmg’Hu nt udcavgllaterd at er al va asigura decompresi a
progresiva a ficatul ui. OperaHi ile alterna
mezocavale sau mezenale >10 mm in diametrujuntul portesistemic intrahepatic trans

jugular (TIPSS) reprezintt ®ngetodtdce ar e

prin parenchi mul h elp astfelcreandum  Hiu mdistetpieo Midesoenis | s |
cea mai popul art metodt de decompresie "~ n
perspectivit ladelbanwd]li i dupt vOrst

Una dintre cele mai mari probleme ale TIPSS a fost riscul elevat de dezvoltare a
encefalopatiei hepatice,aa e a fost confirmatt Hi de S
encefalopatiei hepatice petl PSS constituie 34% " n compar a
endoscopict, rezult®©nd un epizod de novo sa
cu TIPSS. Deci, trebuie de | uat cdmilocdesahaied e r
l a paci en™™i i cu patologie hepatict avansat

prezent a el ement e de af e@ptsirsi Hischeme glear
hi droelectrolitic ca rezultat al sO©Onger&tridi
In majoritatea studiilof106,135,167] TIPSS a fost desctica metod folositt. pentru
tratamentul hemoragiilor recurenrfhgermrnterfiriacy a
de 19% "n TI PSS este comparatt cu 47% " n te
nu are prioritate asupra terapiei endoscopiceimcep ekt e rat a general £
ihaltdere@h ger ar e -aHiatdeescteast sl a 40% din paci &mSi i
studiu retrospectiv recent cu o duratti de

mortalitate na i micatcte idet r at a Si prin metoda endoscop
Ometaanal izt recentt care a inclus 17 st uc¢
scopul evalugearezultatedbrt e hni c e, clinice Hi per mhstieb i | i

studiuldemonstreat ct TIPS r epr ez i ndigur incaz dé¢ HT® tascopie n t
raportand dezvoltarea encefalopatiei hepatice doar in 2,9% cHAKX]. Procedeul de

devascularizars a u o pwiura[2dBJlac o st b | £t haideaacwaat £t a venel
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gastreesofagienec ar e cuprinde por Hhunea d8 s¢cmal pOmatL
j umbt at a aatswmapguur i o

In unelestudiijaponezed u p £ p rSaogiurasgeesutl i womteotlhemoragiei in peste
90% cazur[{115]. Studiled i n v e s t ratada mhemotagém zirca 3040% cazuri, cel mai
probabil | e g a tdeulde devascalgrizamstema it P u Glifl@; 148;,0186¢Cs i Vv
c 0 mb i apot¢dideului Sugiuracusclerer api a endoscopickt a var
el ec™Hi e clua compiriaii ndi ca™Hi i seabiplriotceedpent r
port os, demanstrand kezultatenai bme compar at i v C u de psiea a "Hi
st LilRy. or

Procedeel e de devasculparritzadrte ati fded o nset

inclusiv “n clinica Cat edr ed colatterul @hautorivAcag.i e
Ghidirim Gh., Mi Hin | ., Gagauz | . Autori:i a
extinst (Hassab Hi Sugiura) CHi a up odretnaol nks t er x

sunt efectivetHiol dild alee d Higasttice companatyy cuipmeedeele
limitate[79].1 nci dp afHan'KBivefiheipan Heie Hi ameinceif dlppat
aceste nt e r prababilHiini cauzan e n "Hi mmaieburie ia fluxului portall n d i ccaréRiei | e

pentru utilizarea procedlui d e devascul ari zar e [94,9%,0u3p]testeo p i |

imposibilitatea de a efecttma na st v me ¢z pdrtasrits t e mActtf el , se ut
p aci eahéMorgii acute,st L r i de hCaopleirtcotagai |l air € "Hi i pac
HTPsa dovedit a fi mul t madisepbnirm Lc peBlt oeper a¢ 0
nivel ului statusyS¥jui emo™ onal Hi gener al

1.5.Concluzii Hsintezela capitolul 1
1. Capitol ul 1 refl eHHi Lt al ssoait cglk idniRépdhtical ar
Mol dova privind anomaliil e congenbhlaalhe H

copii in varsta de-18 ani.

2 Multitudinea cmewcieabr idlaor | @&i mmi o el gl oba
angajamentul savan™H | or pentru abordarea
reducerii dizabilitdt™i |l or ™Hi invalidiztr

3. Gra™Hre uef bor savan'™Hi | or , attdainwd glabaldé iHint e hr
Republica Moldovea u f o st "nregistrate realizbtri
copilorinvarsta@l 8 ani . Totodatt, dact morbiditar
s-au redusconsiderabilmai persigt problemela nivelglobalce necesit rezolvae iar

multe studii sunt neconcludente.
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. Rapoartele gl obal e atestt necesitatea f
antenatal alnomt scut ul ui , copi lul ui d evind @rssop £ f
anticiparea complicilor in adolesceitd

. Ni vel ul actual adl 8mamni al iat n’Hivien & dlipd e lo aek
Hi cCu ni-eebomodbmiscocde trai, care afectea
Stati st itmiulme rrud | ddeet zdeelrielspeblitaMbldova aste Rai Tnalt

comparativ ciwcel mediu european ( 4.5 la 1500).

.La nivel na'™Hi onal sunt necesare cercetkti
bi oumor al e, bacteriologice, deci mul ti di
copilor , st reduct rdaipdi wel e ,npamonindientsr ifli
.Conform studiilor recent e, patol ogi i-l e 1
biliare influen™Heazt semnificati v riecrile Ht e

cauzeaz petameolong.l e
.Chiar dact | a nivel igplroebpaoln dceerrecnett tprei |ree ds
sunt necesare noi studii multidisciplinare pentru a aborda factorii de risc de profilaxie a

recidivelor compdi ch™i i-lspuhs tead eroartaa r ipiu "Hi

care au ca scop el aborarea noilor tehni
medicec hi rur gi cal , de profi |l axH de amelionare rabi d
prognosticululuiatdt i mpur i u, c¢c©t Hi | a distan™HL. Su

rea noilor tehnici de diagnostic, optimieea tehnicior chirurgicale 'Himetoddor de
profilaxie.

. Astfel, incideriélinalit a afeCidnilor malformativehll dobéndite la copii de &sta 0-18 ani,
dificultt ilélde diagnostic antenataliagnosticului tardiya diagnosticului diferéil, de
tratament medicahirurgicd, lacurele existente in elucidarea etiopatogeniei, a
mecanismului etiopatofiziologice ale bolii, riscul ridicat instalarea complicidor,
invalidiztrii, mortalitt iiHh special postoperatorine-au determinattsefectm un studiu

multiplanic, multidisciplinar, clinic, imagistic, bioumoral, genétdacteriologic
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2MATERI ALE 1§l METODE DE CERCET/

2.1.Metodologiac er ceGarradt eri sti ca geneulstddilu,a c e
criterii de includere/excludere
A fost efectuat untadiuo b s er va "Hi onal , in dedoadam@nilgr 202023 i n-
carereflect rezultatele tratamentula unuilot de1160p a c i evar$tac uqou | nGH18  n't
ani cuanomaliicongenitaled af ec "Hi uni chirur giliac alli agalpost s
t r at a "Hi préHHpostopesatoin @eitiiul Nationak t i i rPEcti€ de Chorurgie Pediatrica
ANat aH @ aar g@&n u & ede "Bhirurbiee generala, Chirurgie urgentChirurgia nowu
n £ s ¢ y Chirlirgiei septica, Reanimare chirurgicala, Patologia-méus ¢ y Raaninuare
prematuri, Reani mar e somat i ciolabor@tera gdntia IMHe g ¢
C H s e cdeliChirurgie toraca bdomi nal a a Spital ul ui Muni
Moscow. Pe parcursul studiuldii n  di f e342d e psaecci™Hi n "Hi au 3Idst
i nt er na’H272ddee 43 ’Hir i maesigmalutlhdiulei inadudeiela mi ntr i | e ¢
paraclinice miniminvazive, citologice, patomorfologaage neau permis stabilirea diagnosticului
'Haprecierea tactictorectede evaluaréAnexa?2).
Etapizarea tacticii de lucru reepermis elaborarea unei strategii confarrh r aefi eac "Hi u n
chirurgicale hepatailiare au fost divizate pe criteglinice:
1 Anomaliicongenitale ale sistemului biliawm asociere cu sindromuldeo | est az t
1 Af e c "Ehirurgicale hepataelulare
1 Hipertensiungp or t al Lt
Studiuldatseb a z epa mntprogram de lucru elaborat pe principiile ipotezei conform
c t r aefi eac "Wistanmuiuilhepatdiliar auavuttablou clinic de:
1 Colestazaanent scut ul ui
1 Af e c Thetabdice de parenchimului hepatic,
1 Af e c GHirwigrcale ale sistemului hepabdiar,
1 Hipertensiune@ o r taadpit
Aceasta n@ permissistematizaredd realizarea studiului interdisciplinasyandca scop
stabilirea corecta a diagnozeia aprecieii tratamentului medicehirurgical etiopatogenetic
individualizat Stabilirea core¢ta diagnaticului, arezervelor organismuldi n ¢ rae ditla r e
bazae | a b algotitmului de tratamerinh anomalile congenitale hepatbiliare la copij avand
cargerur mtt prmqipe | e
1 dateleanacmm e st i ce | a moment ul adrestrii l a me

1 expresia clinica a patologiei
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rezultatele examenului cliniggaraclinic
stabilireadiagnesticuluid i f eat e n "Hi

selectarea individulla tacticii medicechirurgicak ;

= =2 = =2

aprecierea rezultatelor pegperatori i ncl usi v a mortal i tk&"™ii
d a revaldarex a | ivti e Hii ii

Factorul importantin aprecierea tacticii mediechirurgicalea fost examenul clinice
paraclinic individualadaptatpentru fiecare unitate o z o | o garte, fapt cena jucat rolul
principal in corectitudinea diagnosticului (rezultate de laborator, rezultate imagistice, examen
histo-morfologic). C n "He | meganisneelor pattiziologice H ipatomorfologice nea permis
stabilirea corecta a diagnozgat inmaladiile hepatdbiliare in asociere cu alte patologgadt Hi  ~ n
aparcio’Mipad i precoeéHitardioe:. Elaborarea principiilor diagnossicurativeaurefleciat

rolul corectitudiniidiagnosticuluj diaghosticuluidifererildl, a tacticii medicecurative de la caz

la cazla ceicua f e c liejpateliliare congenita 'Hpatologii chirurgicalelobandite

Criteriile generalae includere in studiau fost

1. VOr sta paciténiHr o #HupdBnani

2. P a c i deagnddticaHH confirmaikHu anomaliicongenitale hepatobiliare

3. Prezeil sindromului de colestaz

4. PacieriHliagnosticattu hipertensiune portal

5. Paci en ™Hi i emoragieedigesivSdHperioaku h

6. Diagnosticul clinic de afectare hepdidiar t

7. Paci en’ i i datetegzareas/énei onzdilldele ¢ w oenboz a venei [
cavernomulului portal

8. Prezen™a scaunul ui aahedatosplenbhiegabiei ur i n e hi

9. PrezeaonHa n"HE mOnt ul ui. i nfor mat al ptri n’Hi

Criteriile de excludere in studau fost
1. Véarsta dep it de 18 ani
2. Pacierit cu hepatite viraléH parazitare

3. Refuzul de participare in studiu sau indisponibilitatea de supraveghere pe parcursul studiului.
Complexitateastudiului a fostdeterminat de integrarea metodologiildd i | ebé&lzate i ¢
pe principiul AMedicinab a z a tddvezip eare a avuta scopde a argumenta obiectiv tactica

medicachirurgical pentru fiecare patologie hepaibarain parte.
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Pentru realizarea scopultd obiectivelorstudiului dat,c e r ¢ eatl ihctus 2| empecea
descriptic. Hclinick. La etapa descriptiva au faste | epcat cai "t andhaliihepatebiliare Hi
a f e c GHirungicaler e i edihispedficul patologieiyvarstacopilului, severitatea maladiei,
timpuli n t e r chieurgiddi€ldiezultatele postoperatariRealizarea etapei clinicea bazatatat
pe criterii etiopatogenetice de diagnostic©t  Hdiagmostitd | d e I, agactidiida tratament
medicachirurgical,de evaluare postoperatorléac a | ivti td Hi iiet apel e plaec oc
baza studiului a stat selectaqgaa ¢ i ehhi"Hi rl eoprar t i zud cuejatordl morologiiler, g r
c ©Ot Hi mani festtrilor clinice Hi tactici.i c

La et ap e lipetezei @edutru, a fast efectbaeevaluarea suplimentaa criteriilor
de includerein cercetarepentru confirmarea diagnosticuli iaprecierea definitiv a tacticii
operatoriiH conduiteiin perioada postoperatorie.

Corectitudineatacticii medicechirurgicale” n  d e p denpdtelagidHhepatbiliart. 'H i
a f e cléeldhiurgicale la copii a fost efectuathu ptincipiul de analiz 'H sintez selectit a
rezultatelor tratamentulaitatpre-, intra-, Hpostoperatord, citir e zul t at elae dii mé¢ @ in
fiind apreciate recidivele, ceea ce-agermis revizuirea unor tactici ulterioare in elaborarea
recomandrilor practice.

Prioritatea ipotezailateconst. in selectaredd estimarea n v e s t clirgca-pdraclinice r
multidisciplinare,care au awt ca scopdetectaregatologiilor hepatebiliare, d asigurdtiaa
tratamentului medicahirurgical etiopatogenetic individlizat, adaptate la caz la caz.

To'Hp a c ii A THe c Adpatelliare au  f o st in btpranozoblogreasefiarate,
stabilinduse, t o tinwidedH ldr in grupul decercetarein baza studiuluia fost elaborat
algoritmul de diagnosti¢d iratamennozologic individualizatl copiilor cuanomaliicongenitale
Hi a f ehirlkjicalen ale sistemui hepatebiliar. Tn stabilirea tacticii de tratament
etiopatogenetic individuadat, neeam bazape exameeleclinico-paraclinie multidisciplinae, pe
dateleimagistice moderne&elegenetie, histomorfologi@, bacteriologice, etc

Pentru stabilirea@ia g n o s t i ¢ ud fast necdsede d evaul criterii care au permis
di f er edmdHosttr acean t lortnézdthgice in special a celor cu tablou clinic similar
Aprecierea gradului de alteramenecanismelor patofiziologicd patomorfologice alef e ¢ "Hi u n i
sistemului hepatdiliar af o st necesart pautsdHidgeadldemtegoal u n c
multidisciplinar.

Un impact important asupra conduitei la copiii anomalii congenitaleH i af ec™
chirurgicale ale ficatului aavutc o mp | i patelOHieiidé etz careau necesitab abordare

chirurgicak individualizat. ~ n  f we tplHiaeestoraH imomentulin care au apt r.Whn
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monitoringcontinuuclinico-paraclinic alp a ¢ i e apé&tmils @nofilaxieac o mp | i ,c adHiri |
aeval utreivol u’Hi ei |l a necesitate
De comun cuc o mp | i asaidtkee vl oel patétogei de baza fostagravat Hide
a f e c "ldongcomitehte caraui n f latdiecteW o | boliiHdagh, durata de spitalizare.
Datele epidemiologice aktructurimo r b i HdepatohilialieHanomaliilorhepatobiliare
ne 1 ndi c tpatologei cheukyicake hepatohiliae, inclusivanomalile congenitale.

Perioada de spitalizare a vardgla 12 la 78 zile, cuo mediede 36 zile/pat

2.2.Caracteristica clinict

Elaborarea criteriilor de includere a copiilloru an"egrcetarene-a permisde a analiza
corectitudireatacticii medicechirurgicalepat r u 0o p2édeampadhreéea f ost
3 etape

La prima etapt od udt uwWdci blawit @md nisbdepda aiil eun "H
Din acest lot293 pacieriHau fost diagnosti¢ktu icter neonatgbrelungit.

Laa d o u a staduld @gir1160au fost diagnostiChcu sindromul de colestaz®95
p a c i, dimréHcare Hepatite perinataleyirale, bacteriene, specifice 217 p a c i, laladli
metabolicei 1 9 2 p aNeoplzaméte ale sistemului hepato biliar, inclusiv metastafe
paci, €EolHest azt condi Hh onatt de 52| ipraeHbteaart a
congenitali® pafFiieatdizlauic hi 5@ ipacCad B'AHigat wl 8|
pr i mtdt i pvacSingromidiAlagiile- 4 p a c i, Boaldlenoocluziva8 p a cHepmatité'Hi
toxice- 8 p a cHematiteHiutoimune 6 p aicBoaaWikson- 6 p a c i, @arefith alfal
antitripsina-4 pagcHeepnaii t L -li6di mpap@itatctHe paci e 878lide m
bol navi af | a’Hi “"n eviden™M au necesitat abc
instituit.

Laa t r e astuddut,dhip. 1 1 6 Oekumtianal prmaipdsi fgst constituit din 272
paci en’™i ,:18Fp a&a¢ irce HTEljdXpea c ica ACBi36p a c ica 6CHdi Analiza
compl ext a st updeisutleui?2 8a2 4inddeatetiisfdiechmBtdr2i de pac
au fost interna'Hi repetat, 253 iDntner2r8@78li dd«
648 au f osinterndrea de urggrdana’Misto n d | "t hemosagiikacute prier u p "Hi ¢
v ar i,AER hshcieresindronului dec o | e ;tC&Q insuficienta hepatica. Prelucrarea
datelor anamrstice raportatlatimpuladr eat i nic |l us p adeilacdreilelpi e u
18 ani.

Studiereamo r b i dapitiot CHIACHB (anomalii congenitaldéepatobiliarg’aa d r elsrk r i i

d u @jutor medical de urgenid programat pe parcursul |& 8e ani denota ca anual au solicitat
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asistenta medicala consultativaachirurguluiin c o n dde aHibulatoiHs t a "Hn media 123
copiidintre care 82 awstcu36a dr es L r i

Morbiditateacauzak de patologii hepattiliare conform studiului dagsteinc r e 'Hape r e
ce se dcart eo'Hperdeziitanomaliilor congenitale & Hia me | i diaghosticului.

Me n "Hi o nptrne zdsepatblmegaliesau splenomegalieu reflect g r ad u | de int
mo di f i etiopatodereticeHi sunt ename mdtidi@plinare in stabilirea
diagnosticului

Prin examenul interdisciplinar care a fost efectué&t8a&opii, amdiagnosticata f e ¢ "Hi u
rar intalniteca sindromul Alagiile 4 p a cBoatarWidoni 6 pacCeelndHigi t £ scl
pri mt4& ipacBoaarv@dbocluziva8 p a cHematitedutoimune6 p a ccare au Hi
avut ca factor cauzal modi fichri geneti ce,
l or “n dinamict, cu o r e zDhagnosiicarea patblagiloumeg i cC &
chirurgicalen e d e mo nesdsitateaispensaririi copiilor cua f e c HidpatecelulareH i
cromozomialepentru @ordareatratamentului chirurgical latape optimeAcestgrupdg ac i e n 't
evaluat pe parcursul anilor a impus stabiliteaticii medicechirurgicalei ndi vi dual i
aprecierea criteriilodetratament chirurgical specializdtit i i n™Hi f i ¢ ar gument a

Evaluarea copiilocu ACHB1n Republica Moldova denbt | naultitedinea diviziunilor
nozologice, unele cna n i f disicob-evolutive obscure cara etapa clinicgppar acl i ni c
motived i ect i ve, dar tddivdiagondsticatecdeseariegnosate, faptomsut un
impact nefasasuprac a | ivti te Hiiaiurmand, a crescut atabrbiditatea cat’H mortalitatea
cauzak de insuficieried hepatebiliaralap aci en.™Hi  a d u |l "Hi

Prezen™a multiple&iobiapat dhodiuimehe petdd a't
di versi fica'™i ‘’Hi expresie clinict diregstru t t
n a "Hi de readertstrict. a bolnavilor cua f e c REpateliliare, iar nultitudineaanomaliilor
congenitale hepatbiliare Hia a f e ¢ "Hichirurgicalemre n "Hi onecesitatelec o nc e nt r &
acestorp a c i Heewdldaredor in centre specializatd?ornind de lac o n 'Ht i esretviezart e
acestor patologii, a fosh e c e £dabokareas t r Co snedici neonatologi, pediatri,
gastroenterologi, n f e c ,HepatoldgiHhematologjeneticienimedici de familie,etc. la care
de obiceise fac primelea d r eake Bcestor bolnavi.

La a dwa etapa atudiuluid i n | ot ul i ni "Hhal de 595 de
paci en’ Hi di agnosti ca’Hi cu hepatite pamlizaat a
findreal i zatt pe un e RbepartiHia o pitodc LeBitiid8le devarstaae n "Hi
reflecta predominarea copiilor déarst.f r a dsegarilor, notn £ s ¢ Hijir le ¢dc pdaraa i | ©
constituit276 (73 %), iar cei devarstald o | lHa d. o | e s I02(A7'Wi). AceH indici vin in
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c 0 nt r eudapaartdi@sterioareeferitor lamorbiditatea afectiunilorsistemului hepatailiar,

dar c o r e |ce statikticile europeneAceste dte reflect diversitatea viziunilor asupra
anomaliilorhepatebiliare la copilHsed a t o r e a p Epantipiilorieuropene de clasificaigi
evidenta a patologiilor hepatmliare, implementatén Republica Moldovaargumentand ot od a't
necesitatea atat screeningului cat 'H necesitatea consultuluchirurgului pediatrula etapele
precocea pacientilorcu patologiiale sistemuluhepatebiliar. Marea najoritatea a dr ees £ r i
urgentaa fost in stare grava64867%) 'Hau necesitat internafa se ¢ "t reanimareH terapie
intensivaLa paci en’Hi i d a "Hi ahapatdcalutate sewkere,c ©t a fHie me
c o | e,snsuicedbhepati¢, hemorageiacute prire r u paridelar esofagien@ayvand ca factor
cauzalo b s t rchilar HHiara, citoliza h e p t aisoitekrefractdr anomalii congenitaé a venei
porte,insuficierihepatid, etc

Re p a rd u [@jd¢nademonstrab frecventa mai sporita la feti&Zl0(55%), fiind mai
evidena in ACB si CCC in studiu dat au prevalatp a c i dinrzda rurala236 (62.4%) in
C 0 mp a cualibate 142 (37.6%), fapt ceindica la subestimarea semnelor céeastice
a f e c "Hnepambillareinc o p i dedage ia eondus la retardarea diagnosticului.

Avansara progresit.  a d infoi cphtolagie areversibile hepatocelulare in ACB,
apari H a icterul ui pronun™at i'inl ec hgrsitrul e rcwp
esofagiengot fi explicat H prin neglijentap £ r i ,rdariidénmosk me n "Hi @ i kolagii din
medicirade familie nu au dus buna evidEngnorind simptomele timpurifapt ce a condus lan
diagnostt tardiv. S-a confirmat lipsac o n | uaumfanmalitid e t ad dazutildc grave are
ur meazt ainconsilide @inwrca gastrologul, hepatologul, n f e ¢ "Hchioungul,s t u |
etc. Oat e ni€bkelgit necesit evaluarea clinicee v o | u hipeuensiu@iportale,a c L r e |
c o mp | potfidatblie pentru copil.

In sudiul datand e mo n s t 148 (7%)xpta cli aaurdhipertensiuin portak a fost
tromboza venei portéd la 39 (21%)copii - 0 anomaliecongenital. Copiiicu  af e c "Hi u n e
necesit. diagnosticsi tratamentprecoceavind cascop aprecieea varicebr esofagieneH i
profilaxia hemoragiilor.

Rei e Histndiulda, s&an c o nf i r maéipertendiuniicpartale ietrahepatitze51
de bolnaviau fost anomalile congenitale ale tractui biliar, la 31 de bolnawv a f e cléHi u n
metabolie H i 6 -d oolr nmeav inperterisiuned tir & a Ip £ a h, eapreztltat @lolii
vencocluzive 'H sindromul BudeChiari, ai fost decelatela 10 bolnavi Datele anamnestice au
c onf i rlan26tcopiicitn ¢ Inwstidiud i a g n o s hiperteasititiep ocrut aul skportat
i nt e rchirergiChlie anterioarén s p a 'lbjiei plehepatie, ficat Hictile biliare, inclusiv’H i

transplant hepatic.
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Studi i | e a uipatensimensotr raaatdluhiccdancomitent cu unele patologi
ca refluxul gastreesofagian, gastrduodenit, polichistoz renak, ma | f or ma "Hi i al ¢
cardiovascular Astfel, lipsa simptomelor clasicep r e z ena Ha fla <liniker dbscure,
stabilirea diagnosticuluitardid i f | el et HTIHaBgnost,aduésar dafteamradi
au condus l&laborarea unui management chirurgatag p £ Histocdawer ea compl i ¢
deseori prezentand un prognostic rezervat.

Multitudineama n i f e slihide ganéraléd iocale, caracteristica f e ¢ "Hhepatei | o r
biliare, aifostpr ezent e | a&valudbiftstudip Ratele biomdtaldHai nvest i ga’
paraclinice au fostistematizatéHevaluate pentru fiecateot d e,reigd¢c inehr'dii h i c L r
etiopatogenetice ale maladiei.

La pacien'™i i car e au aafasttnecésar consuili mediclui | t £°
genetician, endocrinolog, hematolog d afectudrsae x a mi nde’r n dperfodmarid, 'Hi ©t
evalureatestelor specifice de laborator. Formarea loturilode cercetare awavut la bak
par t i cetib-patogeretticéduratabolii, c o mp | le asomidité varstapacientuluj cat’'Hi
rezultatul tratamentului.

Strategia medicehirurgicat. a fosta p r e énidaetpte n d einn'ldti crh&€li oi | | vek r
chirurgicale programatesau urgentede severitategporocesului patologicde duratap r e g £ t i 1
preoperatorietc. La86 (31%)p a ¢ iadostCH n d i ‘linitareaced |Les velemice, intervenind
chirurgical petindald mo d i f iseverehiinsuficierief multiorganie.

L a p a cuhaemoraddgji prire r u g &dr e EnédaA atfost selecthb tactid prompt
cu identificarea surseihemoragice iar rezolvareachirurgicak a fost efectuat pe fundalul
hemoragei acut la 34 (18%) p a c i, faph Celinea permisstoparea hemoragigéii progmostic
favorabil

Restabilireafluxului biliar exprimat. prin di mi nuar ea esepfiHeaé h H
scaunului colorapormalizareaindit o r b i odinfinuare&hipetendilinii portale exprimate
prin lipsa varicelor esofagiefe timp, diminuareadimensn al £t a spl i netullwu r
de trombociteau fost evaluatela 378 bolnavi, c& meridnat faptul & to'Haceti bolnaviau fost

mo n i t @antilazvarstdide 18 ani.

2.3. Metode deinvestigd'te

Rei e Hisrcd pduil n 'Hi obi ecttiovidilf étesspiiwadifostevaua "Hid a
clinico-paraclinic etapizapre., intra, posto p e r altao rd i Bonfam\éHis.t ei  Hi af
date au foste | abor at e 'Hi i mpl ement at e meate@uEermss o i
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minimizareaimpactului nociv.Rezultatée dateau avutla baz. argumentarea etiopatogenétic
clinico-evolutit, atat proprie,&@ 'Hi ¢ b atpnaulatanturme studiilor d sintet.
Sintemal iHAa aex pl or tr ikl comformenozdlogilert gradubisdé e ma
afectare sistemidhepatecelular, biliar, vascular, limfaticgma ni f e st Laae du permisc | i
evaluareastructurat, anatomeetiopatogenetica MCHB la copil, fapt ce ulteriome-a permis
confirmaeadiagnosticuluietip at ogeneti c. Si nt -ewlatveimammdie st t
congenitalea i nf | u eseléttateaqpotHi t Ltaa pmedt odel or de di ag!
tacticimedicec ur ati ve cu indicarea volumul ui inter
ReieHind din for ma Hi mani festtrile cli
MCHB au fost sistematizate in gBupuri:
T “"n primul griPpaaiceauh thgatn iifrecslitu'Hii aread necesitat e [
i nt er ven HLdejaicperioada megnetal,a | d at e patofinidlogic, histot e
morfologig, etc.
T " n al doi | ea $93p ap iceandHfalocengenitalece ¢ expiesie clinie
tardit, care aunecesitatevaluare actik in dinamid , Hiar trat ament
di feren'™i at ;
T "n al treil eald3prawcpi eatidi rfreasntdirealimmgic atHé ur gen
cu hemoragiélin varicek esofagienepe fundaluhipertensiun portak 'Hcareau necesitat
i nt er vegendi e de
Met odel e de examinare pentru pacien'™ii d
evaluareeclinict a pacientului cu culegerea anamnexedocolaterag;
T evaluarea antecedentelor premorbide (decu
icterului fiziologic prelungit

M sumarulHbiochimia urinej

=

biomarkerii Tn ser f( r dec 'Wilirubinei, G-glutamiltranspeptidaza, transaminagzel
coagulograna, lactat dehidrogenaza, feritina, echilitanidebazic);

markerii virali hepatici

markerii pentru excluderea hepatitelor neonatale

ecografiaabdominal, in special zonare-hepati¢, parenchimul hepatictide biliare, splina
video-gastreduodenoscopia

doppler duplex color cu aprecierea fluxului sangvin portaliftit s upr ahepati c

=4 =2 4 4 A

scintigrafia dinamik hepati¢. cu TC99M
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T RMN" " n regi m c otuadmnisteaerdesfuibsct &an "HL de iiCcaunt r ¢
modi f i cakhriimgtacdesne Hi deregl tri de evacuar €
1 CT pentruevaluaredluxului sangvinH i aprecierea;reperelor an
elastografia splinekia ficatulut
examinarea citologic histgp at ol ogi c t ’'Hiamaterialuubibpsiapriropl uoneci "Hi L

transwtanat 'H prelevat intraoperator

Pentru grupul 2 dgp aci en Hi , t e hauipermid egcludéreaanpmadiilert i c ¢
genetice, metabolicedar Hi aprecierea grdduincéHi s e v éreiptad ti e e
procesului patologicevaluarea statutultsomatic general, periodicitatedurata™ i caract

mani f est L aprecierexa g & ¢ ininteeetdaHianeaufost corijatel a et apa c |
evol u™Hi e.Aanamhatadiédemat i zarea datel or o hbtdi nut
al goritm de di adgmaasdant mediedhirurgeallacopidicldMICHBH i

Pacien™ i grupului dat au fost eval ua'Hi
chirurgical “n cazul asoci esrtirii i c osmptiBoetaa "Hy ¢
polichistickt a ficatului, Sangaacme istidatisa ¢ o tt

e st i ma talfad-antiteepsiitésH i a medi a texcludereaglicogehozegbordevierc i
enzimelor sericemodificas e a ¢ o n ¢ eeruroplasidi Le i Hupredneser, etcin scopul
evalaittrolii zei hepatocel ul are, dar 'Hi progr e
saefectuat p b ramstlitaadt ldh @4pdaet | © a c i excldtrea pailogiitor e
concomitente @t asistemului uregenital, hematologiccat'H endocrins-a evaluat prin: biopai
mbLduvei 0 S 0 a s erjeinwaveoogk, exdmieraul sisteaneilui endamyi citologic, etc
La pacienHu mavdue dbahébic sa evaluat alfafetoproteina lactat
dehidrogenaza, creatinina, fibrinogereit. 1| nv e st i g a "Hi mekepteridgopodografia,t i c
tomografia comtpu er i zat t cCu angi odir afir £ RMNinia Iréiganz a
col angi cexaminareecitologidi neau permis selectarea tratamentudtiopatogenetic,
medi cament oezolvel@ © hi e apgrogesutuigoatdlogic

Grupul 3a fost denumitcA Ur @®le  h i r @nicageaudoatinautil copiii cu anomalii
congenitale ale sistartui hepatebiliar. Astfel, lotul de bak |-au constituitp a c ii la cdidi
patologiad e az i ompl i cat cu ¢tuihipessplenismnsuficerntthepatie r t a |
acut. cu asocierea sindromului hepatoe na |l hemoragi acgast® pr
esofagienetc.

T ot o,dna t nbuimportantde bolnavi alotului datauconstitut copiii cu hipertensiune
portal t plAMe)p,atdarte au f ost cedaicard aod Chteterizén 2
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veraombilicak- 112(75%) 'Hi care aieterizaaea ntasefectuat30(20%) , HTP segm
6 (5%).Mezent er i c o prografoapmpatéricéhc UHi antgi ogr afi e " n
artear iecavlitdediHi @a¢ "Hi onar ea § p a Hu tihela peprisasalehtawa

met odei chirurgical e 'Hi rsistemec|Ecografiatiepplea gupléxc a r
coloravasel or magistrale a patului prehepatic
venele hepaticafoste f ect uat £t | a ttoor'Hi pcoosptioipie rparteoorp eHia

dinamid. Cunoscandliametrul vascular, viteza circuitului sangvin, cantitatea fluxoitehepatic
Hi canti t at eatic, sa hpueriainivelu blogra 'Bld nheeapismelor de compensare a
fluxului circulant.La paci en Hi i $oaeeahpertensium poataleuptehepatice cua
ccaportal t i ntreaftheesonagtafia hepatic pédnwusaprecieea gradului de
modificare al parenchimului hepatic.

In v e s teiimpgistideefettuatda toated ot ur i duavuipuara demsiv dtatin
stabilireacatHi di f er en "Hi &roen®d gdiad g mo £toimpuwlt weiapeanst L
de a evalwua circuitul sangui n ‘'Hi uatyirhepaticee r e g

spl eni c.&x'dimi ragfostiihdeeatel u p tb "Hearezultatelor cliniceparaclinicefapt

cenuneau oferit i ntf onr noaiHi eer edneHli i erin @cdidard ind goeiarsat™H
ampk, pentru definitivarea diagnostitii | a uni i,a phosendlif ectuatt
t r ans cautewliaed Histopatologik ~ n  d iMo d inff & Histomarfblogice ale

pieselorHe s u t u I-aelular & fegpcarifirmateH prin metoda histochimicd at e compar
compleat e cu microscopia electronict

Der egl ar edae feuxrechild adinecesitat apreciaad r ac Hi i | or- bi
glutamiltranspeptidazei, c e | citblirep hepatocelulare i ,

i nv e s tare gudostievaluada dinanict Func Hitarotelde & i fn demaemenkau i
aimpss evaluareacarne di nawlutcbtca scop corec'Hi a
modi f i ca Hi

Peroxidarea | i pi del orevaldatpria éssnargadicdlilor ibert i o x
Hi deriva™i | or bciti gleEnulnuieratt@toc’in ep | assingt e mi
prin estimareasuperoxidismutaa (SOD), dialdehidi maloniee (DAM), glutationperoxidazi
(GP), glutatiorreductaei (GR).

Stareasistemului imunobiologic fost apreciat prin estimareamu n i t £ "Himorale e | u
lat oat e et ap edatelogidesisteanulai hepagbdiar.fin sangele periferis-au evalut
leucocitde,c ©t  'Hi | i mf o ficacitated imundreglita fosBaprecidtapnin carelarea
T-h e | p e-suprédsarPentru aprecierea cantitativa T  'Hi B sla utitzhtonetoda e | o

imunofluoresceiei indirecteprinevaluareaa nt i cor pi |l or monocl onal i
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B limfocitelor a foststab | in taport cu nivelul cantitativ de imunoglobuline (IgA, IgM, IgG,
|l gE) prin metoda imunodifuziei radiale dupt
Evaluare act i vi azizimelar succinal e hi dr ogenaza - (S
glicerof osf at-GP®H)] dafomzp gD),alactatehifdralpnaza (LDH), fosfotaza
al cal i na ( PAILpfosHefecthatdsufpat atused-amahosi Nartzisov R. P.
Analiza rezultatelor biochimice a fost efectuést FR901, fiind utilizate trusele standard
ALAB systemso ( Fi nl ipembdirabinemieladosttamréetateluoplasminai c
prin metoda A. B. Serol THi B . Lakhinoadidetdniplasehy a  (

a fost efectuat | a analiza@d5a!l( hapomaa) al”’
fostcalculdH i ndi ci i metabol i smul ui aminoacidic:
cu lan™™ ramificat Hi a aminoaci k£d dtog @umoad
coeficientul Fisher (CF) , s u mailorclilben theplagnr a "Hi
(EAA).

Mo d i f ietedtiroliiice au fostevaluaé fotometric prinestimareamicroelementelor
(Fe2+, Cu+, Zn+, Mg+gatii a el ectr ol i "Hi | or - P)fhaeketementele 2 + ,

sangvine figuratéi in urint.

2.4.Metodedepr el ucrare statistickt a rezultate
n scopul preludrii statistice a materialulduiat de cercetare fost elaborat un chestionar
specific cu indicarea datelatatteritorialadministrative cathisociodemograficeevaluareatrii

generale la interare datelor anamnesticep r e z ef ne'lda’Hi conconitente, caracterul

c o mp | i,ceadlkttele lineestighlor clinico-paracliniceHef i c itratamaéfdului pre intra-
‘H postoperatoH i " ka1 8- amip

Rezultatele chestionarului au fostopesée d i gi t al cu ajutorul f
programel or AStatistical Package for the Sc
(SPSS Inc. , Bel mont , CA, U S A19 pria prOc&dyri stidtisticeMi ¢

descri (dteirwer "Hilia |l ien

Prelucrarea statistica a rezultatelor studiului datfost efectudt conform criteriului
Student, analizaregredignt de cor el a™Hi e, metoda component
a rezultatelor otbcoinpaterizaecu wilizafea setului enktedc tstatistic

AStatistica 7.00, Compania Stat Soft | NC (S
Astfe, e zul t at el e eval ukrii “n dinamict, i n
prelucrate matematieet at i sti ¢ pentru analiza comparat:.
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Reali zarea scopul ui Hi a obiectivelor st
a rezul t aindéoturd re a ke "HepvanddreptarrHi t, er imand & elsda 241 | e
Prezen™a iciterul ui neonat al
Prevalarea bilirubinadirecte
Prezen™Ha scaunului acolic Hi a urinei hi
Hepatosplenomegalj

Hemoragadigestvs uper i oar L

=4 =/ =42 4 -4

Graduli nsuf i ci en’ Hei hepati ce

1. Metode descriptive:

T Medi a, medi ana Hi modul : pentru a desc

T Propor "Hi i Hi p r oecvariahilee catggerialdé fexgen #Hpul dee s c r
mal f or ma™Hi e) .

1T Tabele de frecven™Hb: pentru a prezenta

T Grafice: hi stogr ame, di agrame cu bare

di stri bu™Hi a datel or .

2. Metode analitice:

T Testul de contingen™™Ht T Pearson 62: pe

2.5. Sinteza capitolului

In capitolul dat sunt elucidaten det al i u met odol o gnultiudikhi r e
in anomaliie congenitale hepatobiliare la copii. Scopuéstai studiu a fostvaluara factoror
d e c | aindbeladesmr anomalii ¢ ©t p arit i c utta@mmentwitlddi dee a i nf | 1
consi der abi IMetodalbgiad aattibecal wsi ecEMWiiah.iud e i Hpre,pnaar, a c |
postoperator,dar Himonitorizar e a p a c i e n Hind identificatamodeie predictivéHtE
pentruamelioraregrognosticilui.

Rezultattee x p | o ruffost sidtemnatizai n f u n ¢ "Hiiede dradul defectaré o g
si st,danHdep r e val e n "Har cinga) aviind sats¢opadinbsticarea n at oHni c Lt
et i opat oap@maldarcongédnitale hepatobiliare la copii. Metodele analitice utilizate au
inclus testeT, regresie |liniart, regresie | ogisticl

Cn func Hitet rdiel emacnliifneisc e 'Hi necesi tt™il e
repart i z aFdcardotmin@usnhetode spedifice de examinaig pentru fiecare pacient
s-au utilizattehnicide diagnostic specitca d apt at e fi ectrui caz ' n
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Rezultatelestudiului,prin analizasistematz t statistie, inclusivprinanal i za ¢ omp
a valorilor, au fost evaluate id i na mi c t . Met odel e de prelucr;
descriptive CHi I nT,eegresielHi ail @ar L ,preegme sieesst kec
supravi e Huire.

Studiuldata furnizat etalii relevante despr@anomalile hepatobiliare la copii, contribuind
t ot olal gptintizarea managementului clingpar acl i ni ¢ al acestor p
multidisc i pl i nar tdata pemnumi 1l @i "~ n"He |l elggeifHamecanssiinulup r o 1
patogenetic, ac@stbr af ewvdH uite gonclodenter argnndentatet o
pentruun tratament adecvad personalizat.
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3. PROFILUL CLINICO -PARACLI NI C AL COPI I LOR DI A

CU COLESTAZII NEONATALI: EVALUAREA

NOZOLOGI CE, METODELOR DI AGNOSTII
MANAGEMENT

31l.Caracteristica gmestartmédcnat &lopi i |l or cu

in perioada anilo20002023 din | otul g e naefosadvaludH#80del 6 O
paci,emrl vOrsta cuprcunsbl estmnetOneélondBalbic¢
trat a’Hi “n cadr ul CeRmacwuil ai d&Na®honal gine i PE
Gheorghi uo.

Criteriile de includere@aci en™Mi | or " n studiu au fost:
l.lcter persistent > 14 zile pentru copidi
2.l cter persistent > 21 zile pentru copi.

3.3.BD > 1 mg/dL (17 Omol /L) “n combina™Hi e ¢
4. BD > 20% dact BT wnmwlk) > 5. 0 mg/dL (85
Criteriile de excludere a pacien™i |l or “n
1. Varsta> 18 ani
2Pacien™Hii cu hepatite virale Hi parazitare
3. Refuzul de participare in studiu sau indisponibilitatea de supraveghere pe parcursul studiului.
Rei e Hicnteriledlien i ncl uder e Hi pax cdewHeo £t sdxad
studiu din cauza dat el or datenprio unmparéetul de studu af i 'H
constituit 680 de copii cu CN. Rezultatele studiului #clus datelei nvest i gaéHi HI ¢
paraclinice
VOrsta copiilor a fost cuprinstHinineed\
intercuartilicde 21 dezile V©Or st a penmascelmaavuta meddmea de 67 de zile cu
intervalul intercuantilicde 18 zijgiarme di ana paci e n 62 dexite cudntervgud n f

intercuantilic de 17 zilg deci au predominat cei genmasculin. (Fig. 3.1)
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Virsta, zile

Fig. 3.2,

Di n
62,71])
(Fig.3.2)
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Fig. 3.1. Repartizaread u p £ v @ena ¢opiiloridu CN

Barbatj 279,
41%
Femej 401,
59%

= Barbati = Femei

Reprezent ar ea ourChpeigendri,”an pvaad ioean "Hialbosro

procentuale

numtrpualciteont™il “dne | ot ul de studiu-au

fete

Hi

248, 11401 , DR64; e HIC, 958p ¢ Bt7y I3 di nt
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Urban 288
42%

“ Rural 392, 58%

= Rural = Urban

Fig.33. Distri bouwNdupbpi e Hedi n"Ht

Di stribu™Hia copiilor dupt reHedi n™Ht
[5396 1, 4] ) Hi , r e s3b% §38,646,1]) 2e8cBpii.Fig23) 4 %; | C
5000
4500 4500
4000 4100.00
3750
3500 3400
3000 3#
2500 2600. 2650
2000 2050,00 2200
1500 1500.00
1000
500
0

Greutatea la nastere

Fig.34. Greutatea | a naHtere a

copi i

Greutatea | a mtarte eX®00 o alii a4 5 0 Giintgryaluime d i

intercuantilic 644 y(Fig. 3.4)
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Varsta de gestatie

M Fete [ Biieti

Fig.3.5. Varstadegest a™Hi e a copiil or cu CI

VOrsta de gesta’'Hi e a f os trespeatp204 (B0s0%;|195% r e

[26633, 4] ) de copii au fost p*t3IE mhalt)urnt sHFig. ®i7 6l
3.5)

3.2.Caracteristcama ni f e sclinice; ailnodri ci | or de | aborato
instrumentale

inl ot ul plae a #in "Hi I(o6ré & r cdeet am aecci oel e Histdecelke
ur mbttoarele patologid. care awpadecwiHnti mazi a

biliare, 36 p a c i ce ohikli congenital de coledo¢09p aciceadHi est azt cond
hepatitt per i neédtnacpblazmelisindmomAlagibep4-c ok angi t &t sc
p r i mild anomhalii chistic8-Bo al a v e nBdepatditeitaxices & hepatite autoimune, 6
Boala Wilson, 4 a c iceun 'diar e-afHai t,ei5Pdicnobndi "Hi onat t de
totWletpaciwndiol estazt idiopatict. Etiol ogi
repr ez dabéld3tlt ~ n

Compar ©nd datele ob™Hi nute c Bindwlldestudiin | i
este cea dominantt ce ar determina col est a
di ficultt™Hilor de diagnosti c 'Hetapdale gtslialii. Inun o

lotul dat, analizand cauzele CNssey i d e n "Hi at numtr ul mare de co
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i di opceeacdgrhomend enotabnbrppanel e

cu acest diagnostic neconcludent.

genetice

Tabelul 3.1. Etiologia colestazei in grupul de studiu

car e

Nr. Diagnostic clinic Abs. P, % 11 95%
1 Atrezia ctilor bil]49 7,2 5,219,3
2 Chist congenital de coledoc 36 5,3 3,671
3 Colestazt condi "Hi o 409 60,1 56,3 63,9
perinatal t Hi met a
4 Neoplazme hepatobiliare 64 9,4 7,2111,7
5 Anomalide excr eHi e (58 1,2 0,4 2,3
6 Anomalii chistice hepatobiliare 14 2,1 1,6'3,3
7 Boal a venoocl uzi vdtis 1,2 0,42,3
8 Hepatite toxice 8 1,2 0,423
9 Hepatite autoimune 6 0,9 0,219
10 Boala Wilson 6 0,9 0,219
11 CarenHandiet Uilpsi nt|4 0,6 0,021,4
12 Col estazt condi "Hi o 52 7,6 5,619,7
parenteralt totallt
13 Colestazt idiopati|l6 24 1,237
Total 680 - -
inTabelul32est e reprezentatt o Hsimptomelbprezentefar e c
copiii cu CN.
Tabelul 3.2. Fr ecven Haimpgomelomdedelatel a paci en™™i i cu
Semne Hi sin Abs. P, % 1T 95%
1 |Icter 671 98,6 97,899,5
2 Scaun acolic periodic 408 60,0 56,363,7
3 Urinkt hipercror 421 61,9 58,365,6
4 Prurit 557 81,9 79,084,8
5 Hemoragie 76 11,2 8,813,5
6 Dismorfism facial 43 6,3 458,2
Cel e ma i des “nt ©l ni t e auifospdenuim@rl (P86%;p a c

IT 95%[97,8-99,5]), scaunul acolic periodic 408 (60,0%98%[56,3-63,7]), urithi per cr o
421 (61,9%; 1195%([58,3-65,6]), prurit 557 (81,9%; 85%[79,0-84,8]), hemoragie 76 (11,2%;
IT 95%]8,8-13,5]), dismorfism facial 43 (6,3%; 95%4,5-8,2]).
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inTabelul3.3sunte v i dtesnélnnel e 'Hi simptomel e “"n dej
stabilit.
Tabelul33. Semnel e cl i ni ce colestazimepnataekd e n 'HL d e
Diagnostic _ Chist P, gl=5
o Atrezia ] )
clinic il congenital| Colestazal Car en| Patologie | Col e g
ctilor .
Semne clinice bil de tranzitorielUdant i t {met ab|i di o
iliare
coledoc 424 6 18 324
49
30
Icter c2=10
49 20 280 4 15 303
p=0,000
Scaun acolic c2=10
o 49 30 168 4 12 145
periodic p=0,000
Urint G2=12
_ 49 30 147 5 14 176
hi perc p=0,000
Prurit G2=7]
49 30 226 4 15 233
p=0,000
Hemoragie c2=18
24 15 14 1 5 17
p=0,000
Dismorfism c2=11
. 14 6 7 1 6 9
facial p=0,000
Pentru CN au fost identi fi caTabelulB4 mihtuad mii |
parenteral t mai mul t 9%%[16B228]) domi, sepsis 68 A®0%;( 1 9
T95%[7,7-12, 3] ) copii, deregl tri he mbu9,M4sHide e
copii.
Tabelul 3.4. Factorii aoblestarinesmatabd sno wibasdEir v ai'Hi i | e
Factori de risc Abs} P, % IT 95%
Nutri Hi e parent 135 19,9 16,922,9
Sepsis neonatal 68 10,0 7,7-12,3
Deregl Lri He mo d
84 12,4 9,914,8
respiratorii (v
in Tabelul3.5, sunt redate valorile medipatolaibhe i

deter.mi nat t
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Tabelul 3.5. Indicii de laborator in patologilece d et erorhiersit a z a
Diagnostic clinic _ Chist
Atrezia ) )
Indice de i congenital | Colestaza Car en’” Patologie | Col es
ctilor .
laborator » de tranzitorie|Udant i t rfymet aby(i di op
biliare
coledoc
Bilirubi
240459,8 | 160+87,4 | 144+52,9 | 142+50,6 130+41,4 | 142+39,1
(mcmol/l)
Bilirubina
_ 164+32,2 | 64+42,0 | 70+41,2 98+45,3 42+13,4 54+15,8
di r égncrhokl)
Bilirubina
_ _ 76+46,0 96+78,2 | 74+41,4 | 44+20,7 88+32,2 88+27,6
indirect
AST 59+43,7 53+32,2 | 44+27,6 54+34,5 35+27,6 36+34,5
ALT 86+32,2 64+27,6 | 53+20,7 60+23,0 34+13,8 38+18,4
GGTP 544+184,0 | 410+94,3 | 340+87,4 | 420+170,2 330+82,8 | 340+64,4
FA 1220+414,0 730+174,8| 415+156,4 | 640+£197,8 400+142,6 | 380+133,4
Protrombina 19+9,2 1746,9 18+2,99 18+46,9 1746,9 18+7,4
Fibrinogen 459+161,0 | 549+105,8| 380+80,5 | 390+84,1 400+115 | 360+78,2
Creatinina 1,2+0,69 1,1+0,46 | 1,1+0,46 | 1,3+0,69 1,4+1,15 | 1,2+0,69
Ureea 31+11,5 28+9,2 2616,9 2416,9 25+6,9 24146
Hemoglobina 7,215,9 8,416,7 9,5+4,8 9,5+4,8 9,645,1 8,9+4.4

Ecografia

mo d i
Hi

abdominal tmoda fdeteel atal ar miatr ee
failceL rsit ruct ur i

i ntrahepatice:

biliare: aplazi&ipoplaziav e z i c i i

nevi

aspleni a,

patologie sau nu au fost suficiente date pedtiuf e r diagribktie d a r
diagnosticul USG & u

angiograf.ic

zual

i zar ea
v e n la fTabelui3te)L
La copiii la care examenul ecografic abdominal nu a prezentat semne concludente de c
Hi

i magi sti c

p acicecplétta tc,ar e

col edoc

venoocl

uzi

Hi 56

\VAR 2

Hi

col

efectuat
MR CP
In scopul diferencierii diagnosticetmo gr af i a

Hi

chisturi;mof bi agea

bil

edocul

al

a fost el
paci en'Hi
R MN

“-andovedit @ avea ocprdifiaitatenii 0 g médfhojt & S
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care a fost efectuatt | a 318 paciiednZHipadktii ea
fibroza congé&®ipgadite @ Hif | £apad iad AHa giiél iplearca zean
Scintigrafia el epgatlibdtdep ahcai feonsHi av' nd o spec

func™i onal e hepatice cu i mplicarea excr e Hi e

Tabelul 3.6. Semnele ecografice prezente la copiii cu CN

Semn ecografic Abs. P, % IT 95%
Modi fickri S
parenchimului hepatic o8 100 a3
Chist biliar 36 5,3 3,67,0
Cordon triunghiular 32 47 3,1-6,3
Aplazia/hipoplazia v. biliare | 26 3.8 2,453
Absen™Ma contr |34 5,0 3,46,6
Nevizualizarea coledocului | 38 5,6 3,97,3
Heterotaxia a
inversus) 2 03 0.00.7
Polisplenie 7 1,0 0,31,8
Ficat median 24 3,5 2,1-49
Vent portt pr|2 0,3 0,00,7

33.Abor dtr i di agnostice Hi terapeutice
rezultatelea p |l i ctr i,ir ad @aenetno map atii eerv'dil luchli cu CN

l cterul l a copi | reprezintt un simptom
poate indica prezen™Ha unor patologii chirur
aplicat “n timp wutil ™Hi corect. Este esen’H al
acestui a, fie cb este vorba de i cterl ndiatioar
paci en i i cu CN necesi tine'™Hi it i t r a trresondniftii rcd e

patofiziologice sevetel arn eHiesi t £t 'Hi | e cr escut Pentauleaeeliora g a n
rezultateleire val uar aaament ul copiilor cu CN, "~ n c
realizatedimplementatenoimetodeded i agn a g tait @ midin t , incloge tralgoritrala t e
d e c o r cbpiiiortci CNéanexay).

Necesitateaiagnosticului timpuritH i paAERciasr e se maii f esptec

o patol gi e gr a,aldeteeminatpno tperne€hiniad r Ll ep eaplémentare® . I‘
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screeningului prin testul de aprecierecalorii scaunuluiHelaboraeaunor e c o mand L r | n

pentru familiarizarea personalulmedical, daiHi a ptri n™Hi | or copiil or

Inbazacarduluid cul oare el aborat de Perinatal ¢
elaboratun card de culoaresimilar Hi i mpl inmesnetcali i | e 1 mpl kFcat
nt s cu Heparozatep Hir i n"™Hi | or acestora. Val oaeda aj

screeninga fostconfirmat  pr i n cr e Haceresat miulmdemr upant ru un
din parteanedicilorc ©t Hi di n part ea p tsahilionHiagnastiprecocee e a
WHa “~ mbunktt L ™i t r eizrutllaHieg, Rekudatele sceeénanpn esuntt eludidate
mai detaliat in capitolul 4l tezei date

Cn baza ufestargurhentatéobsenarea culorii scaunulu, 0 z ar ea s e |
bilirubinei totale, directeconsult’ld obligatoie a chirurgului pediatru pentrdiecar noun £ s ¢ u t
cu icter prelungitAceasta pus bazampliment. runuial gor i t m de condui t Lt
care a fost aplicat "~ n cadrul CNAPCP AN. €
Ma mei 'Hi Coptiultuulruoir, icnGtt i'Hiu™ 1 1 or i mpl i eate
ntscu'™Hi | or .

Incadruletapeirs t udi ul ui , justatiratenentdl geaetal ajplicat ca scopul de
a reduce compl i c a Hatamerdul efost idisat ia dependéHt rfadiorul c e .
etiopatogenetitHa i ncl us pr egtitairr ean pcraezowle rdae pirs tek r i
i ni HHhatt terapia antiviralt. Antibioticoter
t o "Hi pacien'Hei heapatfoopsrtotiercd joomadtmanita acboir @ x i
deficitului devitamine (Tabelul3.7), lipide,pr ot ei ne, at ©t "~ n cont ext
al de zcopduluit £ r i i

Studiul a arttat whap@taaoricespoiiticu cir@W dirCadortul e ¢ e
caloric normal dincauzma | absor b ™Hi ei ¢ x parai#ideacizi bilaryazcaet’Ht i
copii suferind de steatoree. AlimentHent@rabpr i n s oqattarosezéoe bh,"Hn a L ‘
fost necesart Hi 0 s uafimhe mti arree @hawor ceanlutiremréanlt ta "Hi

utili zate amestecur i Hi rigicerielecurametui tamien nmoan
aci zi biliari pentru absor b™i e 'Hi pttrund
hepatic oco | i nd cal.eaReéelciunpfearta rceta satisfbtcttoare
mal nutri "Hi ei, ma i ales | a pacien'Hii ter mi na

Aportul adecvat de proteine -@/kgzi pentru copii) a fost instituit treptat,

hiperanobniemiaasociinduse n st adi il e finale ale insufici
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Tabelul 3.7. Schema vitaminoprofilaxiei/terapiei la copii cu CN

Vitamina Mani festbiLri cl Tratament/profilaxie
Vitamina A Xeroftalmie, keratomalacie, hemeralopie 5.00025.000 Ul/zi
Vitamina D Rahitism, osteomalacie vit. D3: 0,051 0,3 mcg/kg/zi

Vitamina E Degenerare neur omus c | Dialfatocoferol polietilen glical
(of tal mopl egi e, der e|1000succinat: 185 IU/zi

vi bratorii Hi tactil
Vitamina K Coagulopatii, hemoragii Fi t o me n a nbdrigiode 2
or i pe stptiLtmOri
Vitamina B Gl osi tt, cheilitt, n | 0,30,5 mg/zi
iritabilitatea

Pentru favorizarea fluxul biliar, reduceea leziunilor colestatices-a utilizat acidul
ursodezoxicolic, eficient in doze de-1@ mg/kg zilnica d mi ni st r at ~ ninathtepr i
de somnHi nem st men™H ontm ct indicar ea adcu pdtul
excluderea ACB.
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4 ATREZI A CIFII1 LOR BI LI ARE LA COPI I : TE
DIAGNOSTIC il TRATAMENT, EVALUAREA REZULTATELOR

ACBprin severitatea sa Hjremprrierzi et dl whHi ec a
chirurgiei pediatricePr ev alesmtdld Ltcra af éd Hi wmiel, o v alre md tLo c
eti opatogeneti c Hi i nfl uen™™at t dsociceesmomieer e .
semnificative atdtiRe pu bl i ca MoHMdiolve dc¢®zv Hit ame.

Conform datelodin cadul studiului, epidemiologiaACB in R. Moldovdn perioada anilor
20002023 a identificato f r emedieda TH& 17500 nen £ s c uVHi | ovdrie comp a
statisticile cneeltenddi analnec,i deuw Hei ACB, pr
perioada anilor 2012023 (Fig. 4.1).

Indicii demografici pentru Republica Moldova
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Fig. 4.1. Indicii demografici pentru Republica Moldova

Studi ul daper iaoade dewm™Ho at nci de n "Hibilianedai mi
copicomparativ cu ‘dHiari teotwaaitihe HHi oUE.,at - cr ¢
ntscu'™Hi | or dneidentificatecee ehae pcaetnéd@mgpubsticatea dcestor patoldgii
acesttperi oada Hi a i mpus realizarea studiul ui
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Dinamica evtu'lei morbiditt. "IACB

3 /\

2 /

2000 - 2005 2006-2010 2011-2015 2016-2020 2021 - 2023

= Cazuri media pe 5 ani

Fig. 4.2. Dinamica evol u'Hi ei mor biditt

Pe parcursul studiulus-a ¢ o n s dnaal iraRepublita Moldova, se nas8 2opii cu
atrezia cHRridowenHd imumeri ct a fost direct g
RepublicaMoldova (Fig.4.1,Fig.42). Tot odat £, -am mabstu®085cepi.i
biliare, frdedwemnx$d idatbt [fLi.i n

Pe parcursul perioadei de stucauy f o s t680eepalcu & Hi'Hi  oCil, distien d r
care,datele clinicep ar acl i ni ce 'Hi citol ogi c d9(B2%;p9%8% mi s
[5,39,1)paci en Hi

In lotul copiilor diagnosti a "Hi c1? (18%;BI1,95% [0,2,7]) au prezentaforma
e mbr i @masBT (5,4%;1195% [3,87,0])afostd e c efloartma p.Oir n amit @d te v c
mo r b i dindicatpiezenB’lACB la 49(7,2%) din 680 pacieni cu CN(Fig. 4.3)

Reprezentarea grafict

49 bolnavi
7,2%
12 bolnavi,
24%

37 bolnavi,
76%

= Colestaza Non-ACE= = ACB embrionare~ ACB perinatala

Figo43.Reprezentarea grafickt a |l otul ui
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DinFig.44.s e o0 bos & rrwetc’Mmeani"HE n a 128(57,106al195%d483,8 7HO))
pacienticomparativ clbt. i e "K#2j9%;2195%[29,0-56,7])pacientjald. t ui nd un r ap
1,45.Raportul urbaxrural aconstituitl la4.(Fig. 4.5).

o Raport urban/rural
Baieti, P

21b, m Rural mUrban
42 8%

Fete 28
b,
57,2%

= Non-ACB = Baieti = Fete

Fig.44Raport fete/ bti e Hiig.45mRapArQuiban/ruralin ACB

Nici la un pacientnu a fost stabilit diagnosticul prezumtiv intrauterd#b (91,8%;
IT 95%][84,299,5]) copii sau ntscut | a t er3nelho; I®5%]00A28]) c ar
subponderali, cu masa c o3(p2 [H95%[0,518,8])capiisau k g
ntscut pDoiecopa ¢ULACB s-a u  n prematut(34-1, H-1 , S t peutmasan i
corporala 1.900 si 2.1Q0espectiy. Dat el e o0 b "Hi lanoimmeporaeralitatpostnatala t
Hi |l i psa datel or c.eaadradreardedmletcrtial cArCBme tUd bt celrii
fost inregistraun retard "n dezvoltarea acestor cop
toxicozei la 18 (36,7%; ©5%[23,25 0, 2] ) ma me , dintre care H
anamneza eredocolaterala, la 2 (4,198506[0,0-9,6]) copii sa identificat istoricul familial a
bolii “"nregistrat | a fratel/sort.

Diagnosticula fostd i f i ci | "n speaoawualkrilHhacenr,éaat er
care est@asocats e p s i s u khnedthatd, fapt pepdatecorela cyp r e zseauriia acolic.

Medianas pi t al i z £ r iaifost dee98 rile (neervahinteraudrtiic [IQR]: 7635
zile). Di f er dmHa sa ifcosstemni ficativkt (p = 0.03).

41.Mani f est triaghasticd | ienviodaméle dinicébie ACB

Pa c i din Tetulide studiuau fostr e p a rin 2 smbayrigiurconform forme clinice:
embrionat. 'H perinatat (Fig. 4.6).



Formele clinicaale ACB

12 bolnavi,
24% I

37 bolnavi,
76%

= Embrionara = Perinatala

Fig. 4.6. Formele cliniceale ACB

Cu forma embrionart, $Hi2p afcd @adil|95%412,4 f 0 s |
36,5))datece i ndi ct | @&ferioak marobmpdiirtadtier cu, fapttcat i s
confirmk nediagnosticaredormelor intrahepatie in ACB. Dupt expri mamaa ¢
embrionat. a fostc e a maid e ¢ e a wriediatdtuim ta K tescteeprogresivcontinu cu
aprecierea di mp omuiberigetiatluctedor biliare intrahepaticeeu ramificarea
p er i paocceldr extrahepaticeau chiarlicu lipsaacestoran hilul hepatic

For ma embiiagmasip & ait(2m%ia95%][12,4-36,5])In majoritatea
cazuriiora f ost s iam @ rca a@te dndmalitbngenitalgTabelul4.1). La 7 (58 3%

IT 95%1[4,4924,09) p a c iaa fostdii a g n oisnt fieeca@wlig eau t EMY conf i rn
titre “nalte HNielullingltGl bdirutinei eiredMie d i a't de | a n

caracteristic pentrtopatec azur i | e de ACB forma embrionart.
Me n "Hi on L183% I 95% [5,082668) pacicewnn Hi or ma embri or
eval ua’Hi “n sec Hi i -rstpseccu tad li wia,t ef i"inn do ad iod gorga

medianade 89 de zileH intervalul intercuartilic de 22 de zile i ar consul ta™H a
efectuatt | a me duiindervaul ictercuadtibc deld dezzilel e

Atrezia biliart embrionart a prkasa)dapticeat p
tergiverseazt transplantul hepat i compfliiicnadHi
perioada postoperatori®@at el e st udi ul ui ne indickt | a n

ef ect uar e &Kasaiinpgemoadp @ rs Hirpgtdoc@Hrem £ me n "Hi aa fa B copii din
studiu transplantul hepatic a fost efecfiedbserlo p e r Ka3diaedndo e v o | bengfit.eu
minimalizarea imunosupresiei ofPrograd 0.25mg la 12 ore condi "Hi onat t de

sistemului imun la copii
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For ma peri deat elk3(785%:; 0©5%[6358 7, 6] ) Hp a @ntam "eliz
drept factor cauzal b | i tlobanditgca urmarg r o b a dneill Lf gilddionfirmatela 31
(63,3%; 1195%([49,87 6, 8] ) La B4 (68,4 W5%[56,582,3]) copii a fost stabilit

di agnosticul de ACB dupbrelegitc| uderea icterul
Conform clasificbktrili S 0 c i e (aul'2000, Jgpan@mn e z
lotul de studiu, au fost identificater mt t oar el e(Fghpuri de ACB

f Tip 1 - atrezia coledocului 2 (4,1%; 1195%[0,0-9 , 6] ) paci emdHii.e nLF
intraoperator s apreciab i1 Th ¥ezica biliak. ;
1 Tipz2
A 2a- atrezia ductului hepatic comun: 1 (2,0%98%[0,0-6,0]) pacient
A 2D - atreziacoledoculuj ductului hepaticomun duct ul ui cCistic «
ptst mpanmena a bducteiort Ta Hiuli hepatic: 5 (10,2%; 96%][1,7-18,7])
paci en’ Hi
1 Tip 3 - atreziacoledoculuj ductului hepaticomunk aducturiiorhepat i ce dr ey
( f fprecierea i z ududtdlorbibarein hilul hepatic)a s o ccu aplazia vezicii biliare
Hf tr £ conSi nutacesteiddd (8%8%:11 85%[813¥BeBn 3] ) paci e
(6,1%; 11 95%[0,0-12,8]) paciefHintraoperator sa apreciat continut de biltn vezica
biliara.

Normt Tip | Tip 2a Tip 2b Tip 3
Fig.47.Cl asi ficarea Societbt$Sii Jap qameg20@0) de ClI

Modi fictr il alefloautuiohsevate iptraaperatta copiii cu ACBau fost:
hepatomegalia severt, modi fickhkri strdacH ur a
cul oareaerlzruuret a acestui a detMordmif nraidtoscopttee c
observate la prelevarea bioptatelor hepaticefostr e dat e de prezen'™Ha p
hepatocite Hi trombi, bniulmdasmaliductaloebilae olulare c ul e |
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Mani fest tAGBl e clinice

Ma ni f edirice decelate la copid i a g n o s AQdBcaa Tdst:icterul colestatic
S caun a ctoiparoconiled au fastinregistrag in dependeidde forma clini&, Tn primele
Zlede VvinnSdaz de f okriand d¢ptenmérb, d iu gekcladerkaicterul fiziologic
prelungitin cazul formelor perinatale

La copiicuforma perinatal t, a clihicoptarabbsenvattioc
satisfbtctt oaaveQn df ioi ncdr eakttteirvei HHi dezvol tare
stpt EtmOni sau de vdiealtehuvx azhuger Matnil a copi i
ace Ht i aodtared Inidn i” miprraagertaivcatdee | a naHt er e.

La 22 (44,9%:; IB5%[31,05 8 , 8] ) afostirvegistrat#lip a mperiddida seaunelor
col or at eapr Pg r s, 4seauneéleau devenitacolice uri na ’'Haapuetr cr o
pruritul.

Prezenta icterului colestatic la nou naselisugar a impus stabilirea diagnosticuli
prezumptiv dACB pint la identificarea altor cauze de CN.

Cn cazurile de diagnost i c defiatrstdtiraponges|dii e n ~
dat @rrietzte n "He ipigmiemuluebXiar poate determina colorarea verzuieian Si | or
fost “~nregi s ©5%40t06,0]) pacieri diggrbstiCabACBd CAH uni di n

Hepatomegalia, defiait d e crekKktere (mal absor b$Si a [

expri magibkndproiitn hemor agi ¢ amireiuk @ p | & o nteagr ael ni Saa
semnel or de insuficiestdfeavaprpat i ca Hiaghostisut Hi t
tardiv alacesteidFig. 4.8-4.9).

Fig.48 | cter Hi hepat Bigne9gSintdromal hemoragipar (ACB)
pronuAEB)t L
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Tabelul41l. Expri mar ea cltidrei 4t r mavardameuidd e n "H

Denumirea nr. | Perin. | Embr. o B _ . _ _ _ =
5 |5 |5 |5 |5 |5]|5 |2
— N (92 < Lo (o] [ee] \8

Sindromul de 49 37 12 44 5

colestat

Scaun acolic 49 37 12 49

Periodicitatea 6 6 0 4 2

scaunelor acolice

Urina hipercrorh 49 37 12

Hepatomegalie 49 37 12 4 22 23

Splenomegalie 49 37 12 12 16 8 10 2 1

Prurit 49 37 12 8 14 16 8 2 1

Suprafa$Sa 44 33 11 6 10 14 12 2

estéf ndur at t

neregul at{

Coagulopatie 46 34 12 8 20 14 3 1

Sindromul hemoragiq 46 34 12 12 18 10 6

Hipoalbuminemie 44 33 11 4 18 20 1 1

Ascitk 44 33 11 4 18 20 1

Expresie  vascular| 38 30 8 3 6 8 14 7

pronuribdt

Varice esofagiene 6 4 2 2 4

Fades Hipocrdt 36 25 11 4 10 12 8

Hemoragie VE 2 2 1 1

Hemoragii 3 1 2 3

intracraniene

Mal nutri Si 30 18 12 4 6 8 12

Eritempalmar 4 3 1 1 2 1

Mani festitrile clinice decelate “"n grupul

ACB THi vOr sta paci en’Hi | ofabetul@dd)d. aCnf ofsar nuai aeg
expresia clinichparfidosia dempumi eat@t sdenpt ome

perinatal t. Caracteristice au Lfosptrumhepat on
proteince ner get i ct, vari ce esof aQaraetarigic pentru formano r
perinatal t, a fost prezen'™a paeroibosde rcviattt "Hi a
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forma embrionar t nideel eAQBe |cao Iceasrtea zsti nmaput of o st
varicelor esofagiene “n primul an de vi a'Ht
culunaa& de vi a'Ht.

La examinarea <cl,inpet mhs wrba b ;e a g tviiat ik hk
i nsuficiemHdeif ohrseapaachsceer,vate expresia vascul
mbrirea “"n volum ahepatebplloeneomeé gal ide inlajfEhipanaa p & r
ficatuluisa apreci at “~ndur ddi'HL pmaer emgah iamdFigHild). mau g

Fig.410. Ascitt cu eviden™ ere@CBabl oul ui

in bazarezultatelorstudiului dat a fostconfirmatfaptul ¢ ACB frecventesteasociat. cu
alte anomalii congenitale, fapt cagesugerab pat ogenezt prenatal t,
infl amatori. progresive a ctilurexclbode éxpuaarea |
per i nat fadtottoxit-reocivuin viziunea noadtrd er e gl ar ea embr i oger
incepandcu a 3as Lt pt Ltde©Ondgest a$i eetolagemu Il tai fbaaztboroi al L,
i nf eciHi pesri oada intrauterint “~ i revine un r
Analiza dudiului a permis de a purie eviderid prezerial patologiilor concomitente la
p a c i e AOB inregistrate la 19 (38,8%;96%[25,1-52, 4] ) paci en Hi : p o
de intestin, hernie inghinala, hernie ombilicala, situs inversus, hipoplazé eave inferioare,
vena portt s iartomadiicatdiovageulagttyenivodrmaredTbbelul4.2).Pr e z e n "H
anomaliilor asociate ACR indicatla un pragnostic nefavorabil, prematuritatea fiind un factor

dominant.
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Tabelul42. Anomal i i | e 'Hi afec™H unil e asoci

) - ) . Forma Forma
Denumire patologiilor asociate Abs. P, % 11 95% )
embr. perin.
Polisplenie 2 4,1 0,09,6 2 0
Persistefdl foramenului oval 7 14,3 45241 5 2
Defectul septului ventricular 3 6,1 0,012,8 2 1
Mal rot aSi e Tien| 2 41 0,09,6 0 2
Situs inversus 1 2,0 0,0-6,0 1 0
Ectopia venei pott 2 41 0,09,6 1 1
Hernia ingh 9 18,4 7,529,2 5 4
Hernia ombilicall 11 22,4 10,834,1 6 5
Anomalii geniteurinare 2 4,1 0,09,6 1 1
Malformdltd venei cave
L 1 2,0 0,06,0 1 0
inferioare
La 38 (77,6%; 105%[65,98 9, 2] ) copii cu ACB autopbost

anatomice a vezicii biliare, dintre care aplazia vezicii biliare la 16 (32,79694[19,5-45,8])
copii 'Hhipoplazia vezicii biliare19 (38,8%; 1195%[25,1-52,4]) copii.

Pe parcursul studiuluia 3 (6,0%; IT 95% [0,012,6]) copiiaufostinregs t r at e f or |
chistice periportale fapt ce a impus diferentierea diagnostica cu CCC.(4®@%; IT 95% [0,0
9,4]) copii cu icter colestatic sever diagnoza preoperatorie a fost fi@Cconfirmata ACB dupa
efectuarea colecistocolangiografietraoperatorieln vi zi unea noastrt ap
formatiunei chistice periportaledica la multipleanomalic ongeni t al e Hauoc £ i |

evolutie posoperatorie mai comg@ia avind un pronostic rezervat

Evol uSi e

Inmediu, hvardade5 stpttm ni a copi afostarb seentACR oa
fapt ce confirmaprin evolutia clinica, modificarile biochimice, DD@& VES,RMN, iar prezenta
hiperbilirubinemiei concomitent cuscaunet acoliceau fostinregistrate laoti 49 bolnavi din
studiu. Di nami ca acceleratt adéstdomplriucHt e hepat
biliart, HTP intrahepatickt, ascita, varice
di gest i v {Tabelol4.3Maia & & o kithniidelar liposolubilea contribuitia dezvoltarea
anemieimal nuki i "Hiegaiar d Hlpwii hp e mo &1 a hxartomul palmdior,t i s

d e r e mpuramusculare.
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Sangerareanucoaselor, preponderent scaun de culdare ¢ hai psatrxantbianalora
indicat la deficitul vitaminei Ksi d e r e geveterin indicii coagulogrameiLa 6 (12,2%;
MT95%[3,1-:21, 4] ) copii a fosttm@mieghemaraadi @ nmuypa
prin deficitul vitaminei K.

Prevalaread e s t r hepatddeleldre,a impuso d i f e r diagidstie cuehepatitele
virale, rubeolaj n f e CNMV.eO alta caracteristica pentru icterul mecaamifoststagnarean

c r e Htcapibla, fapt cea fostexplicat prinma | a b slipidelbr’Hi a

Tabelul43.Ev ol ea6Hn@al i c a'dlipielnare n"HACRI'¢i fw@rmsat a copi |

Denumirea 1 2 3 4 5 6 8 Ao

nr.

perin | embr | luna | luni | Luni | luni | Luni | luni | luni | luni
Cirozt 34 24 10 2 13 15 4
Splenomegalie | 49 37 12 12 16 8 10 2 1
HTP
_ 49 37 12 12 16 8 10 2 1
i ntrahe
Ascitk 44 33 11 4 18 20 1 1
Varice
: 6 4 2 2 4

esofagiene
Hemoragie VE 2 2 1 1
Mal abso
vitaminelor 46 34 12 8 20 14 3 1
liposolubile
Mal nutr 30 18 12 4 6 8 12
Rahitismul 24 18 6 8 12 4
Eritem palmar 4 3 1 1 2 1
Deregtri

30 20 10 4 6 5 8 7
neuromusculare
Pancitopenie 38 27 11 8 10 8 20 2

Analizadateloro b "Hi nstutia irdinatla faptulcka p a rcio"mipd | depiridedé | o r
forma ACB'Hr L s p uartratarmentul medicohirurgical.lPa c i eurAGB d x t r a haup at |
prezinatd e zvol t ar ea ¢ ohhcsoztdimpurie, natratareatt e e tosawrmat. de
c o mp | dewer@ ddium prognostic rezeriraprimele 8 luni deviadTn ACBf or ma e mbr i
nonsi ndr omal t, i nst abaeersai molde f daeutlaimeidhzi, b i

prognosticul find mai favorabil comparate u f or ma si ndr omal L.

105



Modificarile structural anatomice, distructia hepa®ulara, si compresia cailor biliare
intrahepatice conditioneaza aparitia ascitei, HTP complicate cu varice esofagiene, fapt ce prezint
pericol vitalpentru acesti copii.

Analiza studiului a identificala 18 (36,7%; 1T 95% [23,250,4)p aci,en™Ho de v i
standard d&2.13 ymol/Lc r e Ht er ea v al or i Iporn ta dnmatLri@wbas | ev
30umol/L),  d pentrull8{36,7%; I195%[23,250,4) paciue mHid,evi a Héle st

pmol/L diminuarea aminoacidullevoprolinasub 60umol/L (normal00- 400 umol/L). Aceste

devieriauconfiirmaun dezechi |l i bru metabolic compl ex s
bili asef Hci en Hei hepathcpepirogdasiiee paen e
ACB.

DiagnosticACB

Pentru sabiliread i agnosti cul ui de ACSB!| iaz # dastdriionn $ic @
etiopatogeneticie x a mi n t r i-pamadlinicecHiii mti ecro@nterdiciplinare.in lipsa la
moment aunor semne patognomonice saurali test diagnostistandartzat, fiecare examinare

‘H-a avut aportuin stabilirea diagnosticului de AC8 abelul4.4).

Tabelul44.1 nv e st i g a-pdraclinice utitzate imdiagnosticul ACB

Denumirea investiga Abs. P, % IT 95%
Examenul clinic 49 100,0 100,0
Anamnezeer edocol ater al t 49 100,0 100,0
Evol uSia sarcinii 49 100,0 100,0
Studii de laborator a componentelor sangvin 49 100,0 100,0
Scalocolurometria 34 69,4 56,582,3
VES 49 100,0 100,0
USG dopler duplex color a patului prehepati 49 100,0 100,0
ScintigrafitdHdh emant icd 32 65,3 52,078,6
IRM Tn regim colangiografic 26 53,1 39,1-67,0
TC cu angiografie 28 57,1 43,371,0
Eval uarea histologio

prin biopsie percuta 12 245 124305

Prezen'™a daopl els2postnatala indicat necesitateae x ami ntr i i

excluderii ACB. Evaluarea n i &fpaadntuluaimplicata pr eci er ea i ct elorul u ]|
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acoliceH a urinei hipercrome. Icterul neonatal sckegumentarn fostapreciat la océpiii din
studi u cu ag rdavcantuldilirybineo drectéHs iridratt problema diagnosticului
ACB. La tdiHagonoptiaafMHostu A€EBgi strat prezen
incepandcua-8z i de vinaHL uni i C 0 p iperiodicscaurAp@yBentaiu®© nptr e
lad5s Lt pt £t mOnNi postnat al

Caracterul alternant al S ¢ aaompdchtsemnificatig me |
di feren™™eirBa adiiammwsst bc tmoni t oroldi zcaundui prin | n i
implementarea scalocolurometrieia pr eci erea cul or i i scaunul ui
| a t o Hi p ac i e npédioadei deucpek nednatah @rdlungkcast fama confirmat
ipoteza caracterului distructiv sclerozaontinuu al ACBAp arpii'ine nt a "Hideupts c
administrarea acidului ursodezoxicoli@ spasmoliticelor’Hl a fenobarbitaluluia orientat
diagnosticul sprerocese inflamatorii hepatiée detrimentll colestazebbstructive

Identificarea la copil acaunelor acolice, urinei hipercrome, hepatomegaliei, pruiritul

cutanata determinatransfeul copilului in centrul chirurgical specializat

Diagnosticul ACB
250
200
188 180
160
150 X 140
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Zile, sstabilirea diagnosticului
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M 2000-2005 M 2006-2010 B 2011-2015 [12016-2020 M 2021-2023
Fig. 4.11. Varsta copiilor la stabilirea diagnosticului de ACB in perioada anilor 20062023
Diagnosticul de ACB a fost stabilintre4 0  Hi 225 find ded 60 daredetii a n -

intervalul intercuartilic de 45 de zjléaptcea det er mi nat un di agnost

rezultatelemodesteale tratamentului chirurgicaDe men ™Hi onat ct " nawult
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constituit 72 dez i | e 'Hi intervalul Amestrcbaptilindid

considerabil t a diagnost i c tuluichirurgical. Figetzly |l t at e

Testul de evaluare a culorii scaunulu{Scalocolorometria)

Cncep©nd cu anul 2015, t o Hi copi il cCu s
prin testul de evaluare a culoriimului. Fig. 4.12). Pr e z e n "Ha scauauluicde quiodre a
asembnkttoar e cul or |afostrcatatbgandrept scauwn acolic, patolodic, car2 a '+
indicatla lipsa drenajului biliar inintestth a det er mi nat <€fuspéc #za a
biliare prezen™a scaunul ui la nivel ul cul or

care a indicat | ipsalelbminarei Hbi hi subenat

Fig. 4.12. Scalocolorometria(cardul de culoare a scaunului)

Met odaaconatattn evaluarea zilnick pe o per

scaunulupr i n fotografierea acesader aetHier coifhfiladear

Fig. 4.13. Scaure acolicein ACB

Din 49 de pacien™ diagnostica™ cu atre
(scaun acolic) la 47 (95,9%; 1195% [96140 0, 0] ) dintre ei (adevir
95%1[0,69, 6 ] ) paicregistmat’staundiemoragic (fals negative). Sensibilitatea testului fiind
95,9% (47/49).
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La 595 de sugari di agnosti ca'Hi cu sindr
prezen™Ha scaunul ui col e658))mdiae B'HI9 ((HRe W4, a tl

cenea permis excluderea atreziei 48, Bd) Wi i
di agnostica™Hi cu hepatite perinatale, metab
fost fals pozitiv, sger ©nd " n mod eronat prezen™Ha bol i
(369/595).

Aceastt metodt de screening a demonstrat

sensibilitate Hi specificitate de 95% Hi re

Apari Hha slkaamnel oead®Ei 4¢8)aunrve gHisntireat(t |
95% [39,16 7, 0] ) 1 f4a(28i6%;nl"BI% [159t 1, 2] ) preoperator H

[1243 6, 5] ) postoperator care a indicat | a a

Q

complica™ e severt Hi a corel at cu stabildi

severe de coagulare avind un prognostic rezervat.

Fig. 4.14. Asocierea sindromului hemoragic cu modificarea scaunului in ACB

42.1 nv e slededpbofmion’Hi i nstrumentale utilizate
| nv e s tde dpbordiorobligatorii pentru fiecargacientsuspectcu ACB au inclus:
anali za generalt a s’ ngel ui, anali za gene

coagulogramaefectuatean dinamid. | daprecieréhi grupei sangvirfeh factor a testelor de

compaitbilitate a singelui.(Tabelul4.5)
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Tabelul 4.5. Indicii hemoleucograneialpaci en™i | or cu ACB

Elementul sangvin Media Val ori de
Eritrocite 3,6 4-4,4 x 167
Nesegmentate 9 1-3%
Segmentate 50 2848 x %
Eozinofile 3 0 %
Limfocite 36 37-61 %
Monocite 8 5-9 %
Hematocritul 32 36,042,0 %
Hemoglobina 98 110132 g/l
Leucocite 12 6,6-11,2 x 106/I
Numtrttoarea trombocitelor 240 150400 x 16/I
VSH 24 5-11 mm/h

In primele treis £t pt LtaunCiostic ar act eri sti ce modnditiii c £ r
hemoleucogrami ceeace aindicat la un proces inflamator incipient generalizatasociere cu

anemie libar.

Eval uar ea MACBchi mi ct

Examinktrile bi,achamitceaet etfkecacvasgttical oagi pk
di f er en’™i e unel@au fAstuBle " n" ndsitf e r e n "Hhaencknatogsade ada@ g i
ctil or bil i ariecidaurnenieas pdeicnitfriec iac e s tceae caudeC B
de CNcasindromul Allagile(Fig. 4.15), boala Caroli etc

Fig. 4.15. Sindromul Allagile

Hi perbilirubinemia direct t,colesterelHi, amilazea, t r
betalipoproteidelor5-nuc | eot i dazei au condi "H  onat af ect
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Tot odiaptetr,bihl i r ubi neaeniuceo amolde Ifdrc aft @& @ $icie nid
pentru colestaa intrahepatie sauin o b st r u c Qardive peicénd aalos minore &
bilirubinei In ser au fostaracteristcegp ent r u atr ezi a b956[34-2144]) L a
paci enH ACB a f os aseddplreegcatatt Lc dovidliernutbi che al
bilirubint ccedt®@®reaaenPpal cpnot t by irimdicat lana r |
col est azt diarmasa adeljaza biikubineain sangelerdonului ombilical saues la
nou nperseczuihntste mn veri di ¢ ce n efaptcedanfonia plezentac o |
formei embrionare a ACB

Pentru ACBs-a dovedit a fi caracterisic o cr e Ht ea revelulunhiimbineia n t 1
sericeH a fosfatazei alkaline, alfafetoproteinigpoproteinei X Cresteredransaminazelor serice
'Wa GGTP, colesterallui, aindicatla un diagnostic tardiv

La etapa ap r i dHi sti rhepatéeeludax 'Hi "ahechardesevert a
hepati¢ s-a apreciathiperbilirubinemiad i r ,eccelletea transaminazelor, GGTPA, LDH,
colesterolului, amilazei, betalipoproteinei, fosfolipidelor-nicleotidaei, indici invers
pr op or ¢Hliindici gtotrombirei, a fibrinogenului, timpului de coagulgra | b u mi n e i
proteinelor totale.

Corelarea testelor clinteparaclinicea fostutilk in diferenidrea diagnosticde hepatitele
neonatale, prezentand o specificitate de 84%.Cr e Ht er e a a c aipededat "Hi i
hiperbilirubinema. Co n ¢ e nHilirusingiisesicda valori medii cathHlatransaminazelor ALAT,
ASAT in valori medii a indicatla prez n itderului fiziologic prelungit. Asocierea acestaodici
cu nivelul sdzut de protrombih hipoproteinemie, hipoalbuminemie,a r créliérea fosfatazei
alkaline, lecitinaminopeptidazassdovedit a fi un predecesor veridic pentru ACB.

Incadrulstudiului N si ngel eafostewsrt ti erauardanivelulii de anticorpi
a claselor IgG, IgMn afe¢idnileviraleHi o b ™Hi nut e urGWV/{lgMaB3EA/neL, r e z
IgG 48110 UA/mL), herpes virugigM 1-3 UA/mL, IgG 10250 UA/mL), virusul varicele
zosterian (IgM 1,3,8 UA/mL, IgG 206380UA/mL).

Me n "Hi o mB8(776%:; [05%[65,9-89,2]) copiis-a diagnosticaCMV, 14 (28,6%;

IT 95%[15,9-41,2]) herpes virus, 2 (4,1%:;95%][0,0-9,6]) virusul varicelezosterian

Sinteza hepati die atftoet uc onaft iomomkanictitimpdli c i
trombopl astinei par Si al activat e, proteina
“ni Siale ale atreziei biliare. l denti ficar
caracteristict cpadwvtDeragtrileu coagubgrangimadick tlai avansarea

modifictrilor cu diminuarea furitgi de sintek hepati¢. 'Ha diagnosticului tardiin ACB.
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Titrarea anticorpilor TORCH (toxopl asmoz
simplex) a fost efectuatt | a etsa’di néacnpedigaredwn fiect’H
i ntrauteri ne araerateifduegpostnatalRmr enz emi™Ha i ct er ul ui
di f er en Hi e'Hefectdarea uhm sceeéningtescla r eemdlftatant i t rCopiisi nt
cuacestaf e c $intlhmeno z,iprgzentdindnu t arHocasul Pi (codificator al alfal
antitripsinei) cu genot i pdetermibhaeamlfaEantdripsanai kil | p
fenotip.Car ededHala nt i t roatgfisun factor cauzal &lipoplazeic L i | orcarbi | i
nu pot fi identificate la colangiografie. Niveluriec tedeafa -ant i t ri psi nkt s
pozitiv el i manktkpoiedlétsalktaadre aex ami ntr i

Carenglde alfal-antitripsina, galactozemia, tirozinemia, bolile endocrine, hematologice,
impun efectuarena n v e s t maglexriélde utgenta penttui f e r aiagihbstekr. e a

La 2 (4,1%; 1195%[0,0-9,6]) copii a fost suspectataa r a@lfaltdatitripsinei, fapt ce a
indicat la afectarea t i bliliare, ulterior fiind stabilit diagnosticul de hipoplazatilor biliare
la un copil , iar la altul ACB forma embrionareC a r ealfial-mtitripsinei, indielaine f i ci en
0 p e r KaSdi'ligoried n ihdicdlHabsolute priru transplantul hepatic.

L a t o "HiinclpHircstudinatkistiinregistrate valori evideotescué de acizi biliarj
avind un interval de la 8300 umol/L (norma <20umol/L). P r e z leopibleinei x83i 240
mg/ dL (2d0mghlt)" @ atrezia biliarkt, este lalB te:
dnhcazuri cu hdepabdhnata beletturdawunli diagnosticdi f er en "Hi al

Acest studiu a confirmat cHiereac o n ¢ e nHhilirul@Engélisezicetotalepreponderandin
contul bilirubinei directein 80% ce aconfirmato b s tarsevet i evacuarea pasajului bilei,
indicandla prezenta ACB complicate cu procesdde s t hapatéédlukar.

H nem sa men"™Hi ontm e6t0]) dopil cobfirnfa2 , cOud%; A ABC  9i 5n%
bilirubinei serice au fost “n normk, cu o U
i ntre 80 ‘'Hi 140 U/ dlI

La 8 (16,3%; IT 95% [6,26,7]) copii cu ACB cu hiperbilirubina conjugata nu a fost
"nregistrattogie salmprtaoma€ebtdebarac Hdar hep &tt

coagul ar e 'Hi a colesterolului, fosfolipide
evidenta stricta a indicil or (babetukl@). mi ci cu

Explortrile de | aborator au c obiirubineisedace c t
a fost ne’ " nsemnat mbritt, "'n s pe carcelde aaninf r a

aminotransferazt (ALT) Ki uawsdewatdtea tl aa nmionr ontkr.
prezent un ni vel S ¢ L z uhipopeoteinemia,hipoalbuminemyir dar p]l
creHterea concentraHi ei de I5eact eofaetldd).pe pt
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Tabelul 4.6.Mo d i f ibo¢himicd e ACB

Denumirea 1 luna 2 luni 3luni
bilirubina direct. (umol/L) 74,2+18,6 95,2+23,1 160,3+39,2
bilirubinaindirect (umol/L) 32,177 84,2+20,3 144,1+35,0
ALT (umol/L) 42,3+10,5 82,7+20,3 143,2+35,0
AST (umol/L) 48+11,9 78,4+18,9 121,3+29,4
GGTP (U/L) 180+44,1 395+96,6 540+132,3
fosfataza alkalib (U/L) 560+137,2 740+181,3 980+240,1
LCTG (umol/L) 188+46,2 340+83,3 714+175,0
colesterolul (mmol/L) 45+1,4 6,8+1,4 13,4+3,5
amilaza (U/L) 924224 160+39,2 240+58,8
betalipoproteine (mmol/L) 5,6£1,4 4,3+1 .4 2,81£0,7
fosfolipide (mmol/L) 3,4+0,7 2,1+0,7 1,6+0,7
5 nucleotidaza (U/L) 41,2+9,8 52+12,6 64,5+16,1
bilioproteina (mg/dL) 1,8+0,7 3,4+0,7 4.8+1.4
Alfafetoproteina (ng/ml) 16+4,2 94+23,1 140+34,3
lecitinaminopeptidaza (U/L) 140+34,3 160+39,2 172+42,0
lipoproteina X (umol/L) 2,8+0,7 3,6x0,7 4,6+£1,4
protrombint ( %)| 72t17,5 68+16,8 62+15,4
fibrinogen (g/L) 2,4+0,7 1,93%0,7 1,8+0,7
albumina (dg/L) 32+7,7 30+7,7 25+6,3
proteine totale (dg/L) 62+15,4 50+£12,6 42+10,5

Cn pof i da nfiaighdsdriatotal a Hilirubinei poate fi mai mic de 7 mg /i,
AL Tu H@amodeératralicate (die la 100 & 200 de n i Adb), ¢l

dezvol t ar ea hipartolesterolerniagar hivelurile serice ale -glutamiltransferazei

ser AST Ki

(GGT)sunt " n

Analiza studiului a identificata un copil cuatrezie biliak. p r e a repertilirubinemei

conjugae ’

hepatocel ul ar t.
Nivelul bilirubinei sericell a fosfatazei alcaline, alfafetoproteinei sau lipoprotein@uX

c ©gamaH i

fost crescutesemnificativ,urmate de @ r e Htoedreea &rantaminazer serice

mpreunt psa

nor mt.

glutamil transpeptidaze a colesterallui.
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Investiga$Si AQGBe i magi stice

Tn cadrulstudiul nostru USG a fost efecthidat ocdiiii cu sindrom de colestazant e r n a
INCNCP ANat al i a GHasomaligohvezigiidbiliarePic € £ € o r  bregionala r e
Ki -anatpnicde structur bt ‘HHT uf nocr "HiLourfoadl diagrezsticailau28 i
(77,6%; 1195%][65,9-89,2]) din copiii cu ACB. Am constatat tan f | aendutiil a-a dovedit
a fi predecesorul colangiopatiei obstructiseestlitigiu a fost verididn 75%, caracteristic pentru
expunerea factorilomfeC'H o, prepondereninf or ma i édnbace omaavut o Vv
aprecierea tacticii mediechirurgicale.

USG a identificatla 32 (65,3%; [05%][52,0-78,6]) p a ¢ i amaonidli de dezvoltare
concomitenteeu depistareano d i f i arlondui Hiliar,ranomalier di ace sau mal t
s-a dovedit a fi valorods apmnecierea morfologiei ficatuluia ctilor biliare preponderent
extrahepaticec u e v i dhipaplblzieg ragadiei sau conturarea unei forme neregulate a
colecistuluiH i a s igeatificaneacauzebr anatomice d® b s t rbillac"Megldnkm ¢ " n
studiul nostrudateleUSG ai fost caracteristiceloarpentruun copil (2,0%; 1195%[0,0-6,0]) cu
ACB cind afost inregistrak sclerozareaanalelor biliare intrahepatice. Diminuaneumeridc.  'Hi
dimensionala a ductelor biliaeefostcaracteristit pentru ambele forme ACB\stfel, USG nua
fosto me t o d tin stabilirea diggeosticului,d a r i1 esbetmaidtcesibik din punct de
vedere tehnic KIi Seraracteqzea$a um exanoes tapidsneinvaria, ndved .

in evidentHatéat structura parenchimului hepatiét ¢4 a sistemuluibiliar.

Il ni "Hi al , ecografia abdomi nalitmefnotsatr ee-f'lHeic t
al i ment ar d s posodBl. La B6p(32,7%; 95%][19,545,8]) copii nu au fost
identificatemo d i fde dirkensiunifopcanatomice s au densitate intra

IT 95%][0,5-15,8]) cazuri a fost deceélat. di mi nuar ea veziciaipambi Hi

codurilor | a nivelul-acoopgltait aHi pg@zehun. Al
ce ne permite sa concluzionamsca c rceo™Ri"fE dunhulbeizi ca biliara es
fi veridict pentru diferen™H erea diagnostic

diminuat in dimensiuni cu multiple cuduri.
Depistarea cordonul ui t r iFig. f.lH)Hai ultras@nografiefat r i
fost specific pentru 26 (53,1%;965%[39,1-67,0])p a c iceun dit r e zi a -adovedior |

a fi un marker imagistic al atreziei biliare.

Modi fi ctand b mi ¢ ® p i structurale ca <cordo
port al eviden™H ate " n atrezia biliart, po
performante. Pr ezent a anomal iilor ecografice ca:
polispl eni e, cordon fibros ~ n phHavezie bilidfle.a col eci
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Fig. 4.16. Cordonul triunghiular la Fig.417.Vezica biliart ap
ecografie abdominatéal edocul ui |l a ecogr
Tabelul 4.7. Semnele USG caracteristice pentru ACB
Denumirea nr. 1 2 3 4 5 6
pac. luna | luni | Luni | luni | Luni | luni
Mo d i fstructbrale a parenchimului hepal 49 6 20 23
Hepatomegalie 49 4 22 23
I nf | gendutiala 22 12 8 2
Aplazia-hipoplazia vezicii biliare 35 35
Conturul neregulat al vezicii biliare 30 21
D e r e gtiudturalie ke vezicii biliare 30 21
Lipsa modi f i dinmensidnaler a VH 42 42
postalimentare
Diminuare dimensiunilor postalimentare 7 5 2
Prezeil cordonului triunghiular 26 20 6
Cordon fibrosnp r o i \eBCHHi acblidrel | 24 14 8 2
PrezefefHa n "idartalu i 18 9 8 1
Vena port preduodendl 2 1 1
Polisplenie 2 2
Splenomegalie 49 12 16 8 10 2 1
Ascita 44 4 18 20 1 1

Examenul cu Doppler duplesolor a impus descrierea detaliata a traiectului biliar atat

i ntrahepatic cit Hi

extrahepatic

115

(hepati c ¢



aprecierea  umenul ui , permeabi |l ittt ™ i, gr

insemnttate considerabila ~ n eidbvedi a fi ptezentae a
triadei In poarta ficatulii ve na port a, artera hepFRgtdild Rrin 'Hi
ultrasonografia Doppler a arterei hepati ce,

date concludente despre deteriorarea conti
mat emati ce, precum r egu &stiuble T stabilirear dezultaalot t i

portoenterostomie dar a i ndicelui de prognostic ~n ¢

Endoscopia di g&A€CHB vLt superioart

Tehnica imagistickt ca endoscopia digest.
scopul VvipapiiebtrVater, mucoasei duodenal e
bil ei “n duoden CHi stomac a f os%5,dbi]adgndoestp
(pozitiv). La 4 (8,2%; I195% [0A 5, 8] ) pacien™i endiosefopdtau a
primele 24 zile posh at a | a i dentificat prezen'Ha-128]) 1 e
paci en’ Hi a fost confundate hiperbilirubinen
astfel endoscopiautigesenstbslbpenteadk 85aV
colestaza perinatal 887],%5]98 p(@ag&0 e le@ dD5% 0]

identificat prezenta bilei " n duoden -Hi5)sto
de paci en’Hi |, cu alimentare parenterala totz:
nu a fost depistatt, suger ©ndEval madear 6nad

utilizarea altor metode clinico paraclinice-agpermisexcluderea ACBSpecificitatea testului

fiind de 80%(88/110)Hs-adoveditdio t edtmucikal £ ~ nostsuuaMei nl “Hiroenat |

ck efectuarea BSinprimele3s L pt tdm©rd ia n poaie iedicapaezenta bili duoden,

fapt ce poate fexplicat prin definitivarea ACB ca un proces sclerozant contiitbioy poate

exclude ACBIn primele 28 zile.Concluzionan ct. EDS arei n d i absolitediu 28 de zile

postnatalin studiul dat la patru (3,6%; 1195% [674, 1] ) copii a fost <cot

primele 24 zile postnataL a ex ami nar d a “dmo udyv inaifA fodiddepistate

el i mi nkri bi | i oa s\ater sh eonstatat araflexieihipotonee d&kpoplaziea | e i

sfincterul ui papilar extern | a bolnavii cu
In literatura de specialitate[89,115,160]1n d i f e r ediatfiosticaa ACB este

recomanddat CP GRE (col angiopancr eat ogr adangmgrafia et r

t r anshepat instudiumestrucolarigiagnafiatranshepatica-a dovedit a fimai putin

informativain ACB datoritap r e z stendlgi iducturilor 'H dificultk ilét tehnicein efectuarea

ei . Fi i nidn waczdevikd d tc a f B B g pea goate fir aencko ma npdraet zke n""H
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dil atbtridi d u c t aedaeeestenralna rpeddstal dé sefisticat acare necesit.
abilitt itdhniceéHinzestrée tehnicemateriak specializat, ur mat £ destpoceco@le.i ¢ a
(Fig. 4.18).

1

101 1MA4/1

Fig. 4.18. Colangiopancreatografiar et r ogndd&copi ct

In studiul nostruRMN 1in regim colangiograficesa dovedi t a fi ma i

informativkt " n diagnosti c@rig.4I). f eren’™ al con

y A3 3pTra( 124
‘ i ConSag(133p Tt 128)
C 264

Fig. 4.19. RMN in regim colangiografic

Scintigrafia hepatobiliart

Scintigrafia hepatobil i a9%%[56s5-8%,3) cdpiisaifsecetcub
la atreziac t i biliare. Fiind utilizat farmaceuticul cu izotopTc-99m ¢ e ¢ h 89enJHi u

La 16 (32,7%; 195%[19,5-45,8])p a ¢ iseurs HeeACRHdU 5 zilelnaintedei nv e st i g
a fost administrat fenobarbitalulin cazul ACB sa constatat o hiperacumulare a
radiofarmaceuticuluin parenchimul hepatic &tla administrarea fenobarbitalulugtcHi lipSan
acestuia. Metoda-a dovedit a fi mai specifican sindromul de colestéznon-chirurgicat.,
confirmand prezetal fluxului biliar pentruconfirmareaafectrii congenitagé metaboli@, colangita
sclerozanta primitivasindromul Gilbert etcP r e z radio-fldemaceuticului in intestin la copilul
cuvarsta de30dezi |l e confirmbk pelerabudet atteazdac
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radiofarmaceuticului Tn lumenul intestinal peste 8 ore postalimentar de la administsgrecial

la administrarea fenobarbitaluluies u g e laealz ¢t bu ¢ Hiae £t cauzatDé de
me n "Hi o0 neeeglaeacppasajudui biliar este caracteristica pentru copii prematuri cu masa

corporalt sub 2 kg KH Ipa nalriumenrotr awoe amaetigtd natl e r
excrfeaHimaceuti cul ui ~ nHindnepamita | § @ a tede "Bfigien roasla si ec

Fig.420.Scintigrafia hepatict di nami

Scintigrafiahepatobiliara dinamica n at r e 2ix & r b h ggpdavedit @ i mult
mai informat. “ n comp ar a Hi e (Rigu4.2@).dn termenuy dagcintigrafia sut a t
Tcm99 a demonstrat o acumulare a radiofar
biliar. Scintigrafiahepatobiliaa dinamié a avutun rol decisiv n  d i f edragnostidi Te r e a
icterul obstructiv, farmaceuticalfostin gl obat " n canal el e biliare
alipsit. In icterul hepataelular farmaceuticul-a acumubt neinsemnatn celule heatice dar la
prezenfHaooes i dbepalecetlariravansdi ieavigualizate x ¢ riredididen.

In studiuldat, la 2 (4,1%; 1195%[0,0-9,6]) bolnavi a fost efectuascintigrafia hepatic
dinamid. care a confirmat ACB.

Studiul dat aa r £ t afectuaced sotigrafiei hepatobiliare dinamice necesita abiiit
anestezicénalte,deoarece 18-3.5 ore sub anestezie genersil administraeabolului alimentar
in timpul anestezieprin sonda esofagiana contravine principiilor anestezig&dministrarea
fenobarbitalui 5 mgk g pe zi , timp de 5 zil-adovediwaifint e

informativa preponderent pentru patologiile rmirurgicale.
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Imagi stica prin rirA8nan™Ht magnetict

IRM prefereridl, Tn regim colangiogfic sa dovedit a fi mai informatlvin comparad¢ cu
metodele precedente daru gum amme n "Hinwasta patognomonic

In ACB lalRM in regim colangiografi@ identificato i nf i | t r a Hi e e de mz
periportalt accentuatt, asoci at kc Ctdimidiardaat a

S e g medmeasiohalasnrumer i ct a ductel Bigdi | i are int

Fig.42L1 nf il tra™H e edematoast Hi fibrozt
Semnele caracteristice pentru ACB au fost:
1. Absen™Ha vi zualiztHi ieatrbahepaii biliar 1in
2. Di mi nuarea di mensionalt a colecistul ui
3. Structura internt a parenchimul ui hepat
regenerati vi Hi ,p9d entoanergey, | dey nfta bcomiel e
stabilirea diagnosticului de@B. (Fig. 4.22; Fig. 4.23)

Fig.422 Absen'™™a ar bor e lFig.i4.23bACB ¢uaplazia pancreasului

intrahepatic in ACB embrionar
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O informa'™i e laRplalp aamenoHH 1o ut a ripoplazie dei a

pancreas, polisplegi

Tomografia cioAQBut eri zatt
Tomografia computerizatt multifazictacu

dovedit a fi 0 | nv e $ntevalyaedlmpeperatana a dogsiloriclc atreziv a |
biliart. I nforma™ i anatomice detal i apentru au
optimizarea rezultatel or 'Hi ~ Nebesitatediagnddtierie a p

n perioada neomaadahomalilor concomitente ACBmpune managementul multidisciplinar al
pacientului , cu scopul reducecibomplicallor apk ute pe parcurd. @ u n i i, prgpEe@tora n "H
fost identificat. delimitarea anatomicén obstruClde biliare intrahepatice cara permisde a
selectaHide aplanifica aplicareaportoenterostomieu identificareavariantelor vasculare a
parenchimului hepatic abaacka chirurgicak personalizdt care au avutca scop evitarea
compl i ca’Hi iTétood a tmteolgdecisiVaavuCT cucontrast n eval uar ea
fibrozei hepatice prin mkbsurarea gr aduideui
contrastMe n '"Hi amemesi t atea mini mal i ztr prinutiezar@au n e |
tomografiei computerizatd act nu sunt i nRIriicra™H e h diocas memd ¢

decel at pr ezen-‘eebialelhpaagenTHor intr a

2017.03.15 10:24:5)

10001~ -dal ] 100kV/ 13!
mm) - 0.5s/1
H

Fig. 4.24. Hemoragia intracerebral
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Hemoragia intracerebralt a fost di agnos:c
i nterven'™i ei neur ochi r urtrgnsptaatdluh epra e i as ai ,Hi
decedat(Fig. 4.24)

Bi opsi ainmA€p ati ct

Bi opsia hepatict a fost consideratt cea
met ode de diagnosticare a atreziei cktil or
biopsiihepat ce | a paci en Hi cu ACBO,bBd)4pacbenOHn,;
diagnosticul de ACB.Tn 10 (17,2%; 1195%[7%57 , 0] ) cazuri a fost ef
preoperator, la 39 (67,2%; 195% [55729 , 3] ) paci en Hiarign tnreao meirt &
| obul ui drept 'Hi -214a 89 )( 1p5a,c5 %;n "Hi C b9 50% s[i 6, 2a
49 biopsii hepatice diagnosticul a fost confirmat la 40 (81,6%; Il 95% {F®8, 5] ) p ac
(pozitiv). La 9 (18,4%; 1195% [7&92] ) pacien™Hi biopsia hepat
negativ). Sensibilitatea biopsiei hepatice Tn studiul nostru a fost de 81,6% in ACB.

Conform datelor de literathf158,182 , sensibilitateaitologicain ACB este de 9®5%
La9p a c ine afési@liagnosticat ACB fapt ce indicecesitateanatomopatologilospecializaH
in patologiile hepatdiliare Hi conlucrarea acestora cu med
patologiilor metabolice

Studiile modernel e mon sgpmrezaen™Ha anountatlailiel ora p8I59% idii

cu atrezie biliart, eviden™H ind colangita o
Explortrile histopatologice relevit ct m
modi ficktri fibroticepatans gdegammdiea topdanuld fibod i

a fost decelat lumenul prematur al ductelor biliare. In pregenti st £ o neullatsiitfuidc
bazate pe particularitdt™Hi |l e anatomice al e a
Sa const at cfdstobliterdat sisteaniul duttebdrahepatic, ian 20% cazur
vezica biliart, ductul cistic, acamlt8R% codilc a u
atrezie biliart se nasc | a timp cu o greut a

Cn baza studiului bdaps ipa arémrpiaddihdsjunddra ¢
Toto d amé n "Hi otrdrtstudiul nostrubi opsi a hepatickt nu a f ¢
diagnosticl ACB. Di f er echiHhgmesat i ct de st endieachistubi | o
congenital de coledoca dovedit a fi piatra de temelie aprecierea tacticii mediechirurgicale
Hio probl emt " n abtedlui Biopsia ecaghidata trahscatapain scopul
di f er en i e radovedita f mioritshsf taiddbe b$ opsi a deschi st .

stu biopsia prin | aparotomie este npakit rvuenrd ec
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acului in parenchimul ficatului. Identificarea gradelor medii de proliferare ductala impune
efectuarea&itologiei de un medic specializetdomeniule x a mi rpteparatelehepatobiliae,
astfel inct ar exclude patologia neobstructivavandun impact semnificatiin colaborarea
morfopatologului cu medicul clioian.
Sensibilitatea biopsiei hepatipercutanate in diagnosticul ACB, a fost de 726tnparativ
cu 82% in biopsiantraoperatoridapt ce sa dovedit a fi insuficient pentru apreciefean d i ¢ a "Hi
absolutein i nt e r chiumgiddla’®l ia impus corelarea diagnosticului cu alte metode mini
invazive, astfel am constatatican d i @entHii in It @ r chiringiChlia au se pot baza doar pe
const patolbgicethte pr obt de biopsie hepatict.
Prezef#l prolifetrii ductelor biliare cu identificaa fibrozei hepaticen biopsia hepatica

‘Haprecierea icterului persistent confirma diagticul de ACB.

Atrezia ctilor biliare se caracterizeazt
ductelor biliare intrahepatice, 'Hi prinol i de
triadel or hepatice. De asemenea, se oObservt
nivelul triadelor hepatice, tumefac™i e, vac

i nfl amator cel ul arluleldihepaticeegigantc® e a e dionpeheaiACH, a
la acét p a c i seandidgnosticatH alte anomaliia pkcii ductale. Sa constatat fctracturile
portale i mature f et ainterlobarucaraterstc ifindt preZéthattenee n - |
hepatice localizate centfimiconjurat.de structuri biliare ductaléstfel, ACB prezint.o patologie
greu de diagnosticat, inclusipentru cel mai experimentahatomopatoldg

Pr ezterndhabi | or bil i ari ° n afeldpnokferasebn ecotdiulcotru It
inspajfplorktal e periferice indict ddu eaesntédigeucdsdn
cu sindromul trombilor biliaric ar elfe™Hant i t HIhepamnikt el e neonat a
bi opsie repetatt.

Analizahi st ol ogi ct a s#tcandluziodnu ic Ln d ap esrungiatre i s
l uni , col estaza bi |l isamahfeshpbrsitmr uncdidtoloipceguaspdet) d
difuz, iar realizarea unei biopsii Tatin stadiu prea timpuriu ir@cesul diagnostic poate indica un
rezul tat il ncorect, cu tdemcodinsHat dee a’ i cdmrd
suspiciune de obstruc Hi e, a I mpus efectuar
hepaticeln literatura despecialitatedeseorie st e r emar cat fapt ul cL
a ACB poate fi asociatt cu o mal forma’™i e cu

atunci cOnd se realizeazt o biopsie.
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Deteriorarea si st enmmandlizaimicrdscopit estérezultaw undie n "H
inflama™ i treptate a dutcHi elrardiVioietatdasableuriloru  t
hi stologice denott caracterul progresiv al

Macroscopic, vezica biliar poat e prezenta aplazie sau
cordon fibroqFig. 4.25).

? 4 5
X
9 B ¥ L5
3 2 h s R 3 4
/{, = —] B s

Fig. 4.25 Veziculabii ar £ hi popl aziatt cu modi ficktr

La sec'Hi une, f i cat ulinchdoHit eu na vaesap eoc t c'lnl oodau
ulterioat.spreciropor t al £ obstructi vdi. La nivel mi cr
structuri biliare: ducturi biliare preexi ¢

colectoare comunickt cu sistemul tbpbraoenner
hepatict. Cn cazul persisten™Hei fluxului bi

la nivelul hilului hepatic in cateva luni.

Proliferarea ducturilor biliare 'Hi prez
depistate “"n biopsia hepatickt, reprezintti c
De asemenea, prezen'Ha fibrozei “n zona po
modi ficbri caracteristiceumeat hepAC8ci MeF or
biliare | a examenul hi stologic indickt grad
men H ootnadgtaza biliart 'Hi proliferarea duct e

patologii,cumarfiil c "Hi a cu <ci t ome g al-anvtiirtursi,p sdierfti ,c istiur

sepsisul Hi fibroza chistict, “n special | a

Cn secHiunile histologice, se atestt no
chistcesunt mpl ute cu bilkt, numite Hi "lacuri bil
sau descris conexiuni “ntre aceste cavittit Hi
O creHtere a prezen'Hei pilgeneen "Hy @ roir p dri tl a lae .i
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explozia de hepatocite 'Hi transformarea ac
cupru in hepatocite.
A f ost c aipoplazia ductelcs hiliare ihtralepatice de trei tipuri:
1. lumen abseninlocuit de un cordon fibros,
2. lumen cu multiple incluziuni minore, de obicei mai mici de 50 de microni, in jurul
cordonului fibroinflamatar

3.l umen central, wuneori cu.bilkt, corespunz

Exi sttt o asociecwe sachiumebwmuil uinfcleamatdr i i
ductal . Locul cel ma i afectat este, “n gen
biliar distal. Nodul i cartil agi noHi pott, f i
"mpreunt cu fibroza Hi inflama™ a “n hipopl
un indiciu esenH al “~n ACB.

Analiza histologi& a rezultatelor studiului na permis concluzionarea 4 CB gener e

transformbri patol ogi ce, afect©nd sistemul
Aceste modificktri se manifestt prin “.aFgust a
4.26) De Hi uni i special i Hti argumenteazt ct
secundare, rezult©nd din obliterarea ductel

Fig.426.Pr ol i f erarea ductH&H,x200Hi t r ombii b

Pr eztemoHabi | or bil i ar.i “n |l umenul ctilor
proliferarea neoducu Tnits p a "Hioirlteal e peri ferice 1 iHdemcik c L
menH oatmi opsia hepatickt nu este 0o metoda
di agnostitcéeakt dleostleinlozare extrahepatice, chi
in gabilirea diagnsticului.

| ni "Hi al, se men™H ne structura | obul art a

s

O colestazt marcantt n zona centrozonal t
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portal t, s e racfasagucteldr bilmre,eanin skhdile avansate, aceste ducte dispar,
fiind “"nlocuite de cordoane fibroase. Fibr
reprezent ©nd un semn autentic al ci r edfieei b i

perioadei neonatale, necesitand repetarea biopsiei la intervale de 21 de zile.

Procesul conti nuu 'Hi di st r-unartecavismadlerozait, i t
afecteazt ini H al ctile bil i arae deixsttrrauhgeepraetai
creeazt obstacole “"n diagnosticul ACB. Expl
normale " n primele trei Sstpt EmOni de vi a'Ht
ev ol u©obliterardcompet £t. Astfel, am explicat perio
dintre copii:i cu ACB “"n primele 4c oxntdp ttHi m@r
insuccesub p e r KaddiineACB, condildnat de obliterarea ducturilor intrahepatice.

Diagnostt ar ea atrezi ei ctil or biliare este
datel or specifice hepatitei neonatale, at ot
hepatitei neonatale includ dezoridilaat cuxeuee a
mononucl ear e, celul e mar.i cu multiple nucl
di agnostic persistt chiar ‘'Hi “n cazul bi op

puncH a percutanatt.

43.Di f er e didghostic a ACB
DiagnosticulACB r eprezintt uWre pravaeHvederdiversitateax 'Hi
patologiilor inflamatorii, I nf e c "Hicmeampwnun me t

di agnost i cconfdrin falgoritewul "t dighostic elaborat(Tabelul 4.8). Necesitatea

di feren™Mi erii se “nt ©l neHt e 'Hi anhomalileabgtructive u n o
de coledoc, perfoftlis pont ant a ductul ui bi | iwaongengaide d r o
coledoc, fibrozt. congenitalt a ficatul ui

Ul t r a s o nIBN surat fehniai imBlgisticatile, cee v i c edildtdirea ductului biliar
comun (>5mm)chistul congenital de coledoeimo d i fleiincegistrateale arborelui excretor.
Ecografic,er f or a "Hi a Ipirleizlaimdthtisg o'nt amd i toa tneaas Lp eercic
nivelul fisurii transversa a ficatului.

La prematuri este prezentndromul bilei vascoaseecografc find decel at £ di
arborel ui bil i aenecest” bi mar bapmapgdenstate col :

rezervarea chirurgicalt pentru eliberarea d
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Tabelul48.Di agnost i c unlatredia diler bikare ddi patdlogiile non-chirurgicale

Medical Il nvestiga’ Chirurgical l nvestiga
ATORCHO i nf ¢ Serologia Mal f or maj]USG Hi MR CH
toxoplasma, CMV, coledocului

hepatitt, S i

Car en-ddat a1l r iElectroforeza proteinelor Sindromul bilei USG, MRCP

vascoase
Sindromul Alagille Semne clinicdex. facies| Per f or a"HUSG 'Hi scar
anormal) EchoCG Rx biliart radi oi zot o
coloanei vertebral& este
genetice
Fi broza chi dTest ul t, Testa| Tumori USG 'Hi CT
genetice
Colestaza afsAnamnezt 'lnsitda™Hi ncertitudi
nutri "Hi ei pgBi opsi e hep|"ncurajatt explorar
Colestaza i|Bi opsi e,tebee p]|icter, lacare diferéidread i agnost i
progresi vt flgeneticeGGTP sc|patologiile chirurg
istoric familial este Hhcceenddechbtpii i ne

Cauze metabolice: ex| Nivelul de Gall-PUT tratament chirurgical in primele 60 zile de

Galactosemia vi a'Ht .

Di agnost i cude va eféceia’te ou"Hiindrbamele ictericeiin af ect L r i

medi camentoast a ficatul ui, d e-Nagag Rdtor, Dubn c o
Johnson, galactozemie, tirozinemie, deficitde-dfant i t ri psi nt) , hepat.i
celule gigante, hepatithocdu citomegal ovirus

Conf orm st udi uliateruui peosstent pestep30 dezzdenpdstnatat, ¢ Hi
cr e Ht e r ®Eliaubineixdnjogaé aifost caracteristic in pes#®%p a c i eatHi e ziua ¢
biiaree'H nem st men™H ontm ct difereaeddicanaead udi -
problemkt “n primele 30 zile de vinaditlstadiuloio pi
a indicat necesitateavaldrii active " n  di nami ct apsii hepdtieeadreciereae a
markerilorviralis ci nt i gr af i e hepat tomdgrafie eompguteszatteRMNe s L
in regim colangiografic

Hi poplazia biliart specifict sindifeteridreau!| ui
diagnosti¢, desori urmak deerori in diagnosticarén special indistingerea dintraindromul
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Al agil | e 'Hi atr ezi aCanttdaridtiole clincad | F ar & , exdpresad b e

facialt specifict, ’Pdectardacigiamaloftalmit.oanei verte

Analiza studiului efectuata r a t,tin pofida varsei copilului s up us i nter
chirurgicale e v o ¢i yddioperatorieemodi fi cktril e patogenetice
c ondi "Hpraymsiculzezervatpe termen lunginp r i mu | am%dien vpaxkHt e n

i n d ediarHgeattu transplantul hepatic.

Incadrul studiuluiss confirmat ct r e dimadaredbilirubemiep a s a
prezenHa scaunelor colice Hi deisumeaeneigioidat ur i
favorabilal tratamentului chirurgicaRezultatu acestuiadepindede forma ACBe mbr i onar t

peri ndagvailttar ea puseel or wheipasapbiliax adgcvat. £t 'Hi me n

4.3.1.Managementul preoperatorHiratamentul chirurgical a | pacien’™i | or
Selectarea tacticii mediethirurgicalein ACB apr ezent at o , tainteh u "Hi
operdldi Kasai. Rnt. la mijlocul secXX, ACB a fost catalogatca o patologie incurahil cu o
r at supravetire decel mult5% lacopii caredepldau irstade 1 anlMe n "Hi ondam L &
varstade 1 an,supraviétireaf Lt r £ r ez ol viar prai rtKasae ruid iganaeade

intrebarecu privire la corectitudineadiagnostié. [97;105] | ni "Hi al , singur a
tratamentul ACB a fost operaH a Kasai, “ns
copi i cu vOrsta sub un an, a aptrut o a d

scopul de a restabili fluxul biliar normal, fie prin tehnicasKia fie prin transplant hepatic.
Evaluarea corectt a formei ACB, a stitrii p a
esenH alt " n sel ec@d@482a tacticii de trat ame
in pofidai mp | e méngirediertisularenici in prezennhu au fost propuse alte metode
de tratament ACBPregtirea preoperatorie a inclusd mi ni strarea parent
liposolubile (A, D, K, E), a trigliceridelor cu l an™d me
desensibilizantelgpravandca scopdiminuaeapruritul cutanat.O d adudpectdt ACBpr ez i nt
contraindicatpentruadministrareacidului ursedezoxicholicDatele anamnese@ep a c iloe n "Hi
cu ACB din studiul nostruwtaa r £ t la90%p & c i e n "Hi acid repdezoxicholicdin ¢ a t
peri oada.Cme entdidaeil Kta fost una ditre cawzele deregtrii sistemului de
coagulare, fapt ce dictdaadministrareaacesteida a p a rsimptbmalorspecificeACB: scaun
acolic urink hipercromr.  hEpatomegalie.
Pregttireapreoperatde ainclusfad mi ni st r ar ea or al td oiiDd rde
mg/kg pe zi, ~ mpinr THiawt pri ze 95%[18,545,8)p @ 8 Rogpheiiran "Hi C
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tehnicaKasaj 48 de ore preoperata fost indicatant i bi ot i coterapia ¢
asociat cu clismeevacuatorii (Cdo Erba Glicerolo Bambini). De asemenea,nsbiotice cu
spectru larqau fostadministratereoperdor.

Preoperator, obligatori u, atrezia <ctilo

hi per pi gme mtedratni(ndeat)orsiatut de hemosi deroza he

hi pertensiuni i portale cu vaeuvarei ceesadfta gilea
s©ngerare inferioart, ascittbé Hi i nsuficien’l
Men™H ontm ct, pre ipnarecrwresnuiHi eat acphelrour gi c a

corporalt "-B7ACmitape 686, 6A permite men Hi ne

va fi ampl asat pe masa de operaHie "n pozi
facii t a efectuarea evalutrilor radiologice,

Cercettrile au demonst r at -3651),abotdad lapghrdtonuco p i
a fost extins, realizandse o incizie de 1 cm sub rebordul costal drept, pochi de | a | i n
anterioart poOnt | a maabdpmimadrapt. haesccopi (1G2%:all 95 Hc
1,718, 71 ) , incizia a fost extinst pOnkt | a m
complete a campului operator, ficatul atfonobilizat. Asocierea patologiilor concomitente, cum
arfivenapotpr eduodenal £ Hi polisplenia, i ndi ct
biliare.

Intraoperator, ficatul prezenta o culodrmunverzuie, iar subcapsulau fost apreciate

muli pl e teleangiectazii. Col ecistul era hipc
per e Hi i fi brozaHi HiFig.adl@m $FHt n@oduisielce etHi | a ma
segmentele | or erau edemat oase,Mtcru rseeac t” ona rdd
a ficatul ui Cu s upr afda ddearennearo énchisd sau verzuie,rfibrazat, o r
rugos, a confirmat diagnosticul tardiv, indicdndh gr a d u | de afectare s
icterului.

Vezica biliart rudi mentart sau aplazia a
[17,774 3, 5] ) , ceea ce a confirmat anomaliil e c

dimensiunile vezicii biliare erau in limitele normateu ¢ o n "Hi Amud¢os cadalre @ i 0O
constituit un semn veridic Olenistdedavbadattat B¢
netedt de culoare brunt a i n dfapccadindipat neccstatcdla
di f er en’™i er hepatitheoaagahtb smmé c @b aclui c Lt

Il ndi ferent de di mens i u+akefécrat ddlecistocnlangivgrafiet u |
intraoperatori€Fig. 4.28), utilizand un cateter cu diametrul d&4r, cu administrarea a2ml
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de substan’™t d eau Ulwawmist)Catetetul a(fogtifizat qu suturi in chis&e
asemenea, biopsia hepatict marginalt a segn

Fig. 4.27. Hipoplazia colecistului Fig. 4.28. Colecistocolangiografia
intraoperatorie
La 4 pacien'Hi , colecistul a fost situat

pentru efeatarea colecistocolangiografiei. In studiul respectiv, efectuarea colecistocolangiografiei
nu a fost posibilt | &47 1pac,i edndHi c(aludz,a3 %o dli G
biliare extr ahep aductuuecistifFig. 429, Fig. 430)e i l umenul ui

NN 2020.01.168B
:2020.04.01
ST AP
SC:100%

Fig.429.Fi br ozar ea peri por tFgl4dBO ColecisiddlBngiografie

intraoperatorie

129



La 29 (79,6%; 1D5%[68,39 0, 6] ) copii, coledocul a f

a redus | umenul vizualizat dupt efectuare
Laetapelo per ati ve, dupt suturarea Hi rezec'’t
triangular, a fost mobilizat IaBd53@®cstdeladudden” n

Hi pregttit pent(Figid3f, big. 462;Fig.433)ans ei Rou x

Fi). .82 Aplicarea anastomozei

intestinale termino-lateral

Fig.433Anastomozt pe ansa Roux
PLtrunderea substan’Hei de contrast "~ n pe
eronat din oauza amhodni fciec tarliel cti |l or bil i are
conectate | &igwvu8iazkigch3b).bi Dimrexperien™a noast



modi fictrile reconasnrpcectidaecal eatrazubtate

biliar.

La un pacient, “n zona pliEtcii duct al e, i
hepatoduodenal. Contrastarea acestei forma”
denf il trarea substan™Hei de contrast “n fica

sistemul | imfatic intrahepati c, porooenterosiomig 1 n

Fig. 4.34. Colecist dimensional normal in Fig. 4.35. Cordoane fibroase inloculc £ i | or
ACB cu di minuarea di mens.i obilaré eixtrahepatice
postalimentart
Prezen™a comunicktrii vezicii biliare cu
“n 10% ar per mite pttruindeonodan s uohbs taadmre™™Meir ¢
hepatenterstomie.Nu am optat nicilaunboltnv. pentru col eci stoent e
nu reduce colangitele postoperatdir e i e Hi nd d i airezieit £ iobpiaa apligaeen i a

portoenterostomia r e i ndi cHi'ldipir eazbisnotltutceea mai or i gi na
Portoenterostominea per mi s drenarea ini H alt .a b
Asi gurarea conecttridi l a sistemul duafost!| or
inregistrataldd paci en ™Hi ( 118,7])X9ACB bxGah&patieo [ 1, 7
Succesul nt er ven™i ei 'Hi drenaj ul adecvat al
de diagnosticul precoce al ACB. Majoritatea autofit,63,105]s us "Hi n i nt er ven't
portoenterostomiée n pri mel e 60 de zil e apotsetrnmaetna ['Hi p en
de zile pentru copii:. prematur.i . Prreaqigtuil ke

micro-hemoragiilorp ar enchi mat oase snemtH easan@éhalper meet
biliare din pl adéar.Auat ahiH &4 adcadatdeyibnioudituate la
orelel’H9a pl Lci i duct al e, t ocpaorger acfoirce sepnuenrdg eamn’det io |

131



HdreptDe asemenea, monitorizarea postopesuldt or
oper aHi ei Kas ali

In studiul nostru, 4(8,2%; 1195%[0,5-15,8]) p a ¢ i @unfdstis u p u Hi inte
chirurgicalep © nat90 de zileulterior 1 (2,0%; 1195%[0,0-6,0]) pacientn e c tt “ nd | a
post oper at anedesitat thaasplanf hiejaa ka 4(8,2%; 1195%([0,5-15,8])p a ¢ ice n "Hi
varstaintre 3.5H6.2 aniportoenterostomiestef u n ¢ "Hi 0(R6e5%:£1195%]148,2-38,9])
p a c ice varsta medide 335+28,9zile (intervalintrel 4 0 zi | e), Hsupud®i zi ht
chirurgicale Kasai au necesitat transplantul hepatic, dintre ca(@032%; [195%[1,7-18,7])
p a c iae dedddat postansplant.

|l dentificarea Hi preparar ¢@m2@u%i1%B6W0OD> bi l
9,6]) pacieritlia mb i i ul terior fiind transpl ant a’Hi
continuitatea procesului distructsrc | er ozant 'Hi ponoentewmsomieat ea ap

Tehni ca c hiportoentgrostonaigp &  aRowcenY, terminct er mi nal L
teminol a t effostinetochstandarccare afosut i | i zat £t "~ n r elca@andet r u
ACBsie st e rFgdi86a Segniemtul jejunadfosts e c 'Hi onat | a o dO st a
cm de laigamentul Treitzrealizandes e 0 anast d md 2k atld&r minnao e c a
ans @ioaHit a péuwngegrentaddaproximativ 5 chilterior, la 2G 25 cm distal de acest
punct, se efectufeazbunahadastiemoraopectnoe a cC

Fig.436.Redar ea di imaphcareapant@htdrostomie(T-L 'HT) laTopii

Rezul tatel e studi ul ui nostru au demonst
colangitelor postoperatori. Hi progresia sc
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a bilei, cu unni v el de 10 mg bilirubint/ 24h, a fo
chirurgical la 9 pa29e2JH . (T8t 4%, | €c OHMNU L

succesul In cazul celor 4 copii (8,2%; 1T 95% [0%58]) care au necesitat transglagpatic.

Un factor important “"n succesul oper a’Hi e
nivel ul pl tcii d u qaortaeinterostonmea i onbt ldi ndeer eap Iciocna ri er
i ntestinal prin confanspmperad®Hohi ¥ tHe bkhdaRBoaxeh

intestinaleterminclaterale, cu profilaxia refluxului entequortal.

Cn pofida diagnosticul ui p rigordoo deeapliddie ar e s
portoenterostomién studiul nostru doar 5 cibf4,1%; |1 95% [0,09,6]) nu au necesitat transplant
hepatic pOnt | a v Or s-30% indlaelediteratuniii , comparati v

La 20 (40.8%; 11 95%[27,065458] ) copi i di agnosti caHi cu
Kasaj varsta medie fiind d&14+1587z i | e, situatt. “Ditmr e2 07 8d éHi c
i nterven Hei chir un@i%l4168896¢)a sau , f A8t (t2r6g;5p |
IT 95%([4,492409) copi i nu au fost SupuHiI transpl a
IT 95%][0,00-9,61]) au decedafFig. 4.37).

Me n "Hi o 22 (@¥,9%:1195%[31,0-58,8]) copiidin perioada anilor 20002012 au
decedapostoperato(Fig. 4.38; Fig. 4.39).

Op er a Hi7:

Tr as
oper a
26% splant post

Fig.437.Tr at ament chirurgical |l a paci e

133



Deces post
operatia Kasai

2
% Deces post
transplant cu grefa
de la donator viu
Other 3
Deces fara 5 10%
operatia Kasai 17%
22
76% Deces post
\ transplant cu grefa
de la donator in
moarte cerebrala
2
= Deces fara operatia Kasai 7%

= Deces post-operatia Kasai
= Deces post transplant cu grefa de la donator viu
= Deces post transplant cu grefa de la donator in moarte cerebrala

Fig.438Mortalitatea | a pacien™H i cu

16
14

12

| I I I

2000 - 2005 2006 - 2010 2011 - 2015 2016 - 2020 202i - 2023

o

(e2}

N

N

o

m Decese m Cazuri tratate

Fig.439. Evol u™Hha decesel or Hi a cazurilor

Portoenterostomia termino-lateralt
Cn absen'™Ma confir mt rarecusip@ r thie 8 & ¢ THa éfectfido i t a

reconstruc™H a biliart prin pr ocpodoenierostdtreas a i
fost ob™Hinerea unui acces | arpgrtoénterostomexinsa h e
O condi Hihe obligatori dafostmmobriul iazcacreesau If ilcaatpu
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abdomi nal anterior . oOPpeenrta’d epodoeHtessstambe a g | | C
di vizmtdout etape principale:

| ni “Hiefackuatp e p a r a r ,eeeompndndtsautilizarealupelor medicke +3-3.5
‘Hacordarea unei t e dedskebit la excizia maselor fibroase, in spedracazula par i "Hi ei b
ductele filifor me. Etapa datt a debutat cu
cu scopul identifierii ductelor biliarefibrozante. Ar t er aa fostlsitgiactkur at £  'Hi
Incizia peritoneuluia avut loc de-a lungul marginii laterale a ligamentului hepatoduodénal
scopul vizualizbrii adecvate a d u sttudlizab r k
electrocaterul av ©nd c &c onop i & endHidioialgul area spontant
fluxului | imfatic postoperator . Duagostpgsibilapar
la 10p a c i -&%'Hdr la7 p a c i 48% deélicazuris-a dovedit a fi un cordon sclerozat fibros.

Dupt prepararea pr eduoafestigal b.r aat c'ldil esdec Hil aun g

Scopul final al i nterven'™i ei a fost execr
ductal d,i zfarreta wtliectrocauteri ztri. pentru a
orel® 9 nHiproiec™H a ductelor biliare intrahe
a fost i mportantt pregtt i reaemenea sensibilitatea vepee n-
porte, care poate fi situatt preduodenal Hi
fost un factor de risc pentru accidentele intraoperatorii. In acest sens,ap | i cat o |

sigur an'He nud i Wi fmasamaasat Tl jurul igamentului hepatoduodenal pentru a

asigura hemostaza " n cazul accidenttridi vV e
originii venei ombilical e, bif ur ccadtliapartean e i
posterioart a venei porte. E s t-ae rdeeu Hnd n "Hiioz
macroscopickt a excre’H ei bi | e iperidada ppstoperatorie’'Ha
a decurdavorabil deseori a decurs favbiaasigurinds uc c e s u | i nterven'i e

Prepararea pltcii ductale este determina
'Hi, inferior, de bifurcaH a venei porte. Cn
buclelord e si guran™H., care au facilitat vizual!:

accidentelor intraoperatorihrm const at at ct depl asarea uHoa

atentt a fost crucial tsipemnattr w eanprreadi edree ab
Aceste manevre au permis o vVvizualizare amp
chirurgi ca$dc "Hieo nsaurcecae sconul ui fibros a f ost
bi furca’™i.a Heemoesit apzoar t'en cazul hemoragiil or |
prin compresie instrumentalt cu wun tif-on 7
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tahocomb. Pentru ameliorarea perfuziei transhepatice arterele hepatice au fetedélfezcare
10 minute.

Confirmarea etiopatogenetafastprazahdat gan
' i mfatici hiperpl azai anjplius” s elci’Hi win afrie@aatad leuwit t
pttrat afostchracemit a1l uc t pimnpusercizia pa@mhirtliui hepatic pentru
vizualizarea adecvata a fisurii transversale.

Prepar ar e a aprézinet unimondent crucall ireaplicargebrtoenterostomié i
impunerezecarea amur i | or mi ci ale venei plmcazulén chre ¢ a |
conul fibros nu est-acontduathit e garcarned np rHacéHutl £
lui este o raritate.

Pentru vizualizareasppercioardiucaal ostn g
anterioart cu prepararea conul ui fibrosa su,
efectatp ©nt | a bi fur ca’Hi a,fapteeaindical ipairea@lcéd i pnlul c ihi

Men™Hi ontmste neacomandat t rezecH a par el

secH onarea capsul ei Gl i sson ’Hi perturbare
marginile | aterale ale conului fi br osactedor per
biliare filifor me. Excizia masei fibroase p
perpendicul ar pe marginea conului fibros, p

in structurile adiacent&inalizareaetapgi o r t al e -@areadizteurapliddrea unui ampon

“"nctlzit cu NacCl O0,9% |l a nivel ul hilul ui h e

Prognostia | tardiv neciwlggicad oexmaiki nar éar bi l i
vezicii biliare rudimentare, pceu m 'Hi evaluarea dimensiunil or
permeabi l itdé™ii mi croscopice a ductelor bil
i ndiaBE€EB extrahepatict Hi influen™Meazt rezul

Pentru restabilireanit e gr i t £ "Hi | Ssi st emul ud serie deautoa r 'H
[3,198J]au wutilizat stomacul, duodenul, jejunul,
reconstruc™Hi e a tractul ui biliar a avut <ca

evitarea colangitei. Rezultatele procedeelor tehnice precano | ar ea compl et £ &
i ntestinul func™ onal (Sawaguchi), c rreflaxr e a

pe ansa jejunallt n c(Rg 4.40)Inu du mtuterezultetéavbtialelg Ro

stimul ©nd ast f el i ni "Hh erea unor tehni ci c hi
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Fig. 4.40. Aplicarea anastomozei pe ansa Roux
Cu scopulaplictrii portoenterostomiédp r e rg &antei Roux in Y, jejunul proximal a

fost sleax "Hd o slt@lh5Hacmede | a | igamentul afhachei t z
mar ginea distalt a jejunul ui, i-lateralepar83i3ticmr e a |
di stan™H de | a margi rraasiguaicvat s aui tatjeaj umual
nostru nua fostoportuka pl i car ea anastamoziei jejunoj ej]
deoarece aceagtafacil i t eazt fplrwoXull wixiiantreest i nal Hi apa
inscopul preveniri.i formbridi unei a n-asutura mo z
cranian cu ilionul pe o por Hhune de 8 c¢cm de
Hstaza bilei “~n anst.

T ot o drsdRouxa fostadaptat ™He s ut u |l wil tdcuiditr @ Is e eaanterorHi o n
trecando prin apertura avascul aBdntulgejuralatfosteschis me
pe mar gi nea #&rBicm. mrarcgantdepterastonia fost prin aplicarea suturilor
absorbabil e ¢ on6toi(vyarile PDS,i poliglactin,r neaxoo)pltae ¢ ol "Hu |
posterioareau fostaplicdae dout fi xatoar e, ul t eri oorsytuy b u z
ne  ntreruptt, i ar buza antrelumeo gjunal areauprirdeat u r
suprafa™a sec™H onatt a ‘Hes ustiunlgwir fsitbrraas .r eR
unict faHt de procedeul original al lui Kas

Aplicareac or ect £t a ac edset odriHesengltd nicoap d o attirea cC
lumenul stomei intestinala canal el or biliare filifor me,

i ntestinal aati aupltodt doa,tamteaurs j@epagacea ataet £ L
venei porte pentru a eKipeutmar € na -adedimén geretdleu rHa

dor sal al jejunul ui deschi s, asigur©nd o
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supr af e Hei f 1 br o atarea defectuliiimenterictalanseiRDux plttma a fost e ¢
fixatt Imae zfee tawdnd dadcap diminuarea tendi@supraan s e i Roux Hi
herniei interned are xXHil uderea col estazei prin compr es

suprd a™Ha f i susabBpl helpatince amponl ict€nreactas t b me

hemoragiei, pentru fiecare vasseparatia p|l i ct sut urQ. nerezorbabil
Din studiul prezentat rei ese ct ospienrgauHit
dat t, iar wulterior se va recurge |l a transpl

9,6]) copiilacarem ef ectuat reconstruc™H a oper aHi ei

hepatic | a 3 Hi 5 luni dupt reconstruc™i e.

Portoenterostomia terminoterminal &
La 2 (4,1%; 1T 95% [0,89,6]) copii cu ACB a fostaplicat. portoenterstomiatermino

terminak . Accemstsn&apl i carea atentt a 56 pentwrairdaliaar ¢
trac™Hi unea ~ ntde I'Hesiurnturl arceail] wmitcEianeeiHepatiee Hi
inficatTehndatt raepfeasatt £t | a nivel ul stratul ui S
intrerupteau fostapl i cate " n zona posterioart a mas
i nferioart, c Ot Hi la vOrful bucl ei-Ocpag un:
atraumatic de 11 mm. Pentsuturareantestinului, au fostutilizate suturi jejual e "~ n t e
Lembert i nversatt. Por taofeshuremaotatn ad ¢ a moda pip

intestinale de pe bucleiaintestrulu s a ¢ Hi-aore@baahpris o | u
electrocoagularePentru avitaleziunie "He s uhepatic tnizona fisurii transversaseiturile vor
fi adaptate cu mare aten’'H e.

Lungimea ansei Roux in & fostde 25 cm fapt ce a permiprotepreaportoenterostoei
dec o n "HiintegtinaliRarteaa nt er i oar £t a afo"aputt wrl autad aledm udh @b
pttrat al ficatului, form©nd mar gi nea ante
capttul ui j ej uanfestut all | 2 adc&n OimWalalir@ Dren@reaxlgen 5
subhepatice-a efectua prin plasareadn foramenul Winslowunui dren Penrose de 2 mm , prntr
O incizie separatt a per abdeninale-a realizdyinelt dranl
Penrose, amplasat prehepatitprintr-o incizie separat in peretele abdominal. Omentalfost
utilizat pentru gorotejal ocul bi opsi ei hepatice Hi fisura
operatorafostr eal i zat £ pr i nprissutbridntreaupteded. pe straturi
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4.3.2. Transplantul hepatic

Transplantul hepatic a fost efectlmR0 (40.8%; Il 95%[27,06-54,58]) p a ¢ ice ACHI|
dintre carda 13(26,5% I1 95%[14,16-3890])) p a ¢ i e n "Hi d u p Garecyredirezt’ldi a
transplantul hepatic 1@ (14,2%; |1 95% [4,424,09])cazuri de ACB din car (4.08%; 11 95%
[0,009,61]) aufestd i agnost i ca Hi &41%;dir95@[0,08,6H)p raic ofime FHi
diagnosticiHardivli a v ©r st a 5d4%1%6I1 95% [0,@,6])plarcii positiktisplant, au
decedatgintrecare2 (4.08%; 1195% [0,08,61])f or ma e mi8(6i%; i 6% [O,0-12;8])

di agnosti ca'Hi tardi v, 1 di n 3Cnp afcoiremmat et barni
atrezie a ctilor biliare, analiza studiul ui
“n absenHa i naasrovwermH e€iu Kas aic, den‘Hr amesgpu sain
exercitat un i mpact favorabil asupra evol u’l
Indi ca™Hi i 1l e pent audostt ranspl ant ul hepati c
1T drenajul biliar inadepvamadupt portoent

T ci rmizlki ar t

T pr eziemsHaf i ci en "He i retardfpiaztii cc eHiu rinmatt el edcet u a |

Transplantul hepatic a fost efectuat la varsta megie ¢ i e280135,9 zer fiind situate
“"ntre 146 .zil e Hi 575 zil e

Din lotul de studiu format din49p a c i ca ACBj 29 (59,2%; 1D5%[45,4-72,9]) au
decelat 5 (10,2%; 1195%][1,7-18,7])p a ¢ i e n "Hi poattmansglant gedoada postoperatorie
prezendnd omedie de 48%19zile,si t uat t " ntre 1 zi CHi 96 zi |

Transplantul de la donatorn  \a fost fetizat la 816,3%; 1T 95% [6,626,7]) copii, iar
la 12 (4,1%; 105%[0,0-9,6]) copii transplantul a fost realizat de la donator cadaveric. Nu am
constatat di feren™ML " n starea ¢ o®bBwi0D&A), po:
domat or rejetulvgiefei dffost supraacut , la 3 (6,19093P6[0,0-012,8]) -ac ut ‘Hi (I
(2,0%; 1195%[0,0-6,0]) - subacutlLa 2 (4,1%; 1195%[0,0-9,6]) p a c i pestirdtisplant a fost
inregistrat rejatl cronicd grefei,c ar e a u pfinandidare dermedicanidnt@aunosupresie
(Tacrolimus 2,5mg x 2 ort Sirulimus 3mg de 2 ori Metilprechisolon). Astfel, avem 1%30,6%;
IT 95%][17,7-43,5]) copii cu transplant hepatiin viaH'H5 (10,2%; 1195%][1,7-18,7]) copii
decal a Ritadesupa v i e "Htransplant la aoi tu ACB la 1 an este de §69¢. 4.41; Fig.
4.42).
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Fig. 4.41. Aspect comparativ d copilului Fig. 4.42. Aspect comparativ d copilului
cu ACB "n star e dec o mpaAGBla 8tanigosttransplant

transplant

La congresul mo ndi al deardnspland leepadct SeuiH016, a fost e

recomanddt efectuarea transplantulbepaticc a copi i i cu ACBsaudaucppti Vv C
Cu masa gostpeor a0t kg. Cn anul 2017, Soceetateaa s t
europeant de transplant hepatic | aemonsrjnd i |

rezultate excelente de transplant hepatic la copii cu varsta6dei. Dat or i t £ pr en
sistemului imun al recipientulupr el evar ea gref ei de | a un pt
imunosupresiei 0,25 mg *2/zi de Tacrolimus

‘Hnem st merildnkm ¢ Lin s uf i c i e n "Han perieadadcopltieitr emir e z i nt
probl emkt soci al t i npoaterficamplicatc,u iianrfuetor’piecugidil a n
pericolul de rejet Astfel, conformstudiului nostrutransplantulhepaticr £t m©ne tr at e
definitiv in ACB, cu o ratt de 60%pla aani idierantrde sudcesul p e
i nterven'Hi ei adtirluargilcialliear en (aprreczedur a Kas
n pesteB0% la 10 ani de vid fiind considerat tratamentul definitmat r ezi a cti | o
vari ant &i prpoooegutatKasagau in cazul asociegomplicaklor.

Cn scopul excluderii 1Z(B4ww]1i95d2HH8,0))p ac p e s t+

s-au efectuat pu ¢ "Hi | repetate ale grefei hepatice pi
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1. Tr ans c U2 @FH40t 1IB5%[46,2-64,6]) cazuri

2. Lapar o} @&(b4%,; E95%][1,2-9,5]) cazuri

Men™i ontm ct punc™Hia transcutanatt prog
[21,448, 0] ) pacien™ “"n prima3|l 6hdy, phai @868"H
posttransplant, 16 (32,7%; [195% [19455 , 8] ) paci en™Hi | a wu-n an
26, 7]) pacien™H au fost ef e otpdatee "Ind4d cawn

complica™i il or, pericolului de rejet av’

4.3.3.Managementul postoperatorin ACB

Postoperatot ocatiii au fose v a lirusavieluld e t e r a p ified memt Hisabsui "Hi ¢
respira’™Hi e4 dp@nlf altd & da aEr e

Pasajul intestinal-a restabilitla a 2a zi postoperatofa 3 (6,1%; 1195%][0,0-12,8])
bol navi 14 (28%%; [&95%]J15,9341,21)- la a 3 zipostoperatgr  Hi la 10
IT 95%[9,1-31,7]) bolnavi pasajul-a stabilit la a4-a 'Hia zi@ostbperatolLa 11 (22,4%; I
95%1[10,834, 1] ) copii alimentarea enteralt a fo:s
“"nregistrat zduptosa opO8r at or . Asocierea comp
anularea al ment a Hi e enterale “"n peri oad-alfpcopit op
care ulterior au decedat. Alimenta™ a enter

nazogastrickt avOnd ca scop dari mHil aunre ae fseecctr e

func™i ei hepatice.
Medianad e i nt ernare a copi il o(lQR:BuP4B,azle)(fleigHu i t
4.43).
250
200
= 150 58
g T 110
< 100 80 20
50 42 45 g2
0

1

M 2000-2005 M 2006-2010 H 2011-2015 2016-2020 M 2021-2023

Fig.443 Dur at a s paciendi i akrcu ACB
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Rezul tatele studiul ui au-88r Rl at copi B8ada
repetat, dintre care 12 (24,5%; 1195% [13@&5])-d e 3 or i 195% [8,026,7)6de 3 %;
4 CHi ma i (Figndidh; Eig 4.48)r |

18
20 47 3%

31,5%

10 21,0%

N 4

= 1 internare = Reinternati m 2 reinternarim 3 reinternari2m 4+ reinternari

0
Reinternari

Fig.444.Di stri bu™i a i nt erAignd4s Dil otrimiHE @ tf or m num
reinterntril or a paci eaiHitleoiin tcruieti AMCEEBr n

Postoperatorzilnic a fost efectuatestul de evaluare a culorii scaunuluai paralel cu
colectarea probelor de scaun penfpurae ci er ea f unc Hi ei . Biomamkdriul u i
sangeluiau foste s t ilarfiacate trei zile avand ca scop evaluardmamid. hameostazieiH
tuturor indicilor biochimici Post oper at or , paci en’™i i acdul be
ursodezoxicolic (2630 mg/kg zilnic Tn 2 prize)a fenobarbitalului5-10 mg/kg zilnic fapt ce a
permisactivaeaenzimele microzomale ale reticulului endoplasmatic hepatocitar pe termen lung.
Anti bioticoterapiapa © o pdeRldeazidetick ma dpoi pendrgpea v e r
parcur sul ~ nMoniterigaregndisilorhamaostaziet Hi . cel or met abo
acidobazicau foste v a llanae™die s i t at eHap t posidperédgea t or i u

Administraeac oncomi t ent tc @ar tciod @s tee 1 @ie icdrdovedit’Hi
a fi o metodt sigurt de prof i | cancareefecd cotedilica n g
Hi hepat apostabuevcatl corr,o s pentru acResutHi graup nd e
chirurgicale a fost idi caé £ pr ezen™a phnidiemi nNurmr saaurc,t er
epi soadel or de col angitt ~ nprggmostidexorabiunt post

Cn cazul di mi nudafastindicate cerc e Hismitoantesdisidmiglne. n
s-arecurs la drenarea arborelui biliar percutanat transhephtic-a optat pentru transplantul

hepatic
Pr ez eaamidasmuli oper at or “~n pr i mdundalul®o d iufnii c tdre
hepatice sevee , h ome o st aldr biackkimicelia ingpes caregtied lorH i sti mul
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barierei imuneVitaminoterapaainregistrat un efe@ntioxidant eficientcare a permistimularea

coagut r, ffimd esen™™i al £ ~ n t r altizarea tath G4 zi postapéraiop, @le a t
vitamine ABDEK pe oral a stimulatef ect ul met abol i c, col er
gastroprotectgretc

Men ™Hi echd mmi nuarea sindromul ui colestatic
limitele normale in primele 6lupost operator indickt o suprayv
hi perbil i r ubiahepatoceluldr pcruo gdr eessdicatoecesiiateantroducerii pe

l i sta delpa#Hglepit aea pentru transpl anpepeioadd e p a
del anHadi str uc H ei sahrecysaldranspmtul hepatidef, i ci anhé@éaven’
chirurgicaleseva evauaprin p r e z ssauridlui colorat la a 18 zi postoperator, iar la 6 luni
bilirubivwdephMHat inolnil

Utilizar ea corticosteroizilor

La paci en’™i i tiizared'idorticosteroiziloz-a caractesdat pein efiecul lor
antiinflamator imunosupresi, fapt ce a permisliminuarea edemuluidar 'H sporirea sintezei
colagenuluj avand proprietatea deirghiba migrarea monocitelgdimfocitelor, reducand astfel
formarea cicatricelor d aun pddibil efect coleretic, prin stimularea fluxului biliar la
admi ni strarea frac'™Hi ei |l ibere a strurilor b

Copi i reampe va i a umkat tsa@menta corticosteroiziadministrat
intravenosp e o0 pdaerlBlodadzi | e p o st,onpiapoade admjnistrar@ lorat L
ent ecualetducerea gradual t a dozeAMceastsna permimbt o
profilaxie ac ol angi t el or, bae¢id e Htrertia afneulxiuolruar ea s
postoperatorii.

La 2 (4,1%; 1195%[0,0-9,6]) copiic ort i coster oi zi i au fost
'Ha s e s LippofidacConnit.r a thiliteratia el specialitaten o i nu areaultaeb "Hi r
semnificativeinc ont r amandarea transplantul ui hepat.

Cu tomeeacgiks mul a ¢ "Hi unuieste elu@dattcompleteztltataleo i z
satisfitcktt oar e jastifieL necesitated admmitt rrtartiaimelndr . Hi n e

necesitatea reducegradua¢ a dozelor de glucocorticoizitimpde® st pt £ mOn i

44.Comp | 1 postOderatdrid a paci en Hi i oper a’Hi pent.
Analiza studiuludatnei nddtcpk @zen™Ha <ci rozei biliare
Kasai cu instalarea hipertensiunii portale intrahepadige,ar i "Hi a v ar sewesddept e s

i ndi ca™i i @&dudeedplet d ipsedmt rde aHt eptare a tran:
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Conform stidiului nostryprognostialr £ m@mnmeevaid ar ~ n meste depandest u r 1
de timpul canda fostefectuat o per a’Hicae sKa sfaap.t i ndi Cetii n e
diagnostice @t r ez i e i ctil or bi llapemaurHd u sdaalagnasticald £

“n primele 60 zile de via'Ht.
La prematuri cu ACB restabilirea fl uxu
transplantul ui hepatic “n primul an de vi a’l
Il ndi ferent de abilitt’H | eompploifeas ™Hosm ad es |
perioada postoperatorie este’He @artbenterostonei, car e s e maemisfi s 4 te:

scaunelor acoliced c r e Htiperbdrabinemiei, afectand u n ch"”ipaat i ct pr i n
hepat o dneperinddaimediatgstoperatorie se poate crea impresia unui rezultat pozitiv prin
di mi nhuar ea hi perbilirubinemiast Hr ezaunetlaitourl
chirurgicale poatefapreciad upt 14 zi |l e post oper aa9@lypiaic.i e nLt
nu a fost inregistrat a me | semnifieatitedau p Nt e revheinrHiragi cail £ wa "HNic ¢
fost atribuittkt progr esulHaibs eenpiiger ductela biliarein o c e
lumenul portoenterostomie uni ca o p "Hi find gansplantul ehepatis. tRes@lalirea
fluxului biliar la 10 zile postoperatorgste suficienpentru normalizarea nivelul bilirubinei n
limitele normaleoferndun prognostic favorabil pe ter me.l
K i " n aare drenajul este asigurdd, 50% dintrea c edHa p i | ficatul d

confirmatt de biopsi a f 1% 8)taadriafostindicatuntransplagdt (

hepatidn primii doiani. Inrestus i t u d "Hinibl&pra tmi©mte rin | i mi t el e n
s e mn i f ifiind antegistratenodific £ fr u n ¢ "Hie terman leng.

Unel e compl i ca’Hii postoperatorii, ca fi
intestinalt, hernierea ansei Roux 'Hi i nvag.i
chirurgical e. Subliniem cdteslPrawii edHop k e@

dept He Ht @d&B8%®a fiind asociatt cu prezen'Ha
confirmate prin biopsie. Monitorizarea "Hint
acestor sitmpanH riu complliexregarea calitbt™ i vie

Col angita bacteriant

Cn cazurile unei |ap earna Heiipadacpoatpeidiarie se poatdi t
complicacu c ol angi,una dimtra cete enaiiécavent.'Hi  ecr canvp |i asccatéHi
indi ferent de tactica chirurgicalt, abil it
parcur sul a doi ani ,¢®l hagintebawaenh®@Hr aachi Bn

(32,7%; 1195%[19,545,8]) copii, pr e z e n "Ha sftli mradie i mt eesoci er e
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obstruc™i a par TiHepeiehtancdho t diatlit iull @i i dbe dlia@arpent.

Postoperator, mani festitrile clinice sunt asc
progresivl et ar gi e, iritabilitate Hi febrt.
Febra 8 o c ilnapetioada postoperatorie, e s e or i i, prezxi pnstmptomdd | | L

principal al debutului colangitefaptc e reprezintt o deficien’™
men'Hi onat e.

Biomarkeriaue vi denfHbak i hupenemi a, | eucocitoza
nivel ul ui de proteint C reactivt, fao sdfegpttaHz

semnificativwalorile normale. Datele de laborator nu au foszentemediat, astfel incat la copiii

cu atrezia de cti biliare (ACB) postoperato
al tor explica™ii. Dezvoltarea ud hipentenswr@ir L
portale,apari 'Hiai §mpkeuspHe a cirozei reprezintt
La 16 (32,7%; 1195%][19,545,8]) bolnavic u c ol angi t Lt -apneegidtrat firmdaa t o
Charcot (durer e, Il cter, febrt). Apar mfjHuai €

tardivk. Colangitatimpuriea fost hregistrat. la 11 (22,4%; 1195%][10,8-34,1]) p a ¢ i Ha@vidi
ca factor cauzaheficiendl portoenterostometu inregistrarea triadei Charcot primele 30 zile
postoperator . a@dla&(@opRt|185%{17-48)7]) bolnavk ~ nr @@®indt r
la patru Iluni postoperator. Prognosticul colangitei timpuiin pofida administe r i i
medicamentoasetiopatogenetie, a inclus obligatoiu antibioticoterapia cu spectru larg pe
perideddipt £t moOni , administrarea corticosteroi
postoperator, prognostictiind rezervatn 9 0 %. T o "Hi agpectentat nbdoi lcnaaiiii
transplantul hepatic.

Factori.i f avor i z an Hei s davadit aifi cdlestaza paridakulr e a
i munodefi ci ehtftHmdteriecARlor concamuni carea directt
biliare intrahepatice, mani f est attianspminazelorf e b
crescut e, flebita venei porte, der egdattHii | e
transl ocarea ba &4(286%;d95W[1%%4E2) eaxiria tf o & & flopar e z e
G negativ. Hi G tp(Bseherichiavcoli, Pseudomonas, k bsi el | a et c) . =
col angitei di a g rossa0i96]rbolhavi BasocidgtH o(c4u,l 1 %;e pltG ¢ H

Una dintre cele mai eficiente tehnici gheofilaxie a colangitei postoperatorii a fost
menH nerea dr enazttlari. bTrldtaa maaiaciusdasmnpidisrarea r g e
i ntravenoast a anti Ipieotoi cpederddiI0aziet Insapoeiare auu
corticosteroi zi pentru di mi nuar e diHereadflexuluil u i

biliar. La copiila carefluxul biliar nua fostreluat timp de 7 zile postoperator, gnostial a fost
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rezervaffti a ser ywietntca bazdl uder ea pacitamsplintiior p

hepaticctMen™Hi ontm ct " ncercktrilerde reséeabehiHr e

tergiverseazt Hi complickt considerabil posi
La examenul histologic efectuat la(8,2%; 1195%]0,5-15,8]) copii postoperator (3

luni), sadecelatun pr oces i nfl amaetlouwl aarckutl ac uniivrefliullt

periportale, i mplicOntic Hi pe@z ¢ mIHa ulho ppilco eelr

di agnost i c a Hicu tomngite pastpperateria éxamem histolbgic sadecelatun

proces fibrotic avansat saiarc i r iz Ik iM&nodabcese intrahepatice au fost prezente la 4

(8,2%; 1195%(0,5-15,8]) p a ¢ ideenc d{Hig 4H6).

Fig.446.Col angi tt septickt postoperat

Remarctm ¢ct normali zarea indicelor de s

fluxului biliar a redus considerabil instalarea colangitelor.

Hi pertensi nA€R portalt

Cercettril e atur edze nao npsitérzdam tptnovae s ~ns o Hi
hepatice severa etapele timpuriiin formele cliniceavansate alatrezied e cti bi | i ar
d e c e luregeadnalt alfibrozel hepatie, care a fost identificgireoperatarLamareamajoritate
apaci en’ Hi proe zun pirdcds comtinuaace aasociat i r ozt hepatti ettod a

'Hrezultatele favorabilén o p eakKaa'ldia i . Hi pert en afostitkenat i pf dRkdActaa IL
(49,0%:; 1195%[35,0-63,0))p a c i empHientdina di ntre cel e mai se
Studiile nreled eld Hi complicapaci poiHi fi cpreza

favorabilepostoperatorgnicterié).| ndi f er ent dportoenierostomidald €8,6%; a t e
I195%[15,94 1, 2] ) -pdezviltat hipeitenstuag o r t ad anrgraddiferitd e f i br o
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hepateseortfindasoci at £ .dmuo nhod zaan gv ¢ e i por tad9 a f
(38,8%; 1195%[25,1-52,4) p a c i, me kil asociereaa r i cel or esofagiene
pentru 28 (57,1%; 185%[43,3-71,0))p ac i e n "Hi

Hemoragiile din varicele esofagienasdecelata 22 (44,9%; 1195%[31,0-58,8]) copii,
fapt ce a auzath decesul acestor copii.

Din lotul p a c i e n "Hi | chinurgical@rin oderdld Kidsai, varice esofagiene au fost
inregistrate la 4 (8,2%; 85%[0,5-15,8])din eicareulteriora u f ost r wangplamub "Hi
hepatic iar 2 (4,1%; 1195%[0,0-9,6]) cu hemoragie din varicele esofagiene au decedat post
transplant. La 2 (4,1%; B5%[0,0-9,6]) p a ¢ is@uidditificatvarice esofagieneare au avut ca
factor cauzabloc intrahepatica s c i t £ 'Hoark ulteriortaa deedat. Varice esofagiene de
gradul 12 au fostinregistrate lal (2,0%; [195%][0,0-6,0]) copil posttransplant la ca
hipertensiugap o r t a | dezultatul rgjetuduit subacutal grefei. Doi (4,1%; 1195%[0,0-9,6])
copii au beneficiat de clamparendoso pi ct a varicel or esofagi
Tratamentul medidaH i reechi lcitdurfoato lelai gratl ermii i dupt ,int
iar utilizareasondei Blaeckmor&engestaken reprezentad a | t drnrstoatea herhoragiei
acute in timpul transpot L rliai i nstitu'Hriezesmelai alaira xited .or
hi pertensiunea ,@Hi t al e pii storaadlkeé¢ pa taideditatg@dualo r a ¢
avansatt e af ect ar e f i blyummatide necegtaaassplantulii inepaticdatesm
concl uzhi peat ebhsi uimeap ap o rcipostirdmspjiarendeacsiato abordare
s e | e, GindinecdsanplicareaH u nut mezoportapentrumeriidereaperfuziei transhepatice.

Lap a ¢ i amipdrtansiung o r tHACBta fost diagnosticatgastroduodenopat] iar
65% dintredl, r e z o dhimayiddiauprezentat,un retard fizicHH i nt el ect ualkt. Di
cauz ader elpimbmale,a” nt ©r zi er ea me n a rHiperspleridmubfodti ar
decelal a peste 30% dintre paci en iHo trisca Bemggragilor o e n
gastrointestinale.

Splenomegalia reprezntatun simptom veridic de instalare a hipertensiunii portale,

specialpostoperatola copiii cuatrezad e ¢ L i biHiiperd e(nSCRi)n.ea aport
fostc o n s &trombozéivenei porteyna dintrec o mp lileasoaiagi nt er ven Hi ei C
nivelul patului hepati¢ complicatecutrombocitopeniea n e mi e  'Hi | eucopeni e

Co mp | inewbbliceHnut ri H onal e

Am de mon s educarea flaxtlui biliara determinatmal absor b "™Hi a
proteinelor, s ,u & \dtamineloHdidoamlubile nfA, e E,aK),mezentand o
coagulopaed ependent £ d @®trvaiitia mismp K, st eomal stare e H
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care a necesitat utilizaree vitaminepe caleparenterdl Copiii diagnosticaHu sindromul de

col es,finspedialcHii at r ez i aubendeficiatdeABIDEK Ipre & e-pparatdyin

d o prize conformvarsteiPaci eaftHsag om®™Ha | £ s au p ar &ibaneficiata f
de alimentarea cu amestecuri nutrithae un c on 'Hideut i gl i cer i deiarcu
monitorizarea nivelului vitaminelola to'Hi p aafoseens™ldini"™Hi al £ pelorfnr u 1

limitele normei.

Chisturile intrahepatice

Chisturile intrahepaticeerpr ez i nt £ «ea fost impdisiratlaadélip@ c i ca n "Hi
ACB in perioada postoperatorie.

Amconfirmatc £ apar i "Hi aafesttasos & ccrhii zset luen 2,6%;c o |
IT 959%][0,0-6,0]) copil cuchisturidec £ i | or bil i ar eHcarapostopenatorpa t i
asociat ol an gi t afogbrezolvabpdrirangplantulehepatic (donator viu).

Sindromul hepato-pulmonar

DeblperKasdie aect uat £t ~ ducelaun pr@yhostic fav@rajd iploet a p !
conseci ncddHu s e podasistemicecare vorgeneahi poxi e croni ct
formara anor mal t a ‘Hiveanadaser pulmonare, aur dezvolar@umeroader
colaterale. Confirmareaiagnosticuluisevao b ™Hi ne pri n sciinndida atft
prezen'Ha si mptomel or p r esaw degete Hipotratizea In stutliuls p n
nostrula 2 copii am confirmat prezenta sindromuti hepatcpulmonarla etapele tardive

ireversibile soldate cu decesula ¢ i e(Right.4lr).o r

Fig. 4.47. Sindromul hepato-pulmonar in perioada postoperatorie
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Dezechilibrulmetabolic in parenchimul hepate,©t c’Hil ulnre endot el i al

Ci r ozt pdteapza higertehsiunealponard a copi i . Cn adae,ariokr e a
deosebitsa doveditaavea u pr as ol i ci t ar e a casnddielind-prostaglandima v a
F2. C o m-hu asoaidHcsintop 'H decesil la 2p a c i. Ia eoffiimarea diagnosticului,

dopplerografiac a r dcu apecetieregresiuniiin venapulmonak,s uger eazt di agno

Mal i gni t £ "Hi

Conform datelor literaturei de specialital8,20Q0pa c i e nrHicliHa tapeez i pot b i |
dezvoltad i ver s e ,catompti maignédnciusiv hepatocarcinomul, hepatoblastomul
colangiblastomyl etc Monitorizaraat eat paci e n Hidluprt oypeA@ddd a
preveni pot en " studial nastru mada u g ri idtetn™Hii .f i c at paci

maligne.

Prognostic

Pentru un prognostic favorabdste foarte importahta si st e n "Ha echipal dei ¢ a |
anestezie 'Hi reani mar e, respect ©nd un protc
specializat, ceea ce imcleelemente cheie n succesul tratamentului chirurditafactore s e n "Hi a

n ob™Hi nerea succesul ui e st e radsehagloiibiliarcu e a

normalizarea bilirubinei cop er mi t e o0 a meeénerale a paeienta@si evitadea |
d e c 0 mp dapatie. Analiza studiului a confirmat carognosticul Tn &ezia biliart. netratat.
estedeseorinefavorabil, cu decesulcopiilor chiar n  pr i mu | , agnddrepecaut i a "H
i ns ufahepatie jartdgper a Hi a Kasai , d e Hi nu asigurt
t otpur'eil unge Ht e s e mndofnifciartobpuncudtveziebt 4 1 @z & THv B "Hi
hepatoportoenteroanastonhpzoot prezentafrecvent un grad inalt de insuficierd hepat i

r e z i ,dimdapretisp(i la transplant hepatid?este50%, la 5 anipostoperatolau dezvolat

varice esofagiene, necesitond | i gwaaticeak,dQ%e er
chiarcu Dbilirubi na asasodaci r op a’hidi h etaresantthepatic.
Conformstudiuluyi dupt operaHi a Kasai supravi eHui es
Studi ul cicbladcceagwlt Lprocedur i Kasai :\@arsth e |
la care sa intervenit chirurgicalcalitakadi s e c "Hi e Hi transec™Hi el

severitatea bolii hepaticé,r at ament ul dpaopdroipHiraatoe mpHii c a "Hi
preponderentolangit. PaciueanHWHi i" n <t adiidi aa™Hf o§h func
categorii, u Iotgrien up rpir ree lideaddzoolbli 8 € w fa hepatide im thp

ce cé ded treilea lota prezentaun risc crescut. Datektudiuluidata d e mo nrezolvarga ¢ 1
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c hi r uringprimedel 8 2 st pt hrez@tatrezultates at i sf L c La m'Hirreg r ¢
postoperatoriea c aunel or kangptognosac nefavatabitdiecesuin termen de un

an inlipsa transplantului hepatic Op eerfae’ditau @t t v ©Or st A e de nPBIOu dar
semnificativiiducelaurpr ogno st i ¢ n eefvaovl notdideui bclemzasttisiractivt L
inarboreebi | i adi sHir uc "Hi ei hepllée ot d nid prezemtforana a n s
embrionara a ACB diagnostical u pl20 zilede b o a $etvesci n d i pertriHiransplantul

hepatic
Atat staeama c r o s,cabhphiicstt o p aat ofliocgaitcukl u i |l a paci e
rezol var ea ec tpiersuregilddl [de zil e, relevi preze
aufostr e z o | vtaanibplanteepatichn  pr i mi i . 2 ani de vi a'Ht
Studi ul datrenembii 1 iniaia o £ atpeelitatdliezstfelp a c i e n "Hi i
vezickt bil i ar Lt auprezendtecautiaielmhi bund degaticeéi cuBblitefai br oa s

compl ettt (ntaibpweln "Ha) coaw |, fotanitmairdr) os (ti pul C
Din cercetarea dadne siecidebilaraprdgresiemeit nadlai ctta t
necesitatea transplantului hepatic preciecespecial lecopiii cu greutada c or p pestalOt d
kg H varstadepeste 1 an
Scorul de evaluare a riscului PELPermite de a stabiljravitatea cirozebiliare, darH i
identificarea paci en  Harhueste aeckptagpenra@ iii ipeau rwoO

1 aoarmMée proempilntctka™i i severe.

4.5.ConcluziiHi s lamcapiolnli4

1. Atrezi a&stetbehi smalLk frecventt cauzti de icte
neonatalt, i mpun®©nd interven'Hi a precoce
reprezintt o indicaHi e absolutt pentru t

inefici ent £ 'Hi poate compromit @epatit t eri or f e

2.Cn atrezia ctilor biliare examinarea pri
scintigrafiehepatd i | i ar £ di nami ct, RMN “"n reeim c
dovedi't a fi esenH ale " n stabilirea di
i denti ficarea corectt a ACB, of erind o
fluxului biliar.

3. Op e r KaSdi(mortoenterostomja ~ n f or ma peefrea entathemtprdcocea A (
(pAn £ 4% zle postnatal)c r eddnsiderabilr e u Hn t a r ghiungittiledn cazul
reuHitei oper a’ Hested e Kd @ int tarbesceunp’ldar mdicerap | i

bi ochi mici se nor Mani.i zeazt pe parcur sul
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.Rata de supravieHuire pe ttmOmmen nl wreq ed g
10% dintre paci en Hin lipsat@amspglantulie hepaticeSsiocesull 0

i nterven'™i ei c hmu lutrigfi accatl cer | Kaal&rsidtipaciedtayela n d e
moment ul i nterven'™i ei, acur at e He a di sec
severitatea leziunilor parenchimatoase hepatamduita postoperatae, precum

gestionarea adecvatt a coecuparagei t el or r ecu
.Cn forma earezebbhiéHaittddiagmost vculdupt vOrs
asociatecino di fi ckri structural e paealewnlcéri tmad oor
cui nsuficien™t hepatict, ttrearnasppeluatnitcull ehxecy
.Expl orarea | apar os,coqu@dd t&Hmcgu ocgor | aaf pegautabig raanfs
Hi colangiografia retrogradt endosé&dpic

colangiografia intraoperatorig r e z i exédmene s e n "BbligatoriuvHN atr ezi a

biliare.
.Examenul histopatologic este iIimperativ p
chirurgicale “n cazul atreziei ctil or
extrahepatice sau tramsf mar ea acestora “n cordoane
I nterven'H ei chirurgical e Hi of ert inf ol
adecvat.
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5 CHI STUL CONGENI TAL DE COLEDOC: ABORI
F]I TERAPEUTICE, EVALUAREA REZULTATELOR
51.Caracteristica gemaniaf eést iplaieg s € uthishube a

congenital de coledoc

Chistul congenital de coledoc se deliee ca o0 patologie -caracterizat
prin dilatareavariat a arborelui biliar care poatel@calizatatét extrahepatic & Hintrahepatic.
Structur a pr i ndastukde feecvanpoats dvemin asmgett desahevrism sacusau
o dilata™Hie |l a nivel ul ctilor biliare prin
morfogenetice care duc lep t ur barea fl uxul ui biliar 'Hi,
biliare principale.

Formarea diferitor tipuri de chisturi (
patofi zi ol ogi esfecteruldc @d ddii,sf dec &g hbtr i, madifimreae mb
func™i onal t a pl exAwrirlb@achnedfwawpds & eMeionnfarmr m
CCcC.

Studiul dat se bazeapec e r c ettatammentulue a 3¢ a c i ca ohisti congenital el
coledocdi agnosti ca'Hi, e v alaniler "2@0-2023, constatand dréeved” n
redus. in raport cu datele din literatura de specialitéted 1 la 23.831, fapt cau excludddeea
omiterii diagnosticului deCCC. Aceste date sunt confirmadgrin frecveriddmaiinaltta CCC la

maturiinraportcuc opi i . Cn ‘idbveliC @C eum olpemea fpedi at r i

Evolutia diagnosticului CCC dupa varsta
14

12

10

Varsta copilului, ani

I 2000-2005 [N 2006-2010 [ 2011-2015 2016-2020 [ 2021-2023

Fig.51.Evol u™Hi a di agnosticului CCC du
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Evol u™Hi a di agnost(Figol):ui CCC dupt vOrstt
Cn primul an de viaHt au f98%[26282)agnostic
La vOrsta preHcolart au fllOS®[10@89dynost i ca
La vOrsta Hcolart au f os t95%[33366/8jp.st i c a Hi
Cn perioada adol escen™Hei au9%[®896))di agnos

= =4 4 -4 -

Nici un pacien nu a fost diagnosticat antenatal cu alte anomalii

Anal i za studiul ui peavciiloeede’Ridrst idblat. 18 &E0,62d; e n '}
IT 95%[33,7-66,3]), catH pre ddlat.9 (25,0%:; 1195%[10,9-39,1]),datecaracteristie pentru anii
20062015.1n perioadaadolescetei au fost diagnostichi4 (11,1%; 1195% [0,8-9,6]) copii cu

CCC Menteankmc. o p t i diagnpséiculeiHstabilireacorect a tacticii medicechirurgicale
fnce@nd cu anul 2016u permis £5 (13,9%; 1195%[2,6-25,2])p a ¢ isebn "Hii e dpaemg n o :
laland e v i aurbHéd,i adganroGCCp r© & zoidiminuaree v i daevansteitfapt ce indic

la modificarea tacticii de diagnostitiratament a CCC.

m Baieti = Fete

Fig.522Raport dmnuGQCE gen

Datele studiul ui nTiHhH nediuldyah20(55,6%; IO5PIE39,8 a ¢ i
71,8]) p a ¢ i dinme’ldare 11 @,6%; 1195%][15,5-45,6]) suntde gen femininH© (25,0%;
IT 95%][10,9-39,1]) gen masculin(Fig. 5.2). Din mediul urban au fost i a g n ol (44,4%a "Hi
IT 95%[28,2-60,7])p a ¢ i, 9(26,886; [195%[10,9-39,1]) H 7 (19,4%); 1195%(6,5-32,4]) btie’H
St at i s tapeevalefiduteat achigtului congenital de cmocin mediu rural(Fig. 5.3) Hi
a genului femim, raportul fiindde 1:1,25.
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m Rural = Urban

Fig.53.St ructura | otului pacien™i |l or cu CC(

Cn prezent, 'n majoritatedi Hialritl se aypan

Todanj 1977(Fig.54), <cl asi fi care ce a 45fosneindepandeibddeat L
localizarea anatomiicad e f o rcimdice.i i

Fig.54For mel e CCC

conform clasi fickr

Repartizarea pacienHi (Fmbh5conform cl asi fi

Todani | i dilatarea fuzifornh a ductului extrahepatic 23 (63,9%; 1195%[48,2-79,6])
laz  Di | at a"Hi a c oli &6q4d,8%; 1195%([28,2460,79 ns amb | u

Di | at a Hi aledscalgjin&5i6%;dl 85&6[0#-13c0p

lc: Dil ata™i a dif uzdt5(@39e0Ll11909%P216-2%21)1 i are pr

Todani Il i dilatarea diverticuldra coledocului 2 (5,6%; 1195%][0,0-13,0])

154



Todani Il T dilatarea chistic a ductului biliar predugenali coledococel 3 (8,3%;
IT 95%[0,0-17,4])
Todani IV i dilatarea intréH &xtra hepaticaductuluibiliar - 6 (16,7%; [195%[4,5-28,8])
IVa: chist multiple intraH eéxtrahepaticé 4 (11,1%; 1195%[0,8-21,4])
I Vb: chist multiple la tile biliare extrahepaticé 2 (5,6%; 1195%[0,0-13,0])
Todani V - chisturi ac t i biliaren exclusivitate intrahepatice, multifocale ale ductelor
biliare segmentare (boala Cardlip (5,6%; 1195%[0,0-13,0])

MTodani 1 “Todani 2 «Todani 3 LiTodani 4 wCaroli

Fig.55.Reparti Hha conform clasifickbtri

Prelucrar ea s toprévalesiaifoomei Tadane23 (630%; H5%[#8,2-
79,6]) la bolnavii cu CCCurmat. de Todani 4 6 (16,7%; [195%[4,5-28,8]), iar cea mai rar
intalnitk a fostTodani 5- 2 (5,6%; 1195%][0,0-13,0])'HTodani 2i 2 (5,6%; 1195%][0,0-13,0]),
ambele forme fiindnregistratén egat mtsurt.

E Extrahepatic = Intrahepatica

Fig.56.Di stri bu™Hi a con@orm | ocalizktr
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Ma n i

f elmitefinrCICC

Rezultatelestudiuld a t

ic ésimptomiatologiachistului congenital de coledoc a variat

"n funcH e de vOrsta paci ent uTabelul5.1).f or ma
Tabelul 5.1. Simptomatologia CCC
Sugari PreHcol a fAcol ar i Adol esce
Denumirea N P, . P, . P, - P, -
11 95% Nr. 11 95% Nr. 11 95% Nr. 11 95%
r. % % % %
Icter permanent 3 8,3 | 0,017,4 2 56 | 0,013,0 - - - - - -
Icter tranzitoriu 1 2,8 0,08,1 2 5,6 | 0,013,0 4 11,1 | 0,821,4 2 56 | 0,013,0
Scaun acolic
1 2,8 0,08,1 - - - - - - - - -
permanent
Scaun acolic
o 3 8,3 | 0,017,4 1 28 | 0,081 4 11,1 0,821,4 2 5,6 | 0,013,0
tranzitoriu
Urint hi
3 8,3 | 0,017,4 - - - - - - - - -
permanerit
Urint hi
o 1 28 | 0,081 1 28 | 0,081 4 11,1 0,821,4 2 5,6 | 0,013,0
tranzitoriu
Angi ocol 1 28 | 0,081 - - - 7 19,4 | 6,532,4 2 5,6 | 0,013,0
; 33,7
Hepatomegalie 5 | 13,9 | 2,6:25,2 8 222 | 8,6358| 18 | 50,0 66.3 4 11,1 0,821,4
Dureri
] 3 8,3 | 0,017,4 5 13,9 | 2,6:25,2 7 19,4 | 6,532,4 2 5,6 | 0,0.13,0
abdominale
Subfebriliate 3 8,3 | 0,017,4 3 8,3 | 0,017,4 7 19,4 | 6,532,4 2 5,6 | 0,0.13,0
GredHt - - - 4 11,1 | 0,821,4 6 16,7 | 4,528,8 3 83 | 0,0617,4
Vonmtk 3 8,3 | 0,0617,4 3 8,3 | 0,017,4 6 16,7 | 4,528,8 3 83 | 0,0617,4
InapeterHt 1 28 | 0,081 2 5,6 | 0,013,0 3 8,3 | 0,017,4 3 8,3 | 0,017,4
For ma™i u
abdomina| - - - - - - 5 13,9 | 2,625,2 3 83 | 0,0617,4
palpator
Diagnosticat
asimptomatie 1 28 | 0,081 3 8,3 | 0,017,4 4 11,1| 0,821,4 2 5,6 | 0,0.13,0
ocazional
. 30,9
Splenomegalie 3 8,3 | 0,0617,4 2 56 | 0,013,0 17 47,2 635 4 11,1 | 0,821,4
Prurit tranzitoriu 3 8,3 | 0,0617,4 7 19,4 | 6,532,4 4 11,1 | 0,821,4 2 56 | 0,013,0
Coagulopatie 3 8,3 | 0,0617,4 2 56 | 0,013,0 5,6 | 0,0613,0 - - -
Hipoalbuminemie | 3 8,3 | 0,06174 2 5,6 | 0,013,0 - - - - - -
Ascitt. 2 5,6 | 0,013,0 - - - - - - - - -
Varice esofagiene| 2 56 | 0,0613,0 3 8,3 | 0,017,4 2 5,6 | 0,0613,0 1 2,8 0,08,1
Hemoragie VE 1 2,8 0,08,1 2,8 0,08,1 - - - - - -
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Lanoun £ s c u "Hi Hi sugari, a fost prezentk i ct

hipercrok, cu epi soade de angiocolitkt, hepat ome:
biliare. La unii paciadord™dimi enrad Lprdez earntftero t fec
subfebrilitate frecventt, i ar “n compar a'Hi
sa decelat un arbore biliar intrahepatic bi

Afectareafluxului periportalla 2(5,6%; 1195%[0,0-13,0]) p a ¢ i afasttHb n d iL'# o n a
chisturile coledociene de dimensiuni made hiperplazia ganglionilor limfatici periportalcare
deseori,sacomplicatc u hi per t emrse heygiadpngeirarealvdnei portea ambii
paci en’ Hi a fost ", nar la § (2,8%; 19580}0,0-8&1p) baeientinmstadia | i e
avansas-a apreciatlilatarea varicelor esofagiene. 12(33,3%; Il 95%[17,92-48,74]) paciefiH
de v 'Hc et &H{8,398 1195%[0,0-17,4])) a d o | e s predorfiat sinaptomatologia
s p e c ifofmelor tfusiforme, ca icter intermitent dureri abdominalein hipocondrul drept
complicatec u panetceati tt

Doarla 5 (13,8% 11 95%[2,60-25,18]) p a ¢ idmm stibiu,3 (8,3%:I1 95%[0,0-17,4])de
v rsta (b6wll85640,00H3,0]) 2 d o | echistuniléHioledocien#n adolescetds-au
manifesat prin triada Senequeare include dureri colicative Th epigastelausimula accesul de
p ancr,ietardl interkatet Hipr ezen™™a wunei f or ma "Hi Bvoldivpabdo
termen lungs-a asocia colelitiaza la 3 (8,3%; 1195%[0,0-17,4]) p a c i e hipgtiensilha
portak la 2 (5,6%; 1195%[0,0-13,0]) pacientCn ur ma st udi u tiagnostieum c
tardi v cr echpliediar postoperatani”Ha

Tabelul 5.2. Hemoleucograma CCC

Denumire CCC v.ref
Eritrocite 4,0+1,2 4-4,4 x 169
Formula leucocitdr

Nesegmentate 2,8+0,3 1-3%
Segmentate 36,0+3,0 2848%
Eozinofile 6+0,1 - %

Limfocite 62+3,6 37-61%
Monocite 7+0,6 5-9%
Hematocritul 38+1,2 36,042,0%
Hemoglobirn 108+7,2 110132 g/l
Leucocite 8,9+3,0 6,6-11,2 x-16/I
Numtrttoarea trombocitelor 140+89,6 | 150-400 x107!
VSH 10+2,4 5-11 mm/h

157



Me n "Hi o pentnuchistbl congenital de coledda sugari3 (8,3%; 1195%][0,0-17,4])

paci&nfHb st caracteristickt forma amoopf omar
hemol eu ¢Tabglula2nt
La 9(25%; 11 95%[10,8539,15))p aci, emidi const at at

epigastrice,

pr ezen’Ha

odatt cu creHterea Hi dezvolta

Extaziac ol ed o c i a n Lasoda hthigeshilinuktinanhietc r e Hteme & nt r a

amilazei pancreaticén rezultaul difuziuniil i chi dul ui pringepiteliul pemetelai mi |
¢ h i s areflaxulticolangiovengscec o n d i "Ho presiena erdsct £ " n col edoc
de formaaratomot o p o g, rtedrficelemedicochirurgicalec onst au "~ n  exci z
chistului de coledoc.
Tabelul 5.3. Mo d i f ibot¢himicd ire CCC in diagnosticul primar

Denumirea Sugari Pre'd. ncolari Adol.

Bilirubina direct. (umol/L) 66,3+13,8 28,8+6,0 21,2+4,2 22,648

Bilirubina indirect. (umol/L) 54,8+11,4 42,6+9,0 17,1+3,6 16,4+3,6

ALT (umol/L) 48,6+10,2 64,3+13,8 32,3+6,6 34,6+7,2

AST (umol/L) 52,3+10,8 50,4+10,8 31+6,5 28,3%6,0

GGTP (u/l) 130+27,6 96+20,4 72+15,0 66+13,8

Fosfataza alkalin(U/L) 314+66,0 280+58,8 280+58,8 160+33,6

LCTG (umol/L) 164+34,2 200+42,0 180+37,8 113+6,0

Colesterolul (mmol/L) 45+1,2 5,3+1,2 6,4+1,2 8,9+1,8

Amilaza (U/L) 75+15,6 120+25,2 84+17.,4 74+15,6

Betalipoproteine (mmol/L) 4,6+1,2 4,8+1,2 3,8+0,6 4,1+0,9

Fosfolipide (mmol/L) 3,1+0,6 2,4%0,6 2,1+0,6 2,1+0,6

5 nucleotidaza (U/L) 36,8+7,8 40,2+8,4 42,4+9,0 38,517,8

Bilioproteina (mg/dl) 1,80,6 2,1+0,6 2,6+0,6 2,10,6

Alfafetoproteina (ng/ml) 18+3,6 64+13,2 52+10,8 41+8,4

Lecitinaminopeptidaza (U/L] 132+27,6 140+29,4 151+31,8 151,3+31,8

Lipoproteina X (pmol/L) 2,8+0,6 3,2+0,6 3,8+0,6 3,8+0,6

Protrombint ( 78+16,2 74+13,2 76+16,2 88+13,6

Fibrinogen (g/L) 2,3+0,6 2,4%0,6 2,6x0,6 2,4%0,6

Albumina (dg/L) 3216,6 44+9,0 39+8,4 42+9,0

Proteine totale (dg/L) 56+12,0 64+13,2 59+12,6 60+12,6
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Cn forma asi mp fle(4da%;ill95%[28,2460,7)bact enlHa pr ac

“"nregistrate modifictri ne’  R6(65MH%HtIO5% [30,33nar
71,79)) paci e n "Hi cu forma simptomatict ini H al
hi perbil erubinemi eiectden coeHukr efar at fHa 8 6 a nd
modi fichkri a indicelor coagul ogr amei “n p

marcherilor biochimici au fost Tnregistrateda (55,5%%; |1 95% [39,331,79])d e
perioada postoperaier 16 (44,4%; 1195%][28,260,7]di nt r e

paci en

car e cu 4c hi s

(11,11% 11 95%[0.84-21.39]) dupt chi st dlaeldi®4d.oanast amozt
Tabelul54.Mo di f ibcitorcihliemi ce “n CCC “"n reinter:

Denumirea Sugari Preld. Acolari Adol.
bilirubina direct. (umol/L) 72,2+15,0 86,6+18,0 63,4+13,2 66,7+13,8
bilirubina indirect(umol/L) 68,8+14,4 74,3+15,6 61,7+12,2 58,1+12,0
ALT (umol/L) 86,7+18,0 94,3+19,8 64,8+13,8 60,4+12,6
AST (umol/L) 78,3+16,2 80,4+16,8 58,6+12,6 59,3+28,8
GGTP (U/L) 148+31,2 200+42,0 186%39,0 138+32,5
fosfataza alkalib (U/L) 360+75,6 242+51,0 260+54,6 2441450
LCTG (pmol/L) 184+38,4 230+48,6 260+54,5 214+51,0
colesterolul (mmol/L) 5,241,2 7,4+1,8 8,5+2,8 7,311,8
amilaza (U/L) 88,3+18,6 104,8+22,2 102,6+21,6 94,5+19,8
betalipoproteine (mmol/L) 4.8+1,2 5,2+1,2 5+1,2 4.8+1,2
fosfolipide (mmol/L) 2,840,6 2+0,6 2,2+0,6 1,8+0,6
5 nucleotidaza (U/L) 36,4+7,8 42,6+9,0 48,8+10,2 46,3+9,6
bilioproteina (mg/dL) 2,4+0,6 2,6+0,6 3+0,8 2,8+0,7
Alfafetoproteina (ng/ml) 44+9,0 42+9,0 62+10,2 64,3+13,8
lecitinaminopeptidaza (U/L 165+34,8 148+31,2 203+42,6 184+38,4
lipoproteina X (umol/L) 30,6 4,6+1,2 4,8+1,2 4,2+0,6
protrombint 72+15,0 68+14,4 64+13,2 72+15,0
fibrinogen (g/L) 2,8+0,6 2,6+0,6 2,4+0,6 2,8+0,6
albumina (dg/L) 34+7,2 32+6,6 31+6,5 34+7,2
proteine totale (dg/L) 52+10,8 48+10,2 46+9,6 54+11,4

In studiul nostru20 (55,%6%; 11 95%([39,33-71,79) p a c i a& pradentama ni f est

clinice, pe é@nd 16 (44,9%; 11 95%[28,21-60,67]) p a ¢ iae fostHisimptomatici
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1. Asimptomatici sau cuma n i f e s t hacancludehté é (B4c486; 1195%[28,2-
60,7) mci an Hf ost di agnosti ca’Hi accident al
profilactic,iar 2 (5,6%; 1195%[0,001 3, 0] ) paci en"Hi au fost

2. Triada Senequ@ailhefer a fost prezebia 5 (13,8% 11 95%[2,60-2518])) p ac i, e n "H

mai freaxdelndg £ c d r@aboul clinicam fcag te , cdecomplicdlileo n a t
cauzate de evolld indelungat H dilatdld c hi st i ct, provoc®©n
comprimare Polimorfismul simptomaticcev ar i az £ ~ w©O rf patolagiild e

concomitentedar’H periodicitatea expresiei cliniecomplicat diagnosticul.

La 3(8,3%; 1195%[0,0-17,4]) p a ¢ ideen "Wi ~ r s ¢utchisHoorménitat de coledoc
Todani 3coledococelc | i ni ca a fost manifestatt prin pt
caracteristice pancreatitei acute. Printre semalaice asociate au dominatde dispepticeca
gr ea Hinapeteteim subf ebri |l it adadis ch s @ fiHi ¢ kpgpddpareal r |
abdomenuluis-a inregistratontracturamusculat.  'Hi S igtaité e p @ e |, ih specalm | L
epigastruihi pocondr ul dr e’ au. fostth@ p ¢ tHiHh a i Hi o prad tpiav «

preHcol art Hi Hcol ar t.

Cn ab steanmidan tturl au i chirurgical ,prezentaclomn#Hiea i a
gr ave as uprspmecias histutcongéhitalide coleddmdani 4diagnosticat 16 (16,6%
1T 95%[4.50-28.84) p a ¢ | ®amdiplicac u | i t i az a c hructirilor anatgmice o m|
adi acent e, angiocolite r ecur evaricedn tragubdigestive a t
superior

5.2. Diagnosticpar acl i ni ¢ Hi diferen'™i al al CCCcC

Diagnostimlc hi st ul ui congenital dpgin colectareaddatelor n e
clinice, imagi sti ce,Comfarnodtudigui, e dBimo o ishistured r T &
coledocienawu fost decelate mai frecventinO rpsrtee’Hg¢ oldar £t pot f addi &Hg

COLECIST

CHIST COLEDOCIAM

Fig. 5.7. Chist congenital Fig.58.CCC | a 1 a rFig.8.B. Chist congenital
de coledoc postnatal luni de coledoc la 6 luni
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La ecografia abdominalt, au fost depi st
de diferite dimensiuni, dar Hi o dil atare n

culoch i zare tipickt “"n poarta hepatickt Hi comp

VSXB03431-24-12-24-19

Fig. 5.10. CCC Todani la (sludge biliar, Fig. 5.11. CCC Todani Ib
pacient 4 luni)

Fig. 5.12. CCC Todani Ic Fig. 5.13. CCC Todani IV

La 2 (5,6%: 1195%][0,0-13,0) paci ean"Hdi aggnosti cat chistu

perioadaantem at al £ pr i n i nt er me dGQuuajutord, ccoografieais ifost i a
evaluaemodi fi cktri | € narfluorcéHi wei dkei Ifioafma chi stul u

In cazul CCC saapreciab  f or ma "Hi u n e tsulifived, nomil nbv a zcihvits,t ibci n e
cuectaziac L i | or biliare i ntinaddeapHs ttiechempHiapexaetria h
vizuali zarea jonc™H unii ’Hipr & zalumgndelmaiimardarkb i | i

un substrat morfologic modificaducdndlad i | at £t ri congenitale a ct



vizualizareapatuli prehepaticam recus la Doppler Duplex Color, t e h rcé el perms
di feren’™i er ea f IdetractullbiliarHis acnogrueilna raerat.elroiralt opo
La 24 (66,6%:; 11 95%[51,26-82,08]) p a c i s@ efddtuaRMN in regim colangiografic,

fapte a permi s vizwualizarea ctilor biliare,
“n mecani smul etiopatogenetic a diveeseal HOnN
astfel, o diferen’™ ere dinmegnntoasrteiac tn eccCets i ma.i’

hepatic la un bolnav cu boala Caroli, care anterior aifaghostiat cu chist congenital de coledoc
Todani 4(Fig.5.14). Ac east £ c-a pesntiselab®mrarea umeetactici medatorurgicale
i ndividuali zatt 'Hi apr eRBNNamregen cgangografio efectuatlal | u

bolnaviidinstudusa dovedit a f. o expl or aorae Li nkEaRgG Ps, t
colangiografiei conven'™i onal e.

Rezonan™a magnetict " n regim colangiogr e
superioart Hi cu mult mai informativi decOt
nea oferit datee x hausti ve a ducturil or pancreatobi
anomal iile tractul ui biliopancreatic "~ n sp
anatomice ale arborel ui bil i ar r iicodhioutgicale.r o b |

in studiul nostrusu efectuat 24 d@MN in regim colangiografic,

(LBILIARR

Fig. 5.14. CCC Todani 4a

In rezultatul studiuluidat-a st abil it ckt |l a copii. cu v
rezonan'Ha magnetict 'Hi col angiografi auluvi rt
pentru aprecierea patologiilifiri imitlriakheeapr ic
O vizualizare amplt a jJjonc™i unii anor mal e

pancreatic superior CuU oOoObstruc™Hi e sau sten
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Acur at e He a re@dancreatogaalfaregi virtual e pri
colangiopancreatografiei retrograde endoscopice.

Evaluarea tranzitului biliar post died at o
rezonanHa magnetict aserlegnim podtannme ngtrar .i c
date concludente pHii vextdr alhepat ibad,i agwentnua
evol uHi a postoperatorie “n timp. ERCP, CT
perioadgpostoperatorie.

Preoperator -a efectua | a 36odd) a c i eidedetdoscopia digestiva superioara
(VEDS) pentru a stabilstarearactului digestiv superiop r e z k@len fiHduodenstaregpapilei
Vater, excluderea varicelor esofagiehea p a chiiepgnéHit ecrusi unea port al t

Fig. 5.15. CCC Todani IV Fig. 5.16. Boala Caroli (Todani V)

In imagineleprezentatefig. 5.145.17), lap ac i e n "Hi i cueshestoedel
stenozt distalt asociatt anomalda |l cant ca"Ebedote ci h i
pancreatie. In cazul dat detectarea dstului coledocian nwa r aloat dilatarea ductului biliar

extrahepaticda ' Hma | f o specdiCBRjionc "Hi unea pancreatobil i art

Cn acest studiu, colangiopancreatografie
ca 0 metodt i maigvitstde telmd cn"Hine ,i novea za of erit
' ungi mi i ctilor biliare, “n speci al preope
aprecierea volumul uiauoméra Huai . 2CrE RSbaldsau lc
au complicat Cu pancreatite acute necesitcC
chirurgicaleLlaocadol escentt de 16 ani cu diagnosti c
sa efectuat papilosfincaoareaombel endpstcboprce
extragerea calculilor i1 ntrachistici, uti |l iz

163



Fig. 5.17. CCC Todani IV Fig. 5.18. Boala Caroli (Todani V)

Cn aceluunkezavaniagmfpsin ecesi t at ea ‘materiale turutilaj i i
avansat: duodenoscopul cu vizualizara t @realt £ u ¢ o p Hcei devnCor feagetHsi ¢ u "t

preHclohwae £t i ¢ & Hed edddudeeasztte zs uebregstenoe n at £ aei ndi

absolut la p a c i eunctéli pancreatita c ut L, aln gtudiol mostrui, dintlotul de 36
paci en’ Hi , d i @& fgsh apwsfitmat dnuchdruRbppler@@@x colagrla 34 (94,4%;

I1 95%[87,0-100,0)) p ac i e n "Hi ( (bG%:i l95%[0)0:13.0]) pa c2i e n "Hi for
chistickt " n papréeeaeai bepatacunachbs Dopplanduple2B (

color a prezentat esensibilitatede %,4%,f i i nd e c hrievzaolneamnt'Ma cmuagnet
tomografie computperezantt” tdi amn gcuiospaceddekel, | at

a relaHi ilor topoanatomice.

Fig. 5.19. CCC Todani IV Fig. 5.20. CCC Todani Il
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Aquilion

Fig. 5.21. CCC Todani Ic

Colangiografia intraoperatorier ans @h if ®tsit ¢ & 22294 [19524[8:6-35,8)) 8

copii, ofernd dateimportante réeritor la localizareav ol u mu | i nt er vdaftH &li
vizualizare complett a sistemul ui amboditala l p
coledocului, ductul ui p.ancreatic Hi ductelo
in acest studiu,aledocoscopia fostu t i | la Z(&3%t1195%[0,0-17,4)) ad ol es c eI
per mi "Hoenxda misn & red a i nt r arspecial @ a | tHiseakmcoavdluaeho ¢ u
litiazei coledociee d&pliecieresst enoz el or di n p dor BiHare priecgalet e r r
Procedurafostr eal i z at tLfacilittndenxstcrha s ™Hiiger,icra |l lcaiv a jl wlr pr c
a c ti | oursonéDolnmiadar egamenul deshisa permisaplicarea unui drenaj biliar extern
pe tubKehr.

! A"
-z, P |

Fig. 5.22. Boala Caroli




Tomografia computerizatt abdominalt cu v
congenital -ad ed ocvoeldeidtoca Hii suti |l £ " n diagnost.
tehnicelor chirurgicale, oferind informa'Hi.i

La 8 (22,2%; 1195%[8,63 5, 8] ) paci en Hi a f oshi |efaerckt |
tehnickt imagistict super i oativinewloaveg poatbperatdriec
a func™™i onal it digdstive. anast omozei bilio

Scanar ea rapilezeotat uncf! oeranrat’™Hi im diagnasticald io fa eake’d im "Hi
selectareg&ehniciichirurgicale Scintigrafiahepatdo i | | a r taofént inrafrmi rcohdudéinte
indi agnosticul CCC, ~n doywednddseslu ppeentorau Lt iegwrgil
capacitt™i i s al eprebperatgrcativ afl wrac "Hit dont a Ipiatsaatjeeud p
hepaticejejunale.Principalll dezavantajal acestei nves¢ omatHi i " n dur at a
anestezieo r ot r, anécesdategadministk. r alimentae " n t i mpul anestez
radiofarmaceuticului.

Fig.5.23. Scintigraf i e hepatict dinamict
in pofida numeroaselorstudii referitare la rolul drenajului percutan transhepafic

tratamentulchistuui congeni t al de <col edoc, n Q preferimd a m

examinareanech nvazi vt Hi tratamentul chirurgical
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Biopsia hepatif ekt p d5t6%uliioz®e0t13,0]) p a ¢ i ceesclHi
S u b s trsaul’ldziwnilor biliareH i aasotaotstt c u fisuelarrbiliaiidif a peritonitei,
factori ce au limitat posibilitatea de a efectua un examemprer at or corect al
Diagnosticul tardiv al chisturilor congenitale de coledac prezentatmo di f i ct
anatomostructural e 'Hi compl i ca'Hi i asoci at e,

i mpact maj or aswmalHi anoalfiotlto'giiieiheédnatfocel ul a

Diagnosticul diferen'™i al

Antenata) di agnost i c ahistubiddorfgenitak ae ldbledbprinaecografie

abdomi n efedtuataualttaofsec "Hi uni chi stice i ntraabdom
1 atrezia duodenal
1 chist solitar real pe dreapta
1T atrezia biliart tip 1
1 peritonita cu chist meconial gigant
T chistul de duplica™ e Hi chistul me z e
Post nat al , di f e rne redlzae pria @hnict imagisticau Dezlotiarea a

progresivit a chi st ul uwim dithtargadeigtebrdoa d & air et r s wig e
degrabt prezen™™a unui chist coledocian decc
fi di ficil. Cn , atonpi icAnd. apareeforrididne ahistitl e @ I & o éEien a |

esemHd asle excludt echi nocdegraot 5p eh eoma tt igaord r keia
chisturi ale mezoului, mbrirea Himforgll i oni | or

In cazulchistului hidatic hepaticu localizare Tn segmentu) diagnoticaia 1 pacienam

realizat urdiagnesticd i f er en "Hi all prin monitorizarea eo0z
testul ELSA 'Hi a | ma gcareaofeit@ccloagrriatfatcee asupra situe

Ex ami nar e aa dvut ménioeh ddgi i fcekr alazithile pseudochistice, care

aptr ca urmare a unei colangiopati.i obstruc
Astfel, distrugerea inflamatorie a ctilor b
f or mar eial ocravcihtits®l i c e, ctptuHite cu "Hesut gr
conHn sktruri biliare. Este iIimportant de 1
hepatocitelor, cu var i a@ébutindcantti afmarnH "&i e Hbea r ¢ C
spaHi il or periportale pO©nt |l a cirozt. Peret
cu caracteristici ce variazt “n func'™H e de
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neuni formikc.hi Suapud afia™da prezintat un aspect g

,

rigid, cu stenozt evidentt n por Hhunea di s

Fig. 5.24. CCC Todani IV
Di ferencierea diagnostict “n chistul <cot

tacticimedicec hi rur gi cal e at’ "t pre ¢’ t Hi i ntraope
chistickt " n poarta hepatiedesilti infaicfedr e reciha
aprecierea corectt a tacticii de tratament.

5.3. Tratamentul medico-chirurgical al CCC

Indiferent destadiuld i a g n o s tiziac o mipil et & xaa fcohsits tiunlduiic a”
" n @rbgnosticula r tasdificl in pr e z e a thp | i cpeecdim colamgita, angiocolita,
hi pertensiunea portalt, l'itiaza biliart, c

adiacente=.t.c.

Fig.525. Di sec ™ a Hi pr e pig 5.26. Pemarareahchisutuiudin imterior
coledocian
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Cer c e studivlui data u d e mo n mthmeatul cowservatbr ¢ @tnt Blir ven

c hi r u tagtapeldardive ale chistului coledocianau prezntatun risc crescut dasociere a

compl i,capHiedwm concreHterea cu vena port¢dét 1
(66,6% 11 95%[51.2682.08) p ac i e rsiddivenei porerd {22,2%1 95% [8.64-35.80)
paci@el’ct area ti mpul ui opti mal a tratament

afostraportat a asoci er ea s i ndmenswonilecahistului e oal dephaHe
Sindromu de colestaza marcat la 3 (8,33% 95% [0.00-17.35) paci en’ Hi Hi
di mensi onal;Hl 93%H2.6625183 1 p&% i en"Hi au servit ceé
i nterven™i a chirur dgliacalitc a” rc hg rritmewdi i czaid at dagae f\cii
chistului congenital de coledoela pl i carea bili oenterostomei f
chistului), tratament ul af ec ™ uni Baazuriabfostl i ar
i ndicat tr anspibnatd & u d elbaieyeisikiengparenchonul thepakid ehnica
ant erdieoadrrkenar e chi st oemt efroisctk ,urumaitlkti zdaet £c 0
parcursulv i ep™dicii ent ul ui precumlad8 (BO&orlT1®ko [36,6766,38) pr o
pacimaiHir eat i takociakla6 [{L6:6%;dl 95%6G45@-28.84]) p a ¢ i HEO (25 |1
95%](10,8539,15) p a cuiicencokistatic

Me n "Hi o n tatamerduk metica hi r ur gi c al necesitt o a
f u n déeHpuklezunii:

Tipl-exci zia complett cu anastomozarea can
Roux, pentru restabilirea pasajului bil{&ig. 5.27);

Tip Il - exerea diverticulului coledociartHs ut ur a | mpl ant fprioit ec 6H
unui drenaj Kehr;

Tip lll -r e z ecalé@tbcacelului prin duodenotomikéieimplantarea in coledoc;

Tip IV - exciziad i | a thestied @& CBP, hepatigoej unost omi e e z e blic
hepati cdi [ a tirrdHepaticeounilaterale;

Tip V (boala Carrolii transplant hepatic.

Cn prezen'Ma unui gostefeckiss b adec eniHe at r aeps ee
anterior al chistului coledocian pentru a vizualzeretele posterior din interior, facilitand astfel
el i berarea chistului fLidg526527x aumati za "Hesu



Fig. 5.27. Etapele exciziei CCC Todani 1

Pr e z ¢éarB(8183% I195%[0.0017.35) p aci e n "Hi  @andiohisteesnplieatciHi  a
un proces i nfl amat oraneesitanheeatdaredibiectomp a ecittiiHe | d
excizaamucoaseil chistice HKitsdeémidt epleirzeared ae gc
coagulat cu plasmalgonfracti ca datt a fost selectatt
intraoperatoriu urmat de hemoragii masive.

La 4 (11,11% 11 95%[0.84-21.38) pac i e n "Hi cu tipul fusi fo

excizia ductului biliar comun distalfostc o mp |l i cat £t din cauza | Lrgir
ductale panExxieatacabcéstauita a fost complica
(fig 5.28)

Fig. 5.28. Macropreparat postoperator CCC Todani 1la

Rezec™i a por Hi uni i di s tadostéi 1 @@ (p,B50GdBE%U N e a
[0.0013.05]) pac i iarnpéftrupr eveni rea pancreatiteil post
ductul biliar comura fostrezetéatc ©t mai apr oape de joncUnatnea
de |l avajul ctilor biliare distal ™Hi proxi ma
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Fig.529. Lavaj ul por HhunidGCC proxi mal t

Excizia ductului hepatic comua fosrealiza t & nivelul calibrului normal unde a fost

efectuatt biliojejunostomie pe ansa Roux.

2

4
8% - 16%

e

= Chist jejuno-stomie = Chist duodenoanastamoza

= Papilosfincterotomie Colidocojejejunoanastamozo

Fig.5.30.Di st r p & a iHe a EICA conformctratamentului chirurgical

Din studiulrealizatr e i esglectared.tacticii mediechirurgicale depind& mare nhsura

de precocitateadiagnostitrii, dimensiunile chistulu  ddiacterul complicdldor intra sau
postoperatorii.
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La 86pTalici en "Hi s iei ghirdrgicalg imraoperatoresnefeictuat contrastarea
cu Ultravist 370 (583%clHL95%[d222-7844) d @ r p a calremivdPil s
col ecistocol an4d, 7% 195%[R5,6&a7,8])fHa c ili ehistéb&ngiografia.

| ni 7HL9a%; [195%([6,5-32,4))p ac i e n "Hi au fost operla’Hi
16 (44,5%; 1195%][25,6-65,9])i chist jejunoanastamoza 4 (11,1%; 1195%[0,82 1, 4] ) p ac
i chist duodenoanastomgzala 4 (11,1%; 1195%[0,82 1, 4] ) Ppaa efectua "Hi
portoenterostomida 2 (5,6%; 1195%[0,0-13,0))p aciceun Hior mt Todani 3
papilosfinterotomie endoscopict, f,ilai2rf56%;e x c |
IT 95%[0,0-13,0)p aci e n "Hi a flanshepate,{&7®6; il 36%[0,0-8,18])n macient
decedat neoperat.

Ulterior 14(38,8%; 11 95%([22,955483) paci en ™Hi , oper a"Hi i ni Hi
fost reoper a’B33% [95%N7984BiS)kepat @Pej unaRanst ao
'Hi  (5,62; IP95%]0,0-13,0]) portenterostomie. La @,6%; 1195%[0,0-13,0)paci en Hi o
i ni "H al cu chistduodenoanastamozt a fost e
(11,1%; 1195%[0,8-214D)paci en"Hi au damiptHMi topérasHa da dIB

Corel ar ea tab@@Caaneaun aahimpditant in selectarea procedeului de
tratament medicahirurgical. In CCC extrahepatic, la 28 (77,8%9%%6[64,2-91,4]) cazuri sa
aplicat stoma bilied i g e s t d@zw aprecie€ichistwlui de coledoc Todani IV, diagnosticat la 8
(22,2%; 1195%[8,6-35,8))paci en Hi , di nt P[45a@Be 81 & -Paplicdt & n 7
portoenterrostomiad i nt re care 2 r eop eiar BHi(56%UgpHL[0,EG hi s
13,0]) pacien™ transplantul hepati c.

La7(19,4%;1195%[6,53 2, 4] ) pacien™H a fost diagnos
intraductal t, hipertenmsodin#ilapesecindalte 1 nt r ahe

Intraoperator, a fost Inregirat un accident la prepararea chistului de coledoc de hilul
vascular, cu |l ezar ea v eataRolep®) t Lt , care ul't

In selectarea tacticii mediezhirurgicale am convenitalungimea ansei Y a la Rouu
depasest0-25 cm, nefildl ut i | i zate valvele antirefl ux.
intestinalede2@ 5 c¢cm Hi fiind explicatt prin creHte
aplicareaportoenterostomiel e r i va™Hi a t er mi nol at er @liglade ess t e
aplicarea suturilor pe o lungime de 5 cm pr

ct frecven™a col angi t eittanitela ptlizareacapestui @rdcedeui i a
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Fig. 5.31 Hepaticojejuno-a n a st o faddz 4 TR CCC Todani I, IVb

Continuitatea studiul ui dat a fost dict
diagnosticul precoce, selectarea unei tacticii medidoi r ur gi cal e ‘Hi preze
pre Hi  p o s ii.d@(@78%; [®3%[13,1-424)pacicemn HCCC, au fost
ocazional a ecogr af Ha(5,6 IH96%]0,018,0)p a c i e n "Hintraapemterc i a

stare confundatt cu -@bddminalantal/Hitraperionealdhsawschiarant

chist parazitar. La 25,6%; 1195%][0,0-13,0))p aci e n "Hi , CCC a prezent
asociind hipertensiunea portalt, Iitiazt <ch
Todani IV, excizia comptet a chi st ul ui are un prognosti c
mal f or ma "Hi i chistice congenitale: polichi.:
prognostic rezervat Hi i mpune o rezolvare n

Rei nt er v e n &Hau fostcefectuate ta@l{44;586] 1195%[25,665,9)p aci e n '+
dintre care 4 (38,8%; 1195%([22955483]) paci en™Hi dupt coR@&6%;st o
IT 95%][0,0-13,0])) paci e n "Hi dupt colecistoduodenoanas
constéa “"n excizia chistul ui THi a fistul ei bil
ansa Y , A la Roux.

Evol u™Hi a postoper9%[oooBel])paci%enfHh5t 0%avbc
termen lungdintre care 719,4%; |1 95%([6,52-32,36]) pac i e n "Hi cu hepatoje
(5,6%; 1195%[0,0-13,0)paci e n "Hi dupt. paat aentparca stnd miae
fistul t Iaiinchisales L n e a $ne6] Alek tad 1(5,6%; 1P5%[0,01 3, 0] ) pac

reoperaH dupt col ecisatofnrg¢gindtamatstpunoed ,de
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prin dureri “n regiunea epigastrict Hi cre'
direde, care au fost rezolvate prin tratament conservativ.

TipuuTodani 5 (boala Car ol i )95%0,0f1as t0]") nbpeaccii ¢
3 (8,3%; 1195%[0,0-17,4]) pacieriHa fost indicattransplantul hepatic de la donator viu (tata).

(2,8%; 1195%[0,081]) paci en't dupt portoenterostomie
contramandat transplantul “n |l egtturt insuf
La un copil decedatd u p t portodmntper @asH a niosk aanfana)

histopatologic boala Carali,

La 3 (8,3%; 1195%][0,0-17,4]) p a ¢ ineonu™Hit.csl E@C Hibdani lexcizia chistului a
adebuatcuaspira™Hi a conH nutul ui chistic pentr.
per e Huhmad maifatiiH nem st menH obhbtclh abtfastapbk
unui procemsinader &nh"Hpal e ™i i c b (b,8%; W9B%[0,0-1B,0])n e
pacien™Hi arkteenh Hapdeci adetielgbe @« rtfetuaau HefiatiEla
care a dictat prepaara mi na Hioaeste hepatbhtipgpar He av géite x i
Hi pckei s tealezachistuluidatafostefectwatt superior junddnii coledocepancreatice, cu
suturaread u b | £ a EvaloaneBhuldvajui in partead i st al kméHi L paafdsti ct u
obligatorie gntru” ndeptrt ar ea dirocpalre dacocc apic ot el oe * n
c o mp | i poatGperatdriioTiratamentul medicameniosividualizatde la caz la caz, a indu
rep | edHBrae gl L r i | o rmrofillbaantelangitela tpostoperatorid ia coagulopatiilgr

admi ni strarea colereticilor., hepatoprotecto

Coledocojejunoanaostomoza

o Pacienti reoperati o Pacienti operati primar

Fig. 5.32. Coledocojejunoanastomozan CCC
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La 3 (8,3%; 1195%[0,0-17,4)) pac i e n "Hi d e avostefectuat anastomgoaa u | |
terminot e r mi hepatbjéjunostomiei RovenY.Aceast t r eal i z a27@%;a f c
IT 95%][0,0-8,15]) pacient cu rezdHa unghi ul art a duct (56W; h ¢
IT 95%[0,0-13,0)) p ac i cAmdifHa por t u | dintre diametrele di

RouxenY proxi mal | a pozi &fosideplad Pust a anast om
Sacul orb In mastomoza terminb a t & reall ta ¥7447,2%; Ii 95%[30,91-63,53])
paci en Hi n u avand daespoprélertireac5o | cent "Hi i dcoorl elsit laizarn e ,'H

ulterioare a calculilor la nivelul hepatojejunostomiBemodelarea hepatojejunostomieida
(11,1%; 1195%][0,8-21,4))p ac i e n "Hi a f odl acnogolekiapilaoHi a t fLo rdnea
calculilor in sacul orb intestinal.

Analiza studiulurealizan e | ndi c ¢t pidparan eideidualizatedarsai Roux
enY,r ei e Hi n dpadentaluj v @a s aa incpepablamoint s ¢ u "Hid eHiv ©a s
f r aghAsatiereaunusur pl us de anst Roux, poatedace lasrtedHt te
biliart “n ansa Roux Hi “n sistemulltanepiat o
colangit. Lungimeaani Rouxnu t r eb ui e 28 ¢émpeaehteupsuggte2d ent dentru
preHcol ari Hi Hcol-der30cmfaptaec opent bui aedbhesoec
jejunoj ej unost omi ei péaperibadke xder pbsicparddrdn i c L

Mo AR

Fig. 5.33. Multiple concremente din Fig.5.34. As pi rca ni"Hh nchidtici | u i
l umenul <ctilor biliar superioare |l a copi/l

de 1.5 ani
Reinter ven H i(l4e%:dD580§26,6:68,9]))p alca e h 6Hi aundem

cazulin carelungimea an®i RouxenY ad e ptt3Hcm, anastamoza jejunojejunala devine
perpendiculdt sau chiar poate fi menajafin unghi obtuz fapt ce afavorizat a p ar i "Hi
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c o mp | ir poatéperatdij dilatarea ansei jejunald i p r stayei kiliare @ ansa Rowen

Fig. 5.35. Mobilizarea chistului Fig. 5.36. Efectuareaportoenterostomie
Todani 4
Exerezac omp |l et £ a capiestedH lior C@Ct Hir aldi u r rha tpts

dehepaticojejunanast ommaevihespazandéal Yamtkt, ac dlc
recurent e, l i ti aza bi ldensalighizare évidnderafluxa duoderid i r
gastric frecvent intalnit in anastomozele coleddacoo denal e Hi gastri t el e

InNt er wehn 'Hiuaegit ealcto mpbkexahbht Hi di n pudrccauzad e
adetrii peretelipost eri or al chistul ui l a vena port
compl et £t almcegputb us et ur par ewmaprecimdesshidereaglzcteldr biliag e
principale proximale pentru a determina |

intraoperatorii, seae f ect ua exci zi a muc o a,penirugpeveniléiaean i i

ductul ui pancreatic, Renterreia hewiattd cet dHd a vk
prevenioc | uzi a i ntdesdestanfastplr ed seu Z a tatn a stteormmoi znaa | tte.r

Cn dilatarea intrahepatict a ductelor b
procesele inflamatorii severe al e atsiéfectd Dt ul

hepatoeneterostomia & (19,4%; 1195%([6,52-32,36]) p a c i e nivelul hilulai hepatic
Indiferent de modalitatea de aplicare a anastomozei la copiii v ©r R tnan,p&andnst r u
bi | afastnte c e s 2(5,&%; 1 95% [0,0613,0]) p a c i, dinrcadza dimensiunilor mici ale
anastomozeiRe c o n s bsurceld | p rziart Lr ez e c "Hi a p araddstprodes a
poate duce | a st endrecauzdibromipnovedate dpaocesedinflarditoric u | u
recurente.T o t o dnatdate cazurile, aplicarea anastomozei terrbémminale’il a drenajilui
directau fostprioritareinr educer ea ri scul ui de stenozit bi
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Boala Caroli (Tipul V CCC)a necesiat o abordare mediecohi r ur gi cal £
i ndi vi gdunalfiuznacti e de exti ndrefoemaplrocebkitt aai £
bolii Caroli, se impuneefectlarea uner e zieseagiiintare atipice. Exezas e ge ment ar L
esteposi bi Irilein‘carebcal@aCamlie st e | Wntcumn Isingardob ftecventin lobul
st ©ng. Hemi hepat ect omi a reala@ exgdentd dimp ceinmcazalp t £
af e cdifize aparenchinului hepatic, transplantul hepatic ortotopievine recomandarea
princinmdletc Hhsoci &t e cu boal a Carol i Hi fi
Grumbach), céands e asocipieazlensi unea portal Lt devinent e
cont r a,ansdoi lxoedtddt ¢ @il ¢t tradsple@tol Bepatic.

Piesele intraoperatorii laxamenul histopatologiaurelevatmo di f i c £ r i fibr
“ns o Hi t eiinflamatoni acugesaucctbnie, at Ot l a nivel peri mu
di spar i "H a dnpeérdteteIchiswlli.u i biliar

Di mensiunile chisturilor au variat “~n fu

au fost chisturi extrahepatice cu dimensidee5-17 ¢cm, cu o0 cantitate

la 750 ml, Hi prezgmtaaw!| ar suppafaitHe §r bs ok
di stalt. Prezen™Ha anomaliil or congenitale a
ckl or biliare principale, modificktri multip

determinate de obstruc ™ a s aau fostma awdgntellaa2d e a
(55,%0; 1195% [7320-100)paci en ™Hi cu CiEa3(63oniPO5%K82a1t79,57])
de pacilemdHl i zarea a fost “ntre ductul bi |l i i

E st i mitologicketectuate la 3494,4%; 1195% [B6,95-100) d e p a ccomfimzti  a |
originea fibroast astpemrczerieadt ocths tsa U tct, cuo nma
(Fig. 5.37).

Histopatogenetic la 6 (16,7%; 96%[4,52 8 , 8] ) p a& atestat"Hin proces S
inflamator al perefe u i chistic “"n diverse stadii. L a
malignizarea chisturilor de coledoc.

In studiul dat, la 21(58,3%; I 95% [42,22-7444)) de paci en™i chi st

coledocsau depi st at cal cul i pi gmentari, de cul
biliare principal eafofilrezeinhtfHat cal azué¢i | oar bal
bacteriene,@r e deter mint deconjugarea bilirubinei
biliar, fiind totodat6{l6,1 (195%[4,56288)plaangintHe i c

coledocian a fost asoci at cu dilnter ev ad u @at'Hi li
col edoc, dil atarea intrahepatict a ductul ui

fibrozt hepatict
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Fig. 5.37. Colecistcu mucoashi pertrofiatt, hialinoza, r emi
mici chistice. Chist de coledoc cu pere’H °
microductal (H&E, x200).

Evol u™Hia sinestatatoare a ¢ hi scomplicdilor c ol

evident e, prezintt un <caracter g r asublinimd ¢ a
necesitatea unei i n tpentruae re Hit i Toadelnowemntgidi lar@dHie  r
chist coledocianingrijiri medicale specia¢ H suport nutrilenal, atat pre, c©t 'Hi post

sunt esendipalaevi péHut r Beaasemenea, aam "Hii d ol b (2,C7;
IT 95%[0,0-8,15]) pacient cu CCC Todani 4au f o st i ndi ca’Hi i de a
pentru asigurarea ddreethitsi Ul coolHcdoc¢tiuami c dm

ur gen™™L c hi r. Acegt icaz aal imhpuemimpuioer ubh diagnostic binargumentat

selectareatactici i ntraoperatorii Hi r e-ancenzuspeeiazaent e
speci al i Ht i c u .dmxpofela trammeitlui chirurgichbstamea pacientuka s
agravat progresiv, complicattatcu rcaolsan gaintttu |
pacientulsa decompensat Hi a decedat.

Realizarea anastomozeitr-un canal lipsit de epiteliugu unperete sclerozat lipsit de
fibre muscul ar e, “n  cafavorekd mar ii'Hifal asntaéHh @ 2 e
anastomozei, necesittadd e sea rehntrergenodi e. l cterul 0b s
supurati vtdi, chiar -#complici caabseasiHA|I ciegdhmtit i HHa p
s e p .t wma studiului am constatAteste derivabiliodigestive,c hi ar 'Hi at unc
efectuate pe un traiect lauajursin majoritatea cazurilor la stenoze din cauza structurii alterate
a peretelui chistului, lipsit de epitelingea cea fost un obstacol alrenayl biliar 'H a meritdut
colestaabiliart .

Postoperatari ndi f erent de tactica chirurgicalt
24 (66,6%; 11 95% p1268208) de bol navi , c@T7%;zlI@5%p0i048,15H r t
pacient pancreatite acuta 2(5,6%; 1195%[0,613,0]) p a ¢ i,heingHir t ens i (56%; por
I195% [0,013,0)) pacileintHi gzt la®(16F%;d85p0p 5-28,8])p a ¢ i, @aTesli
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aderefldle " n s pa™Hi ul n44,6%:; d1p586{25,6:65,9) » a d M e HIHL on £t m
monitorizare atehtpe parcursut o pi &t e e & sne npioaflitl axi a compl i
Hi ameliorarea cali.tt™i i vie ™ i acestor pa
Cn scopul vizuali ztbri i, investiganeaachnalllui tomii i
pancreatobiliar, a ductului paeatice vi t area stenozelor “n part.
at’ t “n partea distalt ¢ tla4lil,1%; i 95pd0o821dh pr
paci en Hi a fost efectuat L. Metodaan®stiut f oernndaot si cv
det ect ar etazeiplt e ae s '¢lelii me n {Abdlevacuardalettituswdui din tractulr mi
biliar | a  t(bl]Hb; 1195% [0,821,4)p aci e n "Hi . Endos caodoveditafint r
superioara examenului e ecografic sau radiolpgeoperatoiceea ce nu poate fi identificat in

cadrul examenului ecografic sau radiologic preoperator. Endoscopia intraoperatorie devine

esenH alt " n timpul excilbheerdosbopital abi cong
am utilizat unfibroscop flexibil fin (1,92, 0 mm) cu un canal pentru
sistemul ui duct al pancreatic 'Hi biliar “~n t
tip fusiform, endoscopia I miia@pRearcatearii € ea
ri scul de traumati zare sau apari Hi a pancr ea

Tehnologiile modernen-a permisperms st ef ectutm exereza
coledoc laparoscopic la(®@3,9%; I1 95% [2,6252))paci e n "Hi  &,6%;1l 8586 [0Qa r e

131D dupt <chi st du.ocAdatapgencahsi traumogz te i clasi cde daft
vizualizare intraoperatoe, at i mp ul ui i ntervaniHs eur iclhom umgi
compl i c a#biia up ossttaotpelra baza sel ec.t tA@nt t anc tpira

exi sttt o statistickt bine argumentatt cu pr

minim-invaziv, dar" n ur ma st udi wilceiasam @@@e higueitoccu L

experien™L “"n chirurgia | aparoscopHintcazulc ar
interven'™i il or chirurgicale deschi se.
T ot o dezavdntajeldtdatamentului endoscopau fostd ur at a ma i l"Mmngt

costurile mai mri,” nst acesctoenapeanss at estde o perioadt
postoperatorieCn pr ezent sus HHhnem tactica mixtdét de
chirur gi cal texciziailagaroscopigélcalor tlatjatamentululeschis:

T Vizuali zarea intraoperatorie extinst

acurateHe chiyrurgicalt deosebitt

T Di minuarea semnificativkt a pierderilo

1 Reducerea durerilor postoperatprii
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Revenirea precoce a tratului intestinaj
Rduareaa | i meiaralean dizile postoperatpr
Reducerea progcesul ui ader en'Hi al

Recuperarapostoperatoris at i sf Ltctt oar e;

= =2 =4 A -

Reintegraras oci al L pr ecoce

5.4. Concluzii'i s i lacagtald 5

. Chistul congenital de coledoc (CCC)repzi nt £ o anomali e cong
preponderent “n popul a™Hi a ptela geaut feminant , f
Pat ol ogia poate rtm©ne asi mptomatickt o p

evidentt odattcaiH progresia compl i

.Eti opatogenia <chistul ui coledocian <cong
i ncompl et elucidat, avond | a bazt factoc
fiziopatologic. Acest e modi ficbri patogeni ce c
compl i ca™i il or sever e, precum col angita

transf or mdnced amaliiogratr ci nom. Cn™Hel eger ea
contribuie esen’ al | a stabil i peutececcoractei d
Hi |l a reducerea morbiditkt™H i asociate CC
. Tabl oul clinic variazt “~n f uncrité re"Hideen Q/ncd

asi mpt bmapoptul aMMaanipfeedsitattrriihcef @r ma cs ip@p tec

icterul colesatic, durerie epigastrice recurentéli e pe rseopaedteat e de cc
cazurile avansate, CCC poate asocia hipe
biliart secundart.

.Diagnosticul CCC se bazeazipepéeéoewmahiHar e

abdominalt fiind metoda de primkt i nt-en Hi
RMN-u | of ert i nf or ma'™i i esen’H al e privi
mal f or ma™Hi ei , i-airl iszi it @pgteafi ewicelae p atpaa t

asupra ficatului.

. Tratamentul chirurgical al chistului congenital de coledoc (CCC) este determinat de forma
specifickt conform clasifickrii Todani |
chirurgicalt "Hompi etcthi at ifooe,maur mat t- de
j ejunoanast omereYt ppee nanrsua tR opuux 11, se r.

endoscopict.
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6. In CCC Todani V (Boala Carol) obul art/ segmentart se ef

segmentarkt/ | €@bukazuril e de biobulas(@awlh V)Hi nt |
apari Hha complica™i il or severe “~n ur ma
varice esofagiensuntindica "Hi i transptamtul hepatic.

7. Monitorizarea postoperatorie est esen Hi al £ pentru depi st e

tardive, i ncluz©nd stricturile biliare,
necesitt supraveghere clinickt Hi imagi st
persistentde ol angi ocarcinom chi ar ‘’Hi dupt exci
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6HI PERTENSI UNEA PORTALI LA COP

6.1.Caracteristica de ansamblu a copiilor
Hi pertensiunea portalt | a copi Imamnanretsittbuiie
fizi opat ol cagacterstticeldopilulcilca enziuclet at al prezen'Hei
preponderent prehepatic sau a unui afl ux sa

arteriovenoaseei nf | uenHe aZht dciefnma @niticaa time difico chi r 1
prognosticul. Cn'Hel egerea acestor mecani s me

Hi terapeutice adecvate "n patologia portal

[ 2000-2005 M 2006-2010 = 2011-2015 7 2016-2020 M 2021-2023
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16 016 016 016

14 015 —‘7
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2 002
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Fig.6.1.Di agnosticarea HTP dupt vOr st
Datele epidemiologice 487p ac i e n Hi i ncl ulldidi TereniHdi de
ti mpul di agnostictridi pacien™ | or cu hitper
2015, a fost c xarea bhipeetensiugiit poriale prepondeent entrui vardta

13.5 ani cu medima 11.3 aniH intervalul intercuartilic egal cu 1 arar pentru anii 2012023 a

fost caracteristic varsta de83.2 ani, cumedianade 6 ani’Hintervalul intercuartilic egatu 1 an

(fig6.1.) Acest fapt indickt | a un dnugpgramsé exaningreg e C

a pacien™Hi Il or cu manifestitri. clinice pri mar
In studiul dat pe perioada anilor26R00 23 au f ost eauaiVersafidne 18

de HTP.
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Au prevalat copiii din mediul rural 106 (56,7%; Il 95% [49,663,8])p a c i den [cakei
genulfeminini 61 (32,6%; 1195%([25,939,3]),f a "HL de 48 [R4,1%:al956)1F,9 n
30,2]) Dinme di ul ur ban a8l (438%:;tl95&6i[38H 00 fi)caei paci
care46 (24,6%; 1195%[18,4-30,8]) p a ¢ i egentif e dhée B5 (@8,7Wj 1195%[13,1-24,3])

p a c i egentlmasduén(fig 6.2-6.3.).

= Fete = Baieti

Fig.6.22Reparti Hiha HTP pe gen

= Rural = Urban

Fig.6.3.Reparti Hha HTP pe mediu de 1t
Reparti Hha paci-2néHi ¢é otrualti nc en fukdmmnes!| asi f

1. Formap r e h e p 38 (7%126; 1195%(73,3-85,0]) pacientj
2. Formai nt r a h e3i @6,6%c195%[11,22 1, 9] ) paci en’ Hi ;
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3. Formas u pr a h e p(a,1%; 696%[0,0-1,6]) pacient]
4. Formami x-t643,2%; 1195%[0,7-5, 7] ) (fy®.d.). e n "Hi

HTP
. HTP supr ah, Mixta, 6, 3%
intrah 2 1%
31, 17% “

HTP
pr ehe,
148 79%

Fig.64Reparti H a HiTHP den fdoerpnean dcel i ni c t

62HTP prehepatict

Forma prehepatict a HTP a 95%[83t3850])) pganshil
Hi a constituit forma predomi9%[A27484,5]) hotnave t a [
au fost diagnostica™Hi cu -6t aaoreznl tiatclia
1 (0,5%; 1195%[0,0-1 , 6] ) bolnav cu hipertensiune por
arteriovenoaséig 6.5.).

Fig. 6.5. HTP prin aflux. Angiodisplazieaortov . | i enal £ (di agnostic
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Tabelul 6.1. Etiologia hipertensiunii portale prehepatice

Cauze Abs. | P,% | 11 95%

Stenoza congenitalt a y 8 54 1,472

Transformarea cavernoayg 7 4.7 1,06,5
Septicemie 4 2,7 0,1-4,2
Neoplazme 3 2,0 0,03,4
Omfalitk 4 2.7 0,1-4,2

Trombozt portaltbt asoci @ 98 66,2 | 452596

ombilicale

I nf ec @bdominalat r a 4 2,7 0,1-4,2
IntervenS$Sii chirurgical 7 4,7 1,06,5
Traumatisme 2 1,3 0,02,5
Adenopatii retreperitoneale 3 2,0 0,03,4

Deshidratare acutt (pri 1 0,6 0,01,6

Trombozavenei splenice 3 2,0 0,03,4

Fi stult arteriovenoast 1 0,6 0,01,6

Il di opatict 3 2,0 0,03,4

Total 148 100 | 73,385,0

Din tabel ul 6 . 1 rredoraisarin etidlogid HITP & fost cateterisnaulu z &
venei ombilicale la 9852,4%; 1195% [45,59,5))p ac i, e miHmat £t de stenoza
portei 8 (4,3%; 1195% [1,37 , 3] ) HWatiran¥f or marea caverioast
7(3,7%;1195%[0,96, 5] ) .paci en  Hi

Una din cauze 1n etiologia hipertensiunii portale la icagost tromboza venei porté8
(52,4%; 11 95% [45,H9,5))paci emw ™ ur mare a cateterizbri.i
neau permis st concl gtp-mont ol pgi aeavens ommbdidale B éHi
pe o pdef2iorea 0 b d i ttbinlmzaaenei porte la 75% din cazpecandcateterizarea
peo dur att-adeomplkzi t@t scu tromboza venei port
importa n t “n complica™i il e cateteriztrili ven:

administrate predominantiind transfuziilecompusilorsangvin. Pentru a eaut a
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fost elabora¢ i ndi caHi camet adi deeateteiizaea \eetei ombilicale este
obligatoriu de efectuaiu cateter biluminal de silicon special pentru cateterizarea venei ombilicale,
pe o0 per4oadée de @t apeLscuesiusgicj takepeéeitHoar ?
efectmaalkt t vewtbc prfigicbler i ca s a

T D, Sy et o i BRI S Y TSI e m\*:._-::. A

e S i "F_;
.
_—.—-‘4&-‘;- - ——— o —
= e oM C€ oz Pl e P S R (T =Y TR i o s
Fig. 6.6. Cateter de silicon pentru cateterizarea venei ombilicale
Cateterizareaveneimb i | i cal e prezintkt o metodt pur

neonatolog, care va utiliza un cateter bilumikiata fi montat 1a5-6 cm de la inelul ombilical.
Ampl oarea catmbiicalei dtni ul vemal ti mp atrambozar £ ¢«
venei port t (FBHi6.7&9% n e i |l i enal e

B ‘(
L

Fig. 6.7. Cateterul Fig. 6.8. Cateterul Fig. 6.9. Cateterul
ombilical in vena cat ombilical in atriul drept ombilical in vena lienak
superioark
Studiile ne confirmk ct prezenHa vasel ol
parabili are), " n afec™Hi unile hematol ogice conf e

prezen™Ha obstruc'™Hi ei apatre apdat & tadtoai §gFigupil p &
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6.10) Tratamentul argumentat etiopatogenetic al patologhle® mat ol ogi ce di mi
prehepatict.

Fig. 6.10. Mul tiple ramificktri ale ven

Agenezia venei portale, stersozongenitah a venei portenultiple ramificari tubulare a v.
porte(fig 6.11), anana |l i i | e venoase de tip Abernethy, 1
traumati smel e spa’™Hi ul ui pr ehepat-obstructive imp | e

hi pertensiunea portalt.

Fig. 6.11. Tromboza venei port

Men™Hi ontm <ct catetersi mul vene -noerbridtiicc
omfalita, infec™i il e i ntraabdomi nal e, Il i m
chirurgical e ~ n aceas tpartoenterastomieahistalti comgerdtal de d
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