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Summary
Exstrophy bladder. Case report

Bladder exstrophy is a rare congenital anomaly of hypogastric and genital area, which
involves bladder, abdominal wall, external genital organs and pubic bones. The treatment is
surgical in 100% of cases and its goals are to preserve renal function, to maintain urinary
continence, to restore the normal anatomical structures, to preserve sexual function and to
improve patient’s quality of life.

This clinical case presents the obtained experience of the management of congenital
bladder exstrophy in a 14 years old child. The patient recieved numerous surgeries, but the
disease progressed to chronic renal disease.

Rezumat

Extrofia vezicii urinare este o malformatie congenitala rara a partii inferioare a
abdomenului si a zonei genitale, ce implica vezica urinara, peretele abdominal, oasele pubiene si
organele genitale externe. Tratamentul este chirurgical in 100% cazuri, scopul caruia este de a
conserva functia renald, de a mentine continenta urinara si aspectul anatomo-functional al
aparatului genital, de pastra functia sexuala si imbunatati calitatea vietii pacientului.

Cazul clinic prezentat releva experienta obtinuta in managementul extrofiei vezicii
urinare congenitale la un copil de 14 ani, care a fost tratata prin numeroase interventii
chirurgicale si a carei maladie a evoluat spre boala cronica renala.

Actualitatea

Malformatiile reno-urinare reprezintd una din principalele cauze ale patologiei
renourinare la copil. Ele ating 1% din populatie, iar 13% - 20% din decesele antenatale sunt
asociate cu malformatii ale aparatului reno-urinar [3]. Sub termenul de malformatii reno-urinare
se recunosc tulburdrile de embriogeneza ale rinichiului si/sau ale cailor urinare soldate cu alterari
in morfologia si functia aparatului urinar in ansamblu [7]. Extrofia vezicala completa este o
malformatie caracterizata prin absenta peretelui abdominal anterior in porfiunea subombilicala,
precum si a peretelui vezical anterior. Sunt interesate, si scheletul micului bazin, uretra, ureterele
si organele genitale [9]. Aceastd anomalie este o malformatie rara care afecteaza 3,3 / 100000 de
nou-nascuti, fiind o urgenta chirurgicala neonatala [4]. Un studiu efectuat in Statele Unite, intre
1988 si 2000 releva o incidenta de 2,15 la 100000 de nou-nascugi vii, aproximativ 1 din 46500 de
nasteri [6]. Incidenta estimata a extrofiei vezicii urinare este 1:30000-1:50000 nou-nascuti Vvii, cu
un raport de 2:1 de sex masculin/feminin [5, 7, 10]. Riscul de reaparitie a extrofiei vezicii urinare
intr-o familie data este de aproximativ 1 la 100 [1, 8]. Prognosticul este grav, majoritatea copiilor
murind prin urosepsis sever, iar ingrijirea copilului este dificila cu aparitia modificarilor psihice,
prognosticul vital fiind umbrit de pielonefrita si alte infectii ascendente. In lipsa interventiei
chirurgicale 60% din cazuri decedeaza sub virsta de 10 ani [10].

Atit extrofia de vezica cit si alte patologii malformative congenitale au un impact
medico-social deosebit, solicitind intens bugetul familiei si/Sau al societatii pentru intretinerea,
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educarea si recuperarea lor. Datoritd influentei factorilor psiho-sociali asupra evolutiei bolii,
precum si datorita evolutiei indelungate a bolii, in unele situatii, este necesara §i o sustinere
psihologica si sociala a bolnavului la copiii mari si/sau parintilor la copiii mici.

Prezentare de caz clinic

Pentru exemplificare tinem sa prezentam un caz clinic de extrofie a vezicii urinare, aflat
sub observatie in clinica de nefrologie si urologie pediatrica a IMSP ICSDOSM si C de citiva
anl.

Pacienta T.I, 14 ani, sex feminin. Spitalizata de urgenta in sectia de reanimare somatica a
IMSP ICSDOSM si C pe data de 25.09.2013 cu acuze la valori inalte ale tensiunii arteriale (TA)
160-180/100 mmHg, vome repetate, cefalee pronuntata, greata, dureri in membrele inferioare.

Istoricul bolii releva ca copilul este bolnav inca de la nastere, cand i s-a depistat extrofia
vezicii urinare. A suportat mai multe interventii de reconstituire a defectului. Prima interventie a
fost efectuata 1a 9 luni la IMSP ICSDOSM si C, ulterior urmand si alte interventii de reconstruire
a vezicii urinare in Federatia Rusa si in Romania. De nenumarate ori (1-2 ori pe lund) se interna
in sectia de urologie cu infectii urinare cronice recidivante, retentie acutd de urina. A suportat
mai multe interventii: ureatralizarea colului vezical, reimplantarea ureterelor in vezica, operatia
Young-Dies-Leadbetter, suspenderea colului la pubis apropiat prin osteotomia anterioara de
pubis bilateral (2003), dilatatii uretrale (2004), plasare de sonda uretrala (2004), vezicostomie
transapendiculara procedeu Mitrofanof (2006), reconstructia de col vezical (2006). Din luna
octombrie 2010, cand au aparut nivele inalte ale TA 140/105-160/100 mmHg, incepe sa urmeze
regulat Enap 2,5 mg/zi. Starea pacientei se agraveaza brusc, cand pe fundalul valorilor inalte ale
TA 145/90-180/100 mmHg au aparut vome repetate, cefalee pronuntatd, greatd, dureri in
membrele inferioare. Internata in spitalul raional s-a examinat clinic si paraclinic (TA 145/90
mmHg, ureea 27,9 mmol/l, creatinina 528 mmol/l, VSH 82 mm/h). S-a decis transferarea
pacientei in sectia de reanimare somatica a IMSP ICSDOSM si C in stare extrem de grava cu TA
210/114 mmHg. In mod urgent s-a administrat captopril sublingval 25 mg, sulfat de magneziu
25% - 5 ml i/v. In sectia de reanimare somatici s-a aflat timp de 4 zile, ulterior se transfera in
sectia de nefrologie.

Din anamneza vietii se constata ca copilul este de la a ll-a sarcina, care a decurs fara
particularitati, I1-a nastere fiziologica, la termen, cu masa 3200 g, talia-52 cm.

Obiectiv starea generald a copilului grava, constiinta pastrata. Copil cu malnutritie de gr.l
(IN=0,85). Tegumentele sunt palide, cu nuante icterice si edeme periorbitale. Pe abdomen se
vizualizeaza o cicatrice postoperatorie - o fistula construita artificial prin care copilul de sine-
statator transabdominal introduce cateterul urinar si goloste la necesitate vezica urinara. Reflexul
de urinare lipseste. Zgomotele cardiace atenuate, aritmice, TA- 210/114 mm/Hg. Limba este usor
saburala, abdomenul la palparea superficiala putin sensibil in regiunea hipocondrului drept.
Ficatul se palpeaza +1 cm de la nivelul rebordului costal drept. Splina si rinichii nu se palpeaza.
Semnul Giordani pozitiv bilateral, usor accentuat de dreapta. Paraclinic se constata in sumarul
singelui Hb 87 g/, eritrocite 2,8x10*/1, leucocite 3,7x10%1, nesegmentate 8%, segmentate 46%,
limfocite 40%, VSH 15 mm/h. Analiza biochimica a sangelui: ureea 12,5 mmol/l, creatinina
0,609 mmol/l, glucoza 2,95 mmol/l, fibrinogen 6,22 g/l, K 4,17 mmol/l, Na 140 mmol/l, Ca 1,95
mmol/l. Sumarul urinei: proteina 0,96 g/l, leucocite 18-20 c/v. ECG: ritm sinusal, neregulat, FCC
89-65-76 b/min, AEC normala, potentialul electric al VS majorat. USG a organelor abdominale:
hepatomegalie moderatd, pancreatitd reactiva. USG rinichilor: RD 5 mm, RS 5 mm, contur
neregulat, parenchimul micsorat, sistemul colector cu peretii indurati, dilatat, deformat,
bazinetele D 12 mm, S 22 mm, calicele D 9 mm, S 16 mm; vezica urinara nu se vizualizeaza.

In baza datelor clinice si paraclinice s-a stabilit diagnosticul clinic: Extrofie de vezicd
urinard. Pielonefrita cronica bilaterald in acutizare. Insuficienta cronica renala gr. II-1ll.
Anemie deficitara gr.1l. Hepatopatie reactiva. Pancreatita reactiva.

217



Tratament: masa nr.7, Captopril 1 mg/kg/zi, Enap 0,1 mg/kg/zi, Dipiridamol 2 mg/kg/zi,
Cefotaxim 50 mg/kg/zi, Pangrol 10000 U de 3 ori/zi, Subtil 1 caps de 2 ori/zi, Carsil 35 mg de 3
ori/zi, Hemofer 1 past. de 2 ori/zi.

Concluzii si discutii

Extrofia de vezica urinara este o malformatie complexa, caracterizatd prin absenta
peretelui abdominal subombilical, astfel vezica urinard se deschide direct n regiunea dintre
ombilic si pubis, orificiile ureterale sunt vizibile pe peretele vezical prolabat exterior. Este
prezentd dehiscenta larga a oaselor pubiene (Symphiseolisis). Embriopatogenic reprezintd un
defect de mezodermizare avind drept consecinta aplazia peretelui anterior al sinusului urogenital.
Diagnosticul este unul clinic, prin observarea anomaliilor caracteristice extrofiei. Este important
diagnosticul antenatal al afectiunii, pentru ca parintii sd poatd lua decizia pastrarii sau nu a
copilului, avand in vedere implicatiile pe termen lung ale manifestarilor acestei malformatii.
Deseori, se asociaza cu alte anomalii urogenitale [9]. La fetite, uretra este scurtd, de multe ori
infundatd in vezica urinara extrofiata. Clitorisul tinde sa fie bifid. Vaginul este scurt si orificiu
poate fi stenotic. Poate fi prezent prolapsul uterin sau uterul unicornuat [8]. La baieti, extrofia
vezicala este asociatd cu uretra epispada, de aceea afectiunea mai este cunoscuta si sub numele
de complexul extrofie-epispadias. Reconstructia genitald la baieti este mult mai complexa,
implicand si refacerea functiei organului copulator, acestia prezentind epispadie cu uretrda adesea
sinuoasa si un penis scurt [11]. Obiectivele primordiale ale tratamentului si managementului
maladiei sint crearea unui rezervor urinar continent, conservarea functiei renale, aspect anatomo-
functional si cosmetic al aparatului genital cit mai acceptabil. In pofida multitudinii procedeelor
chirurgicale elaborate, rezultatele ramin imperfecte, desi in unele cazuri, interventiile plastice-
reconstructive pe aparatul genital extern pot restabili o functie sexuala satisfacitoare. La sexul
feminin nasterea nu impune complicatii, insd dezvoltarea prolapsului uterului este destul de
frecventa [2]. Ca si complicatii ale tratamentului chirurgical pot aparea: reflux vezico-ureteral,
fistule urinare, infectii frecvente de tract urinar, disfunctii sexuale. Principalele probleme
asociate cu aceastd anomalie sunt iritarea pielii in urma scurgerii continua a urinei necontrolate i
infectia urinara ascendenta.

Cazul prezentat vine sd confirme ca si datele din literatura de specialitate cd infectia
urinard ascendenta este inevitabild, iar asociatd cu un reflux vezico-ureteral poate duce la
deteriorarea severa si ireversibila a functiilor renale. Aceasta poate fi prevenita prin inchiderea
timpurie a defectului si reimplantari ureterale, dar in majoritatea cazurilor nu asigura un succes
garantat [6, 9]. Posibilitatea depistarii si diagnosticarii precoce prin mijloace imagistice a
afectiunilor congenitale ale aparatului urinar este benefica in stabilirea conduitei terapeutice si a
evolutiei pe termen lung. Diagnosticul unei malformatii congenitale renale trebuie facut cit mai
precoce dupa nastere, deoarece ea amenintd functia renald. Malformatiile, mai ales cele
obstructive, fiind consecinta unei tulburari a embriogenezei, pot produce leziuni ireversibile.
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Summary
The pathophysiological role of renal aquaporins in reno-urinary diseases
(Bibliography review)

Aquaporins represent a group of transmembrane proteins that work as selective water
channels and are similar by structure. At least 8 of them have a renal localization and play a
significant role in maintaining the osmotic balance. They are important in the pathophysiology of
different inherited or acquired water balance disorders, characterized both with water loss and
water retention.

Rezumat

Aquaporinele reprezinta o grupa de proteine transmembranare care functioneaza ca si
canale selective pentru apa si au o structurd asemanatoare. Cel putin 8 din acestea au o localizare
renald si joaca un rol semnificativ in mentinerea echilibrului osmotic. Ele sunt implicate in
mecanismele patofiziologice ale diferitor tulburdri inascute sau dobindite ale echilibrului hidric,
caracterizate atit prin depletie hidrica, cit si prin exces volemic.

Actualitatea

Aquaporinele sunt niste proteine cu rol de canale pentru apa, a caror importantd in
dezvoltarea diversor patologii reno-urinare a inceput a fi studiatd mai cu seama in ultimele doua
decenii. In prezent, existi studii imunohistochimice si transgenice care demonstreaza implicarea
acestora n patologiile aparatului reno-urinar, explicind unele mecanisme patofiziologice.

Obiectivele lucrarii

Scopul acestui studiu este de a analiza datele actuale cu referire la particularitatile si rolul
aquaporinelor renale si implicatiile acestora in fiziopatologa maladiilor sistemului reno-urinar.

Metode si materiale

Pentru sinteza bibliografica a acestui studiu s-au utilizat surse din bazele de date Hinari
(WHO), Medline si Cochrane-Library, la cuvintele cheie: aquaporine, canale selective, echilibru
osmotic §i vasopresina.

Rezultate si discutii

S-au analizat 19 de surse bibliografice din bazele de date sus-numite, cele mai relevante
fiind listate in continuare.

In transferul apei prin membranele celulare sunt implicate diverse mecanisme. In mod
obisnuit acest proces se realizeaza prin difuziune, dar unele tipuri de celule au o permeabilitate
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