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NOTIUNI GENERALE

Malformatiile congenitale renourinare reprezintd cele mai frecvente
anomalii ale organismului in crestere in patologia malformativd a copi-
lului. Din totalitatea malformatiilor congenitale (35-40%), celor renoge-
nitale le revin 10-40%. Malformatiile obstructive prezente in perioada
intrauterind precoce conduc la displazie renala.

in era ecografiei, majoritatea uropatiilor obstructive sunt desco-
perite chiar in perioada intrauterind. Diagnosticul precoce este important
pentru a preveni distrugerea structurilor morfologice §i consecintele
functionale ale uropatiilor obstructive cu evolutie spre insuficientd renald
cronicd terminala.

Frecventa
Frecventa malformatiilor congenitale ale aparatului urinar la copii
este de 6 la 1000 nou-niscuti. in diverse clinici, incidenta malformatiilor
congenitale renourinare variazi intre 5% si 90%; la autopsie, se depisteaza
peste 18 % din numdrul total de malformatii congenitale.

Clasificarea malformatiilor renale

Anomaliile anatomice ale rinichilor
I. Anomaliile de numar:
- aplazia renald bilateraldi — malformatie incompatibild cu viata;
aplazia renald unilaterals;
- rinichiul dublu si bifid;
- rinichiul unic congenital;
- rinichiul supranumerar.
II. Anomaliile de volum:
- hipoplazia renald —o malformatie de volum, pe care o putem intilni
in contextul unei leziuni controlaterale.
1. Anomaliile de forma: +
- anomaliile de formi propriu-zise: rinichiul sigmoid, rinichiul scurt,
rinichiul rotund, rinichiul alungit, rinichiul ,.clepsidra”, rinichiul
polilobat, rinichiul poliglobular;
- rinichiul in potcoavd — cea mai frecventd malformatie de forma a
rinichiului, realizati printr-un proces de simfizare;
- simfizele renale: rinichiul sigmoid (simfizarea polului superior al
unui rinichi cu cel inferior), rinichiul discoid (rinichii sunt uniti intr-o
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masd renald unicd), rinichiul in formd de ,L.” (un rinichi este dispus
transversal fafd de celalalt).
IV. Anomaliile de sediu:

- ectopia renald simpl, care poate fi unilaterald sau bilaterald, in care
rinichii pot avea urmditoarele pozitii: toracicd, lombara inaltd, ileo-
lombard, iliaci, pelvini;

- ectiopia incrucigatd, in care nu existd o fuziune a parenchimului
renal, dar ureterul se deschide controlateral.

V. Anomaliile de rotatie:

- rinichiul subrotat;

- rinichiul rotat invers;

- rinichiul hiperrotat.

V1. Anomaliile de structura:

- rinichiul multichistic;

- chistul multilocular;

- polichistoza renald: a) forma cop11u1u1 b) forma adolescentului;
¢) forma adultului.

- chisturile solitare: a) chistul renal solitar; b) chistul dermoid;

- chistul parapelvical renal, chistul caliceal, chistul bazinetal;

- anomaliile medulo-caliceale: a) megacalicoza, pohmegacahcoza
b) rinichiul spongios.

VIIL. Anomaliile de vascularizatie a trunchiului artenal

- anomaliile de numdr §i sediu al arterelor renale: a) artera renald
supranumerard; b) artera renald dubli; c) arterele renale multiple;

- anomaliile de forma si structurd a trunchiului arterial: a) anevrismul
arterelor renale uni- sau bilateral; b) stenoza fibromusculard a
arterelor renale;

- fistulele renale congenitale arteriovenoase;

- modificdrile congenitale ale venelor renale: a) anomalie a venei
renale pe dreapta (vene multiple, confluenta venei testiculare in
vena renald pe dreapta); b) anomalii ale venei renale pe stinga (vena
renala pe stdnga in forma inelar3, vena renald pe stinga retroaortald,
confluenta venei renale pe stinga extrarenal).

VIII. Anomaliile renale asociate: a) cu reflux vezico-ureteral; b) cu
obstructie infravezicald; c) cu reflux vezico-ureteral i obstructie
infravezicald; d) cu anomalii ale altor organe i sisteme.



Malformatiile cailor urinare
Acestea constituie pand la 60% din totalitatea malformatiilor apara-
tului renourinar. Dacd factorii patogenici sunt infectia si hipertensiunea,
ele pot fi obstructive sau neobstructive.
1. Malformatiile obstructive ale calicelor si bazinetului:

- megacalicoza;

- duplicitatea bazinetala;

- chistul congenital de bazinet.

2. Malformatiile ureterelor:

- anomaliile jonctiunii pielo-ureterale (hidronefrozele);

- anomaliile de numir (ureterele supranumerare);

- anomaliile de pozitie;

- insertia inalti a ureterului;

- ureterul retrocav;

- anomaliile de forma si calibru: ureterul orb, diverticulul ureteral,
stenozele congenitale ale ureterului, megaureterul congenital;

- anomaliile de deschidere a orificiului: ectopiile de deschidere a ure-
terului extravezicale, stenoza uretero-vezicald, ureterocelul, refluxul
vezico-ureteral.

Anomaliile de numar ale ureterului

1. Bifiditatea pielo-ureterald — prezenta a doui bazinete si a doud ure-

tere, cu o aga-numitd ,.,cameri de jonctiune” intre ele. In functie de nivelul
la care este situatd ,,camera de jonctiune”, bifiditatea poate fi scurta, mijlo-
cie sau lungi. In cadrul acestei malformatii, staza urinara si refluxul deter-
mind infectie urinard (calculozi, dilatatia unei ramuri urinare, hidrone-
frozi).

2.Duplicitatea pielo-ureterald — malformatie cu doud uretere separate

pe tot traiectul, care se deschid in vezica urinari prin orificii separate,
reprezentand legea Weigert-Meyer, conform cireia, ureterul care provine
de la pielonul inferior al rinichiului se deschide in vezica urinard mai sus
si lateral, iar ureterul care provine de la pielonul superior al rinichiului se
deschide 1n vezica urinard mai jos si medial.
Embriologia aparatului urinar

Malformatiile congenitale renourinare la copii rezuiti din tulburirile
ce au loc in dezvoltarea lor embriologica, soldate cu alterdri in morfologia
si funcfia aparatului urinar. Embriologia malformatiilor congenitale reno-
urinare nu este inca bine cunoscutd. Rolul factorilor congenitali rimane
incd ipotetic. S-au stabilit defecte genetice, miogenice, hormonale, infec-
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tioase, neurogenice, fara a se ajunge la o concluzie clara.

Evolutia embrionard inifiald a aparatului urinar si cea a aparatului
genital sunt legate intim. Primele schite ale viitorului aparat urinar se
dezvolti din mezodermul intermediar si endodermul sinusului urogenital.
Din mezodermul intermediar, situat intre mezodermul paraaxial, seg-
mentat in somite, si mezodermul lateral, celomic, in regiunile toracica si
lombosacrati, vor apirea cordoanele nefrogene. Din acest material se vor
forma rinichiul, ureterul si partea trigonald a vezicii urinare, care in
alcituirea lor definitivi vor trece trei faze ale dezvoltarii embrionare.

Evolutia embrionard a rinichiului

Pronefrosul, situat in regiunea somitelor cervicale (C5-T1), apare in
a 22-a zi de dezvoltare a embrionului, sub formd de glomeruli prone-
frotici, cu tubi pronefrotici, care se deschid in canalul pronefrotic ce
ajunge in cloaca primitiva. Este prima structurd filtrantd, care, treptat, in
siptimana a 4-a dispare, fiind Inlocuit de alte formatiuni, ce apar in a 2-a
etapd de dezvoltare.

Mezonefrosul sau corpul Wolff se formeazi din cordoanele nefro-
gene in dreptul somitelor in regiunea C6-L1. Din acest material embrionar
se vor forma corpusculii mezonefrotici, ce se deschid in canalul mezo-
nefrotic (canalul Wolff), care, la rAndul lui, se va virsa in partea anterioard
a cloacei primitive, din care se va forma, prin septare, viitorul sinus
urogenital. Dupa 28 de zile, din partea terminald a canalului Wolff apare
mugurele ureteral. De pe fata mediald a mezonefrosului se formeaza
creasta genitald (gonadald), din care se formeazd gonada masculind sau
feminind (testiculul sau ovarul). Tot aici, din epiteliul celomic, se va
dezvolta glanda suprarenald. Din regiunea laterald a canalului mezone-
frotic apare canalul paramezo-nefrotic (canalul Miiller), care se deschide
si el in cloacd si care va incepe sa regreseze, riménénd, la sexul masculin,
utricula prostatica, iar la cel feminin se vor forma trompele uterine si
uterul.

Metanefrosul se formeazi din blastemul metanefrogen, situat in
portiunea caudald a cordoanelor nefrogene. Sub actiunea inductoare a
mugurelui ureteral, format, la randul lui, din portiunea distald a canalului
mezonefrotic (Wolff), metanefrosul incepe si ascensioneze la sfarsitul
siptiméanii a 4-a. Din metanefros se va forma rinichiul i caile urinare
definitive. Evolutia ar putea fi divizatd in trei faze, care evolueazid in
acelagi timp din siptdmana a 5-a pand in a 32-a.

1. Faza de inductie. Debuteazi prin individualizarea unui mic mugur
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atdrnat la nivelul canalului Wolff, la nivelul caruia se recurbeazi pentru

a atinge canalul colector. La sfirsitul sdptamanii a 4-a, embrionul are

5-6 mm. Acest mugur se dezvoltd ludnd o directie cefalici si se

intoarce in mezoderm (cordonul metanefrotic). Extremitatea superioara

a mugurelui se largeste si se dilatd pentru a forma bazinetul. La iegirea

din bazinet vor apdrea canale ce se divid pani la formarea tuburilor

colectoare ale rinichiului, care vor induce in mezodermul cordonului
metanefritic aparitia tuburilor contorte proximale si distale, ansele

Henle si glomerulii cu capsulele Bowman. Glomerulii sunt complet

formati spre saptiméana a 32-a—36-a.

2. Faza de ascensiune. Metanefrosul apare initial in fata somitei 28,
dar la termen, el se asazd in fata primei vertebre lombare, citre a
12-a vertebrd dorsald. Aceastd ascensiune este consecinfa a doud
fenomene: migratia cefalicd a mugurelui ureteral si a tecii sale
mezodermice; dezvoltarea importantd a pirtii caudale a paren-
chimului.

3. Faza de rotatie. La debutul ascensiunii sale, atunci cand ajunge sub
bifurcatia aortica, rinichiul se roteste sub un unghi de 90°: marginea
sa din interior se va orienta posterior §i apoi in afard; in timpul
urmitor ascensiunii, rinichiul va dobandi o dubli oblicitate, polul
inferior fiind mai extern $i mai anterior decét polul superior.

Embriologie patologica

Malformatiile renale congenitale sunt numeroase. Aspectele lor defini-
tive depind de momentul in care embriogeneza a devenit patologica.
Numeroase teorii incearci sa explice secventele patologice si consecintele lor.

Teoria lui Schulman se bazeazi pe doud axiome.

Prima axiomi. Numai partea centrald a blastemului metanefrogen
este capabild si se dezvolte normal. Zonele mdepartate de centru regre-
seazd, se atrofiaza si dispar.

A doua axiomi. Atunci cand mugurele ureteral ia nastere in pozitie
normald pe canalul Wolff, va atinge partea centrala a blastemului meta-
nefrogen si rinichiul va fi normal; dacd mugurele ureteral ia nastere prea
sus sau prea jos pe canalul Wolff, el nu va intra in contact cu aceasti parte
centrald a blastemului, ci cu partile periferice, care nu sunt capabile sd
diferentieze in tesut renal perfect normal. Astfel, cu cit contactul mugu-
relui ureteral cu blastemul metanefrogen este mai indepirtat de centrul
canalului Wolff, cu atit anomaliile renale vor fi mai importante.

Se stie ca pe canalul Wolff existd o zond anumitd in care trebuie s
apard mugurele ureteral, pentru ca orificiul siu de deschidere sa ajunga in
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cornul trigonului, iar zona nefrogend pe care o va intalni ureterul si fie
zona optimd de formare a rinichiului normal. Ureterul apérut in zona
optimd va avea orificiul deschis normal si va corespunde unui rinichi
normal. Mugurii ureterali aparuti mai cranial (lateral) pe canalul Wolff vor
avea orificiile mai caudal in viitoarea vezcd, iar cei aparuti mai caudal
(medial) pe canalul Wolff se vor deschide mai cranial in vezici (principiul
Weigert-Meyer, caracteristic pentru rinichiul dublu).

Mugurii apéruti departe de zona ,,optimi” a canalului Wolff vor
genera uretere deschise ectopic, fie cd acestea vor fi mai sus si lateral de
cornul trigonului, fie mai caudal in colul vezical, uretra posterioard sau
chiar in veziculele seminale la bdiat sau in canalul Gartner la fetite
(Stephens).

Ureterocelul — o dilatatie chistici a segmentului submucos al
ureterului intravezical — prezintd un defect de diferentiere mezenchimala
timpurie a ureterului caudal, care duce la formarea unei cantitati excesive
de colagen si fibre musculare. La acaeasta se adauga un ,,factor vezical”, o
necoordonare de unire intre mugurele ureteral si sinusul urogenital
respectiv cu ,precursorul trigonal”, ducdnd la o dezvoltare exageratd a
ureterului. Aceasta explicd de ce ureterocelul cu cét este mai mare, cu atit
este mai ectopic, mai jos situat.

Aceasti teorie nu explica toate malformatiile renale. Unele anomalii
embrionare pot surveni in perioade mai precoce, cind pronefrosul nu se
mai dezvolti, nu are canalul Wolff. Deci, farda mugurele ureteral nu are loc
inductia renald (exista, bineinteles, anomalii genitale asociate). Atunci
cand pronefrosul se dezvolti incomplet, poate sa nu aibd mugure ureteral;
deci, nici inductie renald. Astfel, examenul atent al tractului genital
permite uneori precizarea momentului producerii anomaliei urinare.

Patologia asociata:

- anomalii cardiace;

- anomalii anorectale;

- anomalii ale aparatului locomotor;

- sindromul Beckwith -Wiedemann (omfalocel + macroglosie).

Malformatiile legate de defectul de diferenfiere a cordonului
nefrogen in pronefros si apoi in metanefros
Hidronefrozele congenitale sunt consecinte ale:

- malformatiilor jonctiunii pielo-ureterale (75 %);

- malformatiilor obstructive ale ureterului;
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- uropatiilor obstructive subvezicale.

Obstructia jonctiunii pielo-ureterale are la baza doud categorii de factori:
1) extrinseci:

- vasele polare inferioare;

- bridele fibroase;

- aderentele congenitale peri-pielo-ureterale;

- insertiile inalte ale ureterului;

- ureterul sinuos;

- rinichiul ectopic;

- rinichiul in potcoava;

2) intrinseci:

- hipoplazia jonctiunii pielo-ureterale;

- valvele sau diafragmele de mucoasa;

- aganglionoza.

O consecintd a acestei obstructii este dilatatia bazinetului si calice-
lui, cu atrofierea progresivd a parenchimului renal. Sexul masculin este
mai afectat decit cel feminin si, de regula, incidenta e mai inalti la nivelul
rinichiului stang.

Analizd clinica. Patologia se manifestd prin piurie, dureri lombare,
poliurie cu polidipsie, tulburari digestive, febrd sub forma unui sindrom
febril indelungat sau crosete de febrd, stare generald alteratd, anemie,
deficit staturo-ponderal. Apare o formatiune tumorald in flanc, cu contact
lombar, este elastici, remitentd la palpare, de dimensiuni variabile,
denumita chiar ,,tumoare-fantoma”.

Diagnosticul se bazeaza pe examenul clinic st examenele comple-
mentare:

- examenul urinei — poate evidentia albuminurie, leucociturie, he-

maturie;

- examenul urografic — poate si remarce rinichiul ,,mut”.

Solutia terapeutica: pielo-uretero-plastia dupa procedeul Hynes-Anderson
(o rezectie decliva a ureterului). Daca acest lucru nu este posibil, se aplica
nefrectomia

Agenezia renald are o frecventa de 1:1000 — 1:700 nou-néscuti. Se
caracterizatd prin absenta tesutului renal; se presupune absenta conge-
nitald a unuia sau a ambilor rinichi. Lipsa ambilor rinichi genereaza
moartea in primele ore dupi nastere. in 80% din cazuri lipseste si ureterul;
nu existi nici meat ureteral. In unele cazuri, ureterul este burjonat (dar
cateterizibil) sau redus la un cordon fibros. Vasele renale lipsesc, rinichiul
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opus se hipertrofiaza de la nastere.

1/3 dintre ageneziile renale sunt insotite de malformatii genitale,
care permit datarea aparitiei anomaliei in raport cu embriogeneza. Aceste
malformatii ating in primul rand veziculele seminale si deferentul la sexul
masculin, ovarele, trompele, ligamentul rotund si uterul la sexul feminin.

Analiza clinicd. Agenezia renald nu are simptome, se descoperd
accidental sau cu ocazia unui examen imagistic abdominal sau renal,
efectuat pentru cu totul altd suferinta.

Pentru a stabili diagnosticul de agenezie renald, se practicd eco-
grafia renald, care nu prezintd ecouri la nivelul lojei renale corespun-
zatoare §i aratd lipsa unei formatiuni ectopice. Urografia intravenoasi
poate confirma, uneori, diagnosticul: la nivelul ageneziei — absenta umbrei
renale si a opacifierii parenchimatoase, iar la nivelul rinichiului normal
existd o hipertrofie compensatorie, care depiseste 10% din volumul
normal al rinichiului.

Criterii radiologice. Urografia intravenoasi poate fi completati prin
cistoscopie, care noteazi absenta meatului ureteral. Dacd meatul existi,
pielografia retrograda releva un ureter blocat.

Scintigrafia renald confirma agenezia rinichiului pe dreapta, reflux
vezico-ureteral de gradele Il si 111 al unicului rinichi pe stinga (fig. 1).

Srintigrata dinameca taichilor -

Preparat: Te99m pentetat  8.00 MBg

LN K3 i s

Fig. 1. Scintigrafie renala: agenezia rinichiului pe dreapta, reflux vezico-
ureteral de gradele 11 si II1 al unicului rinichi pe stanga (caz clinic).

Rinichiul unic congenital este o malformatie cu o frecventd de
1-2%; predomina la sexul feminin. Prezenta unui singur rinichi congenital
10



determina o hipertrofie compensatorie a acestuia. Pot si apard complicatii:
hidronefroza, infectia urinara, litiaza.

Diagnosticul pozitiv se face prin urografia intravenoasa, nefrograma
izotopica.

Rinichiul supranumerar reprezinti un al treilea rinichi, ectopic,

care poate fi situat in pelvis sau paravertebral. Mult timp este asimpto-
matic si nu se manifestd clinic. Devine simptomatic doar cu ocazia
aparitiei unei complicatii.
Ureterul orb. Existi doui situatii: 1) ureterul lipseste in totalitate, pentru
¢4 nu a existat mugurele ureteral initial; 2) ureterul existd, dar degenereaza
in partea superioard; adesea se asociazi cu un rinichi multichistic printr-un
defect de eliminare a urinei.

Analizd clinicd. La copil se apreciaza febra (38,5°C), piurie.

Ecografia aparatului urinar indicd lipsa unui rinichi. Rinichiul
controlateral este dezvoltat normal, fard patologii.

Urografia intravenoasd deceleaza rinichi unic pe dreapta cu functia
normali. Functia rinichiului pe stdnga nu se determind.

Cistoscopia determind prezenfa orificiului ureteral pe stinga si pe
dreapta (ureter cateterizibil pe stinga).

Pielografia retrogradd pune in evidentd ureterul orb (fig. 2).
Tratamentul: ureterectomie.

Aplazia renald — absenta totald a structurii renale normale, rinichiul
fiind inlocuit de o formatiune mezenchimatoasa rau diferentiata §i un tesut
ce provine din blastemul metanefrogenic. Conform teoriei lui Schulman,
burjonul ureteral apare prea sus sau prea jos, la nivelul canalului Wolft.
De cele mai multe ori, aplazia renald este insotiti de o malpozitie a
deschiderii ureterului. Aceastd anomalie se intdlneste mult mai rar decat
agenezia veritabild, reprezentatd prin glomeruli fibrozati, tubi renali atro-
fiati, i parenchim sclerolipomatos.

Analizda clinicd. Semnele clinice lipsesc, in special atunci cind nu
existd anomalie genitald asociatd. Din punct de vedere clinic, pot apdrea
nevralgii, piurie, hipertensiune arteriala.

Cum se diferentiaz3 aplazia totald de agenezie?

Cistoscopic, meatul ureteral este prezent si adesea ectopic.

Ecografia, precum §i computer tomografia pot releva, teoretic, exis-
tenta unei mase de dimensiuni foarte reduse, care coafeazad ureterul.
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Fig. 2. Pielografie retrogradi: ureter orb (caz clinic).

Diagnosticul pozitiv se bazeazi pe urografie intravenoasi, scinti-
grafie renala, arteriografie renala selectivi.

Hipoplaziile renale. Aceste anomalii sunt frecvente. Se produce o
tulburare de inductie uni- sau bilaterali, la nivelul intregului rinichi sau al
unei parti a parenchimului renal. Patogenia acestei anomalii se precizeaza
cu greu, iar teoria lui Schulman poate explica doar o parte din aceste
hipoplazii.

in functie de localizare, aceste anomalii pot antrena: pielonefrita,
litiaza renala, insuficienta renald cronici in afectare bilaterald, insuficientd
renala progresiva sau hipertensiune arteriali.

Hipoplazia renala bilaterala cu oligo-mega-nefroni este o malformatie
rard, descrisd de Royer in 1962.

Hipoplazia renala reprezintd o malformatie in care volumul rini-
chiului este redus (reprezentat de 4-5 piramide), cu un numir mic de
calice, cu un bazinet rudimentar, hidronefrotic.

Analiza clinica presupune un rinichi mic, hipofunctional, iar celilalt
este mai mare decét normal. Masa renali totala este inegala.
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Fig. 3. Ecografie: hipoplazie a rinichiului pe stinga (caz clinic).

Ecografia aparatului urinar releva prezenta unei mase de parenchim
renal de dimensiuni foarte reduse (fig.3).

Criterii radiologice. Urografia intravenoasd pune in evidentd unul
(fig.4) sau ambii rinichi mici, omogeni
si bine delimitati.

Arteriografia este, de obicei, ca-
racteristica: arterele renale sunt uneori
multiple si totdeauna mici la origine
(ostium mic).

Nefrografia cu marire pune in
evidentd o slaba delimitare cortico-me-
dulara si aparitia unei pichetdri carac-
teristice.

Histologie. Diagnosticul de hipo-
plazie renald cu oligo-meta-nefronie
trebuie sa se realizeze histologic. Histo-
patologic, numarul glomerulilor intotdea-
una este redus si nu permite determinarea
gradului insuficientei renale. Diametrul
mediu al glomerulilor este net crescut
Fig. 4. Urografie intravenoasd: (250 la 350 microni), diametrul normal
hipoplazia rinichiului pe fiind de 100 la 150 microni. Aceste ano-
dreapta; rinichiul pe stanga malii se asociazd cu leziuni de hialinoza

are aspect morfofunctional segmentard si focali. Existd zone de
normal (caz clinic).
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fibrozd §i o degenerecsentd chisticd, iar glomerulii si tubii pot fi anomali.
Complicatii ale acestei malformatii pot fi: litiaza renald, pielonefrita, insufici-
enta renala cronici de forma bilaterala.

Tratament. La inceput, tratamentul va fi numai medical (rehidratare,
corectarea acidozei, aportul corect de proteine, calorii, sare si api).
Vitamina D poate fi necesard pentru prevenirea osteodistrofiei renale. Mai
tdrziu, mai ales in patologia bilaterald, pacientul va avea nevoie de
hemodializa periodica si de grefd renala.

Hipoplazia renald bilaterald simpld este o entitate rard, situati la
limita malformatiilor renale. Aceastd hipoplazie renali bilaterald nu
antreneazi niciun semn clinic, intrucat numdarul de nefroni functionali este
suficient pentru asigurarea epurdrii.

Hipoplazia renald unilaterald simpld (hipoplazia armonioasi orga-
noida) este o entitate foarte raré, care determind un rinichi mic (20-50 g), cu
niste cavititi excretorii mici.

Analiza clinicd. Nu existd niciun semn, anomalia fiind descoperiti
cel mai frecvent intimplator.

Criterii radiologice. Urografia intravenoasa evidentiaza o hipertro-
fie renald compensatorie de partea opusa si un rinichi mic armonios, situat
aproape de linia mediani. Nu existd niciun tratament special pentru
aceastd afectiune.

Cistouretrografia mictionald deceleazi reflux vezico-ureteral in
rinichiul distopiat, hipoplaziat pelvin pe dreapta. Valvi a uretrei poste-
rioare (fig. 5).

Histologic, in loc de 15 lobi, rinichiul are doar 3-6 lobi, care insa
sunt perfect normali.

Hipoplazia renald segmentard a fost descrisd pentru prima dati in
1929, fiind asociatd cu hipertensiunea arteriald. Abia in 1962- au fost
izolate hipoplaziile renale segmentare aglomerulare cronice, care sunt
diferentiate de pielonefrite.

Analiza clinica. Tabloul clinic este dominat de prezenta unei hiperten-
siuni arteriale, care survine foarte devreme, pani la varsta de 10 ani.

in multe cazuri poate fi prezentd o infectie urinari recidivanta. in
ceea ce priveste insuficienta renald, ea apare rareori si corespunde fie
leziunilor congenitale bilaterale si extinse, fie unei patologii infectioase
dobandite. ,

Examenul biologic indica o activitate crescutd a reninei plasmatice.

Ecografia denota disparitia aproape completi a corticalei renale.
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Fig.5. Cistouretrografie mictionald preoperatorie: reflux vezico-ureteral
in rinichiul distopiat, hipoplaziat pelvin pe dreapta.
Valvi a uretrei posterioare (caz clinic).

Criterii radiologice. Aspectul urografic obisnuit asociaza un defect
cortical cu o ancosd mai mult sau mai pufin importantd in dreptul unei
ectazii caliciale. Aceastd zona poate fi unica sau unilaterald, dar poate fi si
multipla, si bilaterala.

Arteriografia selectiva arata o vascularizare difuza sau chiar inexis-
tenta a segmentelor hipoplazice. Pe timpul nefrografic, ingustarea corte-
xului poate merge pana la atrofia sa.

Histologic, hipoplazia renald segmentara este caracterizata printr-un
rinichi de dimensiuni mici, unilateral, care prezintd zone de atrofie
corticald, medulara si dilatatii ale cavitatilor caliceale. Aceste zone predo-
mind la nivelul polilor. Aspectul tipic al zonei hipoplazice este legat de
prezenta tubilor ectaziati, care capatd o alura pseudotiroidiana, fard urma
de glomeruli. Arterele sunt patologice, in special arterele arciforme si
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interlobulare, toate prezentdnd leziuni importante de endarteritd sclero-
elasticd, mai mult sau mai putin stenozate. Adesea, lumenul arteriolelor
este obstruat printr-o hialinozd subendoteliald. Limitele dintre zonele
hipoplazice st parenchimul adiacent sunt destul de nete.

Tratamentul este destul de dificil. Abordul chirurgical cu viza biopsica
poate fi, in unele cazuri, indispensabil pentru confirmarea diagnosticului.

Nefrectomia este indicatd in cazuri exceptionale de leziuni strict
unilaterale, cu activitatea reninei plasmatice crescute de partea afectata.
Rezultatele asipra hipertensiunii sunt mai bune atunci cand patologia se
manifesta la o varstd mica.

Rinichiul miniatural — rinichi de volum redus, dar cu structura si
functie normale, care nu necesita tratament.

Rinichiul lobulat. Persistenta lobulatiet fetale se intdlneste la 3-4%
din copii. De obicei, nu are semnificatie clinici, uneori se asociazi cu alte
anomalii.

Rinichiul cu forme deosebite: alungiti, scurti, rotunjiti (sferici),
cifotici, aplatizafi etc. Nu au manifestiri patologice, ci doar modificirile
urografice pun in discutie diagnosticul diferential cu alte afectiuni.

Malformatiile renale provenite in urma diferentierii defectuoase a
metanefrosului: defectul ciilor secretorii, rinichiul polichistic, chistul
solitar, multichistoza renali.

Rinichiul polichistic este o malformatie a ambilor rinichi, un defect de
jonctiune intre aparatul excretor si cel secretor al organului embrionar. Se
intdlneste frecvent la sexul masculin; in 90% din cazuri are loc unirea polilor
inferiori (caudald), si doar in 10% — unirea polilor superiori (craniald).
Aceastd malformatie are 3 forme: a copilului, a adolescentului si a adultului.

Etiopatogenie. Chisturile apar din defectele dezvoltdrii tubilor uriniferi
si colectori §i din anomaliile mecanismului de unire. Tubii orbi conectati la
glomerulii functionali devin chisturi, care, crescidnd in volum, comprimi
parenchimul adiacent, il distruge prin ischemie, obstrudnd tubuhi normali.
Prin progresarea maladiei in parenchimul renal, apar fibroza peritubulari si
semnele de infectie, scade numarul glomerulilor, unii dintre ei fiind hialini-
zati.

Rinichiul in potcoava are o pozitie ectopica la nivelul bifurcatiei aorti-
ce, iar istmul este fibros sau din parenchim. Se poate asocia cu alte
malformatii, ca: bazinete unice sau duble, malformatii ale calicelor, arterelor,
venelor.

Din punct de vedere clinic, prezintd: durere in ortostatism, iar la
distensia trunchiului — tulburari vasculare, produse prin compresiunea
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aortei sau venei cave inferioare, tulburari digestive si urinare (albumi-

nurie, hematurie intermitentd). Complicatiile acestei malformatii sunt:

- infectia urinara;

- litiaza renala;

- hidronefroza.

Diagnosticul pozitiv se bazeaza pe rezultatele urografiei intravenoase.
Forma copilului — grava, ereditara, prin transmitere autosomal recisiva.
Analiza clinica. Se manifesta imediat dupd nastere prin oligurie si

midrirea in volum a abdomenului. Ureea sangvind este crescutd. Rinichii

sunt mariti, dar cu forma specifica pastrata. Prezintd durere in ortostatism,
iar la distensia trunchiului — tulburdri vasculare, produse prin compre-
siunea aortei sau venei cave inferioare, tulburari digestive si urinare

(albuminurie, hematurie intermitenta).

Histologie. Pe sectiune, are aspect de fagure, parenchimul este
inlocuit de numeroase chisturi, printre care se gasesc lamele de tesut renal
cu glomeruli si tubi normali. Chisturile cresc in volum si numar odata cu
varsta, iar functia renala este alterata in diferite grade. Decesul poate
surveni imediat dupa nastere, prin insuficienta renald sau insuficienta
respiratorie, din cauza hipoplaziei pulmonare adesea asociata.

Criterii radiologice. Urografia evidentiaza un efect nefrografic ce se
mentine din cauza retinerii substantei de contrast in cavitatile chistice.

Tomografia computerizata deceleaza polichistoza renala (fig. 6).
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Fig. 6. Computer tomografie: polichistozi renali (caz clinic).
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Forma adolescentului se poate manifesta prin insuficientd renala,
hipertensiune arteriald, insuficienta cardiaca. Diagnosticul pozitiv se stabi-
leste usor la pacientul simptomatic, iar la cel asimptomatic este, de obicet,
tardiv. Simptomele apar doar in cazurile unor complicatii.

Forma adultului este o boald ereditard, cu transmitere autosomala,
avand la bazi insuficienta renald (5% din cazuri). Poate fi insotitd de
chisturi la nivelul ficatului, pancreasului, splinei etc.

Analiza clinicd. Se manifesti fie asimptomatic, fie cu triada clasica:
rinichi tumorali, hematurie, hipertensiune arteriald, la care se adaugi
oliguria si instalarea progresiva a insuficientei renale.

Ecografia aparatului urinar prezinta rinichii ,,in ciorchine” bilateral,
de diferite marimi, cu sectoare de parenchim normal.

Criterii radiologice. Urografic, chisturile nu se opacifiazd cu sub-
stanfa de contrast, calicele apar alungite, subtiate. Bazinetele sunt mici,
orizontalizate, iar conturul renal este neregulat. Afectarea celor doi rinichi
nu este simetrica si nici simultana.

Histologie. Rinichii sunt mariti, lobulati, iar chisturile — mai mari,
proeminand pe suprafata organului.

Tratamentul va avea drept scop ameliorarea functiei renale, comba-
terea infectiei si acidozei. Unele cazuri sunt compatibile cu o viatd
cvasinormald. Nefrectomia este proscrisd, deoarece leziunile sunt bilate-
rale, chiar daca initial rinichiul opus pare normal.

Prognosticul este rezervat; de reguld, se aplicd hemodializa sau/si
transplantul renal.

Boala multichisticd sau rinichiul multichistic este o anomalie de
inductie.

Anatomie patologicd. In cursul fuziunii burjonului ureteral si a
tubilor contorti distali are loc o modificare. In anumite cazuri, ureterul
poate ramane obstruat pe o mare parte din lungimea sa. La nivelul
rinichiului se determini formatiuni chistice de diferite dimensiuni, care
alcdtuiesc 0 masd neregulatd, fard forma si aspect de tesut renal. Ureterul
este adesea hipoplazic, atrezic sau chiar lipseste.

Analizd clinicd. Maladia nu are manifestiri; ea se descoperd la
examinarea de rutini a nou-ndscutului si reprezintd o masd tumorald
lobulatid, mobili, transiluminabild, echotransparentd, situati in flanc.

Ecografia aparatului urinar permite precizarea diagnosticului, pre-
zenta unor formatiuni chistice in proiectia tinichiului respectiv.

Criterii radiologice. Urografia intravenoasd pune in evidentd un
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rinichi ,,afunctional” pe partea afectiunii. La nastere s-a inregistrat hiper-
trofie compensatorie. In anii urmatori, rinichiul controlateral, sanatos, se
hipertrofiaza, dar aceastd hipertrofie nu se accentueazd dupd ablatia
rinichiului malformat.

Tratamentul este chirurgical si trebuie efectuat atat pentru preci-
zarea diagnosticului, cat si pentru prevenirea rupturii la mici traumatisme.

Fig.7. Rinichi multichistic (macropreparat) (caz clinic).

Chistul simplu (sohtar) Aceasta anomalie este, de obicei, unilate-
rala si simpld, dar poate fi si multipla si multlloculara Extrem de rar este
bilaterald. Din punct de vedere clinic si patologic, diferd de rinichiul
polichistic.

Etiopatogenie. Se conmdera ca chlstul renal solitar are origine
embrionar, desi este mai frecvent la copilul mare si la adult. Formatiunea
este aproape sfericd, unica, fiind alcdtuitd dintr-o membrana fibroasa,
clivabila de rinichi, plina cu lichid seros. Se localizeaza, de obicei, la polul
inferior al unui rinichi.

Analiza clinicd. Este asimptomatic; uneori insd se pot produce
hematurii, colici, hipertensiune sau bolnavul se prezintd cu semne de
rupturd dupa un traumatism minor.

Ecografia aparatului urinar deceleaza un chist renal solitar, loca-
lizat pe dreapta (fig.8,9).
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Fig. 9. Chist renal solitar localizat la polul inferior pe dreapta (caz clinic).

Criterii radiologice. Urografia intravenoasi nu indici opacifierea
chistului; se determind o deplasare a calicelor sub formi de secera.
Tomografia computerizatd determind o formatiune sferica, solitard in
parenchimul renal.

Histopatologie. Chisturile au pereti subtiri, uneori se calcifici,
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contin serocitin §i nu comunicd cu cavitdile renale. Peretii chistului au
structurd fibrozanta gi hialinizanta.

Diagnosticul diferential se face cu formatiunile inlocuitoare de
spatiu renal, pe baza datelor urografice, ecografice, tomografice si
arteriografice, cu o tumora renald parenchimatoasi, abcesul renal, chistul
hidatic renal.

Tratamentul chistului renal solitar se stabileste in functie de mirime,
pozitie si rasunet clinic §i imagistic.

Displaziile chistice localizate. Chisturile multiloculare ale rini-
chiului. Chistul multilocular este 0 masé intrarenald unilaterald, solitara,
multicentricd, ale cdrei componente nu comunicad nici intre ele, nici cu
bazinetul. Chisturile multiloculare sunt rare; in jumitate din cazuri, ele
apar la copii. Procesul chistos-displazic afecteazd numai un rinichi. Chis-
tul este delimitat printr-o capsuld de restul parenchimului renal. Chistul
multilocular are multiple cavitati, umplute cu continut seros sau hemo-
ragic. Septurile formate intre chisturi nu au parenchim renal, sunt cdptu-
site cu un epiteliu cuboid si contin fesut cartilaginos. in afara chistului
multilocular, parenchimul renal, bazinetul si ureterul s-au dezvoltat nor-
mal, portiunea de rinichi normal functioneazi bine. Sistemul calice—bazi-
net este dezvoltat normal.

Patogenia acestor chisturi riméne inca obscurd. Pentru unii, aces-
te chisturi reprezintd o varietate de displazie multichistici (tip Potter), iar
pentru altii ~ proliferari benigne, cu plecare de la blastemul metanefrogen,
sau chiar evoluia benignd a unui nefroblastom.

Simptomatologia chisturilor este foarte saraca. Mult timp ele sunt
asimptomatice, fiind descoperite intamplator pe ecografie sau dupa palpa-
rea unei mase lombo-abdominale.

Criterii radiologice. Urografia intravenoasi, de cele mai multe ori,
evidentiaza un chist renal. Dar mai sunt trei forme care pot atrage atentia:

- forma calcificat;

- forma lacunard, (protruzia unei parti a chistului in cavitdtile

excretorii);

- forma cu compresie pieloureterald, care antreneazd o staza.

Ecografia rinichiului afectat (fig. 10) si computer tomografia nu
intotdeauna prezintd informatii convingitoare. De aceea, adesea este
necesard o interventie diagnostica.

Tratamentul este chirurgical: extirparea chistului sau nefrectomie
polara.
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Fig. 10. Chist renal solitar localizat la polul inferior pe dreapta (caz clinic).

Chistul parapelvical reprezintd o formatiune unici, localizati in
sinusul si hilul renal. Se intilneste cu o frecventd de 3% din chisturile
renale congenitale. Chistul parapelvical are dimensiuni diferite (de la cati-
va mm pand la ctiva cm), se localizeazd in profunzimea sinusului renal.
Peretii chistului sunt concrescuti cu bazinetul rinichiului afectat $i nu
comunica cu el. De obicei, continutul chistului este lichid, cu picaturi de
grasime. Uneori, continutul chistului are caracter hemoragic. Rareori,
chistul poate fi separat de septuri in citeva camere.

Rinichiul supranumerar este o anomalie congenitald extrem de
rard, care reprezinta un rinichi independent, cu vascularizatie, o capsula si
o cale excretorie proprie. Embriologic, este vorba despre o diviziune a
blastemului renal. Anatomo-patologic, rinichiul este, de reguld, mai mic si
situat sub rinichiul normal. Ureterul rinichiului supranumerar se deschide,
de obicel, in ureterul rinichiului normal (ureter bifid). Mai rar cele doui
uretere sunt separate (duplicitate adevarati).

Analiza clinicd. De reguld, nu existi semne clinice particulare.
Diagnostucul se stabileste atunci cand se alituri infectia.

Ecografia aparatului urinar indica prezenta rinichiului supranumerar
cu sistemul calice-bazinet vadit dilatat si displazia parenchimului renal.

Duplicatia pieloureterald — prezenta unui rinichi cu doui sisteme
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pielocaliceale separate, drenate de doud uretere, care intra in vezica prin
doud orificii (ureter dublu) sau se unesc, intrand printr-un orificiu (ureter
bifid) (fig. 11 ).

Fig.11. Malformatie: a — ureter dublu; b — ureter bifid.

Embriologie. Defectele de ramificare a mugurelui ureteral produc
ureterul dublu sau bifid. Asadar, anomalia datd este conditionatd de
aparitia unui al doilea mugure ureteral, care dd nastere unui ureter
supranumerar (duplicatie completd), sau de o bifurcare a ureterului inainte
de patrunderea lui in metanefros (duplicatie 1ncompleta) in dup11c1tatea
pieloureterald completd existd doud orificii ureterale in partea vezicii
corespunzitoare anomaliei. Cele doud uretere sunt complet separate pe
toatd intinderea lor si fiecaruia ii corespunde cite un bazinet. Rareori,
acestea comunici intre ele. Intre cele doud jumatati ale rinichiului se poate
observa o linie de demarcatie, fiecdruia corespunzandu i cate un bazinet.
Aceasta duplicatie poate fi uni- si bilaterala. In duplicitatea pleloureterala
incompleta ureterul posedd doud ramuri si doud bazinete. In vezici, de
partea corespunzitoare, existd un singur orificiu ureteral, care se bifurca la
nivel variabil: juxtarenal (bifurcatie inaltd), lombar inferior (bifurcatie
mijlocie), juxtavezical (bifurcatie joasa).

Ureterocelul este o patologie intdlnita frecvent in rinichiul dublu si consta
dintr-o dilatatie chistica a segmentului submucos al ureterului intravezical.
Cu mici exceptii, ureterocelul se dezvoltd pe ureterul pielonului superior
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Fig. 12. Ureterocel ectopic.

in duplicatiile pieloureterale. Termenul
de ureterocel simplu sau ortotopic de-
semneaza ureterocelul localizat in tri-
gon, similar localizarii orificiului urete-
ral normal. Ureterocelul ectopic este
localizat in portiunea distald a trigonului
si se poate proiecta chiar in uretrd. Orifi-
ciul acestui ureterocel se giseste la
nivelul colului vezical sau chiar in uretra
(fig. 12). Ureterocelul ectopic este aso-
ciat cu duplicitatea pieloureterald, fiind
dezvoltat din pielonul superior, care se
deschide in vezica urinard mai jos si mai
medial (col, uretrd etc.). Ureterocelele
simple sugereazia dezvoltarea pe un
rinichi drenat de un singur ureter, cu
deschidere cvasinormala in vezica.

In patologia pediatrica, ureterocelele
sunt, de obicei, asociate cu duplicitatea
pieloureterald, cu dezvoltare ectopica.

Fig. 13. Ureterocel. Aspect histopatologic. Tunica musculari lipseste;
predomini tesutul conjunctiv (caz clinic).
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Ureterocelul are mdrimi diferite, de la cativa milimetri pana la
dilatatii, al ciror volum poate umple intreaga cavitate vezicald.

Histologic, peretele ureterocelului contine tesut fibros si foarte
putine fibre musculare netede, fiind acoperit, spre partea vezicald, de
mucoasa acesteia, iar in interior — de mucoasa ureterala (fig. /3).

In majoritatea cazurilor, ureterocelul ectopic decurge cu simptoma-
tologie de infectie urinara.

Anatomie patologica

e Rinichiul duplicat este marit in volum, alungit.

e Uneori, rinichiul are un gant transversal, care separa la exterior cele
doua segmente.

e Vascularizatia este separatd pentru cele doud segmente, desi existd
anastomoze intrarenale.

e Segmentul superior este drenat de un grup caliceal si de un bazinet
mic, aproape inexistent, care continud cu un ureter ce se deschide
mai caudal in vezica.

e In cazul ureterelor bifide, cu cat incrucisarea este mai inferioard, cu
atdt stenoza este mai profundi, iar infectia recidiveaza pana la
distrugerea, de obicei, a unititii superioare.

e Segmentul inferior cuprinde doud grupuri caliceale §i un bazinet
mai mic.

e Ureterul se deschide in vezicd mai cranial decit cel superior
(principiul Weigert-Meyer).

Deschiderea ureterului pielonului superior in vezicd poate fi mai
intern si mai caudal in trigon, pand la colul vezical, realizind trigonul
asimetric sau megatrigon:

- la bdiefi — in uretra posterioard la verumontanum, in canalele
ejaculatoare, veziculele seminale sau in canalul deferent;

- la fete — in uretra, uter, vagin, vestibul. Ureterul ectopic este, de
obicei, dilatat si infectat (fig. /4).

e Ureterocelul ectopic stenotic apare in circa 40% din cazuri §i
reprezintd un mic orificiu localizat in varful dilatatiei submucoase
sau in partea superioard ori in cea inferioard a acesteia.

e Ureterocelul ectopic sfincterian este intdlnit in 40% din cazuri la
nivelul sfincterului neted. Orificiul poate fi normal sau larg si se
poate deschide fie in uretra posterioard (la biieti), fie distal de
sfincterul extern (la fetite).
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Fig. 14. Variante de ureter ectopic (schemi):
a — la fete; b — la biieti.

e Ureterocelul ectopic sfinctero-stenotic apare in 5% din cazuri;
orificiul stenozat este localizat pe planseul uretrei sau in afara.

® Cecoureterocelul, intdlnit in 5% din cazuri, se manifestd prin:
lumenul mult sub orificiu, sub mucoasa ureterald, cu orificiu larg
de comunicare cu lumenul vezicii. Alte tipuri: ureterocelul ectopic
orb (5%) si ureterocelul ectopic nonobstructiv (5%), cu orificiu
larg de comunicare cu vezica urinari.

Analiza clinica. Afectiunea poate decurge fird manifestiri clinice,
ambele pieloane functiondnd normal.

in unele cazuri, anomalia este insotitd de fenomene patologice:
deschidere ectopica a unuia din uretere, ureterocel, reflux vezicorenal pe
unul sau pe ambele uretere, megaureter, toate aceste situatii complicandu-
se, de cele mai multe ori, cu infectia urinari.

In ureterul ectopic, primul semn clinic este incontinenta urinari,
care are trei particularitati: este congenitald (greu de apreciat la sugari),
permanenta (diurnd si nocturnd) si incompletd (picdturd cu piciturd). Ea
apare, de obicei, la fetite. La baieti predomind fenomene de disurie si
retenpe cronicd, uneori cu episoade acute. Al doilea semn este infectia
urinard aproape constantd, cu manifestarile ei: febra indelungat, alterarea
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starii generale, paloare, dureri abdominale si, mai ales, piurie cu caracter
special; sondajul vezicii stabileste urind clard. Alte semne: polakiurie,
foarte rar hematurie, iritatii locale, vulvovaginitd, dermitd perineald,
balanopostita.

Simptomatologia ureterocelului este cea a complicatiilor pe care le
poate sugera. La nou-nascutul de sex feminin ureterocelul poate prolaba
prin uretrd cu o tumoretd rotunjitd, roz, moale, fluctuentd, plind cu urind
adesea tulbure. Tumoreta se poate reduce, dar va recidiva, sau se poate
strangula, sfacela ducand la retentie de urina. Alte semne sunt: infectia
urinard cu piurie, tulburdri de mictiune, disurie, jet urinar intrerupt,
tenesme, mictiuni urgente si frecvente, uneori retentie cronica cu perioade
de acutizare sau incontinentd urinard. Durerea la sfarsitul mictiunii sau
durerea lombara sub formi de colici, cu iradiere perineald, atrage atentia
asupra suferintei aparatului urinar cu caracter patognomonic pentru
ureterocel.

Fig.15. Urografie intravenoasi. Preoperator — rinichi dublu bilateral. Lipsa
functiei pielonului renal superior pe dreapta, ureterocel ectopic pe dreapta
(caz clinic).
Investigatii. Examenul clinic: incontinentd de urind (deschiderea
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ectopica a unuia din uretere). Examinarea meatului uretral poate decela
scurgeri de urind picdturd cu piciturd; examinarea vestibulului vaginal
poate evidentia scurgeri de urind din vagin sau chiar deschiderea
ureterului. Tuseul rectal va favoriza prolabarea deschiderii ectopice in
vagin, iar la bdiat poate percepe ureterul dilatat ca o masi fluctuenti in
regiunea uretrei posterioare.

Semnele infectiei urinare: febrd indelungatd, frisoane, alterarea
starii generale, paloare, dureri abdominale, fard modificiri ale tensiunii
arteriale.

Iritatii locale: vulvovaginitd, dermita perineald, balanopostitd, pola-
kiurie (mictiuni dese in cantitate redusa), piurie.

Explordrile paraclinice permit aprecierea functiei renale, prezenta
infectiei urinare.

Examen de laborator: hemoleucograma: hiperleucocitozi, cresterea
VSH. Teste hepatice, timp de coagulare. Leucociturie, bacteriurie.
Imagistice: radiografia renovezicala pe gol.

Fig. 16. Urografie intravenoasd.  fjg ]7. Cistouretrografie mictionali: re-

Rinichi dedublat bilateral cu flux vezicorenal activ gr. I-II pe dreapta,

functie normala (caz clinic). gr. 1II-IV pe stinga in rinichi dedublat
la nivel de bazinet pe stinga, cu dilatatie
ureteropielocaliceala mai avansati pe
partea stanga (caz clinic).
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Cistouretrografia mictionala determina reflux vezicorenal in unul sau in
ambele sisteme pielocaliceale; apare, de obicei, pe ureterul pielonului inferior.
Reflux vezicorenal bilateral gr. IV, duplicatie pieloureterala stanga (fig. /8).

Cistoscopia deceleaza doua orificii
ureterale pe o parte a vezicii urinare.
Ureterocelul este o formatiune rotunda
sau ovalara, acoperitd cu mucoasd, cu
pereti subtiri, volum variabil. Miscarile
ritmice, cauzate de contractiile urete-
rale, umplu dilatatia submucoasa, care
se micgoreaza consecutiv cu evacuarea
urinei in vezica corespunzator orifi-
ciului ureteral afectat (in caz de urete-
rocel ectopic al segmentului superior al
rinichiului dublu). Ecografia inregis-
treaza rinichi dublu pe dreapta, urete-
rocel ectopic. Scintigrafia renala, pie-
lografia retrograda, computer tomogra-

: fia, uretroscopia, vaginoscopia sunt
Fig. 18. Cistouretrografie mictio-  investigatii suplimentare.

nali: reflux vezicorenal bilateral Diagnosticul diferential va elimi-
gr. 1V, dublicatie pieloureterald pe na, in primul rand, tumorile vezicale
stanga. (rabdomiosarcomul) §i mai rar vezi-

ca dubld. Ureterocelul prolabat se poate confunda cu prolapsul de
mucoasa uretrald, cu formatiunile tumorale regionale.

Tratamentul rinichiului dublu. Pielonefrita obstructiva este insotitd
de o stare toxica sistemicd §i necesitd un tratament antibacterian adecvat,
cu administrarea antibioticelor si urosepticelor cu spectru larg (cefalospo-
rine, betalactamine). Tratamentul chirurgical al rinichiului dublu cu com-
plicatii depinde de gradul leziunii asociate. Indicatii pentru tratamentul
chirurgical sunt rinichiul afunctional, indeosebi polul superior, si formele
sale: hidronefroza, ureterocelul, ectopia ureterului.

Tratament chirurgical: heminefrureterectomie (fig./9): a) rezecarea
vaselor ce alimenteaza pielonul superior renal; b) decapsularea renala;
¢) parenchimul renal rezecat in ,,clin”; d) suturarea parenchimului renal.
Rinichi dublu pe stdnga cu megaureterohidronefroza a pielonului superior.
Heminefrureterectomie a pielonului superior renal pe stinga. Ureterocel-
ectomie 1n rinichi dublu pe stanga cu megaureterohidronefroza a pielo-
nului superior.
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Fig. 19. Etapele principale ale heminefrureterectomiei (schems).

In cazurile cu pielon supraiacent mut urografic si fara rezerve fun-
ctionale, se practica heminefrureterectomia totald a pielonului superior.

In cazul in care rinichiul este afectat si este prezent ureterocelul
ectopic, se practica nefrureterectomia (fig20) cu rezectia concomitenti a
pungii ureterocelului (fig.2/. In caz de reflux vezicoureteral cu ureterocel,
tratamentul chirurgical constd in excizia ureterocelului si reimplantarea
ambelor uretere in vezica urinari, intr-o teacd comund, dupd un procedeu
antireflux.

Fig.20. Rinichi dublu pe dreapta Fig.21. Ureterocelectomie in
fara rezerve functionale. rinichi dublu.
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Structura histologica a rinichiului normal

Glomerulii ocupd o suprafati neinsemnatd s§i sunt separafi prin
interstitiu tubular normal.

Modificirile histopatologice intilnite in rinichiul dublu §i urete-
rocel: sclerozarea totald a glomerulilor, infiltratie difuza cu atrofia tubilor
renali, substituirea interstitiului tubular cu neoformatiunea foliculilor
limfoizi cu centre germinative (rinichi dublu) (fig.22).

Fig.22. Aspectul histopatologic al rinichiului dublu (scleroza totali a glome-
rulilor, infiltratie difuzi cu atrofia tubilor renali, neoformarea foliculilor
limfoizi cu centre germinative).

Monitorizare postoperatorie. Ecografie renala (fig.23,24).

e T

e s Py Ui

Fig. 23. Ecografie renali: pielonul restant inferior al rinichiului dublu.
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Fig. 24. Ecografie renali: rinichi functional normal.

Fuziunea renald, totala sau partiald, a parenchimelor renale, ciile
excretorii rimandnd separate. Acest tip de malformatie se intdlneste la
rinichiul in potcoava, cu o frecventa de 1:600.

Embriologie. Fuziunea totala sau partiald a celor doud blasteme
metanefrogene are loc intre a 4-a §i a 8-a saptdmana a vietii embrionare.
Se pare cd cele doud blasteme sunt puse in contact prin dezvoltarea
arterelor ombilicale. In realitate, aceasta fuziune pare a se efectua la date
diferite; ascensiunea, rotatia §i vascularizatia acestor rinichi simfizati sunt
anormale.

Rinichiul in potcoavd. Fuziunea este realizatad la nivelul a doi poli
omologi. Ascensiunea acestei mase este impiedicatd de citre artera
mezenterica inferioard. Acest fenomen va antrena doua consecinte:

- blocul renal este situat jos, iar marginea sa inferioard — la nivelul
celei de-a patra vertebre lombare;

- artera mezenterica inferioard, in afard de faptul ca brideazi blocul
renal, este ascensionata, avand o implantare inaltd (L2 - L3); si bifurcatia
aortica este situata intr-o pozitie inalta.

Rotatia normald a masei renale nu se poate efectua, ceea ce
antreneaza o directie anteroposterioara a hilului renal.

Anatomie patologica. Cei doi rinichi sunt uniti la nivelul polului lor
inferior printr-un istm cel mai frecvent constituit din parenchim, care
uneori este redus la un simplu traiect fibros. Polul superior al rinichiului
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sting este mai ridicat decat al celui drept, amandoi rinichii putand péstra,
uneori, un aspect lobulat de tip fetal, fiind totdeauna deformati, adesea
avand un aspect discoid. Hilurile sunt orientate anterior, avand un sinus
posterior foarte dezvoltat. in toate cazurile, axa birenald schiteazd un
unghi deschis in sus. ‘ ,

Topografia lombari joasé este mai frecventa: cele doud mase renale
sunt situate in dreptul vertebrelor L1-L.2-1L3 sau chiar in dreptul L2-L3—
L4, istmul proiectdndu-se in fafa celei de a 4-a vertebre lombare sau pe
discul L4-L3. Uneori insd, rinichii se pot afla §i in pozitie lombara
normald, §i in pozitie foarte joasd, pelvind (rinichiul in potcoava in pozitie
ectopica).

Analizd clinica. Dintre toate manifestirile clinice relevatoare, dure-
rea la extensia trunchiului (semnul Rovsing) i este proprie rinichiului in
potcoavi. In realitate, acest semn se intalneste rar (5-10%). Rinichiul in
potcoavd se poate manifesta si prin lombalgii, dureri abdominale vagi —
semne necaracteristice pentru aceastd patologie. Cel mai frecvent,
rinichiul in potcoavi se releva printr-o complicatie. Cea mai des intalnita
complicatie este dilatatia pielici. Se constatd destul de frecvent o anumita
dilatatie a bazinetului, dilatatie atond ce nu jeneazi evacuarea urinei. Nu
dilatatiile minore sunt cele care determind tulburiri, ci veritabilele
anomalii ale jonctiunii pielo-caliceale, care antreneazi o hidronefroza.
Adesea, aceste leziuni sunt bilaterale si insotite de un sir de semne clinice:
greutate lombard, dureri abdomino-lombare cu sau fird iradiere etc.
Aceste semne pot fi accentuate dupd un consum abundent de lichide.

O altd complicatie, dupd frecventd, este litiaza. De reguld, este
vorba despre un calcul de stazi, care, la rindul siu, rezultd dintr-o malfor-
matie pielo-ureterala.

La copii, infectia urinard relevd, de cele mai multe ori, o stazi la
nivelul aparatului urinar. Rinichiul in potcoava poate fi descoperit dupa un
traumatism lombar. De fapt, istmul se poate tasa pe axa vertebrald, aceasta
fiind o complicatie clasica a traumatismului.

Ecografia aparatului urinar nu aduce elemente deosebite in lipsa
complicatiilor (traumatism cu ruptura istmului, rinichi mut sau hidrone-
froza).

Urografia intravenoasd. Cele doud umbre renale sunt prea apropiate
de linia axiald si de coloana vertebrald. Pe cliseele de profil, ureterele au
un traiect arciform, iar pe cele din fata ele apar pe marginea anterioard a
bazinetului (fig.25,26).
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Fig.25. Rinichi in potcoava.  Fig. 26. Hidronefrozi a rinichiului in
potcoava.

Fig. 27. Rinichi in potcoavi asociat cu rinichi supranumerar afunctional
urografic. Semn de floare ofilita a pielonului renal inferior pe dreapta
(caz clinic).
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Aortografia poate fi utild in cazul unei indicatii operatorii; in acelasi
timp, permite si precizarea vascularizatiei rinichiului in potcoava.

Scintigrafia renald calitativa si in special cantitativd poate fi utila
pentru discutarea indicatiilor operatorii.

Cistouretrografia mictionald deceleazi un reflux vezico-ureteral si
este utild in special la copii.

Tratament. Rinichiul in potcoavd nu reprezintd in sine o indicafie
operatorie. In realitate, leziunile asociate sunt cele care impun interventia
chirurgicala.

Rinichiul sigmoid (ectopie renald asociatd cu fuziune). Aceasta
malformatie rezulti din fuzionarea polului inferior al unuia dintre rinichi
cu polul superior al rinichiului opus, asezat, mai mult sau mai putin,
median §i orizontal.

Embriogeneza riméane obscurd. Pentru unii poate fi vorba despre
dezvoltarea unui blastem metanefrogenic unic, care este abordat de doi
burjoni ureterali normali.

Frecvenfa acestei anomalii este de aproximativ 1:4000 (statistica
facutd pe autopsii) sau de 1:1600 (statisticd clinicd).

Anatomic, existi o malrotatie a parenchimului renal unic. Ciile
excretorii riman anterioare, iar ureterele ajung la nivelul vezicii in locurile
obignuite.

Analizd clinicd. Semnele clinice lipsesc, rinichiul sigmoid fiind
relevat doar printr-o patologie asociati.

Tratamentul este cel al complicatiilor si poate fi dificil.

Rinichii discoizi, concrescenti sau in palete. Acesti rinichi
fuzioneaza fie prin intermediul a doi poli, fie prin margine, avand forma
unei mase fard contur precis, din care pornesc ‘cdile excretorii. Cel mai
frecvent isi au sediul in pelvis, in spatele promontoriului. Vascularizatia
acestora nu este deloc sistematizata, putand fi unicd pentru toatd masa.

Frecventa unei astfel de malformatii este de 1:60 000 si 1:5 000 (pe
autopsii).

Analiza clinicd este dominatd de litiaza §i infectie.

Diagnosticul se stabileste pe urografia intravenoasa.

Tratamentul complicatiilor este adesea dificil si periculos.

Ectopia renalid joasd. in acest caz, rinichii nu si-au completat
ascensiunea si nu se gisesc in pozitie normala. Ectopia poate fi unilaterald
(lombari, pelvind), bilaterald si incrucisata.

Embriologie dinamicd. Se pare ca ectopia joasd se datoreaza
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persistentei unei vascularizatii fetale, care impiedici ascensiunea §i rotatia
rinichiului. in realitate, desi s-au incercat diverse explicatii, niciuna nu a
fost verificata.

Frecventa. Un individ din 500800 poate prezenta o ectopie renali
simpla. Ectopia renald asociati cu o agenezie renald de partea opusi este
mult mai rara. Ectopia, de obicei, este pelvind, apoi sacroiliaci.

Anatomie. Rinichiul este lobulat, cu aspect fetal. in toate cazurile,
nu-§i completeaza rotatia normald, bazinetul fiind anterior; ureterul este
scurt, cu deschidere in pozitie normald. Vasele sunt anormale, luand
nagtere din aortd, din bifurcatia aortei, chiar si din iliacele primitive,
rinichiul avand mai multi pediculi. Glanda suprarenald este in pozitie
normala.

Circumstanfe de descoperire. In marea majoritate a cazurilor, in
special in cazul ectopiilor lombare, nu existd niciun simptom, ceea ce
explica diferenta dintre ectopiile descoperite la autopsie si cele descoperite
clinic. Ectopiile fara tablou clinic pot fi descoperite in cadrul unei
— urografii intravenoase.

Anomalii ale fazei de ascensiune
si rotatie a rinichilor. Aceste doui fa-
ze ale embriogenezei sunt intim legate.
Schematic, se poate spune ci rotatia nu
poate avea loc decit in timpul ascen-
siunii rinichiului §i se termind dupa ce
rinichii sunt la locul lor. Astfel, disto-
pii renale pot fi:

- anomaliile de rotatie a rinichilor;

- ectopiile renale, totdeauna asociate
cu o anomalie de rotatie; .

- simfizele renale cu defecte de ro-
tatie si ascensiune.

Anomaliile de rotatie sunt relativ
frecvente §i nu au caracter patologic
prin ele insele.

Sunt posibile si leziuni asociate, in
cazul anomaliilor jonctiunii pieloure-
terale, responsabile de hidronefroza.

Anatomic si histologic, rinichiul si
cdile excretorii sunt normale, malrotatia rinichiului fiind singura anomalie.
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(caz clinic).



Se pot observa doud tipuri de anomalii:
1) o rotatie insuficientd: hilul §i cavititile excretorii iau o pozitie
anterointernd sau anterioara:
2) o rotatie excesiva: cavitdtile excretorii si hilul sunt posterioare.
Alte tipuri de anomalii sunt rare:
- rotatia inversa: hilul si cavitdtile sunt externe;
- anomaliile partiale implicd numai o parte a cavitatilor (de reguld,
polul inferior).

Analizé clinicd. Nu existd semne clinice proprii malrotatiei, iar atunci
cand acestea existd, sunt determinate de o malformatie asociatd (dureri
datorate unei hidronefroze, hipertensiunii arteriale, unei stenoze a uneia
sau a ambelor artere renale).

Diagnosticul. Se realizeaza prin urografia intravenoasa. Acest exa-
men, mai ales datorita cliseelor de profil, permite verificarea integritatii
anatomice a rinichiului si precizeaza tipul malrotatii.

Tratament. Se trateazi numai maladiile asociate (hidronefroza, reflu-
xul vezico-ureteral etc.).

Concluzii

1. Anomaliile congenitale renourinare sunt frecvente si constituie
35-45% din anomaliile congenitale (ITeitens A S, 1969). Marea majo-
ritate a lor nu determind semne clinice, nu genereazi functionarea
rinichiului si, mai ales, nu determind o sanctiune chirurgicala. fn special in
domeniul investigatiilor complementare, urologul trebuie sa actioneze cu
precautie, pentru a nu provoca suferinte mai mari decét cele determinate
de afectiunea respectiva.

2. in 90% din cazuri, anomaliile congenitale renourinare se com-
plicd cu pielonefritd secundara. in majoritatea cazurilor, ele se asociaza cu
leziuni ale altor organe (plimani, tractul digestiv, ficat etc). Adesea, din
cauza simptomatologiei reduse, anomalia congenitald renourinard este
descoperitid doar ocazional, situatie care creeazd dificultdti in diagnosti-
carea precoce §i analiza geneticd.

3. Diagnosticul de certitudine se pune in baza semnelor clinice §i a
examenelor paraclinice (ecografia renald, urografia intravenoasa, urete-
rocistografia mictionald, cistoscopia, scintigrafia renald, computer tomo-
grafia etc.). Explordrile paraclinice sunt menite sa stabileascd diagnosticul
diferential cu alte malformatii si si exprime complicatiile posibile sau
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pregatirea preoperatorie. Evaluarea clinico-paraclinici a scorului lezional
este o necesitate cu valoare practici permanenti.

4. Valoarea mésurilor de terapie medicald reiese din complicatiile
adaugate, leziunile asociate etc. Tratamentul chirurgical trebuie adaptat la
leziunile asociate. Leziunile renourinare se trateazi in functie de gradul
lezional, deseori folosind interventiile chirurgicale complexe. Indicatii
pentru tratamentul chirurgical sunt: rinichiul afunctional, indeosebi polul
superior in rinichiul dublu, hidronefroza, ureterocelul, ectopia ureterului.
Corijarea lor amelioreazi starea generald a pacientului si reduce compli-
catiile.

5. Din cele expuse mai sus reiese cd nivelul invalidititii poate
scddea doar prin efectuarea unui algoritm diagnostic si terapeutic atét
precoce preoperator, cit si complet intraoperator si adaptarea unei
conduite terapeutice att chirurgicale, cat si medicale de lungi durati
postoperator, in scopul reducerii recidivelor si complicatiilor.
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