SINDROMUL ICTERIC
DEFINIŢIE: (icterus : lb greacă) - coloraţie galbenă a tegumentelor, mucoaselor şi umorilor, ca urmare aimpregnării cu pigmenţi biliari, consecinţă a perturbării metabolismului acestora

icter:

- BT > 5 mg% la copil

- BT > 8-9 mg% la nou-născut
Metabolismul bilirubinei

Sursă principală: - hemoglobina ( globină 
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Bil. indirectă: insolubilă în apă, circulă legată de albuminele plasmatice. Pătrunde în hepatocit printr-un mecanism de transport activ.

Bil. directă: se formează la nivel microzomal, este solubilă (solubilitate obţinută prin procesul de conjugare).
Hiperbilirubinemia ( :

- producţie în exces

- deficit de excreţie
HB predominant indirectă (neconjugată)
HB predominant directă (conjugată) 



ATENŢIE LA FALSUL ICTER ! 
ETIOLOGIE:

1. ICTERE CU HB PREDOMINANT INDIRECTĂ:

EXCES DE PRODUCŢIE:

- izoimunizare Rh

- anemii hemolitice congenitale

- icter de rezorbţie !!

- circulaţie enterohepatică crescută (nn alimentat la sân)

DEFICIT DE CONJUGARE:

- prin inhibitori (alimentaţie naturală)

- sind Gilbert

- b Crigler Najar

EXCES DE PRODUCŢIE + DEFICIT DE CONJUGARE:

- icterul fiziologic

2. ICTERE CU HB PREDOMINANT DIRECTĂ:

PROCESE NECROINFLAMATORII:

- acute: infecţii (virale, bacteriene, parazitare), toxice

- cronice: postinfecţioase, metabolice, autoimune, nutriţionale

PROCESE OBSTRUCTIVE:

- extrahepatice: atrezie de căi biliare, chist de coledoc, obstrucţii 
dobândite de coledoc, litiază biliară

- intrahepatice:


- cu alterarea anatomică a căilor biliare intrahepatice: hipoplazie ductulară sindromatică (sind Alagille)


- fără alterarea anatomică a căilor bilare intrahepatice: 
mucoviscidoză, deficit de alfa 1 antitripsină, 
galactozemie, sind Rotor
ATITUDINEA GENERALĂ ÎN FAŢA UNUI COPIL CU ICTER

ATENŢIE!!
1. Vîrsta copilului
2. A diferenţia falsul icter
3. Infecţie acută cu contagiozitate marer şi / sau semen de insuficienţă hepatică acută ( urgenţă
ANAMNEZA

( NOU-NĂSCUT: la cît timp de la naştere a apărut icterul ? 

- în prima zi de viaţă: 


- hemoliză (izoimunizare Rh şi/sau grup)


- infecţie sistemică


- afecţiune cu substrat genetic (b Crigler Najar) ← consanghinitate, frate cu hepatopatie cronică

- în ziua 2-3: icter fiziologic

- ziua 7-10:


- alimentaţie la sân: icter prin inhibitori


- icter prin circulaţie enterohepatică crescută (ileus meconial), cu creşterea reabsorbţiei intestinale a bilirubinei

- peste 10-14 zile: proces obstructiv prin anomalii anatomice, metabolice sau genetice
EXAMENUL FIZIC: aprecierea intensităţii icterului + momentul instalării + semne asociate = etiologia

( NOU-NĂSCUT:

- icter grav instalat rapid de la naştere + hepatosplenomegalie + 
edeme (anasarcă fetoplacentară) = izoimunizare Rh / grup (rar)


- icter moderat, la 3-4 zile de la naştere, precedat de 
eritrodermie, cu stare generală relativ bună = i. fiziologic; 
prelungirea dar cu menţinerea aceleiaşi intensităţi = sind 
Gilbert, i. de rezoluţie,, prin inhibitori 


- icter cu debut precoce, intens, tentă portocalie, cu absenţa 
hepatosplenomegaliei, scaune şi urini normocrome, semne 
clinice de icter nuclear = b. Crigler najar


- icter progresiv, hepatomegalie fermă, splină în limite normale, scaune hipo /acolice = proces obstructiv (colestază)

COLESTAZA NEONATALĂ (  IMPORTANTĂ DIFERENŢIEREA COLESTAZEI INTRA- DE CEA EXTRAHEPATICĂ ÎN VEDEREA INTERVENŢIEI CHIRURGICALE !!! – max 2 luni de la naştere 
( COPIL, ADOLESCENT:

- icter moderat, până la intens asociat cu urini hipercrome, 
hepatomegalie, sensibilitate în hipocondrul drept, decelarea unui 
prodrom = hepatită acută


- icter de intensitate uşoară (subicter) + hepatosplenomegalie + 
sind neurasteniform = hep cronică .


- icter + fenomene imun-alergice (rush, durei articulare etc) = hep 
autoimună


- icter moderat + hepatosplenomegalie importantă + modificări 
osoase (oasele late) = anemii hemolitice constituţionale


- icter de tip obstructiv + durei în hipocondrul drept = litiază biliară


- icter obstructiv + context clinico-evolutiv evocator ) = boli genetice (mucoviscidoză, deficit de alfa 1 antitripsină, boli de metabolism – glicogenoze, galactozemie, glicogenoze, b. Gaucher, b. Wilson)
INVESTIGAŢII PARACLINICE

1. generale

2. screening general pentru funcţia hepatică

3. investigaţii ţintite în funcţie de etiologia suspicionată


- gr Rh şi ABO


- t Coombs


- t sudorii


- alfa 1 antitripsină


- ELFO hemoglobinei


- alfa fetoproteina plasmatică


- markeri de autoimunitate


- teste virusologice


- culturi


- teste serologice (ex leptospiroză)


- screning pentru galactozemie


- investigaţii imagistice


- puncţie biopsie hepatică (PBH)
