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Splenogonadalis fzi6 egy csecsemOben
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A splenogonadalis fzi6 ritka fejlédési rendellenesség, melynek lényege az ivarmirigy (leggyakrabban a here) és a
1épszovet rendellenes kapcsolodasa. A szerzSk egy féléves csecsemd esetét kivanjak bemutatni, akinél mar a megszii-
letést kovetSen észlelhetd volt a bal oldali here megnagyobbodisa. A mtitét elStti képalkoto vizsgilatok (ultrahang,
MRI), a fizikilis vizsgédlat és az intraoperativ lelet a splenogonadalis fizié lehetségét vetette fel. A miitét soran a
makroszképosan 1épszovetnek imponald elviltozas eltdvolitdsra kertilt, majd rutinorchiopexia tortént. A hisztologiai
vizsgilat alitdimasztotta a feltételezett diagnodzist. Az entitdst 1883-ban irtik le elszor, azéta kevesebb mint 200
esetrdl szamoltak be az angol nyelvl irodalomban. Az utébbi 30 évben magyar szerz6ktdl egy kozlemény jelent meg.
Az elviltozas a banilis sziilési trauma okozta haematomdra, Gjsziilottkori heretorziora, malignus heretumorra is ha-
sonlithat, komoly differencidldiagnosztikai problémit okozva. A splenogonadalis fizi6 jéindulata elviltozas, a helyes
diagnézis esetén elkeriilhetd a felesleges orchiectomia.
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Splenogonadal fusion in an infant

Splenogonadal fusion is a rare congenital malformation specified as the presence of splenic tissue connected to the
gonads (mainly testis). The authors present the case of a 6-month-old male infant, in whom left inguino-scrotal mass
was noticed soon after birth. The mass, based on preoperative diagnostic setup (ultrasound, MRI), physical examina-
tion and intraoperative findings were suspicious for splenogonadal fusion. At surgery, the mass was resected from the
testis, which macroscopically resembled a splenic tissue. Following the resection, orchiopexy was performed. Histol-
ogy confirmed splenogonadal fusion. Since the first description of the malformation in 1883, only less than 200
cases have been reported in the English literature. Only a single article has been published in Hungary in the last 30
years. Splenogonadal fusion represents a serious differential diagnostic problem. Hematoma caused by trauma, neo-
natal testicular torsion, benign or malignant testicular tumors may also present similarly. In our case, proper presump-
tive diagnosis made it possible to avoid unnecessary orchiectomy.
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Roviditések atti mitétek kapcsan — szembesiilnek ezzel az entitdssal
AFP = alfa-fetoprotein; BHCG = a humian koriongonadotropin | [1, 2]. A gonad melletti kis 1éptelep a legtobbszor tu-
béta-alegysége; LDH = laktitdehidrogendz; MRI = (magnetic | mornak imponal, mely miatt sziikségteleniil orchiecto-
resonance imaging) magnesesrezonancia-képalkotas mia torténhet [3].

L i Esetismertetés
A splenogonadalis f0zi6 ritka fejlédési rendellenesség.

Az anomilia 1ényege, hogy embriondlis korban a Iéppé | A zavartalan terhességbdl a 39. gestatios hétre, 3380 g
differencidl6do Gssejttelep és a gonadtelep kozott abnor- | stllyal, csdszarmetszéssel vilagra segitett fiatjsziilottben
malis kapcsolat alakul ki. A gyermeksebészek a legtobb- | a sziiletését kovetSen bal oldali megnagyobbodott és li-
szOr véletlen leletként — rejtett here vagy lagyéksérv mi- | viden elszinez6dott scrotumot észleltek. Fizikalis vizsga-
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latakor a funiculus spermaticus tomegesebb, érzékeny
volt. A here ultrahangvizsgilata bal oldali orchitist és az
ugyanezen oldali here cysticus laesidjat véleményezte.
Tekintettel a scrotum duzzanatira és szinére, tovabbi
konziliumok, labor- és képalkoté vizsgilatok torténtek.
A gyermeksebészeti vizsgilatkor mindkét oldalon tapint-
hat6 herét, a bal oldali here felett egy 3 x 1 cm-es, tomott
tapintattl, kornyezetétdl elmozdithatd terimét észleltek,
mely a boron kékesen dttlint, nem volt fijdalmas. A ta-
pintasi lelet és az ultrahangvizsgalat alapjan elsGsorban
haematoma volt val6szintsithetd. Az Gjszilott laborlele-
teiben a gyulladasos értékek a norméltartomanyban vol-
tak, tumormarkerei (AFP, BHCG, LDH) nem mutattak
koéros eltérést. A bal oldali here érzékenysége masnapra
megsz(int, az oedema pedig csokkent, de a méret- és a
szinbeli kiilonbség a két scrotumfél kozott megmaradt.

A gyermek egy honapos koriban a kontroll-AFP-vizs-
galat csokkend értéket mutatott, az ekkor végzett kont-
roll hasi és here-ultrahangvizsgalat mindkét oldali herét
egyforma méretlinek, homogén szerkezetiinek és szabd-
lyosnak irta le, keringésitk megtartott volt. A bal oldali
here felett egy ovalis, 3 x 1 cm-es, echédias homogén
szerkezet(i képlet kertilt leirasra, melynek tovibbra is a
normalisndl fokozottabb keringése volt, kbzepén egy ki-
sebb cystosus képlettel. A 1ép normdl méretd és elhelyez-
kedést volt. Két honapos korban MR-vizsgilat késziilt,
mely soran a bal here koril hydrokelét és a T1-T2 mérés
soran egyarant jelszegény terimét véleményeztek. A csepp
alaka elvdltozds 5 ¢cm hosszan, clkeskenyedd nyéllel ko-
vethetd volt az inguinalis csatorndban. Az MRI megerd-
sitette az ultrahangvizsgdlattal latott cystosus képlet je-
lenlétét is. Az ismételt gyermeksebészeti vizsgalat sordn a
bal oldali inguinoscrotalis régidban tapinthaté, kornyeze-
tétdl elmozdithatd, a béron zoldes-kékes attlinést mutatd
terime jelenlétét irtak le, melynek alapjan egy ritka beteg-
ség: a splenogonadalis fizi6 lehetSsége mertilt fel.

A gyermek féléves kordban bal oldali inguinalis felta-
rasbol, a canalis felhasitisa utin, megtortént a here és a
térfoglalas kiprepardldsa. A here fels§ poélusihoz egy
makroszképosan [épszovetre emlékeztetd, hosszu, csepp
alakd terime csatlakozott (1. dbra). A funiculus sperma-
ticus képleteinek izoldlasa utin a heréhez csatlakozd
terimét cranial felé lehetett kovetni. Bar az MRI 5 cm
hossza nyelet irt le, a gyakorlatban ez folytatdédott cra-

1. ibra A miitétiink kozben késziilt képen jol megfigyelhetd a here (H)
¢és a kis jarulékos Iéptelep (L), illetve a here felsé polusindl a

kapcsolédas helye (nyil)
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nial felé. A tumor elvékonyodé nyele 5 cm magasan le-
kotésre, majd dtvagdasra keriilt. A tumor a herérdl is le-
valasztasra kerilt a heredllomany megsértése nélkiil.
A normalis fejlettségii herét a térfoglalas eltavolitasa utan
a scrotum bére alatt fixaltdk.

A preparitum szovettani vizsgilata megerdsitette,
hogy a reszekalt terime normalis 1épszovet.

Megbeszélés

A splenogonadalis faziot el6szor Bostroem irta le 1883-
ban [4]. A fejl6dési rendellenesség féleg fitkat érint
(95%), ¢s tobbnyire bal oldalon jelentkezik (98%) [5].
Eddig az angol nyelvd szakirodalomban kevesebb mint
200 esetet regisztraltak, és csupan 8 esetet dokumental-
tak n6kben [6, 7]. A fid-lany ardny 15 : 1. Ennek hétteré-
ben az dllhat, hogy a néi nemi szervek a hastiregben fej-
l6dnek, és ott is helyezkednek el, ezért nSkben sokkal
ritkibban keril felfedezésre az emlitett anomalia [8].
A jelenség abban az esetben kovetkezik be, ha embriona-
lis korban az 5. és a 8. hét kozott az egyiitt fejl6ds 1ép- és
gonadtelep (a legtobbszor a here) eddig ismeretlen fakto-
rok hatasira sszekapcsolodik. Ezdltal a gonad fejlédése
és leszallasa kozben a 1éptelepbdl magaval vihet néhany
1épGssejtet. A vandorld 1épSssejtek 1éptelepeket hoznak
létre az eredeti 1épszoveten kiviil [9]. A betegségnek két
megjelenési formdja ismert: a folyamatos és a megszaki-
tott splenogonadalis fuzié. A folyamatos formandl az
ectopids 1ép (4ltaliban egy vékony fibroticus nyéllel) 6sz-
szekottetésben 4ll az eredeti 1éppel. A megszakitott for-
manal ilyen Osszekottetés nincs, ilyenkor elszort 1épszige-
teket latunk, melyek gyongysorra hasonlitanak [10].

Tudomasunk szerint magyar szerz6ktél csupin egy
kozlemény sziiletett az utdébbi 30 évben. Nydri és mtsai
esetismertetésiitkben ultrahanggal egy herével azonos
méretl és echogenitasa képletet irtak le. A terimét, mely
a herétdl és a mellékherétdl fiiggetlen volt, a sebészeti
beavatkozas sordn eltdvolitottik. A minta szovettani
clemzésekor megdllapitottak, hogy az elvaltozas teljesen
normalis 1épszovet volt [11].

Esetiinkben nem véletlen intraoperativ melléklelet-
ként diagnosztizaltik a splenogonadalis fziét, hanem ez
volt a mtitét indikacidja. A megjelenést tekintve folyama-
tos formdrdl lehetett sz6, amely egy elvékonyodott, de
1épszovetbdl allo koteggel csatlakozott az eredeti 1éphez.

Differencialdiagnosztikai szempontbdél a legtobbszor
sziilési trauma kovetkeztében kialakult haematoma dll a
scrotum megnagyobboddsinak hatterében, amely cgy
atmeneti benignus elvaltozas, par hét alatt felszivodik, és
maradandé karosodas nélkiil gyogyul. Gondolni kell az
Gjsziilottkori heretumorokra is (a leggyakoribb a terato-
ma), a malignus tumort ki kell zarni (sarcoma, adeno-
matoid daganat) [12]. Felmeriilhet még intrauterin vagy
perinatalis heretorsio is, amely kifejezett fijdalommal
jarhat, és castratio lehet a kovetkezménye. Ahhoz, hogy
a helyes diagnoézishoz eljussunk, sziikséges laborvizsga-
latokat (vérkép, gyulladasos paraméterek, heretumor-
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markerek), illetve képalkotd vizsgilatokat (ultrahang,
?mTe-kolloid-szcintigrafia, MRI) végezni [13, 14].
Megfontolando, hogy sziikséges-e egy 1 év alatti gyer-
meket altatdsos vagy izotopos vizsgilatoknak kitenni.

A laborvizsgilatok eredményei mindig egyéni mérle-
gelést igényelnek. Az emelkedett AFP-szint (még az
anyai hormonok kovetkezménye) Gjsziilottkorban csak
akkor tekinthetd koérosnak, ha dinamikdjat tekintve nem
csokken, mint egészséges Gjsziilottek esetében, hanem
éppen forditva, novekszik. Ezenkiviil a laboreredménye-
ket mindig egytitt értékeljik (AFP, BHCG, LDH, gyul-
ladasos értékek), illetve sosem szabad a gyermek dltald-
nos allapotat figyelmen kiviil hagyni.

A splenogonadalis fzi6 kezelése a legtobbszor miitéti
beavatkozist igényel. Bar Seager és mtsai arrdl irnak, hogy
konzervativ kezelés is széba jon, 6vatosan fogalmaznak,
és a paciens dllapotatdl, tineteitdl teszik fliggbvé, hogy
kell-e operalni a beteget vagy sem [12]. Ha a scrotumban
térfoglalas formdjaban fedezziik fel, tandcsos eltavolitani
a jarulékos léptelepet, mert a keringése, hémérséklete és
a generalt nyomasviszonyok zavarhatjik a normalis here-
fejlédést. Abban az esetben, ha a fizi6 miatt nem desz-
cenddl a here, akkor is m{téti iton kell levalasztani a he-
rét a 1épszovetrdl, és ezt kovetSen orchiopexidt szitkséges
végezni, mert a hasiiregben rekedt here és a malignus
heretumorok kozotti 6sszetiiggés jol ismert [15].

A szakirodalomban tjsziilottkortdl az egészen extrém
81 éves korig taldlunk eseteket, életkor szerint 70%-ban
20 éves kor alatt, ezeknek a betegeknek pedig 50%-dban
10 éves kor alatt diagnosztizdljak a targyalt fejlédési
rendellenességet [16, 17]. A folyamatos tipus negyed-
ében, a megszakitott forma 6%-aban 1 éves kor el6tt szii-
letett meg a diagnézis [18]. A splenogonadalis fzi6 a
legtobbszor évekig nem okoz panaszt, vagy egy traumas
anamnézis melletti duzzanat hatterében véletlenszertien
fedezik fel képalkotd vizsgdlattal [19].

Kovetkeztetés

Ha gondolunk a splenogonadalis faziora, ennek a ritka,
de benignus entitdsnak az el6forduldsara, elkertilhetd le-
het a felesleges orchiectomia. Az eset ismertetését ritka-
sagdn tal azért tartottuk fontosnak, mert differencial-
diagnosztikai problémat jelenthet mar Gjsziilottkortol
kezd6déGen.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzoi munkamegosztds: R. R.: Részt vett a gyermek el-
latasaban, utinanézett a betegség irodalmanak, és elké-
szitette a kézirat els6 vazlatat. B. M. és F. A.: Részt vet-
tek a gyermek ellatasaban, szakmai feliigyel 6k, a kéziratot
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véleményezték. A cikk végleges valtozatit valamennyi
szerzd elolvasta és jovahagyta.

Evdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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