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OSSZEFOGLALAS

Bevezetés: A higyholyag-extrophia szilletéskor felis-
mert fejlédési rendellenesség, amely gyakran tarsul egyéb
szervek eltéréseivel. Az allapot miel6bbi rekonstrukciot ki-
van, azonban a mitéten &tesett paciensek kozel felénél
vérhato késébbiekben urologiai- és/vagy fertilitasi szovd-
mény. Egyik ilyen a neurogén higyholyag-diszfunkcié. Keze-
lésére bér kevésbé invaziv eljarasok is léteznek, fiatalkorban
gyakrabban valasztjak a tartdsabb eredmény reményében a
hlgyhdlyag-augmentaciot.

Esetismertetés: A Semmelweis Egyetem Urologia Kli-
nikajan jelentkezett 24 éves ndbeteg teljes inkontinencia
panaszaval. Korel6zményében tobbszords fejlédési rend-
ellenesség szerepelt: hugyhdlyag-extrophia, epispadiasis,
sphincter-elégtelenség, veseagenesia, vagina duplex, ute-
rus bicornis, csékevényes appendix, késén zarédo foramen
ovale, gerinc- és medencecsontok komplex morfoldgiai
zavara, valamint szémfeletti kézuijj. Gyermekkoraban tébb-
lépcsGs rekonstrukcios mitétet végeztek. Urodinamids
vizsgalattal csokkent hugyhdlyag-kapacitas, detrusor hi-
peraktivitas és sphincter-elégtelenség igazolddott. Keze-
lési tervként a hdgyhdlyag-augmentacio és katéterezhetd
hasfali kontinens sztéma kialakitasa mellett dontéttek. A
beteg csokevényes appendixe Mitrofanoff-sztoma létreho-
zésara alkalmatlan volt. [gy a htgyhdlyag-augmentéciojat
kovetden a kirekesztett ileumszakasz oralis végébdl készi-
tettek katéterezhetd vizeletes sztémat. Szovédménymen-
tes m(tét segitségével az uroldgiai funkcidzavart megol-
dottak, azonban a négydgyaszati szervek rekonsturkcioja
még hatra van.

Kovetkeztetések: Higyholyag-extrophia talajan
kialakult neurogén alsé hagyuti funkciézavar esetén, a
hlgyholyag kirekesztett bélszakasszal torténd augmenta-
cidja és katéterezhet6 hasfali kontinens sztoma készitése
jo eredményt biztosito, valaszthatd modszer féként fiatal
betegeknél.

Bladder augmentation with continent
stoma formation in case of a urological
and gynaecological complex congenital
developmental disorders

Introduction: Bladder exstrophy is a congenital devel-
opmental anomaly recognized at birth, often associated with
abnormalities in other organs. Early reconstruction is essential;
however, nearly half of the patients who undergo surgery may
later experience urological and/or fertility complications. One
such complication is neurogenic bladder dysfunction. While less
invasive treatments exist, bladder augmentation is more frequ-
ently chosen in younger patients for its more durable outcomes.
Case report: A 24-year-old female patient presented at the
Semmelweis University Urology Clinic with complaints of complete
incontinence. Her medical history induded multiple developmental
anomalies: bladder exstrophy; epispadias, sphincter insufficiency, re-
nal agenesis, vaginal duplex, uterus bicomis, rudimentary appendix,
late-closing foramen ovale, complex morphological abnormalities of
the spine and pelvic bones, and supernumerary fingers. She under-
went multi-stage reconstructive surgery during childhood. Urodyna-
mic studies confirmed reduced bladder capacity, detrusor hyperacti-
vity, and sphincter insufficiency. The treatment plan induded bladder
augmentation and the creation of a catheterizable continent abdo-
minal stoma. The patients rudimentary appendix was unsuitable
for creating a Mitrofanoff stoma. Therefore, after bladder augmen-
tation, a catheterizable urinary stoma was created from the oral end
of the isolated ileal segment. The surgery was complication-free
and resolved her urologjcal dysfunctions, although reconstruction of
the gynaecological organs remains pending.

Conclusions: In cases of neurogenic lower urinary tract
dysfunction arising from bladder exstrophy, bladder augmen-
tation using an isolated intestinal segment and the creation
of a catheterizable continent abdominal stoma is a viable and
effective treatment option, especially for younger patients.
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Bevezetés

Kordbban 6nélld entitasként targyalt hugyholyag-extrophia,
ma mar a hlugyholyag-extrophia-epispadiasis komplex részét
képezi. A kozds csoportba osztas okat, a megegyez6 etiologiai
héttér: az intrauterin fejlédés soran jelentkezd cloacamembran
felszivédasi zavara jelenti. Az eltér klinikai megjelenési formak
valéjdban ugyanannak a fej6édési rendellenességnek eltérd
spektrumU manifesztacioi (1).

A hugyhdlyag-extrophia gyakorisdgat az irodalom nagy
szoréssal emliti. Az Egyestlt Allamokban élvesziletésekre kb.
1:30 000 és 1:50 000 kozotti gyakorisagra becsUlik eléfordula-
sat, azonban az orszagon bellli adatok is nagy szérast mutat-
nak. Kézép-eurdpai becstit adatok kdzel hasonld gyakorisagot
mutatnak, 3,3:100 000 és 10:100 000 kozott élveszilésenként.
Az dllapot férfiaknal gyakoribb, de ennek mértéke is széles in-
tervallumban mozog. A férfinG arany 2,3:1és 10:1 kozott sze-
repel az irodalomban (2).

A htgyhdlyag-extrophia mind esztétika, mind funkciondlis
szempontbol miel6bbi megoldast kivand allapot. A kilvilag
felé hasfali defektuson keresztUl nyitott higyhdlyag a vissza-
tér6 hugyuti fertézések kapcsan potencidlis veszélyt jelent a
felsé hugyutak karosodasa szempontjdbdl. A szakirodalom
mihamarabb elvégzett hasfali és holyagfali defektus zérast
javasol. Ennek madjardl (egy, vagy tébb lépcsében elvégzett),
illetve id6pontjardl (szUlési id8ponthoz szamitva azonnali
vagy halasztott m{itét) konszenzus nincs. Az eltéré megoldast
preferdld intézmények eredményeit Gsszehasonlitva, semmi
féle elényt vagy hatranyt nem sikerGlt kimutatni a kulonbozé
mUtéti médszerek kdzott (2). Sajndlatosan egyik megoldas
sem kecsegtet jobb funkciondlis eredménnyel vagy kevesebb
késdi szovédménnyel. Ez a tény kiemelendd, hiszen az esetek
kozel 50%-andl varhato korai felnGttkorban urogenitalis szo-
védmény, amely gyakran orvosi beavatkozast igényel. Urolo-
gia szempontbdl kilén emlitend a neurogén alsd higydti
diszfunkcié, régi nevén ,neurogén hoélyag” kialakulasa. Ez a
progressziv elvaltozas ugyanis a fels¢ hugyutak irreverzibilis
funkcié romlasat, korai veseelégtelenséget okozhat, nem be-
szélve a beteg életmindségének jelentts csokkenését okozd
alsé hugyuti panaszokrdél (vizeletinkontinencia, vizeletreten-
cio) (3).

Esetismertetés

A Semmelweis Eqyetem Szilészeti és NEqydgyaszati
Klinikdjan jelentkezett eqy 24 éves fiatal nébeteqg, aki
tébbszoérds fejlédési rendellenesség miatt coitusra al-
kalmatlan vaginalis deformitassal élt.
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BLADDER EXSTROPHY, BLADDER AUGMENTATION, MITROFANOFF STOMA, URINARY
INCONTINENCE, COMPLEX MALFORMATION

Anamnézisében szamfeletti kézujjak, hasfali- és hugy-
hdlyag-defektus zarasa valamint kétoldali Iagyéksérv
miatt csecsemdkorban 8sszesen négy alkalommal el-
végzett mltétek szerepeltek. Tdbbszérds csigolyafe)-
16dési rendellenesség és bordahiany miatt ortopédiai
gondozasban részeslilt. Majd 16 éves koraig rendszeres
orvosi kontroll alatt allt pitvari szeptumdefektus és bal
oldali szoliter vese miatt. Ezt kévetden a beteg az orvo-
si latotérbdl eltdnt.

Bar a hélgynek genitalis deformitésa okozta f6 pana-
szat, a szilész-négyoqyasz munkatars alapos kivizsga-
lasa kapcsan tobbek k6z6tt tébbszérés urogenitélis fej-
I6dési rendellenesség igazolddott. Emellett a betegnél
teljes vizeletinkontinencia is fennallt, nem érzett vizelé-
si ingert, vizelete folyamatosan elszivargott. A négyo-
gyaszati rekonstrukcios mdtétet megelézéen urolégiai
konzilium kapcsan kerilt a Semmelweis Eqyetem Uro-
I6gia Klinikdja latdterébe a beteg. Komplex, uroldgiai-
és urodinamikai vizsgalatot valamint MRI-képalkotast is
magaba foglald kivizsgalas tértént.

Korabbi hasi ultrahangleletben megtartott parenchy-
maju, Uregrendszeri tagulattol mentes, bal oldali szo-
liter vesén és balra deviald uteruson kivil eqyéb kéros
eltérés nem szerepelt. Azonban a hugyhdlyagrél bizton-
sagban nem nyilatkoztak, leiras alapjan ,a hugyhdlyag
csak sejthetd, benne savszer( vizelet dbrazolodik”.
Teljes has és medence MRI-vizsgalat soran az ép szer-
kezet( bal oldali szoliter vese mellett, ép tagassagu bal
oldali urétert, a gyermekkorban primeren zart hugy-
holyagbdl ventrélisan, a hasfalra vezetd fisztulajaratot,
két eqgymastdl teljesen kilénallo uterust és ezek foly-
tatasaban két, szintén teljesen kdlénallo vaginat, ép
ovariumokat valamint symphisisben nem eqyesilé os
pubisokat igazolt.

Fizikalis vizsgalat soran elséként felt(ind elvaltozasok
a markansan széttartd medencecsontok, symphysis
pubica hiany, kifelé rotalt alsé végtagok, gyermek-
korban elvégzett hasfali mdtét hege valamint k6lddk
hidnya voltak. Genitalis régioban anteponalt két egy-
mastol flggetlen hivelybemenet valamint antepo-
nalt végbélnyilas volt lathato. A szeméremajkak nem
fuzionaltak commissura anteriorban, a clitoris eqyér-
telmden nem volt azonosithato. A szeméremajkaktdl
cranial felé a hugycsényilast a bel6le folyamatosan
szivargo vizelet alapjan lehetett csak azonositani,
szlkdllete miatt csupan vékony PVC-katétert siker(lt
bevezetnink.

A beteg laborparamétereiben jelentds eltérést nem
észleltink.
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1. ABRA: MUTET ELOTTI ALLAPOT, JOL LATHATO A LAPOS, 2. ABRA: MUTETI FELTARAS SORAN ESZLELT ANATOMIA (2.
SZELES CSIPO, SYMPHISIS PUBICA HIANYA, KORABBI MUTE- NYiL: VESICA URINARIA, 3. NYIL: UTERUS BICORNIS, 4.
TEK MEDIAN HEGE, VALAMINT A KETTOS KULSO GENITALIA, NYiL: OVARIUM ET TUBA L.S.)

ILLETVE A HUGYCSOBE BEHELYEZETT KATETER (1. NYiL: SPINA
ILIACA ANTERIOR SUPERIOR)

Anamnézis valamint fenti vizsgalatok alapjan komplex,
tébb szervrendszert érinté fejlédési rendellenesség iga-
zolddott (1. és 2. dbra), amelyek:

Késén zarodo foramen ovale.

Szamfeletti kézujj.

Hugyholyag-extrophia.

Epispadiasis.

Osztott kilsé genitaliak.

Nem fuziondld kis és nagy ajkak.

Vagina duplex.

Uterus bicornis.

Symphysis pubica hianya.

Két sacralis csigolya hidnya és bal oldali bordahiany.
Jobb oldali veseagenesia.

Urodinamikai vizsgalat detrusor hiperaktivitast, alacsony
holyagkapacitast, magas intravesicalis nyomast, csGkkent
compliance-t és a hugycsézard sphincter elégtelensé-
gét igazolta (vizeletretencid nem volt), amelyek alapjan
a betegnél kimondhatd volt a neurogén also hugyuti-

diszfunkcio diagndzisa. Az irodalom tébb lehetéséget
is javasol neurogén also hugyuti-diszfunkcid kezelésére,
mint gydqyszeres terdpia, intravesicalis Botox injekcio
valamint intermittallé dnkatéterezés (4). Anticholinerg
gyogyszeres kezelés kezdéddtt, amely varhatéan nem
vezetett eredményre, majd ezt kévetéen a hugyhodlyag
tarolasi kapacitasanak névekedését, intravesicalis nyoma-
sanak csGkkenését és a vizeletkontinencidt is biztosito
tartésabb eredményt és jobb életmindéséget igéré mdtéti
megoldast valasztottunk, amely a hugyhdlyag kirekesz-
téterezhetd sztoma (appendix sztdma) kialakitasat vala-
mint a kdlsé hugycsényilas zarasat jelentette.

A hugyhdlyag megnyitdsakor gomblyukszer( uré-
terszdjadék tarult elénk, amely a magas nyomasu
hagyholyag tartosabb fennallasanak bizonyitéka. A
betegnél egyidejdleg fennadllo sphincter-elégtelen-
séq, feltehetbleq ,védé funkcioval” birt a jelentésebb
vesefunkcid romlassal szemben. Az intraoperativ di-
agnosztizalt minddssze néhany milliméter hosszu-
sagu, csOkevényes appendix vermiformis nem tette
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3. ABRA: MUTETI FELTARAS KAPCSAN DIAGNOSZTIZALT

4. ABRA: MUTETI MEGOLDAS: ILEUMSZAKASSZAL AUG-

MENTALT HUGYHOLYAG VALAMINT A BESZUKITETT LUMENU,
ORALIS ILEUMSZAKASZ. JOBB ALSO SAROKBAN A BORON AT
KIVEZETETT BAL OLDALI MONO-J KATETER

NEHANY MILLIMETER HOSSZUSAGU CSOKEVENYES APPENDIX
VERMIFORMIS (5. NYiL)

lehetévé Mitrofanoff-sztéma kialakitasat (3. abra).
gy mind a hdlyag-augmentaciohoz, mind pedig a
katéterezhetd sztoma kialakitdsahoz ugyanazt a 40
cm-es reszekalt termindlis ileumszakaszt hasznaltuk
fel. A reszekalt bélszakasz oralis 7 cm-ét nem hasitot-
tuk fel az anti-mesenterialis oldalan, lumenét raffo-
lassal beszlkitettik. Késébb ebbdl készitettik el a
katéterezhetd sztomat. A disztalis felhasitott ileum-
szakaszt félgbmbbé hajtogatva szélesen anasztomi-
zéltuk a hugyholyaghoz (4. dbra). A hugyholyag-bél
anasztomozis tehermentesitésére a bal oldali szol6
vesébe mono-J katétert, az augmentalt higyhdlyag-
ba a kialakitott sztoman keresztil 12 Ch-s ballon ka-
tétert helyeztiink (5. dbra). A kils6é hugycsényilast
két rétegben zartuk, a bél folytonossagat end-to-end
anasztomazissal allitottunk helyre.

Mudtét soran, illetve a posztoperativ idészakban komp-
likacidt nem észleltink. Mltétet kdvetd hatodik napon

az augmentalt hugyhodlyag cisztogréfias vizsgalatat
végeztik el A felvételen jol dbrazolodott a kontinens
sztdma, a normal tagassagu hugyhdlyag, a bal uréter
also szakaszaig terjedd passziv vesicoureteralis reflux
valamint a bal vesébe felhelyezett mono-J katéter. A
hagyhdlyagbdl kontrasztanyag-kilépést nem észleltiink,
sem a bél-hugyhdlyag anasztomdzis teriletén, sem a
hugycsé iranyaban (6. dbra). A beteget sztoma haszna-
latara megtanitva, pp. gyogyult sebbel, panaszmente-
sen bocsatottuk otthonaba.

Kontrollvizsgalatok sordn a beteg kontinensnek bizo-
nyult, sebgydgyulasi zavart nem észleltiink. Naponta 6t
alkalommal végez énkatéterezést, hugyhodlyagja 200-
300 ml vizeletkapacitasu. Jelenleq n6gydqyasz-kollégak
tervezik a beteg kettds hivelyének helyredllito mdtét-
Jét, amely eredményeként coitusra alkalmas genitaliat
hoznak létre.
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5. ABRA: MUTETI ZARO KEP. BAL OLDALON A KIALAKITOTT
VIZELETES SZTOMA, BENNE A BEHELYEZETT 12 CH-s Fo-
LEY-KATETER, ALATTA A BAL VESEBE FELHELYEZETT MONO-J
KATETER, JOBB OLDALON A PERIVESICALIS DREN LATHATO

Megbeszélés

A hugyholyag-extrophia komplex fejlédési rendellenesség,
amely gyakran mas szervek érintettségével egydtt jelentkezik.
Fontos az dllapot szilés utani mielébbi felismerése és a holyag
elsédleges zardsa. A késtbbiekben tobbnyire alsé hugyuti
neurogén diszfunkcié tlnetei, eltérései alakulnak ki a beteg-
nél, amelynek korai felismerése és korrekt kivizsgalasa, ellatasa
megel6zheti a felsé hlgyuti karosodasok, veseelégtelenség
kialakulasat.

A korrekcids mitétek tervezésekor a legfontosabb szempont,
az alacsonynyomasu, reziduummentes hoélyagurilés bizto-
sitdsa, amely lehetévé teszi a felsé hugyutak funkciojanak
megdrzését és igy az életveszélyes hosszl tavu komplikéaciok
megel6zését, masodlagos, de nagyon fontos kérdés a szocialis
kontinencia biztositasa, amely az életmin&séget jelentésen ja-
vitja. Fiatal, j6 compliance-szel rendelkezd betegeknél a tartés
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6. ABRA: MUTET UTANI CISZTOGRAFIA (1. NYIL: KATETE-
REZHETO SZTOMA, 2. NYIL: BAL URETER ES BENNE MONO-J
KATETER, 3. NYIiL: SZTOMABAN LEVO FOLEY-KATETER, 4.
NYiL: BAL URETER PASSZiV REFLUXOT MUTATO SZAKASZA, 5.
NYiL: MONO-J KATETER DISZTALIS RESZE, 6. NYiL: AUGMEN-
TALT HOLYAG, 7. NYIL: SZTOMA ES HUGYHOLYAG KOZOTTI
MEGRAFFOLT BELSZAKASZ)

eredmények és jobb életminGség eléréséhez, a katéterezhetd
sztomaképzéssel kialakitott higyhdlyag-augmentacio biztosit-
hatja a legjobb megoldast. Az elvégzett higyhdlyag-augmen-
taciok szamardl megbizhatd hazai adatok sajnos nem dalinak
rendelkezésre. Az Egyesilt Kirdlysagban a 2000-es évek ele-
jén évente kb. 160 esetben végeztek ileumszakasszal hugy-
hélyag-augmentaciot. A gasztrointesztinalis traktus egyéb sza-
kaszait (colon vagy coecum) kb. évi 20-20 esetben hasznaltak
fel. 2010-es évekre mindez az ileum tekintetében évi kb. 90
esetre csokkent, mig a colon és coecum esetében lényegé-
ben nem valtozott. Nem Ugy, mint az aspecifikus beavatko-
zasok (kUlonbodzé mesterséges holyagdiverticulum-képzések)
esetében. Ahol a 2000-es évek elején évi kb. 80 eset 2010-re
gyakorlatilag O-ra csdkkent. Fenti adatokbdl is jol latszik, hogy
a hugyholyag-augmentacidnak tovabbra is [étjogosultsaga van
megfelel¢ indikaciok megléte esetén (5).

Bar fiatal nébetegiink 6 panaszat coitusra alkalmatlan genita-
lidja jelentette, részletes mitét eldtti kivizsgalasa kapcsan felis-
merésre kerdilt vizeletinkontinecidja és neurogén alsé hugyuti
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rendellenessége. Esetlink is felhivia a figyelmet, hogy higy-
hélyag-extrophia miatt kordbban operdlt betegek urolégiai
szempontbdl rendszeres, életen 4t tartd kdvetést, ellenérzést
igényelnek, igy még idében felismerhetk és kezelhetdk az
életet veszélyeztetd és az életmindséget rontéd komplikaciok is.

Kovetkeztetés

A hugyholyag-extrophia miatt korabban hélyagzarason atesett
betegeknél gyakran észlelink komplex, méas szerveket is érinté
fejlédési rendellenességeket, tovabba a hdlyag primer zarasa
utan ezen betegek rendszeres uroldgiai ellendrzése szikséges
a nagy eséllyel kialakuld neurogén alsé hugyuti diszfunkciok
idében torténd felismerése céljabol. A 6 idbben végzett és a
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htgyholyag tarold funkcidjat javitd, katéterezhetd sztémakép-
zéssel kiegészitett rekonstrukcids mitét alkalmas és eredmé-
nyes hosszU tavd megoldas ezen betegek tovabbi urolégiai
komplikacidinak megelézésére és életminéségének javitasara.
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