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ÖSSZEFOGLALÁS
Bevezetés: A húgyhólyag-extrophia születéskor felis-
mert fejlődési rendellenesség, amely gyakran társul egyéb 
szervek eltéréseivel. Az állapot mielőbbi rekonstrukciót kí-
ván, azonban a műtéten átesett páciensek közel felénél 
várható későbbiekben urológiai- és/vagy fertilitási szövőd-
mény. Egyik ilyen a neurogén húgyhólyag-diszfunkció. Keze-
lésére bár kevésbé invazív eljárások is léteznek, fiatalkorban 
gyakrabban választják a tartósabb eredmény reményében a 
húgyhólyag-augmentációt.
Esetismertetés: A Semmelweis Egyetem Urológia Kli-
nikáján jelentkezett 24 éves nőbeteg teljes inkontinencia 
panaszával. Kórelőzményében többszörös fejlődési rend-
ellenesség szerepelt: húgyhólyag-extrophia, epispadiasis, 
sphincter-elégtelenség, veseagenesia, vagina duplex, ute-
rus bicornis, csökevényes appendix, későn záródó foramen 
ovale, gerinc- és medencecsontok komplex morfológiai 
zavara, valamint számfeletti kézujj. Gyermekkorában több-
lépcsős rekonstrukciós műtétet végeztek. Urodinámiás 
vizsgálattal csökkent húgyhólyag-kapacitás, detrusor hi-
peraktivitás és sphincter-elégtelenség igazolódott. Keze-
lési tervként a húgyhólyag-augmentáció és katéterezhető 
hasfali kontinens sztóma kialakítása mellett döntöttek. A 
beteg csökevényes appendixe Mitrofanoff-sztóma létreho-
zására alkalmatlan volt. Így a húgyhólyag-augmentációját 
követően a kirekesztett ileumszakasz orális végéből készí-
tettek katéterezhető vizeletes sztómát. Szövődménymen-
tes műtét segítségével az urológiai funkciózavart megol-
dották, azonban a nőgyógyászati szervek rekonsturkciója 
még hátra van.
Következtetések: Húgyhólyag-extrophia talaján 
kialakult neurogén alsó húgyúti funkciózavar esetén, a 
húgyhólyag kirekesztett bélszakasszal történő augmentá-
ciója és katéterezhető hasfali kontinens sztóma készítése 
jó eredményt biztosító, választható módszer főként fiatal 
betegeknél.

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

SUMMARY
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 included multiple developmental 
anomalies: bladder exstrophy, epispadias, sphincter insufficiency, re-
nal agenesis, vaginal duplex, uterus bicornis, 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 included bladder 
augmentation and the creation of a catheterizable continent abdo-
minal stoma. The patient’s 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 urological 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

Korábban önálló entitásként tárgyalt húgyhólyag-extrophia, 
ma már a húgyhólyag-extrophia-epispadiasis komplex részét 
képezi. A közös csoportba osztás okát, a megegyező etiológiai 
háttér: az intrauterin fejlődés során jelentkező cloacamembrán 
felszívódási zavara jelenti. Az eltérő klinikai megjelenési formák 
valójában ugyanannak a fejődési rendellenességnek eltérő 
spektrumú manifesztációi (1).
A húgyhólyag-extrophia gyakoriságát az irodalom nagy 
szórással említi. Az Egyesült Államokban élveszületésekre kb. 
1:30 000 és 1:50 000 közötti gyakoriságra becsülik előfordulá-
sát, azonban az országon belüli adatok is nagy szórást mutat-
nak. Közép-európai becsült adatok közel hasonló gyakoriságot 
mutatnak, 3,3:100 000 és 10:100 000 között élveszülésenként. 
Az állapot férfiaknál gyakoribb, de ennek mértéke is széles in-
tervallumban mozog. A férfi:nő arány 2,3:1 és 10:1 között sze-
repel az irodalomban (2).
A húgyhólyag-extrophia mind esztétika, mind funkcionális 
szempontból mielőbbi megoldást kívánó állapot. A külvilág 
felé hasfali defektuson keresztül nyitott húgyhólyag a vissza-
térő húgyúti fertőzések kapcsán potenciális veszélyt jelent a 
felső húgyutak károsodása szempontjából. A szakirodalom 
mihamarabb elvégzett hasfali és hólyagfali defektus zárást 
javasol. Ennek módjáról (egy, vagy több lépcsőben elvégzett), 
illetve időpontjáról (szülési időponthoz számítva azonnali 
vagy halasztott műtét) konszenzus nincs. Az eltérő megoldást 
preferáló intézmények eredményeit összehasonlítva, semmi 
féle előnyt vagy hátrányt nem sikerült kimutatni a különböző 
műtéti módszerek között (2). Sajnálatosan egyik megoldás 
sem kecsegtet jobb funkcionális eredménnyel vagy kevesebb 
késői szövődménnyel. Ez a tény kiemelendő, hiszen az esetek 
közel 50%-ánál várható korai felnőttkorban urogenitális szö-
vődmény, amely gyakran orvosi beavatkozást igényel. Uroló-
gia szempontból külön említendő a neurogén alsó húgyúti 
diszfunkció, régi nevén „neurogén hólyag” kialakulása. Ez a 
progresszív elváltozás ugyanis a felső húgyutak irreverzibilis 
funkció romlását, korai veseelégtelenséget okozhat, nem be-
szélve a beteg életminőségének jelentős csökkenését okozó 
alsó húgyúti panaszokról (vizeletinkontinencia, vizeletreten-
ció) (3).

Esetismertetés
A Semmelweis Egyetem Szülészeti és Nőgyógyászati 
Klinikáján jelentkezett egy 24 éves fiatal nőbeteg, aki 
többszörös fejlődési rendellenesség miatt coitusra al-
kalmatlan vaginalis deformitással élt.

Anamnézisében számfeletti kézujjak, hasfali- és húgy-
hólyag-defektus zárása valamint kétoldali lágyéksérv 
miatt csecsemőkorban összesen négy alkalommal el-
végzett műtétek szerepeltek. Többszörös csigolyafej-
lődési rendellenesség és bordahiány miatt ortopédiai 
gondozásban részesült. Majd 16 éves koráig rendszeres 
orvosi kontroll alatt állt pitvari szeptumdefektus és bal 
oldali szoliter vese miatt. Ezt követően a beteg az orvo-
si látótérből eltűnt.
Bár a hölgynek genitális deformitása okozta fő pana-
szát, a szülész-nőgyógyász munkatárs alapos kivizsgá-
lása kapcsán többek között többszörös urogenitális fej-
lődési rendellenesség igazolódott. Emellett a betegnél 
teljes vizeletinkontinencia is fennállt, nem érzett vizelé-
si ingert, vizelete folyamatosan elszivárgott. A nőgyó-
gyászati rekonstrukciós műtétet megelőzően urológiai 
konzílium kapcsán került a Semmelweis Egyetem Uro-
lógia Klinikája látóterébe a beteg. Komplex, urológiai- 
és urodinamikai vizsgálatot valamint MRI-képalkotást is 
magába foglaló kivizsgálás történt.
Korábbi hasi ultrahangleletben megtartott parenchy-
májú, üregrendszeri tágulattól mentes, bal oldali szo-
liter vesén és balra deviáló uteruson kívül egyéb kóros 
eltérés nem szerepelt. Azonban a húgyhólyagról bizton-
ságban nem nyilatkoztak, leírás alapján „a húgyhólyag 
csak sejthető, benne sávszerű vizelet ábrázolódik”.
Teljes has és medence MRI-vizsgálat során az ép szer-
kezetű bal oldali szoliter vese mellett, ép tágasságú bal 
oldali urétert, a gyermekkorban primeren zárt húgy-
hólyagból ventrálisan, a hasfalra vezető fisztulajáratot, 
két egymástól teljesen különálló uterust és ezek foly-
tatásában két, szintén teljesen különálló vaginát, ép 
ováriumokat valamint symphisisben nem egyesülő os 
pubisokat igazolt.
Fizikális vizsgálat során elsőként feltűnő elváltozások 
a markánsan széttartó medencecsontok, symphysis 
pubica hiány, kifelé rotált alsó végtagok, gyermek-
korban elvégzett hasfali műtét hege valamint köldök 
hiánya voltak. Genitális régióban anteponált két egy-
mástól független hüvelybemenet valamint antepo-
nált végbélnyílás volt látható. A szeméremajkak nem 
fuzionáltak commissura anteriorban, a clitoris egyér-
telműen nem volt azonosítható. A szeméremajkaktól 
cranial felé a húgycsőnyílást a belőle folyamatosan 
szivárgó vizelet alapján lehetett csak azonosítani, 
szűkülete miatt csupán vékony PVC-katétert sikerült 
bevezetnünk.
A beteg laborparamétereiben jelentős eltérést nem 
észleltünk.

KULCSSZAVAK
HúgyHóLyag-exTroPHia, HúgyHóLyag-aUgmenTáció, miTrofanoff-SzTóma, 
vizeLeTinkonTinencia, komPLex fejLődéSi rendeLLeneSSég

KEYWORDS
BLadder exSTroPHy, BLadder aUgmenTaTion, miTrofanoff SToma, Urinary 
inconTinence, comPLex maLformaTion
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Anamnézis valamint fenti vizsgálatok alapján komplex, 
több szervrendszert érintő fejlődési rendellenesség iga-
zolódott (1. és 2. ábra), amelyek:
n Későn záródó foramen ovale.
n Számfeletti kézujj.
n Húgyhólyag-extrophia.
n Epispadiasis.
n Osztott külső genitáliák.
n Nem fuzionáló kis és nagy ajkak.
n Vagina duplex.
n Uterus bicornis.
n Symphysis pubica hiánya.
n Két sacralis csigolya hiánya és bal oldali bordahiány.
n Jobb oldali veseagenesia.
Urodinamikai vizsgálat detrusor hiperaktivitást, alacsony 
hólyagkapacitást, magas intravesicalis nyomást, csökkent 
compliance-t és a húgycsőzáró sphincter elégtelensé-
gét igazolta (vizeletretenció nem volt), amelyek alapján 
a betegnél kimondható volt a neurogén alsó húgyúti- 

diszfunkció diagnózisa. Az irodalom több lehetőséget 
is javasol neurogén alsó húgyúti-diszfunkció kezelésére, 
mint gyógyszeres terápia, intravesicalis Botox injekció 
valamint intermittálló önkatéterezés (4). Anticholinerg 
gyógyszeres kezelés kezdődött, amely várhatóan nem 
vezetett eredményre, majd ezt követően a húgyhólyag 
tárolási kapacitásának növekedését, intravesicalis nyomá-
sának csökkenését és a vizeletkontinenciát is biztosító 
tartósabb eredményt és jobb életminőséget ígérő műtéti 
megoldást választottunk, amely a húgyhólyag kirekesz-
tett vékonybélszakasszal történő augmentációját és ka-
téterezhető sztóma (appendix sztóma) kialakítását vala-
mint a külső húgycsőnyílás zárását jelentette.
A húgyhólyag megnyitásakor gomblyukszerű uré-
terszájadék tárult elénk, amely a magas nyomású 
húgyhólyag tartósabb fennállásának bizonyítéka. A 
betegnél egyidejűleg fennálló sphincter-elégtelen-
ség, feltehetőleg „védő funkcióval” bírt a jelentősebb 
vesefunkció romlással szemben. Az intraoperativ di-
agnosztizált mindössze néhány milliméter hosszú-
ságú, csökevényes appendix vermiformis nem tette 

1. ábrA: műTéT ElőTTi állApoT, jól láTHATó A lApos, 
szélEs CsÍpő, sympHisis pubiCA HiányA, korábbi műTé-
TEk mEdián HEgE, vAlAminT A kETTős külső gEniTAliA, 
illETvE A HúgyCsőbE bEHElyEzETT kATéTEr (1. nyÍl: spinA 
iliACA AnTErior supErior)

2. ábrA: műTéTi fElTárás során észlElT AnATómiA (2. 
nyÍl: vEsiCA urinAriA, 3. nyÍl: uTErus biCornis, 4. 
nyÍl: ovArium ET TubA l.s.)
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lehetővé Mitrofanoff-sztóma kialakítását (3. ábra). 
Így mind a hólyag-augmentációhoz, mind pedig a 
katéterezhető sztóma kialakításához ugyanazt a 40 
cm-es reszekált terminális ileumszakaszt használtuk 
fel. A reszekált bélszakasz orális 7 cm-ét nem hasítot-
tuk fel az anti-mesenterialis oldalán, lumenét raffo-
lással beszűkítettük. Később ebből készítettük el a 
katéterezhető sztómát. A disztális felhasított ileum-
szakaszt félgömbbé hajtogatva szélesen anasztomi-
záltuk a húgyhólyaghoz (4. ábra). A húgyhólyag-bél 
anasztomózis tehermentesítésére a bal oldali szóló 
vesébe mono-J katétert, az augmentált húgyhólyag-
ba a kialakított sztómán keresztül 12 Ch-s ballon ka-
tétert helyeztünk (5. ábra). A külső húgycsőnyílást 
két rétegben zártuk, a bél folytonosságát end-to-end 
anasztomózissal állítottunk helyre.
Műtét során, illetve a posztoperatív időszakban komp-
likációt nem észleltünk. Műtétet követő hatodik napon 

az augmentált húgyhólyag cisztográfiás vizsgálatát 
végeztük el. A felvételen jól ábrázolódott a kontinens 
sztóma, a normál tágasságú húgyhólyag, a bal uréter 
alsó szakaszáig terjedő passzív vesicoureteralis reflux 
valamint a bal vesébe felhelyezett mono-J katéter. A 
húgyhólyagból kontrasztanyag-kilépést nem észleltünk, 
sem a bél-húgyhólyag anasztomózis területén, sem a 
húgycső irányában (6. ábra). A beteget sztóma haszná-
latára megtanítva, pp. gyógyult sebbel, panaszmente-
sen bocsátottuk otthonába.
Kontrollvizsgálatok során a beteg kontinensnek bizo-
nyult, sebgyógyulási zavart nem észleltünk. Naponta öt 
alkalommal végez önkatéterezést, húgyhólyagja 200-
300 ml vizeletkapacitású. Jelenleg nőgyógyász-kollégák 
tervezik a beteg kettős hüvelyének helyreállító műtét-
jét, amely eredményeként coitusra alkalmas genitáliát 
hoznak létre.

3. ábrA: műTéTi fElTárás kApCsán diAgnoszTizálT 
néHány milliméTEr Hosszúságú CsÖkEvényEs AppEndix 
vErmiformis (5. nyÍl)

4. ábrA: műTéTi mEgoldás: ilEumszAkAsszAl Aug-
mEnTálT HúgyHólyAg vAlAminT A bEszűkÍTETT lumEnű, 
orális ilEumszAkAsz. jobb Alsó sArokbAn A bőrÖn áT 
kivEzETETT bAl oldAli mono-j kATéTEr
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Megbeszélés

A húgyhólyag-extrophia komplex fejlődési rendellenesség, 
amely gyakran más szervek érintettségével együtt jelentkezik. 
Fontos az állapot szülés utáni mielőbbi felismerése és a hólyag 
elsődleges zárása. A későbbiekben többnyire alsó húgyúti 
neurogén diszfunkció tünetei, eltérései alakulnak ki a beteg-
nél, amelynek korai felismerése és korrekt kivizsgálása, ellátása 
megelőzheti a felső húgyúti károsodások, veseelégtelenség 
kialakulását.
A korrekciós műtétek tervezésekor a legfontosabb szempont, 
az alacsonynyomású, reziduummentes hólyagürülés bizto-
sítása, amely lehetővé teszi a felső húgyutak funkciójának 
megőrzését és így az életveszélyes hosszú távú komplikációk 
megelőzését, másodlagos, de nagyon fontos kérdés a szociális 
kontinencia biztosítása, amely az életminőséget jelentősen ja-
vítja. Fiatal, jó compliance-szel rendelkező betegeknél a tartós 

eredmények és jobb életminőség eléréséhez, a katéterezhető 
sztómaképzéssel kialakított húgyhólyag-augmentáció biztosít-
hatja a legjobb megoldást. Az elvégzett húgyhólyag-augmen-
tációk számáról megbízható hazai adatok sajnos nem állnak 
rendelkezésre. Az Egyesült Királyságban a 2000-es évek ele-
jén évente kb. 160 esetben végeztek ileumszakasszal húgy-
hólyag-augmentációt. A gasztrointesztinális traktus egyéb sza-
kaszait (colon vagy coecum) kb. évi 20-20 esetben használták 
fel. 2010-es évekre mindez az ileum tekintetében évi kb. 90 
esetre csökkent, míg a colon és coecum esetében lényegé-
ben nem változott. Nem úgy, mint az aspecifikus beavatko-
zások (különböző mesterséges hólyagdiverticulum-képzések) 
esetében. Ahol a 2000-es évek elején évi kb. 80 eset 2010-re 
gyakorlatilag 0-ra csökkent. Fenti adatokból is jól látszik, hogy 
a húgyhólyag-augmentációnak továbbra is létjogosultsága van 
megfelelő indikációk megléte esetén (5).
Bár fiatal nőbetegünk fő panaszát coitusra alkalmatlan genitá-
liája jelentette, részletes műtét előtti kivizsgálása kapcsán felis-
merésre került vizeletinkontineciája és neurogén alsó húgyúti 

5. ábrA: műTéTi záró kép. bAl oldAlon A kiAlAkÍToTT 
vizElETEs szTómA, bEnnE A bEHElyEzETT 12 CH-s fo-
lEy-kATéTEr, AlATTA A bAl vEsébE fElHElyEzETT mono-j 
kATéTEr, jobb oldAlon  A pErivEsiCAlis drén láTHATó

6. ábrA: műTéT uTáni CiszTográfiA (1. nyÍl: kATéTE-
rEzHETő szTómA, 2. nyÍl: bAl uréTEr és bEnnE mono-j 
kATéTEr, 3. nyÍl: szTómábAn lévő folEy-kATéTEr, 4. 
nyÍl: bAl uréTEr pAsszÍv rEfluxoT muTATó szAkAszA, 5. 
nyÍl: mono-j kATéTEr diszTális részE, 6. nyÍl: AugmEn-
TálT HólyAg, 7. nyÍl: szTómA és HúgyHólyAg kÖzÖTTi 
mEgrAffolT bélszAkAsz)
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Irodalom

rendellenessége. Esetünk is felhívja a figyelmet, hogy húgy-
hólyag-extrophia miatt korábban operált betegek urológiai 
szempontból rendszeres, életen át tartó követést, ellenőrzést 
igényelnek, így még időben felismerhetők és kezelhetők az 
életet veszélyeztető és az életminőséget rontó komplikációk is.

Következtetés

A húgyhólyag-extrophia miatt korábban hólyagzáráson átesett 
betegeknél gyakran észlelünk komplex, más szerveket is érintő 
fejlődési rendellenességeket, továbbá a hólyag primer zárása 
után ezen betegek rendszeres urológiai ellenőrzése szükséges 
a nagy eséllyel kialakuló neurogén alsó húgyúti diszfunkciók 
időben történő felismerése céljából. A jó időben végzett és a 

húgyhólyag tároló funkcióját javító, katéterezhető sztómakép-
zéssel kiegészített rekonstrukciós műtét alkalmas és eredmé-
nyes hosszú távú megoldás ezen betegek további urológiai 
komplikációinak megelőzésére és életminőségének javítására.
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lágy kapszula       belsőleges oldatos cseppek

Nephrolitiasis, ureterolithiasis és az 
ezekhez kapcsolódó tünetek. Mûtéti 
kôeltávolítás és spontán kôtávozás 
után kôprofilaxis. Enyhe húgyúti 
infekciókban a diuresis elôsegítése.
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