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1. Bevezetés

A velesziletett fejl6dési rendellenességek kezelése a gyermeksebészet
dinamikusan fejl6dé tertlete. A fejlédési rendellenességek kdzott aetiologiailag kildn
csoportot képeznek az embryonalis szervtelepek maradvanyai altal el6idézett
betegségek. Ezek a szervmaradvanyok sok esetben hosszu ideig nem okoznak
tineteket, maskor akut sebészeti beavatkozast igényelnek, vagy malignus
atalakulas indul ki bel6lik. A visszamaradt embryonalis strukturak leggyakoribb
képvisel6i a magzati vérkeringésbdl rendellenesen tovabb persistalé aberrans erek,
melyek gyakran jarulékos vérellatast biztositanak valamelyik szervnek. Ezeken kiv(l
a primitiv csik, az urachus, a ductus omphaloentericus, a ductus mesonephricus, a
ductus paramesonephricus, a ductus thyreoglossus és a kopoltyuivek maradvanyai
mellett az elébél jarulékos tldétasakjaibdl kiinduld ectopids lebenyek a
legismertebb, panaszokat okozé szervmaradvanyok. Jelenleg ezeket az anatomiai
struktarakat nem funkciondld, .felesleges” képletként tartjuk szamon, melyek
felismerésik esetén sebészi eltavolitdst igényelnek. Dolgozatomban az aberrans
erek kivételével attekintem az embryonalis maradvanyok el6fordulasi gyakorisagat,
megjelenési formaikat és az altaluk okozott tiineteket a DE OEC Gyermekklinika
beteganyagaban 1997 és 2006 kozott. Kiemelten foglalkozom a ductus
paramesonephricus azaz a Miller-cs6 maradvanyaval, az appendix testis vagy
Morgagni hydatidaval, mivel az embryonalis szervmaradvanyok kézul ez taldlhaté
meg a populacié legnagyobb szazalékdban. Intraoperativ felmérés soran
meghatdrozom az el6fordulasi gyakorisagat descendalt és nem descendalt
herékben, anatomiai strukturajanak és szteroid hormon receptorainak vizsgalataval
pedig a rejtettheréjliség kialakulasaban betdltdtt esetleges szerepére hivom fel a

figyelmet.



1.1 Célkitlizések:

1. Az embryonalis fejlédési maradvanyok el6fordulasi gyakorisaganak és
megjelenési formainak vizsgalata a DE OEC Gyermekklinika beteganyagaban 1997.
januar 1. és 2006. december 31. k6z6tt.

2. A feldolgozott anyagban a kilénb6z6é fejlédési maradvanyok megjelenési
formai és tlnetei kdzll az irodalomban nagyon ritkdn el6forduld tipusok, vagy az
eddig nem leirt tinetek keresése.

3. A leggyakrabban megtaldlhatd embryonalis fejlédési maradvany, az
appendix testis (Morgagni hydatida) el6fordulasi gyakorisdganak meghatarozéasa
intraoperativ vizsgalattal descendalt herék esetén és rejtettheréjliségben.

4. Az appendix testis el6fordulasi gyakorisagat esetlegesen befolyasold
tényezék vizsgalata rejtettheréjliségben.

5. Az appendix testis szteroid hormon receptorainak vizsgalata kilénb6zé
betegcsoportokban, &sszefliggés keresése az androgén receptor megléte és a
rejtettheréjliség kilénb6z6 formai kdzott.

6. Az appendix testis karosodasanak vizsgalata vizsérv esetén, a fliggelék
hamijat érint6 destrukcié valamint az androgén és &sztrogén receptorok hidanya

alapjan.



2. Irodalmi attekintés

2.1 A primitiv csik maradvanyai

A magzati fejlédés 3. hetében, a gastrulatio, azaz az embryo mindharom
csiralemezének megjelenése a primitiv csik kialakulasaval veszi kezdetét, mely a
mar a 7. napon megjelend, az amnionlreggel szomszédos magas hengerhambdl allé
egyrétegl sejtek, az epiblast felszinén alakul ki. A 15-16. napon a primitiv csikban
mar keskeny barazda, a primitiv barazda is megjelenik, a csik cranialis végén
kialakul a primitiv csomd, melyben a primitiv gédér talalhaté. A gastrulatio folyaman
az epiblast az embryo valamennyi csirarétegének (vagyis az ectodermanak, a
mesodermanak és az endodermanak) egyarant forrasa (Sadler 1995). A primitiv csik
az embryopajzs caudalis végén a 4. hét végéig folytatja az Uj sejtek utanpétlasat,
fontos szerepet tdltve be az embryo fejlédésében. A 4. hét végén a primitiv csik
degeneraldédik, amennyiben ez a regressziés folyamat nem térténik meg teljes
mértékben, a caudalis régidban primitiv csik maradvanyok maradhatnak s ezekbdl a
pluripotens sejtekbdl allé6 csoportok proliferalnak és a sacrococcygealis teratomaként
ismert tumorokat hozzak létre, melyek gyakran mindharom csiralemezbél
szarmazékokat tartalmaznak (Altman 1974).

A 17 napos embrydéban mar megjelené chorda dorsalis, mely a primitiv
g6doérben lévé prechordalis sejtek elére mozgasabdl alakul ki és kézépvonali tengelyt
kialakitva vazul szolgal a gerinc szamara szintén maradvany struktiurdk
megjelenéséhez vezethet, ezek a gerinc teljes hosszaban megjelené daganatok a
chordomak, melyek bar benignusak is lehetnek (Yamaguchi 2005), leggyakrabban
malignusak (Vujovic 2006). A tumorokat A&ltalaban kdzépkora felnéttekben
diagnosztizaljak, a diagndzis felallitdsahoz az MR vizsgalat a legfontosabb. Sebészi

eltavolitas és azt kévetd sugarkezelés a terapia. Tovabbi chorda maradvany lehet a



Thornwaldt cysta, vagy masik nevén nasopharingealis bursa, mely szintén k6zépkoru
betegekben jelenik meg és sebészi eltavolitast igényel (Lin 2006).

A sacrococcygealis teratomak eléforduldsa 35000-40000 élveszilésbdl 1
(Graf 2003). 90%-ukban jéindulatiak (Donellan 1968). Az extrapelvicus megjelenést
is mutaté tumorok mar prenatalis ultrahang vizsgalattal is kimutathatéak, emellett
emelkedett AFP szint is utalhat kialakulasara. A prenatalis diagnézis felallitdsanak a
szllés megvalasztasaban is szerepe van, nagy extrapelvicus terjedést mutat6
teratomak (atmérd nagyobb, mint 10 cm) esetén csaszarmetszés a valasztandd
szulési mod (Brace 2000). Diagnosztikaban az inspekcio és rectalis vizsgalat mellett
a CT vizsgalatnak van kiemelt jelentésége. A daganat malignizalédasi aranya 2
hénapos kortél exponencidlisan ndvekszik, ezért korai felismerés -mely a csak
intrapelvicus kiterjedést mutatd esetekben nem kénnyd-, és teljes sebészi eltavolitas

nagyon fontos.

2.2 Bronchopulmonaris elébél malformaciok

A primitiv bél az embryo craniocaudalis és oldals6 befliz6dése miatt, az
endodermaval bélelt szikzacskdnak az embryoba épullésébdl jon Iétre, cranialisan
vakon végz8d6, a pharynxtol a majkezdemény kindvesi helyéig tartd része az elébél,
mely a 7 somitas embryonalis stadiumban megjelenik. Belble lesz a késébbiekben a
nyelécsd, a trachea, a tid6tasakok, a gyomor, a duodenum proximalis szakasza az
epevezeték benyilasaig, illetve a maj, hasnyalmirigy és epeelvezetd rendszer.

A 4. magzati héten jelenik meg az el6bél ventralis kidblésdédéseként a
légzbdiverticulum  vagy  tidétasak, mely egy vélaszfal, a septum
oesophageotracheale kialakulasaval fokozatosan elkildondl az elébéltél. Kezdetben a

tid6tasak Urege kdzlekedik az elébéllel, majd az 5. hét kezdetére, mikézben a



tld6tasak szeparalddik az el6béltél, kialakul beléle a trachea és két lateralis
kidblos6désébdl a tidéhdlyagok (Othersen 1993). A septum oesophageotracheale
deviaciéja és fennmaradasa rendellenes Osszenyildsokat alakithat ki a légcsé és
nyelécsé kozott. Az el6bél jarulékos tludbétasakjaibdl indulhatnak fejlédésnek az
ectopias tidélebenyek, melyek a tracheabdl és oesophagusbol egyarant eredhetnek
és flggetlenek a légz6érendszer normalis szerkezeti elemeitdl (Heitzman 1984, Eom
2007). A jarulékos tid6tasakoknak primitiv gastrointestinalis cs6be valé bendvésébdl
és persistalasabdl kialakult struktarakat bronchopulmonaris elébél malformaciok
gyUjténéven foglaljuk 6ssze (Gerle 1968). Ezen maradvanyok kdzé soroljuk a tidé
sequestratidkat, bronchogen cystakat és a nyelécsé enterogen cystait.

A bronchogen cystdk lehetnek centralis vagy periférias elhelyezkedéstiek,
kdzUlUk a centralisak tekinthet6k bronchopulmonaris elé6bél maradvanynak. A cystak
gyakran tinetmentesek, tlineteket befert6z8désik esetén okoznak, ezek lehetnek
laz, haemoptoe, kdhdgés, purulens kdpetirités. A diagnézisban az rtg, a mellkasi CT
€s a bronchoscopia szerepe kiemelendd. Kezelésik sebészi eltavolitas.

A tidé sequestratibk a I|égzbérendszer normalis szerkezeti elemeitél
flggetlenek, két tipusuk ismert, intralobaris forma, amikor a tidé tartalmazza az
abnormalis szdvetet és extralobaris, amikor a sequestratio a normal tidélebenytdl
szeparaltan fordul el6. Kézd6s jellemzéjik, hogy jelentés kaliber( artériabdl kapnak
jarulékos vérellatast, bronchialis anomalia és parenchyma dysgenesis mutathatd ki
benniik. Bronchogen cystaval kombinalédhatnak (Savic 1979, Black 1988). Az
intralobaris sequestratiok altalaban az alsé lebenyekben talalhatok, leggyakrabban a
bal postero-basilaris szegmentben, mig az extralobaris sequestratiok altalaban a
diaphragma és a bal alsé lebeny kdz6tt talalhatéak, vérellatasukat az aortabdl kapjak

s nem mutatnak kdzlekedést a légcsérendszerrel (Carribn-Valero 2003). A felsé



thoracalis régidban el6éfordulasuk nagyon ritka, mindéssze 5 esetet kbzblnek az
irodalomban. Ezekben az esetekben a vérellatds a jobb artéria subclaviabdl ered
(Cserni 2007). Visszatér6 pneumonia, obstruktiv bronchitis tlnetei utalhatnak a
malforméaciora. Diagnosztikaban a CT mellett az angiographianak és a szines
Doppler vizsgalatnak van kiemelkedd szerepe. Kezelés a tid6 sequestratio sebészi
eltavolitasa.

A mellkasi enterogen cystdk a szintén a bronchopulmonaris el6bél
malforméaciéi kdzé tartoznak. A trachea és oesophagus szeparalédasanak
elmaradasa és a septum persistalasa vezet kialakulasukhoz, gyakran cervicalis vagy
fels6 mellkasi csigolya anomalidk is tarsulnak az elvéltozashoz. A nyel6csé
enterogen cystai kialakulhatnak nyel6csé atresiaval egyitt, 6sszekottetésben allva a
legcsérendszerrel (Pokorny 1984). Az atresiaval nem kombinalodott esetek altalaban
tinetmentesek, ha tlneteket okoznak, az a fert6z8dés kdvetkezménye lehet, ritkan
gyomornyalkahdrtyat tartalmaznak, mely fekély és vérzés forrdsa lehet. Kezelés a

sebészi eltavolitas a nyelécsé és trachea rekonstrukciojaval.

2.3 Urachus maradvanyok

Az urachus, vagy k6zépsé umbilicalis szalag egy kdzépvonali csészeri
struktira, mely a huagyhdlyag kupolajatol a koéldokig terjed. Fejlédésileg két
embryonalis képlet maradvanya, részben a cloacaé, mely a fetalis holyag prekurzora,
és az allantois, mely a szikzacskdbdl ered. A cloaca membran megjelenésekor, kb. a
fejlédés 16. napjan a szikzacské hatsé falan kis diverticulum fejlédik, ezt nevezzik
allantois diverticulumnak. A huagyhdlyag cranioventralis vége az allantoisba nyilik a

kéldok szintjéban, azaz a holyag kezdetben a koéldokig terjed. A 4. 5. magzati



hénapban a hélyag a kismedencébe slllyed, és az apicalis része elkeskenyedik, egy
fibromuscularis kéteg marad vissza, melyet urachusnak nevezink (Yu 2001).

Emberben rudimenter képlet marad, normalisan szlletés elétt visszafejlédik,
csak egy fibrosus kéteg marad beléle, melynek funkcibja ismeretlen. A felnéttek
harmadaban azonban megtalalhaté egy mikroszkopikus, lumennel bird, a hélyaggal
kommunikalé koéteg (Schubert 1983). Azokban az esetekben, amikor az urachus
intraembryonalis része persistal, urachus fistula, urachus cysta vagy urachus sinus
maradhat vissza bel6le, mely nem csak ujszil6tt- illetve gyermekkorban, hanem
felnéttkorban is panaszokat okozhat.

A veleszUletett urachus rendellenességek férfiakban kétszer gyakoribbak, mint
nékben, négy tipusuk ismert: urachus fistula (persistalé urachus), urachus cysta,
urachus sinus és vesicourachalis diverticulum (a kdldékben jelentkezd
elédomborodas) (DiSantis 1991). Az urachus fistula kdzlekedést okoz a hugyhdlyag
és a koOldok kozoétt, vizelet megjelenését eredményezve a kélddkben. Az urachus
sinus az urachus umbilicalis végének kidbl6sédését jelenti, mely nem kdzlekedik a
hélyaggal, de a koélddkben észlelhetd; a cysta az urachus alsé egyharmadanak
cystosus tagulata, mely sem a koélddkkel, sem a holyaggal nem kézlekedik; a
vesicourachalis diverticulum pedig a holyag apicalis részének kidbldsédése, melyet
az urachus distalis végének elmaradt zarédasa okoz.

A persistalé urachus fistulan kivll a paciensek nagy része tinetmentes marad.
A diagnosztikaban az ultrahangnak és a CT-nek van kiemelt szerepe, a kommunikal6
elvaltozasok esetén definitiv diagndzis fistulographiaval vagy cystographiaval adhato.
Az urachus maradvanyok leggyakoribb kévetkezménye az infekcid lehet, mely egyéb
hasi vagy kismedencei gyulladasokhoz hasonlé tlineteket adhat (Ward 1993). Attdl

flggéen, hogy az urachus maradvany mivel koézlekedik, a purulens valadék

10



megjelenhet a kéldékben, de vezetédhet a hélyagba is, vagy akar mindkét irdnyba
(Thapar 2006). A persistalé urachus masik szévédménye a rosszindulatu daganat,
(amely az 6sszes hélyagtumor 0.5%-at adja), leggyakrabban adenocarcinoma
kialakuldsa lehet (Siefker-Radtke 2006). A daganatok az extraperitonealis
elhelyezkedés miatt sokaig tlnetmentesek maradnak, felnéttkorban kertinek
felismerésre. Az urachus maradvanyok kezelése infekcibmentes esetben sebészi

eltavolitas.

2.4 Ductus opmphalomesentericus maradvanyok

A primitiv bél az 5. magzati héten gyors ndvekedésnek indul és a
kéldékzsinérba tiremkedik. A hernialédott primitiv. bél apexa a ductus
vitellointestinalissal kapcsolodik a szikzacsk6hoz. A k6zépbél részét képezé ductus
vitellointestinalis vagy omphalomesentericus involutidja a 6. hétre megsziinik,
normalisan nem marad kapcsolat a primitiv bél és a hasfal k6zétt. A populacio 2-4%-
aban a jarat persistdl. Az elmaradt vagy inkomplett visszafejlédés kilonbdzé
anatomiai struktlurdk persistalasat eredményezi. Ezek lehetnek umbilicalis cysta,
mely intestinalis szévetet tartalmaz; umbilicalis sinus, mely keskeny koéteggel
kapcsolodik a terminalis ileumhoz; vékonybél nyalkahartyaval boritott kéldék polyp;
intraabdominalis cystat tartalmazé koéteg, Meckel-diverticulum és a teljes hosszaban
nyitva maradt, persistalé vitellointestinalis jarat (Vane 1987, Moore 1996).

Ezek az embryonalis szervmaradvanyok kilénb6z6 tineteket okozhatnak, a
leggyakoribbak a bélelzarédas, hasi fajdalom, véres székletlrités és kolddksérv. A
tinetek a legtébb esetben 4 éves kor elétt megjelennek, azonban felnéttkorban
gyakran panaszmentesek. Amennyiben a kélddkben lathaté az elvéltozas polyp,

elédomborodéast okoz6 hasfali cysta, vagy hasfalon keresztll béltartalom Griléséhez
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vezetd teljes fistula, a diagndzis megallapitasa kénnyebb. A diagnézis felallitdsa az
inspekcidval a kéldékben nem észlelhetd esetekben nehéz, ebben bélelzarodashoz
vezetd kodtegek esetén nativ rtg felvétel segit, massziv, a beteg haemostatuszat is
megingato rectalis vérzés Meckel-diverticulumra utal. Kélddkben lathatd jarat esetén
a fistulographia javasolt. Kérdéses esetekben definitiv diagndzist a laparotomia vagy
laparoscopia ad (Sawada 2006). Az omphalomesentericus maradvanyokban
kialakulhat gyulladas (sinus, cysta), a cystaban akut tlneteket okoz6 talyog és
nagyon ritkdn primer omphalomesentericus adenocarcinoma (Brod 1988). A
gyulladasok kezelése sebészi, drainage alkalmazésa. Arrd6l, hogy a felismert, de
tineteket nem okoz6 persistalé embryonalis maradvanyokat el kell-e tavolitani
megoszlanak a vélemények (Hinson 1997, Towsend 1989). Sajat gyakorlatunkban

minden felismert maradvanyt eltavolitunk.

2.4.1 Meckel-diverticulum

Az omphaloentericus maradvanyok kétharmada Meckel-diverticulum (Lassen
1994). A Meckel-diverticulum tartalmazhat ectopids gyomornyéalkahartyat vagy
hasnyalmirigy szbvetet is, okozdja lehet invaginatio kialakuldsanak, benne carcinoid
tumor (Moyana 1989, Neis 1992) és adenocarcinoma is kialakulhat (Lin 2000).

Leggyakoribb tlnetei a vérzés, hasi fajdalom és intestinalis obstrukci6.
Komplikaciéi lehetnek a diverticulitis, melynek tlinetei az acut appendicitis tineteivel
megegyezOk, preoperativ elklldénitésiik nagyon nehéz, a diverticulitis az
appendicitishez hasonléan perforacibhoz is vezethet. A sulyos gastrointestinalis
vérzés oka a diverticulumban Iévé ectopias gyomornyalkahartya. Diagnézisaban a
9MTechnecium izotdp vizsgalat lehet kdrjelzd. Impactalddott idegentestek, parazitas

infekcidk is el6fordulhatnak a diverticulumban. A sebészi kezelés az eltavolitas. A
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tinetmentes esetekben a sebészi eltavolitas szlkségszerlisége szintén vitatott. Sajat

gyakorlatunkban a véletlen leletként észlelt Meckel-diverticulumot is eltavolitjuk.

2.5 Kopoltyuiv maradvanyok

A fej és nyak fejlédésének legjellegzetesebb alakzatat ad6 kopoltyuivek
(branchial arch) az embryonalis fejl6dés 4. és 5. hete soran jelennek meg. Az ivek
mesenchyma-tomoruléseket tartalmaznak, melyeket kopoltydbarazdak (branchial
cleft) valasztanak el egymastdl, melyek kialakuldsat kidbl6sédések, garattasakok
(branchial pouch) megjelenése kiséri (Freidberg 1989). A kopoltyuivek
nomenklaturgjaban embernél a garativek kifejezést is hasznaljuk szinonimakent,
mivel human embrydkban tényleges kopoltyuk (brachiumok) nem alakulnak ki. A

garativek elhelyezkedését az 1. abra szemlélteti.

Lateral tongue Thyroid
swellings  diverticulum

Olfactory pit
Maxillary process ©
Mendibular arch

Hyoid arch
Third arch

Entrance to
larynz

a b
1. Abra 18-21 nap k6zdtti human embryo pharynxanak keresztmetszete (a) és a 4.
hét végén Iévé embryo feje (b). A ,mandibular arch” az I., a ,hyoid arch” a Il.

kopoltyuivnek felel meg. (Wikipedia)
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A nyaki cystak és fistulak a gyakori fejl6édési rendellenességek kbzé tartoznak.
KoézUluk legvaltozatosabb megjelenési formakat az embryonalis kopoltyuivek
maradvanyai mutatjak. A szé6v86dménymentes esetek sokszor csak feln6tt korban
jelentkeznek, ilyenkor gyakori a malignus atalakulas bennik (Androulakis 1990). A
gyermekkorban felismerésre kerillt rendellenességek &ltalaban jéindulatuak,
azonban ritkan malignus elvaltozas is el6fordul. A nyaki cystak és fistulak a nyaki
csombk Kkb. 60%-at képezik, kbézel fele-fele aranyban (Torsiglieri 1988),
elhelyezkedése kilonbdz6 lehet, diagnosztizalasuk a fizikalis vizsgalat mellett a
fistulak kontrasztanyagos feltdltésén alapulhat. Igazolt kopoltyuiv maradvany esetén

m{téti eltavolitas indokolt (Agaton-Bonilla 1996).

2.5.1 Az I. Kopoltyuiv maradvanyai

Az I. kopoltytiv maradvanyainak diagnosztizalasa nehéz. Ritkan fordulnak elé,
a kopoltydiv maradvanyok 8%-at alkotjak (Chandler 1981). Amellett, hogy ritkak,
gyulladasuk esetén is nehezen felismerhetéek, mivel a gyulladas lokalizacidja
alapjan nyalmirigy- vagy sz6rtiszégyulladas lehetésége merll fel els6ként. Az
elkulénitésben a gyulladast megel6z6en a kortériénetben szereplé valadékozas és
az induratio hidnya lehet segitséglinkre. Mig a fistuldk mar csecsem®&korban
felismerhetéek lehetnek, a cystakat altaldban 13-18 éves korban diagnosztizaljak
(Telander 1977). Triglia és tarsai 39 eset retrospektiv feldolgozdsa utan
morfoldgiailag 3 tipust kildnitettek el, 28% fistula, 51% sinus és 21% cysta, a tinetek
30%-ban krénikus purulens flilvaladékozas, mig 70%-ban a flal mellett perzisztalé
fistula vagy télyog (Triglia 1998). Arnot és Work a maradvanyok két formajat

kiloénitette el, a ritkabb a membranosus kilsé halljarat duplikaciéjanak felel meg,
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ilyenkor eqgy, a ful el6tt nyild fistula észlelhet6, a gyakoribb tipus, amikor a kilsé
hall6jarat duplikatumban endo- és ektodermalis elemek példal porc is megjelenik s a
jarat ebben fejezédik be( Arnot 1971 és Work 1972). A mitéti kezelés soran a
legfontosabb 1épés a n. facialis againak izolalasa és megtartdsa, valamint a jarat

teljes kimetszésére kell térekedni.

2.5.2 A ll. Kopoltyuiv maradvanyai

A kopoltyiv maradvanyok 90%-a a Il. kopoltytivbsl szarmazik. Altaldban az
elsé néhany életévben diagnosztizaldsra kertl, azonban ha nincs kllsé nyilasa a
jaratnak, csak felnéttkorban ismerhetd fel (Telander 1977). A megjelenési forma lehet
cysta vagy fistula, az elébbi 3-szor gyakoribb (Agaton- Bonilla 1996). A kiilsé nyilas
nélkuli, porcot tartalmaz6 formak nagyon ritkak. A komplett jaratok belsé nyilasa a
nasopharynx vagy oropharynx barmelyik részén lehet, leggyakrabban a fossa
tonsillarisban (Soper 1986 és Ang 2001), kllsé nyilasuk altaldban a m.
sternocleidomastoideus elllsé felszinén, az als6-k6zépsé harmad hataran talalhato,
de a jugulumtdl a processus mastoideusig barhol lehet a fejbiccentd izom vonaldban.
A cystak, kilsé nyilas nélkil, puha csomoéként tapinthatbak. A maradvanyok
oldalisagaban kulénbség nincs, 6-10%-ban mindkét oldalon kialakul. Leggyakoribb
tinet, amennyiben gyulladas nincs, az atlatszé, mucinosus valadék megjelenése a
fistula nyilason keresztll, mely nyomasra provokalhaté s mar fizikalis vizsgalat soran
felismerhetd. A ritkabb tlnetek kézll a stridor (Ford 1992), a pharyngealis cystak
torokfajast okozhatnak teltségérzéssel, dysphagiaval és hyponasalis beszéddel
(Takimoto 1989). Gyulladas esetén hyperaemias lesz a fistula kérnyezete, talyog
vagy purulens valadékozas alakul ki. Ritka, masok altal nem publikalt tinet lehet a

foetor ex ore, a kellemetlen szajszag is, mely megjelenése akar a lathato fistula
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illetve cysta megjelenését megelézve sziletést kdvetéen mar eléfordulhat (Jézsa
2004). Bar ritkan, de ahogy mas embryonalis maradvanyszervben is, a kopoltyliv
maradvanyban is kialakulhat malignus atalakulas, primer branchialis jarat carcinoma
kialakulasa ismert (Maturo 2007).

A 1l. kopoltyuiv maradvanyok kezelése a teljes sebészi kimetszés.

2.5.3 A lll. és IV. kopoltyuivek maradvanyai

A lll. és IV. kopoltyuiv maradvanyainak sinusai nagyon ritkdk, a kopoltyuiv
maradvanyok 2-3 %-at teszik ki (Choi 1995). Mindkét maradvanybdl kialakulhat
komplett fistula, mely a sinus piriformistél a glandula thyreoideaig terjedhet, a
ritkabban el6forduld V. kopoltydiv maradvany (a ductus pharyngobranchialis) a
pajzsmirigy bal lebenyén keresztll halad, ezért a pajzsmirigy akut gyulladasaval
tarsulhat. Gyakori megjelenés lehet nyak lateralis oldalan 1évé, kitjulé talyog is
(Chaudhary 2003) és jellemz8 tunete lehet a stridor (Wasson 2007). Mindkét
maradvany par honapos kortdl fiatal felnéttkorig jelenhet meg, sziletést kdvetéen
észlelt, gyors ndvekedést mutatd, fels6 mediastinumba terjed6 Ill. kopoltyliv
maradvanyt is leirtak (Pereira 2004). A diagnoézis felallitasdhoz a fizikélis vizsgalat és
fistulogram mellett barium nyeletés és CT vagy MR vizsgalat is szlikséges lehet, bar
a kontrasztanyag nyeletés nem minden esetben demonstréalja a jarat megjelenését. A
sebészi kimetszés soran a részleges thyreoidectomiat is el kell végezni (Takimoto

1990).

2.6 A ductus thyreoglossus maradvanyai

A pajzsmirigy hamproliferatioként jelenik meg a garat falaban, majd

kétlebenyes diverticulumként a garatbél el6tt lefelé szall. Vandorlasa soran a mirigyet
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egy szlk csatorna, a ductus thyreoglossus kapcsolia a nyelvhez, mely a
késébbiekben tdmdr hamléccé valik, majd eltlinik. Tovabbi fejlédése soran a glandula
thyreoidea lefelé szallva a nyelvcsont és gége porcai elétt halad el, majd a 7. héten
foglalja el végleges helyét a trachea elétt (Sadler 1995). Amennyiben a ductus
thyreoglossus nem tinik el, a bel6éle szarmazo6 cystdk a vandorlas utvonalan béarhol
megjelenhetnek, de mindig a nyak kdzépvonaldban. Cysta colli mediananak vagy
k6zépsd nyaki cystanak nevezzik O&ket, tipikusan a nyelvcsont el6tt, alatt, vagy
annak kbzvetlen kézelében helyezkednek el, de megtalalhatéak a nyelv gydkerének
alapjdban vagy a pajzsporc szomszédsagaban is (Nicollas 2000). Amenyiben a cysta
egy jarattal a k6zépvonalban a felszinen nyilik, fistula colli mediananak nevezzik. E
jaratok altalaban masodlagosan a cysta rupturaja miatt alakulnak ki, Iényegesen
ritkabb, amikor mar szlletéskor lathatéak (Torsiglieri 1988).

Bar egyes szerz6k szerint (Niedziela 2006) thyreoglossus maradvany a
populacié 7%-ban megtalalhaté, malignizalédasi arany 1% (Dedivitis 2000) s a
daganatok 75-85%-a papillaris adenocarcinoma.

A diagnézis felallitasa legtdbbszér fizikalis vizsgalat, inspekcié alapjan
térténik, a kérdéses esetekben CT, MR, fistulographia és tiibiopsia is sz6éba jon (Pitts
1988).

A kezelés infekci6 mentes dllapotban a cysta és a nyelvcsont kbzépsd
részének teljes eltdvolitdsabdl all, Sistrunk mitét, ez a valasztand6 eljaras a

cystaban kialakult metastasis nélklli papillaris carcinoma esetén is (Weiss 1991).

2.7 Ductus mesonephricus (Wolff-féle cs6) maradvanyai

A 6 hetes embryéban mar indifferens allapotban lathatok az ivarcsatornak, a

ductus mesonephricus, vagy Wolff-cs6, melybe a mesonephros tubulusai nyilnak és
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amely a férfi iranyd nemi differencialodas indulé szervtelepe. Testosteron Aaltal
medialt virilisatiéja utan belble indul ki a him kivezeté csatorna nagyobb része, a
ductus epididymis, a ductus deferens és a ductus ejaculatorius. Férfiakban
maradvanyai a hereflggelékek kdzlil az appendix epididymis, a vas aberrans, a
Haller-féle szerv és a paradydimis vagy Girald-féle szerv. A herefliggelékek
el6fordulasi gyakorisagat, megjelenési formait és Kklinikai jelent6ségét a
.Hereflggelékek” cim fejezetben, egyitt targyaljuk.

N6ékben a ductus mesonephricus maradvanyai az epoophoron és a vagina
vagy uterus lateralis falaban 1évé Gartner-cysta. Kilén csoportot képeznek a Wolff-
cs6 persistalasahoz kapcsolhaté neoplasmak, melyet ,FATWO”-ként nevezett el a
szakirodalom (Female Adnexal Tumor Wolffian Origin) (Devoussaoux-Shisheboran
1999). A tumorok tokkal kérllvett, solid képletek, melyek komprimaljak az adnexeket,
szdveti strukturajuk halézatos szerkezetl, esetenként kevés mucinosus komponenst
tartalmazé lumennel is birnak (Balbi 2006). Mig a Gartner-cystdk diagnézisa
altalaban gyermekkorban megtérténik (Emmons 2001), addig a Wolff-cs6é eredet
adnexalis tumorok felndttkorban kerlilnek felismerésre, sokszor adenocarcinoma

kifejlédése utan (Hinchey 1983). A daganatok teljes sebészi eltavolitasa javasolt.

2.8 Ductus paramesonephricus (Miiller-féle cs6) maradvanyai

Kezdetben a him és nénemi embryo egyarant két garnitdra ivarcsatornaval
rendelkezik, a ductus mesonephricussal azaz a Wolff-féle cs6vel és a ductus
paramesonephricussal, a Miuller-féle csével. A ductus paramesonephricus a
coelomaham longitudinalis invaginatiéja révén alakul ki a plica urogenitalis felszinén.
Caudalisan el6szér a ductus mesonephricus lateralis oldalan halad, majd ventralisan

keresztezi azt és caudomedialis irdnyban névekszik (Sadler 1995). A k6zépvonalban
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érintkezik a masik oldali ductus paramesonephricussal. Az ivarcsatornak és kulsé
nemiszervek tovabbi fejlédése a foetus vérének hormontartalmatél fligg. A magzat
heréjének Sertoli-sejtjei is termelnek nem szteroid anyagot, ez a Muller-féle gatlé
anyag (Mullerian inhibiting substance) mely a Muller-csé regressziojat idézi eld
himekben. N&kben ez az anyag nem termelédik, hidnydban a ductus
paramesonephricus rendszer fenn marad és tuba uterinava, valamint uterussa alakul.

Fejl6édési maradvanya férfiakban lehet az appendix testis, mely a ductus
paramesonephricus kicsiny cranialis része (ismertetését a tébbi herefliggelékkel
egyutt a ,Herefliggelékek” ciml részben teszem) és a persistalo Muller-csé
szindrémaként ismertetett tliinetegylttes, amikor a fiu beteg lagyéksérv tdémldjében
uterust vagy uterus maradvanyt talalunk (Rizk 1998). A szindréma részét képezik
még a cryptorchismus és a férfi kromoszomalis nem. A pontos aetiologidja nem
ismert. A tlnetmentes formakon kivil a persistaldé Mdiller-cs6 maradvanyban

rosszindulatlu daganat indulhat ki (Romero 2005).

2.8.1 Herefliggelékek

A herefiggelékeket Giovanni Battista Morgagni, a paduai anatémia
professzora irta le elészér, 1703-ban az appendix epididymist, majd 1705-ben az
appendix testist. Leirdsaban cysticus képleteknek jellemezte 6ket. Azt feltételezte,
hogy a vizsérv kialakulasa a fliggelékek rupturajara vezethetd vissza. Megfigyeléseit
1761-ben a ,De sedibus et causis morborum” munkgjaban publikalta elészér. Az
appendix testist azéta réla elnevezve, Morgagni hydatidaként is emlegetjik. Az
appendix testis és appendix epididymis elnevezés hasznalata Griffithstél szarmazik,

1893-bdl.
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Az appendix testis a Mdaller-csé cranialis végének maradvanya, ennek
felismerése Waldeyertél szarmazik 1877-bél, mig a rajta kivil még ismert harom
tovabbi hereflggelék (Griffiths 1893), a vasa aberrantia (superior és inferior) vagy
vas aberrans Halleri, a paradidymis (Giraldes szerv) és a mar emlitett appendix
epididymis a Wolff-cs6, vagy ductus mesonephricus maradvanya. A fliggelékek
elhelyezkedését a 2. abra szemlélteti.

Az appendix testis ductus paramesonephricusbdl valé eredését Jacob és
Barteczko bizonyitotta el6sz6r human embrydk elektronmikroszképos vizsgalataval
2005-ben. Ezek alapjan a Miiller-féle csének a legcranialisabb része a cstkevényes
nephrostomialis pronephricus csébél ered s ez a tdlcsérszerd terilet alkotja n6kben a
kés6bbiekben a tuba uterinat. Férfiakban ebbdl alakul ki az appendix testis, melyet

mar az 55 mme-es fil magzatban is ki tudtak mutatni.
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2. Abra (a) az appendix testis és epididymis visszamaradasanak sémas
rajza: 1 here, 2 Wolff-féle cs6, 3 Miiller-féle csé, 4 a mesonephricus szalag cranialis
része, 5 a here és mellékhere als6é pélusat dsszekdétdé mesenchymalis szalag, 6
mellékhere, 7 gubernaculum (Jacob 2005) (b) A leggyakoribb elhelyezkedése a
kilénb6z6 herefliggelékeknek. TA — appendix testis, EA — appendix epididymis, Par
— paradidimys, csillagok — superior €s inferior vas aberrans Halleri, VD — ductus

deferens, T — testis (Rolnick 1968)

A vas aberrans Halleri és az appendix epididymis a a Wolff-csé caudalis
részének maradvanyai, mig a paradidymis a cranialis végének.

Az appendix testis el6fordulasi gyakorisagat 66%-tél (Vermeulen és Hagerty
1945) 92%-ig (Rolnick 1968) irjak le a szakirodalomban. Az appendix epididymis
21%-tél (Sahni 1996) 34%-ig (Rolnick 1968) adjak meg. A masik két mesonephricus
maradvany eléforduldsa nagyon ritka, Favorito tanulmanyaban a here és mellékhere
k6z6tti fissuraban talalhaté Haller-féle superior és inferior elhelyezkedésli aberrans
erek és a funiculus distalis részén talalhaté Girald féle paradidymis kézul 138 herét
vizsgalva egyet sem talalt (Favorito 2004).

Az appendix testis a here fels6 pdlusan, kbzvetlenil a mellékhere feje elétt,
lévé koélesnyitdl borsényi nagysaguig el6forduld, sessilis vagy nyeles képlet.
Funkciéja nem ismert, klinikai szerepét a csavarodasa miatt kialakul6 acut scrotum
(Skoglund 1970, Noske 1998) illetve a beldle kiindulé tumorok (Sundarasivarao
1953, Kernohan 1990, Henley 2000, Uschuplich 2006) adjak.

Az appendix testis lehetséges funkcidjanak és fejlédésének vizsgalata nehéz,
mert az allatvilagban az emlésdk csak néhany fajaban talalhaté meg, 16, marha,

bivaly, juh, emberszabasu majom (Jacob és Barteczko 2005), jellemz&en azokban,
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ahol a here a postnatalis életben allandéan extraabdominalisan a scrotumban
helyezkedik el, mig a szokvanyos Kkisérleti allatok, egér, patkany, melyek heréje
intraabdominalis helyzetben is gyakran megtalalhatd, appendix testis nincs.

Lehetséges funkciojaként Holstein a tunica vaginalis lemezei kbzétt 1évo
serosus folyadék mennyiségének meghatarozasat feltételezte (Posinovec 1969,
Jacob 2005), ez azonban nem igazolhato.

A mar emlitett klinikai szerepét a megcsavarodasa altal kivaltott, a here
torsiétél nehezen elkiildnithetd tinetek adjak. Az appendix testis csavarodas fizikalis
vizsgdlattal az ugynevezett ,blue dot” jel meglétével mutathatd ki (Noske 1998), mely
a here fels6 pélusanal tapinthaté kékesen attlind, témoétt csomét jeléli. A here
fajdalmasséa valik, a herezacsk6é gyakran duzzadt és hyperaemias és a here fels6
pélusanal koérllirt nyomasérzékenység észlelhetd. A legfontosabb a valédi
herecsavarodastdl valé elkilénitése, mivel testis torsio esetén a késedelmes sebészi
beavatkozds roévid idén belil a here elhalasahoz  vezethet. A
differencialdiagnosztikdban a szines Doppler vizsgalat a legértékesebb (Baldisserotto
2005). A flggelékbdl kialakulé tumorok kézll benignusat, cystadenoma (Uschuplich
2006) és malignusat, cystadenocarcinoma is leirtak (Kernohan 1990) Az appendix
testis torsio leggyakrabban a prepubertas korban térténik, ennek magyarazataul
Samnakay 2003-ban a megnévekedett androgén és 6sztrogén hormonok altal az
appendix testisben |évé androgén és dsztrogén hormon receptorokon keresztll elért
hyperplasiat talalta (Samnakay 2003).

Az appendix epididymisnek, a ductus mesonepricus maradvanyanak klinikai
jelentéségét szintén a csavarodas és a tumorok kialakulasa adja (Skoglund 1970).

Hasonldan a t6ébbi fliggelékhez, a paradidymis torsiojat is leirtak (Orazzi 1989)

és szintén daganat alakulhat ki beléle (Scned 1994).
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A Haller-szerv” klinikai jelentésége nem ismert.

Anderson 1994-ben 86 egymast kdvetd orchidopexia soran 100 herét vizsgalt
meg, ezek kdzll 87%-ban legaldbb 1 fliggeléket talalt. A flggelék csavarodas
kockdzata miatt azokban az esetekben, amikor a muitét soran valamelyik
herefliggelék latotérbe kerll, annak eltavolitasat javasolta (Anderson 1995). Ezzel a
véleménnyel egyetértve, sok gyermeksebészeten, koéztlk a magyar
gyermeksebészeti osztalyokon, a felesleges, funkcié nélklli fliggelékek eltavolitasra
kertlnek.

Dolgozatomban célul tliztem ki, az appendix testis el6fordulasanak és az
androgén receptor statuszanak meghatarozasat normaélisan leszallt és nem

descendalt herék esetén.
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3. Betegek és modszerek

3.1 Definiciok ( Az Egészséglgyi Minisztérium szakmai protokollja a herevandorlasi
zavar (retentio testis, cryptorchismus) kezelésérdl. Gyermeksebész Szakmai

Kollégium)

Rejtettheréjliség (retentio testis, undescended testis, cryptorchismus): A scrotumon
kivil Iévé here nem hozhatd stabilan a herezacskéba. Az allapot lehet velesziiletett
vagy szerzett.

Veleszliiletett rejtettheréjliség (congenital undescended testis): a here komplett
vandorlasa a herezacskéba nem tortént meg.

Szerzett rejtettheréjliség (acquired undescended testis): a herevandorlas a
herezacskéba megtértént, azonban késébb a here visszahuzddott a herezacskbbdl.
Idetartoznak a primer formaja az ascendal6 here, masodlagos formaja a iatrogen
rejtettheréjliség.

Ascendalé here (ascending testis): a somaticus ndvekedés soran a here
gubernaculumanak alsé pélusa és a scrotum kozoétti tavolsag megné, ezaltal a here
visszahUzodik a herezacskébol.

latrogen rejtettheréjliiség (iatrogenic undescended testis): valamilyen mutétet
kdvetben kialakult rejtettheréjlség.

Ingahere (testis retractilis, retractile testis): a scrotumon Kivil 1évé normalis here
stabilan a herezacskoba hozhato6.

Ectopias here (ectopia testis, ectopic testis): a here a normalis herevandorlasi
atvonalon kivil helyezkedik el.

Hypoplasias here (hypoplasia testis): a here puhdabb és kisebb a normalis ellenoldali

herénél.
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Kommunikalé vizsérv (hydrocele communicans, communicating hydrocele):
folyadékgyllem a tunica vaginalis rétegei kdzott, mely fizikalis vizsgélat soran
nyomasra megkisebbithet6 volt.

Nem-kommunikalo vizsérv (hydrocele testis, non-communicating hydrocele):
folyadékgyllem a tunica vaginalis rétegei k6z6tt, mely méretét nem valtoztatta és

fizikalis vizsgalat soran nem volt megkisebbithetd.

3.2 A fejlédési maradvanyok el6fordulasi gyakorisaganak és megjelenésének
vizsgalata

A DE OEC Gyermekklinika 10 éves beteganyagaban vizsgaltuk a fejlédési
maradvanyok eléfordulasat. A MedSol adatbazisbdél az adekvat BNO kddok alapjan
lekerestik az embryonalis szervek pesistalasa altal kivaltott betegségek miatt
1997.01.01 és 2006.12.31. koOz6tt klinikankon kezelt gyermekek adatait. A
betegségek megjelenési formaja és tlnetei keriltek feldolgozésra. Az el6fordulés
értékeinek megadasanal a Kdzponti Statisztikai Hivatal altal k6zzé tett korcsoportos
népesség megoszlast vettik figyelembe, tekintettel arra, hogy a klinika ellatasi
terllete az észak-alféldi régi6, harom megye: Hajdu-Bihar, Jasz-Nagykun-Szolnok és
Szabolcs-Szatmar —Bereg megye 14 év alatti lakosainak szamat vettik figyelembe.
Az eléfordulasi gyakorisagot a tartam prevalencia meghatarozasaval adtuk meg, a
vizsgalt periodusban minden évében kikerestik a kezelt betegek szamat, azt
elosztottuk az érintett populacié szamaval, majd ésszeadtuk és atlagoltuk a 10 év
el6fordulasi adatait s az igy kapott értékeket tekintettik el6forduldsi gyakorisagnak.
Az el6fordulasi gyakorisag mellett kiemeltik a ritka, a korai felismerést befolyasold

tineteket és specidlis, diagnosztikai problémakat okoz6 forméakat.

25



3.3 Az appendix testis el6fordulasi gyakorisaganak és az azt befolyasolo
tényez6knek a meghatarozasa

Az appendix testis el6fordulasi gyakorisdgadnak meghatarozasahoz 208
gyermek adatainak retrospektiv feldolgozasat végeztik. A betegek életkora 2
hdénapos kortdl 12 éves korig terjedt, atlag életkor 4.5 év volt. A gyermekeknél a DE
OEC Gyermekklinika Gyermeksebészeti osztdlyan 2004. majus 1. és 2005.
november 30. k&zdtt orchidopexia vagy vizsérv illetve lagyéksérv mitét tortént,
melynek soran a here latétérbe kertlt és a herefliggelékek jelenléte vizsgalhatd volt.
Ezek alapjan a tanulmanyban 108 egymast kdveté beteg adatat vizsgaltuk, akiknél
rejtettheréjliség miatt 6sszesen 125 orchidopexiat végeztiink és 100 sérv, illetve
vizsérv miatt operalt beteg adatait, akiknél 6sszesen 103 mitét tértént. A
diagnézisokat és mutéti indikacidkat 3 gyermeksebész szakorvos allitotta fel
ugyanazon kritériumok alapjan. Nem kertltek a tanulmanyba az ectopias here, illetve
iatrogen here miatt mitétre kertlt gyermekek adatai.

Az orchidopexias esetekben a feldolgozas szempontjai voltak a gyermek kora
a muitét idején, esetleges herehypoplasia megitélése, illetve az appendix testis
megléte. Lagyékserv, illetve vizsérv mitét esetén, amikor a here a mitét soran
lathatova valt, az appendix testis megléte és a beavatkozas oldalisaga kertilt
feliegyzésre.

A kiértékelés soran 6sszehasonlitottuk az appendix testis el6fordulasanak
gyakorisagat a leszallt, azaz herezacskoban 1évé herék esetén (lagyékseérv, illetve
vizsérv mitéten atesett gyermekek adatai) és rejtettheréjliség (orchidopexian atesett
gyermekek) esetén, valamint elemeztiik az 6sszefliggést a rejtettheréjliség és a
herefliggelék el6fordulasa kdzétt figyelembe véve a herehypoplasia megjelenését,

illetve a sérvtdmld jelenlétét. Az adatok feldolgozasat és elemzését Fisher-féle t
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probaval teszt és a Chi-square teszt alkalmazdsaval végeztik, szignifikdnsnak

tekintve a p<0.05 értéket.

3.4 Az appendix testis androgén és Osztrogén hormon receptorainak
kimutatasara iranyulé vizsgalatok
3.4.1 Vizsgalati modszerek

A hereflggelékek eltavolitasa és vizsgalata a tanulmany tervezett
protokolljanak benyujtasa utan a DE OEC Human Etikai Bizottsaganak RKEB/IKEB
2551-2006 szamu engedélye alapjan tortént.
A szilék, illetve kisér6k szamara készitett irasbeli beleegyezd nyilatkozat a
flggelékben mellékelve.
Orchidopexia, lagyéksérv és vizsérv mitét sordn, amennyiben a here latotérbe
kerlilt, az esetlegesen meglévd appendix testist szdévettani, immunhistochemiai és

immunfluorescensz vizsgalat céljabdl eltavolitottuk.

3.4.1.1 Szbvettani vizsgalat
Az eltavolitott, formalinban fixalt és paraffinba agyazott herefliggelékek szdvettani
metszeteit haematoxylin-eosinnal festettik meg és fénymikroszkdp alatt két figgetlen

patholégus szakorvos részvételével vizsgaltuk.

3.4.1.2 Immunhistochemia

Az eltavolitott, formalinban fixalt és paraffinba agyazott herefliggelékek metszeteit
BioGenex monoclonalis, egérben termelt anti-human androgén receptor antitesttel
(klén: F39.4.1) és DAKO monoclonalis, egérben termelt anti-human 06sztrogén

receptor antitesttel (klon: 1D5) kezeltlk, a lathatéva tételhez diamino-benzidint(DAB)
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hasznaltunk. A kdvetkez6 kontrol metszeteket hasznaltuk: pozitiv kontrol androgén

hormon receptorra pozitiv prostata adenocarcinomat, 6észtrogén hormon receptorra

pedig a eml6 carcinomat (7. kép), negativ kontrol mindkét receptorra csak primer

antitest elhagyasaval készdlt.

A metszeteket 10, 20 és 40-szeres nagyitasban, fénymikroszkop alatt vizsgaltuk, a

fényképeket a mikroszkophoz integralt fényképezdvel készitettik (Leica DM 2500,

DFC 480, Leica Microsystem, Heerbrugg, Switzerland).
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1. Kép (a) Androgén hormon receptorok immunhistochemiai vizsgalattal prostata

carcinoma metszetében. A receptorokat a barna festédés jeldli (x40); (b) Osztrogén

hormon receptorok immunhistochemiai vizsgalattal emlé carcinoma metszetben. A

receptorokat a barna festédés jeldli (x40).

A hereflggelékek epithelialis felszinén és/vagy az acinusok epithelialis boritasaban

lévé barna festédést tekintettlk pozitivnak. A barna festédés androgén receptor

esetében mind a sejtmagban, mind a citoplazmaban megjelenhetett, 6sztrogén

receptor esetén a sejtmagban jelentkezett. A 2. és 3. kép az androgén és dsztrogén

hormon receptorok pozitivitdsat mutatja appendix testisben immunhistochemiai

vizsgalattal.
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2. Kép Androgén receptor (a) és Osztrogén receptor (b) pozitivitast jelzé6 barna

festédeés appendix testis hamjaban immunhistochemiai vizsgalattal (x40).

a
3. Kép Androgén receptor (a) és Osztrogén receptor (b) pozitivitast jelzé barna
festédés a mirigyszerdi strukturak epithelialis bélésének sejtjeiben immunhistochemiai

vizsgalat soran (x40).

3.4.1.3 Immunfluorescensz vizsgalat

A herefliggelékek kordbbiakban leirt primer antitestekkel inkubalt szdvettani
metszeteit fluorescein-isothiocyanate-tal (FITC) konjugélt kecske anti-egér
masodlagos antitesttel kezeltik és inkubaltuk 45 percig szobahémérsékleten. A

metszeteket 4,6-diamino-2-phenylindole (DAPI, Vector Laboratories, Burlingame,
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USA). Pozitiv kontrolként androgén hormon receptorra prostata adenocarcinomat,
dsztrogén hormon receptorra pedig emlé carcinomat haszndltunk (4. kép) Negativ
kontrolként a megfeleld primer antitestet szintetikus blokkold fehérjével preinkubaltuk.

A receptorokat LSM 510 konfokalis Iézermikroszképot (Zeiss, Oberkochen,

Germany) hasznalva vizsgaltuk, 63x viz immerzios objektivvel (1.2 NA, Zeiss).

4. Kép (a) Androgén hormon receptorok immunfluorescensz vizsgalattal prostata
carcinoma metszetében. A receptorokat a z6ld festédés jeléli: (b) Osztrogén hormon
receptorok immunfluorescensz vizsgalattal emlé carcinoma metszetben. A

receptorokat a zold festédés jeldli. (scale bar 30 um).

Az epithelialis felszin sejtjeiben és/vagy az acinusokban megjelené zéld fluorescensz
elszinez6dést tekintettliik androgén vagy 6sztrogén receptorra pozitivnak. Az 5. és 6.
kép az androgén és Osztrogén hormon receptorok pozitivitdsat mutatja appendix

testisben.
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5. Kép Androgén receptor (a) és dsztrogén receptor (b) pozitivitast jelz6 zéld
festédés immunfluorescensz vizsgalattal az epithelialis felszin sejtjeiben. (scale bar

30 um).

a b
6. Kép Androgén receptor (a) és dsztrogén receptor (b) pozitivitast jelz6 zd6ld
festédés immunfluorescensz vizsgalattal a mirigyszeri strukturak epithelialis

bélésében. (scale bar 30 um).
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3.4.1.4 Statisztikai analizis
Fishers exact tesztet hasznéltunk az adatok statisztikai elemzéséhez, p<0.05

értéknél tekintve szignifikansnak az dsszefliggést.

3.4.2 Betegek
3.4.2.1 Rejtettheréjliség vizsgalata

A DE OEC Gyermekklinika Gyermeksebészeti Osztalyan rejtettheréjliség vagy
lagyéksérv mitét soran, 34 fiubdl 37 appendix testist tavolitottunk el, amennyiben a
here latotérbe kerllt. A gyermekek életkora 3 honap és 9 év kbzoétt volt, atlagéletkor
33 hénap.

A szdvettani, immunhistochemiai és immunfluorescensz vizsgalatok utdn az
eltavolitott flggelékeket 3 csoportba osztottuk, Group AU (szerzett retentio testis,
n=14), Group CU (veleszlletett retentio testis, n=12) és kontrolcsoportként Group H
(hernia inguinalis, n=11) és retrospektiv analizist végeztink. A velesziiletett retentio
testis miatt operalt betegekbdl eltavolitott 12 flggelék kdzoétt volt 3 gyermeknél
bilateralis rejtettheréjliség miatt végzett mitét soran eltavolitott 6 flggelék is. Ezek a
gyermekek a mitétet megel6z6en Human Choriogonin injekcidés kuran estek at,

amelynek nem volt terapias effektusa.

3.4.2.2 Vizsérv vizsgalata

Ehhez a vizsgalathoz 23 eltavolitott appendix testist hasznaltunk fel. A
gyermekek életkora 13 és 79 honap kdzétt volt. A szbvettani, immunhistochemiai és
immunfluorescensz vizsgalatok utdn az eltavolitott fliggelékeket 3 csoportba
osztottuk és retrospektiv analizist végeztink. A Group A (lagyéksérv miatt operalt

gyermekek, atlagéletkor 41 hénap) csoportban 8 fliggeléket, a Group B
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(kommunikalé vizsérv miatt operalt gyermekek, atlagéletkor 35 hoénap, a vizsérv
fennallasanak ideje atlagosan 3.8 hénap) csoport 4 fliggeléket és a Group C, a nem-
kommunikalé vizsérv miatt operalt gyermekek csoportjdban 11 fliggeléket
vizsgaltunk. A Group C-ben a mitét idején a betegek atlagéletkora 41 hoénap, a
vizsérv meglétének atlagos ideje 5.2 honap volt. A feldolgozas soran az appendix
testis karosodasara utalé szerkezeti eltéréseket regisztraltuk haematoxylin-eosin
festés soran, illetve az androgén és 6sztrogén receptorok meglétét vagy hianyat a

kilénb6z6 betegcsoportokban.
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4. Eredmények

4.1 A fejlodési maradvanyok megjelenése és el6fordulasi gyakorisaga

A DE OEC Gyermekklinika betegforgalmaban 1997. januar 1. és 2006.

december 31.

kbz6tt megjelené embryondlis fejlédési maradvanyhoz koéthetd

anatomiai struktirak megjelenését és el6fordulasi gyakorisagat az 1. tablazat

szemlélteti. Az adatokat természetesen torzitja az esetek statisztikailag kis szama és

a betegek altal nem respektalt ellatasi tertletek lehetésége, azonban a nagysagrend

jol megitélheté volt.

1. Tablazat A DE OEC Gyermekklinika beteganyagaban 1997. januar 1. és 2006.

december 31. k6z6tt észlelt embryonalis fejlédési maradvanyok megjelenése, tinetei

és eléfordulasi gyakorisaga.

Embryonalis Megjelenés Tunetek El6fordulasi gyakorisag
maradvanyok beteg szam tartam
szarmazasa prevalencia
Primitiv csik sacrococcygealis | lathaté 4 0.00013%

teratoma tumor

extralobaris obstruktiv 1
Az elébél tid6ésequestratio | bronchitis

- o

g;(;rllzt;cz)gulmonans nyeldcsé nyeldcsé 1 0.000066%

enterogen cysta | elzarédas

cysta koldok 2
Urachus terime 0.00013%

vesicourachalis hagyuti 2

diverticulum infekcio

cysta ileus 2

Ductus ileus, 1

. omphaloentericu
Ductus omphaloentericus s persistens vérzés 1 0.00093%
Vérzes, 6
Meckel- 5
diverticulum invaginatio
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aszimpto- 10
matikus
cysta gyulladas 2
Kopoltyuivek
(1. Kopoltyuiv) fistula gyulladas, 4 0.00065%
valadék 13
duzzanat, 12 0.00062%
Ductus thyreoglossus cysta
gyulladas 6
Ductus mesonephricus appendix aszimpto-
epididymis™* matikus
torsio | 195 . 0.0066%
Ductus paramesonephricus | appendix testis aszimpto- 76%
matikus***

*  aszimptomatikus: egyéb miitét sordn keriilt felismerésre,

** az appendix epididymis esetén az aszimptomatikus esetekben az esetek nem keriiltek
feldolgozasra

**% appendix testis aszimptomatikus eseteiben a feldolgozas és incidencia megadésa 2004.
majus 1. és 2005. november 30. kozott végzett 1agy€éktaji miitétek alapjén tortént

4.2 Az embryonalis fejlédési maradvanyok ritka megjelenési formai és tiinetei
4.2.1 A t0d6 extralobaris sequestratidjanak ritka esete

Az elmult 10 évben feldolgozott eseteink kdzétt 1 tid6 sequestratio volt, mely
intralobaris és tipusos megjelenést mutatott, azonban el6z6 munkahelyemen (B-A-Z
Megyei Korhaz, Miskolc, GYEK) talalkoztunk a ritka az extralobaris elvaltozas, ritka,
jobb felsé mellkasi régibban megjelené formdjaval is, melyet a szakirodalomban
fellelneté 5. esetként kézoéltink (Cserni 2007). Munkankban egy 7 hoénapos,
obstruktiv bronchitis miatt felvételre kertlt csecsemd esetét ismertettik, akinél a
mellkasi rtg felvétel mutatott parenchyma denzitasu arnyékot a jobb felsé mellkasi
régiéban, melyet az MR vizsgalat megerdsitett és a benne 1évé folyadék komponens
miatt bronchogen cystanak véleményezett. A m(tét soran észleltlk, hogy az

elvéltozas nagyon ritka megjelenési formaju extralobaris tidé sequestratiénak felel

35




meg. Bar dolgozatomban a DE OEC Gyermekklinikan az elmult 10 évben észlelt
embryonalis fejlédési maradvanyokat dolgoztam fel, ritka megjelenése miatt

kiemelésre érdemesnek tartottam a fent bemutatott esetet.

4.2.2 A lateralis nyaki fistula elsd, ritka tlinete

Az altalam feldolgozott embryonalis maradvanyok kézil a szakirodalomban
kordbban nem ismertetett tlinetet egy komplett lateralis nyaki fistula kezelése soran
észleltiink. A 1l. kopoltyuiv maradvanyanak, a lateralis nyaki fistulanak legjellemzébb
tinete a lathaté fistula nyilas, amelyen keresztlil nyomasra tiszta, mucinosus valadék
ardl, illeteve gyulladas esetén purulens valadék. Az altalunk kezelt gyermekek kézul
az altalanos tlneteken Kivil egy, korabban nem leirt tinettel talalkoztunk. A 2 éves
kislanyt édesanyja szlletése O&ta észlelt kellemetlen szajszag miatt hozta
szakrendeléslnkre. A megtekintés soran a m. sternocleidomastoideus alsé
harmadaban szinesgombostifejnyi fistula nyilast talaltunk gyulladasmentes
kérnyezetben, melybdl nyomasra nyak drdlt. A nyakbdél Haemophilus tenyészett ki, a
sipoly jél szondazhaté volt. Az elvaltozas megfelelt lateralis nyaki sipolynak, ezért
tervezett mitét mellett déntéttiink, melynek soran a narcosis bevezetése és intubéalas
kézben a hats6 garatfalon purulens valadékozas jelentkezett. A sebészi megoldas a
jarat teljes eltavolitasa volt, ennek soran komplett, a garatfalig huzddd fistulat
talaltunk, k6zéps6 harmadaban cystosus tagulattal, melybdl a zavaros valadék nem a
nyaki nyilas, hanem a garat iranyaba urUlt. Ez a jelenség magyarazta a foetort, mely
a fistula kilsé nyaki nyilasanak megjelenése el6tt, mar szlletése 6ta észlelheté volt s

a sebészi beavatkozas utan megszint.
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4.3 Az appendix testis el6fordulasi gyakorisaga intraoperativ felmérésen
alapulé vizsgalattal

Az appendix testis el6fordulasi aranya a rejtettheréjiség miatt operalt
gyermekek kdzott 24% volt (30/125), mig azokndl a gyerekeknél, akik lagyéksérv
illetve vizsérv miatt kertltek matétre 76% (78/103) volt (1. grafikon), szignifikansan
magasabb (p<0.05). A rejtettheréjliség 66%-ban tarsult sérvtémld jelenlétével

(83/125).

1. Grafikon

Az appendix testis incidenciaja

80% 76%

70%
60%
50%
40%
30% - 24%
20% -
10%
0% ‘
Descendalt herék esetén Nem descendalt herék esetén

Nem volt jelentés kllbnbség az apendix testisek szaméaban a jobboldali és a baloldali
rejtettheréjliségben. Az el6fordulasi gyakorisag jobboldalon 29% volt (19/65),
baloldalon 18 % (11/60). Ehhez hasonléan szintén nem volt szignifikans kilénbség a

Morgagni hydatida ardnyszamaban azokban a fiukban, akiknél a here descensusa
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megtortént, lagyéksérv vagy vizsérv miatt keriltek mitétre és ennek soran a here
latotérbe hozhatd volt. 76% (58/76) volt az aranyszam a jobboldalon és 74% (20/27)

a baloldalon. A 2. tablazat mutatja a megoszlasi gyakorisagokat.

2. Tablazat Az appendix testis el6fordulasi gyakorisaga descendalt és nem

descendalt herékben

Jobb Bal Osszes

Sérv, vizsérv (descendalt here) 58/76 (76%) | 20/27 (74%) | 78/103 (76%)

Rejtettheréjliség 19/65 (29%) | 11/60 (18%) | 30/125 (24%)

Rejtettheréjliség soran a herék 40%, (50/125) volt hypoplasias, az appendix testis
el6fordulasa a hypoplasias herékben 32% (16/50) volt.

A 3. tablazat a rejtettheréjliség miatt operalt gyermekekben mutatja a
herehypoplasia, illetve a sérviomlé jelenlétének kapcsolatat az appendix testis
jelenlétével, illetve hianyaval. Ezek alapjan azt mondhatjuk, hogy a herehypoplasias
gyermekek kézil az appendix testis nélkiliek aranya 68% volt, mig akikben észleltiik
herefliggelék jelenlétét 32%-at adtak a hypoplasias heréknek. Ezek az egymashoz
viszonyitott aranyok hasonléak az appendix testis incidencidhoz az ¢sszes retinealt
here miatt operalt gyermeket tekintve (a rejtettheréjliség miatt operat gyermekek

24%-aban volt és 76%-aban hianyzott a herefliggelék).
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3. Tablazat A herehypoplasia és a sérviomld jelenlétének Osszefliggése

rejtettheréjliség miatt operalt gyermekekben

Osszes Appendix Appendix

testissel testis nélkiil
Hypoplasia 50/125 (40%) 16/50 (32%) 34/50 (68%)
Sérvtomlé jelenléte 83/125 (66%) 22/83 (26%) 61/83 (74%)
Sérvtomlé hianya 42/125 (34%) 8/42 (19%) 34/42 (81%)

4.4 A gyermekek atlagéletkora a herefixatio idején és a rejtettheréjliség formaja
ko6zo6tti kapesolat

A gyermekek atlagéletkora az operacioé idépontjaban leszallt herék esetén
(tehat a lagyéksérves és vizsérves gyermekeknél) 48 hénap volt. Azokban a
gyermekekben, akiket rejtettheréjliség miatt operaltunk, 53 hénap volt az atlagéletkor
a matét elvégzésének idépontjaban. Ebben a csoportban ez az érték 39 hénap volt
azokban a gyerekekben, akiknek a herefixatio soran nem talaltunk appendix testist
és 61 hdénap azokban, akikben talaltunk (2. grafikon). Mivel az idésebb korban
matétre kerllék kdzott gyakoribb a szerzett rejtettheréjliség, ezen adatok alapjan
valészinUsithetjik, hogy a veleszlletett rejtettheréjliség esetében atlagosan még

kevesebb a Morgagni hydatida el6fordulasanak aranya.
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2. Grafikon A gyermekek atlagéletkora a matét idépontjaban, honapban megadva

A gvermekek atlageéeletkora a muagtet
idoéopontjaban
70
60 —
0 Descendalt here
50
B Nem descendalt
40 — here
O Nem descendalt
30 here fuggelek
neélkal
O Nem descendalt
20 - here fuggelékkel
10 —
(@]
1

4.5 Az appendix testis szerkezete

Haematoxylin-eosin festéssel az appendix testis j6l erezett stromabdl és az
azt boritd pseudocolumnaris epitheliumbdl all. A flggelék felszine helyenként
kesztylujjszerli behiz6dasokat mutat, a stroma koétdszdvetbe agyazott ereket és
kil6bnbdzd szdmu acinust tartalmaz. E mirigyszerl képleteket oszlophdm boritja (7a.
kép). Amennyiben tartésan perzisztalo vizsérv észlelhetd, epithelialis destructio indul

(7b. kép).

40



7. Kép (a) Descendalt, normal appendix testis szerkezete haematoxylin-eosin
festéssel (Group H) (x20). A képen jol lathato a pseudocolumnaris ham, a
kesztyliujjszerii bemélyedésekkel és mirigyszeri strukturaval és az erekben gazdag,
laza kétészbvetes allomany. (b) Perzisztalo nem-kommunikalé vizsérv esetén az

appendix testis hamjanak destrukcioja (haematoxylin-eosin x10)

4.6 Az appendix testis androgén és dsztrogén receptor statusza descendalt és
nem descendalt herékben

Immunhistochemiai vizsgalattal az androgén receptor pozitivitas a Morgagni
hydatidak epithelialis felszinének és az acinusok epithelialis bélésének sejtjeiben volt
kimutathaté, barna elszinez6dés formajaban. A receptorok intranuclearis és
cytoplasmaticus elhelyezkedést is mutathattak. A stroma sejtjeinek pozitivitdsa
valtozé volt.
Immunfluorescensz festéssel, pozitivitas esetén, az androgén receptorok élénkzdld
elszinez6dést mutattak, amely a flggelékek epithelialis felszinének és az acinusok
epithelialis bélésének sejtjeiben voltak kimutathatok, stromalis sejtek pozitivitasa nem
igazolddott. Ezért a kés6bbiekben a receptor pozitivitast a felszin illetve a mirigyszeri

struktarak ham bélésének festédése alapjan adtuk meg.
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Osztrogén receptorra vonatkoztatva a receptor jelenlétét szintén barna festédés
mutatta az immunhistochemiai vizsgéalat soran. Ezek alapjan az észtrogén receptor
az androgénhez hasonléan epithelialisan a felszinen vagy az acinusok bélésében
jelent meg. A stroma sejtjeinek festédése valtozo volt.

Immunfluorescensz jeldléssel az 6sztrogén receptor jelenlétét zbldes elszinez6dés
igazolta, mely az epithelialis sejtek magjaban volt lathat6. Stromalis sejtek festédését
nem észleltik.

A 4. tablazat mutatjia az androgén és 06sztrogén receptorok megjelenését

immunhistochemiai és immunfluorescensz vizsgalattal a harom betegcsoportban.

4. Tablazat Androgén és 6sztrogén receptorok megjelenése

Androgén receptor Osztrogén
pozitivitas receptor
pozitivitas
Group H (n=11) 11 11
Group AU (n=14) 14 14
Group CU (n=12) 0 12

A Group H-ban, azaz a kontrolként hasznélt, lagyéksérv miatt operalt gyermekek
csoportjgban mind a 11 esetben mindkét moddszerrel androgén és &sztrogén

pozitivitast észleltiink. A hormon receptor pozitivitast a 8. kép szemlélteti.
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8. Kép Lagyeéksérv miatt operalt gyermek (Group H) appendix testisének androgén

hormon receptor (a) és &sztrogén hormon receptor (b) pozitivitasat mutatja

immunhistochemiai vizsgalatal, a nagyitas: x20; és immunfluorescensz vizsgalattal

(c) androgén receptor, (d) 6sztrogén receptor pozitivitas. Scale bar 30 um.

Ehhez hasonl6an, a szerzett rejtettheréjliség miatt operalt gyermekek csoportjaban

(Group AU) is kimutathatéak voltak mind az androgén, mind az észtrogén receptorok

(9. kép).
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9. Kép Szerzett rejtettheréjliiség miatt operalt gyermek (Group AU) ) appendix
testisének androgén hormon receptor (a) és &sztrogén hormon receptor (b)
pozitivitasat mutatjia immunhistochemiai vizsgalattal, a nagyitas: x20; és
immunfluorescensz vizsgalattal (c) androgén receptor, (d) d&sztrogén receptor

pozitivitas. Scale bar 30 um.

Ezzel szemben, a velesziletett rejtettheréjiség miatt operalt gyermekek

csoportjdban androgén receptor egyik flggelékben sem volt kimutathaté egyik
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eljarassal sem, mig az 6észtrogén receptor mind a 12 fliggelékben lathatdé volt mind

immunhistochemiai mind immunfluoroscence vizsgalattal (710. kép).

c d
10. Kép Velesziiletett rejtettheréjliség miatt operalt gyermek (Group CU) ) appendix
testisének androgén hormon receptor negativitasat (a) és 6sztrogén hormon receptor
pozitivitasat (b) mutatja immunhistochemiai vizsgalattal, a nagyitas: x20; és

immunfluorescensz vizsgalattal androgén hormon receptor hiany (c) és 6sztrogén

hormon receptor pozitivitas (d). Scale bar 30 um.

45



4.7 Az appendix testis szerkezete, androgén és d6sztrogén receptor statusza
kommunikalé és nem-kommunikal6 vizsérv esetén

4.7.1 Epithelialis destrukcio

A haematoxylin-eosinfestés nem mutatott epithelialis karosodast a Group A
(lagyéksérv) és Group B (kommunikal6 vizsérv) csoportokban, de a nem-
kommunikalé vizsérvek (Group C) 72%-aban kimutathatdé, ez a kilénbség

szignifikans volt.

4.7.2 Receptor statusz
A receptor pozitivitast a 4.4 fejezetben a descendalt s nem descendalt herék
vizsgalatakor leirtaknak megfeleléen itéltik meg. Androgén és 6sztrogén receptorok

mindkét mddszerrel kimutathatéak voltak a Group A és Group B csoportokban

mindegyik figgeléekbdl készllt metszetben (711. kép)
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c
11. Kép Kommunikalé vizsérv miatt operalt gyermek (Group B ) appendix
testisének androgén hormon receptor (a) és &sztrogén hormon receptor (b)
pozitivitasat mutatia immunhistochemiai vizsgalattal, a nagyitas: x20; és
immunfluorescensz vizsgalattal (c) androgén receptor, (d) d&sztrogén receptor

pozitivitas. Scale bar 30 um.

A Group C-ben androgén receptorok csak 18%-ban, 6sztrogén receptorok 36%-ban

voltak kimutathatdéak, a kilénbségek szignifikansnak bizonyultak (72. kép). Az

adatokat az 5. tablazat szemlélteti.
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c d
12. Kép Nem-kommunikald vizsérv miatt operalt gyermek (Group C ) appendix
testisének androgén hormon receptor (a) és 6sztrogén hormon receptor (b) hianyat

mutatia immunhistochemiai vizsgalatal, a nagyitas: x20; és immunfluorescensz

vizsgalattal (c) androgén receptor, (d) 6sztrogén receptor hiany. Scale bar 30 um.

5. Tablazat Az androgén és 0Osztrogén receptorok megjelenése valamint az

epithelium karosodasanak kimutathatésaga a kilénb6z6 betegcsoportokba.

Statisztikai analizis Fisher exact teszt, a p az exact értékét jeldli
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Androgén receptor | Osztrogén receptor Epithelialis
megjelenése megjelenése destrukcié
(p<0.001) (p=0.006) (p=0.001)
Lagyéksérv 3 o 3 o 3 o
(Group A) 8 (n=8) 100% 8 (n=8) | 100% 0 (n=8) 0%
Kommunikald vizsérv o _ o _ o
(GroupB) 4 (n=4) 100% 4 (n=4) | 100% 0 (n=4) 0%
Nem-kommunikald o _ o _ o
vizsérv (Group C) 2 (n=11) | 18% 4 (n=11) | 36% 8 (n=11) | 72%

A nem-kommunikal6 vizsérvekben a vizsérv megléte és a karosodasok kialakulasa

kdzotti id6t a 6. tablazat mutatja. Az 1 honapja, vagy annal régebben fennallé nem-

kommunikald vizsérves esetek 90%-aban mar

kimutathaté volt

valamilyen

karosodasra utald tényezd, els6ként az androgén, majd az 6sztrogén receptorok

karosodasa és a teljes epithelialis felszin destrukcidja jelentkezett. Nem volt

kimutathat6é 6sszefliggés a beteg életkora és a kadrosodas kimutathatosaga kdzott.

6. Tablazat A nem-kommunikald vizsérves esetek adatainak részletes ismertetése

Az esetszama Androgén Osztrogén Hamdestrukcio | Eletkor (hd) Id6tartam (ho)
1 Van Van Nincs 37 2 nap
2 Van Van Nincs 22 1
3 Nincs Van Nincs 41 1
4 Nincs Van Van 27 1
5 Nincs Nincs Van 48 1
6 Nincs Nincs Van 38 3
7 Nincs Nincs Van 28 3
8 Nincs Nincs Van 49 1
9 Nincs Nincs Van 37 5
10 Nincs Nincs Van 79 36
11 Nincs Nincs Van 47 18
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5. Megbeszélés
5.1 Az embryonalis fejlédési maradvanyok eléfordulasi gyakorisaga

A magzati élet kilénb6zd szakaszaiban persistalo, majd visszafejl6dd
szervtelepek koézul az urachus, a ductus omphaloentericus, a neuroentericus
csatorna vagy notochord, a kopoltyuivek, a ductus thyreoglossus, az elébél jarulékos
tid6tasakjai, ductus mesonephricus és a ductus paramesonephricus azok, melyek
maradvanyai, a visszafejlédés elmaradasakor kilénb6z6 anatomiai strukturakat
hozhatnak Iétre. Ezek a strukturdk, mivel az embryonalis szervtelep valamilyen jarat,
vezeték, ezért leggyakrabban valamilyen fistula, cysta vagy sinus formajaban
jelennek meg, de nem ritka a teljes jarat persistalasa sem. A leggyakoribb tlinetként
el6fordulé valadékozas és gyulladas kialakulasa mellett, mindegyik maradvanyban
el6fordulhat malignus daganat megjelenése, mely altalaban ha elmarad a maradvany
eltavolitasa gyermekkorban, felnéttkorban jelentkezik. Emiatt fontos, hogy felismerjik
és eltavolitsuk ezeket a magzati életbdl visszamaradt, funkcié nélklli struktarakat.

A legtébb fejlédési maradvany tiineteket okoz6 formai a szakirodalomban
esetriportokban kerlltek ismertetésre, elsésorban a nagyon ritka eléfordulads miatt és
igy az incidenciajukra vonatkozé adatok hidnyosak. Annak ellenére, hogy a tlineteket
okozé elvaltozasok ritkak, tiinetmentes maradvanyok Iényegesen nagyobb szamban
fordulnak el6 a boncolasokkor készilt statisztikai feldolgozasok szerint. A Miller-csé
persistalasat a n6k 1%-ban irjak le tinetmentes formédban (Rizk 1998), a Meckel-
diverticulum el6forduldsi gyakorisaga 2-4% a populaciéban (Vane 1987). Urachus
maradvanyként mikroszképikus lument tartalmazé median umbilicalis plica
el6fordulasi gyakorisagat 30%-ban adja meg Schubert (Scubert 1983). A
herefliggelékek kézll az appendix epididymis 23%-ban fordul el6 (Sahni 1996), mig

az appendix testis eléforduldsa 66-92% (Sundarasivarao 1953, Rolnick 1968). Sajat
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vizsgdlatunkban a tartam prevalencia meghatadrozasa alapjan a primitiv csik
maradvanyainak el6fordulasa 0.00013%, bronchopulmonaris foregut maradvanyoké
0.000066%, az urachus maradvanyoké 0.00013%, a ductus omphaloentericus
0.00093%, a kopoltydivek 0.00065%, a ductus thyreoglossus maradvanyok
0.00062% volt az elmalt tiz évben az észak-alféldi réegi6 14 év alatii
leirt szazalékos nagysagrendl el6fordulasi gyakorisagokkal szemben a mi
anyagunkban talalt tizezrelékes prevalencia tartamok azt jelzik, hogy egy
meghatarozott korcsoportban és (a Meckel-diverticulum bizonyos eseteinek
kivételével) panaszokat okoz6 megjelenési formak esetén kerlltek felismerésre a
kilénb6z6 fejlédési maradvanyok, nem pedig boncolasi anyagban, sokszor
mikroszkopos méretben tértént kimutatasuk (mint példaul az urachus esetén).

Ezek az értékek j6I mutatjdk a tlneteket okoz6 embryonélis maradvanyok
nagyon ritka eléforduldsat, azonban még ezeken a ritkan eléforduld kdrképeken belll
is vannak specialis megjelenési formdk. Ezeknek ismerete a korai felismerés miatt

fontos.

5.2 A tiido extralobaris sequestratioja

A tid6 extralobaris sequestratidja, mely altalaban a bal alsé tidélebeny és a
rekeszizom kozo6tt fordul elé (Savic 1979), ritkan a jobb felsé mellkasi régidban is
el6fordulhat, ebben az esetben nem szokvanyos médon az aortabdl, hanem a jobb
artéria subclaviabol kapva a vérellatasat. Az elmalt 10 évben feldolgozott eseteink
k6z6tt 1 tGd6 sequestratio volt, ez 0.000033%-0s tartam prepvalencianak felel meg, s
a gyakoribb, intralobaris formaban, szokvanyos megjelenést mutatott, azonban el6z6

munkahelyemen (B-A-Z Megyei Kérhaz, Miskolc, GYEK) taldlkoztunk a ritka az
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extralobaris elvaltozas, ritka, jobb fels6 mellkasi régibban megjelend formajaval is,
melyet a szakirodalomban fellelhet§ 5. esetként k&zoéltink (Cserni 2007). Bar
dolgozatomban a DE OEC Gyermekklinikdn az elmult 10 évben észlelt embryonalis
fejlédési maradvanyokat dolgoztam fel, ritka megjelenése miatt kilén emlitésre

érdemesnek tartottam a fent bemutatott esetet.

5.3 A lateralis nyaki fistula korai tiinete

A feldolgozott 10 éves anyagban a Il. kopoltydiv maradvanyainak tartam
prevalencigja 0.00065% volt, kézUlik a leggyakoribb formanak, a lateralis nyaki
fistulanak legjellemzébb tlinete a lathaté fistula nyilas, amelyen keresztil nyomasra
tiszta, mucinosus valadék url, illeteve gyulladas esetén purulens valadék. A fistula
nyilasa altaldban 1 éves kor utan jelentkezik, a betegség ritka tlnetei lehetnek a
stridor (Ford 1992), torokfajas, teltségérzés, dysphagia, hyponasalis beszéd
(Takimoto 1989). Az altalunk kezelt gyermekek kézil az altalanos tlneteken kivil
egy, kordbban nem leirt tlinettel talalkoztunk. A 2 éves kislanyt édesanyja szliletése
Ota észlelt kellemetlen szjszag miatt hozta szakrendeléslinkre. A fistula eltavolitdsa
sordn a narcosis bevezetése és intubalds kdzben a hatsé garatfalon purulens
valadékozas jelentkezett. A jarat teljes hosszanak mutéti eltavolitasa soran komplett,
a garatfalig huzédd fistulat talaltunk, kézépsé harmaddban cystosus tagulattal,
melybél a zavaros valadék nem a nyaki nyilas, hanem a garat iranyaba Urllt. Ez a
jelenség magyarazta a foetort, mely a fistula kilsé nyaki nyilasdnak megjelenése
el6tt, mar szilletése oOta észlelheté volt s a sebészi beavatkozas utan megszint

(J6zsa 2004).
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5.4 A Morgagni hydatida incidenciaja

Amint az 1. tablazatban 6l lathatd, a vizsgalt fejlédési maradvanyok kézil az
appendix testis incidencigja a legnagyobb, ezért részletesebb vizsgalatokat ennek az
el6fordulasanak és az ezt befolyasol6 tényezéknek a meghatarozaséara tettem. Az
appendix testis kilénb6z8 tanulmanyokban meghatarozott eléfordulasi gyakorisagat

a 7. tablazat szemlélteti.

7. Tablazat Az appendix testis kilonbdzd szerz6k altal megadott el6fordulasi
gyakorisaga. A tablazat a tanulmany megjelenésének évét, az appendix testis

incidencidjat, a vizsgalt herék szamat és a vizsgalat médjat jelzi.

Vermeulen | Sundarasivaro Rolnick Sahni Johnson Favorito Jozsa
1945 1953 1966 1996 1996 2004 2007
66% 80% 92% 76% 80% 41.8% 76%

28 153 100~ 485" 51" 55 228
post mortem post mortem post mortem post mortem ultrahang intraoperativ | intraopeartiv

a vizsgalt herék szama, a vizsgalt paciensek szama

A felsorolt tanulmanyokban az appendix testis el6fordulasanak
meghatarozasa post mortem vizsgalattal vagy ultrahangos vizsgalattal tértént:
Kivételt képez a sajat tanulmanyunk, amelyben intraoperativ vizsgalattal,
lagyéksérves és vizsérves gyermekekben hataroztuk meg az appendix testis
incidencigjat. A legszélesebb koérl feldolgozast Sahni és munkatarsai végezték 1996-
ban, el6szér 6k hataroztak meg az appendix testis eléfordulasi gyakorisagat
kilénvalasztva feln6tt és gyermek populaciéban. Felnéttekben 76% (n=425),

Ujszildttekben és gyermekekben 83,3% (n=60) volt az appendix testis incidencijja.
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Ezzel az értékkel korreldl sajat mérésiink eredménye is, gyermek populaciéban (2
hénapos kortél 15 éves korig, atlagéletkor 4.5 év) 76% (baloldalon 74%, jobboldalon
76%) volt az el6forduldsi gyakorisag descendalt herékben. Intraoperativ vizsgalat
soran el6szér Favorito vizsgalta 2004-ben az appendix testis incidencidjat, kalén
valasztva a descendalt és nem descendalt heréket. Tanulmanyaban descendalt
herék esetén az incidencia 43%, retinealt herék esetén 55% volt.

Sajat vizsgalatunk, mely a legnagyobb k&z6lt intraoperativ. mérés, a
descendalt herékben észlelt és a szakirodalomban kbzéltekkel megegyezd
el6fordulas mellett nem descendalt herékben 24%-0s incidenciat mutatott. A Favorito
és munkatarsai altal k6z6lt tanulméannyal szembetlné eltérést az okozhatta, hogy 6k
nem valasztottak kilén a rejtettheréjiség kilénbdz6 formait, azonban a descendalt
heréknél észlelt kilénbség, tekintettel arra, hogy jelentés az eltérés a sajat illetve az
irodalomban kéz6lt egyéb tanulmanyokkal 6sszehasonlitva, nem magyarazhaté.

Sajat munkankban  &sszeflggést kerestliink  rejtettheréjliségben a
herehypoplasia, az oldalisag, illetve sérvtomlé jelenléte és az appendix testis
el6fordulasa kdzott. A retinedlt herék 40% volt hypoplasias, kdzllik az appendix
testis el6fordulasanak ardanya a nem hypoplasiasokéhoz hasonlé, 32% volt.
Vizsgalataink azt mutattak, hogy a herehypoplasia nem befolyasolja az appendix
testis incidenciajat rejtettheréjiségben, és forditva, az appendix testis hidnya nem
vezet hypoplasia kialakulasahoz.

A tarsult sérvtdmlé jelenléte rejtettheréjliség esetén tanulmanyunkban 66%
volt, mely McKiernan 1992-es tanulmanydban ismertetettel megegyez6. Nem volt
statisztikailag jelentés Osszefliggés a sérvtdmlé jelenléte és az appendix testis
megléte k6zott rejtettheréjliségben: a fliggelék eléfordulasanak incidenciaja hasonld

volt sérvtomld jelenlétében (26%) mint sérvtémlé hianyaban (19%). Szintén nem
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befolyasolta jelentésen rejtettheréjliségben a Morgagni hydatida el6fordulasat az
oldalisag, jobboldalon 29%, baloldalon 18%-0s incidenciat észleltlink.

Eredményeink tehat azt mutattdk, hogy az appendix testis eléfordulasi
gyakorisagat az hatarozza meg, hogy descendalt vagy retinealt herén vizsgaljuk.
Annak a kérdésnek a megvalaszolasa, hogy a Morgagni hydatida hianya eredménye,
vagy oka-e a rejtettheréjliség kialakulasanak nehéz valaszolni, azonban a paciensek
életkori megoszlasa alapjan valoszinibbnek tlnik, hogy a flggelék hianya szerepet
jatszik a rejtettheréjiiség kialakulasaban mint az, hogy a flggelék hianya a
rejtettheréjliség kdvetkeztében Iétrejétt gyors degradacio kévetkezménye.

Azoknak a gyermekeknek az atlagéletkora, akiknél rejtettheréjliségben nem
taldltunk appendix testist jelentésen alacsonyabb, 39 hoénap volt, mint azoknak a
retentio testis miatt kezelt gyermekeknek az atlagéletkora, akikben talaltunk
flggeléket (61 hénap). Mivel Magyarorszagon a hazi gyermekorvosi ellatds nagyon
alapos, valészini, hogy azokndl a gyerekeknél, akik késébb kerlltek mtéti ellatésra,
illetve az azt megel6z6 gyermeksebészeti vizsgalatra, az orchidopexia oka nem
velesziletett rejtettheréjliség hanem ascendalé here volt. Ha tehat izolaltan
vizsgaltuk volna az appendix testis incidencidjat velesziiletett rejtettheréjliség miatt
operalt gyermekekben, akkor az észlelt 24%-nal Iényegesen alacsonyabb lett volna,
alatamasztva azt a feltételezést, hogy az appendix testis szerepet jatszhat a here
descendusanak folyamataban.

Az appendix testis el6fordulasi gyakorisaga 06sszehasonlitva a tébbi
embryondlis szervmaradvany incidenciajaval lényegesen magasabb, ez indokolta
részletesebb vizsgélatat. Az epidemioldgiai tanulmanyunk felvetette, hogy a figgelék
szerepet jatszik a rejtettheréjiség kialakulasaban, ezért attekintjlk a here

descensuséanak lefolyasat.
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5.5 A here descensusanak és az appendix testis androgén receptor
statuszanak kapcsolata

Bar a szakirodalomban j6 néhany tedria létezik a herevandorlas folyamatarol,
egy sincs kozulik, mely az &sszes tényezét figyelembe véve Kielégitéen
megmagyarazza azt. Ezen teériak tdbbsége a gubernaculum, a processus vaginalis,
a sérvcsatorna, a herezacskd s a here ereinek fejlédésére fékuszal, mivel az ezekkel
analég strukturdk nékben jelentésen kilénbdznek. Az appendix testis lehetséges
szerepét a herevandorlas folyamatdban még nem vizsgéltak.

A magzati fejlédés 7-8. hetében az ambisexualis gonad here vagy ovarium
iranyu fejlédése elkezdédik (Hutson et al. 1996). Ha Y kromoszémat tartalmaz a
genom, az SRY gén meginditja a here fejlédésének komplex folyamatat (Sinclair
1995). A kialakuldé Sertoli sejtek elkezdik a MIS vagy AMH (mdillerian inhibiting
substance vagy anti-millerian hormone) termelését és a Leydig sejtek a testosteron
termelését (Warne 1998). A testosteron bejut a szévetek célsejtjeibe, ahol az 5 a-
reduktdz-enzim  &talakithatja  dihydrotestosteronna. A testosteron és a
dihydrotestosteron specifikus intracellularis receptorfehériéhez koétédik s ez a
hormon-receptor-komplex kdézremikddik a ductus mesonephricus (Wolff-féle cs6)
virilisatijdban, mig a dihydrotestosteron-receptor-komplexek a him kulsé
nemiszervek differencialddasat modulaljak (Tong et al. 1996). A masodik gestatids
hdénap végén a herét két szalag, a cranialis suspenso szalag és a caudalis genito-
inguinalis szalag, egy extracellularis matrixban gazdag mesenchyma-kondenzatum
régziti. A here leszallasat megel6z6en a gubernaculum a regio inguinalisban, a
differencial6dé belsé- és kiilsé ferde hasizom kdz6tt végzédik. Késdbb, amikor a here
a kilsé lagyékgylrt iranyaba vandorol, a gubernaculumnak egy extraabdominalis

szakasza alakul ki, amely az inguinalis regiébdl a herezacské telepéhez huzadik.
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A here leszallas folyamata az intraabdominalis helyzetbél (ez az ovarium
helyzetének megfeleld) extraabdominalis pozicidba, (a scrotumba) teljességében
nem tisztazott, sok teoriat allitottak fel, ezek kdzul tébb ellentétes egymassal (Heyns
és Hutson 1995). A rendelkezésre allé adatok szerint két alapveté 1épés kilénithetd
el.

Az els6, avagy trans-abdominalis fazis akkor kezdddik, amikor a magzat
haslregének ndvekedésével a here a lagyéktaj kbzelébe kerll. Ennek az elsé
fazisnak a distalis gubernaculum hormon kontrollalt névekedése az elinditéja (Hutson
és Hasthorpe 2005). Ezzel egyid6ben a cranialis suspensor szalag regredial,
engedve, hogy a here a fejl6dé canalis inguinalis kdzelébe kerlljon. A cranialis
suspensor szalag regressioja testosteron hatasra toérténik (van der Schoot 1993). A
gubernaculum névekedését iranyitd hormont a kdzelmultban sikertlt meghatarozni,
ez az insulin-like hormon 3 (InsL3), melyet a Leydig sejtek termelnek és a distalis
gubernaculum megvastagodasahoz vezet (Nef és Parada 1999, Emmen et al. 2000).
Kisérletek igazoljak, hogy az InsL3 a MIS vagy testosteron termelést is fokozzak
(Kubota et al. 2002). Ezek alapjan ugy tinik, a MIS és testosteron relativ kis
fontossaggal bir a vandorlas ezen szakaszdban, InsL3 tuladagolas ndstény
egerekben az ovarium leszalldsat okozta a gubernaculum megvastagodasaval,
ahhoz hasonldan, ahogy him egerekben térténik (Adham és tarsai 2002).

A here leszéllas folyamatanak masodik, avagy inguino-scrotalis fazisaban a
gubernaculum tul né a canalis inguinalison és a scrotumba migral (Heyns 1987). A
gubernaculum belsejében a processus vaginalis peritonei megndvekszik és a
haslreg kllsé terjedését biztositja a herezacské felé (Ramamsamy és tarsai 2002).
A migracié iranyitasa indirekt médon androgén hormonok altal szabalyozott a nervus

genitofemoralison keresztll, amely neurotransmittereket bocsat ki. Tébb kisérletes
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tanulmany is val6szindsiti, hogy a nervus genitofemoralis érz6 agai altal kibocsatott
calcitonin gene-related peptid (CGRP) szabalyozza a gubernaculum végének
ndvekedését és meghatarozza a migracié iranyat a scrotumba (Shenker et al. 2006,
Yong et al. 2007). A descensus masodik fazisa a 25. és 35. gestatidos hét kozott
térténik, megkdzelitbleg 10 héttel az elsd fazis 15. héten toérténd befejezédése utan.
A pontos oka ennek a 10 hetes periodusnak a két fazis kézétt nem ismert, de
valészin(, hogy ez alatt zajlik a kdzponti idegrendszer masculinizaciéja az androgén
hormon hatasara. Az androgén effect pontos helye a nervus genitofemoralison nem
ismert, de Hrabovsky és tarsai (2000) sexualis dimorphismust mutattak ki a dorsalis
ducléc ganglionjaiban.

Az appendix testis felszinén Samnakay 2003-ban androgén és 6sztrogén
hormon receptorok jelenlétét mutatta ki. Munkajaban 7 és 14 év kozotti (atlagéletkor
10.5 év) fiukbdl acut scrotum (torsio testis, torsio apendix testis) mitéte soran
eltavolitott flggelékekben immunhistochemiai vizsgalattal az epithelialis felszin
sejtieinek magjaban androgén, a kesztylujj-szer(i behizdédasok epithelialis sejtjeinek
magjaban 06sztrogén receptorokat talalt, illetve mindkét receptor jelen volt a
flggelékek mirigyszerl strukturainak epitheliumdban és szdrvanyosan a flggelékek
stromajaban is. A receptorok jelenléte alapjan azt feltételezte, hogy a prepubertaskor
megndvekedett sexual szteroid hormon szint altal kivaltott flggelék duzzanat a
csavarodas kivaltdja. Munkdjukon kival egyéb tanulmany nem foglalkozott az
appendix testis hormon receptoraival. Mivel az androgén szerepe a hereleszallas
folyamatanak masodik, inguino-scrotalis fazisdban ismert és a Morgagni hydatida
epithelialis sejtjeiben ezen hormon receptora kimutathato, vizsgalatot kezdtink a
flggelékek androgén és Osztrogén hormon receptorainak kimutatasara descendalt,

illetve nem descendalt herék esetén.

58



Rejtettheréjliség vagy lagyéksérv matét soran, 34 fiubdl 37 appendix testist
tavolitottunk el, amennyiben a here latétérbe kerllt. Ezen mitétek egyarant
térténhettek inguinalis, inguinalis és scrotalis vagy csak scrotalis feltarasbol. A
rejtettheréjliség mitéti megoldasakor a hagyomanyos lagyéktajon és herezacskédn
vezetett metszés mellett a Bianchi altal leirt transscrotalis mitétet is alkalmaztuk. A
gyermekek életkora 3 honap és 9 év kdzoétt volt, atlagéletkor 33 hdénap. Harom
betegcsoportban, immunhistochemiai és immunfluorescens vizsglattal mutattuk ki a
flggelékekben 1évé androgén és dsztrogén recptorokat. A Group H (lagyéksérv) és
Group AU (szerzett rejtettheréjliség) minden flggelékében mindkét receptor
kimutathaté volt mindkét vizsgalé médszerrel, mig a Group CU (velesziiletett
rejtettheréjliség) flggelékeiben androgén receptor egyik esetben sem volt
kimutathat6, 6sztrogén receptor pedig mindegyik figgelékben jelen volt.

Ez a megfigyelés azzal az epidemioldgiai vizsgalati eredménnyel, mely azt
mutatta, hogy mig leszallt herékben 76%, addig nem descendalt herékben,
lényegesen kisebb, csak 24% az appendix testis el6fordulasi gyakorisaga, arra utal,
hogy a Morgagni hydatida szerepet jatszik a hereleszallas folyamataban. Azokban az
esetekben alakul ki rejtettheréjliség, amikor vagy nincs appendix testis, vagy ha van,
akkor nincs benne androgén hormon receptor.

A veleszlletett retentio testis miatt operalt betegekbdl eltavolitott 12 fliggelék
k6z6tt volt 3 gyermeknél bilateralis rejtettheréjiség miatt végzett mitét soran
eltavolitott 6 flggelék is. Ezek a gyermekek a mditétet megel6z6en Human
Choriogonin injekciés kuran estek at, amelynek nem volt terapias effektusa. Ez
magyarazhaté az androgén hormon receptorok hianyaval és meger6siti a
szakirodalomban talalhat6 azon tanulmanyokat, amelyek megkérdéjelezik a

choriogonin terapias hatasat rejtettheréjliség kezelésében. Thorsson a choriogonin
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kezelés eredményességét 20%-nal kisebbnek talalta és a lehetséges mellékhatasok
miatt nem javasolja hasznalatat (Thorsson 2007), masok a hatékonysagot 55%-ban

adjak meg (Henna 2004).

5.6 Az appendix testis karosodasa hydrocele esetén

Az appendix testisben 1évé hormon receptorok eléfordulasat a lagyéksérven
és a rejtettheréjliség kilénb6z6 formain kivll a vizsérvben is megvizsgaltuk. Ehhez a
vizsgalathoz 23 eltavolitott appendix testist hasznaltunk fel. A gyermekek életkora 13
€s 79 hénap ko6zétt volt. A szévettani, immunhistochemiai és immunfluorescensz
vizsgalatokat végeztink és az appendix testis karosodasara utald szerkezeti
eltéréseket regisztraltuk haematoxylin-eosin festés soran, illetve az androgén és
Osztrogén receptorok meglétét vagy hianyat vizsgaltuk 3 betegcsoportban. A Group
A (lagyéksérv miatt operalt gyermekek, mint kontrol, atlagéletkor 41 hoénap)
csoportban 8 fliggeléket, a Group B (kommunikal6 vizsérv miatt operalt gyermekek,
atlagéletkor 35 hénap, a vizsérv fennallasanak ideje atlagosan 3.8 honap) csoport 4
flggeléket és a Group C, a nem-kommunikalé vizsérv miatt operalt gyermekek
csoportjdban 11 flggeléket vizsgaltunk. A Group C-ben a mitét idején a betegek
atlagéletkora 41 honap, a vizsérv meglétének atlagos ideje 5.2 hdénap volt. A
vizsgalatok eredményei azt mutattak, hogy mig a kommunikalé vizsérv esetén a
herefliggelékeken karosodds nem észlelhetd, addig a nem-kommunikalo vizsérves
esetekben egyértelmlek a herekarosodas jelei, hamdestrukcié 72%-ban, androgén
receptor hiany 82%-ban és &sztrogén receptor hiany 64%-ban volt kimutathaté. A
vizsérvek persistalasa és a karosodas kialakulasa kdzétti 6sszefliggés vizsgalata
soran megfigyeltlk, hogy az 1 honapja, vagy annal régebben fennall6 nem-

kommunikalé vizsérves esetek 90%-aban mar kimutathaté volt valamilyen
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karosodasra utald tényezd, els6ként az androgén receptorok hidnya, majd az
Osztrogén receptorok karosodasa és a teljes epithelidlis felszin destrukcidja
jelentkezett.

A legtébb nem-kommunikalé vagy scrotalis hydrocele esetén, amikor a
processus vaginalis peritonei obliteralédott, széles kérben elfogadott, hogy 2 éves
korig varni kell a matéti kezeléssel, mert a folyadék felszivédhat (Kapur 1998, Lau
2007). Christensen 2 éves kort kdvetéen kialakult nem-kommunikal6 vizsérvek 75%-
ban a folyadék felszivodasat észlelte a kialakulastél szamitott atlagosan 6.5 honap
utan (Christensen 2006). Ezek a tanulmanyok tehat a tartdés obszervaciot javasoljak a
korai sebészeti beavatkozasok helyett. Napjainkban a hydrocelék mitéti indikacioi: a)
lagyéksérvvel, vagy rejtettheréjliséggel tarsult vizsérv; b) 2-3 éves korig nem
felszivédé vizsérv; c¢) a mindennapi életminéséget befolyasoldé hatalmas
kommunikalé vagy nem-kommunikal6 vizsérvek (Yamaguchi 1996). Lathato, hogy a
tunica vaginalisban 1évé folyadéknak a herezacskoban 1évé szervekre (here,
mellékhere, flggelékek) iranyuld kompresszios hatasat nem veszik figyelembe a
matéti indikacié feldllitasakor. Nagyon kevés adat taldlhaté a szakirodalomban a
vizsérvek hatasairél a here szerkezetére és funkcibira, a tanulmanyokban a basalis
membran megvastagodasa, interstitialis fibrosis és a spermatogenesis sejtjeinek
dezorganizacioja szerepel (Dandapat 1990, Mangoud 1993). A vizsérv hatasa a here
androgén hormon receptor statuszara nehezen vizsgalhatd, csak here biopsiaval
lehetséges, de az appendix testisben A&ltalunk észlelt elvaltozdsok felhiviak a
figyelmet a folyadék nyomasanak gyorsan bekdvetkez8 karosité hatasara (1 honapos
fennallas utan). Masfelél, a hereflggelék korai kdrosodasa 0j mitéti indikacid lehet

nem-kommunikald vizsérv esetében.
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A vizsérvnek a Morgagni hydatidara gyakorolt hatasardl 6sszegezve
vizsgdlataink alapjan elmondhatjuk, hogy a nem-kommunikal6é hydrocele az appendix
testis karosodasahoz vezet, amit a ham destrukcidja és az androgén és 6sztrogén
hormon receptorok eltiinése jelez, s az appendix testis élettani szerepének tovabbi
tisztazasa kiegészitheti a hydrocele mtéti indikaciéjat.

A ductus paramesonephricus (Muller-féle cs6) embryonalis maradvanyanak,
az appendix testisnek az élettani szerepének pontos meghatarozasa utan
megkérdéjelezédhet, hogy valéban szikséges-e eltavolitani aszimptomatikus
esetben, az esetlegesen késébb kialakulé csavarodas elkerllése céljabdl a latdétérbe

kertlt flggeléket, ahogy ezt a mai gyakorlat teszi.

5.7 Uj megallapitasok

1. Az DE OEC Gyermekklinika beteganyagaban az elmult 10 évben el6fordult
embryonalis fejlédési maradvanyok vizsgélata soran észleltiink és kdézdltlink egy a
szakirodalomban kordbban nem emlitett tlinetet, mely elsé tinetként hivhatja fel a
figyelmet a II. kopoltydiv maradvanyaként létrejévé komplett lateralis nyaki fistulara:
ez a fetor ex ore.

2. Az el6bél eredetli embryonalis maradvanyok kézé tartoz6 tidé sequestratiok
egy nagyon ritka megjelenési formajara, az extralobaris tiid6 sequestratiora hivtuk fel
a figyelmet, mely szokatlan vérellatasa miatt jelentés differencialdiagnosztikai
problémat jelent.

3. Az irodalomban k&zoélt legnagyobb esetszamu intraoperativ tanulmanyban
hataroztuk meg az appendix testis (Morgagni hydatida) incidenciajat, mely 76%-nak
bizonyult normalisan descendalt herék esetében.

4. Els6ként igazoltuk és kdzOltik, hogy retinealt herékben szignifikansan
kisebb, 24% az appendix testis incidencidja s ez alapjan felvetettik az appendix
tetsis szerepét a herevandorlas folyamataban. Igazoltuk, hogy rejtettheréjliiség
esetén sem az oldalisag, sem a sérvtémlé jelenléte, sem a here hypoplasia nem
befolyasolja az appendix testis incidenciajat.
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Immunhistochemiai és immunfluorescensz vizsgalatokkal meghataroztuk az
appendix testis androgén és Osztrogén receptor statusat descendalt és nem
descendalt herékben és igazoltuk, hogy velesziletett rejtettheréjliség esetén az
androgén receptorok hianyoznak az appendix testis felszini hamjabdl és mirigyszeri
struktdrainak epitheliumabdl, mig descendalt herék esetén illetve szerzett
rejtettheréjliség esetén androgén receptorok minden esetben kimutathatéak. Ezek az
eredmények alatamasztottak az epidemiologiai vizsgalat eredményét (szignifikansan
kisebb appendix testis incidencia rejtettheréjliségben) és megerdsitették a
hypothesist, miszerint az appendix testis szerepet jatszik a herevandorlas
folyamataban, azaz velesziiletett rejtettheréjliség esetén vagy nem észlelheté
appendix testis, vagy nem mutathaté ki benne androgén receptor (az androgén a
herevandorlas masodik, inguinoscrotalis fazisanak meghatarozoja).

Szbvettani, immunhistochemiai és immunfluorescensz vizsgalatokkal
igazoltuk, hogy nem-kommunikalé vizsérvek esetén, szemben a kommunikald
vizsérvekkel és lagyéksérvekkel, az appendix testisben karosodas indul meg, mely
az andogén és 0Osztrogén receptorok eltiinésében, valamint a felszini ham
destrukcidjaban mutathaté ki és az 1 honapja, vagy annal hosszabb ideje meglévé

nem-kommunikald vizsérvek 90%-ban kialakul.
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6. Osszefoglalas

Az embryondlis szervtelepek maradvanyai funkcio nélkili, szévédmeényeket okozo
anatomiai  struktarak. Mivel valamely embryonalis jarat visszafejl6désének
elmaradasa okozza persistadlasukat, megjelenési formaik fistuldk, sinusok vagy
cystosus, kisebb részben solid képletek lehetnek. Felismerésiiket neheziti, hogy
sokszor nem kézvetlenul a sziletést kévetden jelennek meg, azonban gyermekkoron
tuli persistalasuk rosszindulatu atalakulashoz vezethet. Ezért még fontosabb, hogy
egy-egy maradvany meglétét jelz6 elsé tlneteket észleljik. Az embryonalis
szervmaradvanyok felismerésik esetén sebészi eltavolitast igényelnek. A
szakirodalom adatait elemezve és dsszehasonlitva a DE OEC Gyermekklinkan az
elmult 10 évben valamely persistalé embryonalis maradvany miatt kezelt gyermekek
adataival, sok hasonlésagot taldltam mind a megjelenési gyakaorisdgban, mind a
megjelenési formakban és tinetekben, azonban kutatdsaink soran Uj észrevételeket
irtunk le. Els6ként Kkodz6ltlk a szakirodalomban, hogy a |Il. kopoltyuiv
maradvanyaként persistald lateralis nyaki fistula korai tlinete lehet a foetor ex ore és
felhivtuk a figyelmet bronchopulmonaris el6bél maradvanyok kdzétt szamon tartott
t0d6 sequestratidk specialis, differencialdiagnosztikai nehézségeket okozo6 forméjara,
az extralobaris tid6 sequestratiéra. Kulén kell azonban értékelniink az embryonalis
maradvanyként szamon tartott appendix testist, avagy Morgagni hydatidat, mivel
el6fordulasi gyakorisaga alapjan sokkal valdszinlibb, hogy nem megléte, hanem
hianya a kéros, ezért a tdbbi embryonalis maradvanytél eltéréen 6nallé szervnek kell
tekinteni. Erre utal a here normdlis vandorlasdban betdltdtt szerepe, melyet
epidemioldgiai adatokkal és a fuggelék felszinén 1évé androgén hormon receptorok
megjelenésének valtozasaval igazoltunk, ezért tovabbi funkcidinak meghatarozasa a

kutatésok folytatasat igényli.
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Summary

The embryonal remnants are special anatomical structures without any function, and
persist of these structures often lead complications. Because these remnants are
usually originated from some embryonal duct, such as omphaloenteric duct,
thyreoglossal duct, mesonephric or paramesonephric duct, primitive streak, median
umbilical cord, the persistence of them result in the development of fistulas, sinuses,
cysts or in rare cases, solid masses. To diagnosis of these problems are difficult,
because in the most cases these are appearing only in childhood and we can not
recognize them immediately after the birth. However, the late diagnosis and
treatment often leads to malignant transformation in adults, therefore the early
diagnosis and treatment of these persistent structures is very important. The
suggested treatment is the surgical excision. We aimed to determine the incidence of
embryonal remnants in the last 10 years between the patients of Department of
Pediatrics, Medical and Health Science Center, University of Debrecen, and to
highlight the rarest signs and appearance of these structures. Reviewing the medical
literature, and compare it to our cases, we found a lot of similarities in the incidence
and appearance of different types of persisting embryonal remnants. However, we
have to point out the rare symptom of second branchial cleft remnants, the halitosis,
which can be the earlier sign of the second branchial cleft fistula and we described
this firstly in the literature. It is also important to highlight the special form of
pulmonary sequestration that is the extralobary sequestration, which is an uncommon
type of the bronchopulmonary foregut malformations, and gives serious differential
diagnostic problems. However, in contrast with other persisting embryonal remnants,
it seems, that the appendix testis, which is the remnant of paramesonephric

(Mdllerian) duct, is not an unnecessary structure. Our epidemiologic results with
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different types of histological experience suggest that androgen receptor positive
appendix testis may be one of the physiological requirements of the process of
testicular descent. The knowledge of the physiological role of appendix testis requires

further investigative work.
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