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Az epehdlyag-agenesia ritka, a biliaris rendszer embriol6giai hibdja miatt kialakult velesziiletett elvaltozis. Az esetek
tobbségében tiinetmentes, mds esetekben az epekolika tiineteit utinozza. Betegiink 72 éves kaukazusi n§. Anamné-
zisében magasvérnyomas-betegség, illetve magas koleszterinszint szerepelt, melyekre vérnyomdscsokkentd, illetve
koleszterinszint-csokkentS kezelést kapott. Felvételére az epekodlika tiineteinek megjelenése miatt kertlt sor. Lapa-
roszk6pos miitéten esett at, mely alaitdimasztotta a végleges diagnozist. E ritka eset kapesan bemutatjuk megkozelité-
stinket, valamint az orvosi szakirodalom rovid dttekintését. A sebésznek intraoperativan el kell dontenie, hogy egy
lehetséges ectopids epehdlyagot keres, vagy tovabb vizsgilja az esetet képalkoté eljarasok segitségével. Az epehdlyag-
agenesia ritka allapot, mellyel a sebésznek szamolnia kell. Azokban az esetekben, amikor az epekovesség tiinetei nem
meggy6z6ek, a mtét elkeriilése végett a legjobb kiegészits képalkoto eljards a magnesesrezonancia-kolangiopankre-
atogrifia.
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Gallbladder agenesis — A rare congenital anomaly mimicking cholelithiasis in an
adult woman

Gallbladder agenesis is a rare congenital malformation due to an embryological defect of the biliary system. In most
cases it is asymptomatic, but it can also mimic biliary colic. We report the case of a 72-year-old Caucasian woman with
a medical history of cardiovascular disecase and hypercholesterolemia, under cholesterol-lowering and hypotensive
treatment, who presented symptoms suggesting biliary colic. She underwent laparoscopic surgery that confirmed the
final diagnosis. We present our approach in this rare case as well as a brief review of medical literature. The surgeon
should decide intraoperatively whether to continue and search for a possible ectopic gallbladder or investigate further
with imaging studies. Gallbladder agenesis is a rare condition that the surgeon must be aware of. In the cases of in-
conclusive or indirect signs of cholelithiasis, the best approach is complementary imaging investigations such as
magnetic resonance cholangiopancreatography in order to avoid surgery.
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Roviditések

CT = (computed tomography) szimitégépes tomogrifia;
ERCP = (endoscopic retrograde cholangiopancreatography)
endoszképos retrogrid kolangiopankreatogrifia; MRCP =
(magnetic resonance cholangiopancreatography) magnesesre-
zonancia-kolangiopankreatogrifia

Az epehdlyag-agenesia ritka allapot, mely 100 000 em-
berb&l 10-65 személyt érint; f6leg nékben jelentkezik
(arany 3 : 1) [1]. A velesziiletett agenesia tulajdonkép-
pen egyenl ardnyban jelenik meg nékben és férfiakban,
viszont az epekoélika vagy epekovesség tiinetei gyakrab-
ban jelentkeznek nék esetében [2]. Jelentett incidenciija
0,007-0,027% mitéti sorozatok esetén, és emelkedett
volt boncolasok alkalmaval (0,04—0,13%) [3]. Ez a ritka
rendellenesség a méhen beliili élet els6 honapjainak vé-
gén jelentkezik. Az epehdlyag a mijdiverticulumbdl és a
méjprimordiumbdl alakul ki. Embriolégiailag akkor kez-
dédik, amikor a cisztikus bimbo az el6bél caudalis részé-
bdl fejlédik ki, és a septum transversumba burjanzik
bele. A bimbénak két része kiilonithet§ el, az egyik az
epeholyag és a ductus cysticus, a masik pedig a mdj miri-
gyes szerkezetének fejlédésében vesz részt.

Klinikai tanulmdnyok alapjan az epehdlyag-agenesia
harom részre oszthato:

1. Perinatalis végzetes vagy nem végzetes tobbszoros
magzati elvaltozasok altal okozott haldl, mint példaul
végbélnyilashidny, patk6bél-elzarddas, epett-elzarddas,
kamrai septumdefektus, bélcsavarodas, epevezeték-ciszta
és a kozos epevezeték tigulata.

2. Szimptomatikus.

3. Aszimptomatikus [ 3, 4].

A paciensek tobbségénél életkoruk 4. vagy 5. évtize-
dében kezdenek megjelenni a tiinetek. A betegek kréni-
kus, a jobb hypochondriumban fellépé fijdalom, emész-
tési zavarok, sirgasag, zsiros étel irdnti intolerancia miatt
panaszkodnak. Ezek a tiinetek a heveny epehdlyag-gyul-
ladasra vagy epekolikira jellemzSek, tévesen értelmezve
epeholyag-gyulladasnak vagy kronikus epehdlyag-gyulla-
désnak tekinthetik [5, 6].

Esetismertetés

Egy 72 éves kaukazusi n§ kortorténetében sziv-ér rend-
szeri megbetegedés, illetve magas koleszterinszint szere-
pelt, melyekre vérnyomascsokkent$ és koleszterinszint-
csokkent6 kezelést kapott. Felvételére visszatérd, a jobb
hypochondriumban jelentkezé fijdalmak, illetve zsiros
étel fogyasztisa utan fellépd hianyinger miatt kertilt sor.
A fijdalom intermittald, éles és hatba sugirzo volt. A
paciens a székelési szokasok megvaltozasat, vizelési pana-
szokat, lazat, a széklet, illetve vizelet jellegének viltozi-
sait tagadta. Kértorténetébsl megemlitendd a végbél-
mtétje, melynek posztoperativ szakasza zavartalan volt,
illetve a hélyagsiillyedés-miitétje. Az alkoholfogyasztist
¢és a dohdnyzast tagadta. A fizikdlis vizsgalat sordn, fizio-
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l6gias kardiorespiratorikus paraméterek mellett, a beteg
a hasfal jobb oldali fels§ kvadrinsidban jelzett fijdalmat.
Laboratériumi vizsgilataiban normdlis fehérvérsejtsza-
mot (5890 sejt/pl) talaltunk, a vorosvértestek dtlagos
térfogata enyhén csokkent (78,8 fl), a vorosvértestre szi-
mitott hemoglobinmennyiség 27,7 pg volt, s enyhén
emelkedett volt a vorosvértestek closzlasi szélessége
(15%), ami enyhe anaemidra utalt. Az anyagcsere szem-
pontjabdl a koleszterinszint emelkedett (262,22 mg/dl)
volt. A hasi ultrahang az epehélyag falanak megvastago-
ddsit (4,7 mm), tobb epekd jelenlétét tette lathatova,
intra-, illetve extrahepaticus epevezeték-tagulat nélkiil.
A pdciensnek a cholelithiasis diagnozisat allitottuk fel, és
el§jegyeztiik egy laparoszképos epehdlyag-eltavolitd
mdtétre a marosvasirhelyi Megyei SiirgGsségi Kérhaz
1-es Szamu Sebészeti Klinikajan. Két hét elteltével éat-
esett az altalanos altatisban végzett laparoszkopos miité-
ten. Csupin két trokirt vezettiink be (egy 10 mm vas-
tagsagh, koldok alatti optikai, illetve egy 5 mm
vastagsdgl manipuldciés trokdrt a jobb hypochondrium
szintjén). A hasiireg vizsgalata soran maj koriili adhézié
volt lathaté, viszont epehdlyag, illetve epevezeték nem
volt azonosithatd. A kozos epevezeték tigultnak (18,5
mm) latszott (1. dbra), val6szintleg egy epehdlyaghiiny
miatt kialakult kompenzatorikus folyamat miatt. Az Gsz-
szenovéseket megsziintettiik, és ectopias epehdlyag utin
kutattunk. Anatémiai elviltozast nem taldlvin, a m4j ald
helyezett dréncs utin a mdtétet konvertalds nélkiil fe-
jeztitk be. A posztoperativ idGszak eseménymentesen
zajlott, a paciens teljes felépiilésével. A beteg magneses-
rezonancia-kolangiopankreatografidss (MRCP) kivizsga-
lason esett at, mely aldtimasztotta az epehdlyag hidnyat.
Mis anatOmiai elviltozast nem talaltak (2. dbra).
Ectopias epehdlyagot keresve megvizsgaltuk a hasiire-
get, de mds anatomiai elvaltozast nem taldltunk (3.
dbra). Ugy dontottiink, hogy a kimeritd dissectio folds-
leges, és néha epetti, illetve majlaesi6khoz vezethet.

Kompenziciés epevezeték-tigulds

1) Jobb mdjvezeték, 2) bal mijvezeték, 3) kozos majvezeték
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2. ibra | Magnesesrezonancia-kolangiopankreatografia

3. dbra Velesziiletett epehdlyag-agenesia
1) Az epehodlyag méjagy felé esé része, 2) kozos majvezeték
717

Megbeszélés

A velesziiletett epehdlyag-agenesia ritka dllapot, melynek
végsd diagnodzisat miitét alatt allitjak fel. El6szor Lemery
és Bergman irtdk le 1701 és 1702-ben. Azéta néhiny
elszigetelt epehdlyaghiany-eset kertilt leirasra [7, 8].
Bennion és munkatarsai 1988-ban az epehdlyag-age-
nesia klinikai bemutatdsa soran harom tipust kiiloénboz-
tettek meg: 1) tobbszords magzati elviltozassal rendel-
kez& Dbetegek, 2) tiinetmentes paciensek, illetve 3)
tinetekkel rendelkez8 péciensek [7]. Az utdbbi évek
soran Bennion osztalyozasa egyszerdsitve lett 1-es tipus-
ra (tiinetekkel rendelkezd), illetve 2-es tipusra (tiinet-
mentes) és 1/b altipusra, mely magaban foglalja a vele
jaré végzetes velesziiletett elviltozdsokat [7]. Az epeho-
lyag-agenesia a sebészi és klinikai megkozelités fontossa-
git tamasztja ala. A mttét elStti diagnoézis nehezitett,
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mivel utdnozza az epekolika tiineteit. A tiinetekkel ren-
delkez6 paciensek az esetek tobbségében egy zsirban
gazdag étkezés utin a has jobb fels§ kvadransiban je-
lentkezd, illetve epigastrialis fijdalomrdl panaszkodtak,
mely a jobb lapocka irdnyaba sugarzott, illetve hanyin-
ger, hinyis, étvigytalansig is tirsult a tiinetekhez. A
szakirodalomban kevés epehdlyaghiany-esetet jelentet-
tek, mely sargasaggal vagy mdjmiikodési zavarral tarsult
volna, akdrcsak az epehodlyag jelenlétében [8]. Kéréletta-
ni magyardzata ennek a klinikai bemutaténak az Oddi-
téle zaréizom milkodési zavarihoz és az epe mozgis-
zavardhoz kothetS. A gorcsoldé kezelés miatt szing
fajdalom aldtimasztja ezt az elméletet [9].

A legtobb esetben az epehdlyag hidnyanak diagnézisa
intraoperative torténik. Az epekolikds betegeknél a hasi
ultrahang a standard kivizsgaldsi médszer. Epehdlyag-
agenesia esetén az akusztikus drnyék tévesen epekdként
diagnosztizdlhat6 (lehetséges miihibdk, bélgiz jelenléte,
mdj alatti hashirtya-Gsszenovés vagy akir periportalis
szovet miatt) [ 10]. A mi esetiinkben a m4j kortili hashar-
tya-Osszendvések okozhattik az epekovesség téves diag-
nozisat. Azon esetekben, amikor az epehoélyag nem lat-
hat6, a differencidldiagnézis egy 6sszehtizédott vagy
zsugorodott hoélyaggal szemben a WES-hidrmas (wall,
echo, shadow — fal, visszhang, drnyék) alapjan allithat6
fel [7]. Az irodalomban a legtobb esetben a legfébb té-
ves diagnoézis oka a megvastagodott vagy zsugorodott
hélyag [11]. Ez az oka annak, hogy 2010-ben Malde
kozzétett egy epehdlyag-agenesiai diagnosztikai és me-
nedzsmentalgoritmust, mely imitdlja az epekolikat [11].
Ezen algoritmus szerint a diagnozis felllitisihoz MRCP,
komputertomogrifia (CT) és endoszképos retrograd
kolangiopankreatogrifia (ERCP) sziikséges. Az algorit-
mus el6irdsai ellenére az MRCP az epekdlikaval rendel-
kez6 pacienseknél nem rutinszerien végzett kivizsgalas,
igy a legtobb esetben a mitét alatt allithaté fel a pontos
diagnoézis. Habar az epehdlyag-agenesia tiinetei a 4., il-
letve 5. évtizedben jelentkeznek, a mi esetiinkben késén,
a 7. évtizedben mutatkoztak, és tigy gondoljuk, hogy az
epekolika tiineteiért az Oddi-zardizom mikodési zavara,
a megnovekedett ductus choledochus nyomas, illetve a
méj koriili 0sszenovések felelGsek.

Az évek soran dllandé vita keletkezett e patoldgia
megfeleld médjanak megolddsara: , At kellene konvertal-
ni a laparoszkopos mitétet nyilt mtitétté?” Egyfeldl sok
sebész azt llitotta, hogy nem sziikséges konvertalni, mi-
vel laparoszkoép segitségével is jol megvizsgalhato a has-
treg [11], masrészt a vizsgilat soran kizdrhat6 egy ecto-
pids epehdlyag, a mdjon beliil, bal oldalon, a kiscseplesz
szintjén, ligamentum falciforme, illetve retroperitoneali-
san [8]. Egy masik sebészcsoport a konvertilds mellett
dontott. A nyilt mdtét ebben az esetben maj- és epeveze-
ték-laesioval, a vékonybél és a majerek laesidjaval jarhat,
mely az intrahepaticus, illetve retrohepaticus tér prepari-
ldsa sordn keletkezhet [5]. Mi az elsé sebészi csoportot
tamogatjuk, és a mi esetiinkben a laparoszképos mtétet
kovetd MRCP volt a legjobb megoldas. Nem ajanljuk a
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majhilus kipreparaldsit, sem a nyilt mtitétre valé konver-
taldst, mely tObbszoros szovédményekhez vezethet. Az
esetek tobbségében az epekolika tiinetei epehdlyaghidny
esetén, mitét utin enyhiilnek; a konzervativ kezelés
simaizom-relaxansokkal javallt, mely aldtimasztja a tiine-
tek megjelenéséért felel6s Oddi-zaréizom spasmusat.
Egyes esetekben a m{tét utani fajjdalom megsztinésének
magyarazata az 6sszendvések megsziintetésére vezethetd
vissza [7]. A mi esetiinkben ez lehetne a magyarizat.
A laparoszképos miitétet kovetS harmadik napon a be-
teg tiinetmentesen tivozott.

Kovetkeztetés

Az epehdlyag hidnya ritka dllapot, mely utinozza az epe-
kolikit vagy a tiinetes epekovességet. Egyes esetekben,
amikor az epehdlyag gyengén korilhatarolt, a mdtét
el6tti ultrahang-kivizsgalason gondolnunk kell ezen dif-
ferencidldiagnézisokra. Mivel a nyilt m@tét nem zarja ki
a szovédményeket, a legjobb megkozelités a mitét el6t-
ti MRCP. Abban az esetben, ha az epehdlyag hianyara
nem gyanakodnak, laparoszképos miitét ajanlott, melyet
MRCP vagy ERCP kovet.

Beleegyezés

A pacienstdl irasos beleegyezést kaptunk az esetismerte-
tés kozzétételéhez, beleértve a képeket is. A beleegyezés
misolata kérésre megtekinthets a folyoirat fGszerkeszts-
jénél.

Anyagi tamogatis: A szerz6k anyagi timogatisban nem
részestiltek.

Szerzoi munkamegosztas: M. C.: Adatelemzés és értelme-
zés, a kézirat attekintése, a mdtét végrehajtisa. S. T.:
Adatgytjtés, forditds, adatelemzés. Z. O.: Radiolégiai
képalkotis, illetve értelmezés. K. C., B. M.: Adatelem-
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zés. P. M..: A kézirat szerkesztése. G. B. L.: Adatelemzés
és a kozlemény megirasa. A cikk végleges valtozatat vala-
mennyi szerzd elolvasta és jévahagyta.

Evdekeltségek: A szerzGknek nincsenek érdekeltségeik.
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