Nieneurogenny- neurogenny pecherz moczowy
Kod Orpha: 84085 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

Hinman syndrome (HS) or non-neurogenic neurogenic bladder is a voiding dysfunction of the
bladder of neuropsychological origin that is characterized by functional bladder outlet
obstruction in the absence of neurologic deficits.

Dane
Klasyfikacja Synonimy
Choroba HAS
HAS
HS
Nieneurogenny-neurogenny pecherz moczowy
Zesp6t Hinmana
Zesp6t Hinmana i Allena
HS
Hinman-Allen syndrome
Non-neurogenic neurogenic bladder
Occult neuropathic bladder
Kod ORPHA Kod OMIM Kod 1CD10
84085 - N32.8
Kod ICD11
GCO1.Y
*7rddio
orphcm et

Rozszerzony opis choroby



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=en&Expert=84085

Nazwa choroby: Nieneurogenny- neurogenny pecherz moczowy
Synonimy:

Zespot Hinmana i Allena

HAS

Zespot Hinmana

HS

OMIM: -

ORPHA kod: 84085

ICD-10: N32.8

Definicja choroby

Nieneurogenny- neurogenny pecherz moczowy to dysfunkcja pecherza moczowego
powstata na podtozu czynnoSciowym.

Etiologia. Pod{oie genetyczne. Sposob dziedziczenia.

Uwaza sie, ze u podtoza zespotu Hinmana lezy spontaniczny skurcz zwieracza
zewnetrznego cewki moczowej (poprzecznie prazkowanego) podczas oddawania moczu
(w momencie skurczu wypieracza), co okreslane jest mianem dyssynergii zwieraczowo-
wypieraczowej. Spowodowane to jest nadmiernie wyrazona odpowiedzia zwieracza na
nadczynne skurcze wypieracza, co ma chronic¢ przed mimowolnym popuszczaniem
moczu. W zespole Hinmana spontaniczne skurcze zwieracza utrzymuja sie rowniez
podczas prawidtowej mikcji, co skutkuje powstaniem czynnosciowej przeszkody
podpecherzowej. Zaleznie od czestosSci spontanicznych skurczow zwieracza, czasu ich
trwania i sity skurczu rozwijaja sie rozne rodzaje zaburzen od tagodnych do ciezkich,
czesto nie do odroznienia od tych spotykanych w pecherzu neurogennym czy
zastawkowym.




Epidemiologia

Nieznana.

Opis kliniczny

Nieneurogenny- neurogenny pecherz moczowy zwykle rozpoznawany jest u dzieci po
zakonczonym juz treningu czystosci oraz przed okresem dojrzewania, ale
zaobserwowano tez przypadki o poczatku w wieku dorostym. Objawy to moczenie
nocne, dzienne, parcia naglace, rzadkie mikgcji, przerywany strumien moczu, nawrotowe
infekcje drog moczowych, bole brzucha. Towarzyszy mu czesto dysfunkcja jelita z
zaparciami i brudzeniem stolcem. W duzej czesci przypadkow objawom z drog
moczowych towarzyszg zaburzenia natury psychologiczne;j.

Diagnostyka

Rozpoznanie opiera si¢ na obecnosci objawow klinicznych sugerujacych dysfunkcje
pecherza moczowego oraz wynikach badan obrazowych i czynnosciowych. W badaniu
uroflowmetrycznym mozna zaobserwowac nieprawidtowa krzywa mikcyjna oraz
znamienne zaleganie moczu po mikcji. W badaniu usg charakterystyczne jest
pogrubienie Sciany pecherza moczowego oraz jego beleczkowanie. W przypadku dtuzej
trawiacej dysfunkcji poszerzeniu moga ulec moczowody i uktady kielichowo-
miedniczkowe. Cystouretrografia mikcyjna daje obraz podobny do pecherza
neurogennego. Pecherz ma zwykle ksztatt gruszkowaty lub klepsydrowaty, z
przerostem wypieracza, mnogimi pseudouchytkami. W niektorych przypadkach
dekompensacji wypieracza pecherz jest gtadkosScienny o zwiekszonej objetosci. Cewka
moczowa moze miec obraz prawidtowy lub byc poszerzona w odcinku tylnym. W
dostepnych badaniach brak organicznych zmian w zakresie uktadu nerwowego.

Leczenie

Leczenie nieneurogennego- neurogennego pecherza zalezy od stopnia nasilenia
objawow. W pierwszej kolejnosci koncentruje sie na wyleczeniu zakazenia uktadu




moczowego oraz wdrozeniu zasad uroterapii standardowej. W leczeniu bardziej
nasilonych zaburzen pomocna moze okazac sie terapia biofeedback, ktora uczy kontroli
nad zwieraczem zewnetrznym cewki moczowej, a co za tym idzie jego prawidtowej
relaksacji podczas mikcji. W wielu przypadkach dodatkowo pomocna jest
farmakoterapia z wtaczeniem alfablokera i lekow antycholinergicznych osobno lub w
potaczeniu. Przy duzym zaleganiu moczu po mikcji w przypadku dekompensacji
wypieracza, konieczne jest wdrozenie czystego przerywanego cewnikowania, Bardzo
wazne jest rownolegte leczenie zaburzen czynnosSciowych przewodu pokarmowego
poprzez zastosowanie odpowiedniej diety, farmakoterapii.

Szczepienia ochronne

Brak przeciwskazan do szczepien ochronnych.

Zalecenia szczegolne

Rokowanie

Zespot Hinmana moze powodowac uszkodzenie gornych drog moczowych. Przy braku
odpowiedniego leczenia moze do doprowadzi¢ do schytkowej niewydolnosci nerek i
koniecznosci leczenia nerkozastepczego ( dializoterapia/ przeszczepienie nerki)

Wazne strony internetowe :

https:/ /www.erknet.org/disease-information/disease-details?disease_uid=9999968.0
&disease_group=93545

https://www.orpha.net/consor4.01/www/cgi-bin/Disease_Search.php?lng=PL&data_id
=11613&Krankheite(n)/Krankheitsgruppe=Hinman-Syndrom&title=Hinman-
Syndrom&search=Disease_Search_Simple
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Osrodki eksperckie

Europejskie osrodki eksperckie chorob rzadkich nerek - Gdansk, £odz, Krakow

https:/ /www.erknet.org/our-experts/the-european-reference-centers
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Zawarte informacje maja charakter ogolny. Decyzje dotyczace metod i sposobu leczenia
podejmuje kazdorazowo lekarz leczacy pacjenta, w sposob dostosowany indywidualnie
do aktualnych potrzeb danego pacjenta, omowiony i prowadzony przez lekarza.
Zgodnie z art. 4 ustawy z dnia 5 grudnia 1996 r. o zawodzie lekarza i lekarza dentysty
(Dz.U. 2 2022 r. poz. 1731) lekarz ma obowigzek wykonywac zawad, zgodnie ze
wskazaniami aktualnej wiedzy medycznej, dostepnymi mu metodami i Srodkami
zapobiegania, rozpoznawania i leczenia chorob, zgodnie z zasadami etyki zawodowej
oraz z nalezytg starannoscia.
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