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OSSZEFOGLALAS: A szerz6k 12 év alatt prenatdlisan ultrahangvizsgdlattal felismert
170 magzati rendlis és huigyuti fejlodési rendellenesség kapcsdn dttekintik a diagnosztizdlhato
rendellenességek kiilonbozo tipusait, azok ultrahangjeleit és differencidldiagnosztikdjdt. A ve-
sék cysticus elvdltozdsainak elkiilonitésekor a prenatdlis diagnosztikdban elfogadott Potter
szerinti beosztdst kovetik. Részletesen ismertetik prenatdlis diagnosztikdjuk menetét, és az ese-
tek elldtdsa sordn folytatott gyakorlatukat. Véleményiik szerint ezen esetekben csak prenatdlis
diagnosztikai centrum vdllalkozhat a terhesség és a magzat tovdbbi sorsdt meghatdrozd véle-
meény kialakitdsdra.

Kulcsszavak: prenatalis ultrahang, magzati vese, magzati higyutak, cysticus veseelvaltoza-
sok, obstruktiv uropathidk.

PRENATAL ULTRASOUND DIAGNOSIS OF FETAL RENAL AND URINARY
TRACT MALFORMATIONS

SUMMARY: 170 cases of ultrasonic prenatally diagnosed fetal renal and urinary tract
malformations were analyzed. A review of ultrasound signs and differential diagnostic crite-
rias related to thes malformations are given. To separate different types of cystic kidney di-
seases the Potter scheme is used that is accepted in the prenatal diagnosis practice. A detai-
led description of the course in management of these cases is given as well. On the authors’
opinion the further course of these pregnancies can be decided only in prenatal diagnostic
centers.

A nagyfelbontésu gray-scale ultrahangkésziilékek alkalmazasa révén abdominlis
transducerrel a 14-18., transvagindlis transducerrel a 12. terhességi héttél lehetévé
valt a magzati vesék és a higyutak méhen beliili dbrazolasa.

A magzati vesék nagysdga, a kdrosan dbrazolddé belsd struktirdk, a higyutak és a
higyhdlyag teltségi dllapota, a magzatviz mennyisége, a magzatviz és a magzati vizelet
kémiai 0sszet  .ének elemzése alapjan a legtobb renalis és hiigyniti fejlédési rendelle-
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nesség prenatalisan diagnosztizdlhatd, s egyes esetekben az intrauterin terdpia is meg-
kisérelhetd (1, 5, 10, 12, 13, 16, 17, 20).

A Debreceni Orvostudomanyi Egyetem Prenatalis Diagnosztikai Centrumdban 12 év alatt (1977. ap-
rilis 1.-1989. mércius 31. kozott) 170 renalis és/vagy hiigyiti fejlédési rendellenességet diagnosztizal-
tunk prenatélisan. Kézleményiinkben ezen rendellenességek felismerésében és ellatdsaban szerzett ta-
pasztalatainkrdl szimolunk be. -

Anyag és mddszer

A terhesek kelet-magyarorszagi genetikai sziréprogramja keretében valamennyi terhesen a terhesség
16. hetében anyai szérum alfafetoprotein- (AFP-) meghatérozés és a 18-20. héten ultrahan gvizsgélat tor-
tént. Az gy kiszirt kéros vagy gyaniis esetek végleges elbirdldsat, ellitisat a DOTE N6i Klinikdn végez-
tiik. Ultrahangvizsgélat sordn a méh kérvonaldnak abrézoldsa utdn meghatdroztuk a lepény elhelyezke-
dését, a magzat(ok) fekvését, 4llasat, a magzatviz mennyiségét. A koponya, a mellkas, a femur mérése
utdn részletesen vizsgaltuk a koponya bels6 szerkezetét, a mellkasi és hasi szervek, végtagok alakjat, nagy-
sagdt, elhelyezkedését, egyméshoz vals viszonydt, az lireges szervek teltségi allapotat.

Hosszmetszetben a gerinc mellett 4brazoltuk az egyik, majd a masik vesét, majd harantmetszetben a
gerincintenziv gydriszerd echdja mellett kétoldalt a veséket, s azok liregrendszerét. Paravertebralis fron-
talis sikban (az aorta sikjaban) Gsszehasonlitottuk a két vese nagységét, szerkezetét.

A magzati vesében a perirenalis capsula intenzivebb, csikszerd rajzolata, a kéreg- és velGallomany
echoszegényebb képe és a vese hilaris részében elhelyezked§ tiregrendszer valamint az erek intenziv echdt
add fala, mint centralis echokomplexum volt elkiilénithetd. Az ureterek normdlis 4llapotban nem &brazo-
16dtak. Az alhasban, a csfp6lapatok kézott a magzati higyhdlyag nagysdga a vizeletkivélasztis és elveze-
tés pillanatnyi 4llapot4tdl fiiggSen volt detektalhats. A magzati vesék legnagyobb hosszanti - har4nt -
mélységi dtmérGjét, keriiletét megmértiik, a kapott értékeket a nemzetkozileg elfogadott standardokkal,
tovdbbd a haskeriilet értékével (4) vetettiik 6ssze, s igy aterhességi kornak megfelel§ nagysagbeli eltérése-
ket objektiven hatdroztuk meg. A magzati higyhdlyag volumenének sorozatos mérésével az iritett vizelet
mennyisége is megitélhet6 (2).

A vizeletelvezetd rendszer folyadéktartalmatl fuggden a vesemedencék, az ureterek és a higyhdlyag
kiilonbozé echomentes teriiletként abdrzolddtak. A fizioldgids véltozasok elmaraddsa, az elzdréddsok,
szikiletek miatt retine4ldott vizelet okozta tdgulatok alapjan diagnosztizaltuk a kiilonboz tipusd obst-
ruktiv uropathidkat (20, 21, 14).

A magzatviz mennyiségét semiquantitativ médszerrel mértiik 3).

A terheseknek adott intravén4s Furosemid injekcid a magzati vizelet termelésére is kifejti hatdsat, s igy
az esetleges elvéltozas jellegét és sulyossagat funkcionalis szempontbdl is megitéltiik (26).

A magzat részletes vizsgélatakor egyéb tdrsuld fejlédési rendellenességek utin kutattunk, s ha az
anamnesis és a gyanjelek alapjén indokolt volt, igénybe vettiik a prenatdlis genetikai diagnosztika egyéb
vizsgdlé médszereit is (magzatviz biokémiai analizise, kromoszémavizsgilat stb.) (12, 13).

A diagnosztiz4lt fejlédési rendellenesség jellegérél, a varhatd kovetkezményekrdl, az intrauterin vagy
postnatalis elldtds lehetSségeirdl a hazaspart részletesen felvildgositottuk. Az élettel Gsszeegyeztethetet-
len rendellenesség esetén megajanlottuk a terhesség megszakitdsanak a lehetGségét, melynek igénybevé-
telérél minden esetben kizér6lag a hdzaspar déntott. Mitéttel korrigalhatd elvaltozés esetén a terhest kli-
nikdnkra felvettiik, vagy a sziilést olyan intézetben javasoltuk, ahol a postnatdlis kivizsgalds, a szakszerd
uroldgiai elltds feltételeit idealisnak tartottuk.

Eredmények

A fenti elvek kovetkezetes betartésdval a magzati vesék és higyutak aldbbi feil5dési rendellenességeit
diagnosztizaltuk. A rendellenességeket a Potter dltal javasolt, valamint a prenat  liagnosztikaban elfo-
gadott szempontok szerint csoportositottuk. Eredményeinket az 1. tdbldzatban _oglaltuk 6ssze.
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I. tablazat
PRENATALISAN DIAGNOSZTIZALT RENALIS ES HUGYUTI RENDELLENESSEGEK
(zdrdjelben a vetélés/korasziilés indukcick szama)

Rendellenesség tipusa <24 hét > 24 hét
Bilaterdlis vescagenesia (Potter-syndr.) 18 (18) 3(1)
Infantilis polycystds vese (Potter 1.) » 6 (6) 4(3)
Multicystds vesedysplasia (Potter Iy .22 (19) 7(2)
Adult polycystas vese (Potter II1.) 1(-) -(-)
Hydronephrotikus vese (Potter IV.) 6(5) 11 (3)
Hats6 urethra billentyd/ elzdrédas 19 (17) 3(1)
Pyelectasia 46 (-) 18 ()
Megacystis-microcolon syndroma 2(2) 1(-)
Cloaca persistens 2(2) 1(1)
Osszesen: 122 (69) 48 (11)
Megbeszélés

A magzati vesék ultrahangjeleinek korrekt értelmezéséhez elengedhetetlen a vese
fejlédésének (9, 11), a fejlédés kiilonbozd idépontjaban az urogenitalis traktus nor-
mélis méreteinek (4), a magzati vizelet termelGdésének (2), valamint a magzatviz
mennyiségi vdltozdsinak az ismerete (6).

A metanephrogen (maradandd) veseszovet az 5. héttsl fejlédik, s a 8. héten a leg-
fiatalabb nephrongeneracid glomerulusai méar nephronarkadot alkotnak (9). A 8-9.
héten a sinus urogenitalis membrénja eltinik, s ett6] kezdve a termelédott vizelet az
amniondrbe urdl. Az embryogenesis utdn a magzati vese fejlédése egyenletes. A 20.
hétiga tubulo-, a 20-30. hét kozott a nephrogenesis komplettalédik. A nephrogenesis
utemének terhesség alatti alakuldsa a magzatviz mennyiségének valtozasiban is meg-
nyilvanul (6). A kevés magzatviz a magzati vesék vagy a huigyutak fejlédési rendelle-
nességének az indirekt jele lehet, méskor a polyhydramnion hivja fel a figyelmet eset-
leges pyelectasidra (12, 13, 20).

Veseagenesia (Potter-syndroma)

A magzati vese egy- vagy kétoldali hidnya, ritkdbban sulyos hypoplasidja a Potter-
syndroma részeként fordul elS. Altaldban oligohydramnionnal jér, s az oligohydram-
nion okozta deformatics sequentidhoz vezet. A tiidg hypoplasids, az orr lenyomott, a
filek a fejbSrre simulnak, mely jellegzetes arckifejezést ad. A vizeletkivélasztds hid-
nya miatt az elvaltozds a postnatalis élettel osszeegyeztethetetlen (12, 13). Ultrahang-
vizsgalattal az oligohydramnion, a magzat kényszertartdsa, a novekedési retardatio, a
vese, a hugyhdlyag tel6désének hidnya, a beszdkiilt mozgas szembeting (1. dbra).
Furosemidprdba utén a kép valtozatlan. A magzatviz, az , akusztikus ablak” hidnya
neheziti a vizsgalatot. A mellékvesék a veséhez hasonlé keresztmetszeti képet adhat-
nak, ezért az elvaltozdst nagyon kériiltekintSen kell megitélni (20).



1. dbra. Bilateralis veseagenesia. 2. dbra. Infantilis polycystds ve- 3. dbra. Multicystds vesedyspla-
A magzat kényszertartidsban he- sékben a kis cystak nem kilonit-  sia (Cy = cystdk)

lyezkedik el, magzatviz-, higy- hetSk el (K =vese, Sp= gerinc)

hdlyagtel6dés nem lathaté

Infantilis polycystds vese (Potter 1. tipus)

El6forduldsaval 6000-14 000 sziilésenként lehet szamolni. Az elvaltozas autoso-
malis recessziven 6rok16dik, 25%-os ismétlédési kockdzattal jar. Altaldban kétoldali,
a vesék képtelenek vizeletet termelni, s megsziiletés utan az uraemia halalhoz vezet.
A vesék megnagyobbodottak, lebenyezettek, a vesetubulusok 1-2 mm atmérgji
cystakka tdgulnak. A szovettani metszetekben csak dilatalt gydjtSesatornak lathatck,
kéros nephronok, vagy kotGszoveti proliferatio nem figyelhetd meg. Gyakori a méj
fibrotikus elvaltozésa, az intrahepatikus utak méret- és szambeli megszaporoddsa, va-
lamint a periportlis fibrosis. A polycystas elvaltozas sokszor a tiidékben is megfigyel-
hetd (8, 12, 13, 14, 15, 22, 23).

Ultrahangvizsgalat sordn az 1-2 mm-es cystakrol visszaver6dé echdk i gen intenzi-
vek, a megnagyobbodott vesék solid képletként abrazolédnak, centralis echokomple-
xum nem kilonithetd el, higyhdlyagtelSdés nincs, szembettnd az oligohydramnion
¢samagzatkényszertartdsa (2. dbra). A vesében a cystak olyan kicsik, hogy nem kiilo-
nithetdk el (20, 22, 23).

Multicystds vesedysplasia (Potter 11. tipus)

A rendellenesség gyakran egyodali, de lehet kétoldali, vagy szegmentalisan eléfor-
duld. A cystdk 10-20 mm nagysagdak. Szévettani metszeten a gydjtSesatorndk vas-
tag, a nephronok vékony fald cystava tdgultak, s a cystak kozotti térben laza kétGszo-
vet foglal helyet. Gyakori a kéros billentyd, a hydronephrosis, az ureterokele, a vize-
letelvezetd traktus rendellenessége. Mintegy 50%-ban mas szervek tarsuld rendelle-
nessége (hypoplasias tiid6, cardiovascularis, kozponti idegrends~=ri, csontvaz-abnor-
malitds) is el6fordulhat. A bal oldali érintettség gyakoribb. Olyk az ureter atretizdlt,
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a hugyhdlyag hidnyozhat is. Fidkban gyakoribb, mint leanyokban. A terhesség elsé
felében Iétrejott ureter-occlusio kovetkezménye lehet.

Ultrahangvizsgalattal a vesék alakja szabdlytalan, szamtalan valtozd nagysagu, de
jol elkulonithetd, cystdk éltal torzitott (3. dbra). Egyoldali eléforduldsnél (az esetek
?/3-aban) a higyhdlyag tel6dik, a magzatviz mennyisége szabalyos, mig kétoldali for-
maban (az esetek !/3-dban) a hugyhdlyag telédése hidnyzik, az oligohydramnion
szembetiinG. Az utébbi esetben a Furosemid-préba utén a kép valtozatlan, vize-
lettermelGdés nincs, a magzatot nem lehet megmenteni (5,8,12, 13, 14, 15, 18, 20,
22, 23).

Adult polycystds vese (Potter I11. tipus)

Autosomalis domindnsan 6roklédik, a beteg egyének gyermekei 50%-os eséllyel
betegednek meg. Felnttkorban manifesztdlodik, s ekkor mér a m4j, a tiidé, a panc-
reas polycystas elfajuldsa is megfigyelhetd. Szovettanilag a nephron eredetd vékony és
a gydjtéesatorndkbdl kialakult vastag fali cystak a normalis nephronokkal és tubulu-
sokkal keverednek. Az elvdltozis sokdig tiinetmentes, a periodikus haematuria, a kG-
képzddés, a koncentrald képesség hidnya olykor csak a felngttkorban hivja fel a figyel-
met az elvaltozésra, a fenyegets veseelégtelenségre (8,12, 13, 14, 15).

Ultrahangvizsgélattal az infantilis tipusu polycystds vesékre jellemzd kép lathatd,
deacentralis echokomplexus, a hiigyhdlyag tel6dése, a normalis mennyiségti magzat-
viz, valamint az anamnézis alapjan a két kiilonboz6 tipusi elvéltozas elkilonithetd
(17, 20, 22, 23).

Hydronephrotikus vese (Potter IV. tipus)

Az urethra obstructidja vagy a terhesség masodik felében az ureter elzarddésa
hydronephrotikus vese kialakulasahoz vezet. A fokozdd6 nyomas retrograd, az ureg-
rendszerre, majd a gydjtGesatornakra is attevédik, s azok terminalis végébdl, valamint
acsatlakozo nephronokbdl subcapsularis cystak alakulnak ki. Legsiilyosabb esetben a
parenchyma elvékonyodik és hydronephrotikus zsakvese alakul ki. Sulyos, kétoldali
esetben a vizeletkivdlasztds ledll, oligohydramnion alakul ki. Egyoldali esetekben
polyhydramnion is kialakulhat (12, 13).

A pyelo-ureteralis vagy uretero-vesicalis billenty(k vagy sziikiiletek szintén a vize-
letelvezetés zavarat, a pyelon, a kehelyrendszer tagulatat és mérsékelt foku hydro-
nephrosis kialakuldsat eredményezik (4. dbra). Ezekben az esetekben tobb-kevesebb
mikodd veseparenchyma mutathatd ki.

Az ultrahangképen a zsdkvese soliter cystaként dbrdzolddik, mig a kezd3dd, vagy
mérsékelt hydronephrosis esetén a tagult pyelon folytatdsaban a tagult kelyhek is 4b-
razolédnak. Bizonyos metszetekben a tagult kelyhek 10-20 mm-es cystaként jelen-
hetnek meg, azonban a helytelen sikban torténé dbrazolds miatt az elvaltozast nem
szabad a multicystds veseelvaltozdssal Osszetéveszteni (5, 10, 16, 17, 20, 21, 24).

Hdtso urethra billentyii

Azelvdltozds d¢  ‘en a fidk betegsége. A billentyt, vagy elzarédas felett tolcsér-
szerden tagult urethra, vastag fali és tagult higyhdlyag, kétoldali hydroureter, kétol-



4. dbra. Mérsékelt kétoldali 5. dbra. Urethraclzarédds okozta 6. dbra. Cloaca persistens esetén
hydronephrosis (K = vesék) tag hugyholyag (Bl) és hydro- magzatviz nem lathats, az al-
nephrotikus vese (K) hasban  cystikus tdgulat  (Cy)

(Fh=koponya, Sp=gerinc)

dali hydronephrosis, hatalmas elédomborodd has, olykor ascites alakul ki. A vizeletii-
rilés hidnya oligohydramniont, tiidShypoplasiat, végtag- és arcdeformitast okoz. Ez a
malformatids sequentia a csecsemdkorban prune-belly syndroma képében jelentke-
zik (12, 13). Ultrahangvizsgalattal a hatalmasra tagult higyhdlyag, a tagult ureterek, a
hydronephrotikus vesék (5. dbra), az elédomborodd, az oligohydramnion miatt az
egész méhurt kitoltG magzati has, a sziik mellkas, a deformalt végtagok jol felismerhe-
ték (7, 10, 17, 20).

Pyelectasia.

Polyhydramnion esetén gyakran figyelhet meg az alig nagyobb vesék pyelonjanak
a normélis 8-10 mm-nél nagyobb tdgulata, a veseparenchyma szabalyos vastagsaga,
mely tdgulat a terhesség folyaman csokkenhet vagy fokozédhat. A polyhidramnion
lehet az elvéltozas oka, de lehet, hogy inkdbb kovetkezménye. A vesico-ureteralis ref-
luxis okozhat dtmeneti pyelectasiat. Sorozat ultrahangvizsgdlattal a pyelectasia vélto-
zasa kovethetS, mely megsziiletés utdn a legtobb esetben kezelés nélkiil megszinik
(12, 13, 20).

Megacystis-microcolon-hypoperistalsis syndroma.

Ebben a fatalis kimeneteld korképben az ép urethra ellenére megacystis alakul ki, a
vastagbel igen kis kaliberd, a normalisnak tiné vékonybelek perisztaltikdja hianyzik
valészintleg az érintett képletek beidegzési zavara miatt, melye 7 igaZolhatd neu-
ron-dysplasia tdmaszt ald. Az elsGsorban leanyokban elGforauis rendellenesség
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gyogyszeresen nem, sebészileg alig kezelhetd. Ultrahangvizsgalattal a kismedencét és
a hasat kitolt6 hatalmas hiigyhdlyag mellett a vesék kezd6dS hydronephrosisa is ki-
mutathaté (12, 13, 25).

Cloaca persistens.

Az embryogenesis sordn a farokbimbdt kitolts cloaca a septum urorectale révén
nem valik ventralis és dorsalis cloaca maradvdnyra, illetve a sinus urogenitalis és a sul-
cus urogenitalis kozotti cloaca membran megnyildsanak elmaradédsa miatt a primitiv
urogenitdlis nyilason dt a vizelet nem trtl azamniondrbe. A nyomas attevédik az ure-
terekre, majd megaureter, hydronephrosis alakul ki. Az elvaltozas az élettel dssze-
egyeztethetetlen, mutéttel alig korrigdlhatd. Ultrahangvizsgalattal a kismedencében
egy bizonytalan alakd, az egész kismedencét kitoltS cystikus képlet (6. dbra), valamint
nagyfoku oligohydramnion figyelhet6 meg (12, 20).

A postnatalis €lettel gyakorlatilag 6sszeegyeztethetetlen, silyos elvéltozasok ese-
tén (veseagenesia, infantilis polycystds vesék, kétoldali multicystds vesék, kétoldali
zsdkvese, cloaca persisten) a terhesség tovabb viselése értelmetlen, hisz a vizeletkiva-
lasztds hianya az djszilott haldldhoz vezet, ezért a hdzaspar részletes felvildgositdsa
utdn vetélés-, illetve korasziilés-indukcic tandcsolhatd, ezt a hdzasparok mindig kérik
is (12,13, 21).

A kulonbozé fokai és tipusu obstructids uropathidk észlelésekor az esetleges tarsuld
rendellenességek, sziilészeti komplikdcick kizdrdsa, a hazasparral, illetve sziilész -
urologus-gyermekgydgydsz-anaesthesioldgus konzultdcid utdn dontiink az esetleges
korasziilésindukcio vagy a tehermentesitd vesicoamnialis vagy renoamnialis shunt be-
ultetésérdl (12, 13). El6szor tehermentesitd vesico- vagy renocentézist ajanlunk, s a
magzati vizelet kémiai analizise (ndtrium, creatinin, urea, klorid, osmolaritds), a tagu-
lat ujratel6dése alapjan itéljiik meg a vesék mikodését (10). A még mikods vesepa-
renchyma megdvadsa érdekében ismételt renocentésist, vagy vesico-, renoamnialis
shunt6t tandcsolunk. Az irodalom szerint az ilyen beavatkozdsokkal az vjsziilottek
42%-4t sikertlt megmenteni (10). Megsziletés utdn az ultrahangvizsgalat, illetve a
gyermekgyogyasz-uroldgus kivizsgdlas dont az esetleges mitéti beavatkozasrédl, a
rendszeres ellendérzés menetérdl (19).

A rutin ultrahangvizsgdlat soran felismert magzati renalis és higyiti rendellenesség
esetén a terhest prenatalis genetikai centrumba kell irdnyitani, ahol az ultrahangvizs-
galaton kivill a prenatélis genetikai diagnosztika egyéb vizsgdlé mddszereit is igénybe
véve hatdrozhatd meg az elvaltozas jellege és silyossdga. Csak a részletes kivizsgalds
eredményének birtokdban az érintett szaktertletek specialistdival torténd konzultd-
cidutan szabad a terhesség ¢s a magzat tovabbi sorsat meghatdrozo felelGsségteljes vé-
lemény meghozataldra vallalkozni.
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