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~ PRAENATALIS DIAGNOSZTIKA

Magyar Néorvosok Lapja 67, 257-264 (2004)

A ventriculomegalia/hydrocephalus
praenatalis diagnosztikaja 230 vizsgalt
eset kapcsan I1.
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Semmelweis Egyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Kar I. Szdamu Sziilészeti
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Osszefoglalds:A ventriculomegalia/hydrocephalus az egyik leggyakoribb ideg-
rendszeri rendellenesség, melynek prognézisa az egyre szélesebb korben elterjedd
shunt-mitétek ellenére sem kedvezd. A koreredet pontos ismeretén kiviil a praena-
talis diagnosztika alapvet$ jelent6ségli a korai felismerésben. Dolgozatunkban a

rendellenesség praenatalis diagnosztikdjat tekintjiik at 230 vizsgdlt eset kapcsdn.

Kulcsszavak: ventriculomegalia, praenatalis diagnosztika, ultrahang,
serum-AFP, serologiai vizsgdlat

Az embryonalis fejl6dés elsé heteiben az agy
hdrom részbdl all: prosencephalon, mesence-
phalon, rhombencephalon. A vel6csd zarddasét
kovetben az 5. terhességi hétre a prosencepha-
lonbdl telencephalon (hemisphaeriumok) €s di-
encephalon (thalamus, hypothalamus), a mesen-
cephalonbdl k6zépagy, mig a rhombencephalon-
b6l metencephalon (hid, kisagy) és myelence-
phalon (nyultagy) alakul ki. A velScsd iiregének
tagult részeit nevezziik agykamraknak. A telen-
cephalonban taldlhaté agykamrapért agyi oldal-
kamraknak, mig a diencephalon €s a rhomben-
cephalon kamrait II1., illetve IV. agykamrdnak
nevezziik. A mesencephalonban, valamint a ge-
rincvelSben a veldesd lirege szik marad (aquae-
ductus cerebri illetve canalis centralis) [1].

Ventriculomegalidrdl beszéliink, ha a megno-
vekedett mennyiségi liquor az agy kamrarend-
szerét kitagitja. Ennek oka az agyfolyadék tul-
termelédése, illetve az dramlds akadalyozottsd-
ga lehet. A ventriculomegalia novekedése ese-
tén az agyallomany elvékonyodik, s ekkor mar
hydrocephalus internusrél beszéliink.
Amennyiben a liquor a subarachnoidealis tér-
ben halmozdédik fel, hydrocephalus externusrol
van sz0. Bizonyos ritka formaktdl eltekintve a
rendellenesség legkorabban az oldalkamrak
hatsé szarvaiban jelentkezik, s az eliils6 szarv,
illetve a I1I. agykamra csak késébb valik érin-
tetté.

A ventriculomegalia/hydrocephalus sziiletési
prevalencidja 0,3—1,5/1000 élvesziiletés.
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Aavdg es modszer

Tanulmdnyunkban az 1979 €és 1990 kozott a
Debreceni Orvostudomanyi Egyetem Sziilészeti
¢s Nogyogyaszati Klinikdjanak, valamint az 1990
¢s 2000 kozott a Semmelweis Orvostudomanyi
Egyetem I. Sz. Sziilészeti és Nogyogyaszati Kli-
nikdjanak Genetikai Tandcsadasan vizsgélt 230
esetet dolgoztuk fel. Ezek koziil a rendellenesség
52 esetben mas craniospinalis malformatiéhoz
tarsulva fordult el6, mig a tobbi esetben izolalt
formdrdl volt sz6. A rendellenesség diagnozisat
szinte minden esetben ultrahangvizsgalat révén al-
litottuk fel, 4&m egyéb vizsgdlatok (pl. TORCH-
szeroldgia) szintén fontos informdcidkat nydjtot-
tak a vizsgdlatok sordn. Az ultrahang-diagnoszti-
kdban az agyi oldalkamra tagassdganak meghatd-
rozdsa, a koponya egyes atmérdinek (BPD,
OFD) mérése, a fejkorfogat (BPD+OFD)
x1,57), az LV/HW (lateral ventricle/hemisphere
width; oldalkamratdgassdg/agykopenyvastagsag)
ardny ¢s az ugynevezett. CI (cranial index; BPD/
OFDx100) értéke volt meghatdrozd. Az oldal-
kamra 8 mm-t, az LV/HW ardny 0,5-et, illetve a
BPD 90 percentilist meghaladé értéke esetén be-
sz€ltiink ventriculomegaliarol.

Eredmények

A vizsgalt esetekbol 0sszesen 155-ben 4llt ren-
delkezésre az anyai serum-AFP-¢rték nagysdgara
vonatkozé informdci6 (1. tabldzat). Lathatd, hogy
csaknem 31%-os gyakorisaggal talaltunk emelke-
dett értéket, ugyanakkor 119%-ban az alfa-fetopro-
tein-szint alacsonyabb volt, mint az élettani tarto-
madny also hatdra. Ami a szdmszer( adatokat illeti,
az esetek 28%-aban 2,5 MoM feletti serum-AFP
értéket taldltunk, ugyanakkor 22%-ban a lelet 0,7
MoM alatt volt.

Ahogy mdr a ventriculomegalia/hydrocephalus
etioldgiai hétterének vizsgalatakor lathattuk, az
esetek nem jelentéktelen (kb. 16%) részében a

I. tablézat

A ventriculomegalia/ Zydrocepha/us eseteiben

az anyai serum-AFP érték alakulésa
Anyai serum-AFP-szint (MoM) % n
Normdl (0,7-2,5 MoM) 58,71% 91
Emelkedett (2,5 MoM felett) 30,32% 47
Csokkent (0,7 MoM alatt) 10,97% 17

rendellenesség kialakuldsa intrauterin fertézésre
vezethetd vissza. A klinikai gyakorlatban e ferto-
z¢ések szirése az in. TORCH-szerologiai vizsga-
lattal lehetséges, mely a Toxoplasma gondii-n a
rubeola-, cytomegalia-, illetve herpesvirus kap-
csdn kialakult fert6zések szlirését teszi lehetove.
A [l. tablazat tandsaga szerint 42 esetben dllt
TORCH-lelet rendelkezésre, ezekbol 9 esetben
igazolddott friss fertdzés, ami majdnem 22%-o0s
gyakorisagnak felel meg. E 22%-bdl tobb mint
16%-ban a fertdzés hatterében Toxoplasma gon-
dii allt. A virusfertézések el6forduldsi gyakorisa-
ga meglehet6sen csekély.

Ugyancsak a ventriculomegalia/hydrocephalus
esetek etiologidjat illetéen megvizsgaltuk a kro-
moszéma-rendellenességekhez vald tarsulds gya-
korisdgat, s ez kozel 7%-os értéket adott. Karyoti-
pizéldsra vonatkozé adat 31 esetben allt rendelke-
zésre, s ezek koziil négy bizonyult kérosnak, mig
27 esetben egészséges kromoszomaszerkezet iga-
zolodott (I11. tablazat). Abban a harom esetben,
amelyben Down-syndroma igazoldédott, az id6-
sebb anyai életkor kapcsan manifesztdl6do kro-
moszoma-rendellenességrdl lehetett szo.

A biparietalis diameter (BPD) értékeinek ala-
kuldsdt a IV. tdblazar foglalja 6ssze. Osszesen
158 esetben dllt rendelkezésre erre vonatkozd
adat. Az egyes esetekben mért BPD-¢rtékeket
mindig az adott terhességi kornak megfeleld per-
centilis értékhez viszonyitva jelenitettiik meg. Lat-
hatd, hogy az esetek kozel 50%-aban 75 vagy
magasabb percentilis értéknek megfelel6 BPD-
nagysdgot talaltunk, s mindossze 17%-o0s gyako-
risaggal fordult el6 10 percentilis vagy anndl ala-
csonyabb adat. A biparietalis diameter meti=tt az
occipito-frontalis diameter (OI'D) ért¢keinek ala-
kuldsét is megvizsgdltuk; ezeket a V. tdbldzat fog-
lalja 0ssze. Erre vonatkozo adat 6sszes 104 vizs-
galt terhesség kapcsan allt rendelkezésre.

A fenti tdblazat, illetve dbra alapjan jol l4thato,
hogy a 75 vagy anndl nagyobb percentilisértékhez
az eseteknek kozel 70%-a rendelhetd; a 90 per-
centilisnél nagyobb OFD-érték el6fordulasi gya-
korisaga is kozel 52%.

A biparietalis diameterrel, illetve az occipito-
frontalis diameterrel dsszefiiggésben a fejkorfogat
értékének alakuldsat is megvizsgaltuk. Figyelem-
be véve, hogy a fejkorfogat (HC; head circumfe-
rence) kiszdmitdsdhoz mind a BPD, mind az
OFD ismeretére sziikség van, dsszesen 111 vizs-
galt terhesség kapcsan volt Kiszamitdsdra lehetd-
ség. A VI. tabldzat a HC értékeknek az adott ter-
hességi korhoz tartozé percentilis-értékekhez vi-
szonyitott nagysagat foglalja 6ssze.
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Il. téblézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben
az elvégzett TORCH serologiai vizsgdlatok
eredményének alakulésa

Fert6zés fenndllasa % (n)
Friss fertézés kizarhaté 78,57% 33
Friss fert6zés igazolhaté 21,43% 9
Toxoplasma gondii 16,67% 7
Rubeolavirus . 2,38% 1
Cytomegalovirus 2,38% 1
Osszes 100% 42

. tablazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus eseteiben
a karyotipizélés eredményeinek megoszlésa

Normél karyotipus 87,10% 27
Kromoszémarendellenesség ~ 12,90% 4
A7XY+21 3
46,XX/69XXX 1
Osszes 100% 31
poicamrim o B

Q47 XY+21

B4 )XXB3 XX

2,90% 333%
- : QNormat
karyotipus
@Chromosoma- 967%

87,10% aberrado

A 75 vagy anndl nagyobb percentilis értékhez
tartoz6 fejkorfogat gyakorisaga kozel 45%, 4m az
50 percentilis értékhez is 24% koriili gyakoriség
tarsul. A 10 percentilis vagy anndl alacsonyabb
HC-érték jelenléte kb. 15%.

Szintén a biparietalis diameter, valamint az oc-
cipitofrontalis diameter értékeibdl szamithaté ki az
tin. koponyaindex (CI; cranial index), melynek
109 esetet tartalmazo osszefoglaldsat a VII. tabld-
zat mutatja.

A 77 és 82 kozotti CI értékek a teljes vizsgdlati
anyag csaknem felét képviselik; a 87 feletti érték
el6forduldsa meglehetdsen ritka, csakigy, mint a
72 alatti érték.

Ahogy a VIII. tdbldzat, illetve az dbra adataibol
is kidertil, az adott terhességi kor 90 percentilisnél
nagyobb LV/HW értékének megfelel6 hanyados-
gyakorisdg kozel haromnegyed részét képviseli a
teljes vizsgélati anyagnak. 10 percentilisnél ki-
sebb érték nem adddott, s a 10 és 50 percentilis
KozOtti tartomdnyba tartozé hanyadosértékek is

V. téblazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esefeiben a

BPD érték alakuldsa
BPD percentilis érték % (n)
<10 0% 0
10 17,73% 28
30 8,87% 14
50 23,41% 37
75 15,19% 24
90 12,02% 19
>90 22,78% 36
Osszes 100% 158

A BPD dlakulésa az adott terhességi kornak
megfelel percentilis-értékek fiiggvényében

30%
20%
10% I S - L |
B A8 18 1 1 1
<10 30 75 >90

B Adatsor 1
V. téblézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus eseteiben
az OFD értékének az alakulésa

60%
50%
40%
30%
20%
10%

0% _-__. ] .__I.__

<10 30 75
OFD percentilis érték

csak a teljes vizsgalati anyag kb. 10%-t jelentet-
ték.

Tovabbi fontos ultrahang-diagnosztikai szem-
pontot jelentett a ventriculomegalia/hydrocephalus
esetekhez tarsuld egyéb, kozponti idegrendszert
érint6 rendellenességek vizsgdlata. A vizsgdlt 230
esetbl Gsszesen 35-ben sikertilt egyéb craniospi-
nalis rendellenességet diagnosztizdlni, s ez
15,21%-o0s gyakorisagnak felel meg. Ahogy a IX.
tdbldzat adatai — varakozasunknak megfelelGen —
szemléltetik a ventriculomegalia leggyakrabban a
spina bifiddhoz tarsult; e csoporton beliil is els6-
sorban a gerinc sacralis szakaszat érint6 eltérések
prevalencidja volt a legmagasabb.

i Adatsor 1

>90 -
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VI. tablazat

A ventriculomegalia/| /':ya’roce[ahalus esetekben a
fejkérfogat értékeinek alakulésa

Fejkdrfogat (HC) értek % (n)
(percentilis)

<10 4,50% 5

10 11,71% 13

30 12,61% 14
50 - 24,32% 27
75 11,71% 13

90 19,82% 22
>90 15,31% 17
Osszes 100% 111

VIl. téblézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben
a koponyaindex (Cl) értékeinek alakulésa

Koponyaindex (Cl) % (n)

<70 4,58% 5
70-72 1,83% 2
73-74 22,03% 24
75-76 551% 6
77-78 27,53% 30
79-80 4,58% 5
81-82 17,44% 19
83-84 0,92% 1
85-86 7,34% 8
87-88 1,83% 2
89-90 1,83% 2
91-92 1,83% 2
93-94 1,83% 2
>94 0,92% 1
Osszes 100% 109

A nem kozponti idegrendszert érint6 rendelle-
nességek/ultrahangeltérések vizsgdlata [ényeges
szempontot jelentett a korkép etiologidjanak, illet-
ve prognézisanak megitélésében; X. tabldzatunk
ezeket foglalja Ossze.

Ahogy a tabldzat, illetve a hozza tartozo dbra
adataibdl kidertil, 6sszesen 151 esetben fordult
eld vagy deriilt fény egyéb, nem idegrendszert
érint6 rendellenességre/ultrahangeltérésre. Ez ko-
zel 66%-nak, vagyis a teljes vizsgdlati anyag ko-
zel kétharmadanak felel meg. Lathatd, hogy leg-
nagyobb gyakorisdggal a magzatviz mennyiségi
rendellenességei fordultak eld, mig az egyes szer-
veket, szervrendszereket érinté malformatiok ko-
ziil a vizeletkivélaszt6 tractus malformatiol voltak

VIIl. tablézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben

az LV/HW arény alakulésa
Terh. hét  LV/HW LV/HW V/HW  LV/HW
<10pc. 10-50 pc. 50-90 pc. > 90 pc.

16 0 1 0 3
17 0 1 0 1
18 0 0 1 2
19 0 0 1 3
20 0 0 0 5
21 0 0 1 1
22 0 1 0 1
23 0 0 0 0
24 0 1 1 4
25 0 0 0 1
26 0 0 0 0
27 0 0 0 3
28 0 0 2 3
29 0 0 0 0
30 0 0 0 3
31 0 0 1 2
32 0 0 0 0
C 4 7 32

a leggyakoribbak (13,25%). Figyelemremélto
még a végtagfejlddési rendellenességek kozel
10%-o0s ardnya is. XI. tablazatunk az egyes cso-
portok adatait rendellenesség-tipusok szerint rész-
letezve dbrazolja.

A legnagyobb tarsuld rendellenesség-csoportot
tekintve a polyhydramnion kozel 22%-os gyako-
risdga érdemel emlitést, am érdekes, hogy az oli-
go/anhydramnion el6forduldsa is kozel 7,5%-ot
képviselt. A tobbi eldforduld eltérés koziil a mag-
zati pyelectasia, a pes equinovarus, valamint a be-
lek echodensitas-fokozddésa érdemel emlitést; a
tabldzatunkban szerepld tovabbi korképek/tiinetek
reprezentdltsdga meglehetdsen csekély.

Vizsgalati anyagunkban két olyan eset is elGfor-
dult, melyek kapcsan az elvégzett vizsgalatok mul-
tiplex malformatiés syndroma fenndlldsat valdszi-
niisitik. Az egyik esetben egy 18 éves né elsé ter-
hességében, a 32. gestatios héten a ventriculome-
galian il corpus callosum agenesidt, kifejezett mic-
rocephalidt, micrognathiat, a labon flexids deformi-
tast, valamint veseagenesidt igazoltunk, melyek a

Neu-Laxova-szindroma lehetdségét vetik fel. A

terhesség korasztilésinductio révén a diagnosis fel-
allitdsat kovetden befejezésre kertilt, s a korasziilott
roviddel sziiletését kovetSen exitdlt. Az elvégzett
pathologiai vizsgdlat az ultrahang-diagnosztika ré-
vén nyert informaciokat megerdsitette.
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IX. tablazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekhez
tarsulé leggyakoribb U/frahanl?vizsgé/aﬂa/
észlelt craniospinalis rendellenességek

Tarsulé idegrendszeri eltérések % (n)
Spina bifida in regione colli 0,43% 1
Spina bifida thoracalis 0,43% 1
Spina bifida lumbalis 3,05% 7
Spina bifida lumbosacralis 2,17% 5
Spina bifida sacralis 3,49% 8
Agenesia corporis callosi 2,17% 5
,Citromjel” 1,73% 4
Encephalokele frontoethmoidalis ~ 0,43% 1
Encephalokele occipitalis 0,43% 1
Plexus chorioideus cysta 0,87% 2
Osszes 15,21% 35

A ventriculomegaliéval egyiitt eléfordulé spina
bifida megoszlésa anatémiai régié szerint

[ Spina bifida in
regione colli

& Spina bifida
thoracalis

[J Spina bifida
lumbalis

[J Spina bifida
lumbosacralis

B Spina bifida
sacralis

37%

23%

X. tablézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekhez
tarsulé, ultrahangvizsgdlattal diagnosztizélt,
nem idegrendszeri rendellenességek

Tarsul6 nem idegrendszeri eltérés % (n)
Facialis rendellenességek 4,64% 7
Cardialis rendellenességek 5,29% 8
Errendszeri rendellenességek 2,65%
Gastrointestinalis rendellenességek ~ 7,29% 11
Kivélaszté szervrendszeri
rendellenességek 13,25% 20
Hasfali rendellenességek 2,64% 4
Végtagrendellenességek 994% 15
Vézrendszeri rendellenesésgek 1,32% 2

Magzatviz mennyiségi
rendellenességei

44,38% 67

Kényszertartas 3,97% 6
Hydrops fetalis 3,31% 5
IUGR 1,32% 2
Osszes 100,00% 151

XI. téblazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekhez
tarsuld, nem idegrendszeri rendellenességek

Kivalaszté szervrendszer 16
Pyelectasia fetalis 3,04% 7
Renalis tubularis dyplasia 0,43% 1
Hatsé urethra-billenty 0,43% 1
Polycystas vesedysplasia 1,73 4
Multicystés vesedysplasia 0,43% 1
Dilatatio ureteris 0,43% 1
Ren sokiforme 0,43% 1
Hasfal 173% 4
Omphalokele 1,73% 4
Végtagok 652% 15
Pes equinovarus 3,04% 7
Kézfejlédési rendellenesség 1,31% 3
Micromelia 1.73% 4
Clinodactylia 0,43% 1
Vézrendszeri rendellenesség 0,86% 2
Magzatviz mennyiségi eltérései  29,12% 67
Polyhydramnion 21,73% 50
Oligohydramnion/Anhydramnion  7,39% 17
Kényszertartas 2,61% )
Hydrops fetalis 2,17% 5
IUGR 0,86% 2
Osszes 65,57% 151

XIl. tablézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben
a ferhességek kimenetelének alakulésa

A terhesség kimenetele % (n)

In. mors 3,47% 8
Vetélésinductio 59,57% 137
Korasziilésinductio 23,48% 54
Koraszilés 2,17% 5
Erett szilés 11,31% 26
Osszes 100% 230

Masik esetiinkben egy 24 éves terhes 3. terhes-
ségének 18. hetében az elvégzett ultrahang-vizsga-
lat ventriculomegalidn kiviil stlyos facialis
dysmorphismust (arcfél-aszimmetria, microgna-
thia, sdlyos szdjpadhasadék), csigolyarendellenes-
séget, hernia diaphragmaticét, valamint dextroposi-
tio cordist igazolt, melyek alapjan az un. Golden-
har-komplex lehetGsége vetddott fel. A vetélésin-
ductiét kovetden elvégzett fetopathologiai vizsgalat
a fenti rendellenességeken kiviil a fiilkagyl6 defor-
mitdsat és microstomiat is igazolt, melyek szintén
megfelelnek a Goldenhar-komplex tiinettanénak.

Vizsgdlati anyagunkban a terhesség id§ eldtti
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Xl tablazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetek
kapcsan a késébbi terhességek
kimenetelének alakuldsa

Késébbi terhesség kimenetele % (n)
Erett sziilés 87.,51% 56
Koraszilés 1,56% 1
lu. mors 1,56% 1
Abortus spontanea 1,56% 1
Missed abortion 1,56% 1
Ventriculomegalia/Hydrocephalus ~ 4,69% 3
Egyéb malformatio 1,56% 1
Osszes 100% 64

befejezése kozel 83%-ban fordult eld; a diagnosis
feldllitasdnak 1dSpontjdhoz mérten az esetek kb.
39%-aban vetélésinductio, mig kb. 23%-dban ko-
rasziilésinductio tortént. Kb. 3,5%-ban méhen be-
lili elhalds kovetkezett be, mig az érett sziilések
ardnya kb. 12%. Ez utobbi csoportot illeten az
elvégzett vizsgalatok alapjdn valészindsithetd
prognozis ismeretében dontottiink a terhesség to-
vibbviselése mellett.

Fontos informdciot jelentett a diagnosztizalt
eseteket kovetoen villalt késobbi terhességek ki-
menetelének a vizsgdlata. Osszesen 64 késGbb
vallalt terhességet vizsgaltunk meg; ezt foglalja
0ssze a X{lI. tdbldzat. Tilnyomd tébbségben vol-
tak az ¢€l06, érett, egészséges ujsziilottek (kb.
38%), ugyanakkor 3 esetben (4,7%) ismét ventri-
culomegalia/hydrocephalus igazolddott, egy eset-
pen pedig mas rendellenesség fordult eld.

Megbeszélés

Az anyai serum-AFP-szint meghatdrozasa a
praenatalis diagnosztika fontos vizsgaldeljarasa. /.
tablazatunk adataibdl lathatd, hogy 155 esetben
csaknem szdmszer( adat allt rendelkezésre a vizs-
gdlt értéket illetGen. Az élettani tartomédnyndl ma-
gasabb értéket ad6 esetek ardnya 31% volt, mig
alacsony anyai serum-AFP-értéket 11%-ban iga-
zoltunk. Ami azt az 50 esetet illeti, amelyben
szamszerd adat is rendelkezésre allt, 2,5 MoM
feletti értéket az esetek 28%-dban igazoltunk; ez
szinte teljesen megfelel a nem szdmszerd adatok
kapcsan nyert megoszlasnak. Csabay [2] vizsga-
latai a ventriculomegalia/hydrocephalus izolalt
eseteiben a 2,5 MoM feletti serum-AFP-érték kb.
13%-0s gyakorisagat észlelték. Ezen adatok alap-

jan mindenképpen javasolhato az anyal serum-
AFP-vizsgalat eredményeinek alapos mérlegelé-
se, hiszen az elsédleges jelent6ségl ultrahang-di-
agnosztikahoz fontos és viszonylag megbizhaté
jarulékos informaciokat szolgaltat, rdaddsul a so-
nographiai korisme el6tt felhivja a figyelmet az
esetleges rendelleneség(ek)re.

Ahogy az etioldgiai faktorok 0sszefoglaldsabol
is kideriilt, az esetek egy része intrauterin fert6z€s
kovetkezményeként alakult ki. Vizsgdlatainkat ar-
ra a 42 esetre alapoztuk, melyekben az un.
TORCH-szeroldgiai lelet rendelkezésre allt. Eze-
ket vizsgdlva kozel 22%-os gyakorisdggal a rend-
ellenesség friss intrauterin fert6zés kovetkezmé-
nye volt (Il. tablazat). Jansen (3] a friss Toxo-
plasma-, rubeolavirus-, illetve cytomegalovirus-
fertGzést illetSen 28%-os el6forduldsi gyakorisa-
got allapitott meg, amely kis mértékben haladja
meg csupan a mi vizsgdlati eredményiinket. Fon-
tos megemliteni, hogy a sz6bajovo fert6z6 agen-
sek koziil a Toxoplasma gondii kéroki szerepe
igazolhatd a leggyakrabban: ez a tény még inkabb
hangstlyossa teszi az ultrahangvizsgélattal felme-
ciilé ventriculomegalia/hydrocephalus esetén a
TORCH-szeroldgiai vizsgdlat javallatat, hiszen a
toxoplasmosis gyogyszeres kezelése a terhesség
kedvezd progndzisdval kecsegtet.

A rendellenesség tovabbi lehetséges koroka-
ként a magzati kromoszoma-rendellenességek
mertilnek fel. Az 58 esetben egyértelmien igazolt
koroki hatterd terhességeket vizsgdlva, elétfordu-
las1 gyakorisagukat ventricuiomegalia/hydrocep-
halushoz tarsulva az esetek 6.89%-aban igazoltuk
(I1I. tablazat). Az elvégzett 31 karyotipizalds kap-
csan négy koros karyotipust taldltunk, ami
12,90%-o0s értéknek felel meg. Ami a kromoszo-
ma-rendellenességek etioldgiai szerepét illeti,
Bronsteen [4] vizsgélatai ezt 8%-os, Pilu {5] ta-
nulménya 3,8%-os, Lipitz [6] kozleménye 3,6%-
os, mig Vergani [7] kutatdsai 2,8%-os el6fordula-
si gyakorisdggal igazoltdk; ezek az adatok nagy-
sdgrendjiiket tekintve megfelelnek az dltalunk iga-
zolt 6,89%-os értéknek. Izolalt ventriculomega-
lia/hydrocephalus 6nmagdban nem feltétleniil je-
lenti intrauterin karyotipizdlds javallatdt, &m tarsu-
16 egyéb genetikai rendellenességekkel szovadott
esetekben azt mindenképpen indokoltta teszi.

Az alkalmazott ultrahang-diagnosztika fontos
vizsgalati szempontja a magzati biparietalis diame-
ter (BPD) meghatdrozédsa. Ennek legkorabbi vizs-
gdlata a 12-13. terhességi héten lehetséges. A hoz-
zéaférhet6 158 szamszer(i adat alapjan a BPD-t az
esetek 34%-dban taldltuk 90 percentilis vagy annal
nagyobb értékiinek (IV. tabldazat). Ugyanez az ér-
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ek Chervenak 8] vizsgalatai kapesan kozel 50%-
nak bizonyult. Nyilvanvalo, hogy a biparietalis di-
ameter értéke csak a jelentds oldalkamra-tagulattal
jaré esetekben novekszik szamottevéen, dm ez
nem von le annak a diagnosztikus informdaciénak
az értékébdl, melyet az oldalkamra-tdgassaggal,
valamint az LV/HW ardnnyal egyiitt jelent.

A biparietalis diameter mellett a koponya masik
fontos dtmérdje az occipitofrontalis diameter
(OFD). Ennek az értékét 104 esetben volt
modunk vizsgdlni (V. tabldzat), és megdllapitot-
tuk, hogy 60%-ban érte el vagy haladta meg az
adott terhességi korra vonatkozé 90 percentilis ér-
téket. Ha ezt az adatot a BPD alakuldsénak a tiik-
rében vizsgaljuk, mérlegelenddnek tlinik, hogy az
OFD diagnosztikai/prognosztikai értékét a korab-
bindl magasabbra értékeljiik.

VI. tablazatunk a fejkorfogat (head circumfe-
rence; HC) értékeit foglalja dssze. Hasonldan a
BPD kapcsén igazolt értékhez, 90 percentilis
vagy anndl nagyobb fejkorfogati értéket az esetek
34%-aban taldltunk. Den Hollander [9] vizsgéla-
tai alapjdn nagyjabdl hasonld kovetkeztetésre ju-
tott, azonban az sem elhanyagolhat6, hogy legna-
gyobb gyakorisdggal az 50 percentilis tartomény-
ba tartozé HC értékek fordultak eld.

A koponyaindex (cranial idex; CI) a BPD, illet-
ve az OFD egymadshoz viszonyitott ardnydt fejezi
ki; osszedllitasunk (VII. tabldzat) 109 eset adatait
foglalja 0ssze. A CI 70-86 kozotti értéke esetén a
koponya formdja élettani, ovoid alakd. Kisebb ér-
ték esetén sagittalis, mig nagyobb érték esetén ha-
rdntirdnyd ,,megnytlds” valészintsithets. Ez
utébbi helyzet az esetek 8%-aban fordult el6, mig
a koponya sagittalis irdnyd atmérG-novekedése
4,58%-o0s el6fordulasi gyakorisadgot mutatott.

A rendellenesség prognézisanak feldllitdsakor
a korabban ismertetett szempontokon tdl az eset-
legesen tarsuld egyéb idegrendszeri rendellenes-
ségek is nagy jelentGségiek. Kozismert, hogy a
ventriculomegalia/hydrocephalus, valamint a spi-
na bifida meglehetdsen gyakran tdrsul; ezt ta-
masztja ald VIII. tablazatunk is, amely Osszesen
35 eset adatait foglalja ossze. E 35 eset a teljes
vizsgilati anyag 21%-énak felel meg, vagyis ez
tekinthet§ a tdrsulé egyéb idegrendszeri rendel-
lenességek eldforduldsi gyakorisigdnak a vizsgalt
kérkép esetéa. E 21%-on beliil a spina bifida ara-
nya 10%; ugyanez Isaksen [10] vizsgélai anyaga-
ban 16%, mig Csabay [2] anyagaban 17%. A tar-
sul6 spina bifida kapcsdn mindenképpen érdemes
megvizsgalni, hogy a gerinc mely anatémiai régi-
Oja €rintett. A 22 ventriculomegalia/hydrocepha-
lus, illetve spina bifida tarsuldsdval jard eset koziil

8-ban (37%) a sacralis, mig 5-ben (32%) a lum-
bosacralis teriiletre lokalizdl6dott a rendellenes-
ség. Az ezekt6l caudalisabban elhelyezkedd terii-
letek €rintettsége elenyész6nek bizonyult. Vintzile-
os [11] a spina bifida progndzisét a sacralis teriilet
rendellenessége esetén taldlta a legkedvezbbnek,
mig a thoracolumbalis régi6 kapcsén a legkedve-
z6tlenebbnek. A corpus callosum dysgenesis ér-
demel még emlitést a tarsulé kozponti idegrend-
szeri malformati6k koziil; ennek a teljes anyaghoz
viszonyitott el6forduldsi gyakorisaga 2,17%-nak
bizonyult; ugyanez az érték Isaksen [10] vizsgla-
taiban 3%-nak, mig Csabay [2] tanulmanyédban
2,3%-nak adddott.

A ventriculomegalia/hydrocephalushoz tarsulé
nem idegrendszeri rendellenességet Gsszesen 151
esetben talaltunk (IX. tablazat); ez kozel 66%-nak
felel meg. E nagy csoporton beliil a legnagyobb
gyakorisdgot a magzatviz mennyiségi rendelle-
nességei képviselik (45%), ezenkiviil a vizeletki-
vdlaszto szervrendszert, valamint végtagokat érin-
t6 malformatiok el6forduldsi gyakorisidga volt
szdmottevd. Vintzileos [11] vizsgalataiban a mag-
zatviz mennyiségi eltéréseit 30%-nak irta le, mig
Chervenak [12] a vizeletkivéalaszté szervrendszer
érintettségét 18%-nak, a sziviejlodési rendellenes-
ségek gyakorisdgdt 15%-nak taldlta (a mi anya-
gunkban ez utébbiak ardnya 5,29% volt). X. tdb-
lazatunk az egyes szervrendszeri rendellenessége-
ket részletezve foglalja Ossze. A leggyakoribb
rendellenességnek a magzati pyelectasia bizo-
nyult, &m emlitésremélté a pes equinovarus, a
cheilognatopalatoschisis, az arteria umbilicalis
singu'aris, valamint az echodens belek el6forduld-
si gyakorisdga is. Chervenak [12] tanulménya a
vese-agenesidt, a ventricularis septum defectust,
valamint a cheilognathopalatoschisist emliti
leggyakoribb tdrsulé nem idegrendszeri rendel-
lenességként.

Az érintett esetek kozel 60%-aban a terhesség
vetélésinductio, mig 24%-4ban korasziilésinduc-
tio révén Kkeriilt befejezésre (XI. tablazat). Tercan-
li [13] tanulményaban a vetélésinductio 33%-o0s
aranyt képviselt a ventriculomegalia/hydrocepha-
lus esetek kimenetelét illetGen; Benacerraf [14]
erre vonatkoz6 adata kozel 60%-ot tett ki.

A késébbi terhességek alakuldsdt tekintve
osszesen 64 eset dllt rendelkezésre (XII. tablazat).
Az esetek 88%-dban €10, Erett, egészséges Ujszii-
lott jott vildgra; a ventriculomegalia/hydrocepha-
lus ismétlédési gyakorisdga 4,69%-nak bizonyult,
ami szinte teljesen megfelel a genetikai tandcsadds
gyakorlatdban éltaldban megfogalmazott 5%-os
ismétl6dési kockazatnak.
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Vizsgdlataink célja a ventriculomegalia/hydro-
cephalus esetek etiologidjanak, diagnosztikdjanak
és prognosztikdjanak az attekintése volt. Az ada-
tok feldolgozdsa kapcsdn mindenképpen emlitést
érdemel az anyai serum-AFP-vizsgdlat jelentGsé-
ge, az occipitofrontalis diameter, illetve az LV/
HW arany ultrahangvizsgdlattal torténé meghata-
rozdsa, valamint az a tény, hogy a tarsul6 ideg-
rendszeri rendellenességek kozott messze legna-
gyobb el6forduldsi gyakorisdgot képvisel6 spina
bifiddnak leggyakrabban a legkedvez6bb progné-
zisu sacralis formdja fordult el6.
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Belics Z, Szigeti Zs, Papp Z. Aetiopathology of
ventriculomegaly/hydrocaphalus based on 230
praenatally diagnosed cases II.

Ventriculomegaly/hydrocephalus are the most frequ-
ently seen anomalies of the central nervous system. In
spite of the rapidly developing techniques in the shunt-
operations, the prognosis is considerably unfavourable.
Knowledge of the exact aetiology as well as praenatal
diagnostics have an essential role in the appropriate
management of these malformations. Based on the 230
examined and diagnosed cases we try to review the
prenatal diagnostics of ventriculomegaly.
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nostics, sonography, serum-AFP-level, serologi-
cal examinations

264

Magyar Néorvosok Lapja 67 (5) 2004.



