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 PRAENATALIS DIAGNOSZTIKA

A ventriculomegalia/hydrocephalus
koreredete 230 prenatalisan
diagnosztizalt eset kapcsan 1.

JOO JOZSEF GABOR DR., TOTH ZOLTAN DR., )
BEKE ARTUR DR., PAPP CSABA DR., TOTH-PAL ERNO DR.,
BELICS ZORAN, SZIGETI ZSANETT DR., PAPP ZOLTAN DR.

Semmelweis Egyetem Altaldnos Orvostudomdnyi Kar I. Szdamii Sziilészeti

és Nogyogyaszati Klinika Budapest (igazgato: Papp Zoltdn dr., egyetemi tandr)
és Debreceni Egyetem Orvos- és Egészségtudomdnyi Centrum Altaldnos
Orvostudomdnyi Kar Sziilészeti és Nogyogydszati Klinika

(igazgato: Borsos Antal dr., egyetemi tandr) kozleménye

Osszefoglalds: A ventriculomegalia/hydrocephalus az egyik leggyakoribb ideg-
rendszeri malformatio, melynek prognézisa az egyre szélesebb korben elterjedd
shunt-mitétek ellenére sem kedvezd. A koéreredet pontos feltérképezése, a praena-
talis diagnosztika feltételeinek biztositdsa segithet a korai felismerésben. Dolgoza-
tunkban a rendellenesség etioldgidjat igyeksziink attekinteni 230 praenatalisan

kérismézett eset kapcsan.

Kulcsszavak: ventriculomegalia, etiologia, anamnesis, prenatalis diag-

nosztika

Az embryonalis fejlédés elsG heteiben az agy
harom részbdl 4ll: prosencephalon, mesencepha-
lon, rhombencephalon. A vel6cs6 zarodaséat ko-
vetden az 5. terhességi hétre a prosencephalonbdl
teleiicephalon (hemisphaeriumok) és diencepha-
lon (thalamus, hypothalamus), a mesencephalon-
bl kozépagy, mig a thombencephalonbdl meten-
cephalon (hid, kisagy) és myelencephalon (nyul-
tagy) alakul ki. Az ependymasejtek altal bélelt ve-
16csGiireg a fejlédés sordn egységes marad. Az
€gyes agyhdlyagok fejlédésének megfelelGen he-
IYe,n.»\L;;t kitdgul, mig mashol megérzi eredeti &t-
MErGjét. A vel6esé liregének tagult részeit nevez-
2ik agykamraknak. A telencephalonban taldlhaté
agykamrapért agyi oldalkamrdknak, mig a dien-

Cephalon &s a rhombencephalon kamrait I11., illet-
\

ve IV. agykamranak nevezziik. A mesencepha-
lonban, valamint a gerincvelSben a velcsd lirege
szlik marad (aquaeductus cerebri illetve canalis
centralis).

Az oldalkamrdk nagy plexus chorioideusaiban
termelddik a liquor cerebrospinalis jelentSs része,
amely a foramen interventricularékon, a III. agy-
kamrén, végiil az aquaeductus cerebrin keresztiil a
I'V. agykamréba jut. A IV. agykamra nyildsan 4t a
liquor a cavum subarachnoidealéba, majd a cister-
na cerebellomedullarison 4t a kisagy aljan kozle-
kedé cisternaszeri résbe kertil. Innen az agyfo-
lyadék zome a gerincvel$ hétsé felszinén lefelé
dramlik, majd a ligamentum denticulatum rései
kozott a gerincveld el6tti subarachnoidealis résfél-
be jut, ahonnan az dramlds mdr felfelé, az agy-
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torzs basalis felszine felé iranyul; felszivoddsa az
arachnoidea karfiolszer( bolyhain (villi arachnoi-
deales) keresztiil torténik [1].

Ventriculomegalidrdl besz€liink, ha a megnove-
kedett mennyiségli liquor az agy kamrarendszerét
kitagitja. Ennek oka az agyfolyadék tiltermelddé-
se, illetve az dramlds akaddlyozottsiga lehet. A
ventriculomegalia novekedése esetén az agyallo-
many elvékonyodik, s ekkor mér hydrocephalus
internusrdl beszéliink. Amennyiben a liquor a su-
barachnoidealis térben halmozddik fel, hydrocep-
halus externusrdl van sz6. Bizonyos ritka for-
madktol eltekintve a rendellenesség legkorabban az
oldalkamrak hétsé szarvaiban jelentkezik, s az
eliils6 szarv, illetve a III. agykamra csak kés6bb
valik érintetté.

A ventriculomegalia/hydrocephalus sziiletési
prevalencidja 0,3-1,5/1000 élvesziiletés.

Etiol6gidjat tekintve chromosoma-aberratiok-
mds craniospinalis fejl6dési rendellenességekhez
(pl. intracranialis cystdk, vena Galeni aneurysma,
craniofacialis malformatidk) tarsulva, esetleg int-
rauterin infectiok (toxoplasmosis, CMV) vagy
intracranialis vérzés kovetkezményeként fordulhat
eld, dm monogénesen 06rokléds formdi (pl. aquae-
ductus Sylvii elzdr6ddsa) sem jelentenek ritkasa-
got.

Anyag és modszer

Tanulmanyunkban az 1979 és 1990 kozott a
Debreceni Orvostudomanyi Egyetem Sziilészeti
és Nogyogyaszati Klinikdjanak, valamint az 1990
és 2000 kozott a Semmelweis Orvostudomanyi
Egyetem 1. Sz. Sziilészeti és Nogyogyaszati Kli-
nikdjanak Genetikai Tandcsaddsdn praenatalisan
diagnosztizalt 230 esetet dolgoztuk fel. A rendel-
lenesség diagndzisét szinte minden esetben ultra-
hangvizsgélat révén dllitottuk fel, dm egyéb vizs-
galatok (pl. TORCH-szerolégia) szintén fontos
informdcidkat nydjtottak a vizsgalatok sordn.

Eredmények

Az esetek évek szerinti megoszlasat az [. tdbla-
zat mutatja, melybdl kitlinik, hogy az ultrahang-
diagnosztika fejlédése egyre tobb — kordbban fel-
deritetlen — eset kérismézését tette lehetGvé.

A diagnosztizalt esetekben a nem szerinti meg-
oszlas (II. tabldzat) megfelel az 4tlagpopulacios
megoszlasnak, annak ellenére, hogy néhany eset-
ben a rendellenesség hatterében X-hez kotott re-

cessziv Oroklésmenetd korkép feltételezhetd (aqu-
aeductus Sylvii stenosis). (A 230 praenatalisan
diagnosztizalt esetbdl 137-ben volt ismert a mag-
zat neme.)

A vizsgilt esetekben az anyai és az apai €letkor
megoszlasat a (II]. tdbldzat) mutatja. Az anyai
életkor Gsszesen 226, mig az apai életkor 224
esetben volt ismert.

Lathat6, hogy az esetek tobb mint 70%-aban az
anya életkora 30 évnél alacsonyabb volt, s az apai
életkor alakuldsénak tekintetében sem tapasztalha-
t6 eltérés a terhességek kapcsan altaldban észlelhe-
t6 apai koreloszlastol, hiszen az esetek kozel 77%-

I. téblézat

A ventriculomegalia/HC esetek
évenkénti megoszléasa

Ev Esetszam  Szdzalék (%)
1979 4 1,73
1980 2 0,86
1981 1 0,43
1982 5 2,17
1983 3 1,3
1984 5 2,17
1985 5 2,17
1986 11 4,79
1987 17 7,39
1988 20 8,69
1989 14 6,09
1990 10 4,35
1991 10 4,35
1992 9 3,92
1993 21 9,14
1994 20 8,69
1995 19 8,27
1996 9 3,92
1997 14 6,09
1998 14 6,09
1999 7 3,04
2000 10 4,35
Osszes 230 100%

Il. téblazat

A ventriculomegalia/hydrocephalus
esetekben a nem szerinti megoszlas

Nem % (n)
FiG 49,63% 68
Lany - 50,37% 69
Osszes 100% 137

132
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Ill. tablézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben
a szﬁ%i életkor megoszlasa

Anyai % (n) Apai % (]
blotlor életkor
<id 2,21% 5 <18 0,44% 1
18-19  9,29% 21 18-19 0,88% 2
20-24 30,08% 68 2024 20,55% 46
25-29 30,54% 69 25-29 33,04% 74
30-34 16,82% 38 30-34 23,22% 52
35-39 7,97% 18 38-39 12,50% 28
.45 3,09% 7 40-45 6,69% 15
0,00% 0% >45 2,68% 6

Osszes 100,00% 226 Osszes 100,00% 224

IV. tablazat

- entriculomegalia/hydrocephalus esetek
megoszlésa a ferhesség sorszéma szerint

(%); (n)

A terhesség sorszéma

1 30% (69 eset)
2 31,74% (73 eset)
3 19,13% (44 eset)
4 10% (23 eset)
>4 9,13% (21 eset)

dban az apa 35 évesnél fiatalabb volt. A diagnosz-

tizalt ventriculomegalia/HC esetekben a leggyak-

rabban el6forduld anyai, illetve apai életkor egya-
a25-29 év kozotti tartomanyba esett.

{ovébbi vizsgdléddsi szempont volt, hogy az
egyes esetekben a gravida hanyadik terhességé-
ben alakult ki a rendellenesség. Erre vonatkozd
informécié mind a 230 vizsgalt esetben rendelke-
zésre allt. A IV. tdbldzat adataibdl lathatd, hogy a
rendellenesség az elso, illetve a masodik terhessé-

>kben csaknem ugyanolyan gyakorisdggal for-
Jult eld; mindkét esetben 30% koriili valdszind-
séggel.

A terhesek anamnézisét vizsgalva az V. tablazat
adataibdl kitlinik, hogy az esetek 40%-aban életta-
ni el6zményrdl beszélhetiink, 4m 72 esetben —
mely a vizsgalt terhességek tobb mint 31%-4t je-
lenti —, terheld adat szerepel a kérel6zményben;
ezeknek kozel 6%-a terhel6 genetikai el6zményt
jelent, mig a fennmaradé 26%-ban pathologids
sziilészeti eseményre utal.

A terheld sziilészeti el6zmények koziil a spon-

V. téblézat

A Venfr/'cq/omega/ia/ HC esetek megoszlasa a
sziilészeti-genetikai el6zmény fiiggvényében

El6zmény

%; (n)

nincs el6zmény

érett sziilés

korasziilés

perinatalis kérosodas

intrauterin elhalds

méhen kiviili terhesség

molaterhesség

spontan vetélés

missed abortion

abortus arteficialis

vetélésindukcié
ventriculomegalia miatt
vel8csézarédasi
rendellenesség miatt
szivfejlédési
rendellenesség miaft
multiplex malformatiés
syndroma miatt

28,69% (66 eset)
32,19% (74 eset)
4,35% (10 eset)
0,43% (1 eset)
3,04% (7 eset)
0,87% (2 eset)
0,87% (2 eset)
14,35% (33 eset)
2,17% (5 eset)
7,83% (18 eset)
5,21% (12 eset)
2,61% (6 eset)

1,31% (3 eset)
0,43% (1 eset)

0,86% (2 eset)

VI. téblézat

A ventriculomegalia/hydrocephalus esetekben
az etiolégiai faktorok megoszlésa

Etiologiai tényezs

%; (n)

Agenesia corporis callosi

Aquaeductus Sylvii stenosis

Arnold-Chiari malformatio
Chromosoma-aberratio
Dandy-Walker syndroma
Fertézések

Toxoplasma gondii

Rubeolavirus

Cytomegalovirus
Holoprosencephalia
Intracranialis vérzés
Koponyaiiri tumorok
Porencephalia

Multiplex malformatiés syndr.

Vena Galeni aneurysma
Osszes eset

8,63% (5 eset)
13,79% (8 eset)
3,46% (2 eset)
6,89% (4 eset)
5,17% (3 eset)
15,51% (9 eset)
12,06% (7 eset)
1,72% (1 eset)
1,72% (1 eset)
1,72% (1 eset)
1,72% (1 eset)
1,72% (1 eset)
0

41,38% (24 eset)
0

100%; (58 eset)

tan vetélés, illetve a korasziilés magasabb gyako-
risaga figyelhet6 meg, mig a koros genetikai el6z-
ménnyel rendelkez6 csoportbdl mindenekel6tt az
a 6 eset érdemel emlitést, melyekben mar korabbi
terhességek kapcsdn is ventriculomegalia/hydro-
cephalus fordult el6. Ezeknek az ardnya a teljes
anyaghoz viszonyitva 2,61%.
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Amint a VI. tabld-ar adataibol is lathato, az
esetek csaknem 70%-aban monogénesen 6rokls-
d6 formdju (aquaeductus Sylvii stenosis-XR,
Dandy-Walker syndroma AR), fert6zés kovet-
kezményeként kialakult, vagy syndromak, asszo-
cidciok részjelenségeként azonosithaté ventriculo-
megalia/hydrocephalus kertilt kérismézésre. Eze-
ken kiviil még a corpus callosum dysgenesishez,
valamint a chromosoma-aberratiékhoz tarsuld
esetek érdemelnek emlitést; a tobbi etiologiai fak-
tor el6forduldsi gyakorisdga elenyészo.

Ami a ventriculomegalia/hydrocephalus és a
gemini terhességek tarsuldsat illeti, a vizsgalt 230
esetbdl 10-ben volt sz6 ikerterhességrdl, ami
4,34%-o0s gyakorisagnak felel meg (VII. tabla-
zat). A fenti esetekbdl kett6ben monozygota iker-
terhességrol volt sz6. Az Gsszes gemini esetet te-
kintve, hatban csak az egyik, mig négyben mind-
két magzat €rintett volt. (Mindkét egypetéja iker-
terhesseg az utébbi csoportba tartozott.) Erdekes-
ség, hogy az egyik magzat érintettsége esetén hat
esetbdl 6tszor a ,,B” magzatrdl volt sz6.

Malformatiok esetén igen fontos, hogy a lehetd
legkordbban egyértelmiien diagnosztizaljuk a
vizsgdlt rendellenességet. Azokban az esetekben,
amelyekben a ventriculomegalia gyandja felmertil,
rendszeres, két-harom hetenkénti ultrahang-kont-
rollvizsgalatokra kertil sor. (E vizsgédlatok sordn a
BPD, OFD, HC értékeken kiviil a III. IV. és ol-
dalkamra tdgassdga is meghatarozasra keriil.)
Ahogy a VIII. tabldzatbol is lathatd, a vizsgalt
terhességek csaknem 60%-dban a ventriculome-
galia/hydrocepalus diagnézisa még a 24. terhessé-
gi hét eldtt sziiletett. A 28. terhességi héthez vi-
szonyitva, ugyanez az érték mar meghaladja a
75%-ot. Az Osszes eset csaknem 17%-aban a
korisme csak a 31. hét utdn kertilt felallitdsra.

Megbeszélés

Az egyes esetek évenkénti megoszldsa kapcsdn
(1. tabldzat) lathatd tendencia megfelel az ultra-
hang-diagnosztika fejlédésének, finomuldsanak,
hiszen a kérismézés hatékonysaganak novekedé-
sével egyiitt a felderitett esetek szdma is sziikség-
képpen emelkedett. Ennek kovetkeztében a rend-
cllenességek, igy a ventriculomegalia/hydrocep-
halus elSforduldsi gyakorisdga is magasabb, dm
szliletési prevalencidja alacsonyabb értéket muta-
tott, hiszen a kordbbi diagnosztika lehetGvé tette a
terhességek genetikai javallat alapjén torténé meg-
szakitdsdt. A korkép prevalencidjat illetGen kiilon-
boz6 adatok lattak napvildgot; Tercanli [2]

VII. tablazat

A ventriculomegalia/| hydrocefgha/us esefekben
a gemini terhesség eldforduldsi gyakorisdga

%; (n)
Gemini terhesség 4,34% (10)
Mindkét magzat érintett 1,73% (4)
Egyik magzat érintett 2,61% (6)
A" magzat érintett 0,43% (1)
,B” magzat érintett 2,18% (5)

Vill. t6blazat

A venfr/cu/omega//a/ f/drocepha/us esetekben
diagnosis feléllitésénak idépontja

Terhességi hét %; (n)

<=16 521%(12)
17-18 11,74% (27)
19-20 18,26% (42)
21-22 13,04% (30)
23-24 10,87% (25)
25-26 6,96% (16)
27-28 10,00% (23)
29-30 7,40% (17)
31-32 9,56% (22)
>=33 6,96 (16)

100% (230)

(0,5-2,5/1000), Bronsteen [3] (0,81/1000), Cher-
venak [4] (0,5-2,0/1000) [12], Vintzileos [5]
(0,12-2,5/1000).

Ismeretes, hogy a ventriculomegalia/hydroce-
phalus az esetek dontd tobbségében nem térsul
gyakrabban egyik vagy masik nemhez sem. Azt a
137 esetet vizsgalva, amelyben a magzat nemére
vonatkoz0 informacio rendelkezésre allt, 49,63—
50,37%-os fit-lany nemi megoszlast taldltunk (/1.
tabldzat), amely szinte teljesen megfelel az dtlag-
populécids megoszldsnak.

A genetikai tanicsadds gyakorlatdban a sziil6i
¢letkor nagy jelentdséggel bir. Ahogy tdbldza-
tunkbdl lathatd (/1. tdbldzat), abban a 226 eset-
ben, melyben az anya életkora ismeretes volt, leg-
nagyobb gyakorisdggal a 25-29 év kozotti tarto-
mdnyba esett. Vergani [6] tanulmédnyaban, 82 eset
vizsgalata kapcsdn az anyai életkor medidnértékét |
29 évben hatdrozta meg. Adataink alapjdn kije- |
lenthetd, hogy a vizsglt rendellenességre nézve |
az emelkedett anyai €letkor nem jelent fokozott
kockazatot. Az apai €letkor alakuldsa — a megfele-
16 tarsadalmi-konvenciondlis eltérések figyelem-
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- vételével — Osszhangban van az anyai kor meg-
oszlasdval.

A vizsgdlt rendellenesség el6fordulasi gyakori-
sdgat a terhesség sorszdmanak fiiggvényében
vizsgdlva Osszefliggés nem allapithaté meg. Az
els6, illetve masodik vallalt terhességben a rendel-
lenesség csaknem egyforma gyakorisdggal for-
ault el (1V. tablazat).

Vizsgélati szempontjaink kozott nagy jelentSsé-
gili volt a sziilészet-nGgydgydszati/genetikai el6z-
mény vizsgdlata (V. tablazat). Az esetek tobb
mint 31%-aban valamilyen terhel el6zményi adat
keriilt napvildgra; ezek koziil tobb mint 5% gene-
tikai, mig a fennmarad6é 26% sziilészet-nGgyo-
gydszati el6zményt jelentett. A terhel6 anamnézis
vizsgélata kapcsén 6 kordbbi ventriculomega-
lia/hydrocephalus esetre, illetve tovabbi hdrom
vel6esGzarddasi rendellenességek csoportjdba tar-
toz esetre deriilt fény; ezek az Osszes genetikai
el6zmény csaknem 75%-4t teszik ki. Emlitésre
mélté még a spontén vetélésék kozel 15%-os eld-
1orduldsi gyakorisdga is. Osszességében elmond-
hat6, hogy terhel6 genetikai, illetve sziilészet-n6-
gydgydszati anamnézis esetén szdmottevden na-
gyobb eséllyel alakul ki ventriculomegalia/hydro-
cephalus.

A koreredet vizsgdlatat illetéen 58 esetben si-
kertilt minden kétséget kizaréan a rendellenesség
~0logidjat tisztdzni (VI. tablazat). Mindezek
alapjan hdrom nagy csoport 4llithat6 fel, melyek
az etioldgiai faktorok nagy részét magukban fog-
laljak: az" in. monogénes esetek (pl. stenosis
aquaeductus Sylvii), az intrauterin infectiék (To-
xoplasma gondii, rubeolavirus, cytomegalovirus)
kapcsan kialakul6 esetek, valamint a syndromak,
asszocidcidk részjelenségeként eldforduld esetek.
Ezeken kiviil emlitést érdemelnek még a kromo-
szoma-rendellenességekhez tarsul esetek. Ter-
canli és mtsai [2] a kéreredeti tényezdk megosz-
14s4t illetGen hasonlé tendencidt észleltek, mig
Jansen [7] a monogénes 6roklédést, illetve intra-
uterin fert6zés kapcsan kialakulé esetek nagyobb
frekvencidjat (16, illetve 28%) észlelte. Pilu [8]
vizsgélatai a kromoszoma-rendellenességek ki-
sebb, kb. 3,8%-os aranyat igazoltak.

A vizsgélt rendellenesség és a tobbes terhessé-
gek tarsulasat illetGen 4,34%-os frekvenciat talal-
tunk (VII. tabldzat). Den Hollander [9] kozlemé-
.2 erre vonatkozdan lényegesen magasabb, ko-
zel 18%-os gyakorisdgot emlit. A mi anyagunk-
ban el6fordult 10 esetbdl négyben mindkét, hat-
ban viszont csak az egyik magzat volt érintett.

A genetikai tandcsadds fontos feladata a rendel-
lenességek lehetd legkorabbi kérismézése; VIII.

tdbldzatunk az erre vonatkozd adatokat dolgozta
fel. Természetesen a korkép kialakuldsanak id6-
pontja mindig behatérolja a korai diagnosztizalds
lehetdségét, am igy is figyelemremélt6, hogy az
esetek kozel 60%-dban a diagnézis feldllitasa a
24. terhességi hét el6tt tortént. Vergani és misai
[6] az izolalt rendellenességek kapcsan a diagno-
zis igazoldsdnak atlagos idGpontjat a 29. hétre,
mig az egyéb rendellenességekkel szovodott ese-
tekben a 22. hétre teszi. Pilu [8] adatai alapjan a
kérisme legval6sziniibb idGpontja a 22-25. hét
kozé tehetS. Benacerraf [10] a 22. terhességi hét
eldtti diagnosztizalds legmegbizhatébb mdédjanak
az oldalkamra-tagassdg mérésén til az a LV/HW
ardny meghatdrozasat tartja. Tercanli [2] ugy Véli,
hogy a rendellenesség legkordbban a 16-17. ter-
hességi héten észlelhetS. A terhesség 24. hete
el6tt diagnosztizalt, gyors progressziét mutatd
esetekben a terhesség genetikai javallat alapjin
torténé megszakitasa javasoland6, &m késdbbi di-
agnozis esetén idegsebészeti miitéti megoldas jon
szdba.
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Belicz Z, Szigeti Zs, Papp Z. Etiopathology of
ventriculomegaly/hydrocephalus based on 230
praenatally diagnosed cases I.

Ventriculomegaly/hydrocephalus is one of the most
frequent anomalies of the central nervous system. In
spite of the developing technique of the shunt-opera-
tions, the prognosis is considerably unfavourable. The
exact etiology as well as the prenatal diagnostics has
an essential significance (in the) adequate management
of the malformation. Based on the 230 examined cases
we try to give the review of the etiology of ventricu-
lomegaly.

Keywords: ventriculomegaly, etiology, anam-
nesis, prenatal diagnostics

51 oteets
1 e it e e
e s A

A bihmason paawsred heteltsire
Mdsritmny.

Az elsé, klinikailag igazolt hatdsd,
gyogynovény eredetl gyogyszer a

e 1)) £00) )

Remifemin®. #

Remitemin® &

térmeszetesw alte

i gyezo, :

valtozokorral jaro tiinetek kezelésére.

Tovdbbi informacié: Phytotec Hungdria 1026 Budapest, Lotz Karoly u. 3. e Tel: 392-0384 e info@phytotec.hu e

A hatdsos, hormonmentes terdpia

A

w— —
P [ —
: P g

VALOD! GYOGYSZER A TERMESZETTOL

S8 - RIS

www.phytotec.hu

136

Magyar NSorvosok Lapja 67 (3) 2004.



mailto:info@phytotec.hu
http://www.phytotec.hu

