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/IkO 
PRAENATALIS DIAGNOSZTIKA 

Magyar Nőorvosok Lapja 67, 131-13ó (2004) 

A veetrículoinegalía/liydrocephalus 
kóreredete 230 prenatalisan 
diagnosztizált eset kapcsán L 
J O Ó JÓZSEF GÁBOR D R , TÓTH ZOLTÁN DR., 
BEKÉ ARTÚR DR., PAPP CSABA DM*, TÓTH-PÁL ERNŐ DRa, 
BELICS ZORÁN, SZIGETI ZSANETT DR., PAPP ZOLTÁN DR. 

Semmelweis Egyetem Általános Orvostudományi Kar /. Számú Szülészeti 
és Nőgyógyászati Klinika Budapest (igazgató: Papp Zoltán dr.9 egyetemi tanár) 
és Debreceni Egyetem Orvos- és Egészségtudományi Centrum Általános 
Orvostudományi Kar Szülészeti és Nőgyógyászati Klinika 
(igazgató: Borsos Antal dr.y egyetemi tanár) közleménye 

Összefoglalás: A ventríeulomegalia/hydrocephalus az egyik leggyakoribb ideg­
rendszeri malformatio, melynek prognózisa az egyre szélesebb körben elterjedő 
shunt-műtétek ellenére sem kedvező. A kóreredet pontos feltérképezése, a praena-
talis diagnosztika feltételeinek biztosítása segíthet a korai felismerésben. Dolgoza­
tunkban a rendellenesség etiológiáját igyekszünk áttekinteni 230 praenatalisan 
kórismézett eset kapcsán. 

Kulcsszavak: ventriculomegalia, etiológia, anarnnesis, prenatalis diag­
nosztika 

Az embryonalis fejlődés első heteiben az agy ve IV. agykamrának nevezzük. A mesencepha-
három részből áll: prosencephalon, mesencepha- Ionban, valamint a gerincvelőben a velőcső ürege 
Ion, rhombencephalon. A velőcső záródását kö- szűk marad (aquaeductus cerebri illetve canalis 
ve"v*n az 5. terhességi hétre a prosencephalonból centralis). 
teíeiicephalon (hemisphaeriumok) és diencepha- Az oldalkamrák nagy plexus chorioideusaiban 
Ion (thalamus, hypothalamus), a mesencephalon- termelődik a liquor cerebrospinalis jelentős része, 
ból középagy, míg a rhombencephalonból meten- amely a foramen interventricularékon, a III. agy-
cephalon (híd, kisagy) és myelencephalon (nyúl- kamrán, végül az aquaeductus cerebrin keresztül a 
togy) alakul ki. Az ependymasejtek által bélelt ve- IV. agykamrába jut. A IV agykamra nyílásán át a 
lőcsőűreg a fejlődés során egységes marad. Az liquor a cavum subarachnoidealéba, majd a cister-
egy^ -ígyhólyagok fejlődésének megfelelően he- na cerebellomedullarison át a kisagy alján közle-

. f r J t kitógul, míg máshol megőrzi eredeti át- kedő cisternaszerű résbe kerül. Innen az agy fő­
mérőjét. A velőcső üregének tágult részeit nevez- lyadék zöme a gerincvelő hátsó felszínén lefelé 
z^k agykamráknak. A telencephalonban található áramlik, majd a ligamentum denticulatum rései 
agykamrapárt agyi oldalkamráknak, míg a dien- között a gerincvelő előtti subarachnoidealis résfél-
cephalon és a rhombencephalon kamráit III, illet- be jut, ahonnan az áramlás már felfelé, az agy-
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törzs basalis felszíne felé irányul; felszívódása az 
arachnoidea karfíolszerű bolyhain (vilii arachnoi-
deales) keresztül történik [ 1 ]. 

Ventriculomegaliáről beszélünk, ha a megnöve­
kedett mennyiségű liquor az agy kamrarendszerét 
kitágítja. Ennek oka az agyfolyadék tűlteimelődé-
se? illetve az áramlás akadályozottsága lehet. A 
ventriculomegalia növekedése esetén az agyállo­
mány elvékonyodik, s ekkor már hydrocephalus 
intemusról beszélünk. Amennyiben a liquor a su-
barachnoidealis térben halmozódik fel, hydrocep­
halus externusrói van szó. Bizonyos ritka for­
máktól eltekintve a rendellenesség legkorábban az 
oldalkamrák hátsó szarvaiban jelentkezik, s az 
elülső szarv, illetve a HL agykamra csak később 
válik érintetté. 

A ventriculomegalia/hydrocephalus születési 
prevalenciája 0,3-1,5/1(1)0 élveszületés. 

Etiológiáját tekintve chromosoma-aberratiók-
hoz, velőcsőzáródási rendellenességekhez vagy 
más craniospinalis fejlődési rendellenességekhez 
(pl. intracranialis cysták, véna Galeni aneurysma, 
craniofacialis malformatiók) társulva, esetleg int-
rauterin infectiók (toxoplasmosis, CMV) vagy 
intracranialis vérzés következményeként fordulhat 
elő, ám monogénesen öröklődő formái (pl. aquae-
ductus Sylvii elzáródása) sem jelentenek ritkasá­
got. 

Anyag és módszer 

Tanulmányunkban az 1979 és 1990 között a 
Debreceni Orvostudományi Egyetem Szülészeti 
és Nőgyógyászati Klinikájának, valamint az 1990 
és 2000 között a Semmelweis Orvostudományi 
Egyetem I. Sz. Szülészeti és Nőgyógyászati Kli­
nikájának Genetikai Tanácsadásán praenatalisan 
diagnosztizált 230 esetet dolgoztuk fel A rendel­
lenesség diagnózisát szinte minden esetben ultra­
hangvizsgálat révén állítottuk fel, ám egyéb vizs­
gálatok (pl. TORCH-szerológia) szintén fontos 
információkat nyújtottak a vizsgálatok során. 

cesszív öröklésmenetű kórkép feltételezhető (aqu-
aeductus Sylvii stenosis). (A 230 praenatalisan 
diagnosztizált esetből 137-ben volt ismert a mag­
zat neme.) 

A vizsgált esetekben az anyai és az apai életkor 
megoszlását a (III. táblázat) mutatja. Az anyai 
életkor összesen 226, míg az apai életkor 224 
esetben volt ismert. 

Látható, hogy az esetek több mint 70%-ában az 
anya életkora 30 évnél alacsonyabb volt, s az apai 
életkor alakulásának tekintetében sem tapasztalha­
tó eltérés a terhességek kapcsán általában észlelhe­
tő apai koreloszlástól, hiszen az esetek közel 77%-

/. táblázat 

Á ventriculomegaiio/HC esetek 
évenkénti megoszlása 

Év 

1979 
1980 
1981 
1982 
1983 
1984 
1985 
198Ó 
1987 
1988 
1989 
1990 
1991 
1992 
1993 
1994 
1995 
1996 
1997 
1998 
1999 
2000 

Összes 

Esetszám 

4 
2 
1 
5 
3 
5 
5 

11 
17 
20 
14 
10 
10 
9 

21 
20 
19 
9 

14 
14 
7 

10 

230 

Százalék (%) 

1,73 
0,86 
0,43 
2,17 

1,3 
2,17 
2,17 
4,79 
7,39 
8,69 
6,09 
4,35 
4,35 
3,92 
9,14 
8,69 
8,27 
3,92 
6,09 
6,09 
3,04 
4,35 

100% 

Eredmények 

Az esetek évek szerinti megoszlását az /. táblá­
zat mutatja, melyből kitűnik, hogy az ultrahang-
diagnosztíka: fejlődése egyre több - korábban fel­
derítetlen - eset kórismézését tette lehetővé. 

A diagnosztizált esetekben a nem szerinti meg­
oszlás (//. táblázat) megfelel az átlagpopulációs 
megoszlásnak, annak ellenére, hogy néhány eset­
ben a rendellenesség hátterében X-hez kötött re-

IL táblázat 

A ventriculomegalia/hydrocephalus 
esetekben a nem szerinti megoszlás 

Nem 

Fiú 
Lány 

Összes 

% 

49,63% 
50,37% 

100% 

(n) 

68 , 
69 

137 



///. táblázat V. táblázat 

A ventriculomeaalia/hydrocephalus esetekben 
a szülői életkor megoszlása 

Á venfrícuIomegalia/HC esetek megoszlása a 
szülészeti-genetikai előzmény függvényében 

Anyai 

' - . t V> 

18-19 
20-24 
25-29 
30-34 
35-39 

" ' • - - ' . S 

Összes 

% 

2,21% 
9,29% 

30,08% 
30,54% 
16,82% 
7,97% 
3,09% 
0,00% 

100,00% 

(n) 

5 
21 
68 
69 
38 
18 
7 

0% 

226 

Apai 
életkor 

<18 
18-19 
20-24 
25-29 
30-34 
38-39 
40-45 

>45 

Összes 

% 

0,44% 
0,88% 

20,55% 
33,04% 
23,22% 
12,50% 
6,69% 
2,68% 

100,00% 

ín) 

1 
2 

46 
74 
52 
28 
15 
6 

224 

IV. táblázat 

.-., ifriculomegolia/hydrocephalus esetek 
legoszlása a terhesség sorszáma szerint 

Á terhesség sorszáma 1%); M 
1 
2 
3 
4 

>4 

30% (69 eset) 
31 74% (73 eset) 
19,1 3% (44 eset) 

10% (23 eset) 
9,1 3% (21 eset) 

ában az apa 35 évesnél fiatalabb volt. A diagnosz­
tizált ventriculomegalia/HC esetekben a leggyak­
rabban előforduló anyai, illetve apai életkor egya-

.. a 25-29 év közötti tartományba esett. 
További vizsgálódási szempont volt, hogy az 

egyes esetekben a gravida hányadik terhességé­
ben alakult ki a rendellenesség. Erre vonatkozó 
információ mind a 230 vizsgált esetben rendelke­
zésre állt. A IV. táblázat adataiból látható, hogy a 
rendellenesség az első, illetve a második terhessé-
•Mcben csaknem ugyanolyan gyakorisággal for­

dult elő; mindkét esetben 30% körüli valószínű­
séggel 

A terhesek anamnézisét vizsgálva az V. táblázat 
adataiból kitűnik, hogy az esetek 40%-ában életta­
ni előzményről beszélhetünk, ám 72 esetben -
mely a vizsgált terhességek több mint 31%-át je­
lenti -, terhelő adat szerepel a kőreiőzményben; 
ezeknek közel 6%-a terhelő genetikai előzményt 
jelent, míg a fennmaradó 26%-ban pathologiás 
szülészeti eseményre utal. 

A terhelő szülészeti előzmények közül a spon-

Előzmény %; (n) 

nincs előzmény 
érett szülés 
koraszülés 
perínatalis károsodás 
íntrauterín elhalás 
méhen kívüli terhesség 
molaterhesség 
spontán vetélés 
missed abortion 
abortus arteficíalís 
vetélésindukcíá 

ventrículomegalia miatt 
velőcsőzárádásí 
rendellenesség miatt 
szívfejlődési 
rendellenesség miatt 
multiplex malformatíás 
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. táblázat 

Á ventrículomegolia/hydrocephalus esetekben 
az etíolágiai foktorok megoszlása 

Etíolágíai tényező o/ . 
/o , 

Ágenesia corporis collos! 
Áquaeductus Sylvii stenosis 
Arnold-Chiari malformatio 
Chromosoma-aberratio 
Dandy-Walker syndroma 
Fertőzések 

Toxoplasma gondií 
Rubeolavírus 
Cytomegalovírus 

Holoprosencephalia 
Intracranialis vérzés 
Koponyaűri tumorok 
Porencephalia 
Multiplex malformatiós syndr. 
Véna Galeni aneurysma 
Összes eset 

8,03% (5 
13,79% (8 
3,46% (2 
0,89% (4 
5,17% (3 

15,51% (9 
12,06% (7 

1,72% (1 
1,72% (1 
1,72% (1 
1,72% (1 
1,72% (1 

41,38% (24 

100%; (58 

eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 
eset) 

0 
eset) 

0 
eset) 

tán vetélés, illetve a koraszülés magasabb gyako­
risága figyelhető meg, míg a kóros genetikai előz­
ménnyel rendelkező csoportból mindenekelőtt az 
a 6 eset érdemel említést, melyekben már korábbi 
terhességek kapcsán is ventriculomegalia/hydra-
cephalus fordult elő. Ezeknek az aránya a teljes 
anyaghoz viszonyítva 2,61%. 
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Amint a VI. táblázat adataiból is látható, az 
esetek csaknem 70%-ában monogénesen öröklő­
dő formájú (aquaeductus Sylvii stenosís-XR, 
Dandy-Walker syndroma AR), fertőzés követ­
kezményeként kialakult, vagy syndromák, asszo­
ciációk részjelenségeként azonosítható ventriculo-
megalia/hydrocephalus került kórismézésre. Eze­
ken kívül még a corpus callosum dysgenesishez, 
valamint a chromosoma-aberratiókhoz társuló 
esetek érdemelnek említést; a többi etiologiai fak­
tor előfordulási gyakorisága elenyésző. 

Ami a ventriculomegalia/hydrocephalus és a 
gemini terhességek társulását illeti, a vizsgált 230 
esetből 10-ben volt szó ikerterhességről, ami 
4,34%-os gyakoriságnak felel meg (VII. táblá­
zat). A fenti esetekből kettőben monozygota iker­
terhességről volt szó. Az összes gemini esetet te­
kintve, hatban csak az egyik, míg négyben mind­
két magzat érintett volt. (Mindkét egypetéjű iker-
terhesség az utóbbi csoportba tartozott.) Érdekes­
ség, hogy az egyik magzat érintettsége esetén hat 
esetből ötször a „B" magzatról volt szó. 

Malformatiók esetén igen fontos, hogy a lehető 
legkorábban egyértelműen diagnosztizáljuk a 
vizsgált rendellenességet. Azokban az esetekben, 
amelyekben a ventriculomegalia gyanúja felmerül, 
rendszeres, két-három hetenkénti ultrahang-kont­
rolivizsgálatokra kerül sor. (E vizsgálatok során a 
BPD, OFD, HC értékeken kívül a III IV. és ol­
dalkamra tágassága is meghatározásra kerül.) 
Ahogy a VIII. táblázatból is látható, a vizsgált 
terhességek csaknem 60%-ában a ventriculome-
galia/hydrocepalus diagnózisa még a 24. terhessé­
gi hét előtt született. A 28. terhességi héthez vi­
szonyítva, ugyanez az érték már meghaladja a 
75%-ot. Az összes eset csaknem 17%-ában a 
kórisme csak a 31. hét után került felállításra. 

Megbeszélés 

Az egyes esetek évenkénti megoszlása kapcsán 
(I. táblázat) látható tendencia megfelel az ultra­
hang-diagnosztika fejlődésének, finomulásának, 
hiszen a kórismézés hatékonyságának növekedé­
sével együtt a felderített esetek száma is szükség­
képpen emelkedett. Ennek következtében a rend­
ellenességek, így a ventriculomegalia/hydrocep-
halus előfordulási gyakorisága is magasabb, ám 
születési prevalenciája alacsonyabb értéket muta­
tott, hiszen a korábbi diagnosztika lehetővé tette a 
terhességek genetikai javallat alapján történő meg­
szakítását. A kórkép prevalenciáját illetően külön­
böző adatok láttak napvilágot; Tercanli [2] 

VII. táblázat 

Á ventriculomegolía/hydrocepholus esetekben 
a gemini terhesség előfordulási gyakorisága 

Gemini terhesség 
Mindkét magzat érintett 
Egyik magzat érintett 
„A" magzat érintett 
„B" magzat érintett 

%; (n) 

4,34% (10) 
1,73% (4) 
2,61% (6) 
0,43% (1) 
2,18% (5) 

VIII. táblázat 

Á ventrículomegalio/hvdrocepbalus esetekben 
o diagnosis felállításának időpontja 

Terhességi hét 

<=16 
17-18 
19-20 
21-22 
23-24 
25-26 
27-28 
29-30 
31-32 
>=33 

%; (n) 

5,21% (12) 
11,74% (27) 
18,26% (42) 
13,04% (30) 
10,87% (25) 
6,96% (16) 

10,00% (23) 
7,40% (17) 
9,56% (22) 

6,96(16) 
100% (230) 

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

Ismeretes, hogy a ventriculomegalia/hydroce-
phalus az esetek döntő többségében nem társul 
gyakrabban egyik vagy másik nemhez sem. Azt a 
137 esetet vizsgálva, amelyben a magzat nemére 
vonatkozó információ rendelkezésre állt, 49,63-
50,37%~os fiú-lány nemi megoszlást találtunk (II. 
táblázat), amely szinte teljesen megfelel az átlag­
populációs megoszlásnak. 

A genetikai tanácsadás gyakorlatában a szülői 
életkor nagy jelentőséggel bír. Ahogy tábláza­
tunkból látható (HL táblázat), abban a 226 eset­
ben, melyben az anya életkora ismeretes volt, leg­
nagyobb gyakorisággal a 25-29 év közötti tarto­
mányba esett. Vergani [6] tanulmányában, 82 eset 
vizsgálata kapcsán az anyai életkor mediánértékét 
29 évben határozta meg. Adataink alapján kije­
lenthető, hogy a vizsgált rendellenességre nézve 
az emelkedett anyai életkor nem jelent fokozott 
kockázatot. Az apai életkor alakulása - a megfele­
lő társadalmi-konvencionális eltérések figyelem-
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. . ételévei - összhangban van az anyai kor meg­
oszlásával. 

A vizsgált rendellenesség előfordulási gyakori­
ságát a terhesség sorszámának függvényében 
vizsgálva összefüggés nem állapítható meg. Az 
első, illetve második vállalt terhességben a rendel­
lenesség csaknem egyforma gyakorisággal for-
valtdő (IV. táblázat). 

Vizsgálati szempontjaink között nagyjelentősé­
gű volt a szülészet-nőgyógyászati/genetikai előz­
mény vizsgálata (V táblázat). Az esetek több 
mint 31%-ában valamilyen terhelő előzményi adat 
került napvilágra; ezek közül több mint 5% gene-
^kú, míg a fennmaradó 26% szülészet-nőgyó­
gyászati előzményt jelentett. A terhelő anamnézis 
vizsgálata kapcsán 6 korábbi ventriculomega-
lia/hydrocephalus esetre, illetve további három 
velőcsőzáródási rendellenességek csoportjába tar­
tozó esetre derült fény; ezek az összes genetikai 
előzmény csaknem 75%-át teszik ki. Említésre 
n^ltó még a spontán vetélések közel 15%-os elő-
.ó-julási gyakorisága is. Összességében elmond­
ható, hogy terhelő genetikai, illetve szülészet-nő­
gyógyászati anamnézis esetén számottevően na­
gyobb eséllyel alakul ki ventriculomegalia/hydro-
cephalus. 

A kóreredet vizsgálatát illetően 58 esetben si­
került minden kétséget kizáróan a rendellenesség 
• ológiáját tisztázni (VI. táblázat). Mindezek 

alapján három nagy csoport állítható fel, melyek 
az etíológiaí faktorok nagy részét magukban fog­
lalják: az'" un. monogénes esetek (pl. stenosis 
aquaeductus Sylvíi), az intrauterin infectiók (To-
xoplasma gondií, rubeolavírus, cytomegalovírus) 
kapcsán kialakuló esetek, valamint a syndromák, 
asszociációk részjelenségeként előforduló esetek. 
Ezeken kívül említést érdemelnek még a kromo­
szóma-rendellenességekhez társuló esetek. Ter-
canli és mtsai [2] a kóreredeti tényezők megosz­
lását illetően hasonló tendenciát észleltek, míg 
Jansen [7] a monogénes öröklődésű, illetve intra­
uterin fertőzés kapcsán kialakuló esetek nagyobb 
frekvenciáját (16, illetve 28%) észlelte. Pilu [8] 
vizsgálatai a kromoszóma-rendellenességek ki­
sebb, kb. 3,8%-os arányát igazolták. 

A vizsgált rendellenesség és a többes terhessé­
gek társulását illetően 4,34%-os frekvenciát talál­
tunk (VII. táblázat). Den Hollander [9] közlemé-

t erre vonatkozóan lényegesen magasabb, kö­
zel 18%-os gyakoriságot említ. A mi anyagunk­
ban előfordult 10 esetből négyben mindkét, hat­
ban viszont csak az egyik magzat volt érintett. 

A genetikai tanácsadás fontos feladata a rendel­
lenességek lehető legkorábbi kórismézése; VIII. 

táblázatunk az erre vonatkozó adatokat dolgozta 
fel Természetesen a kórkép kialakulásának idő­
pontja mindig behatárolja a korai diagnosztizálás 
lehetőségét, ám így is figyelemreméltó, hogy az 
esetek közel 60%-ában a diagnózis felállítása a 
24. terhességi hét előtt történt. Vergani és mtsai 
[6] az izolált rendellenességek kapcsán a diagnó­
zis igazolásának átlagos időpontját a 29. hétre, 
míg az egyéb rendeEenességekkel szövődött ese­
tekben a 22. hétre teszi. Pilu [8] adatai alapján a 
kórisme legvalószínűbb időpontja a 22-25. hét 
közé tehető. Benacerraf [10] a 22. terhességi hét 
előtti diagnosztizálás legmegbízhatóbb módjának 
az oldalkamra-tágasság mérésén túl az a LV/HW 
arány meghatározását tartja. Tercanli [2] úgy véli, 
hogy a rendellenesség legkorábban a 16-17. ter­
hességi héten észlelhető. A terhesség 24. hete 
előtt diagnosztizált, gyors progressziót mutató 
esetekben a terhesség genetikai javallat alapján 
történő megszakítása javasolandó, ám későbbi di­
agnózis esetén idegsebészeti műtéti megoldás jön 
szóba. 
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Joó JG, Tóth Z, Beké A, Papp Cs, Tóth-Pál E, 
Belicz Z, Szigeti Zs, Papp Z. Etiopathology of 
ventriculomegalylhydrocephalus hased 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 significanee (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, anara-
nesis, prenatal diagnostics 

Egyensúlyban 
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A Phytotec klinikailag 
bizonyított fitofarmakon-
jaival a szintetikus készít­
mények hatásával mege­
gyező, természetes alter­
natívát nyújt. Újfajta meg­
közelítésével jelentősen 
bővíti terápiás lehetősége­
imet, és olyan betegeknek 
is megoldást jelent, akik 
idegenkednek a szintetikus 
gyógyszerektől, A Phytotec 
betegeimet elégedettebbé, 
orvosi munkámat egysze­
rűbbé teszi. 
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