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Defi níció

A hydrocephalus olyan fejlődési rendellenesség, amely-

nek kialakulásához az intracranialis térben a liquor cere-

brospinalis mennyiségének felhalmozódása vezet. E fe-

lesleg létrejöhet a liquor túltermelődése, felszívódási 

zavara, illetve elfolyásának akadályozottsága esetén egy-

aránt.

A liquorkeringés élettana, 

anatómiai vonatkozások

A napi liquortermelés átlagos mennyisége körülbelül 

500 ml-nek felel meg. Mivel a teljes liquortér mintegy 

120 ml, az agyfolyadék teljes mennyisége naponta több 

alkalommal kicserélődik. A liquort a plexus chorioideus, 

elsősorban az oldalkamrák plexusai termelik. Az agyfo-

lyadék útja az oldalkamrákból a Monro-nyíláson (fora-

men  Monroi) a III. agykamrába, a Sylvius-csatornán a 

IV. agykamrába, majd a Luschka–Magendie-nyíláson át a 

subarachnoidealis térbe vezet. Innen egy része a gerinc-

velő környezetébe kezd áramlani, míg a fennmaradó 

mennyiség az agy convexitására kerül. Az agyfolyadék 

legnagyobb része a villi arachnoidealisokon keresztül, 

a sinus sagittalis superioron át szívódik fel. Amennyiben 

a liquortermelés számottevően felülmúlja a felszívódást, 

intracranialis nyomásfokozódás alakul ki. Ennek kap-

csán  különböző kompenzáló mechanizmusok jelennek 

meg, amelyek elsősorban az agyfolyadék termelődésé-

nek csökkentésére, illetve a felszívódás hatékonyságának 

fokozására irányulnak. Ha azonban e kiegyenlítő folya-

matok sem tudják a koponyaűri nyomásfokozódást ren-

dezni, agykamratágulat jön létre, amely először általá-

ban  az oldalkamrák temporalis és frontalis szarvaiban 

– esetenként aszimmetrikusan – alakulnak ki. A folyamat 

progressziója az agyköpeny elvékonyodásához, majd a 

fejkörfogat megnövekedéséhez vezet (7. ábra). Az 

 intracranialis nyomásfokozódás a fehérállományt kife-

jezettebben destruálja, mint a szürkeállományt, így a 

hydrocephalushoz kapcsolódó károsodások is inkább 

motoros és kevésbe mentális jellegűek.

Patomechanizmus

Patomechanizmusát tekintve a kórkép két formáját kü-

lönböztetjük meg. Kommunikáló hydro cephalus eseten 

az agykamrák rendszere és a subarachnoidealis tér kö-

zötti kapcsolat zavartalanul fennáll. Ilyenkor a hydroce-

phalus kialakulásához az agyfolyadék túltermelődése 

(például plexus chorioideus papilloma), illetve felszívó-

dásának zavara (például gyulladás vagy vérzés esetén) ve-

zethet.

Nem kommunikáló hydrocephalus esetén a liquor el-

folyásának útja akadályozott. Ez érintheti a Monro-

nyílást ugyanúgy, mint a Sylvius-csatornát vagy éppen a 

Luschka–Magendie-nyílást.

Agyi keringési zavar, trauma, illetve idegrendszeri 

degeneratív betegségek következtébe kialakuló úgyne-

vezett hydrocephalus ex vacuo nem tekinthető valódi 

 agykamra-tágulatnak, mivel valójában az agyköpeny sor-

vadásának következtében alakul ki. Ennek megfelelően 

az állapot jelölésére célszerűbb az atrophia cerebri diag-

nózist használni. Hydrocephalus magzati korban mal-

formatio, hypoxia, fertőzés, kromoszóma-rendellenes-

ség miatt alakulhat ki; 90%-ban valamilyen fejlődési 

rendellenességhez társulva fordul elő. Ezek lehetnek: 

idegcső-záródási zavarok (spina bifi da, encephalocele), 

központi idegrendszeri malformatiók (Dandy–Walker-

malformatio, corpus callosum dysgenesis, lissencepha-

lia),  az aquaeductus Sylvii szűkülete (XR-forma, AR-

forma, sporadikus), koponyaűri térfoglaló folyamatok 

(daganat), subarachnoidealis elzáródás (gyulladás, vér-

zés, osteogenesis imperfecta), érfejlődési rendellenesség 

(Galenus-véna-aneurysma), szindrómák (Meckel–Gru-

ber-, Walker–Wartburg-, Apert-, Smith–Lemli–Opitz-, 

Albers–Schönberg-, fragilis X-szindróma), kromoszóma-

rendellenességek (18-trisomia, 13-trisomia). A hydroce-

phalus kapcsán megfogalmazható, 70% körüli perinatalis 



BETEGSÉGEKRŐL RÖVIDEN

ORVOSI HETILAP  2011  ■  152. évfolyam, 52. szám2099

1. ábra Kétoldali ventriculomegalia képe a második trimeszter végén 

(SE I. Női Klinika anyaga)

2. ábra Kifejezett egyoldali ventriculomegalia képe a második trimeszter 

végén (SE I. Női Klinika anyaga)

3. ábra Kétoldali ventriculomegalia képe a 26. terhességi héten 

(SE I. Női Klinika anyaga)

halálozás elsősorban a társuló egyéb rendellenességek 

következménye. Az esetek körülbelül 30%-ában jön 

idegsebészeti kezelés lehetősége szóba; a söntműtétek 

utáni normális szellemi fejlődést mutató esetek aránya 

10% alatti.

A hydrocephalus típusai, osztályozás, 

előfordulási gyakoriság

A hydrocephalus többnyire a koponyaűri nyomás foko-

zódásához társul, ezért valódi formáját hypertensiv (túl-

nyomásos) hydrocephalusnak is nevezik. Amennyiben az 

agyfolyadék az agykamrarendszerben halmozódik fel, 

annak következményes tágulata miatt hydrocephalus 

internusról beszélünk, míg a liquor subarachnoidealis 

térben történő felgyűlése esetén hydrocephalus externus-

ról  van szó. (Magzatban főleg hydrocephalus internus 

fordul elő.) Az agykamrák tágulata megelőzi a koponya 

morfológiai eltéréseinek (fejkörfogat-növekedés, mac-

rocephalia) kialakulását, ezért a kórkép ezen stádiumá-

nak jelölésére a praenatalis diagnosztikában a ventriculo-

megalia kifejezés használatos. Élettani esetben az agyi 

oldalkamrák tágassága a 14–40. terhességi héten 6–8 

mm, a felső szórás nem haladja meg a 10 mm-es érté-

ket. 10–15 mm közötti oldalkamra-átmérő esetén enyhe 

fokú, míg 15 mm-t meghaladó esetben súlyos fokú vent-

riculomegaliáról van szó. Amennyiben az oldalkamra: 

haemisphaerium hányados (LV:HW ratio; lateral ven-

tricle:hemispherium width) értéke meghaladja az adott 

gesztációs kornak megfelelő 2 SD-t, illetve a BPD na-

gyobb, mint 2 SD, valamint a plexus chorioideus az 

 agykamrába lóg, hydrocephalus a helyes diagnózis 

(1. táblázat, 1–6 ábra). A kórkép születési prevalenciája 

0,3–1,5 ezrelék.

Izolált borderline ventriculomegalia

Abban az esetben, ha az agykamratágulathoz egyéb 

 fejlődési rendellenesség nem társul, illetve mértéke nem 

haladja meg a 15 mm-es értéket, úgynevezett izolált, 

borderline ventriculomegaliáról beszélünk. Az elválto-

zás  többnyire a terhesség második–harmadik trimesz-

terében alakul ki, olykor csak átmenetinek bizonyul. 

A  megszületett újszülöttek több mint háromnegyede 

egészséges, s csak a fennmaradó esetekben kell változó 

súlyosságú idegrendszeri tünetekkel számolni. Izolált 

borderline ventriculomegalia leányokban gyakrabban 

fordul elő.

Az elváltozás 24. terhességi hét előtti kórismézése ese-

tén a házaspár kérheti a terhesség megszakítását, hiszen 

az esetleges későbbi progresszió mértéke e terhességi 

korban biztonsággal nem ítélhető meg. A 24. hét után 

diagnosztizált esetekben az esetleges fertőzés kóroki sze-

repének szerológiai vizsgálattal (TORCH-vizsgálat) tör-

ténő tisztázása tanácsos. Megszületés esetén részletes 

ideggyógyászati kivizsgálás, kezelés, utógondozás indo-

kolt.
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1. táblázat LV/HW hányados 2 SD értékeinek alakulása a terhességi kor 

függvényében

LV/HW érték

16. hét 0,45–0,68

18. hét 0,40–0,54

20. hét 0,29–0,57

22. hét 0,22–0,37

4. ábra Magzati hydrocephalus képe három- és négydimenziós ultra-

hangfelvételeken a terhesség 24. hetében (SE I. Női Klinika 

anyaga)

5. ábra Kifejezett magzati hydrocephalus három- és négydimenziós ult-

rahangképe a terhesség második trimeszterének végén 

(SE I. Női Klinika anyaga)

6. ábra Ventriculomegalia négydimenziós ultrahangképe a 31. terhes-

ségi héten (SE I. Női Klinika anyaga)

7. ábra Hydrocephalus miatt végzett terhességmegszakításból származó 

abortum felvétele (SE I. Női Klinika anyaga)

Arnold–Chiari-szindróma 

(OMIM: 207950)

Amennyiben az agytörzs és a kisagy az öreglyukba vagy 

a nyaki gerinccsatorna kezdeti szakaszába ékelődik, nem 

kommunikáló (obstruktív) hydrocephalus jön létre, 

amelyet Arnold–Chiari-szindrómának nevezünk. A rend-

ellenességet – súlyosságától függően – négy önálló típus-

ba sorolhatjuk be. Chiari I. típus esetén a beékelődés 

a  vermist, illetve a haemisphaeriumok medialis részét 

 érinti. Chiari II. típusról a vermis és a pons diszlokált 

pozíciója, illetve a nyúltvelő és a IV. kamra gerinccsator-

nába terjedő helyzete esetén beszélünk. Chiari III. tí-

pusban a nyúltvelő, a kisagy és az occipitalis féltekék egy 

része is egy úgynevezett occipitocervicalis meningoce-

lébe  herniálódnak. Végül a Chiari IV. típusú rendel-

lenesség a kisagy hypoplasiájával jár együtt, ennek meg-

felelően a fossa posteriort a IV. agykamra tölti ki. E típus 

– amelyhez esetenként cervicalis spina bifi da is társul-

hat  – gyakran autoszomális recesszív öröklésmenetet 

mutat.

A malformatio súlyosságára való tekintettel a 24. ter-

hességi hét előtt a terhesség megszakítása mérlegelendő, 

a későbbi kórjóslat az elváltozás súlyosságától függ.
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2. táblázat Dandy–Walker-malformatio és egyéb rendellenességek társulásai

Kromoszóma-

aberrációk

Szindrómák OMIM-szám Multifaktoriális eredetű 

kórképek

Környezeti hatások Sporadikus kórképek

45,X Warburg-szindróma (AR) 600118 Veleszületett szívfejlő-

dési rendellenességek

Rubeolavírus Holoprosencephalia

6p- Aase–Smith-szindróma 147800 Velőcső-záródási 

rendellenességek

Warfarin Brachmann–

de Lange-szindróma

9q+ Ruvalcaba–Myhre-szindróma (AD) 153480 Ajak-szájpad hasadék Alkohol Goldenhar-komplex

dup 5p Coffi n–Siris-szindróma (AR) 135900 Cytomegalovirus Vese-rendellenességek

Dup 8p; dup 8q Orofacioodigitalis-szindróma

(II. típus) (AR)

252100 Diabetes Facialis haemangiomák

9-trisomia Meckel-szindróma (AR) 249000 Isotretinoin Klippel–Feil-asszociáció

triploidia Aicardi-szindróma (XD) 304050 Polysyndactylia

Dup 17q Joubert–Boltshauser-szindróma (AR) 213300

Ellis–van Creveld-szindróma 225500

Fraser-szindróma (AR) 219000

AD = autoszomális domináns; AR = autoszomális recesszív; XR = X-hez kötött recesszív

Dandy–Walker-malformatio 

(OMIM: 220200)

E fejlődési rendellenességre a hydrocephalus, a vermis 

cerebellaris hiánya vagy hypoplasiája, illetve a IV. agy-

kamra cisztikus tágulata jellemző. Korábbi vizsgálatok a 

malformatio kóreredetét a Luscka- és Magendie-nyílások 

atresiájára vezették vissza, újabb feltevések azonban in-

kább a többi, úgynevezett midline-elváltozással sorolják 

egy csoportba. Ismétlődését tekintve gyakran AR, ese-

tenként XR-öröklésmenetet követ. A Dandy–Walker-

malformatio és egyéb rendellenességek társulásait a 

2. táblázat mutatja be.

A 24. terhességi hét előtti felismerése a terhesség 

 megszakításának javallatát képezheti, az ezt követően 

kórismézett esetek prognózisa elsősorban az esetlege-

sen társuló rendellenességektől függ.

Az aquaeductus Sylvii fejlődési 

rendellenességei

Ebbe a csoportba a Sylvius-vezeték szűkületével, illetve 

elzáródásával járó esetek tartoznak. Az agyfolyadék ke-

ringésének zavara akkor alakul ki, amikor a Sylvius-

vezeték átmérője 0,25 mm alá csökken, és jellegzetes, 

úgynevezett triventricularis, supratentorialis hydroce-

phalus alakul ki. Monogénesen öröklődő esetei közül az 

XR (X-kromoszómához kötött, recesszív) öröklésmene-

tet követő formája (OMIM: 307000) a gyakran társuló 

hypoplasiás hüvelykujj miatt érdemel külön említést.

Arteriovenosus malformatiók

A Galenus-véna aneurysmája

Az agyban futó vénák tágulata fi stula vagy szomszédos 

érfejlődési rendellenesség miatt alakulhat ki. Többnyire a 

falx cerebri alsó szélénél, a sinus sagittalis superiorban 

haladó Galenus-véna (vena cerebri magna) lehet érintett 

a véna és a kisagyi artériák közötti sönt miatt. A kialakult 

vénatágulat komprimálhatja az aquaeductus Sylviit és 

következményes hydrocephalust okozhat. A 24. terhes-

ségi hét előtt felismert esetekben a terhesség megszakí-

tása mérlegelendő, később idegsebészeti kezelés jöhet 

szóba.
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