Normaldruckhydrozephalus

Uwe Kehler, Elke Hattingen

Fir Diagnostik, Differenzialdiagnostik und Differenzialtherapie des Normal-
druckhydrozephalus ist die Bildgebung entscheidend. Auch wenn die Therapie
eines Normaldruckhydrozephalus mal nicht erfolgreich sein sollte, werden zahl-
reiche Fragen an den Radiologen gestellt. Der Artikel gibt eine Ubersicht (iber das
Krankheitsbild des Normaldruckhydrozephalus und die speziellen pra- und post-
chirurgischen Anforderungen an die Bildgebung.

Einleitung

Der Normaldruckhydrozephalus (NPH=,normal pres-
sure hydrocephalus®) ist eine haufige, immer progre-
dient verlaufende Erkrankung des élteren Patienten
mit Gangstdrungen, Inkontinenz und kognitiven Defizi-
ten. Eine moglichst frithzeitige liquorableitende Opera-
tion kann mit geringem Risiko eine Verschlechterung
und die drohende Pflegebediirftigkeit der Patienten in
vielen Féllen Gber Jahre hinweg hinauszégern und ist
damit sowohl fiir die Patienten als auch fiir die Ange-
horigen eine segensreiche Therapie. Dennoch werden
viele Patienten durch eine verspatete Diagnose, durch
Fehldiagnosen (z.B. Hirnatrophie, zerebrale Mikro-
angiopathie, Alzheimer-Demenz), einer Ignoranz der
Behandlungserfolge oder Furcht vor Behandlungs-/
Shuntkomplikationen erst spat oder gar nicht einer
addquaten Therapie zugefiihrt. Radiologen spielen in
der Diagnostik eine mitentscheidende Rolle und kén-
nen durch die korrekte Interpretation der Bilder eine
friihzeitige und richtige Weichenstellung fiir den wei-
teren Behandlungsverlauf bewirken.

Grundlagen
Definition und Epidemiologie

Der NPH wurde erstmals durch Solomon Hakim be-
schrieben [1]. Zur Diagnose gehdren die Symptome
Gangstorung, Inkontinenz und Demenz (sog. ,Hakim-
Trias“) und eine Ventrikelerweiterung mit normalen in-
trakraniellen Druckwerten [1]. Die 3 Symptome miis-
sen nicht obligat zusammen vorliegen [2]. Unbehan-
delt verlduft die Erkrankung immer progredient mit
verfriihter Pflegebedirftigkeit und Mortalitat [3].

mmsm  Merke
Gangstérung, Inkontinenz und Demenz sind die
typischen Symptome des NPH.
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Der NPH ist eine typische Erkrankung des alteren Men-
schen (2,9% der Gber 65-Jdhrigen [4], 5,9% der lber
80-Jdhrigen [5]) und geht haufig mit vaskuldren Risiko-
faktoren einher. In Deutschland ist von iber 500000
Erkrankten auszugehen.

s Merke
Der NPH ist im Alter eine sehr hdufige Erkrankung.

Man unterschied bisher einen idiopathischen oder pri-
maren NPH ohne erkennbare Ursache von einem se-
kundaren NPH nach Subarachnoidalblutung, Trauma
oder Meningitis. Die Grenzen sind aber flieRend und
haben kaum einen Einfluss auf die Therapie.

Klinik
Betroffene Patienten klagen anfangs nur (ber eine

Gangunsicherheit, die oft als Schwindel beschrieben
wird. Bis es zu einer arztlichen Vorstellung kommt, ver-
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gehen oft Monate oder Jahre. Im weiteren Verlauf ge-
sellen sich ein imperativer Harndrang und erste Kon-
zentrations- und Geddchtnisstorungen dazu. In fortge-
schrittenen Stadien kdnnen die Patienten die FiiBe
nicht richtig heben und schlurfen. Stiirze komplizieren
den Verlauf. Werden die Patienten nicht behandelt,
werden sie gehunfahig, rollstuhlpflichtig und bettldge-
rig. Neben der Urininkontinenz kann eine Stuhlinkonti-
nenz hinzukommen. Die kognitiven Defizite nehmen
kontinuierlich zu bis hin zur schwersten Demenz. Oft
sind auch weitere Symptome wie eine Stérung der Fein-
motorik, eine Hypophonie und ein erhohtes Schlafbe-
dirfnis zu finden. Kopfschmerzen sind aber untypisch.

Pathophysiologie

Die herkdmmlichen pathophysiologischen Vorstellun-
gen zum Hydrozephalus mit Liquorzirkulations- und
-resorptionsstérungen (,,Bulk-Flow-Konzept®) scheinen
fiir den Normaldruckhydrozephalus nur sehr bedingt zu
gelten. Vielmehr spielen nach dem heute favorisierten
Lhydrodynamischen Konzept“ arteriosklerotische Ge-
faRdegenerationen die entscheidende pathogeneti-
sche Rolle: Die arteriosklerotischen unelastischen und
starren GefdRe kénnen den pulsatilen Fluss vom Her-
zen und den Hirnbasisarterien auf dem Weg zu den Ka-
pillaren nicht (mehr) abfedern und in einen lamindren
Fluss umformen [6, 7]. Folglich ,hammert“ der Kapillar-
puls auf das Hirngewebe. Der Liquor selbst ist nicht
komprimierbar und bildet so eine ,harte Unterlage®
des Gehirns: Der Puls hammert auf das auf einer harten
Unterlage liegende Gehirn. Liquorableitende Opera-
tionen (wie der ventrikuloperitoneale Shunt) kénnen
diese ,harte Unterlage® aufweichen und die Hammer-
effekte abmildern [7]. Diese hydrodynamische Hypo-
these erklart, warum fast jeder NPH mit mikro- und
makroangiopathischen Verdanderungen vergesellschaf-
tetist.

Diskutiert wird beim NPH auch ein verminderter Li-
quorumsatz mit Anschoppung von Proteinen im Li-
quor, die einen gewissen toxischen Effekt auf das Ge-
hirn (dhnlich wie beim Morbus Alzheimer) haben [8].
Eine ,Shuntoperation® fiihrt dann durch die Ableitung
der ,hirntoxischen“ Substanzen in den Bauchraum zu
einer Konzentrationsverminderung im Liquor.

Bildgebung

Basis der Diagnostik ist nach Anamnese und neurologi-
scher Untersuchung die Bildgebung. Bei weiterhin be-
stehendem Verdacht bzw. Mdglichkeit eines NPH wer-
den zum Beweis des NPH liquordynamische Untersu-
chungen angeschlossen.
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s Merke

Das wichtigste bildgebende Zeichen des NPH ist die
pathologische GroBendanderung der supratentoriel-
len Liquorrdume.

Die schadelbasisnahen Liquorrdume, zu denen sowohl
die inneren (vor allem Vorder- und Temporalhdrner)
als auch die duRBeren Liquorrdaume (vor allem Sylvische
Fissur) gehdren, sind pathologisch erweitert. Dispro-
portional hierzu sind die oberen parasagittalen Liquor-
rdume pathologisch enggestellt.

Ventrikelweite

Beim NPH sind die Seitenventrikel und der IIl. Ventrikel
erweitert (» Tab. 1), wobei es sich um eine tiberpropor-
tionale VentrikelvergroRerung handelt, die also nicht
vollstandig auf eine Hirnatrophie zurlckzufiihren ist.
Zu erkennen ist die VentrikelvergroBerung an einer
Ausweitung und Abrundung der besonders betroffe-
nen Vorderhorner und des Temporalhorns der Seiten-
ventrikel. Differenzialdiagnostisch kommt ein fortge-
schrittener Hirnsubstanzverlust mit E-vacuo-Erweite-
rung der Seitenventrikel infrage, z.B. bei einer neuro-
degenerativen Erkrankung oder durch eine defekthafte
Hirnschadigung. Bei der fiir den NPH typischen Expan-
sion der Temporalhérner ist es schwierig, einen hier-
durch ausgewalzten und verschmaélerten Hippocampus
von einer primdren Hippocampusatrophie zu differen-
zieren. Wichtiges Zeichen der Hippocampusatrophie
bei Alzheimer-Demenz ist die iiber den Hippocampus
hinausgehende mesiotemporale Atrophie mit sekunda-
rer Erweiterung der entsprechenden Furchen [9]. Eine
beidseitige Atrophie aufgrund einer Hippocampusskle-
rose erkennt man durch die zusétzliche Signalsteige-
rung desselben auf T2w/FLAIR-Aufnahmen. Neben der
eindriicklichen Erweiterung der Seitenventrikel ist der
Il. Ventrikel meist ebenfalls weitgestellt [10]. Bei einer
deutlichen Erweiterung des Ill. Ventrikels kann man in
sagittalen Schichten erkennen, dass der Balken nach
kranial ausgespannt wird (,upward bulging“). Dieses
~upward bulging“ kann jedoch bei NPH auch fehlen
und ist in der Regel weniger ausgepragt als bei einem
Verschlusshydrozephalus. Zudem kann beim Ver-
schlusshydrozephalus, nicht aber beim NPH, der Ven-
trikelboden deutlich ausgespannt sein. Der IV. Ventri-
kel ist nicht selten auch erweitert, allerdings nicht in
dem MaRe wie die supratentoriellen Ventrikel. Dem-
nach gilt es, den triventrikuldren Hydrozephalus gegen
einen obstruktiven Hydrozephalus bei Stenose oder
Verlegung des Aquadukts zu differenzieren.

Zur Objektivierung der pathologischen Ventrikelerwei-
terung hat sich der Evans-Index (El) etabliert (» Abb. 1)
[11].
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» Tab.1 Bildgebende Kriterien fiir NPH (nach [25]).
Struktur Veranderung

Ventrikelerweiterung

Vorderhorner der Seitenventrikel = ausgeweitet
= Evans-Index (EI)>0,3

Vorderhorner + Cella media ausgeweitet

Temporalhorner = erweitert ohne wesentliche Hippocampusatrophie
= enge mesiotemporale Furchen

I11. Ventrikel = ausgeweitet
= Aufwadrtswolbung des Balkens moglich (weniger deutlich als bei Verschluss-
hydrozephalus)
= >9mm verbreitert

Aquadukt = nicht betroffen: normal weit, offen
= beschleunigter Fluss: ,flow void“

IV. Ventrikel = oft erweitert, aber nicht so ausgeprdgt wie supratentorielle Ventrikel
= nicht balloniert, offen

DESH

obere Konvexitdt enge Furchen

mediale frontoparietale Liquorrdume eng der Falx anliegend

Sylvische Fissur disproportional erweitert
andere Hirnfurchen fokal erweitert, ,Liquortaschen®

Balkenwinkel

<90°, koronar durch Commissura posterior gemessen

» Abb.1 Der Evans-Index (El) ist das Verhaltnis der maximalen Breite der Stirnhorner der Seitenventrikel zum maximalen
Innendurchmesser des Schadels auf Hohe der Foramina Monroi, gemessen auf axialen CT- (links) oder MRT-Bildern (rechts).
El-Werte >0,30 weisen auf einen Hydrozephalus hin.
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» Abb. 2 Drei iNPH-Patienten mit typischer disproportionaler Erweiterung der duBeren Liquorrdume (DESH). a, b Beim 1. Patienten zeigt sich
in der axialen FLAIR-Aufnahme (a) eine deutlich weitgestellte Sylvische Fissur (Pfeile), demgegeniiber sind die Furchen der oberen Konvexitdt
enggestellt (b). Die inneren Liquorrdume sind an den Vorderhornern leicht balloniert, ihre Pole sind zudem von den fiir den NPH typischen
kappenartigen Marklagerveranderungen umgeben. Neben diesen ,,Polkappen® finden sich hdufig wie auch hier mikroangiopathische Markla-
gerveranderungen. c Die koronare T2w-Sequenz des 2. Patienten zeigt ebenfalls die weite Sylvische Fissur (Pfeil) und die demgegeniiber engen
hochkonvexen Furchen; des Weiteren sind die Temporalhdrner erweitert und die Seitenwande des Ill. Ventrikels sind abgerundet. d In der CCT
des 3. Patienten erkennt man neben einer Leukenzephalopathie die fokale Erweiterung einzelner Liquorrdume (gefangene Liquortaschen), die
beim NPH typischerweise an der lateralen Konvexitdt vorkommen (gestrichelte Pfeile).

Merke
Der Evans-Index ist definiert als gro3ter Abstand der
Frontalh6érner im Verhaltnis zum maximalen Schadel-
innendurchmesser auf Héhe der Foramina Monroi.

Der El basiert auf pneumenzephalografischen Befun-
den bei padiatrischem Hydrozephalus. Nachfolgende
CT-Studien bestdtigten seine diagnostische Zuverlds-
sigkeit. Der El variiert mit dem Geschlecht und nimmt
mit dem Alter zu, bleibt hierbei jedoch unter dem
Wert von 0,3 [12].

Allerdings kann der El, abhangig von der Kippung und
Hohe der vermessenen axialen Schicht, intraindividuell
signifikant variieren [13]. Der El wird daher als nicht so
ideale Methode zur Schatzung des Ventrikelvolumens
bei NPH-Patienten angesehen. Die Ventrikelvolumetrie
scheint dem El als einfache lineare Messung tiberlegen
zu sein [13], wird aber als z. Zt. wenig praktikabel ange-
sehen und hat entsprechend nicht Eingang in die Rou-
tinediagnostik gefunden.

DESH

Spezifischer als der Evans-Index alleine ist die zusatzli-
che disproportionale Erweiterung der duBeren Liquor-
rdume, international auch DESH (,disproportionately
enlarged subarachnoid space hydrocephalus®) benannt
(»Tab.1). Diese disproportionale Erweiterung wurde
erstmals 1998 von Kitagaki et al. [14] als typisches Kri-
terium des NPH beschrieben. Darunter versteht man
eine Weitstellung der Subarachnoidalrdume an der la-
teralen Konvexitdt — vor allem der Sylvischen Fissur
(» Abb. 2a, c) - bei Engstellung der parasagittalen Sub-
arachnoidalrdume sowohl der oberen Konvexitét als
auch der medialen Hirnoberfldche. Die hier zusammen-

gedriickt erscheinenden parasagittalen Hirnfurchen
werden auch ,tight high convexity* genannt und sind
besonders gut in koronaren Schnitten zu erkennen
(» Abb. 2¢).Typisch sind zusdtzliche fokale Weitstellun-
gen einzelner Furchen an der GroBhirnoberfldche, von
uns auch Liquortaschen genannt (» Abb. 2d).

In Japan konnte in einer Multicenterstudie bei 100 Pa-
tienten gezeigt werden, welche diagnostische Bedeu-
tung der DESH im Hinblick auf das Ansprechen einer
Shuntbehandlung hat. Einschlusskriterien zur Shuntbe-
handlung waren neben den typischen MR-morphologi-
schen Kriterien des DESH ein pathologischer El und ein
klinisch moglicher NPH. Gemessen mit der NPH-Skala
waren 77% der eingeschlossenen Patienten 1 Jahr
nach Shuntoperation klinisch gebessert. Wahrend also
der positive Vorhersagewert des DESH beziiglich
Shuntrespondern hoch ist, schlieRt ein fehlender DESH
bei einem NPV von nur 25% das Ansprechen auf eine
Shunttherapie jedoch nicht aus [15].

Balkenwinkel

Die Verlagerung der Hirnstrukturen in Richtung Falx
betrifft auch die Balkenstrahlung. Hierdurch wird der
Winkel, welcher die Balkenstrahlung in der Mitte ver-
bindet, der sog. Balkenwinkel, spitzer [16]. Gemessen
in einer koronaren Schicht durch die Commissura
posterior weist ein Winkel<90° auf einen NPH hin
(»Abb.3) [17].

Der prdoperative Balkenwinkel ist bei Patienten, deren
klinischer Zustand sich nach der Shuntanlage verbes-
serte, signifikant kleiner als bei den Therapieversagern
[18].
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» Abb.3 Patient mit iNPH und einem Balkenwinkel von
71°. Gemessen wird der Winkel in einer koronaren
Schicht, die senkrecht zur ac-pc-Linie und durch die
Commissura posterior verlduft. Ein Winkel <90° weist
auf einen iNPH hin.

Periventrikuldre Hyperintensitdten

Altere Patienten mit NPH haben - verglichen mit alters-
angepassten Kontrollpersonen - haufiger und schwe-
rere Leukenzephalopathien sowohl periventrikuldr
(PVL) als auch in der tiefen weiRen Substanz (DWML)
[19,20]. Inatomi et al. fanden bei 638 gesunden élte-
ren Menschen neben dem Blutdruck einen Zusammen-
hang zwischen der PVL und einem pathologischen El
[21]. Diese Beobachtung unterstiitzt das ,hydrodyna-
mische Konzept*“, nach dem die arteriosklerotische Ge-
faRdegeneration eine entscheidende pathogenetische
Rolle beim NPH spielt. Interessanterweise scheint das
AusmalR der Marklagerveranderungen dabei keinen
Einfluss auf das Ansprechen auf eine Shuntanlage zu
haben [22], wohl aber auf das AusmaR der Besserung
[23]. Da die frontale PVL, die sog. Polkappe, teilweise
nach Shuntanlage reversibel ist, scheint die Liquordia-
pedese einen gewissen Anteil an den Signalverdnde-
rungen in der weien Hirnsubstanz zu haben [22].

Infratentorieller intrazisternaler obstruktiver
Hydrozephalus

Der infratentorielle intrazisternale obstruktive Hydro-
zephalus (InfinoH, » Abb.4) wird bei etwa 10% der Pa-
tienten mit der klinischen Symptomatik eines NPH an-
getroffen. Neben sdmtlichen Ventrikeln ist auch die
Cisterna magna vergroRert. Der InfinoH zeigt eine Dis-
krepanz zwischen dem erweiterten Ventrikelsystem
und der Cisterna magna einerseits und der normal wei-
ten oder sogar engen prdpontinen Zisterne und den
supratentoriellen Subarachnoidalrdumen andererseits.
Zudem sind der Boden des lll. Ventikels basiswarts und
die Lamina terminalis nach vorne vorgewdlbt (wie z.B.
auch bei der Aquaduktstenose). Dies ist Ausdruck einer
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» Abb. 4 InfinoH in T2w-MRT-Diinnschichtung. Die ge-
punkteten Linien kennzeichnen die normale Position von
Lamina terminalis und Boden des IIl. Ventrikels. Die hier
sichtbare Vorwdlbung ist Zeichen einer Druckdifferenz
zwischen Ventrikelsystem und Subarachnoidalraum [6].

Druckdifferenz zwischen Ventrikelsystem und den ba-
salen Zisternen (» Abb. 4). Zur Erkldrung muss die alte
Bulk-Flow-Theorie herhalten mit einer Liquorpassage-
behinderung zwischen der Cisterna magna und der
prapontinen Zisterne mit folglich erweiterten praste-
notischen Rdumen (Ventrikelsystem und Cisterna mag-
na) und engen poststenotischen Rdumen (supratento-
rieller Subarachnoidalraum) [6, 24]. Streng genommen
handelt es sich beim InfinoH nicht um einen idiopathi-
schen kommunizierenden NPH, sondern um einen Ver-
schlusshydrozephalus, der Verschluss kann jedoch im
Gegensatz zur Aquaduktstenose nicht direkt darge-
stellt werden. Die Unterscheidung ist wichtig, da der
InfinoH im Gegensatz zum ,normalen“ NPH endosko-
pisch behandelbar ist (s.u.). Klinisch ist der InfinoH
(wie auch andere chronische Verschlusshydrozephalus-
formen) nicht von einem NPH zu unterscheiden. Zur
eindeutigen Identifizierung ist eine hochauflésende
T2w Dinnschichtung der Mittellinie wiinschenswert
(»Abb.4), mit den neuen hochauflésenden CT-Ge-
rdten ist dies in der sagittalen Rekonstruktion hdufig
auch zu erkennen.

s Merke

Das Erkennen des InfinoH ist wichtig, weil hier die
endoskopische Ventrikulozisternostomie und nicht
die Shuntoperation Therapie der ersten Wahl ist.

Flow Void und Flussbilder

Als Charakteristikum des NPH wurde eine signifikante
aqudduktale Liquorstromung, das sog. ,flow void*“, in
sagittalen T2w-Bildern erstmals von Jack et al. be-
schrieben [26]. Das Flow Void ist allerdings nicht spezi-
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fisch fir den NPH und kann auch bei Gesunden beob-
achtet werden [27]. AuBerdem hangt sein Erscheinen
von den jeweiligen Sequenzparametern ab und es hat
keinen pradiktiven Wert beziiglich des Ansprechens
auf eine Shuntanlage [28].

Das am weitesten verbreitete Verfahren zur quantitati-
ven Stromungsmessung im Aquddukt beruht auf zeit-
aufgelosten Phasenkontrastbildern (pcMRI) mit Ge-
schwindigkeitscodierung, bei dem ortsspezifische se-
quenzielle Paare von Phasencodierungsimpulsen in
entgegengesetzten Richtungen eingesetzt werden.
Stationdre Protonen bekommen den gleichen Phasen-
codierungspuls zu beiden Zeitpunkten und geben da-
her kein Signal. Protonen, die sich bewegt haben, er-
fahren unterschiedliche Phasencodierungspulse und
sind somit sichtbar. Um Aliasing-Artefakte zu vermei-
den, muss die zu erwartende Strémungsgeschwindig-
keit als Velocity Encoding (VENC, cm/s) fiir jede Mes-
sung festgelegt werden. Der normale aqudduktale Li-
quorfluss betrdgt 5-8 cm/s. Der am meisten hierdurch
bestimmte Parameter bei NPH ist das aqudduktale
,CSF-stroke volume*®, d.h. das Liquorvolumen, das sich
in der kraniokaudalen Richtung wahrend der Systole
bewegt, gemittelt durch das Volumen in umgekehrter
Richtung wdhrend der Diastole. Trotz erster vielver-
sprechender Studien konnte das Verfahren jedoch we-
der zuverldssige pradiktive Werte fiir ein Ansprechend
des Shunts liefern noch als differenzialdiagnostische
Methode iberzeugen [29-31].

Differenzialdiagnostik und
Komorbiditat

Die Differenzialdiagnosen und Komorbiditdten spielen
eine bedeutende Rolle, da der NPH eine Erkrankung
des dlteren Menschen ist. Hier ist in der Bewertung zu
beachten, dass ein NPH bei erweitertem Ventrikel-
system niemals ausgeschlossen werden kann - dies ist
nur in der Synopsis aus Klinik, Bildgebung und liquor-
dynamischen Untersuchungen mdglich (s.u.). Beson-
dere Schwierigkeiten bestehen in den sehr haufigen
Komorbidititen [32]. So leiden viele Altere nicht nur
unter einem NPH, sondern auch unter einer arteriellen
Hypertonie, einem Diabetes mellitus und einer Poly-
neuropathie. Auch haben nicht wenige Patienten zu-
sdtzlich eine Alzheimer-Demenz oder einen Morbus
Parkinson. In diesen Féllen ist immer eine individuelle
Abschdtzung und Therapieentscheidung notwendig.

Subkortikal arteriosklerotische
Enzephalopathie (SAE)

Die NPH-assoziierte Leukenzephalopathie erschwert
die Differenzialdiagnose zur SAE. Patienten mit SAE ha-
ben oft ebenfalls vergroRBerte Ventrikel und kdnnen
sich mit NPH-3hnlichen Symptomen vorstellen. Daher

& Thieme

sind insbesondere die MR-Stigmata eines DESH und
die weiterfihrenden klinischen Tests entscheidend,
um die haufig auch gleichzeitig auftretenden Erkran-
kungen von der isolierten SAE zu differenzieren.

mmmmmm Merke
Ein NPH ohne zusatzliche Zeichen einer zerebralen
Mikroangiopathie ist eine Raritadt.

Alzheimer-Krankheit (AD)

Die bei NPH und AD charakteristische Erweiterung der
Temporalhorner kann die Differenzialdiagnose zwi-
schen beiden Erkrankungen erschweren, wenn auch
klinisch die Demenz im Vordergrund steht (s.o. und
» Tab. 2). Bioptische Studien bei NPH-Patienten konn-
ten zudem eine auffallend haufige Komorbiditdt zwi-
schen NPH und AD nachweisen [33, 34]. Hierbei wurde
von einigen Autoren postuliert, dass beiden Erkrankun-
gen die gemeinsame Pathophysiologie einer verdander-
ten Liquordynamik zugrunde liegt, und damit zum
AD-NPH-Syndrom fiihren kann. Andererseits kdnnten
die Erkrankungen sich gegenseitig ,begiinstigen*:
Eine abnorme Liquordynamik bei NPH kdnnte die be-
reits gestorte zerebrale Clearance der Amyloidplaques
und mikrotubuliassoziierten Tau-Proteine weiter ver-
mindern - umgekehrt kénnten die abgelagerten Ma-
kromolekdle bei AD die Liquordynamik bei NPH weiter
beeintrdchtigen. Interessanterweise erbrachte die
Shuntanlage bei AD keine klinische Besserung und um-
gekehrt scheint die Komorbiditdt beider Erkrankungen
das Ansprechen auf eine Shuntanlage nicht wesentlich
zu beeinflussen [35].

memeess Merke

Eine ,, Atrophie“ schlieBt einen NPH nicht aus! Haufige
Fehldiagnosen sind: Hirnatrophie, vaskuldre Demenz,
Alzheimer-Krankheit und Morbus Parkinson.

Notwendige Bildgebung zur NPH-Diagnostik

Die MRT ist insbesondere durch die Mdéglichkeit der
multiplanaren Darstellung des Gehirns der kranialen
CT tberlegen (»Tab.3). Zudem sind bestimmte Stig-
mata des NPH wie das Flow Void im Aquddukt oder evtl.
Septen im Liquorraum in der CCT nicht zu erkennen.
Hingegen kann man die Vermessung des El und des Ill.
Ventrikels, die gefangenen Liquortaschen, die Erwei-
terung der Sylvischen Fissur und die ,tight high conve-
xity“ ebenso wie die Veranderungen der weiRen Hirn-
substanz ganz gut in der CCT beurteilen. Ist eine MRT
kontraindiziert, ermdglicht eine Spiral-CT in dinnen
Schichten ebenfalls eine multiplanare Rekonstruktion
und somit z.B. auch die Bestimmung des Balkenwin-
kels.
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» Tab.2 Wichtige Differenzialdiagnosen zum NPH.

Erkrankung Anamnese|[Klinik Bildgebung

SAE Komorbiditat? = breitbasiger, unsicherer Gang kein DESH, Balkenwinkel >90°
= intellektuelle und affektive Nivellierung, Verlang-
samung und Antriebsverlust

= imperativer Harndrang und Harnverlust

Alzheimerkrankheit = Einschrankung der Merkfahigkeit = kein DESH, Balkenwinkel >90°
Komorbiditat? = Stoérung der rdumlichen und zeitlichen Orientierung = erweiterte mesiotemporale
= Einschrankung praktischer und raumlich-konstruk- Furchen

tiver Fertigkeiten

obstruktiver Hydrozephalus haufig kiirzere Anamnese, klinisch aber bei chronischer Abflussbehinderung vor allem um

Entwicklung nicht zu unterscheiden das Aquadukt und den IV. Ventrikel

Hydrocephalus malresorptivus = meningeale Erkrankung
= Subarachnoidalblutung

= kein DESH, Balkenwinkel >90°
= Verdacht auf Gliose der weiRen
Hirnsubstanz

E-vacuo-Ventrikelerweiterung variabel (HIV, Leukodystrophie, Ganzhirnbestrahlung,
Komorbiditat? chronische MS, posttraumatisch usw.)

DESH =Disproportionately enlarged subarachnoid Space Hydrocephalus, MS =Multiple Sklerose, HIV=Human Immunodeficiency Virus

> Tab.3 Bildgebung mit den fiir den iNPH typischen Verdnderungen und den gegen den iNPH sprechenden, nicht hierfiir typischen
Verdnderungen.

Sequenz nicht NPH-typisch NPH-typisch

sagittale T2w-Dinnschich- Aquaduktstenose/Verlegung/Vorwélbung der Lamina Flow Void im Aquadukt
tung; ganzer Kopf (s. u.) terminalis und des Bodens des IlI. Ventrikels

axiale T2 [FLAIR = periventrikuldre WML
= WML der tiefen weiBen Substanz

= Temporalhornerweiterung

axial deutliche Erweiterung des IV. Ventrikels Evans-Index>0,3 in der Foramen-Monroi-
Ebene
koronare T2-Wichtung mesiotemporale Atrophie = Corpus-callosum-Winkel <90° durch

Commissura posterior
= Tight high Convexity
= weite Sylvische Fissur

WML =White Matter Lesion

Der Neurochirurg braucht die Bildgebung zur Fest-
legung des operativen Verfahrens (Shunt oder endo-
skopische Ventrikulozisternostomie). Zudem ist die sa-
gittale Bildgebung notwendig, um das Bohrloch der

Liquordynamische Untersuchungen

Besteht nach Klinik und Bildgebung weiterhin die M6g-
lichkeit eines NPH, tberpriift man die Diagnose mit

endoskopischen Ventrikulozisternostomie (ETV) exakt
zu positionieren. Daher muss auf den sagittalen Diinn-
schichtaufnahmen der ganze Kopf abgebildet sein
(» Abb.5): Zur Festlegung des Bohrlochs fiir die ETV,
die mit einem starren Endoskop durchgefiihrt wird,
verbindet man den zu perforierenden Ort vor den Cor-
pora mamillaria mit einer Linie zum Foramen Monroi.
Wo die Verldngerung dieser Linie auf die Kalotte trifft,
ist das Bohrloch etwa 2 cm paramedian durchzufiihren
[6]. Um diese Stelle beim Patienten exakt bestimmen
zu koénnen, ist die Distanz vom Nasion auf der sagitta-
len MRT auszumessen. Die gemessene Entfernung
wird dann nach Ertasten des Nasions auf die Kopfhaut
des Patienten (ibertragen.
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einem invasiven Test. Am gdngigsten ist der (evtl.

mehrfach wiederholte) Liquorablasstest (Spinal-Tap-

Test; STT). Bei einer Lumbalpunktion misst man den

intrakraniellen Druck und ldsst ca. 40 ml Liquor ab:

= Der Druck ist normal (daher auch Normaldruck-
hydrozephalus), die Pulsamplitude ist aber erh6ht
(Hammereffekt).

= Kommt es bei klinisch-neurologischen Untersu-
chungen in den nachsten Stunden/Tagen zu einer
substanziellen klinischen Besserung, ist damit der
NPH bestdtigt und die Indikation zu einer liquor-
ableitenden Operation gegeben.
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» Abb.5 Sagittale MRT bei InfinoH. Durch Projektion der
Linie (rot gestrichelt) vom Boden des Ill. Ventrikels (dort
wird die Perforation durchgefiihrt) Giber das Foramen
Monroi auf die Schadelkalotte bestimmt man die Position
des Bohrlochs. Diese Position wird beim Patienten durch
die Distanz vom Nasion bestimmt (gelbe Linie). Daher
muss bei der sagittalen Untersuchung immer auch der
gesamte Schddel abgebildet werden - nicht nur das Ven-
trikelsystem isoliert [6].

Andere Tests sind eine kontinuierliche Liquorentlas-
tung Uber eine Lumbaldrainage, die Bestimmung des
Liquorabflusswiderstands {ber einen Infusionstest
oder die Langzeithirndruckmessung mit besonders
nachtlich auftretenden Hirndruckerhéhungen. Diese
Messungen haben in den letzten Jahren aber wegen
der héheren Invasivitdt und der nicht seltenen Interpre-
tationsschwierigkeiten an Bedeutung verloren, werden
aber insbesondere zu wissenschaftlichen Untersuchun-
gen weiterverfolgt.

s Merke

Spinal-Tap-Test: (mehrfaches) Ablassen von ca. 40 ml
Liquor tiber eine Lumbalpunktion; Stunden/Tage
danach wiederholte klinisch-neurologische Unter-
suchung des Patienten.

Behandlung

Ist die Diagnose durch liquordynamische Untersuchun-
gen gesichert, besteht aufgrund des fortschreitenden
Charakters des unbehandelten NPH eine klare OP-Indi-
kation. In der Regel wird ein ventrikuloperitonealer
Shunt gelegt, in ca. 10% (beim InfinoH s.0.) kommt
aber auch eine endoskopische Ventrikulozisternosto-
mie infrage [6]. In beiden Féllen sollte man die Opera-
tion bald durchfiihren, weil die Ergebnisse bei langfris-
tiger Hinauszdgerung schlechter sind. Eine effektive
medikamentdse Therapie gibt es nicht.

& Thieme

Hydrozephalusshunt

Haufigster Hydrozephalusshunt ist der ventrikuloperi-
toneale Shunt, eine Liquorableitung von den Hirnkam-
mern Gber ein Schlauch-/Ventilsystem in die Peritone-
alhohle. Die OP findet in Intubationsnarkose statt und
geht mit einem stationdren Aufenthalt von meist weni-
ger als 1 Woche einher.

Bei der OP schiebt man - iiber ein frontales oder tem-
porookzipitales Bohrloch - einen Ventrikelkatheter vor,
der dann idealerweise im Seitenventrikel liegt, deut-
lichen Abstand zum Plexus choroideus hat und die Ven-
trikelwdnde nicht beriihrt. Man verwendet heute ein
hydrostatisches/ gravitationsgesteuertes Ventil, um
die Uberdrainage zu vermindern [36]. Dieses Ventil
entfaltet nur in vertikaler Lage seine volle Wirkung
und muss so eingesetzt werden, dass es bei stehenden
Patienten vertikal (£ 20°) ausgerichtet ist. Bei anderen
flussgesteuerten oder Antisiphoneinheiten ist die Aus-
richtung unbedeutend.

Je nach Ventilausfihrung verbindet man den Ventrikel-
katheter tber einen Umlenker oder ein Bohrlochreser-
voir mit dem eigentlichen Ventil, das seinerseits an
den Peritonealkatheter angeschlossen wird. Der Kathe-
ter wird mit Tunnelierungsahlen unter der Haut zum
Abdomen durchgezogen und iiber eine kleine Eroff-
nung des Bauchfells ca. 30-40 cm in die Peritonealh6h-
le eingelegt. Die Operation dauert ca. 30-45 Minuten.

Die Ableitung in die Peritonealhdhle ist heute der Stan-
dardzugang beim Hydrozephalus (,ventrikuloperito-
nealer Shunt®). Je nach individuellen Gegebenheiten
kann der Shunt aber auch tiber die V. facialis oder V. ju-
gularis interna oder externa in den rechten Vorhof vor-
geschoben werden. Selten ist auch eine Ableitung in
den Pleuraspalt oder in die Gallenblase zu erwdgen.

Eine alternative Ableitung fir Patienten, die einen Ein-
griff am Kopf ablehnen, ist der lumboperitoneale
Shunt, der unter anderem aufgrund kultureller Unter-
schiede in Asien, besonders in Japan, deutlich haufiger
als bei uns durchgefiihrt wird.

Es gibt heute viele verschiedene Ventile, die auch ein
Hydrozephalusspezialist nicht mehr alle kennen kann.
Einige der hdufiger im deutschsprachigen Raum einge-
setzten Ventile sind in » Abb. 6 gezeigt. Fiir den Radio-
logen ist es wichtig zu wissen, dass alle Hydrozephalus-
ventile auch MR-tomografisch (bis 3 Tesla) nachunter-
sucht werden dirfen. Die moderneren Ventile verstel-
len sich dabei nicht, wahrend einige dltere Ventile
nach der MRT nachkontrolliert und ggf. neu program-
miert werden missen. Dies ist im Ventilausweis, wel-
chen die Patienten nach der Operation bekommen, in
aller Regel vermerkt.
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» Abb.6 Verschiedene in Deutschland haufig implantierte Ventile: Medos Codman, Certas Plus, Sophysa, proGAV (von links).

Endoskopische Ventrikulozisternostomie

Findet sich ein InfinoH (s.0.), ist ein endoskopischer
Eingriff sinnvoll und maoglich. Dabei schiebt man das
Endoskop tiber ein frontales parasagittales Bohrloch in
den Seitenventrikel und weiter in den IIl. Ventrikel vor
(» Abb.5). Nach Identifizierung der Landmarken im Il
Ventrikel perforiert man den Boden des llI. Ventrikels
vor den Corpora mamillaria und der Basilarisspitze und
direkt hinter dem Clivus (» Abb.7). Das kleine Loch
wird z.B. mit einem Ballonkatheter vergréBert. Sobald
man frei auf den prapontinen Basilarisabschnitt schau-
en kann, ist das Operationsziel erreicht. Die Operation
dauert nur 15-30 Minuten und hat ihren Charme im
Vermeiden eines Implantats. Auch kann eine Uberdrai-
nage nicht auftreten, da der natirliche Abfluss wieder-
hergestellt wird.

Ergebnisse der operativen NPH-Behandlung

Nach der Shuntanlage kommt es bei den meisten Pa-
tienten schon innerhalb weniger Tage zu einer deutli-
chen klinischen Verbesserung, durch Umprogrammie-
ren des implantierten Ventils ist ein ,Feintuning“ mog-
lich. Dabei bessert sich die Gangstoérung am besten,
gefolgt von der Inkontinenz. Die Demenz ist am
schwersten prognostisch vorherzusagen, zeigt aber in
vielen Féllen eine erstaunliche Besserung. Auch die
Langzeitprognose ist in ¥ der Félle sehr giinstig [37].
Die NPH-Behandlung ist nicht nur fiir die Patienten
und ihre Familien segensreich, sondern mindert durch
die geringere bzw. aufgeschobene Pflegebediirftigkeit
die Kosten des Gesundheitssystems [38].

Die Shuntoperation ist heute sicher, geht nur mit weni-
gen Komplikationen einher und wird auch von betag-
ten Patienten gut vertragen. Die Komplikationsraten
sind gerade im Vergleich zum klinischen Gewinn durch
die Operation sehr akzeptabel: Die Uberdrainagerate
liegt bei 3-4%, die Unterdrainage oder ,Shunt-Non-
Responder® kommen in ca. 10% und Infektionen in ca.
3% vor [39].
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»> Abb.7 Endoskopische Sicht auf den Boden des IIl. Ven-
trikels mit Recessus infundibularis (Pfeil), Clivus (Pfeil-
spitze) und Corpora mamillaria (*). Der zu perforierende
Ort Richtung prapontiner Zisterne ist mit dem Kreis ge-
kennzeichnet.

Trotz des guten anfanglichen Ansprechens auf die Be-
handlung kommt es im Verlauf von Jahren gehduft zu
neuerlicher Symptomatik. Hier ist zu unterscheiden,
ob es sich um eine sich schleichend entwickelnde Insuf-
fizienz des Shunts oder um die fortschreitende Erkran-
kung des NPH handelt, der ja mit dem Shunt nur symp-
tomatisch, aber nicht kausal behandelt ist (s. Patho-
physiologie). Oft kann bereits durch eine Umprogram-
mierung des Ventils Abhilfe geschaffen werden.

Die Ergebnisse der endoskopischen Ventrikulozister-
nostomie sind bei strenger Indikation (InfinoH) dhnlich
gut. Wenn jedoch die erwartete klinische Besserung
ausbleibt, muss man gerade bei dieser Subgruppe mit
einem STT priifen, ob eine weitere Verbesserung mog-
lich und eine Shuntimplantation notwendig ist.
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mittels CT und/oder Sonografie ausgeschlossen wer-
den. Komplikationen sind zwar sehr selten, aber gerade
bei den immer alter werdenden Patienten mit oraler
Antikoagulation, Thrombozytenaggregationshem-
mung und abdominellen Voroperationen muss auch
an diese Mdoglichkeiten gedacht werden.

Auch bei fehlender klinischer Besserung oder sekunda-
rer Verschlechterung muss nach Ursachen gesucht
werden, das Vorgehen unterscheidet sich je nach ange-
wandtem Verfahren (Shunt oder endoskopische Ventri-
kulozisternostomie).

Postoperative Bildgebung nach Shuntanlage

Haufigste Ursachen des ausbleibenden Therapieerfolgs
nach Shuntoperation sind Uber- oder Unterdrainagen.
Klinisch ist es nicht immer einfach, sie zu unterschei-
den, jedoch sprechen orthostatische Kopfschmerzen
und Hérminderung eher fiir eine Uberdrainage, eine
langsame Zunahme der Gangstérung und Inkontinenz
fir eine Unterdrainage (=nicht ausreichende Draina-
ge). Damit ist die erste Frage an die postoperative Bild-
gebung die nach einer Uber- oder Unterdrainage. Sie
ldsst sich am einfachsten mit einer CCT kldren:
= Eine Uberdrainage zeigt sich in der Regel an einer
mehr oder weniger deutlichen GréRBenreduktion des

Ventrikelsystems mit erweiterten Subarachnoidal-
rdumen und Hygromen oder sogar Subduralhdma-

» Abb.8 DESH pré- (a, c) und postoperativ (b,d). MRT koronar und axial
praoperativ und postoperativ mit Normalisierung der prdoperativ engen
hochkortikalen Subarachnoidalrdume.

Postoperative Bildgebung

Eine postoperative Bildgebung ist in den Féllen eindeu-
tiger Besserung nicht notwendig.

s Merke

Jedes Hydrozephalusventil ist MRT-fahig (bis 3 Tesla),
einige miissen aber nach der Untersuchung neu pro-
grammiert werden.

Wird eine postoperative Kontrolle durchgefiihrt, sieht
man bei den mit einem Gravitationsventil geshunteten
Patienten keine bzw. keine wesentliche Abnahme der
Ventrikelweite - die engen hochkortikalen Subarach-
noidalrdume gehen aber wieder auf (» Abb. 8).

Bleibt der klinische Erfolg aber aus oder kommt es gar
zu einer Verschlechterung, muss nach der Ursache ge-
fahndet werden - bei dieser Abkldrung spielt die Bild-
gebung die entscheidende Rolle, sollte aber in enger
Absprache mit dem Operateur durchgefiihrt werden.

Bei einer postoperativen Verschlechterung miissen
eine intrazerebrale oder intraventrikuldre Blutung, bei
abdominellen Schmerzen und Entziindungszeichen
eine Darmperforation und/oder eine Shuntinfektion

tomen (» Abb.9).
= Bei einer Unterdrainage sieht man ein unverdndert
groBes Ventrikelsystem.

s Merke

Eine CCT ist einer MRT-Untersuchung vorzuziehen, da
sich der Katheter in der CCT sehr gut abgrenzt, in der
MRT aber kaum zu erkennen ist.

s Merke

Die Ventrikelweite dndert sich bei einem gut funk-
tionierenden Hydrozephalusshunt mit einem hydro-
statischen| gravitationsgesteuerten Ventil (und nach
ETV) nicht oder nur marginal. Eine unverdanderte
Ventrikelweite ldsst keinen Riickschluss auf eine
Shuntfehlfunktion zu.

Ist geklart, ob es sich um einer Uber- oder Unterdraina-

ge handelt, geht es in der weiteren Bildgebung um die

Ursachenkldrung:

= Haufigste Ursachen einer Uberdrainage sind ein
fehlendes hydrostatisches Ventilsystem, eine zu
niedrige Ventileinstellung oder eine Fehlpositionie-
rung eines Gravitationsventils. Letzteres muss beim
stehenden Patienten genau vertikal ausgerichtet
sein, um seine Wirkung entfalten zu kénnen. Um
dies in der Bildgebung zu kldren, geniigt eine seit-
liche Rontgenaufnahme. Auf ihr kdnnen sowohl
die Position der Schwerkrafteinheit (» Abb.9,
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» Abb.9 CCT: Uberdrainage bei shuntversorgtem Hydrozephalus (linkes Bild). Die Ursache ist auf dem ScoutView (rechtes Bild)
zu erkennen: Das Gravitationsventil ist nicht korrekt vertikal ausgerichtet, wodurch es seine Wirkung nicht entfalten kann. Der
Ventiléffnungsdruck ist daher im Liegen zu hoch und im Stehen zu niedrig - Folge ist die Uberdrainage.

» Abb. 10) als auch die Ventileinstellung (durch Ver-
gleich der Vorgaben im Ventilpass oder auf der ent-
sprechenden Internetseite) eingesehen werden
(» Abb. 14). Gelegentlich werden Ventile auch tho-
rakal eingesetzt, sodass die Bildgebung entspre-
chend erweitert werden muss.

= Alle potenziellen Ursachen der Unterdrainage bis
auf die Frage nach einem durch Blut- oder Fibrin-
koagel okkludierten Shunt kénnen mit Nativaufnah-
men (CCT, konventionelle Rontgenaufnahmen vom
Schédel seitlich, HWS seitlich, Thorax a.-p.und vom
Abdomen in 2 Ebenen gekldrt werden (» Tab. 4).
Alternativ zur Rontgenaufnahme des Abdomens zur
Kldrung der intraperitonealen Lage des Peritoneal-
katheters ist auch eine abdominelle Sonografie
maoglich (» Abb. 12). Die hdufigsten Fragen an die
Bildgebung bei Unterdrainage sind:
- Liegt der Ventrikelkatheter im Ventrikelsystem

(Fehlpositionierung)?

- Liegt der Peritonealkatheter intraperitoneal?

» Abb. 10 Hydrozephalusventil mit frontalem Bohrloch-

reservoir, programmierbarem Differenzdruckventil
- Bestehen Hinweise auf nicht ausreichende intra- (rund) und Gravitationseinheit (Rohrchen).

peritoneale Resorption (z.B. Zystenbildung)?
- Besteht eine Diskonnektion oder Abknickung im

Shuntverlauf? Beispiele der Katheter- und Ventilfehllagen sowie Dis-
- Besteht ein zu hoher Offnungsdruck (falsche konnektionen sind auf » Abb.9, » Abb.11, » Abb.12
Ventileinstellung)? und » Abb. 13 zu sehen.

- Besteht eine nicht vertikale Lage des Gravita-
tionsventils?
- Ist der Shunt okkludiert?
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stehend

» Abb.11 Abdomen in 2 Ebenen. Subkutan und nicht intraperitoneal liegender Katheter [6].

» Tab.4 Ursachen der Fehlfunktion eines Hydrozephalusshunts und notwendige radiologische Abklarung.

Shuntfehlfunktion

Uberdrainage
Ventileinstellung zu niedrig

Lage des Gravitationsventils nicht vertikal (Uberdrainage im
Stehen)

Unterdrainage

fehlliegender Ventrikelkatheter
Diskonnektion oder Abknickung
Ventileinstellung zu hoch

Lage des Gravitationsventils nicht vertikal (Unterdrainage im
Liegen)

intraperitoneale Katheterfehllage

Shuntobstruktion

Postoperative Bildgebung nach
endoskopischer Ventrikulozisternostomie

Eine Uberdrainage ist nach einer Ventrikulozisternos-
tomie nicht zu erwarten, weil der Liquor wieder normal
resorbiert wird und nicht - wie beim Shunt - zu schnell
in ein anderes Kompartiment (z. B. Abdomen) ablaufen
kann.

radiologische Abklarung

Rontgen des Ventils und Ablesen der Druckstufe

seitliches Rontgen des Schadels, bei thorakal gelegenem Ventil
Rontgenthorax in 2 Ebenen

CCT (in der MRT ist der Katheter hdufig schlecht sichtbar)
Rontgen des Shuntverlaufs
Rontgen des Ventils und Ablesen der Druckstufe

seitliches Rontgen des Schadels, bei thorakal gelegenem Ventil
Rontgenthoraxin 2 Ebenen

Rontgen Abdomen in 2 Ebenen, Sonografie, CT

evtl. ,Shuntogramm®

Bei einer akuten postoperativen Verschlechterung
muss selbstverstdndlich eine intrazerebrale und intra-
ventrikuldre Blutung am einfachsten mit einer CCT
ausgeschlossen werden.

Nach einer erfolgreichen ETV (und auch nach einem
Shunt mit einem hydrostatischen Ventil) verringert
sich die Weite der Ventrikel in der Regel nicht oder nur
wenig.

Kehler Uwe et al. Normaldruckhydrozephalus... Neurologie up2date 2020; 3: 135-152

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



» Abb. 12 Peritonealkatheter in subkutaner Tasche mit
Zystenbildung [6].

Ursachen eines ausbleibenden Therapieerfolgs kon-
nen eine nicht erreichte bzw. nicht ausreichende Kom-
munikation zwischen Ventrikelsystem und prapontiner
Zisterne oder eine Reokklusion des Stomas im Boden
des Ill. Ventrikels sein. Fragen an die Bildgebung sind
also:

= Ist das erschaffene Loch im Boden des Ventrikels of-
fen?

= Sind die Zeichen der Druckdifferenz zwischen Ill.
Ventrikel und dem Subarachnoidalraum riicklaufig?

Zur Kldrung ist eine MRT mit hochauflésenden T2-
Diinnschichten der Mittellinie bzw. Ciss-Sequenzen
wiinschenswert. Die Er6ffnung des Bodens des Ill. Ven-
trikels ist in der Regel direkt zu erkennen (» Abb. 15).

mmmmmm Merke

Ein Flow Void vom Ventrikelsystem zur prapontinen
Zisterne bestatigt zusatzlich die Durchgdngigkeit der
Ventrikulozisternostomie.

Durch die Kommunikation zwischen dem Ventrikelsys-
tem und Subarachnoidalraum ist ein Druckausgleich zu
erwarten. Entsprechend sollten sich die vorgewdlbten
Membranen (der Boden des Ill. Ventrikels und die Lami-
na terminalis) in ihre Normalposition zuriickbegeben.
Dies ist in der MRT sehr gut nachweisbar (» Abb.15).
Fehlen die morphologischen Zeichen einer funktionie-
renden Ventrikulozisternostomie und/oder bleibt der
klinische Erfolg aus, muss eine Shuntanlage erwogen
werden.

» Abb.13 Am Ventil abgerissener Katheter (linkes Bild) mit Luxation nach intraperitoneal (rechtes Bild).
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» Abb.14 Anhand der Rontgenaufnahmen und des vom Hersteller erhdltlichen Schemas (rechtes Bild) kann man die eingestellte
Druckstufe bestimmen bzw. die von auBen abgelesene Druckstufe tiberpriifen — hier am Beispiel eines programmierbaren
Shuntassistenten (proSA) (Bildfreigabe: Christoph Miethke GmbH und Co. KG, www.miethke.com).

Die Ergebnisse der postoperativen Bildgebung (z. B. Ka-
theter-/Ventilfehllage, Diskonnektion) sind vom Klini-
ker durch einen Revisionseingriff zu beheben. Bei diag-
nostisch verbleibenden Unklarheiten wird die NPH-Di-
agnostik erneut durch einen Tap-Test oder eine Druck-
messung ergdnzt. Je nach Ventilart sind ein ,unbluti-
ger* Tap-Test durch Pumpen des Ventilsystems oder
eine Wiederholung des Spinal-Tap-Tests moglich.
Kommt es wie bei der primdren NPH-Diagnostik post-
punktionell zu einer tempordren klinischen Verbesse-
rung und ist keine Malposition oder Diskonnektion im
Rontgenbild zu erkennen, ist von einer (partiellen)
Katheter-/Ventilokklusion bzw. von einem zu hohen
Ventil6ffnungsdruck auszugehen. Die Okklusion des
Shunts kann durch eine evtl. Kontrastmittelapplikation
in die Pumpkammer-/Ventilkammer dargestellt wer-
den (,Shuntogramm®), wobei dies nurin enger Abspra-
che mit dem Neurochirurgen und unter Einhaltung
strengster steriler Kautelen (Shuntinfektion!) stattfin-
den sollte. Alternativ ist eine Revisionsoperation mit in-

» Abb. 15 T2-Mittelinien-Diinnschichtung. Man erkennt
direkt den Defekt im Boden des IlI. Ventrikels sowie den

.gehobenen“ Boden des IlI. Ventrikels und die Normali- traoperativer Uberpriifung der einzelnen Shuntkompo-
sierung der Lamina terminalis im Vergleich zur praope- nenten und ggf. auch ein Austausch in Erwdgung zu
rativen Aufnahme (s. » Abb. 4, InfinoH) [6]. ziehen.
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KERNAUSSAGEN

= Der Normaldruckhydrozephalus ist eine haufige
Erkrankung des dlteren Menschen, die ohne Be-
handlung in der Pflegebediirftigkeit endet.

= Die Diagnostik des NPH stiitzt sich auf 3 Haupt-
sdulen: Klinik, Bildgebung und liquordynami-
sche Untersuchung.

= Die Bildgebung ist dariiber hinaus entscheidend
in der Therapiewahl: Shunt oder endoskopische
Ventrikulozisternostomie.

= Die Behandlung ist fiir die Patienten und ihre
Angehorige segensreich.

= Beiausbleibendem Behandlungserfolg oder
spdter erneut auftretender NPH-Symptomatik
ist die Bildgebung von entscheidender Bedeu-
tung in der Ursachenabkldrung.
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Frage 1

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Der Normaldruckhydrozephalus ist eine typische Erkran-
kung des Kindesalters.

B Der Normaldruckhydrozephalus tritt friihestens ab dem
85.Lebensjahr auf.

C Der Normaldruckhydrozephalus ist schlecht behandelbar.

D Der Normaldruckhydrozephalus geht typischerweise mit
einem Verschluss des Foramen Monro einher.

E  Der Normaldruckhydrozephalus ist im Alter haufig.

Frage 2

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A A) Eine alleinige Gangstorung schlieRt einen Normaldruck-
hydrozephalus aus.

B Typische Symptome des Normaldruckhydrozephalus sind
Kopfschmerzen und Bewusstseinstriibung

C Der Normaldruckhydrozephalus entsteht durch eine
Liquorliberproduktion.

D Typische Symptome des Normaldruckhydrozephalus sind
Gangstorung, Inkontinenz und Demenz.

E  Typische Symptome des Normaldruckhydrozephalus sind
Rigor und Tremor.

Frage 3

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Der Normaldruckhydrozephalus kann sehr gut medika-
mentds behandelt werden.

B Durch Physiotherapie kann die Liquorzirkulation wieder-
hergestellt werden.

C Der Normaldruckhydrozephalus ist selbstlimitierend und
braucht nicht behandelt zu werden.

D Die Symptome des Normaldruckhydrozephalus schreiten
unbehandelti.d.R. fort.

E  Ein Hydrozephalus soll erst operiert werden, wenn die

Demenz fortgeschritten ist.
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Frage 4

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Eine Diskrepanz zwischen weitem IV. Ventrikel und engem
Il. Ventrikel spricht fir einen Normaldruckhydrozephalus.

B  Zeichen einer zerebralen Mikroangiopathie schlieBen einen
Normaldruckhydrozephalus aus.

C Nur maximal weite Ventrikel lassen die Diagnose eines
Normaldruckhydrozephalus zu.

D Ein Normaldruckhydrozephalus kann bei erweitertem
Ventrikelsystem radiologisch auch bei Zeichen einer Hirn-
atrophie nicht sicher ausgeschlossen werden.

E Die CCTist fir die Diagnose eines Normaldruckhydroze-
phalus besser geeignet als eine MRT.

Frage 5

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Eine Diskrepanz zwischen den weiten basalen und engen
hochkortikalen Liquorrdumen ist fiir den Normaldruck-
hydrozephalus nicht typisch.

B Eine Diskrepanz zwischen den weiten basalen und engen
hochkortikalen Liquorrdaumen ist typisch fiir den Normal-
druckhydrozephalus.

C Die Diagnose Normaldruckhydrozephalus kann nur mit
einer Liquorflussmessung gestellt werden.

D Ein normaler Liquorfluss im Aquadukt schlieRt einen
Normaldruckhydrozephalus aus.

E  Ein Normaldruckhydrozephalus ist durch eine Arnold-

Chiari-Malformation verursacht.
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Fortsetzung ...

Frage 6

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Der Normaldruckhydrozephalus kann nur bei jungen Pa-
tienten erfolgreich behandelt werden.

B Ein Parkinson wird typischerweise auch mit einem Hydro-
zephalusshunt behandelt.

C Die Behandlung des Normaldruckhydrozephalus wird mit
Diuretika durchgefiihrt.

D Die Behandlung des Normaldruckhydrozephalus zeigt eine
auch Gber Jahre hinweg gute klinische Besserung.

E Die Behandlung des Normaldruckhydrozephalus ist auch
durch eine Tiefenhirnstimulation moglich.

Frage 7

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Die Hydrozephalusventile sind MRT-fahig (bis 3 Tesla),
einige Ventile miissen aber nach der MRT neu program-
miert werden.

B  Alle Hydrozephalusventile miissen nach der MRT neu
eingestellt werden.

C Eine MRT darf bei liegendem Hydrozephalus nur bei
Lebensgefahr durchgefiihrt werden.

D Die Hydrozephalusventileinstellung kann nicht auf Ront-
gennativaufnahmen abgelesen werden.

E  Wenn keine Fehllage des Shunts und keine Diskonnektion
vorliegt, ist eine Shuntfehlfunktion ausgeschlossen.

Frage 8

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A

152

Bei der Uberdrainage des Hydrozephalus-Shunts ist eine
Bildgebung nicht hilfreich.

Die orthograde/vertikale Ausrichtung der Gravitationsven-
tile ist unwichtig.

Die Einstellung der Hydrozephalusventile kann durch Ront-
genaufnahmen nicht tiberpriift werden.

Die Folgen der Uberdrainage (Hygrome/Subduralhimato-
me) sind in der CCT gut zu erkennen.

Schlitzventrikel sind nach einem Hydrozephalus-Shunt er-
wiinscht.

& Thieme

Frage 9

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Eine Shuntdiskonnektion kann im Réntgenbild nicht er-
kannt werden.

B Ein Hydrozephalusventil kann sich durch ein Rontgenbild
verstellen.

C Ein unverdndert groRes Ventrikelsystem nach einem Hy-
drozephalus-Shunt schliet eine ausreichende Shuntfunk-
tion aus.

D Fir die Kldarung einer Unterfunktion eines Hydrozephalus-
Shunts ist das Rontgen des Shuntverlaufs nicht hilfreich.

E Die GroRe des Ventrikelsystems verdndert sich bei erfolg-
reicher Shuntversorgung mit einem Gravitationsventil oder
einer endoskopischen Ventrikulozisternostomie kaum.

Frage 10

Welche der folgenden Aussagen ist richtig?

A Ein nicht verkleinertes Ventrikelsystem ist gleichbedeutend
mit einer Shuntinsuffizienz/Unterdrainage.

B Kommt es nach einem Hydrozephalus-Shunt zu keiner kli-
nischen Verbesserung, kann man nichts mehr machen.

C Ein Hydrozephalus-Shunt funktioniert maximal 1 Jahr und
muss dann gewechselt werden.

D Ein Hydrozephalus-Shunt kann nicht geréntgt werden.

E Beifehlender Besserung nach Shuntimplantation oder bei

sekundarer klinischer Verschlechterung muss eine Shunt-
fehlfunktion abgekldrt werden.
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