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Aktuelle Konzepte in der Diagnostik und
der neurochirurgischen Therapie des idio-
pathischen Normaldruckhydrozephalus
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Zusammenfassung

Unter der Vielzahl neurodegenerativer Erkrankungen, die in den demographisch alternden Gesell-
schaften der westlichen Industrienationen an immer groferer Bedeutung gewinnen, besitzt der
idiopathische Normaldruckhydrozephalus aufgrund der neurochirurgischen Therapieoption eine
herausgehobene Stellung. In der Praxis kommt es darauf an, die mit einer Symptomtrias aus Gang-
stérungen, Demenz und Urininkontinenz auffdllig werdenden Patienten im Rahmen der interdiszi-
plindren Zusammenarbeit valide zu diagnostizieren, einer modernen operativen Therapie zuzufiithren
und anschliefend in regelmdfigen Abstinden nachzuuntersuchen und zu begleiten. Da derzeit kein
Goldstandard zur Erstellung einer tragfdhigen Diagnose existiert, wird ein hoher positiver Vorhersa-
gewert am ehesten durch eine sinnvolle Kombination von invasiven und nichtinvasiven diagnostischen
MafBnahmen erzielt. Dabei kommen neben den Methoden der Neuroradiologie der Spinal tap-Test, der
Infusionstest oder lumbale Liquordrainage iiber 72 Stunden zum Einsatz. Die Autoren stellen dazu
einen diagnostischen Pathway vor, der sich in der klinischen Praxis bewéhrt hat. Ist ein idiopathischer
Normaldruckhydrozephalus diagnostiziert, so stehen verschiedene neurochirurgische Therapieoptio-
nen zur Auswahl, von denen die Liquordrainage iiber einen ventrikuloperitonealen Shunt die grofite
Verbreitung gefunden hat. In einer klinischen Verlaufsbeobachtung von Patienten mit idiopathischem
Normaldruckhydrozephalus iiber durchschnittlich drei Jahre nach der operativen Therapie konnten
die Autoren zeigen, dass mit der Implantation von Gravitationsventilen sehr gute klinische Ergebnisse
erzielt werden kdnnen.
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Abstract

Among the rising number of neurodegenerative diseases, the normal pressure hydrocephalus becomes
more and more important whilst the western nations are getting demographically older. Due to the pos-
sibility of neurosurgical therapy, the disease has a specific position. In clinical practice it is important
to find a diagnosis for patients with symptoms such as gait disturbance, dementia and urinary incon-
tinence via interdisciplinary cooperation, to perform a modern surgical therapy and to re-examine
the patients continuously. At present there is no diagnostic gold-standard. To achieve a high positive
predictive value it is appropriate to combine invasive and non-invasive diagnostic methods. Besides
neuroradiological methods, the cerebrospinal tap test, the lumbar infusion test or the continuous lum-
bar drainage for 72 hours are possible. We introduce a diagnostic pathway which has proven its worth
in our clinic.

There are different neurosurgical therapy options of which the ventriculoperitoneal shunt has found
the widest spreading. In a clinical observation study of patients with normal pressure hydrocephalus
on average 3 years after the surgical therapy, the authors were able to show that good and excellent
outcomes are possible with the implantation of gravitational valves.

Key words: idiopathic normal pressure hydrocephalus, spinal tap test, infusion test, ventriculoperito-
neal shunt, gravitation valves
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Einleitung

Die Neurologen Hakim und Adams beschrieben 1965 erst-
mals eine aus ihrer Sicht paradoxe neurodegenerative Er-
krankung: Drei von ihnen behandelte Patienten litten unter
einer massiven Erweiterung der inneren Liquorrdume, bei
lumbalen und ventrikuldren Messungen des Liquordruckes
ergaben sich jedoch Normwerte. Nach der probatorischen
Entnahme von 15—20 ml Zerebrospinalfliissigkeit kam es
jeweils zu einer voriibergehenden Besserung der klinischen
Symptomatik [7].

Die beiden Forscher konnten nicht ahnen, dass sie mit dem
Normaldruckhydrozephalus ein Krankheitsbild reversib-
ler Demenz des hoheren Lebensalters entdeckt hatten, das
allein aufgrund der demographischen Entwicklung in den
westlichen Gesellschaften einmal eine stetig wachsende Be-
deutung haben wiirde.

Heute wie damals sind allerdings etliche grundlegende Fra-
gen in bezug auf den exakten Pathomechanismus ungeklart
[1, 6]. Selbst die Uberlegung, dass sich der idiopathische
Normaldruckhydrozephalus aus einer Reihe unterschiedli-
cher Entititen mit dhnlichem klinischem Erscheinungsbild
zusammensetzen konnte, wurde immer wieder angestellt
[5]. Angesichts der zunehmenden Mdglichkeit sowohl zur
Erhebung zerebrovaskuldrer Daten als auch zu dynamischen
Messungen in der Magnetresonanztomographie stellt sich
zudem bei verschiedenen Epiphdnomenen wie beispielswei-
se messbaren Verdnderungen der intrazerebralen Durchblu-
tung die Frage nach Ursache und Wirkung.

Fiir den Kliniker bleibt bei allem Wissenszugewinn im Be-
reich der Grundlagen vor allem die Frage nach einer mog-
lichst sicheren Diagnose und einer wirkungsvollen Therapie
interessant.

Definition

Die Definition des Krankheitsbildes des idiopathischen Nor-
maldruckhydrozephalus war seit seiner Erstbeschreibung
Gegenstand zahlreicher wissenschaftlicher Kontroversen.
Als kleinster gemeinsamer Nenner ldsst sich formulieren,
dass es sich beim idiopathischen Normaldruckhydrozepha-
lus um einen Hydrocephalus communicans ohne dauerhaft
pathologisch erhohte Hirndruckwerte handelt, dem keine
aus der Krankengeschichte bekannte Ursache zugrunde
liegt. Klinisch fillt dabei eine als Hakim-Trias bezeichne-
te Symptomkonstellation aus Gangstérungen, dementiellem
Syndrom (beginnend mit Kurzzeitgeddchtnisstorungen) und
Urininkontinenz auf.

Diagnostik des idiopathischen Normaldruckhydrozephalus

Meist ergibt sich die Verdachtsdiagnose, von Zufallsbefun-
den in der Bildgebung abgeschen, aus der klinischen Sym-
ptomatik. Nach wie vor sind dabei die drei Symptome der
Hakim-Trias (Gangstorungen, Demenz und Urininkontinenz)
mafgeblich, wobei in der jiingeren Literatur die Bedeutung
der Gangstorungen als frithestes und wichtigstes Symptom
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immer mehr hervorgehoben wird [3, 11, 12, 13]. Prinzipiell
sollten zwei Symptome der Hakim-Trias vorliegen, um eine
Verdachtsdiagnose zu begriinden. In der anschlieBenden CT-
Bildgebung ldsst sich der so gestellte Verdacht anhand einer
Messung der Ventrikelweite erhdrten oder ausrdumen, eine be-
weisende Diagnose ist damit jedoch nicht moglich.

Im Unfallkrankenhaus Berlin werden als invasive Routinedia-
gnostik der lumbale Infusionstest und der Spinal tap-Test
durchgefiihrt. Beim lumbalen Infusionstest wird im An-
schluss an eine Lumbalpunktion {iber die liegende Nadel Li-
quorersatz nach einem definierten Protokoll infundiert und
gleichzeitig der Druck im lumbalen Liquorraum gemessen.
Auf diese Weise sind Riickschliisse auf den individuellen
Abflusswiderstand (R,,) bei der Riickresorption des Li-
quors moglich. Ist R, pathologisch erhoht, so hat dies eine
positive Vorhersagekraft fiir den Therapieerfolg.

Der Spinal tap-Test besteht in einer Lumbalpunktion, bei der
in unserer Klinik ca. 50 ml Zerebrospinalfliissigkeit entnom-
men werden. Anschlieend wird die klinische Symptoma-
tik bewertet. Kommt es hier zu einer deutlichen Besserung,
insbesondere der Gangstérungen, so hat dies ebenfalls eine
hohe positive Vorhersagekraft [8].

Alternativ moglich ist eine Messung des intrakraniellen
Druckes fiir 24 Stunden mit einer Analyse der B-Wellen
(Rampen-Wellen) im Druckverlauf.

Sollte sich in allen vorgenannten Verfahren keine eindeuti-
ge Diagnose ergeben, so besteht noch die Mdoglichkeit der
kontinuierlichen Liquordrainage {iber 72 Stunden per Lum-
balkatheter. Auch hier ist die Beeinflussung der klinischen
Symptomatik durch diese Mafinahme entscheidend.

Die Messung der Liquorflussgeschwindigkeit im Aquaeduc-
tus cerebri mittels funktioneller MRT befindet sich in un-
serer Klinik derzeit in der Phase der klinischen Evaluation.
Erste Ergebnisse weisen darauf hin, dass diese Untersuchung
in Zukunft als Screening-Test geeignet sein konnte.

Bei der Betrachtung der in Deutschland iiblichen diagnosti-
schen Algorithmen ergibt sich allerdings das Bild einer gewis-
sen Uneinheitlichkeit, ein Goldstandard existiert nicht [9]. Die
Autoren haben ihre eigenen Erfahrungen in der Diagnostik
des idiopathischen Normaldruckhydrozephalus in einer sche-
matisierten Darstellung zusammengefasst, siche Abb. 1.

Neurochirurgische Therapie des idiopathischen Normaldruck-
hydrozephalus

Die Therapie des idiopathischen Normaldruckhydrozephalus
hat nach derzeitigem Wissensstand das Ziel, die Herstellung
physiologischer Druckverhéltnisse im intrakraniellen Raum
wihrend des gesamten Tagesverlaufes iiber 24 Stunden und
unabhingig von den korperlichen Aktivititen des Patienten
zu gewihrleisten. Dabei hat sich die Implantation ventrikulo-
peritonealer Shunts und die Steuerung dieser kiinstlichen Li-
quordrainage durch ein Ventil durchgesetzt [9].

Andere denkbare Behandlungsansitze wie beispielsweise
die Drittventrikulostomie, die per se nur bei weitgehend
ungestortem Liquorresorptionsvermdgen zum Erfolg fiih-
ren kann, sind bisher nicht als Standardtherapie etabliert [2].
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Abb. 1: Diagnosepfad idiopathischer Normaldruckhydrozephalus

Die medikament6se Therapie, beispielsweise mit Diuretika,
stellt keine ernsthafte Option dar.

Derzeit sind eine Vielzahl von Ventilkonstruktionen ver-
schiedener Hersteller auf dem Markt. Nahezu alle angebo-
tenen Ventile funktionieren nach dem Differentialdruckprin-
zip, bei dem das Ventil die Liquorpassage freigibt, sobald
das Druckgefille zwischen Einfluss (Ventrikel) und Aus-
fluss (freie Bauchhohle) den spezifischen Offnungsdruck
des Ventils tibersteigt.

In den vier zuriickliegenden Jahrzehnten der Hydrozepha-
lustherapie hat sich dabei immer wieder gezeigt, dass vor
allem zwei Komplikationen den Erfolg gefdhrden konnen.
FlieBt iiber den Shunt zuviel Liquor ab (Uberdrainage), so
kommt es neben klinischen Symptomen wie Kopfschmerzen
zu einer ibermifigen Verringerung der Ventrikelweite und
kompensatorisch zur Ausbildung von hemisphiriellen Hy-
gromen oder chronischen Subduralhdmatomen. Flieit zuwe-
nig Liquor tber den Shunt ab (Unterdrainage), so bleibt die
klinische Symptomatik bei einer weiteren Zunahme der Ven-
trikelweite unverandert oder verschlechtert sich weiter. Ende

der Neunziger Jahre zeigten Boon und Mitarbeiter [4] in ei-
ner randomisierten Studie, dass eine direkte Beziehung zwi-
schen Offnungsdruck des Ventils, Outcome und Komplikati-
onsrate besteht. Dabei ergab sich der fatale Zusammenhang,
dass Ventile mit einem sehr niedrigen Offnungsdruck zwar
zu einem besseren klinischen Erfolg fiihren, gleichzeitig je-
doch eine deutlich erhdhte Komplikationsrate (Uberdraina-
ge) nach sich ziehen. Der Grund dafiir ist, dass der geringe
Offnungsdruck nachts in liegender Position zwar eine opti-
male Liquordrainage und damit ein gutes klinisches Ergeb-
nis ermdglicht, tagsiiber bei stehender Position des Patienten
jedoch aufgrund des hohen hydrostatischen Druckgefilles,
das sich aus der relativen Position von Shunteinlauf und
Shuntauslauf zueinander ergibt, einen {iberméBigen Liquor-
abstrom und damit eine Uberdrainage erzwingt.

Aus diesem Grund wurden sogenannte Gravitationsventile
entwickelt, deren Offnungsdruck lageabhingig zwischen
einem hoheren und einem niedrigeren Wert wechselt. Der
hohe Wert in der stehenden Position neutralisiert das hydro-
statische Druckgefille, der niedrige Wert in der liegenden
Position ermoglicht eine suffiziente Liquordrainage. Einen
weiteren Vorteil bieten verstellbare Ventile, die eine indivi-
duelle Anpassung des Offnungsdruckes ermdglichen. Beide
Funktionen, sowohl die Schwerkraftsteuerung als auch die
Verstellbarkeit, sind heute kombiniert nutzbar.

Nachuntersuchungen

Von entscheidender Bedeutung bei der Therapie von Pati-
enten mit idiopathischem Normaldruckhydrozephalus ist
ein umfassendes Behandlungskonzept, das mit der akkura-
ten Diagnosestellung beginnt und sich nach der operativen
Therapie in einer sehr langfristigen Begleitung der Patienten
iiber regelmdBige Nachuntersuchungen fortsetzt. In unserer
Klinik sehen wir die Patienten grundsitzlich 3, 6 und 12
Monate nach der operativen Therapie, anschlieBend erfol-
gen jahrliche Nachuntersuchungen.

Die Autoren untersuchten in einer Follow-up-Studie alle Pa-
tienten, die innerhalb eines Sechs-Jahres-Zeitraumes (1997
bis 2003) in der Klinik fiir Neurochirurgie des Unfallkran-
kenhauses Berlin diagnostiziert und aufgrund eines idio-
pathischen Normaldruckhydrozephalus operativ mit einem
ventrikuloperitonealen Shunt mit hydrostatischem Gravita-
tionsventil therapiert wurden [10]. Die 63 Patienten wur-
den entsprechend dem im Vortext dargestellten Algorithmus
diagnostiziert und anschlieBend mit einem Miethke-Dual-
Switch-Ventil versorgt. Der Nachuntersuchungszeitraum
erstreckte sich tiber durchschnittlich drei Jahre (14—82 Mo-
nate). Bei der postoperativen Untersuchung der Patienten
wurden in 80% der Fille sehr gute, gute und befriedigende
klinische Ergebnisse evaluiert, und auch drei Jahre nach der
Operation konnte noch bei 67 % der Patienten ein sehr gu-
tes, gutes oder befriedigendes Outcome festgestellt werden.
Unterdrainagekomplikationen waren bei 16 % (8 Patienten),
Uberdrainagekomplikationen bei 4% (2 Patienten) zu ver-
zeichnen. Die geringere Zahl von Uberdrainagekomplikatio-
nen sind nach Ansicht der Autoren auf den Funktionsme-
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chanismus der Schwerkraftventile zuriickzufiihren, die einen
unphysiologischen Liquorabfluss in der vertikalen Position
systematisch unterbinden, indem sie den in der vertikalen
Position wirkenden hydrostatischen Druck durch Aktivie-
rung der Hochdruckstufe kompensieren.

Schlussfolgerungen

Das Krankheitsbild des idiopathischen Normaldruckhydro-
zephalus gewinnt wie alle neurodegenerativen Erkrankun-
gen aufgrund der Alterung der Gesellschaft in Deutschland
an Relevanz. Seine Sonderstellung erklart sich aus der neu-
rochirurgischen Therapieoption. Die Diagnostik sollte ne-
ben neuroradiologischen invasive liquordynamische Unter-
suchungsmethoden einschliefen. In der neurochirurgischen
Behandlung des idiopathischen Normaldruckhydrozephalus
stellen ventrikuloperitoneale Shunts mit Schwerkraftventi-
len oder programmierbaren Ventilen mit Schwerkrafteinheit
die Therapie der Wahl dar.
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