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NORMOTENZNI HYDROCEFALUS
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Klinicka jednotka ,,normotenzni hydrocefalus“ (NPH - Normal Pressure Hydrocephalus) - asociace poruch chize, demence
a sfinkterovych obtizi, normalni cytologicko-biochemické hodnoty v likvoru, Zadné standardni znamky nitrolebni hyperten-
ze - tvori ve vékové skupiné nad 60 let az 10 % mnoziny nemoci mylné lécenych jako Parkinsonova nemoc, Alzheimerova
nemoc a jiné. Jedinou racionalni l1é¢bou je provedeni neurochirurgické zkratové operace (shunt).
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NORMOTENSIVE HYDROCEPHALUS

The clinical entity - ,,normotensive hydrocephalus” (associated with gait disorders, dementia and sphincter difficulties,
with normal cytological and biochemical values in liquor, with no common signs typical for intracranial hypertensionfor)
represents in age group of patients over sixty years old up to 10% of conditions treated as Parkinson or Alzheimer disease by

mistake. The only rational approach is to peform neurosurgical shunt operation.
Key words: normotensive hydrocephalus (NPH, Hakimo's disease), ventriculoatrial shunt, ventriculo-peritoneal shunt.

Klinickid jednotka byla popsana poprvé 1965 neurochi-
rurgem Solomon Hakimem, v pisemnictvi je oznacovana
také jako Hakim's Disease (1) - jako prfi¢inu klinickych
symptomu nezjistil zadné znamé definované onemocnéni,
ale novou klinickou jednotku, ktera ma pritomny:

* hydrocefalus bez papiledému
* normalni likvorologicky nalez pfi lumbalni punkci.

Z neurologického hlediska jde o symptomovy komplex
charakterizovany triadou:
* abnormalni chlize
* mocova inkontinence
* demence.

NPH se objevuje obvykle u osob starSich 60 let, asiu 10 %
pacientl s demenci. Podle americkych zdroji asi ¢tvrt milio-
nu lidi v USA se symptomy demence, Alzheimerovy choro-
by a Parkinsonovy nemoci ma vlastn€é NPH (2).

Fyziologie
Nitrolebni tlakové poméry jsou urcovany:
* mozkovou tkani
* Kkrvi (obsaZzenou v cévnim systému)
* likvorem (v komorach a subarachnoidaln¢).
Normalni stav té€chto struktur je v optimalnich pomé-
rech vyvazeny.

Patofyziologie NPH
Vytvafi se nerovnovaha mezi produkci a vstfebavanim

tury se odvijeji klinické pfiznaky. Je nejasné, procC se ne-

zvySuje nitrolebni tlak a neobjevi se tak klinické pfiznaky
jasné definovatelné nitrolebni hypertenze. Klinicky obraz
nejspise vznika:

» z distorze corona radiata v duasledku roztazenych
komor, proto jsou zpocatku postihovany sakralni mo-
torické drahy, které inervuji dolni koncetiny a mocovy
méchyt

* demence vyplyva nejspise z utlaku periventrikularniho
limbického systému.

Etiologie

Ve vétsiné pripadil neni jasna. Nékdy je uvadén ana-
mnesticky udaj o predchozim urazu hlavy, nitrolebni chi-
rurgicky zakrok, aneuryzmata, tumory, cysty, infekce.

Diagnoza

Diagnoza je Casto obtiZna pro priznaky, které pripomi-
naji lehkou demenci, Alzheimerovu nemoc, Parkinsonovu
nemoc, nebo jednoduse ,,vékovy faktor.

Mnoho pripadl béZi nerozpoznano a nikdy neni sprav-
né lé¢eno !!! Proto je nutno:
1. peclivé pacienta vysetiit, provést patofyziologickou analyzu
2. provést pomocnd vysetieni.

K bodu 1.

Abnormdlni chiize

Je méniva v zavaznosti obtizi - od lehké nejistoty po
neschopnost stat nebo jit. Chiize je obvykle o Siroké bazi,
malymi kroky, Sourava, ¢asto potiZe s nastartovanim chii-
ze. Abnormalni chlize obvykle byva prvnim napadnym
priznakem poruchy.

Demence

Byva zpocatku popisovana jako ztrata zajmd o denni
aktivity, zapomnétlivost, obtize s béZnymi ukony a ztrata
kratkodobé paméti. Pacienti ovS§em mohou tyto potize po-
pirat. Obvykle se neztraceji jazykové schopnosti. Ne kazdy
musi mit obvyklé mentalni postizeni.

Mocovd inkontinence

PostiZzeni moceni je obvykle charakterizovano vétsi
frekvenci a urgentnosti k moceni, v tézSich pripadech je
kompletni ztrata kontroly moceni. Ve vzacnych piipadech
se miiZe objevit inkontinence stolice. Néktefi pacienti
ovsem nikdy sfinkterové obtiZe nemaji.

Diferencidlni diagnoza
Alzheimerova nemoc (3), Parkinsonova choroba
(typické je, Ze pacienti s NPH neodpovidaji na levodo-
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pu), Parkinson plus syndromy, afazie, stavy zmatenosti,
kortikobazalni degenerace, syndrom frontalniho laloku,
metabolické nemoci (urémie, Wilsonova nemoc a jing),
paraneoplastické syndromy, tzv. revmatické nemoci a fada
dalsich.

Vyvoj nemoci

Vzhledem k tomu, Ze zminéné tii symptomy jsou ¢asto
spojeny se starnutim vSeobecné, lidé ¢asto predpokladaji,
Ze s problémy museji Zit a prizpasobit se jim. Pfiznaky
v lehké formé mohou byt pfitomny mésice a dokonce ro-
ky pred tim, neZ pacient vyhleda lékare. Pfiznaky v Case
progreduji a az kriticka ztrata funkce privede pacienta k 1¢-
kari. Ukazuje se, Ze ¢im déle pfiznaky trvaji, tim mensi je
pravdépodobnost uspéchu 1€¢by. Na druhé stran€ je prav-
da, Ze i dlouhodobé obtize a zavazny stav se miize spravné
indikovanou neurochirurgickou 1é¢bou prekvapivé dobie
zlepsit a operace provedené po letech mohou mit pfiznivy
efekt - prediktivni je v tomto smyslu klinicka odpovéd na
lumbalni punkci.

K bodu 2.

Diagnosticky proces

» Klinické neurologické a psychiatrické vySetfeni s neu-
ropsychologickymi testy.

* CT hlavy, popt. MRI v¢etné T2 vazenych obraz.

* Lumbalni punkce s evakuaci az 50 ml moku s jeho ana-
lyzou.

* K zakladnim vySetfenim patii biochemicka a sérolo-
gicka vysetfeni vCetné stanoveni iontogramu (a patrani
po hyponatrémii, ktera vznika v dasledku tlaku na
hypotalamus a piisobi nespravnou sekreci antidiuretic-
kého hormonu).

* Oc¢ni, interni a urologické vySetreni.

Lécba

* Neexistuje medikamentozni 1é¢ba (ojedin€lé zpravy
o pocatecnim efektu levodopy ptisobi zaménu diagnoé-
zy s Parkinsonovou nemoci), v soucasnosti se povazuje
za evidentni, Ze levodopa neni u¢inna.

» Jedina ucinna 1écba je neurochirurgicka: zavedeni ven-
trikulo-peritonealniho nebo ventrikulo-atrialniho shun-
tu. Operatér si ovéri spravnost klinické diagnozy testem
likvorové vystupové rezistence, jimz si objektivizuje
likvorové tlakové poméry (napf. ,Marmarou test“ nebo
lumbalnim infuznim testem aj.).
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Nase praxe

e Psychiatrické vySetfeni vcetné Mini Mental State
Examination (MMSE dle Folsteina).

¢ Neurologické vySetfeni, vCetn€ zjiSténi, Ze neni efekt
1écby antiparkinsonikem (levodopa), s diferencialné
diagnostickym zamyslenim, test chlize na ¢as na vzda-
lenost 10 m.

« Laboratorni vySetieni krve (také iontogram a sérologie
s protilatkami na borrelie), moci a jina laboratorni vy-
Setfeni z diferencialné diagnostickych dtvodda.

» Interni, popfipad€ urologické vysetreni.

* CT hlavy: oekavame komorové rozsifeni neproporcéni
k atrofii sulkt, periventrikularni zmény zptisobené
transependymalnim prosakovanim likvoru, ztenceni
a zvednuti corpus callosum na sagitalnich projekcich
a zaobleni frontalnich rohd.

¢ Lumbalni punkce s odbérem do 50 ml likvoru, analyza
likvoru véetné protilatek. Klinické zlepSeni 1ze oCeka-
vat od tfi hodin do tfi dnd. MtZe byt matouci vysledek,
kdy po lumbalni punkci nedojde ke klinickému zlepSe-
ni (laboratorné normalni likvor je podminka a splnéna
dalsi kritéria NPH jsou rovnéz podminkou). Tato sku-
te¢nost nevylucuje diagnozu NPH a je nutno prikrocit
k dal§imu kroku:

» Prevzeti pacienta na Neurochirurgické oddéleni FN u sv.
Anny k provedeni adaptovaného Marmarou testu - mé-
feni tlakovych kiivek pomoci testu likvorové vystupové
rezistence (CSF outflow resistance) - test zavedl A.
Marmarou v roce 1975, u nas zavedl do praxe B. Rudinsky
a P. Nadvornik (4). V ptipadé pozitivniho nalezu:

e Zavedeni VP (ventrikulo-peritonealni) nebo VA (vent-
rikulo-atrialni) shuntu na neurochirurgickém odd€lenti,
popfipadé podle dalSich kritérii je mozna i jina neuro-
chirurgicka intervence jako zakrok zprichodnujici
pasaZz mezi komorami (pfi prekazkach v likvorovych
cestach mezi komorami - tato problematika prekracuje
hranice sdé€leni).

Zavér

V nasi 1écebné€ jsou pacienti vySetfovani se zaméfenim
na klinickou jednotku normotenzniho hydrocefalu od za-
fi roku 2002. Mame zatim k dispozici mala Cisla. Cilem
sdéleni je upozornit na tuto nemoc vzhledem k slibnému
klinickému pribéhu u nékterych nasich pacientd.
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