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Klinická jednotka byla popsána poprvé 1965 neurochi-
rurgem Solomon Hakimem, v písemnictví je označována 
také jako Hakim ś Disease (1) – jako příčinu klinických 
symptomů nezjistil žádné známé definované onemocnění, 
ale novou klinickou jednotku, která má přítomný:
• hydrocefalus bez papiledému 
• normální likvorologický nález při lumbální punkci.

Z neurologického hlediska jde o symptomový komplex 
charakterizovaný triadou:
• abnormální chůze 
• močová inkontinence 
• demence. 

NPH se objevuje obvykle u osob starších 60 let, asi 
u 10% pacientů s demencí. Podle amerických zdrojů asi 
čtvrt milionu lidí v USA se symptomy demence, Alzhei-
merovy choroby a Parkinsonovy nemoci – má vlastně 
NPH (2).

Fyziologie
Nitrolební tlakové poměry jsou určovány:

• mozkovou tkání
• krví (obsaženou v cévním systému) 
• likvorem (v komorách a subarachnoidálně) 

Normální stav těchto struktur je v optimálních pomě-
rech vyvážený.

Patofyziologie NPH
Vytváří se nerovnováha mezi produkcí a vstřebáváním 

likvoru, komory se rozšiřují a z tlaku na mozkové struktu-
ry se odvíjejí klinické příznaky. Je nejasné, proč se nezvy-
šuje nitrolební tlak a neobjeví se tak klinické příznaky jas-
ně definovatelné nitrolební hypertense. Klinický obraz nej-
spíše vzniká:
• z distorze corona radiata v důsledku roztažených ko-

mor, proto jsou zpočátku postihovány sakrální moto-
rické dráhy, které inervují dolní končetiny a močový 
měchýř

• demence vyplývá nejspíše z útlaku periventrikulárního 
limbického systému.

Etiologie
Ve většině případů není jasná. Někdy je uváděn ana-

mnestický údaj o předchozím úrazu hlavy, nitrolební chi-
rurgický zákrok, aneuryzmata, tumory, cysty, infekce. 

DIAGNÓZA
Je často obtížná pro příznaky, které připomínají lehkou 

demenci, Alzheimerovu nemoc, Parkinsonovu nemoc, ne-
bo jednoduše „věkový faktor“. 

Mnoho případů běží nerozpoznáno a nikdy není správ-
ně léčeno !!!

Proto je nutno:
1. pečlivě pacienta vyšetřit, provést patofyziologickou ana-

lýzu 
2. provedení pomocných vyšetření. 

K bodu 1.

abnormální chůze
Je měnivá v závažnosti obtíží – od lehké nejistoty po 

neschopnost stát nebo jít. Chůze je obvykle o široké bázi, 
malými kroky, šouravá, často potíže s nastartováním chů-
ze. Abnormální chůze obvykle bývá prvním nápadným pří-
znakem poruchy. 

demence
Bývá zpočátku popisována jako ztráta zájmů o denní 

aktivity, zapomnětlivost, obtíže s běžnými úkony a ztráta 
krátkodobé paměti. Pacienti ovšem mohou tyto potíže po-
pírat. Obvykle se neztrácejí jazykové schopnosti. Ne každý 
musí mít obvyklé mentální postižení.

močová inkontinence
Postižení močení je obvykle charakterizováno vět-

ší frekvencí a urgentností k močení, v těžších případech 
je kompletní ztráta kontroly močení. Ve vzácných přípa-
dech se může objevit inkontinence stolice. Někteří pacien-
ti ovšem nikdy sfinkterové obtíže nemají.

diferenciální diagnóza
Alzheimerova nemoc (3), Parkinsonova choroba (ty-

pické je, že pacienti s NPH neodpovídají na levodopu), Par-
kinson plus syndromy, afasie, stavy zmatenosti, kortikoba-
zální degenerace, syndrom frontálního laloku, metabolic-
ké nemoci (uremie, Wilsonova nemoc a jiné), paraneoplas-
tické syndromy, tzv. revmatické nemoci a řada dalších.

vývoj nemoci
Vzhledem k tomu, že zmíněné tři symptomy jsou čas-

to spojeny se stárnutím všeobecně, lidé často předpokláda-
jí, že s problémy musejí žít a přizpůsobit se jim. Příznaky 
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v lehké formě mohou být přítomny měsíce a dokonce roky 
před tím, než pacient vyhledá lékaře. Příznaky v čase pro-
gredují a až kritická ztráta funkce přivede pacienta k léka-
ři. Ukazuje se, že čím déle příznaky trvají, tím menší je 
pravděpodobnost úspěchu léčby. Na druhé straně je prav-
da, že i dlouhodobé obtíže a závažný stav se může správ-
ně indikovanou neurochirurgickou léčbou překvapivě dobře 
zlepšit a operace provedené po letech mohou mít příznivý 
efekt – prediktivní je v tomto smyslu klinická odpověď na 
lumbální punkci. 

K bodu 2.

Diagnostický proces
• klinické neurologické a psychiatrické vyšetření s neu-

ropsychologickými testy
• CT hlavy, popř. MRI včetně T2 vážených obrazů
• lumbální punkci s evakuací až 50 ml moku s jeho ana-

lýzou
• k základním vyšetřením patří biochemická a serologic-

ká vyšetření včetně stanovení iontogramu (a pátrání po 
hyponatremii, která vzniká v důsledku tlaku na hypo-
thalamus a působí nesprávnou sekreci antidiuretického 
hormonu)

• oční, interní a urologické vyšetření.

LÉČBA
• neexistuje medikamentózní léčba (ojedinělé zprávy 

o počátečním efektu levodopa působí záměnu diagnó-
zy s Parkinsonovou nemocí), v současnosti se považuje 
za evidentní, že levodopa není účinná.

• jedině účinná léčba je neurochirurgická: zavedení ven-
trikulo-peritoneálního nebo ventrikulo-atriálního shun-
tu. Operatér si ověří správnost klinické diagnózy testem 
likvorové výstupové rezistence, jímž si objektivizuje li-
kvorové tlakové poměry (např. „Marmarou test“ – viz. 
Naše praxe, nebo lumbálním infúzním testem, aj.)

Naše praxe
• psychiatrické vyšetření včetně Mini Mental State Exa-

mination (MMSE dle Folsteina)

• neurologické vyšetření, včetně zjištění, že není efekt 
léčby antiparkinsonikem (levodopa), s diferenciálně 
diagnostickým zamyšlením, test chůze na čas na vzdá-
lenost 10 m

• laboratorní vyšetření krve (také iontogram a serologie 
s protilátkami na borrelie), moči a jiná laboratorní vy-
šetření z diferenciálně diagnostických důvodů

• interní, popřípadě urologické vyšetření
• CT hlavy: očekáváme komorové rozšíření nepropor-

ční k atrofií sulků, periventrikulární změny způsobené 
transependymálním prosakováním likvoru, ztenčení 
a zvednutí corpus callosum na sagitálních projekcích 
a zaoblení frontálních rohů

• lumbální punkce s odběrem do 50 ml likvoru, analýza 
likvoru včetně protilátek. Klinické zlepšení lze očeká-
vat od 3 hodin do 3 dnů. Může být matoucí výsledek, 
kdy po lumbální punkci nedojde ke klinickému zlepše-
ní (laboratorně normální likvor je podmínka a splněná 
další kriteria NPH jsou rovněž podmínkou). Tato sku-
tečnost nevylučuje diagnosu NPH a je nutno přikročit 
k dalšímu kroku:

• převzetí pacienta na Neurochirurgické oddělení FN u sv. 
Anny k provedení adaptovaného Marmarou testu – mě-
ření tlakových křivek pomocí testu likvorové výstupové 
resistence (CSF outflow resistance) – test zavedl A. Mar-
marou v roce 1975, u nás zavedl do praxe B. Rudínský 
a P. Nádvorník (4). V případě pozitivního nálezu:

• zavedení VP (ventrikulo-peritoneální) nebo VA (ventri-
kulo-atriální) shuntu na neurochirurgickém oddělení, 
popřípadě podle dalších kritérií je možná i jiná neuro-
chirurgická intervence jako zákrok zprůchodňující pa-
sáž mezi komorami (při překážkách v likvorových ces-
tách mezi komorami – tato problematika překračuje 
hranice sdělení).

Závěr
V naší léčebně jsou pacienti vyšetřováni se zaměřením 

na klinickou jednotku Normotenzního hydrocefalu od září 
roku 2002. Máme zatím k disposici malá čísla. Cílem sdě-
lení je upozornit na tuto nemoc vzhledem k slibnému kli-
nickému průběhu u některých našich pacientů.
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