PREHLEDNE CLANKY

NORMOTENSNI HYDROCEFALUS
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Klinicka jednotka ,,Normotenzni hydrocefalus“ (NPH - Normal Pressure Hydrocephalus) - asociace poruch chiize, demen-
ce a sfinkterovych obtizi, normalni cytologicko-biochemické hodnoty v likvoru, Zadné standardni znamky nitrolebni hyper-
tense - 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).

Kli¢ova slova: Normotenzni hydrocefalus (NPH, Hakimova choroba), shunt ventrikulo-atrialni, shunt ventrikulo-peritonealni.

Klinickid jednotka byla popsana poprvé 1965 neurochi-
rurgem Solomon Hakimem, v pisemnictvi je oznacovana
také jako Hakim’s Disease (1) - jako pric¢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, asi
u 10% pacientl s demenci. Podle americkych zdrojl asi
¢tvrt milionu lidi v USA se symptomy demence, Alzhei-
merovy choroby a Parkinsonovy nemoci - ma vlastné
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

ry se odvijeji klinické pfiznaky. Je nejasné, proc se nezvy-

Suje nitrolebni tlak a neobjevi se tak klinické pfiznaky jas-

né definovatelné nitrolebni hypertense. Klinicky obraz nej-

spise vznika:

» z distorze corona radiata v dusledku roztaZenych ko-
mor, proto jsou zpocatku postihovany sakralni moto-
rické drahy, které inervuji dolni koncetiny a mocCovy
méchyt

* demence vyplyva nejspise z utlaku periventrikularniho
limbického systému.

Etiologie

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

DIAGNOZA
Je Casto obtizna pro pfiznaky, které pfipominaji lehkou
demenci, Alzheimerovu nemoc, Parkinsonovu nemoc, ne-
bo jednoduse ,vékovy faktor®.
Mnoho pripadl béZi nerozpoznano a nikdy neni sprav-
né léceno !!!
Proto je nutno:
1. peclivé pacienta vySetrit, provést patofyziologickou ana-
lyzu
2. provedeni pomocnych 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 pfi-
znakem 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

Postizeni moceni je obvykle charakterizovano vét-
§i frekvenci a urgentnosti k moceni, v té€ZSich pfipadech
je kompletni ztrata kontroly moceni. Ve vzacnych pfipa-
dech se miiZe objevit inkontinence stolice. Néktefi pacien-
ti ovSem nikdy sfinkterové obtiZze nemaji.

diferencidlni diagnoza

Alzheimerova nemoc (3), Parkinsonova choroba (ty-
pické je, Ze pacienti s NPH neodpovidaji na levodopu), Par-
kinson plus syndromy, afasie, stavy zmatenosti, kortikoba-
zalni degenerace, syndrom frontalniho laloku, metabolic-
ké nemoci (uremie, Wilsonova nemoc a jiné), paraneoplas-
tické syndromy, tzv. revmatické nemoci a fada dalSich.

vyvoj nemoci

Vzhledem k tomu, Ze zminéné tfi symptomy jsou Cas-
to spojeny se starnutim v§eobecné, lidé casto predpoklada-
ji, Ze s problémy museji Zit a pfizptsobit se jim. Pfiznaky
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v lehké formé mohou byt pritomny mésice a dokonce roky
pred tim, nez pacient vyhleda 1ékafe. Pfiznaky v Case pro-
greduji a aZ kriticka ztrata funkce pfivede pacienta k 1éka-
fi. Ukazuje se, Ze ¢im déle pfiznaky trvaji, tim mensSi je
pravdépodobnost uspéchu 1€¢by. Na druhé stran€ je prav-
da, Ze i dlouhodobé obtizZe a zavazny stav se milze sprav-
né indikovanou neurochirurgickou Iéébou piekvapivé 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 obrazi

* lumbalni punkci s evakuaci az 50 ml moku s jeho ana-
lyzou

* k zakladnim vySetfenim patii biochemicka a serologic-
ka vysetfeni v€etné stanoveni iontogramu (a patrani po
hyponatremii, ktera vznika v disledku tlaku na hypo-
thalamus a piisobi nespravnou sekreci antidiuretického
hormonu)

* oc¢ni, interni a urologické vysetfeni.

LECBA

* neexistuje medikamentozni 1é¢ba (ojedinélé zpravy
o pocatecnim efektu levodopa puisobi zaménu diagnoé-
zy s Parkinsonovou nemoci), v soucasnosti se povazuje
za evidentni, Ze levodopa neni u¢inna.

* jediné ucinna lécba je neurochirurgicka: zavedeni ven-
trikulo-peritonealniho nebo ventrikulo-atrialniho shun-
tu. Operatér si ovéri spravnost klinické diagnozy testem
likvorové vystupové rezistence, jimzZ si objektivizuje li-
kvorové tlakové poméry (napf. ,Marmarou test - viz.
Nase praxe, nebo lumbalnim infiznim testem, aj.)

Nase praxe
* psychiatrické vySetfeni véetné Mini Mental State Exa-
mination (MMSE dle Folsteina)
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* neurologické vySetieni, vCetné zjiSténi, Ze neni efekt
1écby antiparkinsonikem (levodopa), s diferencialné
diagnostickym zamyslenim, test chlize na ¢as na vzda-
lenost 10m

» laboratorni vySetieni krve (také iontogram a serologie
s protilatkami na borrelie), moc€i a jina laboratorni vy-
Setfeni z diferencialné diagnostickych divoda

* interni, popfipad€ urologické vysetfeni

¢ CT hlavy: oCekavame komorové rozSifeni nepropor-
¢ni k atrofii sulkd, periventrikularni zmény zptisobené
transependymalnim prosakovanim likvoru, ztenceni
a zvednuti corpus callosum na sagitalnich projekcich
a zaobleni frontalnich rohi

e lumbalni punkce s odbérem do 50 ml likvoru, analyza
likvoru véetné protilatek. Klinické zlepSeni 1ze oCeka-
vat od 3 hodin do 3 dnt. Mize byt matouci vysledek,
kdy po lumbalni punkci nedojde ke klinickému zlepSe-
ni (laboratorné normalni likvor je podminka a splnéna
dalsi kriteria NPH jsou rovnéz podminkou). Tato sku-
te¢nost nevylucuje diagnosu NPH a je nutno prikro¢it
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
resistence (CSF outflow resistance) - test zavedl A. Mar-
marou v roce 1975, u nas zavedl do praxe B. Rudinsky
a P. Nadvornik (4). V pfipadé€ pozitivniho nalezu:

« zavedeni VP (ventrikulo-peritonealni) nebo VA (ventri-
kulo-atrialni) shuntu na neurochirurgickém odd€leni,
popfipadé podle dalSich kritérii je mozna i jina neuro-
chirurgicka intervence jako zakrok zprichodnujici pa-
saz mezi komorami (pfi prekazkach v likvorovych ces-
tach mezi komorami - tato problematika prekracuje
hranice sdé€leni).

Zavér

V nasi 1écebné€ jsou pacienti vySetfovani se zaméfenim
na klinickou jednotku Normotenzniho hydrocefalu od zafi
roku 2002. Mame zatim k disposici mala ¢isla. Cilem sdé-
leni je upozornit na tuto nemoc vzhledem k slibnému kli-
nickému prib&hu u nékterych nasich pacientt.

3. Barclay L.: Low-Flow CSF Shunt Tested in Alzheimer’s Disease. Neurology,
2002; 59: 1126-1127, 1139-1145.
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