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Normotenzni hydrocefalus
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Normotenzni hydrocefalus je specifickou formou komunikujiciho hydrocefalu, ktery se manifestuje typickou klinickou trias - po-
ruchou chiize, demenci a mocovou inkontinenci. Ze zobrazovacich metod ma dominantni postaveni magneticka rezonance, ktera
je pfinosna i v ramci diferencialné diagnostickych uvah. Pti selekci pacientl ke zkratové operaci se nej¢astéji pouziva tzv. tap test,
lumbalni infuzni test a zevni lumbalni drenaz. Na zdkladé klinického stavu pacienta, ndlezu na zobrazovacich metodach a vysledku
suplementarnich testl se pacienti indikuji kimplantaci shuntu s pfihlédnutim ke komorbiditam a rizikim, které operace predstavuje.
Vseobecné akceptovanou terapii je implantace ventrikulo-peritonedlniho, popfipadé ventrikulo-atrialniho shuntu s preferené¢nim
pouzitim programovatelnych ventild.

Kli¢ova slova: normotenzni hydrocefalus, idiopaticky, sekundarni, tap test, lumbalni infuzni test, zevni lumbalni drenaz.

Normal pressure hydrocephalus

Normal pressure hydrocephalus is a special type of communicating hydrocephalus characterised by the classic clinical triad of gait
disturbance, dementia, and urinary incontinence. Magnetic resonance imaging plays the main role in the field of imaging methods
and it is useful in differential diagnosis, too. Tap test, lumbar infusion test and external lumbar drainage belong to the most frequently
used tests in the selection of patients for operative treatment. Based on the clinical state of a patient, findings of the imaging methods,
results of the supplemental tests, and also taking into account the co-morbidities and surgery risks, patients are indicated for the im-
plantation of a shunt. Implantation of a ventriculo-peritoneal or ventriculo-atrial shunt is a standard therapy with the preferential use
of programmable valves.

Key words: normal pressure hydrocephalus, idiopathic, secondary, tap test, lumbar infusion test, external lumbar drainage.
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Seznam zkratek

CSF — mozkomisni mok

CT - vypocetni tomografie

DTI - difuzni tenzor

ELD - zevni lumbalni drendz

ICP — intrakranidlni tlak

LIT = lumbdlnf infuzni test

LP — lumbdlni punkce

MRS — MR spektroskopie

NPH — normotenzni hydrocefalus
PET — pozitronové emisni tomografie
SPECT - jednofotonova emisni tomografie

¢lanek dr. Adamse, kde je jako spoluautor uve-
den dr. Hakim, publikovany v New England
Journal of Medicine v roce 1965 (Adams et
al., 1965). Zde byl autory popsén specificky
syndrom - rozsffeny komorovy systém bez
znadmek elevovaného intrakranidlniho tlaku
(ICP) klinicky se projevujici poruchou chze,
demenci a inkontinenci.

Pokud je zanamnézy znam dFivéjsi inzult moz-
kové tkané — subarachnoidalnf krvacent, trauma,
iktus ¢i nador, oznac¢ujeme NPH jako sekundarni.
V pfipadé, kdy neni zadny takovy faktor zndm, je
oznacovan NPH jako idiopaticky (primarni).

U NPH neexistuji zadné celosvétove akcep-
tované standardy pro nedostatek relevantnich
studif. Dalsim komplikujicim faktorem jsou u rliz-
nych autort rozdilnd diagnosticka kritéria, proli-
néani se pacientd s idiopatickym a sekundarnim
NPH, rozdilnd klasifikace tize klinickych pfiznakd,
srovnani vysledkU terapie a dalsi. Za podstatny
meznik je ale povazovéno shrnuti problema-
tiky idiopatického NPH a vytvoreni konsenzu
v suplementu ¢asopisu Neurosurgery v roce
2005 (Klinge et al,, 2005; Bergsneider et al., 2005;
Marmarou et al,, 2005 a Relkin et al,, 2005). Byl
tak polozen zakladni kdmen pro sjednocent

Uvod
Normotenzni hydrocefalus (NPH) je speci-
fickou formou komunikujiciho hydrocefalu, kdy

Tabulka 1. Piehled literatury tykajici se incidence a prevalence normotenzniho hydrocefalu a poc¢tu
operovanych pacientl

Vanneste (1992) Nizozemf Incidence 22,0/100000
Je dilatace komorového systému doprovazend "y oider (1995) SRN Prevalence 0,419% (> 65 let)
klinickou trias sestavajici se z poruchy chize, -
) i oo Vale (2002) Brazilie Prevalence 5,38 %
demence a poruchy sfinkterovych funkci pfi (prameérny vék 674, pacienti s demenci)
normaInim tlaku mozkomisnino moku (CSF) pfi Tisell (2005) Svédsko Incidence 0,91/100000 (operovanf)
lumbalni punkci (60-240 mm vodniho sloupce, )
) } ~_ Hiraoka (2008) Japonsko Prevalence 29% (> 65 let)
respektive 4,4 mmHg az 17,7 mmHgq). Pacienti
. Y . , Iseki (2009) Japonsko Prevalence 0,51% (> 61 let)
s NPH maji tlak lehce zvysen oproti kontrolni
skuping, i kdy? se jeho hodnota nadéle drzi Tanaka (2009) Japonsko Prevalence 1,4% (> 65 let)
Brean (2009) Norsko Incidence 5,5/100000

v normalnim rozmezi. K jeho prfechodné elevaci
Incidence 1,09/100000 (operovani)

Prevalence 21,9/100000 (priimérnd)
Prevalence 3,3/100000 (50-59 let)
Prevalence 181,7/100000 (70-79 let)
Prevalence 93,3/100000 (vice jak 79 let)

dochazi hlavné béhem noci.

Poprvé se termin NPH objevuje v doktorské
praci dr. Salomdna Hakima v roce 1964. Za mez-
nik je pak povazovan v anglickém pisemnictvi
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hodnocenf vysledkl terapie, stanoveni pres-
nych diagnostickych kritérii, pouzivani suple-
mentarnich testd, terapeutickych moznostf atd.
Celosvétove je tomuto onemocnéniv soucasné
dobé vénovana znacnd pozornost a probiha
intenzivni vyzkum.

Epidemiologie

Incidence a prevalence NPH nenf pfesné
zndma. Jednim z dlivodU je, Ze nejsou zadna
obecné akceptovand neuropatologickd krité-
ria pro stanoveni diagndzy NPH post mortem.
Posledni dobou se ale v literatufe objevuji prvnf
odhady frekvence vyskytu NPH (tabulka 1). Na za-
kladé téchto prvnich udajt vyplyva, Ze pouze asi
20% pacientd s NPH je adekvéatné Ié¢eno (Brean
et al, 2009). Navic s postupujicim se prodluzo-
vanim prdmérného véku, zlepsovénim diagnos-
tiky a zajmu o zlepSovani kvality Zivota, mlze
dochazet i ke zvySovani vyskytu a také zachytu
nemocnych s NPH.

Patofyziologie

Existuje nékolik teoril, které se snazi objasnit
patofyziologické mechanizmy vzniku NPH, ale
74dnéd zatim zcela nezodpovida veskeré otdzky
spjaté s touto problematikou. Klasicky koncept
(,bulk flow") vychazejici z praci Waltra Dandyho
predpoklada (Dandy a Blackfan, 1914), ze hydroce-
falus vznikd pfi nerovnovéze jeho tvorby a vstieba-
vani. Je zndmo, Ze tvorba CSF nenf zavisla na ICP,
ale jeho resorpce na ném zavisla je. Celkova denni
produkce CSF je asi 500ml za 24 hodin a pfi celko-
vém objemu CSF 120-150ml to znamena, Ze se asi
3x denné kompletné obnovi. Nicméné tato teorie
nezodpovida fadu otdzek o NPH.

V soucasnosti je nejvice uznavanou teorii
hydrodynamicky koncept (Greitz, 2004). Poprvé
je postulovén v praci O’'Connela (Greitz, 2004),
ktery predpoklada, ze zvyseny tlak likvorovych
pulzaci v komorach bez zvysenf nitrokomorové-
ho tlaku CSF mUZe zpUsobit komunikujici hydro-
cefalus. CSF je produkovan na mnoha mistech
centralniho nervového systému a za maximum
produkce zodpovida chorioidalni plexus. Pres ka-
pilarni systém se pak CSF vstiebava (obrdzek 1).
Za jeho pohyb jsou zodpoveédné vaskularn{
pulzace. CSF proudf z ventrikuldrniho systému
do subarachnoidalnich prostor. Predpoklada se,
Ze zde existuje u NPH urcity tlakovy gradient
(,transmantle pressure”), ktery sméfuje z komor
do subarachnoidélnich prostor (obrdzek 2). Proto
pak u NPH dochézf k dilataci komorového systé-
mu na Ukor subarachnoidélnich prostor na rozdil
od mozkové atrofie, kde je dilatovan jak komoro-

Obrdzek 1. Prostiednictvim kapildr mozku je vstfebavan CSF (a). Absorpce CSF znamend pouze
minimalni zvétseni celkové filtra¢ni schopnosti a vstfebani vody mozkovymi kapildrami (b). ICP je tak
regulovan filtraci a resorpci tekutiny kapildrami. Arterioly a kapilary reguluji ICP na lehce pozitivnich
hodnotéach, coz zapficinuje mirnou obstrukci drénujicich zil — pficina nadhlého poklesu tlaku v Zilnich
splavech (a, b). Tento mechanizmus pak usnadnuje tok krve diky rozsifenym Zildm a kapildrdm. Pramen:
Greitz D. Radiological assessment of hydrocephalus: new theories and implications for therapy. Neu-

rosurg Rev. 2004; 27(3): 145-165
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vy systém, tak i subarachnoidalnf prostory. Navic
kumulativni efekt téchto sil ur¢itym zptsobem
remodeluje mozkovou tkéan a dochdzi tak k di-
lataci komorového systému a posunu mozku
smérem k vertexu, kde jsou ¢asto vidét oplostélé
gyri. Nékteré prace pfftomnost tohoto gradientu
ale neguiji (Stephensen, Tisell a Wikkels®, 2002).

Na zadkladé méreni prmérného intrakra-
nidlniho objemu zvyseného u pacientl s NPH
ve srovnani s kontrolni skupinou (Bradley et al,,
2004) autofi predpokladaiji, Zze existuji 2 inzul-
ty — inicidIni béhem prvniho roku Zivota pfed
srlistem $vU, kdy pacienti jsou nasledné asym-
ptomatictf, dokud nevznikéd druhy inzult, ktery
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vede k symptomatickému NPH. Dalsi hypotézou
je selhavéni vegetativni autoregulace (Williams,
2008) vedouci ke zhorseni vendzniho odtoku
a nasledné zvysenému objemu mozkomisniho
moku. Podle jinych autorl vede redukce spinalnf
poddajnosti ke ztraté kompenzacniho prostoru
(Hamlat et al., 2006) a dochazf pak ke zvysenf
intraventrikularniho tlaku béhem systoly. Zédna
z téchto posledné jmenovanych teorii nenf vse-
obecné akceptovéna.

Klinické pFiznaky
NPH se projevuje typickou klinickou tria-
dou - poruchou chlize, demenci a poruchou



sfinkterovych funkci. Kompletni trias byva ale
vyjadrena u necelé poloviny pacientt. Ojemann
a Fischer (Ojemann et al., 1969) byli mezi prvnimi,
kteff zddrazrovali poruchu chidze jako hlavni
klinicky pfiznak NPH. Pocitacové analyza chi-
ze pomohla lépe identifikovat typickou chizi
u NPH - sniZzena vyska kroku, snizena délka kro-
ku, snizend rychlost chiize, zvysené kymacenf
trupu pfi chdzi, chtize o $irsi bazi, snizena kontra-
rotace ramen vzhledem k panvi béhem chuize,
palce nohou sméfuji vné pii chlizi, retropulze
spontanni ¢i provokované, na otocenf ,en bloc”
0 180 stupni je potteba 3 a vice krokd, zhorsena
rovnovaha pfi chdzi, pocit nejistoty pfi chdzi
(Relkin et al,, 2005). Tato porucha chlize byva
také oznacovéna jako frontaIni apraxie chize
(téZ astdzie-abazie, bazofobie, lakunérska chize).
Pro objektivizaci poruchy chiize Ize pouZit na-
priklad tzv. step test (chlize na Useku 10 metr),
kdy se za normu povazuje ujit poZzadovanou
vzdalenost v ¢ase mensim nez 9 sekund a je
potfeba maximalné 18 krokd. Vhodné se také
ukazuje porizeni videosekvenci, které mizeme
vyuZzit ke srovnani s casovym odstupem.

Podle elektromyografie a motorickych
evokovanych potencidll je porucha chlze
a motorickd dysfunkce ddna postizenim ex-
trapyramidovych drah spise nez poskozenim
pyramidového traktu (Relkin et al.,, 2005). Jeho
poskozeni mUze vzniknout az pfi vyraznéjsi pro-
gresi NPH. Porucha chdze u NPH je zapficinéna
nejspide lézf subkortikalnich motorickych oblastf
postihujici pfedevsim substantia nigra a bazalnf
ganglia a jejich spojeni ke strukturdm ve frontdl-
nich lalocich zplsobené abnormélné zvysenym
pulzatilnim stresem CSF v blizkosti postrannich
komor, kde tato vldkna probihaji. Predpoklada se,
Ze tento mechanizmus je zodpovédny za pfizna-
ky podobné jako u Parkinsonovy choroby v ko-
relaci s nédlezem reverzibilnich parkinsonskych
symptomU u animélnich model& hydrocefalu
(Relkin et al., 2005).

Kognitivni profil u pacientd s NPH pfipomi-
na subkortikalni demence. Je charakteristicky
poruchou pozornosti, zpomalenim myslen-
kového procesu, apatii, nete¢nosti, poruchou
uceni, ztrdtou motivace a poruchou paméti
(Relkin et al., 2005). V kognitivnim profilu byva
u jednotlivych pacientd pomérné velka vari-
abilita. Misto dysfunkce nenf pfesné znamé,
nejcastéji byvaji v této souvislosti zmiriovany
subkortikdlnf struktury véetné projekénich vla-
ken jdoucich v laterdIni sténé komory ¢i fron-
tostriatalnf systém.

Inkontinence je nejméné prozkoumana
7 klasické trias. V pocatecnich stadiich choro-
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Obrdzek 2. \Vlevo na obrazku normdini poméry. Tloustka Sipek u tepen zndzorfiuje velikost tlaku, u Zil
a subarachnoidalnich prostor rychlost toku. V presystole CSF proudi z patefniho kanélu do nitrolebniho
prostoru. V ¢asné systole pulsové vina zpUsobuje rozsiteni cévnich stén a soucasné dochazi k utlument
arteridIniho pulsniho tlaku, ktery je rovnomérné prenasen do subarachnoidélnich prostor. Dilatace artérii
pak prostfednictvim CSF jako nestlacitelné kapaliny zpUsobi mirnou kompresi drénujicich Zil a zvysi
tok ve venodznich sinech. Zaroven arteridlni expanze zpUsobuje proudéni CSF z nitrolebniho prostoru
do pétefniho kanalu. Ve stfedni systole se pak jiz mald a ztlumena pulsova vina v artériich pfenasi do
kapilarniho systému, coz zpUsobuje mirnou expanzi mozku se zanedbatelnym vlivem na periventrikuldrn{
oblast s nestlacitelnym CSF v mozkovych komorach. Vpravo na obrazku pak schematicky zndzornéna
hydrodynamika u komunikujiciho hydrocefalu. V presystole jsou intrakranidlni kapacitni cévy stihlé
a intrakranidlni kompliance (poddajnost) je sniZzena. V ¢asné systole pak snizend intrakranidlni kompli-
ance omezuje arteridlni expanzi a nedochazi k utlumenf arteridlniho pulsniho tlaku. Cévy se chovaji
jako rigidnf struktury. To zapficinuje, ze nedochdzi k mirné kompresi drénujicich Zil, nenf snizena jejich
rezistence a nedochazi tak k dilataci kapildrniho fecisté. Kapacitni cévy jsou pak nachylné ke kolapsu
a dochazi tak ke zvysenf celkové cévni rezistence. Ve stfedni systole je arteridlni pulsova vina pfenasena
do kapilarniho systému netlumena (nedochazi k absorpci kinetické energie cévni sténou) a zptsobuje
tak vyraznéjsi dilataci kapildrniho systému, zvysenou pulsovou vinu CSF a zvyseny systolicky tok CSF
pres Sylvidv mokovod. Tyto razové viny CSF (,waterhammer” efekt) pak plsobi na stény komorového
systému a zpUsobuji nasledné jeho dilataci. Pramen : Greitz D. Radiological assessment of hydroce-
phalus: new theories and implications for therapy. Neurosurg Rev. 2004; 27(3): 145-165
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by se objevuje zvysena frekvence a urgence
mocen( bez inkontinence (Relkin et al.,, 2005).
Pozdéji s progresi se mize zménit na mocovou
inkontinenci intermitentni ¢i trvalou. V pozdnim

gynekologické vysetfeni k vylouceni organické
pficiny potizi.

Kromé uvedené trias klinickych pfiznakd
muZe byt NPH doprovazen vertigem, cefale-

stadiu se vzacné mUze objevit i inkontinence
stolice. Vzhledem k ¢astym urologickym poti-
Zim ve vyssim véku je vhodné u viech pacient(
s podezienim na NPH provést urologické (v¢etné
urodynamického vysetfeni) a u Zen eventuelné

ou, psychickymi pfiznaky — depresi, agresivi-
tou, nepratelstvim, psychdzami (Relkin et al,,
2005). I kdyz véechny zminéné psychické pfi-
znaky se vyskytujf velmi zfidka, je nutno pocitat
i s touto moznosti, zejména v pfipadé, kdy jsou
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refrakterni na konvecni farmakoterapii a mohly
by byt popfipadé ovlivnény implantaci shun-
tu. Casto byva u pacientd vysetiovano o¢ni
pozadi, ale méstnani na o¢nim pozadi nepatff
do obrazu NPH.

Zobrazovaci metody

Prvni vysetieni, které pacienti s podezfenim
na NPH absolvuiji, byva necastéji vysetieni pomo-
ci vypocetni tomografie (CT). Dovoluje posoudit
rozsah ventrikulomegalie, vyloucit jinou patologii,
umoznuje stanovit ventrikuldrni indexy, z nichz
nejpouzivanéjsf je Evanstv index. Vypocitava
se jako pomér nejvetsino rozméru frontalnich ro-
h{ postrannich komor a nejsirsiho rozméru vnitini
¢astilebky v jejich Urovni. Za normu se povazuje
Evanslvindex 0,3 a méné. Nicméné diagnosticky
potencial CT je ur¢itym zpUsobem limitovén. CT
je preferovano spise jako zobrazovaci metoda
ve sledovani pacientl. Zména velikosti komor
po operaci nekoreluje ale s vyslednym klinickym
stavem pacienta (Meier et al,, 2003).

Za z&kladni zobrazovaci metodu pfi diagnos-
tice NPH Ize povazovat magnetickou rezonanci
(MR, viz obrazek 3). Oproti CT nabizf nékolik vyhod
(Hashimoto et al,, 2010). Umoznuje jednoznacné
se vyjadfit k pfipadné stendze akveduktu, kterd
ma podobné klinické priznaky, ale zcela rozdil-
nou terapii (endoskopické osettent). Nabizi také
potencidl v diferencidlni diagnostice a vysetfeni
komorbidit — cerebrovaskuldrnf choroby, identi-
fikace periventrikuldrnich zmeén. Je mozno mé-
fit rychlost toku a objem moku proudiciho pres
SylviGiv mokovod (vysledky jsou nejednoznacné,
presnéjsi je méfeni objemu CSF nez rychlosti jeho
toku; podle nékterych jsou naméefené hodnoty
mimo jiné také zavislé na morfologii komor), méfit
kalézni Uhel, sledovat morfologii hipokampu aj.
Vice informacf Ize ziskat i pomoci difuznich a per-
fuznich sekvenci, vyznam maji predevsim u ce-
rebrovaskuldrnich onemocnéni. MR spektroskopie
(MRS) mUze poskytnout dalsi informace, ale nent
jiz otdzkou rutinniho vysetfovani. U NPH dochazi
podle MRS k naruseni neuronalniho metabolizmu
(Braun et al. 2003). Na zobrazeni difuzniho tenzoru
(DTI) se ukazuje, ze ventrikuldrni dilatace mdze in-
dukovat multifaktoridini zmény na prilehlych struk-
turdch diky zvétsenému mechanickému zatizenf
a zvyseni transependymalni difuze, které mohou
zpUsobit i ireverzibilni poskozeni tkdné (Hattingen
etal, 2010). K zdvéru dosli autofi na zakladé méfeni
frakéni anizotropie a primeérné difuzivity v oblas-
ti periventrikuldrni ¢asti kortikospindliniho traktu
a corpus callosum.

Drive ¢asto pouzivana radioizotopova cister-
nografie je nyni povazovéana za obsolentn!.

Obrdzek 3. Na hornim obrazku typicky MR obraz v korondrnim fezu v T1-vazené sekvenci u pacienta
s NPH s nalezem dilatovaného komorového systému (*), oplostélé gyri a vymizelé sulky (oznaceno
ovéalem) a zvétsena Sylviova ryha (oznaceno Sipkou). Na dolnich snimcich pacient s difuznim rozsire-
nim subarachnoidélnich prostor proporcionelné k ventrikulomegalii s otevienymi subarachnoidalnim
prostory na konvexité (oznaceno Sipkou) odpovidajici atrofii mozku. Pramen: Hashimoto M, Ishikawa M,
Mori E, Kuwana N. Diagnosis of idiopathic normal pressure hydrocephalus is supported by MRI-based

Jednofotonové emisni tomografie (SPECT)
a pozitronova emisni tomografie (PET) nejsou
doporucovany v rutinnim klinickém vysetfovani
pacientd s NPH (Relkin et al,, 2005), ale slouzi k vy-
zkumnym Uceldm a napomahaji k ziskavani dalsich

informaci o NPH. Snizenf pritoku krve mozkem
(Klinge et al., 2008) a cerebrovaskularni rezervni
kapacity (Chang et al, 2009) korelovalo s vyvo-
jem NPH. Na zékladé téchto skutecnosti je mozné
Zlepseni neurologického stavu davat do souvislosti
s obnovenim hemodynamické rezervy a zlepsenf
prltoku krve mozkem. Implantace shuntu tak ma-
Ze zvratit chronické hypoxické prostiedi existujfct
v hydrocefalickém mozku.

Diagnéza

Jak vyplyva z definice, je diagndza NPH sta-
novena na zakladé klinického vysetfenia nalezu
na zobrazovacich metodach, které musi byt v ko-
relaci. U klinickych pfiznakd navic musf byt patra-
no po tom, zda nemaji plivod v komorbiditach.
Vse samoziejmeé pri nezvyseném tlaku CSF.

V pripadé, Ze klinické potize nejsou prova-
zeny ventrikulomegalii nebo je ventrikulome-
galie bez odpovidajicich klinickych pfiznakd,
je diagndza NPH velmi mélo pravdépodobna
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scheme: a prospective cohort study. Cerebrospinal Fluid Res. 2010; 7(1): 18

(Relkin et al., 2005). V tomto ptipadé se doporu-
Cuje pacienty observovat ambulantné. Nahodny
nélez ventrikulomegalie bez adekvatnich klinic-
kych pfiznakl nenf indikaci k provadéni suple-
mentdrnich testd na NPH a zvazovani drendzni
operace.

Diferencialni diagnéza

Diferencidlni diagnostika (tabulka 2) zahr-
nuje fadu onemocnéni, které mohou urcitym
zpUsobem napodobit alespor néktery z prizna-
k{ NPH (Relkin et al,, 2005). Jedné se o pomérné
sirokou $kalu onemocnéni, kterd mohou mit ale-
spon jeden z piiznak podobajici se klinickému
obrazu NPH. U nékterych z uvedenych nemoci,
zejména v pocatecnich stadiich, mdze byt roz-
liseni obtiznéjsi. Naopak u jinych nemusf ¢init
diferencialni diagnostika vyraznéjsi obtize. A také
nelze opomenout, Ze jednotlivd onemocnéni se
pak mohou u nékterych pacientd vyskytovat
soucasné. Ojedinéle je zafazeni chorob v tabulce
diskutabilni — amyotroficka laterdInf sklerdza.

Demence byvajf jednou z nejcastéji zvazova-
nych onemocnéni v rdmci diferencidlni diagnos-
tiky NPH, u kterého porucha chlize zpravidla
predchazi poruchu kognitivnich funkcf. V rdmci



presné specifikace demence je také tfeba brat v
Uvahu stavy napodobujici demenci (depresivni
pseudodemence ¢i delirium), extrapyramido-
vé choroby s demenci (Parkinsonova choroba,
Huntingtonova choroba, progresivni supra-
nukledrnf obrna, kortikobazalni degenerace aj.)
nebo vaskuldrni demence, které byvajf klinicky
vétsinou charakterizovédny nahlym vznikem
a skokovitym zhorsenim pfiznakd, loZiskovymi
neurologickymi pfiznaky a zpravidla pfitomnosti
rizikovych faktord cévniho onemocnéni moz-
ku (multiinfarktovd demence, Binswangerova
nemoc aj.).. Nelze opomijet ani metabolické,
endokrinologické a karencnf pfic¢iny demence
¢ivlivintoxikace.

Z infekénich onemocnéni dominovala v mi-
nulosti lues jako pficina demence. Dnes tuto jeji
roli prejima v nékterych oblastech infekce virem
HIV. Prionové encefalopatie (Creutzfeldtova-
Jakobova nemoc aj.) jsou pomérné vzacnou
demenciinfek¢niho plvodu.

Ve zvazovani priciny sfinkterovych potizi
je nutno pomyslet na urologickd onemocnénti
(infekce mocovych cest, benigni hyperplazie
prostaty u muz{ aj.).

Porucha chidze u NPH, tzv. frontaIni apraxie
chlize, se mlze vyskytovat rovnéz u dalsich one-
mocnéni postihujici ¢elnilaloky — mnohocetné
infarkty bilé hmoty celnich lalokd, Alzheimerova
demence aj. Dalsi typem poruchy chiize byva
parkinsonsky typ chlze, mozeckova porucha
chtize (naptiklad pfiintoxikaci alkoholem), spas-
tickd chize (sclerosis multiplex, tumor michy)
¢i periferni porucha chize (lumbalni spinalnf
stendza, neuropatie, myopatie aj.).

Rovnéz dllezité je odlisentijinych typl hyd-
rocefalu od NPH, coz mize mit také vliv na jeho
terapii (napfiklad 3. ventrikulostomie v pfipadé
stendzy Sylviova mokovodu). Suverénni zobra-
zovaci metodou je v tomto pfipadé MR.

Uvedena diferencialni diagnostika je tedy
nutna v Uvaze, zda klinické potize nezplsobuje
jiné onemocnéni. Navic pacient mdze trpét jak
NPH, tak i dalsimi chorobami. Suplementarni
testy provadéné u pacientll zvazovanych ke
zkratové operaci jsou testy invazivni a mély by
byt provadény po radné provedené diferenci-
alni diagnostice a ne byt prvnim diferencialné
diagnostickym nastrojem.

Suplementarni testy
Suplementdrni testy slouzi ke stanoveni tzv.
,shunt-responsive” a ,shunt non-responsive” pa-
cientd, tedy pacient(, kteff maji nadéji profitovat
ze zkratové operace a kteff nikoliv. | kdyZ zlepSenf
po implantaci shuntu na zékladé provedenych
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Tabulka 2. Diferencidlni diagnostika u pacientd s idiopatickym normotenznim hydrocefalem. Pramen:
Relkin N, Marmarou A, Klinge P, Bergsneider M, Black PM. Diagnosing idiopathic normal-pressure
hydrocephalus. Neurosurgery 2005; 57(Suppl 3): S4-16

Neurodegenerativni onemocnéni
Alzheimerova choroba
Parkinsonova choroba
Huntingtonova choroba

Demence s Lewyho télisky
Frontotempordlni demence
KortikobazaIni degenerace
Progresivni supranukledrni obrna
Multisystémové atrofie
Spongiformni encefalopatie
Amyotrofickd laterdIni skleréza
Vaskuldrni demence
Cerebrovaskuldrni onemocnéni
Iktus

Multiinfarktovéd demence
Binswangerova choroba

Cerebralni autozomalni dominantnf arteriopatie
se subkortikalnimi infarkty a leukoencefalopatif
(CADASIL)

Vertebrobazildrni insuficience
Infekéni onemocnéni

Boreliéza

HIV

Syfilis

Urologickd onemocnéni
Infekce mocovych cest
Nador mocového méchyfe ¢i prostaty
Benigni hyperplazie prostaty
Dalsi onemocnéni

Deficit vitaminu B,,
Kolagendzy

Epilepsie

Deprese

Trauma mozku

Spinalni stendza

Chiariho malformace
Wernickeova encefalopatie
Karcinomatéza mening
Tumor michy

Jiné typy hydrocefalu
Stendza Sylviova mokovodu
Arestovany hydrocefalus
LOVA (long-standing overt ventriculomegaly
syndrome)

Obstrukéni hydrocefalus

testl zpétné podporuje diagndzu NPH, nepatii
suplementarni testy mezi diagnostické nastroje,
ale jedna se o testy prognostické (Marmarou
et al,, 2005). SlouZf, jak jiz bylo zminéno, ke sta-
noveni benefitu ze zkratové operace. Pacient,
ktery trpi NPH a mé& napfiklad jiz ireverzibiln{
poskozeni centrdlniho nervového systému, ne-
musi na zékladé provedenych testl benefitovat
ze zkratové operace.

Prediktivni pfedpoveéd na zakladé klinického
ndlezu a ndlezu na zobrazovacich metodach
nepresahuje 50-619% (Marmarou et al., 2005).
Proto bylo zavedeno do klinické praxe nékolik
suplementarnich testd.

Tzv. tap test, kdy je jednordzove z lumbalnf
punkce (LP) odpusténo 40-50 ml CSF, ma uda-
vanou senzitivitu v rozmezi od 26 % do 62 %
a specifitu od 33% do 100%. Odpousténi mensi-
ho mnoZzstvi CSF pak vyrazné snizuje prediktivni
hodnotu testu. Pacient, ktery se zlepsil po LP, ma
sanci profitovat ze zkratové operace. Naopak ne-
mocného, ktery se nezlepsil po tap testu, nelze
oznacit za pacienta, ktery nebude z implantace
shuntu profitovat. Tap test nelze tedy pouzit jako
exkluznf test.

Dal$im testem je provedeni zevni lumbalnf
drendze (ELD) zavedené do klinické praxe Haanem
a Thomeerem (Haan a Thomeer, 1988). Senzitivita
testu je udavana v rozmezi od 50% do 100%
a specifita od 60% do 100 %. Principem je konti-
nuéini odpousténi CSF rychlosti 10 ml za hodinu
po dobu 3-5 dni. Na nasf klinice se nédm osvédcilo
odpousténiasi 150ml CSF za 24 hodin frakciono-
vané, protoze pacienti vétsi mnozstvi derivované-

ho CSF $patné tolerovali. Pozadovano je odpous-
téni minimalné 300 ml CSF. Jedna se o jakousi
simulaci opera¢niho vykonu. Pokud se pacient
nezlepsi po ELD, je mélo pravdépodobné, Ze bu-
de profitovat ze zkratové operace a naopak.

Na nékterych pracovistich je provade-
no opakované odpousténi moku pomoci LP.
Davodem je zvyseni senzitivity a specifity opa-
kovanych tap testl pfi zachovani minimalniho
rizika komplikacf, které jsou u tap testu prece jen
0 néco malo mensi nez u ELD.

Tretim nejcastéji pouzivanym testem je sta-
noveni tzv. vytokového odporu mozkomisniho
moku prostfednictvim lumbdlniho infuzniho
testu (LIT). Senzitivita testu je uddvéna v rozmezf
od 58% do 100% a specifita od 44 % do 92 %. Test
spociva v aplikaci Ringerova, eventuelné fyziolo-
gického roztoku cestou LP konstantni rychlosti.
Principem je méfeni tlakovych zmén po aplikaci
roztoku. Cim vetsf elevace tlaku, tim vice je po-
rusena likvorodynamika a resorpc¢ni schopnost
a naopak. Modifikaci LIT je fada. Nejcastéji je
pouzivana technika konstantniho prdtoku bud
bolusovou technikou (aplikace 10 ml roztoku
a méreni tlakovych pomérd) nebo dosazeni tzv.
,steady-state” (Katzman a Hussey, 1970), tedy
dosazen( plateau, kdy jiz maximalné dosazena
hodnota tlaku zdstava konstantni ¢i jemné os-
ciluje. Modifikace s dosazenim plateau hodnoty
je presnéjsi ve srovnani s bolusovou technikou.
Vytokovy odpor se pak vypocitd podle vzorce:
P_-P,-P

m, syst
’

out IR
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kde R, je vytokovy odpor v mmHg-ml'-min”,
P, je maximalni naméfena hodnota tlaku, P,
je vstupni hodnota tlakuy, IR je rychlost infuze
(vétsinou 1,5mlmin™) a Rsystje vytokovy odpor
systému (pfi pusténé infuzi a umisténi jehly
do vyse mista vpichu zméfime hodnotu tlaku,
ktery ukazuje odpor celého systému s proudicf
kapalinou). Vytokovy odpor systému je znac-
né zavisly predevsim na primeéru pouzité jehly
a také na prdmeéru a délce spojovacich hadicek.
Pfi pouziti soucasti s dostatecnym primérem
je odpor minimalni a nebyva proto nékterymi
autory ve vzorci uvadeén. Pro pfesné méfenf je
nutno vyloucit spindini stendzu a funkeni stend-
zu akveduktu (coz mzZe byt nékdy obtizné).
V piipadé nemoznosti pouzit LIT, je mozno po-
uzit ventrikuldrni infuzni test. Princip je stejny, ale
tekutina je infundovéna pfimo do komorového
systému (vétsinou asi polovi¢ni rychlosti nez pfi
LIT). Za negativni vysledek testu se povaZzuje
hodnota vytokového odporu 12 mmHg-ml™--
min™a méné. Nutno také pocitat s tim, ze s pfi-
byvajicim vékem se hodnota vytokového od-
poru lehce zvysuje.

Dalsi metodou, kterd se v predikci efektu
zkratové operace pouziva, je monitorace ICP,
respektive méreni frekvence B-vin (méfeni sta-
tické komponenty). Jejich zvysena frekvence
je povazovana za zndmku snizené kompliance
(poddajnosti) mozku. V CR se tato metoda dosud
pfilis nerozsifila. Vysledky byly nejednoznacné
a rutinni pouziti nebylo proto doporucovano.
V posledni dobé je obrdcena pozornost ke sle-
dovani dynamické komponenty monitorace
ICP — analyza jednotlivych kfivek (@amplituda,
délka trvani atd), jejiz vysledky se jevi slibnéjsi
(Eide et al., 2010).

Indikace k operaci

Pacienti s korelujicim klinickym nélezem a na-
lezem na zobrazovacich metoddach pfi pozitivnich
suplementarnich testech jsou indikovani k operaci.
Nutno je také zvazit komorbidity pacienta a riziko
opera¢niho vykonu (Bergsneider et al., 2005). Pfi
vyraznych komorbiditadch nékteff autofi na zékla-
dé stanoveni tzv. indexu komorbidity zkratovou
operaci nedoporucuiji (Kiefer et al,, 2006).

Terapie

VSeobecné akceptovanou lé¢bou NPH
je zkratové operace (Bergsneider et al., 2005).
Preferuji se programovatelné ventily, které
umoznuji zménou nastaveného tlaku ovlivnit
pfipadnou nedostate¢nou drendz (underdrai-
nage) ¢i predrénovani (overdrainage), a tim pa-
cienta udetfit operacni revize.

V literatufe jsou zminky i o endoskopickém
osetfent (3. ventrikulostomii) u NPH. Zavéry né-
kterych studii vypadajf slibné (Gangemi et al,,
2008), ale byly ¢asto kritizovény a endoskopicka
terapie nenf v soucasné dobé preferovanou te-
rapii NPH. K pfesnému srovnani by bylo nutno
provést randomizovanou studii a srovnat vy-
sledky obou modalit. Ale 74dna takova studie
zatim provedena nebyla. Neni ani zndmo, jaky
je presné prirozeny priibéh nemoci a jaké by
byly vysledky konzervativné lé¢enych pacientt
ve srovnani s pacienty lé¢enymi operacné.

Vysledky

Vysledky lécby i komplikace u pacientl
s NPH jsou v literatute pomérné rozdilné (Klinge
et al, 2005). Jednim z dlvod je, Ze neexistuje
7adna jednotnd skala pro hodnoceni vysledk
terapie, jakou je napfiklad Glasgow outcome
scale pro hodnocenf vysledkd terapie traumat.
Autofi bud vytvofili nové klasifikace pro zhod-
noceni vysledkd terapie — Stein a Langfitt, Black,
Krauss, Kiefer, nebo pouzili jiné uzivané skaly —
Rankinovu, index Barthelové atd.

Celkové zlepseni po implantaci shuntu tak
v literatufe kolisa mezi 30 az 96 %, v poslednf
dobé nejcastéji mezi 70-80%. Uspésnost je
vyssiu sekunddrniho nez u idiopatického NPH.
Vzhledem k rlizné délce sledovani pacientd
a jeji frekvenci se vysledky studif pak samoziej-
mé isi, nebot je zndmo, Ze postupné dochazf
ke zhorsovani celkovych vysledkl terapie pre-
vazné vzhledem k progresi komorbidit (pfed-
pokldda se hranice 1 roku, kdy na vysledny
efekt operace nemaji vlivkomorbidity). Rovnéz
neni zcela jasny postup u tzv. nonresponderd,
pacientd nezlepsenych po implantaci shun-
tu — pficinou miZze byt nefunkénost shuntu,
nedostatecnd drendz (underdrainage), Spatny
vybér pacienta aj. Doporucuje se zkontrolovat
funkénost shuntu jako celku a podle vysledku
preprogramovat ventil, zvazit revizi shuntu atd.
V pfipadé funkeniho shuntu a tedy predpokla-
du nedostate¢né drendze, snizujeme prepous-
téci tlak ventilu (a zvySujeme tak mnozstvi de-
rivovaného CSF) a naopak. Béhem implantace
shuntu méfime peroperacneé tlak pfi punkci
komorového systému a podle jeho velikosti
nastavujeme hodnotu prepoustéciho tlaku
ventilu na pfiméfené nizsi hodnotu (pokud by
se nameéfend hodnota tlaku a nastavend hod-
nota pfilis lisily, zvysuje se pak riziko predréno-
vani pacienta). Vétsinou prvotné nastavujeme
pfepoustéci tlak na 10cm vodniho sloupce
a pak pfi nedostate¢ném efektu nastaveny tlak
snizujeme. Néktefi autofi doporucuji nastavit
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hned zpocatku nizkou hodnotu prepoustéciho
tlaku (5 cm vodniho sloupce), coz ale maze
znamenat vyssi riziko predrénovani.

Ve sledovéani pacientd a provadéni kontrol
zobrazovacimi metodami (vétsinou se preferuje
CT) nenf zcela jasno. V krdtkodobém horizontu
se doporucuje kontrolni klinické vysetfeni za 3,
6 a 12 mésicl po provedené zkratové operaci.
Ve sledovani pacientl v dlouhodobém hori-
zontu je uz méné jasno, upozornuje se na jiz
drive zminény vliv komorbidit a dalsich faktord.
Neéktefi autofi provadéjf pravidelné CT kontroly
paralerné s kontrolnimi klinickymi vysetfenimi,
jinf indikuji CT kontroly pouze pfi nezlepseni
stavu pacienta ¢i jeho zhorseni, popfipadé pfi
podezieni na nefunkéni shunt. Pokud vznika
predrénovani pacienta, déje se tak vétsinou
v prvnich mésicich po implantaci shuntu. Proto
rozhodné doporucujeme provadeni CT kontrol
v kratkodobém horizontu po implantaci shun-
tu, po pfeprogramovani ventilu, zméné nebo
nelepsenti se klinického stavu ¢i pfi podezrent
na malfunkci shuntu.

Frekvence komplikaci zkratovych operaci
u pacientl s NPH se v literatufe rlzni. Mortalita
nepfesahuje 2% a podle nékterych autord sou-
visi pfedevsim s komorbiditami nez s vlastniim-
plantaci shuntu. Predrénovani a vznik subdural-
nich kolekci se udava v rozpéti 2-17 %. Procento
téchto komplikacf se snizuje vyrazné s pouziva-
nim programovatelnych ventild a pfipadnym
pouzitim pfidavného zafizeni redukujiciho tzv.
sifonovy efekt. Riziko infekénich komplikaci je
pomeérné nizké a nepresahuje vice jak 5-6%.
Dalsimi komplikacemi mize byt malfunkce sa-
motného shuntu, vznik hematomu po ventriku-
[drnf punkci, vznik epilepsie aj.

Zavér

NPH je lécitelné onemocnéni, na které je
nutno myslet v rdmci diferencidlné diagnostic-
kych Uvah s védomim, Ze fada pacientl nenf
diagnostikovana a tedy ani lécena.
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