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Summary

Meier U, Lemcke J. [Diagnostic methods of normal-
pressure hydrocephalus.] Schweiz Arch Neurol Psy-
chiatr. 2007;158:139-49.

Currently there is no gold standard and no non-
invasive diagnostic method for the idiopathic nor-
mal-pressure hydrocephalus which allows a valid
prediction of the outcome after a shunt operation.

The experience of our working group includes
670 patients whom we examined between May
1982 and September 1997 in the Department of
Neurosurgery of the Friedrichshain Hospital and
between September 1997 and July 2005 in the
Department of Neurosurgery of the Unfallkran-
kenhaus in Berlin using non-invasive and invasive
methods. We performed 717 lumbar and ventricular
infusion tests. A walking disorder plus at least one
other symptom of the HAKIM triad as well as the
intrathecal infusion test and/or the cerebrospinal
tap test (clinical improvement after removal of
at least 50 ml of cerebrospinal fluid) were needed
to establish the diagnosis of a normal pressure
hydrocephalus. 348 patients (52%) fulfilled these
criteria.

We compared our own experiences with those
of other groups by a systematic review of the re-
cent literature. We therefore searched for English
and German papers in medline with “idiopathic
normal pressure hydrocephalus AND 1997/09:
2005/07 [Publication Date]”. We found 89 papers
with a publication date between September 1997
and July 2005. Due to the evidence criteria we
selected all original papers in which more than
30 patients were examined with follow-up time of
6 months and more for our analysis.
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In our opinion only a subtle preoperative diag-
nostic leads to good long-term results. In every
patient the indication should be proved with clini-
cal, neuroradiological and invasive methods. At
the same time we have to stress the importance of
long-term follow-ups to avoid late complications.

Keywords: idiopathic normal pressure hydro-
cephalus; diagnostic pathway; outcome; long-term
results

Einleitung

Die Diagnostik des Normaldruckhydrozephalus
(NPH) stellt den Kliniker noch immer vor eine
Herausforderung. Bis dato sind keine noninvasiven
Diagnostikmethoden fiir dieses Krankheitsbild
bekannt, die eine valide pradiktive Aussage erlau-
ben. Aus diesem Grunde stellen wir einen Diagno-
stikpfad (Abb. 1) zur interdisziplindren Diskussion,
der unsererseits zur Einarbeitung in die Leitlinien
der Deutschen Gesellschaft fiir Neurochirurgie
(DGNC) vorgeschlagen wurde und in unserer
Klinik bereits bei einer Vielzahl von Patienten die
Grundlage der Indikationsstellung gebildet hat.

Patienten und Methode

Unsere Erfahrungen bei der Diagnostik des
Normaldruckhydrozephalus basieren auf nunmehr
670 Patienten, die im Zeitraum von Mai 1982 bis
September 1997 in der Neurochirurgischen Klinik
des Krankenhauses Berlin-Friedrichshain und im
Zeitraum von September 1997 bis Juli 2005 in
der Neurochirurgischen Klinik des Unfallkran-
kenhauses Berlin untersucht wurden. Dabei wurde
unsererseits der linke Arm des Diagnostikpfades
préferiert. Wir fithrten insgesamt 717 lumbale und
ventrikulidre Infusionstests bei diesen Patienten
durch. Die Diagnose eines idiopathischen Normal-
druckhydrozephalus sahen wir als gegeben, wenn
eine Gangstorung und ein weiteres Symptom der
Hakim-Trias bestand und zusitzlich der intrathe-
kale Infusionstest und/oder der cerebrospinal tap
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Abbildung 1
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test (Symptombesserung nach probatorischer Ent-
nahme von 50 ml Liquor cerebrospinalis) positiv
waren. Diesen Kriterien entsprechend bestétigte
sich die Verdachtsdiagnose bei 348 Patienten
(52%).Der operativen Therapie stimmten 327 die-
ser Patienten zu; 21 Patienten lehnten eine Opera-
tion ab.

Ab September 1997 fiihrten wir prospektive
Nachuntersuchungen aller im Unfallkrankenhaus
Berlin operierten Patienten durch. Die Nachunter-

Diagnostikpfad.

suchungszeitraume betrugen 3, 6 und 12 Monate,
anschliessend erfolgten Nachuntersuchungen in
jahrlichen Zeitraumen. Bis Juli 2005 waren 117
Patienten iiber ein Jahr oder linger beobachtet
worden. Es handelte sich um 74 Ménner und 43
Frauen, deren Durchschnittsalter zum Zeitpunkt
der Operation 67 (23-83) Jahre betrug. Dabei lie-
gen derzeit fiir einen Zeitpunkt von 2 Jahren nach
der Shuntoperation die Nachuntersuchungsergeb-
nisse von 67 Patienten, fiir ein Intervall von 3 Jah-
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ren die Ergebnisse von 36 Patienten, fiir 4 Jahre
diejenigen von 22 Patienten und fiir 5 Jahre die von
13 Patienten vor. Die Bewertung der klinischen
Symptomatik wurde entsprechend der Homburg-
Scale nach Kiefer dokumentiert. In dieses von
Kiefer [1] in die Literatur eingefiihrte Bewer-
tungssystem gehen neben den Symptomen der
Hakim-Trias (Gangstorungen, Urininkontinenz,
dementielles Syndrom) auch Kopfschmerzen und
Schwindel als Nebensymptome gewichtet in einen
Punktwert ein. Der klinische Verlauf eines indi-
viduellen Patienten lédsst sich damit prézise und
umfassend dokumentieren. Weiterhin erfolgten die
Auswertung aktueller CT- oder MRT-Aufnahmen
des Kopfes unter der Fragestellung nach neuro-
radiologisch evidenten Uber- oder Unterdrainage-
komplikationen sowie die korperliche Untersu-
chung im Bereich der Operationsnarben und des
Shuntverlaufs.

Um die eigenen Erfahrungen mit denjenigen
anderer Arbeitsgruppen zu vergleichen, wurde
die jiingere Literatur zum Thema evaluiert. Wir
recherchierten bei Medline alle deutschen und
englischen Literaturstellen die fiir die Suchanfrage
«idiopathic normal pressure hydrocephalus AND
1997/09:2005/07 [Publication Date]» ermittelt wur-
den. Fiir den Publikationszeitraum von September
1997 bis Juli 2005, der mit unserem Erfahrungs-
horizont am Unfallkrankenhaus Berlin iiber-
einstimmt, wurden insgesamt 89 Literaturstellen
ermittelt. Entsprechend den Evidenzkriterien
selektierten wir diejenigen Publikationen, die iber
mindestens 30 Patienten berichteten und einen
Nachuntersuchungszeitraum von mindestens 6
Monaten evaluierten. Die Publikationen der eige-
nen Arbeitsgruppe konnten dabei aus metho-
dischen Griinden keinen Eingang in die systema-
tische Analyse finden, da in diesen Arbeiten
Teilkollektive des obengenannten Patientengutes
beschrieben werden.

Ergebnisse
Patientenalter

Das Patientenalter variiert in der Literatur zwi-
schen 41 und 100 Jahren (Tab. 1). So werden z.B.
typische Durchschnittswerte und Intervalle von
75 (59-89) Jahren [2], 73 (54-88) Jahren [3] oder
74 (50-85) Jahren [4] angegeben. Beziiglich der
Geschlechtsverteilung beim Normaldruckhydro-
zephalus kann man mit einem Verhéltnis von Mén-
nern zu Frauen von 2:1 rechnen. Unter den von
uns behandelten Patienten ergab sich ein Durch-
schnittsalter von 67 (28-83) Jahren. Mit 74 Min-
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nern und 43 Frauen zeichnet sich auch hier die aus
der Literatur bekannte Geschlechtsverteilung ab.

Dauer der klinischen Symptomatik

Zur Dauer der klinischen Symptomatik finden
sich nur wenige Angaben in der systematisch un-
tersuchten Literatur. Mori [5] beobachtete eine
durchschnittliche Anamnese von etwa 15 Monaten,
Boon et al. [4] von 2,3 Jahren und Delwel et al. [6]
von mehr als 6 Monaten bei der Mehrzahl der
Patienten. Im iiberwiegenden Anteil der sonstigen
internationalen Literaturangaben bestehen die
Symptome bei den meisten NPH-Patienten langer
als 6 Monate [7]. Auch im eigenen Patientengut
bestanden die Symptome mehrheitlich ldnger als
6 Monate. Durch den zunehmenden Bekanntheits-
grad des Krankheitsbildes bei den niedergelasse-
nen Fachidrzten werden die Patienten jedoch zu-
sehends frither zur Diagnostik eingewiesen.

Klinische Symptomatik

Die iiberwiegende Anzahl der Autoren ist sich
einig, dass die Gangataxie das Leitsymptom des
Normaldruckhydrozephalus darstellt [3, 8-13]. In
einer Metaanalyse [11] wurde ein Anteil von NPH-
Patienten mit Gangataxie von 89% ermittelt. In
dieser Grossenordnung finden sich auch andere
Literaturangaben: 90% [9],61% [12],69% schwere
Gangataxien [10]. Die motorischen Storungen zei-
gen ihre liberwiegende Manifestation im Bereich
des Gangbildes. Das Gangbild ist charakterisiert
durch einen langsamen, schlurfenden, kleinschrit-
tigen, breitbasigen und unsicheren Bewegungs-
ablauf. Die Gangstorungen werden im Sinne einer
Abasie, einer Gangapraxie beziehungsweise einer
Dyspraxie oder Ataxie beschrieben. Die Gang-
unsicherheit kann in ihrer Auspragung bis hin zum
Standunvermogen mit der Folge der Bettldgerig-
keit reichen und spastisch-ataktische Komponen-
ten beinhalten. Computergestiitzte Analysen des
Ganges zeigten eine verminderte Schritthohe,
minimierte Schrittldnge, geringe Schrittfrequenz
und eine Abnahme der Beckenrotation. Es wird
die Ansicht vertreten, dass diese Storungen sub-
kortikalen Ursprungs sind. In Verbindung mit den
Gangstorungen konnen Probleme mit der Fein-
motorik der Finger, ein Tremor der Héande und
Schreibstorungen auftreten. Das Auftreten eines
erhohten Muskeltonus, lebhafte bzw. gesteigerte
Muskeleigenreflexe und ein feinschligiger Tremor
der Finger sind Hinweise fiir die Beteiligung fron-
taler pramotorischer Areale. Extrapyramidale Ele-
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mente der motorischen Stérungen beinhalten eine
reduzierte faziale Mimik, eine generalisierte
Steifheit und eine Bewegungsarmut mit Schwierig-
keiten bei der Bewegungsinitialisierung. Diese
extrapyramidale Symptomatik bereitet bei der
differentialdiagnostischen Abgrenzung zum Mor-
bus Parkinson erhebliche Probleme [9, 14].

Dementielle Erkrankungen, meist als Kurz-
zeitgedichtnisstorungen beschrieben, aber auch
schwere Demenzen werden bei bis zu 79% der
Patienten [11] diagnostiziert. Die Angaben zur
Demenz zeigen eine grossere Varianz als die-
jenigen zur Gangataxie: 42% [15], 82 bis 98% [14],
8% [9] und schwere Demenzen 60% [10]. Die
Gedichtnisstorungen betreffen insbesondere das
Neugedichtnis. Das Ausmass der Demenz ist in der
iberwiegenden Zahl der Fille nur geringgradig
ausgepragt, kann jedoch im Schweregrad erheblich
variieren. Die psychopathologischen Symptome
und psychiatrischen Storungen reichen von Apa-
thie mit Antriebs- und Interessenlosigkeit bis
zum akinetischen Mutismus. Daneben werden
eine Dys- bis Akalkulie, Orientierungsstorung, De-
pression und Angstzustinde beobachtet. Manche
Autoren berichten iiber weitere psychiatrische
Symptome, wobei diese nicht mit absoluter Sicher-
heit durch den Normaldruckhydrozephalus ver-
ursacht werden, sondern moglicherweise Aus-
druck begleitender psychischer Erkrankungen
sind. Dazu zdhlen: Halluzinationen, delirante und
Korsakow-dhnliche Symptome, Dysphorie und
Konfabulationen, Aggressivitdt und Agitiertheit
[9, 14].

Die allgemein als Spéatsymptom bezeichnete
Urininkontinenz ist im Durchschnitt zu 44% [11]
zu verifizieren. Aber auch bei diesen Symptomen
variieren die Literaturangaben stark: 2% [12], 42
bis 64% [9] und 65% [10]. Die Inkontinenz betrifft
in der iiberwiegenden Zahl der Patienten aus-
schliesslich die Miktion und nur ausnahmsweise
die Defdkation. In manchen Fillen bietet sie das
Bild einer Urge-Inkontinenz und erfordert daher
eine urodynamische Abkldrung. Haufig manife-
stiert sich die Inkontinenz im Anfangsstadium als
imperativer Harndrang. Im weiteren Verlauf der
Erkrankung kann es zu einem kompletten Kon-
trollverlust der Blasenfunktion kommen [9, 14].

Die vollstandige Hakim-Trias wird in der Lite-
ratur bei durchschnittlich 55% der Patienten mit
Normaldruckhydrozephalus [14] angegeben. Aber
auch bei diesen Symptomen sind die Inzidenzen
sehr unterschiedlich gewichtet: 29% [12] versus 65
bis 74% [11]. Kopfschmerz- und Schwindelsym-
ptomatik konnen nur als zusitzliche Symptome zur
Hakim-Trias bewertet werden [9, 14].

SCHWEIZER ARCHIV FUR NEUROLOGIE UND PSYCHIATRIE

Komorbiditat

In der systematisch ausgewerteten Literatur finden
sich keine Angaben zur Komorbiditdt. Andere
Autoren geben eine Komorbiditdt mit durch-
schnittlich 43% beim Normaldruckhydrozephalus
an [1, 13, 16-18]. So wird eine zerebrovaskulére
Insuffizienz bei 45% der Patienten [16] beschrie-
ben. Die hdufigste Komorbiditédt dabei ist, mit 78%
bezogen auf 100% Komorbiditét, die vaskulére
Enzephalopathie auf den Boden eines zerebrovas-
kuldren Insults, mit 10% der Morbus Parkinson
oder das Parkinsonoid und mit 10% der histolo-
gisch nicht verifizierbare, aber klinisch suspekte
Morbus Alzheimer [1]. Weitere Autoren fanden bei
8% der therapierten Patienten mit Normal-
druckhydrozephalus ein Parkinsonoid [9, 14].

Pradiktoren des Outcomes

Einen positiven pradiktiven Wert fiir das Outcome
nach Shuntimplantation haben nach der evidenten
Literatur eine Besserung der klinischen Symptome
nach lumbaler Liquordrainage [2, 19] oder nach
Spinal-tap-Test [5, 20, 21] sowie die Uberschrei-
tung verschiedener Schwellenwerte des Abfluss-
widerstandes R, [2, 4-6,21].

Zusitzlich werden in der internationalen Lite-
ratur eine nicht vorhandene Komorbiditit [1, 13,
18,22], eine Anamnesedauer kiirzer als 12 Monate
[22] und eine nicht vorhandene bzw. nur gering aus-
gepragte Demenz [18, 22] als positive Pradiktoren
des Outcomes beschrieben. Auch die Implantation
eines hydrostatischen Ventils kann als positiver
Pradiktor [22] bewertet werden. Kontrovers hier-
zu wird die Art des implantierten Ventils als unbe-
deutend fiir den weiteren Krankheitsverlauf beim
kindlichen Hydrozephalus gewertet [23].

Langzeitergebnisse

Im eigenen Patientengut konnten bisher Lang-
zeitergebnisse grosserer Patientenkollektive iiber
einen postoperativen Beobachtungszeitraum von
bis zu 5 Jahren gesammelt werden. Dabei wurden
117 Patienten, die von September 1997 bis Juli 2005
in der Neurochirurgischen Klinik des Unfallkran-
kenhauses Berlin operiert wurden, nachunter-
sucht. Aus diesen Untersuchungen liegen direkt
postoperativ erhobene Nachuntersuchungsergeb-
nisse fiir alle 177 Patienten,nach 2 Jahren erhobene
Ergebnisse fiir 67, nach 3 Jahren erhobene Ergeb-
nisse fiir 36 Patienten, nach 4 Jahren fiir 22 und
nach 5 Jahren fiir 13 Patienten vor. Alle Patienten

www.sanp.ch 158 m 4/2007



Abbildung 2 Klinische Symptomatik der nachuntersuchten Patienten

entsprechend der Kiefer-Scale.
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Abbildung 3

Durchschnittliche Besserung der klinischen Symptomatik
(Normal Pressure Hydrocephalus-Recovery Rate [NPH-RR]).
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wurden entsprechend der Homburg-Scale nach
Kiefer klinisch klassifiziert. Dabei zeigte sich
mit zunehmender Dauer des Untersuchungszeit-
raumes eine leichte stetige Verschlechterung der
postoperativ eruierten klinischen Symptomatik
(Abb. 2). Zur besseren Vergleichbarkeit der Er-
gebnisse der unterschiedlich langen Verlaufsbeob-
achtungen berechneten wir aus der Klassifizierung
nach Kiefer und den Ergebnissen der Nachunter-
suchungen die Normal Pressure Hydrocephalus-
Recovery Rate (NPH-RR). Dabei ergibt sich
ein leichter Abwértstrend der Ergebnisse mit stei-
gender Dauer des Nachuntersuchungsintervalls
(Abb. 3).

Bei den Nachuntersuchungsterminen nach 3,
6 und 12 Monaten wurde jeweils ein aktuelles
zerebrales Nativ-CT ausgewertet. Bei den spiteren
Nachuntersuchungen erfolgten CT-Aufnahmen
nur, wenn sich klinisch der Verdacht auf eine
Komplikation ergab. Eine klinisch-neurologische
Untersuchung wurde bei jedem follow-up durch-
gefiihrt. Die aufgetretenen Komplikationen wur-
den als ventilunabhéngig oder ventilabhédngig klas-
sifiziert. Als ventilunabhéngige Komplikationen
waren Shuntdislokationen im gesamten Beobach-
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tungszeitraum bei 4 Patienten (4% ) zu beobachten;
Infektionen traten bei 3 Patienten (3%) auf. Bei
einem Patienten trat eine Fehlfunktion aufgrund
einer nicht achsengerechten Stellung des Shunt-
assistenten auf. Ein Patient verstarb postoperativ
trotz fachgerechter Thrombembolieprophylaxe an
einer durch eine Beinvenenthrombose hervor-
gerufenen Lungenembolie. Als ventilabhéngige
Komplikationen wurden in 9 Fillen Unterdraina-
gen und in 6 Fillen Uberdrainagen registriert. Als
Unterdrainage wurde dabei eine weitere Zunahme
der Ventrikelweite nach Shuntimplantation im
Zusammenhang mit einer klinischen Verschlech-
terung oder einer im Vergleich zum préoperativen
Status unveridnderten Symptomatik definiert. Als
Uberdrainage definierten wir das Auftreten sub-
duraler Hygrome von mehr als 2 mm Stérke, den
Nachweis subduraler Himatome oder eine deut-
liche Abnahme der Ventrikelweite bei klinischer
Verschlechterung. Aufgrund der Unterdrainagen
erfolgten bei 8 Patienten (7%) Ventilrevisionen.
Dabei wurde jeweils ein Dual-Switch-Ventil mit
niedrigerem Offnungsdruck oder ein program-
mierbares Ventil mit Gravitationseinheit implan-
tiert. Bei einem Patienten, der iiber ein verstell-
bares Ventil verfiigte, konnte die Unterdrainage
durch eine Ventilumstellung therapiert werden.
Uberdrainagen wurden in 6 Fillen (5%) evaluiert.
Bei 3 Patienten erfolgte eine Ventilrevision, bei
3 anderen Patienten wurde eine Ventilumstellung
vorgenommen. Insgesamt ldsst sich damit eine
Komplikationsrate von 19,7% festhalten, dabei
entfallen 6,8% auf ventilunabhéngige und 12,8%
auf ventilabhingige Komplikationen.

Diskussion
Untersuchungsmethoden

An erster Stelle der einzelnen Untersuchungsver-
fahren stehen die ausfiithrliche Anamneseerhebung
und die korperlich-neurologische Untersuchung
des Patienten. Insbesondere sollte bei der Erhe-
bung der Anamnese gezielt nach moglichen intra-
kraniellen Erkrankungen und Schéddel-Hirn-Trau-
men gefragt werden. Zur Sicherung der Diagnose
eines Hydrozephalus muss per definitionem eine
Ventrikelerweiterung vorliegen. Mit der Compu-
tertomographie allein kann ein Normaldruck-
hydrozephalus nicht diagnostiziert werden. Nach
Bgrgesen und Gjerris [28] sowie Tans und Poor-
tvliet [29] korreliert die Ventrikelgrosse nicht mit
dem Druck-Volumen-Index, dem Abflusswider-
stand und dem Ruhedruck. Aus diesem Grunde ist
eine alleinige Selektion der Patienten fiir eine
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Shuntimplantation anhand des computertomo-
graphischen Befundes abzulehnen. Mit der Kern-
spintomographie ist die Bestimmung des Ventrikel/
Sulci-Quotienten moglich, der tendenzielle Hin-
weise zur Differenzierung zwischen einer zerebra-
len Atrophie und einem Normaldruckhydrozepha-
lus gibt. Ein Ventrikel/Sulci-Quotient von {iiber
0,34 soll fiir einen Normaldruckhydrozephalus
pathognomonisch sein [30]. Ferner reprisentiert
die Kernspintomographie eine besonders gute Un-
tersuchungsmethode zur Verifizierung der Kom-
munikation der Liquorrdume. Die Single-Photon-
Emissions-Computertomographie (SPECT) und
auch die Positronen-Emissions-Tomographie
(PET) zdhlen nicht zu den Routineverfahrenin der
Diagnostik. Die damit gewonnenen Erkenntnisse
iiber die rCBF und den zerebralen oxidativen
Metabolismus liefern auch keine wesentlichen
neuen Aspekte zur Pathogenese des Normal-
druckhydrozephalus. Eine signifikante Abgren-
zung zu anderen Krankheitsbildern, die mit einer
Demenz einhergehen,ist nicht moglich [31,32]. Die
Pneumenzephalographie [33], die Angiographie
[34,35] und auch die Isotopen-Zisternographie [36]
werden lediglich im Rahmen der historischen
Entwicklung in der Diagnostik des Normaldruck-
hydrozephalus erwidhnt und besitzen heutzutage
bei diesem Krankheitsbild keine Relevanz mehr.
Bgrgesen und Mitarbeiter [37] bezifferten den
Anteil der falsch positiven Ergebnisse der CT-
Zisternographie auf tiber 60%.

Verschiedene Flussdiagramme zur Diagnostik
des Normaldruckhydrozephalus [14] beinhalten
die Analyse und Bewertung des ICP-Signals
nach Langzeitmessung und der unterschiedlichen
Methoden des Infusionstests. Als intrakranielle
Druckwellen sind neben den Puls- und Atemwellen
die A-Wellen, B-Wellen und C-Wellen bekannt.
Oszillationen des intrakraniellen Druckes mit ei-
ner Frequenz von 0,5 bis 3/Minute und Amplituden
von wenigen mm Hg bis zu iiber 50 mm Hg werden
als B-Wellen bezeichnet. Gaab [38] unterscheidet
B-Wellen vom sinusformigen Typ (physiologisch:
treten wihrend des Schlafes auf) und B-Wellen
vom Rampentyp, die als pathologisch zu bewerten
sind. Eine erhohte B-Wellen-Aktivitdt wihrend
der kontinuierlichen Liquordruckmessung wird
von einigen Autoren als pathognomonisches Zei-
chen fiir einen Normaldruckhydrozephalus ge-
wertet und soll mit einem guten Resultat nach
Shuntimplantation korrelieren. Kosteljanetz [39]
berichtet iiber falsch positive Befunde bei der
kontinuierlichen Liquordruckmessung. Er fand bei
66% seiner Patienten B-Wellen, bei 31% cine Er-
hohung der Resistance im nachfolgenden Infu-
sionstest, aber nur bei 28% gleichzeitig B-Wellen
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und pathologisch erhohte Abflusswiderstdnde und
bei38% der Patienten mit B-Wellen keinen erhoh-
ten Abflusswiderstand.

Beim Infusionstest wird der intrakranielle
Druck wihrend der Infusion von artifiziellem
Liquor gemessen. Der Fluss wird gegen den intra-
kraniellen Druck aufgetragen. Die Steigung der
Regressionslinie ist Ausdruck der Conductance,
der reziproke Wert ist die Resistance [40].

Das Prinzip des Konstant-Raten-Infusionstests
ist die Infusion von artifiziellem Liquor in den
lumbalen Subarachnoidalraum oder in einen Sei-
tenventrikel. Das Volumen wird mit Hilfe einer
Infusionspumpe mit einer konstanten Rate, die
zwischen 0,76 und 2 ml/min betrigt, injiziert. Der
provozierte Druckanstieg wird kontinuierlich re-
gistriert, und nach Erreichen eines neuen Steady
state wird die Infusion abgebrochen. Im Zustand
des sich neu eingestellten Plateaus kann man
davon ausgehen, dass die Resorptionsrate gleich
der Infusionsrate ist. Nach dem Verfahren von
Katzman und Hussey [41] bendtigt man zwischen
90 und 120 Minuten fiir die Untersuchung, da das
Erreichen des Plateaus etwa 40 bis 60 Minuten in
Anspruch nimmt. Der dynamische Infusionstest
nach Meier et al. [14, 42] benétigt nicht wie der
herkommliche Infusionstest den Gleichgewichts-
zustand zur Berechnung der beschriebenen Para-
meter. Mittels einer Regressionsanalyse werden
diese durch den Vergleich des an- und absteigen-
den Schenkels der Druckkurve errechnet. Dauch
und Zimmermann [43] haben die Literatur bezlig-
lich der positiven Pradiktoren gesichtet und kamen
zu dem Ergebnis, dass eine hohe Resistance (R,
>12,5 mm Hg - ml/min) eine Sensitivitdt von 98,5 %
und eine Spezifitidt von 62% erreicht und mit 86%
insgesamt als Pradiktor anzusehen ist. Die Sensiti-
vitdt der Cerebrospinal fluid dynamics studies wird
mit Werten zwischen 56 und 100% sowie die Spe-
zifitdat zwischen 50 und 90% in Publikationen mit
mehr als 30 Patienten [11] angegeben. Kahlon et
al. [21] beschreiben den Infusionstest mit 80%
positivem préadiktivem Wert, wobei falsch negative
Aussagen zu 16% moglich sind.

Der Cerebrospinal fluid tap test verfolgt jenes
Prinzip, das mit der Implantation eines liquor-
ableitenden Shunts erreicht werden soll. Durch
die Entnahme von 40 bis 50 ml Liquor kommt es
zu einer Senkung des Abflusswiderstandes und
einer Verbesserung des regionalen zerebralen
Blutflusses. Malm et al. [44] und Wikkelso [8] ge-
ben 5 bis 10% sowohl falsch positive als auch falsch
negative Ergebnisse beim Cerebrospinal-fluid-tap-
Test an. Auch Ishikawa et al. [45] sowie Sand et al.
[46] beschreiben falsch negative Untersuchungs-
ergebnisse nach der diagnostischen Liquorent-
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nahme. Als Ursache dafiir miissen die Erkran-
kungsdauer und das Ausmass des durch den Nor-
maldruckhydrozephalus bewirkten Hirnabbaupro-
zesses diskutiert werden. Nach Kahlon et al. [21] ist
der positive pridiktive Wert des Cerebrospinal-
tap-Tests mit 94% zwar hoher als derjenige des
Infusionstests mit 80%, allerdings wéren allein mit
dem Cerebrospinal-tap-Test 58 % der Patienten mit
positivem postoperativem Outcome nicht diagno-
stiziert worden. Somit beziffern sich die falsch ne-
gativen Befunde beim Cerebrospinal-tap-Test auf
58%. Aus diesen Griinden schlagen die Autoren
[21] vor, die Indikation fiir eine Shuntoperation zu
stellen, wenn entweder der Infusionstest oder der
Cerebrospinal-tap-Test positiv ist.

Behandlungspfad

Es sollte deshalb das folgende diagnostische
Prozedere beim klinischen Verdacht auf einen
Normaldruckhydrozephalus veranlasst werden.
Pristationdr erfolgt die Untersuchung mittels
Computertomographie oder Kernspintomogra-
phie zur Verifizierung eines Hydrozephalus inter-
nus, wobei geringe kortikale Atrophien und/oder
periventrikulire Hypodensitdten keine Pradik-
toren darstellen [14]. Der Vorteil der Kernspin-
tomographie ist in der grosseren Sicherheit bei der
Diagnostik der Kommunikation aller Liquorrdume
als Voraussetzung fiir den lumbalen Infusionstest
zu sehen. Danach erfolgt die stationidre Aufnahme
des Patienten zur ICP-Messung iiber 48 Stunden
oder zum intrathekalen Infusionstest. Die Indika-
tion zum ventrikuldren Infusionstest ist nur dann
gegeben, wenn nicht mit letzter Sicherheit in den
bildgebenden Verfahren der Neuroradiologie die
Kommunikation der Liquorabflusswege nachge-
wiesen werden kann, Stenosen im Bereich des
Spinalkanals vorliegen oder bei eindeutiger klini-
scher Symptomatik der lumbale Infusionstest phy-
siologische Werte aufweist. Nach der ICP-Messung
bzw. post infusionem wird der Cerebrospinal-fluid-
tap-Test mit einer Entnahmemenge von 40 bis
50 ml empfohlen. Nach der rechnergestiitzten
Auswertung der B-Wellen-Aktivitédt bzw. der Para-
meter des Konstant-Raten-Infusionstests sollte
beim Vorliegen einer pathologisch erhohten B-
Wellen-Aktivitdt bzw. pathologischer Abfluss-
widerstdnde die Indikation zur Shuntoperation
gestellt werden. Eine Besserung der klinischen
Symptomatik, insbesondere der Gangataxie, nach
der diagnostischen Liquorentnahme wiirde diese
Indikationsstellung untermauern. Beim Ausblei-
ben einer Besserung des Beschwerdebildes nach
dem Cerebrospinal-fluid-tap-Test bei Patienten
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mit pathologischen Abflusswiderstdnden und sehr
grosser Compliance ist eine lumbale CSF-Drainage
iiber 72 Stunden indiziert. Bei Besserung der klini-
schen Symptomatik,insbesondere der Gangataxie,
erfolgt die Shuntoperation im zeitlichen Intervall
von mindestens 14 Tagen nach der Untersuchung.
Das genannte Zeitintervall zwischen intrathekaler
Diagnostik und operativer Therapie ist bei Patien-
ten mit einem Normaldruckhydrozephalus gene-
rell zu empfehlen, da diese Patienten &dusserst
sensibel und mit einer klinischen Verschlechterung
auf eine zu abrupte Liquordrainage reagieren
konnen. Bei physiologischer B-Wellen-Aktivitét
bzw. physiologischen Abflusswiderstianden wird
eine konservative Therapie empfohlen.

In der Beobachtung der Krankheitsverldufe
unserer Patienten zeigt sich nach 3 Jahren ein
geringer Anstieg der durchschnittlichen Kiefer-
Scores (Abb. 2) bzw. ein leichter Abfall der durch-
schnittlichen Recovery-Rate (Abb. 3). Beides
driickt eine sekundédre Verschlechterung des be-
reits erreichten postoperativen klinischen Zustan-
des aus. Aus unserer Sicht bieten sich mehrere Er-
klarungsmoglichkeiten fiir dieses Phdnomen an:
Einerseits wiére ein zunehmender Einfluss der
Multimorbiditit der teilweise hochbetagten Pa-
tienten denkbar. So konnten beispielsweise Gang-
storungen anderer Ursachen filschlicherweise in
den Kiefer-Score Eingang finden. Andererseits
halten wir trotz erheblicher Anstrengungen, die
Wiedervorstellungen der Patienten zu jéhrlichen
Nachuntersuchungen zu organisieren, einen Se-
lektionsfehler nicht fiir ausgeschlossen. Es fiel
immer wieder auf, dass insbesondere Patienten mit
einem hervorragenden Outcome mehrere Jahre
nach der Operation nur noch schwer zu einer Vor-
stellung in der Ambulanz zu motivieren sind. Die
insgesamt guten Langzeitergebnisse der eigenen
Patienten bestdrken uns jedoch in der Forderung
nach einer subtilen prédoperativen Diagnostik. Bei
jedem Patienten sollte die Indikation anhand von
klinischen, neuroradiologischen und liquordyna-
mischen Untersuchungen abgewogen werden.
Gleichzeitig unterstreichen sie jedoch auch die
Wichtigkeit einer langfristigen Nachbetreuung der
Patienten, um spét auftretende Komplikationen
diagnostizieren und therapieren zu konnen.

Fazit fur die Praxis

Wir schlagen den hier vorgestellten Diagno-
stikpfad vor, mit dem unsere Arbeitsgruppe bisher
gute Ergebnisse bei der Diagnostik und Therapie
dieses Krankheitsbildes erreicht hat.
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