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Normaltrykkshydrocephalus Demens som kan behandles

kirurgisk

«...Et barn jeg så i Venezia, deformt og
mentalt tilbakestående, med et enormt og
misskapt hode. Det var også en tigger i Bo-
logna med et firkantet hode som var bredere
enn det var langt. En tiggerkvinne i Genova
bar på en liten gutt mens hun gikk fra dør til
dør, og ga ham til komikere som brukte ham
i sin forestilling for å vise et hode som var
større enn de to komikere’s til sammen. Det
er min egen tanke at gutten lider av samme
lidelse som jeg første gang observerte i
Augsburg hos en liten pike som i en alder av
7 måneder hadde større hode enn noen mann
jeg har sett.»

Slik beskrev Andreas Vesalius pasienter
med vannhode i 1543 (1). Drøyt 200 år sene-
re ble hydrocephalus beskrevet som en dis-
tinkt sykdom (2), og nye 200 år skulle gå før
en effektiv behandling ble utviklet. I 1930-
årene utviklet nordmannen Arne Torkildsen
en metode hvor han shuntet cerebrospinal-
væske fra ventrikkelsystemet til cisterna
magna gjennom en slange (3). Metoden ble
brukt hos pasienter med obstruktiv hydroce-
phalus, f.eks. pasienter med akveduktsteno-
se eller svulst som førte til avstengning av 3.
ventrikkel, akvedukten eller 4. ventrikkel.
Torkildsen leverte senere inn et doktor-
gradsarbeid ved Universitetet i Oslo, som ble
et av de mest omdiskuterte og omtalte i Det
medisinske fakultets historie (4). Det endeli-
ge gjennombrudd i behandlingen fant først
sted i slutten av 1950-årene. I 1955 fikk ame-
rikaneren John Holter, mekaniker i en ma-
skinforretning, et barn med hydrocephalus.
Det førte til at han hjemme i garasjen startet
et intenst arbeid med å utvikle en ventil som
skulle få et shuntsystem til å fungere. Han
forlangte nøye instruksjon av legene som be-
handlet hans barn, men «de fant sannsynlig-
vis ut at uten en grad bak navnet mitt ville jeg
ikke kunne gjøre noe med det i det hele tatt.
Jeg følte meg bare så bestemt og med denne
inspirasjon og motivasjon skulle jeg gjøre
noe med det ...» (5). Hans arbeid førte til ut-
vikling av shuntsystemer som siden har vært
brukt til å lede cerebrospinalvæsken til for-
trinnsvis bukhulen eller venesystemet. 

Hydrocephalus som utvikles etter at sutu-
rene er lukket, ble opprinnelig kalt okkult
hydrocephalus. Denne var selvsagt vanskeli-
gere å påvise, men kunne etter hvert diagnos-
tiseres ved ventrikulografi, hvor man påviste
forhøyet trykk og dilaterte ventrikler. 

I 1965 beskrev en gruppe kolleger i Bos-
ton en ny undergruppe av okkult hydroceph-
lus, normaltrykkshydrocephalus (6). Dette
er per definisjon en tilstand med økt mengde
cerebrospinalvæske intrakranialt, men med
normalt intrakranialt trykk. Den klassiske
normaltrykkshydrocephalus fremtrer klinisk
i form av demens, gangvansker og urin-
inkontinens, av enkelte omtalt som Adams
triade etter førsteforfatteren på ett av de to

orginalarbeidene (6). Ved CT-undersøkelse
kjennetegnes normaltrykkshydrocephalus
ved økt ventrikkelvolum og redusert over-
flaterelieff (det ekstrakortikale subaraknoi-
dalrommet er redusert). I et annet arbeid,
klassisk innenfor området, beskrev Peter
Black (7) at mer enn 60 % av pasientene som
hadde alle de tre klassiske symptomer, ble
bedre etter shuntkirurgi. Komplikasjonsfre-
kvensen var imidlertid høy – hele 35 %.

Frode Svendsen og medarbeidere minner
i dette nummer av Tidsskriftet om denne re-
lativt lille, men viktige pasientgruppen som
utvikler demens og gangvansker på grunn av
forstyrret cerebrospianalvæskesirkulasjon
(8). Insidensen av normaltrykkshydrocepha-
lus er ukjent. I en studie fra Nederland er det
hevdet at antall pasienter med shuntrespon-
derende normaltrykkshydrocephalus er 2,2
per million (9). I Stockholm legger vi inn et
30-talls shunter på denne indikasjon per år,
hvilket skulle tilsi 17 per million. Det fore-
ligger muligens mørketall – diagnosen er
ikke godt nok kjent blant primærlegene.

Pasienter med mulig normaltrykkshydro-
cephalus bør primært undersøkes med CT.
Flere arbeider har vist at prognosen er best
ved tidlig diagnose og behandling (10). Dia-
gnosen kan underbygges ved et antall sup-
plerende undersøkelser. Dette gjøres noe
ulikt ved forskjellige nevrokirurgiske sentre,
men kan omfatte f.eks. infusjonstest hvor
man måler kapasiteten for cerebrospinal-
væskereabsorpsjon, målinger av intrakra-
nialt trykk, med observasjon av trykkmøn-
stre over 48 timer eller tappetest – hvor man
tapper en viss mengde cerebrospialvæske
ved spinalpunksjon og ser om pasienten
bedres av dette, og/eller ulike nevroradiolo-
giske og nukleærmedisinske undersøkelser.

Vanneste og medarbeidere påpekte at sub-
stansiell bedring fant sted hos kun 15 % av
pasientene som gjennomgikk shuntoperasjon
for idiopatisk normaltrykkshydrocephalus i
Nederland og at substantial benefit/ serious
harm ratio var 1,7 pga. høy komplikasjons-
risiko (9). I en rekke andre arbeider er det
imidlertid påvist bedring hos � 90 %. med
fravær av komplikasjoner og/eller fravær av
vedvarende kirurgisk morbiditet (11, 12).

Shuntinnleggelse betraktes av mange som
et relativt enkelt nevrokirurgisk inngrep.
Dette er etter vår mening feil, og kan være
noe av årsaken til at man ved enkelte sentre
har hatt så høy komplikasjonsrisiko at man
har satt spørsmålstegn ved om det er riktig å
utføre operasjonen på indikasjonen normal-
trykkshydrocephalus. Norsk barnenevrokir-
urgis far, Karl Hovind (f. 1923), lærte en hel
generasjon norske nevrokirurger hvor viktig
de små detaljer under prosedyren er for et
vellykket resultat. Svendsen og medarbeide-
re, hvor seniorforfatteren har gått i bl.a. Ho-
vinds skole, kan vise til en svært lav kompli-

kasjonsfrekvens, som er en forutsetning for
at denne type kirurgi skal være meningsfylt
for større pasientgrupper.

Det er viktig at primærlegene kjenner til
diagnosen fordi operasjon kan føre til en
frapperende normalisering av tilstanden til
en dement, sengeliggende pasient. Oftere ser
man likevel en mindre uttalt forbedring hvor
demente og hjelptrengende pasienter blir
selvhjulpne og får en betydelig bedre livs-
kvalitet. Andre demensformer, f.eks. vasku-
lær demens og Alzheimers sykdom kan fo-
rekomme samtidig med normaltrykkshydro-
cephalus.
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