Operativ behandling
av normaltrykkshydrocephalus

Diagnostikk av normaltrykkshydro-
cephalus er viktig. Muligheten for at
denne tilstand, og ikke en irreversibel
nevrodegenerativ sykdom, kan forar-
sake symptomer som gangataksi, urin-
inkontinens og demens mi vurderes.
Slike symptomer kan med et enkelt
operativt inngrep bedres og noen gan-
ger helt reverseres.

Vi ensket med denne prospektive
studien & vurdere resultatene av shunt-
operasjon. Atte konsekutive pasienter
med mistenkt normaltrykkshydroce-
phalus ble testet for gangfunksjon og
med nevropsykologiske tester for og et-
ter operasjon.

En bedring i de postoperative teste-
ne 3—4 méneder etter shuntoperasjo-
nen forte til at seks av atte pasienter
fikk den endelige diagnosen normal-
trykkshydrocephalus.  Gangfunksjo-
nen ble bedre etter shuntinnleggelse
ogsa hos de pasienter som hadde en
betydelig demens. Ved uttalt demens er
det lite sannsynlig at demensen rever-
seres, men en bedring av enkelte kogni-
tive funksjoner kan likevel ofte spores
ved nevropsykologiske tester. Hvis pa-
sienten ikke er dement i henhold til tes-
ten Mini Mental Status, kan shuntope-
rasjonen likevel gi bedring av kognitive
funksjoner.

Pasienter med bade klinisk og ront-
genologisk mistenkt normaltrykkshyd-
rocephalus ber tilbys shuntoperasjon.

Demens forarsaket av normaltrykkshydro-
cephalus ble forst beskrevet av Hakim &
Adams i 1965 (1). Den velkjente symptom-
triade med gangforstyrrelse, urininkontinens
og demens er typisk for normaltrykkshydro-
cephalus, men den kliniske diagnose er for-
bundet med usikkerhet, og tilstanden lar seg
ikke alltid skille fra demens av andre arsa-
ker.

Differensialdiagnostisk vil det ofte vaere
mulighet for at det foreligger andre demens-
former, for eksempel primar degenerativ
hjernesykdom eller multiinfarktdemens, i
stedet for eller i tillegg til normaltrykkshyd-
rocephalus.

Ved normaltrykkshydrocephalus (som
ved andre kommuniserende hydrocephalus-
former) regner vi med at det er et misforhold
mellom produksjon og drenasje av cerebro-
spinalveeske. Fordi cerebrospinalvaesken er
inkompressibel og produksjonen av den er
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relativ konstant, medferer en okning i drena-
sjemotstanden en trykkekning som kompen-
serer for drenasjesvikten.

Begrepet «normaltrykk» er misvisende,
da det kan gi en forestilling om at det fore-
ligger helt normale intrakraniale vaske- og
trykkforhold hos pasienter med denne form
for hydrocephalus. Begrepet har likevel
oppstétt fordi det hos disse pasienter ofte blir
malt normalt trykk ved lumbalpunksjon. Det
malte normale trykket forhindrer likevel
ikke at pasienten kan ha episodiske trykk-

Figur 1 Skjematisk tegning av en ven-
trikuloperitoneal shunt innlagt ved hjelp
av to hudsnitt pd hode og ett i epigastriet.
Shunten, med palpabel ventil over og bak
oret, er subkutant beliggende fra bore-
hullet til epigastriet
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Normal pressure hydrocephalus (NPH) is an im-
portant diagnosis to keep in mind, i.e the possibil-
ity that NPH and not a neurodegenerative disease
causes the patient’s symptoms with ataxia, urin-
ary incontinence and dementia. Clinical improve-
ment, sometimes a complete reversal of the sym-
ptoms, may be seen after a simple surgical pro-
cedure.

This prospective study was performed by test-
ing eight consecutively shunted patients with a
walking test and a cognitive test battery pre- and
postoperatively.

Improvement 3—4 months after the shunting
procedure suggests that NPH was present in six of
eight patients. Walking ability was improved
after surgery, also in patients with severe demen-
tia. Severe dementia caused by NPH is hardly re-
versible, though cognitive tests may indicate
some improvement. However, early surgical
treatment of NPH in patients not suffering from a
dementia according to the Mini Mental Status
Test may bring improvement in some cognitive
functions.

Patients with both clinical and radiological
signs of normal pressure hydrocephalus should be
offered a shunting procedure.
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okninger som kan veare arsak til symptomut-
viklingen (2).

I tillegg til de kliniske symptomer baseres
diagnosen normaltrykkshydrocephalus pé
funnene ved cerebral computertomografi
(CT) (2-5). En CT-undersgkelse av hjernen
er fortsatt en god screeningmetode, der store
ventrikler, utplanert kortikalt relieff og peri-
ventrikuler lavattenuering er typisk for nor-
maltrykkshydrocephalus (3).

Gangfunksjonspreve for og ett degn et-
ter lumbalpunksjonsavlasting, kontinuerlig
degnregistrering av det intrakraniale trykket
og infusjonstester av forskjellige typer er til-
leggsutredninger for normaltrykkshydroce-
phalus. Ved infusjonstester undersekes pa-
sientens evne til & filtrere vekk spinalveske
fra subaraknoidalrommet. Kunstig cerebro-
spinalvaeske infunderes spinalt eller i hjer-
nens hulrom under samtidig méling av tryk-
ket, slik at filtrasjonsmotstanden (resorp-
sjonskapasiteten) kan bestemmes (5-9).
Tradisjonelt har den patofysiologiske for-
klaringen for normaltrykkshydrocephalus
vert at pasientene har ekt filtrasjonsmot-
stand for cerebrospinalvaske (nedsatt re-
sorpsjonskapasitet).

Behandlingen ved normaltrykkshydroce-
phalus gar ut pa & drenere cerebrospinalvees-
ken via et rersystem til bukhulen, ventriku-
loperitoneal shunt (fig 1-3), for & normali-
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Figur 2a

Figur 2b

Figur 2 CT-bilder av pasient 4, a) for og b) tre mdneder etter shuntinnleggelse. Hjerne-
ventriklene (med hvit shuntspiss i hayre sideventrikkel) er tydelig drenert etter operasjonen

sere og stabilisere de intrakraniale trykkfor-
hold.

Pga. vare egne erfaringer (10) med meget
lav komplikasjonsfrekvens (0 %) hos denne
kategori pasienter (25 pasienter 1984-91)
har vi inntatt en liberal holdning til ventriku-
loperitoneal shuntkirurgi ved mistanke om
normaltrykkshydrocephalus.

For & kvalitetskontrollere denne behand-
lingsstrategi utferte vi en prospektiv studie

Figur 3. For
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med et lite antall pasienter som var henvist
til behandling med mistanke om normal-
trykkshydrocephalus.

Materiale og metode

I lopet av halvannet ar ble étte konsekutivt
utvalgte pasienter operert for sannsynlig
normaltrykkshydrocephalus. Indikasjonen
for operasjon var liberal, basert pa ventrik-
kelutvidelse ved cerebral CT, og kliniske

Etter

tegn med typiske gangproblemer som usto-
het, bredbent stiv gange med korte, subben-
de skritt, samt alt fra mulig begynnende til
uttalt demens. Kun pasienter yngre enn 80 ar
ble inkludert i studien, og aldersspredningen
ble avslutningsvis 70—78 ar.

Operasjonen ble foretatt i narkose med
vanlig teknikk for ventrikuloperitoneal
shuntinnleggelse. Alle pasientene hadde et
normalt trykk ved ventrikkelpunksjon (< 200
mm vann (11) malt ved normokapni under
inngrepet).

Pasientene ble testet med nevropsykolo-
giske tester preoperativt, samt 2—3 dager og
3—4 maneder etter inngrepet. Testene var:
gangfunksjonspreve (vér prove); Mini Men-
tal Status, MMS (12); Street Completition
Test for visuospatial integrering (13); Ra-
vens matriser, modifisert til en enklere test
for visuospatial analytisk evne (14); Bergen
Face Recognition Test for visuospatial kon-
struktiv hukommelse (15); Lurias test modi-
fisert til en enklere test for ordhukommelse
(16); Wechslers Standard Memory Scale
modifisert til en enklere test for assosiativ
ordhukommelse (17); databasert testpro-
gram for reaksjonstid og oppmerksomhet
(18); Wisconsin Card Sorting Test (19) eller
Stroop-testen (20) for a teste frontallapps-
funksjon.

Gangfunksjonspreven ble mélt ved a telle
antall skritt brukt pa 16 meters ganglengde (i
fire meters etapper) med eller uten stotte. To
av pasientene kunne ikke gé for operasjo-
nen. En av disse kunne heller ikke ga 3—4
maneder etter operasjonen. For likevel a
kunne inkludere disse to pasientene i den
statistiske rangsumanalysen ble testresulta-
tet for ikke & klare a utfore proven satt til 100
skritt, et darligere resultat enn det darligst re-
gistrerte resultatet for de gédende pasientene.

All statistisk analyse av postoperativ for-
andring malt ved ovenstaende tester er fore-
tatt med Wilcoxons rangsumtest for parede
data.

Resultater

Den endelige diagnosen normaltrykkshyd-
rocephalus i tabell 1 baserer seg pa en anam-
nestisk og klinisk vurdering, inkludert bed-
ring 1 gangfunksjonspreven etter shuntinn-
leggelse. For pasient 1-6 gav det samlede
batteriet av kognitive tester (tab 2—4) en bed-
ring av assosiative cerebrale funksjoner ved
den postoperative kontrollen 3—4 maneder
etter operasjon (p < 0,01).

Testresultater preoperativt og ved 3—4
maneders kontroll er vist i tabell 1-4. Av
dette begrensede, men prospektive pasient-
materialet med atte pasienter gjennomgikk

Figur 3 Postoperativ bedring ved testing
kan ofte sees pd tross av at ventrikkelstorrel-
sen er tilncermet uendret. CT-bilder av pa-
sient 2 viser liten endring av de intrakra-
niale forhold tre mdneder etter operasjon
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seks pasienter en bedring typisk for diagno-
sen normaltrykkshydrocephalus. Av de to
pasientene som ikke responderte som for-
ventet pa shuntbehandling, utviklet den ene
en bedring i gangfunksjonen, men forver-
ring i arm- og handfunksjonen pa heyre side,
forenlig med et venstresidig mediainfarkt
som han antakelig utviklet uavhengig av den
gjennomgatte operasjonen. Den andre pa-
sienten gjennomgikk en progredierende for-
verring til tross for fungerende ventrikulope-
ritoneal shunt, noe som er typisk for diagno-
sen primer degenerativ hjernesykdom
(shuntfunksjonen ble testet ved en operasjon
i lokalbedevelse og ventrikkelsterrelsen var
uendret ved cerebral CT-undersokelse).

Gangfunksjonen viste signifikant bedring
3—4 maneder etter shunting (tab 1).

Evnen til assosiasjonslering og visuospa-
tial integrerende evne var ogsa signifikant
bedret 3—4 maéneder etter operasjonen (tab
2,3).

Malt enkeltvis viste de gvrige testene i
batteriet ikke signifikant postoperativ bed-
ring (tab 4).

Da shuntkirurgi alltid foretas i narkose,
var det ikke overraskende at den tidlige tes-
tingen 2-3 dager etter operasjonen, ikke
viste uttalte endringer (resultatene ikke vist i
tabellene). For kognitive funksjoner var det
ingen tendens til endring (p-verdier > 0,5),
og gjennomsnittsverdiene var faktisk noe
dérligere enn preoperativt. For gangfunk-
sjon kan det imidlertid vaere en tendens til
bedring da gjennomsnittlig gangfunksjon
var malbart endret i positiv retning (p =
0,14) allerede to til tre dager etter shuntope-
rasjonen pa tross av den gjennomgatte nar-
kosen.

Diskusjon

Gangforstyrrelse er det tidligste og sikreste
kliniske symptomet pa normaltrykkshydro-
cephalus (2), men gangproblemene kan
sannsynligvis ledsages av en tidlig subtil og
ofte subklinisk kognitiv reduksjon.

For a méle grad av kognitiv svikt kan Mini
Mental Status brukes som en flerdimensjonal
test pa demente pasienter, men denne enkle
testen er ikke folsom nok ved tidlig diagnos-
tisert normaltrykkshydrocephalus med subtil
cerebral reduksjon.

Mentale evner vil alltid vaere sammensatt
av mange kognitive dimensjoner. Flere tes-
ter vil séledes vaere nedvendig for méling av
sma forandringer. Vare tester viste seg a
vaere sensitive for postoperativ bedring etter
shuntavlastning. Pasienter med gangfunk-
sjonsforstyrrelse uten «demensy», slik den
ble malt med Mini Mental Status, gjennom-
gikk bedring ogsa av de kognitive evner, slik
disse ble malt med mer folsomme tester. S&-
ledes vil sannsynligvis en tidlig foretatt ope-
rasjon forhindre demensutvikling hos pa-
sienter med normaltrykkshydrocephalus
med samtidig redusert gangfunksjon og god
Mini Mental Status-skare. Uttalt funksjons-
nedsettelse malt med Mini Mental Status
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Tabell 1 Den preoperative diagnosen var normaltrykkshydrocephalus hos alle pasien-
ter. Ved den postoperative oppfelgingen ble diagnosen revurdert pa grunnlag av annen
diagnose og/eller manglende bedring etter operasjonen. Gangfunksjonspreven for og
3—4 méneder etter operasjon. Reduksjon i antall skritt indikerer en forbedring i gang-

Endelig diagnose

Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus

funksjon
Wilcoxons
rangsumtest
Pasient  For Etter (p-verdi)
1 60 46 -
2 72 42 -
3 72 40 -
4 54 51 -
5 48 36 -
6 99 49 0,021
7 100 39 =
8 100 100 0,018

Cerebralt infarkt/normaltrykkshydrocephalus?
Cerebral atrofi/Alzheimers sykdom

kan innebeaere at kognitive evner er gatt tapt
for alltid. Det er likevel et forbedringspoten-
sial etter shuntavlasting, der ikke minst
gangfunksjonen og evnen til enkel assosiativ
leering kan forbedres betydelig (tab 1-3, pa-
sient 4, 5, og 6).

Vare tester for oppmerksomhet/arvéken-
het og frontallappsfunksjon viste seg a vaere
for vanskelige for denne pasientkategorien.
Frontallappsdysfunksjon med oppmerksom-
hetssvikt er nok derfor et fremtredende sym-
ptom ved mental reduksjon som folge av
normaltrykkshydrocephalus.

I litteraturen angis det ofte at demens som
har vart mer enn seks maneder er prognos-
tisk ugunstig mht. reversering av symptome-
ne etter shuntbehandling. Dette kan forkla-
res med at demens som folge av normal-
trykkshydrocephalus i over seks maneder
ofte betyr at pasienten har gatt med sin til-
stand ubehandlet i vesentlig lengre tid og
kanskje nzrmere et ar enn seks maneder,
hvorav den forste tiden med en subklinisk
kognitiv reduksjon som gradvis utvikler seg
til demens. Tidsintervallet med normal-
trykkshydrocephalus i kanskje opptil og en-

Tabell 2 Assosiasjonslering for og 3—4 maneder etter operasjon. @kning i skére indi-
kerer en forbedring i evnen til 4 huske ordpar

Wilcoxons test

Endelig diagnose

Pasient For Etter (p-verdi)
1 17 23 -
2 19 22 -
3 16 20 -
4 11 18 -
5 4 21 -
6 6 10 0,028
7 13 16 -
8 0 0 0,018

Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus

Cerebralt infarkt/normaltrykkshydrocephalus?
Cerebral atrofi/Alzheimers sykdom

Tabell 3 Street completition test for og 3—4 maneder etter operasjon. @kning i skare
indikerer en forbedring i evnen til & gjenkjenne fragmentariske bilder (visuospatial inte-

grerende evne)

Endelig diagnose

Wilcoxons
rangsumtest
Pasient For Etter (p-verdi)
1 12 17 -
2 14 16 -
3 11 12 -
4 6 7 -
5 2 4 -
6 8 9 0,028
7 10 11 =
8 3 3 0,018

Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus
Normaltrykkshydrocephalus

Cerebralt infarkt/normaltrykkshydrocephalus?
Cerebral atrofi/Alzheimers sykdom
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Tabell 4 Ovrige og mindre utslagsgivende tester ved normaltrykkshydrocephalus.
Skare for/etter operasjon (Wilcoxons rangsumtest)

Mini Bergen face
Mental Ravens Lurias 5-  recognition
Pasient  Status matriser ordsprove test Endelig diagnose
1 29/29 4/4 44/50 5/9 Normaltrykkshydrocephalus
2 29/29 3/3 48/46 6/6 Normaltrykkshydrocephalus
3 26/29 2/5 40/46 2/4 Normaltrykkshydrocephalus
4 21/23 02 44/44 4/3 Normaltrykkshydrocephalus
5 18/29 3/5 40/48 4/5 Normaltrykkshydrocephalus
6 14/21 2/3 38/32 1/0 Normaltrykkshydrocephalus
7 27/22 2/3 50/36 6/3 Cerebralt infarkt/normal-
trykkshydrocephalus?
8 11/9 0/0 30/26 171 Cerebral atrofi/Alzheimers
sykdom

dog over ett ar hos disse pasientene kan vaere
for langt for at normale cerebrale funksjoner
skal gjenopprettes.

Infusjonstesten kan gi viktig informasjon,
men trenger kanskje ikke vaere nedvendig
forut for tilbudet om shuntavlasting (3). Med
en lav komplikasjonsfrekvens ved dette inn-
grep hos disse pasienter (10), har vi valgt &
veere liberale med indikasjonsstillingen. Vi
foretar derfor kun infusjonstest pa de pasien-
ter der klinisk undersekelse, CT-bilder og
pasientens allmenne status gjor at kirurgen
er i tvil om pasienten skal tilbys en operativ
behandling. Pasienter som har hatt subarak-
noidalbledning, hodeskade eller meningitt,
arsaker som kan forklare en sekunder
hydrocephalus, ber etter var mening alltid
opereres hvis den kliniske og radiologiske
undersekelsen gir mistanke om en tilstand
liknende normaltrykkshydrocephalus.

For streng operasjonsindikasjon med krav
om patologisk infusjonstest vil frata noen
pasienter et adekvat behandlingstilbud. En
konsekvens kan bli forverring av gangfunk-
sjon, urininkontinens og mental svikt, og
enkelte pasienter med gangfunksjonsfor-
styrrelse og pagdende subklinisk kognitiv
forverring vil utvikle irreversibel demens.

Patofysiologien bak normaltrykkshydro-
cephalus er ikke entydig. Enkelte studier
viser at cerebral sirkulasjon er redusert ved
denne tilstanden (2). Det er vist at pasienter
med normaltrykkshydrocephalus har en glo-
bal cerebral reduksjon i glukoseforbruk
sammenliknet med friske pasienter og pa-
sienter med Alzheimers sykdom som har re-
duksjon i glukoseforbruk bitemporoparietalt
(21). Det er ogsé vist at den regionale sirku-
lasjon i frontallappenes hvite substans og
thalamus er spesielt nedsatt ved normal-
trykkshydrocephalus (22). Trykk og nedsatt
mikrosirkulasjon i frontallappenes forbin-
delsesfibrer (hvit substans som ligger tett
inntil hjerneventriklene) kan forklare de sen-
sitive, men uspesifikke enkeltsymptomene,
og den noe mer spesifikke triaden for nor-
maltrykkshydrocephalus med gangforstyr-
relse, urininkontinens og frontallappsdys-
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funksjon. Reduksjon av den regionale sirku-
lasjon av thalamuskjernene kan muligens
vare en tilleggsforklaring pa den reduserte
oppmerksomheten som ofte er fremtredende
ved denne tilstand. Parallelt med bedringen
etter shuntbehandling hos pasienter med
normaltrykkshydrocephalus har det vert
vist bedring av den forannevnte regionale
mikrosirkulasjonen (21).

I litteraturen har det etter hvert fremkom-
met en forstdelse av at idiopatisk normal-
trykkshydrocephalus er positivt korrelert til
cerebrale sirkulasjonsforstyrrelser som gir
synlige radiologiske forandringer (2, 22,
23). Dette kan gke forstaelsen av hvorfor
enkelte pasienter responderer pa shuntbe-
handling til tross for en negativ utredning
med infusjonstest. Sikker diagnose kan tro-
lig kun baseres pa klinisk bedring etter
shuntbehandling (2).

Konklusjon

Ved mistanke om normaltrykkshydrocepha-
lus skal shuntoperasjon alltid vurderes. Ved
den preoperative vurderingen ber det legges
storst vekt pa den typiske gangfunksjonen
og den foretatte radiologiske utredningen
sammen med anamnese med henblikk pa
gjennomgatt sykdomstilstand som kan gi se-
kunder hydrocephalus. Gangfunksjonstest
for og etter lumbalpunksjon og/eller infu-
sjonstest ber utferes ved tvil om nyttever-
dien av kirurgisk shuntavlasting. Mini Men-
tal Status er ofte en utilstrekkelig test for &
pdvise tidlig og subtil kognitiv reduksjon.
Det er ofte nedvendig & anvende flere nev-
ropsykologiske tester for & kunne foreta
objektiv vurdering av kognitiv bedring etter
en shuntoperasjon, men prediksjonsverdien
for en postoperativ bedring er forelopig
usikker ved slik testing.
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