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ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Der Normaldruckhydrozephalus ist eine Erkran-
kung dlterer Patienten und eine der haufigsten Ursachen einer
behandelbaren Demenz. Er tritt gehduft mit einer Mikroan-
giopathie und einem M. Alzheimer auf, sodass die Differenzi-
aldiagnostik eine wichtige Rolle spielt. Diese wird entschei-
dend von den Bildbefunden getragen. Die Therapie besteht
in einer Liquorableitung durch einen Shunt, die méglichst
friihzeitig erfolgen sollte, um die Erfolgsaussichten zu verbes-
sern.

Methode Die Arbeit beruht auf einer Zusammenfassung der
Literatur und wurde mittels Recherche in PubMed hinsichtlich
der relevanten Arbeiten zu Epidemiologie, Klinik, Pathophy-
siologie, Diagnostik und Therapie durchgefiihrt. Erganzt wur-
den die Resultate durch die gemeinsame Leitlinie der Deut-

schen Gesellschaft fiir Neurologie und der Deutschen
Gesellschaft fir Neurochirurgie.

Ergebnisse und Schlussfolgerung Das Versténdnis der zu
einem Normaldruckhydrozephalus fiihrenden pathophysiolo-
gischen Verdnderungen ist in den letzten Jahren deutlich
erweitert worden und schlieBt Konzepte zur Erklarung der
Komorbiditaten mit ein. Die Diagnostik erfolgt anhand radio-
logischer und klinischer Indikatoren, wobei eine genaue Diffe-
renzierung zu den Komorbiditdten weiterhin nicht immer
maoglich ist. Durch gute Patientenselektion kann eine hohe
Ansprechrate auf die Therapie erreicht werden. Positive prog-
nostische Marker fiir einen Therapieerfolg sind ein Dispropor-
tionally Enlarged Subarachnoid Space Hydrocephalus (DESH),
eine kurze Krankheitsdauer, eine vorherrschende Gangsto-
rung und wenige Komorbiditaten.

Kernaussagen:

= Der Normaldruckhydrozephalus betrifft hauptsachlich
Patienten iber 65 Jahre mit hoher Komorbiditét einer
Mikroangiopathie und eines M. Alzheimer.

= Die Bildgebung spielt eine wichtige Rolle in der Diagnostik
und der Therapiekontrolle.

= |e friiher eine Shuntanlage erfolgt, desto besser ist die
Prognose.

Zitierweise

= lllies T, Eckert B, Kehler U. What Radiologists Should Know
About Normal Pressure Hydrocephalus. Fortschr Ront-
genstr 2021; 193: 1197-1206

ABSTRACT

Background Normal pressure hydrocephalus is a disease in
elderly patients and one of the most common causes of trea-
table dementia. It occurs frequently with microangiopathy
and Alzheimer’s disease, so that differential diagnosis plays
an important role. This is crucially determined by imaging
findings. Therapy consists of cerebrospinal fluid drainage
through a shunt, which should be performed as early as possi-
ble to improve the chances of success.

Method This report is based on a summary of the relevant
literature that has been reviewed in PubMed with reference
to epidemiology, symptoms, pathophysiology, diagnostics,
and therapy. The results were supplemented by the joint
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guidelines of the German Society of Neurology and the Ger-
man Society of Neurosurgery.

Results and Conclusion The understanding of the patho-
physiologic changes leading to normal pressure hydrocepha-
lus has expanded significantly in recent years to include con-
cepts explaining relevant comorbidities. Diagnosis is based on
radiological and clinical indicators, although accurate differ-

entiation with respect to comorbidities is not always possible.
A high response rate to treatment can be achieved by good
patient selection. Positive prognostic markers for therapeutic
success include Disproportionately Enlarged Subarachnoid
Space Hydrocephalus (DESH), short disease duration, predo-
minant gait disturbance, and few comorbidities.

Einleitung

Der Normaldruckhydrozephalus (NPH) ist ein chronischer, nicht-
okklusiver Hydrozephalus, der gehduft bei dlteren Patienten vor-
kommt. Er geht typischerweise mit einer Gangstérung, Inkonti-
nenz und einem demenziellen Syndrom einher, nach ihrem
Beschreiber als Hakim-Trias bezeichnet [1, 2]. Bemerkenswert
dabei, und daher namensgebend, ist der nicht erhéhte Liquor-
druck. Die Ursache eines NPH war lange Zeit unklar, inzwischen
erscheint ein ursdchlicher Zusammenhang mit einer Mikroangio-
pathie wahrscheinlich. Uber einen Zusammenhang mit einer Alz-
heimerdemenz wird spekuliert. Das gehdufte gleichzeitige Vorlie-
gen eines NPH mit diesen Erkrankungen bzw. deren klinische
Ahnlichkeit kann sowohl diagnostische als auch therapeutische
Schwierigkeiten bereiten. Die Therapie der Wahl ist die Anlage
eines Liquorshunts, mit dem bei entsprechender Selektion bei
einem GroRteil der Patienten eine klinische Verbesserung erreicht
werden kann. Dennoch ist der Therapieerfolg haufig durch die
Komorbiditdten mitbestimmt. Zudem sollte die Shuntanlage friih
im Krankheitsverlauf erfolgen, da dann hohere Erfolgsaussichten
bestehen. Diese Faktoren diirften letztendlich dazu beigetragen
haben, dass die Akzeptanz des Krankheitsbildes NPH zundchst ge-
ring war und es zum Teil immer noch ist. Dieser Artikel gibt einen
aktualisierten Uberblick iiber das Krankheitsbild und fasst das fiir
die tdgliche Arbeit wesentliche Wissen in anwendbarer Weise zu-
sammen. Hierbei liegt das Augenmerk auf den fiir den Radiologen
wesentlichen Aspekten, da die bildgebende Diagnostik eine zen-
trale Rolle spielt und die Befunde héufig nur im Gesamtkontext
zu interpretieren sind.

Klinische Symptomatik

Der NPH ist eine Erkrankung &lterer Patienten und tritt unter
65 Jahren selten auf. Die Angabe genauer Inzidenzen ist durch
die uneinheitliche Verwendung von diagnostischen Kriterien er-
schwert. Nach einer schwedischen Studie betragt sie bei Patien-
ten zwischen 70 und 79 Jahren 0,2 % und bei tiber 80-)dhrigen
etwa 6 %. Frauen und Manner sind gleich haufig betroffen [3, 4].
Entsprechend der chronischen Entwicklung des Krankheitsbildes
sind auch die Beschwerden langsam progredient und in der Regel
unvollstdndig ausgeprdgt. So vergeht oft eine lange Zeit bis zur
ersten Vorstellung beim Arzt. Die Gangstérung ist fast immer das
erste und im Verlauf dominierende Symptom. Haufig ist sie initial
nur subjektiv wahrnehmbar und Idsst sich nicht oder nur schwer
objektivieren. Im fortgeschrittenen Stadium ist das Gangbild

typisch breitbasig und schlurfend. Kopfschmerzen, wie bei einem
akuten Hydrozephalus, kommen nicht vor.

Das demenzielle Syndrom ist klinisch nicht immer offensicht-
lich; mit einer neuropsychologischen Testung lassen sich aber bei
fast allen Patienten kognitive Defizite feststellen. Diese Defizite
zeichnen sich durch eine subkortikale frontale Demenz aus mit
Verlangsamung des psychomotorischen Tempos und Stérungen
des verbalen Gedachtnisses. Kortikale Funktionen, wie z.B. die
Sprache, sind nicht beeintrachtigt [5]. Fir die Differenzialdiagno-
se und Prognosestellung ist problematisch, dass bei vielen Patien-
ten eine gemischte Demenz vorliegt. Sie ist in bis zu 60 % auch
vaskuldr bedingt, meist durch eine Mikroangiopathie, seltener
durch embolische Infarkte. Zudem finden sich bei bis zu 75 % der
NPH-Patienten die flir eine Alzheimer-Erkrankung typischen Beta-
Amyloid-Ablagerungen [6]. Die Bedeutung dieser Ablagerungen
ohne ein entsprechendes klinisches Erscheinungsbild ist aber
nicht abschlieBRend geklart.

Die Haufigkeit einer Harninkontinenz wird mit 45-90 % ange-
geben [7]. Sie ist Ausdruck einer zundchst vorherrschenden auto-
nomen Stérung und im spdteren Krankheitsverlauf hinzukom-
mender Frontallappen-assoziierter Defizite. Eine Stuhlinkontinenz
kann bei schweren Verldaufen hinzukommen und ist ohne eine
gleichzeitige Harninkontinenz selten [8-10].

Pathophysiologie

Die Entstehung eines NPH kann weder durch eine Stérung der
Liquorproduktion noch eine Flussbehinderung durch die Ventrikel
oder eine Resorptionsstorung nach dem ,Bulk-flow-Konzept*®
erklart werden. Die inzwischen favorisierte Theorie erklart die Ent-
stehung liber den sogenannten ,water-hammer*“-Effekt. Durch
den knochernen Schéddel hat dessen Inhalt (Hirnparenchym,
Liquor und Blut) ein konstantes Volumen, sodass Volumenverdn-
derungen eines Kompartiments durch Anderungen der anderen
ausgeglichen werden miissen. Das arterielle Blutvolumen hdngt
vom Herzzyklus ab und steigt in der Systole an. Dieser Volumen-
anstieg wird durch einen Windkesseleffekt der Arterien selbst ab-
gefedert. Die Compliance des Hirnparenchyms sowie Verschie-
bungen von Liquor und vendsem Blut halten das intrakranielle
Volumen dariber hinaus kompensatorisch konstant. Beim NPH
ist die Compliance insbesondere der (perforierenden) Arterien
durch eine Lipohyalinose und die des Hirnparenchyms durch mi-
kroangiopathische Verdnderungen vermindert. Dies fiihrt zu einer
Fortleitung des arteriellen Pulses nach intrakraniell, sodass der
Liquordruck nun pulsatil ansteigt, was sich in einer erhhten Am-
plitude bei Liquordruckmessungen zeigt. Die Volumenverschie-
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» Tab.1 Typische Bildbefunde bei einem NPH.
Struktur Befund
erweitert

Seitenventrikel

Temporalhérner proportional erweitert

3. Ventrikel erweitert

Aquadukt normal

4. Ventrikel selten erweitert
Corpus-callosum-Winkel <90°

DESH Fissura Sylvii erweitert

(Dysproportionally Enlarged Subarach-
noid Space Hydrocephalus)

flachige periventrikuldre

Marklagerveranderungen thie und NPH

bungen von Liquor und venésem Blut scheinen nicht mehr auszu-
reichen, um diesen ,water hammer“ auszugleichen. Es baut sich
ein Druckgradient zwischen Ventrikeln und Arachnoidalrdumen
auf (,transmantle pressure), in dessen Folge die Seitenventrikel
erweitert werden und das Hirn angehoben wird. Diese Theorie er-
klart auch das gleichzeitige Vorhandensein von Mikroangiopathie
und NPH.

Eine weitere Theorie bringt den NPH in Zusammenhang mit
dem glia-lymphatischen System, welches im Gehirn fir die Ent-
sorgung von Zellabbauprodukten zustdndig ist. Die Funktion die-
ses Systems ist bei NPH und Alzheimer-Patienten gleichermaRen
eingeschrankt. Es wird vermutet, dass Beta-Amyloid-Plaques die
Funktion des glia-lymphatischen Systems einschranken und zu ei-
nem NPH fiihren konnen, und andersherum eine eingeschrankte
Funktion des glia-lymphatischen Systems die Ablagerung von
Plaques begiinstigen und zu einer Alzheimer-Demenz fiihren
kann [11, 12].

Bildgebung/Diagnostik

Die Bildgebung spielt bei der Diagnostik des NPH eine zentrale
Rolle und schlieRt sich der Anamneseerhebung und klinischen Un-
tersuchung an. Sie dient hierbei dem Nachweis der (typischen)
Bildbefunde beim NPH und zum Ausschluss alternativer Ursachen
wie Tumoren, Infarkten oder anderen Demenzformen. Spater
dient die Bildgebung der Verlaufskontrolle und Detektion von
Komplikationen. Grundsétzlich ist sie mittels CT durchfiihrbar,
wobei insbesondere in der Primardiagnostik aufgrund der héhe-
ren Sensitivitit und aufgrund von strahlenhygienischen Uberle-
gungen die MRT vorzuziehen ist. Nach der Operation ist durch

typische Assoziation von Mikroangiopa-

Differenzialdiagnose/Bemerkung

DD Hirnvolumenminderung,
DD Verschlusshydrozephalus

DD Hippokampussklerose,
DD Atrophie bei M. Alzheimer

abgesenkter Boden +
Lamina terminalis nach vorne gewoélbt
= Druckgradient DD Verschluss, DD InfinOH

DD Aquaduktstenose,
DD Raumforderung,
Flow-void in T2-sagittal? Ggf. T1w-sagittal

DD Verschlusshydrozephalus

gemessen in parakoronarer Ebene auf Hohe der Commisura
posterior (> Abb. 2)

spezifischer Befund

Arachnoidalrdume an der Konvexitdt eng

breites Spektrum an DD, z. B.
Liquordiapedese beim akuten Hydrozephalus,
Multiple Sklerose,

Leukodystrophien

die bessere Sichtbarkeit des Shunts ggf. ein CT vorzuziehen. Im
Folgenden werden die typischen Befundmerkmale bei einem
NPH diskutiert [13-15] (> Tab. 1).

Ventrikelerweiterung

Vornehmliches Zeichen eines NPH ist die Erweiterung des Ventri-
kelsystems (» Abb. 1), bei dessen Vorliegen ein NPH grundsatz-
lich nicht ausgeschlossen werden kann. Die Erweiterung ist am
besten an den abgerundeten Frontalh6rnern, entfalteten Trigonae
und Temporalhérnern erkennbar. Die Erweiterung der Temporal-
horner ist ein sensitives Zeichen fir eine Liquordruckerh6hung,
muss aber gegen eine E-vacuo-Erweiterung bei Hippokampus-
sklerose und Atrophie der mesialen Temporallappenstrukturen,
z.B. bei einer Alzheimer-Demenz, abgegrenzt werden (siehe Dif-
ferenzialdiagnosen). Hierflr eignen sich auf den Hippokampus
gekippte parakoronare T2-gewichtete Sequenzen, sodass die ent-
scheidenden Strukturen des mesialen Temporallappens beurteilt
werden kénnen (> Abb. 2, 6, 7).

Ein hdufig zitiertes MaR fiir die Erweiterung der Ventrikel ist
der Evans-Index, welcher das Verhéltnis der maximalen Weite der
Vorderhorner und des Kalotteninnenrandes angibt. Der Index un-
terliegt allerdings einer groRen Variabilitdt durch die Schichtangu-
lation und ist wenig sensitiv fir die Pradiktion eines NPH oder ei-
nes Therapieansprechens, sodass seine Anwendung wenig
sinnvoll erscheint. Genauer ist die Volumetrie der Ventrikel, wel-
che aber durch den hohen Zeitaufwand fir die Routine ebenfalls
nicht geeignet ist [16, 17].

Der dritte und vierte Ventrikel kann bei einem NPH ebenfalls er-
weitert sein. Zur Beurteilung des dritten Ventrikels sind sagittale
diinnschichtige T2-Sequenzen mit langer TR-Zeit hilfreich. Hier
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» Abb. 1 Dieser Patient mit einem NPH zeigt in den koronaren und transversalen T2-Sequenzen das typische Bild mit Erweiterung des Ventrikel-
systems und der Fissura Sylvii (roter Pfeil). Die kortikalen Arachnoidalrdume am Vertex sind dagegen eng (griiner Pfeil).

kann durch ein Absenken des Bodens des dritten Ventrikels und
eine Vorwolbung der Lamina terminalis auf einen Druckgradienten
riickgeschlossen werden, wie er bei einem Hydrozephalus mit Ver-
schluss bzw. einer Stenose vorkommt. Die in diesen Sequenzen
sichtbaren Flow-voids sind diagnostisch ebenfalls zu verwerten
(Kapitel Liquorflussdarstellung) (» Abb. 4, 5). Die Erweiterung des
vierten Ventrikels ist beim NPH eher selten und kann ein Hinweis
fiir einen weiter distal gelegenen Verschluss sein [18].

Disproportionally Enlarged Subarachnoid Space
Hydrocephalus (DESH)

Der DESH ist das verldsslichste radiologische Zeichen eines NPH.
Die Erweiterung des Ventrikelsystems fiihrt beim NPH zu einer
Anhebung des Hirns mit charakteristischerweise in der Konvexitat
vermindert (,tight convexity sign“) und in den basalen Abschnit-
ten - speziell der Fissura Sylvii — erweitert einsehbaren Arachnoi-
dalrdumen. Dies unterscheidet den NPH vom Verschlusshydroze-
phalus, bei dem sdamtliche Arachnoidalrdume vermindert
einsehbar sind. Ein DESH hat einen hohen positiven Vorhersage-
wert fiir den Erfolg einer Shunt-Operation von 77 %. Ein negativer
DESH schlieBt das Vorliegen eines NPH aber nicht aus (negativer
pradiktiver Wert von 25 %) [19] (» Abb. 1). Nach einer Shunt-OP
kann sich die verminderte Einsehbarkeit der Arachnoidalrdume
zuriickbilden. Diese Riickbildung ist aber keine Voraussetzung fiir
ein klinisches Ansprechen.

Corpus-callosum-Winkel (CC-Winkel)

Der CC-Winkel ist eng mit dem DESH verkniipft, da durch die in der
Konvexitdt erweiterten Seitenventrikel bei fixiertem Corpus callo-
sum der CC-Winkel kleiner wird und die Arachnoidalrdume einge-
engt werden. Wichtig ist die Messung auf parakoronaren Schich-
ten, die auf Hohe der Commissura posterior (PC) rechtwinklig zur
AC-PC-Linie angefertigt werden. Ein spitzer CC-Winkel von unter

90° ist hinweisend auf einen NPH und korreliert mit dem Erfolg ei-
ner Shuntanlage, nach der er sich auch wieder normalisieren kann.
Durch einen kleineren Winkel von bis zu 60° wird die Spezifitdt noch
weiter erhoht, es fehlen allerdings groRere Studien, um den opti-
malen Cut-off festlegen zu kénnen [20, 21] (> Abb. 2).

Leukoaraiose

NPH-Patienten weisen (iberdurchschnittlich ausgepragte Veran-
derungen auf. Erklarbar ist dies durch die hohe Komorbiditdt eines
NPH und einer Mikroangiopathie. Fehlende Marklagerverdnderun-
gen machen einen NPH daher unwahrscheinlich. Patienten mit
ausgeprdagten Marklagerverdnderungen profitieren auch von ei-
ner Shunt-OP, wobei umstritten ist, ob der Therapieerfolgt durch
die Mikroangiopathie vermindert ist. Eine geringfligige trans-
ependymale Liquorresorption wird zwar postuliert, ist aber von
einer Mikroangiopathie nicht zu differenzieren. Zudem findet
sich in der Regel nach einer Shunt-OP kein riickldufiger Befund
[11, 22, 23] (> Abb.3).

Liquorflussdarstellung

Die in T2-gewichteten Sequenzen mit langer TR-Zeit entstehen-
den Flow-voids kénnen zur qualitativen Darstellung von Liquor-
fluss herangezogen werden. Sie sind allerdings stark von der ver-
wendeten Sequenz abhdngig, was die Vergleichbarkeit und die
Aussagekraft relativiert. Ein Flow-void im Aquddukt kann je nach
Sequenz und Parameter normal sein oder aber auf eine Stenose
hinweisen. Teilweise kdnnen die Flussausléschungen so stark sein,
dass der Aquadukt gar nicht mehr eingesehen werden kann; hier
kann man sich mit T1-gewichteten Bildern behelfen (» Abb. 4).
Mit einer Phasenkontrastkodierung kann der Liquorfluss quantifi-
ziert werden; am robustesten ist die Messung des Schlagvolu-
mens im Aquadukt. Es ist bei NPH-Patienten vergroRert, mit ihm
kann aber nicht sicher zwischen NPH- und Nicht-NPH-Patienten
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» Abb.2 Wichtig ist die richtige Messung des CC-Winkels, hier in einer sagittalen und parakoronaren T2-gewichteten Sequenz: Senkrecht auf der
AC-PC-Linie (blau) wird auf Hohe der PC der CC-Winkel gemessen (rot), der hier mit einem Winkel von 78° verkleinert ist. AC= Commisura anterior;

PC=Commisura posterior

» Abb. 3 Transversale FLAIR-Sequenz eines Patienten mit einem
NPH und typischerweise ausgepragten mikroangiopathischen
Veranderungen.

unterschieden werden. Auch hinsichtlich der Pradiktion des
Erfolgs einer Shuntanlage sind die Ergebnisse der Studien unein-
heitlich. Damit ist die Flussquantifizierung kein verlasslicher Para-
meter, kann aber als zusdtzlicher Baustein verwendet werden
[24-29].

Weitere Diagnostik

Der Liquorablassversuch (Spinal-tap-Test) ist der wichtigste klinische
Test zur Verifikation eines NPH. Hierbei wird eine groRere Menge Li-
quor abgelassen (ca. 30-40 ml). Die Auswertung erfolgt vor und
nach Ablassen von Liquor mittels klinischer Tests, z.B. Zuriicklegen
einer Gehstrecke unter Zeitmessung. Zudem wird die subjektive
Einschdtzung der Patienten per Fragebogen erfasst, da sie die
Beschwerdebesserung teilweise besser anzeigen als die klinischen
Tests. Kommt es bei dem Spinal-tap-Test zu einer tempordren Bes-
serung, wird die Indikation zur Shuntbehandlung gestellt. Zu beach-
ten ist, dass die Besserung innerhalb von wenigen Minuten bis zu
2 Tagen nach Ablassen des Liquors eintreten und von sehr unter-
schiedlicher Dauer sein kann. Die Sensitivitdt des Tests wird in Studi-
en mit 26-61% angegeben, ein negativer Spinal-tap-Test schliet
einen NPH aber nicht aus. Ein postpunktionelles Syndrom ist bemer-
kenswerterweise bei NPH-Patienten extrem selten.

Differenzialdiagnosen und Komorbiditaten

Die Differenzialdiagnose des NPH umfasst ein weites Spektrum an
Erkrankungen, die sich mit einer dhnlichen Klinik oder einem &hnli-
chen Bildbefund darstellen. Die meisten dieser Erkrankungen sind
bereits klinisch von einem NPH zu unterscheiden. Probleme berei-
ten aber insbesondere degenerative Erkrankungen, da sie sich im
Anfangsstadium dhnlich duBern kénnen [10]. Eine besondere Rolle
nehmen hierbei die Mikroangiopathie und Alzheimer-Demenz ein,
da sie — wie oben beschrieben - ursdchlich mit dem NPH verkniipft
sind. Entsprechend haufig liegen sowohl die klinischen als auch
radiologischen Merkmale beider Erkrankungen vor und kénnen oft
nicht sicher voneinander differenziert werden. Diese Unsicherhei-
ten kdnnen dazu fiihren, dass der NPH unterdiagnostiziert wird, da
andere Erkrankungen néher zu liegen scheinen.
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» Abb.4 Patient mit einem infratentoriellen intrazisternalen obstruktiven Hydrozephalus (InfinOH): Der Patient stellte sich mit einer Gangstérung
mit V. a. NPH vor. Im linken Bild ist in der sagittalen T2-Sequenz ein ausgeprdgter Flow-void im Aquadukt erkennbar, der die Sicht auf den Aquadukt
einschrankt. In der sagittalen T1-Sequenz ist der Aquadukt besser einzusehen. Das Absenken des Bodens des dritten Ventrikels sowie das Vorwol-
ben der Lamina terminalis zeigen einen Druckgradienten zwischen inneren und duReren Liquorrdumen an. Der Patient erhielt eine Ventrikulozis-

ternostomie mit rascher Besserung der Beschwerden.

Liegt ein Hydrozephalus vor, muss zwischen Verschluss- und
kommunizierendem Hydrozephalus unterschieden werden.

Hydrozephalus

Ublicherweise wird der NPH in eine primire und eine sekundire
Form eingeteilt. Haufige Ursachen eines sekunddren NPH sind
eine Subarachnoidalblutung und Meningitis, deren Vorliegen oft
bereits durch die entsprechende Klinik bzw. Anamnese vermutet
werden kann. Eine Meningeosis carcinomatosa kann ebenfalls ei-
nen nichtokklusiven Hydrozephalus verursachen; dieser ist aber
meistens schneller fortschreitend, sodass er sich mit Kopfschmer-
zen und einer Vigilanzminderung, also der Klinik eines akuten Hy-
drozephalus, duRert. Hinweise fiir eine Meningitis und eine Me-
ningeosis kdnnen sich im MRT durch eine Signalanhebung in der
FLAIR und eine Kontrastmittelaufnahme in den Arachnoidalrdu-
men finden, wobei die Verdnderungen bei der Meningeosis héufig
in den basalen Zisternen und an den Hirnnerven zu finden sind.
Vom NPH ist ein Verschlusshydrozephalus abzugrenzen. Er kann
auf jeder Ebene des Ventrikelsystems lokalisiert sein und kann
durch Tumoren, Kolloidzysten, Massenverschiebungen etc. verur-
sacht werden. Eine Aquaduktstenose kann sich bei Erwachsenen
mit einem langsam progredienten Hydrozephalus bemerkbar ma-
chen. Typisch ist ein erweiterter dritter und schmaler vierter Ven-
trikel. Auf diinnschichtigen, sagittalen T2w-gewichteten Bildern
kann ein Druckgradient Giber dem dritten Ventrikel erkennbar
sein. Zusatzlich kann hier die Durchgédngigkeit des Aquddukts be-
urteilt werden (» Abb. 4). Haufig sind die Flussausléschungen je-
doch so stark, dass die Beurteilbarkeit eingeschrankt ist (siehe
Kapitel Liquorflussdarstellung).

Ein InfinOH kann zwar durch eine langsame Entwicklung das-
selbe klinische Bild verursachen wie ein NPH, wirkt aber durch ei-
nen Verschlussmechanismus und ist daher pathophysiologisch
von einem NPH abzugrenzen. Der InfinOH zeichnet sich durch
einen Druckgradienten zwischen Ventrikelsystem und duBeren
Liquorrdumen aus, wie er beim NPH nicht zu finden ist. Der Ort
des Verschlusses ist dabei nicht erkennbar und wird zwischen Cis-
terna magna und den prdpontinen Zisternen vermutet. Er macht
etwa 10 % der Patienten mit einem chronischen Hydrozephalus
aus, diese sind zudem jiinger als NPH-Patienten (> Abb.5)
(» Tab.1).

Morbus Parkinson

Von den degenerativen Erkrankungen stellt der M. Parkinson durch
seine Haufigkeit und klinische Ahnlichkeit in der Friihphase die wich-
tigste Differenzialdiagnose zum NPH dar. NPH-Patienten kénnen
eine Bradykinesie, Rigiditdt und eine posturale Instabilitdt zeigen,
der fiir den M. Parkinson typische Tremor fehlt. Diese Symptome
konnen sich nach einer Shuntanlage zuriickbilden [30, 31]. Bilddiag-
nostisch ist der einzige auf einen M. Parkinson hinweisende Befund
das Fehlen des sogenannten Schwalbenschwanzzeichens, welches
einen positiven pradiktiven Wert von 69 % hierfiir hat. In der SWI-ge-
wichteten Sequenz stellt sich bei gesunden Patienten das Nigrosom-
1 der Substantia nigra als signalangehobener Streifen dar, wahrend
er bei Parkinsonpatienten signalabgesenkt ist [32].

Mikroangiopathie

Konfluierende Marklagerldsionen werden regelhaft bei NPH-Patien-
ten gefunden (> Abb. 3). Ursache ist die mikroangiopathisch be-
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» Abb.5 Patient mit einer Stenose des Aquadukts, die typischer-
weise am Ausgang liegt (griiner Pfeil). Im oberen Bild A in der
sagittalen T2-gewichteten Sequenz kein Flow-void als Zeichen von
Liquorfluss, aber Vorwolbung der Lamina terminalis und Absen-
kung des Bodens des dritten Ventrikels als Zeichen des Druckgra-
dienten zwischen drittem Ventrikel und duerem Liquorsystem.
Im unteren Bild B ist nach Ventrikulozisternostomie ein Flow-void
(iber dem Boden des dritten Ventrikels zu sehen, als Zeichen der
Wirksambkeit ist der dritte Ventrikel nicht mehr balloniert.

dingte Demyelinisierung des Marklagers. Darlber hinaus zeigt sich
die Mikroangiopathie in Form von lakundren Stammganglienveran-
derungen und pontinen Lésionen. Eine interstitielle Liquorresorpti-
on, wie sie typischerweise erkennbar ist bei einem Hydrozephalus
mit erhdhtem Liquordruck und mit der Mikroangiopathie verwech-
selt werden kann, findet sich beim NPH nicht. Da eine Mikroangio-
pathie ebenfalls mit einer Hirnvolumenminderung und Erweiterung
des Ventrikelsystems einhergeht, kann es bilddiagnostisch unmog-
lich sein, einen zusatzlich vorliegenden NPH auszuschlieRen, wenn
die typischen Bildbefunde (DESH) nicht vorliegen. Auch klinisch
kénnen sich die Manifestationen beider Erkrankungen mit einer
subkortikalen frontalen Demenz und einer Gangstérung dhneln
[33].

Morbus Alzheimer

Seltener als die Mikroangiopathie ist ein NPH mit einem M. Alzhei-
mer vergesellschaftet. Insbesondere im Anfangsstadium ist das
klinische Bild oft wenig spezifisch, sodass eine Differenzierung
schwierig sein kann. So zeigte eine Kohortenstudie, dass bei etwa
einem Drittel (36 %) der Patienten mit anfdanglichem Verdacht auf
einen NPH letztendlich (nach durchschnittlich 4,8 Jahren) die Di-
agnose einer Alzheimer-Demenz gestellt wurde [34]. Patienten
mit einem NPH zeigen in 40-75 % der Fille Beta-Amyloid-Ablage-
rungen, was allerdings nicht gleichbedeutend mit dem Vorliegend
einer Alzheimer-Erkrankung ist. Auch kognitiv unauffallige Perso-
nen konnen diese Ablagerungen aufweisen, haben aber eine ho-
here Rate an Hirnatrophie und kognitivem Abbau (26 % vs. 7%
tiber einen Zeitraum von 3 Jahren) [35]. Zur Entwicklung eines M.
Alzheimer sind also weitere Mechanismen notwendig [36]. Uber
das glia-lymphatische System kdnnte es einen pathophysiologi-
schen Zusammenhang geben, allgemein anerkannt ist dieser
aber noch nicht (siehe Pathophysiologie). Die typischen Zeichen

» Abb.6 Ein 60-jdhriger Patient mit einer Demenz vom Alzheimer-
Typ. In der parakoronaren T2-gewichteten Sequenz erkennt man
beidseits rechtsbetont die Erweiterung des Temporalhorns (griiner
Pfeil) und der Fissura choroidea (roter Pfeil) sowie die méRige
Hohenminderung des Hippokampus (blauer Pfeil), einem MTA-Score
von 2 entsprechend.

» Abb.7 Ein Patient mit bekannter Epilepsie und Hippokampus-
sklerose links. Das linke Temporalhorn ist in der parakoronaren
T2-Sequenz im Vergleich zum rechten erweitert (griiner Pfeil). Der
Hippokampus ist abgeflacht, die Digitationen sind nicht erkennbar,
eine Signalanhebung ist erkennbar.

eines Morbus Alzheimer im Spatstadium sind in der Bildgebung
eine temporomesiale und parietale Volumenminderung. Zur
Quantifizierung der temporalen Volumenminderung kann der
Mesial-Temporal-Atrophy (MTA) -Score eingesetzt werden, der
iber die Weite der Fissura choroidea, des Temporalhorns sowie
die Hohe des Hippokampus gebildet wird (> Abb. 6). Zudem
kann bei einem M. Alzheimer die Rindenfurchung parietal erwei-
tert sein. Abzugrenzen davon ist eine Hippokampussklerose, die
bei einer Temporallappenepilepsie gefunden werden kann und in
bis zu 10 % beidseitig auftritt. Befunde einer Hippokampussklero-
se sind ein vermindertes Volumen, eine erhéhte Signalintensitat
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» Abb. 8 Transversale CT-Bilder von Patienten mit einem NPH und Komplikationen nach Shuntanlage. In Bild A ist die Shuntspitze erkennbar
(blauer Pfeil), die Seitenventrikel sind vollstindig kollabiert im Sinne von Schlitzventrikeln als Zeichen der Uberdrainage. In Bild B ist das Ventrikel-
system normal weit, links gréRer als rechts zeigen sich schmale subdurale Himatome als Zeichen einer Uberdrainage (griine Pfeile). In Bild C ist
eine sehr seltene, aber gravierende Komplikation einer groRen Einblutung nach Shuntanlage (roter Pfeil) erkennbar.

» Tab.2 Typische Bildbefunde der Differenzialdiagnosen eines NPH.

klinische Diagnose MR-Befund

Mikroangiopathie Leukoaraiose des Marklagers, in den

Stammganglien und pontin

M. Alzheimer Volumenminderung temoporomesial
(MTA-Score) und parietal

M. Parkinson Schwalbenschwanzzeichen in der SWI

progressive mesenzephale Volumenminderung,

supranukledre Parese Kolibri-Zeichen, Mickey-Maus-Zeichen

Multisystematrophie pontozerebelldre Volumenminderung,
,Hot cross bun“-Zeichen,
Signalanhebung der mittleren Kleinhirn-
stiele,

,Putaminal rim sign“

frontotemporale
Demenz

Volumenminderung frontal und temporal

und eine abnorme interne Struktur: Verlust der Digitationen und
der 3-Schichtung (» Abb. 7). Diese Bereiche sind bei einem reinen
NPH nicht spezifisch erweitert [19].

Weitere degenerative Erkrankungen

Neben diesen Erkrankungen sind differenzialdiagnostisch weitere
degenerative Erkrankungen, wie die progressive supranukleére
Parese (PSP), die Multisystematrophie (MSA) und die frontotem-
porale Demenz (FTLD), klinisch weniger relevant, sei es aufgrund
ihrer Seltenheit oder der Differenzierbarkeit zum NPH. In » Tab. 2
sind die wichtigsten differenzialdiagnostischen Bildbefunde zu-
sammengefasst.

Therapie

Die Therapie des NPH ist die Anlage eines ventrikuloperitonealen
Shunts. Durch die Liquorableitung wird das Liquorkompartiment
kompressibel und kann den Water-hammer-Puls zusétzlich abfe-
dern. Der InfinOH, der vom NPH differenziert werden muss, wird
durch eine Ventrikulozisternotomie behandelt, mit dem Vorteil,
dass kein Fremdmaterial verbleibt. Wiederholte lumbale Liquor-
entlastungen werden nur ausnahmsweise fiir multimorbide Pa-
tienten mit einem zu hohen Operationsrisiko erwogen. Der Shunt
wird Gber ein frontales (seltener temporo-occipitales Bohrloch)
angelegt. Lumboperitoneale Shunts sind in Europa die Ausnahme,
werden in Japan hingegen héufig angelegt.

Verwendet werden inzwischen sog. hydrostatische Ventile. Mit
deutlich geringeren Raten an Uberdrainagen stellen sie gegen-
ber alteren Ventilen eine deutliche Verbesserung dar. Sie drainie-
ren im Stehen weniger Liquor, miissen aber, um richtig zu funk-
tionieren, £20° senkrecht zur Kérperldngsachse eingebaut
werden. Die Gesamtrate der Komplikationen nach Shuntanlage
liegt inzwischen in groRen, multizentrischen Studien zwischen 8
und 28 %. Die Uberdrainage ist hierbei die hiufigste Komplikation,
die sich mit klinischer Verschlechterung und Kopfschmerzen und
in der Bildgebung mit Hygromen bzw. subduralen Himatomen
und einer Verschmalerung der Ventrikel bis hin zu Schlitzventri-
keln zeigt (5-15 %). Intrazerebrale Blutungen sind mit 0,2 % sehr
selten, Shuntinfektionen mit 3,5 % etwas haufiger (> Abb. 8). Die
Rate der Shuntrevisionen betrdgt 13 %. Die Komplikationsrate ist
in den letzten Jahren deutlich riickldufig (friiher bis 38 %), wobei
die Rate der Shuntinfektionen und -revisionen weniger stark zu-
riickgegangen ist als die Rate der Blutungen und Uberdrainagen.

Bei entsprechender Selektion kann nach Shuntanlage bei 70-
90 % der Patienten eine klinische Besserung erreicht werden.
Nach etwa einem Jahr sind die Beschwerden aber haufig wieder
zunehmend, sodass sich die Erfolgsrate nach 5 Jahren auf etwa
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40 % reduziert. Dieser Verschlechterung wird mit einer Reduktion
des Er6ffnungsdrucks des Shunts entgegengewirkt, sodass mehr
Liquor abgelassen wird. Hiermit kann haufig eine erneute Verbes-
serung erreicht werden, deren Effekt aber ebenfalls nicht von
Dauer ist. Erkldrt wird dieser nachlassende Therapieerfolg u. a.
durch das Fortschreiten der zugrunde liegenden Mikroangiopa-
thie bzw. Komorbiditdten und der letztendlich nur symptomati-
schen Therapie des NPH. Wichtig fir den Therapieerfolg ist der
friithe Therapiebeginn, da mit fortschreitender Erkrankung die
Verbesserungschancen sinken. Das Symptom mit der besten
Riickbildung ist die Gangstorung, die sich bei etwa 2 Drittel der
Patienten verbessert. Auch die Inkontinenz kann bei vielen Patien-
ten positiv beeinflusst werden. Die demenzielle Symptomatik ist
dagegen deutlich schwieriger zu beeinflussen (18 und 21 %). Dies
wird als Anhalt dafiir gesehen, dass deren Ursache vornehmlich in
der gleichzeitig vorliegenden Mikroangiopathie oder degenerati-
ven Erkrankung liegt [37]. Die wesentlichen Pradiktoren fiir den
Erfolg einer Shuntoperation sind die Schwere der initialen Klinik,
die Beschwerdedauer und das Vorliegen von Begleiterkrankungen
sowie ein typischer Bildbefund mit DESH [38-44].

Zusammenfassung

Der NPH ist eine wichtige Differenzialdiagnose dlterer Patienten
mit einer Gangstérung und einem demenziellen Syndrom. Die
Differenzialdiagnostik wird durch die haufig gleichzeitig vorlie-
gende Mikroangiopathie und Alzheimer-Demenz erschwert. Da-
bei macht der NPH einen GroRteil der behandelbaren Demenzen
aus. Vornehmliche radiologische Zeichen eines NPH sind ein DESH
und ein kleiner CC-Winkel. Wichtige Differenzialdiagnosen sind
der InfinOH und eine Aquaduktstenose.

Als Voraussetzung fiir den bleibenden Erfolg eines Shunts ist
die Selektion der Patienten wichtig. Die Komplikationsraten einer
Shuntanlage sind heute gering. Insbesondere die Gangstérung
ldsst sich mit einer Shuntanlage sehr gut behandeln.
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