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Nizkotlaky hydrocefalus

Low-pressure hydrocephalus

Souhrn

Nizkotlaky hydrocefalus (low-pressure hydrocephalus; LPH) predstavuje zdvazné onemocnénti, které
je charakterizovédno dilataci komorového systému a klinickymi pfiznaky intrakranidlni hypertenze,
prestoze tlak likvoru v mozkovych komorédch je pod normalnimi hodnotami. Patofyziologie
LPH zUstava komplexni a stale ne zcela objasnéna, ale zda se, Ze souhra mechanizmt zahrnujici
izolaci komorového systému od subarachnoidedlniho prostoru, zmeény elasticity, kompliance
a permeability mozkové tkané a zvysenou permeabilitu mozkové tkané mlze hrat klicovou roli.
Diagnoza LPH by méla byt zvaZena u pacientl s klinickymi pfiznaky intrakranidInf hypertenze
a dilataci komorového systému na zobrazovacich metodach, pfi zachované patentni drendzi
likvoru a normalnim nastavenf tlaku. Lé¢ba LPH zahrnuje docasnou lécbu zajistujici stabilizaci
pacienta pomoci zevni komorové drendze a postupné odvykani od drendze za pomoci zvysovani
intrakranidinfho tlaku. Trvalou lé¢bu pfedstavuje endoskopicka stomie tieti komory a implantace
shuntu s nizkym nastavenim diferen¢niho tlaku. Volba typu shuntu mize byt individudlni,
nedoporucuje se pouze typ lumbo-peritonedini. Je tfeba zdlraznit, Ze rozpoznani a fadna Iécba
LPH jsou klicové, nebot nespravna lécba maze vést k fatalnim nasledkdm. Navzdory pretrvévajicim
vyzvam v diagnostice a lé¢bé LPH je dlleZité, aby bylo toto onemocnéni odborné vefejnosti dobre
zZnamé.

Abstract

Low-pressure hydrocephalus (LPH) is a serious disease characterized by ventricular dilatation and
clinical signs of intracranial hypertension, although the pressure of the cerebrospinal fluid (CSF) in
the cerebral ventricles is below the normal range. The pathophysiology of LPH remains complex
and not fully understood, but it seems that a combination of mechanisms involving isolation of the
ventricular system from the subarachnoid space, changes in brain tissue elasticity and compliance,
andincreasedbraintissue permeability may play akey role. The diagnosis of LPH shouldbe considered
in patients with clinical signs of intracranial hypertension and ventricular dilatation onimaging with
preserved patent CSF drainage and normal pressure settings. Treatment of LPH includes temporary
therapy to ensure patient stabilization with external ventricular drainage and gradual weaning from
drainage with the use of increasing intracranial pressure. Permanent treatment includes endoscopic
ventriculostomy of the third ventricle and implantation of a shunt with a low differential pressure
setting. The choice of the type of shunt may be individualized; only the lumbo-peritoneal type is
not recommended. It should be emphasized that recognition and proper treatment of LPH are
crucial, as improper treatment can lead to fatal consequences. Despite the ongoing challenges in
the diagnosis and treatment of LPH, it is important that the disease is well known to the professional
community.
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Uvod

Hydrocefalus je tradi¢né chdpén jako aku-
mulace mozkomisniho moku v nitrolebi,
dana nerovnovahou mezi tvorbou moku
a jeho vstifebavanim [1]. Dle Dandyho et
al. jej historicky délime na typ komuniku-
jici a obstrukenf [2]. V roce 1965 Adams et

al. popsali chronicky hydrocefalus s nor-
malnim tlakem likvoru [3], jehoz existence
byla dlouhou dobu pfedmétem kontroverzi
a stale nelze fici, ze by toto onemocnéni bylo
mimo odbornou komunitu v sirokém pove-
domi. O to méné je zndm hydrocefalus niz-
kotlaky (low-pressure hydrocephalus; LPH).

Prvni zminky v literatufe se objevuji v 70. le-
tech 20. stoleti, nicméné v té dobé se dosti
zameénoval pravé s hydrocefalem normo-
tenznim [4,5]. V roce 1994 Pang a Altschu-
ler ve své praci nizkotlaky hydrocefalus jasné
vymezili a popsali i diagnosticka kritéria [6].
Stejné jako vysokotlaky hydrocefalus se jeho
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Tab. 1. Diagnosticka kritéria nizkotlakého hydrocefalu dle Panga a Altschulera [6].

Diagnosticka kritéria nizkotlakého hydrocefalu

1 zhorseni neurologického stavu pacienta pfi obvyklé drendzi likvoru

2 ventrikulomegalie

3 perzistujici ventrikulomegalie pfi normalnim ¢i podnormalnim tlaku likvoru
4 klinickd a radiologicka reakce na ,podtlakovou” drendz likvoru

5 vylouceni malfunkce shuntu ¢i drendze likvoru

nizkotlaka varianta projevuje dilataci komo-
rového systému s akutnim klinickym stavem,
zejména zhorsenim védomi, nicméné tlak li-
kvoru v mozkovych komorach je pod hranici
normy. Tento zdanlivy paradox, spolu s ne-
dostate¢nymi moznostmi zobrazeni mozku
anepochopenim komplikované patofyziolo-
gie, zpocatku ved! k nespravné lé¢bé a Spat-
nym vysledkdim [7]. OdliSeni LPH od ostat-
nich typd hydrocefalu je krucidlni. Lé¢ba LPH
dle principl lé¢by vysokotlakého hydroce-
falu vede k fatdlnfim nasledkdm. I v dnesni
dobé je mortalita 11 %, coZ je alarmujici [8].
V této prehledové préaci si klademe za cil shr-
nout dosavadni poznatky o patofyziologii,
diagnostice a Iécbé LPH.

Patofyziologie

Pacienti s LPH jevi klinické znamky intrakra-
nidlni hypertenze, ¢emuz odpovida i dila-
tace komorového systému. Tlak likvoru je
vsak pod normalnimi hodnotami. Z tohoto
paradoxu je zfejmé, Ze patofyziologie LPH je
komplikovana a zatim nepanuje vseobecna
shoda. Pravdépodobné se jedna o souhru
nékolika mechanizmd. Zndmé jsou urcité ri-
zikové faktory rozvoje LPH. U dospélych pa-
cientll se onemocnéni vyvine nejc¢astéji po
intrakranidlnim krvaceni &i traumatu. U dét-
skych pacientl je nejcastéjsim rizikovym fak-
torem intrakranidlni neoplazie. Dale je popi-
sované riziko rozvoje LPH pfi intrakranidlni
infekci, pfitomnosti zkratu k drendzi likvoru,
likvoree (pooperacni ¢i posttraumatické).
Vyznamnym rizikovym faktorem je téz pro-
vedend lumbalni punkce. Zejména u déti
s LPH Ize v anamnéze vysledovat punkci
v 31 % [6,8].

Jako nejjednodussi se jevi teorie izolace
komorového systému od konvexitarniho
subarachnoidalniho prostoru, kterou po-
psali Rekate et al. [9]. V normélnich podmin-
kdch spolu tyto dva kompartmenty komu-
nikuji, ale vlivem krvéceni, nddoru ¢i zanétu
muze dojit k jejich oddéleni. Za fyziologic-
kych podminek je tlak v obou prostorech

v rovnovaze. Pfi izolaci se ale mohou lisit.
Pokud dojde k uniku likvoru z kortikdlnich
subarachnoidalnich prostor vlivem lum-
balni punkce ¢i kvali likvoree, vznikne tla-
kovy gradient i pfi normalnim intraventriku-
larnim tlaku, coZ vede k dilataci komorového
systému. Tuto teorii podporuje nalez zuzenti
¢i obstrukce aquaeductus mesencephali ¢i
vytokové ¢asti IV. komory u 10 % pacienttd
s LPH. Také jiz bylo zminéno, Ze u vyznamné
¢asti pacientl Ize vystopovat provedenou
lumbdlni punkci ¢i pooperacni likvoreu [8].
U vétsiny pacientl ale podobna anamnéza
nenf pfitomna, proto Ize predpokladat slozi-
t&jsi mechanizmus.

Lesniak et al. vysvétluji vznik LPH zménami
elasticity a kompliance (poddajnosti) mozku.
Predpoklddaji, Ze inicidlné dochézi k dilataci
komorového systému kvali vysokému tlaku
likvoru. Komorovy systém pUsobi kompresi
mozkové tkané, ¢imz je zvysena jeji kom-
pliance a snizena elasticita. Po poklesu tlaku
likvoru, napf. jeho drendzi, tudiz nedojde
k okamzité redukci ventrikulomegalie — tkan
je ptilis poddajna a snizend elasticita nedo-
voli obnoveni plvodniho objemu mozku
a Sife komor. Tento jev se oznacuje jako hys-
tereze, tedy zpozdovani efektu za jeho pfi-
¢inou. Klinické priznaky LPH pak nejsou
vyvolané kompresi bilé hmoty tenzni ven-
trikulomegalii, ale natahovanim periventri-
kuldrnich vldken vlivem dilatace komor [10].
Zvysend kompliance mozkové tkané byla
prokdzand i MR elastografii, byt se jednd
o kazuistické sdélenf [11].

Jind teorie pfedpoklada zmény ve visko-
elastickych vlastnostech a turgoru moz-
kové tkané. Jiz Hakim et al. navrhli, Ze by se
pfi matematickém modelovéni hydrocefalu
mélo pfistupovat k mozkové tkani jako k po-
rézni houbé, kterd ma urcité viskoelastické
vlastnosti [12]. MGzZzeme jej nazyvat téZ po-
roelasticky model. Pokud na mozek tento
model aplikujeme, dosdhneme dilatace ko-
morového systému za nizsiho intraventriku-
larniho tlaku neZ pfi pouziti elastického mo-

delu [13,14]. Porézni materidl mé dvé slozky.
Prvni slozka je pevnd, v tomto pfipadé viastni
mozkova tkan, a druha slozka je tekutd, tedy
extracelularni tekutina. Ukazuje se, ze pravé
objem extraceluldrni tekutiny mozku mize
hrat v patofyziologii LPH vyznamnou roli.
Vlivem patologickych inzultd mlze dojit ke
zvyseni permeability mozkové tkané a zvy-
Seni objemu extraceluldrni tekutiny. Tento
jev byl prokdzén u pacient( s LPH zejména
v periventrikuldrnich oblastech. Obecné
se pfitomnost periventrikuldrni tekutiny na
zobrazovacich metodach povazuje za znak
vysokého intraventrikularniho tlaku s trans-
ependymalnim prestupem likvoru. U LPH se
ale tento obraz mlze vyvinout i pfi nizkém
tlaku vlivem prave zvysené permeability [15].
Akins et al. si v3imli, ze u pacienta se zavede-
nou zevni komorovou drenazi se jeji odvod
ve fazi rozvoje LPH snizuje. To vysvétluji prave
prestupem tekutiny do mozkové tkané a roz-
Sifovanim komorového systému. Pi snizeni
pfepadu drendze do zdpornych hodnot se
pak odvod zvysuje, z ¢ehoz vyvozuji, Ze se
diky ,podtlakové drendzi” voda vraci z extra-
celularnich prostor zpét do komorového sys-
tému [16]. Bylo prokdzadno, ze mozkova tkan
s vys$im objemem extraceluldrni tekutiny
vykazuje vyssi kompliance a nizsi elasticitu.
Zjednodusené feceno, tkan je ,bahnitou” ob-
dobou pomyslné nacucané houby [6]. Proc¢
ale dochazi k rozsiteni komorového sys-
tému? Jednou mozZnostf je, Ze se LPH vyvine
az sekundarné pfi jiz vzniklé ventrikulome-
galii, a kvdli zméné elasticity a kompliance
se komorovy systém nezuzi. Ddlezitou roli
hraje téz disproporciondlni distribuce zvy-
sené permeability. Ta je nejvyssi v perivent-
rikuldrnich oblastech a v bilé hmoté [13,14].
Oblasti s vyssim objemem extracelularni te-
kutiny pak mohou expandovat do oblasti,
kde je objem nizsi. Opét se nabizi analogie
v{ci porézni houbé. Vyzdimana houba nema
takovou rezistenci jako houba namocend ve
vodé. Proto periventrikuldrni oblast expan-
duje smérem ke konvexité a mozkové ko-
mory se pak sekundarné dilatujf [16].

Diagnostika

Diagnostika LPH neni komplikovana. Hlavnim
problémem je na moZnost LPH pomyslet.
Diagndza LPH je pravdépodobnd u pacienta,
ktery jevi klinické znamky vazné intrakranialni
hypertenze. U dospélych i détskych pacientt
se nejcastéji jednd o poruchu védomi, bolesti
hlavy a léze hlavovych nerv( [8]. Na zobrazo-
vacich metodach je pfitomna dilatace komo-
rového systému, pficemz je drendz likvoru pa-

Cesk Slov Neurol N 2024; 87/120(1): 18-21

19




NIZKOTLAKY HYDROCEFALUS

tentni a nastavend na standardni tlak. Nenf
neobvyklé, Ze je zprvu pfitomen vysoky tlak
likvoru a ke vzniku LPH dochdzf sekundarné.
Je proto duleZité pacienty pravidelné klinicky
a graficky monitorovat [17]. Diagnosticka
kritéria shrnuli jiz Pang a Altschuler v roce
1994 [6] (tab. 1).

Lécba

Jakmile na diagnézu LPH pomyslime, mu-
sime pacienta stabilizovat. Jsou-li kroky pfi
stabilizaci efektivni, zaroven tim definitivné
potvrdime diagnézu. Hlavnim principem je
dosaZeni vyznamné redukce site komoro-
vého systému. V prvni fazi indikujeme I1é¢bu
zajistujici ¢i docasnou, po stabilizaci pa-
cienta pak Iécbu trvalou.

Docasna lécba nizkotlakého
hydrocefalu

Zevni komorova drenaz

Z definice onemocnéni vyplyva, ze klinické
a grafické projevy akutniho hydrocefalu
jsou pfitomné i pfes funkeni drendz mozko-
misniho moku se standardnim nastavenim
tlaku. Tato drendz mdze byt typu implan-
tované zevni komorové drendze (ZKD) i jiz
v minulosti zavedeného shuntu. Pravé druha
moznost dominuje u pacientl détského
véku (92 %). U zavedeného shuntu je ¢asto
nutna jeho verze na ZKD. Ta umozni nejen
stabilizaci stavu pacienta, ale je mozné se
pokusit o postupné odvykéani od drendze
a zvratit riziko nutné trvalé drenaze [8].

V akutni fazi se doporucuje jednorazova
aspirace 30-50ml likvoru ze ZKD. Nésledo-
vat by mélo snizenf vysky prepadu drenaze
pod uroven zevniho zvukovodu, tedy do za-
pornych hodnot tlaku. Objem drenaze by
mél byt zhruba 10-15ml likvoru za hodinu.
To C¢asto vyzaduje sniZzeni Urovné pfepadu
drendZze 5-20cm pod uroven zvukovodu [8].

Méme-li diagnézu LPH potvrzenou a pfi
drendzi s negativnim tlakem je patrna re-
dukce Sife komorového systému, mdzeme
se pokusit o postupné zvysovani Urovné
drendze, tedy intrakranidlniho tlaku. Tempo
zvysovani by mélo byt zhruba 1-2cm kaz-
dych 3-5 dnd, tedy velmi pomalé, pficemz
objem drénovaného likvoru by mél byt stale
10-15ml denné. Takto dlouhy interval mezi
jednotlivymi stupni zvysenf je nutny proto,
ze klinické zhorseni mdze nastat pravé az
po 5 dnech. Pfedpokladem je, Ze postup-
nym zvysovanim tlaku bude vracena kom-
pliance a elasticita mozku do fyziologickych
hodnot a drendz bude moci byt extraho-
vana. Toho vsak dosdhneme jen u 20 % dét-

skych pacientl a 1 % dospélych [8]. Zbytek
pacientl musime indikovat k definitivni chi-
rurgické lécbé. Z vyse uvedeného tempa
zvysovani drenaze vyplyva, ze odvykani vy-
7aduje dlouhodobou implantaci ZKD. Vime,
7e spolu s délkou implantace stoupa riziko
infekce [18]. Je tedy otazkou, zda se u do-
spélého pacienta o postupné odvykani od
drendze pokouset, kdyz vime, Ze Sance na
Uspéch je pficemz mald. U détskych pa-
cientl je vsak tento postup zcela racionalnf.
Riziko infekce mUZe byt snizeno pouzitim ka-
tétrd impregnovanych stfibrem ¢i antibio-
tiky [18]. Pokud tyto katétry nejsou implan-
tovany na daném pracovisti standardné, pfi
podezfeni na LPH je Ize doporucit.

V nékterych pracich je jako doplrikovéa me-
toda k ZKD popisovano jemné obvazovani
krku ¢i bFisni oblasti. Kompresf téchto oblasti
docilime zhorseni ndvratu z intrakranidlniho
Zilntho systému, tedy zvyseni Zilniho tlaku
a omezeni resorpce likvoru. Tento mechani-
zmus pak mze pomoci zvysit turgor mozku
a obnovit fyziologické podminky [19].

Trvala léc¢ba nizkotlakého
hydrocefalu

Endoskopicka stomie tfeti komory

Jiz zminéna teorie vzniku LPH hovofi o izo-
laci intraventrikuldrniho a subarachnoidal-
niho kompartmentu. Proto neni prekvape-
nim, Ze u ¢asti pacientd maze byt efektivni
endoskopicka stomie tfeti komory (endo-
scopic third ventriculostomy; ETV) [20]. Pfi
tomto vykonu je provedena stomie spodiny
ll. komory v misté tuber cinereum do pre-
pontinni cisterny. Tim je vytvofena komu-
nikace mezi komorovym systémem a suba-
rachnoiddlnim prostorem. Odtud pak mdze
dochézet k fyziologické resorpci likvoru.
Vyssi Uspésnosti ETV je pfirozené dosazeno
u pacientd, kteff maji zndmky obstrukce na
MR mozku (napf. nadory, cysty, zizeni mo-
kovodu) a kteff jiz maji zavedeny shunt. Na-
opak mensi Uspésnost je popisovana u pa-
cientd, u kterych se vyvinul LPH po zanétu
a subarachnoidalnim krvaceni, nebot suba-
rachnoidalni prostor podléha fibréze [8].
Obecné Ize fict, ze pokud je ETV anatomicky
moznda, mela by byt zvazovana jako prvni
krok. Po provedené ETV by mél pfijit pokus
o rychlé odvyknuti od komorové drenaze.
Po ETV nelze ocekévat dramatickou redukci
sffe komorového systému a pacient by mél
byt hodnocen zejména klinicky. Pokud je pa-
cient na drendzi stéle zavisly, byt je stomie
patentni, znaky LPH ¢asto vymizi a nésledny
shunt mlze byt implantovédn se standard-

nim nastavenim ventilu. Hydrocefalus pak jiz
vykazuje typické znaky hydrocefalu vysoko-
tlakého [20]. V pfipadech, kdy ETV nevedla
k definitivni 1é¢bé, doslo alespori ke zkracent
doby nutné subatmosférické ZKD [20].

Implantace shuntu

Pokud je ETV neuspésnd nebo nebyla ana-
tomicky moznd a pacient je stale zavisly
na ZKD, musime uvazovat o trvalé dre-
nazi likvoru shuntem. Vzhledem k nizkotla-
kému charakteru tohoto typu hydrocefalu
je vhodné pourziti ventilu s nizkym nastave-
nim diferen¢niho tlaku, nejlépe ventilu pro-
gramovatelného. DileZitou otdzkou je volba
typu shuntu. Jak jiz bylo zminéno, u urcité
Casti pacientd s LPH byla jako rizikovy faktor
hydrocefalu identifikovéna lumbalni punkce.
Proto se nedoporucuje zavedeni lumbo-pe-
ritonedlniho shuntu. Mezi efektivitou ventri-
kulo-peritonediniho a ventrikulo-atridlniho
shuntu rozdil nalezen nebyl, a Ize tak vyuzit
oba typy drenaze [8].

Zavér

Nizkotlaky hydrocefalus je vzdcné one-
mocnéni, které je charakterizované klinic-
kymi zndmkami intrakranidlni hypertenze,
ale subnormalnim tlakem mozkomisniho
moku. V [é¢bé LPH je vyuzivana v akutni
fazi nejcastéji ZKD, definitivni léc¢bou je pak
endoskopickd stomie Ill. komory ¢i zave-
denf shuntu. Nespravny diagnosticky a te-
rapeuticky postup vede k fatdlnim na-
sledkdm. Je proto velmi dudlezité, aby byla
problematika LPHvodborné komunité dobre
zZnama.
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