Der Hydrocephalus

Im menschlichen Gehirn existieren ein innerer und ein dusserer Liquor-
raum, die miteinander in Verbindung stehen. Das Hirnwasser, Liquor cere-
brospinales genannt, wird von einem feinen Adergeflecht gebildet und zir-
kuliert hierbei von Innen nach Aussen. Dieses ausbalancierte System an Li-
quorbildung, -zirkulation und-resorption kann durch verschiedene Ereig-
nisse in Dysbalance gebracht werden. Die hieraus resultierenden
Erkrankungen und Syndrome werden klinisch unter dem Begriff Hydroce-
phalus zusammengefasst. Liquorzirkulationsstérungen und damit der Hyd-
rocephalus stellen ein bedrohliches Krankheitsbild dar, das unbehandelt zu
schweren geistigen Stérungen und im Extremfall zum Tode fiihren kann.

vier groBeren Kammern, die Ventrikel ge-

nannt werden. Dabei werden die zwei groB-
ten, symmetrisch angelegten Ventrikel Seitenvent-
rikel genannt und sind jeweils liber einen kleinen
Abflussweg, das sog. Foramen interventriculare
(Foramen Monroi) mit dem unpaaren dritten Vent-
rikel verbunden. Dieser wiederum steht {iber den
sog. Aquaeductus cerebri mit dem vierten Ventrikel
in Verbindung. Alle vier Hirnkammern sind mit fei-
nen Adergeflechten oder Zottenwulsten ausgeklei-
det, die als Plexus choroideus bezeichnet werden.
Dieser produziert das Hirnwasser, den Liquor, wo-
mit alle vier Kompartimente gefiillt sind. Die schla-
genden oder schwingenden Bewegungen der Zilien
des Plexus choroideus transportieren den Liquor
von den beiden Seitenventrikeln iiber den dritten in
den vierten Ventrikel. Vom vierten Ventrikel gelangt
das Hirnwasser (iber zwei Aperturae laterales (Fo-
ramina Luschkae) sowie einer Apertura mediana
(Foramen Magendii) in den dusseren Liquorraum,
der auch Subarachnoidalraum genannt wird. Der
Liquor umspiilt das gesamte Gehirn inklusive dem
Riickenmark. Dadurch wird das zentrale Nervensys-
tem in einem schwebenden Zustand gehalten und
kann so idealerweise Bewegungen des menschli-
chen Korpers austarieren, ohne gegen den kno-
chernen Schidel zu stoBen (im Falle einer Hirner-
schiitterung geschieht genau dies). Erwachsene
Menschen haben, entsprechend dem Volumen des
Liquorraumes, etwa 120 bis 200 ml Liquor. Dabei
werden pro Tag etwa 500 bis 700 ml Liquor neu
gebildet. Fiir die Resorption sind Ausstiilpungen der
Arachnoidea verantwortlich, die im Schadel in die
vengsen Blutleiter der Dura mater (harte Hirnhaut,
die am Schidelknochen fest anliegt) ragen und
Pacchioni-Granulationen genannt werden. Stérun-
gen dieses Systems auf verschiedenen Ebenen (Bil-
dung, Zirkulation und Resorption) fiihren zum Hyd-
rocephalus, der im unbehandelten Fall immer eine
bedrohliche Erkrankung darstellt.

D er innere Liquorraum besteht anatomisch aus

1. Hydrocephalus occlusus: Hierbei handelt es
sich um eine mechanische Behinderung der Liquor-
zirkulation. So kann ein raumfordernder Prozess
wie z.B. ein Tumor oder eine anatomische Einen-
gung des Abflusses wie bei einer Aquaeduktstenose
zu einem Aufstau des Hirnwassers fiihren. Ein Hyd-
rocephalus occlusus kann pldtzlich, also akut oder
chronisch schleichend auftreten. Bei langsam fort-
schreitenden Formen des Hydrocephalus fiihrt die
resultierende chronische Druckerhéhung zu einer
dauerhaften Schadigung der Sehnerven bis hin zur
Erblindung. Typische Symptome sind dariiber hin-
aus periodisch wiederkehrende starke Kopfschmer-
zen und Ubelkeit bis zum Erbrechen. Der akute Ver-
schlusshydrozephalus kann bei Nichtbehandlung
durch Verdrangung von gesundem Hirngewebe
zum Tode flihren. Deshalb z3hlt diese Form zu den
neurochirurgischen Notféllen, die einer sofortigen
operativen Therapie bediirfen.

2. Hydrocephalus communicans (malresorpti-
vus): Hier liegt die St6rung auf Ebene der arachno-
idalen Granulationen, liber die der Liquor unter
physiologischen Bedingungen resorbiert wird. Es
verkleben die liquorriickresorbierenden Membra-
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Darstellung der inneren und
dusseren Liquorrdume. Der
Liquorfluss erfolgt von den inne-
ren Ventrikeln (schwarze Pfeile)
liber zwei Aperturae laterales
(Foramina Luschkae) sowie einer
Apertura mediana (Foramen
Magendii) zu dem dusseren
Liquorraum (Subarachnoidal-
raum, weisse Pfeile).
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nen, was zu einem Liquoraufstau und konsekutiv zu
einer intrakraniellen Druckerh6hung (aufgrund be-
grenzter rdumlicher Ausweichmdglichkeiten im
knéchernen Schadel) fiihrt. Diese Form des Hydro-
cephalus tritt hdufig auf nach einer Hirnhautent-
zindung (Meningitis), einem Schidel-Hirn-Trauma
oder nach einer Hirnblutung (Subarachnoidalblu-
tung oder Intrazerebralblutung).

3. Abzugrenzen hiervon ist der Hydrocephalus
e vacuo. Hier liegen vergroBerte Liquorrdaume
durch Verlust von Hirngewebe vor, wéhrend die Li-
quorzirkulation regelrecht funktioniert. Aufgrund
des groBeren Leervolumens (durch fehlendes Hirn-
gewebe) ist das Liquor-Gesamtvolumen im Ver-
gleich zu Gesunden erhoht.

Hydrocephalus bei Sduglingen
und Kleinkindern

Beim Fotus und beim Neugeborenen wird die Diag-
nose eines Hydrocephalus sonographisch gestellt.
Bereits ab der 18. - 20. Gestationswoche ist im Ul-
traschall ein mutmaBlicher Hydrocephalus nach-
weisbar. Aufgrund der offenen Fontanellen ist eine
Diagnostik mittels Ultraschall bis zum 12. Lebens-
monat méglich. Danach wird fiir die bildgebende
Diagnostik auf das MRT (Magnet-Resonanz-Tomo-
graphie) zuriickgegriffen. Nur mittels MRT kann zu-
verldssig sowohl die GroBe des Ventrikelsystems als
auch begleitende anatomische Fehlbildungen oder
Tumoren diagnostiziert werden. Der Nachteil des
MRTs ergibt sich aus der notwendigen Zeit fiir die
Generierung der MR-Bilder. Dazu muss der Patient
mehrere Minuten auf dem Untersuchungstisch ru-
hig liegen bleiben. Dies ist bei einem S&ugling oder
Kind nur in Narkose mdglich. Im Notfall ist das di-
agnostische Verfahren der Wahl das CT (Computer-
tomogramm). Es wird als schnelles Verfahren zum
Nachweis einer Ventrikelerweiterung eingesetzt
und erdffnet die Mdglichkeit einer Untersuchung
ohne Sedation bei Kindern. Als Nachteile gelten
aber die anfallende Strahlenexposition und der im
Vergleich zum MRT schlechtere Weichteilkontrast.

Oft werden Arzte mit der Frage konfrontiert, ob
eine bildmorphologisch nachgewiesene Erweite-
rung des Ventrikelsystems vor allem im Erwachse-
nen- oder Greisenalter zwingend therapiert werden
muss. Diese Frage ist nicht einfach zu klaren, da
nicht jeder Patient mit einer Ventrikelerweiterung
einen druckaktiven, dynamischen und damit thera-
piebedirftigen Hydrocephalus hat. Zusétzliche Un-
tersuchungen koénnen hierbei richtungsweisend
sein und bei der Entscheidung der Notwendigkeit
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einer operativen Therapie helfen. Hierzu gehdren
die Untersuchung des Augenhintergrundes oder
neuroendokrine Analysen, um indirekte chronische
Hirndruckschdden zu erfassen. Inwieweit einzelne
Symptome, wie ein Schwindel oder Gangst6rungen
mit einem Hydrocephalus in Verbindung stehen,
kann durch eine Probepunktion in den meisten Fal-
len geklart werden. Dazu wird eine Liquordrainage
durch eine Lumbalpunktion geschaffen. Bessern
sich die Symptome des Patienten nach der Liquor-
drainage, so ist die Wahrscheinlichkeit sehr hoch,
dass der Patient von einer operativen Therapie pro-
fitiert.

Normaldruckhydrocephalus und Demenz

Vor allem bei einer Sonderform des Hydrocephalus,
dem Normaldruckhydrocephalus (NPH), ist die Pro-
bepunktion ein wichtiges diagnostisches Hilfsmit-
tel. Bei dieser Hydrocephalus-Form zeigt sich zwar
eine Erweiterung der Liquorrdume, jedoch mit nur
intermittierender Zunahme des Hirndrucks. Die
Symptome beinhalten eine typische Trias mit kogni-
tiven Stérungen bis hin zur Demenz, Gangstdrun-
gen und einer Harninkontinenz. Diese Patienten
wurden friiher hdufig als dement abgetan und nicht
adaquat therapiert, da die Symptome denen der Al-
tersdemenz dhneln. Entscheidend ist jedoch, dass
NPH-Patienten von einer kleinen Operation deutlich
profitieren und sogar ins normale Leben zurlickge-
fiihrt werden konnen.

Abzugrenzen von den genannten Hydrocepha-
lus-Formen ist der Hydrocephalus e vacuo, bei dem
zwar bildmorphologisch eine Erweiterung der Li-
quorrdume vorliegt, dieser jedoch nicht druckaktiv
ist und aus einem primaren Hirngewebsschwund
resultiert.

Bei der operativen Therapie des Hydrocephalus
gilt es prinzipiell zwei Verfahren zu unterscheiden:



Gesundes Gehirn

1. die Implantation eines Shuntsystems oder

2. die Ventrikulostomie.

Die Einfiihrung von ventilgesteuerten Shuntsys-
temen ab den 1950er Jahren trug wesentlich zu
einer verbesserten Prognose des Hydrocephalus
bei. Ublicherweise besteht ein Shuntsystem aus
einem Katheter, der im Seitenventrikel platziert
wird, einem Ventil, das den LiquorabluB kontrol-
liert und einem distal ableitenden Katheter. Bei
den Ventilen wird zwischen zwei Ventiltypen un-
terschieden: differenzialdruckgesteuerte Ventile
und gravitationsgesteuerte Ventile. Bei Ersteren
besteht die Gefahr einer Uberdrainage, da Liquor
beim Lagewechsel vom Liegen zum Stehen ver-
mehrt Gber das Ventil abflieBen kann. Bei Gravita-
tionsventilen wird der Abflusswiderstand mit stei-
gendem hydrostatischem Druck groBer. In der Pra-
xis haben sich aber beide Ventiltypen bewahrt und
nur im Einzelfall und bei bestimmten Erkrankun-
gen ist ein Wechsel des Ventiltyps erforderlich. Der
distale Katheter flihrt den Liquor Ublicherweise
tiber einen subkutanen Verlauf in die Bauchhdhle,
also nach intraperitoneal (sog. ventrikuloperitone-
ales Shuntsystem). Ist die Implantation in die
Bauchhdhle nicht mdglich, kommt alternativ auch
die Ableitung zum rechten Herzvorhof infrage
(sog. ventrikuloatriales Shuntsystem). Obwohl
technisch einfach, hat die Shuntoperation die
hochste Komplikationsrate aller neurochirurgi-
schen Standardoperationen, wobei die Shuntinfek-
tion die haufigste reprasentiert. Ublicherweise tre-
ten Shuntinfektionen maximal 50 Tage nach der
Operation auf, denkbar sind aber Infektionen bzw.
Komplikationen zu jedem Zeitpunkt.

Bei der Ventrikulostomie handelt es sich um ein
operatives Verfahren, das in manchen Féllen als Al-
ternative zum Shuntsystem Anwendung findet. Da-
bei wird endoskopisch von einem Seitenventrikel
iber das Foramen Monroi in den dritten Ventrikel

Hydrocephalus

vorgegangen. Hier kann mechanisch am Boden des  CT Darstellung des Kopfes.
dritten Ventrikels die diinne basale Zisterne, welche  Links: Liquorrdume eines gesun-
durch eine arachnoidale Membran gebildet wird, den Patienten. Da die Liquorrdu-
er6ffnet werden. Es wird somit eine neue Liquor-  me mit Hirnwasser gefiillt sind,
passage geschaffen, die den diinnen Aquaeduct erscheinen sie im CT in schwarz.

und somit den vierten Ventrikel umgeht. Das An-  Rechts: Stark vergrésserte

wendungsspektrum dieses Verfahrens ist sehr be-  Liquorrdume (zentral gelegene
schrankt. Es kommt insbesondere bei Aqua- X-formige Struktur). Zur Abkld-
eductstenosen und Tumoren der Pinealisloge zum  rung der Ursachen des Hydroce-
Einsatz. Bei einem Hydrocephalus communicansist  phalus bedarf es weiterer klini-

dieses Verfahren also nutzlos.

Hydrocephalus sdmtliche Lebensdekaden mehr
oder weniger intensiv betreffen kann. Unbehandelt
flihrt ein druckaktiver Hydrocephalus zu voran-
schreitenden kognitiven Stérungen und zu einem
friihzeitigen Tod, oft innerhalb der ersten 30 Le-
bensjahre. Mit friihzeitiger Diagnose und Therapie
ist die Lebenserwartung und -qualitat heute deut-
lich gestiegen und erreicht ohne Probleme das Ni-
veau eines gesunden Probanden. Die Therapie der
Wahl ist einzig und allein die Operation, medika-
mentdse Therapieoptionen haben sich im Langzeit-

verlauf bisher nicht bewahrt. v

Das programmierbare Ventil CERTAS™ von CODMAN®
ist ein Beispiel flir programmierbare Ventile. Durch 8
verschiedene Druckstufen kann der Arzt den Druck opti-
mal und nichtinvasiv einstellen. Das Programmierbare
Ventil HAKIM® von CODMAN® (CHPV) ist ein weiteres

Beispiel der programmierbaren Ventile, zeichnet sich

aber durch 18 unterschiedliche Druckstufen aus. Beide
Ventile haben Programmiergerdte, mit denen der Opera-
teur die Druckstufe vor dem Eingriff einstellt bzw. nach dem
Eingriff entsprechend dem Zustand des Patienten problem-
los @ndern kann.

scher und labormedizinischer
Zusammenfassend lasst sich feststellen, dass der ~ Untersuchungen.
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