iNPH

Normaltryckshydrocefalus

Underdiagnostiserat

DEMENSTILLSTAND med
goda behandlingsresultat

Idiopatisk NPH &r en av fa demenssjukdomar som faktiskt kan behandlas. Ett enkelt
kirurgiskt ingrepp forbattrar mer an 80 procent av patienterna. Trots detta dr sjukdomen
kraftigt underdiagnostiserad. Forklaringen ar bland annat en bristfallig uppmarksamhet
pa tillstandet bland allmanlakare, geriatriker, radiologer och neurologer. Har gor professor
Carsten Wickelsg, Sahlgrenska akademin, Géteborg, en genomgang av diagnos och

behandling av tillstandet.

Infor kongressen "Hydrocephalus 2006” 1 Géteborg gjor-
des en enkitundersskning av allmiinlikares kinnedom om
normaltryckshydrocefalus (NPH). Undersskningen genom-
fordes som en telefonintervju och visade att endast ett fital
av allmiinlikarna ansdg sig ha god kinnedom om NPH. Det
var vilkint att datortomografi (DT) av hjirnan ir ett viktigt
led i utredningen och att behandling av NPH med ventriku-
loperitoneal eller ventrikuloatrial shunt ir effektiv.
Forklaringen till den bristfilliga kunskapen kan vara att
allminlikarna gor sd fi demensutredningar (i genomsnitt en
utredning i mdnaden) och dirfér genomsnittligen ser 1,3
NPH-patient per &r, vilket forstas inte dr tillrickligt for att
uppritthélla den kompetens man fick under utbildningen.
Det ir inte bara allminlikare som har bristfillig kinne-
dom om NPH, utan idven neurologer. Liser man Harold O
Conns sjukhistoria’ fir man en vildigt illustrativ beskrivning
av hur illa det kan g8 med diagnostik och behandling om
man drabbas av idiopatisk NPH — och skéts av inkompe-
tenta neurologer. Harold Conn, som var professor emeritus i
hepatologi vid Yale University School of Medicine, insjuk-
nade vid 68 drs alder, strax efter pensioneringen, med ging-
besvir som langsamt tilltog under de foljande dren. Han di-

14 neurologiisverige nr 4 —13

"INPH-patientens gang ar
ldngsam och bredsparig och
stegen hasande med utatro-
terade fotter.”

agnostiserades av neurologkollegorna vid Yale med
"Parkinson’s Disease-like syndrome” grundat pé klinik och
en MR som tolkades som cerebral atrofi (figur 1).

Det skulle dréja tio &r med frekventa bessk hos neurolo-
gerna innan han, av en yngre neurolog pd annan ort, fick
diagnosen NPH och blev framgéngsrikt behandlad med en
shuntoperation. Harold Conn évergav leversjukdomarna och
dgnade sitt dterfunna liv dt "att géra NPH till en vilkind
term for sdvil likare som lekmin”, med ett antal fina publi-
ceringar inom dmnet.






iNPH

T2-VIKTADE MR-BILDER FRAN TIDEN FOR INSJUKNANDET

Vad ar normaltryckshydrocefalus?

NPH ir ett tillstind som vanligen debuterar efter 65 drs lder
(maximum vid 70-75) och som ir vanligt férekommande
ocksd i dldrar 6ver 80. Utvecklingen ir oftast smygande och
progressen lingsam utan fluktuationer. Symtomen ir typiska
gingsvirigheter, kognitiv svikt och kontinensproblem. Det
r vanligast att syndromet dr komplett niir diagnosen stills,
men eftersom det dr mycket littare for patienter (och for li-
kare!) att prata om gdng- och balansproblem dn om kogni-
tion och bldsfunktion, ir det dessa symtom som har fatt storst
uppmirksamhet och oftast anges som debutsymtom. Fér att
stilla diagnosen NPH ska ventrikelsystemet vara vidgat och
det intrakraniella trycket normalt**.

NPH klassificeras som idiopatisk (iINPH) om det inte
finns ndgon uppenbar orsak till tillstindet och som sekundir
(sNPH) om det finns en sddan, som till exempel subaraknoi-
dalblédning, trauma eller infektion. iNPH ir den vanligaste
formen av hydrocefalus bland ildre och nedanstiende redo-
gorelse dr dirfor fokuserad pa detta tillstind.

iNPH-patientens ging ir lingsam och bredsparig och ste-
gen hasande med utdtroterade fotter. Ledrorelserna idr ned-
satta och medrérelserna i armarna ibland 6verdrivet kraftiga
(skyfflande). Fall idr vanligt férekommande, ibland tidigt i
forloppet, och det ir vanligast att patienten faller bakat. Ob-
jektivt noteras dragning bakét, ibland kompenserat av en
framétfillning av bilen'.

De kognitiva svirigheterna dr mycket varierande 1 inten-
sitet och sammansittning, frin litta minnes- och koncentra-
tionssvarigheter till svir demens eller forvirringstillstind. Of-
tast dr defekterna “subkortikala”, med minskad mental och
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"Tva randomiserade studier
visar tydligt att behandling
med shunt ar effektiv vid
iNPH.”

finmotorisk snabbhet, nedsatt minne f6r nyliga hiindelser och
svarigheter att pdbérja och genomféra handlingar pé ett dn-
damadlsenligt siitt. Det dr ocksd vanligt att man drabbas av en
vakenhetssinkning och skat somnbehov, emotionell férflack-
ning, initiativlgshet och motivationssvikt’.

Kontinensproblematiken beskrivs som en central ohim-
mad bldsrubbning med frekventa toalettbessk, hastigt pa-
kommande tringningar och inkontinens. I svdra fall kan pa-
tienten vara dubbelinkontinent.

Radiologiskt kinnetecknas iNPH av ett vidgat ventrikel-
system. Vidgningen ska vara orsakad av en storning av lik-
voromsittningen och inte bero pé cerebral atrofi till foljd av
till exempel degenerativ hjirnsjukdom eller trauma. Olyck-
ligtvis kallar man ibland den ventrikelvidgning man ser vid
cerebral atrofi fér hydrocefalus ex vacuo, vilket dr missledan-
de.

Vidare ska kommunikationen mellan ventrikelsystemets
alla delar och subaraknoidalrummet vara fri. Med MR kan



TYPISKA MR-FORANDRINGAR VID INPH

Figur 2.

den fria passagen genom akvedukten och foramen Magendi
undersokas med flédeskinsliga sekvenser och ses som det sa
kallade "How void™-tecknet.

Ventrikelsystemets vidgning omfattar i typiska fall sdvil
temporalhornen, som 3:¢ och 4:e ventrikeln. Man ser d4 ock-
sd en utslitning av hjiarnans hogst belidgna faror och en “cor-
pus callosum”-vinkel som dr mindre dn 90° (figur 2).

Dessutom krivs att det intrakraniella trycket ska vara
“normalt” (mindre in 18 mm Hg) f6r att man kan stilla di-
agnosen iNPH.

Vilka ar de viktiga differentialdiagnoserna?

Nir symtomen ir typiska dr det relativt enkelt att kiinna igen
en iNPH-patient. Ibland dr symtombilden mer komplex pd
grund av yttringar av andra samtidigt férekommande sjuk-
domar som till exempel kirlsjukdom, Alzheimers sjukdom
eller frontotemporal degeneration.

Vaskulira riskfaktorer som hypertoni, diabetes och hég
koncentration av blodfetter forekommer oftare hos patienter
med iNPH in i dldersmatchade referenspopulationer, vilket
kan vara ett svirt diagnostiskt och behandlingsmissigt pro-
blem.

Ar tillstandet sa ovanligt och "oviktigt” som det ofta
framhalls?
Det finns flera relativt firska undersékningar som klarligger
prevalensen och incidensen av iNPH. En tvirsnittsstudie av
Are Brean 1 Oslo® visade pd en prevalens pd 22/100 000 indi-
vider, hogst 1 dldersgruppen 70—79 &r (182/100 000) och ndgot
ldgre 1 gruppen éver 80 &r (93/100 000). Om man riknar om
dessa siffror till prevalens bland individer 6ver 65 rs dlder
finner man att 0,1 procent av dessa har iNPH. En tysk tviir-
snittstudie fann en prevalens pd 0,4 procent bland individer
dver 65 ar.

Flera utmiirkta japanska populationsbaserade studier har
visat betydligt hégre prevalens av iNPH, varierande mellan

0,5 och 2,9 procent av alla 6ver 65 ar, vilket motsvarar 120—
600/100 000. En svensk populationsbaserad studie under pu-
blicering har bekriiftat de héga japanska siffrorna och pavisat
en prevalens av iNPH pi 0,2 procent bland 7079 dringar och
5,9 procent bland personer ildre 4n 80 ar. Studien visade ing-
en skillnad mellan min och kvinnor. Det dr mycket intressant
att man fann s hog prevalens av iNPH bland individer ild-
re dn 80 &r, det har inte varit kiint tidigare och inverkar pd
uppfattningen av patofysiologin.

Det var ocksd anmirkningsviirt att enbart 2 av dessa 26
individer med klinisk och radiologisk iNPH faktiskt hade
diagnostiserats och behandlats for iINPH, vilket utgér ett be-
vis pd den kraftiga underdiagnostiken. Ett liknande resultat
fick man i Oslo-studien dir man konstaterade att 5,5 patien-
ter per 100 000 arligen insjuknade 1 INPH medan den drliga
operationsfrekvensen endast uppgick till 1,0/100 000(7). Fle-
ra skandinaviska undersékningar pekar siledes entydigt pa
en hog férekomst av iNPH bland ildre och en omfattande
underdiagnostik/underbehandling av tillstindet.

“Ett enkelt neurokirurgiskt in-
grepp foérbattrar mer an 80
procent av patienterna.”
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Gor det nagot att man inte diagnostiserar och behandlar
iNPH?

P4 vissa stillen 1 Sverige och internationellt anser man att
iINPH ir ett "icke-existerande” tillstdnd och att det inte finns
nfgra "bevis” pd att behandling har ndgon effekt. Man hin-
visar girna till en Cochrane-sammanstillning frin 2002° som
konstaterar att "There is no evidence to indicate whether pla-
cement of a shunt is effective in the management of NPH.”

Tva randomiserade studier, en frin Sahlgrenska sjukhuset
1 Goteborg publicerad 2011° och en frin Queens Square, De-
partment of Neurosurgery (under publicering), visar tydligt
att behandling med shunt ir effektiv vid iNPH. Den forra i
en grupp patienter med omfattande vitsubstansférindringar,
den senare i en grupp patienter med mycket typisk symtoma-
tologi.

En nyligen publicerad europeisk multicenterstudie® visade
att mer dn 80 procent av iNPH-patienterna ir forbittrade ett
ar efter shuntbehandling, ett resultat som fir ytterligare stod
av en dversiktsartikel av Ahmed Toma et al frin 2013" som
fastslar att effekten av shuntbehandling i studier som publi-
cerats under de senaste fem dren dr positiv hos mer dn 80
procent av patienterna med iNPH.

Sammanfattningsvis finns det 6vertygande stéd for att
iNPH ir en vanlig sjukdom hos ildre, att ett enkelt neuroki-
rurgiskt ingrepp forbittrar mer dn 80 procent av patienterna
och att tillstdndet tyvirr dr kraftigt underdiagnostiserat och
underbehandlat. Man fir inte glomma att det dr en fa de-
menssjukdomar som kan behandlas.

CARSTEN WIKKELS®

professor, neurovetenskap och fysiologi, Sahlgrenska akademin,
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