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Hydrocefalus
s hyperdynamickym
tokem likvoru
u mladeé pacientky

Tomas Radovnicky / Karel Pisték / Martin Sames

Hydrocefalus je onemocneénti, kterée je tradicné charakterizovdno aktivni
distenzi komorového systému danou neadekuvdtnim prutokem likvoru

z mista produkce do oblasti jeho vstrebdvdani. Tedy nerovnovahou mezi
tvorbou a vstrebavanim mozkomisniho moku. Tim dochazi k pretiaku
likvoru, dilatact komoroveho systéemu, utlaku periventrikuldrnich
struktur a v extrémnim pripadé, v dusledku neroztazitelnosti
neurokrania, ke smrti pacienta’ Jiz v roce 1913 Walter Dandly, jeden

Z pionyru neurochirurgie, rozdélil hydrocefalus dle jeho patofyziologie
na typ komunikujici a nekomunikujict? Tim postihl dva nejéastéjst
patofyziologické mechanismy. U komunikujictho hydrocefalu jsou volné
pruchodné mozkové komory a problémem je vstrebdvant likvoru do Zilnt
krve, u nekomunikujictho je pak pritomna morfologickd obstrukce

v rdmci mozkovych komor. Toto rozdélent postacuje k zakladnimu
pochopent vzniku hydrocefalu. Ukazuje se vsak, Ze hydrocefalus je velice
riznorodou jednotkou, kterd ne vZdy zapadd do uvedeného schématu.
Jiz vime, Ze v dilatovaném komorovém systému muze byt tlak likvoru

v normé - normotenzni hydrocefalus®, ¢i dokonce subatmosféricky —
nizkotlaky hydrocefalus?. Téz obstrukce v likvorovych cestdach nemust
byt vzdy morfologicka, ale muize byt i funkéni V prediozené kazuistice
predstavujeme jeden takouvy typ komplikovaného hydrocefalu, v jehoz
lecbe byla pouzita celd skala diagnostickych a lécebnych metod.
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Obr.1 T2 vazeny obraz MR v axialni a koronarni rovine.
Viditelna vyrazna dilatace komorového systému.

MR - magneticka rezonance

Kazuistika

V nasi kazuistice hraje Ustfedni roli patnactileta divka, ktera
byla sledovédna détskou neurolozkou pro mésice trvaji-
ci silné bolesti hlavy. Tyto byly lokalizovany do oboustran-
nych spankovych oblasti bez ndvaznosti na specifické ¢in-
nosti, polohu ¢i jiné faktory. Bolesti byly pritomny denng,
divka casto vynechavala ve Skole, kde se i beztak jeji pro-
sp&ch horsil kvlli poruse pozornosti a paméti. Osetrujici

Obr.2 Na PSIF sekvenci MR patrny vyrazny tokovy
artefakt likvoru pires aquaeductus mesencephali.

PSIF - sekvence ur¢ena k detekci toku likvoru (posterior spinal
instrumentation and fusion); MR - magnetickd rezonance
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neurolozka indikovala magnetickou rezonanci (MR) mozku,
kde byla nalezena dilatace komorového systému (obr. 1).
S timto byla pacientka pfrijata do nasi péce. V anamnéze
nebyly vystopovany zadné rizikové faktory pro vznik hyd-
rocefalu - perinatalni anamnéza byla negativni, pacientka
neprodélala zadny neuroinfekt ¢i Uraz hlavy. Na MR mozku
byla viditelna vyrazna dilatace komorového systému, zejmé-
na supratentorialné¢, nicméné ani IV. komora nebyla fyziolo-
gické sire. Déle bylo ndpadné ztzeni vtokové ¢asti aquae-
ductus mesencephali s velmi vyraznym tokovym artefaktem
na PSIF, tedy sekvenci uréené k detekci toku likvoru (obr. 2),
obraz ztZzeni mokovodu s hyperdynamickym tokem likvoru.
To podporoval i vyrazny bowing Ill. komory, tedy vybouleni
[ll. komory a vyhlazovani jejich vyklenkd, turecké sedlo vsak
nebylo zvétseno ani nikterak destruovano (obr. 3). Po pri-
jmu pacientky byla provedena optickd koherentni tomo-
grafie (OCT) zrakového nervu, ktera edém terce zrakové-
ho nervu neprokézala. Vzhledem k tomu, Ze se nejednalo
o jasny obstruk&ni hydrocefalus, byla nésledné provedena
lumbalni punkce ke zméreni tlaku likvoru a odbéru jeho
vzorku k laboratorni analyze. Tlak byl v normé - 17 cm H,0,
v laboratornich vysetrenich odchylka téz nebyla nalezena.
To znamena, ze na MR mozku jsou jasné znamky hydroce-
falu, ale jak nélez na o¢nim pozadi, tak i lumbalni punkce
ukazuji na normaini tlak mozkomisniho moku. Vzhledem
ke zminénému vyraznému tokovému artefaktu likvoru pres
aquaeductus mesencephali jsme se zaméfili na tento feno-
mén. Provedli jsme MR mozku metodou fazového kontras-
tu (Phase-Contrast MRI, PC-MRI), ktera umoznuje tokové
parametry likvoru kvantifikovat. Opravdu se potvrdilo, ze
tok likvoru je hyperdynamicky, maximalni systolicka rych-
lost byla 11,7 cm/s (obr. 4). Byla tedy vyslovena hypotéza,
ze se jednd o stenézu mokovodu a pacientce, a vzhledem
k véku samozrejmé i rodin€, byla navrzena endoskopické
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Obr.3 T1 vazena sekvence MR mozku. Patrny bowing
III. komory - vybouleni dna komory a jejich vybézku.

MR - magnetické rezonance

stomie lll. komory (ETV). Vzhledem k absenci mechanické
obstrukce mokovodu pri soucasné vysokych systolickych
rychlostech pritoku likvoru pres mokovod byla vyslovena
hypotéza, ze se jedna o funkcni stendzu mokovodu. S pri-
hlédnutim k veéku pacientky byly ona i jeji rodina sezndme-
ny s moznosti miniinvazivniho vykonu ve smyslu endosko-
pické stomie lll. komory (ETV). Rodina byla v3ak k operaci

rezervovand, proto jsme nabidli tehdy novou diagnostic-
kou metodu - miniinvazivni prfimé méreni intrakranialniho
tlaku (ICP) cidlem s telemetrickym prenosem namérenych
hodnot (Raumedic Neurovent-P-tel®). Hlavni vyhodou této
metody je moznost kontinuadlniho méreni ICP i v domacim
prostredi az po dobu 90 dnd. Implantace cidla byla prove-
dena bez komplikace a pacientka byla edukovana o zptso-
bu monitorace ICP, zejména vedeni deniku ¢innosti a bo-
lesti hlavy. Po trfitydennim méreni byla data analyzovana
a porovnana s denikem. Byl nalezen jasny korelat mezi sil-
nou cefaleou a hroty ICP az k hodnotam 30 mm Hg. Zvlas-
t€ napadné byly krivky béhem noci, kdy kratce po eleva-
ci ICP byla pacientka bolestmi hlavy opakované vzbuzena.
Po predlozeni vysledk( této metody pacientka i rodina sou-
hlasily s provedenim ETV. Zakrok byl proveden bez komp-
likace, prichodnost stomie byla verifikovana pooperac¢nim
vySetifenim pomoci MR mozku (obr. 5). Pooperac¢né se vSak
symptomy pouze zmirnily a po péti tydnech nastala kom-
pletni recidiva obtizi. Byla vyslovena suspekce na okluzi sto-
mie, nicméné kontrolni MR mozku toto nepotvrdila. Dalsi
postup mohl mit dva scénare. Prvni by znamenal pfipustit,
Ze pacientciny nespecifické symptomy nebyly dény poruse-
nou likvorodynamikou a nase rozvaha byla chybnd. Druhy
by znamenal setrvani v naSem predpokladu, Ze obtiZe jsou
spojeny s likvorodynamickymi pomé&ry, nicméné ETV nepo-
stacovala k odvedeni dostate¢ného objemu likvoru pfi jeho
pulzatilnim toku. Jedinou dalsi Ié¢ebnou metodou by v tom
pripadé bylo zavedeni ventrikuloperitoneélniho (VP) shun-
tu. Coz je vsak dalsi invazivni vykon, proto jsme uvazova-
li o dalsi diagnostické metodé - lumbalni drenazi. Jedna se
ve své podstaté o simulaci zavedeného shuntu docasnou
drenazi likvoru ze spinalniho subarachnoidalniho prostoru.

Obr. 4 PC-MRI sekvence zameéiena na kvantifikaci prutokovych parametru likvoru.

PC-MRI - zobrazovani magnetickou rezonanci s fdzovym kontrastem (phase contrast magnetic resonance imaging)
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1

CENTIMETERS

obr.5 Cidlo k piimému méfeni intrakranidlniho tlaku.

Po domluvé s pacientkou a rodinou byla lumbalni drenaz
zavedena a ponechana tfi dny s celkovym objemem od-
vedeného likvoru 500 ml. Po celou dobu drenaze byla pa-
cientka zcela bez bolesti hlavy. Test byl tedy pozitivni. Po vy-
taZzeni drenéze se bolesti vratily do dvou dnd. Nyni jsme
s vetsf jistotou mohli indikovat zavedeni VP shuntu. Proto-
Ze jsme predpokladali, Ze nastaveni ventilu shuntu nebude
u takto komplexniho typu hydrocefalu jednoduché, zaved-
li jsme typ ventilu, ktery umozni regulaci tlaku separatné
pro horizontalni a vertikalni polohu téla - Miethke proGAV®
2.0 s inicidlnim nastavenim 10 cm H,O a m.Blue® s nasta-
venim 25 cm H,O (obr. 6). Operace probéhla bez kompli-
kace a pacientka byla propusténa do doméaciho oSetrfovani
s tim, Ze pripadné zmény nastaveni ventilu budou prove-
deny v ramci ambulantnich kontrol. Pfi prvni kontrole pa-
cientka udavala pretrvavajici bolesti hlavy, proto bylo nasta-
veni ventilu proGAV® 2.0 pro horizontalni polohu snizeno

4

Obr.6 3D CSF Drive sekvence MR mozku - viditelny
je tmavy tokovy artefakt pres dno III. komory v misté
endoskopicky provedené stomie.

CSF - mozkomi$ni mok (cerebrospinal fluid); MR - magneticka
rezonance
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na 5 cm H,O. Pri dalsi kontrole za dva tydny pacientka po-
pisovala kompletni vymizeni pvodnich priznakl vleZe. Po-
pisovala vSak symptomy predrénovani, tedy vyraznou cefa-
leu pri vertikalizaci s rychlou Ulevou v horizontalni poloze.
Proto bylo nastaveni antigravitaéni jednotky m.Blue® po-
stupné zvySeno az na maximum, tedy 40 cm H,O. Na tomto
nastaveni byla nalezena rovnovéha mezi potrebou nizkood-
porové drendze likvoru vleze a zamezeni predrénovani si-
fonovym mechanismem vstoje. Pacientka je nynf sledovéna
po operaci jeden rok, je zcela bez bolesti hlavy.

Diskuse
Uvedend kazuistika predstavuje slozitési typ hydrocefalu,
u kterého musime uplatnit celé spektrum diagnostickych
a lécebnych metod. Abychom pochopili prinos vysetro-
vacich metod a principy |é¢by, musime se nejdrive zasta-
vit u patofyziologického mechanismu tohoto konkrétniho
typu hydrocefalu. Jak jiz bylo uvedeno, hydrocefalus délime
na typ nekomunikujici a komunikujici. Jednoznacénéa obstruk-
ce zde nebyla identifikovana, proto Ize tento hydrocefalus
zaradit ke komunikujicimu typu. Pomoci PC-MRI jsme vSak
zméfili hyperdynamicky tok likvoru, ktery ukazuje na stené-
zu mokovodu. O cisté komunikujici hydrocefalus se tedy
také nejednd. Patofyziologicky mé zrejmé tento typ nejbli-
ze hydrocefalu typu LOVA (longstanding overt ventriculo-
megaly in adults - dlouhotrvajici zfejma ventrikulomegalie
dospélych) [5]. Ten je charakterizovan funkéni stenézou
mokovodu, kterd se projevi ve vy$Sim veku priznaky, které
jsou typické pro normotenzni hydrocefalus, tedy poruchou
chiize, demenci a inkontinenci.? V nasem pripadé se vsak
pfiznaky objevily u mladé divky a dominovaly bolesti hlavy.
Pacientka nesplriovala ani vSechna Vedova klinicka a radio-
logicka kritéria, kterd se k LOVA vztahuji - neméla makro-
cefalii a na MR nebylo pritomno zvétsené ¢i destruované
turecké sedlo.® Nicméné Ize predpokladat podobny patofy-
ziologicky mechanismus dany stenézou mokovodu.
Samozrejmé zakladni vysetiovaci metodou je neurologic-
ké vysetreni. Existuji typické priznaky hydrocefalu, nicméné
bolest hlavy je symptomem velice nespecifickym a jako tako-
vy priznak nevede k diagnéze. Druhym zakladnim vysetrenim
je zobrazeni mozku. Jako prvni radiologickd metoda je vyuzi-
vana vypocetni tomografie (CT) mozku. Jedné se ale o vy-
Setfeni zatizené rentgenovym zarenim a dokaze zobrazit jen
hrubé zmény v anatomii komorového systému. Optimalni je
proto MR mozku s moznosti detailniho zobrazeni a posouze-
ni i funkénich parametrd. U nasi pacientky byl na MR na T2
vazeném obraze napadny vyrazny tokovy artefakt v aqua-
eductus mesencephali. Jeho posouzeni je ale ¢iste subjektiv-
ni, proto byla pozdéji pouzita k presné kvantifikaci tokovych
parametrd likvoru metoda PC-MRI, které prokézala hyper-
dynamicky tok likvoru. Pouha dilatace komorového systému
s nélezem hyperdynamického toku likvoru ale neznamena
automaticky zvySeny intrakraniélni tlak. Proto jsou dilezité
dalsi zpresnujici testy, které jsou ale zatiZzeny jistou invazivi-
tou. Nejmén¢ invazivni metodou je lumbalni punkce. Ta je
sice u obstrukce kontraindikovana, v nasem pripadé¢ vSak
byla stenéza aquaeductus mesencephali inkompletni, bez
mechanické obstrukce, proto mohla byt punkce provedena.
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Obr.7 Rentgen lebky po zavedeni VP shuntu. Zobrazeny
jsou dva ventily v sérii. Kranialneé je zobrazen ventil
Miethke proGAV® 2.0, kaudalné Miethke m.Blue®.

VP - ventrikuloperitonealni

Byla primérné indikovana osetrujicim neurologem k odbéru
vzorku likvoru v rdmci diferenciélni diagnostiky. Zvyseny tlak
likvoru pfi lumbalni punkci naméren nebyl. U tohoto typu
hydrocefalu viak tlak ve spinélnim subarachnoidalnim pro-
storu nemusi mit vypovidajici hodnotu - ke kongesci likvoru
dochézi supratentorialné. Dalsi diagnostické metody s sebou
nesou vyssi invazivitu, proto jsme vzhledem k nélezu na MR
mozku navrhli ETV. Tato operace je zaloZena na provedenf
stomie dna lll. komory. Tim se vytvori dalsi odtokovéa cesta
likvoru do subarachnoidalnich prostor. Vzhledem k tomu, Ze
jsme nemohli zarucit jisty efekt, nebylo toto rodinou akcep-
tovéano. Ke zpresnéni diagndzy jsme tedy pouzili implantaci
¢idla k prfimému méreni supratentoridiniho tlaku Raumedic
Neurovent-P-tel® s telemetrickym prenosem namérenych
hodnot. Jedné se o cidlo implantované pfimo do mozkové
tkané o délce 25 mm a $ifce 1,76 mm. Postaci tedy velmi
maly trepanaéni otvor. Cidlo je implantovano subgaleal-
né a kozni kryt je celistvy, nehrozi tedy infekéni komplikace
a méreni mlze probihat az 90 dnd. Pri analyze dat jsme zjis-
tili korelaci s nadlimitnimi hodnotami ICP a vy$simi amplitu-
dami pulzaci s bolestmi hlavy. Poté rodina dala svoleni k ETV.
Endoskopicky zakrok byl proveden bez komplikace. Pro tyto
jednoduché ventrikulostomie vyuzivame PaediScope®. Jeho
vyhodou je tenky préimér (3 mm) a riziko operace se tak mi-
nimalizuje. Provedeny vykon viak neved| ke zmirnéni prizna-
kd. Nase hypotéza tohoto nelspéchu byla, Ze zGzeni mo-

kovodu nebylo jen morfologické, ale i funkéni - dané vyssi

pulzni amplitudou likvoru. Mokovod byl tak pfili§ tzky pro
odvedeni systolickych vin likvoru a ani stomie ve lll. komore
k dostate¢nému odtoku likvoru nevedla. Dal$i moznou me-
todou lé¢by hydrocefalu je zavedeni ventrikulo-peritoneal-
niho shuntu. Jedna se vsak o trvalé zavedenti katétrd s rizikem
infekce. Abychom meéili jistotu, ze bude implantace shuntu
efektivni, rozhodli jsme se zavést lumbalni drenéz. Ta je za-
loZzena na do¢asném odvedeni mozkomisniho moku katé-
trem ze spinalniho subarachnoidalniho prostoru do sb&rné-
ho vaku. Tim simulujeme pomeéry s implantovanym shuntem.
U tohoto typu hydrocefalu jsou sice dullezité likvorodyna-
mické poméry supratentoridln€, ale Ize predpokladat, ze
dlouhodobé drendaz spinéalniho kompartmentu vede ke sni-
zeni tlaku a pulzaci likvoru i intrakranialn€. Po dobu drené-
Ze byla pacientka opravdu bez priznakd a mohli jsme tedy
s vy$si mirou jistoty implantovat shunt (obr. 7). Pro regu-
laci tlaku jsme pouzili kombinaci ventild Miethke proGAV®
2.0 a Miethke m.Blue®. Tato sestava ventild umoZznuje regu-
lovat tlak likvoru odd€lené pro horizontalni a vertikalni polo-
hu téla. U tohoto typu hydrocefalu je totiz dlezité, aby byly
pulznf viny likvoru drénovany katétrem s nizkou rezistenci.
K tomu je zapotiebi nastaveni systému na nizkou hodnotu.
To by samo o sobé vedlo ve vertikalni poloze k predrénové-
ni. Proto byl implantovan i ventil k regulaci tlaku pri vertika-
lizaci. Aby vymizely priznaky predrénovani, musel byt nasta-
ven na maximalni hodnotu. Bez této moznosti by musel byt
k zamezeni predrénovani nastaven vyssi tlak i pro horizon-
télu, a i tato lé¢ebna metoda by selhala.

Zavér

Uvedena kazuistika demonstruje komplexni pristup v dia-
gnostice a lé¢bé nékterych typl hydrocefalu. Zarovern tento
priklad dokladd, ze hydrocefalus disponuje Sirokou diver-
zitou a Ze se mohou vyskytnout pripady, které zcela nespl-
nuji diagnosticka kritéria a definice zaddné z diagn6z hydro-
cefalu zavedenych v soucasné dobé. Urceni patofyziologie
a adekvatni [é¢by hydrocefalu mize byt slozité. Zasadni je
dostupnost a spravna indikace zobrazovacich vysetreni, in-
vazivnich metod a vSech modalit Ié¢by. Proto je nutna péce
o tyto pacienty v centrech, kterd se touto problematikou
dlouhodob¢ zabyvaji.

MUDr. Toméas Radovnicky, MUDr. Karel Pisték,
prof. MUDr. Martin Sames, CSc.
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