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Normaalipaineisen hydrokefaluksen kliininen
kuva, diagnostiset tutkimukset ja hoito

Akuutti hydrokefalus on kaikenikdisille henked uhkaava tila. Mikali epdillddn sunttiriippuvaisen potilaan
suntin toimintahdiriotd, on paan tietokonetomografia (TT) tai magneettikuvaus tehtdva viipymatta ja
tarvittaessa konsultoitava pdivystavda neurokirurgista yksikkod valittdmasti. Normaalipaineinen hydro-
kefalus on harvoin pdivystyksellinen ongelma, mutta tauti on selkedsti etenevé ja hoidon viivastyminen
heikentdd ennustetta. Tuoreet tutkimukset avaavat idiopaattisen normaalipaineisen hydrokefaluksen
etiologiaa, patofysiologisia mekanismeja ja ennustetta. Aivo-selkdydinnestesuntti voi merkittavasti
lievittaa valikoitujen potilaiden oireita, erityisesti liikkumisvaikeuksia mutta myds inkontinenssia ja
tiedonkasittelyn ongelmia. Suntista huolimatta tauti pyrkii vuosien myota etenemdan, mika korostaa
seurannan merkitysta. Idiopaattista normaalipaineista hydrokefalusta sairastavilla potilailla ilmenee
usein myos samanaikaista verisuoniperdista kognitiivista heikentymistd, Alzheimerin tautia tai muita

aivorappeumasairauksia, jotka on myds diagnosoitava ja hoidettava.

eurokirurgi Salomén Hakim kuvasi

1960-luvulla kolmella potilaalla nor-

maalipaineisen hydrokefaluksen (NPH)
oiretriadin ja sen yhteyden laajentuneisiin aivo-
kammioihin (1). Aivo-selkiydinnesteen paine-
taso ei valttimaittd ole tdysin normaali, mutta
NPH on termind jadnyt kuvaamaan kroonista
hydrokefalusta erotuksena akuutista aivo-selki-
ydinnestekierron hairiosta.

Akuutin hydrokefaluksen klassiset oireet eli
pédnsarky, pahoinvointi ja oksentelu sekd mah-
dolliset ndkohdiriot johtuvat kohonneesta kal-
lonsisdisestd paineesta, joka hoitamattomana
lopulta aiheuttaa tajuttomuuden ja kuoleman
aivoherniaation seurauksena. Kroonisen hydro-
kefaluksen oireet kehittyvit yleensd hitaasti,
ovat erilaiset kuin akuutin, ja aivopaine voi olla
normaalirajoissa.

Kliinisesti merkittdvdi on my6s luokittelu
obstruktiivisen (aivokammioiden sisiinen tai
vilinen virtauseste) ja ahtaumattoman (aivo-
selkdydinnesteen virtaus aivokammioiden vilil-
14 on esteetontd, poistumiseste on kammiojar-

jestelmin ulkopuolella) hydrokefaluksen vililla.

Obstruktiivisen hydrokefaluksen yhteydessi
lannepisto on ehdottoman vasta-aiheinen ja
suntin sijaan hoito on aina ensisijaisesti tukok-
sen aukaisu tai ohittaminen (kuten kolmannen
aivokammion pohjan puhkaisu). Ahtaumatto-
maan hydrokefalukseen ei toistaiseksi ole muu-
ta hoitoa kuin suntti.

NPH luokitellaan sekundaariseksi, mikali
potilaalla on aiemmin ollut selked aivosairaus,
kuten lukinkalvonalainen verenvuoto, vaikea
aivovamma, bakteerimeningiitti, ventrikuliitti,
tai kallonsisdinen leikkaus (2). Perustervey-
denhuollossa ja kuntoutusyksikoissi tulee tie-
dostaa sekundaarisen hydrokefaluksen riski, jos
potilaan kuntoutuminen pysihtyy tai hin alkaa
vastoin odotuksia taantua. Sunttiriippuvaisen
hydrokefaluksen riski esimerkiksi lukinkalvon-
alaisen verenvuodon jilkeen on noin 15 % (3).
Sekundaarisen hydrokefaluksen yhteydessi
akuutin (korkeapaineisen) ja NPH-tyyppisen
taudin raja voi olla liukuva ja méarittyy lihinna
oirekuvan perusteella. Samoin voi olla vaikea
erotella, johtuuko aivokammioiden laajenemi-
nen NPH:sta vai aivojen rappeumasairauksista.
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KUVA 1. A) Normaalipaineiselle hydrokefalukselle (NPH) tyypillisesti laajentuneet aivokammiot ja laajentuneet Sylviuksen
uurteet. TT-kuvissa laajentuneita kortikaalisia aivo-selkdydinnestetiloja ja tiivistyneet parasagittaaliset uurteet (B) erotuksena
muille aivorappeumasairauksille tyypillisistd valjistd parasagittaalisista uurteista (C). D) Aivokammioiden laajentumista voi-
daan arvioida Evansin indeksilld, joka lasketaan jakamalla frontaalisten sivukammioiden suurin leveys (a) kallonsiséisen tilan
suurimmalla leveydelld (b). Talld potilaalla indeksi on noin 0,4. E-G) Aivokammiokulman mittaaminen magneettikuvassa.
F) NPH:lle tyypillinen pienentynyt kulma.

Idiopaattisen NPH:n (iNPH) tarkkaa synty-
mekanismia ei edelleenkdin tunneta, mutta ky-
seessd on itsendinen monitekijdinen tauti, johon
liittyvid geneettisid variantteja tutkitaan. Useita
riskitekijoitd, kuten yleiset (aivo)verisuonitau-
tien riskitekijit ja sukurasite, on jo tunnistettu
(4-6). Yli puolella potilaista on kohonnut ve-
renpaine, kolmasosalla tyypin 2 diabetes ja liha-
vuutta (7). Toisaalta iNPH voi ilmaantua ilman
tunnettuja riskitekijoitd. Vdeston ikddntyessd
iNPH:n esiintyvyys todenndkdisesti lisddntyy,
mutta jad nihtavaksi, viheneeko esiintyvyys
edelld mainittuihin riskitekijoihin vaikuttamal-
la. Yleisimpia iNPH-potilaiden kuolinsyitd ovat
sepelvaltimotauti ja aivoverenkiertohairiét (7).

Mitd ilmeisimmin iNPH:n ilmaantuvuus
vaihtelee. Luotettavien lukujen méarittdmi-
nen on vaativaa, koska oireille on useita (usein
yleisempid) erotusdiagnostisia vaihtoehtoja
ja radiologisia 16ydoksid todetaan useammin
kuin kliinistd tautia. Tauti lienee alidiagnosoi-
tu, koska sunttihoidettuja on noin 1/100000
vuosittain, mutta ilmaantuvuus viestotutki-
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muksissa on noin 5/100000 ja esiintyvyys
muistiongelmaisten vanhusten joukossa jopa
5% (8,9). Aivokammioiden laajentuminen lie-
nee todettavissa jo vuosia ennen kliinisia oireita
(10). Haaste on tunnistaa potilaat, jotka hyo-
tyvit suntista, ja lisdksi jopa puolella potilaista
sunttivaste heikentyy seurannassa joko NPH:n
etenemisen tai muun aivorappeumasairauden
vuoksi (11,12).

Alle 60-vuotiaiden iNPH on erittdin harvi-
nainen. Etenkin nuoremmilta tulee sulkea pois
sekundaarinen etiologia, ja mikali aivokam-
miot ovat poikkeuksellisen laajat, kyseessd on
todenndkdisesti aikuisten pitkdaikainen ventri-
kulomegalia, LOVA-tauti (long-standing overt
ventriculomegaly in adults) (13,14). Erotuk-
sena tyypillisesti iNPH:sta aivokammiot ovat
huomattavan laajat (KUVAT 1 ja 2). Oirekuvakin
on vaihtelevampi lievdstd huimauksesta aina
akuuttiin padnsirkyyn. LOVA:n syyni voi olla
esimerkiksi aivonesteviemirin ahtauma, jon-
ka ensisijainen hoito on, suntin sijaan, endo-
skooppinen kolmannen aivokammion pohjan
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KUVA 2. Aivonesteviemdrin ahtauman aiheuttama noin kymmenvuotiaan lapsen LOVA-tyyppinen hydrokefalus. Kolman-
nen aivokammion etuosan puhkaisun jélkeen paansarky ja huimausoireet helpottuivat mutta aivokammioiden koko ei enda

merkittavasti muuttunut.
LOVA = long-standing overt ventriculomegaly in adults

puhkaisu. Nimestddn huolimatta LOVA-tyyp-
pinen taudinkuva saatetaan todeta myo6s lapsil-
la (kuva 2). Mikaili kyseessi on tdysin oireeton
magneettikuvauksen sattumal6ydos aikuisella,
ei neurokirurgista hoitoa nykykisityksen mu-
kaan tarvita.

Oirekuva

NPH:n tyypillisid ensioireita ovat tasapaino- ja
kavelyvaikeudet, joille kuvaavaa on tunne jal-
kojen tottelemattomuudesta (15,16). Jalat tun-
tuvat liimautuvan lattiaan, askel lyhenee ja ki-
velystd tulee levedraiteista, joten kivelyn arvio
onkin keskeinen osa kliinistd erotusdiagnos-
tiikkaa (17). Lopulta potilas voi joutua tiysin
autettavaksi. Toinen tyyppioire on kognitiivi-
nen heikentyminen, joka voi olla laaja-alaista ja
kasittdd tapahtumamuistin ja toiminnanohjauk-
sen hairi6itd. Potilailla esiintyy my6s psykomo-
torista hidastumista (18). Muistihiirié ensioi-
reena tai selkedsti padasiallisena oireena viittaa
yleensd muuhun muistisairauteen. Oiretriadin
kolmas, usein myohiisin oire on virtsainkon-
tinenssi. Se alkaa tyypillisesti tihentyneena
virtsaamistarpeena tai pakkokarkailuna ja voi
paheta lopulta tdydelliseksi inkontinenssiksi.
Ulosteinkontinenssiakin saattaa esiintyi (19).

NPH:n oirekuva on usein selvisti klassista
oiretriadia laajempi ja sisiltid muun muassa
huimausta, pdinsirkyi ja erilaisia psyykkisid
oireita (20). Neuropsykiatriset oireet, kuten
masennus ja apatia, ovat varsin yleisid oheis-
ongelmia eivitka valttamattd lievity sunttihoi-
don myotd (20,21). Skitsofreniapotilaiden
joukossa NPH saattaa olla yliedustettuna (22).
Heilld oiretriadi voisi liittyd psykoosildakehoi-
toon ja aivojen mahdolliseen rappeutumiseen.
Mikali oiretriadi ei lievity psykoosilddkityksen
vahentimiselld eika sille 16ydy muuta ilmeistd
syytd, aivojen magneettikuvaus ja neurologin
konsultaatio voivat olla aiheellisia.

Kuvantaminen

Aivojen magneettikuvaus on diagnostiikan kul-
makivi ja TT:hen verrattuna ylivoimainen, silld
se antaa paremman kisityksen my0s erotusdiag-
nostisista sairauksista. NPH:hon viittaavia mag-
neettikuvausloydoksid ovat aivokammioiden
laajentuminen (Evansin indeksi > 0,3, KUVA 1D)
(23) ja aivokammiokulman pieneneminen alle
90 astetta koronaalileikkeessé isoaivojen taka-
liittimen (commissurae posterioris) kohdalla
(KUVAT 1E ja F) tai pieneneminen alle 123 as-
tetta aivokurkiaisen keskikohdassa. Lisdksi
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Ydinasiat

»» Lievdtkin tasapaino- tai kavelyvaikeudet,
kognitiiviset ongelmat tai inkontinenssi
voivat olla hydrokefalusoireita, jos niille ei
ole muuta ilmeista selitysta.

»» Potilas ldhetetadan ensin neurologille tai
geriatrille, silla monet erotusdiagnostiset
sairaudet ovat yleisempid tai esiintyvat
samaan aikaan kuin iNPH.

»» Aivojen magneettikuvaus on diagnostii-
kan kulmakivi.

»» Neurokirurgi asentaa suntin arvioituaan
mahdolliset hyodyt riskeja suuremmiksi.

»» Hoitopaatoksen tueksi kdytettdvista en-
nusteellisista testeista ei ole yksiselitteista
konsensusta.

»» Hyvastakin sunttihoitovasteesta huolimat-
ta iNPH-potilaille suositellaan elinikdista
seurantaa.

»» Epdily suntin toimintahdiriosta tai komp-
likaatiosta edellyttdd TT:td tai magneetti-
kuvausta ja tarvittaessa neurokirurgin
konsultointia.

erotuksena muiden aivorappeumasairauksien
aiheuttamasta aivojen atrofiasta parasagittaali-
set uurteet ovat tiiviit suhteessa aivokammioi-
den kokoon (Kuvart 1A-c) (24-26).
Laajentuneet Sylviuksen uurteet (dispropor-
tionately enlarged Sylvian fissures, DESH) ja
muut yksittiiset laajentuneet kortikaaliset aivo-
selkdydinnestetilat voivat aivoatrofian sijasta
liittyda NPH:hon, kun parasagittaaliset uurteet
ovat tiiviit (27,28). Kallonsisiisen paineen ko-
hotessa kallonpohjan aivo-selkdydinnestetilat
tyypillisesti pienentyvit, mutta NPH:n yhtey-
dessi ne voivat laajentua (26). Jos kliininen
kuva ja magneettikuvausloydokset sopivat
NPH:hon, eivit Alzheimerin tautiin viittaava
hippokampusatrofia tai verisuoniperdiset rap-
peumamuutokset sulje pois mahdollisuutta
hydtyi sunttihoidosta (26,29). Hydrokefa-
luksen yhteydessd aivojen sivukammioiden
ohimolohkosarvet tyypillisesti laajentuvat ja
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voivat antaa virheellisen kuvan hippokampuk-
sen koosta (26). Aivokammioiden viereisten
verisuoniperaisten rappeumamuutosten erot-
taminen hydrokefaluksen aiheuttamasta aivo-
turvotuksesta voi joskus olla hankalaa, etenkin
pelkin TT:n perusteella (KUVA 3).

Diagnostiikan haasteet

NPH:n diagnoosi perustuu tyypilliseen oire-
kuvaan ja kuvantamisloydoksiin. Kansainvali-
sen hoitosuosituksen mukaan voidaan kayttaa
jaottelua epitodenndkoiseen, mahdolliseen
ja todennikdiseen NPH:hon (30). Oireiden
lievittyminen aivo-selkdydinnesteen koepois-
ton myotd auttaa tunnistamaan sunttihoidosta
hyotyvia NPH-potilaita mutta ei korvaa muuta
erotusdiagnostiikkaa (TAULUKOT1 ja 2). Aivo-
selkdydinnesteen dynamiikan tutkiminen voi
varmentaa diagnoosia ja helpottaa hoitovasteen
ennustamista. Testien suorittamisesta ja tulkin-
nasta ei kuitenkaan ole yksiselitteistd konsen-
susta, ja niiden negatiivinen ennustearvo on
rajallinen, joten ne soveltuvat melko huonosti
NPH:n poissulkemiseen. Tdsmallisten hoito-
kriteereiden puuttuessa kiytinnot vaihtelevat.

KUVA 3. Idiopaattista normaalipaineista hydrokefalusta
(INPH) sairastavan potilaan laaja-alaisia verisuoniperdiseen
rappeumaan liittyvia Fazekas-luokan 3 muutoksia, jotka voi-
daan erottaa aivo-selkdydinnesteen aivokudokseen tihkumi-
sen aiheuttamista periventrikulaarisista harventumista, jotka
painottuvat sivukammioiden etu- ja takasarviin.
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TAULUKKO 1. Idiopaattista normaalipaineista hydroke-
falusta (iINPH) sairastavan potilaan hoitopolku (44-46).

Yleislaakari

Perustutkimukset, mukaan lukien CERAD-testi ja arjen
toimintakyvyn ADCS-ADL-arviointi.

Léhete neurologille (tai geriatrille mikali potilas on yli
65-vuotias ja muistihairio padasiallinen oire).

Huolellinen sukuanamneesi neurologisista ja psyykkisista
sairauksista ja oireista voi nopeuttaa oikeaan diagnoosiin
padsemista ja auttaa tunnistamaan iNPH:n mahdollisim-
man varhaisessa vaiheessa.

Erotusdiagnostiikka ja aivojen kuvantaminen, ensisijai-
sesti magneettikuvaus, joka siséltdd sagittaalisuunnan
T1-painotteiset kolmiulotteiset kuvat ja aksiaalisen T2-
painotteisen ja FLAIR-sekvenssin.

Lahete neurokirurgille, mikali muut oireita selittavat teki-
jat on suljettu pois, potilaan yleiskunto sallii yleisaneste-
sian ja potilas on halukas mahdolliseen sunttihoitoon.

Arvioi sunttihoidon hyodyt ja riskit.
Tarvittaessa tarkentavat tutkimukset'

Kavelynopeuden tai TUG (Timed “Up and Go") -testi-
tuloksen paraneminen véhintaan 20 % aivo-selkdydin-
nesteen kertapoiston (tap-testi: kavelynopeus vahin-
taan kymmenen metrin matkalla tai TUG-testi ennen
lannepistoa, jossa otetaan 20-50 ml aivo-selkdydinnes-
tettd ja vahintaan tunti sen jalkeen) tai aivo-selkaydin-
nesteen pidempiaikaisen poiston jalkeen taikka aivo-
selkdydinnestedynamiikan tutkimus (infuusiotesti).

Ventrikuloperitoneaalinen, ventrikuloatriaalinen tai
lumboperitoneaalinen suntti.

Ensisijaisesti saddettava sunttildppd, joka vahentaa kor-
jausleikkausten tarvetta ja saattaa parantaa hoitovastetta-
kin. Lappad voi sadtaa myos asiaan perehtynyt neurologi.
Yliveto-oireet ovat melko yleisig, ja toisaalta vuosien var-
rella hoitovaste usein heikkenee ja potilas saattaa hyotya
alkuvaihetta matalammasta paineasetuksesta.

Erotusdiagnostinen aivobiopsia aivokammiokatetrin
punktiopaikasta suositeltava.

Potilaan seuranta

Neurologi, geriatri tai muistisairauksiin perehtynyt yleis-
laakari.

CERAD-testid suositellaan vuosittain.

Mikali suntista ei ole apua tai oireet alkavat uudelleen
vaikeutua, on syytd harkita paan kuvantamisen jalkeen
lapan paineasetuksen laskemista tai suntin toiminnan
testaamista (esimerkiksi infuusiotesti; “suntografiaa” ei
epdluotettavuutensa vuoksi suositella).

iNPH-potilaan aivokammioiden koko ei useinkaan pie-
nene suntin my6td, joten sen perusteella ei valttdmatta
voida arvioida suntin toimivuutta.

Muut neurodegeneratiiviset oheissairaudet on pyrittava
tunnistamaan mahdollisimman varhain ja hoidettava
hoitosuositusten mukaisesti.

'Positiivinen testitulos ennustaa suntista hydtymists, jota
negatiivinenkaan tulos ei sulje tdysin pois
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TAULUKKO 2. Idiopaattisen normaalipaineisen hydroke-
faluksen (iNPH) erotusdiagnostiikka.

Muut muistisairaudet kuten Alzheimerin tauti, verisuoni-
perdinen kognitiivinen heikentyminen, otsa-ohimolohko-
rappeumat, monijarjestelmasurkastuma.

Muistiongelma ensimmaisend ja paaasiallisena oireena
viittaa yleensa muuhun kuin iNPH:hon.

iNPH voi olla osa sekamuotoista dementiaa, ja jotkut
potilaat saattavat ainakin lyhytaikaisesti hyotya sun-
tista huolimatta samanaikaisesta muusta muistisairau-
desta.

Laajentuneet Sylviuksen uurteet voivat viitata aivoatro-
fian sijasta NPH:hon, mikéli parasagittaaliset uurteet
ovat tiiviit.

Spinaalistenoosi ja spinaalinen kasvain
Koko selkdarangan magneettikuvaus

Urologiset ja gynekologiset syyt inkontinenssin taustalla

Muut hydrokefaaliset syyt
LOVA ja aivonesteviemarin ahtauma (endoskopia ensi-
sijainen hoito)

LOVA = long-standing overt ventriculomegaly in adults

Hoito

Ainoa tehokkaaksi todettu NPH:n hoito on
aivo-selkdydinnestesuntti, josta huolellisesti
valituista potilaista jopa neljd viidestd hyotyy
merkittivisti (31). Kavelyvaikeudet lievittyvit
yleensi eniten, ja parhaimmillaan vuodepoti-
laskin voi kuntoutua omatoimisesti liikkkuvaksi.
Virtsainkontinenssi voi parantua ldhes taysin.
Jos kognitiiviset ongelmat eivit ole liian vai-
keita tai johdu muusta aivorappeumasairau-
desta, ne voivat korjaantua merkittavisti, ja
toipuminen saattaa edistyd usean kuukauden
ajan sunttileikkauksen jilkeen (18). Valitetta-
vasti vuosien kuluessa oireisto usein vaikeutuu
uudelleen. Hoitovaste on sitd parempi, mitd
varhaisemmassa vaiheessa aivo-selkdydinnes-
tesuntti asetetaan. Mitd pidemmialle oireet ovat
edenneet, sitd heikommaksi potilaiden tilanne
keskimairin jii (32). Haaste on seuloa suntista
merkittavisti hyotyviat NPH-potilaat ja samalla
arvioida hoidon riskit.

Tarkein suntin asettamiseen liittyvé riski on
usein idkkddn potilaan aivoverenvuoto, joka
voi vakavimmillaan johtaa kuolemaan (33).
Erityisessd riskissd ovat potilaat, jotka tarvitse-
vat jatkuvaa antikoagulaatiohoitoa esimerkiksi
syddmen tekoldpdn vuoksi. Suntti-infektion,
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KUVA 4. Diagnostinen aivobiopsia (A) sunttikatetrin punktiokohdasta, josta voidaan rutiinimaisesti tehda esimerkiksi hema-
toksyliini-eosiinivarjdys, Alzheimerin taudin riskiin liittyvét beeta-amyloidi- (B) ja tau-vérjaykset (C) sekd yleiseen aivorappeu-
maan liittyva p62- ja otsa-ohimolohkorappeumapoikkeavuuteen liittyva TDP-43-vdrjdys.

TDP-43 = TAR-deoksiribonukleiinihappoon sitoutuva 43 kilodaltonin kokoinen proteiini

esimerkiksi meningiitin, ventrikuliitin tai peri-
toniitin, riski on keskimaarin 2-5 % (34). Sunt-
ti-infektio edellyttid kontaminoituneen laitteis-
ton poistoa. Krooninen kovakalvonalainen ve-
renpurkauma on melko yleinen komplikaatio,
joka kuitenkin yleensd korjaantuu sunttilipan
paineasetusten sdadolld ja jonka riskid voidaan
vihentii sopivalla lippéavalinnalla (35). Tekno-
logian kehittyessi muun muassa integroitujen
paineantureiden my6ti hoitotulokset saattavat
edelleen parantua (36).

NPH:n sunttihoidon riskit voivat olla hyo-
tyja suuremmat, mikd korostaa potilasvalin-
nan tirkeyttd. NPH-diagnoosia varmentavien
testien, kuten aivo-selkdydinnesteen koepois-
ton, aivo-selkdydinnestepaineen mittauksen
aivokammiosta tai spinaalikanavasta sekd aivo-
selkdydinnestekierron dynamiikkaa tutkivan
infuusiotestin, positiivinen ennustearvo on
kohtalaisen hyva. Toisaalta negatiivinen testi-
tulos missddn ndistd testeistd ei tdysin sulje pois
suntista hyétymisen mahdollisuutta. Paras en-
nustearvo lienee pitkikestoisella, 3-S5 piivin
mittaisella aivo-selkdydinnesteen poistotestilld,
mutta se on myds tydliin (15,37). Kaytinndl-
lisintd on aloittaa likvorin kertapoistolla (tap-
testi), ja jos tulos on episelvi, siirtyi sitten tyo-
ldampiin testeihin.

Ennuste ja seuranta

Sunttivasteesta huolimatta iNPH on aivoja
rappeuttava etenevi sairaus, johon ei ole pa-
rantavaa hoitoa. Suntti voi kuitenkin lievittaa
oireistoa jopa vuosien ajan, parantaa oleellisesti
elimanlaatua ja vihentdd avun tarvetta. Toi-
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saalta potilas voi kokea, ettd vaikka suntista on
hyotyd, eliménlaatu ei parane, todennikoisesti
muiden sairauksien tai toimintakykya rajoitta-
vien tekijoiden vuoksi (21). Pelkka iNPH:kin
aiheuttaa kognitiivista heikentymistd ja voi
johtaa dementoitumiseen. Alzheimerin tauti ja
verisuoniperdinen kognitiivinen heikentymi-
nen ovat kuitenkin varsin yleisid oheissairauk-
sia. Ne voivat osaltaan selittdd muistiongelmien
etenemistd, kun tiedonkisittelyn vaikeudet li-
sddntyvit hoidosta huolimatta enemman kuin
liikkumisvaikeus (11).

Hoitovasteen arviossa ja seurannassa on
kiinnitettdvd huomio iNPH:n oirekokonai-
suuteen. Jos vaste sunttihoitoon on liitkkumi-
sen osalta selked mutta kognitiivisten oireiden
osalta vaatimaton tai jos liikkumiskyky siilyy
mutta muistivaikeus etenee, on todennakoises-
ti kyseessd samanaikainen muu aivorappeuma-
sairaus, esimerkiksi Alzheimerin tauti, joka on
my0s hoidettava asianmukaisesti. Erotusdiag-

KUVA 5. Lapsen aivokammiot ennen suntin asettamista
ja kaksi vuotta sen jélkeen. Asianmukainen ja riittdvan var-
hainen hoito turvaa osaltaan keskushermoston normaalin
kehityksen.
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KUVA 6. Normaalipaineisen hydrokefaluksen (NPH) oletettu patofysiologinen kaskadi (41).

iNPH = idiopaattinen NPH, sSNPH = sekundaarinen NPH

nostiikassa voivat auttaa kliinisen kuvan ja tie-
donkaisittelyd kuvaavan testin (CERAD, usein
erotusdiagnostiikassa vaaditaan my6s neuro-
psykologinen tutkimus) lisiksi pieni aivokuori-
biopsia sunttileikkauksen yhteydessi otettuna
tai aivo-selkdydinnesteen Alzheimerin taudin
merkkiaineiden tutkiminen (kuva 4) (4,38).
Kun otetaan huomioon, ettd motoristen on-
gelmien lisiksi lihes kaikilla iNPH-potilailla on
lievempid tai vaikeampia kognitiivisia ongelmia
ja ettd sunttihoidosta hy6tyneistd lihes puo-
let dementoituu viiden vuoden seurannassa,
suositetaan iNPH-sunttipotilaiden sddnnollis-
ti seurantaa (11). Asiantuntijaliikirin tulisi
seurata potilaita muistipoliklinikassa (TAU-
LUKKO 1). Kyse ei ole kuitenkaan kovin suu-
resta potilasryhmastd, silld esimerkiksi Kysin
erityisvastuualueella asetetaan noin 50 sunttia
vuosittain, ja iNPH:n lisiksi potilailla esiintyy
usein muita neurodegeneratiivisia sairauksia,
joiden tunnistaminen voi olla vaativaa. Toisin
kuin akuutin hydrokefaluksen yhteydessi ja
pienilli lapsilla, aivokammiokoko ei useinkaan
sunttihoidon my6td pienene, vaikka oireet lie-
vittyisivatkin, silld aivojen komplianssi voi olla
jo peruuttamattomasti heikentynyt (KUVA5).
Tamin perusteella ei siis voida valttimattd pa-
telld, toimiiko suntti vai ei, vaan suntin toiminta
voidaan varmistaa esimerkiksi infuusiotestilld

(39).

Patofysiologia

NPH:n oletettu patofysiologinen kaskadi esi-
tetddn KUVASSA 6. Idiopaattisen NPH:n spesi-
fiseen etiologiaan viittaa se, ettd noin 15 %:lla
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potilaista esiintyy suvussa iNPH:ta tai siihen
selkedsti viittaavia oireita ja ettd tautia esiintyy
esimerkiksi identtisilld kaksosilla (6). Japanissa
16ydetty SFMBT1-geenin toistojaksovariaatio
on toistettu suomalaisessa ja norjalaisessa poti-
lasjoukossa (40).

Omassa tutkimuksessamme olemme sekven-
soineet tunnetut Alzheimerin taudin riskigee-
nit, ja niisti NME8-geenin alleelinen variaatio
nayttaisi liittyvin iNPH:hon. NMES8 voi vaikut-
taa virekarvojen toimintaan, ja SFMBT1 ilmen-
tyy aivokammioiden seindmissi ja suonipunok-
sissa (plexus chorioideus) (41). Niiden toimin-
nan hdiriot saattavat selittdda iINPH-potilaiden
aivo-selkdydinnestekierron hiiriintymista.

Alzheimerin taudin neuropatologisia muu-
toksia, etenkin beeta-amyloidin kertymii, to-
detaan jopa 50 %:ssa iNPH-potilaiden aivo-
kuoribiopsioista (4). Beeta-amyloidikertymit,
etenkin yhdessd fosfo-taun kanssa, ennustavat
samanaikaista tai erotusdiagnostista Alzheime-
rin tautia (4). Toisaalta iNPH saattaa vaikuttaa
beeta-amyloidiaineenvaihduntaan, mika saat-
taisi selittid Alzheimerin taudin esiintyvyyttd
iNPH-potilailla (42). Aivojen glianestekierron
hiiri® saattaa vaikuttaa INPH:n syntyyn (43).

Lopuksi

Neurologisen diagnoosin tismentimiseksi ja
iNPH:hon liittyvien neurobiologisten muu-
tosten selvittamiseksi olisi tirkedtd tehdd me-
nehtyneille iNPH-potilaille neuropatologisia
ruumiinavauksia. Naissd tulisi tehdd syste-
maattinen aivondytekerdys, myos aivokalvoilta.
Aivobiopsia suntin asettamisen yhteydessi on

Normaalipaineisen hydrokefaluksen kliininen kuva



P KATSAUS

muiden mahdollisten samanaikaisten aivorap-
peumasairauksien kannalta ainutlaatuinen tut-
kimusikkuna. Diagnostiset aivobiopsiat tukisi-
vat ainutlaatuisesti biologisesti kohdennettujen
hoitojen kliinisid tutkimuksia.
Neuropatologisten muutosten kuten beeta-
amyloidikertymien perusteella voidaan valita
juuri oikeat potilaat lidkemolekyylien testaa-
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SUMMARY

miseen. Hydrokefaluspotilaiden seurantaa seki
hoidon kehittimistd ja laadunvarmistamista
varten Suomeen tulisi perustaa Ruotsin ja Bri-
tannian mallin mukaisesti kansallisesti koordi-
noitu hydrokefalusrekisteri. Erityisen tirkedtd
olisi, ettd sunttildpan tyyppi ja sen paineasetuk-
set olisivat potilaan ja hoitavien lddkirien tar-
kastettavissa myos seurannan kuluessa. B
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VASTUUTOIMITTAJA
Perttu Lindsberg

Normal pressure hydrocephalus (NPH) - clinical characteristics, diagnosis and treatment

Acute hydrocephalus is a life-threatening emergency. Primary diagnosis and suspected shunt malfunction require immediate
CT or MR imaging and neurosurgical consultation. Normal pressure hydrocephalus (NPH) is a chronic degenerative disease
but requires prompt diagnosis and treatment due to its progressive nature. Recent studies indicate apparent specific
disease mechanisms of idiopathic NPH including potential genetic risk factors. CSF shunt may significantly improve gait,
urinary incontinence and cognitive symptoms in selected patients. It is noteworthy that iNPH seems to progress frequently
despite of shunt, emphasizing the need for active follow-up. Recognition and appropriate treatment of potential comorbid
neurodegenerative diseases like vascular dementia and Alzheimer’s disease are needed in case of cognitive deterioration.

V. Leinonen ym.
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