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 Der Hydrozephalus ist ein relativ häufiges Krankheits-
bild. Die genaue Inzidenz ist zwar nicht bekannt,

jedoch werden in Europa und den USA pro Jahr etwa
100.000 Shuntoperationen durchgeführt [1]. Bedingt
durch die Komplexität der Shuntoperation und die beste-
hende Unsicherheit in der Diagnostik, vor allem beim
idiopathischen Normaldruckhydrozephalus (iNPH), ist es
nach wie vor ein sehr problematisches Krankheitsbild. Fast
die Hälfte der Shuntoperationskosten wird durch Shunt-
revisionen verursacht. Das Risiko einer Shuntdysfunktion
liegt im ersten Jahr nach der Operation bei 40 % und
danach bei zirka 10 % pro Jahr [2]. Technische Verbesse-
rungen der Shuntventile und die Verwendung neuerer
Materialen haben kaum einen Einfluß auf die Komplika-
tionsrate.

Die anfängliche Euphorie, Patienten mit einem Aquä-
duktverschluß durch die technisch relativ einfache endo-
skopische Ventrikulozisternostomie (EVS) dauerhaft heilen
zu können, ist einer gewissen Ernüchterung gewichen
[3, 4]. Verschlüsse des Stomas können auftreten, und bei
älteren Patienten dürfte eine Vergesellschaftung mit einem
aresorptiven Hydrozephalus häufig sein. Auch hier erge-
ben sich bei Nichtansprechen auf die EVS das Dilemma
der weiteren Diagnostik und der möglichen Folgen einer
Shuntoperation.

Wenig Konsens gibt es in der Literatur über die Entste-
hung der idiopathischen Hydrozephalusformen. Weder
die Frage der Liquorproduktion und noch wesentlich we-
niger die der Liquorresorption kann klar beantwortet wer-
den. Im folgenden werden gängige Konzepte zu diesen
Fragen erläutert und es soll auf neuere, vielleicht weniger
bekannte diagnostische Methoden eingegangen werden.
Sie stehen mit neuen pathophysiologischen Konzepten in
engem Zusammenhang. Deren derzeitiger Stellenwert in
der Diagnostik wird erörtert.

Liquorfunktion, Produktion, Zirkulation, Resorption

Die Schlüsselfunktion des Liquors ist die Protektion des
ZNS. Das weiche Gehirn, umgeben vom rigiden Schädel,
schwimmt im Liquor und reduziert dadurch sein Gewicht
um 96 %. Der Liquorfluß stellt eine „alternative Zirkula-
tion“ für den Transport von Ionen, Molekülen und Prote-
inen vom Plexus choroideus zu den Zellen des Gehirns
dar. Zusätzlich ist der Liquor ein Mediator der intrakraniel-
len Compliance. Die Verlagerung von Liquor aus dem
Subarachnoidalraum und den Ventrikeln dient der Puffe-
rung bei physiologischen und pathologischen Volumen-
veränderungen des Gehirns. Vor allem die Pufferung der
laufenden dynamischen Änderung des intrakraniellen
Blutvolumens fand in den letzten 15 Jahren großes wissen-
schaftliches Interesse.

Cotugno [5] hatte 1774 erkannt, daß die Ventrikel mit
Flüssigkeit, und nicht mit Gas gefüllt sind. 1854 postulierte
Faivre [6], daß der Liquor im Plexus choroideus produziert
wird. 1875 veröffentlichten Key und Retzius [7] ihre Theo-
rie der Liquorresorption durch die Pacchionischen Granu-
lationen. Experimentelle Untersuchungen an Tieren und
klinische Beobachtungen von Hydrozephaluspatienten
durch Dandy und Weed bestätigten scheinbar diese Theo-
rie [8, 9]. Aber es gab auch widersprüchliche Untersu-
chungen. Bering [10] und Greenberg [11] konstatierten
eine Liquorproduktion auch außerhalb des Plexus choroi-
deus. Heute wird geschätzt, daß bis zu 40 % des Liquors
extrachoroidal produziert werden [12], etwa durch die
parenchymalen Kapillaren oder durch das Ependym selbst.

Andere Experimente wiederum konnten zeigen, daß
Liquor auch außerhalb der Pacchionischen Granulationen
resorbiert werden kann [13, 14]. 1964 führte Di Chiro die
Isotopenszintigraphie zum Studium der Liquorzirkulation
ein. Die rasche Verteilung des Tracers konnte durch reine
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Die Ursache des idiopathischen Normaldruckhydrozephalus (iNPH) ist auch 38 Jahre nach seiner Erstbeschreibung nach wie vor unklar. Selbst die
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Hydrocephalus of the Adult – an Enigma. The cause of idiopathic hydrocephalus remains still unclear. Also, the physiological CSF production und
absorption is more or less unexplained. Quantitative CSF flow-measurement by MRI was developed during the eighties and has brought new insights
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Diffusion nicht mehr erklärt werden und so wurde ein
„Massenfluß“ (Flüssigkeit inklusive aller gelösten Teilchen;
Bulk-flow-theory) des Liquors hin zu den Pacchionischen
Granulationen postuliert. 1966 schrieb Di Chiro [15]:
“Though recently the so-called Key and Retzius-Weed
hypothesis (i.e., that the largest resorption of CSF occurs
through the arachnoid granulations) has been challenged
by many investigators, and, in particular by Horwart and
Cooper [14], there is no doubt from our studies that a sig-
nificant part of the CSF streams toward the region where
these granulations abound.“ Welch und Friedman [16]
fanden, daß die Pacchionischen Granulationen als Ventile
fungieren können, und damit schien der Debatte um die
Resorption des Liquors ein Ende gesetzt zu sein. Aber den
ebenfalls von Di Chiro postulierten Fluß des Liquors
entlang des Rückenmarks in zwei getrennten Bahnen kra-
nial- und kaudalwärts, welche den raschen Transport des
Tracers bewerkstelligen sollen, konnte er nur partiell im
Tierexperiment beweisen [17]. Die Ligamenta denticulata
sind ein Maschenwerk, welches den Spinalkanal nicht in
zwei separate Räume teilt. 1976 wurden das Konzept die-
ses Liquorflusses und die Interpretation der zisternographi-
schen Befunde Di Chiros von Schossberger und Touya [18]
heftigst in Frage gestellt. Sie zeigten eine multidirektionale
Verteilung des Tracers. Neuere Untersuchungen fanden
auch ein Maximum an Tracer im lumbalen Thekalsack
[19]. Die Ansammlung des Tracers in der Mittellinie über
der Konvexität wird hier als Verdünnungseffekt gewertet,
welcher auch am Phantom bewiesen werden konnte.
Bedingt durch die Verdünnung, sammelt sich am oberen
und unteren Ende einer Röhre, bei pulsatilem Fluß, Tracer-
material an. Niemand ist bisher auf die Idee gekommen,
daß Liquor auch lumbal resorbiert wird.

Die Pacchionischen Granulationen sind bei der Geburt
nicht vorhanden und werden erst mit dem Schluß der Fon-
tanellen angelegt, sodaß die Bulk-flow-theory in der frü-
hen Kindheit nicht angewandt werden kann. Selbst der
Begriff „Resorption“ ist im Zusammenhang mit dem Liquor
nicht mehr wirklich eindeutig. So wird zwar vermutet, daß
Zellen und Proteine durch die Pacchionischen Granulatio-
nen in der Nähe des duralen Sinus und der Neuroforamina
den Liquor verlassen, aber Wasser kann sich auch frei
durch den Plexus choroideus, die Hirnkapillaren, das
Ependym und die Pia mater bewegen. Aquaporinkanäle
ermöglichen einen bidirektionalen, transzellulären Flüs-
sigkeitsaustausch [20].

Du Boulay und seine Arbeitsgruppe [21] konnten 1972
einen pulsatilen Liquorfluß mittels Pneumozephalogra-
phie zeigen. Besonders durch liquordynamische MRT-Un-
tersuchungen, welche seit Mitte der 1980er Jahre mehr
und mehr zum Einsatz kommen, wird die Theorie vom
pulsatilen Liquorfluß unterstützt [19, 22–24].

Dieser pulsatile Liquorfluß ist ein Produkt des zeitweise
erhöhten intrakraniellen Blutvolumens während des kardi-
alen Zyklus. In der Systole kommt es zu einem arteriellen
Einstrom von Blut in den nicht dehnbaren Schädel. Der
venöse Fluß bleibt aber nahezu konstant, sodaß der Platz-
mangel nur durch eine Verschiebung von Liquor aus dem
Schädel behoben werden kann. Schroth [23] konnte zei-
gen, daß nicht die Expansion der großen Gefäße des Cir-
culus Willisii für diese Verschiebung verantwortlich ist,
sondern daß sie durch die Expansion des Gehirns, vor-
zugsweise der reich vaskularisierten grauen Substanz, her-
vorgerufen wird. Ein großes Liquorvolumen wird initial
aus dem Subarachnoidalraum (SAR) nach zervikal ver-
schoben. Erst 50–100 ms später kann eine systolische
Liquorbewegung im Ventrikelsystem beobachtet werden.
Auch Greitz [24] bestätigte diese Annahme des Gehirns

als treibende Kraft des Liquorflusses. Das Gehirn führt
dabei eine „kolbenartige“ Auf- und Abbewegung von
0,1–0,15 mm durch. Die im Aquädukt gemessenen Volu-
mina betragen zirka 0,02 ml pro Herzschlag, was für eine
sehr geringe physiologische Hirnexpansion spricht. Nahe-
zu der gesamte Liquorfluß ist pulsatiler Natur.

Pathophysiologische Konzepte des Hydrozephalus

Die Beschäftigung mit der Pathophysiologie des Hydroze-
phalus hat in den letzten Jahren eine bedeutende Wand-
lung erfahren. Sie ist mehr und mehr zu einem Thema von
rein akademischem Interesse geworden. Trotzdem ist das
Verständnis der Liquordynamik ein nicht zu vernachlässi-
gender Faktor in der täglichen Neurochirurgie. Auf den
grundlegenden pathophysiologischen Konzepten fußt die
Entscheidung zur Therapie bei einer veränderten Liquor-
dynamik. Die Entscheidung, ob ein Shunt eingelegt wird
oder eine Ventrikulozisternostomie durchgeführt werden
soll, bzw. keine therapeutische Maßnahme als sinnvoll
erachtet wird, muß grundsätzliche pathophysiologische
Überlegungen beinhalten.

In den heutigen Standardlehrbüchern kommen im
wesentlichen drei pathophysiologische Konzepte zum
Tragen. Keines dieser Konzepte konnte jedoch die vielen
Fragen im Zusammenhang mit der Diagnose „Hydroze-
phalus“ wirklich klären. Diese drei gängigen Modelle sol-
len hier kurz beschrieben werden. Auf eine neuere Theo-
rie, welche die pulsatile Natur des Liquorflusses berück-
sichtigt, wird ebenfalls eingegangen. Sie trägt zum Ver-
ständnis der liquordynamischen MR-Untersuchungen und
ihrer Interpretation bei.

Der „transmantel pressure gradient“
Die Theorie des „transmantel pressure gradient“ ist wohl
die am weitesten verbreitete und am besten akzeptierte
Theorie. Ein Druckgradient mit einem höheren Druck im
Ventrikelsystem, im Vergleich zum Druck im SAR, wird
von Fishman [25] sowie von Hoff und Barber [26] als
Erklärung für die Ausweitung der Ventrikel – speziell bei
der kommunizierenden Form des Hydrozephalus – ange-
nommen. Hoff und Barber stützen ihre Theorie auf drei
von vier Patienten mit einem Hydrozephalus. Ob es sich
dabei um einen kommunizierenden Hydrozephalus han-
delte, ist aber nicht klar nachvollziehbar. Conner [27]
demonstrierte an Katzen, daß beim kaolininduzierten
Hydrozephalus der Druck im Ventrikel höher ist als im
SAR. In anderen Arbeiten konnte diese Theorie nicht be-
legt werden. Shapiro [28] fand im Tierexperiment beim
kaolininduzierten Hydrozephalus keinen Anhaltspunkt für
diese Theorie. Es gilt allerdings als gesichert, daß Kaolin
einen nichtkommunizierenden Hydrozephalus verursacht
[29]. Auch die Arbeitsgruppe um Stephensen und Wikkelsö
konnte in einer aufwendigen klinischen Arbeit [30] keinen
Hinweis für diesen Druckgradienten finden. Wie sie fest-
stellen, wird das Pascal’sche Prinzip bei dieser Theorie
völlig vernachlässigt (ein Druck, welcher auf eine einge-
schlossene Flüssigkeit ausgeübt wird, wird gleichmäßig
auf die gesamte Flüssigkeit und die Wand des umgeben-
den Gefäßes weitergegeben). Gemeinsam mit einer gestör-
ten Resorption durch die Pacchionischen Granulationen
sollte es eigentlich zu einer Ausweitung des SAR und nicht
der Ventrikel kommen [31].

Die Plexus-choroideus-Pulsationen
Dandy [8] verschloß 1919 ein Foramen Monroi bei norma-
len Hunden, woraufhin sich der ipsilaterale Ventrikel erwei-
terte. Dann verschloß er abermals das Foramen Monroi
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nach zuvor erfolgter Plexektomie, und der ipsilaterale
Ventrikel zeigte nun keinerlei Erweiterung. Dandy folgerte
daraus, daß der Plexus den Liquor produziere. Ohne wei-
tere Experimente nahm er auch an, daß es bei zuvor er-
folgter unilateraler Plexektomie zu einer Erweiterung aller
Ventrikel kommen würde, wenn der Liquorfluß distal der
Ventrikel blockiert wird. Als Ursache der Ventrikelerwei-
terung nahm er den Druck des rückgestauten Liquors an.

Bering [32] überprüfte diese Annahme im Tierexperi-
ment nach erfolgter Injektion von Kaolin in die basalen
Zisternen. Er entfernte unilateral den Plexus und ließ die
Foramina offen. Der Ventrikel ohne Plexus blieb schmal.
Er leitete daraus ab, daß nicht der erhöhte Druck des auf-
gestauten Liquors die Ursache der Ausweitung sein kann.
Er führte daraufhin eine Pulsdruckmessung durch und fand
einen höheren Druck im Ventrikel mit dem erhaltenen Ple-
xus. Seine Schlußfolgerung aus diesem Experiment: Die
Pulsationen des Plexus choroideus sind notwendig, um
eine Ventrikelerweiterung zu bewirken. 16 Jahre später
führte Di Rocco [33] eine Ballonpumpe in einen Ventrikel
gesunder Schafe ein. Dieser füllte und entleerte sich syn-
chron mit dem Herzschlag. Der Ventrikel mit dem Ballon
erweiterte sich. Milhorat [34] blockierte bei Hunden den
Aquädukt, um Berings Ergebnisse zu reproduzieren, aber
es kam zu einer Ausweitung beider Ventrikel, trotz vorhe-
riger unilateraler Plexektomie. Als Ursache des erhöhten
Pulsationsdrucks wird eine Flußbehinderung im SAR pos-
tuliert. Gerade beim idiopathischen Hydrozephalus wurde
aber bei Autopsien häufig keine Veränderung des SAR ge-
funden [35].

Das Gehirn als „Schwamm“
Salomon und Carlos Hakim [36] vertraten die Idee, daß
das Gehirn unter normalen Umständen wie ein Schwamm
aus viskoelastischem Material wirke.  Es besitzt die Eigen-
schaft Flüssigkeit abzugeben. Die Abgabe der Flüssigkeit
ist druckkontrolliert, einem Druckgradienten zwischen
dem intraventrikulärem Liquordruck und dem Venendruck
folgend. Beim Hydrozephalus wird eine initiale Drucker-
höhung im Ventrikel angenommen und dadurch Flüssig-
keit aus den Zellen ausgepreßt.

Das Konzept des RAP-Hydrozephalus (restricted arterial
pulsation hydrocephalus)
Dieser Terminus wird von Greitz [37] für sein neues Mo-
dell eines durch Gefäßveränderungen hervorgerufenen
Hydrozephalus verwendet. Definitionsgemäß handelt es
sich dabei um einen kommunizierenden Hydrozephalus,
welcher durch eine verminderte arterielle Pulsation (= ver-
minderte arterielle Expansion) hervorgerufen wird. Diese
kann durch jeden gefäßwandverändernden Prozeß be-
dingt sein (z. B. Arteriitis, Ektasie, Spasmen, diabetische
Mikroangiopathie, M. Binswanger) oder durch eine ver-
minderte Compliance im SAR, bedingt durch eine Arach-
noiditis im Zusammenhang mit einer Subarachnoidalblu-
tung oder Meningitis. Die verminderte arterielle Com-
pliance (Elastizität der Gefäße = Volumsveränderung be-
dingt durch veränderten Druck [dV/dP]) führt in der Folge
zu einer verminderten Füllung der Venen und so zu einem
verminderten zerebralen Blutfluß. Dieser ist verantwort-
lich für die Symptome der Patienten. Die Ausweitung des
Ventrikelsystems wird durch den „transmantel pressure“
erklärt. In diesem Modell wird dieser aus einer verminder-
ten Dämpfung der intrakraniellen Pulsdruckamplitude in
den geschädigten Arterien erklärt. Der Druck wird unge-
dämpft an das Gehirn weitergegeben und führt so zu
einem höheren Druck in Gehirn und Ventrikelsystem im
Vergleich zum SAR. In weiterer Folge kommt es zu einer

vermehrten pulsatilen Hirnexpansion. Die vergrößerte
Hirnexpansion wiederum führt zu einer vermehrten
Liquorpulsation im Ventrikelsystem und dadurch zu einem
erhöhten Fluß im Aquädukt, welcher als „flow void
phenomenon“ [38] in der MRT imponiert.

VC-Hydrozephalus (venous congestion hydrocephalus)
Der VC-Hydrozephalus ist eine hämodynamische Erklä-
rung des Verschlußhydrozephalus [37]. Primär auslösende
Ursache ist eine Behinderung des Liquorflusses im Ventri-
kelsystem. Dadurch kommt es zu einem Ungleichgewicht
von Liquorproduktion und -resorption mit einer Auswei-
tung der Ventrikel und nachfolgender Kompression der
kortikalen Venen. Ein erhöhtes venöses Blutvolumen und
ein erhöhter intrakranieller Druck sind die Folgen.

Unsicherheit in der Diagnostik

In den 1950er Jahren hatte man erkannt, daß der sekundäre
Hydrozephalus, bedingt durch eine SAB oder eine andere
bekannte Ursache, bei der Lumbalpunktion einen norma-
len Druck aufweist und daß sich die neurologischen Defi-
zite eines solchen Hydrozephalus durch eine Shuntopera-
tion oft verbessern. Adams, Fisher und Hakim [39] führten
1965 dafür den Begriff des „normal-pressure hydrocepha-
lus“ ein, gekennzeichnet durch die typische klinische Trias
Gangstörung, Demenz und Harninkontinenz.

Während man in den 1960er und 1970er Jahren die
Behandlung der Demenz durch eine Shuntoperation in
den Vordergrund stellte [40], hat sich dieser Trend in den
nächsten Jahrzehnten nicht fortgesetzt. Heute ist klar, daß
Patienten mit einer ausgeprägten Demenz zu Beginn der
Erkrankung eine wesentlich schlechtere Chance auf Ver-
besserung ihrer Symptome haben als Patienten, bei wel-
chen primär die Gangstörung im Vordergrund steht [41].

Zahlreiche diagnostische Methoden wurden entwik-
kelt, um das Ansprechen der Patienten auf eine Shunt-
operation vorherzusagen. Immer wieder glaubte man, den
Stein der Weisen gefunden zu haben. Mitte der 1970er
Jahre hat das Interesse am Hydrozephalus, welches in den
Jahren davor beträchtlich war, stark nachgelassen. Immer
wieder erwiesen sich neue Methoden der Diagnostik als
nicht aussagekräftiger als bereits etablierte Techniken.
Stein und Langfit [42] brachten es 1974 klar auf den Punkt:
“Our results clearly cast doubt on the reliability of any
preoperative test or combination of tests in predicting
shunt response in patients with NPH.“

Nach wie vor fehlt es an einem technischen Gold-
standard in der Diagnostik. In einem kritischen Review
listet Stein [43] für fast alle gängigen Verfahren Pro- und
Kontra-Studien auf. Dabei kristallisiert sich kein Verfahren
als besonders überzeugend heraus. Auch Mori [41] kommt
in einer japanischen Studie zu dem Schluß, daß kein tech-
nisches Verfahren alleine die Diagnose des NPH etablie-
ren kann. Das klinische Bild des Patienten mit einer Gang-
störung als wesentlichstem Symptom, die Bildgebung und
das vorübergehende Ansprechen auf eine Lumbalpunktion
oder externe Liquordrainage (ELD) sind für ihn die ent-
scheidenden Kriterien. Optional kann eine Hirndruckmes-
sung über 24 Stunden oder ein Infusionstest durchgeführt
werden, um in unklaren Fällen die Diagnose zu sichern.
Andererseits wird aber vor einem negativen Ergebnis einer
ELD gewarnt, da die Methode eine hohe Rate an falsch-
negativen Ergebnissen aufweist [44].

Daß aber kritische Arbeiten zur Diagnostik des NPH
wenig Einfluß auf die tägliche klinische Routine haben,
konnte Vanneste 1990 [45] zeigen. Einfach zu handha-
bende und weitverbreitete Methoden, wie die Isotopen-
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szintigraphie, wurden und werden trotz zahlreicher Studi-
en, welche keinen zusätzlichen diagnostischen Wert für
diese Untersuchung zeigen, weiterhin häufig verwendet.
Aufwendigere, aber invasivere Methoden mit mehr Aus-
sagekraft (z. B. Hirndruckmessung) werden hingegen we-
niger oder kaum angewandt.

MRT-Liquorflußmessung
Auch neuere diagnostische Verfahren, wie die qualitative
und quantitative Liquorflußmessung mittels MRT, haben
bisher wenig zur Verbesserung dieses Dilemmas beigetra-
gen. Trotzdem soll hier einer Zusammenfassung der ver-
wendeten Techniken und klinischen Ergebnisse breiterer
Raum gewidmet werden. Durch die ständigen technischen
Verbesserungen ist sicherlich im Bereich der Liquorfluß-
messung noch nicht das letzte Wort gesprochen.

Die wohl größte Schwierigkeit, die vorhandenen
Liquorflußdaten zu vergleichen, bereitet die Verwendung
verschiedenster Untersuchungsparameter. Die moderne
MRT-Software ermöglicht eine Vielzahl an Einstellungen.
So wird die Flußgeschwindigkeit ermittelt, und verschie-
denste Voluminamessungen werden durchgeführt, mit
dem Ziel, die im Aquädukt umgesetzte Liquormenge zu
erfassen. Es können Gesamt-Schlagvolumina berechnet
werden (µl/Herzzyklus), aber auch getrennte Volumina für
Systole und Diastole. Außerdem wird sehr häufig das „peak
flow volume“ in ml/s angegeben. In der Literatur ist nicht
immer klar ersichtlich, was eigentlich gemessen oder
berechnet wurde. Völlig unverständlich wird es für den
„radiologisch interessierten Laien“, wenn nicht Milli- und
Mikroliter oder Zentimeter angegeben werden, sondern
Signalintensitäten, wie dies in älteren Arbeiten sehr häufig
der Fall war.

1985 wurde von Brant-Zawadazki et al. [46] eine nied-
rige Signalintensität, welche sehr häufig im Aquädukt zu
sehen ist, beschrieben. Diese Signalverminderung wurde
von Sherman und Citrin [38] dem pulsierenden Liquor zu-
geschrieben und als „flow void sign“ bezeichnet. Durch
die Verschaltung mit einem EKG kann eine Zuordnung des
Liquorflusses zu den kardialen Phasen erfolgen (prospektiv
und retrospektiv „cardiac gated“) [47]. Eine Liquorsystole
(kranio-kaudaler Fluß) und eine Liquordiastole (kaudo-
kranialer Fluß) werden dabei unterschieden und können
mit den oben erwähnten Parametern quantifiziert werden.

Primär wurde versucht, über die Ausdehnung des „flow
void phenomenon“ eine Aussage bezüglich des Anspre-
chens eines chronischen Hydrozephalus auf eine Shunt-
operation zu machen (Abb. 1). Bradley [48] fand bei 20
Patienten einen Zusammenhang zwischen der Ausdeh-
nung des „flow void signs“ in den 3. und 4. Ventrikel und
dem positiven Ansprechen auf eine Shuntoperation. Bei
normalen Versuchspersonen und bei Patienten mit Hirn-
atrophie ist es zwar auch meist vorhanden, aber es konnte
keine Zunahme des „aqueductal flow void phenomenon“
beobachtet werden, wie dies beim chronischen Hydro-
zephalus der Fall ist [49]. Beim akuten Hydrozephalus ist
das „flow void sign“ kaum nachweisbar. Interessanter-
weise konnte aber nicht immer eine Rückbildung des
imponierenden „flow void sign“ nach einer klinisch erfolg-
reichen Shuntoperation beobachtet werden. Krauss [50]
fand keinen Zusammenhang zwischen dem „flow void

Abbildung 1: Das „flow void sign“ ist bei Hydrozephaluspatienten meist
sehr imponierend und reicht oft weit in den 3. und 4. Ventrikel (Pfeile) hin-
ein. Als Ursache wird der pulsatile Liquorfluß angesehen. Einige Arbeits-
gruppen versuchten, diese Ausdehnung zu quantifizieren, und leiteten da-
raus ein Ansprechen oder Nichtansprechen auf eine Shuntoperation ab.

Abbildung 2: „Flow void-Phänomen“ im Bereich des Bodens des 3. Ventri-
kels (T1-gewichtete sagittale Dünnschichten). Es dient zum Nachweis eines
offenen Ventrikulozisternostomiestomas. Ein „subtiles“ flow void sign soll-
te nicht als sicherer Nachweis angesehen werden, da es sich dabei auch
um Turbulenzen handeln kann, welche häufig bei einem Aquäduktver-
schluß zu sehen sind. Mehr Klarheit bringt in solchen Fällen die Quanti-
fizierung des Liquorflusses.

Abbildung 3: 2-D phase contrast (PC) cine-Sequenz (Gradienten-Echo T2-gewichtet). Aus 15–20 Bildern pro Herzzyklus entsteht ein MR-„Film“.
Diese Technik erlaubt einen wesentlich besseren Nachweis eines Flußsignals im Aquädukt oder am Boden des 3. Ventrikels nach einer endoskopischen
Ventrikulozisternostomie.
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sign“, insbesondere dessen Ausdehnung, und einem guten
Ergebnis nach einer Shuntoperation. In den letzten Jahren
wird der Nachweis eines „flow void phenomenon“ nur
noch zur Bestätigung eines offenen Stomas nach einer EVS
verwendet (Abb. 2). Beim Normaldruckhydrozephalus
richtet sich das Augenmerk verstärkt auf eine quantitative
Untersuchung des Liquorflusses.

Durch die Verwendung der 2-D phase contrast (PC)
cine sequence entsteht quasi ein MR-„Film“ aus 15–20 Bil-
dern pro Herzzyklus. Diese Technik erlaubt wesentlich
besser den Nachweis eines Flußsignals im Aquädukt oder
im Boden des 3. Ventrikels nach einer endoskopischen
Ventrikulozisternostomie (Abb. 3). Durch die Möglichkeit
des Einsetzens einer „region of interest“ (ROI) in einer axia-
len Schicht, welche normal auf den zu messenden Liquor-
fluß steht, können Flußrichtung, Flußgeschwindigkeit und
das sich daraus ergebende Flußvolumen in der genau um-
schriebenen Region ermittelt werden (Abb. 4).

Im Rahmen der Hydrozephalusdiagnostik wird diese
Technik in Österreich derzeit kaum verwendet. Sie ist in
den Kliniken oft nicht vorhanden, und es gibt bisher auch
keine gültigen Standards, ab wann ein Liquorfluß wirklich
als pathologisch zu bezeichnen ist. Vergleiche der Fluß-
geschwindigkeiten im Aquädukt können bei den verschie-
denen Publikationen relativ leicht gemacht werden, aller-
dings sollten die Angaben der Autoren dahingehend stu-
diert werden, was sie mit „maximaler Geschwindigkeit“
genau meinen. Die Angaben variieren zwischen „kaudale
und rostrale maximale Geschwindigkeit (v) gemeinsam“,
„kaudale und rostrale v/2“, sowie die kaudalen und rostra-
len v separat betrachtet (Abb. 5). Dabei zeigt sich immer
wieder, daß es große interindividuelle Unterschiede selbst
bei gesunden Probanden gibt. Bei den meisten Arbeiten ist
dann aber doch ein deutlicher Unterschied zwischen
Patienten mit einem NPH und gesunden Personen oder
Patienten mit einer Atrophie ohne NPH-Symptomatik zu
beobachten. Mase [51] etwa fand bei 17 Patienten mit
Hydrozephalus nach Subarachnoidalblutung eine durch-
schnittliche Maximalgeschwindigkeit von 9,2 cm/s und
von 4,06 cm/s in der Atrophiegruppe bzw. von 5,27 cm/s
in der Kontrollgruppe. Kim [52] fand ähnliche Werte mit
6,3 cm/s für NPH-Patienten und 2,9 cm/s für die Kontroll-
gruppe. Parkkola [53] hatte durchschnittlich 3,8 cm/s ge-
funden, von 0,86–9,02 cm/s reichend. Dabei zeigte sich
kein Unterschied zwischen iNPH-Patienten und solchen
nach einer SAB.

Ähnlich verwirrend wie bei der Geschwindigkeit, stellt
sich die Situation bei den Angaben zu den gemessenen
Volumina dar. Wie schon erwähnt, gelangen auch hierbei

verschiedene Parameter zur Anwendung. Während Bradley
[54] bei 12 untersuchten Patienten ein Gesamtschlagvolu-
men von 42 µl als Untergrenze für ein gutes Ansprechen
auf eine Shuntoperation sieht, kann Dixon [55] keinen Zu-
sammenhang zwischen der Flußrate und einem guten
Outcome nach einer Shuntoperation zeigen. Luetmer [56]
aus derselben Arbeitsgruppe hatte in einem früheren Arti-
kel eine Peak flow-Rate von 18 ml/Min. und weniger als
normalen Fluß im Aquädukt definiert. Seine NPH-Patien-
ten erreichten durchschnittlich 27,4 ml/s. Auch hier zeigte
sich bei der Flußmessung kein Unterschied zwischen nor-
malen älteren Patienten, Patienten mit kognitiver Proble-
matik und Alzheimer-Patienten.

Bei fast allen Arbeiten wird das gesamte Schlagvolu-
men pro Herzzyklus verwendet. Sehr wenige Aussagen
gibt es bisher zu den einzelnen Phasen des Liquorflusses.
Nur in einigen wenigen Publikationen wird die systolische
und die diastolische Menge an umverteiltem Liquor ge-
trennt betrachtet und so ein Nettoschlagvolumen bestimmt
[52]. Interessanterweise fließt bei Hydrozephaluspatienten
offensichtlich während der Diastole mehr Liquor in das
Ventrikelsystem retour, als während der Systole ausgepreßt
wird. Dieses negative Nettoschlagvolumen hatte sich nach
einer Shuntoperation umgekehrt. Leider liegen keine Infor-
mationen darüber vor, ob dies bei allen Patienten der Fall
war und wie deren klinische Ergebnisse waren. Es könnte
auch eine mögliche Erklärung für die Erweiterung des
Ventrikelsystems sein. Eigene, unpublizierte Daten zeigen,
daß auch bei Patienten nach einer Ventrikulozisternosto-
mie ein negatives Nettoschlagvolumen vorhanden sein

Abbildung 4: a: PC cine-Sequenz zum Flußnachweis im Aquädukt. Punktiert die Lage der axialen Schichtführung zur quantitativen Flußmessung.
b, c: Durch den Einsatz einer „region of interest (ROI)“ können in einer axialen Schicht das Liquorflußvolumen und die Liquorflußgeschwindigkeit
ermittelt werden. Durch die Verschachtelung mit einem EKG (cardiac gated) werden Liquorsystole und -diastole bestimmt.

a                              b                      c

Abbildung 5: a: Die quantitative Liquorflußmessung ergibt bei einem un-
gestörten Fluß eine sinusförmige Kurve. Oberhalb der Null-Linie wird
die systolische (kranio-kaudale) und unterhalb die diastolische (kaudo-
kraniale) maximale Flußgeschwindigkeit in cm/s (peak flow velocity) oder
das maximale Flußvolumen (peak flow) in ml/s angezeigt. b: Ein typi-
sches Bild eines turbulenten Flusses bei einem Aquäduktverschluß.

a                      b
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kann. Bei unseren Patienten waren dies durchwegs ältere
Patienten mit NPH-Symptomatik und schlechtem Out-
come. Kaum Information gibt es auch über die Verände-
rung der Flußgeschwindigkeit nach einer Shuntoperation.
Einige wenige untersuchte Patienten zeigen jedenfalls,
daß es nicht notwendigerweise zu einer Veränderung der
Flußgeschwindigkeit kommen muß [52, 53].

Die derzeitige Datenlage bei der Liquorflußmessung
läßt noch keine eindeutige Aussage über ihren prognosti-
schen Wert bezüglich des Ansprechens auf eine Shunt-
operation zu, aber es scheint doch eine nichtinvasive, er-
gänzende Methode zur Diagnosesicherung eines NPH zu
sein. Wie jedoch bereits erwähnt, sind bei dieser Technik
sicher noch nicht alle Möglichkeiten zur Genüge ausge-
schöpft, um ein endgültiges Urteil über deren Brauchbar-
keit zu fällen.

Schlechte klinische Ergebnisse

Die diagnostische Unsicherheit ist sicherlich verantwort-
lich für die teils extrem schlechten Ergebnisse der Shunt-
operation beim iNPH. Vanneste [57] konnte 1992 in einer
Literaturstudie, welche 21 Studien mit über 1000 shunt-
operierten Patienten umfaßte, sowie bei 166 eigenen
Patienten eine substantielle klinische Verbesserung bei
50–70 % der Patienten mit bekannter Hydrozephalusursa-
che zeigen. Bei Patienten mit idiopathischem Hydroze-
phalus fand sich eine solche Verbesserung allerdings nur
mehr in 30 % der Fälle. Dieser Umstand war bereits zwan-
zig Jahre vor Vannestes Arbeit evident. Salmon [58] konnte
in seiner Arbeit, die 80 erwachsene Hydrozephaluspatien-
ten (iNPH?) inkludierte, zwar bei 42 % der Patienten eine
Verbesserung zeigen, aber nur 20 % erfuhren wirklich eine
wesentliche Verbesserung.

Im Gegensatz zu diesen schlechten Ergebnissen, wur-
den die Ergebnisse bei einem Hydrozephalus wegen einer
Aquäduktstenose lange Zeit als wesentlich besser angese-
hen. Outcome-Studien nach endoskopischer Ventrikulo-
zisternostomie [59–62] zeigten größtenteils gute Ergebnisse.
Im Schnitt zeigten 80 % der Patienten eine Verbesserung,
allerdings wird keine Graduierung der klinischen Verbes-
serung durchgeführt. Rezente Arbeiten von Tisell und
Fukuhara [3, 4] relativierten aber auch hier das Bild vom
einfach zu behebenden Hydrozephalus: Nur 35–50 % der
Patienten haben einen sehr guten Outcome. Auch eigene
Ergebnisse zeigen nur bei 40 % der Patienten einen sehr
guten Erfolg, weitere 40 % haben zwar eine gewisse Ver-
besserung, sind aber nicht beschwerdefrei. Auffälliger-
weise sind es die älteren Patienten mit der typischen NPH-
Trias, die ein schlechteres Ergebnis liefern.

Offensichtlich hat Greitz [63] doch recht, wenn er
behauptet, daß durch die endoskopische Ventrikulozister-
nostomie aus einem „venösen nichtkommunizierenden
Hydrozephalus“ ein „arterieller kommunizierender Hydro-
zephalus“ mit all seinen ungelösten Problemen wird.
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