‘ - Oslo
universitetssykehus Oslo universitetssykehus HF

Nevroklinikken
Nevrokirurgisk avdeling

Dato: 7.4.2025 Seksjon for CSF sykdommer

INPH-Veileder — Nevrokirurgisk avdeling, Oslo universitetssykehus

Dlagnosen iNPH

Tilstanden idiopatisk normaltrykkshydrocephalus (eng. idiopathic normal pressure hydrocephalus, iNPH) er en
nevro-degenerativ tilstand (proteinopati) kombinert med cerebrospinalvaeske (CSF) sirkulasjonssvikt, og kan
gjerne kalles en CSF-proteinopati sykdom. Proteinopati-komponenten har fellestrekk med andre
demenssykdom (for eksempel Alzheimers og Parkinson).

CSF-komponenten ved sykdommen kan i variabel grad bedres mye ved shunt-kirurgi som er eneste
tilgjengelige behandling. Oftest er utsiktene til bedring etter shunt slik: Ustg gange > Kognitiv svikt/demens >
Urininkontinens. Ved god pasientseleksjon vil en kunne forvente en klinisk bedring av verdi for iNPH
pasientene hos ca. 7-8/10 pasienter.

Generelt aksepterte diagnostiske kriterier for iINPH finnes ikke. Som hovedregel, legger vi til grunn de
Amerikansk-Europeiske retningslinjene fra 2005 for hvem som tas til utredning, se Supplementeer informasjon.
Det finnes tre typer NPH: 1) Idiopatisk NPH (iNPH), 2) Familizer iNPH, og 3) Sekundaer NPH. Denne veilederen
omhandler ikke sekundzer NPH.

Vurderinger for evt. shunt
Hvilke pasienter tas inn til vurdering?

Alle iINPH pasientene tilhgrende OUS samles pa Rikshospitalet for & sikre lik behandling av alle pasientene i
Helse Sgr-Jst.

Pasienter med sakalt «possible iNPH» jfr. Amerikansk-Europeiske retningslinjer vurderes for
utredning/behandling. Forskjellen mellom «possible» og «probable» iINPH er at cerebrospinalvaeske (CSF)
trykket er malt hos den siste gruppen, og funnet normal. Som hovedregel skal pasienter henvist til nevrokirurgi
ha veert vurdert ved nevrolog eller geriater.

Hvilke kriterier legges til grunn for shuntkirurgi?

Klinikk forenlig med iNPH. Henvisende lege oppfatter det kliniske bildet forenlig med iNPH. Dette vil ofte
representere usikkerhet da den kliniske triaden i utgangspunktet kan ha flere arsaker, og andre
tilleggssykdommer er vanlig.

Positiv respons pa lumbal tappetest er en positiv indikator. Imidlertid er ulempen ved tapptest at
vurderingen kan veere vanskelig og testen gjeres forskjellig ved de henvisende institusjonene. Mens testen har
en hgy spesifisitet, er den ikke sensitiv (hgy positiv prediktiv verdi og lav negativ prediktiv verdi), dvs. en
negativ test utelukker ikke nytte av shuntbehandling.

MR (CT) funn forenlig med iNPH. Fglgende informasjon er til stede ved henvisning og kan legges til grunn:
Ventriculomegali (Evan’s index >0,3). DESH tegn. Callosal vinkel <90 grader. Periventrikuleer signalforandring.
Vi tilstreber sa god prediksjon som mulig for & unnga shuntkirurgi hos de som med liten sannsynlighet vil
respondere. Derfor har vi tilgjengelig et sett av tilleggsundersgkelser. Indikasjonen for shuntkirurgi vil uansett
legge til grunn en totalvurdering av klinikk, co-morbiditet, skrapelighet, radiologi, respons pa CSF tapping, og
resultater av tilleggsundersgkelser.

Tilleggsundersgkelser
Det er vel akseptert i fagmiljget at klinikk + radiologi gir usikker prediksjon for shuntrespons. Derfor har vi
tilgjengelig et sett av supplementaere undersokelser:

1)

2)

Dagnkontinuerlig ICP-puls maling. ICP pulstrykksmaling har best prediktiv verdi for shuntrespons. Falgende
gjennomsnitt over natten regnes som unormalt: Mean wave amplitude (MWA) i gjennomsnitt natt >4 mmHg,
eventuelt med >5 mmHg i >10% av tiden. Ved gjennomsnittlig mean ICP >15 mmHg, regnes det som
hgytrykkshydrocephalus. Shuntbehandlingen adresserer primaert CSF-komponenten ved iNPH da
shuntoperasjonen primeert bedrer den intrakraniell trykk-volum relasjonen hos disse pasientene.

Glymfatisk MR (gMR). Prediktiv verdi mtp shuntkirurgi er lavere enn for ICP maling, men denne utredningen
adresserer ogsa proteinopati-komponenten ved sykdommen. Ved gMR fas informasjon om ventrikulaer refluks
grad 3-4 (som sier noe om grad av CSF sirkulasjonssvikt og CSF eliminasjonen (selv om sistnevnte ikke
vurderes kvantitativt. | tillegg innhentes anatomiske informasjon om nevrodegenerasjon som kan telle negativt:
(1) Schelten’s MTA grad 4. (2) Fazekas 3. (3) ERC tykkelse <2 mm.




3)

CSF utskillelse. Det er en blodprave som gir kvantitativ informasjon om CSF utskillelsen. Denne brukes per i
dag i forskningssammenheng, og adresserer proteinopati-komponenten ved iNPH.

Ventrikulaer vannabsorpsjon. Denne undersgkelsen gjeres ifm med ventrikuleer infujsonstest og gir et
absolutt kvantitativt mal pa den ventrikulzere vannabsorpsjonskapasiteten. Testen brukes primaert hos de hvor
det er mistanke om sakalt «kkompensert Hydrocephalus».

Shuntoperasjon

Prepol. Pasienter som innlegges for shunt kommer via Prepol hvor siste pre-operative vurdering gjeres. Her
gjeres forberedende undersgkelser med blodprevetaking, samtale med sykepleier, og samtale og
undersgkelse av lege/anestesilege. Operatar gjer en endelig preoperativ vurdering hvor man inkluderer
pasienten og pargrende i vurderingen (sékalt shared decision-making).
Innleggelse. Pasienten mgter opp pa avdelingen operasjonsdagen eller kvelden far. Etter operasjonen, blir
pasienten i avdelingen til farste postoperative dag og deretter overflyttet til nevrologisk eller medisinsk avd. ved
lokalsykehuset for videre observasjon og mobilisering. Forelgpig blir OUS pasientene i avdelingen til de kan
reise hjem, men malet ma vaere overflytting til nevrologisk avdeling, tilsvarende for andre HSQ pasienter.
Shunttype. Avdelingen bruker som hovedregel falgende shunttyper:

o Integra Certas plus ventil med Siphonguard, innstilling 4.

o Alternativ: Strata regulerbar ventil (dpningstrykk 1,5) med forkammer.
Hjernebiopsi. Der er et mal & innfare hjernebiopsi som rutine ved shuntoperasjon da det adresserer
proteinopati-komponenten ved iNPH. Biopsi tas fra samme sted som ventrikkelkateter fares inn. Basert pa
erfaringen sa langt viser ca. 3-4/10 pasienter avleiring av amyloid- og ca. 1/10 avleiring av tau. Avleiring av
tau og/eller taler mot shunt revisjon pa senere tidspunkt. Resultatene vil ogsa veilede videre demens-
behandling. | fremtiden ma vurderes om pasienter med amyloid-avleiring er kandidat for medisinering som
pavirker amyloid ved prodromal Alzheimer sykdom (i dag er medikamentet lecanemab godkjent).
Shunt-slgyfe. Det etableres rutine for «iINPH-slgyfe» hvor 3 pasienter opereres samme dag med kontroll CT
etter 6 timer og reise fgrstkommende dag (forelgpig bortsett fra OUS-pasienter).

Kontroller etter kirurgi

Det er etablert standardisert epikrise mal for pasienter med iNPH som har gjennomgéatt shuntoperasjon.

| epikrisen gnskes CT lokalt etter 1 og 6 uker, rekvirert av lokal sykehus. Begrunnelsen er at kronisk subduralt
hematom/effusjon er hyppigste postoperative komplikasjon. For OUS pasienter, méa pasientansvarlig
nevrokirurg sgrge for elektronisk rekvirering og oppfelging av disse kontrollene.

Rutinemessig postoperativ kontroll pr telefon skjer ved sykepleier ved CSF poliklinikken etter 8 uker og 6
maneder. Det er etablert tverrfaglig journal.

Det angis i epikrise at kontroll ved lokal nevrologisk avdeling skjer etter 8-12 maneder.

Det er etablert iINPH kvalitetsregister med fokus pa resultat, utkomme og komplikasjoner til kirurgi.

Pasienter med kronisk subduralt hematom eller andre komplikasjoner falges ved nevrokirurgisk avdeling i den
akutt og subakutte fasen (dvs. til total regress av hematomet).
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Utfyllende informasjon om iNPH

Diagnosen idiopatisk normaltrykkshydrocephalus (iNPH):

iNPH er karakterisert av et sett av symptomer, nemlig en til tre av falgende: kognitiv svikt, ustehet ved gange,
urininkontinens, i kombinasjon med utvidelse av hjernens ventrikler. Det er en alvorlig hjernesykdom som gradvis
forverres over tid.' Forskere i Ggteborg undersgkte mortalitet ved ubehandlet iNPH i en populasjons-basert studie
med 1,235 personer hvor de sammenlignet personer med «probable iINPH», «possible iNPH» eller ingen
hydrocephlaus diagnose. De fant at «probable iNPH» har en 5-ars dgdelighet pa 87,5 %, med en «hazard ratio for
death» pa 3.8 (95 % konfidensintervall 2,5-6,0).2 Det betyr at sjansen for & de er 3.8 ganger hgyere enn for en
person i samme alder uten sykdom. De med «possible iINPH» hadde gkt risiko for utvikling av demens. Andre
studier har vist at forekomsten gker markert med alderen.3 4 | en studie var prevalens av «probable iINPH» 0,2 % i
aldersgruppen 70-79 ar, men 5,9 % i gruppen >80 ar.# En annen studie rapporterte at s4 mange som 10% av de
over 80 ar kan ha tilstanden.5 En annen studie fant en prevalens av iNPH 1,5% blant de som var 70 ar gamle.®
Sykdommen er etter all sannsynlighet betydelig underbehandlet. Med en aldrende befolkning kan flere trenge
behandling.

Uttrykket «idiopatisk» viser til at sykdommen har ukjent arsak. iNPH er en nevrodegenerativ tilstand (proteinopati)
kombinert med svikt i cerebrospinalvaeske (CSF) sirkulasjonen, dvs. en CSF-proteinopati. Sykdommen har fatt mye
fokus blant nevrokirurger fordi shuntkirurgi er den eneste effektive behandlingen. Shuntbehandling pavirker
imidlertid ikke arsaken til nevrodegenerasjon.”

| litteraturen diskuteres fortsatt diagnostisk usikkerhet og hvor hyppig tilstanden forekommer.8 © Et viktig synspunkt
er at iINPH-diagnosen ofte er uttrykk for underliggende nevrodegenerativ sykdom som sekundaert resulterer i
ventrikkelutvidelse.® Diskusjonen er ikke minst knyttet til uklarhet om de diagnostiske kriteriene.

Det er god stette i litteraturen for at iINPH er en progressiv tilstand. Forverring av klinisk status kan skje over uker
og maneder, og det som tapes av funksjon kan ikke gjenvinnes.'® Derfor vil vi tilstrebe effektiv utredning og
behandling av alle NPH pasienter som sogner til sykehuset. Det er uheldig for pasientene med lang ventetid for
behandling.

Hva bor ventetiden vaere for kirurgi
Falgende er malsetting for avdelingen:
- Ventetid fra utredning til behandling 3 maneder.

Diagnostiske kriterier for iNPH

Det er ikke konsensus i fagmiljgene hvordan stille en sikker diagnose. De Amerikansk-Europeiske retningslinjene
fra 2005'" (Tabell 2) og de Japanske retningslinjene, sist revidert i 2012 (Tabell 3),2 skiller seg pa flere punkter.
Retningslinjene skiller mellom kategoriene «Probable iNPH», «Possible iNPH» og «Unlikely iNPH». Om pasienten
kategoriseres til den ene eller andre gruppen avhenger av hvilke retningslinjer som legges til grunn.'3 En studie
rapporterte at kompetent nevrologisk vurdering resulterte i diagnosen «Probable iNPH» tre ganger sa hyppig om de
Japanske kriteriene var lagt til grunn sammenlignet med bruk av de Amerikansk-Europeiske.'® De Japanske
retningslinjene opererer i tillegg med kategorien «Definite iINPH», men baseres pa at pasienten allerede har fatt
shunt og respondert positivt klinisk. | sitt arbeid med retningslinjer for handtering av iNPH har American Academy
of Neurology (AAN) ikke satt opp egne diagnosekriterier.

De Japanske retningslinjene skiller ogsa mellom idiopatisk og sekundaer NPH, som illustrert i Fig. 1.

-

Fig. 1. Kategorisering av NPH, jfr. Japanske retningslinjer

Diagnostisering av iNPH kompliseres ytterligere av at symptomene ved tilstanden kan ligne de en ser ved flere
andre sykdommer. Listen over differensialdiagnoser er lang. Derfor er det viktig at pasientene innledningsvis
giennomgar nevrologisk vurdering fgr nevrokirurgi vurderes.
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All den tid shuntkirurgi er eneste behandling for iINPH skulle en tro at pasienter som fyller kriteriene for «Probable
iNPH» har stgrst mulighet for shuntrespons. Slik er det ikke. De Amerikansk-Europeiske retningslinjene erkjenner
at diagnosekriteriene alene ikke predikerer shunt respons.'! Derfor skiller ogsa retningslinjene mellom «Shunt-
responsive» og «Shunt-non-responsive» iINPH, som gar pa tvers av kategoriene «Probable» og «Possible».
Spesielt de Amerikansk-Europeiske retningslinjene vektlegger behov for tilleggsundersgkelser.®

Derfor er det ogsa en distinksjon mellom diagnosen iNPH («Probable» | «Possible») og prediksjon av
shuntrespons. Det er altsd mulig & ha diagnosen basert pa de diagnostiske kriteriene, uten & ha klinisk respons pa
shunt. Ikke minst fra nevrokirurgisk hold kan det oppfattes som et paradoks, all den tid det diagnostiske perspektiv
fokuserer pa prediksjon av shunt respons.

Ved Nevrokirurgisk avdeling, OUS, vil pasienter som tilbys shunt falle i kategoriene «Probable iNPH» eller
«Possible iNPH» slik definert i de Amerikansk-Europeisk retningslinjene. Gruppen «Possible» har ikke fatt gjort
trykkmaling. Pasienter med «Unlikely iNPH» far ikke tilbud om shunt.

Prediksjon av shuntrespons

Det er komplikasjonsrisiko ved shuntkirurgi for iNPH, 6. 17 ikke minst fordi pasientene er eldre og med co-morbiditet.
Shuntkirurgi har risiko for alvorlige komplikasjoner. American Academy of Neurology legger til grunn «serious
adverse event risk» pa 11 %." Det er klart hayere risiko enn avdelingens erfaring. Likevel gjar komplikasjonsfaren
at det er gnskelig bare & shunte pasienter som med stor sannsynlighet vil profitere klinisk pa shunt.

ICP pulstrykk. Det finnes flere tilleggsundersgkelser som med ulik grad av sikkerhet kan predikere om pasienten
vil ha nytte av shunt."® Felles er at alle testene tar utgangspunkt i grad av CSF sirkulasjonssvikt og/eller
trykkforhold intrakranielt. Ingen av testene tar hgyde for den nevrodegenerative (proteinopati) komponenten ved
iNPH. Derfor finnes heller ingen perfekt test. De Amerikansk-Europeiske retningslinjene fremhever lumbal drenasje
over flere dager (extended lumbar drainage, ELD) som den test med best prediktive verdi.'® Pasienten ligger pa
overvakningsavdeling og det tappes 7-10 ml/t over 3 dager (dvs. 500-700 ml totalt), med kliniske tester far og etter
drenasjen. Ulempen med ELD er dels at undersgkelsen er ressurskrevende fordi pasienten blir liggende i
avdelingen en uke, og dels at tapping av sa store volumer CSF innebaerer komplikasjonsrisiko. Ved nevrokirurgisk
avdeling, OUS har vi over flere ar brukt maling av pulsatilt hjernetrykk (ICP) for prediksjon av shuntrespons da den
prediksjonen er pa linje med ELD.'8 Basert pa erfaring og sammenligning av iNPH pasienter som har
respondert/ikke respondert pa shunt, har fglgende gvre grenseverdier blitt definert: MWA i gjiennomsnitt gjennom
natten >4 mmHg og med MWA > 5 mmHg i >10 % av méletiden.'® Vanlig tappetest (tapping av ca. 40 ml
hjerneveeske) velges ikke da den negative prediktive verdien er for lav,'® og den positive prediktive verdien
reduseres av placebo-effekt. Infusjonstesten kunne veert et alternativ, men velges ikke pa grunn av lavere negativ
prediktiv verdi, selv nar pulsatrykksmalinger brukes.'® Nylig viste en sammenligning av de ulike testene at maling
av pulsatilt ICP slik det gjeres ved OUS kom best ut.?° | Norden finnes ingen konsensus i fagmiljget for hvilke
tilleggsundersgkelser som velges, praksis i Norge og internasjonalt varierer betydelig. Det finnes avdelinger som
utelukkende shunter pasienter pa bakgrunn av diagnosekriteriene, shuntrespons forventes da a ligge i omradet 46-
63 %.1°

Glymfatisk MR (gMR). Over de siste arene har vi fokusert pa utvikling av billeddiagnostikk (MR) for utvelgelse av
iNPH pasienter for shunt. Med nye MR biomarkearer fra intratekal kontrastforsterket MR?': 22 har vi na etablert MR-
basert utvelgelse av pasienter for shunt kirurgi som representerer ytterligere en forbedring fra tidligere praksis.
Denne undersgkelsen vektlegger spesielt proteinopati-komponenten ved iINPH, se oversikt over MR biomarkgrer i
Tabell 4. Spesielt vektlegges grad av ventrikuleer refluks (Fig. 2). | en tidligere studie fant vi at de med ventrikuleer
refluks 3-4 ogsa har hgye puls ICP.?!

CSF utskillelse. Det er en blodprgve som maler CSF utskillelseskapasiteten, men som forelgpig brukes mest i
forskningssammenheng.?® Noen iNPH pasienter har betydelig redusert utskillelsesrate, mens den er mindre
pavirket hos andre.

Ventrikuleer vannabsorpsjonskapasitet. Fra varen 2023, har vi kvantifisert ventrikulaer
vannabsorpsjonskapasitet. Denne undersgkelsen brukes mest hos de med sparsmal om sakalt kompensert
hydrocephalus.

Hjernebiopsi som klinisk rutine

Tilleggsundersgkelsene CSF tappetest, drenasje og infusjons test tar alle utgangspunkt i en oppfatning at iNPH
primeert er en sykdom bestaende av CSF sirkulasjonssvikt. Den oppfatningen har ikke tatt hgyde for det faktum at
nevro-degenerasjon er en sentral del av tilstanden.® | den forbindelse er hjernebiopsi aktuelt da hjernevevsprgvene
adresserer det nevro-degenerative aspekt ved tilstanden.
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Hjernebiopsi ved iNPH har veert anvendt over en arrekke, og gjeres rutinemessig ved flere nevrokirurgiske
avdelinger i Norden: Uppsala/Sverige, Kuopio/Finland, og Helsinki/Finland. Fra flere hold vektlegges behovet for
hjernebiopsi ved iNPH.8 Ogsa en rekke forskningsrapporter fra flere land underbygger den diagnostiske verdien av
hjernebiopsi ved iNPH.24-35 Det viktigste er a identifisere de iINPH pasientene som har naer relasjon til Alzheimers
sykdom, og hvor manglende shuntrespons ikke bar lede til nye shunt-operasjoner. Siden biopsi tas ved
shuntoperasjon, har resultatene ikke betydning for selve utvelgelsen av pasienter til shunt, men pavirker videre
behandling og eventuelt behov for tilleggsbehandling. Maneder til ar etter shuntkirurgi kan det komme spgrsmal om
shuntrevisjon fordi den kliniske bedringen av shunt avtar med tiden.3¢ Resultatene fra hjernebiopsi har i dag
betydning for hvem som far tilbud om shuntrevisjon ved andre nevrokirurgiske avdelinger, og vil fa samme
betydning ved var avdeling. Det er en overlapp mellom iNPH og Alzheimers som kan relateres til avleiring av giftige
proteiner i hjernen (proteinopati). Det er velkjent at Alzheimers karakteriseres av amyloide plakk. Pa grunn av
sviktende utskillelse av lgselig amyloid-f3 (AB) (mest peptidkjedene 40 og 42) skjer en aggregering i hjernevevet,
dvs. AB hopes opp i hjernevevet mens mengden i CSF avtar. Avleiringene av AB og tau-protein (HPT) falger et
bestemt mgnster i hjernen. Hjernebiopsiene ved iNPH tas i frontal cortex hvor avleiring av disse proteinene skjer
sent ved Alzheimers. Derfor er pavisning av A og HPT i corticalt vev frontalt et alvorlig tegn som indikerer
fremskreden sykdomsutvikling.

Ved OUS er det innfart som rutine hjernebiopsi ved shunt for iINPH. Vevsprgven brukes til histo-patologiske
undersgkelser av AB og tau (HPT) protein. Tabell 1 angir diagnostisk konsekvens av patologisvar. Pasienter i
kategori A er de med stgrst mulighet for shuntrespons som varer over tid. | kategori B vil det kunne observeres
variabel grad av A avleiring. De med hgy grad av avleiring av AB har starre risiko for utvikling av Alzheimers
sykdom, og vil ikke fa tilbud om shunt revisjon ved manglende klinisk respons. Dersom det pavises tau-protein
(HPT; kategori C), har demensutvikling allerede kommet langt, og det vil ikke veere aktuelt med senere shunt
revisjon ved manglende respons. En annen konsekvens er at pasienter med uttalt avleiring bgr inn i demensslayfe i
regi av Hukommelsesklinikk pa linje med andre demenspasienter.

Tabell 1. Konsekvens av funn ved vevsprgver.

Biopsisvar Kategori | Vurdering av behov for senere shuntrevisjon | Demenssigyfe
-AB A

+ AB B Oket terskel for tilbud om shuntrevisjon. +

+ AB/+ HPT C Ingen tilbud om shuntrevisjon +

Erfaring fra var avdeling er at 30-40% av iNPH pasientene viser avleiring av AB mens 10% viser avleiring av tau.

Shunt type

Det finnes ikke faglig grunn for & hevde at en shunttype har bedre komplikasjonsprofil enn en annen. De Japanske
retningslinjene argumenterer for bruk av regulerbar ventil uten a definere type shunt.’? De Amerikansk-Europeiske
retningslinjene anbefaler ingen spesiell shunt type.'”

Basert pa avdelingens erfaring velges VP shunt med en av de ventiltypene: 1) Certas plus ventil med Siphonguard
med innstilling 4. 2) Strata 1,5 apningstrykk.
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Tabell 2. De Amerikansk-Europeiske diagnosekriteriene for iNPH (siste revisjon 2005)

American-European guidelines'"

Probable

Possible

Unlikely

I. History

Insidious onset.

Age at onset: After 40.

Minimum duration: 3-6 months.
No evidence of antecedent event.
Slow symptom progression.

Not explained by other conditions.

Reported symptoms may:

a) Have a subacute or intermediate mode of onset.
b) Begin at any age after childhood.

c) Have <3 months or indeterminate duration.

d) May follow events (mild trauma, hemorrhage etc).
e) Coexist with other neurological, psychiatric or
general medical disorders.

f) Be non-progressive.

Il. Clinical features*

Gait/balance disturbance must be present plus at
least one of the following:

a) Cognitive impairment.

b) Urinary incontinence/urgency.

Symptoms cannot be explained by other
neurological or non-neurological diseases.

Cognitive tests detected on cognitive tests.

Symptoms of either.

a) Incontinence and/or cognitive impairment in the
absence of gait/balance disturbance.

b) Gait disturbance or dementia alone.

No component in the clinical
triad of iINPH is present.

Symptoms explained by other
causes.

Ill. Brain imaging

CT or MRI (after onset of symptoms)

a) Ventriculomegaly (EI > 0.3).

b) No obstruction to CSF flow.

c) At least one of the following:
1) Enlargement of the temporal horns
2) Narrow callosal angle (>40 degrees).
3) Evidence of altered brain water content,
including periventricular signal changes not
attributable to ischemic changes or
demyelination.
4) Aqueductal or 4™ ventricle flow void on MRI.

Ventriculomegaly (EIl > 0.3), but associated with the
following:

a) Evidence of cerebral atrophy of sufficient severity to
potentially explain ventricular size.

b) Structural lesions that may influence ventricular size

No evidence of
ventriculomegaly.

IV. Physiological

CSF opening pressure 5-18 mmHg (or 70-245
mm H20) (lumbar puncture or a comparable
procedure).

Appropriately measured pressures that are
significantly higher or lower than this range are
not consistent with a probable NPH diagnosis.

Opening pressure not available or pressure outside
the range required for probable iNPH.

Signs of increased ICP such as
papilledema.




Tabell 3. De Japanske diagnosekriteriene for iNPH (siste revisjon 2012)

Japanese guidelines’? | |

Definite Probable Possible Unlikely

I. History Age at onset: After 60. Age at onset: After 60. None of these

Slow symptom progression. Slow symptom progression.
Il. Clinical features At least two of the clinical triad: Gait disturbance, | At least two of the clinical triad: Gait disturbance,

cognitive impairment and urinary incontinence. cognitive impairment and urinary incontinence.

Symptoms cannot be explained by other Symptoms cannot be explained by other neurological

neurological or non-neurological diseases. or non-neurological diseases.

Cognitive tests detected on cognitive tests. Cognitive tests detected on cognitive tests.
11l. Brain imaging Ventriculomegaly (El > 0.3) Ventriculomegaly (El > 0.3)

Ventriculomegaly not secondary to another Ventriculomegaly not secondary to another disease.

disease.

Possible iNPH with MRI support:

a) Narrowing of the sulci over the high
convexity/DESH3”

Narrowing of the sulci over the high
convexity/DESH37: 38

IV. Physiological Meets all of the three:

1) CSF pressure < 200 mm H20

2) Normal CSF content

3) One of the following:
a) DESH on MRI
b) Improvement of symptoms after CSF tap
test.
c) Improvement of symptoms after CSF
drainage test.

V. Treatment Improvement of
response symptoms after
shunt.

El: Evan’s index, DESH: Disproportionately enlarged subarachnoid space hydrocephalus.

Possible iNPH supportive features: a) Small stride, shuffle, instability during walking, and increase of instability on turning. b) Symptoms progress slowly; however, sometimes
an undulating course, including temporal discontinuation of development. ¢) Gait disturbance is the most prevalent feature, followed by cognitive impairment and urinary
incontinence. d) Cognitive impairment is detected on cognitive tests. e) Sylvian fissures and basal cistern are usually enlarged. f) Other neurological diseases, including
Parkinson’s disease, Alzheimer’s disease, and cerebrovascular diseases, may coexist; however, all such diseases should be mild. g) Periventricular changes are not
essential. h) Measurement of CBF is useful for differentiation from other dementias.
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Tabell 4. MR biomarkers in iNPH

Anatomical biomarkers of CSF spaces

Evans’ index

The largest diameter of the frontal horns divided with the largest inner
diameter of the cranium at the level of the caudate nucleus.3®

The callosal angel

The angel between lateral ventricles at the level of the posterior
commissure.*

Disproportional enlarged
subarachnoid space
hydrocephalus (DESH)

The combination of: 1. Enlarged ventricles. 2. Widening of Sylvian fissure.
3. Tight upper convexities. 38

Physiological biomarkers CSF circulation disturbance |

Ventricular reflux:

Grade 0: No supra-aqueductal reflux.

Grade 1: Sign of supra-aqueductal reflux.

Grade 2: Transient enrichment of lateral ventricles Day 1.

Grade 3: Lasting enrichment of lateral ventricles Day 2 (but not isointense
with subarachnoid CSF).

Grade 4: Lasting enrichment of lateral ventricles Day 2 (isointense with
subarachnoid CSF).

Anatomiske vedr. degenerasjon

Medial temporal atrophy
(MTA) - Schelten’s score #!

Visual rating of the width of the choroid fissure, the width of the temporal
horn, and the height of the hippocampal formation:
Score 0 (no atrophy).
Score 1 (only widening of choroid fissure).
Score 2 (also widening of temporal horn of lateral ventricle).
Score 3 (moderate loss of hippocampal volume, decrease in height).
Score 4 (severe volume loss of hippocampus).

The Fazeka’s scale for white
matter lesions 42

Score 0: None or a single punctate white matter hyper intensity lesion.
Score 1: Multiple punctate lesions.

Score 2: Beginning confluence of lesions (bridging).

Score 3: Large confluent lesions.

ERC thickness 4344

On coronal reconstructed T1 volume acquisitions with 1 mm slice thickness
at level of the hippocampal sulcus and measured from the ERC surface to

the grey/white matter interface, and midway between the tentative location

of parasubiculum and perirhinal cortex.




Figur 2. Gradering av ventrikuleer refluks
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