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Hydrocephalus (Wasserkopf)

Die wichtigsten Punkte

e Bei einem Hydrocephalus gibt es zu viel Hirnwasser
im Schédel.

¢ Die haufigsten Ursachen sind: Frihgeburtlichkeit,
angeborene Fehlbildung, Tumoren, Zysten und
Gehirnblutungen.

e Typische Zeichen sind eine abnormale Kopfform, ein
schnelles Kopfwachstum, eine vorstehende
Fontanelle, Ubelkeit, Erbrechen, Kopfschmerzen und
Entwicklungsverzdgerung.

¢ Die chirurgische Behandlung stellt den Abfluss des
Hirnwassers wieder her.

¢ Die Prognose nach einer erfolgreichen Behandlung
ist in der Regel sehr gut.

Was ist ein Hydrocephalus?

Ein Hydrocephalus (auch Wasserkopf genannt) beschreibt ein Mehr an Hirnwasser (Liquor)
im Schadel und betrifft ca. einen Fall pro 1000 Geburten. In unserem Gehirn wird taglich
Liquor produziert und dort auch wiederaufgenommen. Bei einer Produktionsmenge
entspricht ca. 20ml pro Stunde findet taglich ein viermaliger Gesamtaustausch des Liquors
statt. Dieser Liquor dient als Pufferkissen zum Schutz unseres Gehirns. Der Liquor wird in
den Ventrikeln produziert. Das sind vier Hohlrdume in unserem Gehirn. Er fliesst durch diese
vier Ventrikel und anschliessend um das Gehirn, bis er in der Hirnhaut wiederaufgenommen
wird. Kommt es zu einer Verstopfung der Ventrikel oder seiner Abflisse, zu einer vermehrten
Produktion von Liguor (selten) oder zu einer verminderten Wiederaufnahme von Liquor, so
entsteht ein Hydrocephalus.

In der Kinderneurochirurgie unterscheiden wir zwischen:

e Obstruktiver Hydrocephalus: einem blockierten Abfluss des Liguors. Dies ist die
haufigste Form des Hydrocephalus. Bei einer Blockade schwellen jeweils die
Ventrikel an, die vor der Blockade im Abflusszyklus liegen.

e Malresorptiver Hydrocephalus: einer verminderten Wiederaufnahme des Liquors.
Dabei schwellen typischerweise alle Ventrikel an.
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e Hypersekretorischer Hydrocephalus: einer Uberproduktion von Liquor. Diese
Form ist sehr selten und tritt insbesondere bei einem Tumor des Plexus Choroideus
(Organ, das Liquor produziert) auf. Auch hier sind oft alle vier Ventrikel
angeschwollen.

All diese Formen kdnnen sowohl einzeln als auch kombiniert auftreten. Die Grinde fur einen
Hydrocephalus kénnen vielféltig sein. Man unterscheidet zwischen angeborenen und
erworbenen Formen. Daher kann ein Hydrocephalus auch in jedem Alter auftreten. Es gibt
gewisse Risikofaktoren, die mit dem Auftreten eines Hydrocephalus zusammenhéngen
kénnen, aber nicht miissen — unter anderem ein tiefes Geburtsgewicht, Friihgeburtlichkeit,
mannliches Geschlecht und miitterlicher Diabetes mellitus («Zuckerkrankheit»).
Angeborene Ursachen kdnnen unter anderem Entwicklungsstérungen des Gehirns sein
(Chiari Malformation, Neuralrohdefekte), Infektionen des Kindes im Mutterleib (z.B. Mumps),
erbliche Krankheiten oder Substanzen, die fur die Kindsentwicklung im Mutterleib gefahrlich
sind («Teratogene»).

Erworbene Ursachen kénnen Hirnblutungen sein, Entztindungen des Gehirns, Zysten,
Kopfverletzungen (Schadelhirntrauma) und Hirntumore.

Was sind typische Anzeichen fur einen Hydrocephalus?

Bei Foten und Sauglingen sind die Knochenverbindungen des Schadels (sogenannte Néhte)
noch weich und verformbar. Staut sich viel Hirnwasser an, kann sich der Kopf unter dem
Druck verformen. Es kommt in der Regel zu einer raschen Gréssenzunahme des Kopfes
(messbar mit dem Kopfumfang) und zu einer vollen und prallen Fontanelle. Falls die
Schadelknochen bereits geschlossen sind, findet vor allem ein Anstieg des Hirndrucks statt,
da sich das Gehirn und die Ventrikel nicht weiter ausdehnen kdnnen. Ebenfalls von
Bedeutung ist die Zeitspanne, in der ein Hydrocephalus entsteht. Wenn in kurzer Zeit ein
Hydrocephalus entsteht, kann sich das Gehirn dem steigenden Druck nicht schnell genug
anpassen. Dann treten eher friihe und starke Symptome auf. Ein Hydrocephalus kann aber
auch langsam entstehen, womit Symptome auch erst spater auftreten. Ansteigender Druck
im Kopf fuihrt typischerweise zu leichter Reizbarkeit, Kopfschmerzen, Ubelkeit, Erbrechen,
Gangstdrungen oder neurologischen Ausfallen. Oft weisen Kinder auch eine
Entwicklungsverzdgerung auf und Entwicklungsmeilensteine werden nicht erreicht.

Wie wird ein Hydrocephalus diagnostiziert?

Klinische Verdachtsfalle werden in der Regel von padiatrischen Neurolog*innen oder
Entwicklungspéadiater*innen untersucht. Zuséatzlich lasst sich mittels einer
Augenuntersuchung eine Schwellung des Augennervs, ein sogenanntes Papillenddem,
feststellen, was fur einen erhdhten Druck im Kopf sprechen wiirde. Bleibt nach den
Untersuchungen der Verdacht bestehen, wird als N&chstes eine Bildgebung des Schadels
gemacht. Dabei handelt es sich bei Sduglingen (solange die Fontanelle offen ist) um einen
Ultraschall. Falls sich dann die Verdachtsdiagnose im Ultraschall bestatigt wird eine
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Magnetresonanztomographie (MRT) zur Evaluierung der Ursache durchgefuihrt. Bei Kindern
mit geschlossener Fontanelle wird direkt eine MRT durchgefuhrt.

Der Vorteil der Ultraschalldiagnostik ist, dass sie in wachem Zustand durchgeftihrt werden
kann. Dies jedoch bei schlechterer Bildqualitat als bei einer MRT. Fir eine MRT wiederum
missen Sauglinge und Kinder bis zum Alter von ca. sieben bis neun Jahren in Narkose
versetzt werden. Mit ihrer besseren Bildqualitat bestatigt die MRT in der Regel auch die
Ursache des Hydrocephalus.

Was sind Behandlungsmaoglichkeiten eines Hydrocephalus?

In den allermeisten Féllen ist eine Operation unumganglich. Ein Hydrocephalus wird in der
Regel nicht spontan besser. Die aktuellen Behandlungsmoglichkeiten fur einen
Hydrocephalus umfassen insbesondere zwei Kinderneurochirurgische Operationstechniken:

- eine sogenannte endoskopische Drittventrikulostomie oder
- ein sogenannter ventrikuloperitonealer Shunt.

Falls eine andere Krankheit zum Hydrocephalus fuhrt (wie z.B. ein Tumor) muss diese
ebenfalls behandelt werden. In der Folge bildet sich auch der Hydrocephalus in der Regel
zurick.

Bei der Einlage eines ventrikuloperitonealen Shunts (VPS) wird ein kleines
«Abflussrohrchen» (Shunt) zwischen dem Kopf und dem Bauchraum angelegt. Damit wird
der Abfluss des Liguors wiederhergestellt. Die Einlage des VPS wird dabei wie folgt
ausgefihrt: Das Kind wird unter Narkose in Riickenlage positioniert. Nach minimaler Rasur
der Haare wird ein ca. 2 cm grosser Hautschnitt vorne rechts am Kopf gemacht.
Anschliessend wird ein kleines Loch in den Schadelknochen gebohrt. Mithilfe einer
intraoperativen Bildgebung wird die Shuntspitze in den Ventrikel eingelegt. Anschliessend
wird die Shuntspitze mit dem restlichen Shunt verbunden. Dieses «Abflussréhrchenx» verlauft
unter der Haut und ist mit einem Ventil verbunden. Das Ventil befindet sich ungefahr hinter
dem Ohr und kann durch die Haut getastet werden. Am Ventil kann eine Druckhéhe
eingestellt werden, ab welcher sich das Ventil 6ffnet und somit Liquor in den Bauchraum
abfliessen kann. Dieser Prozess ist magnetisch regulierbar und kann von aussen mit einer
Schablone verandert werden, sollte dies notwendig werden. Das Ventil hinter dem Ohr wird
mit einem zusétzlichen Schlauch verbunden, der unterhalb der Haut in Richtung des Bauchs
verlauft. Am UKBB wird die Einlage des «Abflussrohrchens» gemeinsam mit Kinder-
Bauchchirurg*innen durchgefiihrt. Diese nehmen den Schlauch auf Hohe des Bauchraums
entgegen und bringen diesen mittels einer minimal invasiven (laparoskopischen) Methode
unter Sichtkontrolle in den Bauchraum. Dafur sind zwei kleine Schnitte an der Bauchdecke
und am Bauchnabel notwendig, die im Anschluss wieder vernéaht und steril abgedeckt
werden. Abschliessend werden die Schnitte am Bauch und am Kopf wieder zugenaht und
steril abgedeckt. Die Operation dauert zwischen 30 und 60 Minuten.

Alternativ kann in ausgewdahlten Fallen (vor allem bei obstruktivem Hydrocephalus) die
endoskopische Drittventrikulostomie (ETV) erfolgen. Ebenfalls in Riickenlage und unter
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Narkose wird ein ca. 2 cm grosser Hautschnitt vorne rechts am Kopf gemacht und
anschliessend ein kleines Loch in den Schadelknochen gebohrt. Durch dieses wird ein
kameragesteuertes Endoskop (ein Metallstab mit Kamera und Lichtquelle am vorderen
Ende) in die Ventrikel eingebracht (Abbildung 1). Anschliessend wird ein kleines Loch in den
Boden des dritten Ventrikels gemacht, um den Abfluss des Liquors wiederherzustellen.
Dieses Loch wird mittels eines kleinen Ballons gemacht, der einen neuen Abfluss
(sogenannte Stomie) zwischen den Ventrikeln hergestellt. Anschliessend wird der Ventrikel
wieder verlassen und der Zugangsschnitt verschlossen. Die Operation dauert zwischen 20
und30 Minuten.

Die beiden Operationstechniken sind sich ebenbiirtig. Die ETV zeigt ein geringeres Risiko fur
Infekte verglichen mit dem VPS. Allerdings ist die Erfolgsrate der ETV bei Kindern unter
einem halben Jahr im Vergleich zum VPS tiefer. Zusatzlich ist die ETV nicht fiir jede Form
eines Hydrocephalus geeignet. Deshalb besprechen unsere erfahrenen
Kinderneurochirurg*innen mit Ihnen, welche Methode die héchste Erfolgsrate im jeweiligen
Fall aufweist und deshalb am geeignetsten ist fur Ihr Kind.

Nach der Operation wird der Erfolg des Shunts oder der ETV mittels Bildgebung in den
Nachkontrollen tberprift und die Feineinstellung des Ventils, falls notwendig, bei dem VPS
gemacht.

Wie lauft der Spitalaufenthalt meines Kindes ab?

Wahrend des gesamten Spitalaufenthaltes wird Ihr Kind von unserem Team der
padiatrischen Neurochirurgie im UKBB betreut. lhr Kind tritt einen Tag vor der Operation ein,
wird durch unser Team und die Narkoseérzte (Anasthesie) nochmals untersucht und kann
dann, falls Sie dies wiinschen, zuhause schlafen. Am nachsten Tag wir Ihr Kind operiert.
Anschliessend kommt es zur Uberwachung in den Aufwachraum und nach ein paar Stunden
wird es auf die Kinderchirurgische Bettenstation (Station B, 3. Stock) verlegt. Sauglinge
junger als sechs Monate werden nach der Operation bis zum Folgetag auf der Intensivstation
Uberwacht (1. Stock). Am Operationstag steht Ilhnen eine Begleiterin vom
Elternbegleitungsservice (BELOP) der Stiftung Pro UKBB zur Verfugung. Sie begleitet Sie,
bis Ihr Kind eingeschlafen ist, und zeigt lhnen, wo es wieder aufwachen wird. Zwischendurch
hilft sie Ihnen, sich im Spital zurechtzufinden. Wéhrend der gesamten Zeit wird Ihr Kind von
unserem Team der padiatrischen Neurochirurgie betreut. Sobald Ihr Kind sich von der
Operation erholt hat, darf es wieder nach Hause austreten. Wahrend der gesamten Zeit
diurfen Sie bei lhrem Kind sein und sich mit Fragen an das Team der padiatrischen
Neurochirurgie wenden, welches taglich zur Visite bei Thnen und lhrem Kind vorbeikommt.
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Welche Prognose hat ein behandelter Hydrocephalus?

Die Prognose fir einen behandelten Hydrocephalus ist in der Regel sehr gut. Die Kinder
zeigen haufig eine gute Entwicklung und haben eine gute Lebensqualitat. Teilweise hangt
die Prognose jedoch von der zugrundeliegenden Erkrankung und deren
Begleiterscheinungen ab. Entsprechend kann die Prognose auch weniger gut ausfallen.
Komplikationen nach einer ETV sind insgesamt selten (ca. 5% gesamthaft). Die haufigste
Komplikation ist ein Wiederverschluss der durchgefuhrten Stomie oder aber ein bleibender
Hydrocephalus trotz der Stomie. In diesen Fallen muss die ETV wiederholt oder ein VPS
eingesetzt werden. Weitere seltene Risiken sind Infektionen, Blutungen, Krampfanfalle oder
ein Schlaganfall.

Akute (kurzzeitige) Komplikationen nach einer VPS Implantation treten in ca. 3-5% der Falle
auf. Es handelt sich dabei vor allem um Infektionen (5-15%), Blutungen und
Wundheilungsstorungen. In seltenen Fallen kann es zu einer sogenannten Uberdrainage
kommen. Das bedeutet, dass der Shunt zu viel Liquor abfiihrt und es einen Zug auf das
restliche Hirngewebe gibt. Dies kann zu Blutungen fiihren, welche einer Operation bedurfen.
Die Langzeitkomplikationsrate (auf die gesamte Lebensdauer gesehen) ist beim VPS
deutlich grosser. In ca. 20-30% der Falle muss man damit rechnen, dass sich die Kinder mit
VPS im Verlauf ihres Lebens einer sogenannte Shuntrevision (erneute Operation mit
Ersetzen des Shunts oder Teile davon) unterziehen missen, da es zu Briichen,
Verbindungsunterbriichen (Dekonnektion), Verstopfung, Verschiebung und Infektionen im
Shuntsystem kommen kann. In der Regel brauchen die Kinder den VPS lebenslang. Ein VPS
kann im Verlauf des Lebens nur selten wieder ganzlich entfernt werden.

Ihre Spezialisten der Kinderneurochirurgie am UKBB

Prof. Dr.‘me.'d. PD Dr. med. Dr. med.
Raphael Guzman Jehuda Soleman Maria Licci
(- (srdr— B
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Bei Fragen wenden Sie sich bitte an unser kinderneurochirurgisches Sekretariat:

Nicole Wyttenbach

Sekretariat Prof. Dr. med. Raphael Guzman
Tel: +41 61 556 55 02
Nicole.wyttenbach@usb.ch

Nicole Bader

Sekretariat PD Dr. med. Jehuda Soleman
Tel: +41 61 556 51 11
Nicole.bader@usb.ch
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