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Idiopathische normaledrukhydrocefalie

P. VAN HOOF, P. PERSOONS

	 SAMENVATTING	 Idiopathische normaledrukhydrocefalie (indh) is een syndroom dat gekenmerkt kan worden 
door de symptoomtriade gangmoeilijkheden, cognitieve moeilijkheden en urine-incontinentie. 
Cerebrale ventriculomegalie en een gunstig effect op het klachtenpatroon van het plaatsen van een 
ventriculoperitoneale drain kunnen de diagnose bevestigen. Het vaak voorkomen van comorbiditeit, 
en het soms te star vasthouden aan de klinische triade bemoeilijken een juiste diagnose en kunnen 
leiden tot uitstel van de behandeling, met een nadelig verloop tot gevolg. Wij beschrijven een 
77-jarige patiënte met indh die gepaard ging met ernstige, neuropsychiatrische comorbiditeit bij 
wie de vertraging in diagnostiek en behandeling een belangrijke negatieve invloed had op het 
klachtenpatroon.
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	 TREFWOORDEN	 idiopathische normaledrukhydrocefalie

gevalsbeschrijving

belangrijke – blijvende – cognitieve beperkingen wat 
betrof het episodisch geheugen alsook het executief func-
tioneren. Getuige hiervan waren de slechte resultaten op 
onder andere de Rey Auditory Verbal Learning (ravl), Control-
led Oral Word Association (cowa), Stroop en Trail Making 
(tm)-test. Ook werden lichte beperkingen op het gebied 
van de taal gevonden met de Boston Naming Test (bnt). 
Oriëntatie in ruimte, tijd en persoon was steeds ongestoord; 
hetzelfde gold voor de visuoperceptuele en -constructieve 
mogelijkheden van de patiënte gemeten aan de hand van 
Visual Object and Space Perception Battery (vospb) en de Rey 
Complex Figure Test (rcft). Er was nooit eerder sprake van 
gedragsproblemen.
Ondanks een snelle correctie van de diabetes waren er 
echter blijvende gedragsproblemen. Uitgebreid somatisch 
onderzoek naar mogelijke andere oorzaken hiervan was 
negatief. Een ct van de hersenen toonde wel een belang-
rijke ventriculomegalie zonder belangrijke verstrijking 
van de sulci, die niet eerder was gevisualiseerd op een mri 
anderhalf jaar eerder. Er was geen sprake van klinisch 
belangrijke atrofie: de Global Cortical Atrophy(gca)-score 
was 0; de Medial Temporal Atrophy(mta)-score rechts en 
links bedroeg respectievelijk 2 en 1. Deze asymmetrie ten 
nadele van de rechterzijde was vermoedelijk het gevolg 
van het eerder doorgemaakte cva. Er was geen evidentie 
voor een nieuw cva.
Wegens de uitgesproken gedragsproblemen werd de 
dienst psychiatrie in advies gevraagd. Bij initieel psychia-

artikel

Hakim en Adams (1965) beschreven voor het eerst idiopa-
thische normaledrukhydrocefalie (indh), die gekenmerkt 
werd door onder andere gangproblemen, cognitieve 
moeilijkheden en urine-incontinentie.
Wij beschrijven indh bij een 77-jarige vrouw met belang-
rijke neuropsychiatrische comorbiditeit, bij wie de vertra-
ging in diagnostiek en behandeling een belangrijke nega-
tieve invloed had op het klachtenpatroon. Wij bespreken 
verder de symptomen en pathogenese, alsook de differen-
tiële diagnose en behandeling van indh.

GEVALSBESCHRIJVING
Patiënte A, een 77-jarige vrouw zonder psychiatrische 
voorgeschiedenis, was opgenomen op de afdeling Endocri-
nologie wegens een sterk ontregelde diabetes mellitus. De 
ontregeling was het gevolg van therapieontrouw secun-
dair aan toenemende, subacuut ontstane gedragsproble-
men sinds 3 weken die werden gekenmerkt door belang-
rijke emotionele instabiliteit met verbale en fysieke 
agressie. In het kader hiervan was de huisarts reeds gestart 
met een lage dosis van het antipsychoticum pipamperon 
(12 mg/dag); echter, met weinig effect.
Patiënte verbleef sinds 1,5 jaar in een verpleeghuis na een 
doorgemaakt cerebrovasculair accident (cva) in het 
bevloeiingsgebied van de rechter A. cerebri media. Op 
neurologisch vlak was er toen een snel en volledig licha-
melijk herstel. Bij uitgebreid neuropsychologisch onder-
zoek drie maanden na het cva had patiënte echter wel 
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trisch onderzoek zag men een niet-coöperatieve patiënte, 
met belangrijke paranoïde getinte verbale en fysieke 
agressie. Zij was gedesoriënteerd in ruimte en tijd en er was 
sprake van zowel aandacht- als geheugenproblemen, 
voornamelijk van het kortetermijngeheugen. Er waren 
geen duidelijke psychotische symptomen aanwezig. 
Ziekte-inzicht ontbrak volledig.
Bij klinisch onderzoek vielen evenwichtsproblemen en 
een schuifelende gang met verkorte paslengte op. Deze 
waren reeds verscheidene maanden aanwezig en hadden 
een progressief verloop. Er was geen sprake van tandradri-
giditeit in de ledematen. Vanuit het verpleeghuis meldde 
men verder nog het bestaan van urine-incontinentie sinds 
enkele maanden. indh werd vermoed.
Een lumbale punctie met drainage van cerebrospinaal 
vocht (csv) had een – kortstondig – positief effect op de 
gang- en evenwichtsproblemen. De afdeling Neurochirur-
gie was echter niet overtuigd van de diagnose indh gezien 
het bestaan van ernstige psychiatrische problemen. Op 
hun vraag werd er nog een bepaling naar biomarkers voor 
de ziekte van Alzheimer in csv uitgevoerd.
Gezien de – toenemende – gedragsproblemen en in 
afwachting van de resultaten van de biomarkers, werd 
patiënte overgebracht naar een psychiatrische afdeling.
In de volgende 3 maanden was er een belangrijke achter-
uitgang van het klinisch beeld: toenemende gangapraxie 
met veelvuldig vallen en totale incontinentie. Daarnaast 
was er verdere toename van agressie, apathie alsook wan-
trouwen. Het was nodig de dosis pipamperon verder te 
verhogen tot 80 mg/dag.
Nadat de biomarkers uiteindelijk negatief bleken, werd er 
op uitdrukkelijk psychiatrisch advies overgegaan tot 
plaatsing van een ventriculoperitoneale drain.
Gedurende de hierop volgende maand, verbeterden zowel 
de gangproblemen als de urine-incontinentie sterk; ook de 
gedragsproblemen namen sterk af. Er waren klinisch wel 
blijvende bekende beperkingen van het episodisch geheu-
gen en executief functioneren. Afname van de Mini Mental 
State Examination (mmse), één maand na plaatsing van de 
drain, leverde een score op van 22/30. Het antipsychoticum 
kon volledig afgebouwd worden over een termijn van twee 
maanden zonder recidiverende gedragsproblemen. Pati-
ënte kon na zes maanden opname in het ziekenhuis uitein-
delijk ontslagen worden.
Klinische evaluatie respectievelijk 2 en 4 maanden na 
plaatsing van de drain bevestigde de positieve resultaten 
wat betrof de gang en de urine-incontinentie; ook het 
(neuropsychiatrisch) cognitief functioneren bleef sterk 
verbeterd.
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BESPREKING

Symptomen en prevalentie
Ongeveer 6% van alle vormen van dementie zou het 
gevolg zijn van indh. Het is voornamelijk een aandoening 
van de ouder wordende patiënt met een prevalentie rond 
0,003% onder de 65 jaar en 0,2-2,9% boven de 65 jaar 
(Tanaka e.a. 2009).
Gang- en evenwichtsstoornissen zijn vaak de eerste en 
meest voorkomende symptomen: het betreft een onsta-
biele, schommelende gang met zwaaien om de verticale as 
en valneigingen (Deutsche Gesellschaft für Neurologie 
2012).
Wat betreft de cognitie zijn voornamelijk de executieve 
functies aangetast: psychomotorische vertraging en ver-
minderde aandacht en concentratie (Hellstrom e.a. 2008). 
Andere neuropsychiatrische symptomen zoals apathie, 
agitatie en agressie, en angst met respectievelijke prevalen-
tie van 70, 40 en 25% worden vaak ten onrechte toege-
schreven aan andere mogelijke oorzaken, veelal leidende 
tot uitstel van diagnose en behandeling (Kito e.a. 2009).
Urine-incontinentie treedt vaak het laatst op en begint 
vaak als pollakisurie, evoluerend naar volledige inconti-
nentie (Malm e.a. 2013).
Vaak wordt de diagnose van indh enkel gesteld bij een 
positieve triade van Hakim (Hakim & Adams 1965): gang-
stoornissen, cognitieve en urinaire stoornissen; dit weer-
spiegelt veelal een vergevorderd stadium van de ziekte. 
Aanwezigheid van 2, of zelfs 1 van deze symptomen is 
echter al voldoende voor het stellen van de diagnose (Rel-
kin e.a. 2005).
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Pathogenese
De pathogenese van indh is tot op heden niet volledig 
bekend, maar is vermoedelijk multifactorieel. Cerebrovas-
culaire aandoeningen alsook de ziekte van Alzheimer 
zouden een belangrijke oorzakelijke rol spelen bij het 
ontstaan van een verminderde vasculaire rekbaarheid ter 
hoogte van de circulus van Willis en zo leiden tot een cir-
culatiestoornis van het csv (Silverberg 2004). Bij maar liefst 
75% van de patiënten met een klinisch bevestigde indh is 
er een comorbide ziekte van Alzheimer of vasculaire cog-
nitieve stoornis (Bech-Azeddine e.a. 2007).Ondanks de 
naam normaledrukhydrocefalie, is alleen de gemiddelde 
basale intracraniële druk normaal. indh wordt gekenmerkt 
door een periodisch gestegen ventriculaire druk in de 
hersenen die afhankelijk is van de systolische bloeddruk 
en waarbij de ventriculomegalie gezien moet worden als 
een uiterste herstelmechanisme (Hamlat e.a. 2006).

Diagnostiek en differentieeldiagnose
Het gelijktijdig bestaan van comorbide aandoeningen 
zoals de ziekte van Alzheimer of een vasculaire cognitieve 
stoornis kan het diagnostische proces aanzienlijk bemoei-
lijken (Bech-Azzidine e.a. 2007).
Naast het bestaan van 1 of meerdere kenmerken van de 
triade van Hakim (Hakim & Adams 1965), is radiologisch 
onderzoek door middel van ct of mri noodzakelijk om de 
graad van ventriculomegalie te beoordelen. De mate van 
ventriculaire verwijding moet daarnaast buiten proportie 
zijn in vergelijking met (mogelijke) hersenatrofie (Relkin 
e.a. 2005).
Gezien de beperkte prognostische waarde van dit alles, is 
het laten afvloeien van csv via een lumbaalpunctie een 
absolute noodzaak (Relkin e.a. 2005). Deze test is positief 
als er minimaal 20% verbetering optreedt wat betreft de 
gang en het evenwicht en/of een psychometrische verbe-
tering van minimaal 10% (Relkin e.a. 2005).

Behandeling en verder verloop
Behandeling van indh met een ventriculoperitoneale 
shunt kan in 80% van de gevallen leiden tot een blijvende 
en aanzienlijke verbetering in 1 of meer klinische domei-

nen. De gangproblemen reageren hierbij het best op de 
therapie, gevolgd door de cognitieve problemen en de 
urinecontinentiemoeilijkheden (Relkin e.a. 2005). Voort-
schrijdende of recidiverende cognitieve problemen zijn 
veelal een uiting van een comorbide aandoening (Kiefer 
e.a. 2010).
Het gelijktijdig bestaan van de ziekte van Alzheimer of 
vasculaire cognitieve stoornis is geen contra-indicatie 
voor het plaatsen van een shunt en heeft geen invloed op 
de overleving (Malm e.a. 2013). Het uitstellen van de 
diagnose en de chirurgische behandeling daarentegen, 
heeft echter wel een negatieve invloed op de morbiditeit 
en mortaliteit (Stein e.a. 2006)

Terugblik op de casus
De periode tussen het initiële klinische vermoeden van 
een mogelijke diagnose van indh en het instellen van de 
correcte behandeling bedroeg liefst 5 maanden. Een inter-
val waarbij er een verdere belangrijke achteruitgang 
plaatsvond op zowel lichamelijk als cognitief vlak. Oorza-
ken die hieraan ten grondslag lagen, waren onder andere 
het star vasthouden aan de klinische triade alsook onvol-
doende rekening houden met de ernstige neuropsychiatri-
sche klachten als cognitief kernsymptoom. Ook het 
wachten op de resultaten van de biomarkers voor de ziekte 
van Alzheimer leidde tot vertraging bij het behandelen; 
het bestaan hiervan zou echter geen contra-indicatie zijn 
geweest voor behandeling met een shunt.
Het lange tijdsinterval heeft in deze casus echter geen 
negatieve gevolgen gehad wat betreft de uiteindelijke 
prognose.

CONCLUSIE
De door ons beschreven casus is een goed voorbeeld van de 
problemen die kunnen ontstaan bij de diagnostiek van 
indh. Het correct kennen en toepassen van de huidige 
wetenschappelijke bevindingen omtrent deze aandoe-
ning, zou in de toekomst kunnen leiden tot het beter her-
kennen en behandelen van deze (deels) omkeerbare vorm 
van dementie door alle hulpverleners werkzaam in de 
neurowetenschappen.
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SUMMARY

Idiopathic normal pressure hydrocephalus

P. VAN HOOF, P. PERSOONS

	 Idiopathic normal pressure hydrocephalus (inph) is a syndrome that can be characterised by the 
following triad of symptoms: gait disturbances, cognitive impairment and urinary incontinence. 
The suspected diagnosis can be confirmed by cerebral ventriculomegaly and by a positive result of 
cerebrospinal fluid drainage. The frequent occurrence of comorbidity and a unflinching firm belief in 
the significance of the triad of clinical symptoms can hinder a correct diagnosis, leading to a delay in 
treatment and a poor prognosis. To illustrate this thesis we describe a 77-year-old patient with inph 
and severe neuropsychiatric comorbidity.
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