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Behandlingsriktlinjer for patienter med normaltryckshydrocefalus, NPH

Kliniska omstindigheter

Normaltryckshydrocefalus (NPH) ér en likvorcirkulationsstdrning som drabbar frimst den
aldre populationen (Malm et al., 1995). Dar ingar idiopatisk normaltryckshydrocefalus, vars
patofysiologiska mekanism &r okénd. Typisk symtomtriad dr gdng- och balansstorning,
inkontinens och nedsatt kognition. Tillstandet kan 6verlappa andra neurodegenerativa
sjukdomar som Alzheimer och Parkinson. NPH ér ett tillstdind som &r potentiellt reversibelt,
vilket innebér att patienter med korrekt diagnos och behandling kan aterga till ett battre liv.

Behandling sker genom inséttande av en ventrikuloperitoneal shunt som avleder
cerebrospinalvitskan till bukhélan (Eide & Brean 2010, Zemack & Romner, 2000). Tappning
av 40-50 ml cerebrospinalvitska, s.k. tapptest, gors vid utredning och kan leda till kortvarig
forbattring av symptom. En forbéttring av symptom vid tapptest korrelerar ofta med en
forbattring efter shuntoperation (Marmarou et al., 2005; Wikkelsg, Andersson, Blomstrand &
Lindqvist, 1982).

Relkin et al. (2005) tog fram internationella riktlinjerna som idag anvinds vid diagnos, dar
den typiska NPH-gingen beskrivs enligt foljande: svarigheter att initiera gdng, minskad
stegldngd samt steghdjd, minskad génghastighet, 6kat balsvaj, bred understodsyta,
utdtroterade fotter, retropulsion (spontan eller vid vdndning), >3 steg vid vdndning samt att
personen behover 2 eller fler korrigerande steg vid 8 steg tandemgang.

Utredning pa Akademiska sjukhuset
For att kunna diagnostisera NPH gors foljande utredningar pa Akademiska sjukhuset 1
Uppsala:

e Neurologisk undersokning avseende tecken péd andra neurologiska sjukdomar som tex.
Parkinson, cerebrovaskuléra eller neurodegenerativa sjukdomar.

e CT och MRT av hjdrnan for att pavisa en typisk bild, bestdende av ventrikeldilatation
och komprimerade faror omvixlande med enstaka vidgade. Over akvedukten mellan
tredje och fjidrde ventrikeln kan man ibland se en hyperdynamisk flodesartefakt.

e Analys av rorelsemdnstret inklusive standardiserade gdng- och balanstester fore och
efter tapptest.

o Tapptest med beddmning av motorik, kognition samt inkontinens fore och efter
tapptest.

o Likvordynamisk unders6kning for att uppméta vilotryck, flode och resistans/
konduktans. Konduktans &r ett matt av stelhet i det likvordynamiska rummet. Orsaken
till detta dr oként.
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Ar 2019 utreddes 185 patienter for NPH vid Akademiska sjukhuset. Fysioterapeutens uppgift
1 NPH-teamet &r att analysera och bedoma ging och balans i samband med utredning (fore
och efter tapptest) och vid uppfoljning 3 och 12 ménader efter shuntoperation.

For att objektivt mita en fordndring av kliniska symptom for personer med NPH anvinds
olika skattningsskalor. P4 Akademiska sjukhuset anvénds sedan 2016 ”iNPH-skalan”
(Hellstrom et al., 2012). iNPH-skalan graderar de domén som svarar mot de kliniska
symptomen vid NPH dvs. gdng, balans, kognition och urininkontinens. Doméanerna ldggs ihop
och patienten far en totalpodng mellan 0—100. 0 poédng star for att patienten dr mycket
begrinsad av sina symptom medan 100 poéng innebér att patienten inte har ndgra symptom
som anses vara patologiska. For att objektivt utvirdera en eventuell fordndring 1 kliniska
symptom jamfors totalpodngen mellan respektive vardtillfille.

Dessa behandlingsriktlinjer handlar om hur den fysioterapeutiska beddmningen i NPH-teamet
ska ske.

Behandlingsmal
Malet med shuntoperation &r forbéttring géllande alla symptom i triaden (géng- och balans,
inkontinens och minnesstérning) samt h6jd funktionsniva i vardagen.

Som ett led 1 detta dr diagnosutredning och den postoperativa utviarderingen viktiga insatser.
Det dr mycket viktigt att teamet vid utredningen féormar diagnostisera de patienter som har
NPH och som kan bli hjélpta av operation. Dér fyller den fysioterapeutiska bedomningen en
viktig funktion.

Malet med de fysioterapeutiska atgérderna &r att géra en beddmning som haller hog kvalitet.

Litteratursokning
Litteratursokning genomfordes med syftet att undersoka vilka motoriska test som
rekommenderas vid NPH-utredning.

Vetenskapliga artiklar sdktes under perioden april till maj ar 2011 via databaserna PubMed,
AMED, CINHAL, Cochrane och PEDro. De sokord som anvidndes var: normal pressure
hydrocephalus”, ”CSF tap test”, gait”, ’gait disturbance”, “gait assessment”, ’motor
assessment”, postural control”, ”diagnosis”. Litteratur soktes d&ven pa Medicinska biblioteket

pa Akademiska sjukhuset.

Vid revidering soktes vetenskapliga artiklar pd PubMed, CINHAL samt PEDro. Sokning pé
PubMed gjordes mellan december 2019 till februari 2020 med sokorden: "Hydrocephalus,
Normal Pressure"[Mesh] AND "Gait"[Mesh] genererade 38 artiklar mellan aren 2010-2020.
Det tillkom fler artiklar via sekundarsokning pa PubMed samt PEDro. Artiklarna lastes alla
igenom i fulltext.

Resultat

I en stor del av NPH-forskningen anvinds kvantitativa gdng- och balanstest for utvérdering
vid tapptest och/eller shuntoperation. Metoderna for att méita gang och balans har utvecklats
genom aren och det har studerats vilka aspekter av de motoriska testerna som &r relevanta att
bedéma hos NPH-patienter.
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I en tidig studie av Wikkelsg et al. (1982) anvindes géng 18 meter, métt med antal steg och
sekunder. Boon et al. (1997) redovisade en studie ddr man undersokte 101 patienter med NPH
och Gait Scale utvecklades da for att kvantifiera gdngstorningen hos deltagarna. Gait Scale ar
en skattningsskala dér nio aspekter av gdng och balans beddoms, bland annat stegbredd,
steghojd, stegldngd, tandemgang, vindningar, igdngsattningssvarigheter och falltendens. Gait
Scale har sedan dess anvints i flera studier (Marmarou et al., 2005; Ravdin et al., 2008;
Tsakanikas, Katzen, Ravdin & Relkin, 2009).

Ytterligare motoriska skattningsskalor som har forekommit dr fran Chivukula et al. (2015)
som anvénde sig av Dynamic Gait Scale (DGI) samt Wada et al. (2013) som tog fram Gait
Status Scale Revised (GSSR), en skala som bedomde 10 olika géngparametrar. Dessa
skattningsskalor &r dock inte validerade mot andra skattningsskalor.

Slutligen ar 2012 tillkom ”iNPH-skalan” (Hellstrom et al., 2012) dér patienterna far en samlad
poidng frdn bade gang, balans, kognition samt urininkontinens. Skalan anvinds idag pa manga
kliniker runtom i Sverige.

Stolzte et al. (2000) konstaterade i en studie med 22 deltagare att den typiska gdngen vid NPH
ar lagre hastighet, kortare och mer varierad stegldngd, lagre steghdjd och mindre dorsalflexion
av framfoten infor hilisattning jamfort med frisk kontrollgrupp. Parametrar som stegbredd
och utatrotation 1 fotterna var storre hos de med NPH. Forfattarna fann att ganghastigheten
forbattrades med 23 % efter tapptest, dér forbéttrad steglingd var frimsta orsaken till den
okade hastigheten.

Aret efter publicerade samma forfattare en studie med syftet att jimfora gangstorning hos
patienter med NPH och patienter med Parkinsons sjukdom med frisk kontrollgrupp (Stoltze et
al., 2001). I bada sjukdomsgrupperna sags lagre ganghastighet, kortare och mer varierad
stegldngd jamfort med kontrollgruppen. Detta innebér forsvarad diagnostik i klinik da
gangmonstret kan dverlappa delvis mellan diagnoserna.

Blomstrand et al. (1995) publicerade en studie dér 76 patienter med NPH undersoktes med 13
olika motorik- och balanstest vid tapptest samt 3 manader efter shuntoperation. Resultaten
visade pa signifikanta skillnader i alla 13 tester efter shuntoperation medan 12 av testerna
forbattrades efter tapptest. De olika testerna var bland annat gdng 25 meter, 5 meter gang
framat och bakat inklusive vindning, trappgang, forflyttning i och ur sidng, finger-nés test,
knéflexion/extension pa tid (sittande pd stol), Rombergs test och enbensstdende.

Timed up and go (TUG) é&r ett av de vanligaste gdngtesterna som anvénds vid NPH-utredning.
Wada et al. (2013) studerade 1 sin studie motoriska fordndringen innan samt 1 r efter
shuntoperation. De fann att gangtesterna TUG, 10 meter gangtest (10 MWT) samt GSSR
forbattrades signifikant efter operation.

En studie fran Mendes et al. (2017) pa 30 patienter gav ett viarde pa TUG >16,5 sekunder.
TUG var enligt forfattarna bade sensitivt och specifik (0,92 och 0,97) for att diagnostisera
NPH.

I en uppsats fran Uppsala jamforde Bring (2004) gang och balans hos patienter med NPH med
friska kontroller. Gang och balanstesterna utférdes bade i klinik och med tredimensionell
laboratorieutrustning. Resultaten fran de kliniska testerna visade en signifikant skillnad
mellan de bada grupperna. De kliniska gangtesterna visade en lika stor skillnad mellan
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grupperna som gangtesterna utférda med laboratorieutrustning. De kliniska gdng- och
balanstesterna var gdng 10 meter i sjdlvvald och maximal hastighet, gang i trappa, TUG,
Rombergs test, enbensstaende och steptest.

En annan studie som tittade pa 3 meter gédng bakat var fran Carter et al. (2019) dar resultatet
visade att dldre personer som kan genomfora gangtestet under 3 sek har mindre antal
rapporterade fall &n de som gér pa langsammare dn 4,5 sekunder.

William et al. (2008) publicerade en pilotstudie med objektiv gdnganalys. En grupp pa 20
patienter med NPH jamfordes med en frisk kontrollgrupp pa 9 patienter. Kvantitativ métning
av gangen utfordes med hjilp av GAITrite, en gangmatta kopplad till en dator som samlar in
uppgifter om patientens gdng. Métningarna utfordes fore och efter tapptest samt efter
shuntoperation. Exempel pa variabler som studerades var ginghastighet, steglangd, stegbredd
och dubbel tid vid stodfas. Patienterna med NPH forbattrades signifikant pé flera
gangvariabler efter tapptest samt efter shuntoperation. Forfattarna sammanfattade resultaten
med att fordndringarna efter tapptest dr signifikanta och 6verensstimmer med forbéttringarna
efter shuntoperation.

Blomsterwall et al. (2000) publicerade en studie dér de tittade péd korrelationen mellan
balansforméga och motoriska uppgifter, mitt med olika géngtester, hos patienter NPH samt
hos patienter med arteriosklerotisk encefalopati och frisk kontrollgrupp. Resultaten visade att
det finns ett starkt samband mellan balanstester och motoriska tester hos patienter med NPH.
Resultatet talade for att det vid NPH kan finnas en storning i de hogre kortikala funktionerna
som kontrollerar badde balans och motoriska funktioner. Géngtesterna i studien var bland annat
gang 10 meter 1 sjdlvvald samt maximal hastighet och TUG. Testerna forbéttrades med 21 %,
33 % samt 21 % efter tapptest samt efter operation.

For att studera hur balansen paverkades av NPH undersokte Wikkelse et al. (2003) patienter
med NPH fore och efter tapptest. Forfattarna fann att Rombergs balanstest korrelerade vl
med objektiv kvantitativ balanstest utfort i laboratorium. Falltendens bakét (retropulsion) var
vanligast forekommande hos deltagarna. Detta stimde dverens med en senare studie av
Ravdin et al. (2008) som visade att falltendens tillsammans med forméga att vinda och
ganghastighet var de variabler som hade storst sannolikhet att fordndras efter tapptest.

Rombergs test anvindes som matt pé balans 1 en studie av Lundin, Ledin, Wikkelso & Leijon
(2013) dér patienterna med NPH hade en genomsnittlig tid pd 17 sekunder medan friska
kontroller klarade att std >30 sek.

En studie fran Nikaido et al. (2018) testades 23 patienter i graden av balsvaj under
genomforandet av TUG samt i stillastdende, fore och efter operation. Resultatet visade att
patienterna med NPH hade signifikant mer balsvaj innan operation jaimfort med efter
operation i TUG, dock ingen signifikant skillnad i stillastdende balanstest.

Feick et al. (2008) undersokte kinsligheten 1 olika fysio- och arbetsterapeutiska
beddmningsinstrument 1 samband med externt lumbalt drédnage, en form av tapptest. 87
patienter med misstdnkt NPH beddmdes fore och efter externt lumbalt dridnage. Forfattarna
summerade att Tinetti balanstest samt TUG har storst chans att forbattras efter likvordrénage.

Aven motorisk funktion i dvre extremitet kan forbittras efter tapptest vilket Tsakanikas et al.
(2009) demonstrerade i sin studie pa 42 patienter. Forfattarna foreslog darfor att motoriska
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test for ovre extremitet kan anvindas som utvirdering for de patienter som har stora
svérigheter att g och inte kan utfora gang och balanstester.

I en litteraturstudie och fallrapport konstaterade Warnecke (2009) att det finns stod i
litteraturen for att gdngformagan hos NPH-patienter forbattras efter tapptest. Med
utgéngspunkt fran den evidens som finns angdende gdnganalys och NPH utvecklade
Warnecke ett protokoll for fysioterapeutisk undersokning vilket beskrivs genom en
fallrapport. Validitet och reliabilitet for instrumentet dr dock oként.

Gallagher, Marquez and Osmotherly (2018) undersdkte hur manga sekunder som ansigs vara
signifikanta skillnader vid tapptest. Vad som ansdgs vara signifikant var om patienten erbjods
operation eller inte av en neurokirurg, som ocksa sett radiologiska bilden. En foérandring pa
>3,8 sek pa TUG beddmdes vara en signifikant skillnad mellan fére och efter tapptest.

Ytterligare studier pa signifikant skillnad mellan tapptest gjordes av Bottcher et al. (2016) dar
forfattarna anvdnde >20% som en gréins for vad som beddmdes vara en signifikant forbéttring
vid tapptest respektive efter shuntoperation. Tidigare studier fran Serensen (1986) samt Lim
et al. (2019) anvéinde 16 % och 20 % som gréinser for signifikant forbattring pa tapptest. Det
ar dock oklart hur studierna kom fram till procenttalet.

Slutligen genomférde Ekblom, Nyholm och Virhammar (2019) en klinisk studie pa
Akademiska sjukhuset om patienternas subjektivt skattade forbattring korrelerade med en
motorisk forbattring métt med iNPH-skalan samt med skattad forbéttring av olika
géngparametrar. Resultatet visade att en skattad forbattring pa gadngparametrar korrelerar med
patientens subjektiva skattade forbdttring. Det fanns ingen korrelation mellan patientens
skattade forbéttring med forandring pd iNPH-skalan.

Diskussion och sammanfattning

Det finns flera intressanta studier angdende NPH-utredning och motorisk bedomning. Flera
studier har beskrivit vilka gdng- och balanstest de anvint och vilka forbattringar de sett efter
tapptest. Nagra forskargrupper har mer specifikt studerat vilka gang- och balanstest som
uppmidtt storst forbéttring, det vill sdga bedoms ha hogre validitet vid NPH-utredning. I tva
studier har forbattring mitt med laboratorieutrustning visat sig ha hog korrelation med
forbattring métt med géng- och balanstest, vilket saledes stddjer validiteten i den motoriska
beddmningen. Andelen specifika validitets- eller reliabilitetsstudier om motorisk bedomning
vid NPH ér dock mycket fa, dven vid instrument som konstruerats. I nagra studier har man
anvént hela eller delar av gang- och balanstest som é&r validitets- och reliabilitetstestade.
Tinetti balanstest (Tinetti et al. 1986) ar validitets- och reliabilitetsprovat for NPH, TUG
(Podsiadlo & Richardson, 1991) samt enbensstdende, tandemstdende och Rombergs test fran
Bergs balansskala (Berg 1989) ér testade for andra diagnosgrupper och éldre personer.
Flertalet av studierna har fa deltagare och flera saknar kontrollgrupp. Det finns saledes ett
stort behov av vil kontrollerade validitets- och reliabilitetsstudier. Ett omrdde som berérs i
mycket liten omfattning dr om géngtesterna ska utforas med eller utan ganghjalpmedel.
Klinisk erfarenhet tyder pé att ganghjdlpmedel kan maskera gangstorningen vid NPH och
minska den uppmatta forbattringen efter tapptest.

De studier som vi hittat inom omradet ger dock samstdmmiga resultat:

e NPH-specifika aspekter av gang och balans ar 14g hastighet, kort och varierad steglangd
med lag stegh6jd, bred understodsyta (bredsparig ging och utatroterade fotter). Nedsatt
balans ses med retropulsionstendens (falltendens bakat).
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e Vid positivt tapptest ses forbéttring pa foljande: 6kad génghastighet och dkad steglingd
samt jadmnare takt. Avseende balans ses forbéttring i mindre antal steg samt balsvaj vid
vandningar.

e Flera tester har visat formdga att méta fordndringar i gdng- och balansforméga. De tester
som visat pa storst forandring dr 10 meter gangtest (10 MWT), TUG samt Rombergs
balanstest.

e For att kvalitativt beskriva fordndringar 1 gdingmonstret si kan filmning av patienterna
anvindas som stod.

I den motoriska bedomningen, som syftar till att utvardera tapptest och shuntoperation, bor
det ingd minst ett kvantitativt gangtest samt en beskrivning av gdngmonstret, exempelvis
genom skattningsskalor. I den kliniska gang- och balansbeddmningen bor det ingd en métning
av ganghastighet samt steglingd vilket kan utviarderas genom TUG och 10 meter sjdlvvald
samt snabb gang. Rombergs test kan anvéindas for utvirdering av balans.

Tillimpning i klinik

Utifrdn ovanstdende litteraturgenomgang har vi hir pa kliniken valt att ha med f6ljande
moment i den sjukgymnastiska beddmningen vid utredning och uppféljning av NPH-
patienter:

e Patientens subjektiva upplevelse av sin gdng, balans och funktionsniva. Anamnestiskt
fragar vi vid varje testtillfélle patienten om dennes besvir och om forekomst av fall.

e Observation av gdng- och balans. Rorelseanalys utfors och dokumenteras i foljande test.
For att underlitta gdnganalys filmas patienten vid genomforande av TUG, efter dennes
samtycke.

e Kvantitativ métning av gdng och balans: Rombergs test, enbensstdende, TUG, 10 meter
géng 1 sjdlvvald samt i maximal hastighet, 3 meter gang bakat. Gangtesterna utfors i
mojligaste man utan ganghjilpmedel, antal steg och sekunder fér genomforandet noteras.
Standardiserat testprotokoll finns.

Vid jamforelse mellan testtillfdllen s gor fysioterapeuten en sammanfattande rapportering av
ovanstdende punkter. For alla kvantitativa test berdknas procentuell skillnad mellan
testresultat vid respektive tillféllen.

Dessa behandlingsriktlinjer ligger till grund for den fysioterapeutiska delen i NPH-teamets
kvalitetsnorm och standardvérdplan, dir finns ocksa protokoll och detaljerad manual f6r
genomforandet av testning och bedémning. Syftet med kvalitetsnorm och standarvardplan &r
att kvalitetssidkra och standardisera omhdndertagande och dokumentation gidllande NPH-
patienter.

Forslag pa kvalitetsforbiittring
"Ndraitid”:

e Standardisering av gdnganalys.
e Utveckling av balansskala.
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“Framtiden”:

e Kontinuerligt utvirdera och dverviaga fordndringar i testprotokollet. Uppdaterad mot
litteraturen.

e Fortsatt studier av gang- och balanstester specifikt for NPH. Validitets- och
reliabilitetstest av testbatteriet vore dnskviért.

Revidering

Revidering utférdes 2020-02-20 dir det framkom fortsatt gott stod for aktuella
beddmningsinstrument samt behandlingsriktlinjer. Revidering bor utforas kontinuerligt var
S:ear.
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