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POPIS KRATICA KORISTENIH U RADU
AFP — a-fetoprotein

BHS-B — B-hemoliticki streptokok grupe B
CSL — cerebrospinalni likvor

CT — kompjuterizirana tomografija

DWM - Dandy-Walker malformacija

ETV — endoskopska tre¢a ventrikulostomija
MMK — mijelomeningokela

MR — magnetna rezonanca

PIH — postinfektivni hidrocefalus

PHH — posthemoragi¢ni hidrocefalus

SZS — sredisnji zivEani sustav

TGF-B — engl. Transforming Growth Factor — [ (transformirajuci faktor rasta — f3)
UZV — ultrasonografija

VP drenaza — ventrikuloperitonealna drenaza
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SAZETAK

Naslov rada: Hidrocefalus u novorodenceta

Autor: Nina Klic¢ek

Hidrocefalus je poremecaj u kojem dolazi do povecanog nakupljanja cerebrospinalnog likvora
u cerebralnim ventrikulima i/ili subarahnoidalnom prostoru i posljedi¢ne dilatacije tih prostora.
U neonatalnom razdoblju se javlja u 0,3 do 0,5 na 1000 zivorodene djece. Prema patogenezi
nastanka hidrocefalus se dijeli na komuniciraju¢i i nekomuniciraju¢i ovisno o tome postoji li
opstrukcija u toku cerebrospinalnog likvora. Etiologija hidrocefalusa je heterogena, a klasificira
se u dvije velike kategorije - kongenitalni i steceni. Neovisno u etiologiji, klinicka slika ovog
poremecaja je jednaka, a u neonatalnom razdoblju dominantan znak je makrocefalija koja
oznacava abnormalno povecanje opsega glave jer lubanjske suture jos nisu srasle. Dijagnoza se
postavlja na temelju klinicke slike i neuroradioloskih metoda. Metoda izbora je ultrazvuk
mozga kojim se moze vizualizirati dio ventrikularnog sustava kroz otvorenu veliku fontanelu
bez izlaganja novorodenceta ioniziraju¢em zraCenju. Dijagnoza se u nekim slucajevima
kongenitalnog hidrocefalusa moZe postaviti 1 prenatalno. Terapijske opcije temelje se na
kirurS§kim metodama drenaze cerebrospinalnog likvora. Metode drenaze mogu biti privremene
1trajne. U privremene metode ubrajaju se vanjska ventrikularna drenaza, ventrikulosubgalealna
drenaza te ventrikularni rezervoar, a u trajne ventrikuloperitonealna drenaza, ventrikuloatrijalna

drenaza, ventrikulopleuralna drenaza te endoskopska tre¢a ventrikulostomija.

Kljucéne rijeci: cerebrospinalni likvor, hidrocefalus, novorodence



SUMMARY

Title: Neonatal Hydrocephalus

Author: Nina Klicek

Hydrocephalus is a disorder characterized by increased accumulation of cerebrospinal fluid in
the cerebral ventricles and/or subarachnoid space, leading to the dilation of these spaces. In
the neonatal period, it occurs in 0,3 to 0,5 per 1000 live births. Based on the pathogenesis of
hydrocephalus, it is classified into communicating and non-communicating types, depending
on whether there is an obstruction in the flow of cerebrospinal fluid. The etiology of
hydrocephalus is heterogeneous and classified into two major categories: congenital and
acquired. Regardless of the etiology, the clinical presentation of hydrocephalus is similar in
both cases. In the neonatal period, the predominant sign is macrocephaly, indicating an
abnormally increased head circumference due to the open cranial sutures. Diagnosis is
established based on the clinical presentation and neuroimaging techniques. The method of
choice is brain ultrasound, which allows visualization of the ventricular system through the
open anterior fontanelle without exposing the newborn to ionizing radiation. In some cases of
congenital hydrocephalus, prenatal diagnosis is also possible. Therapeutic options are based
on surgical methods of cerebrospinal fluid drainage. Drainage methods can be temporary or
permanent. Temporary methods include external ventricular drainage, ventriculosubgaleal
shunt, and ventricular reservoir, while permanent methods include ventriculoperitoneal
drainage, ventriculoatrial drainage, ventriculopleural drainage, and endoscopic third

ventriculostomy.

Keywords: cerebrospinal fluid, hydrocephalus, newborn



1. UVOD
predstavlja poremecaj u kojem dolazi do povecanog nakupljanja cerebrospinalnog likvora
(CSL) u cerebralnim ventrikulima i/ili subarahnoidalnom prostoru s posljedicnom dilatacijom
cerebralnih ventrikula 1 pove¢anjem intrakranijalnog tlaka. Posljedica je opstrukcije u toku
CSL-a koja nastaje zbog razli¢itih razvojnih, genetickih ili steCenih abnormalnosti u anatomiji
ventrikularnog sustava te moze ostaviti negativne posljedice na neurorazvoj djeteta (1). Javlja
se u 0,3 do 0,5 na 1000 Zivorodene djece (2). Zbog njegove heterogene etiologije, klasifikacija
hidrocefalusa vrlo je kompleksna, no obi¢no se dijeli u dvije velike skupine - kongenitalni 1
steceni. U ovom radu poseban naglasak bit ¢e na hidrocefalusu u neonatalnom razdoblju koje
obuhvaca prvih 28 dana zivota. Novorodencad i dojencad se obicno prezentiraju progresivhom
makrocefalijom, odnosno abnormalnim povecanjem opsega glave, dok se kod djece starije od
dvije godine, zbog srastanja lubanjskih sutura, hidrocefalus manifestira znakovima i
simptomima povisenog intrakranijskog tlaka. Opcije lije¢enja ukljuc¢uje metode drenaze CSL-
a 1 endoskopske metode. Ishod lijeCene novorodencadi vrlo je varijabilan. Napredak u
neuroradiologiji, tehnologiji 1 u samom razumijevanju patofiziologije ovog poremecaja trebao

bi dovesti do boljih ishoda lijeCenja hidrocefalusa (3).



2. EPIDEMIOLOGIJA NOVOROPENACKOG HIDROCEFALUSA
Incidencija novorodenackog hidrocefalusa u Sjedinjenim Americkim Drzavama i Europi iznosi
0,5 do 0,8 na 1000 ukupno rodene djece. Mijelomeningokela je najces¢i uzrok kongenitalnog
hidrocefalusa te uzrokuje otprilike 15 do 25% svih hidrocefalusa u novorodenackoj dobi.
Procjenjuje se da je incidencija simptomatskog hidrocefalusa kod djece s mijelomeningokelom
oko 80% (4). Najces¢i uzrok ste€enog hidrocefalusa u novorodencadi je intrakranijsko
krvarenje koje je obi¢no posljedica krvarenja fragilnih krvnih zila geminativnog matriksa
mozga uslijed preranog rodenja. Zbog krvarenja u mozdane ventrikule dolazi do opstrukcije
protoka CSL-a i1 razvoja takozvanog posthemoragi¢nog hidrocefalusa (5). Postoji obrnuto
proporcionalna povezanost izmedu gestacijske dobi te rizika i tezine intrakranijskog krvarenja,
odnosno nedonoscad vrlo male gestacijske dobi (<28 tjedana) imaju ve¢i rizik od krvarenja
veceg stupnja 1 posljedi¢no ve¢i rizik od razvoja posthemoragi¢nog hidrocefalusa. Ucestalost
teSkog intrakranijskog krvarenja varira od 30 do 50% u nedonos¢adi gestacijske dobi 22 do 24
tjedna, 10 do 20% u gestacijskoj dobi 25 do 27 tjedana te 3 do 9% u nedonoscadi rodene u 28.
ili 29. tjednu gestacije (6). Ostali Cesti uzroci steCenog hidrocefalusa su tumori i infekcije.
Cimbenici koji se povezuju s poveéanim rizikom od hidrocefalusa su porodajna tezina <1500
g, nedonoSenost (gestacijska dob <30 tjedana), majka dijabeticarka, niski socioekonomski
status, muski spol te rasa (rizik je nizi u Azijata) (7,8). lako prevalenecija hidrocefalusa stagnira,
doslo je do porasta udjela opstruktivnog hidrocefalusa u sveukupnom broju slucajeva
hidrocefalusa. Ta pojava moze se objasniti sve veéim prezivljenjem prijevremeno rodene djece
s vrlo malom porodajnom masom i posljedi¢nim povecanim rizikom za intrakranijsko krvarenje

1 posthemoragicni hidrocefalus (4).



3. ANATOMIJA VENTRIKULARNOG SUSTAVA

Ventrikularni sustav mozga tvore medusobno povezane komore ispunjene CSL-om (Slika 1).
Sastoji se od dva lateralna ventrikula smjeStena u dubini mozdanih hemisfera, treeg u
diencefalonu i ¢etvrtog izmedu mozdanog debla i malog mozga. Kaudalno se na ventrikularni
sustav nastavlja centralni kanal ledne mozdine. Lateralni ventrikul parna je struktura oblika
slova ,,C* koja je oblozena epitelnim slojem - ependimom, vrstom neuroglije koja sudjeluje u
proizvodnji CSL-a te u procesima neuroregeneracije. Dva lateralna ventrikula medusobno su
odjeljena vertikalnom pregradom zvanom septum pellucidum, a s treéim ventrikulom
komuniciraju putem otvora zvanog foramen Monroi. Svaki lateralni ventrikul ima svoj sredisnji
dio i tri roga — prednji, straznji i donji. Sprijeda se proteze zavijeni prednji rog koji se nalazi u
frontalnom reznju, a njegov prednji i straznji zid ¢ini corpus callosum, medijalna granica je
septum pellucidum, a donja caput nuclei caudati. Sredi$nji dio lateralnog ventrikula nalazi se u
parijetalnom reznju. Njegovu donju granicu ¢ini talamus, s gornje stane ga omeduje radiatio
corporis callosi, lateralno nucleus caudatus, a medijalno septum pellucidum. Straznji rog,
takoder nazvan 1 okcipitalni rog, nastavlja se na srediS$nji dio lateralnog ventrikula i zavija
prema natrag 1 medijalno u okcipitalnom reznju. Njegov krov Cini corpus callosum, lateralni
zid tapetum corporis callosi 1 cauda nuclei caudati, a medijalnu granicu tvore dva dijela -
calcar avis 1 1znad njega bulbus corpori callosi. Donji rog najveci je i najduzi od sva tri roga
lateralnog ventrikula te se nalazi u temporalnom reznju. Njegov krov ¢ine dijelom corpus
callosum lateralno, a dijelom cauda nuclei caudati s medijalne strane. Ispod donjeg roga nalazi
se hipokampus, ispred amigdala, a lateralnu granicu ¢ini tapetum corporis callosi. Medijalno
se nalazi koroidna fisura kroz koju prolazi koroidni pleksus. Tre¢i mozdani ventrikul Supljina
je obloZzena ependimom 1 poloZena u sredi$njoj liniji mozga. Njezino omedenje Cine talamus 1
hipotalamus. Komunicira s lateralnim ventrikulima u svom anteriornosuperiornom dijelu putem

otvora foramen Monroi, a s cetvrtim ventrikulom u posteroinferiornom dijelu putem



cerebralnog akvedukta — aqueductus Sylvii, koji je ujedno najuzi dio ventrikularnog sustava i
samim time najée$¢e mjesto opstrukcije toka CSL-a. Cetvrti moZdani ventrikul Supljina je u
mozdanom deblu Satorastog oblika ispunjena CSL-om. Preko dva parna otvora (foramina
Luschkae) te neparnog, srediSnjeg otvora (foramen Magendi) stvara komunikaciju izmedu
ventrikularnog sustava mozga 1 subarahnoidalnog prostora. S prednje strane nalazi se pons 1
kranijalni dio medule, a sa straznje strane cerebellum. Na sagitalnom presjeku ima trokutasti
oblik, a na horizontalnom romboidan oblik. Superiorno se nalazi cerebralni akvedukt, a

inferiorno se na Cetvrti ventrikul nastavlja centralni kanal ledne mozdine (9).

Slika 1. Ilustracija ventrikularnog sustava mozga. A-lateralni ventrikuli, B-foramen Monroi, C-
tre¢i ventrikul, D-cerebralni akvedukt, E-foramen Luschka, F-Cetvrti ventrikul, G-foramen
Magendi

Prema: Flanders TM, Billinghurst L, Flibotte J, Heuer GG (2018), str.468.



4. FIZIOLOGIJA CEREBROSPINALNOG LIKVORA
CSL je bistra 1 bezbojna tekucina koja se nalazi u ventrikularnom sustavu i subarahnoidalnom
prostoru mozga i1 ledne mozdine. Mehanicki §titi mozak 1 lednu mozdinu te omogucuje
cirkuliranje hranjivih tvari i uklanjanje metabolickog otpada iz srediSnjeg ziv€anog sustava (9).
Koroidni pleksus kompleksna je mreza kapilara oblozena specijaliziranim ependimalnim
stanicama ¢ija je primarna funkcija proizvodnja 60 do 80% CSL-a. Ostatak CSL-a proizvodi
ependimalni epitel i kapilare koje ¢ine krvno-mozdanu barijeru (1). Koroidni pleksus je prisutan
u sve ¢etiri mozdane komore, no vecina se CSL-a proizvodi u lateralnim ventrikulima. Epitelne
stanice koroidnog pleksusa proizvode CSL putem aktivnog transporta ovisnog o enzimu
karboanhidrazi (10). Produkcija CSL-a pocinje u Sestom tjednu gestacije, a luci se oko 300 do
500 mL likvora dnevno (1). Proizvodnja i apsorpcija CSL-a su konstantne 1 uskladene kako bi
volumen CSL-a bio optimalan. Ukupni volumen CSL-a kod novorodenceta je oko 50 mL, a u
odraslih 125 do 150 mL. Priblizno 25% ukupnog volumena CSL-a nalazi se u ventrikulima,
dok se ostatak nalazi u subarahnoidalnom prostoru mozga i ledne moZdine. Volumen
proizvedenog CSL-a u jedinici vremena u novorodencadi i male djece ovisi o veli¢ini mozga te
raste s povecanjem dobi i tjelesne mase. 1z lateralnih ventrikula, gdje se proizvodi najve¢i dio
likvora, CSL protjece kroz foramen Monroi u tre¢i ventrikul iz kojeg odlazi do cetvrtog
ventrikula kroz cerebralni akvedukt. 1z cetvrtog ventrikula izlazi kroz tri otvora - parne otvore
foramina Luschkae 1 sredi$nji foramen Magendi u subarahnoidalni prostor. CSL cirkulira u
subarahnoidalnom prostoru mozga i kraljeznicne mozdine dok ne dosegne arahnoidalne
granulacije gdje se apsorbira u sistemsku vensku cirkulaciju (4). Arahnoidalne granulacije koje
se izbocuju u lumen duralnog sinusa prekrivene su slojem endotela s ¢vrstim spojevima (engl.
tight junctions) koji ima ulogu jednosmjernog ventila koji omogucuje pasivnu apsorpciju CSL-
a niz gradijent tlaka. Ako je tlak likvora manji od tlaka u venskim sinusima dure, arahnoidalne

granulacije ne dopustaju prolaz krvi u ventrikularni sustav. Dio apsorpcije CSL-a takoder se



odvija preko venula i kapilara na povrsini i unutar cerebralnog tkiva (1,10). Cak do jedne tre¢ine
likvora napusta sredi$nji Zivéani sustav (SZS) duZ ovojnica kranijalnih Zivaca i ulijeva se u

limfni sustav umjesto u sustavnu vensku cirkulaciju (2).



5. PATOGENEZA NOVORODENACKOG HIDROCEFALUSA
Hidrocefalus je posljedica poremecene ravnoteze izmedu produkcije i apsorpcije CSL-a s
posljedi¢nom prekomjernom akumulacijom CSL-a. Intrakranijski tlak moze biti povecan, no u
nekim slucajevima ostaje normalan ili ¢ak snizen zbog kompenzacije na racun kortikalnog tkiva
ili zbog povecanja obujma lubanje ako lubanjske suture jos nisu srasle (5). Uzrok moze biti
opstrukcija u nekom dijelu ventrikularnog sustava, neadekvatna apsorpcija CSL-a ili rijetko
povecana produkcija CSL-a. Neovisno o uzroku koji dovede do povec¢anog nakupljanja CSL-
a, povecava se tlak u ventrikulima i1 dolazi do njihove dilatacije (Slika 2). Prema patogenezi
nastanka hidrocefalus se dijeli u dvije velike skupine — komuniciraju¢i i nekomunicirajuci.
Najce$¢i mehanizam nastanka hidrocefalusa je postojanje anatomske ili funkcionalne
opstrukcije na nekoj razini u ventrikularnom sustavu - na otvoru foramen Monroi, cerebralnom
akveduktu, na razini ¢etvrtog ventrikula ili na otvorima putem kojih cetvrti ventrikul stvara
komunikaciju ventrikularnog sustava sa subarahnoidalnim prostorom - foramina Luschkae 1
foramen Magendi. Takva vrsta hidrocefalusa naziva se opstruktivni ili nekomunicirajuci.
Proksimalno od opstrukcije dolazi do dilatacije ventrikularnog sustava, dok je subarahnoidalni
prostor mozga i ledne mozdine normalne veliine ili ¢ak smanjen (11). Primjerice, kod
akveduktalne stenoze, vrlo ¢estog uzroka hidrocefalusa u novorodencadi, dilatiraju se treci 1
lateralni ventrikul, dok se kod opstrukcije na izlazu iz Cetvrtog ventrikula dilatiraju sva Cetiri
ventrikula. Rjede, hidrocefalus moze nastati zbog smanjene apsorpcije CSL-a i tada se on
naziva komunicirajuéi hidrocefalus. Uzrok smanjenoj apsorpciji moze biti upala arahnoidalnih
granulacija putem kojih se CSL apsorbira u sistemsku vensku cirkulaciju ili povecéan tlak u
duralnim venskim sinusima. U ovom obliku hidrocefalusa dolazi do dilatacije cijelog
ventrikularnog sustava i subarahnoidalnog prostora mozga i ledne mozdine. Povecana
produkcija CSL-a rijedak je uzrok hidrocefalusa, a moze nastati zbog funkcionalnog papiloma

koroidnog pleksusa. Dilatacija ventrikula uslijed povecanja tlaka u moZdanim komorama



obi¢no je neproporcionalna, odnosno prednji 1 okcipitalni rog lateralnog ventrikula obi¢no se
dilatiraju prvi i u najvecoj mjeri. Progresivna dilatacija ventrikula uzrokuje oStecenje
ependimalnog sloja koji oblaze stijenke ventrikula §to omogucuje izravan kontakt i ulazak CSL-
a u periventrikularno mozdano tkivo. Iako to smanjuje pritisak CSL-a na stijenke ventrikula,
dolazi do edema subependimalnog podrucja mozga 1 progresivnog ostec¢enja bijele tvari. Girusi
se aplaniraju, a sulkusi na povrSini mozga postaju plitki. Debljina mozdane kore moze biti
znaCajno smanjena. Siva tvar je bolje ocuvana od bijele ¢ak 1 u uznapredovalim slucajevima.
Vaskularni sustav je kompromitiran, a venski tlak u duralnim sinusima raste (10).
Patofiziologija hidrocefalusa ovisi o uzroku. Primjerice, naj¢es¢i uzrok stecenog hidrocefalusa
u prijevremeno rodene djece je intrakranijsko krvarenje s posljedi¢nim posthemoragi¢nim
hidrocefalusom. Mehanizam kojim intrakranijsko krvarenje dovodi do hidrocefalusa jo$ uvijek
nije posve jasan. Smatra se da u pocetku krvni ugrusci induciraju oZiljkavanje na razini
cerebralnog akvedukta ili otvora Cetvrtog ventrikula te tako remete normalan tok CSL-a 1
posljedicno nastane opstruktivni hidrocefalus. Naime, zbog krvarenja u ventrikule u CSL se
otpusta TGF-P 1 citokini koji stimuliraju stvaranje i odlaganje proteina izvanstani¢nog matriksa.
Kasnije nastaje komuniciraju¢i hidrocefalus zbog poremecene apsorpcije likvora §to je

posljedica povecane produkcije izvanstani¢nog matriksa u ventrikularnom sustavu (1).

Slika 2. A) Normalni ventrikularni sustav: a-lateralni ventrikul, b-tre¢i ventrikul, c-Cetvrti
ventrikul; B) Dilatirani ventrikularni sustav

Prema: Wright Z, Larrew TW, Eskandari R (2016), str.479.



6. KLASIFIKACIJAT ETIOLOGIJA HIDROCEFALUSA
Novorodenacki hidrocefalus etioloski se klasificira se u dvije velike skupine — kongenitalni i
steCeni. Hidrocefalus u novorodenceta bez nekog ocitog ekstrinzicnog uzroka zovemo
kongenitalni i on je ve¢inom prisutan ve¢ po rodenju. Za razliku od kongenitalnog, hidrocefalus
koji nastane kao komplikacija nekog stanja u podlozi, primjerice krvarenja u mozdane komore,
infekcije ili tumora SZS-a nazivamo ste¢eni. Krvarenja i infekcije mogu se javiti i prenatalno

te uzrokovati kongenitalni hidrocefalus (2).

6.1. Kongenitalni hidrocefalus
Kongenitalni ~ hidrocefalus  rezultat je malformacije SZS-a koja moze biti
izolirana/nesindromska ili u sklopu nekog sindroma, stoga kongenitalni hidrocefalus dijelimo
na nesindromski 1 sindromski (1). Abnormalnost moze zahvatiti bilo koji dio puta CSL-a od
koroidnog pleksusa gdje se CSL stvara pa sve do arahnoidalnih granulacija gdje se apsorbira.
Neki genetski oblici hidrocefalusa ne manifestiraju se odmah kod rodenja, ve¢ se jave kroz
odredeno vrijeme. Kada je o€iti vanjski uzrok iskljucen, klini¢ari moraju pazljivo klinicki 1
radioloski obraditi pacijenta te po potrebi napraviti genetsku analizu kako bi se potvrdio ili
isklju¢io odredeni genetski sindrom u podlozi hidrocefalusa. U kohorti pacijenata s
hidrocefalusom, klini¢ki sindrom ili genetski uzrok pronaden je samo u manjini (2). lako je
mali broj pojedinacnih genetskih mutacija uzrocno povezan s hidrocefalusom (L1CAM,
AP1S2, MPDZ i1 CCDC88C), mnoge kromosomske aberacije i genetski sindromi povezuju se
s razvojem hidrocefalusa (trisomija 21, 18, 13 1 Turnerov sindrom, Noonanov sindrom 1 Walker-

Warburgov sindrom)(1).



6.1.1. Sindromski kongenitalni hidrocefalus

6.1.1.1.  X-vezani hidrocefalus (,,.1 bolest*)
Genetski oblici hidrocefalusa su rijetki, a najces¢i oblik je X-vezani hidrocefalus koji se
nasljeduje recesivno i uzrokuje otprilike 10% slucajeva kongenitalnog hidrocefalusa u muske
novorodencadi. Procijenjena incidencija je 1 na 30 000 zivorodene djece (1). On zapravo
predstavlja skupinu medusobno preklapajucih entiteta zajednickog naziva L1 bolest koja je
rezultat mutacija u LICAM genu koji kodira L1 protein, adhezijsku molekulu neurona. Ta
molekula igra vaznu ulogu u rastu aksona, neuralnoj migraciji te opéenito u razvoju srediSnjeg
zivéanog sustava, a kada je mutirana dovodi do stanja tipi¢nih za L1 bolest, poznatih kao
CRASH sindrom. CRASH sindrom je akronim za aplaziju ili hipoplaziju corpusa callosuma,
mentalnu retardaciju i aducirane palceve, spasti¢nu paraparezu i hidrocefalus (Slika 3). Mogu
se takoder javiti anomalije srediSnjeg ziv€anog sustava kao §to su pahigirija (razvojni poremecaj
mozga u kojem se zbog poremeéene migracije ziv€anih stanica girusi nisu pravilno razvili),
polimikrogirija (razvojni poremecéaj mozga s mnogobrojnim, ali nepravilno razvijenim
girusima) ili hipoplazija/aplazija kortikospinalnog puta. L1 bolest obuhvaca Cetiri medusobno
povezana neuroloSka sindroma — HSAS (engl. hydrocephalus due to congenital stenosis of the
aqueduct of Sylvius), bolest koja se prezentira hidrocefalusom zbog kongenitalne stenoze
cerebralnog akvedukta, MASA sindrom koji obuhva¢a mentalnu retardaciju, afaziju, odnosno
odgoden razvoj govora, poremecen hod i aducirane palceve, tip 1 spasticnu paraparezu 1 X-
vezanu agenezu corpusa callosuma (2). L1 bolest obiljeZena je Sirokom varijabilno$¢u klinickih
simptoma 1 znakova. Hidrocefalus se moze javiti ve¢ intrauterino 1 rezultirati cak
mrtvorodenoscu ili smrti u ranom dojenackom razdoblju, ali se moZe prezentirati i samo u vidu
blaze ventrikulomegalije (1,12). Stupanj mentalne retardacije 1 spasticiteta takoder su vrlo
varijabilni medu populacijom oboljelih. Mentalna retardacija moze biti blaga ili srednje teSka.

Spasti¢na parapareza obi¢no pocinje kao hipotonija miSi¢a donjih udova, a zatim prelazi u
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spasticitet tijekom prvih godina Zzivota koji kasnije dovede do kontraktura zahvacenih
ekstremiteta. Aducirani palCevi zabiljezeni su u 50% slucajeva, a posljedica su nedostatka
m.abductor pollicis longus. Najkonzistentnija patologija u morfologiji mozga je hipoplazija ili
aplazija kortikospinalnog puta (1). Dijagnoza L1 sindroma postavlja se genetskim testiranjem.
Kao sto je ve¢ navedeno, L1 bolest nasljeduje se X-vezano recesivno. Ako je majka oboljelog
heterozigot za patogenu varijantu LICAM gena, Sansa da u sljedecoj trudno¢i prenese ovaj gen
na potomak je 50%. Muska djeca koja naslijede patogenu varijantu ovog gena oboljet ¢e od L1
bolesti, dok ¢e Zenska djeca biti heterozigoti 1 obi¢no nece ispoljiti bolest ili ¢e imati odredeni
spektar manifestacija koje su puno blaze nego kod muske djece, primjerice aducirani palac ili
blagu mentalnu zaostalost. Obzirom na gore navedeno, u obiteljima u kojima je identificirana

patogena varijanta ovog gena, moguce je prenatalno testiranje u trudno¢i (1).

Slika 3. Karakteristike X-vezanog hidrocefalusa: a) UZV prikaz ventrikulomegalije, b)
aducirani pal¢evi na 3D-UZV i ¢) novorodence s aduciranim pal¢evima

Preuzeto s: https://www.semanticscholar.org/paper/Prenatal-Three-Dimensional-Ultrasound-

Detection-of-Corral-Barrios/edbe773a524ea986d41833¢f50c182a0e9146df7/figure/2

(Datum pristupa: 13.6.2023.)

6.1.1.2.  Defekti neuralne cijevi
Dobro je poznato da su defekti neuralne cijevi, a posebno mijelomeningokela (MMK), povezani

s nastankom kongenitalnog hidrocefalusa i vrlo su mu €est uzrok (1). Defekt neuralne cijevi u
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kojem ne dolazi do potpune fuzije vertebralnih lukova i stvaranja vertebralnog kanala naziva se
spina bifida. MMK je najtezi oblik spine bifide i karakterizirana je dorzalnom protruzijom
mozdanih ovojnica i ledne mozdine kroz defekt vertebralnih lukova (13). Etiologija ovakvih
defekata neuralne cijevi je multifaktorijalna. Pojavljuje se pri kromosomskim aberacijama, a
rijetko se nasljeduje 1 mutacijom pojedinog gena, primjerice u Meckelovom sindromu koji se
nasljeduje autosomno recesivno. Teratogeni poput aminopterina, talidomida, valproi¢ne
kiseline 1 karbamazepina se takoder povezuju s nastankom defekata neuralne cijevi. Maternalni
rizi¢ni faktori ukljucuju defekte neuralne cijevi u prijasnjim trudno¢ama, nisku koncentraciju
folne kiseline i/ili vitamina B12, maternalni dijabetes mellitus, konzumaciju antiepileptika
valproata ili karbamazepina te pretilost (11). Incidencija MMK seze od 0,2 do 2 na 1000
zivorodene djece 1 rezultira cijelim spektrom klinickih manifestacija ukljucujuci Chiari II
malformaciju 1 hidrocefalus (4,13). Hidrocefalus povezan s MMK prije pedesetak godina
predstavljao je tre¢inu do polovine svih slu€ajeva kongenitalnog hidrocefalusa. Uvodenjem
prenatalne suplementacije folne kiseline i1 fortifikacije zitarica smanjena je prevalencija
hidrocefalusa povezanog s MMK 2 do 3 puta (4). Otprilike 90% dojencadi s MMK razviju
hidrocefalus zbog Chiari II malformacije koja je prisutna u vecini slucajeva defekta neuralne
cijevi ovog tipa (Slika 4). Teorija nastanka Chiari malformacije objasnjava da otvorena neuralna
cijev in utero dovodi do curenja CSL-a te nema normalne akumulacije CSL-a u mozdanim
ventrikulima embrija. To dovodi do poremecenog razvoja straznje lubanjske jame i posljedi¢ne
hernijacije malog mozga, mozdanog debla i Cetvrtog mozdanog ventrikula kroz foramen
magnum. Ovaj abnormalni anatomski raspored na bazi lubanje uzrokuje deformaciju cetvrtog
ventrikula 1 samim time opstrukciju protoka CSL-a i posljedi¢ni hidrocefalus (1,4). Drugi
mehanizam nastanka hidrocefalusa kod Chiari II malformacije jest stenoza na razini
cerebralnog akvedukta koja je prisutna u 40 do 75% slucajeva. Kod MMK na razini

cervikalnog, torakalnog ili lumbalnog dijela kraljeznice hidrocefalus se javlja u oko 60%
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slucajeva, dok je kod torakolumbalnih, lumbalnih i lumbosakralnih lezija prisutan u ¢ak 85 do
90% slu¢ajeva. Odredeni stupanj hernijacije struktura straznje lubanjske jame gotovo je uvijek
prisutan kod mijelomeningokele i vodeci je uzrok smrti u prvih 5 godina Zivota. Dijagnoza
defekata neuralne cijevi postavlja se prenatalno. Sumnja se postavlja na temelju povisene
koncentracije alfa-fetoproteina (AFP) u krvi majke i ultrasonografije (UZV), a potvrduje se
fetalnom magnetnom rezonancom (MR) (Slika 5) (11,14). Prilikom usporedbe prenatalnog 1
postnatalnog zbrinjavanja MMK ustanovljeno je da je dojencad koja je bila podvrgnuta zahvatu
u fetalnom razdoblju imala manje potrebe za postavljanjem ventrikuloperitonealne (VP)
drenaZe, manji postotak razvoja Chiari malformacije te bolje neuromotorne ishode. Zbog toga
je danas prenatalno zbrinjavanje MMK zlatni standard u podru¢jima s dobro razvijenom

fetalnom kirurgijom (1).

©1987, 2009 BNI B

©1998, 2009 BNI

Slika 4. Ilustracija A) Straznja lubanjska jama normalne veli¢ine, B) Chiari II malformacija

Prema: Volpe JJ, Darras BT, Vries LS, Plessis AJ, Neil JJ, Perlman JM (2018), str.15.
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Slika 5. Fetalni MR, strelica pokazuje lumbalnu MMK.

Preuzeto s: https://www.ajronline.org/doi/full/10.2214/AJR.18.20088

(Datum pristupa: 15.6.2023.)

6.1.1.3. Dandy-Walker malformacija
Dandy-Walker malformacija (DWM) rijetka je kongenitalna malformacija straznje lubanjske
jame te uzrokuje 2 do 10% hidrocefalusa u novorodenc¢adi. Sastoji se od hipoplazije vermisa
malog mozga, cisti¢ne dilatacije Cetvrtog mozdanog ventrikula te povecanja straznje lubanjske
jame s elevacijom tentorija (Slika 6) (1). Incidencija ove malformacije iznosi 1 na 25 000 do
30 000 zivorodene djece. Vecina slu¢ajeva DWM-a je sporadi¢na, no ¢ini se da blizi rodaci
poput brace ili sestara pacijenta s DWM-om imaju povecan rizik od razvoja ovog stanja u
usporedbi s opfom populacijom. Dijagnoza se postavlja na temelju karakteristicnih
neuroradioloskih nalaza (15). Iako ¢e 85 do 90% bolesnika s DWM-om razviti hidrocefalus do
kraja prve godine Zivota, on je samo komplikacija, a ne dijagnosticki kriterij za ovu bolest.
Prilikom razvoja cetvrtog mozdanog ventrikula, otvor foramen Magendi razvija se 1 postaje
prohodan prije od parnih otvora - foramina Luschkae. U DWM atrezija foramena Magendi

dovodi do cisti¢ne dilatacije ¢etvrte mozdane komore. Unato¢ naknadnom otvaranju foramina
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Luschkae, cisticna dilatacija Cetvrte mozdane komore perzistira i posljedicno dovodi do
poremecenog protoka CSL-a. Dominantna klinicka znacajka ove malformacije jest pojava
hidrocefalusa u ranom djetinjstvu s izrazenom okcipitalnom izbo¢inom, no izrazeni
hidrocefalus u neonatalnom razdoblju prisutan je samo u manjem broju slucajeva. Do treceg
mjeseca zivota otprilike 75% bolesnika s ovom malformacijom razvije hidrocefalus, a u
rijetkim slucajevima hidrocefalus se razvije tek u odrasloj dobi. Neki pacijenti imaju sindromski
oblik (Dandy-Walker sindrom) u kojem su prisutne dodatne anomalije SZS-a i ekstraneuralnih
struktura (anomalije srca 1 mokra¢nog sustava, displazija ili hipoplazija tonzila malog mozga,
ageneza corpusa callosuma, okcipitalna encefalokela, siringomijelija te stenoza cerebralnog
akvedukta). Dokazano je da stupanj hipoplazije vermisa malog mozga igra vaznu ulogu u
dugorocnom neuroloSkom 1 intelektualnom razvoju. Simptomi obi¢no postaju vidljivi u ranom
djetinjstvu, a najceS¢i su makrocefalija, znakovi povecanog intrakranijskog tlaka, spasti¢na
parapareza, hipotonija, usporeni motoricki razvoj i intelektualne poteskoce. Ostali manje
uobicajeni znakovi ukljucuju zariSne neuroloSke ispade poput strabizma, nistagmusa i pareze
kranijalnih Zivaca te ataksiju 1 poteSkoce s govorom (15). Prognoza djece s ovom
malformacijom vrlo je varijabilna i ovisi o prisutnosti pridruZzenih sistemskih anomalija i
anomalija SZS-a, kao i o teZini hidrocefalusa. Zbrinjavanje djece s ovom malformacijom
uglavnom je konzervativno, osim kod razvoja zna€ajnog hidrocefalusa ili zbog kompresijskih

ucinaka ciste straznje lubanjske jame (11).
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Slika 4. MR prikaz dva pacijenta s Dandy-Walker malformacijom. Slucaj 1 (A 1 B) prikazuje
znacajno odizanje tentorija i znacajnu hipoplaziju vermisa i hemisfera malog mozga te
hidrocefalus. Zamjecuje se izbocenje okcipitalnog dijela lubanje. Slucaj 2 (C i D) prikazuje
blaze odizanje tentorija i blazu hipoplaziju vermisa uz relativno postedene hemisfere malog
mozga i lateralne ventrikule uredne veli¢ine.

Prema: Volpe JJ, Darras BT, Vries LS, Plessis AJ, Neil JJ, Perlman JM (2018), str.15.

6.1.2. Nesindromski kongenitalni hidrocefalus
Izolirani hidrocefalus Cesto je uzrokovan stenozom cerebralnog akvedukta koji moze biti

kongenitalno suZen ili moze biti posljedica intrauterine infekcije.

6.1.2.1.  Stenoza cerebralnog akvedukta
Sylvijev akvedukt uski je kanal duzine otprilike 15mm koji povezuje trecu i Cetvrtu mozdanu
komoru 1 okruzen je periakveduktalnom sivom tvari. Obzirom da predstavlja najuZzi dio puta
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toka CSL-a, on je najceS¢e mjesto opstrukcije. PovrSina horizontalnog presjeka akvedukta u
djece iznosi 0,5 mm?, a kod odraslih 0,8 mm?. Stenoza akvedukta moze biti kongenitalna
anatomska anomalija ili posljedica raznih patoloskih stanja koja ¢e biti spomenuta u ovom
tekstu. U otprilike tri Cetvrtine pacijenata s akveduktalnom stenozom etiologija nije poznata.
Ostali slucajevi povezuju se s odredenim uzrocima kao §to su genetski, infektivni, krvarenje u
mozdane ventrikule, malformacije SZS-a, opstrukcija akvedukta tumorom u podrudju pinealne
zlijezde ili vaskularnim malformacijama. Medu genetskim uzrocima stenoza se najcesce javlja
u sklopu X-vezanog hidrocefalus uzrokovanog mutacijom u L1CAM genu. Bakterijski
meningitis u prenatalnom ili neonatalnom razdoblju najces¢i je uzrok steCene opstrukcije
cerebralnog akvedukta, a nastaje kao posljedica nakupljanja fibropurulentnog eksudata koji se
kasnije organizira. Intrauterina infekcija uzro€nikom Zoxoplasma gondii naj¢esée se povezuje
sa stenozom cerebralnog akvedukta. Stenoza se takoder moze postupno razviti proliferacijom
glijalnog tkiva u difuznom ependimitisu. Kod intrakranijskog krvarenja akveduktalna stenoza
moze se javiti akutno zbog opstrukcije akvedukta krvlju ili kroni¢no zbog organizacije krvnih
ugrusaka. Malformacije SZS-a u sklopu kojih se javlja stenoza uklju¢uju Chiari malformacije
I 1 II, spinu bifidu, okcipitalnu encefalokelu, DWM 1 retrocerebelarnu cistu. Stenoza
cerebralnog akvedukta moze se dijagnosticirati in utero UZV pregledom, a odgovorna je za
20% kongenitalnih hidrocefalusa. UZV omogucuje prenatalnu dijagnozu stenoze cerebralnog
akvedukta, a na nju upucuje ultrazvuéni nalaz dilatacije lateralnih i tre€e mozdane komore te
makrocefalija. U svakom slu€aju hidrocefalusa nuzno je napraviti MR mozga kako bi se
prikazalo stanje cerebralnog akvedukta jer ta dijagnosticka pretraga omogucuje vizualizaciju
cijele duzine akvedukta. Hidrocefalus uslijed stenoze akvedukta zbrinjava se metodama

drenaze CSL-a ili endoskopskom tre¢om ventrikulostomijom o kojima ¢e kasnije biti rije¢i (16).
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6.2.  Steceni hidrocefalus
Steceni ili sekundarni hidrocefalus moze nastati zbog raznih patoloskih procesa koji ometaju
normalnu cirkulaciju CSL-a ili njegovu apsorpciju (3). Postinfektivni hidrocefalus posljedica
je infekcije SZS-a, a posthemoragi¢ni nastaje uslijed intrakranijalnog krvarenja kojemu su
posebno podlozna nedonoscad. Steceni hidrocefalus takoder moze nastati zbog tumora ili
trauma SZS-a (5). Neka istraZivanja pokazala su prisutnost hidrocefalusa u vise od 50%
slucajeva tumora mozga u djece u vrijeme postavljanja dijagnoze. Hidrocefalus uslijed tumora
mozga kod djece obi¢no je uzrokovan opstrukcijom protoka likvora na razini ¢etvrte mozdane
komore kod meduloblastoma, ependimoma, juveninog pilocitnog astrocitoma ili kompresijom
cerebralnog akvedukta tumorima u podrucju pinealne Zlijezde. U rijetkim slucajevima do
hidrocefalusa mogu dovesti tumori koji prekomjerno proizvode CSL, primjerice tumor

koroidnog pleksusa (4).

6.2.1. Postinfektivni hidrocefalus
Postinfektivni hidrocefalus (PIH) obi¢no nastaje kao posljedica antenatalne ili perinatalne
infekcije SZS-a (17). Bakterijski meningitis ¢e$éi je u neonatalnom periodu, nego u bilo kojem
drugom razdoblju Zivota 1 pracen je znacajnim mortalitetom 1 morbiditetom. PIH se mozZze javiti
antenatalno u sklopu TORCH infekcija, npr. prenatalne toksoplazmoze tijekom koje dolazi do
erozivne nekroze ependimalnog sloja koji oblaze ventrikule te opstruira cerebralni akvedukt.
Debris nastao uslijed upalne reakcije takoder moze dovesti do opstrukcije akvedukta 1 time
pridonijeti razvoju hidrocefalusa. Neonatalne infekcije poput sepse i meningitisa mogu vrlo
brzo progredirati 1 takoder dovesti do PIH-a. Hidrocefalus se manifestira u otprilike 25%
novorodencadi s neonatalnim meningitisom, a kada je rije¢ o gram negativnim uzroc¢nicima
meningitisa tada je taj broj veci i iznosi 30 do 44% slucajeva. Streptokok grupe B tip III (BHS-
B) 1 E. coli serotip K1 uzro¢nici su meningitisa koji u najve¢em broju sluc¢ajeva dovode do
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hidrocefalusa. PIH je potencijalno letalna komplikacija neonatalnog meningitisa, stoga je rana
detekcija kljucna radi Sto ranijeg pocetka lijeCenja i smanjivanja rizika od nastanka neuroloskih
sekvela ili smrtnog ishoda. Tijekom meningitisa gnojni eksudat veze se za subarahnoidalnu i
ependimalnu povrSinu i time ometa normalnu cirkulaciju CSL-a i smanjuje apsorpcijsku
sposobnost arahnoidalnih granulacija (18). Rizi¢ni faktori za neonatalni meningitis i PIH su
prijevremeno rodenje, kolonizacija rodnice majke streptokokom grupe B, prijevremeno
puknuce plodovih ovoja i1 vrlo niska porodajna tezina (<1500g). Incidencija meningitisa
uzrokovanih BHS-B znacajno je smanjena uvodenjem probira trudnica na kolonizaciju ovim
patogenom 1 adekvatnom intrapartalnom terapijom u slu¢aju pozitivnog nalaza. Unato¢ tome
BHS-B je i dalje, uz E.coli, najées¢i uzrocnik neonatalne sepse i meningitisa (19). U terapijske
opcije ubrajaju se vanjska 1 unutraS$nje drenaze likvora. U novorodencadi postoji znafajna
opasnost od razvoja infekcije SZS-a tijekom vanjske drenaze likvora. VP drenaza je druga
terapijska opcija, no novorodencad tezine <2000g loSe tolerira ovu metodu odvodnje CSL-a.
Zbog nezrelosti peritoneuma postoji ogranicena sposobnost apsorpcije CSL-a u abdominalnoj
Supljini. Ventrikulosubgalealna drenaza privremena je metoda drenaZze CSL-a koja ukljucuje
postavljanje katetera koji povezuje ventrikularni sustav s potkoznom vrec¢icom. Ova metoda
obicno je privremena dok dijete ne bude spremno tolerirati trajni postupak kao Sto je VP drenaza

(20).

6.2.2. Posthemoragicni hidrocefalus
Posthemoragi¢ni hidrocefalus (PHH) ozbiljna je posljedica intrakranijskog krvarenja kojem su
posebno sklona prijevremeno rodena djeca. Intrakranijsko krvarenje javlja se u 22 do 25%
nedonoscadi sa vrlo malom porodajnom tezinom (<1500g). U viSe od 50% slucajeva krvarenje
¢e se javiti u prva 24 sata zivota, dok ¢e se 90% svih slucajeva krvarenja manifestirati u prvom
tjednu zivota. U novorodencadi s opseznim intrakranijskim krvarenjem, PHH se javlja u 25 do

19



36% slucajeva (21). Postoji nekoliko patofizioloskih mehanizama kojima se objaSnjava
intrakranijsko krvarenje i posljedicni PHH u nedonoscadi, a jedan od njih jest krvarenje u
germinativni matriks. Germinativni matriks izrazito je vaskularizirano i metabolicki aktivno
podrucje u fetalnom mozgu koje predstavlja proliferativnu zonu s neuralnim i glijalnim
prekrusorskim stanicama. Nalazi se ispod ependima koji oblaze zidove mozdanih ventrikula, a
obi¢no involuira do 32. tjedna gestacije (6,22). Vaskulatura germinativnog matriksa nezrela je
1 sklona rupturi, a posebno je osjetljiva na velike fluktuacije u cerebralnom protoku,
hipoperfuziju i hipotenziju. Cimbenici koji poveéavaju rizik za krvarenje u germinativni
matriks uklju¢uju nedonoSenost, nisku porodajnu tezinu, korioamnionitis, izostanak terapije
antenatalnim steroidima barem 48 sati prije rodenja, opéa anestezija prilikom carskog reza,
Apgar manji od 4 u prvoj minuti i manji od 8 u petoj minuti, respiratorni distres, otvoreni ductus
arteriosus 1 anemija. Krvarenje u germinativni matriks 1 intrakranijsko krvarenje ostavlja
mnoge sekvele, a neke od njih su destrukcija germinativnog matriksa, periventrikularni
hemoragic¢ni infarkt s posljedicnom encefalomalacijom i PHH-om (22). Patogeneza PHH-a i
dalje nije posve jasna. Najces¢i stav jest da u pocetku krvni ugrusci opstruiraju protok CSL-a
na razini cerebralnog akvedukta ili otvora ¢etvrte mozdane komore $to dovodi do opstruktivnog
hidrocefalusa. Kasnije se razvija komunicirajuci hidrocefalus za koji se smatra da je posljedica
povecane razine TGF-B2 u CSL-u koji stimulira odlaganje proteina izvanstani¢nog matriksa i
time ometa resorpciju CSL-a (23,24). Oko jedne treine novorodencadi s intrakranijskim
krvarenjem razvija posthemoragic¢nu dilataciju ventrikula (22,23). Trenutno jedina intervencija
koja se ¢ini ucinkovitom u prevenciji krvarenja u germinativni matriks i1 intrakranijskog
krvarenja jest primjena antenatalne steroidne terapije. Optimalno zbrinjavanje intrakranijskog
krvarenja i PHH-a temelji se na ranoj dijagnozi, drenazi CSL-a invazivnim postupcima kako bi
se sprijecile komplikacije vezane za ventrikularnu dilataciju i oStec¢enje parenhima. Definitivna

terapija progresivnog PHH-a jest postavljanje VP drenaze, no ona se rijetko koristi kao terapija

20



prvog izbora zbog Ceste malfunkcije drenaznog sustava i potrebe za revizijom. U vecini
slucajeva najprije se koriste privremene metode drenaze CSL-a kao Sto su lumbalna punkcija,
vanjska ventrikularna drenaza, ventrikularni rezervoar 1 ventrikulosubgalealna drenaza. U

slucajevima gdje se navedene metode ne pokazu ucinkovitima, postavlja se VP drenaza (24).
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7.  KLINICKA SLIKA NOVOROPENACKOG HIDROCEFALUSA

Prezentacija hidrocefalusa ovisi o dobi bolesnika 1 brzini razvoja hidrocefalusa. U
novorodencadi se moze manifestirati apnejom i bradikardijom koje su dio Cushingovog trijasa.
Cushingov trijas inace obuhvaca hipertenziju, bradikardiju i nepravilno disanje te se javlja kod
poviSenog intrakranijskog tlaka. U novorodencadi i dojencadi, prije srastanja lubanjskih sutura
1 zatvaranja fontanela, hidrocefalus ne mora dovesti do poviSenog intrakranijskog tlaka te je
makrocefalija najéesci znak (25). Ostale manifestacije ukljucuju izboCenje 1 napetost fontanele,
razdvajanje lubanjskih sutura, razdrazljivost, letargiju, intoleranciju hrane i povrac¢anje. Edem
papile vazan je znak u djece bilo koje dobi koji upucuje na povisenje intrakranijalnog tlaka
zbog ¢ega je fundoskopija od izrazite vaznosti u ovakvih pacijenata. Odsutnost edema papile
nije pouzdani pokazatelj odsutnosti hidrocefalusa jer njegova pojava moze biti odgodena. U
nekim slucajevima hidrocefalusa, javljaju se fokalni neuroloski ispadi kao $to su paralize treceg,
cetvrtog 1 Sestog mozdanog Zivca koji inerviraju bulbomotoricke miSi¢e, a manifestiraju se
strabizmom 1 dvoslikama. Jo§ neki od znakova koji mogu biti prisutni kod hidrocefalusa, ali se
javljaju prili¢no kasno jesu pogled zalaze¢eg sunca koji oznacava nemogucénost pogleda prema
gore (Slika 7), dilatacija povrSinskih vena glave te pojava epilepticnih napada. Prilikom
pregleda novorodenceta s hidrocefalusom nuzno je traziti znakove koji bi upucivali na
sindromski oblik hidrocefalusa kao $to su aducirani palcevi u X-vezanom hidrocefalusu,
okcipitalna prominencija u DWM te promjene na lumbosakralnom dijelu kraljeZnice koje bi

upucivale na spinalni disrafizam 1 pridruzenu Chiari II malformaciju (4).
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Slika 5. Pogled zalaze¢eg sunca

Prema: Wright Z, Larrew TW, Eskandari R (2016), str.481.
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8. DIJAGNOSTIKA NOVOROPENACKOG HIDROCEFALUSA

Nakon detekcije simptoma i znakova temeljem kojih se postavlja sumnja na hidrocefalus,
dijagnoza hidrocefalusa potvrduje se neuroradioloskim metodama. Metoda izbora ovisi o dobi
bolesnika. U novorodencadi je UZV metoda izbora jer nema ioniziraju¢eg zracenja, nije
potrebna sedacija ili anestezija za izvodenje te je Siroko dostupna. CT 1 MR koriste se kao
dodatne metode u dijagnostici ovog poremecaja. Iako su neuroradioloske metode zlatni
standard u dijagnostici, ne smije se podcijeniti vaznost serijskog mjerenja fronto-okcipitalnog
opsega glave u evaluaciji dojencadi sa sumnjom na hidrocefalus. Rezultati dobiveni mjerenjem
uvrstavaju se u percentilne krivulje prilagodene dobi. Po potrebi krivulje mogu biti prilagodene
stanjima kao $to su nedonosSenost ili ahondroplazija. Kod nalaza porasta opsega glave za vise
od 1,25 cm tjedno ili nalaz fronto-okcipitalnog opsega glave veceg za dvije standardne

devijacije od normale, preporuca se daljnja obrada (4).

8.1. Ultrasonografija

Vizualizacija moZdanih ventrikula od izrazite je vaZnosti u obradi djeteta sa sumnjom na
hidrocefalus. UZV mozga opce je prihvacena i pouzdana metoda u dijagnostici ovog
poremecaja u novorodencadi i dojencadi. Izvodi se kroz veliku ili rijetko malu fontanelu. Ovom
metodom dobro se vizualiziraju lateralni moZdani ventrikuli, dok se ostali dijelovi
ventrikularnog sustava mozga ne mogu adekvatno prikazati kroz veliku fontanelu (4).
Hidrocefalus je definiran povec¢anjem ventrikularnog indeksa iznad 97. percentile za dob.
Ventrikularni indeks vrijednost je koja se dobije ultrazvuénim mjerenjem udaljenosti izmedu
strukture falx cerebri i bocne stijenke lateralnog mozdanog ventrikula (24). Zbog moguénosti
kvalitetnog prikazivanja lateralnih ventrikula, UZV je iznimno koristan u probiru
novorodencadi na intrakranijsko krvarenje te u evaluaciji njegove tezine. Ovom metodom mogu

se prikazati 1 intraparenhimska krvarenja koja su naj¢eS¢a u temporalnom reznju, a obi¢no su
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posljedica traume prilikom poroda (26). Obzirom da nema ionizirajueg zracenja, izvrstan je
izbor u pracenju dojencadi s hidrocefalusom prije i nakon terapijskog postupka. Mane ove
metode su ovisnost dijagnosticke to¢nosti o struc¢nosti 1 iskustvu ultrasonicara te ograni¢enost
u prikazu struktura straznje lubanjske jame. Zbog toga se UZV rijetko koristi kao jedina metoda

u evaluaciji hidrocefalusa (6,27).

8.2. Kompjuterizirana tomografija
Iako je koristan u odredenim okolnostima, CT glave u neonatalnom razdoblju ograni¢en je u
primjeni zbog izlozenosti ioniziraju¢em zracenju. Unato¢ riziku, CT se ipak koristi kao
dijagnosticka metoda u hitnoj evaluaciji neonatalnog hidrocefalusa kada je potreban detaljniji
prikaz ventrikularnog sustava nego $to se moze dobiti ultrazvuénim pregledom. Ova pretraga
nalazi svoju primjenu i u planiranju kirurSkih zahvata za zbrinjavanje neonatalnog
hidrocefalusa u slu¢ajevima kad MR nije dostupna. U odnosu na MR, CT pretraga traje kratko
1 djeca se ne trebaju sedirati. Medutim, CT ne prikazuje dovoljno anatomskih detalja koji su

potrebni za planiranje neuroendoskopskog zahvata za zbrinjavanje hidrocefalusa (6,4).

8.3. Magnetna rezonanca
MR omoguéuje najdetaljniji prikaz anatomije ventrikularnog sustava i SZS-a bez primjene
ioniziraju¢eg zracenja. Zbog toga je metoda izbora za detaljnu procjenu pedijatrijskog
hidrocefalusa. Osim S$to daje podatke o veli€ini ventrikula, MR je pogodan za otkrivanje
etiologije hidrocefalusa i moguéih pridruzenih anomalija SZS-a, za procjenu parenhimskih
promjena, prisutnosti periventrikularnog intersticijskog edema i protoka CSL-a kroz cerebralni

akvedukt. Za obavljanje ove pretrage, novorodencad 1 dojencad obi¢no mora biti sedirana, no
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koristenjem ultrabrzog MR-a dobiva se dovoljno podataka za procjenu ventrikularne anatomije

bez potrebe za sedacijom (27).
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9. LIJECENJE NOVORODPENACKOG HIDROCEFALUSA

Dijagnoza 1 zbrinjavanje neonatalnog hidrocefalusa zahtijeva suradnju mnogih specijalista
ukljucujuci neonatologe, neuropedijatre i dje¢je neurokirurge. U pracenju takvih bolesnika
vazno je redovito mjerenje opsega glave, monitoriranje vitalnih znakova te fizikalni pregled 1
serijski ultrazvu¢ni pregledi radi evaluacije ventrikularne dilatacije. Kod novorodencadi
kirursko lijeCenje moze se odgoditi dok dijete ne bude spremno podnijeti zahvat. Vrijeme
intervencije obicno ovisi o tjelesnoj tezini novorodenceta ili dojenceta. Zahvati se obi¢no
obavljaju pri tjelesnoj tezini >2000g, a novija istrazivanja pokazuju da su klinicki ishodi
jednako dobri 1 pri nesto nizim vrijednostima tjelesne tezine (>1800g). Kirurske metode drenaze
CSL-a danas su zlatni standard u lijecenju hidrocefalusa. Neke od privremenih mjera lijecenja
neonatalnog hidrocefalusa bile su farmakoloska terapija furosemidom i acetalozolamidom zbog
njihovog negativnog utjecaja na proizvodnju CSL-a. Serijske lumbalne punkcije koriStene su
kao metode privremenog zbrinjavanja intrakranijskog krvarenja i smatralo se da se time
sprjecava razvoj PHH-a 1 smanjuje potreba za mjerama trajne drenaze CSL-a. Danas te mjere

nisu dio smjernica za zbrinjavanje hidrocefalusa (4,6).

9.1. Metode privremene drenaZe cerebrospinalnog likvora
Vanjska ventrikularna drenaza izvodi se insercijom katetera kroz mali otvor na lubanji u jedan
od lateralnih ventrikula, obi¢no desni. Vrh katetera smjeSta se u predjelu prednjeg roga
dilatiranog lateralnog ventrikula. Kateter je izvana povezan sa sustavom odvodnje CSL-a.
Glavna prednost ove tehnike jest u¢inkovita i kontinuirana evakuacija CSL-a s ciljem smanjenja
intrakranijskog tlaka. Ova metoda posebno je korisna u hitnim stanjima kada je nuzno promptno
snizavanje intrakranijskog tlaka, primjerice u gnojnom meningitisu. Ondje moze posluZiti 1 kao
nacin za dobivanje uzorka CSL-a za analizu 1 kulturu. RazliCiti autori navode razliCite stope
infekcije, od vrlo malih 5,4% slucajeva do ¢ak 40% slucajeva zbrinutih ovom metodom (28,29).
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Pokazalo se da rizik od infekcije raste s duljinom vremena tijekom kojeg je kateter postavljen

(24,30).

Ventrikulosubgalealna drenaza preporucuje se kao metoda izbora za privremenu drenazu CSL-
a u djece vrlo male tjelesne tezine dok ne dosegnu adekvatnu tezinu za postavljanje trajne
drenaze CSL-a (22). Izvodi se umetanjem katetera u dilatirani lateralni ventrikul 1 kreiranjem
subgalealnog dzepa izmedu lubanjskog periosta i aponeuroze (galea aponeurotica). Vanjski
kraj katetera postavi se u subgalealni dzep i time se omogu¢i slobodan protok CSL-a izmedu
lateralnog ventrikula i subgalealnog dzepa. Subgalealni dzep moze se prosiriti zbog nakupljanja
CSL-a. Prednosti ove metode u odnosu na ventrikularni rezervoar su rjeda potreba za
aspiracijom CSL-a zbog moguce ekspanzije subgalealnog dzepa, izostanak gubitka tekucine i
elektrolita te potencijalno ranije otpustanje s bolni¢kog lijecenja. Neke od komplikacija koje se
mogu pojaviti su curenje CSL-a kroz operacijsku ranu, meningitis, malfunkcija drenaznog
sustava i pomak katetera. Konverzija na trajne metode drenaze likvora potrebna je u 60 do 80%

slucajeva (4,6,24,28).

Ventrikularni rezervoar metoda je privremene drenaze CSL-a koja ukljucuje postavljanje
katetera u lateralni ventrikul, a vanjski kraj katetera povezan je s rezervoarom koji je predviden
za nakupljanje CSL-a. Rezervoar se obicno postavlja u subgalealni prostor uz lateralni rub
velike fontanele (6). Ova metoda omogucava perkutanu aspiraciju CSL-a iz rezervoara.
Prednosti ove metode su moguénost uzimanja likvora za analizu, dok komplikacije ukljuc¢uju
povecan rizik od infekcije, koja se javlja u otprilike 9,5% sluCajeva, a povezuje se s
kontinuiranim aspiracijama CSL-a, zatim curenje CSL-a, nekroza koze na mjestu postavljanja
rezervoara te gubitak tekucine 1 elektrolita, posebice natrija, zbog ponavljanih aspiracija CSL-
a (28,31,32). Obzirom da se u odredenom broju slucajeva javlja hiponatrijemija, nuzno je
kontrolirati elektrolite 1 adekvatno nadoknadivati njihove gubitke. U 75 do 88% slucCajeva
potrebna je konverzija na trajne metode drenaze CSL-a (24,33).
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9.2. Metode trajne drenaze cerebrospinalnog likvora
Metode trajne drenaze CSL-a ukljucuju postavljanje drenaze i1 endoskopsku tre¢u
ventrikulostomiju. Cilj postavljanja drenaze jest stvaranje trajne komunikacije izmedu
ventrikularnog sustava 1 nekog udaljenog anatomskog prostora. Dijelovi drenaznog sustava
ukljucuju proksimalni dio katetera koji se postavlja u ventrikularni sustav, zalistak i distalni dio
katetera koji se nalazi u tjelesnoj Supljini ili na odredenoj anatomskoj strukturi s koje je moguca
apsorpcija CSL-a. Zalisci reguliraju odvodnju CSL-a iz ventrikularnog sustava. Obi¢no se
distalni dio drenaznog sustava postavlja u peritonealnu Supljinu odakle dolazi naziv
ventrikuloperitonealna drenaza (Slika 8) (6). Peritonealna Supljina pogodna je za ovu metodu
jer peritoneum ima veliku apsorpcijsku povrSinu. U slucajevima peritonitisa, adhezija,
nekrotizirajuéeg eneterokolitisa 1 drugih abdominalnih patologija, distalni dio katetera ne
postavlja se u peritonealnu Supljinu, ve¢ se moze postaviti na podrucje gdje se gornja Suplja
vena ulijeva u desni atrij (ventrikuloatrijalna drenaza) ili u pleuralnu Supljinu
(ventrikulopleuralna drenaza). Nedostatak ove metode su Ceste opstrukcije drenaznog sustava
¢ija se ucestalost mozZe smanjiti snizavanjem koncentracije proteina u CSL-u te ograni¢enost

izvodenja zahvata na djeci niske tjelesne tezine (<2000g) (24,1).

Endoskopska tre¢a ventrikulostomija (ETV) nalazi svoju primjenu u opstruktivnom
hidrocefalusu, ali uglavnom u djece iznad dvije godine Zivota. Endoskopom se ulazi u tre¢i
mozdani ventrikul te se fenestrira njegovo dno. Time se stvara alternativni put toka likvora
kojim se zaobilazi opstrukcija. Komplikacije koje su moguce za vrijeme i nakon ovog zahvata

su ozljede zila ili neuralnih struktura, curenje likvora 1 infekcija (1).
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Slika 6. Ventrikularna drenaza. A) Ventrikuloperitonealna drenaza, B) Ventrikuloatrijalna
drenaza

Prema: Wright Z, Larrew TW, Eskandari R (2016), str.484.
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10. ZAKLJUCAK

Novorodenacki hidrocefalus je kompleksno neurolosko stanje koje zahtijeva brzu dijagnostiku
I odgovarajuce lijeCenje radi sprjeCavanja ozbiljnih posljedica za razvoj djeteta. Moguénosti
lijeCenja neonatalnog hidrocefalusa usmjerene su na smanjenje intrakranijalnog tlaka,
sprjecavanje daljnjeg oSteCenja mozga i optimiziranje neurorazvojnih ishoda. Primarni pristup
lijeCenju ukljucuje kirur§ko postavljanje drenaznog sustava koji preusmjerava viSak CSL-a iz
ventrikula u drugu tjelesnu Supljinu. Revizije drenaznog sustava, zbog komplikacija kao §to su
infekcija ili opstrukcija, Eeste su i zahtijevaju dugotrajno praéenje. Stovise, sveobuhvatna skrb
za djecu s neonatalnim hidrocefalusom nadilazi kirurSke intervencije. Timski pristup koji
ukljuéuje neurokirurge, neonatologe, pedijatre, fizioterapeute i druge struénjake igra kljucnu
ulogu u pruzanju sveobuhvatne skrbi i u optimizaciji dugoro¢nih ishoda za djecu s

hidrocefalusom.
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