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1 Einleitung
1.1 Einfithrung

Bereits die alten Griechen punktierten zur Behandlung des Hydrozephalus die Ventrikel, wie
von Galen (130 — 200 n. Chr.) berichtet wird. Auch im 18. Jahrhundert wurde diese Therapie
angewandt und bis ins spéte 19. Jahrhundert fortgesetzt. Um das kontinuierliche Abflieen des
Liquors zu gewihrleisten, wurden Kaniilen in der Offnung belassen. Diese Methode war aller-
dings sehr komplikationsreich und viele Patient*innen starben an einer Meningitis. Daher
wurde Ende des 19. Jahrhunderts versucht, eine geschlossene Ableitung zu realisieren. Der Li-
quor wurde zunéchst in den Subkutan- oder Subduralraum geleitet. Dafiir wurden Gold- und
Glasrohrchen verwendet, allerdings mit geringem Erfolg. Auch Streifen aus Catgut und Leinen
wurden vom Ventrikel in den Subduralraum gelegt. Des Weiteren wurden Gummirdhrchen ge-
testet. Beim ersten vaskuldren Shunt legte Payr eine Kalbsvene vom Ventrikel in den Sinus
longitudinalis, wobei 8 von 15 Patient*innen iiberlebten. Ein besseres Verstindnis der Patho-
physiologie des Hydrozephalus fiihrte zu zwei neuen Strategien, der Drittventrikulostomie und
der Exzision des Plexus choroideus (1). Nach Versuchen lumbourethral zu drainieren, berichten
Nulsen und Spitz (2) 1952 schlieBlich von einem erfolgreichem ventriculojugulédren Shunt mit
einem rostfreien-Stahlkugel-Ventil und einem Feder-Ventil. Die Ventile befanden sich in einem
Gummischlauch, der an jedem Ende mit einem Polyethenkatheter verbunden war. Eine Okklu-
sion des vendsen Katheters durch Blutkoagel war ein géngiges Problem dieses Shunts. John
Holter konzipierte ein Schlitzventil, welches das erste aus Silikon gefertigte Ventil war (1). Zur
gleichen Zeit forschte Robert Pucenz an verschiedenen Materialien und kam zu dem Schluss,
dass sich Silikon am besten eigne. Aulerdem entwarf er zwei verschieden Ventile fiir ventricu-
loatriale Ableitungen (3). Dem folgten Versuche einen besseren Ableitungsort anstelle des va-
skuldren Systems zu finden, worauthin das Peritoneum als Absorptionsort favorisiert wurde.
Seitdem wurde mit vielen Modifikationen dieser ersten Ventile experimentiert, aber auch einige
neuartige Elemente wie der Anti-Siphon-Device (ASD) und das ORBIS SIGMA Ventil wurden
entwickelt. Zu Beginn schienen die Liquorshunts ein grofer Erfolg zu sein, doch dann traten
zahlreiche unerwartete Komplikationen auf, welche bis heute ein gro3es Problem darstellen (1).
In dieser Arbeit werden die Daten der Shuntanlagen und Revisionsoperationen, die in der
KUNO Klinik St. Hedwig der Barmherzigen Briider Regensburg in den letzten Jahren durch-
gefiihrt wurden, retrospektiv ausgewertet. Dabei wird untersucht, welcher Art die Komplikati-

onen sind und ob bestimmte Ventile einen Vorteil liefern.



1.2 Das Krankheitsbild des Hydrozephalus
1.2.1 Definition und Epidemiologie

Unter einem Hydrozephalus versteht man eine pathologische Liquoransammlung innerhalb des
Hirnventrikelsystems, durch die es zu einer Erweiterung der Ventrikel, beziehungsweise des
Subarachnoidalraums kommt. Grundlage fiir die Entstehung ist eine pathologische Liquorpro-
duktion oder —resorption oder eine gestorte Passage des Liquors, die in den meisten Féllen eine
Erhohung des Schédelinnendrucks zur Folge hat (4). Die Privalenz von kongenitalem und
infantilem Hydrozephalus in Europa und den Vereinigten Staaten wird zwischen 0.5 und 0.8

pro 1000 Lebend- und Stillgeburten beschrieben (5-8).

1.2.2 Atiologie

Den héufigsten Grund fiir den kongenitalen Hydrozephalus stellt die Myelomeningozele dar
und ist hiermit fiir 15 bis 25 Prozent der Hydrozephalustfille insgesamt verantwortlich (6,8,9).
Erworbene Hydrozephalus resultieren vor allem aus intraventrikuldren Blutungen, die durch
Frithgeburtlichkeit entstehen (10). Weitere Griinde flir die Entwicklung eines Hydrozephalus
sind Aquiduktstenosen, Tumore, Entziindungen und vaskuldre Fehlbildungen. Zu den Fakto-
ren, die mit einem erhohten Risiko von infantilem Hydrozephalus einhergehen, gehoren ein
Geburtsgewicht unter 1500g, Frithgeburtlichkeit, miitterlicher Diabetes, ein niedriger soziodko-
nomischer Status, médnnliches Geschlecht sowie die Ethnie (Asiat*innen haben ein geringeres
Risiko) (8,9). AuBBerdem besteht eine familidre Haufung fiir kongenitalen Hydrozephalus (11).
Angeborener Hydrozephalus kann sowohl als primére Fehlbildung, als auch in Verbindung mit
anderen Hirnfehlbildungen wie Neuralrohrdefekten, dem X-chromosomalem Hydrozephalus
oder dem Dandy-Walker-Syndrom auftreten. Bei der Dandy-Walker-Fehlbildung besteht eine
Hypoplasie des Kleinhirnwurms, eine zystische Erweiterung des IV. Ventrikels und eine ins-
gesamte Erweiterung der hinteren Schéddelgrube. Beim X-chromosomalen Hydrozephalus be-
steht meist eine Aqudduktstenose. Dariiber hinaus tritt ein Hydrozephalus im Rahmen von

Chromosomenabberationen wie Trisomie 13, 18 und 9 auf (12).



1.2.3 Pathophysiologie

Liquor cerebrospinalis wird von dem, von Ependymzellen bedeckten, Plexus choroideus der
Seitenventrikel und des III. und IV. Ventrikels gebildet. Dieses Ultrafiltrat des Blutes wird bei
Erwachsenen tiglich in einer Menge von ca. 500 bis 700 ml gebildet. Das entspricht etwa 20
ml/Stunde und flihrt drei bis viermal am Tag zu einem kompletten Umsatz des Liquors. Bei
Kindern ist die Liquorproduktion proportional zur GréB3e des Gehirns. Durch Messungen des
Flusses externer Ventrikeldrainagen geht man davon aus, dass die Liquorproduktion logarith-
misch mit Alter und Korpergewicht ansteigt und von 0,1 bis 26,5 ml/Stunde reicht. Im Alter
von zwei Jahren betrdgt die Menge des produzierten Liquors bereits zwei Drittel des Erwach-
senenniveaus (13). Von den Seitenventrikeln fliet er durch die Foramina Monroi (Foramina
interventriculare) in den III. Ventrikel und von dort durch den Aquaeductus mesencephali in
den IV.Ventrikel. Aus diesem stromt er durch das medial gelegene Foramen Magendii
(Apertura mediana ventriculi quarti) und die beiden lateral gelegenen Foramina Luschkae
(Apertura lateralis ventriculi quarti) in die Cisterna cerebellomedullaris bzw. die Cisternae pon-
tis laterales. 20 % gelangen erst in die perimedulldren Systeme, die restlichen 80 % flieBen
direkt durch das System der basalen Zisternen zu den Paccioni-Granulationen. Hier wird der
Liquor wieder resorbiert und gelangt mittels der groBBen Sinus zuriick in den Blutkreislauf, so-
dass die Menge der tatsdchlich zirkulierenden Fliissigkeit im Liquorsystem auf 150 ml limitiert

bleibt. Beim Neugeborenen sind es etwa 50 ml (Abb.1).
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Abbildung 1: Ventrikelsystem (14)

Befindet sich zwischen dem Ursprung und dem Absorptionsort eine Abflusshinderung, kommt
es zum Liquorstau. Eine Obstruktion innerhalb der Ventrikel bezeichnet man als nicht-kommu-
nizierenden Hydrozephalus (Hydrocephalus occlusus). Eine Obstruktion im Subarachnoidal-
raum oder eine Storung der Absorption (Hydrocephalus malresorptivus) hingegen nennt man
kommunizierenden Hydrozephalus. Auch kann eine gesteigerte Liquorproduktion auftreten
(Hydrocephalus hypersecretorius). Eine weitere Form ist der Hydrocephalus e vacuo, bei dem
sich die Liquorrdume durch das Auftreten einer Hirnatrophie erweitern allerdings ohne, dass
sich dabei der intrakranielle Druck erhdht. Eine Spezialform stellt der Normaldruckhydroze-
phalus dar. Ein Normaldruckhydrozephalus kann primér (idiopathisch) oder sekundir aufgrund
einer Liquorresorptionsstorung im Anschluss an eine Subarachnoidalblutung, eine Meningitis,
ein Schédel-Hirn-Trauma oder einen neurochirurgischen Eingriff entstehen. Typisch ist die
Symptom-Trias aus Gangstorung, Gedichtnisstorung und Inkontinenz. Trotz der Bezeichnung
,Normaldruckhydrozephalus® konnen intermittierende Druckerhhungen gemessen werden

(4,13,15-18).



1.2.4 Symptome

Der Hydrozephalus wird symptomatisch, wenn der intrakranielle Druck (Intracranial pressure,
ICP) steigt. Bei noch offenen Fontanellen kann diese Drucksteigerung besser kompensiert
werden. Der noch verformbare Schadelknochen wird dabei von innen ballonartig aufgetrieben,
so dass das sogenannte Sonnenuntergangsphdnomen auftreten kann. Dies bezeichnet ein
Verdrehen des Augapfels nach unten. Die Pupille wirkt dabei am Lid wie die untergehende
Sonne. Ausldser hierfiir ist die Kompression der Hirnnerven, welche die Augenmotilitét steu-
ern. Nach Fontanellenschluss zeigen sich schneller Symptome eines erhéhten Hirndrucks. Zu
diesen gehoren sowohl Kopfschmerzen, welche vor allem morgens aufgrund des hoheren
Drucks in liegender Position auftreten, als auch Verhaltensdnderungen, Entwicklungsverzoge-
rung, Ubelkeit, Erbrechen und Stauungspapillen. Steigt der Hirndruck noch weiter an, kann es

schlieBlich zu Bewusstseinsverlust und Atemstillstand kommen (4).

1.2.5 Therapie

Die Notwendigkeit und der Zeitpunkt einer chirurgischen Intervention hingen von der Schwere
der Symptomatik und der Bildgebung ab: Patient*innen mit einem rasch fortschreitenden
Hydrozephalus benétigen eine chirurgische Intervention. Meist wird ein Liquorshunt angelegt
(CSF-Shunt) oder eine endoskopische Drittventrikulostomie (ETV) durchgefiihrt. Ein systema-
tisches Review von 2014 beschreibt, dass sich in den Outcomes von CSF-Shunts und der ETV
keine signifikanten Unterschiede zeigen. Allerdings unterscheiden sich die Patient*innen der
verschiedenen Behandlungsgruppen in ihren Atiologien. So sind die ETV Patient*innen im
Schnitt dlter und haben oft eine Aquiduktstenose (19). Falls die Operation aus verschiedensten
Griinden kontraindiziert ist, besteht die Moglichkeit, zeitweise eine externe Drainage anzubrin-
gen. Eine diuretische Therapie zeigte sich als nicht effektiv und auch serielle Lumbalpunktio-
nen sind nicht empfohlen. Diese werden zwar haufig durchgefiihrt, die Notwendigkeit einer
spéteren Shuntanlage wird dadurch allerdings nicht statistisch signifikant vermindert. Auf3er-
dem gehen sie mit einem erhohten Infektionsrisiko einher (20). Wenn keine Symptome auftre-
ten, die fiir einen erhohten intrakraniellen Druck sprechen, wie zum Beispiel eine Stauungspa-
pille oder eine pralle Fontanelle, wird unter Beobachtung abgewartet. Der Kopfumfang der
Sauglinge wird regelméBig gemessen und monatlich oder zwei-monatlich wird eine Ultra-
schalluntersuchung durchgefiihrt. Nach dem Schluss der vorderen Fontanelle ist die Magnetre-

sonanztomographie die Untersuchungsmethode der Wahl (21).



1.3 Liquorshunts
1.3.1 Funktionsweise des Liquorshunts

Ein Liquorshunt erméglicht das AbflieBen des Liquors in das rechte Atrium (ventrikuloatrialer
Shunt, VA-Shunt), das Peritoneum (ventrikuloperitonealer Shunt, VP-Shunt) oder seltener den

Pleuraraum (ventrikulopleuraler Shunt, VPL-Shunt), wo er absorbiert werden kann.

1., 2.

Abbildung 2: Ableitungsmethoden. li. VA-Shunt, re. VP-Shunt (22)

Es handelt sich dabei um einen diinnen Plastikschlauch, dem ein Ventil zwischengeschalten ist.
Er verlduft vom Kopf, unter der Haut, hinter den Ohren und am Hals entlang, zum Atrium bzw.
Peritoneum/Pleuraraum. Hierbei ist wichtig, dass der Shunt ab einem bestimmten intraventri-
kuldrem Druck Liquor abfiihrt, es jedoch nicht zu einer Uberdrainage kommt. Um die Funk-
tionsweise eines Shunts zu verstehen, ist ein gewisses physikalisches Grundwissen
notwendig. Vor allem die physikalischen Prinzipien des Drucks, des Volumenstroms und des

Widerstands sind hierfiir wichtig. Diese werden im Folgenden beschrieben.
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Druck

Der Druck ist die auf eine Fldche einwirkende Kraft. Ein Festkorper exprimiert den Druck auf
seiner Grundflache. Dieser Druck errechnet sich aus dem Gewicht des Korpers dividiert durch
seine Grundfldche. Das Gewicht von Fliissigkeiten wird durch das Volumen multipliziert mit
der Dichte der Fliissigkeit multipliziert mit der Erdbeschleunigung ermittelt. Wenn sich die
Fliissigkeit in einem Zylinder befindet, ist das Volumen die Grundflache multipliziert mit der
Hohe des Zylinders. Der Druck am Boden des Zylinders wird berechnet, indem man das
Gewicht durch die Grundfldche dividiert. Hierdurch kiirzt sich die Grundflache heraus. Daraus
resultiert, dass der Druck gleich der Hohe multipliziert mit der Dichte multipliziert mit der

Erdbeschleunigung ist.

p=F/A p = Druck
=(P*V*e)A F = Kraft
=(p*h*A*g)A p = Dichte
=p*h*g V= Volumen

g = Erdbeschleunigung
h = Hohe der Fliissigkeit
A =Flache

Dies bedeutet, dass je hoher die Fliissigkeitssdule ist und je groBer ihre Dichte, desto hoher ist
der Druck am Grund der Sdule. Druck wird in der Medizin meist angegeben in Millimeter
Wassersdule (mmH-0). Hierbei entspricht ein mmH>O dem Druck, der benétigt wird, um eine
Wassersdule 1 mm gegen die Gravitation in die Hohe zu bewegen. Der Nullpunkt wurde auf
den atmosphirischen Druck gelegt. Wenn es um die Funktion von Shunts geht, ist meist von
Differentialdruck die Rede, was den Unterschied der beiden Driicke an den Shuntenden

beschreibt. Dieser ist ursidchlich fiir den Volumenstrom durch den Shunt.

Volumenstrom

Volumenstrom bezeichnet, wie viel Volumen eines Mediums pro Zeitspanne durch einen fest-

gelegten Querschnitt transportiert wird.
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Q=Vit

Die Stromung kann laminar oder turbulent sein. Der Fluss des Liquors durch den Shunt kann
als laminar angesehen werden. Aufgrund von Reibung ist die Geschwindigkeit in der Mitte des
Schlauches am hochsten und am Rand am niedrigsten. Der Fluss durch die kleine Offnung des

Ventils hingegen ist vermutlich turbulent. Dies erhoht den Widerstand des Ventils.

Widerstand

Hydraulischer Widerstand wird ausgedriickt als Druck pro Volumeneinheit pro Zeiteinheit
(mmH>O/cc/min). Der Widerstand ist von vielen Faktoren abhéngig, wie dem Durchmesser des
Schlauches, der Geometrie des Ventils, dem Vorhandensein von Turbulenzen und der Viskosi-
tat der Fliissigkeit. Volumenstrom, Druck und Widerstand sind durch folgende Gleichung ver-

kniipft:
Q=Ap/R Q: Volumenstrom
Ap: Druckdifferenz

R: Widerstand

Dies bedeutet, je hoher die Druckdifferenz und je niedriger der Widerstand ist, desto hoher ist
der Volumenstrom. Der Widerstand eines Shuntkatheters entspricht im Prinzip dem Widerstand
einer Rohre gegeniiber einer laminaren Stromung, was als Hagen-Poiseuillesches Gesetz

beschrieben wird:
R = 8Lp/pgr? r: Radius der Rohre
L: Lange der Rohre
u: Viskositdt der Fliissigkeit

Dies zeigt, dass der Widerstand des Silikonkatheters abhidngig von seiner Linge ist. Bei der
Kiirzung des distalen Katheters, sollte dem Beachtung geschenkt werden. AuBBerdem ist er stark

abhéngig vom Radius des Katheters, da dieser in der vierten Potenz in die Formel eingeht.

12



Viskositéat

Die Viskositit ist eine Eigenschaft von Fliissigkeiten, die ihren Widerstand gegen Schubspan-
nung beschreibt. Diese ist in Bezug auf Shunts von Bedeutung, da sie sehr temperaturabhéngig
ist und eine groBe Auswirkung bei Ventilen mit kleinen Offnungen hat. Da der Widerstand
linear abhidngig von der Viskositét ist, wéire der Volumenstrom, wenn ein Shunt einmal mit

Wasser bei Raumtemperatur und danach bei Korpertemperatur getestet werden wiirde, um 30

% hoher (1).

Druckgradient im Shuntsystem

Der Druckgradient, der den Liquorfluss in einem Shuntsystem antreibt, wird bestimmt durch:
Ap =1VP + pgh — OPV — DCP
IVP: intraventrikuldrer Druck
pgh: (Dichte*Gravitationskonstante*Hohe): hydrostatischer Druck = HP
OPV: Offnungsdruck des Ventils

DCP: distal cavity pressure: intraabdomineller Druck beim VP-Shunt = IAP)
(12)

IVP = OPV - HP - IAP  Intraventricular Intraabdominal
Pressure {IVP) Pressure (IAP)

\J/*’

Harizontal Position

OPV =5; AP & HP = 0 _Hydrostatic
VP =5 Pressure (HP)
Kl s
P Opening Pressure
Valve (OPV)
8
P

o
) Vertical Paosition
/ | i OPV = 5; IAP = 0; HP = 30
f /r IVP = -25

Abbildung 3: Druckverhdltnisse im Shuntsystem (1)
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Siphon-Effekt

Der Siphon-Effekt tritt auf, wenn Ventrikelkatheter und distaler Katheter auf unterschiedlichen
Hohen sind. Wenn der/die Patient*in von der liegenden in die aufrechte Position wechselt, wird
ein Differentialdruck (pgh) erzeugt und es entsteht eine rasche Zunahme des Volumenstroms.
Da das Ventrikelsystem nicht offen zum atmosphérischen Druck ist, wird der Liquor abflieB3en,
bis der intrakraniale Druck auf -pgh absinkt und den Siphon-Effekt ausgleicht (12). Das birgt
die Gefahr von Symptomen eines niedrigen intrakraniellen Drucks (23), der Entstehung sub-
duraler Himatome, dem vorzeitigem Verschluss der Suturen oder dem Auftreten eines Schlitz-
ventrikelsyndroms (Slit-Ventricle Syndrom). Zu Symptomen eines niedrigen intrakraniellen
Drucks kommt es bei ca. zehn bis zwolf Prozent der Patient*innen. Somit gibt es eine Vielzahl
von Patient*innen, die nicht unter dem Siphon-Effekt leiden (24). Wichtig zu verstehen ist, dass
der hydrostatische Druck, der durch die aufrechte Position entsteht (25 bis 50 cmH>0) deutlich
héher ist als der Offnungsdruck eines typischen Niedrig- (1 bis 4 cmH20) oder Hochdruckven-
tils (8 bis 10 cmH20). Das bedeutet, wechselt man zu einer hoheren Ventilstufe, reduziert dies
nur das Ausmal} des negativen intrakraniellen Drucks, der erzeugt wird, aber verhindert ihn

nicht (12).

1.3.2 Komponenten des Liquorshunts

Das Shuntsystem besteht aus einem Ventrikelkatheter, einem Ventil und einem distalen Kathe-
ter. Der Ventrikelkatheter wird in einem der Seitenventrikel platziert. Meistens wird entweder
ein frontaler oder ein occipitaler Zugangsweg gewihlt. Bisher konnte keine Préaferenz eines
bestimmten Zugangsweges gezeigt werden (25). Manchmal wird die Platzierung des Ventrikel-
katheters unter ventrikuloskopischer Kontrolle durchgefiihrt. Allerdings gibt es auch hier nicht
geniigend Evidenz dafiir, dass Komplikationsraten dadurch verbessert werden konnen (26).
Alle ventrikuldren und distalen Katheter, die zurzeit verwendet werden, sind aus synthetischem
Silikon. Eine Vielzahl von ihnen ist in ihrer ganzen Lange mit Barium beschichtet oder hat
separate Tantalmarker fiir die radiologische Kontrolle. Ventrikelkatheter werden so entworfen,
dass sie einerseits starr genug sind, um Knicke zu vermeiden und andererseits trotzdem nach-
giebig genug, um Verletzungen des Hirngewebes zu verhindern, falls die Ventrikel auf den
Katheter kollabieren. Es gibt die Katheter in verschiedenen Lingen, Formen und inneren bzw.

duBleren Durchmessern. Die inneren Durchmesser variieren von 1.0 mm bis 1.6 mm. Wechselt
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man von einem Durchmesser von 1.3 mm zu 1.0 mm, resultiert hieraus ein anndhernd dreifacher
Widerstand. Es wurden Katheter mit vertieften Offnoungen sowie gerade, gewinkelte und ange-
flanschte Katheter entwickelt (12). Angeflanschte Katheter wurden entworfen, um den Plexus
choroideus fernzuhalten und so einen Verschluss der Offnungen zu verhindern. Sie konnten

allerdings die Zahl mechanischer Obstruktionen nicht senken (27).

Der Ventrikelkatheter ist verbunden mit einem Ventil, das sich 6ffnet, wenn im Ventrikelsys-
tem ein bestimmter Druck erreicht wird. Der Liquor kann nun abflieen, wodurch der Druck
wieder sinkt und sich das Ventil schlieBt. Um Komplikationen zu reduzieren, wurden ver-
schiedenste Shuntsysteme entwickelt, doch kein Ventil weist einen klaren Vorteil den anderen
Shunts gegeniiber auf (28-32). Die gebrauchlichsten Ventile heutzutage sind Differentialdruck
Ventile (statisch und programmierbar), flussregulierende Ventile, Anti-Siphon-Devices und

Gravitationsventile.
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Differentialdruck Ventile

Es wurden zahlreiche verschiedene Differentialdruckventile entwickelt, darunter Schlitzventile,

Mitralventile, Membranventile und Kugel-Konus-Ventile (1).

SLIT

DIAPHRAGM BALL IN CONE

Abbildung 4: li. oben Schlitzventil, re. oben Mitralventil, li. unten Membranventil, re. unten Kugel-Konus-Ventil (1)

Differentialdruckventile zeichnen sich durch einen festgelegten Offnungs- und Verschluss-
druck aus. Steigt der IVP {iber diesen Druck, 6ffnet sich das Ventil und ldsst den Liquor bei
einem vom Widerstand des Systems bestimmten Volumenstrom abflieBen, bis der Druck unter
den Verschlussdruck féllt. Programmierbare Ventile funktionieren nach dem gleichen Prinzip,
nur dass der Offnungsdruck verstellt werden kann (12). Das in der KUNO Klinik St. Hedwig
der Barmherzigen Briider Regensburg unter anderem verwendete programmierbare Ventil
COoDMAN MEDOS hat einen verstellbaren Kugel-Feder-Mechanismus, bei welchem die Span-
nung der Feder verstellt und so der Offnungsdruck zwischen 30 und 200 mmH,O variiert wer-

den kann (1).
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Flussregulierende Ventile

Flussregulierende Ventile wurden entwickelt, um bei ansteigendem Druckgradienten den
hydrodynamischen Widerstand zu erhdhen, damit die Flussrate konstant bleibt. Der Differenti-
aldruck kontrolliert also den Widerstand. Die Druck-Fluss-Kurven solcher Ventile sind sig-
moidférmig. Ein Ventil dieser Gruppe ist beispielsweis das CORDIS ORBIS SIGMA Ventil. Es
besitzt eine Rubinnadel, die in einen beweglichen Rubinring passt. Erhoht sich der Druck, wird
der Rubinring nach unten verlagert. Da die Nadel kegelformig ist, verkleinert sich dadurch die
Offnung, was den Widerstand erhoht und somit den Fluss reduziert. Erhéht sich der Druck
weiter, wird der Ring noch weiter nach unten bewegt, bis der Widerstand wieder geringer ist

und es zu einer starken Zunahme des Flusses kommt (12).

Abbildung 5: Schema des Mechanismus, mit welchem eine Flussregulierung erreicht wird (1)

Bei flussregulierenden Ventilen kommt es weniger zum Siphon-Effekt und zur Uberdrainage
und sie konnen Symptome eines niedrigen intrakraniellen Drucks verringern (23). Allerdings
begiinstigen die kleinen Offnungen flussregulierender Ventile Obstruktionen (30) und sie nei-
gen durch den hohen Wiederstand zu postoperativen Liquoransammlungen unter der Kopthaut,

sogenannten Liquorkissen (12).
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Anti-Siphon-Device (ASD)

ASDs wurden entwickelt, um eine Uberdrainage zu verhindern. Der ASD wird normalerweise
unter der Kopthaut platziert und hat eine kleine Membran, die den Liquorfluss reduziert, wenn
der Druck im Shunt unter den atmosphérischen Druck fillt. Steigt der Druck im Inneren, bewegt
sich die Membran weg von der Offnung und der Liquor kann abflieBen. Sinkt er, bewegt sich

die Membran nach unten und verschlieft die Offnung (33).

Antisiphon Device

P = atmospheric

P = atmospheric

Abbildung 6: Schema eines Anti-Siphon-Devices (1)

Gravitationsgesteuerte Ventile

Mit gravitationsgesteuerten Ventilen versucht man den Siphon-Effekt zu reduzieren, indem
sich, wenn der/die Patient*in steht oder sitzt, der Offnungsdruck durch die Gravitation erhoht.
Ein solches Ventil ist beispielsweise das Cordis-Horizontal-Vertikal Ventil fiir lumboperito-
neale Ableitungen. Dieses hat zwei Ventile. Das Einlassventil ist ein Kugel-Feder Ventil und
verdndert sich nicht durch die rdumliche Position des Korpers. Das Auslassventil besitzt eine
Rubinkugel, die in einem Konus sitzt und drei rostfreie Stahlkugeln, iiber der Rubinkugel. In
der aufrechten Position driicken die Stahlkugeln die Rubinkugel in den Konus und sorgen so
fiir einen hohen Widerstand. In der liegenden Position rollen die Kugeln weg vom Konus und
erlauben einen Fluss bei geringem Widerstand. Deshalb ist bei Gravitationsventilen die richtige

Positionierung sehr wichtig (12) (Abb.7).
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Horizontal-Vertical Valve

Horizontal Low Resistance

Vertical High Resistance

Abbildung 7: Schema eines Gravitationsgesteuerten Ventils (1)

Nachdem nun die Funktionsweise eines Liquorshunts und dessen Komponenten beschrieben
wurden, werden im Folgenden die verschiedenen Komplikationen, die mit Shunts einhergehen

konnen, erlautert.

1.3.3 Komplikationen

Zu den hiufigsten Shuntkomplikationen zéhlen mechanische Probleme und Infektionen. Die

meisten Komplikationen treten im ersten Jahr nach der Shuntanlage auf. (34)

1.3.3.1 Infektion

Die Infektionsrate wird sehr unterschiedlich beschrieben, liegt meist aber zwischen 5 und 15 %
(30,35,36). Hiervon treten in etwa zwei Drittel im ersten Monat nach der Shuntanlage auf (37).
Shuntinfektionen entstehen meist durch Kolonisation mit Keimen der Hautflora, welche die
Ventrikel entweder wahrend der Operation oder postoperativ iiber die Wunde besiedeln. Typi-
sche Keime sind Staphylokokkus epidermidis und Staphylokokkus aureus (35,38—40). Die
Risiken, die eine Infektionen begiinstigen, sind gut erforscht. So konnte beispielsweise ein

Zusammenhang zwischen Shuntinfektionen und niedrigerem Alter des Kindes bei der
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Shuntanlage gezeigt werden. Des Weiteren stellt die operative Revision des Shunts ein erhdhtes
Risiko dar. Autoren berichten, dass eine Revision mit einem mehr als 3-fach hoherem Risiko
fiir eine Infektion einhergeht, zwei oder mehr Revisionen mit einem 13-fach hoherem Risiko
(36,41). Weitere Variablen, die das Risiko einer Infektion erhohen, sind das Auftreten eines
postoperativen Liquorlecks und unbeabsichtigte Beriihrungen des Shuntsystems mit kaputten
Handschuhen wéhrend der Operation (39). Kein Zusammenhang besteht hingegen zwischen
Infektionen und der Lénge des Klinikaufenthalts vor der Shuntanlage (36). Praoperative Anti-
biotikagabe senkt das Risiko einer Infektion (42) und auch die Verwendung von antibiotisch-
imprégnierten Kathetern scheint das Risiko zu reduzieren (43). Eine Shuntinfektion duflert sich
oft durch sehr wenige oder teilweise keine Symptome. Anzeichen konnen Fieber, Shuntdys-
funktion und meningeale Reizerscheinungen, sowie Bauchschmerzen bei VP-Shunts sein (44).
Meist wird der Shunt (teilweise) entfernt, zeitweise eine Aullenableitung angelegt und eine an-
tibiotische Therapie begonnen. Ist der Liquor wieder keimfrei, erfolgt eine Neuanlage. Es liegt
nicht ausreichend Evidenz vor, um entweder die vollstindige oder die teilweise Entfernung des
Shunts als bevorzugte Strategie zu empfehlen. Aulerdem konnte auch nicht ausreichend Evi-
denz gefunden werden, um eine intrathekale Applikation von Antibiotika zusitzlich zur syste-
mischen Antibiotikatherapie zu empfehlen (45). Bei der parenteralen Antibiotikagabe erfolgt
zundchst eine kalkulierte Therapie. Hierfiir wird Vancomycin (15 mg/kg KG i.v. pro Dosis alle
6 Stunden) und ein weiterer Wirkstoff, um die gram-negativen Bakterien abzudecken, empfoh-
len (z.B. Ceftriaxon 100 mg/kg KG i.v. pro Tag aufgeteilt in zwei Dosen). Sobald ein bestimm-
ter Erreger in einer Kultur nachgewiesen wird, sollte auf eine gezielte Antibiotikatherapie

umgestiegen werden (46).

1.3.3.2 Obstruktion

Ein weiterer wichtiger Grund fiir Shuntversagen sind mechanische Komplikationen. Auch diese
treten vor allem im ersten Jahr nach der Anlage auf. Am héufigsten sind Obstruktionen, vor
allem des Ventrikelkatheters. Diese duflern sich klinisch in Form eines erhéhten intrakraniellen
Druck (ICP). Bei Siuglingen zeigt sich dies meist durch Fiitterungsprobleme, Ubelkeit, Erbre-
chen, Reizbarkeit und eine ballonierte Fontanelle. Altere Kinder und Erwachsene prisentieren
sich mit Kopfschmerzen, kognitiven Schwierigkeiten, Ubelkeit, Erbrechen und Schlifrigkeit.
In der Bildgebung konnen meist vergroBBerte Ventrikel nachgewiesen werden (47). Ventrikel-
katheterobstruktionen machen, wie oben erwihnt, den grofiten Teil der Shuntversagen aus (48).
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In der Literatur werden zahlreiche Zellen und Gewebe beschrieben, die hierfiir verantwortlich
sind, allerdings unterscheidet sich die Literatur sehr darin, welchen Zellen und Geweben sie
eine grofere Rolle zuteilt. Der Plexus choroideus wird oft als hauptverantwortliches Gewebe
fiir Ventrikelkatheterobstruktionen gesehen. Allerdings wurde die Rolle, die er an Obstruktio-
nen des zentralen Katheters spielt, innerhalb des letzten halben Jahrhunderts fiir immer geringer
erachtet (47). Blegvad et al. (49) untersuchten elf Ventrikelkatheter und fanden in sechs davon
Gewebspfropfen. Bei der ndheren Untersuchung dieser zeigte sich, dass alle aus vaskularisier-
tem Gliagewebe bestanden. Des Weiteren fanden sie aktivierte Makrophagen, Riesenzellen und
teilweise Eosinophile. Auch in Ventilen konnten die gleichen Zellen nachgewiesen werden.
Sarkiss et al. (50) untersuchten 85 verstopfte Ventrikelkatheter und teilten die Obstruktionen in

drei Gruppen ein:

1. Entziindlich: Vorhandensein entziindlicher Zellen wie Makrophagen, aktivierte
Mikroglia und Lymphozyten
2. Reaktiv: Vorhandensein reaktiver Astrozyten, Rosenthalfasern

3. Normales Hirngewebe: Plexus choroideus

Entziindliche Zellen machten hierbei 31 % aus, reaktive 59 % und Plexus choroideus nur 7 %.
Sie setzten diese verschiedenen Reaktionen in den zeitlichen Zusammenhang und gehen davon
aus, dass nach der Shunt-Anlage und der damit verbundenen mechanischen Belastung zunéichst
entziindliche Vorgénge im Vordergrund stehen und spéter eher die Reaktion auf den Fremd-
korper. Hanak et al. (48) verlegten 2016 den Fokus weiter weg vom Plexus choroideus und

zeigten, dass vor allem Astrozyten und Mikroglia direkt an die Katheteroberfldche binden.

1.3.3.3 Diskonnektion

Neben Obstruktionen treten auch Diskonnektionen des Shuntsystems auf. Diese sind verant-
wortlich fiir etwa 14 % der Komplikationen (27). Da die meisten Shuntsysteme aus mehreren
Komponenten bestehen, kann eine Losung der verschiedenen Komponenten voneinander zu
einer Shuntdysfunktion fiihren. Diskonnektionen gehdren zu den frithen Komplikationen und
sind meist eine Folge von Fehlern bei der Operation. Hierzu zéhlt, dass die Katheter nicht
vollstindig auf die Konnektoren gesteckt wurden oder die Knoten nicht fest genug gekniipft
wurden (47). Wenn die Kontinuitdt des Shuntsystems unterbrochen wird, hemmt dies den Li-

quorfluss und es kommt zu Symptomen eines Hydrozephalus. Bei Schlauchabbriichen kann es
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zu milderen oder gar keinen Symptomen kommen. Bei der Untersuchung koénnen sich in der
CT/MRT Liquoransammlungen entlang des Shuntverlaufs abbilden. Eine Diskonnektion
erfordert eine chirurgische Reparatur. Teilweise konnen die Komponenten wieder verbunden
werden, ohne dass sie ausgetauscht werden miissen. Manchmal ist es allerdings notwendig,
einzelne Teile zu erneuern. Um eine Diskonnektion zu verhindern, ist darauf zu achten, dass
keine zu groBle Spannung auf den Kathetern ist, da auch dies Diskonnektionen verursachen
kann. Zudem ist eine suffiziente Knotentechnik wichtig (47). Eine Studie von 2020 zeigt, dass
es bei der Verwendung chirurgischer Knoten seltener zu Diskonnektionen kommt als bei der
Verwendung von Wiirgeknoten (51). Zur Reduzierung dieser Gefahren gibt es zwar Shuntsys-
teme, die nur aus einem Teil bestehen, jedoch stellen diese grofere Schwierigkeiten bei der

Revision dar und limitieren die Ventilauswahl (47).

1.3.3.4 Migration

Ein weiterer Grund fiir eine Shuntkomplikation besteht in einer Lageverdnderung des Shunts.
Dies kann zum einen beim zentralen Katheter vorkommen, wenn er aus dem Ventrikel zuriick-
rutscht. Zum anderen kommt es auch vor, dass der distale Katheter aus dem Atrium, Pleuraraum
oder dem Peritoneum gleitet. Durch das Wachstum des Kopfes kann sich die Position des
Ventrikels verdndern, dies ist jedoch sehr selten. Meist bleibt der Ventrikelkatheter, wenn er
richtig platziert wurde, im Ventrikel, selbst wenn das Kind wichst. Der weitaus hdufigere
Grund fiir eine Migration des Ventrikelkatheters ist, dass distale Shuntanteile nicht mehr frei
beweglich im Gewebe liegen und dadurch den Ventrikelkatheter, wenn das Kind wichst, aus
dem Ventrikel ziehen. Die Diagnose dieser Komplikation wird in aller Regel radiologisch
gestellt und die Therapie besteht aus der Anlage eines neuen Ventrikelkatheters. Auch
Lageverdanderungen des distalen Katheters treten aufgrund von Wachstum auf. Dies spielt vor
allem eine Rolle bei VA-Shunts, bei welchen die Katheterspitze zuriick ins venose System und
dann in das Gewebe des Halses gezogen werden kann. Seltener passiert dies bei VP-Shunts,
weil die distalen Katheter hier nicht eine bestimmte Lange haben miissen und man einen lén-
geren Katheter, der Raum fiir Wachstum ldsst, implantieren kann. Dies bietet einen gro3en
Vorteil gegeniiber anderen Ableitungen. Obwohl bei VP- und VPL-Shunts das Risiko fiir La-
geverdanderungen des Katheters gering ist, empfiehlt es sich, regelméBige radiologische Kon-

trollen des Shuntverlaufs durchzufiihren (47).
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1.3.3.5 Uberdrainage

Ein weiteres Problem ist die Uberdrainage. Unter Uberdrainage versteht man einen zu starken
Liquorabfluss bei funktionierendem Shunt. Dies tritt vor allem in aufrechter Position auf und
fiihrt zu einem niedrigen intrakraniellen Druck. Hierdurch treten Symptome wie posturale
Kopfschmerzen und Ubelkeit auf, aber auch subdurale Himatome und Kraniosynostose (52).
Durch chronische Uberdrainage werden die Ventrikel enger, was dazu fithren kann, dass der
Katheter am Ependym und dem Plexus choroideus anliegt. In der Folge werden die Locher im
Katheter verschlossen, der Liquorabfluss wird gestort und es kommt zu einem erhohten ICP.

Dies wird als Schlitzventrikelsyndrom bezeichnet (53).

1.3.3.6 Spezifische Komplikationen je nach Ableitungsort

Aullerdem gibt es spezifische Komplikationen je nach Korperhohle, in welche abgeleitet wird.
VP-Shunts werden heutzutage am hiufigsten verwendet, da das Peritoneum leicht chirurgisch
zuginglich ist und es eine groBe Fliche zur Absorption des Liquors bietet. Daher wird es,
solange keine Kontraindikation besteht, bei allen initialen Shuntanlagen als Absorptionsort
gewahlt (47). Bei VP-Shunts ist es wichtig zu verstehen, dass der intraabdominelle Druck den
Widerstand des Liquorflusses mallgeblich beeinflusst. Bei Patient*innen, die an Obstipation
leiden, kann dies zu einem erhohten intraabdominellen Druck fithren und so den Liquorfluss
behindern. Dies kann zu den gleichen Symptomen fithren wie ein Shuntversagen. Wenn also
ein Kind, bei welchem Obstipationen bekannt sind, mit milden bis méBigen Kopfschmerzen
oder Ubelkeit vorstellig wird, kann es hilfreich sein, zunichst die Obstipation zu behandeln
(54). AuBerdem kann es bei VP-Shunts zu peritonealen Pseudozysten kommen, welche eine
Manifestation einer nicht-schmerzhaften leichtgradigen Shuntinfektion sind. Diese dhneln in
threr Symptomatik Shuntobstruktionen und treten oft in Kombination mit abdominellen
Schmerzen und Magen-Darm-Beschwerden auf. Eine Pseudozyste entsteht durch eine Verdi-
ckung der serosen Haut des Peritoneums aufgrund einer chronischen Entziindung. Wenn es zu
einem Shuntversagen in Folge einer Pseudozyste kommt, wird zunéchst eine externe Drainage
angelegt und bei Wiederanlage des Shuntsystems das Peritoneum als Ableitungsort gemieden.
Nach der Untersuchung von Liquorproben sollte eine empirische Antibiotikatherapie begonnen
werden. Die Neuanlage kann erfolgen, wenn die Kulturen steril bleiben (47,55,56). Weitere

seltene Komplikationen von VP-Shunts sind Allergien gegen Katheterbestandteile oder die
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Perforation der Darm- oder Blasenwand durch den Peritonealkatheter, wobei er schlie3lich

durch die Harnréhre oder den Anus zum Vorschein kommen kann (57,58).

Bei Patient*innen mit VA-Shunts ist ein hdufiger Grund fiir eine Revision, dass der distale
Katheter verldngert werden muss, weil das Kind gewachsen ist. In einer Studie zu Langzeit-
Ergebnissen von VA-Shunts war dies fiir 66 % der Revisionen verantwortlich (59). AuBBerdem
kann es bei atrialen Shunts zur Thrombenbildung und zu Rhythmusstérungen kommen (60).
Eine seltene, aber sehr ernstzunehmende Komplikation, ist die Shunt-Nephritis. Es handelt sich
dabei um eine progressive sekundédre Nierenerkrankung, welche mit Proteinurie einhergeht.
Symptome sind ein Nephrotisches Syndrom, Himaturie, Fieber, Andmie, Hepatosplenomegalie
und Bluthochdruck. Auch die Shunt-Nephritis wird meist durch Keime der Hautflora ausgelost
und tritt daher in aller Regel in den ersten Monaten nach der Shuntanlage auf. Wird eine Shunt-
Nephritis diagnostiziert, sollte sofort die Entfernung des Shuntsystems erfolgen und eine

zunéchst breite Antibiotikatherapie begonnen werden, bis der Erreger bestimmt wurde (47,61).

1.3.4 Outcome

Das Outcome ist abhingig von der Atiologie des Hydrozephalus, den damit assoziierten
Abnormititen und Komplikationen wie z.B. Infektionen. Ohne Therapie ist die Uberlebensrate
sehr niedrig. Die Wahrscheinlichkeit fiir ein Neugeborenes mit Hydrozephalus das Erwachse-
nenalter unbehandelt zu erreichen liegt zwischen 20 und 23 % (62). Die chirurgische Therapie
verbesserte das Uberleben deutlich und senkte die Mortalitiit von nicht-tumor-assoziiertem
Hydrozephalus auf unter 5 %. In einer Langzeitstudie von Hoppe-Hirsch et al. (63) zeigen neu-
rologische Untersuchungen nach zehn Jahren motorische Defizite bei 60 % der Kinder, visuelle
oder auditive Defizite in 25 %, und Epilepsie bei 30 %. Der IQ (Intelligenzquotient) ist bei 32
% der Kinder iiber 90 und eine Integration in das normale Schulsystem ist fiir 60 % moglich.
In dieser Studie wurden Kinder mit verschiedenen Atiologien des Hydrozephalus untersucht.
So hatten 20 % einen posthdmorrhagischen Hydrozephalus, 18 % postinfektiosen Hydrozepha-
lus, 16 % eine Meningomyelozele, 12 % eine Aqdduktstenose, 27 % Hydrozephalus unklarer
Genese und sieben Prozent andere Ursachen. Auffallend war, dass die Meningomyelozelepati-
ent*innen die besten Intelligenzquotienten hatten. Auch neuere Studien zeigen dhnliche Ergeb-
nisse. So berichtet eine Langzeitstudie von 2016 iiber einen IQ von mindestens 85 in 42 % der

Kinder. 86 % der Kinder kénnen ohne Hilfsmittel gehen (64). Das revisionsfreie Uberleben
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des Shunts liegt laut einem Review von 2012 bei 70 % nach einem Jahr und bei 40 % nach zehn
Jahren. Eine Shuntunabhingigkeit kann laut diesem Review bei 3 bis 9 % der Patient*innen

erreicht werden, allerdings gibt es hier Unterschiede in der Definition (65).

1.4  Ziel der Arbeit

Die Entwicklung des ersten implantierten Shunts von Nulsen und Spitz im Jahr 1949 revoluti-
onierte damals die Therapie des Hydrozephalus (2). Da die Zahl der Komplikationen dieses
Shunts sehr hoch war, wurden seitdem zahlreiche Modifikationen dessen und andere Ventile
getestet (66). Doch noch immer versagen 30 % der Shunts innerhalb des ersten Jahres nach
Implantation (65). In der KUNO Klinik St. Hedwig der Barmherzigen Briider Regensburg wur-
den in den letzten Jahren viele Kinder mit Hydrozephalus behandelt. Die Auswertung der Daten
kann nun Aufschluss iiber die Art der aufgetretenen Komplikationen und deren Behandlung
geben. Ziel ist es, zu untersuchen, ob es signifikante Unterschiede zwischen den verschiedenen
Ventiltypen gibt. Zum einen zwischen programmierbaren und nicht programmierbaren Venti-
len und zum anderen zwischen dem CODMAN MEDOS-HAKIM Ventil und verschiedenen anderen
Ventilen, wie dem DELTA-VENTIL, dem PAEDIGAYV Ventil und dem SPiTZ-HOLTER Ventil. Dies
wird sowohl fiir einen Ein-Jahres-Zeitraum als auch fiir einen Fiinf-Jahres-Zeitraum ab der An-
lage des Shunts untersucht. Da es sich um ein retrospektives Studiendesign handelt, konnen
jedoch keine Kausalzusammenhénge nachgewiesen werden. Auerdem sind die Fallzahlen der
Untergruppen teilweise sehr gering. Der Hydrozephalus stellt allerdings ein seltenes Krank-
heitsbild dar, weswegen es schwierig ist, groflere Fallzahlen zu erlangen. Ein Vorteil der Studie
ist, dass Daten iiber einen langen Zeitraum gesammelt wurden und so Aussagen iiber einen

Langzeitverlauf gemacht werden kdnnen.
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2 Material und Methoden
2.1 Patientenkollektiv

Das Patientenkollektiv setzt sich zusammen aus allen Shuntanlagen und Revisionsoperationen
bei der Diagnose Hydrozephalus in der KUNO Klinik St. Hedwig der Barmherzigen Briider
Regensburg von 01.01.2000 bis 05.09.2018, sowie aus Patient*innen, die sich zwischen
01.01.2015 und 20.09.2018 in der Hydrozephalussprechstunde vorgestellt haben. Einschluss-
kriterin der Studie sind die Diagnosen G91.-, Q03.-, Q05.- und P91.7 nach ICD 10 Code sowie

ein Alter unter 18 Jahren.

Ausschlusskriterien sind, wenn keine Shuntanlage erfolgte, wenn Operationen in einem ande-
ren Klinikum durchgefiihrt wurden und keine Informationen iiber die Art der aufgetretenen

Komplikation vorliegen oder aus anderen Griinden wichtige Daten fehlen (Tab.1).

Einschlusskriterien Ausschlusskriterien
Diagnosen G91.- Keine Shuntanlage

QO03.- Shuntanlage extern

QO05.- Revisionsoperation extern
P91.7 Fehlende Daten

Alter < 18 Jahre

Tabelle 1: Ein- und Ausschlusskriterien

Primér wurden 125 Patient*innen ermittelt, hiervon mussten 21 Patient*innen ausgeschlossen
werden, welche keine Shuntanlage und z.B. stattdessen nur eine externe Drainage oder ein
Rickham-Reservoir erhielten, 12 Patient*innen, bei welchen die Shuntanlage extern erfolgte
und 12 Patient*innen, bei welchen eine Revisionsoperation in einem anderen Klinikum durch-
gefiihrt wurde oder aus anderen Griinden wichtige Daten fehlen. So blieben am Ende 80
Patient*innen {ibrig. Aussagen zu einem 5-Jahres-Verlauf konnen bei 68 Patient*innen gemacht
werden, da die Operation bei sieben Patient*innen noch nicht fiinf Jahre zuriickliegt und fiinf
Patient*innen einen Beobachtungszeitraum von weniger als fiinf Jahren haben, telefonisch aber

nicht zu erreichen sind (Abb. 8).
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» Keine Shuntanlage: 21

Externe Shuntanlage:
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Abbildung 8: Patientenkollektiv
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Nicht
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2.2 Methodik
2.2.1 Datenerhebung

Zunichst wurden anhand der elektronisch vorliegenden Akten Daten erhoben. Danach folgte
die Datenerhebung anhand der Papierakten der Patient*innen, deren Shuntanlage vor 2007 statt-

fand. Hierbei wurden folgende Parameter erfasst:

e Personliche Daten
o Geburtsdatum
o Geschlecht
o Friihgeburtlichkeit
o Mehrling
Es wurde erfasst, ob es sich um eine Zwillings- oder Drillingsgeburt handelt.
o Grund des Hydrozephalus
Hierbei wurde unterschieden zwischen einem posthdmorrhagischen Hydrozephalus
nach einer intraventrikuldren Blutung (meist bei Friihgeborenen), einem Hydrozephalus
bei Spina bifida (Meningomyelozele), einem Hydrozephalus aufgrund eines Tumors
oder einer anderen Raumforderung, einem Hydrozephalus nach einem traumatischen
Geschehen, einer Aquaduktstenose, einem Hydrozephalus unklarer Genese und weite-
ren Ursachen (zu diesen zdhlen die Arachnoidalzyste, die Dandy-Walker-Fehlbildung,
das Charge-Syndrom und subdurale Hygrome)
e Daten zur Erstanlage des Shunts
o Art der primdren Versorgung
Hierbei wurde unterschieden zwischen einem VP-Shunt, einem VA-Shunt,
einem subduroperitonealen Shunt, einer zystoperitonealen Ableitung und einem
Subarachnoperitoneal-Shunt.
o Anlage einer Auf3enableitung
Es wurde registriert, ob vor der Shuntanlage eine Aullenableitung angelegt
wurde.
o Anlage eines Rickham-Reservoirs
Auch eine Anlage eines Rickham-Reservoirs vor der Shuntanlage wurde erfasst.
o Datum der Erstanlage
Hieraus kann das Alter der Patient*innen zum Operationszeitpunkt errechnet

werden.
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(@)

Ventiltyp

Die Ventiltypen wurde unterteilt in das CODMAN HAKIM MEDIUM/HIGH Ventil
mit bzw. ohne ASD, das CODMAN HAKIM MEDIUM/LOW Ventil mit bzw. ohne
ASD, das DELTA-VENTIL, das programmierbare CODMAN-HAKIM Ventil, das
PAEDIGAYV Ventil, das SPITZ-HOLTER Ventil und sonstige Ventile.

Seite des Shunts

Es wurde notiert, in welchem Seitenventrikel der Shunt platziert wurde.

Druckumstellung bei verstellbaren Ventilen

Es wurde dokumentiert, wenn bei programmierbaren Ventilen eine Umstellung der

Druckstufe durchgefiihrt wurde.

Daten zu allen Revisionsoperationen

(@)

(@)

Zeitpunkt des Auftretens der Komplikation

Zur Vereinheitlichung wurde als Zeitpunkt der Komplikation das Datum der
Revisionsoperation gewihlt. Hieraus kann berechnet werden, nach welcher Zeit
die Komplikation auftrat.

Art der Komplikation

Hier wurde zwischen einer Obstruktion, einer Dislokation, einer Diskonnektion,
einer Infektion, einem Hautdefekt, einer Uberdrainage, einem filschlichen
Verdacht auf eine Komplikation und sonstigen Komplikationen differenziert. Zu
den sonstigen Komplikationen zédhlen beispielsweise eine Bildung von Liquor-
kissen, Liquorzysten oder eine notwendige Verldngerung des distalen Katheters
bei VA-Shunts.

Therapie der Komplikation

Es wurde sowohl dokumentiert, ob eine teilweise/komplette Revision des Shunt-
systems stattfinden musste, als auch, ob zeitweise eine Auflenableitung durch-
gefiihrt wurde. Dariiber hinaus wird festgehalten, wenn eine antibiotische
Behandlung notwendig war oder ein Wechsel auf eine andere Ableitungsart

vollzogen wurde.

Exitus letalis

Der todliche Ausgang einer Komplikation wurde erfasst.

Letzte komplikationsfreie Sichtung des Kindes

Es wurde das Datum notiert, an welchem das Kind zuletzt komplikationsfrei gesichtet

wurde oder telefonisch die Komplikationsfreiheit bestétigt wurde.
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Diese Informationen fanden sich in Arztbriefen, Operationsberichten und Ambulanznotizen.
Danach wurde telefonisch Kontakt aufgenommen mit den Patient*innen, bei denen keine

Komplikation bekannt war, aber deren Beobachtungszeitraum kiirzer als fiinf Jahre war.

Eine Revisionsoperation oder die Notwendigkeit einer antibiotischen Therapie wurden als
Komplikation angesehen. Auch offene Ventilpriifungen, bei starkem Verdacht auf Ventildys-
funktion, wurden dazugezihlt. Bei programmierbaren Ventilen wurde es nicht als Komplika-

tion gewertet, wenn das Ventil umgestellt werden musste.

Die Daten wurden anonymisiert, indem jedem Kind eine Identifikationsnummer zugeteilt

wurde.

2.2.2 Datenanalyse

Die Daten wurden mit dem Tabellenkalkulationsprogramm Excel erfasst und anschlieBend mit
Hilfe des Programms IBM SPSS Statistics 25 fiir Windows ausgewertet. Die deskriptive Ana-
lyse kategorischer Parameter erfolgte durch die Berechnung absoluter und relativer Haufigkei-
ten, sowie Mittelwert, Median und Standardabweichung. Mit Hilfe von Kreuztabellen und des
exakten Tests nach Fisher wurden Differenzen zwischen den verschiedenen Vergleichsgruppen
berechnet. Hierbei wurde ein p-Wert von < .05 als statistisch signifikant gewertet. AuBBerdem

wurden Kaplan-Meier-Kurven erstellt.
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3  Ergebnisse
3.1 Patientenkollektiv

Das Patientenkollektiv setzt sich zusammen aus 80 Patient*innen, von welchen 49 (61.3 %)
ménnlich und 31 weiblich (38.8 %) sind. Sie wurden zwischen 1990 und 2018 geboren und
waren bei der Shuntanlage zwischen null Tagen und acht Jahren alt (Mdn = 69.0 Tage, IQA =
98, M = 131.5, SD = 374.1).

Die haufigsten Ursachen fiir den Hydrozephalus waren ein posthdmorrhagischer Hydroze-
phalus nach intraventrikuldrer Blutung, meist im Rahmen einer Frithgeburt, und ein Hydroze-

phalus bei Meningomyelozele (MMC) (Tab.2).

Absolute Hiiufigkeit Relative Hdaufigkeit
Posthdmorrhagisch 41 513 %
MMC 15 18.8 %
Aqudduktstenose 5 6.3 %
Traumatisch 3 3.8%
Tumor /Raumforderung 3 3.8%
Unklarer Genese 4 5.0%
Sonstiges 9 11.3 %
Gesamt 80 100 %

Tabelle 2: Atiologien des Hydrozephalus.

Zu den sonstigen Ursachen zdhlen die Arachnoidalzyste, die Dandy-Walker-Fehlbildung, das
Charge-Syndrom, subdurale Hygrome und drei Kinder, bei welchen die Ursache nicht
nachvollzogen werden konnte. 47 der Kinder sind Frithgeborene (58.8 %). Auflerdem sind zehn
der Kinder Zwillinge (12.5 %) und eines ein Drilling. Nur in einem Fall sind beide Zwillinge

betroffen. In den restlichen Fillen sind die Geschwisterkinder nicht betroffen.
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3.2 Shuntanlage

Die Shuntanlagen fanden zwischen 27.06.1990 und 06.06.2018 statt. 71 davon waren VP-
Shunts, sechs subduroperitoneale Shunts, zwei zystoperitoneale Ableitungen und ein subarach-
noperitonealer Shunt. Bei sieben Patient*innen wurde der VP-Shunt im Verlauf durch einen
VA-Shunt ersetzt. Die Griinde hierfiir waren viermal Infektionen, einmal eine Obstruktion des
Peritonealkatheters, einmal eine weitere Zunahme des Kopfumfanges nach Austausch des VP-
Shunts und einmal eine peritoneale Liquorzyste. Bei zwei wurde danach wieder zu einem VP-
Shunt gewechselt. In einem Fall, weil der Herzkatheter zu kurz war und ausgetauscht werden
musste. Stattdessen wurde die Entscheidung zur erneuten VP-Shuntanlage getroffen. Im ande-
ren Fall bestand eine Abknickung des Katheters im Halsbereich. Hieraufhin wurde der Katheter
zuriickgezogen. Bei jedoch weiterhin bestehenden Hirndruckzeichen erfolgte die Anlage einer
Peritionealableitung. 12 Patient*innen (15 %) hatten vor der Anlage des Shunts zunéchst eine

externe Drainage und 25 (31.3 %) hatten vorher ein Rickham-Reservoir.

3.3 Komplikationen

Insgesamt traten 120 Komplikationen bei 52 Patient*innen in einem Nachbeobachtungszeit-
raum von im Median 8.6 Jahren auf (Mdn = 103 Monate, IQA = 108, M =99.6, SD =70.5). Sie
ereigneten sich zwischen zwei Tagen und 16 Jahren nach der Shuntanlage (Mdn = 440.5 Tage,
104 =2332, M = 1394.4, SD = 1748.8). Die haufigste Ursache fiir eine Komplikation war eine
Obstruktion, meist des Ventrikelkatheters, gefolgt von Infektionen des Shuntsystems (Tab.3).

Absolute Hiiufigkeit Relative Hiufigkeit
Obstruktion 59 49.2 %
Infektion 18 15.0 %
Dislokation 9 7.5 %
Diskonnektion 7 5.8%
Uberdrainage 6 5.0%
Hautdefekt 4 33%
Sonstiges 14 11.7 %
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Fdlschlicher Verdacht auf 2 1.7 %

Komplikation
Fehlende Daten 1 0.8 %
Gesamt 120 100 %

Tabelle 3: Ursache der Komplikationen

14 Komplikationen hatten andere Ursachen, zu welchen die Bildung von
Liquorkissen (n = 3) oder Liquorzysten (n = 3), die Erweiterung eines weiteren Vetrikels (n =
2) und die notwendige Verldngerung des distalen Katheters bei VA-Shunts (n = 1) zdhlt. Au-
Berdem zéhlen hierzu auch Infektionen im Abdomen, bei welchen der Shunt entfernt werden
musste, um eine Shuntinfektion zu verhindern (n = 2). In einem Fall konnte das programmier-
bare Ventil nicht mehr verstellt werden und in einem weiteren war der Offungsdruck des Ven-
tils zu hoch. Aulerdem kam es bei einem Kind zu einer unklaren Hirnstammeinklemmung. Zu
einer Komplikation fehlen die Daten und der Grund ist daher unbekannt und zwei Mal fand
eine Operation bei einem Verdacht auf eine Komplikation statt, der sich intraoperativ nicht
bestitigte. Hiervon bestand in einem Fall bei Fieber und Erbrechen der Verdacht auf eine
Shuntinfektion, die sich in einer explorativen Laparoskopie nicht bestétigte. Im anderen Fall
wurde bei einer MRT der Verdacht auf eine Shuntobstruktion gestellt. Hieraufhin erfolgte eine
offene Ventilpriifung, bei welcher der Shunt durchgéngig war. Mdglicherweise war hier die
Spiilung bereits die Therapie und das Abflusshindernis konnte durch die Spiilung geldst wer-

den.

Die Lokalisation der Obstruktionen zeigt Tabelle 4. Am hdufigsten waren sie im zentralen
Katheter lokalisiert (n = 24, 40.7 %). Bei den Féllen, bei welchen die genaue Lokalisation nicht
bestimmt werden konnte, erfolgte meist (n = 6) ein kompletter Wechsel aller Shuntbestandteile,
worauf der Shunt wieder durchgéngig war. In einem Fall bestand eine Abknickung des Shunts

am Halsbereich. Auch hier erfolgte eine komplette Neuanlage.
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Absolute Hiufigkeit
Zentraler Katheter 24
Ventil & ASD 8
Distaler Katheter 8
Zentraler Katheter & Ventil/ ASD 9
Distaler Katheter & Ventil/ASD 3
Lokalisation der Obstruktion unbekannt 7
Gesamt 59

Tabelle 4: Lokalisation der Obstruktion

Relative Haufigkeit

40.7 %
13.6 %
13.6 %
15.3 %
5.1%
11.9 %
100 %

Das zeitliche Auftreten der Komplikationen ist in Abbildung 9 dargestellt. Die meisten Kom-

plikationen (n = 59, 46.7 %) traten innerhalb des ersten Jahres auf. Weitere zehn Prozent im

zweiten Jahr. 35 Komplikationen (29.2 %) traten nach mehr als fiinf Jahren auf. Zwei Pati-

ent*innen verstarben in Folge einer Komplikation.
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Abbildung 9: Zeitliches Auftreten der Komplikationen
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Elf von 18 Shuntinfektionen traten im ersten Jahr nach der Erstanlage auf. Hiervon zeigte sich

allerdings nur eine Infektion in den ersten drei Wochen nach der Shuntanlage (Tab. 5).

Zeitliches Auftreten der Infektion in Mo- Absolute Hiufigkeit  Relative Hiufigkeit

naten nach Anlage (Revision)

0 3 16.7 %
1 4 222 %
2 (davon 1 x 1 Monat nach Revision) 2 11.1%
3 1 5.6 %
4 (2 Monate nach Revision) 1 5.6 %
23 (3 Monate nach Revision) 1 5.6 %
32 (4 Monate nach Revision) 1 5.6 %
43 1 5.6 %
54 (3 Monate nach Revision) 1 5.6 %
100 1 5.6 %
136 (36 Monate nach Revision) 1 5.6 %
168 (18 Monate nach Revision) 1 5.6 %
Gesamt 18 100 %

Tabelle 5: Zeitliches Aufireten der Shuntinfektionen

Bei der ersten auftretenden Komplikation waren die Kinder zwischen 14 Tagen und 12 Jahren
alt (Mdn = 5 Monate, IQA = 14, M =23.0, SD = 37.9). Sie trat zwei Tage bis 12 Jahre nach der
Erstanlage des Shunts auf (Mdn = 107 Tage, IQA =335, M = 629.3, SD = 1133.2).

Bei den programmierbaren Ventilen wurde bei drei von neun nie die Druckstufe verstellt, bei

fiinf Patient*innen wurde sie einmal umgestellt und bei einem zweimal.
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3.4 Beobachtungszeitraum ein Jahr

Bei 75 Patient*innen konnten Aussagen zu einem I-Jahres-Verlauf gemacht werden. Fiinf
Patient*innen waren telefonisch nicht erreichbar. Innerhalb eines Beobachtungszeitraumes von
einem Jahr waren noch 35 der Kinder komplikationsfrei (46.7 %), 40 hatten bereits mindestens

eine Komplikation (53.3 %) (Abb.10).

keine HObstruktion
Komplikation WDislokation
innerhalb emes WInfektion

I; a_hres ) B Hautdefekt

mindestens eine [[sonstiges

.Komplikation
innerhalb emes
Tahres

Abbildung 10: li.: Komplikationsrate innerhalb eines Jahres, re: Atiologie der ersten Komplikation

Die Ursachen der ersten aufgetretenen Komplikation waren in 50.0 % der Fille Obstruktionen,

in 10.5 % Dislokationen, in 18.4 % Infektionen und in 7.9 % Hautdefekte (Abb.10).

3.5 Beobachtungszeitraum fiinf Jahre

Es konnten bei 68 Patient*innen Aussagen zu einem 5-Jahres-Verlauf gemacht werden, da bei
sieben Patient*innen die Erstanlage noch nicht fiinf Jahre zuriicklag und fiinf Patient*innen
telefonisch nicht erreicht werden konnten. Innerhalb eines Beobachtungszeitraums von fiinf
Jahren waren noch 18 Patient*innen komplikationsfrei (26.5 %), 50 Patient*innen hatten

mindestens eine Komplikation (73.5 %).
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3.5.1 Vergleich verstellbare/ nicht-verstellbare Ventile

Von den 68 Patient*innen hatten acht verstellbare Ventile und 60 nicht-verstellbare. Um

festzustellen, ob es Unterschiede zwischen programmierbaren und nicht-programmierbaren

Ventilen gab, wurden Kreuztabellen erstellt. Aulerdem wurde ein exakter Test nach Fisher

zwischen Ventilart (verstellbar/nicht-verstellbar) und komplikationsfreiem Verlauf {iber finf

Jahre durchgefiihrt. Es gab keinen statistisch signifikanten Zusammenhang zwischen Ventilart

und komplikationsfreiem Verlauf (p = .645).

Verstellbare Ventile

CODMAN MEDOS-HAKIM programmierbares

Ventil

Nichtverstellbare Ventile

CODMAN  MEDOS-HAKIM  Ventil (me-

dium/high oder medium/low mit oder ohne

ASD)
DELTA-VENTIL
PAEDIGAV-VENTIL

SPITZ-HOLTER-SHUNTVENTIL

Tabelle 6: Auflistung verstellbare und nichtverstellbare Ventile

Insgesamt
3:9
Medianes Alter in Tagen bei

Erstanlage

Friihgeborene

Atiologie des Hydrozephalus
- Posthdmorrhagisch
- MMC
- Aqudduktstenose

- Traumatisch

verstellbare Ventile

8

6 2

25.5 (104 =90, M =47.6, SD
=56.2)

3

S O N s

nichtverstellbare Ventile

60

38 22

69 (104 =100, M=11.2,SD =
395.9)

38

30
12
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- Tumor 0 2

- Unklare Genese 0 3

- Sonstiges 2 4
Komplikationsfrei 2 16

Tabelle 7: Vergleich Pat. mit verstellbaren/ nicht-verstellbaren Ventilen

Uberlebensfunktionen
10 J[
Iwverstellbar
1 —Mnicht_verstellbar
08 lﬂ- i~ verstellbar-zensiert
| nicht verstellbar-
H] +zensie1’c
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g o4 —— |
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e
02 L
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Zeit (in Wochen)

Abbildung 11: Revisionsfreies Uberleben von verstellbaren/ nicht-verstellbaren Ventilen ab der Zeit der Shuntanlage

3.5.2 Vergleich CODMAN MEDOS-HAKIM Ventil mit anderen Ventilen

34 Patient*innen bekamen ein CODMAN MEDOS-HAKIM Ventil (medium/high oder medium/low
mit oder ohne ASD) und 34 Patient*innen wurden andere Ventile (DELTA-VENTILE, PAEDIGAV-
VENTILE, SPITZ-HOLTER-SHUNTVENTILE und programmierbare Ventile) implantiert. Um fest-
zustellen, ob es zwischen diesen Unterschiede gab, wurde auch hier eine Kreuztabelle erstellt.
Wiederum wurde ein exakter Test nach Fisher zwischen Ventilart (CODMAN MEDOS-HAKIM
Ventil/andere Ventile) und komplikationsfreiem Verlauf iiber fiinf Jahre durchgefiihrt. Es gab
auch hier keinen statistisch signifikanten Zusammenhang zwischen Ventilart und komplikati-

onsfreiem Verlauf (p = .608).
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Insgesamt
3:9
Medianes Alter in Tagen bei

Erstanlage

Friihgeborene
Atiologie des Hydrozephalus
- Posthdmorrhagisch
- MMC
- Aqudduktstenose
- Traumatisch
- Tumor
- Unklare Genese
- Sonstiges

Komplikationsfrei

Tabelle 8: Vergleich Pat. mit MEDOS-HAKIM Ventil/ anderen Ventilen

08

0.6 l

CODMAN MEDOS-

HAKIM Ventil

34
21 13
55 (104 =106, M =
147.7, SD = 490.4)

24

o O

Uberlebensfunktionen

04

Kum. Uberleben

0,0

DELTA-VENTIL, PAEDIGAV-VENTIL,
SPITZ-HOLTER-SHUNTVENTIL, pro-

grammierbare Ventile

34
23 11

70.5 (104 =99, M= 112.7, SD = 163.1)
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anderes Ventil
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Abbildung 12: Revisionsfreies Uberleben von MEDOS HAKIM/ anderen Ventilen ab der Zeit der Shuntanlage

39



4 Diskussion

Hydrozephalusshunts sind nach wie vor mit vielen Komplikationen assoziiert. Obwohl in ver-
schiedenste Richtungen geforscht wird, konnte dies bis heute nicht verbessert werden. Da der
Hydrozephalus ein eher seltenes Krankheitsbild darstellt, sind randomisierte kontrollierte
Studien hierzu aufgrund der geringen Fallzahlen schwierig. Man ist daher bei der Forschung
auf multizentrale Studien iiber lange Zeitrdume und retrospektive Studien angewiesen. Vor
allem in Deutschland ist die Zahl der Studien zu Hydrozephalusshunts sehr gering. In der
KUNO Klinik St. Hedwig der Barmherzigen Briider Regensburg wurden die Daten zu den Li-
quorshuntanlagen der letzten 28 Jahre gesammelt. Dies bietet eine seltene Mdglichkeit, Aussa-
gen iiber Langzeitkomplikationen liefern zu konnen. In dieser Arbeit wurden hierzu retrospek-
tiv 80 pidiatrische Patient*innen, die zwischen Juni 1990 und Juni 2018 einen Liquorshunt
erhielten, untersucht. Ziel der Arbeit war es, festzustellen, was die Ursachen der Komplikatio-
nen waren und ob es Unterschiede der Komplikationsrate verschiedener Ventile gibt. Die héu-
figste Ursache einer Komplikation stellte die Obstruktion, vor allem des Ventrikelkatheters,
dar. Daneben waren auch Shuntinfektionen hiufig. Weitere Komplikationsursachen waren
Dislokationen oder Diskonnektionen des Shunts und Hautdefekte. Zwischen programmierba-
ren und nicht-programmierbaren Ventilen konnte kein Unterschied des 5-Jahres-Uberlebens
festgestellt werden. Auch zwischen dem CODMAN HAKIM-Ventil, einem Differentialdruckven-
til, und verschiedenen anderen Ventilen konnte kein Vorteil eines bestimmten Ventils gezeigt

werden.

4.1 Patientenkollektiv

Das Patientenkollektiv bestand wie bei den meisten Studien zu diesem Krankheitsbild zum
GroBteil aus Neugeborenen und Séuglingen, mit einem leicht gréeren Anteil an Jungen (n =
49) als Miadchen (n = 31). Bei etwa der Hélfte der Kinder lag ein posthamorrhagischer Hydro-
zephalus nach intraventrikulirer Blutung vor. Eine weitere hiufige Atiologie des Hydrozepha-
lus stellte die Meningomyelozele mit 18.8 % dar. Aullerdem lag bei 6.3 % eine Aquéduktste-
nose vor, bei 5.0 % ein kongenitaler Hydrozephalus unklarer Genese und bei jeweils 3.8 % ein
traumatischer Hydrozephalus bzw. ein tumorbedingter Hydrozephalus. Andere Studien berich-
ten von einem geringeren Anteil von Kindern mit posthdmorrhagischem Hydrozephalus

(30,32,67). Dies konnte dadurch bedingt sein, dass die KUNO Klinik St. Hedwig der
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Barmherzigen Briider Regensburg zu den groBten Geburtskliniken Deutschlands zahlt und dort

sehr viele Frithgeborene behandelt werden.

4.2 Limitationen der Studie

Die hier vorliegende Studie wird dadurch limitiert, dass die Daten retrospektiv erhoben wurden
und dass die Fallzahlen bei der Einteilung in Untergruppen teilweise sehr gering werden. Dies
ist allerdings, wie bereits erwéhnt, sehr schwierig zu umgehen. In einem prospektiven Studien-
design hétten noch mehr Variablen mit aufgenommen werden kdnnen, wie beispielsweise der
Offnungsdruck der Ventile. Zudem war in der Dokumentation der Revisionsoperationen oft
unklar, welches Ventil verwendet wurde, weshalb die spéateren Komplikationen nicht fiir einen
Vergleich der Ventile herangezogen werden konnten. Dies konnte in einer prospektiven Studie
einen Vorteil bieten, allerdings miisste eine derartige Studie {iber einen sehr langen Zeitraum
gefiihrt werden, was mit einem hohen Zeit- und Kostenaufwand einhergeht. Auch ist nicht klar,
nach welchen Kriterien die verschiedenen Ventile ausgewéhlt wurden. Hierbei kann daher auch

eine Stichprobenverzerrung nicht ausgeschlossen werden.

4.3 Ursachen und zeitliches Auftreten der Komplikationen

Die héufigste Ursache fiir eine Komplikation war eine Obstruktion des Shuntsystems, vor allem
des Ventrikelkatheters, was auch Kestle et al. (68), Sainte-Rose et al. (27) und McGirt et al.
(69) zeigen. Obstruktionen sind bei weitem nicht so gut untersucht wie beispielsweise Infekti-
onen des Shuntsystems. Hier liegt also noch groes Forschungspotential. Obstruktionen traten
zwar vermehrt im ersten Jahr nach der Shuntanlage auf, kamen aber iiber die restliche Zeit
gleich verteilt vor. Eventuell ist dies durch eine vermehrte inflammatorische Komponente in
der Anfangszeit begriindet (50). Eine Mdglichkeit Shuntobstruktionen zu verhindern koénnte
beispielsweise eine genauere Shuntpositionierung ohne Ventrikel-Shunt-Kontakt sein (49).
Dies konnte durch eine sonographische oder ventrikuloskopische intraoperative Lagekontrolle

oder durch navigationsgestiitzte Operationsverfahren erreicht werden.

15 % der Komplikationen waren Shuntinfektionen. Die hiergegen bekannten Maflnahmen
wurden allerdings alle bereits ergriffen. So bekamen alle Patient*innen eine systemische Anti-
biotikaprophylaxe bei der Shuntanlage, es wurden antibakteriell beschichtete Katheter verwen-

det und es wurde versucht Revisionsoperationen, wenn moglich, zu umgehen. Elf von 18
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Infektionen traten innerhalb des ersten Jahres auf und es kam nur zu zwei Infektionen nach
mehr als fiinf Jahren. Dies ist also eine Komplikation, die vor allem nach der Shuntanlage oder
nach Revisionsoperationen auftritt. Das ist vereinbar mit der Theorie, dass meist eine Koloni-
sation durch Keime der Hautflora ursédchlich fiir eine Infektion ist. Allerdings trat nur eine
Shuntinfektion innerhalb der ersten drei Wochen auf. Somit ist davon auszugehen, dass die
meisten Infektionen nach der Wundheilung auftraten. Um Shuntinfektionen weiter zur reduzie-
ren, sollte darauf geachtet werden die Bestandteile des Shunts wihrend der Operation so wenig
wie moglich mit den Handen zu beriihren (70). Auch das Tragen von zwei Paar Handschuhen
kann das Infektionsrisiko senken, da hierdurch Perforationen der Handschuhe reduziert werden

(71,72).

Weitere 7.5 % der Komplikationen stellten Dislokationen dar. Auch diese traten vermehrt im
ersten Jahr auf (5 von 9), was durch das exponentielle Wachstum eines Kindes im ersten Jahr
bedingt sein konnte. Eine weitere Ursache flir Komplikationen war eine Diskonnektion des
Shuntsystems, welche fiir 5.8 % der Komplikationen verantwortlich war. Zu Diskonnektionen
kam es vor allem nach mehr als fiinf Jahren (5 von 7). Folglich ist dies eher eine spite Kompli-
kation, was daran liegen konnte, dass Diskonnektionen vor allem durch das Wachstum des Kin-

des und Verwachsungen des Shuntsystems ausgeldst werden.

Zu einer Uberdrainage kam es in sechs Fillen (5.0 % der Komplikationen). Drei davon traten
innerhalb des ersten Jahres auf, was moglicherweise durch einen falsch gewihlten Offnungs-
druck des Ventils bedingt sein konnte. In drei Fillen erfolgte der Wechsel zu einem program-
mierbaren Ventil, in einem Fall zu einem Ventil mit hoherer Druckstufe und in einem Fall
wurde zusdtzlich ein ASD implantiert. Auerdem bestand in einem Fall der Verdacht auf ein
Schlitzventrikelsyndrom. In allen Fallen besserte sich die Symptomatik nach der Revisionsope-

ration.

Des Weiteren kam es in vier Fillen zu Hautdefekten, welche alle innerhalb der ersten Monate
auftraten (zwei Tage nach Erstanlage, sechs Wochen nach Erstanlage, 15 Wochen nach Erstan-

lage, vier Wochen nach Revision).

Generell traten die meisten Komplikationen innerhalb des ersten Jahres nach der Implantation
auf. Daher scheinen hédufige Kontrolluntersuchungen in dieser Zeit sinnvoll. Innerhalb eines
Zeitraumes von einem Jahr trat in 53.3 % der Fille mindestens eine Komplikation auf. In der
randomisierten Studie von Drake et al. (30) kam es nur in 39 % der Fille zu einem Shuntversa-

gen innerhalb eines Jahres. Auch Davis et al. (29) beschreiben geringere Komplikationsraten
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(67 bis 71 % komplikationsfrei nach einem Jahr). In der prospektiven Studie von Warf et al.
(73) betrigt die Komplikationsfreiheit nach einem Jahr sogar 84 %. In der Metaanalyse von
Stein et al. (34) ergibt sich eine Versagensrate von 31.3 % (25.7 bis 36.8 %) im ersten Jahr. Ein
Grund fiir die im Vergleich hohen Komplikationsraten dieser Studie ist vermutlich, dass bei
einem groflen Anteil der Patient*innen ein posthdmorrhagischer Hydrozephalus vorliegt, was
mit einem hoheren Risiko fiir Obstruktion einherzugehen scheint (74). So ist der Hydrozephalus
in der hier vorliegenden Studie in 51.3 % posthdmorrhagischer Genese und 50 % der Kompli-
kationen im ersten Jahr sind Obstruktionen des Shuntsystems. In der Studie von Drake et al.
(30) sind dagegen je nach Vergleichsgruppe nur 19.1 bis 28.1 % posthdmorrhagischer Genese
und Obstruktionen machen nur 27 bis 33 % der Komplikationen aus. Davis et al. (29) geben
die Aufteilung der verschiedenen Atiologien nicht genauer an. Auch Stein et al. (34) teilen die

Daten nicht nach der Atiologie auf.

Nach fiinf Jahren trat bereits bei 73.5 % der Patient*innen mindestens eine Komplikation auf.
In der prospektiven Kohortenstudie von Jain et al. (31) war das 5-Jahres-Uberleben der Shunt-
systeme 58.6 bzw. 58.7 %. Auch hier sind die Komplikationsraten dieser Studie also hoher. Bei
genauerer Betrachtung der Daten fiéllt allerdings auf, dass bei Jain et al. (31) der Anteil der
posthdmorrhagischen Hydrozephalus nur 16 % betrug. Aulerdem wurden hier Kinder mit
Dandy-Walker-Fehlbildung oder tumorbedingtem Hydrozephalus aus der Studie ausgeschlos-
sen, wie auch alle Kinder, bei welchen zuvor eine externe Ableitung stattfand. In dieser Studie
dagegen wurden diese alle inkludiert, was vermutlich die deutlich héheren Komplikationsraten
erklart. Hatlen et al. (75) berichten in ihrer retrospektiven Kohortenstudie von 2012 von einem
5-Jahres-Uberleben des Shunts von 45.8 % bei nicht-programmierbaren Ventilen und 19.8 %
bei programmierbaren Ventilen (In dieser Studie liegt es bei 26.7 % bei nicht programmierbaren
Ventilen und bei 25.0 % bei programmierbaren Ventilen). Hier wurden allerdings das Austau-
schen von nur dem distalen oder proximalem Katheter und auch Infektionen des Shuntsystems
nicht als Shuntversagen gewertet. Da dies die Mehrzahl der hier vorliegenden Komplikationen
ausmacht, konnen auch diese Zahlen nicht gut verglichen werden. Zudem wurden auch in dieser

Studie Kinder mit tumorbedingtem Hydrozephalus ausgeschlossen.
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4.4 Gruppenvergleiche

4.4.1 Kein Vorteil durch verstellbare Ventile

Es konnte kein Unterschied in der Komplikationsanfalligkeit zwischen verstellbaren und nicht-
verstellbaren Ventilen nachgewiesen werden. Natiirlich kann in Frage gestellt werden, inwie-
weit die geringe Zahl programmierbarer Ventile ausreicht, um ein reprisentatives Ergebnis zu
liefern. Allerdings kommen zu diesem Ergebnis auch grofere Studien. Pollack et al. (32) zeigen
in einer randomisiert kontrollierten Multicenterstudie keinen signifikanten Unterschied des
Shuntiiberlebens zwischen verstellbaren und nicht-verstellbaren Ventilen. Auch Notarianni et
al. (67) konnen in einer retrospektiven Analyse von 2009 keinen signifikanten Unterschied
zwischen programmierbaren und nicht-programmierbaren Ventilen in der 5-Jahres-Shunt-

Uberlebensrate feststellen.

Hatlen et al. (75) zeigen in einer retrospektiven Kohortenstudie signifikant hohere 5-Jahres-
Shunt-Uberlebensraten fiir nicht-programmierbare Ventile als fiir programmierbare. Allerdings
wurden in dieser Studie, wie bereits erwéhnt, ein notwendiges Austauschen des zentralen oder
peripheren Katheters nicht als Komplikation gewertet und auch Shuntinfektionen wurden nicht
als Shuntversagen angesehen. Da diese jedoch die hidufigsten Probleme eines Shunts
darstellen, sind die Uberlebensraten kritisch zu betrachten. McGirt et al. (69) untersuchten ret-
rospektiv 279 Patient*innen, die entweder ein programmierbares (STRATA oder CODMAN HA-
KIM) oder ein nicht-programmierbares Ventil (PS MEDICAL DELTA) implantiert bekamen. Sie
beschreiben ein, mit dem programmierbaren Ventil assoziiertes, reduziertes Risiko fiir Shunt-

revisionen und proximale Shuntobstruktion.

Es gibt also keine ausreichenden Nachweise dafiir, dass ein programmierbares Ventil Kompli-
kationsraten verbessern kann. In den meisten Féllen scheint es nicht entscheidend zu sein, wel-
ches Ventil implantiert wird. Daher ist es fraglich, ob der finanzielle Mehraufwand eines pro-
grammierbaren Ventils gerechtfertigt ist. Natiirlich gibt es auch Ausnahmen, wie beispielsweise
Patient*innen, die zu einer Uberdrainage neigen, bei welchen ein programmierbares Ventil
vielleicht von Vorteil sein konnte. Dies gilt es noch nachzuweisen. Die Annahme, dass durch
eine besser angepasste Drainage auch Komplikationen wie Obstruktionen verhindert werden
konnen, weil dadurch die Ventrikelwand weniger am Katheter anliegen wiirde, 1dsst sich durch

diese Studie nicht bestitigen.
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4.4.2 Kein signifikanter Unterschied zwischen dem Shuntiiberlebens des CODMAN Ha-

kim Ventil und anderer Ventile

Verglichen wurden das CODMAN HAKIM PRECISION Ventil (MEDOS S. A. [JOHNSON & JOHNSON
Co.], Schweiz) mit einer Gruppe verschiedener anderer Ventile, darunter das MEDTRONIC PS
MEDICAL DELTA Ventil, das MIETHKE PAEDIGAV Ventil (AESCULAP AG) und das SPITZ-HOL-
TER Ventil. Das CODMAN HAKIM PRECISION Ventil ist ein Differentialdruckventil mit einem
Kugel-Feder-Mechanismus. Es wurde mit und ohne zusétzlichem ASD verwendet. Das
MEDTRONIC PS MEDICAL DELTA VENTIL ist ein Differentialdruckventil mit Membran-Mecha-
nismus, welches zusitzlich einen ASD integriert hat. Das MIETHKE PAEDIGAV Ventil ist ein
Gravitationsventil mit verschiedenen Offnungsdriicken bei horizontaler oder vertikaler Korper-
position (76—78). Das SPITZ-HOLTER Ventil ist ein Ventil mit Kugel-Feder-Mechanismus, wel-

ches 1956 entwickelt wurde, heutzutage jedoch von neueren Ventilen ersetzt wurde (79).
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Abbildung 13: CoODMAN HAKIM PRECISION Ventil (77)
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|
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Abbildung 14: MEDTRONIC PS MEDICAL DELTA Ventil (78)
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Reclined

Abbildung 15: PAEDIGAV Ventil (76)

NN

Abbildung 16.: SPITZ-HOLTER Ventil (79)

Insgesamt wurde 34 Patient*innen ein CODMAN HAKIM Ventil und 34 Patient*innen ein Ventil
aus der Gruppe der anderen oben genannten Ventile implantiert. Die Geschlechterverteilung
war in beiden Gruppen dhnlich und auch die Atiologien des Hydrozephalus waren dhnlich ver-
teilt. In beiden Gruppen betrug die Shuntiiberlebensrate 26.5 % in einem 5-Jahres-Zeitraum.
Auch andere Studien, die verschiedene Ventile gegentiber stellen, finden keinen signifikanten
Unterschied der Komplikationsraten verschiedener Shuntdesigns, wie ein systemisches Litera-
turreview von 2014 beschreibt (28). So verglichen Kestle et al. (68) in einer randomisierten
kontrollierten Studie ein Differetialdruck-Ventil mit einem DELTA-VENTIL und dem flussregu-
lierendem ORBIS-SIGMA Ventil, Jain et al. (31) verglichen in einer prospektiven Kohortenstudie
Differentialdruck-Ventile mit dem DELTA-VENTIL und auch Davis et al. (29) untersuchten in
einer retrospektiven Kohortenstudie den Unterschied zwischen zwei Differentialdruck-Venti-

len und dem DELTA-VENTIL.
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4.5 Ausblick

Die Ergebnisse dieser Studie konnen am besten in einer prospektiven multizentralen Studie
bewiesen werden. Viel eher aber halte ich es flir wichtig, die Pathophysiologie und die zellu-
laren Grundlagen von Obstruktionen zu untersuchen. Wir scheinen grundlegende Ursachen
noch immer nicht zu verstehen, denn das Shuntdesign hat lange nicht das Ausmaf auf das Out-
come, von welchem wir einst ausgingen. Viel mehr konnte unter Umstdnden ein anderes
Material eine Verbesserung mit sich bringen. Dennoch wére es meiner Meinung nach sinnvoll,
in Zukunft genauer zu dokumentieren und so wichtige Daten zu sammeln. Mit einem einheit-

lichen Dokumentationsbogen wiére dies eventuell auch klinikiibergreifend moglich.
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S Zusammenfassung

Liquorshunts bei Hydrozephalus sind noch immer sehr komplikationsreich. Diese retrospektive
Studie sollte zeigen, ob bestimmte Ventile einen Vorteil bei der Therapie des Hydrozephalus
liefern konnen. Hierzu wurden die Daten von 80 Kindern analysiert, welche zwischen 1990 und
2018 eine Shuntanlage in der KUNO Klinik St. Hedwig der Barmherzigen Briider Regensburg
erhielten. Es wurden deskriptive Analysen durchgefiihrt und mit Hilfe des exakten Tests nach
Fisher und Kaplan-Meier-Kurven Differenzen zwischen den verschiedenen Vergleichsgruppen
untersucht. Diese waren zum einen programmierbare und nicht-programmierbare Ventile und
zum anderen das CODMAN HAKIM Ventil und eine Gruppe anderer Ventile (u.a. das MIETHKE
PAEDIGAYV Ventil, das MEDTRONIC PS MEDICAL DELTA Ventil und das SPITZ-HOLTER Ventil).
Insgesamt traten 120 Komplikationen bei 52 Patient*innen in einem mittleren Nachbeobach-
tungszeitraum von acht Jahren auf. Hiervon waren 59 Obstruktionen, 18 Infektionen, sieben
Diskonnektionen und sechs Uberdrainagen. Die meisten Komplikationen traten im ersten Jahr
nach der Shuntanlage auf. Innerhalb eines Jahres mussten 53.3 % der Shunts revidiert werden,
innerhalb eines 5-Jahres-Zeitraumes bereits 73.5 %. Zwischen der Art des Ventils und des
Shuntiiberlebens besteht kein Zusammenhang. Die Revisionsraten von Liquorshunts bleiben
sehr hoch und es scheint nicht von Bedeutung zu sein, welches Shuntdesign gewéhlt wird. Viel-
mehr scheint es wichtig zu sein, die Pathophysiologie und zelluldre Reaktionen, welche zu

Shuntobstruktionen fithren, zu untersuchen.
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6.3 Abkiirzungsverzeichnis
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