[ Qs T <@ O
REFERENCEPROGRAM FOR
IDIOPATISK
INTRAKRANIEL
HYPERTENSION

1.udgave
Maj 2021

Formalet med referenceprogrammet er

e atudbrede kendskabet til sygdommen
e at fremme en tidligere diagnostik og behandling
e at etablere et organiseret patientforlgb

Dansk Hovedpine Selskab, Dansk Neurologisk Selskab, Dansk
Oftalmologisk Selskab, Dansk Neuroradiologisk Selskab og Dansk
Neurokirurgisk Selskab



Rigmor Hgjland Jensen, Professor, Overlaege, Dr.med. Dansk Hovedpinecenter, Neurologisk

afdeling, Rigshospitalet-Glostrup, IKM Kgbenhavns Universitet.

Vlasta Vukovic Cvetkovic, Overlaege, Dansk Hovedpinecenter, Neurologisk afdeling,

Rigshospitalet-Glostrup.

Johanne Juhl Korsbaek, PhD-studerende, Laege, Dansk Hovedpinecenter, Neurologisk afdeling,
Rigshospitalet-Glostrup.

Marianne Wegener, Overlaege, Klinisk lektor, Afdeling for @jensygdomme, Rigshospitalet; IKM

Kgbenhavns Universitet.

Steffen Hamann, Overlage, klinisk forskningslektor, PhD, FEBO, Afdeling for @jensygdomme,
Rigshospitalet; IKM Kgbenhavns Universitet.

Line Sofie Larsen, Ledende overlaege, Afdeling for Hjerne- og Nervesygdomme, Herlev-

Gentofte hospital.

Dagmar Beier, Overlaege, Dr.Med. Habil, Neurologisk afdeling, Odense Universitetshospital,

Syddansk Universitet.
Sanja Karabegovic, Overlaege, Rgntgen og skanning, Arhus Universitetshospital.
Flemming Winther Bach, Overlage, neurologisk afdeling, Arhus Universitetshospital.

Torben Skovbo Hansen, Overlage, Hjerne- og rygkirurgisk afdeling, Arhus

Universitetshospital.

Marianne Juhler, Professor, Overlaege, Dr.med., Neurokirurgisk Klinik, Rigshospitalet; Hjerne-

og rygkirurgisk afdeling, Arhus Universitetshospital; IKM Kgbenhavns Universitet.



INDHOLD

Resume 08 anbefaliNger ... s 4
Anbefalinger (QUICK SUIAE) .. sassss 5
Kapitel 1. INAIEANING ... bbb bbb 6
Kapitel 2. EPIdemiolOgi ... sssss s sssssssens 9
N L] BTN D EoT o4 o (o3 13
Kapitel 4. UdTEANING ..o ssssss s sesssesssssses s ssssssssss st s sssssssssssssss st s sssssssssasssns 16
Kapitel 5. Organisering og patientforl@b.......... s 30
Kapitel 6. BENANAIING.......oiirierissis s s s 32
Y L] B o (0 4 Lo F] PP 39
Kapitel 8. Obstetriske fOrhold ... s sens 41
Kapitel 9. FOTSKIING et sss s ss s ssss bbbt 43
Kapitel 10. Perspektiver 08 KONKIUSION .....ccvveriinceniie s ssssssssssssessssasenns 44
Y0 L) 0 0 B3 1= L P 45
APPendix 1: FriSEN SKAlA ... ssssssss st sss s sssanes 50
Appendix 2: UdVidet UATEANINEG .......ocreureureererresreresresressessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessessenses 51



RESUME OG ANBEFALINGER

Idiopatisk Intrakraniel Hypertension (IIH), en tilstand med forhgjet intrakranielt tryk
uden kendt drsag, var tidligere betegnet som benign intrakraniel hypertension og blev
betragtet som en sjeelden tilstand. Desveaerre har det vist sig at sygdommen ikke er seerlig
benign, heller ikke altid er idiopatisk og at den meget teette relation til overvaegt har medfgrt
en markant stigning i sygdomsforekomsten i Danmark. IIH er en udfordrende og kompleks
sygdom, der involverer mange specialer, idet den kan debutere med mange forskellige
symptomer. Forfattergruppen er derfor i samarbejde med de relevante videnskabelige
selskaber sammensat af neurologer, neurokirurger, neurooftalmologer og neuroradiologer. IIH
ses ogsd i sjeeldne tilfeelde hos bgrn, men dette referenceprogram er afgraenset til IIH hos
voksne. Med udgivelsen af referenceprogrammet for IIH gnsker forfattergruppen at gge
kendskabet til sygdommen, at opna en tidlig diagnose, iveerksaette sufficient behandling og at
mindske langtidsfglgerne hos patienterne. Debutsymptomerne er komplekse og varierede sa
en grundig udredning er vigtig og essentiel for en optimal behandling. Nar IIH-diagnosen er
stillet er det ngdvendigt med regelmaessig opfglgning af synsfunktion, veegtreduktion og
behandling af den generende hovedpine. I sjaeldne tilfeelde praesenterer sygdommen sig med
et rapidt og fulminant billede med truet synsfunktion i Igbet af fa dage, og akut synsreddende
kirurgisk intervention er i sa fald pakraevet. Kirurgisk intervention har derimod ingen
dokumenteret effekt for hovedpinen og bgr undgas her.

Referenceprogrammet er baseret pa klinisk erfaring fra ind- og udland samt den
eksisterende videnskabelige evidens. Der er givet forslag til en national strategi for
organisering, diagnostik og behandling af IIH hos voksne i Danmark. Ligeledes praesenteres

den store forskningsaktivitet indenfor omradet.



ANBEFALINGER (QUICK GUIDE)

Diagnostik

1.

IIH ma iseer mistaenkes hos yngre, overvaegtige kvinder, der klager over hovedpine
og/eller synsforstyrrelser. Der er en lang raekke differentialdiagnoser, men det er
vigtigt at identificere og behandle tilstanden, da der er risiko for varigt synstab og

kronisk hovedpine.

2. Der er diagnostiske kriterier for tilstanden og her er neurologisk og
neurooftalmologisk undersggelse afggrende understgttet af MR-scanning af hjernen,
venogram og en lumbalpunktur med korrekt trykmaling.

Behandling

1. Primeert medicinsk med vanddrivende medicin og vaegttab, men i maligne
tilfeelde med hastigt synstab anbefales kirurgisk indgreb med enten nervus opticus
fenestrering eller shuntanlaeggelse.

2. Tverspecialiseret opfglgning hos neurooftalmologer og neurologer er vigtig, da der er
hgj risiko for recidiv.

Organisering

1. IIH eri hastig stigning pa grund af fedmeepidemien, men da bade diagnostik og

behandling kan vaere kompleks, anbefales centralisering pa fa specialiserede centre i

Danmark.



DIAGNOSTIK OG BEHANDLING AF
IDIOPATISK INTRAKRANIEL
HYPERTENSION (IIH) I DANMARK

KAPITEL 1. INDLEDNING

Idiopatisk intrakraniel hypertension (IIH) er en potentiel alvorlig tilstand med forhgjet
intrakranielt tryk af uafklaret zetiologi, er relativ ukendt, men ses med hastigt stigende
hyppighed(1). IIH ses typisk (> 90 % af tilfzeldene) hos overvaegtige kvinder i fgdedygtig
alder, hvorfor den stigende incidens gennem de seneste artier formodes at afspejle den
hastigt fremadskridende globale fedmeepidemi(2-4). Da debutsymptomerne er meget
variable, er mange specialer involveret og indgangen til behandlingssystemet meget
forskellig. Da IIH kan medfgre store helbredsmaessige, personlige og sociogkonomiske
konsekvenser(1,5,6), er der et stort udeekket behov for en national udrednings- og

behandlingsstrategi.

Formalet med aktuelle referenceprogram er:
e atudbrede kendskabet til sygdommen
e atfremme en tidligere diagnostik og behandling

e atetablere et organiseret patientforlgb

IIH er en potentielt alvorlig tilstand, der kan medfgre irreversibelt synstab hos op til 30-
40%, kognitive klager og kronisk hovedpine hos mere end halvdelen(5,6).

Da en tidlig diagnose og intervention er helt afggrende for prognosen, er der et stort og
stigende behov for en bedre beskrivelse af sygdommen, udredning for de multiple
differentialdiagnoser, etablering af en ensartet behandlingsplan og et bedre patientforlgb.

[ erkendelse heraf har man nu udarbejdet nationale udrednings- og
behandlingsvejledninger i England(3,7), ogi 2018 er der udkommet en europaeisk
konsensusvejledning fra European Headache Federation(8). Flere nationale vejledninger er
undervejs bl.a. i Sverige(9).

En arbejdsgruppe bestaende af neurologer, oftalmologer, neurokirurger og

neuroradiologer i Danmark har derfor udarbejdet et nationalt referenceprogram for



udredning og behandling af ITH hos voksne. I barnealderen er IIH stadig en sjeelden og meget
kompleks tilstand. Der kan vaere multiple differentialdiagnoser specifikke for paediatrien, sa
man har valgt at holde fokus pa udredning og behandling hos voksne i aktuelle
referenceprogram.

Udarbejdelsen er godkendt og stgttet af de relaterede videnskabelige selskaber Dansk
Neurologisk Selskab, Dansk Hovedpineselskab, Dansk Oftalmologisk Selskab, Dansk
Neurokirurgisk Selskab og Dansk Neuroradiologisk Selskab. Referenceprogrammet har veeret
1 hgring hos de naevnte selskaber og er blevet kommenteret og godkendt.

Malgruppen er neurologer, gjenlaeger, neurokirurger, neuroradiologer, otologer, yngre
leeger under uddannelse, alment praktiserende leeger, dizetister og andre fagkollegaer, der har

kontakt til disse patienter.

1.2. Nomenklatur og definition

IIH blev tidligere betegnet benign intrakraniel hypertension, pseudotumor cerebri eller
sergs meningitis. H. Quincke beskrev sygdommen allerede i slutningen af det 19ende
arhundrede, kort efter han introducerede lumbalpunkturen, der muliggjorde lumbale
trykmalinger(10). Sygdommen er dog fortsat en udfordrende klinisk tilstand med kompleks
atiologi og uspecifikke behandlingsmetoder(11-13). Tilstanden er nu blevet mere
veldefineret, og de nyeste internationale diagnostiske kriterier (The 2013 Revised Diagnostic
Criteria: Friedman, Liu, Digre) er anfgrt i Tabel 1(14). (se arbejdsgruppens uddybende
kommentarer hertil i kapitel 4.1.2 og 4.1.3)

Kriterierne fra 2013 inkluderer informationer om betydningen af neuroradiologiske tegn
pa IIH. De inkluderer ogsa patienter som ikke har pavist forhgjet tryk ved lumbal trykmaling,
men i gvrigt opfylder de diagnostiske kriterier. Kriterierne omfatter definitioner pa IIH med
tilstedevaerelsen af stasepapiller, underinddelt i sdkaldt "sikker IIH” ("definite IIH”) og
"formodet IIH” ("probable IIH”), men ogsa definitioner pa IIH uden stasepapiller, det vil sige

IIHWOP (IIH without papilledema eller IHWOP) eller "mulig IIH” (suggested IIH).



Tabel 1 Diagnostiske kriterier for I1H 1 Friedman Criteria

1. Krav for diagnosticering af 11H?2
A. Stasepapiller
B. Normal neurologisk undersggelse fraset kranienerve udfald
C. Billeddiagnostik: Normalt hjerneparenkym uden tegn pa hydrocephalus, rumopfyldende
eller strukturel lzesion og ingen abnorm meningeal opladning ved MR med og uden
gadolineum for typiske patienter (kvinder og overveegtige), og MR med og uden
gadolineum og MR venografi for andre; hvis MR er utilgengelig eller kontraindiceret, kan
CT med kontrast anvendes
D. Normal CSV sammensatning
E. Forhgjet abningstryk ved lumbalpunktur (=250 mmCSF hos voksne og >280 mmCSF hos
bern [250mm CSF hvis barnet ikke er sederet eller overvaegtigt] ved en korrekt udfart
lumbalpunktur i liggende og afslappet stilling
2. Diagnosticering af I11H uden stasepapiller
Ved fraveer af stasepapil kan diagnosen I1H stilles hvis B—E fra ovenfor er opfyldt og patienten
i tilleeg har unilateral eller bilateral abducensparese
Ved fraveer af stasepapil og abducensparese kan diagnosen 11H formodes men ikke fastslas
som sikker hvis B—E fra ovenfor er opfyldt og mindst 3 af fglgende neuroradiologiske kriterier
er opfyldt:
i. Empty sella
ii. Affladning bagtil pa bulbi oculi
iii. Distenderede opticusskeder med eller abnormt snoet/bugtet forlgb af n.opticus
iv. Stenose af sinus transversi

Diagnosen I1H er sikker hvis patienten opfylder criteria A-E. Diagnosen betragtes som formodet hvis criteria A-D er
opfyldt men det mélte CSF tryk er lavere end specificeferet for en sikker diagnose.

Hos atypiske patienter med misteenkt [IH (slanke patienter, maend, personer over 40 ar),
skal en anden diagnose som arsag til stasepapiller eller forhgjet intrakranielt tryk altid
overvejes (se Tabel 2). Sdfremt der identificeres en sekundaer arsag, kan sygdommen per
definition ikke lzengere omtales som idiopatisk (IIH). Det foreslas at disse tilfeelde i stedet

omtales som "pseudotumor cerebri syndrom” (PCS) (se Tabel 2).



KAPITEL 2. EPIDEMIOLOGI

[IH forekommer typisk hos overvagtige kvinder i den fertile alder. Incidensen hos
normalvaegtige er 1-2:100.000 (i USA 0,9; i Italien 0,28; i UK 1,58; og lavest i Japan 0,03), men
tilstanden ses 20-40 gange hyppigere hos overvagtige. I UK er incidensen naesten 4-doblet fra
2.5 til 9.3 per 100,000 personar fra 2005 til 2017 blandt kvinder i alderen 20 til 44 ar.
Incidensen er iseer steget hos kvinder med body mass index (BMI) over 30(1). Ligeledes er
[IH-preaevalensen steget i samme periode fra 26 til 79 per 100.000 kvinder(1). Der foreligger
ikke tilsvarende epidemiologiske data fra Danmark, men forekomsten af moderat til sveer
overvaegt er steget fra 46,8% 12010 til 51% i 2017, og heraf var 16,8% afficeret af sveer
overvaegt defineret som BMI > 30 kg/m2(15). Denne stigning i overvaegt var ligeligt fordelt
hos maend og kvinder og i alle aldersgrupper. Forskel i miljgmaessige faktorer spiller
formentlig en vaesentlig rolle i de meget forskellige globale incidensrater af adipositas. WHO
rapporterer en 3-dobling af den globale praevalens af adipositas i tidsrummet 1975 til 2016,
og at 13 % af den voksne befolkning nu er adipgse. Der ses en ligelig fordeling mellem kgn hos
de voksne, men ogsa hos bgrn er forekomsten hastigt stigende, nemlig 19 % af drenge og 18
% af piger er adipgse 1 2016(16).

IIH ses ogsa hos bgrn, maend og zeldre, dog sjeeldnere. Der er ingen kgnsspecificitet eller
hgjere forekomst af overvaegtighed hos praepuberteere bgrn med IIH(17), hvilket kunne pege
pa at kgnshormoner spiller en vigtig rolle i sygdommens patofysiologi.

Hos voksne er mindre end 10% af patienterne maend. Maend med IIH er ogsa typisk

overvaegtige, men diagnosen er sveer, da de prasenterer sig anderledes klinisk(4).

2.1. Disponerende faktorer

Ved typisk IIH er de hyppigste disponerende faktorer: yngre kvinder i fgdedygtig alder,
overveaegt, hastig veegtggning (inden for 6-12 maneder) og graviditet. Den praecise
sygdomsmekanisme kendes endnu ikke, da langt fra alle overveegtige udvikler IIH.

For de sekundere former af intrakraniel hypertension, ogsa kaldet PCS, er behandling med
hormoner (vaeksthormon, anabolske steroider), tetracyklin, minocyclin, A-vitaminer (akne-
midler), nalidixin syre, fluoroquinoloner, lithium, langvarig steroidbehandling, anaemi,
Addisons sygdom, Turners syndrom, hypoparathyroidisme, og systemisk lupus
erythematosus de hyppigste kendte arsager (Tabel 2). Kombinationen af den idiopatiske form

og de sekundare former ses dog ofte, for eksempel kan en overvagtig ung kvinde, der



behandles med tetracyklin pa grund af akne udvikle et IIH-lignende billede (se Tabel 2). Af
praktiske grunde bruges betegnelsen IIH for det kliniske symptombillede og behandlingen i
aktuelle referenceprogram, selvom der maske foreligger en sekundaer zetiologi som udlgsende
arsagsfaktor, men triggerfaktoren skal selvfglgelig elimineres/behandles fgrst, hvis det er

muligt.
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Tabel 2 Sekundzere arsager der kan medfgre [IH-lignende billede(3,18-22)

HJERTE-KARSYGDOMME

Sinusvenetrombose

Bilateral vena jugularis trombose eller kirurgisk ligering
Durale arterio-vengse fistler

Hgjresidigt hjertesvigt

Vena cava superior syndrom

Arteriel hypertension

NEDSAT RESORPTION AF Sequelae efter neuro-infektion eller SAH
CSF
NEOPLASI Lymfomer eller leukaemier

Leptomeningeal gliomatosis
Tumorer i spinalkanalen

NEURO-INFEKTIONER

Syfilis

Psittacosis

Septisk sinusvene okklusion (fx ved mastoiditis)
Borrelia

HIV/Kryptokomeningitis

MEDICIN Antiobiotika:
*  Tetracyklin, minocyklin, doxycyclin
*  Fluorquinoloner
*  Nalixidsyre
*  Nitrofurantoin,
*  Sulfonamid
*  Sulfasalazine
Hypervitaminose A:
*  Isotretinoin
*  Alitretinoin
Hormoner:
*  Vaeksthormon
*  Levothyroxin (bgrn)
*  Leuprorelin (GnRH-analog)
*  @strogensubstitution
*  Androgener (testosteron, danazol, anabolske steroider)
*  Binyrebarkhormon (seponering efter langvarigt brug)
*  Lithium
*  Tamoxifen
Andre:
*  Cimetidine
*  Ustekinumab (ved psoriasis),
*  Amiodaron
*  Stanozolol
*  Ketoconazol
*  Divalproat
ANDRE EKSPOSITIONER Stort indtag af lever (hypervitaminose A)

Clordecone (insekticid)
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ENDOKRINE LIDELSER

Mb. Addison, anden binyrebarkinsufficiens
Hyper- og hypothyroidisme

Cushing’s syndrom

Hypoparathyroidisme (primeer, sekundzer)

HZAMATOLOGISKE
LIDELSER

Anaemi

Polycyteemia vera

Tilstande med hyperkoagulation (kan medfgre
sinusvenetrombose)

HYPERKAPNI

Kronisk respiratorisk insufficiens
Sgvnapng
Pickwicks syndrom

ANDRE MEDICINSKE
LIDELSER

Nyresvigt

Systemisk lupus erythematosus
Sarkoidose

Mb. Bechet

SYNDROMER

Turners syndrom
Downs syndrom
Craniosynostosis (Crouzons og Aperts syndrome)
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KAPITEL 3. DIAGNOSE
3.1. Klinisk mistanke om IIH

Den typiske patient er en overvagtig yngre kvinde, der henvender sig til egen laege og/eller

optiker/gjenleege med en ny eller eendret type hovedpine, der er veerst i liggende stilling,

(typisk vaerst om morgenen), synsforstyrrelser med synsslgring, sortnen for gjnene,

dobbeltsyn og pulserende tinnitus.

Udredning baseres pa klinisk mistanke om IIH ved fglgende konstellation af

symptomer(2,3,23):

Hovedpine

*

Ny hovedpine eller betydelig forvaerring i en eksisterende hovedpine (hyppigst

migraene eller spendingshovedpine). Debut er oftest subakut eller gradvis tiltagende

over dage til uger. Nogle patienter prasenterer sig derfor med en mangearig kendt

primeer hovedpine, som har aendret sig til en daglig, ofte svaer hovedpine, der ikke

responderer pa vanlig behandling.

*

*

*

*

*

Lokalisationen er varierende: Frontal, retrobulbeer eller occipital, typisk bilateral
Nakkesmerter og nakkestivhed

Forveerring af hovedpine ved hoste, brug af bugpresse eller foroverbgjning
Dggnvariation med morgenhovedpine- eller forveaerring

Stillingsafhaengighed med forveerring af hovedpinen i liggende stilling eller

natlige opvagninger grundet sveer hovedpine

@jensymptomer

*

*

*

*

*

Transitoriske visuelle obskurationer (TVO) (sekunders varende bilateral
synsslgring eller tab af syn)

Uskarpt, slgret syn og fokuseringsbesveer

Horisontalt dobbeltsyn

Synsfeltsdefekter (er oftest asymptomatiske og detekteres sent, kan ofte kun

findes ved autoperimetri).

I sjeeldne tilfaelde nedsat centralsyn (visus) og pavirket farvesyn

@resymptomer

*

*

Pulserende tinnitus (uni- eller bilateral), oftest stillingsafthaengig og veerst i
liggende stilling

Susende tinnitus, oftest bilateral

13



* Nedsat hgrelse
* Fornemmelse af "en prop i gret”

Andre mere uspecifikke symptomer, der kan ses sammen med ovenstiende
*  Svimmelhed (nautisk)

* Hukommelses- og koncentrationsproblemer

Begrundet mistanke om IIH bgr vare stgrst hos overvaegtige kvinder i fertil alder, da
sygdommen altovervejende forekommer i denne gruppe. Det kan dog ikke anbefales at fx
overveaegtige kvinder med kronisk hovedpine i sig selv udredes for [IH uden anden begrundet
mistanke, fx synsforstyrrelser eller pulserende tinnitus. Diagnosen kan vaere sveer og der er
rapporteret op til 43 % fejldiagnostik i nogle patientserier, primaert pa grund af fejlagtig
udfgrelse og fortolkning af det lumbale dbningstryk og oftalmoskopi. De mest sensitive og
specifikke symptomer tydende pa IIH er TVO’er og pulserende tinnitus. Hovedpinen kan tage
mange former, men det hyppigste er en daglig, fronto-temporal eller retrobulbeer smerte.
Forveerring af hovedpinen ved brug af Valsalva mangvre eller ved hoste samt bedring efter
lumbalpunktur er ogsa relativt sensitivt og specifikt for [IH(23).

Diagnosen kan vere svaer at stille hos maend, da de dobbelt sa hyppigt udvikler sveert
synstab, oftere har sgvnapng, har visuelle symptomer som deres fgrste symptom, og
sjeeldnere har hovedpine end kvinderne. En ekstra grundig udredning for eventuelle
disponerende faktorer og sekundeere arsager er derfor ngdvendig, og IIH er ofte en
eksklusionsdiagnose hos meend. Det kliniske forlgb af IIH er dog ellers ganske ensartet hos
meaend og kvinder og med den stigende incidens af adipositas hos mand kan man forudse flere

mandlige [[H-patienter i fremtiden.

3.2. Kriterier for sikker IITH med stasepapiller jf. Friedmann

kriterier 2013 (alle kriterier A-E skal veere opfyldt)(14)

A. Stasepapiller
B. Normal neurologisk undersggelse fraset kranienerveudfald
C. Billeddiagnostik: Normalt hjerneparenkym uden tegn pa hydrocephalus,

rumopfyldende eller strukturel laesion og ingen abnorm meningeal opladning ved MR1, og
MR/CT venografi for at udelukke sinusvenetrombose. Hvis MR er utilgeengelig eller

kontraindiceret, kan CT med kontrast evt. anvendes.
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D. Normal biokemisk sammensaetning af cerebrospinalvaesken.
E. Forhgjet dbningstryk, defineret som = 25 mm CSF, malt ved korrekt udfgrt

lumbalpunktur med patient i afslappet og liggende stilling med strakte ben?.

Safremt ovenstdende kriterier er opfyldte, er der tale om sikker ITH (definite IIH). Safremt
kriterierne A-D i tabel 1 opfyldes, men trykket er normalt, kan diagnosen "formodet IIH”

stilles (probable ITH).

I relation til C skgnnes det ikke lzengere indiceret med MR med gadolinium, iseer hvis
der foreligger en normal MR Cerebrum uden kontrast og hvis spinalveesken er normal.

[ relation til E) kan det anfgres at valid maling af abningstrykket ved lumbalpunktur
kraever at malingen udfgres korrekt. Patienten skal ligge afslappet, i venstre sideleje og
traekke vejret roligt. Ben og nakke skal veere strakte (se Figur 1).

Nar dette er opnaet, anbefales en kort observationsperiode pa cirka 1-5 minutter indtil
trykket fremstar stabilt. Afslappet vejrtraeekning medfgrer sma, rytmiske bevaegelser i
vaeskesgijlen. Safremt der er luftbobler i manometeret kan disse bevaegelser mangle, hvilket
typisk medfgrer fejlmaling. I sa fald udskiftes manometeret. Trykmalingen skal ske inden CSF

opsamles.

3.3. Fraveer af stasepapil og kriterier for mulig IIH uden

stasepapiller jf. Friedmann kriterier 2013(14)

En sikker IIH-diagnose kan stilles, hvis kriterierne B-E ovenfor er opfyldt og patienten i tillaeg
har en unilateral eller bilateral abducensparese. Kaldes ogsd "IIH without papilledema”
(IIHWOP).

Diagnosen IIH kan ikke fastslas som sikker, men betragtes som mulig, hvis B-E fra ovenfor
er opfyldt og mindst 3 af fglgende neuroradiologiske tegn pa IIH er tilstede ved MR-C:

a) Empty sella

b) Posterior affladning af bulbi oculi

c) Distenderede opticusskeder med eller uden abnormt snoet/bugtet forlgb af nn. Optici

d) Stenose af sinus transversus
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KAPITEL 4. UDREDNING

Patienter der er misteenkt for IIH eller gget intrakranielt tryk uden kendt drsag kreever

akut/subakut indlaeggelse og udredning se boks 1:

1. Detaljeret anamnese

2. Neurologisk undersggelse, inkl oftalmoskopi

3. Neurooftalmologisk undersggelse, mhp stasepapiller og synsfeltsundersggelse.

4. Udelukkelse af sekundzere arsager til forhgjet intrakranielt tryk med
a)CT- eller MR-venografi
b)MR-cerebrum

5. Lumbalpunktur med korrekt udfgrt trykmaling (se ovenfor)

Isaer skal sinus venetrombose, neuroinfektion, medikament -induceret intrakraniel
hypertension, og papilgdem pa anden baggrund end ICP forhgjelse udelukkes. Atypiske
patienter (f.eks. slanke personer, mand, bgrn, kvinder over 40 ar) kraever udvidet udredning
med henblik pa at identificere sekundeere arsager (neuroinfektion, reumatologiske lidelser,

sgvn-apng mm) (Tabel 2).
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4.1. Neurologisk udredning

I henhold til ovennaevnte flowchart er en detaljeret anamnese og udredning absolut

essentiel. Patienter, der er misteenkt for IIH eller gget intrakranielt tryk uden kendt drsag

kraever akut/subakut udredning. Man bgr indhente fglgende oplysninger:

Detaljeret hovedpineanamnese med oplysninger om debut, forlgb, hyppighed,
varighed, svaerhedsgrad og reaktion pa smertestillende medicin. Er der forskel
fra tidligere hovedpinesygdomme, hyppigst migraene eller spaendingshovedpine?
Nakkesmerter eller stivhed i nakken?

Andre sygdomme (iseer endokrinologiske, anami og reumatologiske)?

(se tabel 2)

Er der andre mulige sekundzere arsager? (se tabel 2)

Er der ekspositioner for ny medicin, dermatologiske midler mod akne,
hormonbehandling eller antibiotika? (se tabel 2)

Er der specielle spise/drikkevaner?

Er der nylige vaegtstigninger indenfor det sidste ar?

Nytilkomne synsforstyrrelser? (se senere)

Pulserende tinnitus, iseer i liggende stilling?

Andret kognition (iseer pavirket hukommelse, og speendvidde)?

Treethed?

Svimmelhed?

Neurologisk undersggelse, som dog oftest er normal fraset de oftalmologiske
fund

Oftalmoskopi

Almen objektiv undersggelse inkl. vaegt, hgjde, BT og puls samt undersggelse af

hud for evt. udslaet

Blodprgver:

Der skal fgrst og fremmest screenes for eventuelle sekundzere arsager til IIH-tilstanden,

men ogsa for at etablere en baselinevardi forud for medicinsk behandling. Det anbefales, at

der hos alle de typiske IIH patienter som minimum tages standard blodprgver i form af:

Haemoglobin og almindeligt rgdt blodbillede (MCV, MCHC, mv.)

Leukocytter, differentialteelling, CRP, sedimentationsreaktion, trombocytter, INR
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og APTT
e C(Ca-ion (frit, plasma), natrium, kalium, kreatinin, GFR
e Albumin, ALAT, basisk fosfatase, kreatinkinase, LDH
e Thyroidea-udredning, glukose og HbAlc
e Ekg

4.1.1. Udvidede blodprgver og anden udvidet udredning hos de atypiske ITH-

patienter:

Foretages hos patienter med atypisk feenotype (slanke, maend, aldre post-menopausale
kvinder) eller hos patienter, hvor der ud fra anamnesen eller kliniske fund er seerlig bestyrket
mistanke om medvirkende sekundaer arsag eller betydende ko-morbiditet. Tages for at
afdeekke mistanke om tilgrundliggende koagulationsforstyrrelser, reumatologiske eller
endokrinologiske lidelser eller atypisk neuro-infektion. For flere detaljer se venligst Appendix
2.

[ visse, sjeldne tilfaelde kan det ogsa veaere relevant at supplere med polyneuropati- eller
paraneoplasi prgver samt rgntgen af thorax (obs sarkoidose, obs TB). Ved empty sellae og
ikke oplagt IIH kan der konfereres med endokrinologisk specialleege, da der i visse tilfaelde
kan veere grundlag for endokrinologisk udredning eller opfglgning af dette fund. Undersggelse
for sgvnapng ggres pa mistanke om betydende sgvnsygdom eller hos sveert overvaegtige II1H

patienter.

4.1.2. Neuroradiologer

Neeste skridt i udredningen er udelukkelse af strukturelle arsager til forhgjet intrakranielt
tryk med

a) CT- eller MR-venografi (med henblik pa at udelukke sinusvenetrombose)

b) MR-cerebrum (normalt hjerneparenkym uden tegn pa hydrocephalus eller
rumopfyldende processer)

Den neuro-radiologiske udredning retter sig primaert mod at afklare sekundaere arsager til
ICP-stigning eller papilgdem, herunder szerligt tumor cerebri og sinusvenetrombose. Der kan
hos IIH-patienter ses tegn pa forhgjet intrakranielt tryk pa MR-cerebrum. Disse tegn omfatter
primeert empty sella, distenderede og snoede opticusskeder, sinus transversus stenose og

affladning af bagerste del af bulbus oculi. Neuro-radiologiske tegn pa IIH i relation til opticus

19



og bulbus oculi bgr primeert vurderes pa seerlige orbita-sekvenser af neuro-radiolog, og man
bgr veere opmaerksom p3, at der hverken er konsensus eller etablerede referenceveardier
omkring graderingen af eventuelt patologiske fund som fx empty sella. Feelles for alle neuro-
radiologiske tegn pa IIH er, at de ikke er tilstraekkeligt specifikke eller sensitive alene til
diagnostisk brug. Sensitiviteten og specificiteten stiger ved tilstedevarelse af 3 eller flere
tegn. Tilfeeldige fund af neuro-radiologiske tegn pa IIH bgr ikke alene foranledige I1H-
udredning, men bgr sammenholdes med patientens feenotype, anamnesen samt gvrige
objektive fund. Empty sella kan ses ved hypofyselidelser, ligesom at andre arsager til

opticusforandringerne bgr overvejes ved lav a priori mistanke om I1H(24,25).

4.1.3. Lumbalpunktur og trykmaling

Hvis MR-scanningen og venogrammet er normal, eller indikerer IIH, er der behov for
lumbalpunktur med maling af dbningstrykket og spinalvaeskeundersggelse (Figur 1).

Lumbalpunkturen er uhyre vigtig for at bekrzaefte diagnosen (Tabel 1 og 2), men det er
uhyre vigtigt at trykmalingen udfgres korrekt for at fa en valid verdi.

Check liste ved lumbalpunktur:

J Patienten skal lejres i liggende stilling og i venstre sideleje

J Patienten skal veere afslappet og lokalanzestesi eller let sedation kan anbefales hvis
patienten er meget angstelig

. Ved indstik skal benene og nakken veaere bgjet (fosterstilling) sa indstik fremmes, men
under selve trykmalingen skal benene strakkes ud og nakken rettes op (se billede) da det
intrakranielle tryk pavirkes markant af lejring (falsk forhgjelse pa op til 10 cm H20)

. Trykmalingen foretages fgrst nar patienten er lejret korrekt og der er opnaet steady

state
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Figur 1: Illustration af korrekt lejring af en patient til trykmaling. Det er lettest at udfgre

indstik nar patienten er sammenkrummet men begge ben og nakken skal vaere strakte nar

malingen udfgres.

INDSTIK

2 TRYKMALING

2 STRAKT v

(ER) s

FOSTERSTILLING
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Hos patienter med normalt tryk (<25 cm H20), men markant IIH-klinik, inkl. papilgdem og

[IH-tegn pa MR-cerebrum, kan man overveje ny lumbal trykmaling eller intrakraniel
trykmonitorering (se senere), da der er stor dggnvariation i ICP.

Hos patienter med let trykforhgjelse mellem 25-30 Cm H20, men ellers uden anden I1H-
klinik er der oftest tale om en grazonemaling hos en anspzendt patient. [IH- diagnosen er
saledes kun mulig, men ikke endelig konfirmeret. Observation uden specifik behandling og
evt. en fornyet kontrol lumbalpunktur kan derfor anbefales.

Hvis det lumbale tryk er meget hgjt, kan der med fordel udtgmmes op til 30 ml

spinalveaeske.

[IH-Patienter kan paradoksalt ogsa udvikle postlumbal punktur hovedpine efter den
diagnostiske lumbalpunktur, og denne behandles efter vanlig instruks (National
Behandlingsvejledning) (nBV) med hvile i liggende stilling og rigelig veeske, og kun i

vedvarende tilfzelde behandles der med lumbal bloodpatch.

4.2. Oftalmologisk udredning

Stasepapiller er kardinaltegnet ved intrakraniel hypertension og er som hovedregel

bilaterale, men kan vaere asymmetriske, og i sjeeldne tilfeelde unilaterale. Papilvurdering kan

veere vanskelig, og ved tvivlsspgrgsmal bgr en erfaren kliniker konsulteres for at reducere

risikoen for fejldiagnostik, - og helst fgrend der iveerkseettes invasive diagnostiske indgreb og

behandling. Frekvensen af fejldiagnostik ved IIH er hgj (40 %), og hovedarsagen er
fejldiagnostik af de oftalmologiske fund (26).

4.2.1. Stasepapiller

Stasepapiller karakteriseres ved:

J Papilprotusion

o Peripapillaer halo

o Randslgring som daekker kar der afgar fra papillen

. Retinal venestase samt haemorrhagier, exudation og cotton-wool spots pa papillen

eller peripapilleert (Figur 2).
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Papilgdemet kan graderes (grad 0-5) efter den modificerede Frisén skala (Appendix 1).

Figur 2: Papilgdem med retinal venestase, haemorrhagier, exudation og cotton-wool spots

pa papillen og peripapilleert

Differentialdiagnoser til stasepapiller:

De vaesentligste fejlkilder er papilégdem ved andre opticusneuropatier (oftest unilaterale), og

pseudopapilgdem pga. kongenitte papilanomalier herunder papildruser (oftest bilaterale).

4.2.2. Papilgdem ved andre opticus neuropatier

o Non-arteritisk anterior iskaemisk opticusneuropati (NA-AION)
o Arteritisk anterior iskeemisk opticusneuropati (A-AION)

. Opticusneuritis

. Neuroretinitis

o Papillitis ved uveitis

o Central retinal veneokklusion

o Intraokuleaer hypotoni
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o Kompressiv opticusneuropati (fx opticusskede meningeom)

. Fundus hypertonicus grad 4 (sidstnaevnte kan vaere bilateral)

Pseudopapilgdem
J Papildruser
J Sma hypermetrope papiller

) Tiltede discs

4.2.3. Oftalmologisk undersggelse

Formalet med den oftalmologiske undersggelse er at:
. Bekreefte at der foreligger stasepapiller

J Vurdere graden af syns- og synsfeltspavirkning

. Estimere om patienten er synstruet

. Vurdere behandlingseffekten

Den oftalmologiske undersggelse bgr omfatte:

o Bedst korrigerede visus

. Farvesyn (Ishiharas farvetavler)

. Pupilforhold

J Autoperimetri (centrale 24 eller 30 grader)

o Motilitetsundersggelse

. Spaltelampeundersggelse

J Intraokuleer trykmaling

. Dilateret oftalmoskopi

Synsfeltdefekter er den hyppigste synsrisiko ved stasepapiller, og kan vaere upaagtet
af patient og omgivelser indtil synsfeltdefekterne er omfattende. Vigtigheden af lsbende
monitorering af synsfelterne med autoperimetri ma derfor understreges (se Tabel 5).

De oftalmoskopiske fund bgr lgbende dokumenteres med papil- og fundusfoto og/eller ved
optisk kohaerenstomografi (OCT), dels med henblik pa behandlingseffekt ved efterfglgende
kontroller, dels ifald der senere i forlgbet matte opsta behov for revurdering af

primeerdiagnosen.
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Peripapillaer og makulaer Optisk Kohaerens Tomografi (OCT)

Tykkelsen af det peripapilleere retinale nervefiberlag (RNFL), udmalt med OCT, kan bista
diagnosticeringen af diskrete stasepapiller, og kan kvantificere udviklingen i let-moderat
papilgdem ved longitudinelle malinger (Figur 3)(27,28). Metoden har dog sine
begreaensninger. Ved mere udtalt papilgdem kan OCT-apparaturets indbyggede software ikke
detektere RNFL palideligt. Ved remission af stasepapiller kan OCT ikke skelne mellem
aftagende RNFL gdem og sekundar RNFL atrofi. Ved segmentering af makulaere OCT-
scanninger kan tykkelsen af det retinale gangliecellelag (rGCL) udmales og kan korreleres til

sygdomsprogression og synsprognose(29).

Specielle forhold:

Stasepapiller versus pseudopapilgdem

Den oftalmologiske undersggelse kan suppleres med:

e Enhanced Depth Imaging (OTC) eller ultralyd B scanning af papillen med henblik pa at
identificere papildruser

e Retinal fluoresceinangiografi med henblik pa papil kontrastopladning og -laekage ("hot
disc”)

Ved tvivlsspgrgsmal bgr en erfaren specialist konsulteres.

ITH og opticusatrofi
[ tilfeelde af preeeksisterende opticusatrofi kan stasepapiller veere mindre udtalte end
forventet eller helt mangle, da synsnerven nu indeholder "dgde” atrofierede aksoner, sd der

ikke kan generes et papilgdem.

ITH uden stasepapiller (ITHWOP)

Forhgjet intrakranielt tryk uden stasepapiller giver ikke pavirkning af syn eller synsfelt, og
opfglgende gjenlaegekontroller er ikke pakraevede. I tilfeelde af synspavirkning bgr anden arsag
efterspores. Ved IIHWOP kan psykogent betinget koncentrisk synsfeltindskreenkning

forekomme.
Oftalmologisk follow-up

Da den vaesentligste helbredsmaessige risiko ved IIH er synstab, er den oftalmologiske status

bestemmende for hvor aggressiv behandlingsstrategi, der vaelges. Ved sveer synspavirkning
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bgr behandlingseffekten vurderes med korte intervaller med henblik pa behov for

terapijustering.

Tabel 5 Konsensusplan for oftalmologisk opfglgning af [IH patienter i relation til grad af
papilgdem og synsfeltpavirkning. Modificeret efter UK-guidelines (3)

Synsfelt (autoperimetri)

Stasepapil Normal Pavirket, Pavirket, Pavirket

grad men i bedring men stabilt og i forvaerring
Atrofi 4-6 mdr

Mild 6 mdr 3-6 mdr 3-4 mdr

Moderat 3-4 mdr 1-3 mdr 1-3 mdr

Sveer 1-3 mdr

4.3. Neurokirurgisk udredning

Den neurokirurgiske tilgang til [IH omfatter invasiv diagnostik og behandling, og
forudseetter, at der er truet syn. Hovedpine og de gvrige [IH-symptomer indicerer ikke
neurokirurgisk intervention. Den neurokirurgiske udredning iveerksaettes fgrst efter et
forudgdende udredningsprogram i neurologisk regi og nar der foreligger sufficient

neurologisk, oftalmologisk og billeddiagnostisk undersggelse.

4.3.1. Neurokirurgisk udredning

Patienter, der er diagnostisk afklaret ved den neurologiske og oftalmologiske udredning, og
som har sufficient effekt af farmakologisk og konservativ behandling, behgver ikke henvisning
til neurokirurgisk udredning.

Indikationen for invasiv neurokirurgisk udredning er:

e Mistanke om manglende eller insufficient effekt af farmakologisk behandling og hvor
der i gvrigt kan veere tvivl om behandlingseffekten (progredierende gjenforandringer)

e Hvorder er truet syn, kan der veere behov for mere komplet registrering af det
intrakranielle tryk, end der kan opnas ved intermitterende korttidsmaling af abningstryk ved

lumbalpunktur
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e Hvor gentagne malinger via lumbalpunktur ikke er mulige eller er steerkt ubehagelige
for patienten

e Hvor der er vedvarende symptomer pa IIH, iseer truet syn og hvor det er vanskeligt at
skelne mellem insufficient regulering af det intrakranielle tryk (ICP) regulering og rest-

symptomer pa trods af normaliseret ICP

Maling af ICP ved lumbalpunktur er meget usikker, idet ICP malt i spinalkanalen er
pavirkeligt af mange faktorer. Der er i sagens natur kun fa malinger i forlgbet, og
behandlingseffekten monitoreres derfor primeert klinisk og med gentagne malinger af
synsstyrke og -felt. Patienter med synstruende IIH med papilgdem (stasepapiller, evt.
submakuleaer vaeske) kan tilbydes implantation af telemetrisk ICP-maler(30,31) (Figur 4). I
tvivlstilfeelde kan denne maling af ICP ogsa assistere til tilretteleeggelse den medicinske og
kirurgiske behandling og man kan maske gribe ind pa et tidligere tidspunkt, fgr irreversible

synsudfald opstar.

En sammenligning af trykregistrering ved lumbalpunktur dbningstryk og intrakraniel

trykmaling er vist i tabel 6.

Tabel 6 Sammenligning af trykregistrering ved lumbalpunktur abningstryk (LPO) og
intrakraniel trykmaling (ICP).

LPO ICP
Varighed af maling | Max ca. 20 min Dggnregistrering
Repraesentativitet e Punktmaling ¢ Kontinuerlig monitorering
e Kun dagtid e Bade dag- og natmaling
e L.p. position kan pavirke e Maling uafthaengig af patientens
malte tryk position
e Kun maling i Lp. sideleje e Maling under mobilisering inkl.
position liggende/staende standardpositioner

Der bgr saledes skelnes mellem mdling (korttids) og monitorering (leengerevarende). |
ukomplicerede situationer vil LPO vzere tilstreekkeligt, men begraensningerne indebeerer, at
LPO ikke altid giver en retvisende, repraesentativ registrering af det intrakranielle tryk.

Sdledes kan trykket overvurderes pga. patientens positionering til undersggelsen (f.eks. hvis
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patienten ligger sammenkrgbet med bgjet nakke og bgjede ben); i nogle tilfaelde er ICP mest
markant eller udelukkende sikkert forhgjet om natten, hvor LPO vil undervurdere ICP; og
dggnet igennem aendrer ICP sig fysiologisk bl.a. ved stillingseendringer. Kontinuerlig
dggnmonitorering giver sdledes den mest komplette dokumentation af det intrakranielle tryk

(32-36).

4.3.1.1. Teknologi og procedure ved intrakraniel trykmaling

Anlzaeggelse af ICP-maler

Generelt har intrakraniel trykmaling iseer relevans i tvivlstilfeelde i forhold til diagnosen
eller til en evt shunt funktion. Intrakraniel trykmaling udfgres via kranielt borehul bade i lokal
og generel anzestesi. Med mindre szerlige forhold ggr sig gaeldende, placeres borehul og
sensor (maler) frontalt og prae-koronalt (Kochers punkt) pa hgjre side. Der findes flere typer
af malesystemer, som afhaengig af sensortype placeres enten epiduralt, subduralt eller i
parenkymet. Det er ikke dokumenteret, at malerplacering medfgrer veesentlige forskelle pa
det malte ICP(37). Maling i ventrikelsystemet anvendes sjeeldent eller slet ikke ved IIH, med
mindre der er brug for subakut trykaflastning (se afsnit 6.6), da hjerneventriklerne typisk er
meget smalle.

ICP-maleren kan vare enten kablet eller telemetrisk. Hvis der er indikation/sandsynligt
behov for en enkelt ICP-monitorering af 1-max fa dggns varighed, benyttes en kablet sensor,
dvs. en intrakraniel tryktransducer som indfgres intrakranielt, hvor denne via et eksternt
kabel er forbundet til en datalogger. Er der forventeligt behov for flere dggnmonitoreringer
eller leengerevarende monitorering, kan i stedet indopereres en telemetrisk sensor, hvor
huden lukkes henover og dataregistereringen foregar med aflaesningsudstyr ("reader”), der
kan genplaceres udenpad huden henover sensoren gentagne gange(31).

Kirurgiske komplikationer til intrakraniel trykmaling er primeert blgdning og infektion.
Almindeligvis udfgres ikke rutinemaessig kontrolscanning efter placering af intrakraniel
trykmaler, men opggrelser i projektgjemed har vist, at diskret blgdning lige omkring sensoren
uden masseeffekt og uden klinisk pavirkning forekommer. Klinisk betydende blgdning
medfgrende symptomer eller behov for kirurgisk intervention optraeder hos ca. 1%. Risikoen
for infektion ved kablet monitorering stiger med implantationsvarigheden, og derfor
anvendes denne type monitorering almindeligvis ikke leengere end fa dggn. Ved implantation

af telemetrisk maler findes generelt tilsvarende umiddelbare kirurgiske komplikationsprofil.
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Da maleren er placeret lukket under huden, er anvendelsesperioden ikke begranset til fa
dggn. Den indbyggede elektronik har en variabel holdbarhed(30,31).

Uanset valg af sensor type og dataregistreringsudstyr er kontinuerlig dataopsamling i
kurveform en forudseetning for ICP-monitorering. Data analyseres for middel-ICP i dagtid,
middel-ICP i nattid, amplitude og forekomst af patologiske makro-bglger (A- og B-bglger).

Ved ICP-maling hos en [IH-patient ser man typisk forhgjet middeltryk, gget amplitude og B-
bglge aktivitet. A-bglger forekommer ogsa i sveere tilfaelde - isaer natligt (se figur 3).
Referenceveerdier for ICP diskuteres, men dagstids middel-ICP > 10 mmHg og nattids middel-
ICP > 15 mmHg vil de fleste regne for sikkert forhgjede over normale referencevaerdier.
Forhgjet ICP medfgrer gget pulsbglgeamplitude, hvilket understgtter vurderingen af, om der
foreligger forgget ICP. Pulsbglgeamplitude > 5 mmHg er patologisk. Samtidig er gget
pulsbglgeamplitude udtryk for reduceret tryk/volumen balance (compliance), hvilket indgar i
de abnorme ICP-forhold ved IIH. Palidelig maling af pulsbglgeamplitude forudsaetter en
dataopsamlingsfrekvens pa mindst 40 Hz, idet amplituden underestimeres ved lavere

sampling frekvenser(38).

Figur 3: ICP monitorering pa IIH patient. Déggnmaling med mobilt udstyr via implanteret
intrakraniel kabelmaler. Kurven viser talrige B-bglger, tillgb til A bglge samt gget amplitude.
Bemeerk, at disse klart abnorme mgnstre et tilstede ogsa hos IIH patienter, hvor middel ICP

kun er moderat forhgijet.

ICP monitorering pa IIH patient.

Pget
amplitude
> < <
"B bglger T Tillgb il " Bbglger
A bglge
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KAPITEL 5. ORGANISERING OG PATIENTFORL@B

Udredning og behandling af IIH er multidisciplinzer og forudseetter et taet samarbejde
mellem neurologer, gjenlaeger, neuroradiologer og neurokirurger, dizetister og primeersektor,
(se fig 4. Flowchart: IIH udredning). Da der er mange sa specialer der er involveret i
udredning og behandling af IIH er det ligeledes af stor vigtighed at samarbejdet koordineres
og at der etableres hgjt specialiserede enheder der varetager disse patienter. Der er etableret

folgende forslag til samarbejde og koordinering.
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Figur 4. Patient forlgbsbeskrivelse for [IH-udredning, behandling og opfglgning.
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KAPITEL 6. BEHANDLING

Behandling af IIH er en kombination af medicinsk og ikke-medicinsk behandling, og her
iseer livsstilseendring. Kun i tilfaelde af akut synstrussel bgr kirurgisk behandling komme pa
tale, da der ikke er evidens for neurokirurgisk behandling af IIH-hovedpinen. Den medicinske
behandling startes ndr der ved lumbalpunktur er konstateret trykforhgjelse; abningstryk pa =

25 cm H2o0 og strukturel eller anden adrsag til trykforhgjelsen er udelukket.

6.1. Ikke-medicinsk behandling

Vaegttab:

Sygdommen rammer som anfgrt primaert overvaegtige kvinder i den fertile alder. Veegttab
er en velbeskrevet behandling af tilstanden, omend det er en langvarig behandling og ikke
tilstraekkeligt hvis der er markant synspavirkning(3,11). Et mindre vaegttab pa 10-15 % er
oftest tilstraekkeligt til at opna symptom lindring, normalisering af ICP og svind af papilgdem.
Patienterne bgr derfor informeres grundigt om vigtigheden af livsstilseendring og veegttab, og
tilbydes dizetistassisteret vaegttab sa hurtigt som muligt med henblik pa at modtage
information om motion og livsstilsaendring. Ofte er der komplicerende Polycystisk Ovarie
Syndrom (PCOS) og/eller metabolisk syndrom. Ved oligo-eller amenoré bgr patienten
henvises til gynaekologisk udredning.

Terapeutiske lumbalpunkturer:

Hvis der er truet syn, kan gentagne lumbalpunkturer med udtgmmelse af 30-40 ml CSF
overvejes som midlertidig lindring, ofte kun i fa dage. Metoden kan anvendes indtil effektiv
medicinsk behandling er opnaet eller i observationsperioden for de fulminante tilfselde inden
en eventuel kirurgisk behandling kan iveerkszettes. Gentagne lumbalpunkturer har ingen eller
endda en paradoks forsterkende effekt ved let til moderat hovedpine, mens der maske er en
lindrende om end meget kortvarig effekt ved den sveere IIH-hovedpine. Patienterne
rapporterer dog oftest stort ubehag og angst for indgrebet og det anvendes nu kun sjaeldent

terapeutisk i Danmark, men hyppigere i udlandet f.eks i England og Tyskland(39,40).

6.2. Medicinsk behandling

Acetazolamid:
Fgrstevalgs preeparat er acetazolamid (Diamox®, Glaupax®). Der er tale om en

carbonanhydrasehzemmer der heemmer sekretionen af cerebrospinalveeske. Der startes som
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regel med 500 mg x 3 dagligt. Dosis kan gges op til 3000 mg pr dggn, i sjeeldne tilfeelde helt op
til 4000 mg. Der skal trappes op med 3-5 dages mellemrum for at mindske bivirkninger, men
de aftager som regel efter uger til maneder og er ikke altid dosisaftheengige. Tolerancen af
acetazolamid er dog meget individuel og dosis kan justeres lgbende over tid.

De mest dominerende bivirkninger er akroparzaestesier, treethed og madlede. Det er vigtigt
at informere patienterne om at medicinen heemmer kulsyre og kulsyreholdige drikke derfor

smager anderledes, og at der kan opsta smagsforstyrrelser ved visse fgdevarer(3,41,42).

Hypokalizemi opstar tidligt i behandlingen og oftest sa snart dggndosis overstiger 750-
1000 mg.

Ligeledes kan der udvikles metabolisk acidose og i opstartsfasen af behandlingen er maling
af veesketal derfor vaesentligt. Der kan med fordel startes kaliumtilskud (Kaleorid®) 1500 mg
i dggnet ligesa snart acetazolamid (Diamox®) dggndosis overstiger 1000 mg. Herefter

reguleres efter vanlige retningslinjer for behandling af hypokalizemi.

Acetazolamid kan ligeledes inducere en iatrogen, metabolisk acidose, hvorfor forsigtighed
anbefales ved nyresygdom eller ved behandling med andre praeparater der kan medfgre
acidose. Hos nogle patienter udvikles en kronisk acidose og i visse tilfaelde lindres ved tilskud
af natriumbikarbonat 500-1000 mg x 3 dagligt, evt. i samarbejde med nefrolog. Dette
forudszetter som hovedregel indledende syre-base status med forhgjet pCO2 og
standardbikarbonat, samt efterfglgende monitorering med syre-base status eller total-

C0O2/standardbikarbonat.

Topiramat:

Hvis acetazolamid (Diamox®) ikke er tilstraekkeligt til at behandle synsforstyrrelser,
hovedpine og gvrige symptomer kan der tilleegges eller omlaegges til topiramat (Topimax®).
Topiramat har udover blokade af spaendingsafthangige natriumkanaler ogsa en h&emmende
virkning pa carbonanhydrasen, og dermed ogsa en tryksaenkende effekt, der i dyreforsgg
endda er bedre end acetazolamid. Der startes med en dosis pa 25 mg, stigende med 25 mg
hver 7-14. dag, indtil 100 mg fordelt pa 2 doser (i sjeeldne tilfaelde op til 100 mg x 2). De mest
dominerende bivirkninger er akroparastesier, treethed, madlede og veegttab men der kan

ogsa optraede betydelige psykiske gener i form af depression, personlighedsaendringer og
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kognitive bivirkninger ved de hgje doser. Det er vigtigt at informere patienterne herom og at

regulere Topimax dosis meget individuelt(3,43).

6.3. Anden behandling

Endelig kan der tillzegges loopdiuretikum i form af bumetanid (Burinex®), der er et potent
diuretikum, hvis vanddrivende effekt menes at fgre til nedsat maengde cerebrospinalvaeske.
Der opstartes vanligvis i 0,5-1 mg x 1. Furosemid 40 mg x 1-2 daglig kan ligeledes have en
positiv klinisk effekt, selvom det ikke er pavist i dyreforsgg. Behandling skal fglges op af
kontrol af elektrolytter og kaliumtilskud. Topiramat, Bumetanid og Furosemid behandling bgr
varetages af specialister(44). Amiloride og Octreotide samt GLP1-analogen Exendin-4 har
veeret foreslaet pa baggrund af enkelt observationer og dyreforsgg, men der foreligger endnu

ingen kontrollerede studier heraf.

6.4. Langtidsbehandling og behandling af kronisk hovedpine

Generelt anbefales det at patienterne er i medicinsk behandling, indtil gjenundersggelse
viser at papilgdemet er forsvundet, derefter kan man langsomt trappe ud/ned af
acetazolamid, typisk med 1 tablet hver 7.-14. dag. Sdfremt patienten har veeret i behandling
leenge eller har faet en dggndosis over 1-1.5 gram kan det ofte anbefales at udtrapningen
foregdr langsommere, ofte over flere maneder, for at undga recidiv af eller forvarring af
symptomer.

Fgr udtrapning anbefaler man at patienterne taber sig mindst 10% af startvaegten (vaegt
ved diagnosetidspunktet).

Behandlingsvarigheden er individuel, men ofte mellem 6-18 maneder. Langvarig
opretholdelse af et eventuelt veegttab anbefales, da recidiv formodes at kunne udlgses af
vaegtstigning.

Kronisk hovedpine kan persistere i efterforlgbet af [IH trods normalisering af ICP og
gjenforhold. Arsagen til denne kronificering er ukendt. Hvis der er effekt af Diamox® eller
Topimax® pa denne hovedpine anbefales det at fortsaette med disse praeparater, eventuelt i
lavere dosis. Hvis der er manglende effekt, kan man behandle hovedpinen efter faenotypisk
praesentation (ligner migraene eller spaendingshovedpine), men seerlig opmarksomhed bgr

rettes mod ikke at give medikamenter, der kan medfgre veegtstigning og I[H-recidiv.
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Andre mulige arsager til kronisk hovedpine bgr ogsa overvejes, herunder searligt sgvn-
apng som kan veere udlgsende drsag til ICP-stigninger, der dog ofte ikke manifesterer sig ved
ambulant trykmaling i dagtid. Medicinoverforbrugs-hovedpine, hvor der er et overforbrug af
analgetika, er ogsa en vigtig differentialdiagnose og formentlig et overset problem hos IIH-
patienter. En evt. medicinoverforbrugshovedpine bgr adresseres med sanering og profylakse
som hos gvrige hovedpinepatienter.

Kronisk [IH-hovedpine behandles aldrig kirurgisk, da der ikke er evidens herfor og risikoen

for forveerring og komplikationer er overhaengende.

6.5. Neurologisk og oftalmologisk opfalgning

Det anbefales at patienter med IIH fglges pa hgjt specialiseret niveau i bade neurologisk og
neuro-oftalmologisk regi med teet samarbejde mellem de to specialer.

Neurologisk opfglgning af [IH-patienter bgr ske for at fglge patientens symptomer over tid,
saerligt med henblik pd om der er mistanke om manglende kontrol med ICP, tvaerfaglige tiltag
med henblik pa behandling af kronisk hovedpine, samt kontrol af vaegttab og vaesketal. Der er
ofte behov for lgbende medicinjustering, og der kan i nogle tilfeelde vaere behov for maling af
nyt dbningstryk med lumbalpunktur, da flere af symptomerne pa IIH kan fluktuere
uafhaengigt af ICP (seerligt hovedpinen). I et typisk forlgb vil der veere behov for opfglgning
hver 3.-4. maned, sa leenge patienten er i medicinsk behandling. I begyndelsen af
sygdomsforlgbet kan der vaere behov for hyppigere ugentlige eller manedlige kontroller inkl.
vaesketal.

Efter nedtrapning af den medicinske behandling og remission af sygdommen anbefales det
generelt, at patienter fortsat fglges i en periode med henblik pa at vurdere risikoen for recidiv.
Dette kan for eksempel anbefales til 1-2 gange arligt hos asymptomatiske patienter, og
afheenger naturligvis af om der er behov for behandling af kronisk hovedpine trods

sygdomsremission.

6.6. Kirurgisk behandling og opfglgning

Ved manglende effekt af intensiv medicinsk behandling eller alvorlige allergiske /toksiske
reaktioner hos en synstruet patient kan kirurgisk behandling komme pa tale. Neurokirurgisk
behandling er kun indiceret for IIH i specielle tilfaelde, og iseer

ved hurtig progredierende synsnedsattelse
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Det er vigtigt at understrege, at den kirurgiske behandling ikke er kurativ og ikke er

indiceret som behandling for hovedpinen, kun for det truende synstab(3).

Kirurgiske behandlingsmuligheder omfatter fglgende i prioriteret raekkefglge:

1) Fenestration af synsnerveskeden (ONSF) for aflastning af papilgdem og ved truet syn
2) Shunting af cerebrospinalvaeske (CSF) for at reducere ICP, hvis ONSF ikke har effekt
3) Eksternt draen (EVD) Subakut aflastning

4) Udvidelse og stentning af vengse sinus (VSS)

6.6.1. Synsnerveskedefenestrering (SNSF eller ONSF pa engelsk)

Synsnerveskedefenestration (SNSF) er en kirurgisk procedure, hvor formalet er at
dekomprimere synsnerven i tilfeelde af synstruende papilgdem som fglge af forhgjet ICP.
Herved er SNSF en synsreddende procedure, som i sig selv ikke har nogen effekt pa den
tilgrundliggende arsag til forhgjet ICP.

Ved SNSF opnds adgang til synsnerven via orbita (RH) eller intrakanalikuleert (OUH) og der
foretages en incision i skeden omkring synsnerven, hvorved cerebrospinalvaske lgber ud, og
trykket pa synsnerven og dermed papilgdemet reduceres. Man kender endnu ikke den
praecise mekanisme for hvorfor papilgdemet reduceres, men bade dekompression af det
perioptiske subaraknoidalrum, med CSF-filtration ud gennem duradbningen, og
arveevsdannelse svarende til incisionsstedet, forhindrende yderligere CSF-ophobning, menes
at spille en rolle.

SNSF er indiceret ved IIH og kun i sjeeldne tilfeelde for andre arsager. Herudover skal alle
fglgende faktorer ggre sig geeldende: 1) Stasepapiller, 2) Sveert synstab og/eller sveere
synsfeltsdefekter som fglge af stasepapillerne, 3) Distenderede synsnerveskeder pa MR-
skanning af orbitae, og 4) Medicinsk behandling uden sufficient effekt.

I Danmark foretages SNSF primeert pa Rigshospitalet i Kgbenhavn, eller pd Odense

Universitetshospital. Operationen foregar i generel anzestesi(3,45).

6.6.2. Shuntning af cerebrospinalveeske (CSF)

Ved CSF shunting draeneres CSF fra nervesystemet til peritoneum eller atriet. Formalet er

at fa en normalisering af ICP, og at middel-ICP normaliseres bade dag og nat.
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Ved CSF shunting hos synstruede patienter opndr man ofte umiddelbar effekt, med
begyndende bedring af synet og aftagende papilgdem i Igbet af fa dage. Selvom mange
patienter ogsd opnar en bedring i deres hovedpine og gvrige symptomer, anlaegges en shunt
kun for at fa en bedring af synet og reducere ICP til eller henimod normale veerdier.
Hovedpine er saledes ikke en indikation for anlaeggelse af en CSF shunt, da en del ITH-
patienter har vedvarende kronisk hovedpine trods velreguleret ICP og komplikationsraten er
stor(46).

Der findes forskellige typer af CSF-shunts:

e VP-shunt (ventrikuloperitoneal shunt), som er den mest anvendte

e VA-shunt (ventrikuloatrial shunt), som anvendes, hvis peritonealt aflgb er problematisk

e LP-shunt (lumboperitoneal shunt), som i DK sjaldent anvendes

Patienter med IIH har som regel et smalt ventrikelsystem, hvilket stiller seerlige krav til
udfgrslen af shuntkirurgi. Risikoen for et fejlplaceret ventrikeldraen er gget, og denne del af
proceduren bgr derfor foretages neuronavigationsvejledt med henblik pa at opna optimal
placering i et smalt ventrikelsystem. Den ventil, der bruges bgr veere en type, som ikke
tgmmer ventrikelsystemet og derved bidrager til yderligere forvaerring af den forringede
compliance i hjernen ved IIH. Ventiltyper uden "overdraenage beskyttelse” /antisifon
funktionalitet eller tilsvarende anbefales derfor ikke.

Eksternt Ventrikel Draen (EVD) er en midlertidig foranstaltning, som kan anvendes, hvis
der er behov for hurtig ICP-kontrol med sikring af synligt CSF udlgb, eller hvis der ud fra den
kliniske situation er tvivl om indikationen for implantation af en CSF-shunt, idet EVD kan
bruges til bade draenage og til ICP-maling. Ligesom ventrikeldraen i et shuntsystem, anleegges

EVD navigationsvejledt, da dreenet skal laegges ind i et smalt ventrikelsystem.

Kirurgisk opfglgning

Efter anleeggelse af en CSF-shunt er der behov for hurtig opfglgning. Hvis indikationen var
truet syn, skal der udfgres synstest fa dage efter operationen. Ved umiddelbar oftalmologisk
bedring, uden truet syn, og ved SNSF/shuntanlaeggelse med henblik pa at opnd normalisering
af ICP anbefales kontrol i neurokirurgisk ambulatorium 3-6 uger og 3 maneder postoperativt
sidelgbende med neurologiske og oftalmologiske kontroller. Hvis der ved 3 maneders
kontrollen er tilfredsstillende shuntfunktion, kan den videre opfglgning ske i neurologisk regi

eller som opfglgning i et tveerfagligt/tveerspecialiseret regi.
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Formalet med neurokirurgisk kontrol er vurdering af shuntfunktionen ud fra objektiv
vurdering af synet og oplysninger om hovedpine samt gvrige symptomer. CT-C eller MRI-C
med henblik pad draenplacering og ventrikelsystemets stgrrelse anbefales ved 3-6 ugers

kontrollen, men udfgres pa ethvert tidspunkt ved mistanke om shuntdysfunktion.

Almindelige komplikationer til CSF shuntkirurgi er de samme ved IIH, som ved andre
tilstande der behandles med shuntkirurgi (ca. 1% risiko for intrakraniel blgdning, ca. 5%
risiko for shuntinfektion). Seerligt for IIH er der en gget risiko for tilstopning af det
ventrikuleere dreen pga. draenets kontakt med ventrikelvaeggen i det smalle ventrikelsystem,
hvilket hyppigt er et stort og gentagende problem, samt displacering af drzaenet fra
peritoneum til subkutis pga. fedme. Overdraenage med kollaberet ventrikelsystem gger
risikoen for tilstopning af ventrikeldraenet. Ved LP-shunt medfgrer overdraenage risiko for
herniering af de cerebellare tonsiller (Iatrogen Chiari) pga. en induceret kranio-caudal ICP-
gradient. Af de naevnte grunde er et forlgb med flere kirurgiske revisioner af shuntsystemet
pga. shuntdysfunktion ret almindeligt. Et nyere retrospektivt studie fra UK finder at
medianoverlevelse af en shunt hos en IIH patienter er 22.9 maneder, sammenlignet med 57

maneders overlevelse af shunts lagt pa anden indikation(47).

6.6.3. STENTNING AF VEN@SE SINUS (VSS)

En relativt ny behandling af IIH er at udfgre stentning af stenoser i de durale sinus.
Behandlingen er fortsat kontroversiel men vinder stadig mere indpas i takt med at teknikken
bliver forfinet og man bliver bedre til at udvaelge patienterne. Der foreligger ingen
randomiserede undersggelser og erfaringen i Danmark er endnu yderst begraenset, men man
er ved at etablere behandlingen pa Aarhus Universitets Hospital. Behandlingsindikation er
iseer medicinsk, intraktabel tilstand med truet syn og sveert forhgjet intrakranielt tryk. For at
opna en god effekt er det essentielt at tilbyde behandlingen til de rigtige patienter, og hvis
stentbehandling overvejes bgr der forinden altid udfgres cerebral digital subtraktions
angiografi inklusive trykmaling i hjernens vengse sinus. Indikationsstilling og behandlingen
bgr derfor indtil videre reserveres til specialiseret center. Selve behandlingen er minimal

invasiv og foregdr i generel anzaestesi.
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KAPITEL 7. PROGNOSE
7.1. Syn

Synstab er den alvorligste helbredsmaessige risiko ved IIH. Ubehandlet kan stasepapiller
medfgre et progredierende og irreversibelt synstab pga. sekundeer papilatrofi, der kan
forblive upaagtet af patienten, indtil synstabet er omfattende. Isaer synsfeltet rammes, mens
visus og farvesyn forbliver relativt upavirket. Hvis behandling iveerkseettes i tide, er
synsprognosen oftest god(6). Tidligere opggrelser angav at 25 % blev blinde(48), mens nyere
studier har pavist en bedre synsprognose pa < 10 % blindhed (49).

Synsfeltdefekter er hyppigst glaukomlignende, lokaliserede nervetradsdefekter (partielle
arcuate skotomer), men forstgrret blind plet og diffus suppression kan ogsa forekomme. Der
er ingen signifikant korrelation mellem synsfeltdefekter og visus.

Visus og farvesyn er saledes oftest normalt trods synsfeltdefekter, men bade visus og
farvesyn kan veere nedsat hvis papilgdemet involverer macula (subretinal veeske eller

chorioretinal folddannelse), eller hvis der tilstgder sekundeer opticusatrofi(6,50,51).

7.2. Hovedpine

Hovedpine relateret til [IH bedres typisk i Igbet af det fgrste ar efter diagnosen. Desveerre
oplever op mod 43 % af patienterne at lide af fortsat kronisk hovedpine, trods optimal
medicinsk og kirurgisk behandling samt veaegttab (52). Over halvdelen af patienterne med
kronisk hovedpine i denne danske undersggelse led ikke af pree-morbide primeere
hovedpinesygdomme, men tilskrives IIH alene. Prognosen for hovedpinen er bedst for de
yngste patienter, og maske overraskende, for patienter med et hgjt initialt abningstryk ved
lumbalpunktur. Mekanismerne for denne nyopstaede, kroniske IIH-hovedpine er uafklarede,
men studier viser, at omfanget af hovedpine ikke alene er relateret til forhgjet ICP, tydende pa

at det ikke kun er stigningen i ICP, som medfgrer hovedpinen hos patienterne(52).

7.3. Kognition

Et nyere, prospektivt case-kontrol studie finder nedsat funktion i fire ud af 6 kognitive
domaener hos patienter med IIH. Sdledes kan det formodes at sygdommen er relateret til

vaesentlige, globale kognitive udfordringer, hvilket kan medfgre funktionsnedszettelser.
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Seerligt finder man, at patienterne har lavere reaktionstid og hastighed i udfgrsel af opgaver,

og disse vanskeligheder er var persisterende efter 3 maneders observation, ogsa selvom ICP

var normaliseret efter en tilsyneladende succesfuld medicinsk behandling og veegttab(53).

Der foreligger endnu ikke langtidsobservationer af de kognitive funktioner.

7.4. Tilbagefald

Ved tilstraekkelig behandling af tilstanden og vaegttab vil sygdomsaktiviteten oftest falde
over 6-18 maneder. Sdledes er livsvarig medicinsk behandling ikke ngdvendig. Ved
gennemgang af den tilgeengelige litteratur pa omradet finder man varierende hyppighed af
tilbagefald, typisk findes tilbagefald hos omkring 28-39 % af patienterne(5,54). Tilbagefald
kan veere vanskelige at diagnosticere grundet vage symptomer samt den manglende

sammenhaeng mellem hovedpinens svaerhedsgrad og ICP-forhgijelse. Tilbagefald synes at

vere associeret med manglende vaegtkontrol, og konsekvenserne af flere tilbagefald over en

periode er ikke fuldt afklarede. Der er behov for yderligere behandlingsmuligheder, som

specifikt retter sig mod opretholdelse af et varigt veegttab(3,5).
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KAPITEL 8. OBSTETRISKE FORHOLD

Det er rapporteret, at praevalensen af [IH blandt gravide er 5% (V1). [IH kan forekomme i
alle trimestre, selvom det normalt forekommer i lgbet af den fgrste halvdel af graviditeten,
hvor 61% af tilfeeldene forekommer i fgrste trimester(55-57). Symptomerne er de samme

som ovenfor navnt.

8.1. Udredning

Kvinder, der udvikler ITH under en graviditet, diagnosticeres i gvrigt pA samme made som
ikke-gravide kvinder med IIH. MR-skanning er den foretrukne billeddannende undersggelse
ved mistanke om IIH hos gravide. Der er ingen kontraindikationer i fgrste trimester af
graviditeten, hvis MR-skanning udfgres uden gadolinium. Gadolinium krydser moderkagen og
er fundet at veere teratogent ved hgjere doser i dyreforsgg. Det kan derfor ikke anbefales
under graviditet(58). Lumbalpunktur med trykmaling kan udfgres sikkert hos gravide

patienter.

8.2. Behandling

Risikoen for spontan abort hos kvinder, der blev behandlet med acetazolamid, selv i fgrste
trimester, svarede til kontrolgruppen, og der blev ikke identificeret nogen stgrre
komplikationer hos bgrnene(59). I et studie af tolv gravide kvinder, der fik 500 mg
acetazolamid to gange dagligt, havde ingen af kvinderne et negativt graviditetsresultat. Der
blev ikke observeret nogen medfgdte misdannelser(60). Datameengden er dog lille, og
udelukker ikke en gget risiko. Acetazolamid kan om ngdvendigt fortszettes under amning.

Topiramat er kontraindiceret pa grund af dets teratogene virkninger(61). Furosemid og
Thiaziddiuretika er ogsa kontraindiceret(57). Hos nogle gravide kan det vaere indiceret at
foretage gentagende lumbalpunktur som aflastningsmetode, hvis Diamox er kontraindiceret
eller har ingen effekt(62,63). Kirurgiske behandlingsmuligheder er de samme som hos ikke-

gravide IIH-kvinder.
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8.3. Prognose:

Et flertal af gravide IIH-kvinder har et godt resultat med lidt eller intet synstab(56).
Frekvensen af spontan abort er ikke gget blandt gravide IIH-kvinder, og der er ikke fundet
gget forekomst af preematur fgdsel. Evidensen er dog manglende og generelle retningslinjer
kan derfor ikke gives her(56). Sameksistens af IIH og graviditet gger tilsyneladende ikke
risikoen for gentagelse af IIH, i forhold til risikoen for tilbagefald hos andre kvinder med IIH,
ligesom det ikke forveerrer prognosen for IIH, eller pavirker det perinatale resultat(56,57). IIH
under graviditet er sdledes ikke en kontraindikation for fremtidige graviditeter.

Gravide kvinder med IIH skal behandles med rutinemaessig fgdselspraksis (56,57,62,64).
Fgdselsmdden skal bestemmes af obstetriske faktorer(57), men er der udtalte stasepapiller og
synstrussel kan kejsersnit blive aktuelt. Hvis der overvejes kejsersnit, foretraekkes regional
anaestesi for at have minimal effekt pa ICP, da generel anastesi kan veere forbundet med gget

ICP(63).
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KAPITEL 9. FORSKNING

IIH er en sygdom i hastig veekst pa grund af fedmeepidemien, og den har meget store
sociale og gkonomiske konsekvenser for bade den enkelte og for samfundet. Derfor er det
helt afggrende, at der fokuseres pa en naermere forstdelse af sygdomsmekanismerne og
udvikling af en bedre behandling(1). Forebyggelse ma primzert rettes mod livsstilseendringer,
sundere kost og mere motion, men det er en meget omfattende proces, og kreever en betydelig
national indsats pa mange planer og falder udenfor rammerne for det aktuelle
referenceprogram.

Arsagen til at overvaegt kan give forgget ICP, skal formentlig sgges i et komplekst samspil
mellem hormoner, ekspositioner og genetik. [ skrivende stund er der flere igangvaerende
danske dyrestudier pa vej, der sgger at klarleegge reguleringen af ICP og produktionen af CSF.
Der er blandt andet etableret en dyremodel, hvor man kontinuerligt kan male ICP over tid.
Hos genmodificerede overvaegtige rotter ser man 40 % hgjere ICP end hos normale rotter(65-
68). Yderligere undersggelser af denne fedmerelaterede effekt og af forskellige typer
medicinsk behandling er igangveerende. Nar sygdomsmekanismerne er bedre belyst, vil der
blive fokuseret pa bedre og mere specifik behandling.

[ mellemtiden er der planlagt og igangvaerende dansk forskning indenfor:

Tidlig opsporing af IIH sdledes at rettidig behandling kan ivaerksaettes

e Mere undervisning og forbedret kendskab til [IH i primaer- og sekundeaersektoren

e Diagnostiske og prognostiske biomarkgrer for I[IH

e Implementering af og justering af et koordineret IIH-patientforlgb i Danmark

e Udvikling af en palidelig og smertefri (atraumatisk) malemetode af ICP

e Udvikling af et nationalt register for patienter med IIH

e Langtidsopfglgning af IIH-patienter

e Simultan maling af ICP hos patienter, der har veeret behandlet med ONSF

e Kuvalitetssikring af den kirurgiske behandling (SNSF, shunts, stents og telemetriske
prober)

e Udvikling af nye diagnostiske og prognostiske metoder

¢ Nye behandlingsstudier og eventuelt deltagelse i internationale trials

e Yderligere grundforskning og klinisk forskning
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KAPITEL 10. PERSPEKTIVER OG KONKLUSION

IIH er en udfordrende og kompleks sygdom, der involverer mange specialer. Incidensen af
IIH er hastigt stigende i relation til fedmeepidemien og sundhedsvaesenet bgr rustes til at
varetage denne relativt ukendte fglgesygdom. Med udgivelsen af dette referenceprogram
gnsker forfattergruppen at gge kendskabet til sygdommen, at opna en tidlig diagnose og at
mindske langtidsfglgerne hos patienterne. Debutsymptomerne er komplekse og varierede, sa
en grundig udredning for eventuelle sekundaere arsager er vigtig og essentiel for en optimal
behandling. Nar [IH-diagnosen er stillet, er det essentielt med regelmaessig opfalgning af
synsfunktion, veegtreduktion og behandling af den generende hovedpine. I sjeldne tilfeelde
praesenterer sygdommen sig med et fulminant billede og truet synsfunktion i Igbet af fa dage
og akut kirurgisk synsreddende intervention er i sa fald pakraevet. Kirurgisk intervention har
derimod ingen dokumenteret effekt for hovedpinen og bgr undgas.

Der er meget stor national og international forskningsaktivitet indenfor IIH-feltet og nye
behandlingsstrategier er under udvikling, sd regelmaessig opdatering af dette

referenceprogram vil blive pakraevet.
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APPENDIX 1: FRISEN SKALA

Frisén Skala graderer alvorligheden af stasepapiller fra grad 0 til grad 5

Grad 0: Normale papiller

Grad 1: En C-formet breemme af retinalt nervefibergdem slgrer papillens afgraensning
til retina. Den temporale papilrand er fortsat velafgraenset

Grad 2: #dembrazemmen er nu universel

Grad 3: Papilgdemet eleverer papillen og deekker delvist et eller flere blodkar ved
papilranden

Grad 4: Papilgdemet deekker et eller flere af de store blodkar pa selve papillen

Grad 5: Papilgdemet deekker helt eller delvist alle blodkar pa papillen
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APPENDIX 2: UDVIDET UDREDNING

Udvidede blodprgver til udredning for sekundaer IIH-lignende tilstand, specielt i
tilfeelde af uforklaret hgjt intrakranielt tryk og gjensymptomer hos en atypisk
feenotype (bgrn, maend, og slanke kvinder)

ANA og ANCA

DNA (dobbelstrenget)-Ab (IgG)

52 kDa Ro protein-Ab(IgG)

60 kDa Ro protein-Ab(IgG)

Sjégrensyndrom (SSB)-Ab, IgG

IgA, 1gG, IgM

Rheumafaktor IgM

PTH, D-vitamin, Calcium

Anti-cardiolipin antistoffer, lupusantikoagulans, Beta-2 Glykoprotein 1-A
ACE (Peptidylpeptidase)

MPO (Myeloperoxidase) antistof IgG

Proteinase 3

Interleukin 2 Rec

Neuroinfektioner: Treponema pallidum (syfilis), Coxiella, Borrelia, Meningitis, Tuberkulose

HIV, Enterovirus, HSV 1/2, VZV, Epstein Barr eller Cytolomegavirus
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