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Referenceprogrammets formal

e Udbrede kendskabet til intrakraniel hypotension (lavtrykshovedpine)

e Fremme diagnostik og behandling af intrakraniel hypotension

e Etablere og beskrive et organiseret patientforlgb for intrakraniel
hypotension

Referenceprogrammet er godkendt af:

Dansk Hovedpine Selskab, Dansk Neurologisk Selskab, Dansk Selskab for Anaestesiologi og Intensiv
Medicin, Dansk Neuroradiologisk Selskab, Dansk Neurokirurgisk Selskab og Dansk Rygkirurgisk
Selskab
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Resume
Intrakraniel hypotension (lavtrykshovedpine) er en tilstand, der skyldes tab af cerebrospinalvaeske

i spinalkanalen, hvor patienten oftest debuterer med nyopstaet ortostatisk hovedpine.
Lavtrykshovedpine kan vaere en komplikation til lumbalpunktur eller kirurgi ved dura mater pa
spinalt niveau (postlumbalpunktur hovedpine, PLPH), men kan ogsa opsta som spontan
intrakraniel hypotension (SIH). SIH blev tidligere betragtet som meget sjelden, men grundet gget
viden og fokus pa tilstanden, ses SIH nu i gget forekomst pa neurologiske afdelinger og i
hovedpinecentre. Udredningen af lavtrykshovedpine kan, uanset arsag, imidlertid veere
udfordrende og involvere mange specialer, da bade PLPH og SIH kan debutere med mange
forskellige symptomer. Sa snart lavtrykshovedpinediagnosen er misteenkt, er det ngdvendigt med
hurtig udredning og lukning af den spinale defekt i dura mater, da hurtig intervention medfgrer en
bedre prognose. Behandling af vedvarende PLPH og SIH omfatter non-targeted og targeted
epidural blood patch (EBP). Ved manglende effekt af EBP kan der foretages kirurgi, hvis
lokalisationen af laekagen langs den spinale dura mater kan bestemmes.

Forfattergruppen til dette referenceprogram er etableret i samarbejde med de relevante
videnskabelige selskaber sammensat af anaestesiologer, neurologer, neurokirurger, rygkirurger, og
neuroradiologer. PLPH og SIH kan formentlig ogsa ses hos bgrn, men dette referenceprogram er
primaert fokuseret pa SIH hos voksne, da der her skgnnes at vaere et stgrre generelt og klinisk
kendskab til PLPH. Med referenceprogrammet gnskes gget kendskabet til lavtrykshovedpine, at
opna en hurtig korrekt diagnose og iveerksaette sufficient behandling samt at mindske
langtidsfglgerne hos patienterne. Referenceprogrammet er baseret pa eksisterende videnskabelige
evidens samt klinisk erfaring fra ind- og udland. Der er givet forslag til en national strategi for
organisering, diagnostik og behandling af SIH hos voksne i Danmark. Ligeledes praesenteres der

forslag til dansk forskningsaktivitet indenfor omradet.

Side 5 af 24



Anbefalinger (Quick guide)

Diagnostik

1. Patienter med ortostatisk hovedpine eller initiel ortostatisk hovedpine, som med tiden er
blevet kronisk og ikke lazengere har et ortostatisk mgnster, bgr misteenkes for intrakraniel
hypotension.

2. Ved mistanke om intrakraniel hypotension bgr patienten udredes med MR-skanning af hjernen
med kontrast samt MR af columna totalis med henblik pa at identificere tegn pa
cerebrospinalvaeske (CSF) laekage i spinalkanalen.

3. Den precise lokalisation af CSF-laekagen kan identificeres ved CT-myelografi foretaget pa hgjt
specialiseret funktion.

Behandling

1. Der bgr behandles med non-targeted epidural blood patch (EBP) ved tilstraekkelig mistanke om
intrakraniel hypotension. Der skal administreres sa meget blod som muligt op til 40 ml autolog
blod, typisk mellem 20-40 ml blod. Efterfglgende skal patienten vaere sengeliggende i 24 timer.

2. Targeted EBP kan i visse tilfaelde forsgges, hvis der ved CT-myelografi er pavist en specifik
lekage.

3. Ved manglende effekt af EBP, og hvis der er pavist en praecis lokalisation af en CSF-laekage, kan
der tilbydes kirurgisk behandling pa hgjt specialiseret funktion med ekspertise i denne type
kirurgi.

Organisering

1. Da SIH er en relativt sjeelden sygdom med flere specialer involveret, er det af stor vigtighed at
samarbejdet koordineres. Hvis en patient ikke responderer pa 1-2 forsgg med non-targeted
EBP pa hovedfuntionsniveau, bgr der henvises til hgjt specialiseret funktion, der kan varetage
den videre udredning og behandling.
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Indledning

Lavtrykshovedpine pa grund af intrakraniel hypotension er et velkendt klinisk faenomen, der
skyldes tab af cerebrospinalveeske i spinalkanalen. Intrakraniel hypotension er isaer kendt som
arsag til postlumbalpunktur hovedpine (PLPH). Denne iatrogene hovedpineform er veldefineret i
den internationale hovedpineklassifikation (ICHD-3) og manifesterer sig med ortostatisk
hovedpine umiddelbart efter lumbalpunktur, spinal anzestesi eller et andet spinalt indgreb (1).
Spontan intrakraniel hypotension (SIH) er ogsa defineret i ICHD-3 (1) og er tidligere betragtet som
meget sjeelden. Grundet gget viden og fokus ses SIH nu i gget forekomst pa neurologiske
afdelinger og i hovedpinecentre (2,3).

Det kliniske billede ved lavtrykshovedpine kan, uanset arsag, imidlertid veere udfordrende og
involvere mange specialer, da PLPH og SIH kan debutere med mange forskellige symptomer.
Udover kardinalsymptomet med ortostatisk sveer hovedpine er der beskrevet mere diffuse
symptomer som svimmelhed, kvalme, hgretab, tinnitus og kognitiv pavirkning hos disse patienter
(4). En grundig udspgrgen er vigtig, selvom der kan vaere flere maneder eller ar siden debut, hvor
anamnesen om debut er helt essentiel for en korrekt diagnose. Sa snart lavtrykshovedpine
diagnosen er mistaenkt, er det ngdvendigt med hurtig udredning og lukning af den spinale defekt i
dura, da hurtig intervention medfgrer en bedre prognose (5). | visse tilfeelde kan SIH debutere
uden den klassiske ortostatiske feenotype; eksempelvis akut med tordensskraldshovedpine (6),
hvor patienten initielt udredes for subarachnoidalblgdning eller anden cerebral katastrofe.
Ligeledes kan en CT-eller MR- skanning af cerebrum med subdurale ansamlinger fejltolkes som
bilaterale kroniske traumatiske subdurale haematomer, der senere viser sig at veere resultat af SIH
(7). Bade PLPH og SIH skyldes en spinal defekt i dura med udsivning af spinalvaeske, men selve
defekten kan ofte vaere meget sveer at identificere. Med nyere og bedre radiologiske diagnostiske
metoder er der nu stigende klinisk og forskningsmaessig interesse i tilstanden, hvor prognosen ved

korrekt behandling af begge tilstande er god (1,8).

Epidemiologi

Der foretages tusindvis af lumbalpunkturer i Danmark arligt, hvor der selv ved anvendelse af

atraumatisk nale vil vaere cirka 4%, som vil opleve PLPH (9). Der er begraensede epidemiologiske
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data vedrgrende forekomsten af SIH. Et studie fra USA i 2022 viste, at den estimerede arlige
forekomst af SIH for alle aldersgrupper var 3,7 pr. 100.000 indbyggere (10), mens den
gennemsnitlige arlige forekomst af SIH for voksne over 18 ar var 4,6 pr. 100.000 indbyggere (10).
For kvinder var den gennemsnitlige forekomst 4,3 pr. 100.000 og for maend er det 2,9 pr. 100.000
indbyggere (10). Der foreligger ikke tilsvarende epidemiologiske data fra Danmark, men det
skgnnes, at der er omkring 300 nye patienter med SIH i Danmark om aret. Heraf forventes cirka 1/8
at skulle underga rygkirurgi (11). Pa Dansk Hovedpinecenter pa Rigshospitalet-Glostrup er der i
2023 registreret kontakter pa 46 SIH-patienter, sasmmenlignet med kun 12 SIH-patienter i 2020.
Alene i de fgrste to maneder af 2024 er der registreret kontakter pa 21 SIH-patienter. Saledes tyder
det pa at SIH hidtil har vaeret en underdiagnosticeret sygdom i Danmark. Med dette
referenceprogram gnsker vi derfor at skabe mere opmaerksomhed pa denne sygdom, der kan

helbredes hvis diagnosticeret korrekt.

Klinisk praesentation
En systematisk gennemgang af studier fra 2021, som har belyst symptomerne ved SIH, viste en

gennemsnitsalder ved debut pa 43 ar, hvor hovedparten (63%) sas hos kvinder (4). Samme studie
viste, at varigheden af symptomerne pa tidspunktet for diagnose og/eller behandling varierede fra
1 dag til 20 ar, med et gennemsnit pa 32 dage (4). Hovedpine var det hyppigste symptom, der var
til stede hos 97 % af patienterne og var oftest ortostatisk i karakter (92%) (4). Nogle patienter
oplever sakaldt “headache in second half of the day”, hvor hovedpine forvaerres i Igbet af dagen,
hvilket kan blive fejldiagnosticeret som spaendingshovedpine (12). Lokalisationen af hovedpinen
var oftest diffus, occipital eller frontal (4,12). Debut kan veere akut som tordensskraldshovedpine
eller subakut (forvaerrer sig over flere dage/uger) (6). Det er ogsa en velkendt klinisk observation,
at hovedpine ved SIH kan a&ndre karakter over tid. Saledes viste en kohorteundersggelse af 137
SIH-patienter at 93% med symptomer <10 uger udviste typisk ortostatisk hovedpine, mens det kun

gjaldt 63% i gruppen med symptomer >10 uger (13).

Af gvrige symptomer er der beskrevet kvalme/opkastninger, nakkesmerter/nakkestivhed, gre-
relaterede symptomer, sasom propfornemmelse i grerne, og/eller fonofobi, hgrenedsaettelse,
svimmelhed (rotatorisk eller nautisk), tinnitus og kognitive problemer Der har vaeret beskrevet

tilfaelde med sa sveere kognitive problemer, at patienterne praesenterede sig med udtalt demens
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og tilfelde med koma (14,15)Selvom data er begreensede, omfatter mulige risikofaktorer for SIH
arvelige bindevaevssygdomme (f.eks Marfans syndrom eller Ehlers-Danlos syndrom), spinale

patologier og bariatrisk kirurgi (4,13,16).

Sygdomsmekanismer
Arsagen til lavtrykshovedpine ved PLPH er oplagt en iatrogen durarift opstaet ved diagnostisk eller

terapeutisk lumbalpunktur eller andet indgreb i columna. Mekanismen ved SIH er derimod mere
kompleks og vil blive beskrevet i detaljer i det fglgende. SIH kan skyldes en dural rift forarsaget af
forkalkninger i rygsgjlen eller i en diskus medfgrende sakaldte ‘bonespurs’ (type 1 laekage), lekage
ved et spinalt meningealt divertikel (type 2 laekage), en CSF-vengs fistel (type 3 laekage), eller en
lekage distalt for nerveroden (type 4 laekage) (17,18) (figur 1). Type 1 laekager kan underopdeles i
type 1a, som er primeert ventralt lokaliseret, mens type 1b er lateralt lokaliseret. Type 2 laekager
kan ogsa underopdeles i type 2a laekager, hvor der er en lekage i et simpelt divertikulum, mens

type 2b skyldtes en laekage i et kompleks divertikulum/dural ektasi (19).
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Figur 1. lllustration af de forskellige SIH laekagetyper. Spinal longitudinal epidural collection = SLEC
and cerebrospinal fluid = CSF. Modificeret og brugt med tilladelse fra American Society of
Neuroradiology fra Farb et al. AINR Am J Neuroradiol: 40(4). 2019.

Den underliggende arsag til de typiske MR-hjernefund i SIH (figur 2) kan forklares via Monro-Kellie-
doktrinen, der beskriver at hjerne-, CSF- og intracerebralt blodvolumen er en konstant (20). Ved en
CSF-leekage, hvor CSF-volumen falder, vil der derfor ske en kompensatorisk ggning af det
intrakranielle blodvolumen (20). Dette medfgrer formentlig gget vengs blodvolumen via de
cerebrale og meningeale vengse kar (20). Endnu ved vi ikke praecist, hvordan disse intrakranielle
@ndringer kan pavirke hjernen. De patologiske konsekvenser af lavt intrakranielt tryk kan involvere
det nyligt opdagede glymfatiske system (21) er afggrende for fjernelse af hjerneaffaldsprodukter og
er muligvis impliceret i sygdomsmekanismerne ved neurodegenerative sygdomme (21,22).

Intrakraniel hypotension kan muligvis ogsa reducere arteriel pulsation (23) og mindske CSF-
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transporten fra det arterielle perivaskulaere rum (PVS) til hjerneparenkymet (24). Ligeledes kan en
CSF-lekage pavirke absorptionen af CSF til de vengse sinuser, hvilket fgrer til stagnation af CSF i
den vengse perivaskulaere rum. Begge mekanismer kan svaekke det glymphatiske clearance-
system, hvilket potentielt kan fgre til kognitiv dysfunktion (25). Der er et stort behov for nye

studier, som kan afklare konsekvenserne af intrakraniel hypotension.

Diagnostisk udredning
F@rste skridt i den diagnostiske udredning af alle typer lavtrykshovedpine er en grundig anamnese

med beskrivelse af hovedpine og andre symptomer. Szerligt tilstedevaerelse af ortostatisk
hovedpine ved debut af symptomer kan rejse mistanke, men en reekke andre symptomer kan ses
sammen med hovedpinen. Der anbefales ikke rutinemaessigt lumbal trykmaling, da denne test ikke

er seerligt sensitiv (27)hvorfor trykmaling kun skal anvendes ved sarlige tvivistilfaelde.

Tabel 1 Hovedpinekarakteristika og ledsagesymptomer ved lavtrykshovedpine

Hovedpinekarakteristika:

e Hovedpinen er stillingsafhangig ved debut (forveerres indenfor 30 min i oprejst

stilling, og bedring i liggende stilling indenfor 30 min)

e Hovedpinen kan ofte debutere akut eller subakut

e Hovedpinen forveerres i Igbet af dagen

e Hovedpinen forveaerres ved foroverbgjning, Valsalva mangvre eller ved fysisk

aktivitet

Mulige ledsagende symptomer til hovedpine:

e Nakkestivhed

e Svimmelhed

e Propfornemmelse i gret

e Tinnitus

e Kvalme

e Smerter mellem skulderbladene

e Kognitiv pavirkning

e Radikulaere symptomer

e Naeseflad
Mulige udlgsende faktorer:
Oftest helt spontant, men kan debutere efter uvant bevaegelse i ryggen (f.eks. ved
gymnastik/motion, manipulationer, rygtraumer) eller i forbindelse med flyrejse. PLPH kan
forekomme ved diagnostisk lumbal punktur, kirurgisk indgreb eller spinal/epidural anastesi
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Alle patienter med mistanke om SIH bgr udredes med MR-skanning af hjernen med kontrast samt
MR af columna totalis med henblik pa at identificere tegn pa intrakraniel hypotension og CSF-
lekage spinalt.

Cirka 20% af patienter kan have en synlig spinal laekage trods normal MR skanning af hjernen (figur
2, tabel 2), specielt hvis det drejer sig om en kronisk laekage (4).

For MR skanning af hjernen anbefales der T1-veegtede sekvenser med kontrast, T2 og FLAIR-
vaegtede sekvenser. Pa MR-skanningen kan der ved intrakraniel hypotension identificeres dural
fortykkelse og opladning, subdurale ansamlinger, udvidelse af den vengse sinus, og tegn pa sakaldt
sagging brain (figur 2). Der kan ogsa i sjaeldne tilfaelde ses sinustrombose (<1% af patienter med

SIH) (26).

Figur 2 Typiske MR fund ved SIH

Nedsat mamillopontin Udvidelse af den
afstand < 6,5 mm

Udslettet supresellar
Subdural Pakymeningeal cisterne<4 mm
vaeskeansamling opladning

vengse sinus

Udslettet preepontine
cisterne £ 5 mm

For at kvantificere og monitorere sagging brain bestemmes afstanden mellem hypofysen og
chiasma, den mamillopontine afstand og pontomesencephal vinkel, praepontine cisterne, bunden
af 3. ventrikel, eventuelt lavt liggende cerebellare tonsiller. Disse vurderinger kan sammenfattes i
en diagnostisk sakaldt Bern score (Tabel 2) (27). Ved MR med kontrast kan pa trods af vedvarende
lavt intrakranielt tryk formentlig ske en normalisering i MR-fund over tid, hvilket kan vaere en
diagnostisk udfordring. Et studie af 89 SIH-patienter viste at pakymeningeal opladning var hyppigst
forekommende hos patienter med relativ kort symptomperiode pa gennemsnitlig 15 uger i
modsaetning til patienter med en laengere symptomperiode pa gennemsnitlig 45 uger (28). Dette

indikerer, at pakymeningeal opladning kan forsvinde over tid. Et andet studie hos 45 SIH-patienter
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viste ogsa, at selv ved konservativ behandling alene vil Bern scoren forbedres hos 24% efter 6
maneder (29).

MR columna totalis skal indeholde sagittal fat-suppressed T2 sekvenser (kaldet STIR sekvenser) for
at pavise en mulig epidural ansamling, ogsa kaldet spinal longitudinal epidural fluid collection

(SLEC) (figur 3).

C

Figur 3: Eksempler pa spinal longitudinal epidural collection (SLEC) grundet type 1 laekage. A viser
sagital cervicotorakal T2-sekvens med brug af 3D Fast Imaging Employing Steady-state Acquisition
(FIESTA). Bla pile viser dura med epidural ansamling ventralt. B viser langstrakt SLEC lumbalt ogsa
med T2 3D FIESTA teknik. C viser aksiale billeder af ventralt beliggende SLEC pa nedre thorakale
snit.

Tabel 2
Radiologiske Bern score tegn Point
Udvidelse af den vengse sinus 2

Pakymeningeal opladning

Subdural vaeskeansamling (ofte dobbeltsidige)
Udslettet supraselleer cisterne <4 mm
Udslettet preepontine cisterne <5 mm

Nedsat mamillopontin afstand < 6,5 mm 1

Sandsynlighed for at have CSF leekage: 0-2 point: lav, 3-4 point: intermedizer og 2 5 point: hgj

R NER N
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Dynamisk CT myelografi

De fglgende typer myelografi udfgres som en neuroradiologisk specialistopgave, der er ganske
tidskreevende og belastende for patienten. Det anbefales derfor, at dynamisk myelografi
centraliseres pa hgjt specialiserede funktioner. Hvis man finder en ventral longitudinal epidural
ansamling ved den dynamiske myelografi, er der hgjst sandsynligt tale om en type 1 laekage. Hvis
man finder en cirkumferentiel eller dorsal epidural ansamling og der samtidig er meningeale

divertikler pa spinal MR, sa er det hgjst sandsynligt en type 2 laekage (figur 4).

Figur 4: CT myelografi med type 1 laekage grundet ventral bonespur (forkalket diskusprolaps, bla
pil). Rgd pil viser udsivende kontrast ventralt, da patienten ligger i bugleje og i trendelenburg.
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Behandling

Konservativ behandling
Der kan ses bedring hos PLPH og SIH patienter ved konservativ behandling, men en midlertidig

bedring bgr ikke forsinke videre behandling, da kun cirka en ud af fire vil bedres varigt ved
konservativ behandling (4). Der er meget lidt evidens for omfanget af den konservative
behandling, som primaert anvendes i Danmark ved PLPH, men det vil ofte besta af sengeleje,
hydrering i form af op til 2,5 liter vaeske i dggnet, samt brug af almindelig analgetika efter behov i

en kortere periode (maksimalt 1 maned).

Behandling med non-targeted epidural blood patch
Non-targeted epidural blood patch (EBP) anbefales til bade de iatrogene (PLPH) og de spontane

SIH-duralaesioner, ogsa selvom der kan vaere et meget langt tidsinterval op til flere ar fra debut
(30). Det anbefales, at det er en specialleege i neurologi som henviser til denne behandling for at
sikre, at kun patienter med relevant anamnese og fund behandles med EBP. Formalet med EBP er
at infundere autolog blod i epiduralrummet pa lumbalt niveau med henblik pa at gge trykket
epiduralt og fa blod til at migrere kranielt i epiduralrummet for derved at medvirke til lukning af
den durale defekt. Non-targeted EBP bgr i de fleste tilfeelde udfgres af specialleege i anaestesi med
god erfaring i proceduren. Bloodpatch medfgrer hyppigt lokaliseret smerte svarende til
indstiksstedet i ryggen og radikulaere smerter til benene, hvilket ofte fortager sig spontant
indenfor et par dage. Bloodpatch kan i meget sjeldne tilfelde medfgre cauda equina syndrom,
spinal eller epidural blgdning og infektion (31). Der anbefales under proceduren maling af perifer
saturation og 3-punkts EKG kontinuerligt samt maling af blodtryk hvert 5. minut (32). Der skal
administreres sa meget blod som muligt op til 40 ml autolog blod, typisk mellem 20-40 ml blod.
Den totale maengde blod er meget afhaengig af kompliance i epiduralrummet. Sdledes skal infusion
af det autologe blod ophgre, hvis patienten oplever gget hovedpineintensitet, radikulaere smerter
eller rygsmerter. Efter non-targeted EBP bgr patienten hvile i vandret liggende stilling sa vidt
muligt i op til 24 timer under indlaeggelse. Intensiteten af hovedpine i liggende og staende stilling
skal sa vidt muligt registreres fgr og 24 timer efter proceduren. | dette forlgb og efter udskrivelsen
skal patienten rades til at sgge laegehjaelp akut ved nyopstaede sveere rygsmerter eller smerter i

benene, ved nedsat kraft eller a&ndret fglesans i benene samt ved urin- eller faekal inkontinens,
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urinretention, svaer kvalme eller feber. Patienter i Danmark rades til at minimere tunge lgft (mere
end 2,5 kg) eller hard fysisk aktivitet i 2 uger efter EBP, mens der er andre strikse regimer i
udlandet omend evidensen mangler. Patienten bgr fglges op med laegekontakt 2-4 uger efter EBP
med henblik pa at vurdere effekten af behandlingen. Safremt der er god men midlertidig effekt,
kan EBP gentages efter minimum 2 uger. Er der slet ikke effekt af fgrste eller anden EBP (33,34)

ber der udredes for lokalisation af den durale defekt med henblik pa targeted EBP og/eller kirurgi.

Behandling med targeted epidural blood patch
CT-vejledt targeted EBP/fibrinpatch udfgres via en hgjt specialiseret funktion for behandling af

patienter med SIH, hvis laesionen er identificeret (35). Der foreligger endnu ikke kontrollerede
undersggelser pa omradet (36). En mindre opggrelse pa 56 SIH-patienter viste at targeted EBP
sammenlignet med non-targeted EBP var mere effektiv (87% vs. 52%) (37), men en metaanalyse
har ikke vist en forskel i outcome mellem non-targeted og targeted EBP (4). Normalt indsprgjtes
ca. 2-4 ml autolog blod og 2-4 ml fibrinlim (Tisseel, en tokomponent fibrin vaevsklaber, se
pro.medicin.dk). Det er arbejdsgruppens anbefaling, at targeted EBP udfgres hos patienter sa

tidligt som muligt, optimalt inden for 3 maneder.

Kirurgisk behandling
Grundlaget for kirurgi er, at der er pavist specifikt niveau for udsivning af CSF, enten i form af en

simpel defekt i dura, et meningealt divertikel eller en CSF-vengs fistel. Forudgaende CT-myelografi
er essentiel for at kunne lokalisere CSF-lakage eller fistel, og dermed udfgre succesfuldt kirurgisk
aflukning af denne. Operationsindikationen stilles i taet samarbejde med bade neurologer og
neuroradiologer. En praecis lokalisation og klassifikation af fisteltype er forudsaetningen for

planlaegning af det kirurgiske indgreb, hvorfor forudgaende CT-myelografi er helt essentiel.

Den kirurgiske behandling bestar overordnet set i en mekanisk aflukning af leekagen. Falles for
indgrebene, uanset fisteltype, er dog at de foretages i generel anaestesi og med mikrokirurgiske
teknikker. Gennem en abning i rygsgjlen (laminotomi eller evt. endnu mindre abning) ops@ges

defekten, som lukkes pa forskellig vis afhaengigt af lekagetype:
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Ved type 1 leekage fjernes, om muligt, det udlgsende knoglefremspring/forkalkning pa diskus og

defekten soigneres. Herefter lappes med en patch (fx. TachoSil).

Type 2 laekage lukkes ved at skubbe det lekkende divertikel tilbage gennem defekten i dura og
herefter forsegles med en patch (fx. TachoSil). Er divertiklet beliggende i relation til en non-

eloguent nerverod, kan man supplere lukningen med clips (fx. Sugita).

Type 3 laekage (CSF-fistel) lukkes enten med bipolaer koagulation, clips (fx. Sugita) eller en

kombination af begge.

Safremt indgrebet har kreevet en yderligere abning af dura, lukkes denne med sutur og lapning (fx.
TachoSil). Ved laminektomier genplaceres lamina. Slutteligt sutureres blgddelene (fascie, subcutis,

hud) i operationsadgangen.

Risici for komplikationer i forbindelse med kirurgisk lukning af CSF-fistel er blgdning, infektion, laek
af spinalvaeske, skade pa nerver eller rygmarv. Skader pa nerver eller rygmarv kan ske enten
peroperativt, fx i forbindelse med mobilisering af nerver eller rygmarv, eller postoperativt, fx. som
folge af kompression fra postoperativ blodansamling/absces, eller ved iskaemi. Seedvanligvis
opleves ikke postoperativ neurologisk forvaerring, men kirurgisk behandling kan i helt sjaeldne
tilfeelde medfgre komplikationer i form af paraplegi med urinretention, manglende kontrol over

analsfinkter og pavirket seksualfunktion.

Organisering og patientforlgb
Udredning og behandling af SIH er multidisciplinaer og forudsaetter et teet samarbejde mellem

neurologer, anaestesiologer, neuroradiologer og rygkirurger (se figur 5). Da SIH er en relativt
sjeelden sygdom med flere specialer involveret, er det af stor vigtighed at samarbejdet
koordineres. Safremt SIH-patienten ikke responderer pa non-targeted EBP efter 1-2 forsgg pa
hovedfunktionsniveau, bgr der henvises til hgjt specialiseret funktion, der kan varetage den videre

udredning og behandling. Der er etableret fglgende forslag til samarbejde og koordinering.
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Figur 5 Forslag til organisation og patientforleb ved intrakraniel hypotension
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Konservativ behandling
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Prognose
Der er relativt fa studier, der har fulgt patienter med lavtrykshovedpine gennem laengere tid. Et

flertal af PLPH forbedres formentlig spontant uden specifik behandling. Kun et mindretal af
patienter med SIH forbedres spontant med konservativ terapi, herunder sengeleje, tilstraekkelig
oral vaeskeindtagelse, analgetika og tid (4). En metaanalyse har vist, at en enkelt non-targeted EBP
kan veere effektiv (klinisk forbedring uden behov for yderligere intervention) hos 64% af patienter
(4). EBP med volumen injiceret >20 ml havde en hgjere succesrate end EBP med mindre volumen
(4). To studier med en median opfglgning pa 60 maneder viste et godt behandlingsrespons
(defineret som hovedpinereduktion pa mindst 50%) 6 maneder efter én eller to EBP hos
henholdsvis 68% (38) og 81% (2). Recidivraten blev dokumenteret i det ene studie og var 32 %
(38), hvoraf 78% havde et godt behandlingsrespons efter en yderligere EBP (38). En undersggelse,
der omfattede 150 patienter, undersggte praediktorer for responsrate pa fgrste targeted EBP
baseret alene pa MR fund pa hjerne og spinalt samt epiduralt blodvolumen (39). Et praecist niveau
for laekagen, blev sdledes ikke vist i studiet (39) Studiet viste klinisk effekt hos 59% efter targeted
EBP. Blandt patienter med en stgrre injiceret blodvolumen (222,5 vs. <22,5 ml) var responsraten

hojere (68% vs. 47%) (39). Baseret pa hjerne- og spinale MR-fund fandt studiet signifikante
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praediktorer for et positivt udfald inkluderende en kort anterior epidural CSF ansamlingsleengde
(<8 vs. 28 segmenter; 73% vs. 37%) og en stor pontomesencefal vinkel (240° vs. <40°) 71% vs. 38%)
(39). Resultaterne viste, at patienter med anterior epidural CSF-ansamling, der involverede <8
segmenter og injiceret blodvolumen >22,5 ml, havde en responsrate pa 80%. Patienter med en
anterior epidural CSF-ansamling, der involverede >8 segmenter og en pontomesencefal vinkel
<40°, havde en responsrate pa 21%. Disse tre variabler forudsagde respons pa den fgrste EBP hos

71% af patienterne (39).

Det er beskrevet, at der ved succesfuld behandling af lavtrykshovedpine med f.eks EBP eller kirurgi
kan opsta en forbigaende tilstand af rebound forhgjet intrakranielt tryk. Denne tilstand kan
manifestere sig ved ny og anderledes hovedpine, synsfeltudfald og papilsdem (40,41). Incidensen
af rebound intrakraniel hypertension efter behandling af SIH er blevet rapporteret at vaere mellem

7% og 27% (40)

Tilbagefald af SIH kan forekomme nar som helst efter den fgrste episode, og cirka 15-30 % af
patienterne vil opleve et tilbagefald inden for fa ar (4,42—-44). En retrospektiv analyse af 30
patienter viste, at 50% af patienterne havde en signifikant bedring i symptomer efter den fgrste
non-targeted EBP, hvor symptomerne kom tilbage hos 20 % af patienterne (45). | en anden
undersggelse kom symptomerne tilbage hos 32% af patienterne efter vellykket EBP (38). Disse
patienter fik derefter anden EBP og forbedring efter 6 maneders opfglgning blev registreret hos
78% (38), mens 7% af patienter fortsat havde symptomer efter tredje EBP (38). En tredje
undersggelse viste, at fornyet CSF-laekage udviklede sig hos 38 % af patienterne 2 eller 3 maneder
efter at have gennemgaet en vellykket operation (13). Hos en gruppe pa 20 patienter behandlet
med kirurgisk ligering af CSF-vengse fistler med baseline-hovedpinescore i den mest alvorlige
kategori, viste 83% en vaesentlig forbedring i sveerhedsgrad of symptomer efter operationen (46).
Prognosen er saledes generelt god efter intervention, men der eksisterer et stort behov for en

systematiseret og struktureret opfglgning af disse patienter.
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Forskning
Der er behov for forskningsprojekter indenfor intrakraniel hypotension til at belyse fglgende

aspekter:

e Epidemiologisk underspggelse af forekomsten i Danmark

e Undersggelse af CSF-dynamik

e Undersggelse af biomarkgrer i CSF

e Undersggelse af den kognitive pavirkning

e Udvikling af kliniske og parakliniske diagnostiske markgrer
e Optimering og evaluering af behandlingsstrategi

e |dentifikation af preediktive markgrer for prognose og outcome

Det er afggrende for udvikling og forlgb at resultaterne af behandling opggres nationalt. Dette
g@res mest hensigtsmaessigt med en feelles national registerdatabase, hvor centrale
patientkarakteristika, udredningsmodaliteter, behandlingsmodaliteter og resultaterne deraf
opg@res. En database bgr indeholde parametre som ken, alder, komorbiditet, medicinindtagelse,
symptomdebut og traume/mulig arsag til generne, graden af gener (anvendelse af relevante rating
scales) samt resultatet af udfgrt billeddiagnostisk udredning. Databasen bgr give mulighed for
systematisk og let registrering af resultaterne af de forskellige anvendte behandlingsmodaliteter
(non-targeted EBP, targeted EBP, kirurgisk intervention) og resultaterne deraf samt tidligere
sygdomme. Der anbefales ogsa, at der oprettes en national multidisciplineer teamkonference
(MDT) indenfor intrakraniel hypotension med henblik pa at sikre ensartet og bedst mulig

behandling af tilstanden til alle patienter med intrakraniel hypotension i Danmark.
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