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lIH = idiopatisk intrakraniell hypertension

Orsakas av hogt intrakraniellt tryck
Bakomliggande orsak ar okand

Drabbar ffa unga, overviktiga kvinnor

Risk for permanent synskada, kronisk
huvudvark, och kognitiva problem!




Incidens, alders och konskarakteristika I1H:

lowa, Louisiana:

= 0.9 per 100,000 Vanligaste insjuknandealder:
= 19 per 100,000 obesa kvinnor 20-44. 15-45 ar
(Durcan et al. 1988)
Nordostra Libyen: kvinna:man ratio 6-8:1
= 2.2 per 100,000 (Digre et al 1988;
= 21.4 per 100,000 obesa kvinnor 15-44. Kesler et al 2001)

(Radhakrisnan et al. 1993)
Nordvastra Irland:

= 2.36 per 100,000

= 9,89 per 100,000 kvinnor alder 15-44
(McCluskey et al. 2015)




Incidensen | Stockholms lan — lagre an tidigare rapporter

Incidens:

0.65 (Cl 0.57- 0.73) per 100,000
invanare 2 18ar

1.1 (C1 0.93 - 1.28) per 100,000
kvinnor = 18ar

1.96 (Cl 1.66 — 2.26) per 100,000
kvinnor 18-45 ar

Arlig incidens per 100.000
25 invanare i Stockholm
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Sundholm et al. Acta Neurol Scand 2017;136(5):427-33
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Konsskillnad:

Kvinna:man ratio var 6.1:1
Kvinnor var signifikant yngre &n man vid symtomdebut.

31.05 (C1 28.93-33.17)

males mean 42.95 (Cl 36.38-49.52)

Detta rapporterades ocksa i en studie beskrivande fyra olika nationella kohorter
(Rosenblatt et al. J Neuroophthalmol 2016; 36: 280-4), annars tidigare endast
rapporterat som trend eller ingen konsskillnad.

Sundholm et al. Acta Neurol Scand 2017;136(5):427-33
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Symtom vid IIH:

* Huvudvark 84.3%

« Synobskurationer 69.1%

 Pulsativ tinnitus 53.0% 524% 512% ,g 40

* Yrsel = 335% o9 5%

« Rygg och nackvark I P76 211% 18.7%
* Fotofobi | I I I I
« Synbortfall b"&@ &40 Q‘;&‘ &,@9 K&e@ vsé& Q‘f \\oe? '&"& \OQ'& . fé Q&O
« Dubbelseende &7 & &5“‘ & v°‘°Q & & & ol &o&”‘

» Kognitiva symtom? & ¥ :

Wall. Neurol Clin 2017;9 (2):144-9

! K




Varfor behov av handlaggningsstod?

Patienter handlaggs idag till stor del enligt lokala traditioner
Mycket lite evidens for

« Hur patienterna bdr handlaggas

 Vilka behandlingar som ger bast resultat
Sjukdomsforloppet varierar stort fran individ till individ

Stor risk for ojamlik vard

Svarare att utvardera och forbattra varden om vi inte har en gemensam basstruktur
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Nationellt handlaggningsstod for I1H

« Multidisciplinart nationellt mote kring [IH sjukdomen pa Karolinska
Universitetssjukhuset den 24 januari 2018

« 60-tal deltagare (neurologer, 6gonlakare, neurokirurger, barnlakare,
neuroradiologer/neurointerventionister, overviktsspecialister,
specialistsjukskoterskor)

» FOrelasningar fm och gruppdiskussioner em

 utarbetandes preliminara riktlinjer till ett nationellt handlaggningsstod for
utredning, behandling och uppfoljning av IIH patienter

* | somras kom liknande concensus guidelines for IIH utarbetade | UK. (Mollan,
Davies et al. 2018)




(1) ® o
[akamdmngen eranr et [

KLINIK & VETENSKAP — START NYARON ARTIKLAR MEDICINSK KOMMENTAR MEDICINENS ABC REFLEXION FORF
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Forslag till nationellt handldggningsstod for utredning, behandling
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Anna Sundholm, neurclog, bitrddande dverlakare, patientfldde huvudvark, tema neuro, Karolinska universitetssjukhuset, Stockholm
anna.sundholm@sll se

Frank Tradisk, med dr, neurooftalmolog, verlakare, sektionschef, St Enks égonsjukhus, Stockholm

Kerstin Hellgren, docent, barnoftalmoleg, dverlakare

Mikael Lundvall, barnneurolog, Gverlakare; de bada sisinamnda patientflode barmneurologi och barnneurokirurgi, tema bam och
kvinnosjukvard

Michael Soderman, docent, neuroradiolog, Gverlakare, funktionsenhetschef, neurointervention, funktionsomrade neuroradiologi,
funktionsomrade bild och funktion

Bengt Gustavsson, neurokirurg, verlakare, patientomrade neurckirurgi, tema neuro

Ingela Nilsson Remahl, docent, neurclog, dverlakare, patientflddeschef, patientiode huvudvark, tema neuro; de fem sistnamnda Karolinska
universitetssjukhuset, Stockholm

10



Diagnoskriterier: Modified Dandy Criteria

(Smith 1985)

Symtom pa hogt intrakraniellt tryck

(huvudvark, illamaende, kréakningar, pulserande tinnitus, synbortfall (obskurationer))

Normal neurologisk undersékning

(fransett abducenspares, papillodem, synfaltspaverkan)

Ingen bakomliggande orsak till hdgt intrakraniellt tryck pa CT/MR

(ofta kravs CTV eller MRV fo6r att ocksa utesluta sinustrombos)

Cerebrospinalvatskeundersokning: 6ppningstryck >25cm H,O

(OBS standardiserad méatning. Normal likvor komposition)

Ingen annan forklaring till hogt intrakraniellt tryck
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Nya diagnoskriterier:
(Friedman, Liu et al. 2013)

IIH Diagnod QAP apIllodem:
A. Papilloede™~

’ E;;Ea'lﬁégmwﬁt Papilloedema (IIHWOP) Diagnostic criteria
C Neuminld?r pratrer eterg 8£kditielnshogt ICP?

: . I!ﬂtﬁ%‘ ateral sixth cranial nerve palsy
mass, slle tgy;gestin r::r Qﬁs’jlge' HWOP if:

thromb@Sig O 544 WPLAHIAEE or IH plus:
D. Nurmal%ad toiogidrkeaintd olioenesaim ostiddderamigstanken?
E. Elevated v pressure
* Empty sella

* Flattening of posterior aspect of the globe

* Distention of the perioptic subarachnoid space ta
tortuous optic nerve

* Transverse venous sinus stenosis
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MRT fynd som kan tala for IIH
- tre av fyra — vagledande men e] specifika

3.) Tillplattning av bakre
ogongloben

4.) Stenosering av sinus
transversus

_ & 73 2.) Vidgning av subarachnoidalrummet

‘ I o ifi i 0 Hoffman et al Cephalalgia 2013
1.) empty sella (72% specificitet runt ‘_Q"Yn_nerven (specificitet 96% och Mollan et al J Neurol Neurosurg Psychiatry 2018
och 88% sensitivitet) sensitivitet 72-80%) Bidot et al J Neuroophtalmol 2015




Steg 1: Basal utredning

Radiologi

e DT med venos angio alt MRT m vendsa sekvenser (gors alltid fore LP vid papillédem)

A
Blod

e Blodstatus, njur- och elektrolytstatus, tyroideaprover, glukos, jarn och ferritin, kalcium,
SR, CRP

Lumbalpunktion + tryckmatning

e lumbal tryckmatning (standardiserad) — om hogt tryck gors ofta tappning
e Celler, proteinfraktioner

Ogon

e Papillbedomning
e Synfalt och synskarpa

H Sundholm et al. Lakartidningen 2019 K



Standardiserad tryckmatning:

 Liggande

* Tryckmatning sker alltid forst innan
tappning

« Avslappnat lage

« Raka ben

* Stigroret i niva med nalen (hjartniva)

« Man ska se fritt flode (sma

pulsationer eller trycket stiger vid
bukpress)
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Steg 2: utvidgad utredning

Ar anamnes o symtombild atypisk?

e Manligt kén el smal/normalviktig patient efter puberteten?
* Diagnhos >45 ar eller ensidigt papillédem?
e Samsjuklighet/symtom som inger misstanke pa sekundar genes?

Utvidgad blodprovtagning

e provtagning for autoimmuna sjukdomar, koagulationsutredning, hormonella sjukdomar,
infektioner mm

Utvidgad likvor - ny tryckmatning

e maligna celler (FACS, cytologi), virusbestamning, ACE, borrelia, syfilis mm
* Ny tryckmatning om tveksamhet eller félja behandlingseffekt

(
Ogon

e Second opinion hos neurooftalmolog kan 6vervagas i alla tveksamma fall.
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Venosa cerebrala
forandringar:

Lakemedels-
exponering:

Samsjuklighet:

Cerebral vends sinustrombos

Trombos eller kirurgisk ligering av vena jugularis bilat
Okat hoger kammartryck (hjartat)

Superior vena cava syndrom

Arteriovends fistel

Antibiotika: tetracykliner, minocykliner, doxycykliner, nalidixinsyra, sulfapreparat

Vitamin A och retinoider, inklusive stort intag av leverprodukter

Hormoner: Humant tillvaxthormon, thyroxin (hos barn), levonorgestrel (Norplant®), anabola
steroider

Utsattande av langvarig behandling med kortikosteroider

Litium

Klordekon (insektsgift)

Endokrinologiska sjukdomar: Addisons sjukdom, Hypoparatyroidism, Hyperkapné
Soémnapnésyndrom

Pickwicksyndromet

Anemi

Njursvikt

Kromosomavvikelse; ex Turners syndrom, Downs syndrom

17
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Typ av IIH patient:

(Mollan, Davies et al. 2018)

fiel K
30\;3“@ s°

St . \_\P

s the visinr; af |5 this a woman, of s this persoﬁ’not female,
mminent RISK? reproductive age, with not of reproductive years
' a BMI>30kg/m®? and with a BMI<30kg/m??

Fulminant IIH Typical lIH Atypical IlIH
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Primara behandlingsprinciper:

1. Behandla underliggande grundorsak
= Viktnedgang om overvikt
» Ev bakomliggande sekundar el triggande orsak

2. Skydda synen
= Vid akut risk for synskada indikation for operativ atgard

= Trycksankande lakemedelsbehandling — tyvarr lag evidens

Acetazolamide
Topiramate

= Ogonkontrolltathet beroende p& 6gonstatus

3. Symtomatisk behandling av huvudvark
» Forebyggande lakemedel? Annan HV? MOH?

» Undvik: opioider, upprepade LP-tappningar, operativa ingrepp bara for
huvudvarksproblematiken

19 Sundholm et al. Lakartidningen 2019
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lIH-Treatment Trial — forsta RCT som visade effekt av
Acetazolamide behandling

Ny diagngstiserade ||H patienter Figure 2. Adjusted Mean Change in Perimetric Mean Deviation (PMD) Over Time by Treatment Group

randomiserades till: Jo.
 acetazolamide + diet
« placebo + diet

Acetazolamide

(=]
i
Il

=
[=1]
!

Resultat:

| gruppen med acetazolamid + diet sags
storre forbattring avseende:

« Synfalt

 Papillodem 10— ; 1- : T . .
* Lumbalttryck Month

e Livskvalitet Wall et al. JAMA 2014;311(16):1641-51
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Behandling:

Steg 1:

Acetazolamide (Diamox®) 250mg x2 med snabb upptrappning under loppet av nagra dagar till 500mg x
2. Ofta kravs hogre doser upp emot 2-4g/dygn.

Viktreduktion om overvikt — remiss till 6verviktsenhet/dietist

Steg 2:

Doso6kning acetazolamide (Diamox®) till max tolerabla dos
Tillagg topiramate (Topimax®) — langsam upptrappning over veckor till 50mg x 2.

Ev prova tillagg furosemid (Furix®) eller spironolactone (Spironolakton®) eller tillagg kaliumsubstitution
(vid kaliumbrist)

Steg 3:

Svarbeddmd patient — dvervag langtidstryckmatning, remiss for second opinion, ytterligare utredning

Steg 4:

Operativ atgard vid progress av symtom (hotande syn, utebliven forbattring eller icketolerabla biverkningar)

Shunt
Fenestrering av optikusnervskida (ONSF)
Gastric bypass/gastric sleeve operation

Stent av stenosering i sinus transversus

21
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Steg 3: Behandlingsschema

Synpéverkan?
(synskérpa och synflt)
I
[ | 1

Nej Lindrig/méttlig Alvarlig/hotande

Viktreduktion Viktreduktion Overvig akut
Symtomatisk Trycksinkande kirurgisk atgard

behandling lakemedel Trycksinkande

I lakemedel

i

|

Ogonuppfélining ==—' Forbéttring/stabil  Férsdmring

Behandling
efter symtom ~*—

Ogonuppfillining -=—

v

Overvag kirurgisk atgard
Oka behandling med
trycksénkande likemedel
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LP tappningar:

Lumbal tappning vid diagnos och mycket hoga tryck ar beskrivet hos enstaka
patienter att det kan vara behandlande och rekommenderas vid diagnos.

Ingen evidens for att upprepade LP tappningar ar av varde
Trycket normaliseras snabbt samt komplikationsrisk motiverar e;
Vanligt med postpunktionell huvudvark

Ev vid graviditet?

Sundholm et al. Lakartidningen 2019
Hoffmann Cephalalgia 2018;39
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Operativ atgard:

Shunt

 Ogonnervskidesfenestrering

« Gastric bypass

« Stent av stenosering | sinus
transversus (annu ej
rekommenderad standard
behandling)

.

Pre Stentin'g

. "Window" in o

nerve sheat

24
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Ogonuppfdljning

Nar papillodem foreligger:

> vid uttalade papillédem (Frisén >2)
— varje till varannan vecka

> vid lindriga/mattliga papilldodem (Frisén grad 1-2)
— varje till var tredje manad.

Nar papilldodem gatt i regress:
> var tredje till var fjarde manad sa lange aktiv behandling pagar

> var fjarde till var sjatte manad efter det att behandling avslutats (vuxna
minst 1 ars uppfoljning och barn <16 ar minst 2 ars uppfoéljning).

Sundholm et al. Lakartidningen 2019

25



Synundersokningen:

SYNNERVSPAPILL

« Papillens utseende (svullnad,
blédning, obskuration av kéarl, grad
av 6dem)

« Fotografering av papill

 Ev OCT (optisk koherenstomografi)
av synnervssvullnaden

= Koncentriskt

SYNSKARPA OCH SYNFALT kontraherade synfalt
* Basta korrigerade monokulara visus = Nasal step I
+ Synfalt — 1:a hand Humphrey 24-2 = Forstorad blind flack <
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Komplicerade fall

/ Smartrehab?

Neurokirurg

-

Neurolog \

Huvudvarksspecialist

Neurointervensionist /

v

T Ogonlakare/Neurooftalmolog

Viktigt att diskutera dessa multidisciplinart!
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