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Idiopatisk intrakraniell hypertension (IIH), dvs intra-
kraniell tryckstegring utan kidnd bakomliggande or-
sak, ar en ovanlig sjukdom. Andra bendmningar pa
sjukdomen ar benign intrakraniell hypertension och
pseudotumor cerebri. Incidensen i den vuxna befolk-
ningen ar ca 1-2/100 000 invanare/ar [1, 2], i Stock-
holms lian nagot liagre (0,7/100 000) [3]. Incidensen &ar
betydligt hogre i gruppen unga overviktiga kvinnor
(ca19/100 000 i dldern 20-44 ar [1]), men lagre hos barn
(0,5-1,2/100 000 i aldern 1-16 ar) [4-9]. Sjukdomen &r
ovanlig fore 3 ars alder. Man ser ingen tydlig konsskill-
nad hos barn prepubertalt.

Sjukdomen paverkar kraftigt individens livssitua-
tion med frekventa sjukvardskontakter, férsamrad
livskvalitet och risk for bestdende besvar som kronisk
huvudvirk och synpaverkan.

Patienterna handlaggs till stor del enligt lokala tra-
ditioner. Sjukdomsforloppet varierar fran individ till
individ, och evidensbaserade behandlingsriktlinjer
saknas. Pa senare ar har endovaskuldr behandling
med stentning av vendsa sinus introducerats, med
lovande resultat i vissa fall. Det ar oklart nar denna
metod ar att foredra framfor traditionella metoder.
Eftersom information, behandling och uppfdljnings-
rutiner varierar finns risk for ojamlik vard 6ver lan-
det. Det medfor ocksd svarigheter att utviardera de
behandlingsmetoder som anvands.

Vid ett multidisciplinért nationellt méte om idiopa-
tisk intrakraniell hypertension,anordnat av Karolins-
ka universitetssjukhuset i januari 2018, utarbetades
underlag till ett nationellt handlaggningsstod for ut-
redning, behandling och uppf6ljning. Narvarande vid
motet var neurologer, 6gonlidkare, barnldkare, neuro-
kirurger, neuroradiologer (neurointervention), dver-
viktsspecialister och specialistsjukskoterskor. Vi sam-
manfattar hér resultatet av dessa diskussioner och da-
gens kunskapslage.

SYMTOM

De vanligaste debutsymtomen &r daglig huvudvark
(84 procent), synobskurationer (6vergaende sekund-
korta synbortfall) (69 procent), ryggvark (53 procent),
nackvark (42 procent), pulserande tinnitus (52 pro-
cent), yrsel (51 procent), fotofobi (48 procent), syn-
nedsattning (34 procent) och dubbelseende (25 pro-
cent) [10]. Manga patienter kan ha haft symtom linge
innan sjukdomen uppméirksammas. Huvudvarken
kan misstolkas som migréan eller spanningshuvud-
vark som blivit mer kronisk (karaktdren pa huvud-
varken varierar).

»Eftersom information, behandling
och uppfdljningsrutiner varierar finns
risk for ojamlik vard éver landet.«

Det ar viktigt att efterfriga symtom som tinnitus
och synobskurationer, eftersom patienterna séllan
spontant tar upp det. Det ar ofta férst nir synpaver-
kan uppkommer som patienten blir undersokt hos
ogonlakare och papillodem uppmérksammas och le-
der till utredning. Kinnedom om diagnosen ar viktig
nér kliniska tecken pa stegrat intrakraniellt tryck o-
religger. En del patienter har inte papillodem. Yngre
barn tenderar att ha mer ospecifika symtom. Papill-
6dem och forhojt intrakraniellt tryck utan huvudvark
forekommer.

DIAGNOS, DIFFERENTIALDIAGNOSER, UTREDNING
For diagnosen idiopatisk intrakraniell hypertension
kravs att annan bakomliggande orsak till hogt intra-
kraniellt tryck har uteslutits. Vi rekommenderar att
de i dag kliniskt anvdnda och etablerade diagnoskri-
terierna, s k modifierade Dandy-kriterier [11], fortsatt
anvinds vid diagnostisering (Fakta 1), eftersom de ar
enkla och latta att folja i klinisk praxis.

Det finns nya foreslagna diagnoskriterier [12, 13],

HUVUDBUDSKAP

o Idiopatisk intrakraniell hypertension ar en sjukdom
som drabbar barn och vuxna. Sjukdomsférlopp och
handlaggning varierar mellan olika individer och kliniker.
Evidensbaserade riktlinjer saknas.

o Detta forslag till nationellt handlaggningsstod for ut-
redning, behandling och uppféljning av dessa patienter
ar framtaget efter konsensusdiskussion pa ett nationellt
multidisciplinart mote och baserat pa publicerade data.

e Underliggande faktorer vid hogt intrakraniellt tryck
(6vervikt, eventuell bakomliggande sekundar/modifie-
rande orsak) ska alltid behandlas. Viktigast ar att skydda
synen. Kontrolltathet ar beroende pa égonstatus. Vid
risk for synskada ska kirurgisk intervention skyndsamt
overvagas. Huvudvark ska behandlas symtomatiskt.
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FAKTA 1. Diagnoskriterier
Modifierade Dandy-kriterier [11, 38]

SYMTOM PA HOGT INTRAKRANIELLT TRYCK (huvud-
vark, illaméaende, krakningar, pulserande tinnitus,
synbortfall [obskurationer]).

NORMAL NEUROLOGISK UNDERSOKNING (fransett
abducenspares, papillédem och synféltspaverkan, som
kan ses pa grund av hogt intrakraniellt tryck).

INGEN ANNAN ORSAK till hégt intrakraniellt tryck
pavisad med DT/MRT hjarna (inklusive DT med vendsa
sekvenser eller MRT med vendsa sekvenser for att ocksa
utesluta sinustrombos).

UNDERSOKNING AV LIKVOR: éppningstryck >25 cm
H.0. (Normal likvorkomposition. Hos barn bedéms in-
trakraniellt tryck >28 cm H,0 vara patologiskt for hogt.
Sedering kan paverka trycket uppat/nedat [39-42].)
INGEN ANNAN FORKLARING till hégt intrakraniellt
tryck.

Intrakraniellt tryck mats standardiserat med lumbalpunktion
hos liggande avslappnad patient med raka ben.

som till stor del 6verensstimmer med ovanstaende

men som delar upp patienterna i tva diagnosgrupper:

@ ITH (obligat med papillodem)

® ITHWOP (utan papillodem [IIH without papillede-
ma]).

De nya kriterierna bedoms inte tillfora mer i klinisk

praxis i dag, men hos patienter som saknar objektiva

tecken pa hogt intrakraniellt tryck, sasom 6gonpaver-

kan (papillodem, 6gonmuskelpares), bor ny virdering/

uppfoljning ske di en enstaka lumbaltryckmétning

kan vara felaktig. MR-fynden kan i dessa fall starka en

misstanke om hogt intrakraniellt tryck, men (vilket

ar viktigt att podngtera) dessa fynd &r inte specifika

for diagnosen idiopatisk intrakraniell hypertension

[13,14].Tre av nedanstidende MR-fynd ska i sa fall vara

narvarande [13]:

® empty sella

o tillplattning av bakre delen av 6gongloben

® vidgning av subaraknoidalrummet runt synnerven
(som kan vara slingrig)

® stenosering av sinus transversus.

I den initiala »akuta utredningen« nir papillodem
och ovriga kliniska symtom presenterats ingar
datortomografi (DT) hjarna med venés angiografi med
kompletterande magnetisk resonanstomografi (MRT)
eller bara MRT-angiografi. Malet ar att utesluta annan
genes, t ex intrakraniell tumor, sinustrombos eller an-
nat venost avflodeshinder. Lumbalpunktion for att
mata det intrakraniella likvortrycket utfors standar-
diserat (liggande avslappnad patient med raka ben)
med provtagning for att utesluta sekundar genes (Fi-
gurl).

Om trycket dr hogt gors ofta samtidigt en likvor-
tappning, och om huvudvirken minskar talar detta
for tryckorsakad huvudvirk. Det finns inga riktlinjer
for hur mycket som ska tappas. Regelbundna tapp-
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FIGUR 1. Utrednings- och behandlingsschema

Steg 1: Akut/subakut utredning vid misstanke om idiopatisk intrakraniell
hypertension/hdgt intrakraniellt tryck eller papillodem

Radiologi
+ DT med venos angiografi alternativt MRT med vendsa sekvenser
(g6rs alltid fore lumbalpunktion vid papillodem)

|
Blod y
« Blodstatus, njur- och elektrolytstatus, tyreoideaprov,
glukos, jérn, ferritin, kalcium, SR, CRP
F

Lumbalpunktion + tryckmétning

+ Lumbal tryckmatning (standardiserad). y
Om hogt intrakraniellt tryck gors ofta tappning

- Celler, proteinfraktioner

. [
Ogon y

+ Papillbedémning

« Synfalt och synskérpa (se Fakta 2)

Steg 2: Subakut fortsatt utredning av idiopatisk intrakraniell
hypertension/differentialdiagnos

Ar anamnes och symtombild atypisk?

+ Manligt kén eller smal/normalviktig patient efter puberteten?

- Diagnos >45 ar eller ensidigt papillodem?

+ Samsjuklighet/symtom som inger misstanke om sekundér genes?
[

Utvidgad blodprovtagning y

+ Provtagning for autoimmuna sjukdomar, koagulationsutredning,

hormonella sjukdomar, infektioner m m (se Tabell 1)

F
Utvidgad likvoranalys - ny tryckmétning y
+ Maligna celler (FACS [fluorescensaktiverad cellsortering], cytologi),
virusbestamning, ACE [angiotensinkonverterande enzym], borrelia,

syfilismm
« Ny tryckmatning om tveksamhet eller folja behandlingseffekt
Ogon y
« Fornyad bedoémning hos neurooftalmolog
kan 6vervagas i tveksamma fall
Steg 3: Behandlingsschema
Synpéverkan?
(synskarpa och synfalt)
|
r [ |
Nej Lindrig/méttlig Allvarlig/hotande
Viktreduktion Viktreduktion Overvig akut
Symtomatisk Trycksankande kirurgisk tgard
behandling lakemedel Trycksénkande
lakemedel
(Ogonuppfdlining Forbattring/stabil ~ Forsamring
Behandling Overviig kirurgisk atgérd
efter symtom (Oka behandling med
trycksénkande lakemedel
(Ogonuppfdlining

» Utrednings- och behandlingsschema vid idiopatisk intrakraniell
hypertension, steg 1-3.
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ningar som behandling for idiopatisk intrakraniell
hypertension rekommenderas inte i dag [15]. Vid akut
fulminant sjukdom med risk f6r synskada ar det av yt-
tersta vikt att sinka trycket genom att tappa ut likvor,
vilket kan behéva upprepas infor operativ atgérd.

I anamnesen ingar att soka efter kdnda riskfaktorer
(lakemedel, samsjuklighet) som kan bidra till utveck-
ling av hégt intrakraniellt tryck (Tabell 1) [12]. Ofta kan
sedan behandling inledas parallellt med komplette-
rande utredning (Figur 1).

Neurooftalmologiska aspekter

Det forhojda intrakraniella trycket orsakar en svull-
nad av synnervspapillen, vilket leder till inskrank-
ningar i synfiltet och med tiden ocksa forsamrad
synskérpa. Observera att patienten kan vara relativt
besvarsfri eller rapportera endast lindriga synstor-
ningar. Obehandlat intrakraniellt tryck kan leda till
synnervsatrofi och bestdende synskada, sarskilt vid
langvarigt hogt intrakraniellt tryck. Regelbunden
uppfoljning hos dgonldkare bor ske, oavsett symtom.
For barn bor 6gonuppfoljningen goras i ndra samarbe-
te med barnneurolog.

Papillodemets och synfiltsdefektens grad och ut-
bredning kan vara svar att bedéma och ar férknippad
med ménga felkillor. Darfor behover i regel en mind-
re forandring bekraftas med upprepad undersékning
innan den kan anses sidkerstilld och terapin dndras.
I en dgonlikares bedomning ingdr symtombeskriv-
ning, bedomning av synnervspapill, synskiarpa och
synfalt (Fakta 2).

Undersokningsintervall (Fakta 2). Det forsta 6gonldkar-
besoket behover ske i omedelbar anslutning till att
diagnosen stallts. vid kraftig papillsvullnad (sarskilt
om papillsvullnaden &r blek) och/eller om synskiarpan
och synfiltet ar starkt paverkade bor kirurgisk be-
handling 6vervigas akut.

Terapiandring. Patienter med idiopatisk intrakraniell
hypertension handliggs normalt parallellt av bade
neurolog och 6gonlidkare. I regel ar det neurologen
som ordinerar/monitorerar behandlingen och 6gon-
lakaren som f6ljer syn- och 6gonstatus. En forandring
av papillsvullnaden bor bekréiftas med papillfoto och
eventuellt undersokning med optisk koherenstomo-
grafi [16]. Om fotodokumentation inte kan goras ska
forandringen bedémas av 6gonspecialist. En isolerad
forsamring av synfiltet (dvs utan férandring av pa-
pillstatus) behover bekriftas med minst ytterligare
en tillforlitlig synfaltsundersokning inom 1-4 veckor.
Om det rader osdkerhet om férandringarnas kliniska
signifikans behover 6gonldkare och neurolog gemen-
samt komma fram till lamplig strategi.

Infor ett eventuellt trycksdnkande kirurgiskt in-
grepp bor ogonldkare, neurolog och neurokirurg/
neurointerventionist/orbitakirurg helst samrada for
att na ett konsensusbeslut.

BEHANDLINGSREKOMMENDATIONER

vid sidkerstilld diagnos ska behandling pabérjas utan
drojsmal med i forsta hand acetazolamid. Informera
patienten om att néstan alla upplever biverkningar
(stickningar i hander/fétter/runt munnen, férandrad
smak, svarighet att tolerera kolsyrahaltiga drycker,

TABELL 1. Differentialdiagnoser och riskfaktorer associerade till idiopatisk
intrakraniell hypertension [12].

Riskfaktor

Differentialdiagnos

@ Venos cerebral forandring

Cerebral vends sinustrombos

Trombos eller kirurgisk ligering av vena jugularis bilateralt

Okat hoger kammartryck (hjartat)

Vena cava superior-syndrom

Arteriovends fistel

e Lakemedelsexponering

Antibiotika: tetracykliner, minocykliner, doxycykliner, nalidixinsyra,
sulfapreparat

Vitamin A och retinoider, inklusive stort kostintag av lever

Hormoner: humant tillvaxthormon, tyroxin (hos barn), levonor-
gestrel (Norplant), anabola steroider

Utséattning av langvarig behandling med kortikosteroider

Litium

Klordekon (insektsgift)

o Samsjuklighet
hyperkapni

Endokrina sjukdomar; Addisons sjukdom, hypoparatyreoidism,

Sémnapnésyndrom

Pickwicksyndromet

Anemi

Njursvikt

Kromosomavvikelse: t ex Turners syndrom, Downs syndrom

Encefalit/meningit

illamaende, trotthet, yrsel), vilka dock lindras nagot
efter en tids behandling. Acetazolamid orsakar ofta
kaliumbrist och kan ge paverkad blodbild och syra-
basstatus, varfor regelbundna kontroller rekommen-
deras. Vid otillriacklig effekt kan dos6kning av aceta-
zolamid eller tilligg av alternativa lakemedel 6verva-
gas (Fakta 3).

Lika prioriterad ar information om sambandet mel-
lan idiopatisk intrakraniell hypertension och dver-
vikt. Patient med dvervikt bor tidigt remitteras till
dietist/6verviktsenhet.

Hogdos kortisonbehandling rekommenderas moj-
ligen vid hotande synférlust i vintan pa skyndsamt
kirurgiskt ingrepp, annars inte.

Vid progress av symtom, hotande synférlust eller
utebliven forbattring trots adekvat medicinsk be-
handling eller icke-tolererbara biverkningar dvervigs
kirurgisk intervention. Det dr vart att notera att kro-
nisk huvudvirk inte dr indikation for operativ atgard,
eftersom sddan atgérd sillan lindrar huvudvérk. Hos
patienter med svarviarderade symtom (svarbedomt
ogonstatus, granshogt lumbaltryck) kan langtids-
tryckmaétning av likvortryck vara ett alternativ infor
eventuellt beslut om invasiv atgard.

Overvikt

Overvikt ar tydligt associerad med sjukdomen [17]: de
flesta som insjuknar ar 6verviktiga, och risken okar
med grad av 6vervikt. Viktreduktion ar tydligt associe-
rad med forbéttring av det intrakraniella trycket [17,
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FAKTA 2. Ogonkontroll

Ingaende moment i 6gonundersokning
samt tidsintervall for 6gonkontroll

SYMTOM

Dokumentera patientens huvudvark, fraga aktivt efter
pulsatil tinnitus, visuella obskurationer, ljuskanslighet,
dubbelseende och synnedsittning [10]. Hos barn bér
man aktivt fraga foraldrar om forandrat beteende
sasom trotthet och irritabilitet.

SYNNERVSPAPILL

e Papillens utseende (svullnad, blédning, obskuration av
karl mm, garna med angivelse av 6demets grad enligt
Frisén [43]).

e Fotografering av papillerna.

o Eventuellt dokumentation med optisk koherenstomo-
grafi av synnervssvullnaden (peripapilléra retinala
nervfiberlagret (RNFL) och/eller papillvolymen [16])
och RNFL/gangliecellslagret i makula. Hos barn kan
undersokning med optisk koherenstomografi vara
svar, i synnerhet av papillen. I forsta hand tas da
ogonbottenfoto for att folja forloppet av papillodem.
I andra hand anvands optisk koherenstomografi for
matning av eventuell gangliecellsforlust i makula, och
om mojligt gors aven optisk koherenstomografi av
peripapillara retinala nervfiberlagret.

e Druseninlagringar i synnervspapillen &r en av orsa-
kerna till pseudopapillédem. Ultraljudsundersokning
av bulb bor goras i tveksamma fall.

SYNSKARPA OCH SYNFALT

Synskarpan dokumenteras som basta korrigerade
monokulara visus. Som synfiltsundersokning anvands

i forsta hand statisk automatiserad perimetri av det
centrala synfaltet, t ex Humphrey 24-2. En beskrivning

av synfaltsdefektens utbredning med siffermatt pa syn-
faltspaverkan bor inga (tex visual field index [VFI] och/
eller mean deviation [MD] med Humphrey-metoden). Om
patienten inte klarar av att medverka vid automatiserad
statisk perimetri kan kinetiska metoder véljas.

Om synfaltsresultatet av nagon anledning inte ar tillfor-

litligt, maste detta framga i bedomningen.

TIDSINTERVALL FOR UPPFOLJNING

Nar papillodem foreligger:

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

e vid lindriga/mattliga papillédem (Frisén grad 1-2)
- varije till var tredje manad.

Nar papillédem gatt i regress:

e var tredje till var fijarde manad sa lange aktiv
behandling pagar

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

FAKTA 3. Behandlingsrekommendationer

STEG 1

e Acetazolamid 250 mg x 2 med snabb upptrappning
under loppet av nagra dagar till 500 mg x 2. Ofta kravs
hogre doser uppemot 2-4 g/dygn. (Barn: acetazolamid
25-100 mg/kg/dygn, max 2 g/dygn). Blod-, elektrolyt-
och vid behov syra-basstatus kontrolleras under
behandling.

e Viktreduktion om 6vervikt - remiss till dverviktsenhet/
dietist.

e Lumbal tappning vid mycket hoga tryck kan hos
enstaka patienter vara behandlande och rekommen-
deras i samband med diagnos. Lumbal tappning gors
vanligen i samband med uppfdljande tryckmatningar
vid hogt tryck men inte som specifik behandlings-
rekommendation (fransett vid t ex graviditet).

STEG 2
e Dosokning av acetazolamid till hdgsta tolerabla dos.

e Tillagg med topiramat - langsam upptrappning éver
veckor till 50 mg x 2, eventuellt hdgre dosering vid
behov (se Fass). (Obs! kontraindicerat vid
graviditet). (Barn >8 ar: topiramat 100-150 mg/dygn
efter upptrappning.)

e Prova eventuellt tillagg med furosemid eller spiro-
nolakton eller tillagg med kaliumsubstitution (vid
kaliumbrist). (Barn: furosemid 1-2 mg/kg.)

STEG 3

e Svarbedomd patient — Gvervag langtidstryckmatning,
remiss for fornyad bedémning, ytterligare utredning.

STEG 4

e Operativ atgard gors vid progress av symtom, framfor
allt hotad syn, ej forbattring av ovanstaende atgéarder
eller icke-tolerabla biverkningar. Val av metod beror
pa lokal kAnnedom om teknik, patientens forutsatt-
ningar och 6nskemal:

-shunt

- fenestrering av optikusnervskida

- gastrisk bypass-operation/gastric sleeve
- stent av stenosering i sinus transversus.

e Kortison kan évervagas i vantan pa kirurgi hos patien-
ter med uttalat papillédem med fara for syn.

»Overvikt ir tydligt associerad med
sjukdomen ... de flesta som insjuknar
ar overviktiga, och risken 6kar med
grad av overvikt.«

korrelation prepubertalt mellan évervikt och idiopa-
tisk intrakraniell hypertension.

18], och det ar saledes mycket viktigt att motivera pa-
tienterna till viktreduktion. Viktuppgang hos patien-
ter som tidigare haft sjukdomen har visat sig 6ka ris-
ken for aterinsjuknande [17,19]. Sambandet med Gver-
vikt dr dock inte klarlagd, och de flesta med 6vervikt
utvecklar inte sjukdomen. Det foreligger ingen séiker

Utlakning
vid forbattring av kliniska symtom och normalt 6gon-
status bor behandlingen trappas ut mycket langsamt
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(under manader-ar) under samtidig kontroll av 6gon-
status. Recidivrisken &r relativt stor, hos barn 18-20
procent [20,21],och patienterna ska informeras om att
vid aterkomst av symtom kontrollera 6gonstatus och
vid behov genomga lumbal tryckmitning.

Kirurgiska ingrepp

Den kirurgiska behandlingen &r, med undantag for
bariatrisk (viktreducerande) kirurgi, symtomatisk. In-
grepp sker for att minska det intrakraniella trycket
och risken for bestdende skada vid hotande synpaver-
kan eller progress av symtom (Figur 1).

Shuntning av likvor. Avledning av cerebrospinalvitska
(likvor) till annat kroppsutrymme &r en effektiv be-
handling f6r snabb och langvarig trycksankning. Till
detta anvinds ett slangsystem med drinage fran hjar-
nans ventriklar eller likvorutrymmet lumbalt till buk-
halan, ventrikulo- respektive lumboperitoneal shunt.

Hjarnans ventriklar &r inte vidare 4n normalt vid
idiopatisk intrakraniell hypertension, till skillnad
fran hos patienter med hydrocefalus. Inldggning av
en shuntkateter till ventriklarna, i ett ventrikulo-
peritonealt system, kan déarfor vara svar, varfoér neu-
ronavigation ofta anvinds vid ingreppet. Likvortryck-
et kan anses vara lika i hela det subaraknoidala rum-
met, intrakraniellt och ldngs hela spinalkanalen. En
lumboperitoneal shunt kan vara ett alternativ for att
undvika cerebrala komplikationer [22-24]; sannolikt
foreligger dock en nagot okad risk fér shuntrevision
med lumboperitoneal shunt.

Indikation for shuntkirurgi. Shuntning av likvor &r in-
dicerad vid hotande synforsamring pa grund av det
hoga intrakraniella trycket. Patientens 6gonstatus ar
avgorande.Operation kan anses indicerad inom négot
dygn vid allvarlig synférsamring som forsta symtom
eller utebliven forbattring av ogonstatus pa insatt
medicinsk behandling.

Huvudvark forbattras oftast efter en shuntopera-
tion. Om likvortrycket dr normalt foreligger ingen
indikation for att revidera en shunt, &ven om huvud-
varksproblemet kvarstar [25].

Fenestrering av optikusnervskida. I nervskidan runt
synnerverna aterfinns samtliga meninger som om-
ger hjarnan och ryggmaérgen. Pa likartat sitt finns
ett likvorskikt subaraknoidalt. vid forhéjt intrakra-
niellt tryck vidgas ibland detta utrymme och kan ses
Pa MRT och DT.Pa samma satt som likvortrycket kan
fortplantas till 6gats baksida och orsaka papillodem,
kan fenestrering avlasta trycket pa 6gat och reduce-
ra risken for synpaverkan med upp till 80 procent.
Det har visat sig att fenestrering pa en sida reduce-
rar papillodemet pa det andra 6gat i 50 procent av
fallen [26].

Stentning av intrakraniella sinus. Intrakraniella sinus,
da framst sinus transversus, kan vara fortrangda. Det-
ta kan ibland paverka hjdrnans venésa avflode, orsa-
ka forhojt intrakraniellt ventryck och dairmed forhojt
intrakraniellt tryck. Det ter sig da rimligt att vidga si-
nus med stent. Metoden introducerades 2002, och nar
detta skrivs finns mer dn tusen publicerade fall [27,
28]. Fallserier har redovisat forbéttring hos patienter

med huvudvark (78-83 procent), papillodem (87-97

procent), synstorning (74-85 procent) och tinnitus (95

procent). Risken for komplikationer ar ca 5 procent.

Enstaka dodsfall har rapporterats.

Det finns inga studier dir man randomiserat mel-
lan medicinsk behandling och sinusstentning. Den
samlade erfarenheten ger vid handen att man i forsta
hand bor optimera den medicinska behandlingen och
da sirskilt viktkontroll [29]. Om detta inte ger 6nskat
resultat kan stentning av sinus 6vervigas. I dessa fall
ar handlaggningen f6ljande:

@ DT/MRT med venografi for att utesluta tumor/dural
arteriovenos fistel samt kartligga sinus inklusive
stenoser och asymmetri.

® Om sinusstenos pavisats bilateralt, eller unilate-
ralt vid asymmetriska sinus, samt vid idiopatisk
intrakraniell hypertension med 6ppningstryck 225
cm H,0 bor konventionell angiografi med tryckmit-
ning over sinusstenosen utforas.

® Om pavisat tryckfall 6ver stenosen ar 28 mm Hg
kan stentning dvervigas. Matningen bor goras i va-
ket tillstand.

® Trombocythdmning med tva lakemedel infor och
minst 3 manader efter stentning, darefter med ett
trombocythdmmande likemedel i ytterligare minst
3 manader.

® Stentning sker med sovd patient,i normalfallet uni-
lateralt.

@ Klinisk kontroll samt kontroll av stentet efter 6 ma-
nader och 2 &r med DT-angiografi.

@ Om restenos kan ny stentning dvervégas.

Viktreducerande kirurgi. Pa grund av 6verviktens be-
tydelse vid idiopatisk intrakraniell hypertension har
man provat behandling med bla gastrisk bypass-
operation, dar flera studier har visat effekt pa bade
likvortryck och symtom. Enligt en 6versiktsartikel
[30] forbattrades 95 procent av patienterna efter vikt-
reducerande kirurgi. Dock krédvs att patienterna ar
motiverade till ingreppet och bedéms lampliga och
villiga att bade inf6ér och efter ingreppet genomfora
dietférandringar och ta de kosttillskott som kravs.

Indikationerna for viktreducerande kirurgi ar gene-
rella for alla personer med overvikt, dvs BMI >35, tidi-
gare misslyckade bantningsf6rsok och stabil psykoso-
cial situation. Indikationen starks av diagnosen idio-
patisk intrakraniell hypertension och chans till pre-
vention av synskada.

HUVUDVARK

Huvudvark ar ett mycket vanligt symtom vid idio-
patisk intrakraniell hypertension: majoriteten (84
procent) [10] upplever daglig huvudvirk vid diagnos-
tillfallet. Dessvarre foreligger en betydande risk att
patienten utvecklar kronisk daglig huvudvark aven
om det intrakraniella trycket normaliseras och 6gon-
symtomen gar i regress. Vid langtidsuppf6ljning av
patienter med samma forbattring av trycket rappor-
terade 43 procent att de blivit huvudvarksfria, men en
lika stor andel hade kvar kronisk daglig huvudvark
[31].

For att behandla kronisk kvarvarande huvudvark
rekommenderas féljande strategier [32-34]:
o Differentiera huvudviarkstyp - det kan finnas flera

(hogtryckshuvudvark, migrin, spanningshuvud-
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vark, lagtryckshuvudvirk [speciellt hos patienter
med shunt],likemedelsinducerad huvudvark osv).

® Prova olika migranpreventionsbehandlingar (topi-
ramat, amitriptylin) (undvik preparat som orsakar
viktuppgang).

o Viktreduktion.

® Undvik opioidinnehallande likemedel - 1akemedels-
avgiftning vid behov.

@ Behandla depression och dngest.

® Remiss till huvudvéarksspecialist, multidisciplinart
team och smartrehabilitering.

REKOMMENDATIONER VID GRAVIDITET

Vid graviditet och samtidig kdnd idiopatisk intrakra-
niell hypertension bor man folja patienten med téta
kontroller hos 6gonliakare och vid behov gora tryck-
maétning. Frekvensen styrs av symtombild; vid papill-
o6dem kravs tatare kontroller och kontroll fére plane-

behandla det intrakraniella trycket genom regelbund-
na tappningar for att undvika ldkemedelsbehandling.
Topiramat ar kontraindicerat vid graviditet. Inga te-
ratogena effekter har pavisats vid behandling med
acetazolamid [35]. Man bor dock om mdjligt undvika
behandling de forsta 20 graviditetsveckorna [33,35-37].
Eftersom acetazolamid forefaller ofarligt under gravi-
ditet finns ingen indikation f6r abort, och det bedéms
sikert under amning [33].

Om patienten far synforsimring diskuteras opera-
tiv atgard, bade fenestrering av optikusnervskida och
shuntkirurgi dr moéjliga [36]. Behandling med stent
kraver trombocythdmning, vilket dr olampligt under
graviditet.

Nagra speciella rekommendationer avseende for-
lossningsval behdver inte ges; patienterna kan fa epi-
dural eller spinal anestesi. Om patienten har allvarlig
paverkan pa synnerverna rekommenderas att undvi-

rad forlossning. Nagon 6kad risk for moder eller barn

har inte setts till f61jd av sjukdomen vid graviditet [35].

viktigt ar, sirskilt hos overviktiga patienter, att
undvika for stor viktuppgang under graviditeten (re-
miss med information till moédravardscentral rekom-

menderas) [33].
Hos den gravida patienten med symtom kan man

ka forlangt utdrivningsskede [33]. O

@ Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Michael Séderman
ar konsult for Cerenovus och Archer Research.
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SUMMARY

Idiopathic intracranial hypertension
-Swedish consensus guidelines

Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is a disorder
affecting both the pediatric and adult population.
Investigations and treatments may differ considerably.
There are no evidence-based guidelines for treatment.
During a national multidisciplinary meeting in Stockholm
January 2018 IIH experts from several Swedish regions
met to discuss how to manage this patient group. These
guidelines are based on this meeting and a review of
current medical knowledge. To summarize: All patients
should be investigated and treated for underlying
factors that could be the cause of high intracranial
pressure (ICP) (such as obesity, secondary causes

such as intracranial tumors or other factors reported
to affect ICP). When treating IIH the preservation of
vision is crucial. Follow-up depends on visual status.

In case of acute risk of visual impairment prompt
surgical intervention must be considered. Symptomatic
treatment of headache is recommended.
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