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Indledning

Formalet med dette kompendium er, at give et overblik over behandlingsforlgbene i
Hydrocephalusklinikken, Hjerne- og Rygkirurgi, AUH samt hvilken behandling der gives i det
enkelte forlgb.

Det indeholder primeaerudredning og visitation, diagnostik, behandlings-beslutning og
behandling samt opfglgning. Ligeledes brug af ventiler og scanninger.

Patienter afsluttes ikke, men overgar altid i abent forlgb og opfelgning, der foregar gennem
HydroFlex.dk enten som supplement til - eller erstatning for fysisk fremmgde i
Hydrocephalusklinikken.

Guiden er udarbejdet pa baggrund af materiale fra Overlaage Anders Vedel Holst,
Rigshospitalet.

Tak for Ian.
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tif.nr. 23 88 22 44

Ivona Neimeko, afdelingslaage neurokirurgi
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Patientforlgbsbeskrivelser i e-Dok i Region Midt

o Hydrocephalus. Voksne. Patientforlgbsbeskrivelse (elektivt samt akut forlgb).

o Normaltrykshydrocephalus/NPH. Voksne. Patientforlgbsbeskrivelse

o Akut generisk patientforlgb for bgrn og unge indenfor hjerne- og rygkirurgi.

o Elektive barn. Generisk patientforlgbsbeskrivelse. Hierne- og Rygkirurgi.

Anbefalet litteratur om Hydrocephalus

Kirurgi, af Arne Borgwardt m.fl. Fadls Forlag, 2016. Kapitlet om Hydrocephalus, skrevet af
overlaege i neurokirurgi Torben Skovbo Hansen, Aarhus og professor Marianne Juhler,
Kgbenhavn.
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Oversigt over sygdomme og ventil typer

Anbefales:
e 3. ventrikulostomi
(>6 mdr gammel)

e ProGAV+ shuntassistant

Sygdom Ventil type Alternativt

iNPH ProGAV + shuntassistant proGAv 2 + proSa

sNPH proGav 2 + shuntassistant GAV (se nedenstdende skema
for valg af GAV ventil)

Obstructiv Behandlingsplan ved tvaerfaglig Ved bgrn med tumor, som

hydrocephalus konferencebeslutning skal have protonbestraling,

hos bgrn skal anvendes ikke metalholdige

ventiler, enten Deltaventil eller
Orbis Sigma 2 ventil

*Fontanelle punktur

*Ommaya reservoir

Kommunikerende
hydrocephalus

Behandlingsplan ved tvaerfaglig
konferencebeslutning

hydrocephalus

h
0s born Anbefales:

¢ ProGAV+ shuntassistant
Obstructiv Behandlingsplan ved tveerfaglig

konferencebeslutning
Anbefales:
e 3. ventrikulostomi

e proGAV+ shuntassistant

*GAV

ITH

Behandlingsplan ved tveaerfaglig
konferencebeslutning

Ofte veelges:
e proGAV+ ProSA

*proGAV+ shunt assistant

Arachnoid cyste

Behandlingsplan ved tvaerfaglig
konferencebeslutning

Konservativ behandling vs.
shunt vs. andre operative
Igsninger

Collid cyste

Behandlingsplan ved hydroteamlaege

Konservativ behanling vs.
shunt vs. andre operative
Igsninger

Corpus pineale
cyste

Behandlingsplan ved hydroteamlaege

Konservativ behandling vs.
shunt vs. andre operative
Igsninger




GAYV - anbefalede dbningstryk:

Det anbefalede abningstryk pa GAV ventilen afhaenger af patientens alder,
mobilitet, hgjde og kropsform (tynd/adipgs):

Alder

FEldre end
60 ar

Yngre end
60 ar

Mobilitet Hgjde

mobil

immobil

mobil

immobil

mindre end
1,60 m

stgrre end
1,60 m

mindre end
1,60 m

stgrre end
1,60 m

mindre end
1,60 m

1,60 m
til
1,80 m

stgrre end
1,80 m

mindre end
1,60 m

stgrre end
1,60 m

Krops
form
adipgs
tynd
adipgs
tynd
adipgs
tynd
adipgs
tynd
adipgs
tynd
adipgs

tynd
adipgs
tynd
adipgs
tynd
adipgs

tynd

Anbefalet dbningstryk i cmH;0
4 [/ 24 paediGAV
5/ 30

5/ 30

5/35

4 [/ 24 paediGAV
4 [/ 24 paediGAV
4 [/ 24 paediGAV
5/ 30

4 [/ 24 paediGAV
5/ 30

5/ 30

5/35

5/ 30
5/ 40
4 [/ 24 paediGAV
5/ 30
4 [/ 24 paediGAV

5/ 30



proGAYV 2.0 - dbningstryk indstillinger:

ProGAV 2.0 ventilen er til rdédighed enten som en enkelt enhed eller i
kombination med shuntassistant, hvor 6 tryk niveauer er til radighed.

Standard Justerbar enhed Shuntassistant (cmH.0)
(cmHz0)
Bgrn op til 5 ars alderen eller 0 til 20 20

voksne aldre end 60 ar (< 5 ar
eller > 60 ar)

Bgrn zeldre end 5 ar og voksne 0 til 20 25

op til 60 ars alderen (> 5 ar og

< 60 ar)

Anbefalinger for justerbar enhed proGAV 2.0 Justerbar enhed (cmH>0)
Standard (nyfgdte og NPH patienter) 5

Defensivt (f.eks. patienter med et stort ventrikel- 10
system, hgjt ICP eller aqueduct stenose)

Special (f.eks. patienter with pseudotumor cerebri 15

(ITH))



proSA® - abningstryk indstillinger

ProSA ventilen er til radighed enten som en enkelt enhed eller i kombination
med en justerbar proGAV 2.0 ventil.

Standard Anbefalinger for Anbefalinger for indstilling
indstilling af proGAV 2.0 af proSA ventilen (cmH>0)
ventilen (cmH>0)

Bgrn op til 5 ars 5 20
alderen eller voksne
2ldre end 60 ar

Bgrn aldre end 5 ar 5 25
og voksne op til 60
ars alderen

Faktorer for at Kommentar ProSa indstillinger
optimere ventil
indstillingerne

Mobilitet Standard trykindstillinger er Til sengeliggende patienter
passende for aktive eller inaktive patienter, sa
patienter. anbefales en meget lav

indstilling pa proSa ventilen

Hgjde Det hydrostatiske tryk <1,60 m: - 5 cmH;0
afhaenger af hgjden pa >1,80 m: + 5 cmH,0
patienten

Vaegt Det intraabdominale tryk  5-29 BMI: - 5 cmH>0
nedsaetter dreenagen. 30-34 BMI: -10 cmH;0

Derfor skal brugen af proSa 35-39 BMI: -15 cmH;0
enheden hos overveegtige >40 BMI:

patienter betragtes som en

funktion af body-mass- proSA er ikke anbefalet
index (BMI)



Shuntassistant - Abningstryk indstillinger:

Alder Mobilitet  Hgjde Krops  Anbefalet abningstryk i
form cmH2O(primeer
ventil/shuntassistant)

mindre end adipgs 5/25

1,60 m
tynd 5730
mobil storreend  adipgs 5 /30
1,60 m
tynd 5735
Aldre end
60 ar adipgs  5/25
mindre end
iL.G50) 7w tynd 5725
immobil
adipgs  5/25
stgrre end
iL.50) 7w tynd 5730
mindre end adipgs 5/25
1,60 m
tynd 5730
1,60 m adipgs 5730
) til
mobil 1.80 m tynd 5/35
stgrre end  adipgs 5/ 30
1,80 m
Yngre end tynd 5/35
60 ar
mindre end adipgs 5/25
1,60 m
tynd 5730
immobil

stgrre end  adipgs  5/25

1,60 m
tynd 5730



Idiopatisk normaltrykshydrocephalus (iNPH)

Alle iINPH patienter herfra udredes ved Neurologisk afdeling, Aalborg Universitetshospital og
behandles med anlaeggelse af ventil ved Hjerne- og Rygkirurgisk afdeling, AUH.

Opfelgning postoperativt sker ved neurokirurg ved AUH efter 3 maneder og ved neurolog ved
AaUH efter 1 ar. Herudover tager neurokirurger ved AUH sig af henvendelser vedr.
ventildysfunktion, infektion eller hygrom. Ved mistanke om ventildysfunktion kan patienter
evt. henvises til liquordynamisk undersggelse ved Neurologisk afdeling i Alborg.

Til orientering

Primaer udredning og visitation

Ved mistanke om NPH sendes henvisning til Neurologisk afdeling AaUH som star for den
indledende udredning mhp. fglgende:
¢ Differentialdiagnostik for neurodegenerative og gangrelaterede sygdomme
e Der skal ved henvisning gerne foreligge MR-cerebrum med flow- og membransekvenser
¢ Lumbal infusionstest og/eller lumbal tap-test. Kan dette ikke gennemfgres, udfgres
infusionstesten via ventrikeldraen i neurokirurgisk regi
Resistance to outflow (rout):
Rout > 18mmHG sandsynligggr iNPH diagnosen
Rout 14-18 mmHG sandsynligggr diagnosen iNPH safremt gvrige kriterier understgtter
diagnosen
Rout < 14mmHG usandsynligggr iNPH, understgtter gvrige kriterier fortsat diagnosen kan der
evt. suppleres med tap-test eller patienten kan fglges konservativt mhp. symptomudvikling.
Overvej gentagelse af infusionstest efter 6-12 mdr. Kan obstruktion ikke fuldstaendig
udelukkes kan der foretages dggn ICP-maling og intraventrikulzaer infusionstest.

Diagnostik
Klinisk triade - 2 ud af 3 symptomer:
¢ Gangforstyrrelse: kan beskrives klassisk som "magnetic gait” dvs. bredsporet slaebende
gang med afkortet skridtleengde. Kan spaende fra let pavirkning af balancen til
kgrestolsbundne patienter
e Urininkontinens. Typisk urgeinkontinens
e Kognitive udfald som: psykomotorisk reduktion, pavirkning af opmaerksomhed, nedsat
arbejds- og korttidshukommelse samt eksekutive funktioner

Ved isoleret gangforstyrrelse kan NPH fortsat overvejes, hvis de radiologiske og
ligourdynamiske kriterier understgtter diagnosen.
Diagnosen er usandsynlig for patienter under 40 ar.



Radiologisk (kan kun benyttes vejledende)
e Evans ratio > 0.3
e Corpus callosal vinkel malt pa koronalt snit ved commisura posterior < 90 grader
e Diporportionate Enlarge Subarachnoid-space Hydrocephalus (DESH): udvidelse af
fissura sylvii, hvor frontallappen er lgftet op i forhold til temporallappen, samtidig
kompakte sulci superiort i relation til falx

e Udelukkelse af obstruktiv arsag: se venligst under afsnittet: Obstruktiv hydrocephalus

Liqourdynamik/ICP
Ved intrakraniel og lumbal infusionstest i neurokirurgisk regi geelder de samme Routkriterier:

se venligst under Primaer udredning/visitation.

Behandlingsbeslutning

Tveerfaglig NPH konferencebeslutning via video MDT med neurologerne i ﬂlborg.

Behandling

Der anbefales ventrikuloperitonal shunt med justerbar proGAV2 + shuntassistant.

Opfolgning

Ved ukompliceret forlgb fglges op med klinisk kontrol i Hydrocephalusklinikken efter 3
maneder.

Herefter overgar patienterne ved ventilrespons til HydroFlex.dk (spgrgeskema i e-boks), se
afsnittet: Hydroflex.dk.

Neurologisk afdeling i ﬂlborg ser ogsa patienten efter 1 ar postoperativt. Ellers har patienten et
abent forlgb i Hjerne- og Rygkirurgi, AUH og informeres om at henvende sig, hvis der sker
pludselige forandringer i symptomer.

Ved fravaer af ventilrespons bestilles CT-C og oversigt over draenforlgbet (OOD). Evt.
henvisning til liquordynamisk undersggelse i Alborg.

En del patienter vil/kan udover NPH ogsa have anden neurodegenerativ sygdom sasom
Alzheimers demens, hvorfor det er hensigtsmaessigt, at patienten ogsa fglges af neurologisk
afdeling, AaUH efter endt behandling i neurokirurgisk regi.

Ventildysfunktion

e CT-C og OOD ved synlige defekter foretages ventilrevision
e CT-C og OOD uden synlige defekter foretages evt. tap-test i neurokirurgisk regi eller pa
lokal neurologisk afdeling
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Som alternativ til tap-test kan udfgres shuntogram efter aftale med hydroteam og
radiologisk afdeling

Ved tidligere markant respons pa ventilbehandling og hurtigt recidiv af symptomer kan
der i udvalgte tilfselde foretages ventilrevision uden forudgaende tests

Ved kliniske tegn til overdraenage i form af subdurale ansamlinger foretages

kammerskift til regulérbart kammer
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Sekundaer normaltrykshydrocephalus (sNPH)

Primaer udredning og visitation

Lokal neurologisk afdeling og/eller rehabiliteringsafsnit.

Diagnostik

Kendt arsag til resorptionsdefekt feks. tidligere SAH, IVH, meningitis eller neoplasi.

Klinisk - ses NPH-lignende symptomer. Billedet kan vaere varierende, der kan feks. ses
hovedpine, ophobning af epileptiske anfald og manglende fremgang i rehabiliteringen.
Kan ogsa ses pa aeldre patienter, som har vaeret ventilbehandlet gennem en arraekke.

Radiologisk - kan diagnose stilles primart med tiltagende ventrikelkalibrering ved
konsekutive CTC

Ligourdynamik/ICP - ved typiske symptomer, tydelig radiologisk hydrocephalus og kendt
arsag, er det dokumenteret at ligourdynamisk test ikke er ngdvendig. Benyttes saledes
sjeeldent og kun i saerligt udvalgte tilfaelde.

Behandlingsbeslutning
PAL-lzege for patientens grundsygdom, bagvagt (speciallaege). I komplekse tilfaelde kan
hydroteam konfereres.

Behandling

Ventrikuloperitonal shunt med Progav2 + shuntassstanmt, alternativt med GAV ventil

Opfolgning

Ved ukompliceret forlgb fglges op med klinisk kontrol efter 3 mdr. Ved patienter med langvarig
rehabilitering skal der ikke fglges op ambulant. Ved ventilrespons kan patienterne overga til
HydroFlex.dk, hvis de opfylder visitationskriterierne hertil.

Ved behov for opfglgning, kan fglges op efter 1 &r - ved fraveer af ventilrespons bestilles CTC
og OOD.

Ved ventildysfunktion

¢ CT-C og OOD ved synlige defekter eller tiltagende ventrikelkalibrering foretages
ventilrevision
e I udvalgte tilfaelde kan foretages tap-test
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Obstruktiv hydrocephalus

Primaer udredning og visitation

Ved oplagt obstruktion kan der henvises direkte til Hjerne og Rygkirurgisk Afdeling, AUH. Er
der tvivl om diagnosen eller findes udredning insufficient kan der henvises til lokal neurologisk
afdeling eller hovedpineklinikken, nar symptomerne er NPH-lignende.

Diagnostik
Klinisk - er der varierende klinik. Typiske symptombillede hos voksne er NPH-lignende

udfald som debuterer efter 50 ars alderen, yderligere ses bla. hovedpine, kvalme, svimmelhed,
synspavirkning og i sjeeldne tilfaelde bevidsthedspavirkning.

Radiologisk - foretages MR af cerebrum inklusiv sagitale membran- og flowsekvenser.
Hyppigt membran eller web i aquaductus cerebri eller membran i fossa posterior med
obstruktion sv.t. foramen luschka/magendie eller pa forsiden af hjernestammen
(extraventricular intracisternal obstructive hydrocephalus).

Obstruktiv hydrocephalus kan skyldes en lang raekke rumopfyldende processer langs
ventrikelsystemets draeenageveje feks. tectale tumores. Kan obstruktionen ikke findes ved
radiologi, vil fglgende sandsynligggre obstruktiv hydrocephalus:

e kurvet og udtyndet corpus callosum

e depression af tredje ventrikels gulv

¢ fremskudt lamina teminalis og chiasma

¢ reduceret mammilo-pontin afstand (< 1cm)

e proximal eller distal dilation af aquaductus cerebri

Liquordynamik /ICP - er der oplagt radiologisk obstruktion vil liquordynamiske tests
i de fleste tilfaelde ikke vaere indiceret. Ved tvivistilfeelde kan der foretages intrakraniel ICP-
monitorering og evt. supplerende infusionstest.

Ved obstruktiv hydrocephalus ses typisk forhgjet middeltryk, B-bglgeaktivitet og gget
amplitude. Infusionstest viser typisk stejl trykkurve og hyppigt opnas ikke steady-state fgr
testen ma afbrydes.

Behandlingsbeslutning
PAL-lege fra hydroteamet eller ved tvaerfaglig konferencebeslutning

Behandling

Endoskopisk tredje ventriculostomi skal betragtes som standardbehandling ved obstruktiv
hydrocephalus. Ved trapped 4th ventricle overvejes aquaduktoplastik, hvor der anlaegges stent
som fgres til Ommaya-resevoir. Ved obstruktioner sv.t. foramen monroi, kan der overvejes

septostomi eller fenestrering/resektion/dilatation af selve obstruktionen.
13



Opfolgning

Ambulant konsultation 3 mdr. postoperativt forudgaet af MR med membran og flowsekvenser.

e ved god effekt af indgrebet overgar patienter til HydroFlex.dk, hvis de opfylder
visitationskriterierne

e ved fraveer af effekt, men flow void signal pa MR, foretages ny ambulant kontrol efter 6
mdr.

o ved fraveer af effekt og fravaer af flow void signal, overvej re-endoskopi. Findes ikke
underliggende membraner laegges Raumedic trykmaler i samme anaestesi og foretages
dggn ICP-maling og infusionstest

e ved klinisk tilbagegang efter 3 eller 9 mdr., men med flow void signal pa MR, da laegges
Raumedic trykmaler mhp. dggn ICP-maling og infusionstest. Er der fortsat patologiske
veerdier, anlaagges ventil proGAV2 med shuntassistent evt. med endoskopisk
eksploration i samme anastesi mhp. ikke-radiologiske erkendte praepontine membraner
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Idiopatisk (benign) intrakraniel hypertension (IIH)

Primaer udredning og visitation
Hovedpineklinikken AUH eller anden neurologisk afdeling. Se specialeplan for neurologi.

MR cerebrum med udelukkelse af sinustrombose + flow + membran og vengs angio
CT-angio af cerebrum og halskar

Lumbal trykmaling

Respons pa acetazolamid (Diamox)

@jenlaegekontrol mhp stasepapil

Ved hastigt progredierende synstab, skal patienten overflyttes akut til Hjerne og Rygkirurgi,
AUH mhp shuntanlaeggelse evt. forudgaet af et dogns ICP-maling. Sinustrombose skal fortsat
udelukkes.

Diagnostik

Klinisk - hovedpine med eller uden synsforstyrrelser, pulssynkron tinnitus og sjeeldent
abducensparese. Typisk hos overvaegtige kvindelige patienter, men kan ogsa forekomme hos
mand og bgrn.

Radiologisk (vejledende) - slankt ventrikelsystem, distortion af nervus opticus,
protusion af nervus opticus, affladet posterior del af bulbus oculi, breddegget nerveskede svt.
nervus opticus, "empty sella”. Det er vigtigt at udelukke vengs sinus trobmoser intrakranielt. I
de tilfaelde, hvor der pavises sinus-stenose, skal der overvejes evt vengs stent anlaaggelse
(neuroradiologisk intervention).

Ligourdinamik/ICP - ICP-maling med Raumedic med forhgjet middeltryk, B-bglge
aktivitet og gget amplitude. Trykmalingen kan forega pa Hjerne- og Rygkirurgisk afdeling eller
pa Patienthotellet.

Behandlingsbeslutning
Leege fra hydro-team eller tvaerfagligt konferencebeslutning

Behandling

Medicinsk behandling med Diamox er fgrstevalgsbehandling. Anden medicinsk behandling
inkluderer diuretika (Furix) eller Topiramat. Diset er normalt ogsa anbefalet inklusiv vaegtab.
Ved manglende effekt eller uacceptable bivirkninger, kan der vaere indikation for anlaaggelse af
ventrikuloperitonal ventil.

Nogle patienter har et fulminant/malignt forlgb med svaert papilgdem og hastigt
progredierende synstab, hvor et varigt sveert synstab kan opsta pa fa timer. I disse tilfaelde er
der behov for akut neurokirurgisk vurdering med henblik pa ventrikuloperitoneal shunt. Ved
ventetid da evt. lumbalpunktur med tapning af CSF for at nedsaette ICP midlertidigt.

Evt. nervus opticus dekompression kan ogsa overvejes, hvor dette foretages pa Rigshospitalet.
15



Ved anlaeggelse af ventrikuloperitoneal shunt anlaagges ventrikeldraenet altid
navigationsvejledt med Medtronic Stealth system.

Der anlaegges VP-shunt med proGav2/Mblue ventil.

I behandlingsresistente tilfaelde, hvor alle behandlinger er afprgvet, kan bitemporal
dekompression benyttes.

Opfolgning
Tidlig opfglgning om muligt 4-6 uger + 3 mdr. postoperativt og herefter overga til
HydroFlex.dk, hvis patienten opfylder visitationskriterierne. Ved ventilrespons kan den videre

opfelgning ske i neurologisk regi mhp. evt. udtrapning af Diamox. Ved synspavirkning skal
patienten henvises til opfglgning hos gjenleegerne.

Ved ventildysfunktion
e CT-C og OOD, ved synlige defekter foretages ventilrevision
e CT-C og OOD uden synlige defekter kan overvejes teleprobe
e Ved implantation af regulérbar ventilkammer kan regulering optimeres med samtidig
teleprobe. Ved fortsat interkraniel hyper-hypotension trods regulering overvejes
ventilrevision

¢ Ved hastigt progredierende synstab kan det vaere ngdvendigt, at foretage akut revision
uden forudgaende trykmaling
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Intrakranielle cyster (arachnoidea cyster)

Primaer udredning og visitation
Lokale neurologiske afdeling foretager MR-scanning og indledende undersggelser. Cyster med
fokale eller diffuse symptomer skal ses i Neurokirurgisk regi.

Asymptomatiske cyster skal ikke ses i Hjerne- og Rygkirurgisk regi med mindre, der er et
specielt gnske om laegesamtale. Temporale cyster galassi grad 1&2 (se nedenfor) behgver ikke
billeddiagnostisk opfglgning.

Diagnostik
Klinisk - sjeldent symptomatisk. Kan give fokale eller diffuse udfald, typisk i form af
hovedpine.

Diagnostik - forud for en evt. operation suppleres med MR-scanning inkl. membran og
flowsekvenser mhp. om cysten allerede er kommunikerende. CT-cisternografi kan i sjeeldne
tilfeelde veere ngdvendig. Arachnoidea cyster er hyppigst placeret i fossa media pa venstre side
foran temporalpolen og klassificeres efter Gallasi graderingen:

Type I: Lille tenformet, begraenset til forreste del af fossa anterior. Ofte kommunikerende
med basale cisterner.

Type II: Superiort straekker den sig op langs fissura Sylvii med displacering af
temporallappen.

Type III: Fylder hele fossa media med displacering af bdde temporal- og frontallappen.
Er typisk ikke kommunikerende.

Liquordynamik/ICP - sjeeldent ngdvendigt. Der kan ikke foretages palidelige trykmalinger i
cysten. Parenkymmalinger med Raumedic, kan i sjeeldne tilfelde overvejes ved diffuse
symptomer.

Behandlingsbeslutning
Leege fra hydro-team pa Hydrocephaluskonference.

Behandling

Asymptomatiske cyster skal ikke behandles og afsluttes.

Ved symptomatiske cyster kan foretages endoskopisk fenestrering til ventikelsystemet eller
cisterner. Konveksitetetscyster, opereres via kraniotomi med fjernelse af den frie membran.
Cysto-peritonal ventil er sjeeldent indiceret. Hvis indiceret anvendes proGAV2 med proSA eller
Mblue og overgar til HydroFlex.dk til opfalgning, hvis patienten opfylder visitationskriterier.
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Opfolgning

Ambulant konsultation 3 mdr. postoperativt forudgaet af MR med membran og flowsekvenser.
Ved reduceret cystestgrrelse eller klinisk bedring, overgdr patienten til HydroFlex.dk, hvis
patienten opfylder visitationskriterierne. Ved fravaer af kliniske eller radiologiske sendringer
foretages ny kontrol efter 6 mdr. forudgaet af ny MR-scanning - hvis fortsat ingen aendringer
overvejes refenestrering eller ventil. Her anvendes proGAV2 og proSA/Mblue og overgar
herefter til HydroFlex.dk, hvis patienter opfylder visitationskriterier.
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Corpus Pineale Cyster

Primaer udredning og visitation

MR-scanning cerebrum med kontrast skal foreligge ved henvisning. Cyster med leengste
diameter < 2cm, skal ikke fglges op hverken hos neurokirurg eller radiologisk.
Asymptomatiske cyster med laengste diameter > 2cm, kan fglges op med MR-scanning efter 9-
12 mdr. via henvisende afdeling. Ved symptomer eller radiologisk pavist hydrocephalus skal
patienten ses i Hjerne- og Rygkirurgisk regi.

Corpus pineale cyster er hyppige. Praevalens hos raske personer er pa MR studier med hgj
oplgsning fundet op til 23%. De fleste er under 10 mm i indre diameter. De er imidlertid meget
sjeeldent symptomatiske (store > sma: hydrocefalus, parineaud syndrom eller blgdning).
Patienter med Parineaud syndrom kan sjaeldent relateres til cysten. For de asymptomatiske
cyster uanset stgrrelse, sa er naturhistorien, at de fra puberteten enten ikke aendrer stgrrelse
eller ogsa regredierer. De bliver ikke symptomatiske senere i forlgbet. Praevalensen er ogsa
faldende for personer over 15 ar.

Cyster, som er under 1,5 cm, behgver ikke udredes naermere — de betragtes som et tilfaeldigt
fund bade p& MR og CT. Hvis cysterne er stgrre end 1,5 cm har det veeret praksis, at lave en
CT eller MR med kontrast for at udelukke tumor.

Se evt. Al-Holou WN et al.: Prevalence and natural history of pineal cysts in adults, J
Neurosurg 115:1106-1114, 2011.

Diagnostik
Klinisk - yderst sjeldent symptomatiske. Ved obstruktion af aquaductus cerebri, kan der

opsta symptomer pa obstruktiv hydrocephalus (se venligst under Obstruktiv Hydrocephalys).
Ved lokalt tryk pa tectum, kan der forekomme synspavirkning, okulomotorpavirkning og ataxi.

Radiologisk - beliggende i cisterna ambiens. Pa CT-scanning er cysten hypodens, men diskret
hyperdens sammenlignet med CSF. Hyperintens pa T2-vaegtede MR og isodens til hypointens
pa T1-vaegtede. Der kan vaere diskret kontrastopladning i membranen.

Liqourdynamik/ICP - ikke indiceret.

Behandlingsbeslutning

Leege i Hydroteam.
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Behandling

Ved hydrocephalus foretages endoskopisk 3.ventriculostomi. Ved kompression af tectum kan
foretages endoskopisk fjernelse/fenestrering via ekstremt anteriort beliggende frontal borehul.
Skal forega navigationsvejledt. Alternativt supracerebellar infratentoriel adgang.

Opfolgning
Postoperativ kontrol efter 3 mdr. forudgaet af MR-scanning af cerebrum. Behovet for videre
neurokirurgisk opfelgning vurderes individuelt og evt. visiteres til at indga i HydroFlex.dk, hvis

visitationskriterierne kan opfyldes.
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Kolloidcyste

Primaer udredning og visitation

Lokale neurologiske afdeling foretager indledende undersggelser. MR-scanning skal foreligge
ved henvisning til Hjerne- og Rygkirurgisk Afdeling. Ved akut opstaet symptomer vil kontakt til
Hjerne- og Rygkirurgisk Afdeling, AUH typisk foregd via vagten pa tIf. 54450.

Diagnostik
Klinisk - oftest asymptomatisk. Ved hydrocephalus vil symptomer veere relateret til forhgjet
ICP. I sjeeldne tilfaelde kan kolloidcyster fgre til akut bevidsthedstab og dgd.

Radiologisk - rund proces i loftet af 3. ventrikel. Hyperdens pa CT-scanning, men isodens og
hypodense cyster kan forekomme. Kan have varierende intensitet p& MR-scanning.

Liquordynamik/ICP - ikke indiceret.

Behandlingsbeslutning

Leege fra Hydro-team.

Behandling

Endoskopisk aspiration af cyste med efterfglgende membranresektion. Ved manglende radikal
fjernelse af cyste, kan septostomi overvejes mhp. efterfglgende anlaeggelse af proGAV2 med

shuntassistent.

Ved meget store kolloidcyster eller med sma ventrikler, kan det veere ngdvendigt med
transcallosal adgang via kraniotomi. I sjeeldne tilfaelde kan der som alternativt anlaegges ventil

med draen i begge forhorn.

Opfalgning

Postoperativ kontrol efter 3 mdr. forudgaet af MR-scanning af cerebrum. Er der restcyste
foretages arskontrol evt. forudgdet af MR-scanning af cerebrum, hvis succesrig makroradikal
fjernelse af cyste, kan patienten overga til HydroFlex.dk i en periode pa 2 ar. Hvis denne
periode har veeret uden symptomer, da afsluttes patienten i HydroFlex.dk
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Akut hydrocephalus

Primaer udredning og visitation

CT-scanning foretages pa lokalt sygehus eller i traumecentret. Kontakt vil hyppigst forega
telefonisk via Hjerne- og Rygkirurgisk bagvagt pa tif., 54450. Akut udviklet hydrocephalus er
altid sekundaer til anden sygdom, hyppigst intrakranielle blgdninger. Kan ogsa veere sekundaer
til bla. tumores, infektioner, kolloidcyster og traumer.

Diagnostik
Klinisk - akut udviklet hydrocephalus giver symptomer, som kan relateres til forhgjet ICP:
¢ hovedpine
e kvalme
e opkastninger
e Dbevidsthedstab
e dad

Radiologisk - CTC-stealth er sufficient til diagnostik. Ventrikelsystemet er dilateret og i nogle
tilfaelde observeres transependymal CSF migration (periventrikulaert gdem) ud for lateral

ventriklernes temporal- occipital- og forhorn.

Liquordynamik/ICP - ikke indiceret.

Behandlingsbeslutning

Tilstedevaerelsesvagt + tilkaldevagt (speciallaege).

Behandling

Ventrikeldraen
Indiceret ved alle patienter med bevidsthedstab og ved behov for hurtig ICP-kontrol, hvor der
anvendes "SilverLine ventricular drainage catheter med craniel bolt”. Dette kan ogsa overvejes

ved traumepatienter, hvor der gnskes kontinuerlig ventrikeldreenage og samtidig ICP-maling.

Alle ventrikeldraen anlaegges om muligt navigationsvejledt med Medtronic Stealth System.
Dette specielt vigtigt, hvis der er tale om slanke eller displacerede ventrikler.

3. ventriculostomi
Kan benyttes ved ikke-haamorrhagiske lokaliserede obstruktioner. Ved bevidstigse patienter
laagges samtidig ventrikeldreen til trykmaling og draenage, hvis det er ngdvendigt.
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Konvertering fra ventrikeldraen til ventil

Hos patienter med SAH og IVH vil op mod 30-40% udvikle kronisk hydrocephalus. Er patienten
klinisk stabil kan ventrikeldraen forsgges afviklet, timingen ma vurderes individuelt og
beslutningen tages af den stuegangsgaende laege eller PAL.

Der er flere accepterede metoder til afvikling af EVD:

e Ventrikeldraenet afklemmes uafhaengigt af forudgdende modtryk og dreenage
maangde. Hos intuberede patienter eller patienter, der er svaere at vurdere klinisk
foretages ICP-maling. Ved vagne patienter kan der foretages ICP-maling, hvis der
opstar symptomer og over natten. Er patienten klinisk stabil kan ventrikeldreenet
fjernes efter 2 dggn. I tvivlstilfaelde kan der suppleres med CT-scanning fgr dreenet

fjernes.

e Udtrapning af ventrikeldraen, hvor draenet haeves med 5-10 cm H20 dagligt. Nar
modstanden har ndet 20cm H20 i et dggn, aflukkes draenet i yderligere 2 dggn for det
seponeres. Overvejende kontrol CT-C fgr fjernelse - for vurdering af venrikelsystem.

Der er ikke vist sammenhang mellem gradvis dreenudtrapning og ventiluafhaengighed. Da
udtrapningen er mere tidskraevende og i hgjere grad afhanger af en vurdering af en klinisk,
ofte meget flukturerende patientgruppe, vil aflukning og ICP-maling i de fleste tilfeelde vaere

den mest hensigtsmaessige metode.

Behandling af ventilafhangige patienter

Efter intrakraniel blgdning anlaegges ventillgs draenage med reservoir, som kan benyttes til
liquorprgver og ICP-maling. Ved sma lokaliserede blgdninger med “lavt erytrocyttal” i CSF, kan
man overveje at anlaegge en VP-shunt med GAV ventil. Ved akut hydrocephalus af ikke-
haemorrhagisk arsag, kan i det fleste tilfeelde laegges en VP-shunt med en proGAV2 med

shuntassistent ventil.

Opfolgning
PAL for patientens primaere diagnose har ansvaret for opfglgningen. Ved behov kan Hydroteam

involveres.
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Udstyr og procedurer

GAV

Producent:

Type:

Sterilisation:
Indikation:

GAV ventil.

proGAV2

Producent:
Type:
Sterilisation:
Indikation:

Miethke/Aesculap.

Diffentialtryksventil med gravitation regulering, hvor modtryk stiger i
staende stilling og falder i liggende stilling. Fas i flere varianter med
4/14 cmH20, som laveste modtryk og 10/50cm H20 som hgjeste.
Dampsteriliseret.

Behov for low-pressure ventil (GAV4/24), EO-allergi. Pga. den
minimale stgrrelse, kan GAV benyttes ved seerligt fragile hudforhold.

e

Miethke/Aesculap.

Regulerbar diffentialtryksventil. Kan reguleres fra 0-20cm H20.
Dampsteriliseret.

Kompleks hydrocephalus og IIH. Benyttes hyppigst sammen med
shuntassistant, men kan ogsa anvendes i kombination med proSA-

ventilen.

proGAV 2 ventil med shuntassistant.
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proSA

Producent:

Type:

Sterilisation:

Indikation:

Miethke/Aesculap.

Regulerbar differentialtryksventil med gravitationsregulering. Kan
reguleres fra 0-40cm H20. Det indstillede modtryk indtraeder
udelukkende i stdende stilling, mens ventilen har et modtryk pd 0 i
liggende stilling.

Dampsteriliseret.

Kompleks hydrocephalus og IIH eller overdreenagesymptomer ved
ventilkammer med fikseret modtryk.

'F’TL,-‘

proSA ventil med miniNAV

Mblue

Producent:

Type:

Sterilisation:

Indikation:

Miethke / Aesculap.

Regulerbar differentialtryksventil med gravitationsregulering. Kan
reguleres fra 0-40cm H20. Det indstillede modtryk indtraeder
udelukkende i stdende stilling, mens ventilen har et modtryk pa 0 i
liggende stilling.

Dampsteriliseret.

Kompleks hydrocephalus og IIH eller overdreenagesymptomer ved
ventilkammer med fikseret modtryk.

MBlue ventil
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Eksternt ventrikeldraen (navigationsvejledt)

Indledning

Vurdering af CT/MR-scanninger for optimal placering af ventrikeldraen, som anlaegges Stealth-
vejledt. Er ventrikelsystemet symmetrisk, anlaegges draenet som udgangspunktet hgjresidigt.
Ved kendt patologi f.eks. a. cerebri media aneurisme, anlaegges draenet pd modsatte side.

Information til patient/pargrende

Diagnose og hensigt med draenanlaeggelse. Risiko i form af blgdning (ca. 1%), infektion
afhaengig af varighed og primaardiagnose - for intensive patienter er risikoen ca. 1-2% og for
diagnostiske ventrikeldraen < 5%.

Desuden risiko for suboptimal placering med behov for omlaeggelse af draen med reoperation
til falge.

Lejring
Rygleje med hovedet pa perlepude i neutral stilling, evt. i egen seng med Metronic Axiem
reference elektrode i panden.

Praeoperativt

CT eller MR-scanning overfgres til Stealth-station. P38 Stealth-station laves trajectory.
Patienten registreres i Medtronic Stealth System. Rasering praekoronalt svt. til det
praeoperative "entrypoint” og infiltration med marcain med adrenalin. Afspritning og afdaekning
med efterfglgende Stealth-vejledt anlaeggelse af EVD.

Ved operationen anlagges et "SilverLine ventricular drainage catheter med craniel bolt” og i
sjeeldne tilfeelde et Bactiseal ventrikeldraen.

For operationen tages stilling til stgrrelse pa SilverLine draenet, hvor dette enten kan vaere et
8F eller 10F kateter, hvor 10F kateteret anvendes ved blgdning i ventrikelsystemet.
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Operation

Patienten registreres i Stealth systemet og det praedefinerede entrypoint lokaliseres pa huden,
hvor dette normalt vil vaere beliggende foran sutura coronalis og 3 cm fra midtlinien (Kochers
punkt). Ca. 3 mm lineaer hudincision, hvorefter galea frirougeneres. Retningen til
ventrikelsystemet bestemmes ved hjzelp af AXiEM Navigation Stylet og efterfglgende laves et
borehul med det bor, som medfglger SilverLine draenet. Dura 8bnes med en roterende
bevaegelse af medfglgende perforator. Holder til draenet skrues i knoglen via borehullet og
fikseres i knoglen.

SilverLine draenet afklippes og pasaettes AxiEM Navigation Stylet og dreenet indfgres
efterfglgende 5-6 cm og fikseres pa skrue. Luer-Lock connecteren placeres pa ventrikeldraenet
og forbindes til et dreenage seet.

Troubleshooting

Blgdning i borehullet kan oftest forsgrges med knoglevoks, som evt. smeltes med bipolaer. Ved
stgrre blgdninger, kan det veere ngdvendigt at udtamponere borehullet med voks og lave et
nyt borehul. Kan ventrikelsystemet ikke rammes efter ca. 3 forsgg, tilkaldes speciallaege -
alternativt kan draenet efterlades og patienten kgres til en Stealth CT-scanning af cerebrum.

Postoperativt

Stillingtagen til dreenagemodstand:
e Uforsgrgede aneurismer og fossa posterior laesioner: 15 eller 20mmHg
e IVH: 5mmHg

e @vrige (traumer, forsgrgede aneurismer, tumores, ICH mm.): 10mmHg

27



Eksternt ventrikeldraen (anlagt uden navigation)

Indledning

Vurdering af CT/MR-scanninger for optimal placering af ventrikeldraen, som anlaagges ved
frihandsteknik (uden navigation). Er ventrikelsystemet symmetrisk, anlaegges draenet som
udgangspunktet hgjresidigt. Ved kendt patologi feks. a.media aneurisme, anlaegges draenet pa
modsatte side.

Information til patient/pargrende

Se ovenfor under "Eksternt ventrikeldraen (navigationsvejledt)”.

Lejring

Rygleje med hovedet pa perlepude i neutral stilling, evt. i egen seng.

Praeoperativt

Rasering praekoronalt svt. Kochers punkt og infiltration med marcain med adrenalin.
Afspritning og afdaekning med efterfglgende frihdnds anlaeggelse af EVD. Dreen indfgres
normalt 5-6 cm og fikseres til huden ved hjzelp af sutur.

Operation

Ca. 3 cm liniaer hudincision ved sutura coronalis og 3cm fra midtlinien. Galea frirougeneres.

Kochers punkt sidder 3 cm fra midtlinien og 1 cm anteriort for sutura coronalis, alternativt

males 11cm fra nasion i midtlinien og borehullet placeres 3cm fra midtlinien.

Nar borehul er lavet, koaguleres dura som derefter abnes. Der udfgres punkt corticotomi. Der
sigtes i sagitalplanet mod meatus acusticus externa og i koronalplanet mod ipsilaterale canthus
medialis. Ved liquorproduktion tunnuleres draenet bagud og fikseres cirkulzert til huden med
Vicryl 2.0 sutur. Huden sutureres med Ethilon 3-0.

Evt. indfgres EVD ved frihandsteknik via
e Fraziers punkt: 6cm over inion og 4cm fra midtlinien. Sigt mod modsatte canthus
mediale. Ventrikelsystemet rammes i ca. 5cm dybde, soft pass til 7-9cm. Draenet
tunneleres.
¢ Keens punkt: 3cm over og 3cm bag pinna. Draenet fgres perpendikulaert og diskret
rostalt (anteriort) pa cortex. Ventrikelsystemet rammes i ca. 5cm dybde. Draenet

tunneleres.
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Troubleshooting

Blgdning i borehullet kan oftest forsgrges med knoglevoks, som evt. smeltes med bipolaer. Ved
stgrre blgdninger, kan det veere ngdvendigt at udtamponere borehullet med voks og lave et
nyt borehul. Kan ventrikelsystemet ikke rammes efter ca. 3 forsgg, tilkaldes speciallaege -
alternativt kan draenet efterlades og patienten kgres til Stealth CT-scannig af cerebrum mhp.
navigationsvejledt placering af EVD.

Postoperativt

Se ovenfor under "Eksternt ventrikeldraen (navigationsvejledt)”.
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Anlaeggelse af VP-shunt

Indledning

Vurdering af CT/MR-scanninger for optimal placering af ventrikeldraen. Er ventrikelsystemet
symmetrisk anlaagges ventilen i udgangspunktet hgjresidigt.

Information til patient og pargrende

Diagnose og hensigt med ventilanlaeggelse. Risiko i form af blgdning ca. 1% og infektion ca.
5%. Desuden senkomplikationer med obstruktion, displacering, diskonnektion, overdraenage
som kan fgre til yderligere kirurgi, da. 30% vil blive revideret over de fgrste 5 ar.
Sandsynligheden for effekt afhanger af primaerdiagnose.

Se og udlevér patientvejledning: “"Hydrocephalus” samt “Ventilrevsion/Anlaeggelse af ventil”.

Lejring
Rygleje med hovedet pa perlepude drejet ca. 60 grader. Der skal vaere en tilnaermet ret linie
fra hjeelpeincisionen bag gret til abdomen.

Praeoperativt

Cefuroxim 1500 mg gives praeoperativt (paediatriske patienter: 25 mg/kg). Rasering langs det
intenderede ventilforlsb med en bredde pa 2-4cm. Operationssygeplejersken afspritter langs
hele draenforlgbet. Infiltration med marcain med adrenalin. Herefter afspritning og afdeekning
ved operationssygeplejersken. Benyt dobbelt latexfrie handsker.

Operation

Eksempel pa operationsbeskrivelse fra en operation ved Torben Skovbo Hansen,
specialansvarlig overlaage for hydrocephalus:

I generel anaestesi + lokal anaestesi ggres anlaeggelse af ventriculoperitoneal shunt KAAFO05.

Patientens postoperative MR-skanning er praeoperativt overfgrt til Stealthstation, hvor der er
lavet en operationsplan. Via et borehul beliggende frontalt pa venstre side omkring sutura
coronalis, laegges et trajectory ind i ventrikelsystemet med henblik pa kateterplacering

omkring foramen monroi.

Patienten i rygleje med hovedet drejet mod hgjre og pude under venstre skulder. Patienten
registreres i Stealth systemet, hvor man opnar god ngjagtighed. Det praedefinerede entrypoint
lokaliseres pa huden og omkring dette laegges der en bueform incision. Efterfglgende borehul.
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Herefter ned bag venstre gre, hvor der laves en lige incision og der tildannes efterfglgende en
subkutan lomme ned bag venstre gre.

Ned pa abdomen, hvor der svarende til regio hypochondriaca pa venstre side anlaegges en lige
incision. Efterfglgende stump dissektion til peritoneum.

Tunnelerer fra abningen bag venstre gre ned og traekker efterfglgende et Ares peritonealdraen
igennem. En del af peritonealdraenet afklippes og der tunneleres nu ogsa fra abningen ved
borehullet og ned til abningen bag venstre gre, hvor der efterfglgende ogsa traekkes et stykke

draen igennem her.

Dette draen paseettes et paediatrisk borehulsreservoir, hvor forbindelsen sikres med Nurolon 3-
0 punktur.

Efterfolgende punktal koagulation af dura som abnes over et 1-2 mm, punktat koagulation af
cortex. Efterfglgende indfgres stealth-vejledt et ventrikeldraen til venstre forhorn, hvor dette
rammes i ca. 6 cm dybde. Fungerer straks med klart liquor under forhgjet tryk.

Draenet afklippes ved 6,5 cm maerket og pasaettes borehulsreservoiret, hvor forbindelsen

sikres med en Nurolon 3-0 sutur.

Systemet treekkes tot og man kan se at dette er fungerende, idet det strammer ud med klar
liquor svarende til draenet ved venstre gre. En proGAV 2 og en shuntassistent konnekteres nu
til det abdominale draen, hvor forbindelsen sikres med en Nurolon 3-0 sutur.

Treekker efterfglgende ventilkammeret ned i den tidligere tildannede subkutane lomme.
Draenet fra borehulsreservoir afklippes og pasaettes proGAV 2 ventil, hvor forbindelsen igen

sikres med en Nurolon 3-0 sutur.

Man kan se at systemet er fungerende, idet det drypper med liquor i den abdominale ende.
Efterfglgende lukkes de to cikatricer pa kraniet ved hjeelp af Vicryl 2-0 i subcutis og Nylon 4-0
fortigbende i huden.

Sluttelig ned pa abdomen, hvor jeg abner til peritoneum og efterfslgende indfgrer ca. 35 cm
frit draen til peritoneum. Abningen i peritoneum lukkes med to Vicryl 4-0 suturer. Efterfglgende
lukkes muskelfascien med Vicryl 2-0 og ligeledes subcutis. Huden lukkes fortlgbende med
Nylon 4-0.

Der er ved operation indsat en proGAV 2 ventil med shuntassistant med fglgende indstillinger:
5/25 cm H20. Desuden er der indsat et paediatrisk borehuls reservoir og anvendt antibiotika
coatede draen af navnet Ares.
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ProGAV shunt anlaaggelse, Tour de Force
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Abdomen

Tunnelering fra lomme til abdomen (nord—syd!)
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Precoronale borehul

Tunnelering, kranie
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Ventrikulzere del anlagt via VP-kanyle

Ventrikulzere del anlagt via VP kanyle
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Ventrikulzere del anlagt via VP-kanyle

Ventrikulzere del anlagt direkte
(Husk dura incision & cortikotomi forst)
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Ventrikulzere del anlagt direkte

Selve proGAV ventilen
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3. ventriculostomi

Indledning

Anvend altid navigation, idet man pa denne made altid far den bedste trajectory til

ventrikelsystemet.

Information til patient og pargrende

Diagnose og hensigt med indgrebet. Risiko for blgdning ca. 1% og infektion 5%. Sjeeldne
alvorlige komplikationer feks. fornix laesion, neuroskade og basilarisblgdning. Effekt afhaenger
af primeer diagnose jvf. ETV- succes - score (ETVSS).

Se og udlevér patientvejledning: "Kikkertoperation for hydrocephalus (vand i hovedet)”.

Lejring
Hovedet fikseres i Sugitaramme i neutral stilling. Alternativt anvendes hos bgrn perlepude i
Sugittaramme med hovedet tapet fast til lejet.

Praeoperativt

Cefuroxim 1500mg (paediatriske patienter: 25 mg/kg). Patienten registeret i Stealth systemet
og der foretages rasering over det det praedefinerede entrypoint. Infiltration med marcain med
adrenalin. Afspritning og afdaekning.

Operation

Lige incision og efterfglgende borehul. Boresmuld skylles vaek og der udfgres corticotomi,
hvorefter arbejdsrgret indfgres Stealthvejledt til 5 cm dybde. Herefter indfgres kamera. Skyl
og dreenslange fikseres. Skopet fgres via foramen monroi med i 3.ventrikel og bunden
inspiceres. Gulvet koaguleres med bipolaer braender og efterfglgende indfgres ballonkateter,
som opblaeses flere gange. Efter at gulvet er abnet fgres endoskopet igennem dette for at
inspicere for underliggende membraner, som abnes efter samme fremgangsmade. Nar
stomien er udfgrt og haemostase er opnaet, sa treekkes scopet ud af hjernen. Der laegges
spongostan i stikkanalen ind i hjernen, hvorefter dura lukkes med vicryl 4-0 sutur. Herover
dette et stykke tachosil, som igen daekkes af spongostan. Vicryl 2-0 i galea/subcutis og
fortlgbende Ethilon 4-0 i huden.
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ICP Raumedic Neurovent-p eller Neurovent PTO

Indledning

Indgrebet foretages pa operationsgangen eller pd Intensiv Nord 1. Det kan foreg3 i
lokalanaestesi + sedation. Benyttes primaert til elektive og akutte patienter i diagnostisk

gjemed.

Information til patient og pargrende

Diagnose og behov for trykmaling. Blgdning og infektion formentlig begge <1%
Se og udlevér patientvejledning: "Maling af trykket i hjernen (ICP): Operation”.

Lejring

Hoved lejres pa perlepude.

Praeoperativt

Minimal ragering ca. 2x2 cm omkring Kochers punkt.

Operation

Punktincision. Borehul med Bonnels bor. Dura abnes med perforator. Skruen fikseres og
elektroden fgres gennem skruen, sdledes spidsen er placeret 1.5-2 cm ind i hjerneparenkymet.
Cappen (graligt plastik skrueldg) fikseres omkring elektroden.

Postoperativt

Datalogger tilkobles. Monitorering kan foregd under indlaeggelse pad Intensiv Nord 1 eller
Hjerne- og Rygkirurgisk Sengeafsnit.

Raumedic Datalogger MPR2.

MPR2 dataloggere forefindes i Intensiv Nords apparaturdepot (det er markeret pa dgren).
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Husk at laegge dem retur i apparaturdepotet, afsprittet og tgmt for data.

HUSK - altid justering af dato og tidspunkt for indlaeggelse af trykmaler.
HUSK - at slette data i datalogger, hvis der matte vaere data i datalogger fra tidligere patient.
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ICP Raumedic Neurovent P-TEL

Indledning

Indgrebet foretages pa operationsgangen. Kan forega i lokal anzestesi sedation eller i GA.
Benyttes primaert hos patienter med komplekse ICP-problemstillinger med behov for gentagne

trykmalinger.

Information til patient og pargrende

Diagnose og hensigt med teleprobe. Beskriv udlgbsdato for teleprobe (3 mdr), hvorefter der
ikke kan males pdlidelige ICP-veerdier.
Se og udlevér patientvejledning, der hedder: "Maling af trykket i hjernen (ICP): Operation”.

Lejring
Hovedet lejres i neutral stilling evt. let rotation. Cefuroxim 1500 mg gives praeoperativt
(paediatriske patienter: 25 mg/kg).

Praeoperativt

Placeres praekoronalt pd modsatte side af en evt. VP-ventil.

Operation

Lige incision. Fridissikér subgaleal lomme til proben. Borehul med Bonnels bor. Dura
gennemtraenges med perforator. Elektroden og kapslen placeres. Lukkes galealt/subkutant
med Vicryl 2-0 og i huden med Ethilon 4-0.

Postoperativt

Datalogger tilkobles. Monitorering kan foregd under indlaeggelse pa Hjerne- og Rygkirurgisk
Sengeafsnit eller i hjemmet.
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Raumedic Datalogger MPR1
MPR 1 datalogger forefindes i Hjerne- og Rygkirurgisk Klinik, J215 i depotrummet pa hylderne

ved vinduet.

HUSK - altid justering af dato og tidspunkt fgr trykmaling.
HUSK - at slette data i datalogger, hvis der matte vaere data i datalogger fra tidligere patient.
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Ommaya reservoir

Indledning

Ommaya reservoiret giver mulighed at fjerne overskud af hjernevaeske via punktur af
reservoiret (fx. hydrocephalus pga IVH hos bgrn/preemature bgrn) og ogsa mulighed til
give medicin intratekalt (fx. onkologisk kemoterapi).

Praeoperativ vurdering af CT/MR-scanninger for optimal placering af Ommaya reservoiret.

Sanderd Omnave’
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Information til patient og pargrende

Indgreb, hvor der anlaegges et reservoir med kateter ned til ventrikelsystemet. Reservoir
beregnet til at indgive medicin ind i hjernevaesken eller fjerne overskud af hjernevaeske.
Risiko i form af blgdning ca. 1% og infektion ca. 5 - 9%.

Der er behov for MR/ CT med Stealth sekvenserne til optimal placering af Ommaya
reservoiret.

Se og udlevér patientvejledning:”"Ommayareservoir: Operation”.

Lejring

Hovedet lejres i neutral stilling p@ perlepude med Metronic Axiem reference elektrode i
panden.

Operationen foretages ved hjzelp af Medtronic Stealth system. P& huden markeres den
intenderede placering af reservoiret og i Medtronic Stealth systemet vaelges “target point”
til kateter spidsen.

Praeoperativt

Cefuroxim 1500 mg gives praeoperativt (paediatriske patienter: 25 mg/kg). Infiltration
med marcain med adrenalin. Herefter afspritning og afdeekning ved
operationssygeplejersken.
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Operation

Beskrivelse

I generel anaestesi + lokal anzestesi ggres anlaggelse af Ommaya reservoir (indlaeggelse
af intraventrikulzert injektionssystem) KAAF30.

Patientens praeoperative MR/CT-skanning er overfgrt til Stealthstationen, hvor der er lavet
en operationsplan.

Vaelger et "entry point” som er beliggende frontalt pa venstre side omkring sutura
coronalis, hvorfra der laegges et trajectory ind i ventrikelsystemet med henblik pa
kateterplacering omkring foramen Monroi.

Patienten i rygleje. Patienten registreres i Stealthsystemet, hvor man opnar god
ngjagtighed.

Det preedefinerede entrypoint lokaliseres pa huden og omkring dette lsegges der en
bueform incision.

Efterfglgende borehul og punktal koagulation af dura som abnes over et par mm.

Efterfglgende indfgres Stealth-vejledt et ventrikelkateter til valgte praeoperativt "target
point”. Kateteret fungerer straks med klart liquor.

Dreenet afklippes og passettes Ommaya reservoiret, hvor forbindelse sikres med en
Neurolon 3-0 sutur. Tester Ommaya reservoiret ved at punktere denne med tynd kanyle.

Huden lukkes pa vanligvis med Vicryl 2-0 i subcutis og Nylon 4-0 fortlgbende i huden (ved
padiatriske patienter veelges resorberbar Vicryl Rapid 4-0 eller Monosyn 4-0).
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Fontanellepunktur (FP)

Indledning

Fontanellepunktur foretages hos
praeemature bgrn for at fjerne et
midlertidigt overskud af hjernevaske
i forbindelse med en ikke-
kommunikerende hydrocephalus
(typisk germinal matrix blgdning)
eller for infektions diagnostik.

Fontanellepunkturen kan bruges til akut
behandling ved truende hydrocephalus.
Indgrebet udfgres under sterile og
aseptiske forhold.

S Sagittal suture
/ 3cm . ———Superior sagittal sinus
<7 ——Coronal suture
(_’ ~~——Anterior fontanel

Traction

Needle inserted
90° to the skull

Information til patient og pargrende

FP foretages for at fjerne overskud af hjernevaeske fra hovedet og for midlertidigt at
aflaste et forhgjet intrakranielt tryk. Ved gentagne behov, skal der stzerkt overvejes andre
kirurgiske muligheder (afhaengig af arsagen). Proceduren baerer en ca. 7% risiko for
infektion og blgdning, som kan stige ved gentagende procedurer.

Se og udlevér patientvejledning: "Fontanellepunktur hos for tidligt fgdte - Vand i hovedet

(Hydrocephalus)”

Lejring

Hovedet lejres i neutral stilling.

Praeoperativt

Behov for UL- dokumenteret eller CT/MR- dokumenteret tegn til hydrocephalus og evt. IVH
eller ICH - ud fra denne vurdering af sidevalg. Vigtigt at overveje kontraindikationer til
indgrebet (trombocytopeni, koagulationsforstyrrelser, tumormasse i fossa posterior).

Afspritning og steril afdaekning.

Operation

Under og efter FP er der behov for monitorering af bgrnene, idet de efter FP kan blive

tryklabile og fa respiratoriske problemer.

Under sterile forhold udfgres fontanellepunktur KTAAQO.
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Patienten i rygleje med hovedet i neutral stilling. Der markeres sv.t. den hgjresidige
laterale kant af den anteriore fontanelle. Efterfglgende indfgres langsomt en
lumbalpunktur ndl G25 ca. 3 cm i retning af ipsilateral foramen Monroi. Stiletten fjernes
og der kommer nu hjernevaeske ud under tryk. Der fjernes langsomt dryppende 20 ml
(max: 10ml/kg) hjernevaaske.

Hjernevaeskens udseende beskrives: makroskopisk klar?/uklar?/blodig?/gullig? Tappet
hjernevaeske sendes til D+R (evt. andre prgver). Nalen seponeres. Indstiksstedet sprittes
og komprimeres. Efterfglgende pasesettes der et plaster.

Postoperativt

Der er vigtigt at fortsaette med kliniske observationer og maling af hovedomfang. Hjerne-
og Rygkirurgisk vagthavende skal kontaktes ved stigende hovedomfang eller symptomer
pa forhgjet intrakranielt tryk.

Ved gentagne behov for hyppig FP, skal der overvejes andre kirurgiske muligheder,
afhaengig af arsagen; Ommaya reservoiret eller shunt anlaaggelse.

Kilde
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/7512322
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Actioncard for Patienter med Hydrocephalus

Udarbejdet af Torben Skovbo Hansen, rev. jan 2021.

Ventildysfunktion skyldes normalt en af nedenstdende arsager. Ved vurdering af om en patient
skal ses akut (umiddelbart), subakut eller sendere anvendes fglgende kriterier:

AKUT:

SUBAKUT:

SENERE:

Alle med kliniske tegn pa forhgjet ICP

Alle med manifeste ventilinfektioner, der ikke kan
behandles i lokal regi

Spaedbgrn med sarproblemer efter ventiloperation
Mistanke om shuntinfektion hos spaedbgrn
SES UMIDDELBART

Mistanke om shuntinfektion
Sarproblemer efter shuntoperation

Manifeste ventilinfektioner, hvor primaerbehandling er foretaget
lokalt

TILBYDES AT BLIVE SET UMIDDELBART, MEN KAN OGSA
SES NASTE DAG

Anden mistanke om ventildysfunktion (overdraenage, uforklarede
lettere intermitterende mavesmerter ect.) SES EFTER AFTALE
KLINIKKEN efter konference med speciallaege (TSH, IN, SK,
AA, AFB)

Arsager til ventildysfunktion:

Underdraenage, skyldes hyppigst obstruktion, men kan ogsa skyldes
diskonnektering, frakturering eller kinkning af ventilsystem.

Der skelnes mellem fglgende grupper: A: voksne

Overdranage

Infektion

B: bgrn med abne kranielle suturer

C: patienter med myelomeningocele
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Symptomer og tegn pa underdraenage = symptomer og tegn pa forhgjet ICP:

Voksne med underdranage:

Bgrn med abne kranielle suturer:

Hovedpine
Kvalme og opkastninger
Dobbeltsyn

Slgvhed (den bedst praadiktive kliniske faktor ved
obstruktion)

Krampeanfald

Ataxi

Abducensparese
Synsfeltsudfald eller blindhed
Papilgdem

Hzevelse langs draenforlgbet

som ovenfor incl. nedenstdeden, dog
sjeldent papiledemfgr to-ars-alderen

Stigende hovedomfang

Apnoe og/eller bradycarditilfeelde
Irritabilitet

Solnedgangsblik

Bulende fontanelle

Suturdiastase

Tydelige skalpvener

Perlucidt kranie

"Sprukken” pottelyd ved perkussion af
kraniet

HVIS I TVIVL, SA HUSK AT FORZALDRENE ALTID HAR RET!!

Patienter med myelomeningocele: som ovenfor incl. nedenstaende

Mentale a&ndringer, herunder koncentrationsbesveer,
humgraendringer ect.

Nedgang i skoleperformance

Aftagende gangfunktion

Urininkontinens eller retention (begyndende/forvaerret)
Feecesinkontinens (begyndende/forveerret)
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VENTILDYSFUNTION SKAL UDELUKKES FOR ANDRE MULIGHEDER OVERVEJES

Symtomer og tegn pa overdraenage:

“slit ventricles”, inklusiv “slit ventricles syndrome”. Ved slit ventricles er
ventrikelsystemet totalt kollaberet pa CTC og MRI. En del af disse, men ikke alle
kan have slit ventricle syndrome: kollaberet ventrikelsystem med symptomer pa
ventildysfunktion, dvs. hovedpine, som er uafhangig af stilling, kvalme og
opkastninger, slgvhed, irritabilitet og pavirket tankevirksomhed. Symptomerne er
intermitterende.

Intrakraniel hypotension: sjeelden. Symptomerne hovedsagelig i form af
stillingsbetinget hovedpine, hvor hovedpinen aftager/forsvinder i liggende
stilling.Sjeeldnere symptomer i form af kvalme, opkastninger, slgvhed, dobbeltsyn,
solnedgangsblik.

Subdurale hydromer/haamatomer.

Kraniesynostose og microcephali.

Symptomer og tegn pa infektion:

Ikke specifikke: Feber

Kvalme og opkastninger
Slgvhed

Anoreksi

Irritabilitet

Kan ligne akut abdomen

Symptomer pa undedraenage, se tidligere
beskrevet

Hos spaedbgrn ogsa apnoe, anami, hepatomegali og
nakkestivhed

Shunt nephritis

Udredning af patienter med ventilproblemer:

Anamnese

Objektiv undersggelse incl. palpation af ventilkammer (se venligst saerskilt instruks)
CT eller MRI af cerebrum + rgntgenoversigt af ventilforigb, hvis der er mistanke om
diskonnektering

Blodprgver incl. infektionsparametre

Ved mistanke om ventilinfektion ogsa punktur af ventilkammer og evt. lumbalpunktur.

Nar du taler med forzeldre til det spade barn:

Hovedomfang
Vaegt
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Darlig trivsel

Amning - melder sig/melder sig ikke

@get gylpetendens/eksplosive opkastninger

Fontanellen - blgd i niveau/hard og udbulende/indsunken
Suturdiastase

@get venetegning pa kraniet

@jenkontakt - lyst til samveer

Solnedgangsblik

Griberefleks - niveau af kraft
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EthylenOxidallergi (EO-allergi)

Til orientering

At sikre, at der i behandling og pleje af patienten med pavist EthylenOxid-allergi tages
hgjde for dette.

At forebygge utilsigtede haendelser pa baggrund af EthylenOxid-allergi.

At sygeplejersker og leeger har adgang til EthylenOxid (EO) frie remedier i Hjerne- og
Rygkirurgisk sengeafsnit, saledes at plejen til patienter med EO-allergi ikke forstyrres af
manglende remedier og tilgaengeligheden af disse.

EO-allergi

Ethylenoxid (EQ) er en gasart, der bruges til sterilisering i forbindelse med fremstilling af
sterile utensilier. EO-sterilisering er overordentlig udbredt til fremstilling af kommercielt
produceret sterile utensilier. Det har hidtil vaeret antaget, at EO var biologisk inaktiv, men det
har nu vist sig, at der kan udvikles antistoffer og i forbindelse med dette klinisk manifest
allergi overfor EO. I mange tilfaelde er der en sameksisterende allergi overfor latex og
klorhexidin. Dette haenger sammen med, at allergien udvikles ved gentagen eksponering for
EO-sterile utensilier - det vil sige EO-allergi typisk rammer patienter, der har vaeret opereret
gentagne gange.

I praksis integreres EO-molekylet i plast materialer og frigives derfra langsomt. Dette betyder,
at implantater fremstillet af plastmaterialer eller lignende langsomt frigiver EO-molekyler og
derved formentlig yderligere bidrager til EO-allergi. Dette har i Hjerne og rygkirurgisk regi
saerlig betydning hos shuntpatienter. Hos nogle patienter kan der males EO-antistoffer uden at
dette har en sikker klinisk betydning - og andre patienter har en manifest klinisk allergi, som
bade kan udmgnte sig i allergiske hudreaktioner og i de alvorligste tilfelde i anafylaktisk chok.

Primaer udredning og diagnostik
Fremgangsmade

Som ovenfor anfgrt sker eksponeringen igennem plastmaterialer, hvor EO er integreret i
sterilisationsproceduren. Hvis man er i tvivl om, hvorvidt man kan anvende et givent sterilt
utensilium, kan man pa pakningen se et firkantet felt, typisk “Sterile: EO”, som angiver at
det er et EO-steriliseret utensilium. Dette ma derfor ikke anvendes til patienter med EO-
antistoffer eller misteenkt EO-allergi.

Hvis der ved maerket "sterile" star et "R", er produktet rentgen/gamma-steriliseret og ma
saledes godt anvendes. Hvis der ved maerket er vist et termometer, er produktet
termosteriliseret og ma ligeledes godt anvendes.

Ved handtering af patienter med pavist eller sandsynlig EO allergi skal der taenkes over
fremgangsmaden i forbindelse med fglgende:

1. Pavisning af EO-antistoffer.

2. Undga re-eksponering med EO-steriliserede utensilier (det vil sige EO minimeret
kirurgisk- og anaestesimiljg).
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Ad 1. Pavisning eller kontrol af EO antistoffer:

Der er i EP] defineret en "EO-pakke", som indeholder analyse for antistoffer mod EO, latex og
klorhexidin. Yderligere vejledning kan hentes pa hjemmesiden for Dansk Anaestesi Allergi
Center (DAAC). I praksis tages blodprgverne pa vanlig made, hvor patienten befinder sig og
sendes derefter via laboratoriet her til analyse pa DAAC. Da blodprgvetagningskanyler er
metalliske, kommer der ved blodprgvetagningsprocedure ikke kontakt imellem EO-steriliseret
plastmateriale og patientens blod, og blodprgvetagning kan derfor foregd med almindelig
utensilier.

Ad 2. Undgaelse eller reduktion af EO-eksponering i forbindelse med invasiv procedure i gvrigt.

¢ Som ovenfor anfgrt sker eksponeringen igennem plastmaterialer, hvor EO er integreret i
sterilisationsproceduren. Hvis man er i tvivl om, hvorvidt man kan anvende et givet
sterilt utensilium, kan man pa pakningen se et firkantet felt, typisk “Sterile: EQ”, som
angiver at det er et EO-steriliseret utensilium. Dette ma derfor ikke anvendes til
patienter med EO-antistoffer eller mistaenkt EO-allergi. Hvis der ved maerket "sterile"
stdr et "R", er produktet rgntgen/gamma-steriliseret og ma saledes godt anvendes.
Hvis der ved maerket er vist et termometer, er produktet termosteriliseret og ma
ligeledes godt anvendes.

e Ved anaestesiologiske procedurer findes der pa Operationsgang Nord 3 en
procedurebakke, som indeholder de utensilier, som m& anvendes til patienter med EO-
antistoffer/EO-allergi eller mistanke om dette. I tilfeelde af, at et gnsket utensilium ikke
findes i bakken, fglges anvisningen om udluftning og udvaskning af EO gennem en
skylleproces med steril NaCl.

Klargering, ndr du modtager en patient med EO allergi i
Hjerne- og Rygkirurgisk sengeafsnit
Fglgende adskiller sig fra allerede eksisterende instruks for klarggring af patienter:

e EO-bordet skal hentes i depotrummet pa gult ben, plan 6 og kgres ind pa patientens
stue.

¢ Fjern ikke-EO-frie remedier fra stuen
e Dokumentere i “Cave”-feltet i EPJ], at patienten er EO-allergiker

Prae-operativ klarggring af patient med EO-allergi

Falgende adskiller sig fra den geeldende instruks for klarggring af patienter til operation:

e 2 timer fgr: Preemedicin: Inj. Tavegyl 1mg og inj. Solucortef 100 vzr obs. pa
ordination fra aneestesiolog

¢ Venflon anlaeggelse: Anvend EO-fri venflon og grgnne swaps til desinfektion
(klorhexidinfri). Findes i EO-bordet

o Infussionssaet: Anvend EO-frit saet. Findes i EO-bordet

¢ Ved behov for 02 tilskud: Anvend Hudsonmaske. Denne er usteril pakket. Findes i
EO-bordet.
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Remedier til anvendelse hos patienter med EO-allergi
Der skal altid anvendes latexfrie handsker, som ogsa forefindes pa EO-bordet.
Brug kun plastrer og forbindsstoffer, der er beskrevet under “indhold” pa EO-bordet.

HUSK ALTID AT TJEKKE STERILATIONSFORM INDEN ANVENDELSE!!!

Indhold i EO bordet (star i depotrummet pa gult ben, plan 6)

Venflons, bade grgn, lysergd og bla

Tegaderm, der er flere stgrrelser

Swaps, de sma grgnne

Staseslange

Infussionsseet

3-vejshane kan ogsa fungere som hvid prop

Forlaengerslange m. 3-vejshane

NaCl sprgijte til skyl 10 ml og 3 ml

BD Sprgjte 3ml- 5ml -10ml

BD optreekskanyle- de grgnne, som ogsa kan fungere som venflon
Hudsonmaske. Bruges, hvis der er behov for 02-slange til 02-tilskud

Engangs-blaerekateter str. 12 + str. 14. Det er ikke muligt at skaffe EO-frie
bleerekatetre KAD. Anvend engangskateter, evt. mande-laengde ved kvinder og fixér,
som et blivende. Der kan veere utaethed pga. den manglende ballon, benyt derfor blat
stykke under patienten.

N&r bordet er i brug hos en patient, fyldes det dagligt op af den sygeplejerske, der er pa stuen.
N&r patienten udskrives, er det den udskrivende sygeplejerske, som sgrger for, at bordet
saettes pa plads og er rengjort (tgrres over med spritklud) og fyldt op. Dette dokumenteres i
skema, der ligger pa bordet.

Hvis der opstar mangel af remedier i EO-bordet, kan der fyldes op fra depotskabene pa gange
pa gult ben, plan 6. EO remedier star samlet i skuffer i skabet med EO-makater pa.

Husk at saette brikker ud, hvis du tager det sidste.

Ved akut mangel kan Operation Nord 3 kontaktes med henblik pa at Iane remedier derfra.
Dette er aftalt med Niels Buur, anaestesisygeplejerske og ansvarlig pa omradet.

Vaer opmaerksom pa, at EO-bordet falger patienten. Det betyder, at EO-bordet fra Hjerne- og
Rygkirurgi fglger patienten under indlaeggelsen.
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Utensilienavn Sterilisations- | Producent | Ref. nr.
form
Infusionsseet intrafix safeset R Braun 4063001
Venflon Pro Safety R BD 393222 (BI3)
393224 (rgd)
393226 (grgn)

Tegaderm R 3M 1633
Swaps (vadservietter alkohol A
u.klorhexidin) 3340056 (gra)
Trevejshane (hvide propper) R BD 394601
Discofix forleenger m. 3-vejs R Braun 4098102
Tilbagelgbsventil R Codan 16.5250
Optraekskanyle m. blunt Fill Needle | R BD 30581
Mini-Spike til optraek R Braun 4550242
Sprgjte 3ml luer-lok R BD 309658
Sprgjte 5ml luer-lok R BD 309649
Sprgjte 10ml luer-lok R BD 300912

Til O2-behandling

Anvend iltmaske Hudson Usteril Hudson RCI 1041

Til bleeretgmning

Anvend engangskateter

Nelaton Speedcath str. 14 + 12 R Coloplast 27414+27412

Referencer

Ethylenoxidallergi, E-dok, Actioncard, OP Nord anaestesi, Operation og Intensiv Nord, 2015.
Dansk Anastesi Allergi Center (DAAC).
NeuroWiki, VIP, Region Hovedstaden, E-dok, Ethylenoxid allergi, 2014.
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Ventilkamre og MR-kombabilitet

IKKE MR-kombatible (SKAL indstilles efter MR-scanning)
Medtronic STRATA-kammer
CERTAS

Codman Hakim Kammer

MR-kombatible (skal IKKE indstilles efter MR-scanning)
proGAV 1.0

proGAV 2.0

proSA

proGAV+proSA i serie

miniNAV

paediNAV

(shuntassistent)

Medtronic Delta level 1.0

Medtronic Delta level 1.5

Der henvises i gvrigt til mrsafety.com for yderligere oplysninger

(JIR, Maj 2015)
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HydroFlex.dk

Inklusionskriterier ifht. visitation af patienter til forlgb i HydroFlex.dk

e >183r

e Kunne laese og forstd dansk
¢ Har hydrocephalus

e Eri et stabilt sygdomsforigb
e (@nsker at deltage i AmbuFlex

Information til patient og pargrende

En bedre og mere fleksibel kontakt til Hydrocephalusklinikken i

Hjerne- og Rygkirurgi.

Vi gnsker at forbedre kvaliteten af vores tilbud i Hydrocephalusklinikken. Derfor
har vi indfgrt et elektronisk spgrgeskema: HydroFlex.dk. Nar du besvarer
spgrgeskemaet, kan vi fa vigtig information om din hydrocephalus og fglge din
tilstand og behandling.

Hvis du har det godt og ikke fgler behov for en tid i Klinikken, kan

besvarelsen af spgrgeskemaet betyde, at du kan undga ungdvendige besgg i
ambulatoriet.

Om HydroFlex.dk

Formalet med spgrgeskemaet er at fa et bedre overblik over dit helbred og din
hverdag med hydrocephalus. Spgrgeskemaet indeholder en reekke spgrgsmal om
dine symptomer, trivsel og funktionsniveau. Det er spgrgsmal, som du er vant til
at besvare, nar du er til kontrol.

N&r du udfylder spgrgeskemaet, giver det dig mulighed for at reflektere over din
tilstand og blive opmaerksom pa sendringer. Dermed giver det ogsa mulighed for
at overveje, hvad du kan bruge os til.

Det er muligt i spgrgeskemaet at krydse af, hvis du gerne vil kontaktes af
Klinikken.

Det kan veere en fordel at udfylde spgrgeskemaet sammen med en pargrende,
som kender dig og din situation godt.

Vaer opmaerksom pa, at spgrgeskemaet ikke er gemt og sendt, fgr det er
afsluttet og du har trykket “indsend”.

Hvad skal du ggre?

Leegen og sygeplejersken i Hydrocephalusklinikken taler med dig om muligheden
for at blive tilknyttet HydroFlex.dk. Hvis I sammen beslutter, at det er en god
mulighed for dig, far du tilsendt spgrgeskemaet via din e-boks med bestemte
intervaller.

Du bedes besvare spgrgeskemaet, nar du modtager det. Det ggres elektronisk
via internettet pa www.HydroFlex.dk
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Nar du besvarer spgrgeskemaet, far du:

e Online information om spgrgsmalene
e Mulighed for at skrive kommentarer
e Mulighed for at gnske en opringning fra Hydrocephalusklinikken

Hvad sker der, ndr du har sendt din besvarelse?
Hvis du har angivet en mailadresse, modtager du en mail med bekraeftelse pa,
at vi har modtaget din besvarelse.
Det er lzegerne og sygeplejerskerne i Hydrocephalusklinikken, som har adgang
til at se din besvarelse. Vi tilstraeber at se din besvarelse indenfor 2 uger, fra du
har sendt den. I ferieperioder kan der ga laengere tid.
Du bliver kontaktet af os, hvis:

e Du selv har et gnske om at blive kontaktet eller fa en tid til kontrol

e Vi har spgrgsmal til dig

e viud fra din besvarelse vurderer, at du har behov for det

Hvis du ikke har behov for yderligere kontakt nu, far du tilsendt et nyt
spgrgeskema efter et aftalt interval. Det er laegen, som sammen med dig afggar,
hvor ofte du har behov for at besvare spgrgeskemaet.

Har du behov for kontakt mellem besvarelserne?
Hvis du oplever en forvaerring i dine symptomer i tiden mellem besvarelserne
eller har brug for hurtig hjzelp, er det aldrig nok, at du udfylder spgrgeskemaet.
I det tilfeelde skal du altid ringe direkte til:
e Laegesekretaeren i Hydrocephalusklinikken. Se tIf.nr. pa dit kontaktkort.
e Forlgbskoordinatoren pa tif. 29 13 91 62.
e Sygeplejersken i Hjerne- og Rygkirurgisk Klinik pa tIf. 23 88 22 50.
e Sengeafsnittet pa tiIf. 48 45 44 60M hverdage efter kl. 16 og weekenden.

HydroFlex.dk og udvikling

Ud over at forbedre din behandling og kontakt med Hydrocephalusklinikken er
formalet med HydroFlex.dk ogsa systematisk at indsamle erfaring og viden. Det
kan bruges til at forbedre behandlingen af hydrocephalus for alle patienter pa
laengere sigt.

Sporgsmal?
Du er altid velkommen til at kontakte forlgbskoordinatoren, hvis du har problemer
med at udfylde HydroFlex.dk eller har andre spgrgsmal.

Venlig hilsen
Personalet i Hydrocephalusklinikken

Anne Sofie Graversen

Sygeplejerske, RN

Forlgbskoordinator for Patienter med Hydrocephalus,
Hydrocephalusklinikken, Hjerne- og Rygkirurgi, Aarhus Universitetshospital
TIf. 29 13 91 62

Man-ons-tors- og fredage ml. 8.00-11.00.
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Shunt katalog
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Formal

Formalet med dette katalog er at give et overblik over hyppigt anvendte ventiltyper i DK, en overordnet
beskrivelse af deres funktionsprincipper og hvilke kliniske overvejelser valg af ventiltype giver anledning til
ved anvendelse pa en operationel gruppering af hydrocefalustyper.

Det er hensigten, at de beskrevne principper skal veere anvendelige pa de fleste patienter og i de fleste
almindeligt forekommende kliniske situationer. Der ggres opmaerksom p3, at de standardprincipper, der er
formalet med og indholdet i dette katalog, ikke ukritisk kan anvendes pa alle patienter elleri alle
situationer: tidligere sygdoms- og behandlingsforlgb og andre forhold vil hos nogle patienter betyder, at
ventilvalg og andre behandlingsbeslutninger ma traeffes meget individuelt og derfor kan afvige endog
betragteligt fra standardprincipperne i dette katalog. Valg af ventil bgr sa vidt muligt foretages pa grundlag
af viden om patientens ICP enten ved individuel maling/monitorering eller ud fra publicerede veerdier for
sygdomssgruppen.

Helt overordnet er malet med ventilbehandling at normalisere ICP.

Vaerdier for normalt ICP er ikke endeligt dokumenteret, men nyeste data tyder pa — 5 - + 2 mmHg i opret
stilling og 0- +5 mmHg i liggende stilling hos voksne. Tilsvarende vaerdier hos bgrn er sandsynligvis hgjere; 0
-+ 3 mmHg i opret stilling og +5 -+10 mmHg liggende (Pedersen SH et al. World Neurosurg. 2018 Feb; Chari
A et al Acta Neurochir 2017).

Der gores desuden opmaerksom pa, at ETV generelt bgr anses for den primzere behandlingsform, nar der
foreligger obstruktiv hydrocefalus som radiologisk og/eller klinisk diagnose.

Generelt om ventiltyper

Hydrocefalusventiler er enten differentialtryksventiler eller flowregulerede ventiler. En simpel definition pa
trykreguleret regulator er, at den holder den samme differentialtryk uanset flowet, mens en flowregulator
er en anordning som holder det samme flow uanset differentialtrykket.

Aktuelt er der kun én producent af flowregulerede ventiler (Orbis Sigma ®) — alle gvrige kommercielt
tilgeengelige ventiler er af typen differentialtryksventil (f.eks. Hakim, Sophysa ® fixed pressure, Delta ®,
GAV®). Dette indebeerer ogs3, at alle justerbare ventiler fungerer efter differentialtryksprincippet (f.eks.,
Codman Medos ®, Certas ®, Strata®, Sophysa Polaris®, ProGAV®). De forskellige typer adskiller sig ved deres
abningstryk og for de justerbare ved antallet af justeringsmuligheder. Certas ventilen har som den eneste
en indstilling, der betegnes "virtual off”, hvor dbningstrykket er sa hgjt, at ventilen anses for i praksis at
vaere lukket, hvilket kan veere fordelagtigt i kliniske situationer, hvor der er behov for midlertidig lukning og
genabning af shunten.

Differentialtryksventiler

Figur og tabel nedenfor viser funktionsprincippet for differentialtryksventiler. Den basale mekaniske
funktion er, at ventilen indeholder en lukkemekanisme, som skubbes aben, nar trykket (abningstrykket) er
tilstraekkeligt. Afhaengig ad fabrikatet kan mekanismen veere en af i alt 4 typer: fjeder ventiler, f.eks. ball in
cone (fastindstillede ventiler fra f.eks. Miethke, Codman, Sophysa samt justerbare ventiler); Diaphragm



valves (fastindstillede ventiler fra f.eks Medtronic). De to sidste typer (slit valves, Miter valves) anvendes
stort set ikke i DK.

Abningstrykket er bestemt af forskellen mellem ventilens indlgb og udlgb: Intraventrikuleert tryk =
ventilens abningstryk — hydrostatisk tryk + intraabdominale tryk. | praksis er det et intraabdominale tryk

ikke kendt, men vurderes i.f.t. en adipgs eller normal krop.

Abningstryk  Abningstryk  Abningstryk

Udlgbstryk 0 ICP 8 ICP 12 ICP 15 Sv.t. liggende stilling
(=0+38) (=0+12) (=0+15)
Udlgbstryk - 10 ICP -2 ICP +2 ICP +5 Sv.t. staende stilling
(=-10+8) (=-10+12) (=-10+15)
Udlgbstryk + 5 ICP 13 ICP 17 ICP 20 Adipgse, liggende stilling
(=5+8) (=5+12) (=5+15) Atrialt aflgb
Der opnas kun et ICP, som svarer til
ventilens abningstryk, nar trykket ved
+ Ex.: abningstryk =10 ventilens udlgb er 0 — dvs. i alle
mmHg 0 mmHg + 10 mmHg =10 mmHg

Tryk under fjederen = 0.
* |CPregulerestil <10

At situationer, hvor trykket ved ventilens

udlgb er forskelligt fra 0, vil man opna

I g
S
{
i

b et ICP, der ikke er det samme som

Abningstryk er stadig 10 ventilens abningstryk. Tabellen viser

* Trykketunder fjederen

ndres til -10 det faktisk opnaede ICP for en shunt i

 ICPregulerestil<0 forskellige situationer.

Ved at sammenholde nedenstaende og ovenstdende figur ses effekten af indstillingsaendring pa justerbare
ventiler (i dette eksempel fra 10 til 18). Bemaerk, at man ved justering aendrer dbningstrykket — det er en
udbredt misforstaelse, at det er modstanden i systemet, der justeres.

Zndring af ventil indstilling Klinisk/radiologisk overdraenage og et
Effekt pa ICP malt ICP i opret stilling pa f.eks. — 23
Overdraenage mmHg gnskes korrigeret til — 5 (sv.t.

1P = diei Vanid] ventilen et formodede normale ICP i vertikal

indstillet pa position). Ventilen opjusteres til 18 for

ICP er summen af forskellen ool at opna dette. Dette resulterer samtidig
(differentialet) af tryk under 5L it
mekanismen og ventilens

i + g AR
abningstryk 0 mmHg m&f;ls mmHg overdranagen i opret stilling nu

i, at liggende ICP nu er 18. Dvs. at

resulterer i underdraenage/forhgjet ICP i

* /Andring af ventil indstilling
andrer ikke modstanden — kun
abningstrykket

liggende stilling




Antisifon og anti-gravitationsventiler/overdreenagebeskyttelse
For at modvirke differentialtryksventilers indbyggede egenskab til at vaere enten overdranerede
opret/velregulerende liggende eller velregulerende opret/underdraenerende liggende, anbefales som

generelt princip, at der tilkobles en enhed, som modvirker overdraenage. Ventilen vaelges/justeres, sa der
opnas velreguleret tryk i liggende stilling, idet antisifon/anti-gravitationsventil aktiveres, nar patienten
rejser sig op. Der er mange kommercielle varianter. De to grundleeggende hovedprincipper er 1) to
parallelle kanaler i ventilen; 2) tilkobling af ekstra abningstryk.

Antisifoner er systemer med to parallelle kanaler, hvor den ene med stgrste diameter er aben i liggende
stilling; i staende stilling lukkes denne, og CSF er nu tvunget til den anden med en mindre diameter/stgrre
modstand/mindre flow. Ventiler med s.k. parallelle kamre (”deltakamre”; f.eks. Medtronic Delta Valve ©,
Delta chamber, Strata 2) eller spiralsnoet parallel kanal (Codman Siphon Guard ®) hgrer til denne type.

Antigravitationsventiler (AGD) er systemer med tilkobling af ekstra abningstryk under den primaere ventil i
form af yderligere en serielt indkoblet differentialtryksventil, som aktiveres, nar patienten rejser sig (f.eks
Shuntassistant ®, GAV® fra Miethke). Denne type enheder fas ogsa regulerbare, hvor det tilkoblede ekstra
abningstryk kan justeres (Miethke ProSA®, MBlue®). Nedenstaende tabel angiver vejledende vaerdier for
valgte abningstryk (fastindstillet) for voksne.

Alder Mobilitet Hgjde Krops Anbefalet bningstryk i cmH,O
form (primeer ventil/AGD)
mindre end adipgs 5/25
mobil 1.60m tynd 5/30
stgrrere end adipgs 5/30
1,60 m tynd 5/35
&ldre end 60 &r
adipgs 5/25
immobil mindre end tynd 5/25
1,60 m
adipgs 5/25
strrereend  tynd 5/30
1,60 m
mindre end adipgs 5/25
1,60 m tynd 5/30
skl 1,60 m adipgs 5/30
to tynd 5/35
1,80 m
. stgrrere end adipgs 5/30
yngre end 60 ar 1.80m tynd 5/35
adipgs 5/25
immobil mindre end tynd 5/30
1,60 m
stgrrere end adipgs 5/25

1,60 m tynd 5/30




Anvendes AGD, er patientens hgjde og vaegt vejledende. (se tabel ovenfor). Hvis der anvendes parallelle
typer af antisifon, skelnes der ikke mellem forskellige patienttyper, idet man regner med, at “omdirigering”
af flow til den tynde kanal tilgodeser behovet i de fleste kliniske situationer, men indtrykket er, at de er
mindre mekanisk palidelige end AGD, fordi den tyndere parallelle kanal er sarbar for tilstopning.

Flowregulerede ventiler

Funktionsprincippet for denne type ventil er, at flow ikke kan gges ud over et fastsat maksimalt
volumen/tidsenhed. Orbis Sigma® (Integra) har leenge vaeret den eneste tilgaeengelige af denne type.
Ventilen beskrives nogle gange som ”selvregulerende”, fordi den er fremstillet til at selvjustere til og
fastholde et maksimalt flow pa enten 24 ml/time eller 12 ml/time (OSV low flow). Figurerne nedenfor viser
hhv. princippet for funktionen i flowregulerede/membran ventiler og funktionskurven for OSV.

Flow control ventil Det ses, at flow fgrst holdes pa det fastsatte
(membran ventil) (konstante) vol/tid, nar trykket er over en
graense (grgn zone).
T e Ved tryk under denne graense fungerer
\ N ventilen som en differentialtryksventil med et
§ “‘"F'I:W'I;:;;"-..‘,’\;“&f abningstryk (rgd pil) og flow som en lineaer
% bl | e X \ Abning funktion af trykket (gul zone).
€ 1000 Fx. 0.3 mi/min \ ‘T | hvor hgj grad ventilen i praksis kommer til at
o \.‘ fungere flowstyret eller differetialtrykstyret,
0 0 0 0 o » afhaenger af, hvor meget af funktionstiden,
rm—— T systemet befinder sig i grgn vs. gul/rg¢d zone
oSV valve Funktionskurven for OSV sat i relation til
klinisk relevante ICP veerdier. Flow fastholdes
pa 24 ml/time ved ICP > 9,6 mmHg.
;'““” Ventilen er differetialtrykstyret uden
= , overdraenagebeskyttelse ved ICP mellem 5,9
[ 0g 9,6 mmHg. Ventilen er lukket ved tryk <
JS\"/{ 5,9 mmHg.
N Ved ICP>300 mm vand (22 mmHg) er der en
e | sikkerhedsmekanisme, som abner ventilen til
e i — | | igen atvaere trykstyret.

Operationel gruppering af hydrocefalustyper

Der henviser til grundigere gennemgang af definition, symptomer, diagnostik for forskellige typer af
hydrocefalus og relaterede sygdomme i Hydroguiden og i laerebgger (f.eks FADLs Klinisk Neurologi og
Neurokirurgi 7. udgave, Kapitel 26). | nedenstaende er kun de allermest ngdvendige karakteristika naevnt.



Idiopatisk normaltrykshydrocefalus (iNPH)
Klinisk beskrivelse: triade - 2 ud af 3 symptomer: gangforstyrrelse, urgeinkontinens, kognitive udfald. Ved
isoleret gangforstyrrelse kan NPH fortsat overvejes, hvis radiologiske og liqourdynamiske kriterier

understgtter diagnosen. Diagnosen er usandsynlig for patienter under 40 ar
Radiologisk evans ratio > 0.3, corpus callosum vinkel < 90 grader, DESH.

ICP er ”lavt”, og CSF cirkulations/udlgbsmodstand er forgget. Behandlingsmaessige krav til ventil er derfor
et lavt abningstryk, hvilket samtidig medfgrer vaesentlig risiko for symptomgivende overdraenage (kliniske
stillingsrelaterede symptomer og/eller subdurale haamatomer/hygromer). Ofte foreligger udelukkende
viden om patientens ICP fra lumbal perfusionsundersggelse — dvs. kortvarigt og i liggende stilling, hvilket
kan bruges til vejledning af ventilkarakteristika i liggende stilling. | de (fzaerre) tilfaelde, hvor der foreligger
ICP maling under stillingseendringer — evt. som led i déggnmonitorering — kan dette vejlede kvantitering af
overdraenagebeskyttelse.

Overdraznagekomplikation i form af subdurale haamatomer kan forekomme ved alle ventiltyper. Er
der anvendt fastindstillet ventil, vil i det fleste tilfeelde veere ngdvendigt, at ventilen lukkes, fijernes eller
skiftes til anden type med bedre overdraenagebeskyttelse og/eller reguleringsmuligheder. Balancen mellem
klinisk effekt og overdraenage kan vaere vanskelig at ramme, og det kan vaere hensigtsmaessigt samtidig at
reducere abningstryk i liggende stilling og gge vertikalt abningstryk kan foretages uafhangigt af hinanden.

e Fastindstillet differentialtryksventil: abningstryk 5-8 mmHg — eller lavere. Effektiv
overdraenagebeskyttelse anbefales enten indbygget i ventilen eller tilkoblet distalt for denne.

o Flowreguleret ventil med opmaerksomhed pa, om patienten har malte ICP-vaerdier i ventilens
flowoptimerede omrade.

e Justerbar differentialtryksventil har den fordel, at der kan justeres non-invasivt for at ramme en
optimal behandlingseffekt.

o Overdraznage kan i nogle tilfeelde afhjeelpes non-invasivt ved at maksimere ventilens
abningstryk — Certas ventil har en saerlig option at seette ventilen pa "virtual off” og
derefter gradvist reducere abningstrykket.

o Hvis der er anvendt regulerbar differentialtryksventil og regulerbar AGD i serie, er det
muligt at justere abningstryk i liggende og opret stilling uafhaengigt af hinanden. Saettes
begge enheder pa maksimalt abningstryk, opnas ogsa en "virtual off effekt”.

Sekundaeer hydrocefalus hos voksne

Klinisk beskrivelse: Sekundeaer hydrocefalus forekommer som ledsage- eller fglgetilstand ved mange
sygdomme i hjernen. Hvis tilstanden er dokumenteret eller meget sandsynlig obstruktiv hydrocefalus,
anbefales primaert ETV. De hyppigste arsager er blgdning (isar SAH, IVH), hovedtraume og cerebrale
neoplasier. Symptomerne kan vaere svarende til NPH-triade, hgjtrykshydrocepalus (hovedpine, kvalme,
opkastninger, etc) eller en blanding (oftest NPH-symptomer + hovedpine). | mange er der cerebrale skader
efter den primaere sygdom, og hvis de er omfattende, sa kan symptomerne pa hydrocefalus udelukkende
vaere manglende fremgang i mobilisering og genoptraening.



Patienterne er yngre end patienter med iNPH, og ICP er ofte noget hgjere. Hvis kliniske symptomer og
scanning er karakteristiske, kan beslutning om operation treeffes uden yderligere undersggelser. Hvis
tilstanden ikke er karakteristisk, anbefales supplerende udredning i form af ICP-monitorering og/eller CSF
perfusionsundersggelse. Behandlingsmaessige krav til ventil er derfor et lidt hgjere abningstryk. Hvis der
anvendes differentialtryksventil, skal der suppleres med AGD eller antisifon for at modvirke overdraenage
(kliniske stillingsrelaterede symptomer, ubehag ved mobilisering og/eller subdurale
hamatomer/hygromer).

Hvis der foreligger viden om patientens ICP fra lumbal perfusionsundersggelse, dégnmonitorering og/eller
ICP-maling under stillingseendringer, kan dette vejlede kvantitering af primaer ventil og
overdraenagebeskyttelse.

e Fastindstillet differentialtryksventil: dbningstryk 5-8 mmHg — eller hgjere. Effektiv
overdraenagebeskyttelse anbefales enten indbygget i ventilen eller tilkoblet distalt for denne.
o Flowreguleret ventil med opmaerksomhed pa, om patienten har malte ICP-vaerdier i ventilens
flowoptimerede omrade.
e Justerbar differentialtryksventil har den fordel, at der kan justeres non-invasivt for at ramme en
optimal behandlingseffekt.
o Har patienten et regulerbart system, fglger handtering af overdraenage samme
retningslinjer som beskrevet i afsnittet om iNPH
o Primaert valg af justerbar ventil med et initialt hgjt abningstryk og gradvis nedjustering til
optimal klinisk effekt under samtidig bevagenhed for klinisk/radiologisk overdraenage kan
veere en hensigtsmaessig strategi iseer hos yngre patienter.

Primaer hydrocefalus hos voksne med sandsynlighed for infantil debut

Klinisk beskrivelse: denne gruppe omfatter patienter, der som voksne diagnosticeres med hydrocefalus,
men som har brosymptomer i form af stort hoved, kluntet motorik og intellektuel reduktion tilbage til
barndom og opveekst. Disse patienter har i barndommen har haft en sygdom med hgj sandsynlighed for
hydrocefalus (f.eks. meningitis) og/eller med radiologiske fund, der er karakteristiske for
bgrnehydrocefalus. Den bedst beskrevne type er "LOVA” ("longstanding overt ventriculomegaly in adults"),
der typisk skyldes en sent diagnosticeret aquaduktstenose. De fleste i denne gruppe har obstruktiv
hydrocefalus, og derfor er manglende effekt af ETV den hyppigste indikation for shuntoperation i denne

gruppe.

Da det drejer sig om en meget langvarig kronisk tilstand, hvor ventrikelsystemet ofte er betydeligt dilateret
og hjernevaevsbreemmen tilsvarende udtyndet, er risikoen meget hgj for svaere komplikationer som fglge af
overdraenage ("sammenfald” af hjernen med store ekstracerebrale ansamlinger).

Behandlingsmaessige krav til ventil er derfor en differentialtryksventil med hgjt abningstryk og tilkoblet AGD
eller antisifon. Dette indebaerer samtidig, at balancen mellem at undga kompliceret overdraenage og at
opnar en klinisk effekt kan veere meget vanskelig at ramme.



e Justerbar differentialtryksventil anbefales som primaere behandlingsvalg indstillet til initialt hgjt
(evt. maksimalt) abningstryk og gradvis nedjustering til optimal klinisk effekt under samtidig
bevagenhed for klinisk/radiologisk overdranage.

o Tilkoblet overdraenagesikring i serie; optimalt regulerbar AGD p.gr.a. mulighed for at
justere abningstryk i liggende og opret stilling uafhaengigt af hinanden.

e Fastindstillet differentialtryksventil: anbefales ikke primaert, men kan anvendes ved shuntrevision,
hvis der har vaeret god og stabil klinisk effekt med regulerbare enhed(er), og hvis fastindstillet
enhed(er) fas med samme karakteristika. Samme overvejelser for fastindstillet
overdraenagebeskyttelse.

o Flowreguleret ventil anbefales ikke, da OSV’s abningstryk er relativt lavt (8mmHg) og flow er ”Iast”

Primaer hydrocefalus hos voksne — debuteret/behandlet siden barnealderen

Klinisk beskrivelse: medfpdte misdannelser, neonatal IVH samt fglger efter meningitis eller hjernetumor er
de hyppigste dokumenterede arsager, men i mange tilfaelde er arsagen ukendt. Det forudgaende kliniske
forlgb deler gruppen i patienter med et ret ukompliceret forlgb med fa/ingen tidligere revisioner og
patienter med et komplekst forlgb og mange revisioner. Anbefalinger for shuntvalg opdeles tilsvarende.

e Patienter med ukompliceret forlgb: har ofte trivedes med en ventil med samme karakteristika
meget leenge, og derfor vil det i de fleste tilfeelde vaere hensigtsmaessigt at en ny ventil ved
revisionsoperation er identisk med eller sa lig den gamle som muligt. Har patienten asymptomatisk
”slit ventricle syndrome”, er complicance meget lille, og selv sma forskelle i ventilmekanik kan
medfgre kliniske symptomer. Der bgr udspgrges grundigt for stillingsafhangige symptomer i den
gamle ventils funktionsperiode, da dette kan indikere skift til en regulerbar AGD-enhed med meget
gradvis opjustering.

e Patienter med et komplekst forlgb: har naesten altid en historik med mange shuntrevisioner og
anvendelse af flere shuntfabrikater igennem forlgbet. Da symptomerne desuden hyppigt er
multifaktorielle, er den "perfekte Igsning” med god og stabil symptomeffekt sveer et opna. Derfor
er det generelt hensigtsmaessigt at lade ventilvalget vejlede af ICP maling, hvor man stiler efter at
optimere ICP sa taet pa normale vaerdier som muligt. Shuntvalg er her meget individuelt, men
regulerbare muligheder kan veere en fordel. Ved at kombinere telemetisk ICP-monitorering og
regulerbare systemer kan antallet af shuntindgreb halveres i denne patientgruppe.

o Patienter i denne gruppe kan have antistoffer imod ethylenoxid (EO) og latex pa grund af
gentagne kirurgiske eksponeringer, og er der tilfaeldet, bgr der vaelges et system der ikke er
EO steriliseret (f.eks. udvalget fra Miethke eller Certas ventilen fra Codman)

Bgrnehydrocefalus

Pa grund af vaekst og udvikling er hydrocefalus i barnealderen er dynamisk tilstand. Man kan saledes ikke
forvente, at barnet har behov for de samme ventilkarakteristika gennem hele opvaeksten. Det er pavist, at
ICP falder gradvist med alderen. Samtidig gges det hydrauliske ”"sug” (hydrostatiske tryk) og dermed
sandsynlighed for overdraenage parallelt med tiltagende la&engevaekst. Gradvist udviklet og efterhanden
kronisk overdraenage resulterende i ”slit ventricle syndrome” (SVS) er derfor en reel risiko ved behandling
af bgrnehydrocefalus. Da SVS kan vaere saerdeles vanskeligt at behandle, nar fgrst det er kronificeret,




anbefales hgj opmaerksomhed pa radiologiske og/eller kliniske overdranagetegn. | denne aldersgruppe er
afsmalnede ventrikler det radiologiske tegn pa overdraenage; evt. ventrikel asymmetri med "kollaps” af
samsidige forhorn omkring draenet. De kliniske symptomer er hovedpine, svimmelhed og “generelt
ubehag” i opret stilling, der lettes/evt. svinder i liggende stilling og forvaerres under eller efter fysisk
aktivitet. | de lettere tilfelde er der evt. kun symptomer i forbindelse med fysisk aktivitet, og det kan vaere
hindrende for barnets normale udfoldelse. Ved la&engerevarende overdraenage kan der udvikles et langt
smalt kranie med fortykkelse af kraniet og dura.

Stgrre bgrn
De fleste i denne kategori har vaeret i behandlingsforlgb siden 0-2 ars alder. Den hyppigste arsag til
hydrocefalus debuterende hos stgrre bgrn er sekundaert til en tumor.

e Fastindstillet differentialtryksventil: anvendes, nar der ikke kan udfgres ETV, som primaert valg for
hydrocefalus debuterende hos starre bgrn, hvor de bio-mekaniske forhold ikke forventes at zendre
sig meget vaesentligt fremover. Denne Igsning kan ogsa anvendes ved shuntrevision, nar der forud
har veeret god og stabil klinisk effekt med enten fastindstillede enhed(er) eller med regulerbare
enhed(er) i uandret indstilling over laengere tid, og hvis fastindstillet enhed(er) fas med samme
karakteristika.

o AGD eller antisifon skal anvendes sammen med en differentialtryksventil enten indbygget i
ventilhuset eller tilkoblet distalt for. | de fleste tilfeelde kan man anvende fastindstillet
overdraenagebeskyttelse, men forventes vaesentlig leengdevaekst, bgr regulerbar AGD
overvejes.

e Flowreguleret ventil kan anvendes med samme overvejelser som beskrevet i punktet ovenfor vedr.
fastindstillet differentialtryksventil. Her er tilkobling af yderligere overdraenagesikring ikke vanlig
procedure.

e Justerbar differentialtryksventil anbefales som primaere behandlingsvalg til mindre bgrn og hos
bgrn, hvor der er pavist eller mistaenkt klinisk/radiologisk overdraenage. Indstilling anbefales til
relativt hgjt initialt dbningstryk og gradvis nedjustering til optimal klinisk effekt uden overdraenage.

o Tilkoblet overdraenagesikring i serie er altid ngdvendig; optimalt regulerbar AGD p.gr.a.
mulighed for at justere abningstryk i liggende og opret stilling uafhaengigt af hinanden i takt
med laengdevaekst.

Bgrnehydrocefalus, infantil

Denne gruppe omfatter bgrn op til ca. 2 ar, hvor suturer stadig er abne og kraniet stadig er eftergiveligt.
Hos denne patientgruppe a&ndrer de biomekaniske forhold sig meget markant indenfor et kortere tidsrum,
bade fordi kraniet bliver solidt, og fordi der bliver er et tiltagende stgrre tidsrum af dagen i opret stilling.
Som udgangspunkt er fuldt eller delvist regulerbare systemer at foretraekke for at imgdekomme de
biologiske andringer. Dette skal dog sammenholdes med 1) en hgjere revisionsrate i denne aldersgruppe
(dvs. at ventilen udskiftes, ferend behovet for indstillingsaendring opstar og der sa er “ungdigt anvendt” en
dyr Igsning); 2) at fuldt regulerbare systemer fylder mere, hvilket kan medfgre hudproblemer og
sarhelingsdefekter hos de helt sma.
e Justerbar differentialtryksventil tilkoblet fast overdraenagesikring med addition pa 20-25 cm vand,
nar det er muligt i forhold til barnets stgrrelse og vaegt, hvilket giver mulighed for at justere samlet
abningstryk i takt med leengdevaekst.



o Hos helt sma bgrn (< 2500 g) en enkelt slank enhed helst med indbygget
overdranagebeskyttelse.
e Ved blodig eller infektigs CSF: EVD, ventillgs shunt, Ommaya reservoir, eller VSG som midlertidig
Igsning. Endoskopisk lavage kan muligggre tidligere permanent shuntanlaeggelse.



Liste over ventiler tilgaengeligt pa det danske marked:

Forhandler: Ikke justerbare ventiler | Programerbare ventiler | Antisiphon (type)
PO medical - Sophy mini SM1 - Polaris -SiphonX (AGD)
- Pulsar - Sophy mini SM8
Mediplast -0svi -Gravity compensating
- OSV Il low accesssory (AGD)
- Integra DP valve -Anti-Siphon Device
system (antisifon —
-Atlas valve system deltakammer)
-Equi-flow valve system
-Pudenz valve system
-UltraVs valve system
Medtronic Delta valve -Strata Il -Delta Chamber
- Strata NSC (antisifon —
deltakammer)
Integra -Contur-Flex -Codman Hakim -Codman SiphonGuard

hydrocephalus valves

Programmable valve

(antisifon — spiralkanal)

-Integra DP-valves
-Mishler

-Codman Hakim
Precision Fixed Pressure

valve
-Integra NPH valve

-Codman Certas Plus

B Braun Medical

-GAV 2.0
-DSV (DualSwitchValve)
-miniNAV

proGav 2.0

-Shuntassistant (AGD)

-proSA (AGD)
-M. Blue (AGD)




Billedkatalog over de mest anvendte ventiltyper i DK
Fastindstillede.

e (OSV2/0SV low flow

e OSVlow-pro

e GAV2




e Codman Hakim

Justerbare.

e ProGAV 2.0 med shuntassistant




e ProSA og M. Blue

&

e (Certas med og uden Siphonguard

e Codman programmable



Strata




Instrukser og video links til justering af programmerbare ventiler:

- proGav justeringsvideo med 1. generations instrumenter:
https://www.youtube.com/watch?v=95tMZtSh5IM

- proGav 2.0 justeringsvideo med 2. generations instrumenter:
https://www.youtube.com/watch?v=sYXf bc3ZIw

- proSAinstruks med 1. generations instrumenter:
https://www.miethke.com/uploads/pics/proSA Instumente Gebrauchsanweisung -
Instructions for use 02.pdf

-M. Blue instruks med 3. generations instrumenter:
https://thenewblue.com/fileadmin/user upload/Finale Dateien thenewblue/Dokument
e/GBA 13 01 2018-10-18 FG.pdf

- Strata justeringsvideo:
https://www.youtube.com/watch?v=gqydh-bZHQbQ

e Codman programmable instruks:
http://synthes.vo.llnwd.net/016/LLNWMBS8/US%20Mobile/Synthes%20North%20Americ
a/Product%20Support%20Materials/Brochures/Hakim%20Procedure%20Guide%20VAL-

10-002.pdf

- Certas justering:
- https://www.casadicura.pc.it/images/specialita/neurochirurgia/CODMAN%20CERTAS%2

OPlus.pdf
https://www.youtube.com/watch?v=f9FWtvyjs8k



https://www.youtube.com/watch?v=9StMZtSh5lM
https://www.youtube.com/watch?v=sYXf_bc3Zlw
https://www.miethke.com/uploads/pics/proSA_Instumente_Gebrauchsanweisung_-_Instructions_for_use_02.pdf
https://www.miethke.com/uploads/pics/proSA_Instumente_Gebrauchsanweisung_-_Instructions_for_use_02.pdf
https://thenewblue.com/fileadmin/user_upload/Finale_Dateien_thenewblue/Dokumente/GBA_13_01_2018-10-18_FG.pdf
https://thenewblue.com/fileadmin/user_upload/Finale_Dateien_thenewblue/Dokumente/GBA_13_01_2018-10-18_FG.pdf
https://www.youtube.com/watch?v=qydh-bZHQbQ
http://synthes.vo.llnwd.net/o16/LLNWMB8/US%20Mobile/Synthes%20North%20America/Product%20Support%20Materials/Brochures/Hakim%20Procedure%20Guide%20VAL-10-002.pdf
http://synthes.vo.llnwd.net/o16/LLNWMB8/US%20Mobile/Synthes%20North%20America/Product%20Support%20Materials/Brochures/Hakim%20Procedure%20Guide%20VAL-10-002.pdf
http://synthes.vo.llnwd.net/o16/LLNWMB8/US%20Mobile/Synthes%20North%20America/Product%20Support%20Materials/Brochures/Hakim%20Procedure%20Guide%20VAL-10-002.pdf
https://www.casadicura.pc.it/images/specialita/neurochirurgia/CODMAN%20CERTAS%20Plus.pdf
https://www.casadicura.pc.it/images/specialita/neurochirurgia/CODMAN%20CERTAS%20Plus.pdf
https://www.youtube.com/watch?v=f9FWtvyjs8k

Konventionel rgntgen og/eller brug af CT scout har sin plads hos hydrocephalus patienter. Rgntgen kan, ud
over at kontrollere for disconection, ogsa bruges som kontrol af og efter en justering af regulerbare ventiler
til at bekraefte, hvilken indstilling patienten har. Rgntgen undersggelse kan ogsa bruges til kontrol og/eller
ved undersggelse hos patienter som fast modstand, f.eks hvor typen af ventil ikke er kendt, forud for
shuntrevision. CT scout kan oftest bruges, men konventionelt rgntgen af kraniet i sideplan kan veere at
foretraekke. | afslutningen af billedekataloget er der indsat rgntgenbilleder over de mest anvendte
ventiltyper i Danmark.

Medtronic.
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RESUME OG ANBEFALINGER

Idiopatisk Intrakraniel Hypertension (IIH), en tilstand med forhgjet intrakranielt tryk uden kendt
arsag, var tidligere betegnet som benign intrakraniel hypertension og blev betragtet som en
sjelden tilstand. Desvaerre har det vist sig at sygdommen ikke er szerlig benign, heller ikke altid er
idiopatisk og at den meget taette relation til overveegt 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 en mange forskellige symptomer. Forfattergruppen er derfor i
samarbejde med de relevante videnskabelige selskaber sammensat af neurologer, neurokirurger,
neurooftalmologer og neuroradiologer. IIH ses ogsa i sjeeldne tilfaelde hos bgrn, men dette
referenceprogram er afgreenset til IIH hos voksne. Med udgivelsen af referenceprogrammet for IIH
gnsker forfattergruppen at gge kendskabet til syggdommen, at opna en tidlig diagnose, iveerkszette
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 lIH-diagnosen er stillet er det ngdvendigt med regelmaessig opfglgning af synsfunktion,
vaegtreduktion og behandling af den generende hovedpine. | sjeldne tilfaelde preesenterer
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 isaer 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. Primaert medicinsk med vanddrivende medicin og veegttab, men i maligne tilfaelde med
hastigt synstab anbefales kirurgisk indgreb med enten nervus opticus fenestrering eller
shuntanlzeggelse.
2. Tveerspecialiseret opfglgning hos neurooftalmologer og neurologer er vigtig, da der er hgj

risiko for recidiv.

Organisering
1. IlIH er 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) | 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 tilfeldene) hos overvaegtige kvinder i fededygtig 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 sociopkonomiske konsekvenser(1,5,6) er der et stort udeekket behov for en national

udrednings- og behandlingsstrategi.

Formalet med aktuelle referenceprogram er:
e at udbrede kendskabet til sygdommen
e at fremme en tidligere diagnostik og behandling

e at etablere 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) og i 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 1IH
hos voksne. | barnealderen er IIH stadig en sjeelden og meget kompleks tilstand. Der kan veere
multiple differentialdiagnoser specifikke for paediatrien, s 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 Oftalmologisk Selskab, Dansk Neurokirurgisk Selskab og Dansk Neuroradiologisk
Selskab. Referenceprogrammet har vaeret i hgring hos de naevnte selskaber og er blevet
kommenteret og godkendt.

Malgruppen er neurologer, gjenlaeger, neurokirurger, neuroradiologer, otologer, yngre laeger
under uddannelse, alment praktiserende laeger, 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 aetiologi 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).

Tabel 1 Diagnostiske kriterier for 11H 1 Friedman Criteria

1. Krav for diagnosticering af 11H?
A. Stasepapiller
B. Normal neurologisk undersggelse fraset kranienerve udfald
C. Billeddiagnostik: Normalt hjerneparenkym uden tegn pa hydrocephalus, rumopfyldende
eller strukturel laesion og ingen abnorm meningeal opladning ved MR med og uden
gadolineum for typiske patienter (kvinder og overvaegtige), og MR med og uden
gadolineum og MR venografi for andre; hvis MR er utilgeengelig eller kontraindiceret, kan
CT med kontrast anvendes
D. Normal CSV sammensetning
E. Forhgjet abningstryk ved lumbalpunktur (>250 mmCSF hos voksne og >280 mmCSF hos
bgrn [250mm CSF hvis barnet ikke er sederet eller overveegtigt] ved en korrekt udfert
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 I1H formodes men ikke fastslas
som sikker hvis B—E fra ovenfor er opfyldt og mindst 3 af falgende 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

4Diagnosen I1H er sikker hvis patienten opfylder criteria A—E. Diagnosen betragtes som formodet hvis criteria A-D er
opfyldt men det malte CSF tryk er lavere end specificeferet for en sikker diagnose.




Kriterierne fra 2013 inkluderer nye 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 IlH med
tilstedevaerelsen af stasepapiller, underinddelt i sakaldt ”sikker [IH” (”definite 1IH”) og “formodet
IIH” ("probable IIH”), men ogsa definitioner pa IIH uden stasepapiller det vil sige IHWOP (lIH
without papilledema eller IHWOP) eller “mulig IIH” (suggested IIH).

Hos atypiske patienter med mistaenkt IIH (slanke patienter, mand, personer over 40 ar, skal en
anden diagnose som arsag til stasepapiller eller forhgjet intrakranielt tryk altid overvejes (se Tabel
2). Safremt der identificeres en sekundaer arsag kan sygdommen per definition ikke laengere
omtales som idiopatisk (IIH). Det foreslas at disse tilfeelde i stedet omtales som ”"pseudotumor
cerebri syndrom” (PCS) (se Tabel 2).

KAPITEL 2. EPIDEMIOLOGI

IIH forekommer typisk hos overvaegtige 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 overvaegtige. | 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 isaer steget hos kvinder
med body mass index (BMI) over 30(1). Ligeledes er IIH-praevalensen 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% i 2010 til 51% i 2017, og heraf var
16,8% afficeret af sveer overvaegt defineret som BMI > 30 kg/m? (15). Denne stigning i overvaegt var
ligeligt fordelt hos mzend 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 i 2016 (16).

IIH ses ogsa hos bgrn, maend og zldre, dog sjeldnere. Der er ingen kgnsspecificitet eller hgjere
forekomst af overvaegtighed hos preepubertaere bgrn med 1IH(17), hvilket kunne pege pa at
k@nshormoner spiller en vigtig rolle i sygdommens patofysiologi.

Hos voksne er mindre end 10% af patienterne mand. Mand med IIH er ogsa typisk overvaegtige,

men diagnosen er svaer da de praesenterer sig anderledes klinisk (4).



2.1. Disponerende faktorer
Ved typisk IIH er de hyppigste disponerende faktorer: yngre kvinder i fgdedygtig alder, overvaegt,

hastig veegtggning (inden for 6-12 maneder) og graviditet. Den praecise sygdomsmekanisme kendes
endnu ikke da langt fra alle overvaegtige udvikler IIH.

For de sekundare former af intrakraniel hypertension, ogsa kaldet PCS, er behandling med
hormoner (veeksthormon, anabolske steroider), tetracyklin, minocyclin, A-vitaminer (akne-midler),
nalidixin syre, fluoroquinoloner, lithium, langvarig steroidbehandling, ansemi, Addisons sygdom,
Turners syndrom, hypoparathyroidisme, og systemisk lupus erythematosus de hyppigste kendte
arsager (Tabel 2). Kombinationen af den idiopatiske form og de sekundaere former ses dog ofte, for
eksempel kan en overvaegtig kvinde der behandles med tetracyklin pa grund af akne udvikle et I1H-
lignende billede (se Tabel 2). Af praktiske grunde bruges betegnelsen IIH for det kliniske
symptombillede og behandlingen i aktuelle referenceprogram, selvom der foreligger en sekundaer
®tiologi som udlgsende arsagsfaktor, men triggerfaktoren skal selvfglgelig elimineres/behandles

forst, hvis det er muligt.
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Tabel 2 Sekundzere arsager der kan medfgre IIH-lignende billede(3,18-22)

HJERTE-KARSYGDOMME

Sinusvenetrombose

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

Hegjresidigt hjertesvigt

Vena cava superior syndrom

Arteriel hypertension

NEDSAT RESORPTION AF
CSF

Sequelae efter neuro-infektion eller SAH

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:
- lIsotretinoin
- Alitretinoin
Hormoner:
- Veeksthormon
- Levothyroxin (bgrn)
- Leuprorelin (GnRH-analog)
- @strogensubstitution
- Androgener (testosteron, danazol, anabolske
steroider)
- Binyrebarkhormon (seponering efter langvarigt brug)
- Lithium
- Tamoxifen

- Cimetidine

- Ustekinumab (ved psoriasis),
- Amiodaron

- Stanozolol

- Ketoconazol

- Divalproat

ANDRE EKSPOSITIONER

Stort indtag af lever (hypervitaminose A)
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Clordecone (insekticid)

ENDOKRINE LIDELSER Mb. Addison, anden binyrebarkinsufficiens

HAMATOLOGISKE LIDELSER

Hyper- og hypothyroidisme

Cushing’s syndrom

Hypoparathyroidisme (primaer, sekundaer)
Anzemi

Polycyteemia vera

Tilstande med hyperkoagulation (kan medfgre
sinusvenetrombose)

HYPERKAPNI Kronisk respiratorisk insufficiens
Sgvhapng

ANDRE MEDICINSKE . .
Pickwicks syndrom

LIDELSER .
Nyresvigt
Systemisk lupus erythematosus
Sarkoidose
Mb. Bechet

SYNDROMER Turners syndrom

Downs syndrom
Craniosynostosis (Crouzons og Aperts syndrome)

KAPITEL 3. DIAGNOSE
3.1. Klinisk mistanke om IIH

Den typiske patient er en overvaegtig yngre kvinde, der henvender sig til egen laege og/eller
optiker/gjenlaege med en ny eller andret 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
spandingshovedpine). Debut er oftest subakut eller gradvis tiltagende over dage til uger.
Nogle patienter praesenterer sig derfor med en mangearig kendt primaer hovedpine, som
har aendret sig til en daglig, ofte sveer hovedpine, der ikke responderer pa vanlig behandling.
Lokalisationen er varierende: Frontal, retrobulbzer eller occipital, typisk bilateral.
Nakkesmerter og nakkestivhed.

Forvaerring af hovedpine ved hoste, brug af bugpresse eller foroverbgjning.

Dggnvariation med morgenhovedpine- eller forveerring.

Stillingsafhaengighed med forveaerring af hovedpinen i liggende stilling eller natlige

opvagninger grundet sveer hovedpine.
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@jensymptomer
e Transitoriske visuelle obskurationer (TVO) (sekunders varende bilateral synsslgring eller tab

af syn)

e Uskarpt, slgret syn og fokuseringsbesvaer

e Horisontalt dobbeltsyn

o Synsfeltsdefekter (er oftest asymptomatiske og detekteres sent, kan ofte kun findes ved
autoperimetri).

e |sjaeldne tilfelde nedsat centralsyn (visus) og pavirket farvesyn.

@resymptomer
e Pulserende tinnitus (uni- eller bilateral), oftest stillingsafhaengig og vaerst i liggende stilling.

e Susende tinnitus, oftest bilateral
e Nedsat hgrelse.

e Fornemmelse af “en prop i gret”

Andre mere uspecifikke symptomer, der kan ses sammen med ovenstaende
e Svimmelhed (nautisk).

e Hukommelses- og koncentrationsproblemer.

Begrundet mistanke om IIH bgr veere stgrst hos overvaegtige kvinder i fertil alder, da sygdommen
altovervejende forekommer i denne gruppe. Det kan dog ikke anbefales at fx overvaegtige kvinder
med kronisk hovedpine i sig selv udredes for IIH uden anden begrundet mistanke, fx
synsforstyrrelser eller pulserende tinnitus. Diagnosen kan vaere sveer og der er rapporteret op til
43 % fejldiagnostik i nogle patientserier, primeert pa grund af fejlagtig udfgrelse og fortolkning af
det lumbale abningstryk 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 retrobulbaer smerte. Forvaerring af hovedpinen ved brug af Valsalva
mangvre eller ved hoste samt bedring efter lumbalpunktur er ogsa relativt sensitivt og specifikt for
1IH(23).

Diagnosen kan vaere sveer at stille hos maend, da de dobbelt sa hyppigt udvikler svaert synstab, har
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
sekundzaere arsager er derfor ngdvendig, og IIH er ofte en eksklusionsdiagnose hos maend. Det
kliniske forlgb af IIH er dog ellers ganske ensartet hos mand og kvinder og med den stigende

incidens af adipositas hos mand kan man forudse flere mandlige IIH-patienter i fremtiden.
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3.2. Kriterier for sikker IIH med stasepapiller jf. Friedmann
kriterier 2013 (alle kriterier A-E skal vaere 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 MR med og uden
gadolineum for typiske patienter (kvinder og overveegtige), og MR/CT venografi for at
udelukke sinusvenetrombose. Hvis MR er utilgaengelig eller kontraindiceret, kan CT med
kontrast anvendes

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 IIH (definite IIH). Safremt
kriterierne A-D i tabel 1 opfyldes, men trykket er normalt, kan diagnosen “formodet IIH” stilles
(probable 11H).

*| relation til E) kan det anfgres at korrekt 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 vaere strakte (se Figur 1).

Nar dette er opnaet, anbefales en kort observationsperiode pa cirka 1-5 minutter indtil trykket
fremstar stabilt. Afslappet vejrtreekning medfgrer sma, rytmiske beveegelser i veeskesgijlen. Safremt
der er luftbobler i manometeret kan disse bevaegelser mangle, hvilket typisk medfgrer fejimaling. |

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 ogsa ”1IH without papilledema” (IHWOP).
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:
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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

KAPITEL 4. UDREDNING

Patienter der er mistaenkt for IIH eller gget intrakranielt tryk uden kendt arsag kraever 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 sekundaere arsager til forhgjet intrakranielt tryk med
a) CT- eller MR-venografi
b) MR-cerebrum

5. Lumbalpunktur med korrekt udfgrt trykmaling (se ovenfor)

Atypiske patienter (f.eks. slanke personer, maend, bgrn, kvinder over 40 ar) kraever udvidet
udredning med henblik pa at identificere sekundaere arsager (neuroinfektion, reumatologiske
lidelser, sgvn-apng mm). Iszer skal sinus venetrombose, neuroinfektion, medikament -induceret
intrakraniel hypertension, og papilgdem pa anden baggrund end ICP forhgjelse udelukkes (Tabel
2). BOKS
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BOKS 2
UDREDNING FOR IIH

NEUROLOG @JENLEGE
Anamnese, Hovedpine, Anamnese, Synsforstyrrelser
Triggerfaktorer? Triggerfaktorer?
Neurologisk undersggelse Oftalmologisk undersggelse
Tvivisspgrgsmal bgr konfereres Tvivisspgrgsmal bor konfereres
med erfaren kliniker med erfaren kliniker

¥

STASEPAPILLER
Visus, autoperimetri, dilateret oftalmoskopi og gerne fotodokumentation

¥

AKUT CT-CEREBRUM OG CT/MR-VENOGRAFI
Udeluk rumopfyldende proces og sinustrombose

¥

MR CEREBRUM OG ORBITAE INDENFOR 48 TIMER
Ingen rumopfyldende proces

¥

Lumbalpunktur
Abningstryk > 25 cm H20 i korrekt position og CSF-normal?

¥

UDELUK SEKUNDAR INTRAKRANIEL HYPERTENSION

¥

IDIOPATISK INTRAKRANIEL HYPERTENSION

D D

AKUT SYNSTRUET IKKE AKUT SYNSTRUET

OVERVEJ ONSF/VP-SHUNT = MEDICINSK BEHANDLING OG VAGTTAB

T/ZAT KONTROL HOS NEUROLOG OG @JENLAGE
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4.1. Neurologisk udredning

| henhold til ovennaevnte flowchart er en detaljeret anamnese og udredning absolut essentiel.

Patienter der er mistaenkt for IIH eller gget intrakranielt tryk uden kendt arsag kraever akut/subakut

udredning. Man bgr indhente fglgende oplysninger:

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

Nakkesmerter eller stivhed i nakken?

Andre sygdomme (iseer endokrinologiske, anaemi og reumatologiske) (se tabel 2)?

Er der andre mulige sekundaere arsager, og tilgrundliggende sygdomme (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, isaer i liggende stilling

Zndret kognition (iseer pavirket hukommelse, og spaendvidde)

Traethed

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.

Blodpregver:

Der skal fgrst og fremmest screenes for eventuelle sekundaere arsager til IIH-tilstanden, men ogsa

for at etablere en baselineveaerdi forud for medicinsk behandling. Det anbefales, at der hos alle de

typiske IIH patienter som minimum tages standardblodprgver i form af:

Haemoglobin og almindeligt rgdt blodbillede (MCV, MCHC, mv.)
Leukocytter, differentialtaelling, CRP, sedimentationsreaktion, trombocytter, INR og APTT

Ca-ion (frit, plasma), natrium, kalium, kreatinin, GFR
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e Albumin, ALAT, basisk fosfatase, kreatinkinase, LDH
e Thyroidea-udredning, glukose og HbA1lc
e Ekg

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

patienter:
Foretages hos patienter med atypisk faenotype (slanke, maend, ldre post-menopausale kvinder)

eller hos patienter hvor der ud fra anamnesen eller kliniske fund er szerlig bestyrket mistanke om
medvirkende sekundaer arsag eller betydende ko-morbiditet. Tages for at afdaekke mistanke om
tilgrundliggende koagulationsforstyrrelser, reumatologiske eller endokrinologiske lidelser eller

atypisk neuro-infektion. For flere detaljer se venligst Appendix 2:

| visse, sjeeldne tilfeelde kan det ogsa veere 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 tilfeelde kan vaere
grundlag for endokrinologisk udredning eller opfglgning af dette fund. Undersggelse for sgvnapng

gores pa mistanke om betydende sgvnsygdom eller hos svaert overvaegtige IIH patienter.

4.1.2. Neuroradiologer
Naeste 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 primaert
empty sellae, distenderede og snoede opticusskeder, sinus transversus stenose og affladning af
bagerste del af bulbus oculi. Neuro-radiologiske tegn pa IIH i relation til opticus og bulbus oculi bgr
primaert vurderes pa szerlige orbita-sekvenser af neuro-radiolog, og man bgr veere opmaerksom
pa, at der hverken er konsensus eller etablerede referenceveerdier omkring graderingen af
eventuelt patologiske fund som fx empty sella. Felles 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 tilstedeveerelse af 3 eller flere tegn. Tilfaeldige fund af neuro-radiologiske
tegn pa IIH bgr ikke alene foranledige IIH-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
[IH(24,25).
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4.1.3. Lumbalpunktur og trykmaling

Hvis MR-scanningen og venogrammet er normal, eller indikerer IIH, er der behov for lumbalpunktur
med maling af abningstrykket og spinalvaeskeundersggelse (Figur 1).
Lumbalpunkturen er uhyre vigtig for at bekraefte diagnosen (Tabel 1 og 2) men det er uhyre vigtigt
at trykmalingen udfg@res korrekt for at fa en valid veerdi.
Check liste ved lumbalpunktur:
e Patienten skal lejres i liggende stilling og i venstre sideleje.
e Patienten skal veere afslappet og lokalanaestesi eller let sedation kan anbefales hvis
patienten er meget sngstelig.
e Ved indstik skal benene og nakken vaere bgjet (fosterstilling) sa indstik fremmes, men under
selve trykmalingen skal benene straekkes ud og nakken rettes op (se billede) da det
intrakranielle tryk pavirkes markant af lejring (falsk forhgjelse pa op til 10 cm H20).

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

Hos patienter med normalt tryk (<25 cm H20), men markant IIH-klinik, inkl. papilegdem og IIH-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 IIH-klinik er der
oftest tale om en grazonemaling hos en anspandt patient. IIH- 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 spinalvaeske.

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

vaeske, og kun i vedvarende tilfeelde behandles der med lumbal bloodpatch.

4.2. Oftalmologisk udredning

Stasepapiller er kardinaltegnet ved intrakraniel hypertension og er som hovedregel bilaterale, men
kan veere asymmetriske, og i sjaeldne tilfaelde unilaterale. Papilvurdering kan vaere vanskelig, og ved

tvivlsspgrgsmal bgr en erfaren kliniker konsulteres for at reducere risikoen for fejldiagnostik - og
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helst fgrend der ivaerkseettes 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:

Papilprotusion

Peripapillzer halo

Randslgring som daekker kar der afgar fra papillen

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

peripapillaert (Figur 2).

Papilpdemet kan graderes (grad 0-5) efter den modificerede Frisén skala (Appendix)

Differentialdiagnoser til stasepapiller:

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

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

4.2.2. Papilgdem ved andre opticus neuropatier:

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

Neuroretinitis

Papillitis ved uveitis

Central retinal veneokklusion

Intraokulaer hypotoni

Kompressiv opticusneuropati (fx opticusskede meningeom)

Fundus hypertonicus grad 4 (sidstnaevnte kan veere bilateral)

Pseudopapilgdem

Papildruser
Sma hypermetrope papiller

Tiltede discs

4.2.3. Oftalmologisk undersggelse
Formalet med den oftalmologiske undersggelse er at:

e Bekrafte at der foreligger stasepapiller

e Vurdere graden af syns- og synsfeltspavirkning
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e Estimere om patienten er synstruet

e Vurdere behandlingseffekten
Den oftalmologiske undersggelse bgr omfatte:

e Bedst korrigerede visus

e Farvesyn (Ishiharas farvetavler)

e Pupilforhold

e Autoperimetri (centrale 24 eller 30 grader)

e Motilitetsundersggelse

e Spaltelampeundersggelse

e Intraokulaer trykmaling

e Dilateret oftalmoskopi
De oftalmoskopiske fund bgr Igbende 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 primaerdiagnosen.

Peripapillzer 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 begraensninger. 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 sekundaer 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.
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e Retinal fluoresceinangiografi med henblik pa papil kontrastopladning og -leekage (”hot
disc”).

Ved tvivlsspgrgsmal bgr en erfaren specialist konsulteres.

IIH og opticusatrofi
| tilfeelde af praeeksisterende opticusatrofi kan stasepapiller veere mindre udtalte end forventet eller
helt mangle, da opticusnerven nu indeholder "dgde” atrofierede aksoner, sa der ikke kan generes

et papilgdem.

IIH uden stasepapiller (IHWOP)
Forhgjet intrakranielt tryk uden stasepapiller giver ikke pavirkning af syn eller synsfelt, og
opfelgende gjenlaegekontroller er ikke pakraevede. | tilfeelde af synspavirkning bgr anden arsag

efterspores. Ved IIHWOP kan psykogent betinget koncentrisk synsfeltindskraenkning forekomme.

Oftalmologisk follow-up
Da den vasentligste helbredsmaeessige risiko ved IIH er synstab, er den oftalmologiske status
bestemmende for hvor aggressiv behandlingsstrategi, der vaelges. Ved sveer synspavirkning bgr

behandlingseffekten vurderes med korte intervaller med henblik pa behov for terapijustering.

Tabel 5
Konsensusplan for oftalmologiske opfglgningsintervaller af IIH-patienter i relation til graden af

papiledem og synsfelt. Modificeret efter UK-guidelines (3)

Papilgdem Normal Afficeret men | Afficeret men | Afficeret men

grad i bedring stabil

progredieret
Atrofisk - -

Sveer ‘ ’ 1-3 mdr.
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4.3. Neurokirurgisk udredning

Den neurokirurgiske tilgang til IIH omfatter invasiv diagnostik og behandling, og forudsaetter, at
der er truet syn. Hovedpine og de gvrige lIH-symptomer indicerer ikke neurokirurgisk intervention.
Den neurokirurgiske udredning ivaerksaettes fgrst efter et forudgaende udredningsprogram i
neurologisk regi og at 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 vaere tvivl om behandlingseffekten (progredierende gjenforandringer),
e Hvor der er behov for mere komplet registrering af det intrakranielle tryk, end der kan
opnas ved intermitterende korttidsmaling af abningstryk ved lumbalpunktur.
e Hvor gentagne malinger via lumbalpunktur ikke er mulige eller er staerkt ubehagelige for
patienten.
e Hvor der er vedvarende symptomer pa IIH og hvor det er vanskeligt at skelne mellem
insufficient intrakranielt 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 primaert klinisk og med gentagne malinger af synsstyrke og -felt. | de seneste
ar er telemetrisk maling af ICP blevet muligt (Figur 4). Dette er velundersggt og forbundet med
meget fa komplikationer. Kontinuerlig maling af ICP i den initiale fase af sygdommen vil give
mulighed for at dosere bade den medicinske og kirurgiske behandling langt mere rationelt end i
dag, og gribe ind pa et tidligere tidspunkt, fgr irreversible synsudfald opstar. Patienter med
nydiagnosticeret og synstruende IIH med papilgdem (stasepapiller, evt. submakulaer vaeske) kan

tilbydes implantation af telemetrisk ICP-maler(30,31).
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En sammenligning af trykregistrering ved lumbalpunktur abningstryk (LPO) og intrakraniel

trykmaling (ICP) er vist i tabel 6.

Tabel 6.
LPO ICP
Varighed af maling | Max ca. 20 min Dggnregistrering
Repraesentativitet | ¢ Punktmaling e Kontinuerlig monitorering
e Kun dagtid e Bade dag- og natmaling
e L.p. position kan pavirke e Maling uafhaengig af patientens
malte tryk position
e Kun malingil.p. sideleje e Maling under mobilisering inkl.
position liggende/staende
standardpositioner

Der bgr saledes skelnes mellem mdling (korttids) og monitorering (leengerevarende). |
ukomplicerede situationer vil LPO veere tilstraekkeligt, men begraensningerne indebzerer, at LPO
ikke altid giver en retvisende, repraesentativ registrering af det intrakranielle tryk. Saledes kan
trykket overvurderes pga. patientens positionering til undersggelsen (f.eks. hvis 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
@ndrer ICP sig fysiologisk bl.a. ved stillingsaendringer. Kontinuerlig déggnmonitorering giver saledes

den mest komplette dokumentation af det intrakranielle tryk (32-36).

4.3.1.1. Teknologi og procedure ved intrakraniel trykmaling
Anlaxeggelse af ICP-maler

Intrakraniel trykmaling udfgres via kranielt borehul bade i lokal og generel anaestesi. Med mindre
seerlige forhold ggr sig geeldende, placeres borehul og sensor (maler) frontalt og prae-koronalt
(Kochers punkt) pa hgjre side. Der findes flere typer af malesystemer, som afhangig af sensortype
placeres enten epiduralt, subduralt eller i parenkymet. Det er ikke dokumenteret, at
malerplacering medfgrer vaesentlige forskelle pa det malte ICP(37). Maling i ventrikelsystemet
anvendes sjeldent eller slet ikke ved IIH, 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 degnmonitoreringer eller
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leengerevarende monitorering, kan i stedet indopereres en telemetrisk sensor, hvor huden lukkes
henover og dataregistereringen foregar med aflasningsudstyr (“reader”), der kan genplaceres
udenpa huden henover sensoren gentagne gange(31).

Kirurgiske komplikationer til intrakraniel trykmaling er primaert blgdning og infektion.
Almindeligvis udfgres ikke rutinemaessig kontrolscanning efter placering af intrakraniel trykmaler,
men opgegrelser 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 laengere end fa dggn. Ved implantation af telemetrisk maler findes
generelt tilsvarende umiddelbare kirurgiske komplikationsprofil. Da maleren er placeret lukket
under huden, er anvendelsesperioden ikke begraenset 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 forudsaetning for ICP-monitorering. Der skal sikres imod tab af data ved slukning af
stromforsyning til maleudstyret, idet kun nogle typer af udstyr gemmer data, nar de slukkes. 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 IIH-patient ser man typisk forhgjet middeltryk, gget amplitude og B-bglge
aktivitet. A-bglger forekommer ogsa i sveere tilfaelde — iseer natligt (se figur 4). Referenceveaerdier
for ICP diskuteres, men dagstids middel-ICP > 10 mmHg og nattids middel-ICP > 15 mmHg vil de
fleste regne for sikkert forhgjede over normale referenceveaerdier. 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).

KAPITEL 5. ORGANISERING OG PATIENTFORL@B

Udredning og behandling af IIH er multidisciplinser og forudseetter et teet samarbejde mellem
neurologer, gjenleeger, neuroradiologer og neurokirurger, disetister og primaersektor, (se fig 4.

Flowchart: IIH udredning)
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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 fglgende forslag til samarbejde og koordinering:
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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 tilfelde af akut synstrussel bgr kirurgisk behandling komme pa tale, da der
ikke er evidens for neurokirurgisk behandling af IIH-hovedpinen. Den medicinske behandling
startes nar der ved lumbalpunktur er konstateret trykforhgjelse; abningstryk pa > 25 cm H20 og

strukturel eller anden arsag til trykforhgjelsen er udelukket.

6.1. Ikke medicinsk behandling

Vaegttab:

Sygdommen rammer som anfg@rt primaert overvaegtige kvinder i den fertile alder. Vaegttab 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 vaegttab og tilbydes dizetist assisteret
veegttab 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 gynakologisk 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 tilfeelde inden en eventuel
kirurgisk behandling kan ivaerksaettes. Gentagne lumbalpunkturer har ingen eller endda en
paradoks forstaerkende effekt ved let til moderat hovedpine, mens der maske er en lindrende om
end meget kortvarig effekt ved den sveere lIH-hovedpine. Patienterne rapporterer dog oftest stort
ubehag og angst for indgrebet og det anvendes nu kun sjeldent terapeutisk i Danmark, men

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

6.2. Medicinsk behandling

Azetazolamid:
F@rstevalgs preeparat er acetazolamid (Diamox®, Glaupax®). Der er tale om en

carbonanhydraseheemmer der heemmer sekretionen af cerebrospinalvaeske. Der startes som regel
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med 500 mg x 3 dagligt. Dosis kan gges op til 3000 mg pr dggn, i sjeeldne tilfaelde 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 dosisafhaengig. Tolerancen af acetazolamid er dog
meget individuel og dosis kan justeres Igbende over tid.

De mest dominerende bivirkninger er akroparaestesier, traeethed og madlede. Det er vigtigt at
informere patienterne om at medicinen haemmer 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
vaesketal 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.

Diamox 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 tilfeelde lindres ved tilskud af natriumbikarbonat
500-1000 mg x 3 dagligt, evt. i samarbejde med nefrolog. Dette forudsaetter som hovedregel
indledende syre-base status med forhgjet pCO2 og standardbikarbonat, samt efterfglgende

monitorering med syre-base status eller total-CO2/standardbikarbonat.

Topiramat:

Hvis acetazolamid (Diamox®) ikke er tilstraekkeligt til at behandle synsforstyrrelser, hovedpine og
gvrige symptomer kan der tillaegges eller omlaegges til topiramat (Topimax®). Topiramat har
udover blokade af spaendingsafhaengige natriumkanaler ogsa en h&ammende 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
akroparaestesier, traethed, madlede og vaegttab men der kan ogsa optraede betydelige psykiske
gener i form af depression, personlighedsaendringer og kognitive bivirkninger ved de hgje doser.
Det er vigtigt at informere patienterne herom og at regulere Topimax dosis meget individuelt

(3,43).
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6.3. Anden behandling:

Endelig kan der tillegges loopdiuretikum i form af bumetanid (Burinex®), der er et potent
diuretikum, hvis vanddrivende effekt menes at fgre til nedsat mangde 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 Furix 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. Safremt patienten har vaeret i behandling laenge eller har faet en dggndosis
over 1-1.5 gram kan det ofte anbefales at udtrapningen foregar langsommere, ofte over flere
maneder, for at undga recidiv af eller forvaerring af symptomer.

For udtrapning anbefaler man at patienterne taber sig mindst 10% af startveegten (veegt ved
diagnosetidspunktet).

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

Kronisk hovedpine kan opsta i efterforlgbet af IIH 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 fortseette med disse praeparater, eventuelt i lavere dosis. Hvis der er
manglende effekt, kan man behandle hovedpinen efter faenotypisk praesentation (ligner migraene
eller spaendingshovedpine), men sarlig opmaerksomhed bgr rettes mod ikke at give
medikamenter, der kan medfgre vaegtstigning og IIH-recidiv.

Andre mulige arsager til kronisk hovedpine bgr ogsa overvejes, herunder saerligt sgvn-apng som
kan veere udlgsende arsag til ICP-stigninger, der dog ofte ikke manifesterer sig ved ambulant
trykmaling i dag tid. Medicinoverforbrugs-hovedpine, hvor der er et overforbrug af analgetika, er

ogsa en vigtig differentialdiagnose og formentlig et overset problem hos IIH-patienter. En evt.
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medicinoverforbrugshovedpine bgr adresseres med sanering og profylakse som hos gvrige
hovedpinepatienter.
Kronisk hovedpine behandles aldrig kirurgisk, da der ikke er evidens herfor og risikoen for

forveerring og komplikationer er overhangende.

6.5. Neurologisk opfglgning

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 lIH-patienter bgr ske for at fglge patientens symptomer over tid, szerligt
med henblik pd om der er mistanke om manglende kontrol med ICP, tvaerfaglige tiltag med henblik
pa behandling af kronisk hovedpine, samt kontrol af veegttab og vaesketal. Der er ofte behov for
lgbende medicinjustering, og der kan i nogle tilfaelde veere behov for maling af nyt dbningstryk
med lumbalpunktur, da flere af symptomerne pa IIH kan fluktuere uafhaengigt af ICP (seerligt
hovedpinen). | et typisk forlgb vil der vaere behov for opfglgning hver 3-4 maned sa lenge
patienten er i medicinsk behandling. | begyndelsen af sygdomsforlgbet kan der veere 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 afhaenger

naturligvis af om der er behov for behandling af kronisk hovedpine trods sygdomsremission.

6.6. Kirurgisk behandling

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 i specielle tilfaelde, og iseer

e Ved hurtig progredierende synsnedszettelse

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 papilegdem og ved truet syn

2) Shunting af cerebrospinalvaeske (CSF) for at reducere ICP, hvis ONSF ikke har effekt
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3) Eksternt draen (EVD) Subakut aflastning

4) Udvidelse og stentning af vengse sinus (VSS) (lkke rutine i DK)

6.6.1. Synsnerveskedefenestrering (SNSF eller ONSF pa engelsk)

Synsnerveskedefenestration (SNSF) er en kirurgisk procedure, hvor formalet er at dekomprimere
synsnerven i tilfaelde 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 opnas adgang til synsnerven via orbita og der foretages en incision i skeden omkring
synsnerven umiddelbart retrobulbaert, hvorved cerebrospinalvaeske Igber 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 arvaevsdannelse 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) Svaert synstab og/eller svaere synsfeltsdefekter
som fglge af stasepapillerne, 3) Distenderede synsnerveskeder pa MR-skanning af orbitae, og 4)

Medicinsk behandling uden sufficient effekt.

De hyppigste kirurgiske adgangsveje til SNSF er transconjunktivalt, gennem gvre gjenlag, eller via
en lateral orbitotomi. | Danmark foretages SNSF pa nuvarende tidspunkt udelukkende pa
Rigshospitalet i Kgbenhavn, hvor der anvendes transconjunktival adgang. Operationen foregar i

generel anaestesi(3,45).

6.6.2. Shuntning af cerebrospinalvaeske (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.

Ved CSF shunting hos synstruede patienter opnar man ofte umiddelbar effekt, med begyndende
bedring af synet og aftagende papilgdem i Igbet af fa dage. Selvom mange patienter ogsa 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 vaerdier. Hovedpine er sadledes ikke en indikation
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for anlaeggelse af en CSF shunt, da en del lIH-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 sjeeldent anvendes

Patienter med IIH har et smalt ventrikelsystem, hvilket stiller szerlige 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 vaere en type, som ikke temmer 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.

Efter anlaeggelse af en CSF-shunt er der behov for hurtig opfglgning. Hvis indikationen var truet
syn, skal der udfg@res synstest fa dage efter operationen. Ved umiddelbar oftalmologisk bedring,
uden truet syn, og ved ONSF/shuntanlaggelse med henblik pa at opna 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

opfelgning i et tveerfagligt/tvaerspecialiseret regi.

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 pa
draenplacering og ventrikelsystemets st@grrelse 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 ventrikulzere draen pga.
draenets kontakt med ventrikelveeggen i det smalle ventrikelsystem, hvilket hyppigt er et stort og

gentagende problem, samt displacering af draenet fra peritoneum til subkutis pga. fedme.
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Overdraenage med kollaberet ventrikelsystem gger risikoen for tilstopning af ventrikeldraenet. Ved
LP-shunt medfg@rer 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. Eksternt dreen (EVD)

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 dranet skal laegges ind i et

smalt ventrikelsystem.

KAPITEL 7. PROGNOSE
7.1. Syn

Synstab er den alvorligste helbredsmaessige risiko ved IIH. Ubehandlet kan stasepapiller medfgre et
progredierende og irreversibelt synstab pga. sekundaer papilatrofi, der kan forblive upaagtet af
patienten, indtil synstabet er omfattende. Iszer synsfeltet rammes, mens visus og farvesyn forbliver
relativt upavirket. Hvis behandling iveerksaettes 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 vaeske eller chorioretinal folddannelse),

eller hvis der tilstgder sekundaer opticusatrofi(6,50,51).

7.2. Hovedpine

Hovedpine relateret til IIH bedres typisk i Igbet af det fgrste ar efter diagnosen. Desvarre oplever
op mod 43 % af patienterne at lide af fortsat kronisk hovedpine trods optimal medicinsk og

kirurgisk behandling samt veegttab. Over halvdelen af patienterne med kronisk hovedpine i denne
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danske undersggelse led ikke af pree-morbide primaere 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 funktionsnedsaettelser. Szerligt 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 vaegttab(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. Saledes er livsvarig medicinsk behandling ikke ngdvendig. Ved gennemgang af den
tilgaengelige litteratur pa omradet finder man varierende hyppighed af tilbagefald, typisk findes
tilbagefald hos omkring 28-39 % af patienterne(5,54). Tilbagefald kan vaere vanskelige at
diagnosticere grundet vage symptomer samt den manglende sammenhang mellem hovedpinens
svaerhedsgrad og ICP-forhgjelse. Tilbagefald synes at vaere 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

vaegttab(3,5).

KAPITEL 8. OBSTETRISKE FORHOLD

Det er rapporteret, at praevalensen af IIH blandt gravide er 5% (V1). IIH kan forekomme i alle
trimestre, selvom det normalt forekommer i Igbet af den fgrste halvdel af graviditeten, hvor 61% af

tilfeldene forekommer i f@grste trimester (55-57). Symptomerne er de samme som ovenfor navnt.

8.1. Udredning:

Kvinder, der udvikler IIH under en graviditet diagnosticeres i gvrigt pa samme made som ikke-

gravide kvinder med IIH. Magnetisk resonans skanning (MR) er den foretrukne billeddannende
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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
bernene(59). | 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). Datamangden er dog lille, og udelukker ikke en gget risiko. Acetazolamid kan

om ngdvendigt fortsaettes 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 aflastnings metode, hvis Diamox er kontraindiceret eller har ingen
effekt (62,63).

Kirurgiske behandlingsmuligheder er de samme som hos ikke-gravide IIH-kvinder.

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
praematur 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 forvaerrer 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 f@dselspraksis (56,57,62,64).
Fedselsmaden skal kun bestemmes af obstetriske faktorer(57). Hvis der overvejes kejsersnit,
foretraekkes regional anaestesi for at have minimal effekt pa ICP, da generel anaestesi kan vaere

forbundet med gget ICP (63).

KAPITEL 9. FORSKNING

IIH er en sygdom i hastig vaekst 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 forstaelse af sygdomsmekanismerne og udvikling af en bedre
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behandling(1). Forebyggelse ma primaert rettes mod livsstilseendringer, sundere kost og mere
motion, men det er en meget omfattende proces, og kraever 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 igangveerende danske
dyrestudier pa vej, der sgger at klarlaegge 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 fedme relaterede effekt og af forskellige typer medicinsk
behandling er igangvaerende. Nar sygdomsmekanismerne er bedre belyst vil der blive fokuseret pa
bedre og mere specifik behandling.
| mellemtiden kan er der planlagt og igangveerende dansk forskning indenfor:

e Tidlig opsporing af IIH saledes at rettidig behandling kan ivaerksazettes

e Mere undervisning og forbedret kendskab til IIH i primaer- og sekundaersektoren

e Diagnostiske og prognostiske biomarkgrer for IIH

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 Llangtidsopfelgning af IIH-patienter

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

e Kvalitetssikring af den kirurgiske behandling (ONSF, shunts 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

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
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eventuelle sekundaere arsager er vigtig og essentiel for en optimal behandling. Nar lIH-diagnosen
er stillet er det essentielt med regelmaessig opfglgning af synsfunktion, veegtreduktion og
behandling af den generende hovedpine. | sjeeldne tilfaelde preesenterer 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 forskningsaktivitet indenfor IIH-feltet og nye behandlingsstrategier under

udvikling, sa regelmaessig opdatering af dette referenceprogram vil blive pakraevet.
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2019. p. 422-31.

Figur 1 lllustration af korrekt lejring af en patient til trykmaling. Det er lettest at udfgre indstik nar patienten er
sammenkrummet men begge ben og nakken skal veere strakte nar malingen udfgres. (OBS bedre kvalitet

tegning er pa vej)
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Figur 2 Papilédem med retinal venestase, haemorrhagier, exudation og cotton-wool spots pa

papillen og peripapillaert
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Figur 3 ICP monitorering pa IIH patient. Degnmaling med mobilt udstyr via implanteret intrakraniel kabelmaler.
Kurven viser talrige B-bglger, tillgb til A bglge samt gget amplitude. Bemaerk, at disse klart abnorme mgnstre et
tilstede ogsa hos IIH patienter, hvor middel ICP kun er moderat forhgjet.

ICP monitorering pa IIH patient.
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APPENDIX 1: FRISEN SKALA

Frisén Scale is used to grade the severity of papilledema with six stage, from stage 0 to Stage 5.

Stage 0 is a normal optic disc.

Stage 1 papilledemais a C-shaped halo of disc edema with preservation of the temporal disc.

Stage 2 papilledema is a circumferential halo of edema on the optic disc.

Stage 3 papilledema is elevation of the optic disc with partial obscuration of one of more

segments of the blood vessels at the disc margin.

e Stage 4 papilledema is characterized by almost complete obscuration of major blood vessels
on the optic disc.

e Stage 5 papilledema is partial or total obscuration of all blood vessels on the surface of the

optic disc.

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 faeenotype (bgrn, maend, og slanke kvinder)
ANA og ANCA

DNA (dobbelstrenget)-Ab (IgG)

52 kDa Ro protein-Ab(lgG)

60 kDa Ro protein-Ab(IgG)

Sjggrensyndrom (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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