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Spontan intrakranial hypotensjon

Sammendrag

Bakgrunn. Spontan intrakranial hypo-
tensjon er trolig en underdiagnostisert
arsak til hodepine og andre nevrolo-
giske symptomer.

Materiale og metode. Vi presenterer
sykehistorien til seks pasienter med
denne diagnosen, og gjennomgar ny
litteratur om emnet.

Resultater og fortolkning. Spontan
intrakranial hypotensjon manifesterer
seg typisk med ortostatisk hodepine og
lavt dpningstrykk ved spinalpunksjon.
Atypiske sykdomsforlgp rapporteres
imidlertid ofte. Ulike rentgenfunn kan
bidra til diagnostisk avklaring, og i noen
tilfeller kan eksakt lekkasjepunkt
avdekkes. Alle vare seks pasienter
hadde ortostatisk hodepine, og fem
hadde tilleggssymptomer. Hos fire
pasienter kunne diagnosen verifiseres
med typisk meningeal kontrastopplad-
ning pa cerebral MR, og hos en pasient
ble lekkasjepunktene lokalisert med CT-
myelografi. Alle pasientene ble bedre
etter konservativ behandling. Spontan
intrakranial hypotensjon er en relativt
benign tilstand, men kompliserende
subdurale hematomer forekommer.
Noen pasienter har underliggende
bindevevssykdom.

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen
pa www.tidsskriftet.no
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Det klassiske klinisk-rentgenologiske bildet
ved spontan intrakranial hypotensjon er
hodepine som lindres ved flatt leie, apnings-
trykk under 6 cm H,O ved spinalpunksjon og
diffus meningeal gadoliniumkontrastopplad-
ning ved cerebral MR. I en rekke artikler er
det imidlertid vist at tilstanden har et bredt
klinisk og bildemessig spektrum (1-6). Vi
presenterer sykehistorien til seks pasienter
innlagt ved var avdeling siden 2000, og gar
gjennom ny litteratur om klinisk spekter, dia-
gnostiske muligheter og behandling av spon-
tan intrakranial hypotensjon.

Pasient 1. Tidligere frisk 41 dar gammel
kvinne som fikk akutte smerter i nakke, hode
og interskapulcert mens hun syklet. Etter
hvert fikk hun blikkfokuseringsvansker og
diplopi. Ved innleggelse, 14 dager etter
symptomdebut, hadde hun hoyresidig abdu-
censparese. Nevrologisk status var ellers
normal. Pd direkte sporsmdl angav hun
smertefrihet om natten. MR med angiografi
av intracerebrale kar viste ikke patologiske
forhold, men det ble bemerket okt signal
svarende til dura pad de protonvektede bilde-
ne. Ved spinalpunksjon var det nodvendig d
aspirere for d fa ut veeske. Diagnosen spon-
tan intrakranial hypotensjon ble stilt pd
bakgrunn av klinisk bilde og null i spinal-
veesketrykk. Cerebral MR med gadolinium-
kontrast bekreftet diagnosen (fig 1). Det var
ogsd typiske funn ved MR av medulla, men
det var ikke mulig d finne noe sikkert lekka-
sjepunkt (fig 2).

Etter 15 dager med strengt sengeleie og
epidural blodlapp lagt i torakalt nivda var
hun bedre og kunne utskrives, men ved poli-
klinisk kontroll etter to mdneder angav hun
fortsatt postural hodepine. Apningstrykket
ved spinalpunksjon var da 2 cm H,0 og lek-
kasjepunktene kunne identifiseres ved hjelp
av CI-myelografi (fig 3). Behandling med
tre blodlapper i cervikalt niva og samtidig
strengt sengeleie i ti dager gav symptomfri-
het.

Pasient 2. 53 dr gammel kvinne som ble inn-
lagt etter to ukers sykehistorie med pulse-
rende smerter pd venstre side av halsen,
pulssynkron oresus og ortostatisk hodepine
lokalisert til venstre tinning. Ved spinal-
punksjon var det patologisk lavt trykk, 4 cm
H,0. Hun ble behandlet med sengeleie og
lumbal blodlapp uten effekt. Ved repunksjon
etter en uke var det nodvendig d aspirere
for d fa ut spinalveeske, og det var lett pleo-
cytose. Cerebral MR viste patologisk kon-

trastopptak svarende til meningene. Isotop-
cisternografi viste funn forenlig med dura-
lekkasje, men lekkasjested kunne ikke
lokaliseres. Pga. pulssynkrone smerter i
nakken ble hun utredet med tanke pd caro-
tisdisseksjon. Dopplerundersokelse av pre-
cerebrale kar og MR-angiografi gav ingen
avklaring, og hun ble henvist til konvensjo-
nell angiografi ved Rikshospitalet. Under-
sokelsen viste forandringer i begge carotis-
arteriene, forenlig med fibromuskulcer dys-
plasi og gjennomgatt disseksjon. Langvarig
sengeleie gav til slutt noe symptomlindring.

Viar konklusjon var at hun gjennomgikk
bdde spontan intrakranial hypotensjon og
carotisdisseksjon (pasienten var kun enig i
den siste diagnosen,).

Pasient 3—6 presenteres i tabell 1.

Diskusjon

Den vanligste kliniske manifestasjonen ved
spontan intrakranial hypotensjon er postural
hodepine, eventuelt med ledsagende kval-
me, oppkast, hjernenervepareser (oftest ab-
ducensparese), synsforstyrrelser, tinnitus og
nakkestivhet (1-6). Man antar at tap av
cerebrospinalveeske medferer nedfall av
hjernen og sekundeert strekk pa smertesensi-
tive intrakraniale og meningeale strukturer,
av og til ogsa pa hjernenerver (5). Abdu-
censnerven har en lang og komplisert ferd

Hovedbudskap

Typisk for diagnosen spontan intrakranial
hypotensjon er:
Hodepine og andre nevrologiske sym-
ptomer med posturalt preg

Lavt apningstrykk ved spinalpunksjon

Diffus meningeal gadoliniumkontrast-
oppladning ved cerebral MR

Behandlingseffekt av sengeleie og epi-
dural blodlapp

Ved spontan intrakranial hypotensjon er
det av og til:
Mulig & identifisere lekkasjepunktet
med isotopcisternografi, MR og/eller
CT-myelografi

Fare for residiv eller kompliserende
subdurale hematomer

Underliggende bindevevssykdom hos
pasienten
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Figur 1 Cerebral MR av pasient 1. Koronalt
snitt i T1-vektet serie etter intravenos kontrast
viser diffust utbredt homogent kontrastopptak
som svarer til dura

intrakranialt og er derfor spesielt utsatt (3).
Kasuistikkene vare illustrerer ulike syk-
domsbilder.

Normalt spinalvesketrykk utelukker ikke
diagnosen spontan intrakranial hypotensjon
(5—7). Mange tror at tap av spinalvaske er
den egentlige arsaken til syndromet og at
hypotensjonen bare er et resultat av hypo-
volemien (7, 8). Cerebrospinalvaskehypo-
volemisyndrom er derfor foreslitt som nytt
navn pa tilstanden. Fem av vare seks pasien-
ter hadde spinalveasketrykk pad under 6 cm
H,0. Hos en pasient med normalt trykk ble
diagnosen stilt pa grunnlag av symptomer og
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MR-funn. Spinalveesken kan vare normal
eller det kan veere lett til moderat lymfocyt-
teer pleocytose og/eller okt mengde spinal-
protein (3—6). Vi fant heyt celletall hos fire
av vére pasienter og lett gkt mengde spinal-
protein hos tre.

Typisk funn ved cerebral MR er diffus
meningeal fortykkelse med gadoliniumkon-
trastopptak (5—-9). Man tror dette skyldes
dural vasodilatasjon og sterre konsentrasjon
av kontrastmateriale i dural mikrovaskulatur
og i interstitiell vaeske. Basis for denne anta-
kelsen er den sakalte Monroe-Kellie-doktri-
nen, som sier at redusert spinalvaeskevolum
forer til kompensatorisk vasodilatasjon i
hjerne og meninger (5, 8). Andre typiske
MR-funn er tegn til nedfall av hjernen, for-
storret hypofyse pga. hyperemi, subdural
vaeskeansamling og forsterrede venesinuser
(5, 8, 9). Spinal MR kan vise epidural ves-
keansamling med signal som spinalvaske,
spinale hygromer, dilatasjon av cervikale
epidurale vener og sammenfalt duralsekk
(10-12).

Radioisotopcisternografi viser typisk mang-
lende aktivitet over de cerebrale konveksiteter
og tidlig aktivitet i urinveier, og kan av og til
ogsé avdekke lekkasjeniva (5, 6). Det hevdes at
lekkasjepunktet nesten uten unntak sitter spi-
nalt og oftest i cervikotorakalovergangen eller
torakalt (5). I praksis kan det vaere vanskelig
a identifisere et eksakt lekkasjepunkt. CT-
myelografi har vist seg 4 ha sterst sensitivitet
(4, 12, 13), men det anbefales at man grovsor-
terer med ikke-invasive undersokelser som spi-
nal MR, isotopcisternografi eller MR-myelo-
grafi for man gjer multiple CT-skanninger pa
antatt sannsynlig nivé (12).

Figur 2 MR cervikal medulla av pasient 1. Aksialt snitt i T2-vektet serie viser veeske med signal-

tetthet som cerebrospinalvaeske epiduralt
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Cerebral MR med gadoliniumkontrast ble
gjort hos fire av vare pasienter, og kunne be-
krefte diagnosen hos alle disse. Hos en pa-
sient ble det gjort isotopcisternografi. Fun-
nene var typiske for spontan intrakranial
hypotensjon, men lekkasjeniva kunne ikke
angis. Hos en annen pasient viste spinal MR
epidural veeskeansamling i evre cervikal-
columna, men ikke noe sikkert lekkasje-
punkt. CT-myelografi paviste lekkasjepunk-
tene hos denne pasienten.

Sengeleie og behandling med epidural
blodlapp er veldokumenterte behandlings-
méter ved spontan intrakranial hypotensjon
og ferer ofte til mélet (6). Suksessraten ved
blodlappbehandling varierer fra 30% til
80% (6, 9). Undersokelser med merkede
erytrocytter viser at epiduralt tilfert blod
sprer seg over 7—14 spinale segmenter (14),
men sannsynligvis er behandlingsresultatet
best ndr blodlappen kan legges i ner relasjon
til lekkasjepunktet. Epidural saltvannsinfu-
sjon kan veare effektivt i noen tilfeller (15,
16). Kaffein og teofyllin har ogsa vist effekt
(6), men kun kortvarig. Effekten av hydre-
ring og steroider er kun anekdotisk og darlig
dokumentert. Nar konservativ behandling
ikke forer til mélet, kan kirurgi veere aktuelt.
Man kan ligere divertikler eller pakke epidu-
ralrommet i aktuelt nivd med muskel, fibrin-
lim etc. (6, 17). Det er rapportert noen fa til-
feller av selvbegrensende intracerebral hy-
pertensjon etter behandling med blodlapp
eller kirurgi (6, 18). Alle vare pasienter ble
behandlet med strengt sengeleie. Fem ble i
tillegg behandlet med autolog epidural blod-
lapp, en pasient to ganger og en fire ganger.
Fem av sju behandlinger med tilfeldig plas-

Figur 3 CTmyelografi av pasient 1. | nivé C6/
C7 og C7/Th 1 pévises bilateral ekstravasering
av kontrast langs nerverottene
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Tabell 1 Karakteristika ved pasient 3-6

Pasient Kjgnn/alder (ar) Traume

3 Kvinne/48 Kjerte pa et tre sju

uker fer innleg-
gelse

4 Kvinne/52 Brekninger ved

gastroskopi et
degn fer innleg-
gelse

B Kvinne/34 Konvulsiv synkope

en maned fer inn-
leggelse

6 Mann/53 Ingen kjente

traumer

sert blodlapp hadde usikker eller manglende
effekt. Hos en pasient kunne blodlappene
legges mer malrettet, fordi lekkasjepunktet
var kjent. Denne pasienten ble symptomfri
etter tre blodlapper lagt med f4 dagers mel-
lomrom. En pasient fikk epidural saltvanns-
infusjon med god effekt.

Spontan intrakranial hypotensjon skyldes
trolig en kombinasjon av et bagatellmessig
forutgdende traume og underliggende svak-
het i spinale meninger (6). Abnormaliteter
som assosieres med spontan lekkasje av spi-
nalvaeske er meningeale divertikler, rifter i
durale rotlommer og perinevrale cyster (2).
Det er pavist at opptil 20 % av pasientene
med spontan intrakranial hypotensjon har en
underliggende (oftest udiagnostisert) binde-
vevssykdom, men sikkert Marfans syndrom
finnes sannsynligvis kun hos et mindretall
av disse (2, 19, 20). Fire av vére pasienter
kunne rapportere om traume eller kraftig
fysisk aktivitet i forbindelse med symptom-
debut. En pasient hadde bade carotisdis-
seksjon og spontan intrakranial hypoten-
sjon. Begge tilstandene er assosiert med
arvelige bindevevssykdommer, og det er
neppe tilfeldig at de opptradte hos samme
pasient (19).

Alle vére pasienter ble betydelig bedre et-
ter behandling. Det bekrefter sykdommens
relativt benigne karakter. Protraherte syk-
domsforlep forekommer imidlertid, og sub-
duralt hematom er en fryktet, men sjelden
komplikasjon (21). En pasient fikk sikkert
residiv. Residivfaren ved spontan intrakra-
nial hypotensjon er lite omtalt i litteraturen,
men er neppe neglisjerbar (22).
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Symptomer

Postural hode-

Funn ved spinalpunksjon

Ved innleggelse:

MR-funn

@kt kontrastopptak

Behandling/forlep

Moderat effekt av 18 dagers

pine og svimmel- Try k- 5 cm H,0 I innXSnInEfEnE sengeleie. Reinnlagt etter tre
heti sju uker Leukocytter: Norm uker pga. vedvarende plager.

Spinalprotein: Norm Ble da behandlet med lumbal

Ved reinnleggelse tre blodlapp og oppnadde noe

uker etter utskrivning: bedring og normalisering

Trykk: 7 cm H,O av trykk.

Pga. atypiske nevrologiske

plager er hun nylig operert for

cervikal instabilitet i Tyskland
Postural hode- Ved innleggelse: Ikke tatt MR Sengeleie i ni dager og lumbal
pine, dobbeltsyn, Trykk: 0 cm H,O blodlapp dag 3 og dag 25, uten
takesyn, lyssky-  Etter ni dager: effekt. Bedre etter to dagn
het, eresus, svim- Trykk: 5 cm H,O med epidural saltvannsinfu-
melhet Leukocytter: 5/mm?3 sjon.

Spinalprotein: 585 mg/! Sikkert residiv tre maneder
senere etter tungt loft. Ble da
bra av strengt sengeleie

Hodepine, lys- Trykk: 2 cm H,0 Ikke tatt MR Symptomfri etter ni dagers

sky, smerter og
stivhet i rygg/

Leukocytter: 102/mm3
Spinalprotein: Norm

nakke

Postural hode-
pine i en maned

Trykk: 10 cm H,O
Leukocytter: 32/mm3
Spinalprotein: 870 mg/I

@kt kontrastopptak
i meningene og
bilaterale sméa sub-

sengeleie

Lumbal blodlapp og sengeleie
i en uke gav bedring

durale hygromer
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