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Case
e Juni 19

* Anamnese
e 47 arig mand
* Henvist til Hovedpineklinikken
* Tiltagende frontal hovedpine over 2 mdr.

Folrlvaerring af hovedpine ved hoste og brug af bugpresse. Forvaerring i liggende
stilling

Generende pulserende gresusen pa hgjre side
» Synsforstyrrelser
* Flere tilfelde med flad af klar vaeske fra naesen

* Objektiv:
* Ingen neurologiske udfald
* Let overveegt, BMI 27



Case

e Paraklinik

BP: Normale

Stix af flad: +Glukose

LP: Klar vaeske, normal sammenszetning, tryk > 35 cm H.O
Fundoskopi: obs stasepapiller

 Henvises til MR C



T1+ivGd



IIH - Diagnostiske kriterier

1. Krav for diagnosticering af ITH?
A. Stasepapiller
B. Normal neurologisk undersegelse fraset kramenerve udfald
C. Billeddiagnostik: Normalt hjerneparenkym uden tegn pa hydrocephalus. rumopfyldende
eller strukturel la&sion og ingen abnorm meningeal opladning ved MR med og uden
gadolineum for typiske patienter (kvinder og overvagtige). og MR med og uden
gadolineum og MR venografi for andre: hvis MR er utilgeengelig eller kontraindiceret. kan
CT med kontrast anvendes
Normal CSV sammensatning
Forhojet abningstryk ved lumbalpunktur (=250 mmCSF hos voksne og =280 mmCSF hos
bern [250mm CSF hvis barnet ikke er sederet eller overvagtigt] ved en korrekt udfort
lumbalpunktur 1 liggende og afslappet stilling
2. Diagnosticering af ITH uden stasepapiller
Ved fravaer af stasepapil kan diagnosen ITH stilles hvis B-E fra ovenfor er optyldt og patienten
1 tillz=e har unilateral eller bilateral abducensparese
Ved fravar af stasepapil og abducensparese kan diagnosen ITH formodes men ikke fastslas
som sikker hvis B-E fra ovenfor er opfyldt og mindst 3 af felgende neuroradiologiske kriterier
er opfyldt:
1. Empty sella
1. Affladning bagtil pa bulbi oculi
111. Distenderede opticusskeder med eller abnormt snoet/bugtet forleb af n.opticus
1v. Stenose af sinus transversi

Mo

Revised diagnostic criteria for the pseudotumor
cerebri syndrome in adults and children
Deborah I. Friedman et al

Neurology 81 September 24, 2013



Case

* Diagnose: Idiopatisk Intrakraniel Hypertension (II1H)

* Behandling:
e Diamox og vaegtttab med moderat effekt pa hovedpine
* Men.....

Bivirkninger til medicin

Ingen virkning pa pulsatil tinnitus

Fortsatte synsgener og tilfaelde med rhinoliquore

* Hvad skal vi ggre?



Case










Case

* Cerebral venografi og vengs manometri:

* Hgjre sinus transversus stenose
e 28 mmHg i SSS; 16 mmHg i v. jugularis interna
* 26 mmHg i ST; 16 mmHg i SS

* Trykgradient IC - EC = 12 mmHg
* Trykgradient praestenose - poststenose = 10 mmHg




Case

Hvad skal vi ggre nu?



Case

* Ringer til en ven...

Service de Neuroradiologie

Hopital Lariboeisiere

Paris, France

Chef de service

Professeur EMMANUEL HOUDART



Case

Skriver til en ven...




August 2020, Hopital Lariboeisiere, Paris
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Patient

e Oktober 20

* Tinnitus er forsvundet

* Trappet ud af diamox

* Ingen hvp. Ingen spontan rhinoliquoré
» Aftagende synsforstyrrelser

* Afventer CT angio medio november



Medio november 20, CTV




AUH, Neurointervention

Cerebrale veneundersggelser og —interventioner, 2021:

7.8 Sinus petrosus venesamplinger
7.8.1 Venetrykmaling

7.8.2 Venestentninger (PTA/stent)
10. Sinustrombose, trombektomi

Totalt




Statusartikel

Ugeskr Laeger 2022;184:V03210240

Invasiv behandling af idiopatisk intrakraniel
hypertension

Ronni Mikkelsenl, Sanja Karabegovicl, Torben Skovbo Hansenz, Marianne Juhler? 3, Rigmor Hgjland Jensen? & Lasse

Speiser1

1) Rgntgen og Skanning Afsnit Neuro, Aarhus Universitetshospital, 2) Hjerne- og Rygkirurgi, Aarhus Universitetshospital, 3) Afdeling
for Hjerne- og Nervekirurgi, Kebenhavns Universitetshospital — Rigshospitalet, 4) Dansk Hovedpinecenter, Afdeling for Hjerne- og

Nervesygdomme, Kgbenhavns Universitetshospital — Rigshospitalet Glostrup

Ugeskr Laeger 2022;184:V03210240

HOVEDBUDSKABER

+ Billeddiagnostik anvendes til visualisering af tegn pa idiopatisk intrakraniel hypertension og udelukkelse af andre arsager

til forhgjet intrakranielt tryk.
« |nvasiv behandling tilbydes ved medicinsk intraktable, synstruede tilstande.

« \enestentning er et nyt, minimalt invasivt tilbud til udvalgte patienter.



IIH - Definition

* Synonymer: Sergs meningit, pseudotumor cerebri, benign intrakraniel
hypertension, idiopatisk intrakraniel hypertension, CIVHS(?)

* [IH karakteriseres ved forhgjet intrakranielt tryk uden paviselig
strukturel arsag

* Hovedpine, synsproblemer, tinnitus, kvalme og kognitive forstyrrelser.

e Stasepapiller, LP



IIH - Epidemiologi

* Betydelig association med overvaegtige kvinder i den fededygtige
alder

* 20/100.000/ar vs. 0,5-2/100.000/ar

* Retrospektivt studie 721 patienter: 90% kvinder med BMI 37*

*Bruce BB, Kedar S, Van Stavern GP, et al. Idiopathic intracranial hypertension in men. Neurology 2009; 72: 304—09



Fysiologi
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IIH - Patofysiologi

Increased CSF production
at choroid plexus

Impaired

lymphatic Q
drainage

Other (increase in

thrombophilic factors

inflammatory or <

Reduced drainage of Increased venous
CSF across arachnoid sinus pressure
granulations Compounding? A A
. ?
—
‘ _— Venous
: sinus
Q8 ' stenosis
Increased
thoracic
pressure?
Obesity (effects of adipokines
released from adipose tissue?)
Female sex (effects of sex hormones?)

Understanding idiopathic intracranial hypertension: mechanisms,

management, and future directions

Keira A Markey, Susan P Mollan, Rigmor H Jensen, Alexandra J Sinclair

Lancet Neurol 2016; 15: 78-91




IIH — nyt navn: Ikke idiopatisk!

Chronic Intracranial Venous Hypertension Syndrome
(CIVHS)

Idiopathic intracranial hypertension is
not idiopathic: proposal for a new
nomenclature and patient classification

Kyle M Fargen

Fargen KM. J Neurointervent Surg February 2020 Vol 12 No 2



To distinkte typer af sinus stenoser

1) Intrinsic stenose

Det ggede venetryk medfgrer et gget tryk i subararchnoidalrummet og en kompensatorisk hypertrofi af de arachnoide
granulationer -> som medfg@rer stenose i sinus transverus som fgrer til kompromitteret vengst outflow.

Ond cirkel.

Jo mere venetrykket stiger, desto mere stiger CSF-trykket som igen medfgrer tiltagende stenose.



To distinkte typer af sinus stenoser

2) Extrinsic kompression af sinus transversus

SO
~ 4 - ‘

Courtesy of prof Z. Kulscar




Transverse

25 mmHg 25 mmHg 25 mmHg

20 mmHg 20 mmHg 11 mmHg

intra imra intra

Abdominal Abdominal Abdominal
Pressures Pressures Pressures
LOW HIGH MEDIUM
» W 3. Overweight, High CVP,
1 c\;‘;"‘s"m;:”f'm”:':“' 2. Normal Weight, High No Stenosis 4. Overweight, Medium
CVP Due To Heart Fallure, No High CVP, Stenosis
Stenosis Present

Figure 4 Example of four separate IIH patients that all have SSS pressures of 25 mmHg and
similar OP on LP but different etiologies of intracranial venous hypertension.

Fargen KM, et al. J Neurointervent Surg 2018;10:1203-1208. doi:10.1136/neurintsurg-2018-014042



IIH — g¢jenundersggelse

VAl 44% VFl 97%

MD -21.96DB P<0-5% MD -323DB P<2%
PSD 12310B P<0-5% PSD 300DB P<2%



IIH - gjenunderspgelse
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IIH - Medicinsk behandling

e Veegttab
* >15% i veegttab medfgrer betydelig forbedring i hvp, ICP, syn/papilgdem

Sinclair AJ et al, BMJ 2010;340:c2701

* Diamox (acetazolamid)

e 2 RCTs (n=25 og n=165) : Lille effekt i reduktion af hvp,
synstab/obskurationer, CSF OP, papilgdem

Piper R, Interventions for Idiopathic Intracranial hypertension. Cochrane Datbase Syst Rev 2015;8

* Men: Kvalme, opkastninger, madlede, paraestesier, fatigue, diaré



IIH - Kirurgisk behandling

* 10% af alle lIH-patienter preesenter med et fulminant forlgb: Hurtig
”CSF-aflastning” kan veere en mulighed

"Window" in optic nerve sheath

* Optikusnerve-fenestrering (ONSF)
* Risiko: optikusnerveskade, diplopi, lav effektivitet

e VP-shunt

* Smalle ventrikler: vanskelige at draenere
* Revisioner/infektioner




IIH - Endovaskulaer rekonstruktion af
sinussystemet



Hvorfor endovaskulaer behandling? Rationale

e Stenose i sinus transversus er “altid” tilstede

* Enten bilateralt eller i det dominante aflgb, hvor den kontralaterale er
hypoplastisk/atretisk/tromboseret

* Incidensen af sinus-stenose hos IIH-patienter er op mod 93%
Kumpe DA, Dural sinus stent placement for IIH, J Neurosurg. 2012; 116:538-548



Indikationer for endovaskuleer behandling

1) Svigt af konservativ behandling eller fulminant forlgb med truet syn
Og

2) Tilstedeveerelse af sinus stenose

3) ICP > 25 mmHg

4) Trykgradient > 8 mmHg

5) Ingen kontraindikationer til pladehaemmerbehandling

Evt.

6) Vengs tinnitus (selvmordstruet...)



Evidens

1) 473 patienter fra 24 studier inkluderet.

Bedring af:
* Hovedpine 78%

Stent Survival and Stent-Adjacent Stenosis

e Pa p||¢dem 86% Rates following Venous Sinus Stenting for
. . Idiopathic Intracranial Hypertension:

¢ Syn (V|sual acwty) 70% A Systematic Review and Meta-Analysis

° T|nn|tus 85% Hamidreza Saber® Whitfield Lewis® Mahsa Sadeghi® Gary Rajah®

Sandra Narayanan® ®

*Department of Meurology, Wayne State University School of Medicine, Detroit, M, US4;
“Department of Meurosurgery, Wayne State University School of Medicine, Detroit, MI, USA

Komplikationer 2% 2018
Adjacent stent stenose efter 18 mdr: 14%



Evidens

2) Metaanalyse af 20 artikler med 474 patienter (follow up 19 mdr.)

Bedring af:
* Papilgdem: 93,7%
* Hovedpine 79,4%
* Tinnitus 90,3%

* Komplikationer 1,9%
 Tilbagefald (Stentstenose) 9,8%

Clinical Neurology

ORIGINAL RESEARCH

Venous sinus stenting for idiopathic intracranial
hypertension: a systematic review and meta-analysis

Patrick Nicholson," Waleed Brinjikji," Ivan Radovanovic,>* Christopher Alan Hilditch,’
Anderson Chun On Tsang,’ Timo Krings,' Vitor Mendes Pereira, " Stéphanie Lenck'*

2019






Billeddiagnostik ved IIH



Billeddiagnostiske fund som bgr vurderes

Forandringer i orbitae
Forandringer i sella
Sinus stenose
Ventrikelsystemet
Tonsiller

o Uk wh e

Kranienerve-skeder



1) Orbitale forandringer

* Dilatation af optikusnerve-skede

* Snoede optikusnerver

* Affladning af gjezebler

* Opladning/signalforandringer i papiller



Dilatation af optikusnerve-skeden

Optic Nerve Thickness (ONT)
Optic nerve sheeth thickness (ONST):>5.5mm

/,
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I-’;)NST ay

Dilated if: ONST-ONT>2mm




Snoede optikusnerver og affladning af
pjeaeblerne




2. Forandringer i sella

* Normal
* Partiel empty sella
* Empty sella




3) Sinus stenose

* Hyppigst i sinus transversus
* Intrinsic stenose







Andre fund: Udvidelse af perineural rum
Kranienerve-skeder




Tonsiller




Ventrikelsystemet




Tentorium




MRIMRY findings in patients with IH

Findings Incidence Sensitivity Specificity References

1. Partially empty sella 7EX-85% BUE-8E% TEE-02% Yuh et al,™ Hoffmann et al,*’ Hingwala et al.™
2. Distension of perioptic subarachnoid space 95% T2E-80% 96% Hoffmann et al "’

3. Flattening of posterior globe 43%-T1% 28%-43% 100% Hoffmann et al, "’ Agid et al, ™ Hingwala et al.™
4. Optic merve profrusson IE-TE 3% 100% Agid et al.,** Hingwala et al.™

5. Tortuows optic nerve A0%-62% A0k 91% Agid et al, " Hingwala et al. **

B. Bilateral transverse sinus stenosis G5%-000E 93% 93% Farb et al.*" Higgins et al.*'

7. Enlarged Medkel's cave or Meningocebe 9Eor 11k NA NA Bialer et al.™

M.A_ mot available.

D. Rehder / Current Problems in Diagnostic Radiology 49 (2020) 205-214



Intravengs trykmaling

* 4F diagnostisk kateter i ICA (radialis adgang)

* 5F guidekateter i bulbus vena jugularis interna (femoralis adgang)

* .027 MC
* Trykmaling:
* Forbindelse af MC til narkosemonitor gennem en “flushed line”

* Kalibrering
e Maling




Intravengs trykmaling

* Trykmaling:
* Pa alle anatomiske lokalisationer i
venesystemet
* Kateterisering af SSS
e Tilbagetraekning til bulbus jug
* Notering af samtlige tryk (mmHg)




Intravengs trykmaling

deltaP > 8mmHg




Gradient value (mm Hg)

28
24
20
16
12

Transstenotic gradient measured in patients while

under local and general anesthesia

Local anesthesia

P<0.01

—

General anesthesia

Exploration during | Exploration during P valueo
general anesthesia | local anesthesia | (paired f test)
Trans stenotic gradient 13540
value (mm Hg) 30(20) “0) <0
Pressures measured in
the sigmoid sinus 13.0(6.0) 120(6.0) 09
(mm Hg)
Pressures measured in
the sagittal superior 16.0(7.0) 24.5(10.0) 02
sinus (mm Hg)

Stenting of the Lateral Sinus in Idiopathic
Intracranial Hypertension According to the Type

of Stenosis

Stéphanie Lenck, MD Emmanuel Houdart, MD
NEUROSURGERY VOLUME 80 | NUMBER 3 |
MARCH 2017




Hvor skal der behandles?

* Stenosen er enten bilateral eller ensidig kombineret med en
hypoplastisk/tromboseret kontralateral side












Medicinsk behandling

* AK-behandling ved procedure start (trykmaling og stentning)

5 dage praebehandling med dobbelt pladehaemmer (stentning)
* Responstest dagen for

* 3 mdr clopidogrel og 6 mdr ASA



Stent: Braided eller open cell?

e Braided:

* Mindre flexibel, laver grad af tilpasning til sinusvaeggen
* nemmere at resheate

* Open cell:
* Bedre vaegapposition
* Mindre metaloverflade: Mindre trombogen



Efter rekonstruktion

* Ny trykmaling efter 3 mdr
* MRC / CT vengs angio



Opsummering

* Patientselektion:
* Fulminant forlgb af IIH: VS bgr vaere fgrste valg OG/ELLER
* Svigt af konservativ/medicinsk behandling (vaegttab, diamox) OG
* Sinus stenose med trykgradient og hgjt ICP

* \Venestenting er saerdeles effektiv i at opna umiddelbart fald i ICP
» Selvekspanderende carotisstents (open cell?) er et godt valg
* Stenosen er “"blgd”, der er ikke behov for PTA
e Lav komplikationsrate

* Korrekt positionering af stent er afggrende






IIH - MR-fund og invasiv diagnhostik



AJNR Am J Neuroradiol 32:1986-33 | Dec 2011



Compressed 4.1

Cor T2 FS
AJNR Am J Neuroradiol 32:1986-93 | Dec 2011




Ax T2

AJNR Am J Neuroradiol 32:1986-393 | Dec 2011



Cor T2 Radiopedia



Cor CT CorT2

J. Agraval!, B McGuinness!, S Brew!, A Hope!, M Moriarty’,

! Auckland City Hospital, Auckland, New Zealand



CorT2



Noter



Noter

Patienter med tryk <25 cmH20 kan ogsa have udtalte symptomer and trykseenkende behandlinger kan have betydelig effekt
IIH associeret med stenose i dural sinus eller 1)V kaldes undertiden sekundaer IH

Ensrettet flow af CSF gennem en arachnoid granulation kraever en gradient pa 3-5 mmHg fra subarachnoidalrummet til de vengse sinus. Patienter
med sinus vene stenoser kan have betydelig vengse stase proksimalt foir stenosen, hvilket medfgrer eleveret ICP som fglge af hgje vengse tryk

Der er markant association mellem intraabdominalt tryk (fedme) og CVP og trykket i IJV. @get abdominal fylde gger det intrthorakale tryk som
gger venetrykket. Saledes bidrager vaegttab til trykfald og lindring af symptomer. Imidlertid burde der saledes vaere et hgjt antal af IIH-tilfaelde
hos fede, herunder mand, men IIH er relativt sjeelden og rammer hyppigst kvinder

@Dget ICP forarsager ekstramural kompression af vengs sinus, medfgrende tiltagende outflow obstruction som igen medfgrer vengse stase, som
gger ICP yderligere postiv feedbackloop. Pa et tidspunkt indstiller der sig en ligevaegt, hvor venetrykket modvirker yderligere ekstarmural
kompression

Signifikante trykgradienter kan finds ved stenoser pa bare 30-35%
Der er ikke publiceret studier hvor vengse tryk hos patienter med normale OP er rapporteret
Kronisk intrakraniel vengse hypertensions syndrome (CIVHS) def: OP>25cmH20 and SSSpressure>18mmHg in the absence of intracranial mass.

Kronisk intrakraniel vengse hypertensions syndrome spectrum disorder : includes OP 15 — 24 cmH20 with symptoms that respond to pressure
lowering therapies (CSF-drainage)



Noter

* Granulationer eller intrinsic stenoser er endoluminale fyldningsdefekter pa MR T1 postkontrast i sinus transversus uden
masseeffekt i parenkymet

* Modsat ekstrinsic stenoser hvor der ikke er en endoluminal defekt, men en aflang stenose, bedst synlige pa 3D
rekonstruktione

« Stenoserne bliver fgrst symptomatiske nar disse er bilaterale eller unilateralt lokaliseret i den dominante sinus nar der
samtidig er agenesi elle hypoplasi af den kontralaterale.

. ?illliaddiagnostik uden tumor eller sinus trombose. Af disse arsager de tidligere adjektiver benign og idiopatisk — begge
orkerte

* Pulsatil tinnitus er i 70% af tilfaeldene til IIH. Det kan imidlertid ogsa veere tilstede uden at der er papilgdem eller forhgjet
intrakranielt tryk: og kan vaere indikation alene for at overveje behandling. Kan vaere et ekstremt disbabeling symptom og
kan objektiveres i et visuelt analog score fra 1-10. Fgr i tiden var hyppigste arsag til pulasatil tinnitus DAVF. Men TS-stenose
er nu den hyppisgtse arsag. Vengs pusatil tinnitus kan reduceres ved at kompromere den ipsilateral vena jugularis int og
kan gges ved at komprimere den kontralterale. Kan ikke auskulteres stetoskopisk

» | tilfeelde af forhgjet venetryk i SSS kan CSF draeneres ad accesoriske veje langs nerveskederne, hvilket forklarer CSF langs
nn optici men fx ogsa KNI, V, VII

* Normale trykfald fra SSS til TS er 1 mmHg i LA. En gradient pa >7mmHg i LA er et konstant fund hos ptienter med IIH,
Pulsatil tinnitus og CSF-laekage. Patienter bgr seponeres i diamox 5 dage fgr behandlingen og ikke have modatget LP 1 uge
@r. En stenose uden gardient bgr ikke behandles med stent

* CNS indholder ca 150 mL CSF, og det totale volumen udskiftes ca 3-4 dgl.



