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,Primer pseudotumor cerebri szindroma”

Idiopathias intracanialis nyomasfokozdodas

* Nonne 1914
e Papilladdéma (lehet fejfajas nélkdl...)
» Fejfajas (valtozo intenzitasu, de allando),

* Nincs kamratagulat, nincs intracranialis térszikitd folyamat
(sinus thrombosis)

 Emelkedett intracranialis nyomas



idiopathias intracanialis nyomasfokozodas

e Az idiopatias intracanialis
nyomasfokozodas leggyakrabban

fogamzo képes koru elhizott n6kben
alakul ki

e Az idiopatias intracanialis a vilagszerte
terjed6 elhizassal el6fordulasi
gyakorisaga novekedni latszik




Table 2. Epidemiologic studies on ITH and obesity

Study location [TH incidence in the general [TH incidence in the overweight/obese population
population or percent of [TH patients who are
overweight/obese
[owa, USA [27]3* 0.9/100,000 13/100,000 Overweight 9
35100000  RA? 19.3/100,000 Obese 9
Louisiana, USA [27]** 1.07/100,000 14.85/100,000 Obese 9
Minnesota, USA [8]"* 0.9/100,000 7.9/100,000 Overweight

1.6/100,000 Q
3.3/100,000 RA?

- . r.--'li

b

Horm Res Paediatr 2014:81:217-225
DOI: 10.1159/000357730



idiopathias intracanialis nyomasfokozodas diagnosztikus

kritériumok

 Papillabdéma (protruzid) <7

e Negativ neuroldgiai status
(agyidegtlinetek kivételével)

e Negativ (kontrasztos) MR, MR
angiografia (nincs sinus
thrombosis, intracarnialis
térsz(kité folyamat)

e ,Emty sella” <

e Negativ liguorlelet emelkedett
lumbalis ligornyomassal (=250
vizmm) (normal: 200 alatt)

El6emelkedd papilla és a n. opticus kanyargdssaga

AJMNR Am J Neuroradiol 32:1986—93



SMCompressedia: 1. 1 J Neuroradiol 32:1986-93 |

* Emty sella



idiopathias intracanialis nyomasfokozodas- etiologia

e kialakulasanak (pato)mechanizmusa ismeretlen

o A feltételezett okok kozott felvetik
e a,megnovekedett agytérfogatot” agyodema (?)

 aliquor-volumen emelkedését (akar tultermel8dés, akar a felszivodas
csokkenése miatt — véna-szikuilet??)

e (theory unifying various neuroendocrine effects on the mineralocorticoid

receptor (MR) to explain a possible mechanism for the increased production
and ICP in secondary PTCS)
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Atipusos helyen vérzést latsz (plane ha
fiatal n6r6l van szd) gondolj sinus
thrombosisra!




Koponyaliri vénas (sinus) trombozis
(621 beteg, Stroke. 2004;35:664)

Az Osszes beteg 74.5% no volt
Vezet6 tunet a fejfajas 88.8% (pangasos papilla 28.3%)
A betegek 79% tunetmentes 16 hdonappal a thr. utan
(fele paraneoplasias)
Recurrald sinus (vagy egyeb) thrombosis 2.2% (!)
Riziko tenyez6(?): thrombofilia 34.1%, fogamzasgatlo 54.3%
Kezelés: heparin biztonsagos (szilkseges?)




|diopathias intracanialis nyomasfokozodas

tunetel

e A tartdésan emelkedett intracranialis nyomasal és papilla-6démaval
magyarazhatok

 Emelkedett inracranialis nyomas tlnetei:
e Fejfajas
e Horizontalis tekintéskor diplopia (n. abducens? — ,,Dorello csatorna (?)
e Pulzald tinnitus

Szédulékenység

e Hanyinger, hanyas



Dorello csatorna: ligamentum sphenopetrosum (a processus
clinoideus posteriortdl az os petrosumhoz halad) alkotja.
Ebben a csatornaban a n. abducens kotdszoveti szalagokkal
rogzitett, ezért intracranialis nyomasfokozodas esetén, ha az
agytorzs caudalisan dislocalodik a n. abducens itt karosodhat,
ez magyarazza az intracranialis térsz(kitd folymatokban
(ritkan) kialakuld egy- vagy kétoldali n. abducens paresiseket.
(Horanyi B Neurologia, Medicina 1961 utan).



ldiopathias intracanialis nyomasfokozodas
A Nemzetkozi Fejfajas Tarsasag legujabb klasszifikacioja (The International
Classification of Headache Disorders (ICHD) 3rd edition [beta version]

” ((l

 “Nem vascularis eltéréseknek tulajdonitott” (“Headache attributed to non-
vascular intracranial disorder”) kategdriaba sorolja

e “A cerebrospinalis folyadék (liquor cerebrospinalis) emelkedett
nyomasahoz kapcsolddo fejfajas”-ként — definialja (“Headache attributed to
increased cerebrospinal fluid pressure”)

e “Az idiopatias intracanialis nyomasfokozodassal magyarazhato fejfajasnak
nincs specifikus jellegzetessége (“Headache attributed to idiopathic
intracranial hypertension (lIH) lacks specific features”

e Fontos valtozas a korabbiakhoz, hogy a hormonalis valtozasokhoz,
gyogyszerek szedéséhez (pl. tetracyclinek, nitrofurantoin, excessziv A-
vitamin bevitel, szteroid kezelés/vagy megvonds okozta fejfajast kiilon
entitasba sorolja



idiopathias intracanialis nyomasfokozodas- kezeles
e Testsulycsokkentés — akar sebészeti beavatkozas (,,gyomorgylrid”)

e Testsulycsokkentéssel kombinalt acetazolamid kezelést (fokozatosan
emelve a maximalisan toleralt dézisig, atlagosan 2.5 g/nap tartjak legujabb
vizsgalatok alapjan elsé vonalbeli kezelésének

e improved quality of life
e reduced papilledema grade

° improved vision (The Neuro-Ophthalmology Research Disease Investigator
Consortium (NORDIC) IIH Study is published online April 22, 2014, JAMA.

e Szteroid (?)



Ha a fogyas és gyogyszer nem haszna

* A konzervativ kezelés sikertelensége, illetve fenyegetd sulyos
visusromlas esetén sebészeti beavatkozasok is szoba johetnek
* n. opticus-hively bemetszése (252 bemetszes) utan visus javult 80%-ban)
e lumboperitonealis shunt (31 eset) : visus javult 44%-ban
e ventriculoperitonealis shunt (44 eset): visus javult 39%-ban
e Feldon SE. Neurosurg Focus. 2007

e Az ismételt lumbalpunkciokat ma mar nem fogadjak el hatékony
kezelésként



Osszefoglalds

o Primer pseudotumor cerebri szindroma” Idiopathias intracanialis
nyomasfokozddas oka tovabbra is ismeretlen

* Pervalencidaja a fiatal, fogamzo képes koru obes n6k szamanak
emelkedésével ndvekszik

e Evidenciakon alapulo kezelése acetazolamid adasa (plusz fogyas)
* Ha a gyogyszer nem hasznal, opticus-htively bemetszés, liquor-shunt
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