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Omfattning av kunskapsstodet

Syfte

Ett forhojt intrakraniellt tryck kan leda till svullnad av synnervspapillerna och med tiden utveckling av
synnervsatrofi med irreversibel synskada. Syn- och 6gonstatus ar helt centrala for bedémningen av
patienten med idiopatisk intrakraniell hypertension (lIH). Resultatet av 6gonundersékningarna har
ofta direkt betydelse for val av behandlingsstrategi.

Syftet med detta dokument &r att ge ett stod till 6gonsjukvarden for att pa ett enhetligt satt bedoma
och folja patienterna med IIH.

Vid IIH samarbetar flera vardgivare inom olika specialiteter kring patienten. | regel haller neurolog
eller barnneurolog i diagnostik och behandling av det forhéjda intrakraniella trycket, medan
ogonspecialisten bidrar med bedémning av syn- och 6gonstatus bade i diagnosskedet och
uppfoéljningen.

Detta dokument berér endast den oftalmologiska delen av sjukdomen. Det som handlar om etiologi,
riskfaktorer, utredning, diagnostisering med mera beskrivs darfor relativt kortfattat. Alla inblandade
vardgivare bor sakerstélla sa langt det ar mojligt att informationen om sjukdomen och betydelsen av
utredning och behandling forstas av patienten. For 6gonsjukvardens del géller detta sarskilt
sjukdomens konsekvenser for synen. Sarskild hansyn bor tas till barn och ungdomar, med anpassad
information, garna med bildstdd.

Personcentrerat och sammanhallet vardférlopp

Ange lankar till eventuellt Personcentrerat och sammanhallet vardforlopp relaterat till aktuellt
hélsotillstand.

Exempel:
Nationellt kliniskt kunskapsstod:

e Stroke och TIA — tidiga insatser och vard, personcentrerat och sammanhallet vardforlopp

e Stroke och TIA — fortsatt vard och rehabilitering, personcentrerat och ssammanhallet
vardforlopp

Standardiserat vardforlopp vid

Ange lankar till eventuellt standardiserat vardférlopp vid cancer fér aktuellt halsotillstand.
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Andra relaterade kunskapsstod

Ange de kunskapsstod som tagits fram inom nationellt system for kunskapsstyrning som ar
relaterade till det aktuella kunskapsstodet. (Ange andra kunskapsstod, till exempel Socialstyrelsens
riktlinjer, under rubriken Relaterad information langre ner i innehallsstrukturen.)

Exempel:
Nationellt kliniskt kunskapsstod:

e Stroke och TIA — tidiga insatser och vard, personcentrerat och sammanhallet vardforlopp

e Stroke och TIA, uppfdljning, kliniskt kunskapsstod

Om halsotillstandet

Vid IIH har patienten ett forhojt intrakraniellt tryck utan att orsaken ar kand. Diagnosen stalls efter
att lakare har uteslutit andra orsaker till intrakraniell hypertension enligt sarskilda kriterier. [1]

IIH forekommer bade hos vuxna och barn. Incidensen i den vuxna befolkningen &r cirka 1-2/100 000
invanare per ar och ses framfor allt hos postpubertala flickor med 6vervikt och kvinnor i aldern 20-44

o

ar.

Vanliga symtom vid IIH ar

* daglig huvudvark

* synobskurationer (6vergaende sekundkorta synbortfall)
* ryggvark

* nackvark

* pulserande tinnitus

e yrsel

* fotofobi

* synnedsattning

* dubbelseende.

Det intrakraniella trycket leder i de flesta fall till svullnad av synnervspapillerna, men IIH utan
papillddem férekommer ocksa (sa kallad IHWOP - IIH without papilledema).
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Utredning

Utreda/diagnostisera hos 6gonldkare

Utredning, diagnostisering och uppféljning av en patient med IIH skdts multidisciplinart och det ar
viktigt att alla vardgivare aktivt samarbetar. Neurologen/barnneurologen &r ofta den som styr
behandlingen. P4 6gonmottagningen moter patienten 6gonsjukskoterska/optiker/underskoterska
som utfor de undersokningar som utgor underlag for 6gonldkarens bedéomning av eventuell
paverkanav syn, synfilt och synnervspapillerna. Ogonlikaren bér tydligt rapportera fordndringar av
fynd vid 6gonundersdkningen till behandlande lakare.

Anamnes

| samband med upptéackt av papillddem, samt vid uppféljande besok behoéver 6gonldkaren fraga efter
symtom pa intrakraniell hypertension, till exempel huvudvark, pulsatil tinnitus, visuella
obskurationer, ljuskdnslighet, dubbelseende och synnedsattning. Hos barn bor man aktivt fraga om
forandrat beteende sasom trotthet och irritabilitet.

Status

Ogonstatus bor inkludera minst visus, synfaltsundersékning och fotodokumentation av papillerna
samt OCT:

* Synskarpa (basta korrigerade).

* Fotodokumentation av papillen. Utseendet bor beskrivas och bedémas i férhallande till
normalt papillutseende och foregaende fotografier. Man kan har med férdel anvanda Friséns
gradering av papillédem. | bedémningen bér man vara observant pa att papillsvullnad
utvecklas i mindre grad vid partiell papillatrofi och inte alls vid komplett papillatrof
Bedémningen av Friséngrad kan ocksa variera mellan undersokare.

*  OCT (Optical Coherence Tomography) av papill och makula ger detaljinformation om dels
papillsvullnaden, dels utvecklingen av eventuell forlust av nervfiberlagret och/eller
gangliecellslagret vid IIH [4]. OCT kan ocksa bidra till att gonlakaren far battre uppfattning
av synbortfallet sarskilt nar synfaltsundersékningarna inte blir tillforlitliga eller inte kan
genomforas, till exempel hos barn.

— Det peripapilldra nervfiberlagret (pRNFL) blir fortjockat vid intrakraniell hypertension
och minskar som foljd av behandling av IIH (6 ). Om pRNFL vardet minskar, kan det
bero pa minskning av intrakraniella trycket, men ocksa vara ett tecken pa tilltagande
optikusatrofi. Av den anledningen behdver en férandring av pRNFL korreleras till
synfunktionerna och gangliecellslagerkomplexet (GCL+ eller GCL++) i macula.
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— Tjockleken pa gangliecellslagerkomplexet i macula 6kar inte vid forhojt intrakraniellt
tryck, men minskar vid tilltagande atrofi av synnerven.

Forandringar som choroidala och retinala veck, férandring av papillens kontur och topografi kan
ocksa bedomas med hjalp av OCT vid intrakraniell hypertension.

¢ Synfaltsundersokning bor utféras med statisk automatiserad perimetri av det centrala
synfiltet, till exempel Humphrey 24-2 eller 30-2. Om detta inte kan genomforas av ndgon
anledning, kan man anvinda kinetisk metod, till exempel Goldmann. Andring av
synféltsprogram bor undvikas mellan gangerna. Man bor med fordel ange ett siffermatt pa
grad av synfaltspaverkan, till exempel mean deviation eller visual field index samt bedéma
synfaltstestets tillforlitlighet. Vid bristande tillforlitlighet av synfaltsresultatet bor
undersdkningen géras om. [2]

Ovrigt:

* Andra orsaker till papillédem (till exempel neuroretinit, hypertensiv retinopati) och eventuell
papilldrusen/pseudopapilldédem maste identifieras. Sarskilt viktigt ar detta forstas i
diagnosskedet.

e Forekomst av synlig pulsation i papillens vener talar emot aktuellt forhojt intrakraniellt tryck.

* Fargseendeundersokning liksom afferent och efferent pupillfunktion kan ocksa vara av varde.

* Ogonmotiliteten kan vara paverkad och bér forstds undersékas om patienten rapporterar
dubbelseende. Vanligast dr abduktionssvaghet med indtskelning, men dven vertikal skelning
forekommer. [3]

Handlaggning vid utredning

Om en patient sdker for synsymtom och visar sig ha bilaterala staspapiller, behéver kontakt tas med
medicinsk/neurologisk akutmottagning alternativt barnjour for att snabbt ldgga upp en plan for
utredning.

Utredningen och behandlingen tillhdr normalt neurologspecialistens uppgifter. Ogonldkaren har en
mycket viktig uppgift i att beskriva graden av papillodem, eventuell nedsatt synskarpa och
synfiltspaverkan. Ogonlikaren bér vardera och tydligt férmedla sin bedémning av risken fér
patienten att drabbas av irreversibel synskada.

Vid kraftigt papillédem, sarskilt om 6demet ar blekt eller om synnedséattningen och synfaltspaverkan
ar uttalad bor kirurgisk behandling 6vervagas i akutskedet.
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Laboratorieprover

Likvorundersokning och radiologisk diagnostik dr nodvandig for att kunna stélla diagnos. Detta sker
normalt via utredande klinik (neurologi/internmedicin/barnmedicin/barnneurologi).

Diagnoskod

ICD G932

Behandling

Handlaggning vid behandling

Foérebyggande atgirder/egenvard

Viktminskning ar en viktig del behandlingen. Framhall med empati och stottning mojligheten att
genom viktminskning kunna slippa mediciner och operationer samt minska risken fér permanent
synskada. Har kan med férdel primarvarden kopplas in tidigt.

Lakemedelsbehandling

Lakemedelsbehandlingen skéter normalt specialist i
neurologi/intermedicin/barnmedicin/barnneurologi. Ogonldkaren bér dock férhéra sig om vilken
behandling som pagar och om dndringar i behandlingen har skett mellan beséken med syftet att
kunna aterkoppla hur en sadan har paverkat syn- och 6gonstatus.

Kirurgisk behandling

Operationer for att sdnka det intrakraniella trycket kommer i fraga ndr symtomen progredierar trots
behandling och framfér allt om synen ar hotad.

Vid kraftigt forhojda likvortryck och allvarlig syn- och papillpaverkan kan kirurgi behévas redan i
akutskedet. Ogonlakaren ska férse neurolog och neurokirurg ett tydligt oftalmologiskt underlag infor
beslut om eventuell kirurgisk intervention.

Sjukskrivning

Behandlande lakare sjukskriver vid behov. Det innebar i praktiken att 6gonlakaren séllan dr den som
avgor graden av arbetsoférmaga, om den inte direkt dr kopplad till synnedsattningen.
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Komplikationer

Patienten med IIH riskerar att drabbas av bestdende synskada om papillsvullnaden inte gar tillbaka
tillrdckligt snabbt eller om den kvarstar underbehandlad under langre tid. Ogonlikaren har ansvar for
att halla synnervernas tillstand under uppsikt.

Kontrollintervallen bor anpassas till om syn- och synfaltsresultaten forsamras eller forbattras.

Vid klar forsamring av synfalten bor tatare kontroller planeras in. Glesare kontroller kan accepteras
om synfélten vid upprepad testning ar pa vag att forbattras.

Okad uppmarksamhet for férsamring bér foranleda titare kontroller, tex viktuppgéng, graviditet,
Okade symtom och compliance-problematik.

Nar patienten inte uppvisar nagot papillddem men har farmakologisk behandling for IIH,
rekommenderas halvarsvisa kontroller. Ogonkontrollerna kan avslutas nir sjukdomen bedéms vara
stabil utan behandling. Har bedéms stabilt 6gonstatus som att man som vuxen inte har haft
papillédem under ett ar och som barn (<16 ar) under minst 2 ar utan behandling.
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Komplikationer

Tidsintervall for uppféljning

Papillddemsgrad  Normalt ?:;::::r' ?::::T:er' :re;::::

Atrofisk 4-6 manader Inom 4 veckor

Lag 6 manader 3-6 manader 3-4 manader Inom 4 veckor

Mattligt 3-4 manader 1-3 manader 1-3 manader Inom 2 veckor

Uttalat 1-3 manader Inom 4 veckor
Vardniva

Specialistmottagning for 6gonsjukdomar.

Relaterad information

Grund for rekommendation

Bilaga

Ogonuppfoljning-vid-idiopatisk-intrakraniell-hypertension-(lIH)-grund-for-rekommendation.pdf
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