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Santrauka. Pristatomas 11 m. amziaus mergaités, kuri hospitalizuota dél galvos svaigimo,
diplopijos ir suprastéjusio regéjimo, klinikinis atvejis. Galvos skausmu nesiskundé. Pacien-
tei nustatyta abiejy akiy regos nervo disko edema, iSmatuotas padidéjes intrakranijinis spau-
dimas, galvos magnetinio rezonanso tomografijos ir angiografijos tyrimuose nerasta strukti-
riniy pakitimy galvos smegenyse, stebimi tik iSsigaube optiniy nervy diskai akiy obuoliuose.
Pacienté turéjo viena rizikos veiksni - antsvori, lytinis brendimas jai dar néra prasidéjes. Gy-
dyta dehidratuojanciais vaistais: acetazolamidu ir manitoliu. Dél nepakankamai efektyvaus
medikamentinio gydymo atlikta ventrikuloperitoninio Suntavimo operacija, po kurios in-
trakranijinés hipertenzijos klinika iSnyko. Po mety stebéjimo pacientés buklé patenkinama,
komplikacijy dél sunto nebuvo, intrakranijinés hipertenzijos klinika nerecidyvavo, taciau
abiejose akyse stebima regos nervo disko atrofija ir tinklainés nerviniy skaiduly sluoksnio is-
plonéjimas, ryskus regos sutrikimas viena akimi.

Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija vaikams nustatoma retai ir gali pasireiksti maziau
budinga klinika, tad svarbu apie ja pagalvoti, kai pacientas skundziasi net ir nespecifiniais,
bet galimais intrakranijinés hipertenzijos simptomais. Esant progresuojanc¢iam regéjimo su-
trikimui, taikomas skubus operacinis gydymas regai iSsaugoti. Ventrikuloperitoninio Sunta-
vimo operacija veiksmingai mazina intrakranijinés hipertenzijos klinika, tac¢iau ne visada
pasiekiamas visiskas regos atsistatymas.

Raktazodziai: pediatriné idiopatiné intrakranijiné hipertenzija, papiledema, ventrikuloperi-
toninis Suntavimas, klinikinis atvejis.

IVADAS

niausi ligos simptomai yra galvos skausmas, regéjimo su-
trikimai, papiledema, tinitas [4]. Taciau vaikams iki lytinio

Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija (IIH) (dar vadinama
smegeny pseudotumoru (pseudotumor cerebri)) yra retas
neurologinis sutrikimas, pasireiSkiantis intrakranijinio
spaudimo padidéjimu, kuris diagnozuojamas atmetus kitas
intrakranijinés hipertenzijos priezastis [1]. Dazniausiai Sia
liga serga nutukusios reprodukcinio amziaus moterys, ta-
¢iau ji diagnozuojama ir vaikams, vyrams, nenutukusiems
ir vyresnio amziaus zmonéms [2]. Ligos patogenezés teo-
rijos remiasi veninés smegeny apykaitos sutrikimais, le-
mianciais intrakranijinio spaudimo padidéjima [3]. Daz-
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brendimo biina nustatomas ir netipinis klinikinis ligos pa-
sireiSkimas [5]. Diagnostika remiasi papiledemos nustaty-
mu, padidéjusiu liumbalinés punkcijos spaudimu ir nor-
maliais vaizdiniais bei neurologiniais tyrimais [6]. Ligos
gydymas remiasi konservatyviomis priemonémis - svorio
mazinimu, medikamentine terapija karboanhidrazés inhi-
bitoriais - acetazolamidu ir neurochirurginémis operacijo-
mis, i$ kuriy dazniausios - regos nervo dangalo fenestraci-
ja ir smegeny skyscio Suntavimas [7].

Idiopatinés intrakranijinés hipertenzijos terminologija
yra paini ir daznai vartojama netiksliai. Neteisingas termi-
ny vartojimas gali turéti jtakos diagnostikos ir gydymo
procesui. ITH daznai vadinama smegeny pseudotumoru
(pseudotumor cerebri). Dabar pseudotumor cerebri sin-
dromas (PTCS) yra patikslintas ir apibrézia bet kokios
etiologijos intrakranijinio spaudimo padidéjima [6]. In-
trakranijiné hipertenzija skirstoma i du tipus: pirmini, ku-
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riam priskiriama ITH, ir antrini, sukeliama kity priezasciy
(1 lentelé) [8]. Pirminé intrakranijiné hipertenzija turéjo
daugybe terminy, o pirmiausia buvo aprasyta 1897 m. vo-
kieciy gydytojo H. Quincke kaip serozinis meningitas [9].
1904 m. M. Nonne $iam sutrikimui davé smegeny pseudo-
tumoro pavadinima, kadangi pacienty simptomai buvo pa-
nasus i ligoniy, turinciy intrakranijinj navika, simptomus
[10]. 1955 m. J. Foley pasiiilé gerybinés intrakranijinés hi-
pertenzijos termina, siekiant iSvengti negatyviy asociacijy
su piktybinémis ligomis [11]. Siais laikais gerybinés in-
trakranijinés hipertenzijos termino rekomenduojama ne-
bevartoti, nes $is sutrikimas blogina gyvenimo kokybe ir
gali biiti apakimo priezastimi [12]. Po serijos regéjimo pra-
radimo atvejy dél Sio sutrikimo praéjusio amziaus astunta-
jame desimtmetyje priimtas idiopatinés intrakranijinés hi-
pertenzijos terminas [8].

IIH jprastai serga nutukusios reprodukcinio amziaus
moterys, paplitimas tarp jy yra 12-20 atvejy 100 000 gy-
ventojy. Bendroje populiacijoje ITH paplitimas daug ma-
Zesnis - 0,5-2 atvejai 100 000 gyventojy [1]. ITH 10 karty
dazniau pasitaiko moterims nei vyrams, o nutukimas padi-
dina ITH issivystymo rizika apie 20 karty [13]. Kudikiams
ir naujagimiams IIH pasitaiko ypac retai, vaikams dazniau
diagnozuojama paauglystéje (12-15 mety), lyginant su
mazesniais vaikais (2-12 mety) [14].

Dél ziniy stokos ir sutrikimo panasumo i pirminius gal-
vos skausmus, tarp jy ir migrena, manoma, kad $i liga gali
buti hipodiagnozuojama. Priesingai, atsizvelgiant i stipry
IIH rysi su nutukimu, spéjama, kad didéjantis populiacijos
nutukimas padidins ir $ios ligos paplitima [15].

Etiopatogenezé

Suaugusiesiems antrinés ITH priezastys nustatomos gana
retai, taciau tarp vaiky 53-77 % atveju $i liga nustatoma
kaip pagrindiné [5]. Antriné intrakranijiné hipertenzija
skiriasi nuo pirminés tuo, kad ji praeina pasalinus priezasti
[8].

Nustatytas rysys su jvairiais faktoriais, kurie gali sukel-
ti, paskatinti ar pabloginti ITH eiga. Tai yra ivairiis vaistai
(tetraciklinai ir jo derivatai, ciklosporinas, litis, nalidiksino
rugstis, nitrofurantoinas, levonorgestrelis, tamoksifenas),
endokrininiai sutrikimai (hipotirozé, augimo hormono
perteklius, Adisono liga, greitas kortikosteroidy nutrauki-
mas, anaboliniai steroidai), vitamino A perteklius [16] ir
sisteminés buklés (policistiniy kiausidziy sindromas, obst-
rukciné miego apnéja, anemija, Turnerio sindromas)
(1 lentelé) [2, 6, 17].

Nors kai kurios paminétos buklés ir vaistai, remiantis
keliy studijy rezultatais, suteikia jtikinama pagrinda juos
sieti su ITH, visgi daugumai faktoriy truksta studijomis pa-
gristos asociacijos su sia liga [2, 5, 18].

Literatiiroje yra duomeny apie pasireiSkusi PTCS, ser-
gant Laimo liga, nors §i asociacija yra gana reta. Pacien-
tams jprastai pasireiskia sisteminiai simptomai - galvos
skausmas, pykinimas, vémimas, véliau iSmatuojamas pa-
didéjes IKS, nustatoma papiledema. Laimo ligos atveju ce-
rebrospinaliniame skystyje iprastai randama pleocitozé,
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1 lentelé. Pseudotumor cerebri sindromas. Klasifikacija ir
priezastys

Pirminis PTCS
+ Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija
Antrinis PTCS

- Smegeny veningés sistemos pakitimai

» Veniniy anciy trombozé

» Abipusé jungo veny trombozé arba ligavimas

» Vidurinés ausies arba speninés ataugos infekcija

» Padidéjes spaudimas desiniosiose Sirdies ertmése

» Virsutinés tusc¢iosios venos sindromas

» Arterioveninés fistulés

» Sumazéjusi CSS absorbcija dél ankstesnés intrakrani-
jinés infekcijos ar subarachnoidiné hemoragija

» Hiperkoaguliacinés buklés

+ Vaistai

» Antibiotikai
= Tetraciklinai, doksiciklinai, minociklinai,
nalidiksino riigstis, nitrofurantoinas
» Hormonai
= Zmogaus augimo hormono perteklius
= Tiroksinas (vaikams)
= Levonorgestrelis
= Anaboliniai steroidai
» Vitamino A hipervitaminozé
» Ilgalaikio kortikosteroidy vartojimo nutraukimas
» Litis
» Chemoterapija
= Tamoksifenas

» Sveikatos sutrikimai

» Endokrininiai sutrikimai
= Adisono liga
= Hipoparatiroidizmas
» Hiperkapnija
= Miego apnéja
= Pikviko sindromas (nutukimo-hipoventiliacijos
sindromas)
» Anemija
» Turnerio sindromas

PTCS - pseudotumor cerebri sindromas, CSS - cerebrospinali-
nis skystis.

kuri néra budinga ITH. Aprasytuose atvejuose dauguma
pacienty su Laimo liga ir padidéjusiu IKS buvo vaikai, to-
dél endeminiuose neuroboreliozés regionuose sitiloma Sia
liga jtraukti  diferencinés diagnostikos sarasa, tiriant vai-
kus su neaiSkios priezasties intrakranijine hipertenzija
[19].

Pagrindinis ITH ligos poZymis - padidéjes intrakraniji-
nis spaudimas (IKS), taciau néra aiskus jo iSsivystymo me-
chanizmas. Taip pat abejojama, kad tai yra vieno etiologi-
nio faktoriaus padarinys. IKS padidéjima sukeliantys ant-
riniai mechanizmai gali skirtis, priklausomai nuo tikrojo
etiologinio veiksnio [1]. Pagrindinés ITH patogenezés te-
orijos yra susijusios su sutrikimais smegeny veninéje apy-
kaitoje: 1) padidéjusi cerebrospinalinio skyscio (CSS) ga-
myba; 2) sumazéjes CSS drenazas; 3) padidéjes spaudimas
veniniy anciy sistemoje [3].

Pagrindinis smegeny skyscio (SS) Saltinis yra gyslinis
rezginys (plexus choroideus), kuris pagamina apie 2/3 viso
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SS, likusi tre¢dali gamina ependimos lastelés ir, galimai,
hematoencefalinis barjeras. Didziausias démesys skiria-
mas gyslinio rezginio tyrinéjimui. Manoma, kad CSS sek-
recija padidéja, didéjant plexus choroideus ar jo aktyvu-
mui, visgi, tiriant ITH pacientus, makroskopiskai gyslinio
rezginio hipertrofijos nerandama [1]. CSS hiperprodukcija
randama sergant gyslinio rezginio papiloma ir difuzine
gyslinio rezginio gaureliy hipertrofija [20]. Sios biiklés su-
kelia hidrocefalija, kuri, sergant ITH, nenustatoma. Visgi,
diagnozuojant ITH, bitina ekskliuduoti gyslinio rezginio
navikus [3].

Mechanizmai, kontroliuojantys smegeny skyscio dre-
naza, néra gerai suprasti, taciau visuotinai priimta, kad SS
nutekéjimas per arachnoidines granuliacijas | veninius an-
¢ius atlieka svarby vaidmenj. Naujausiais tyrimais nusta-
tyta, kad CSS gali drenuotis limfagyslémis, einan¢iomis
per akytaja plokstele, ir galviniais nervais [1]. Ilga laika
buvo manoma, kad centriné nervy sistema (CNS) neturi
limfinés sistemos, taciau Sie tyrimai tai paneige, dabar si
sistema vadinama glimfatine sistema. Glimfatinis kelias
nurodo, kad smegenyse vyksta skys¢iy mainai tarp SS po-
voratinkliniame tarpe ir audiniy skyscio [21]. Kai kurie
vaikai turi arachnoidiniy granuliacijy ageneze, taciau $is
sutrikimas ne visada pasireiskia CSS padidéjimu. Tai lei-
dzia manyti, kad yra alternatyviy funkcionuojanciy SS nu-
tekéjimo keliy [1].

CSS absorbcija arachnoidinése granuliacijose yra tie-
siogiai proporcinga spaudimo gradientui veniniy anciy sis-
temoje ir subarachnoidiniame tarpe ir atvirksciai propor-
cinga tékmés pasipriesinimui [22]. Dél sutrikusio veninio
ir CSS spaudimo gradiento mazéja SS absorbcija, kuri di-
dinaIKS ir spaudima veniniuose anciuose [3]. Sergant ITH,
budinga veniniy anciy stenozé ir padidéjes spaudimas gal-
vos veningje sistemoje. Sumazinus IKS, sie sutrikimai is-
nyksta, todél labiau tikétina, kad veniniy anciy stenozé yra
ITH pasekmé, o ne priezastis [1].

Nors ITH patogenezé lieka nezinoma, yra kelios aiskiai
su Sia liga koreliuojancios buiklés. Pagrindinés is jy - nutu-
kimas ir moteriska lytis [5, 6]. Tiriama nutukimo, lytiniy ir
augimo hormono jtaka, sutrikusio vitamino A metaboliz-
mo reikSmé [1].

Tarp suaugusiyjy nutukimas yra budingas daugumai
IIH ligos atveju, kas leidzia daryti prielaida, kad Sios bik-
1és turi stipry rysj [17]. Manoma, kad, didéjant abdomina-
linei masei, kylantis intraabdominalinis spaudimas didina
béjimai, kai, mazéjant svoriui, geréja pacienty buklé. Vis-
gi, remiantis Sia teorija, bty galima tikétis didelio ITH pa-
plitimo tarp nutukusiy asmeny, tarp ju ir vyry, tac¢iau IIH
sergama gana retai ir ji pasireiskia daugiausia moterims
[1]. Vaiky nutukimas turi silpna rysj su Sia bukle. Remian-
tis atliktais tyrimais, tik 30 % IIH serganciy vaiky buvo nu-
tuke [5]. Kitame tyrime buvo tiriama 40 pediatriniy ITH pa-
cienty, suskirs¢ius juos i skirtingas amziaus grupes:
3-11m., 12-14 m. ir 15-17 m. Atitinkamai 43, 81 ir 91 %
i$ jy buvo nustatytas nutukimas. Si studija parodé, kad vy-
resnio amziaus pediatriniai ITH pacientai dazniau buina nu-
tuke [24].

Tarp suaugusiyjy Si liga moterims diagnozuojama
10 karty dazniau nei vyrams [3]. Taciau tarp jaunesnio am-
ziaus vaiky ITH pasireiSkia vienodai daznai tiek berniu-
kams, tiek mergaitéms. Tarp vyresnio amziaus vaiky dau-
guma pacienty yra moteriskos lyties. 3-11 mety amziaus
grupéje 50 % pacienty yra mergaités, 12-14 mety amziaus
grupéje 88 % pacienty - mergaités ir 15-17 mety amziaus
grupéje 100 % pacienty - mergaités [24]. Tikétina, kad ITH
iSsivystyti yra svarbiis lytiniai hormonai, remiantis tuo,
kad jprastai liga pasireiskia reprodukcinio amziaus mote-
rims, o vaikams prepubertiniu laikotarpiu ligos pasireiski-
mas nuo lyties nepriklauso [5]. IIH sergantiems vyrams
dazniau pasireiskia simptomai, susij¢ su testosterono tra-
kumu ir obstrukcine miego apnéja [25].

Remiantis $iais duomenimis, siejanciais nutukima ir
moteriska lytj su IIH pasireiskimu, galima daryti iSvada,
kad paaugliy rizikos veiksniai yra panasis i suaugusiyjy.
Priesingai, tikétina, kad vaikams iki lytinio brendimo
(3-11 m.) ITH issivystyma lemia kitokie mechanizmai nei
suaugusiesiems [5].

Klinika

Ligos klinikinis pasireiskimas tarp pacienty varijuoja
(2 lentelé). Badingiausias IIH simptomas - galvos skaus-
mas, pasireiskiantis 75-94 % pacienty [1, 26]. Dazniausiai
tai yra pirmas simptomas, dél kurio pacientai kreipiasii gy-
dytoja [4]. Galvos skausmo pobudis varijuoja, pacientai ji
apibudina kaip spaudzianti, lokaliai pulsuojanti, vienpusi
ar abipusi, pasireiskiantj kaktos, retroorbitalinéje srityse
arba apimantj visa galva [1, 3]. Ligai progresuojant, galvos
skausmo epizodai daznéja, skausmas intensyvéja. Kartais
galvos skausmas gali biiti panasus i kitus pirminio galvos
skausmo sutrikimus, tokius kaip migreninio pobudzio
skausmai, Sakneliniai skausmai. Kai kuriems pacientams
migreninio tipo galvos skausma lydi pykinimas, fotofobija
ir (ar) fonofobija [3]. Migreninis galvos skausmo fenotipas
skatina perteklini analgetiky vartojima, kuris pastebimas
daugiau nei trecdaliui IIH pacienty [27]. Daliai pacienty
per didelis analgetiky vartojimas komplikuojasi vaisty su-
keltu galvos skausmu [1]. Jei galvos skausmas pablogéja
rytais, pasilenkus, kosint ar stanginantis, jauciant retrobul-
barinj skausma ir (ar) iizima ausyse, tikétina priezastis - in-
trakranijiné hipertenzija. Siems pacientams galvos skaus-

2 lentelé. Idiopatinés intrakranijinés hipertenzijos simptomai
ir pasireiskimas tarp pacientu

Simptomai Pacientai (%)
Galvos skausmas (progresuojantis) 75-94 %
Regéjimo uztemimas 68-72 %
Tinitas 52-60 %
Nugaros skausmas 53 %
Galvos svaigimas 52 %
Kaklo skausmas 42 %
Regos praradimas 32%
Kognityviniai sutrikimai 20 %
Sakneliniai skausmai 19 %
Diplopija (jprastai horizontali) 18 %
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3 lentelé. Diagnostiniai idiopatinés intrakranijinés hipertenzijos kriterijai

1. Butini ITH diagnostiniai kriterijai*

A. Papiledema

atlikti, atliekama galvos KT su kontrastu.
D. Normali CSS sudétis

(2250 mmH,0, jei vaikas neseduotas ir nenutukes)

B. Normalus neurologinis istyrimas (iSskyrus VI galvinio nervo pazeidima)

C. Neurovaizdiniai tyrimai: normali smegeny parenchima be hidrocefalijos, naviky, struktiiriniy pakitimy, galvos minkstyjy
audiniy paburkimo ar veniniy anciy trombozés galvos MRT, su ir be Gd, ir MRV jei MRT kontraindikuotina ar negalima

E. Padidéjes pradinis LP spaudimas: >250 mmH,O suaugusiesiems ir 2280 mmH,O vaikams iki lytinio brendimo

2. ITIH be papiledemos diagnostiniai kriterijai

pazeidimui.

- Jei néra papiledemos, IIH gali biiti diagnozuojama, esant B-E kriterijams ir vienpusiam ar abipusiam VI galvinio nervo

1) tuscias turkiabalnis
2) uzpakalinés akies obuolio dalies suplokstéjimas

4) skersinio veninio ancio stenozé

+ Jei néra papiledemos ir VI galvinio nervo pazeidimo, ITH diagnozé gali buti svarstoma, esant B-E kriterijams ir bent 3 i$
iSvardinty vaizdiniy tyrimy radiniy, budingy padidéjusiam intrakranijiniam spaudimui:

3) regimojo nervo issiplétimas su arba be regimojo nervo vingiuotumo

Pastaba. *ITH diagnozé neabejotina, esant A-E kriterijams.

Diagnozé laikoma galima, jei yra A-D kriterijai, bet CSS spaudimas yra Zemesnis nei nurodytas.
IIH - idiopatiné intrakranijiné hipertenzija, MRT - magnetinio rezonanso tomografija, Gd - gadolinis, MRV - magnetinio rezonanso
venografija, KT - kompiuteriné tomografija, CSS - cerebrospinalinis skystis, LP - liumbaliné punkcija.

mas dazniausiai sumazéja atlikus liumbaling punkcija (LP)
ir paémus likvoro [28].

Vienpusis ar abipusis regéjimo uztemimas pasitaiko
68-72 % 1IH pacienty [1, 26]. Sutrikus mikrocirkuliacijai
optinio nervo galvoje, aplinkiniai audiniai paburksta ir at-
siranda praeinanti iSemija, dél kurios aptemsta rega [29].
Praeinantys regéjimo uztemimai néra specifinis papilede-
mos pozZymis, taciau jie buina su kitais optinio nervo sutri-
kimais. Vienas labiausiai gyvenimo kokybe mazinanciy li-
gos pasireiskimy - regéjimo praradimas [17]. Per pirmuo-
sius ligos metus 1-2 % naujy ITH serganciy pacienty pra-
randa regéjima [30], o ligos eigoje apanka mazdaug trec-
dalis [31]. Pastebéta, kad Sia liga sergantys vyrai regéjima
praranda dazniau nei tipinis pacientas - nutukusios mote-
rys [18].

Tinitas, arba spengimas ausyse, - daznai pasitaikantis
IIH simptomas [26, 31], taciau dalis pacienty, kai jy nepa-
klausia, gali jo nejvardinti [2]. Uzimas ausyse gali biti pul-
suojantis, vienpusis ar abipusis, nuolatinis ar protarpinis.
Daznai jis pasunkéja naktj ir gali buti toks garsus, kad ji
girdi Salia esantys zmonés [32]. Tinitas iprastai praeina,
pirstais uzspaudziant viding jungo vena priesingoje puséje.
Tai leidzia manyti, kad Sis simptomas yra veninés kilmés.
Tikétina, kad pulsuojantj ausy spengima sukelia turbulen-
tiné kraujo tékmé stenozuotame skersiniame veniniame
antyje [33].

Pacientams pasitaiko ir kity simptomy - nugaros
skausmas, galvos svaigimas, kaklo skausmas, kognityvi-
niai sutrikimai, Sakneliniai skausmai, horizontali diplopija
(2 lentelé) - visgi né vienas i$ Siy simptomy néra patogno-
minis ITH [1, 3]. Ligos pradzia gali buti ir asimptomé - vie-
name tyrime 6 % pacienty su ITH diagnoze neturéjo jokiy
nusiskundimy [31].
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Vaikams dazniausiai pasireiskiantys simptomai yra
galvos skausmas, pykinimas, vémimas, neryskus maty-
mas, diplopija, kaklo rigidiSkumas. Vaikai gali iSsakyti ba-
dingus regéjimo sutrikimus - praeinantj regéjimo uztemi-
ma, fotofobija, mirgéjima akyse. Galvos skausmas yra
dazniausias simptomas tarp vaiky, pasireiskiantis 62-91 %
pacienty [5]. Visgi kai kurie pacientai galvos skausmo ne-
jaucia [34] arba jie yra per mazi, kad galéty tai pasakyti.
Néra suprasta, dél kokios priezasties kai kurie vaikai gal-
vos skausmo nejaucia net ir esant padidéjusiam intrakrani-
jiniam spaudimui.

Viename tyrime buvo lyginta galvos skausma jaucian-
¢iy ir nejaucianciy pediatriniy IIH pacienty simptomai ir
prognozé. Buvo tirta 12 vaiky be galvos skausmo ir 29 vai-
kai su galvos skausmu. Pastebéta, kad galvos skausmo ne-
jaucianciy grupéje pacientai yra jaunesni (vidurkis atitin-
kamai 7,3 ir 9,5 mety amziaus), linke turéti daugiau neuro-
loginiy pozymiy (33 % ir 10 %) ir turi 10 karty didesn¢ ak-
losios démés padidéjimo ar perimetro defekty rizika (50 %
ir5 %). Trecdalis Siy pacienty negrjztamai praranda regéji-
ma (atitinkamai 33 % ir 3 %) [35].

Diagnostika

Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija vis dar daznai bana
nediagnozuojama arba diagnozuojama netiksliai. D¢l Sios
priezasties svarbu zinoti aiSkius diagnostinius kriterijus, lei-
dzianc¢ius nustatyti sutrikima ir rekomenduoti efektyviau-
sius ligos suvaldymo buidus. Dabar klinikinéje praktikoje
naudojami modifikuoti Dandy kriterijai, pasitlyti D. Fried-
man ir paskutini karta atnaujinti 2013 m. (3 lentelé) [6].
Daugéjant tyrimy ir Ziniy apie $j sutrikima, aiskéja su-
pratimas, kad ITH skiriasi tarp vaiky ir suaugusiyjy. Siek-
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dami geriau suprasti Sios ligos i$sivystyma ir ja tiksliau
diagnozuoti vaikams, L. Rangwala ir G. Liu (2007) pritai-
ké modifikuotus Dandy kriterijus prepubertinio amziaus
vaikams [36]. 2010 m. buvo atlikta didelé studija, tirianti
vaiky CSS spaudimo normas [37], pagal kurios duomenis
diagnostiniuose ITH kriterijuose buvo patikslinta pradinio
LP spaudimo norma vaikams iki lytinio brendimo [6].

Gydymas

Triksta randomizuoty klinikiniy tyrimy, atlikty su ITH ser-
ganciais vaikais, tad Sios ligos gydymo taktika remiasi re-
komendacijomis suaugusiesiems. Pagrindinis gydymo
tikslas - sumazinti IKS, siekiant i§saugoti regéjima ir kon-
troliuoti simptomus. Labai svarbu atidziai istirti bet kokias
galimas etiologines priezastis ir jas gydyti, kadangi tarp
mazy vaiky daugiau negu pusei pacienty $i liga nustatoma
kaip pagrindiné [5]. Iprastai pirmiausia skiriamas medika-
mentinis gydymas, chirurgines intervencijas paliekant tam
atvejui, kai IKS nepavyksta suvaldyti vaistais, taip pat pa-
cientams, kuriems gresia regos praradimas. Nutukusiems
pacientams rekomenduojama ir svorio mazinimo dieta.
Dauguma pediatriniy pacienty gerai atsako i gydyma, visgi
keliems procentams serganciyjy pasireiskia negriztamas
regos praradimas [38].

Remiantis 2018 m. idiopatinés intrakranijinés hiper-
tenzijos gydymo rekomendacijomis, iSskiriami trys pa-
grindiniai ligos suvaldymo principai [7]:

1) gydyti numanomas etiologines priezastis;

2) iSsaugoti regéjima;

3) kontroliuoti galvos skausmo pasireiskima.

Kadangi negriztamas apakimas yra sunkiausia ligos
komplikacija, galinti ivykti tiek ligos pradzioje, tiek po ke-
leriy mety, rekomenduojama, renkantis gydymo buda, pir-
miausia atsizvelgti i esamus regéjimo sutrikimus ir jy pro-
gresavima [39].

1 principas — galimy etiologiniy prieZasciy gydymas

Tipiniams IIH atvejams vienintelé liga modifikuojanti te-
rapija yra svorio mazinimas [40]. Ja reikéty pasitlyti vi-
siems pacientams, kuriy KMI - >30 kg/m?. Néra aiskiai zi-
noma, kiek procenty reikia sumazinti kiino svori, norint
pasiekti ligos remisija. Naujai diagnozuota ITH siejama su
5-15 % svorio padidéjimu per paskutiniuosius metus [17],
kitame tyrime ligos remisija buvo pasiekta kiino svorj vi-
dutiniskai sumazinus 15 % [40]. Pacientams sunkiausia is-
laikyti ilgalaike svorio kontrolg, prizitrint savo gyvenimo
buda ir dieta, tad didéja bariatrinés chirurgijos vaidmuo il-
galaikiam svorio valdymui. Nenutukusiems (t. y. netipi-
niams) pacientams pirmiausia siiloma dar karta patikrinti
galimas etiologines priezastis (1 lentelé). Néra zinoma, ar
svorio priaugimas ir netekimas turi jtakos siy pacienty li-
gos eigai [7].

2 principas — regéjimo issaugojimas

Greitai prastéjant regéjimui ir esant didelei apakimo rizi-
kai, renkamasi skubi chirurginé gydymo taktika. Siekiant

iSsaugoti rega, naudinga atlikti liumbaling punkcija ir pa-
imti Siek tiek SS, kol bus parinktas chirurginis gydymas
[7]. 2017 m. buvo atlikta didelé sisteminé IIH gydymo ap-
zvalga, apimanti duomenis nuo 1985 iki 2014 m. Studijoje
nagrinéti 728 atvejai, 341 pacientui buvo atlikta regos ner-
vo dangalo fenestracija (angl. optic nerve sheat fenestra-
tion, ONSF), 128 pacientams - liumboperitoninis Suntavi-
mas, 72 pacientams - ventrikuloperitoninis Suntavimas,
155 pacientams - veniniy anc¢iy stentavimas ir 32 pacien-
tams - bariatriné chirurgija. ONSF efektyviausiai pagerino
regéjimo sutrikimus, o CSS Suntavimas turéjo geresnj at-
saka i galvos skausmo sumazinima. Veniniy anciy stenta-
vimas efektyviai sumazino ir regéjimo sutrikimy, ir galvos
skausma, taip pat turéjo maziausia komplikacijy ir recidy-
vy rodiklj, taciau reikalingas ilgesnis stebéjimo laikotar-
pis. Bariatriné chirurgija parodé gana auksta komplikacijy
skaiciy, lyginant su kitomis intervencijomis. ONSF proce-
diira yra pigiausia [41].

Regos nervo dangalo fenestracija - tai procedura, kai
regos nervo dangale padaromas pjuvis, leidziantis nutekéti
SS, ir taip sumazinamas spaudimas j regos nerva, sukelian-
tis papiledema. ONSF daznai naudojama Gimiam ir sun-
kiam arba greitai progresuojanciam ir i medikamentinj gy-
dyma neatsakanciam regéjimo praradimui gydyti [42].
Svarbu pazyméti, kad §i operacija néra skirta sumazinti
IKS. Si procediira turi mazesnj komplikacijy dazni, lygi-
nant su Suntavimu [5].

Smegeny skyscio Suntavimas rekomenduojamas pa-
cientams su prastai kontroliuojamu galvos skausmu ir ne-
atsakant j papiledemos gydyma ONSF. SS suntavimo pro-
cediros gali biiti ventrikuloperitoninés, liumboperitoninés
ir, re¢iau, ventrikuloatrialinés. Rekomenduojami ventri-
kuloperitoniniai Suntai dél retesnio revizijy skaiciaus, lygi-
nant su liumboperitoriniais Suntais [41]. Ventrikuloperito-
ninis Suntavimas - tai procediira, kai jvedami du kateteriai:
vienas - | smegeny skilveliy sistema, kitas - i pilvaplévés
ertme, kurie sujungiami specialiu voztuvu, reguliuojanciu
SS tekéjima kateteriais [4]. Galimos SS Suntavimo kom-
plikacijos yra pilvo skausmas, Sunto obstrukcija, migracija
ir infekcija, Zemas IKS, subduriné hematoma ir uzpakali-
niy smegeny iSvarza [7].

Atliekant smegeny venografija, IIH pacientams daznai
randama veniniy anciy stenozé, kuri galimai sukelia IKS
padidéjima ir budinga simptomatika. Veniniy anciy stenta-
vimas néra daznai atliekamas, sergant ITH, visgi Sis meto-
das efektyviai mazina regéjimo sutrikimus ir galvos skaus-
ma. Sitlloma 8§ gydymo biida ivertinti iS naujo ir galimai
rekomenduoti ji kaip pirmos eilés chirurgini gydyma sun-
kiems ITH atvejams [41].

Kartotinés liumbalinés punkcijos (LP) tinka greitam,
bet trumpalaikiam IKS sumazinimui, kadangi gyslinis rez-
ginys CSS sekretuoja 25 ml/val. grei¢iu. Taciau jos nere-
komenduojamos siekiant suvaldyti ITH. Taip pat pacientai
pazymi, kad LP didina nerima ir gali buti nugaros skausmo
priezastimi [7].

Farmakologinis IIH gydymas remiasi karboanhidraze
inhibuojanciy vaisty vartojimu, kurie mazina IKS ir papi-
ledema. Pirmojo pasirinkimo vaistas - karboanhidrazés in-
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hibitorius acetazolamidas. IIH gydymo tyrime acetazola-
midas buvo lyginamas su placebo. Acetazolamido grupé
parod¢ statistiSkai reikSmingus duomenis: pageréjo aki-
plocio funkcija, sumazéjo papiledemos laipsnis, pageréjo
gyvenimo kokybé, sumazéjo IKS [43]. Antrojo pasirinki-
mo vaistas - topiramatas yra antiepilepsinis vaistas, pasi-
Zymintis karboanhidraze inhibuojanciu veikimu. Sis vais-
tas turi apetita mazinantj poveiki, tad rekomenduojamas
nutukusiems pacientams [7]. Kartais naudojama acetazo-
lamido ir metilprednizolono kombinacija intraveniskai, ta-
¢iau kortikosteroidai rekomenduojami tik trumpalaikiam
buklés gerinimui [5].

3 principas — galvos skausmo kontrolé

Létinis galvos skausmas yra vienas labiausiai gyvenimo
kokybe veikianciy ligos pasireiskimy [12, 17], todél yra
svarbu ji tinkamai kontroliuoti. Galimas trumpalaikis anal-
getiky, tokiy kaip nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo ar
paracetamolis, vartojimas. Svarbu pabrézti, kad analgeti-
niy preparaty perdozavimas gali tapti antrine galvos skaus-
mo priezastimi [27]. Migreninio fenotipo galvos skausmui
gydyti galima rekomenduoti antimigreninj gydyma. Ta-
¢iau néra patvirtinty galvos skausmo gydymo rekomenda-
cijy ITH sergantiems zmonéms [7].

KLINIKINIS ATVEJIS

11 mety mergaité skundési 2 savaites besitesianciu bendru
silpnumu, galvos svaigimu, nuovargiu, kartotiniais vémi-
mais, dvejinimusi, sutrikusiu regéjimu, ypac kairiaja aki-
mi. Zinoma, kad anks¢iau yra buve vémimai susijaudinus,
profilaktinés apzitros metu tikrinta rega buvo gera. Pa-
cienté gimusi i$ nekomplikuoto néstumo ir gimdymo, ge-
ros raidos. Skiepyta pagal plana. Alergijy, 1étiniy ligy,
traumy nebuvo, vaisty nevartoja. Erkés isisiurbima, gyva-
ny jkandimus, idréskimus neigia. Kontakta su serganciai-
siais infekcinémis ligomis neigia.

Klinikinés apziiiros metu bendra buiklé - patenkinama,
objektyvi somatiniy sistemy apziiira - be patologiniy nu-
krypimy, tigis - 156 cm (75-90 %), svoris - 67 kg (10 kg
daugiau nei 97 procentilé).

Neurologiné apziiira: sutrikusi galviniy nervy veikla:
riboti akiy obuoliy judesiai i Sonus, dvejinasi ziiirint i $o-
nus, susiauréjes akiplotis, susilpnéjusi rega, ypac kairiaja
akimi, apsunkintoje Rombergo pozoje svyruoja. Kitos
neurologinés simptomatikos néra.

Oftalmologinis iStyrimas: mergaité blogai mato abiem
akimis (OU), ypac kairiagja: regos astrumas: desinioji akis
(OD) - 0,5, kairioji akis (OS) - 0,04. Dvejinasi zitrint |
kaire. Nepilnai atveda kairiaja aki i Sona. Konvergencija
kairigja akimi negalima. Tirtas akiplotis: OD nematé
98/120, OS nemate 120/120. Akiy ultragarso tyrimu mato-
mas OU regos nervo disko (RND) paburkimas. Akiy dug-
no tyrime regos nervo diskai prominuoja, hiperemiski, ri-
bos - tusuotos, kraujagyslés - prapléstos, stazinés, vin-
giuotumas - padidéjes, tinklainéje - pavienés taskinés ir
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Strichinés kraujosruvos. ISvada: RND edema, hipermetro-
pija, diplopija.

Galvos smegeny magnetinio rezonanso tomografija su
angiografija: intrasmegeniniy patologiniy dariniy, pakitu-
sio MR signalo zidiniy nematyti. Vidurio linijos strukta-
ros - nedislokuotos. Skilveliy sistema - nedeformuota, ne-
praplésta: Huckmano indeksas - 52,4 mm, III skilvelis -
5,1 mm. Subarachnoidiniai tarpai - nepakite. Kraujagysliy
rekonstrukcijose - patologiniy pakitimy nematyti. Akiy
obuoliuose - iSsigaube optiniy nervy diskai. Apie optinius
nervus per visg akiduobés ilgj - likvoro MR signalo juoste-
Iés. ISvada: galvos smegenyse - be patologiniy pakitimuy,
pakitimai akiduobése - galimos intrakranijinés hipertenzi-
jOs pozymiai.

Preliminari diagnozé: idiopatiné intrakranijiné hiper-
tenzija (pseudotumor cerebri) G93.2.

Hospitalizuota | Vaiky neurologijos skyriy tolimes-
niam istyrimui ir gydymui.

Tyrimai ir konsultacijos

Galvos smegeny kraujagysliy ultragarsinis tyrimas: galvos
arterijy eiga - iprastiné. Kraujotakos rodikliai - kiek auks-
tesni nei iprastai: kraujo tékmés diastoliniai greiciai padi-
déje, nezymiai didesni kairéje nei desinéje. Kiek zemesnis
kraujagysliy rezistentiSkumo (IR) indeksas (0,48-0,58),
tai budinga veninio nutekéjimo sutrikimams, intrakraniji-
nei hipertenzijai.

Elektroencefalograma atitinka norma.

Endokrinologo konsultacija: per 3 mén. priaugo 6 kg,
svoris stipriai auga nuo 9 mety. Objektyviai: amzius -
11 m. 2 mén., tgis - 156 cm (75-90 %), svoris - 67 kg
(10 kg daugiau nei 97 procentil¢). Antsvoris pagal idealy
ugi - apie 20 kg. Lytinio brendimo pozymiy dar néra.

Laboratoriniai tyrimai
Bendras kraujo tyrimas - be patologiniy pakitimy.

Biocheminis kraujo tyrimas: elektrolity koncentracija
(K, Na, Ca, Cl), pH, pCO2, pO2, HCO3, SBE, gliukozé,
kreatininas, kepeny fermenty (ALT, AST) koncentracija,
kreséjimo rodikliai (ADTL, SPA, INR, fibrinogenas) - be
patologiniy pakitimy.

Skydliaukés hormony tyrimas (laisvas tiroksinas ir ti-
rotropinas), hipofizés hormony tyrimas (estradiolis, FSH,
LH, PRL, AKTH, kortizolis) - tyrimy rezultatai atitiko
amziaus norma.

Imunologiniai tyrimai: atliktas Borrelia burgdorferi
(Laimo 1.) IgG ir IgM antikiny nustatymas imunofermen-
tiniu metodu, gauti neigiami IgG antiktinai (<1,0) ir teigia-
mi IgM antikiinai (6,7, norma - <1,0). Atliktas Borrelia
burgdorferi imunoblotas: IgG ir IgM - neigiami. Kadangi
imunobloto tyrimas - neigiamas, daroma iSvada, kad buvo
gautas klaidingai teigiamas IgM antikiiny tyrimas, Laimo
liga mergaitei atmesta.

Remiantis anamneze (2 savaites skundziasi galvos
svaigimu, bendru silpnumu, nuovargiu, dvejinimusi, sutri-
kusiu regéjimu, ypac kairiaja akimi, alergijy, létiniy ligy,
traumy nebuvo, vaisty nevartoja), klinika (subjektyviis
simptomai: bendras silpnumas, galvos svaigimas, nuovar-
gio jausmas, kartotiniai vémimai, diplopija, sutrikes regé-
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Pav. Akiu optinés koherentinés tomografijos tyrimas dinamikoje.

A -2019 m. vasario mén. stebimas tinklainés nerviniy skaiduly sluoksnio (TNSS, angl. RNFL) sustoréjimas, daugiau kairéje akyje, tai
papiledemos pozymis. B - 2019 m. balandzio mén. (po ventrikuloperitoninio Suntavimo operacijos) stebimas TNSS iSplonéjimas
virsutiniame, apatiniame ir temporaliniame kvadrante, regos nervo disko atrofija. C - 2020 m. vasario mén. TNSS isplonéjimas: OS -
visuose kvadrantuose, OD - norma atitinka tik nazalinis kvadrantas, regos nervo disko atrofija.

jimas, ypac kairiaja akimi, objektyviis simptomai: sutriku-
si galviniy nervy veikla: pacienté negali nukreipti Zvilgs-
nio pilnai i Sonus, dvejinasi zZitirint  Sonus, susiauréjes aki-
plotis, sutrikusi rega, ypac kairigja akimi), tyrimy duome-
nimis (akiy dugno iStyrimas: abiejy akiy RND paburki-
mas; galvos smegeny MRT su angiografija: iSsigaube opti-
niy nervy diskai, néra strukttiriniy pakitimy galvos smege-
nyse; galvos smegeny kraujotakos rodikliai kiek aukstesni
nei iprastai ir bidingi veninio nutekéjimo sutrikimams, in-
trakranijinei hipertenzijai; antsvoris 10 kg daugiau nei
97 procentilé), klinikiné diagnozé: idiopatiné intrakrani-
jiné hipertenzija (pseudotumor cerebri) G93.2. Nutukimas
E66.0.

Gydymas ir ligos eiga
Mergaitei skirtas medikamentinis gydymas acetazolamidu
(,,.Diacarbi* 250 mg du kartus per dieng per os).

Po 12 d. gydymo oftalmologinis iStyrimas: regos astru-
mas OD - 0,5, OS - 0,04. Spalvy juslé - nesutrikusi. OU
ultragarsas - OU RND paburkimas. OU akiy judesiai laisvi
visomis kryptimis, mikrojudesys i$ divergens, OU prieki-
niame segmente be pakitimy, akiy dugne: OU RND promi-
nuoja, hiperemiski, ribos - tusuotos, kraujagyslés - pra-
pléstos, stazinés, vingiuotumas - padidéjes, tinklainéje -
pavienés taskinés ir Strichinés kraujosruvos, OD>OS. Tin-
klainé prigulusi.

Gydymas sustiprintas: papildomai skirta 15 % manito-
lio tirpalo infuzija intraveniskai (,Mannitolum“ 0,5 g/kg

du kartus per para) padidéjusiam intrakranijiniam spaudi-
mui ir akispiidziui mazinti.

Oftalmologinis iStyrimas dinamikoje yra nezymiai ge-
resnis: pacienté mato kiek ryskiau, kompiuterinés perimet-
rijos rezultatai nezymiai geresni (OD fiksuoti centriniai
taskai, OS apatiniame kvadrante nezymiai daugiau tasky,
virSutiniame kvadrante islieka skotoma). Akiy dugne: di-
namikoje OU RND paburkimas - neZymiai sumazejes
(RND kiek plokstesni), veny staziniai pakitimai - sumazé-
j¢, kraujagyslés - maziau vingiuotos ir maziau prapléstos,
tinklainéje kraujosruvos besirezorbuojancios.

Atlikta diagnostiné ir gydomoji liumbaliné punkcija,
iSmatuotas 300 mmH,O (norma - <280 mmH,0) slégis.
Likvoras - skaidrus, likvoro citologinis ir biocheminis ty-
rimas - be pakitimy.

Oftalmologinis istyrimas dinamikoje nekinta, papile-
dema islieka: regos astrumo sutrikimas islieka. Akiy
obuoliy judesiai laisvi. OU - ramios, optinés terpés skaid-
rios, dugne - RND riby vualizacija dar islieka, bet yra tei-
giama dinamika, kraujagyslés nepakitusios. Atlikta maku-
Iy optiné koherentiné tomografija (OKT): OU makulos
kontaras islaikytas, OS matomas centrinis tinklainés
sluoksnio iSploné¢jimas visuose sluoksniuose subfovealiai.
Abiejy akiy gangliniy lasteliy sluoksnio iSplonéjimas vi-
suose segmentuose, labiau OS. Tinklainés nerviniy skai-
duly sluoksnio (TNSS) sustoréjimas OD visuose kvadran-
tuose, OS virSutiniame, apatiniame ir nazaliniame kvad-
rantuose (pav. A).
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Atlikta pakartotiné liumbaliné punkcija, iSmatuotas
450 mmH,0 (norma - <280 mmH,0) slégis. Likvoro tyri-
mas - be pakitimy.

Dél nepakankamo konservatyvaus medikamentinio
gydymo efekto nuspresta atlikti ventrikuloperitoneostomi-
ja. Bendroje intubacinéje nejautroje, pacientei gulint ant
nugaros, paruosus operacinj lauka, atliktas minkstyjy au-
diniy pjuvis desinéje F-P srityje. Freziné anga tipiniame
taske. Punktuotas desiniojo Soninio skilvelio frontalinis ra-
gas. Gautas skaidrus likvoras aukstu slégiu. Prijungtas lik-
voro rezervuaras su Soniniu iséjimu, ant frezinés angos.
Pjuvis desinéje retroaurikulinéje srityje. Pravestas katete-
ris nuo rezervuaro iki pjavio ir prijungtas ,,Medtronic
Strata®“ keic¢iamo pralaidumo voztuvas (slégis - 2,5). Pra-
vedéju pravestas peritoninis kateteris i epigastriumo sritj.
Per bamba ivestas troakaras. Laparoskopinés kameros
kontroléje peritoninis kateteris jvestas i pilvaplévés ertmeg.
Prijungtas prie voztuvo. Zaizdos isplautos. Hemostazé.
Susittos pasluoksniui. Aseptinis tvarstis.

Po operacijos pacientés buklé - patenkinama, pageré-
jusi, intrakranijinés hipertenzijos klinikos néra - nustojo
svaigti galva, nebevémé.

Tolimesnis stebéjimas

Praéjus 5 savaitéms po operacijos, konsultuota oftalmolo-
go, regos astrumas OD - 1,0, OS - 0,4. Abi akys - ramios,
optinés terpés - skaidrios, akiy dugne RND Sviesiai gels-
vos spalvos, riboti. OS tinklainés makulinéje srityje stebi-
mi smulkis degeneraciniai zidinukai, tinklainé - prigludu-
si, kraujagyslés - be patologiniy pakitimy. Kompiuterinis
akiplocio tyrimas - be Zymios dinamikos. OKT makulos
kontiiras islaikytas. OS centrinés tinklainés sluoksnio is-
plongjimas visuose sluoksniuose. TNSS OD - 66 um, OS -
61 um. Stebimas TNSS suplonéjimas virSutiniame, apati-
niame ir temporaliniame kvadrante (pav. B).

Praéjus metams po ventrikuloperitoninio (VP) Sunto
idéjimo, pacientés buklé gera, skundy neturi, intrakraniji-
nés hipertenzijos klinikos néra, ¢iuopiant VP Sunto voztu-
vo rezervuaras - be pakitimy.

Oftalmologinis iStyrimas: regos astrumas OD - 1,0,
OS - 0,2. Abi akys - ramios, optinés terpés - skaidrios,
akiy dugne matomos aiskios RND ribos, diskai - blyskis,
kraujagyslés ir tinklainé - be pakitimy. OKT tyrime stebi-
ma neigiama dinamika: RND TNSS vidurkis OD - 52 um,
OS - 51 um, TNSS OS - suplonéje visuose kvadrantuose,
OD - atitinka norma tik nazalinis kvadrantas. Makulose
centrinés tinklainés sluoksnio i§plonéjimas, OD ~ 208 um,
OS ~ 203 um, gangliniy lasteliy storis - suplonéjes, OD -
54 um, OS - 52 um (pav. C).

Galvos smegeny MRT tyrime desinéje frontalinéje sri-
tyje matomas VP Suntas, kuris per desinijj frontalinj raga
siekia I1I skilvelio dugna. Intrasmegeniniy patologiniy da-
riniy, pakitusio MR signalo zidiniy nematyti. Vidurio lini-
jos struktiiros - nedislokuotos. Soniniai skilveliai - asi-
metriski, desinysis - siauras, IV skilvelis - be pakitimy.
Subarachnoidiniai tarpai - nepakitg. Okcipitalinéje srityje
i$ desinés matomi artefaktai dél VP Sunto pompos. ISva-
dos: neigiamos dinamikos néra.
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Mergaité jauciasi gerai, skundy neturi, svorio sumazin-
ti nepavyko, islieka sutrikusi rega kairiaja akimi, prie ku-
rios mergaité adaptavosi ir nebejaucia.

APTARIMAS

Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija yra retai pasireis-
kiantis, nezinomos etiologijos intrakranijinio spaudimo
padidéjimas. Sis sutrikimas dazniausiai nustatomas repro-
dukcinio amziaus nutukusioms moterims, taciau gali pasi-
reiksti ir vaikams.

Siame klinikiniame atvejyje pristatyta pacienté turéjo
viena rizikos veiksni - antsvori, o lytinis brendimas jai dar
néra prasidéjes. Pacienté nesiskundé galvos skausmu, jos
skundai buvo nespecifiniai - silpnumas, nuovargis, gal-
vos svaigimas, keleta karty pasikartoje vémimai, pablogé-
jusirega. Pacientés neurologinés apzitiros metu pastebéta
sutrikusi galviniy nervy veikla: pacienté¢ negaléjo nu-
kreipti zvilgsnio pilnai i Sonus, dvejinosi zitrint i Sonus,
buvo susiauréjes akiplotis, sutrikusi rega, ypa¢ kairiaja
akimi. Ivertinus akiy dugna, pastebéta regos nervo disko
edema. Tai prisideda prie esamy literatiros duomeny re-
zultaty, kad vaikams, nesiskundziantiems galvos skaus-
mu, dazniau ir sunkiau reiskiasi neurologiniai bei oftal-
mologiniai sutrikimai. Vaizdiniai tyrimai neparodé reiks-
mingy strukttriniy pakitimy galvos smegenyse. Liumba-
linés punkcijos metu iSmatuotas intrakranijinis spaudimas
buvo padidéjes. Mergaité nepakankamai efektyviai gydy-
ta dehidratuojanciais vaistais: acetazolamidu ir manitoliu,
véliau jai atlikta ventrikuloperitoninio Suntavimo operaci-
ja, po kurios intrakranijinés hipertenzijos klinika visiskai
iSnyko. Pacienté stebima metus po operacijos, komplika-
cijy dél Sunto nebuvo, intrakranijinés hipertenzijos simp-
tomai nerecidyvavo. Taciau nustatytas progresuojantis
tinklainés nerviniy skaiduly sluoksnio iSplon¢jimas ir re-
gos nervo disko atrofija, ryskus vienos akies regos sutriki-
mas.

Taigi, nors idiopatiné intrakranijiné hipertenzija vai-
kams yra reta, apie ja reikia pagalvoti, kai pacientas skun-
dziasi net ir nespecifiniais, bet galimais intrakranijinés hi-
pertenzijos simptomais, skubiai istirti akiy dugna ir nedel-
siant gydyti, siekiant iSsaugoti regéjima ir paciento gyve-
nimo kokybe.

Literatara

1. Markey KA, Mollan SP, Jensen RH, Sinclair AJ. Under-
standing idiopathic intracranial hypertension: mechanisms,
management, and future directions. Lancet Neurol 2016;
15: 78-91. https://doi.org/10.1016/S1474-4422(15)00298-7

2. Thurtell MJ, Bruce BB, Newman NJ, Biousse V. An update
on idiopathic intracranial hypertension. Reviews in Neuro-
logical Diseases 2010; 7(2-3): e56-68.

3. Giridharan N, Patel SK, Ojugbeli A, Nouri A, Shirani P,
Grossman AW, et al. Understanding the complex pathophys-
iology of idiopathic intracranial hypertension and the evolv-
ing role of venous sinus stenting: a comprehensive review of


https://doi.org/10.1016/S1474-4422(15)00298-7

Idiopatiné intrakranijiné hipertenzija. Klinikinio atvejo pristatymas ir literatiiros apzvalga

10.

11

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

the literature. Neurosurg Focus FOC 2018; 45(1): E10.
https://doi.org/10.3171/2018.4.FOCUS 18100

. Hoffmann J, Mollan SP, Paemeleire K, Lampl C, Jensen RH,

Sinclair AJ. European headache federation guideline on idio-
pathic intracranial hypertension. J Headache Pain 2018;
19(1): 93. https://doi.org/10.1186/s10194-018-0919-2

. Ko MW, Liu GT. Pediatric idiopathic intracranial hyperten-

sion (pseudotumor cerebri). Horm Res Paediatr 2010;
74: 381-9. https://doi.org/10.1159/000321180

. Friedman DI, Liu GT, Digre KB. Revised diagnostic criteria

for the pseudotumor cerebri syndrome in adults and children.
Neurology 2013; 81(13): 1159-65. https://doi.org/10.1212/
WNL.0b013e3182a55f17

. Mollan SP, Davies B, Silver NC, et al. Idiopathic intracranial

hypertension: consensus guidelines on management.
J Neurol Neurosurg Psychiatry 2018; 89: 1088-100.
https://doi.org/10.1136/jnnp-2017-317440

. Aylward SC. Intracranial hypertension: is it primary, second-

ary, or idiopathic? J Neuroscie Rural Pract 2014;
5(4): 326-7. https://doi.org/10.4103/0976-3147.139962

. Quincke H. Uber meningitis serosa and verwandte Zustinde.

Deutsch Z Nervenheilk 1897; 9: 149-68. https://doi.org/
10.1007/BF01668270

Nonne M. Ueber Falle vom Symptomkomplex “tumor
cerebri” mit Ausgang in Heilung. Dtsch Z Nervenheilkd
1904; 27: 169-216. https://doi.org/10.1007/BF01667111

. Foley J. Benign forms of intracranial hypertension; toxic and

otitic hydrocephalus. Brain 1955; 78(1): 1-41.
https://doi.org/10.1093/brain/78.1.1

Digre KB, Bruce BB, McDermott MP, Galetta KM,
Balcer LJ, Wall M, NORDIC Idiopathic Intracranial Hyper-
tension Study Group. Quality of life in idiopathic intracranial
hypertension at diagnosis: IIH Treatment Trial results. Neu-
rology 2015; 84(24): 2449-56. https://doi.org/10.1212/
'WNL.0000000000001687

Galgano MA, Deshaies EM. An update on the management
of pseudotumor cerebri. Clin Neurol Neurosurg 2013;
115(3): 252-9. https://doi.org/10.1016/j.clineuro.
2012.11.018

Gordon K. Pediatric pseudotumor cerebri: descriptive epide-
miology. Can J Neurol Sci 1997; 24: 219-21. https://doi.org/
10.1017/S031716710002182X

Ball AK, Clarke CE. Idiopathic intracranial hypertension.
Lancet Neurol 2006; 5: 433-42. https://doi.org/10.1016/
S1474-4422(06)70442-2

Warner JE, Larson AJ, Bhosale P, Digre KB, Henley C, Al-
der SC, et al. Retinol-binding protein and retinol analysis in
cerebrospinal fluid and serum of patients with and without id-
iopathic intracranial hypertension. J Neuroophthalmol 2007;

27:258-62. https://doi.org/10.1097/WNO.
0b013e31815b9af0
Daniels AB, Liu GT, Volpe NIJ, et al. Profiles of obesity,

weight gain, and quality of life in idiopathic intracranial hy-
pertension (pseudotumor cerebri). Am J Ophthalmol 2007;
143: 635-41. https://doi.org/10.1016/j.2j0.2006.12.040
Bruce BB, Kedar S, Van Stavern GP, Monaghan D, Acierno
MD, Braswell RA, et al. Idiopathic intracranial hypertension
in men. Neurology 2009; 72(4): 304-9. https://doi.org/
10.1212/01.wnl.0000333254.84120.f5

Moses JM, Riseberg RS, Mansbach JM. Lyme disease pre-
senting with persistent headache. Pediatrics 2003;
112(6): e477-9. https://doi.org/10.1542/peds.112.6.e477

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

Iplikcioglu A, Bek S, Gokduman C, et al. Diffuse villous hy-
perplasia of choroid plexus. Acta Neurochir (Wien) 2006;
148: 691-4. https://doi.org/10.1007/s00701-006-0753-1
1liff JJ, Wang M, Liao Y, Plogg BA, Peng W, Gundersen GA,
et al. A paravascular pathway facilitates CSF flow through
the brain parenchyma and the clearance of interstitial solutes,
including amyloid B. Sci Transl Med 2012;
4(147): 147ralll. https://doi.org/10.1126/scitranslmed.
3003748

McGeeney BE, Friedman DI. Pseudotumor cerebri patho-
physiology. Headache 2014; 54: 445-58. https://doi.org/
10.1111/head.12291

Sugerman HJ, DeMaria EJ, Felton WL 3rd, Nakatsuka M,
Sismanis A. Increased intra-abdominal pressure and cardiac
filling pressures in obesity-associated pseudotumor cerebri.
Neurology 1997; 49: 507-11. https://doi.org/10.1212/
WNL.49.2.507

Balcer LJ, Liu GT, Forman S, Pun K, Volpe NJ, Galetta SL,
et al. Idiopathic intracranial hypertension: relation of age and
obesity in children. Neurology 1999; 52: 870-2.
https://doi.org/10.1212/WNL.52.4.870

Fraser JA, Bruce BB, Rucker J, Fraser LA, Atkins EJ,
Newman NJ, et al. Risk factors for idiopathic intracranial hy-
pertension in men: a case-control study. J Neurol Sci 2010;
290(1-2): 86-9. https://doi.org/10.1016/].jns.2009.11.001
Giuseffi V, Wall M, Siegel PZ, Rojas PB. Symptoms and dis-
ease associations in idiopathic intracranial hypertension
(pseudotumor cerebri): a case control study. Neurology
1991; 41(2(Pt 1)): 239-44. https://doi.org/10.1212/
WNL.41.2_Part_1.239

Friedman DI, Quiros PA, Subramanian PS, Mejico LJ,
Gao S, McDermott M, et al. Headache in idiopathic
intracranial hypertension: findings from the Idiopathic
Intracranial Hypertension Treatment Trial. Headache 2017;
57(8): 1195-205. https://doi.org/10.1111/head.13153

Yri HM, Jensen RH. Idiopathic intracranial hypertension:
clinical nosography and field-testing of the ICHD diagnostic
criteria. A case-control study. Cephalalgia 2015; 35: 553-62.
https://doi.org/10.1177/0333102414550109

Sadun AA, Currie JN, Lessell S. Transient visual
obscurations with elevated optic discs. Ann Neurol 1984;
16: 489-94. https://doi.org/10.1002/ana.410160410

Best J, Silvestri G, Burton B, et al. The incidence of blindness
due to idiopathic intracranial hypertension in the UK. Open
Ophthalmol J 2013; 7: 26-9. https://doi.org/10.2174/
1874364101307010026

Wall M, Kupersmith MJ, Kieburtz KD, Corbett JJ,
Feldon SE, Friedman DI, et al. The idiopathic intracranial hy-
pertension treatment trial: clinical profile at baseline. JAMA
Neurol 2014; 71(6): 693-701. https://doi.org/10.1001/
jamaneurol.2014.133

Biousse V, Newman NJ, Lessell S. Audible pulsatile tinnitus
in idiopathic intracranial hypertension. Neurology 1998;
50(4): 1185-6. https://doi.org/10.1212/WNL.50.4.1185
Hofmann E, Behr R, Neumann-Haefelin T, Schwager K.
Pulsatile tinnitus: imaging and differential diagnosis.
Deutsches Arzteblatt International 2013; 110(26): 451-8.
https://doi.org/10.3238/arztebl.2013.0451

Weig SG. Asymptomatic idiopathic intracranial hyperten-
sion in young children. J Child Neurol 2002; 17:239-41.
https://doi.org/10.1177/088307380201700320

Lim M, Kurian M, Penn A, Calver D, Lin JP. Visual failure
without headache in idiopathic intracranial hypertension.

261


https://doi.org/10.3171/2018.4.FOCUS18100
https://doi.org/10.1186/s10194-018-0919-2
https://doi.org/10.1159/000321180
https://doi.org/10.1212/WNL.0b013e3182a55f17
https://doi.org/10.1212/WNL.0b013e3182a55f17
https://doi.org/10.1136/jnnp-2017-317440
https://doi.org/10.4103/0976-3147.139962
https://doi.org/10.1007/BF01668270
https://doi.org/10.1007/BF01668270
https://doi.org/10.1007/BF01667111
https://doi.org/10.1093/brain/78.1.1
https://doi.org/10.1212/WNL.0000000000001687
https://doi.org/10.1212/WNL.0000000000001687
https://doi.org/10.1016/j.clineuro.2012.11.018
https://doi.org/10.1016/j.clineuro.2012.11.018
https://doi.org/10.1017/S031716710002182X
https://doi.org/10.1017/S031716710002182X
https://doi.org/10.1016/S1474-4422(06)70442-2
https://doi.org/10.1016/S1474-4422(06)70442-2
https://doi.org/10.1097/WNO.0b013e31815b9af0
https://doi.org/10.1097/WNO.0b013e31815b9af0
https://doi.org/10.1016/j.ajo.2006.12.040
https://doi.org/10.1212/01.wnl.0000333254.84120.f5
https://doi.org/10.1212/01.wnl.0000333254.84120.f5
https://doi.org/10.1542/peds.112.6.e477
https://doi.org/10.1007/s00701-006-0753-1
https://doi.org/10.1126/scitranslmed.3003748
https://doi.org/10.1126/scitranslmed.3003748
https://doi.org/10.1111/head.12291
https://doi.org/10.1111/head.12291
https://doi.org/10.1212/WNL.49.2.507
https://doi.org/10.1212/WNL.49.2.507
https://doi.org/10.1212/WNL.52.4.870
https://doi.org/10.1016/j.jns.2009.11.001
https://doi.org/10.1212/WNL.41.2_Part_1.239
https://doi.org/10.1212/WNL.41.2_Part_1.239
https://doi.org/10.1111/head.13153
https://doi.org/10.1177/0333102414550109
https://doi.org/10.1002/ana.410160410
https://doi.org/10.2174/1874364101307010026
https://doi.org/10.2174/1874364101307010026
https://doi.org/10.1001/jamaneurol.2014.133
https://doi.org/10.1001/jamaneurol.2014.133
https://doi.org/10.1212/WNL.50.4.1185
https://doi.org/10.3238/arztebl.2013.0451
https://doi.org/10.1177/088307380201700320

L. Lauruvénaité, R. Raugalas, J. Grikiniené

36

37.

38.

39.

40.

41.

4

43.

Arch Dis Child 2005; 90: 206-10. https://doi.org/10.1136/
adc.2003.039305

. Rangwala LM, Liu GT. Pediatric idiopathic intracranial hy-

pertension. Surv Ophthalmol 2007; 52: 597-617.
https://doi.org/10.1016/j.survophthal.2007.08.018

Avery RH, Shah SS, Licht DJ, Seiden JA, Huh JW,
Boswinkel J, et al. Reference range of cerebrospinal fluid
opening pressure in children undergoing diagnostic lumbar
puncture. N Engl J Med 2010; 363: 891-3. https://doi.org/
10.1056/NEJMc1004957

Rogers DL. A review of pediatric idiopathic intracranial hy-
pertension. Pediatr Clin North Am 2014; 61: 579-90.
https://doi.org/10.1016/j.pcl.2014.03.004

Wall M. Idiopathic intracranial hypertension. Neurol Clin
2010; 28(3): 593-617. https://doi.org/10.1016/j.ncl.
2010.03.003

Sinclair AJ, Burdon MA, Nightingale PG, et al. Low energy
diet and intracranial pressure in women with idiopathic
intracranial hypertension: prospective cohort study. BMJ
2010; 341: c2701. https://doi.org/10.1136/bmj.c2701

Kalyvas AV, Hughes M, Koutsarnakis C, Moris D, Liakos F,
Sakas DE, et al. Efficacy, complications and cost of surgical
interventions for idiopathic intracranial hypertension: a sys-
tematic review of the literature. Acta Neurochir 2017;
159(1): 33-49. https://doi.org/10.1007/s00701-016-3010-2

. Thuente DD, Buckley EG. Pediatric optic nerve sheath de-

compression. Ophthalmology 2005; 112: 724-7.
https://doi.org/10.1016/j.ophtha.2004.11.049

Wall M, McDermott MP, Kieburtz KD, et al. Effect of
acetazolamide on visual function in patients with idiopathic
intracranial hypertension and mild visual loss: the idiopathic
intracranial hypertension treatment trial. JAMA 2014;
311: 1641-51. https://doi.org/10.1001/jama.2014.3312

262

L. Lauruvénaité, R. Raugalas, J. Grikiniené

IDIOPATHIC INTRACRANIAL HYPERTENSION.
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Summary

We report a clinical case of 11 year old patient presenting with
dizziness, diplopia, and blurred vision. The patient did not have
headache. Ophthalmologic examination revealed papilledema in
both eyes, lumbar puncture showed an increased intracranial
pressure, magnetic resonance imaging and angiography identi-
fied no structural cerebral lesions, only optic disc bulging in both
eyes. The patient had one risk factor - overweight; puberty had
not yet begun. She was administered dehydrating medical therapy
of acetazolamide and mannitol. With pharmacological treatment
not being effective enough, ventriculoperitoneal shunting opera-
tion was performed, after which symptoms of intracranial hyper-
tension disappeared. After one year of follow-up, the patient re-
ported no symptoms of intracranial hypertension, she did not ex-
perience any complications with the shunt; however, thinning of
retinal nerve fiber layer and optic nerve atrophy was found in both
eyes and a severe decline of visual function in one eye.

Idiopathic intracranial hypertension is rare among children
and can have a less distinct clinical presentation. Therefore, it is
necessary to have this in mind even when the patient is presenting
with less specific intracranial hypertension symptoms. In the case
of declining visual function, urgent surgical treatment is required
to preserve vision. Ventriculoperitoneal shunting is effective in
managing symptoms of intracranial hypertension, however, in
some cases visual function keeps declining.

Keywords: pediatric idiopathic intracranial hypertension,
papilledema, ventriculoperitoneal shunting, clinical case.
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