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Idiopatisk intrakraniel hypertension (IIH) er en alvor-
lig tilstand med forhøjet intrakranielt tryk (ICP) af 
ukendt ætiologi. Den tidligere anvendte betegnelse be-
nign intrakraniel hypertension er yderst misvisende, 
da sygdommen er forbundet med risiko for væsentlig 
morbiditet i form af især kronisk invaliderende hoved-
pine og progredierende synstab. Vi har derfor fundet 
det af interesse at gennemgå den nyeste litteratur for 
en relevant opdatering af IIH-klinik og -behandling. 

KLINIK

IIH forekommer hos begge køn, hos børn og ældre, 
men rammer dog helt overvejende yngre overvægtige 
kvinder. Incidensen i denne gruppe er ca. 20 pr. 
100.000 personer, hvilket er 20 gange højere end i 
baggrundsbefolkningen [1]. Grundet den globale 
fedmeepidemi er forekomsten hastigt stigende.

Lidelsen manifesterer sig i de fleste tilfælde med 
papilødem (Figur 1), der kan være asymmetrisk eller 
i nogle tilfælde strikt unilateral [2]. Hos 10-20% af 
patienterne udvikles der dog aldrig papilødem [3]. 
Ud over papilødem og abducensparese må der defini-
torisk ikke være neurologiske udfald (Tabel 1) [4].

Patienter med IIH har typisk kraftig hovedpine 
og synsforstyrrelser i form af transitoriske visuelle ob-
skurationer, sløret syn og dobbeltsyn. Flertallet af pa-
tienterne har desuden en karakteristisk pulserende 
tinnitus, svimmelhed og kognitive gener.

Ubehandlet fører papilødemet til opticusatrofi 
med irreversibelt synstab til følge. Synstabet progre-
dierer i de fleste tilfælde langsomt og forbliver ofte 
asymptomatisk, indtil omfattende skade er sket. 
Irreversibelt synstab af betydelig karakter ses derfor 
hos op til en fjerdedel [5]. 

Klinisk kan hovedpinen ved IIH, omend den er 
mere kontinuerlig og ofte progredierer over dage til 
få uger, være umulig at skelne fra migræne og spæn-
dingshovedpine. Tilstanden kan derfor let overses, 
især hvis oftalmoskopien forsømmes. Dette kan få be-
tydelige følger for patienten, som ved forsinket diag-
nose, ud over synstab, har en stærkt øget risiko for at 
få en kronisk invaliderende hovedpine. 

DIAGNOSE

Diagnosen stilles på baggrund af det kliniske billede i 

kombination med påvisning af forhøjet ICP ved lum-
bal trykmåling og en normal cerebral skanning. Det 
er afgørende, at trykmålingen foretages med patien-
ten lejret i sideleje med udstrakte ben. Diagnosen for-
udsætter, at sekundære årsager til trykforhøjelsen er 
afkræftet ved grundig radiologisk, serologisk og kli-
nisk udredning [4]. Især bør en atypisk præsentation 
eller atypisk fænotype vække mistanke om identifi-
cerbar udløsende årsag. 

I mange tilfælde kan karakteristiske tegn på in-
trakraniel hypertension påvises radiologisk ved en 
magnetisk resonans (MR)-skanning af cerebrum. 
Typiske tegn er empty sella, affladning af bulbus 
oculi, et mere slynget forløb af nn. optici og disten-
sion af nerveskederne, nedsat diameter af sinus ca-
vernosus samt afsmalning af de transverse venøse si-
nus og cavum trigeminale [6, 7].

Oftalmologisk undersøgelse

Tidlig neurooftalmologisk undersøgelse er af yderste 
vigtighed, dels af hensyn til differentialdiagnostik-
ken, dels med henblik på identifikation af maligne til-
fælde, der kræver øjeblikkelig kirurgisk intervention 
[6]. Synspåvirkning ved IIH påvises bedst ved auto-
perimetri [7]. Synsfeltsdefekter på baggrund af IIH 
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omfatter forstørret blind plet, nasale defekter, bue-
formede eller horisontalt afgrænsede defekter, der 
ved progression fører til koncentrisk indskrænkning 
af synsfeltet. Med undtagelse af tilfælde med udtalt 
papilødem, der involverer macula, er synsstyrken 
sjældent påvirket i den initale fase af IIH. Dette skyl-
des, at de papillomakulære nervefibre (og derved 
centralsynet) ikke afficeres i første omgang. Ube-
handlet medfører trykforhøjelsen dog betydelig risiko 
for kronisk papilødem og progredierende synsstyrke-
nedsættelse som følge af papilatrofi, korioretinale fol-
der, ekssudater og peripapillære hæmoragier i fovea. 

Påvirkning af farvesyn og påvisning af relativ af-
ferent pupildifferens i fravær af betydelig papilatrofi 
bør give mistanke om papilødem af andre årsager end 
intrakraniel trykforhøjelse.

Differentialdiagnoser

Den vigtigste differentialdiagnose til IIH er venøs si-
nustrombose, som i op til 40% af tilfældene viser sig i 
form af isoleret ICP-forhøjelse, der er klinisk uadskil-
lelig fra IIH [8]. Venøse sekvenser (MR-skanning el-
ler computertomografi) er derfor obligatoriske i den 
initiale udredning. Ud over sinustrombose har adskil-
lige årsager været foreslået. Til de mere veldokumen-
terede hører tetracykliner, store doser A-vitamin og 
derivater (inkl. aknemidler), kortikosteroider samt 
hypoparatyroidisme. Hos børn, hvor en sekundær år-
sag kan findes i over halvdelen af tilfældene, er de 
hyppigste årsager otitis media, sinuitis acuta og ma-
stoiditis med eller uden ledsagende sinustrombose.

I tillæg til sekundære årsager til ICP-forhøjelse 
må det haves in mente, at trykmåling ved lumbal-
punktur er behæftet med betydelig usikkerhed. 

Differentialdiagnostisk er der således en lang række 
oftalmologiske årsager til udvikling af et papilødem, 
der klinisk ikke adskiller sig fra den trykbetingede 
stasepapil. Eksempler på tilstande, som i klinikken 
kan fejltolkes som IIH, er: opticus neuritis, andre in-
flammatoriske samt iskæmiske, metaboliske, toksi-
ske eller infektiøse opticusneuropatier og papildru-
ser. 

PATOGENESE

Patogenesen bag IIH er stadig uafklaret. Nedsat 
drænage af cerebrospinalvæsken (CSV) via de arak-
noide granulationer til de venøse sinus spiller for-
mentlig en central rolle. Der er betydelig evidens for, 
at trykket i de venøse sinus er forøget ved IIH [9]. Bi-
lateral sinus transversus-stenoser er et hyppigt fund 
ved IIH, og stentning af disse har vist sig at kunne 
sænke ICP. Det er dog stadig uafklaret, om stenosen 
og den relaterede trykgradient er kausal eller sekun-
dær til et forhøjet ICP.

Dysregulering af den intrakranielle kartonus har 
også været foreslået på baggrund af et nyligt publice-
ret studie, hvori man påviste, at plasma pro-CNP (et 
natriuretisk peptid)-koncentrationen var nedsat hos 
patienter med nydiagnosticeret IIH, men steg i takt 
med klinisk bedring [10]. 

Et af de mest slående træk ved IIH-lidelsen er 
den stærke association til overvægt. Op mod 90% af 
patienterne er overvægtige [1], og i studier har man 
påvist, at ICP reduceres signifikant efter selv mindre 
vægttab [11, 12]. Mekanismen, der forbinder over-
vægt og kvindeligt køn med IIH, er uafklaret, men det 
har været foreslået, at neuroendokrin dysfunktion i 
relation til den kroniske inflammation, der induceres 
af overvægt, spiller en væsentlig rolle. 

BEHANDLING 

I tillæg til medicinsk diuretisk behandling er diætist-

FAKTABOKS

Idiopatisk intrakraniel hypertension (IIH) er forbundet med betydelig 

risiko for kronisk hovedpine og irreversibelt synstab. Hurtig diagnose 

og initiering af korrekt behandling er derfor essentiel.

Klassiske symptomer er svær hovedpine, pulserende tinnitus og peri-

odiske synsforstyrrelser betinget af det øgede intrakranielle tryk samt 

stasepapiller. 

Den typiske patient med IIH er en yngre overvægtig kvinde med sta-

sepapiller og synsfeltdefekter. Atypisk fænotype eller øjenfund skal 

medføre ekstensiv udredning for sekundære årsager og oftalmologi-

ske differentialdiagnoser.

Risikoen for IIH er tyvedoblet ved svær overvægt, og i takt med den 

globale fedmeepidemi er incidensen for IIH hastigt stigende. 

1. Vågen og orienteret patient hos hvem der ved neurologisk under-

søgelse ikke findes andre udfald end eventuelt en eller flere af 

 nedenstående:

a) papilødem 

b) forstørret blind plet

c) synsfeltsdefekter (progressive ved ubehandlet tilstand)

d) abducensparese

2. Øget CSV-tryk (> 200 mm H2O (normalvægtige), > 250 mm H2O 

(overvægtige)) målt ved lumbalpunktur i sideleje eller ved epidural 

eller intraventrikulær trykmåling

3. Normal CSV-sammensætning (lav CSV-protein-koncentration er 

acceptabelt) 

4. Intrakraniel lidelse (inklusive venøs sinustrombose) udelukket ved 

grundig radiologisk undersøgelse

5. Ingen metabolisk, toksisk eller hormonel årsag til intrakraniel 

 hypertension

CSV = cerebrospinalvæske

TABEL 1

Diagnostiske kriterier for 

idiopatisk intrakraniel 

hypertension [4].
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vejledning med henblik på vægttab den primære stra-
tegi ved IIH. 

Medikamentel behandling

Førstevalgspræparatet ved medicinsk behandling af 
IIH er acetazolamid, der via inhibition af carbonanhy-
drase nedsætter produktionen af CSV i plexus choro-
ideus. Den anbefalede dosis er 1-4 g/døgn fordelt på 
2-3 doser. Som alternativ eller supplement foreslås 
topiramat og/eller furosemid. Evidensen for den me-
dicinske behandling er sparsom, idet der i øjeblikket 
kun findes et randomiseret kontrolleret pilotstudie 
vedrørende acetazolamid [13] og et enkelt open-la-
bel-studie, hvor man sammenligner effekten af aceta-
zolamid og topiramat [14]. Der er dog i januar 2010 
påbegyndt et langvarigt, dobbeltblindet, placebokon-
trolleret multicenterstudie, hvor hensigten blandt an-
det er at validere acetazolamids behandlingseffekt 
[15]. 

Behandling med octreotid (somatostatinanalog) 
har for nylig været forsøgt. Effekten er dog kun under-
søgt i et enkelt ikkeblindet studie med 26 patienter 
[16], og octreotid tilbydes ikke i den kliniske praksis. 
Steroidbehandling har været anvendt i akut behand-
ling af særligt maligne tilfælde, men anbefales ikke i 
standardbehandlingen, da der i de fleste tilfælde ses 
tilbagefald umiddelbart efter seponering [17, 18], li-
gesom behandlingen vanskeliggør vægttab. 

Repetitive lumbalpunkturer

Metoden er forbundet med ubehag og ikke uden 
komplikationsrisiko. Da effekten formentlig er gan-
ske kortvarig [16], er anvendelsen omdiskuteret [1, 
18]. 

Kirurgi

Kirurgisk intervention kan i tilfælde med insufficient 
effekt af medicinsk behandling være indiceret. Ved 
fulminante forløb af IIH med hastigt progredierende 
synstab kan akut kirurgisk behandling (inden for ti-
mer) være afgørende, hvis synsfunktionen skal beva-
res [6].

Den kirurgiske behandling har primært bestået af 
ventrikuloperitoneal (VP) eller lumboperitoneal (LP) 
shuntning samt fenestration af opticusnerveskeden. 
I de senere år har også stentning af de transverse ve-
nøse sinus vist sig at kunne reducere ICP i tilfælde, 
hvor IIH har været associeret med venøse sinussteno-
ser [19]. VP- og LP-shuntning, som er de procedurer, 
der har været anvendt her i landet, har generelt vist 
sig at være velegnede til at bremse et progredierende 
synstab. Den langvarige effekt på hovedpine, især hos 
patienter uden papilødem, er dog tvivlsom [20]. 

Graviditet

Da acetazolamid har vist sig at være teratogent i dyre-
modeller og ikke er tilstrækkeligt undersøgt hos men-
nesker, frarådes graviditet hos patienter i denne be-
handling. Retrospektive undersøgelser tyder dog ikke 
på, at acetazolamid er teratogent for mennesker. Gra-
viditet er derfor ikke en absolut kontraindikation, og 
behandling vurderes at være fuldt berettiget i tilfælde 
med truende synspåvirkning, hvor risikoen for pa-
tienten antages at opveje en eventuel risiko for foste-
ret [21]. 

Graviditet synes ikke at forværre synsprognosen 
eller forøge risikoen for tilbagefald af IIH. Komplika-
tionsrisikoen under graviditet eller fødsel er ikke for-
højet ved IIH, og fertilitetsbehandling er ikke kontra-
indiceret [22]. Det synes dog rimeligt at anbefale 
patienter med graviditetsønske at afvente vægttab og 
stabilitet i sygdommen samt at begrænse vægtstig-
ning under graviditeten. 

Prævention og andre medicinske præparater 

Der er ingen evidens for sammenhæng mellem hor-
monel prævention og intrakraniel hypertension, og  
p-piller kan således anvendes [1]. Betablokkere og 
calciumantagonister bør om muligt undgås pga. mu-
lighed for nedsat perfusion af synsnerverne. Præpara-
ter med vægtøgende effekt er ligeledes uhensigts-
mæssige. 

OPFØLGNING

Grundet væsentlig risiko for irreversibelt synstab [5] 

Optical coherence tomography. Det peripapillære retinale nervefiberlag hos en patient med idiopa-

tisk intrakraniel hypertension (med papilødem) på henholdsvis diagnosetidspuktet (A) og efter tre 

måneders behandling (B). Rød og turkis linje markerer afgrænsningen af det retinale nervefiberlag 

mod henholdsvis glaslegemet og gangliecellelaget. På diagnosetidspunktet ses klar fortykkelse af 

nervefiberlaget i forhold til referenceområdet (C). Efter tre måneders behandling med acetazol-

amid er nervefiberlagets tykkelse næsten normaliseret (D).

FIGUR 2
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bør patienterne følges tæt, indtil betydelig remission 
af papilødemet har fundet sted. Da recidivraten er høj 
(op til 50%), er langtidsopfølgning ligeledes nødven-
dig [23-25].

Hovedpine persisterer hos op til 67% af patien-
terne, også efter at det intrakranielle tryk er normali-
seret, og er således ikke nogen pålidelig markør for 
aktiv sygdom [24, 26]. 

Den kliniske undersøgelse af papilødemet er sub-
jektiv, præget af interobservatørvariabilitet, og små 
ændringer kan være vanskelige at detektere. Objektiv 
kvantificering af papilødemet er nu mulig ved optical 
coherence tomography (OCT), som er en nyere, nonin-
vasiv, reproducerbar billeddannende metode med høj 
opløselighed (Figur 2). OCT har i tidligere undersø-
gelser vist sig at være velegnet til kvantitativ vurde-
ring og opfølgning af IIH og andre tilstande med pa-
pilødem [27, 28]. 

Tidsperspektivet for remission af tilstanden er 
formentlig i høj grad afhængigt af behandlingsregime 
og komplians [12] og er kun sparsomt beskrevet i lit-
teraturen. I mindre studier har man fundet, at der var 
fuld remission af papilødemet (som udtryk for nor-
malisering af ICP) hos 21-38% af patienterne efter 3 
mdr. og hos over 64% af patienterne efter 6 mdr. [24, 
29, 30]. 

OPSUMMERING OG ANBEFALINGER

IIH er en lidelse, som potentielt kan føre til kronisk 
hovedpine og varigt synstab. Tidlig diagnostik og be-
handling er derfor essentiel, og tilstanden bør altid 
overvejes hos unge overvægtige personer, der har en 
kombination af hovedpine, pulserende tinnitus og 
synsforstyrrelser. Oftalmoskopien, hvormed man kan 
stille diagnosen hos en stor del af patienterne, må i 
sådanne tilfælde ikke forsømmes. Vi anbefaler, at 
man ved mistanke om IIH henviser patienten til et 
center med højt specialiseret funktion i lidelsen 
(Aarhus Universitetshospital, Aalborg Sygehus, eller 
Glostrup Hospital) med henblik på et koordineret 
neurologisk og neurooftalmologisk udrednings- og 
behandlingsforløb. 
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