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Hintergrund

Definition:

Die idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) ist ein klinisches Syndrom, dass durch pathologisch erhöhten intrakraniellen Druck in der Abwesenheit von pathologischen Liquorbefunden, intrakraniellen Raumforderungen, cerebrovaskulären Pathologien sowie Ventrikelerweiterungen gekennzeichnet ist. Definitionsgemäß lässt sich keine Ätiologie finden, die die Druckerhöhung erklären würden. Sofern das Auftreten einer intrakraniellen Hypertension auf eine zugrunde liegende Erkrankung oder Medikation zurückzuführen ist oder sein könnte sollte die Bezeichnung sekundäre intrakranielle Hypertension (SIH) bevorzugt werden. 

In der Definition nach Friedmann (2002) werden daneben Kriterien für „atypische“ IIH vorgeschlagen. Diese schließen ein: generell das Kindesalter, männliches Geschlecht, hohes Lebensalter. Diese Definition ist von Bedeutung, da in diesen Gruppen der Verdacht auf ein sekundäres Geschehen geäußert werden sollte. 

Epidemiologie: 

Die IIH gilt in der Pädiatrie als ein seltenes Krankheitsbild. Gute epidemiologische Daten fehlen allerdings und wir vermuten anhand eigener Zahlen, die in den letzten 5 Jahren kontinuierlich anstiegen, dass eine nennenswerte Dunkelziffer vorliegt.  Neben einer Zahl von inzwischen 40 Patienten mit IIH und SIH aus den letzten 10 Jahren an unserer Klinik wurde 2005 auch aus Bremerhaven eine vermeintliche regionale Häufung beschrieben (Kröhn und Renneberg 2005). Demgegenüber berichteten mehrere große neuropädiatrischen Zentren in Deutschland auf eine kürzliche Anfrage per e-mail in den letzten Jahren keinen einzigen Fall einer IIH oder SIH betreut zu haben. 

Es mag bezweifelt werden, dass es sich hier tatsächlich um regionale Häufungen handelt. Eher liegt die Vermutung nahe, dass eine erhöhte Aufmerksamkeit gegenüber diesem Krankheitsbild eine häufigere Diagnosestellung mit sich brachte. 

Diagnosestellung:

Die Diagnosestellung beruht auf den oben genannten Kriterien und einem Liquoröffnungsdruck von > 20 cm H2O unter standardisierten Abnahmebedingungen (seitlich, liegende Position; ruhiger, ggf. sedierter Patient). Altersspezifische Liquoröffnungsdruck wurden zwar propagiert (Soler ), sind aber unter wenig standardisierten Bedinungen erhoben worden (Distelmaier et al. 2007). 

Klinik:

Bei gut 1/3 der pädiatrischen Patienten beruht die Diagnose einer IIH auf dem Zufallsbefund einer ein oder beidseitigen Stauungspapille im Rahmen einer Routine- Augenarztuntersuchung. Es ist wichtig, Normvarianten wie eine Drusenpapille nicht als Stauungspapille fehlzuinterpretieren, 

Treten klinische Symptome auf, so sind sie häufig unspezifisch: Kopfschmerzen, Nackensteifigkeit, selten Ataxie, Irritabilität (besonders im Säuglingsalter) Torticollis und besonders hervorzuheben eine Abducensparese, die per Definitionem als einziger fokaler neurologischer Befund bei der Diagnose IIH akzeptiert ist. Daneben wurden Tinnitus (besonders pulsatil) und eine Hörstörung beschrieben.

Bei umfangreichen ophthalmologischen Untersuchungen finden sich gehäuft Gesichtsfeldausfälle und eine Visusminderung unterschiedlichen Ausmaßes, wobei hier die Schwierigkeit der Untersuchung bei Kleinkinder und Säuglingen hervorgehoben werden muss.

Ätiologie:

Die Ätiologie der IIH ist weitgehend ungeklärt. Während im Erwachsenenalter verschiedene Risikofaktoren bekannt sind (v.a. Adipositas, weibliches Geschlecht), deuten Fallserien im Kindesalter daraufhin, dass besonders die präpubertäre IIH sowohl klinisch als auch ätiologisch vom Erwachsenen-Typ abzugrenzen ist. So zeigt sich weder eine Mädchenwendigkeit noch ist die IIH gehäuft mit einer Adipositas vergesellschaftet.

Pathophysiologisch wurden unterschiedliche Erklärungsansätze favorisiert, die sämtlich bisher nicht hinreichend belegt werden konnten. 

Kurz zusammengefasst betreffen diese Erklärungsmodelle folgende prinzipielle Ansatzpunkte:

1) Übersteigerte Liquorproduktion 2) Diffuses Hirnöderm (Brain water content) 3) Reduzierte Liquorabsorption 4) Erhöhter cerebraler Venendruck 5) Endokrine Dysfunktionen (besonders bei adipösen Patienten) (Übersicht: Ball und Clarke 2006). 

Eigene Beobachtungen und Studienvorhaben:

Innerhalb der letzten 3 Jahre erfolgte an der Universitätskinderklinik auf Initiative von Dr. Distelmaier (2005, 2006) ein Aufarbeitung der pädiatrischen Fälle mit Pseudotumor cerebri. Zum jetzigen Zeitpunkt konnten 40 Patienten der letzten 10 Jahre zunächst retrospektiv (bis 2002) und inzwischen prospektiv (seit 2003) an unserer Klinik analysiert werden.  

Im Rahmen einer aktuellen umfassenden Analyse aller relevant erscheinenden Daten dieser 40 Patienten fiel zuletzt eine deutliche saisonale Häufung von IIH und SIH auf. 

Dies veranlasste uns zu der Hypothese, dass es sich, im Gegensatz zur IIH im Erwachsenenalter, möglicherweise primär um ein infektiöses, parainfektiöses oder auch postinfektiöses Phänomen handelt. 

Es ist daher unser Ziel im Rahmen eines Netzwerkes unter Beteiligung möglichst vieler neuropädiatrischer Abteilungen, besonders solcher mit engem Kontakt zu pädiatrischen Ophthalmologen, zu gründen, mit dem Ziel systematisch eine große Zahl von IIH und SIH-Patienten zu sammeln und umfangreich zu analysieren. Folgende Fragen/Auswertungen erscheinen uns aus derzeitiger Sicht wesentlich:

· existiert ein standardisiertes Vorgehen der Druckmessung (Sedierung, Position, Technik der Druckmessung)?

· welches therapeutisches Vorgehen wird eingesetzt?
· wie sind die Erfolgs- und Rückfallquoten?
· welche Untersuchungen werden veranlasst, um sekundäre Ursachen auszuschließen (Labor, Bildgebung inklusive MRV?)?
· gibt es eine saisonale Häufung des Auftretens von IIH?
Zusätzlich zu dieser eher deskriptiven Aufarbeitung der gemeldeten Fälle, ist geplant in Zusammenarbeit mit PD Dr. Häussler an der Universitätskinderklink Aachen im Rahmen einer prospektiven Studie, bei der alle Kinder mit der Erstdiagnose einer IIH eingeschlossen werden sollten, eine umfangreiche infektiologische Diagnostik durchzuführen. Wir propagieren dabei, dass es sich bei der IIH in der präpubertären Patientengruppe um ein eigentlich sekundäres Phänomen handelt, z.B. auf dem Boden ansonsten subklinischer ZNS-Infektionen. Ziel ist wichtige Hinweise auf die infektiöse Genese von IIH zu finden und so zukünftig möglicherweise spezifische Therapieansätze zur Behandlung von IIH zu finden. 
Tabellen

Diagnostic criteria for idiopathic intracranial hypertension (Friedmann 2002)
1. If symptoms present, they may only reflect those of

generalized intracranial hypertension or papilledema.

2. If signs present, they may only reflect those of generalized

intracranial hypertension or papilledema.

3. Documented elevated intracranial pressure measured in the

lateral decubitus position.

4. Normal CSF composition.

5. No evidence of hydrocephalus, mass, structural, or vascular

lesion on MRI or contrast-enhanced CT for typical patients,

and MRI and MR venography for all others.

6. No other cause of intracranial hypertension identified.
Conditions that may produce intracranial hypertension and masquerade as idiopathic intracranial hypertension (Friedman 2002)
Medical disorders

● Addison’s disease

● Hypoparathyroidism

● Chronic obstructive pulmonary disease

● Right heart failure with pulmonary hypertension

● Sleep apnea

● Renal failure

● Severe iron deficiency anemia

Medications

● Tetracycline and related compounds

● Vitamin A and related compounds

● Anabolic steroids

● Corticosteroid withdrawal following prolonged

administration

● Growth hormone administration in deficient patients

● Chordecone

● Nalidixic acid

● Lithium

● Norplant_ levonorgestral implant system

Obstruction to venous drainage

● Cerebral venous sinus thrombosis

● Jugular vein thrombosis
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