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Sammanfattning

Detta ar ett handlaggningsstéd for initial utredning vid misstankt papillodem utan kand
bakomliggande orsak. Nar bakomliggande orsak faststalls, eller stark misstanke finns,
handlaggs tillstandet enligt gallande riktlinjer.

Som bilaga i detta dokument finns handlaggningsforslag avseende idiopatisk intrakraniell
tryckstegring (lIH) hos barn, se bilaga 1

Begrepp, forkortningar

Icke vdlmaende barn: Subjektiv beddmning. Barn som ter sig paverkat, ser sjukt ut, en
kansla av att nagot "inte star ratt till”

CSF = Cerebrospinalvatska

ICP = Intrakraniellt tryck

LP = Lumbalpunktion

OCT = Optical Coherence Tomography

SVT = Sinusventrombos

NMO-ak = Antikroppar mot aquaporin 4 och MOG vid neuromyelitis optica

Ultraljud av 6gonbotten: Ej smartsamt, men kraver samarbete med barnet, kan vara svart
hos de yngsta barnen. Enligt Bjorn Hammar gors det mycket sallan i Skane pa grund av
svarbeddémt och subjektivt
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(encefalit/meningit, TBE)
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trauma/axonal skada)
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**** OCT checklista papillen

Steg 1: Kontrollera undersdkningen:

o Tillférlitlighetskontroll -
artefakter eller fel

bedom signalstyrkasbildkvalitet for

Steg 2: Granska fundus efter:

o Synliga avvikelser - retina/papill
« Retinala veck - notera deras placering och omfattning

Steg 3: Frisén-skalan - gradering

Steg 4 Granska B-scan, En-face efter:

Retinala veck (PPW, IRF, ORF, CF)
Subretinal vatska

Anterior deformation av Bruchs membran
PHOMS

Steg 5: Tjockleksmadtning av pRNFL & mGC-IPL

o |dentifiera ev avvikelser i mat
o Folj fdrandringar av tjockleke
progression eller forbattring av

vardena
tid for att notera
avvikelser

Kommentarer flédesschema:

MR hjéarna efterstravas. CT gors i
akuta fall da MR ej kan invantas.
Ho del flédesschema: 6gonklinik,
va del fiddesschema: barnklinik.
De barn som genomgatt bade
barnmedicinsk och
barnoftaimologiska
undersokningar enl ovan utan
fynd far handlaggas gemensamt
mellan klinikerna.

Om begynnande papillddem
varken kan bekraftas eller
uteslutas (ex.vis tranga papiller):
férmedla bedémningen i jnl och
remissvar. Forslag formulering:
“Papillsvulinad osaker. Kan vara
normalvariant, men svulinad kan
inte helt uteslutas. Om of6randrat
utseende vid omkontroller
kommer papillerna tolkas som
normalvariant och arendet
avslutas”.

VIKTIGAST: Samverka. Ring!
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Anmarkningar rorande flodesschemat

Ett nara samarbete och kommunikation mellan barnklinik och 6dgonklinik ar fundamentalt for
ett bra omhandertagande av barn med misstankt papillddem. Ta upp luren och ring!

For att undvika att barn med pseudopapillddem éverutreds, men ocksa att de med akta
papillddem och staspapill handlaggs skyndsamt, har flddesschemat tagits fram som férslag
till initial handlaggning nar ett suspekt papillédem noteras.

Dokumentet ar tankt som ett stéd och maste alltid kombineras med klinisk erfarenhet.
Viktigt att veta ar att bedomning av 6gonbotten ar svart, varfor man alltid maste se till
hela barnet/bilden. Symtomens grad + neurologiska fynd avgor hur brattom det ar till
diagnos samt om andra undersokningar @n de som ingar i flodesschemat behover
goras.

Ett vasentligen valmaende barn dar papillddem noterats, sarskilt om det ar subtilt, kan med
fordel tas tillbaka till gonkliniken efter nagon vecka for férnyad och férdjupad utredning
enligt flodesschemat. Rimligt &r dock att Iakare pa barnkliniken i tidigt skede ser barnet for
neurologstatus och blodtryckskontroll.

Anamnes
(barn- och/eller 6gonklinik)
e Aktuell/genomgangen infektion(/vaccination)
o (vissa infektioner kan orsaka papillédem)
¢ Intag av lakemedel eller substans
o (vissa substanser, lakemedel och antibiotika har forknippats med papillddem
och/eller forhgjt intrakraniellt tryck).

Tryckmatning

Tryckmatning gors liggande pa sidan. Faktorer som kan 6ka uppmatt tryck ar sittande
position, magliggande, oro, smarta och vissa sederande lakemedel.

Asikter gér ibland isar om vilket 6ppningstryck som ar normalt. De flesta &r dverens om att
Oppningstryck > 28 cm H20 ar onormalt och < 20 ar normalt. En del anser att gransen ska
vara > 28 for sdvda barn eller barn med obesitas och > 25 f6r évriga. Oppningstryck mellan
20-28 behdver saledes tolkas tilsammans med 6vriga symtom och fynd samt situationen vid
tryckmatningen.

Barn med papillddem, men normalt intrakraniellt tryck, dar bakomliggande orsak till
papillddem ej kan identifieras har visats ha nagot forhojd risk att senare utveckla forhojt
intrakraniellt tryck, varfor relumbering kan bli aktuellt vid kvarvarande papillédem o6ver tid,
sarskilt vid férsamrad égonbottenbild.
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Forhojt blodtryck
| litteratur namns blodtrycks-nivaer pa > 180/120 som grans for nar det finns risk for
utveckling av papillédem.

Differentialdiagnostik
Efter initial utredning enligt flodesschemat tas stallning till om ytterligare utredning ar
nodvandig, utefter barnets symtom och klinik.

Bakgrund till PM samt fordjupning

Introduktion papillodem

Med jamna mellanrum beddéms barn pa égonkliniken i Region Halland ha ett suspekt
papilldédem. Orsaken till kontakten pa dégonkliniken kan vara manga: Problem med
huvudvark, synproblem, underkadnd synundersékning pa BVC/skola och sa vidare. Manga av
barnen ar vasentligen valmaende.

Genom aren har det funnits osakerhet kring hur dessa barn ska utredas och utredningen har
varierat stort fran fall till fall. Manga genomgar bade radiologi av hjarnan, en eller flera
ganger, och LP. Endast en mindre del av barnen har en barnmedicinsk orsak till det
misstankta papillédemet sasom idiopatisk intrakraniell tryckstegring (lIH), tumor,
borreliainfektion etcetera. En majoritet har i stallet drusenpapill eller andra avvikande
utseenden i papillen, som varken behdver behandlas eller utredas vidare.

Begreppen papillodem och staspapill

Begreppet papillddem beskriver en svullnad av papillen pa grund av 6dem, oavsett
bakomliggande orsak. Staspapill daremot innebar en svullnad av 6gats papill (6dem)
sekundart till férhojt intrakraniellt tryck. Papillddem kan alltsa bero pa staspapill, vilket ar ett
akut tillstand, eftersom det innebéar att patienten av nagon anledning har férhojt intrakraniellt
tryck.

Bakomliggande orsak till det forhdjda trycket kan bland annat vara tumoér, stroke,
sinusventrombos (SVT), trauma, obstruktiv hydrocefalus, 6kad produktion eller minskat
upptag av CSF eller, vanligare, vara idiopatiskt — Intrakraniell Idiopatisk Hypertension (IIH).
Det finns aven ovanligare tillstand som kan orsaka forhojt intrakraniellt tryck, sasom toxiska
eller neurometabola tillstand.

Papillddem utan forhdjt intrakraniellt tryck kan orsakas av olika typer av opticusneuropatier
(exempelvis pa grund av ischemi, inflammation (till exempel NMO, SLE), infektion (vissa
viroser, toxoplasmos, cat scratch disease, sarkoidos, borrelia med flera), genetiska
avvikelser (till exempel LHON, DOA), toxiska tillstand (vissa lakemedel, naturlakemedel,
vitaminbrist). Aven svar hypertoni kan ge papillédem.
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Ibland kan ett akta papillédem vara svart att skilja fran ett sa kallat pseudopapillddem (*falskt
papillédem). Pseudopapillddem ar alltsa inget akta 6dem, men kan se likadant ut vid
o6gonbottenundersékning med bland annat protruderande papill och det kan bero pa bland
annat drusenpapill, hyperopi, trang synnervspapill eller kongenital anomali (till exempel tilted
disc).

(Obs begreppsforvirring mellan svenska och engelska: papilledema = staspapill, optic disc
edema = papillddem, vilket dock ej framgar vid sékning pa "Svensk MeSH”).

Differentieringen mellan akta papillddem och pseudopapillédem kan alltsa vara svart. Det
finns ett antal olika undersékningar som kan géras via 6gonkliniken for att forsdka
differentiera mellan akta papillédem och pseudopapillédem. Samtliga har dock felmarginaler,
varfér en kombination av dem ofta rekommenderas.

Utover visus, 6gonmotorik, synfaltsundersékning och égonbottenundersékning féreslas aven
ogonbottenfoto med autofluorescensbilder, optical coherence tomography (OCT) enligt
specifika protokoll och ultraljud av papillen for att férsoka skilja mellan papillédem och
pseudopapillédem.
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Bilaga 1
Idiopatisk intrakraniell tryckstegring (lIH) hos barn
Kortversion baserat pa version fran Skanes universitetssjukhus, med vissa kompletteringar.

IIH é&r ett tillstand med férhéjt intrakraniellt tryck av idiopatisk orsak. Det finns manga
differentialdiagnoser och IIH &r en uteslutningsdiagnos. Det &r paverkan pa visus som &r det
centrala att behandla och fblja. Utredning och handldggning bér individualiseras.

Diagnos enl modifierade Dandykriterier:

1. Symtom pa hégt intrakraniellt tryck (ett eller fler av: huvudvark, illamaende,
krékningar, pulserande tinnitus, synbortfall (obskurationer)

2. Normal neurologisk undersékning (fransett abducenspares, papillédem och
synfaltspaverkan, som kan ses pa grund av forhgjt intrakraniellt tryck)

3. Ingen annan orsak till férhojt intrakraniellt tryck pavisad med CT/MR hjarna (inklusive
CT/MR med vendsa sekvenser for att utesluta sinusventrombos)

4. Oppningstryck > 25 cm H,O samt normal likvorkomposition vid undersdkning av likvor
(6ppningstryck matt i liggande position)

5. Ingen annan forklaring till forhéjt intrakraniellt tryck

Ogonkontroller

Vid IIH finns ingen standard fér uppfoljning. De ska féljas regelbundet utefter grad av
paverkan pa papillen allt fran veckovis till halvarsvis. Det kan ta tid for 6gonfynd att
normalisera sig, sa avsaknad av snar forbattring ar inte lika med behandlingssvikt (men
progress ar).

Bakomliggande orsaker
IIH férdelar sig hos barn i tva grupper:
1. Postpubertal, analog till IIH hos vuxna, associerad med dvervikt, vanligare hos
flickor/kvinnor
2. Prepubertal, dar koppling till 6vervikt inte ar densamma. Hos denna grupp ar mer
utredning starkare indicerat

Basal/minimal utredning (utdver anamnes och fullt neurologstatus):
¢ MR hjarna inklusive kontrast med fragestallningar enligt flddesschema PM
papillddem (CT kan vara alternativ om MR ej ar tillganglig)
e Provtagning blod: Hb, ferritin, SR, CRP, diff, TPK, PK-INR, Na, K, Krea, ALAT, Ca,
morgonkortisol, TSH, T4, PTH, LD, syrabas, kardiolipinantikroppar
e Provtagning likvor: celler, protein, glukos, laktat
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Differentialdiagnoser

Vid konstaterat forhojt intrakraniellt tryck finns manga differentialdiagnoser. Ovan ar lagsta
niva av utredning. Vid ett prepubertalt barn kan mer utredning kravas. Likasa kravs mer
utredning hos de som inte svarar pa trycksankande behandling eller genomgar snabb
forsamring.

Differentialdiagnoser till IIH ar: SVT (som kan ha klinik mycket lik I1IH) eller annan paverkan
pa avfléde pa vensidan och kopplade sinus, tumor, abscess, obstruktiv hydrocefalus,
minskad CSV-absorption (pa grund av exempelvis infektion, blédning), 6kad CSV-produktion
(pga plexus choroideus-papillom), vena jugularis-kompression, Addison, hypoparatyroidism,
skoldkortelpaverkan, droninfektion/mastoidit, hyperkapni (smnapné), anemi, njursvikt,
Turners syndrom, Downs syndrom, exponering for vissa lakemedel/amnen (tetracyklin,
minocyklin, doxycyklin, Nalidixinsyra, Sulfonamider, vitamin A, retinoider, extremt intag av
lever). Det finns ocksa en koppling till forhéjt LD och antikardiolipinantikroppar.

For vissa differentialdiagnoser kravs utvidgad utredning med bland annat CT
angiografi fran hjartat och uppat och utvidgad provtagning i blod och serum. Infor
bestéllning av radiologi, konsultera frikostigt med radiolog.

Behandling

Hos postpubertalt dverviktigt barn &ar viktreduktion forsta atgard. Overvéag att "hjalpa”
viktminskningen med Topiramate.

Barnkliniken skéter medicinering. Ogonkliniken har en mycket viktig uppgift i att beskriva
graden av papillédem, eventuell nedsatt synskarpa och synfaltspaverkan.

Ogonlékaren bér tydligt formedla sin bedémning av risken for att patienten drabbas av
irreversibel synskada och deras uppgift ar att under hela behandlingsperioden halla
synnervernas tillstand under uppsikt.

For att sdnka det intrakraniella trycket anvands lakemedel som minskar produktionen av
CSV sasom Acetazolamide, Topiramate eller Zonegran. Sadan behandling ar absolut
indicerad vid égonpaverkan.
o Acetazolamide (1:a handsval) (=Diamox)
o Starta med 125-250 mg x 2, 6kas till 500 mg x 2 och vidare upp mot max 2
gram dagligen. Dock fa som tolererar sa héga doser.
Doshgjning varje/varannan vecka
o Paverkan pa s/b visar effekt av lakemedel. Styr tolerabilitet pa klinik, ej s/b;
men kontrollera garna enstaka s/b med mal att etablera viss acidos (BE runt -
8 och pH ca 7,3-7,28) (dvs bekrafta karbanhydrashamning).
Biverkningar mycket individuellt: illamaende, krakningar, trotthet, yrsel
e Topiramate (2:a handsval)
o Trappas upp till 50 mg x 2, ibland racker lagre dos
o Bra for viktminskning, bra vid huvudvarkskomponent
o Kan kombineras med Acetazolamide (ofta lagre dos; framfér allt om
kvarstaende huvudvark trots etablerad trycksdnkning med Acetazolamide)
e Zonesamide (3:e handsval)
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Andra alternativ som vid terapiresistens kan 6vervagas i samrad med specialist inom
adekvat subspecialitet: Steroider (kan aven ges som initial kur vid stark paverkan pa
ogonstatus), intermittent tappning eller VP-shunt.

Nar 6égonbottenbild normaliserats och eventuella andra symtom gatt i regress kan behandling
prévas utsattas. Rimligen gors forsta utsattningsforsék 9—12 manader efter pabérjad
behandling i typfall. Patienten ska efter utsattning foéljas pa égonkliniken under 2 ars tid;
tatare i bérjan med successiv utglesning.
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Nationellt PM om IIH, av Sveriges Ogonférening:
https://swedeye.org/wp-content/uploads/2024/06/ldiopatisk-intrakraniell-hypertension.pdf

Skane regions PM:
Pseudotumor cerebri hos barn, 2021-2023, av Bjorn Sigurdsson
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Up To Date papillodem
https://www.uptodate.com/contents/approach-to-the-patient-with-papilledema

Up To Date om IIH:
https://ff.uptodate.com/contents/idiopathic-intracranial-hypertension-pseudotumor-cerebri-
clinical-features-and-
diagnosis?search=idiopathic%20intracranial%20hypertension&source=search result&select
edTitle=1~92&usage type=default&display rank=1
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