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16.12.2019 - Bitte beachten Sie folgende Anderung

Aufgrund einer Aktualisierung hinsichtlich Acetazolamid auf
www.embryotox.de/arzneimittel/details/acetazolamid wurde unter dem Kapitel

"Pharmakotherapie" auf S.12:

1. der folgende Absatz gestrichen, da er nicht mehr gliltig ist: "Empfohlen wird
dennoch, die Gabe von Acetazolamid im I. Trimenon strikt zu vermeiden. Im Il. und
1. Trimenon ist diese jedoch mdéglich und laut Literatur Therapie der Wahl (Lee et
al., 2005)."

2. folgende im Text gelb markierte Information ergdnzt: "Acetazolamid kann bei
Fehlen besser untersuchter und geeigneter Alternativen auch in der
Schwangerschaft eingesetzt werden."

Was gibt es Neues?

= Eswurde in einer multizentrischen randomisierten, placebokontrollierten Studie
gezeigt, dass Gewichtsreduktion plus Acetazolamid der Gewichtsreduktion allein
Uberlegen ist. Gesichtsfeld, Papillen6dem, Lebensqualitdt und Liquordruck waren
in der mit Acetazolamid behandelten Gruppe signifikant verbessert; auch zeigte
sich ein Trend zur deutlicheren Gewichtsreduktion (Wall et al., 2014). Bereits
konsequente Gewichtsreduktion allein (iber 3 Monate mit Hilfe einer definierten
Didt von 425 kcal/Tag) kann Kopfschmerzen, Liquordruck und Papillenddem
nachhaltig reduzieren (Sinclair et al., 2010).

= Atiologisch unklare Steigerungen des Liquordrucks mit nachfolgender
Kompression der Sinus und Stérung des vendsen Abflusses stellen die idiopa-
thische IH im eigentlichen Sinne dar; u.a. kann eine Vielzahl von Medikamenten, in
erster Linie Tetrazykline, zu Liquordrucksteigerungen fiihren. Anlagevarianten
der Hirnsinus, Pacchioni’sche Granulationen und klinisch inapparent abgelaufene
Sinusthrombosen kénnen durch die vendsen Abflussstérungen ebenfalls zu einer
Steigerung des Liquordrucks fiihren; manche dieser primdren vendsen Stenosen
kénnten durch Ballon- oder Stent-gestiitzte Techniken interventionell
therapierbar sein (Ahmed et al., 2011; Arac et al., 2009).

* Etwa 10 % der Patienten mit (therapierefraktdren) chronischen, taglichen
Kopfschmerzen kénnten unter intrakranieller Hypertension leiden und sollten
auch ohne klinisch manifeste Stauungspapillen eine Liquordruckmessung
erhalten (De Simone et al., 2011).

Leitlinien fir Diagnostik und Therapie in der Neurologie © DGN 2019 | Seite 3


http://www.embryotox.de/arzneimittel/details/acetazolamid

Idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) — Leitlinien fur Diagnostik und Therapie in der Neurologie

Die wichtigsten Empfehlungen auf einen Blick

Individualisierte Therapie, eskalierend entsprechend dem Schweregrad der
Sehverschlechterung und der Auspragung des Papillen6dems; Kopfschmerzen
kénnen eine Indikation zur internen Liquorableitung oder zur interventio-
nellen Therapie darstellen, auch wenn der Visus stabil ist (Fraser & Plant, 2011;
Wall, 2010):

Therapie Stufe1:  Gewichtsabnahme
(leichte SP)

= plus Acetazolamid (2 x 500, max. 2.000 mg/d)
alternativ: Topiramat (25-100 mg/d)

= plus Furosemid 20-40 mg/d (Serumkalium!)

Therapie Stufe2:  wie Stufe 1
(deutliche SP, Visusminderung, GF-Defekt)

= plus wiederholte LP bis Liquordruck < 20 cm H20
(ca. 2 x/Woche)

Therapie Stufe3:  wie Stufe1+2
(progrediente Visusminderung, GF-Defekt)

* plus neuroradiologische Intervention mittels Stent bei Sinusstenose und
Liquordruckgradient

oder

= mikrochirurgische Dekompression des N. opticus
(Optikusscheidenfensterung)

oder

= Liquorableitung (LP*- oder VP-Shunt)

*LP-Shunt immer mit Schwerkraftventil; Auswahl der interventionellen
Therapie nach Einzelfallentscheidung; Adipositaschirurgie kann bei Adipositas
per magna erwogen werden.

Leitlinien fur Diagnostik und Therapie in der Neurologie © DGN 2019 | Seite 4



Idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) — Leitlinien fuir Diagnostik und Therapie in der Neurologie

Inhalt
1 Einfilihrung: Geltungsbereich und Zweck der Leitlinie 6
1.1 Begriindung der Notwendigkeit einer Leitlinie........cceveevevreereeennnnes 6
1.2 Ziele der Leitlini@ ..c.ccoeveevervuiniinniiiiniiiinicniciccicnecncnrcnecnesncne e 6
1.3 Patientenzielgruppe.... i 6
1.4 VersorgungsbereiCh ...ttt 6
1.5  Adressaten der Leithinie ....cccceeeeveerenieneneeniiirnierereeneieeecneeecneeecneees 6
1.6 SChIUSSEIWOIEr ..ciuiiriiiniitiiciictctcrce s 6
2 Definition und Klassifikation 7
2.1 Begriffsdefinition ..ot 7
2.2 KIaSSITIKAtioN..ueeeeeeeeeeeeeeecctecc ettt aa e 7
2.3 Aspekte, die diese Leitlinie nicht behandelt.........ccccevrvinvvnninnennnnnee. 7
3 Diagnostik 7
3.1 Praambel ..t 7
B 7 o [VTS~Ta 1= = =T o] 0 8
755 TR == T 1) | 8
4 Therapie 1
4.1 Allgemeine Empfehlungen zur Therapie .......coeeeveeveenecreeeneerenenenne. 11
4.2 FlussdiaBramim ......cceeeeieieieintiieicieteiccteteeee et 11
4.3 Spezifische therapeutische Mallnahmen .......cccccevevvueiivnirccnecneccnene 12
5 Versorgungskoordination 15
6 Redaktionskomitee 15
7 Erklarung von Interessen und Umgang mit Interessenkonflikten ............ 15
8 Finanzierung der Leitlinie 17
9 Methodik der Leitlinienentwicklung 17
9.1 Zusammensetzung der Leitliniengruppe, Beteiligung von
LTI =T o F=4 (U] ] =] o [ 17
9.2 Recherche und Auswahl der wissenschaftlichen Belege.................... 17
9.3 Verfahren zur Konsensfindung.......coccoceeveeiricicsicniinincncnenenccnnenn, 17
Abkiirzungen 18
Literatur 19

Leitlinien fir Diagnostik und Therapie in der Neurologie © DGN 2019 | Seite 5



Idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH) — Leitlinien fur Diagnostik und Therapie in der Neurologie

1 Einfiihrung: Geltungsbereich und Zweck der
Leitlinie
1.1 Begrindung der Notwendigkeit einer Leitlinie

Vereinheitlichung der Therapie durch Expertenempfehlungen;
Orientierungshilfen fiir Einzelfallentscheidungen

1.2 Ziele der Leitlinie

= Darstellung der diagnostischen und therapeutischen MaRnahmen mit
entsprechenden Empfehlungen

= Empfehlungen zur Akut- und Langzeittherapie mit einem entsprechenden
Algorithmus

1.3 Patientenzielgruppe

Postpubertare Patienten jedes Alters und beiderlei Geschlechts mit idiopathi-
scher und sekundarer intrakranieller Hypertension (I1H, SIH; synonym:
Pseudotumor cerebri). Eine Leitlinie der Gesellschaft fiir Neurop&diatrie fiir
(prépubertére) Kinder ist in Vorbereitung.

1.4 Versorgungsbereich

= stationdre Versorgung im Bereich der Diagnostik und Akuttherapie

= ambulante Langzeittherapie und Nachsorge

1.5 Adressaten der Leitlinie

Neurologen, Neurochirurgen, Augendrzte, Kinder- und Jugendmediziner,
Neuroradiologen

1.6  Schllisselworter

Liquordruck, Kopfschmerzen, Papillen6dem, Sinus-/Hirnvenenthrombose,
Adipositas, unerwiinschte Arzneimittelwirkung
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2  Definition und Klassifikation

2.1 Begriffsdefinition

Idiopathische intrakranielle Hypertension (I1H) bezeichnet eine atiologisch
heterogene intrakranielle Liquordrucksteigerung ohne Nachweis einer
intrakraniellen Raumforderung oder einer akuten Thrombose der vendsen
Blutleiter. Wenn iberzeugende Hinweise fiir eine zugrunde liegende Ursache
der Liquordrucksteigerung wie z. B. eine primdre oder postthrombotische
Stenose der Hirnsinus oder eine unerwiinschte Arzneimittelwirkung vorliegen,
sollte von sekundérer IH (SIH) gesprochen werden. Der Begriff ,,Pseudotumor
cerebri* ist eine niitzliche Beschreibung des Syndroms; ,,benigne intrakranielle
Hypertension‘ aufgrund der potenziell drohenden Visusminderung mit Gefahr
der Erblindung jedoch nicht.

2.2 Klassifikation

Atiologisch heterogenes Syndrom, gekennzeichnet durch Kopfschmerzen und
Papillen6dem mit Sehstérungen bei erh6htem Liquordruck.

2.3 Aspekte, die diese Leitlinie nicht behandelt

Epidemiologie, Differenzialdiagnosen, Komorbiditaten, Fragen der
Versorgungskoordination

3  Diagnostik

3.1  Praambel

Hochaufl6sende MRT und MRV sind fiir die Diagnostik unverzichtbar, da
haufig der Nachweis vendser Abflussstérungen gelingt. Diagnostische
Kriterien sind (Wall, 2010; Friedman & Jacobson, 2002):

= Symptome erhdhten Liquordrucks i. d. R. mit Stauungspapille

= erhohter Liquordruck: in Seitenlage > 25 cm H20%*; ggf. Messung
wiederholen, um falsch negative Befunde zu vermeiden

= normaler biochemischer und zelluldrer Liquorbefund
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= Ausschluss einer strukturellen oder vaskularen Lasion in MRT und MRV

= keine relevante Medikation und keine andere identifizierbare endokrine
oder metabolische Ursache aulRer Adipositas.

*Druckwerte im Kindesalter unterscheiden sich nicht signifikant von denen im
Erwachsenenalter (Avery et al., 2011); einzelne Autoren differenzieren den
Grenzwert nach Kérpergewicht (normalgewichtig, bis 20 cm H20; BMI > 30: bis
25 cm H2o.

3.2 Flussdiagramm

s. Clinical Pathway (separates Dokument)

3.3 Diagnostik
3.3.1  Zusammenfassung der Empfehlungen

Sorgfaltige Anamnese unter besonderer Berticksichtigung von
Medikamentenanamnese, endokrinen Besonderheiten, Schlaf (OSAS),
Gewichtsentwicklung (Adipositas, rasche Gewichtszunahme) und der
klinischen Leitsymptome der intrakraniellen Drucksteigerung:

= Kopf- und retrobulbdre Schmerzen (haufig von pulsatilem Charakter)

= Stauungspapillen (selten auch einseitig) unter Umstdnden begleitet von
- transienten Obskurationen, periphere Gesichtsfelddefekte

- Tinnitus

- ein- oder doppelseitige Abduzensparese (vor allem bei Kindern).

Eine akute Hirnvenen(Sinus-)thrombose sowie intrazerebrale
Raumforderungen miissen vorzugsweise durch MRT und MRV noch vor der LP
ausgeschlossen werden. Die genaue Ursachenkldrung kann im weiteren
Verlauf erfolgen.

3.3.2 Klinische Untersuchungen

Neurologische und augenarztliche Untersuchung mit besonderer Ber{icksich-
tigung von Papille, Gesichtsfeld, Visus, Bulbusmotilitdt, Fundoskopie (Foto-
dokumentation) und Perimetrie. Papillenprominenz und Optikusscheiden-
phanomen sind mittels Ultraschall darstellbar, bei eindeutiger Klinik ist die
Sonographie entbehrlich (Rowe, 2011).
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3.3.2.1 Lumbalpunktion (nach MRT)

Bestimmung von Liquordruck (im Liegen), Zellzahl, Eiweil3, Reiber-Analyse; bei
eindeutiger Klinik, aber normalem Druck: Wiederholung der Messung oder
kontinuierliche lumbale Liquordruckmessung (Bono et al., 2010).

3.3.3 Computer- und Magnetresonanztomographie

Die MRT in Kombination mit der MRV ist die Methode der Wahl und der
kontrastangehobenen CT-Venographie (iberlegen. Die exakte Technik ist
entscheidend fiir die Sensitivitdt der Untersuchung: Phasenkontrastveno-
graphie, Orbitadarstellung (STIR coronar), bei unklarem Befund auch
kontrastverstarkte 3D T1, die Kontrastaussparungen in den Sinus am besten
zeigen. Multimodale Untersuchungen zeigen bei vielen Patienten mit IH
bilaterale Verengungen der Sinus transversus ohne Zeichen der akuten
Thrombose, was als Hinweis auf (idiopathisch) erhéhten Liquordruck und
nachfolgende Kompression der Sinus gewertet werden kann; diese Patienten
zeigen nach LP teilweise eine Entfaltung der vormals komprimierten Sinus
(Ahmed et al., 2011; Arac et al., 2009; Rohr et al., 2011a). Infolge des
gesteigerten Liquordrucks findet man neben einem gewundenen N. opticus
mit erweitertem perineuralem Liquorsaum (,,Optikusscheidenhydrops*), eine
Ausdiinnung der Hypophyse (,,empty sella®) und eine posteriore Abflachung
des Bulbus oculi mit prominenter Papille - allerdings ist kein MRT-Befund
pathognomonisch fir IIH (Rohr et al., 2011b).

3.3.4 Digitale Subtraktionsangiographie

Die DSA ist nur indiziert bei unklaren MRT-Befunden oder Kontraindikationen
flir eine MRT sowie zur intravendsen Druckmessung mit Messpunkten
zwischen Bulbus venae jugularis und Sinus sagittalis vor Anlage eines Stents
bzw. in Interventionsbereitschaft.

3.3.5 B-Bild-Echographie

Der echographisch gemessene Durchmesser des N. opticus und die
Darstellung eines Optikusscheidenphdanomens stitzen die Diagnose. B-Bild-
Echographie kann auch eine Drusenpapille nachweisen, die mit einer
chronischen Stauungspapille verwechselt werden kann.
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3.3.6 Optische Kohdrenztomographie

Mittels OCT lasst sich eine Verdickung der peripapilldren Nervenfaserschicht
als Zeichen eines Stauungsédems der die Papille umgebenden
Nervenfaserschicht bei sonst normalem Papillenbefund nachweisen (Skau et
al., 2010). Da eine beginnende Atrophie diesen Befund ,,pseudo‘-normalisiert,
ist die Sensitivitdt eingeschrankt.

3.3.7 Spezifische Ursachenabklarung

Die Assoziation von intrakranieller Liquordrucksteigerung und Ubergewicht
(rasche Gewichtszunahme, Graviditat) weist auf die Bedeutung des vendsen
Abflusswiderstands in der Pathogenese hin (Wall & George, 1991). Kompres-
sion der Jugularvenen (mechanisch oder bei erh6htem intrathorakalem Druck)
verlagert den vendsen Abfluss in epidurale Gefa8e und steigert den intra-
kraniellen Druck (Alperin et al., 2005). Auch eine priméare Einengung der
Hirnsinus kann infolge eines verminderten Druckgradienten vom Subarach-
noidalraum zum vendsen System zu verminderter Liquorresorption mit
Erh6hung des intrakraniellen Drucks (und weiterer Kompression der Sinus und
somit wechselseitiger Verstarkung) fiihren (Johnston et al., 2002). Weiterhin
kénnen durale vendse Fisteln, endokrine Stérungen (insbesondere: Schild-
driisenerkrankungen, Hypoparathyreoidismus, Hyperaldosteronismus,
Nebenniereninsuffizienz) sowie die Einnahme bestimmter Medikamente zu IH
fiihren, darunter u. a. insbesondere: Tetrazykline, Nitrofurantoin,
Nalidixinsiure, Retinoide (Vitamin-A-Mangel und -Uberdosierung), Danazol,
Lithium, Tamoxifen, Indometacin, Wachstumshormon, Alpha-Interferon,
Cyclosporin, Cimetidin und Amiodaron (Fraser, 2011; Wall, 2010;
Radhakrishnan et al., 1994). Ein obstruktives Schlafapnoesyndrom, welches
durch Adipositas begiinstigt wird, kann therapierefraktare Kopfschmerzen
unterhalten und zu SIH fiihren (Wall & Purvin, 2009).

Die verschiedenen hypothetischen pathogenetischen Mechanismen der
medikamentenassoziierten SIH und der endokrinologischen Auffélligkeiten,
die mit IH in Verbindung gebracht werden, sind unzureichend belegt. Manche,
wie z. B. ein polyzystisches Ovariensyndrom, kénnen auch Folge der
Adipositas sein.
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4 Therapie

4.1 Allgemeine Empfehlungen zur Therapie

Erste Manahme ist die rasche Senkung des Liquordrucks bzw. die Linderung
des Papillenédems, da Visusverlust infolge des Papillenddems auftritt. Fiir eine
langfristig erfolgreiche Therapie ist Gewichtsnormalisierung essenziell (Sinclair
et al., 2010; Kupersmith et al., 1998). In der ersten multizentrischen, randomi-
sierten, placebokontrollierten Studie ,,Idiopathic Intracranial Hypertension
Treatment Trial (IIHTT) an 165 Betroffenen konnte weiterhin gezeigt werden,
dass Didt plus Acetazolamid der alleinigen Diat (iberlegen ist. Gesichtsfeld,
Papillenédem, Lebensqualitdt und Liquordruck waren in der mit Acetazolamid
behandelten Gruppe signifikant verbessert; auerdem zeigte sich ein Trend
zur deutlicheren Gewichtsabnahme (Wall et al., 2014).

Die Beeintrachtigung des Sehvermdégens, erst in zweiter Linie die
Kopfschmerzintensitat, ist entscheidend fiir die Dringlichkeit der Behandlung.
Ein gestuftes, am Schweregrad der Symptome orientiertes Vorgehen ist
sinnvoll.

Durch die IIHTT-Studie gibt es nun eine gesicherte Therapieempfehlung der
Evidenzklasse Il. Bislang ist aber kein Medikament (auch nicht Azetazolamid)
explizit zur Behandlung der IIH zugelassen. Ob in Zukunft vielleicht zumindest
eine ,,Off-Label-Indikation‘ erreicht werden kénnte, ist ungewiss.

Vergleichsstudien zwischen den verschiedenen invasiven Verfahren (4.3.4-
4.3.6) sind nicht publiziert.

Die folgenden Empfehlungen, die sich primar auf die IIH beziehen, kénnen auf
sekundare Formen (ibertragen werden, insbesondere wenn die Behandlung
der Grunderkrankung nicht bzw. nicht schnell genug mdéglich ist. Sie gelten
prinzipiell auch fir Schwangere und Kinder (Honorat et al., 2011).

4.2 Flussdiagramm

s. Clinical Pathway (separates Dokument)
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4.3 Spezifische therapeutische MaRhahmen
4.3.1 Gewichtsreduktion

In einer Studie mit intensiver Patientenbegleitung konnte mit Hilfe einer
definierten Didt (425 kcal/Tag) und wochentlichen Kontrollen eine
Gewichtsreduktion von durchschnittlich 15 kg tiber 3 Monate erzielt werden;
Kopfschmerzen, Liquordruck und Papillen6dem wurden gebessert (Sinclair et
al., 2010). Es muss somit unbedingt versucht werden, Patienten zu intensiver
Didt zu motivieren bzw. eine kontrollierte Didt sowie Beratung und
Unterstiitzung bei der Gewichtsreduktion anzubieten.

Wenn eine schwere oder rasch progrediente Visusminderung besteht, miissen
initial zusatzliche invasive MaRnahmen ergriffen werden.

4.3.2 Lumbalpunktion

Die diagnostisch zwingend erforderliche LP ist zumindest kurzfristig auch
therapeutisch wirksam und verbessert Giber die Druckentlastung hinaus auch
den vendsen Abstrom (Scoffings et al., 2007). Wiederholte LP sind tblich und
scheinen wirksam zu sein, werden aber u. U. schlecht akzeptiert (cave:
Fistelentwicklung; Studien fehlen). LP zur Verlaufskontrolle mit Druckmessung
sind notwendig, wenn augenarztliche Kontrollen auf Therapieresistenz oder
Rezidive hindeuten.

4.3.3 Pharmakotherapie

Acetazolamid (2 x 250-2000 mg/d; Off Label) vermindert durch Inhibition der
Carboanhydrase die Liquorproduktion. Die Wirkung ist durch eine groRRe
multizentrische, randomisierte, doppelblinde, placebokontrollierte Studie
belegt (Wall et al., 2014). Die Dosierung muss einschleichend erfolgen; die
Langzeitwirkung kann nachlassen (Escape-Phdnomen). NW: Hypokalidmie,
metabolische Azidose mit Gefahr von Nierenverkalkungen; selten: aplastische
Anamie. Das teratogene Potenzial scheint eher gering: Wahrend hohe
Dosierungen im Nager teratogen sind, wurde ein erhéhtes Fehlbildungsrisiko
beim Menschen bisher nicht beobachtet.

Acetazolamid kann bei Fehlen besser untersuchter und geeigneter
Alternativen auch in der Schwangerschaft eingesetzt werden (erganzt am

16.12.2019; https://www.embryotox.de/arzneimittel/details/acetazolamid).
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Alternativ kdnnte Topiramat (50-200 mg/d) eingesetzt werden; die Studien-
daten sind aber deutlich schwécher (Celebisoy et al., 2007; Supuran, 2015).
Topiramat kann kognitive Fertigkeiten wahrscheinlich dosisabhangig bei 10—
30 % der Patienten beeintrachtigen (Loring et al., 2011). In verschiedenen
Fallsammlungen und Studien wurden insgesamt iber 2000 Schwanger-
schaften unter Topiramat dokumentiert. Dabei wurden auch unter Mono-
therapie erhéhte Fehlbildungsraten beschrieben. In einer Metaanalyse, die
sechs verschiedene Studien, z. T. auf der Basis von Epilepsie-Registerdaten,
umfasste, wurde ein sechsfach erhéhtes Risiko fiir Lippen-/Gaumenspalten
errechnet (https://www.embryotox.de/arzneimittel/details/topiramat/). Im
ersten Trimenon besteht demnach ein erh6htes Fehlbildungsrisiko und im II.
und III. Trimenon kann Topiramat zu vermindertem Geburtsgewicht sowie zu
kognitiven Stérungen beim Kind fiihren. Die Einnahme von Topiramat zur
Behandlung der IIH in der Schwangerschaft ist daher kontraindiziert.

Carboanhydrase-Hemmer kénnen mit Furosemid (30-80 mg/d) kombiniert
werden (keine kontrollierten Studien; cave: ein deutlicher Abfall des systemi-
schen Blutdrucks kann das Papillenédem verstérken). Bei Kindern miissen die
Dosierungen gewichtsadaptiert werden: Acetazolamid: 15-25(-100) mg/kg/d in
3 Einzeldosen; Furosemid: 0,3-0,6 mg/kg/d.

Steroide sollten wegen der Gefahr des Rebound und von UAW (Gewichts-
zunahme) nicht langfristig eingesetzt werden; bei Versagen der oben
genannten MaRnahmen und drohendem Visusverlust kann eine hochdosierte
Steroidtheraphie (Dexamethason 4 x 8 mg/24 Std.) vor oder zur
Uberbriickung bis zu einer invasiven MalRnahme versucht werden (Studien
fehlen). Zwei Studien berichten iber den Nutzen von Octreotid in der
Behandlung der IIH (Panagopoulos et al., 2007; House et al., 2016).

4.3.4 Interne Liquorableitung

Die interne Liquorableitung kann den Liquordruck langfristig normalisieren
und Kopfschmerzen lindern. Zwar werden fir lumboperitoneale (LP-)Shunts
tendenziell h6here Komplikations- und Revisionsraten berichtet, aber in einer
reprasentativen US-Statistik waren bei IH nur ventrikuloperitoneale
(VP-)Shunts mit einem Letalitatsrisiko (0,9 %) verbunden (Abubaker et al., 2011;
Curry et al., 2005; McGirt et al., 2004). LP-Shuntdislokationen treten besonders
bei adipdsen Patienten wiederholt auf (Revisionsraten von 0,3-1,44/Jahr;
Wang et al., 2007). Das Problem der Uberdrainage bei LP-Shunts, klinisch
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gekennzeichnet durch Kopfschmerzen im Stehen und evtl. Tonsillentiefstand,
kann durch lageabhangige Schwerkraftventile vermieden werden. Bei der
Auswahl des Verfahrens muss die lokale Kompetenz beriicksichtigt und ggf.
an ein ausgewiesenes Zentrum tiberwiesen werden.

4.3.5 Optikusscheidenfensterung

Optikusscheidenfensterung fiihrt bei fast 9o % der operierten Sehnerven zu
einer anhaltenden Stabilisierung (Wall, 2010; Banta & Farri, 2000). Obwohl der
Eingriff prinzipiell das Risiko einer Schadigung der Blutversorgung des

N. opticus mit sich bringt, wurden keine schwerwiegenden Komplikationen
berichtet (The Ischemic Optic Neuropathy Decompression Trial Research
Group, 1995). Die einseitige Behandlung hat wenig Einfluss auf den anderen
N. opticus; Kopfschmerzen kénnen positiv beeinflusst werden.

4.3.6 Interventionelle Behandlung

Wenn fibrése (postthrombotische) Verdanderungen oder Pacchioni’sche
Granulationen den ven6sen Abstrom behindern und ein Druckgradient
proximal zur Stenose nachgewiesen werden kann, ist der Effekt der LP
moglicherweise geringer, da diese weniger zur Verbesserung des vendsen
Abstroms beitragen kann. Die endovaskuldre Stentangioplastie stellt einen
sinnvollen, kausaltherapeutischen Ansatz bei Patienten mit Sinusverengungen
dar (Rohr et al., 20113, b). Eine Ubersicht von 32 Patienten berichtete
Ansprechraten um 70 %, eine monozentrische Serie von 52 Patienten sogar
90 %; die berichteten Komplikationsraten scheinen niedrig (5-15 %), aber
Rezidivstenosen und schwerwiegende Komplikationen kdnnen auftreten
(Ahmed et al., 2011; Arac et al., 2009). Auch prospektive Studien berichten
positive Ergebnisse bei minimaler Komplikationsrate (Dinkin, 2016).
Lebenslange Thrombozytenfunktionshemmung ist zwingend erforderlich.
Langere Beobachtungen, grof3ere Kohorten- oder randomisierte
Vergleichsstudien fehlen.

4.3.7 Adipositaschirurgie

Adipositaschirurgie bei massiv tibergewichtigen Patienten mit IIH fihrt zu
einer Besserung aller Symptome (Fridley et al., 2011). Zu bedenken sind die
moglicherweise schwerwiegenden Langzeitkomplikationen durch
Resorptionsstérungen (Vitaminmangel).
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5 Versorgungskoordination

Zur Liquordiagnostik mit Druckmessung wie auch zur therapeutischen
Liquorpunktion ist immer ein stationdrer Aufenthalt erforderlich, da in
Einzelfdllen Herniationen nach LP bei IHH beschrieben wurden. Bei leichten
Verldufen ohne rasche Progredienz kann die Therapie prinzipiell ambulant
fortgefiihrt werden.

6 Redaktionskomitee

Prof. Dr. E. Hattingen, Neuroradiologie, Universitat Frankfurt
Prof. Dr. H. Wilhelm, Klinik fiir Augenheilkunde, Universitat Tibingen

Fir die Osterreichische Gesellschaft fiir Neurologie (OGN):
PD Dr. N. Mitrovic, Abteilung fiir Neurologie, LKH Vdcklabruck

Fur die Schweizerische Neurologische Gesellschaft (SGN):
PD Dr. B. Tettenborn, Klinik fiir Neurologie, Kantonsspital St. Gallen

Als Berater fir die Gesellschaft fiir Neuropddiatrie (GNP):
Dr. D. Tibussek, Facharzt fir Kinder- und Jugendmedizin, Sankt Augustin

Die Deutsche Gesellschaft fiir Neurochirurgie (DGNC) hat der finalen Fassung
zugestimmt.

Federfiihrend:

Prof. Dr. Ullrich Wiillner, Neurologische Universitatsklinik Bonn
Sigmund-Freud-Str. 25, 53127 Bonn; Tel.: 0228/2871 5712;
wuellner@uni-bonn.de

Entwicklungsstufe der Leitlinie: S1

7  Erklarung von Interessen und Umgang mit
Interessenkonflikten

Alle Mitwirkenden an der Leitlinie haben ihre Interessenerkldarungen (AWMF-
Formular zur Erklarung von Interessen im Rahmen von Leitlinienvorhaben)
rechtzeitig und vollstandig ausgefillt beim Koordinator bzw. beim Editorial
Office Leitlinien der DGN eingereicht. Im Formblatt wurden die Ausfiillenden
gebeten, bei den dargelegten Interessen mit anzugeben, ob ein thematischer
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Bezug zur Leitlinie/zum Leitlinienthema besteht. Bei unvollstandigen Angaben
wurde Nachbesserung eingefordert. Abgefragt wurde auch die Hohe der
Bezlige, die jedoch nicht veréffentlicht wird. Eine Selbsteinschatzung fand
nicht mehr statt.

Alle Interessenerklarungen wurden durch einen anonym arbeitenden,
unabhadngigen und sachkundigen Interessenkonfliktbeauftragten der DGN
auf potenzielle thematisch relevante Interessen begutachtet.

Die Angaben wurden im Hinblick auf einen vorliegenden thematischen Bezug,
auf thematische Relevanz, Art und Intensitdt der Beziehung sowie auf die
absolute H6he der Beziige gepriift.

Folgende Bewertungskriterien wurden zugrunde gelegt:
= bezahlte Gutachter-/Beratertatigkeit fir Industrieunternehmen

= Mitarbeit in einem wissenschaftlichen Beirat/Advisory Board: bezahlte
Tatigkeit fir Industrieunternehmen

= Vortrage: bezahlt durch die Industrie
= Autoren- oder Koautorenschaft: nur wenn industriegelenkt

= Forschungsvorhaben/Durchfiihrung klinischer Studien: direkt oder
teilfinanziert von Industrieunternehmen

= Eigentimerinteressen (Patente, Aktienbesitz) mit Leitlinienbezug

= indirekte Interessen mit Relevanz.

50-%-Regel der DGN

Eine spezielle Vorgabe der DGN seit Mai 2014 sieht vor, dass fir eine
ausgewogene Zusammensetzung der Leitliniengruppe mindestens 50 Prozent
der an der Leitlinie Beteiligten keine oder nur geringe fiir die Leitlinie relevante
Interessenkonflikte haben diirfen. Die DGN hat sich zur Einflihrung der 50-%-
Regel entschieden, weil damit bei Abstimmungen kein Uberhang von
Partikularlinteressen entstehen kann.

Bewertungen der dargelegten Interessen

Bei samtlichen Mitgliedern des Redaktionskomitees liegen keine
Interessenkonflikte vor.

Die 50-%-Regel der DGN wurde eingehalten.
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Die dargelegten Interessen der Beteiligten sowie deren Bewertung durch
Interessenkonfliktbeauftragte der DGN sind aus Griinden der Transparenz in
der tabellarischen Zusammenfassung (siehe separates Dokument) aufgeftihrt.

8 Finanzierung der Leitlinie

Entstandene Kosten wurden durch die Autoren Gibernommen.

9 Methodik der Leitlinienentwicklung

9.1 Zusammensetzung der Leitliniengruppe, Beteiligung
von Interessengruppen
Zusatzlich zum Redaktionskomitee war Herr Andreas Linder, Mitglied des

Vorstands der Deutschen Gesellschaft fiir intrakranielle Hypertension e. V.,
beratend beteiligt.

9.2 Recherche und Auswahl der wissenschaftlichen
Belege

Basierend auf der aktuellen Leitlinie der DGN (Wiillner et al., 2010), erfolgte

eine erganzende Literaturrecherche in pubMed 2010-2017 mit den folgenden

Schlisselwortern: 1. Pseudotumor cerebri, 2. idiopathische intrakranielle

Hypertension, 3. idiopathic intracranial hypertension, 4. IIH.

9.3 Verfahren zur Konsensfindung

Die Konsensusbildung unter allen Autoren dieses Kapitels erfolgte mittels
eines modifizierten Delphi-Verfahrens.

Diese Leitlinie ist von der Kommission Leitlinien der Deutschen Gesellschaft fir
Neurologie (DGN) sowie den beteiligten Fachgesellschaften verabschiedet
worden.
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Abkiirzungen

BMI body mass index

cT Computertomographie

DSA digitale Subtraktionsangiographie

H intrakranielle Hypertension

[IH idiopathische intrakranielle Hypertension
LP Lumbalpunktion

MRT Magnetresonanztomographie

MRV Magnetresonanzvenographie

OSAS obstruktives Schlafapnoesyndrom
OTC Optische Kohdrenztomographie

SIH sekundare intrakranielle Hypertension
SP Stauungspapille

STIR short-Tau inversion recovery

UAW unerwiinschte Arzneimittelwirkungen
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