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GYERMEKKORI PSEUDOTUMOR CEREBRI KET ESET KAPCSAN
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Osszefoglalas: A pseudotumor cerebri vagy mas néven idiopathiasadranialis
hypertensio koponyai nyomasfokozédassal jar, amelynek hatterébeadranialis térse
kités nem igazolhatd. Hsorban felitteket érind megbetegedés, amely barmely életkor-
ban, igy gyermekkorban isédbrdulhat. Két esetlink kapcsan szeretnénk felrdvfigyel-
met a korkép gyermekkori megjelenésének sajatossagdiagnosztikai nehézségeire,
valamint a korai megfelélkezelés és gondozas jelésdgére adf sz6vbdményeként kiala-
kulo latasromlas vagy akar latasvesztés elkeridgdekében.

Kulcsszavak: gyermekkori pseudotumor cerebri, idiopathias kraaialis hypertensio,
papillaoedema

A pseudotumor cerebri (PTC) vagy mas néven idigasthintracranialis
hypertensio (IIH) ismeretlen erefiekoponydiri nyomasfokozédas, igazolhatd
intracranialis térfoglalas nélkul. Diagnézisa kiasws modon allithato fel a modosi-
tott Dandy-kritériumok (1. tablazat) és az Inteimal Haedache Society iranyel-
vei alapjan. Alappillérei: agynyomas fokozodasradtiinetek és/vagy szemfenéki
képen lathatd papillaoedema, emelkedett liquorngongmal liquorlelet mellett,
strukturdlis és szisztémas (pl. infekcid) okokatdkd képalkotd vizsgalat, negativ
neuroldgiai statusz (nervus abducens paresis medettgnint a nyomasfokozédas
jele) [1, 2, 8]. A PTC differenciéldiagnosztikajabszerep f6 korképek a kovet-
kezok: hydrocephalus, infekcid, aszeptikus meningiéigyi térfoglalé folyamat,
sinus venosus thrombosis, migrén [9, 17].

1. tablazat

Mdodositott Dandy-kritériumok
— koponydiri nyomasfokozddasra utalé panaszok és tineteléjéisjvagy
papillacedema),
— neurolbgiai vizsgalat soran nem talalhato lokaiiaéa utalo goctinet,
— normal MRI/CT lelet, obstruktiv vénas megbeteggdies nélkil,
— emelkedett liguornyomas (250 vizmm felett), norfitalorlelet mellett,
— az agynyomas fokozédasnak nincs igazolhaté oka
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Anat Kesler, Aviva Fatal-Valevski: Idiopathic intranial hypertension in the
pediatric population. J Child Neurology, 2002

A PTC ritka kérkép, incidencidja az atlagpopulaeidl),9-1/100.0005f Leg-
ink&bb talsulyos, fertilis korban 1éwnok betegsége, azonban barmely életkorban
eléfordulhat [1, 5, 8].

Pontos patogenezise nem tisztazott. Kialakulas&karepet tulajdonitanak az
elégtelen liquorfelszivodasnak, fokozott liquortetésnek, extracellularis
agyoedema képrdésnek, emelkedett vénas nyoméasnak valamint holiaarkéok-
nak is [1, 2].

Tunetei sokszifiek lehetnek, és a koporiya nyomasfokozédasbdl adodnak:
fejfajas, homalyos latas, photophobia, visus roaldsettslatas (az abducens
paresis kdvetkezményeként), hanyinger, hanyasmitkitabilitas, zavartsag, pul-
zusszinkron tinnitus, paresthesia, nyakmerevségzéakonysag [1, 8].

Az idiopathias esetek mellett megkulonbdztetketzekunder formak is. Ezek-
ben az esetekben a tiinetek fejtrauma, fll-orr-ge&gésnegbetegedés, sinus
thrombosis, jobb szivfél terheléssel jaro folyaneaigiokrinologiai kérkép, kilén-
b6z gydgyszerek, toxinok hatasa kovetkeztében alakth§2, 9, 10, 11, 12, 14,
15] (2. tbl4zat).

2. tablazat

Szekunder kialakul6 pseudotumor cerebri etiologiatényei

Korképek:

— Addison-kor,

— hypoparathyreosis,

— hypo/hyperthyreoidismus,

—chronikus obstruktiv titibetegségek,

—jobb szivfél elégtelenség pulmonalis hypertensioval

—obstruktiv alvasi apnoe,

— polycystas ovarium szindréma

—SLE,

—uraemia,

—sulyos vashidnyos vérszegénység.
Gyogyszerek

—tetracyclinek és szarmazékaik,

— A-vitamin tuladagolas (25 000 IU napi adag felett),

—anabolikus szteroidok,

—hosszu szteroid kezelés utani megvonas,

— nOdvekedési hormonkezelés,

— lithium,
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—oralis fogamzasgatlok,
—amiodarone,
—cyclosporin,
—cytarabin.
Obstruktiv vénas megbetegedések
—sinus venosus thrombosis,
—V. jugularis thrombosis, vena cava superior szimdo
— glomus tumor vagy egyéb tumor okozta kompresszié.
Fert6zések:
—HIV-fertszés,
—borreliosis,
—gyermekeknél varicella utan.
Friedman et Jacobson

A PTC kezelése tuneti, az emelkedett intracranigi@mas normalizalasan ala-
pul. A kezelés tébbnyire konzervativ modon tortékédcboanhidrdz bénitdkkal,
diuretikummal, sulyos tlnetek esetén nagy dozisérszldal vagy akéar terapias
lumbalpunctioval, liquor lebocsatassal. Visszatéehezen kezelh&tlatasromlas-
sal jar6 esetekben sebészi beavatkozasra is sziigketd2].

Az irodalom szerint gyermekkori formaja altalabavésbé sulyos lefolyasu, és
gyakoribb a spontan remisszid. Két esetiink kapszaretnénk felhivni a figyel-
met erre az alkalmanként nehezen diagnosztizallkatizervativ kezelésre nem
mindig reagalo, akar sulyos s#idményeket is okozo korképre.

Esetbemutatasok

1. eset:

A 4 éves, kordnak megfeteln fejlett, vékony testalkatu (BMI:14 kg/m2,
percentil 25%) kislanynak korabban nagyobb betegsém volt. Gyermeksebé-
szeti osztalyon funkcionalis zavart nem okozo0, saléetett orrfeppdési rendelle-
nesség miatt tortént orrplasztikaja.

Egy hete tarté hunyorgés, bizonytalan szemészatigzak miatt toértént szeme-
szeti szakvizsgalata, amely kétoldali szemfenékgpat igazolt. Egyéb koponya
nyomasfokozédasra utalé panasza, neurologiai géttimem volt. Az elvégzett
koponya MR vizsgalatan koros eltérés nem volt téidégek szabalyosan abrazo-
|6dtak. Laborparamétereiben, liquormintdjaban kérazeem igazolodott.
Intracranialis térfoglalds, gyulladas, szisztémiéskoés egyéb provokalod tényiz
kizardsa alapjdn panaszait pseudotumor cerebrig&menyeztiik. Nagydozisu
(2mg/kg) szteroid kezelését kezdtik, amely mebeglt hét alatt papillaoedemaja
jelentsen csokkent, panaszai mefgsek. Elnydjtott kis dozisu szteroid mellett
szemfenéki képe egy honap alatt negativ lett. Olapds panaszmentesség utan
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akut fel$ léguti infekcié kapcsan észlelt recidiva miatt éeften szteroid terapiat
alkalmaztunk kis ddzisban egy hénapig, acetazolsisdészitéssel. Ot honapos
tiinetmentesség utan rédkérdezésre emlitett fejfiado visus, fokoz6do pangasra
utalé kép miatt ismét acetazolamid bedllitasa mbrt&@dbb honapig alkalmazott
acetazolamid mellett visusa javult, szemfenéki képangasa nem fokozddott. A
konzervativ terdpia mellett mutatott javulas alapjégil sebészi beavatkozas nem
Valt szikségessé. Krénikus papillaoedema miathleeis szemészeti nyomon-
kovetés alatt all. Jelenleg panaszmentes, recidastél éve nem jelentkezett.

2. eset:

A 13 éves, obes nagyfiu (BMI: 26,76 kg/m2, perdedi-97%) egy hete tarto
intenziv fejfajasok, reggeli hanyinger, hanyas trketilt felvételre. Anamnézisé-
b6l kiemelend, hogy kisdedkoraban velesziletett szurkehalyogttnmandkét
oldalon lencseleszivds és hatsé csarnoklencseetéddt tortént. Agynyomas-
fokozodéasra utaldé panaszai miatt inditott kivizégél sordn szemészeti vizsgélata
kétoldali elmosott, kissé promineald papillakal, kanyargds vénakat talalt, enyhe
visusromlas mellett. Tér8kit6 folyamat gyanuja miatt sisgséggel koponya CT,
majd MRI vizsgalata tortént, amely koros eltéréanrtalalt. Mellékleletként a bal
oldali arcuregben retencidés cystédk igazolddtak. iAgdosztikus céllal végzett
lumbalpunctié terapiasnak is bizonyult, panaszaiséiddtek.

Klinikailag pseudotumor cerebrit véleményeztink.fefdzett tlinetei miatt
mannisol, nagydozisu szteroid (1,5 mg/kg) és aotard kezelést inditottunk,
emellett szemfenéki képe Iényegesen javult, nénapyalatt panaszmentessé Vvalt.
Szteroid csokkentés, majd elhagyas mellett is toyabult szemészeti lelete. At-
meneti, négy hénapos panaszmentesség utan ronm@szeti status, latotérvizs-
gélat soran minimalisan novekwakfolt jelezte recidivajat. Ez édalatt testsulya
négy kilogrammot étt. Massziv dehidralas, ismételt szteroid kezeléfiatt alla-
pota ismét javulast mutatott. A megismételt képuikazsgalatok térdikité fo-
lyamatot Ujra kizartak. Mellékleletként bal oldalinus maxillaris cysta mellett
sinusitis koroki szerepe is felmerllt. Elnydjtotizteyoid leépités mellett
papillaoedemaja fokozatosan javult, testsulya dkksnt. Két hdnap tlinetmentes-
ség utdn azonban méasodik recidivgja jelentkezetbdemid, acetazolamid terdpia
mellett is fenndll6 hullamz6 panaszok, romlé szevéke kép alapjan az OITl-ben
jobb oldali fronto-peritonealis shunt behelyez&ént. Az azé6ta eltelt masfél év
alatt panasza nem jelentkezett. Szemészeti koaktisall, legutdbbi statuszrogzi-
tése alapjan deuteranop.

Megbeszélés

A gyermekkori PTC pontos &brdulasi gyakorisaga nem ismert. Egyes kozle-
mények szerint az dsszes beteg 80%-a tulsul§omiy a gyermekkori esetek ara-
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nyat 16-30%-nak becsulikEletkor szerint a gyermekpopuléacioban kéfaidulasi
csucs figyelhét meg: ez a46 éves és a 134 éves életkor [8].

A két korcsoport kozott jeleéis kilonbségek figyelhék meg. Amig
prepubertasban a nemek aranya edyéalnem jellemg a felrtteknél megfigyelt
obesitas, addig pubertaskortél emelkedikéabetegek és az elhizottak aranya. A
kilénbségek hatterében a pubertaskorban bekovethedokrinoldgiai valtozaso-
kat valdszifsitik egyes szetik [1, 9]. Irodalmi adatok szerint gyermekkorban az
esetek 5870%-ban— féként 6 éves kor alatt valamilyen szekunder ok (virusin-
fekcid, gydgyszerek, endokrin, anyagcsere betegdégmnosithatd, mig a puber-
taskori esetek a febittkori idiopathias formahoz hasonléak [1, 8].

A gyermekkori PTC tinetei a faltiekével azonosak lehetnek, de az életkori
sajatossagok gyakran diagnosztikus kihivast jetexkteFejfajas az esetek kéthar-
madaban figyelhétmeg A fejfajas epizodikusan ke#dik, és altalaban csak hetek
alatt valik napi panassza, lokalizacidja és a téjuajellege valtozatos lehet. A
korlefolyas tobbnyire lassu, akar évekig is elhdaidazonban hirtelen hevessé is
valhat [1, 3].

A papillaoedema tinetei lehetnek: atmeneti homa@s, latasromlas, targyak
torzult észlelése, latétér csokkenése vagy akdangilnyi hirtelen latasvesztés.
Gyermekkorban azonban a szemfenéki kép gyakrantingga elvaltozds aszim-
metrikus vagy akar egyoldali is lehet [4, 16, l&tasromlas 620%-ban fordul
els, altalaban enyhe vagy mérsékelt sulyossagu ésyikbreverzibilis. A latotér
szikilése azonban tlinetszegény esetekben is segitketan felismerésben. A
nervus abducens paresise mellett gyermekkorbanbegggidegek bénulasat (n.
1, 1V, VI, IX, Xll) is leirtak [3, 6, 9].

Bar az agyi képalkoto vizsgalatok eredményénektarkimok alapjan negativ-
nak kell lennie, iénként intracranialis nyomasfokozddasra utalé indiradiol6-
giai jelek figyelhetk meg: keskeny oldalkamrék, Ures sella, a nervaEwp hi-
vely tagulata. Sinus thrombosis kizardsa miatt Ca&lydtt MRI ajanlott
angiographiaval, venographiaval kiegészitve [2, 5].

Lumbalpunctio és liquorvizsgélat az infekcio kizaé&és liquor nyomasméreés
céljdbdl szikséges. A nyomasmérés gyermekkorbarézkeb lehet és a
liguornyomas diurnalis valtozasai, valamint a nemmtpsan meghatarozott eliér
életkori normalértékek miatt sok esetben nem sediagnozis felallitasédban [1].

A pseudotumor cerebriben oki terapia nem ismerizeliése tineti, amelynek
célja a panaszok megszintetése és védelem édsméayek kialakulasa ellen. A
terapia a kérkép lefolyasa alapjan empirikusarétiokt: esetleges provokalo ténye-
z6k eliminalasa, obeseknél diéta inditdsa melletzkovativ gyogyszeres kezelés.
Enyhe esetekben alkalmazhaté acetazolamid, amealyo&ahidraz bénitdként
csoOkkenti a liguortermelést és/vagy furosemid &tgk megsinéséig, amely akar
3-9 hénapig is eltarthat [1, 2, 8].
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Az antiepileptikumként széles kérben alkalmazoftiramatot masodik vonal-
beli szerként- szekunder karboanhidraz bénitd aktivitdsat ésgfigyelt testsuly-
csokkend hatasét is kihasznalvafoként obes felétteknél j0 eredményekkel al-
kalmazzék [7]. Akut latasromlas esetén nagydozisérsid (1-2 mg/kg/nap) beél-
litAséra is szukség lehet. A szteroid hosszu tékainaazadsa azonban kerllénd
sulyos mellékhatasai, az elhizas és az elhtuzédpitecsdokkentésekor megfigyel-
het gyakori recidiva miatt. Enyhe gyermekkori esetekb&ar a diagnosztikusan
végzett lumbalpunctio terapias hatdsa is elegdetiet. Sulyos sz@dmeények
kialakulasakor azonban ismételt lumbalpunctiorkéayszerilhetiink, bar a leg-
Ujabb ajanlasok a sorozat lumbalpunctiét egyétieimnem tamogatjak [1]. Kon-
zervativ terapidra nem javuld panaszok sebészi lésze gyermekkorban
ventriculo-peritonealis shunt belltetéssel tortenk felnétteknél alkalmazott
lumbo-peritonealis shunt és ONSF (optic nerve sfegastration) a kis méretek, a
novekedés és a gyakoribb sédmények miatt gyermekkorban nem terjedt el szé-
les korben [1, 13]. Attekidtvizsgalatok eredményei alapjan a shunt beiltetés a
végleges panaszmentességhez vezethet [1].

Az indulasi tiinetek sulyossaga nem jeldirela lefolyas sulyossagéat. A koran
kezelt esetek gyogyhajlama jobb, de sajnos nem enirgetben figyelh&tmeg
telies gyogyulas. A betegek egynegyedénél szekumgkirus atrophia, latasvesz-
tés, kronikus papillacoedema, rezidudlis latotérztiediés marad vissza.

A PTC prognozisa gyermekkorban irodalmi adatok jalagltalaban jo,dleg
pubertaskori esetekben észleltek tobb &dinényt. Mint eseteinkben is lathatd, a
recidiv tiinetek sem ritkak, ezelérdulasat 622%-ra becsulik [1, 2].

A gyermekkori PTC ritkasaga, differencialdiagndeaitinehézségei, a valtoza-
tos, sokszor bizonytalan panaszok, a tlnetszegagy @ppen rapid lefolyas, a
gyégyulas utan jelentkézismételt recidivak iéhként komoly terapids megfonto-
last igényelnek. A minél korabbi diagnozis és a feletp kezelés azonban a jobb
szemeészeti prognozis érdekében elengedhetetlen.
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