Spontdnni intrakranialni hypotenze -
kazuistika, diagnostika a léecba
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Spontanni intrakranialni hypotenze je pozoruhodna, nicméné ¢asto chybné diagnostikovana pfricina perzistujicich bolesti hlavy. Syndrom
je charakterizovan ortostaticky vazanou bolesti hlavy, nizkym likvorovym tlakem a nalezem difuzniho pachymeningealniho enhancementu
na magnetické rezonanci mozku po podani gadolinia. Popisujeme pfipad 39letého muze, v jehoZz anamnéze je operace bederni patefe pro
radikulopatii. Po Sesti tydnech po operaci doslo k rozvoji pozvolna se horsicich bolesti hlavy s vazbou na vertikalizaci, které byly doprovazeny
fotofobii, osmofobii a tinnitem. Primarné se klinicka a paraklinicka data hodnotila jako syndrom aseptické meningitidy. Po piehodnoceni byla
diagnostikovana spontanniintrakranialni hypotenze a nemocny podstoupil uspésnou lé¢bu aplikaci autologni krve do epiduralniho prostoru.
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Spontaneous intracranial hypotension: a case report, diagnosis and treatment

Spontaneous intracranial hypotension is a remarkable but often misdiagnosed cause of new daily persistent headaches. The syndrome
is characterised by headache that occurs shortly after assuming an upright position, low cerebrospinal fluid pressure, and magnetic
resonance imaging findings diffuse pachymeningeal enhancement after gadolinium administration. We describe a 39-year-old man,
with history of an operation of lumbar spine for radiculopathy, who presented 6-weeks after the operation orthostatic headache with
photophobia, osmophobia and tinnitus. He was primary diagnose as aseptic meningitis syndrome. Soon after the patient’s history was
carefully reviewed, he was treated successfully with epidural autologous blood patch.
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Uvod

Spontannf intrakranidlni hypotenzi fadime
do skupiny bolestf hlavy zpUsobenych nevasku-
[&rnfm intrakranidlnim postizenim. Prvni pfipa-
dy byly publikovany v némecké literature z 50.
a 60. let minulého stoletf, syndrom byl nazyvén
spontanni/esencidlni alikvoreou (Kaeser, 1957;
Suchenwirth, 1961; Schaltenbrand et Wolff, 1959).
Schievink et al. (1998) odhadli prevalenci na 1/50
000 obyvatel. Ro¢ni incidence je pak pfedpokla-
dana na 5/100 000 (Schievink, 2006). Hlavnim
pfiznakem onemocnéni je ortostatickd bolest
hlavy (bolest hlavy ve vzpfimeném stoji s Ulevou
v pozici vleze) (Ching, Kim et Lee, 2000).

Kazuistika

Pacient je 39lety muz, narozen v roce 1974,
kurdk, s negativni osobni i rodinnou anamnézou
tykajici se bolesti hlavy. Prvni kontakt pacienta
s privatnim neurologem byl v Cervenci 2011 pro
vertebrogenni algicky syndrom z bedernf oblasti
s radikularnf irita¢ni symptomatikou S1 vpravo.
Magneticka rezonance (MR) zobrazila v Urovni
L5-S1 klinickému nélezu odpovidajici preforaminal-
ni hernii vpravo s kaudalné migrujicim sekvestrem
utlacujicim kofen ST vpravo. Vzhledem k nedosta-
te¢nému efektu konzervativni terapie byla v listo-
padu 2011 provedena neurochirurgicka intervence

(parcidini hemilaminektomie L5-S1 vpravo s ex-
trakef sekvestru) s klinicky vybornym vysledkem.
Vlednu 2012 viak nemocny popisoval pozvolna se
stuprujic bolesti hlavy difuzniho charakteru, s ma-
ximem ve frontalni oblasti, s fotofobil a osmofobif,
jako doprovodny priznak udaval tinnitus vlevo.
Cefalea se objevovala s vazbou na vertikalizaci,
po delsim stoji ¢i chlizi byla doprovazena nauzeou
i zvracenim. Ulevova poloha byla vieze. Pro uda-
vané obtfZe byl pfijat spaddovym neurologickym
pracovistéem k hospitalizaci. Pfi vstupnim neuro-
logickém vysetieni byla konstatovana hyperrefle-
xie na dolnich koncetinach, suspektné i pozitivita
hornich meningedlnich jevd pfi negativité dolnich
meningealnich jevd. Akutné provedené CT (pocita-
Cové tomografie) mozku vykazovalo zcela normalni
nalez. K dosetfenti stavu bylo provedeno vysetieni
mozkomisniho moku. Bunécny nélez nebyl vyraz-
ny (30 lymfocytd/mm?), hladina bilkoviny 0,6 g/,
cukru 3,5 mmol/I, vstupni tlak v mozkomiSnim
moku nebyl zjistén. Mikroskopicky nalez byl nega-
tivni, bakteridlnfantigeny nebyly metodou latexové
aglutinace prokéazany. Pi doplnéné MR mozku bylo
jiz nativné piitomné zesileni tvrdé pleny mozkové,
postkontrastné se opacifikujici prakticky v celém
obsahu, bez pfitomné extracerebralnf kolekce ¢i
descenzu tonzil. Nélez byl hodnocen jako obraz
difuzni meningitidy s postizenim dura mater.
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Po konzultaci s infektologem pacient podstoupil
intravendzni ATB terapii cefalosporinem lll. gene-
race do doby kompletace vysledkl z vysetfenf
mozkomisniho moku, které byly negativni. Jednalo
se 0 nepiftomnost herpetickych virl (HSV 1, HSV 2,
CMV, EBV, VZV), enterovird a borrelif metodou PCR
(Polymerase Chain Reaction), negativni byla rov-
néz pfitomnost antiborreliovych protildtek ve
tfideé 1gG a lgM metodu ELISA (Enzyme-Linked
ImmunoSorbent Assay). Béhem hospitalizace byla
také podavana analgetickd terapie, pacient dodr-
zoval relativni klidovy reZim na I0zku. Se zavérem
syndromu aseptické meningitidy byl propustén
do domdci péce, intenzita bolesti hlavy se sniZila,
neurologicky nalez nevykazoval zndmky menin-
gedlnf iritace. V domacim prostredi viak doslo
béhem nékolika dni k opétovému ndrlstu bolesti
hlavy a po konzultaci se spaddovym neurologem
byl nemocny jiz se suspekci na syndrom spon-
tannf intrakranidlni hypotenze pfedan do péce
naseho pracovisté. Zde bylo vstupni neurologické
vysetfeniv normeé, nasledné bylo provedeno kon-
trolnf MR mozku (T2 vdZeny obraz, modus FLAIR,
T1 vazeny obraz nativné a po podani kontrastni
l4tky). Pro charakteristicky obraz byl ndlez na MR
mozku hodnocen jako odpovidajici spontanni
intrakranidlnf hypotenzi (obrazek 1 a 2). Doplnéna
MR v¢etné podané kontrastnf latky gadoliniazamé-



Obrdzek 1. Nativni FLAIR obraz v axialni roving,
napadné mirné difuzni zesileni tvrdé mozkové pleny

Obrdzek 2. Postkontrastni T1 vaZeny obraz
v koronarni roving, homogenni syceni zesilené
tvrdé mozkové pleny, bez prlikaznych nodularit

fend na celou patef neprokazala uvazované depo
likvoru. CT-myelografie jako dalsi metoda k detekci
uniku mozkomisniho moku nebyla u nemocného

provedena pro vysokou radiacnf zatéz, radioizo-
topovou cisternografii pacient odmitnul. Proto
byla vzhledem k pfetrvajicim obtizim provedena
aplikace 20 ml autologni krve do epidurédiniho
prostoru v Urovni L5/S1. Tento vykon probéhl bez
zévaznych komplikaci, lokdIné si pacient stézo-
val na bolesti v misté vpichu, béhem tfi dnl byl
propusten do domaci péce. Pfi kontrole za 14 dnf
v poradné pro lé¢bu bolesti hlavy jiz ortostatickou
bolest hlavy neuddval, tinnitus odeznél. V prabéhu
tif mésict viak doslo k rozvoji migrendzni cefaley.
Nemocny je zajistén sumatriptanem v akutnf f&-
zi, v profylaktické léc¢bé uziva topiramat v davce
50 mg denné s efektem, dochazi na pravidelné
kontroly do poradny.

Diskuze
Charakteristika spontanni
intrakranidlni hypotenze

Svym charakterem je typicky ortostaticky va-
zand, oboustranna, mUze & nemusf byt pulzujic,

mUze byt lokalizovana bifrontalné, bifronto-okci-
pitdlné nebo okcipitalné. Pfi dlouhodobém trvani
muze pfipominat spise chronické kazdodenni
bolesti hlavy a prvek typické ortostatické bolesti
hlavy se dostéva do pozadi (Mokri, Piepgras et
Miller, 1997). Popisovan je rovnéz pffpad spontannf
intrakranidIni hypotenze, kdy anamnestickd data
prvotné vedla k podezfeni na spontanni suba-
rachnoidedlni krvaceni (Koss, Ulmer et Hacein-
Bey, 2003). Rovnéz situace, kdy je pacient bez
bolesti hlavy v dopolednich hodindch a cefalea
se objevuje odpoledne s postupné narlstajict
intenzitou, je malo casta. Velmi vzacna je para-
doxni ortostatickd bolest hlavy (Uleva pro pacienta
je ve stoji vzpiimeném) (Mokri, Piepgras et Miller,
1997). Doprovodné pfiznaky mohou byt velmi
rlznorodé. Nejcastéji zahruiji pocit ztuhlého krku,
nauzeu ¢i zvracenf (Schievink, 2006). Dale se mGize
jednat o diplopii pfi jednostranné ¢ oboustranné
paréze Sestého hlavového nervu, zavraté, poruchy
sluchu, fotofobii, bolesti v krénim, hrudnim i be-
dernim Useku pétere (Mokri, Piepgras et Miller,
1997). Mnohem méné castéji se mize objevit
paréza tfetiho ¢i Ctvrtého hlavového nervu (Brady-
McCreery, 2002), encefalopatie (Beek et al,, 1998)
nebo galaktorea (Yamamoto et al,, 1993). Mezi
vzacné komplikace fadime i frontotemporalni
demenci. Lehky kognitivni deficit nicméné nenti
vzacny a Casto je nepoznany az do Uspésné 1écby
spontannf intrakranidlni hypotenze, kdy dochazf
ke zlepseni kognitivnich funkci (Hong et al,, 2002).

PFiciny onemocnéni

Naprosta vétsina pripadd spontanni intrakra-
nidini hypotenze je vysledkem spontanniho Uniku
mozkomisniho moku. AC pfesna pfic¢ina mnohdy
zUstava neobjasnéna, nejcastéji jsou zvazovany
dva faktory: (1) trividini trauma a (2) ménécennost
duréiniho vaku (Mokri, Piepgras et Miller, 1997).
Spontannfintrakranidlni hypotenze je popisovana
také u pacientd s onemocnénim pojiva, jako je na-
pifklad MarfanGv syndrom (Davenport, Chataway
et Warlow, 1995; Mokri, Maher et Sencakova, 1995).
PrileZitostné je vyvolavajici pficinou hernie disku
(Eross et al, 2002). Prasad et al. (2006) popisuiji jako
moznou pficinu i chiropraktickou manipulaci.

Diagnostika onemocnéni -
zobrazovaci metody

Pocitacova tomografie (CT) mozku neni k dia-
gnostice onemocnéni dostatecnd, nicméné muize
ukazat pritomnost subduralni tekutinové kolekce
¢i mensi velikost mozkovych komor (Schievink,
2006; Murros et Fogelholm, 1983). Zakladni dia-
gnostickou metodou je pak MR mozku s podanim
kontrastni latky (gadolinium) (Mokri, Piepgras et

Miller, 1997). Nejcastéji zobrazovanou abnormitou
je difuzni pachymeningeéini enhancement, ktery
je plynuly a postihuje duru mater supratentoridlné
i infratentoridiné. Tento enhancement vak maze
chybét az ve tretiné pfipadl, zejména pokud
je MR provedena v brzké dobé po zacatku obtizf
nemocného (Schievink et Tourje, 2000). Pfiblizné
u 50% nemocnych se mlze objevit unilateralnf
¢i bilaterdini subdurdini kolekce. Schievink et al.
(2005) pozorovali v 60% tuto subduraini kolekci
jako hygromy, ve 409% pak byl nalez konzistentnf
se subakutnimi & chronickymi subduralnimi he-
matomy. Pfitomnost subduralnich hygrom je vy-
svétlovana jako kompenzacni rozsifeni subdural-
niho/subarachnoidedlniho prostoru vzhledem ke
ztraté mozkomisniho moku, kdezto subdurdini
hematomy jsou pravdépodobné zpdsobeny krva-
cenim zrozsitenych vén v subdurdinim prostoru.
Subduralni hematomy jsou vsak malokdy velké
a symptomatické (Mokri, 2003). Jinym moznym
nélezem je descensus cerebelldrnich tonzil imi-
tujici Chiariho malformaci (typ I) (Atkinson et al,,
1998). Dalsim diagnostickym krokem je prikaz
aktivniho uniku mozkomi3niho moku. MR michy
mUZe zobrazit extra-arachnoidedini likvorovou
kolekci (Chiapparini et al, 2002). Tato likvorova
kolekce je viak obvykle rozséhlg, zahrmujici nékolik
misnich etazi, proto je MR michy nedostate¢nou
metodou k detekci pfesného mista tniku mozko-
misniho moku (Mokri, 2003). Midni pachymenin-
gedlni enhancement je méné Castym ndlezem
(Chiapparini et al,, 2002). Nejpfesnéjsi metodou
k detekci uniku mozkomisniho moku, nejcastéji
lokalizovaného v kr¢nim ¢i hrudnim Useku patete,
je CT-myelografie (Schievink, 2006; Schievink et
al,, 2005). Doplnujici metodou k detekci Uniku
mozkomidniho moku, zejména v nejasnych pfi-
padech ¢i pri selhani CT-myelografie, je radioizo-
topova cisternografie s intratékdlné podanym
indiem-111 (Chung, Kim et Lee, 2000).

Diagnostika onemocnéni -
vysSetieni mozkomisniho moku

Vstupné zméfeny tlak mozkomisniho mo-
ku je typicky velmi nizky. Rando a Fishman
(1992) uvadeéji tento tlak v pozici vleze méné
nez 60 mm H.,O. Mozkomi$ni mok je bezbar-
vy, mdze byt xantochromni, hladina bilkoviny
okolo 1 g/l nenf vzacnd, mlze viak dosdhnout
az 10 g/l (Mokri, Piepgras et Millor, 1997; Mokri,
2003). Hladina lymfocytd je bézna do 50/mm?,
hodnoty ale mohou byt vy3si a dosahovat az
220/mm? (Mokri, Piepgras et Millor, 1997; Mokri
et al, 1995). Mikrobidlni nalez v likvoru je vzdy
negativni, hladina glukézy je v normé (Mokri,
Piepgras et Millor, 1997).
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Lécba onemocnéni

Tradi¢né doporucovanou lé¢ebnou metodou
je klidovy rezim na I0zku s dostate¢nym pfijmem
tekutin. Ten vychazi i z pfedpokladu, Ze u ¢3sti
pacientd je zlepsenizdravotniho stavu spontanni.
Zakladnflé¢ebnou metodou u zbyvajicich nemoc-
nych je aplikace autolognf krve do epiduralniho
prostoru. Efekt této lécby je dvoji. Bezprostiedni
efekt spocivé v doplnéni objemu, oddédlenym
pozdnim efektem je utésnéni mista Uniku mozko-
misniho moku (Sencakova, Mokri et McClelland,
2001). Nosik (1955) pouZil pfiléché jen 1-3 ml auto-
lognikrve, v soucasné dobé je doporucena aplika-
ce 10-20 ml (Crawford, 1980). Stav mnoha pacient(
vyzaduje vice neZ jedno podani autolognf krve,
pricemz pocet opakovani mize dosdhnout i Sesti.
Pri opakovani této lécby je doporucen vétsi objem
krve (20-100 ml), odstup mezi aplikacemi by mél
byt minimalné 5 dnf (Schievink, 2006). Bohuzel jsou
znamy i pfipady, kdy aplikace autologni krve nenf
Uspésnd, ¢i dokonce vede ke zhorseni symptomd
(Mokri, Piepgras et Miller, 1997). Aplikace autologni
krve do epidurdiniho prostoru je relativné bez-
pecnou metodou. Nejcastéjsi komplikaci je bolest
v misté vpichu injekce. MUZe se objevit tranzientnf
bradykardie, pfetrvavajici zndmky radikuldrnf iri-
tace pak nuti vyloucit spindini subdurdlni nebo
subarachnoideaini hematom. VVzécnou kompli-
kaci je aseptickd meningitida, arachnoiditida, ¢i
syndrom kaudy equiny (Peach, 2005). K vytvoren{
zétky je mozno pouzit i fibrinové lepidlo (Garriste,
Van Dongen et Crul, 1997). Dalsi lé¢ebnou modali-
tou je pak chirurgicky zakrok. Ten pfipadd v Gvahu
u nemocnych, pro které prfedchdzejici lé¢ba neby-
la Uspésna. Je povazovan za bezpecny, vyzaduje
véak pfesnou detekci Uiniku mozkomisniho moku
(Schievink, Morreale et Atkinson, 1998).

Prognéza onemocnéni

Rekurence postihuje pfiblizné 10% nemoc-
nych, bez ohledu na zvolenou lé¢bu (Schievink,
2006). Vybornou progndézu maji pacienti s abnor-
malnim nalezem na MR mozku a monofokalné
zZjisténym unikem mozkomisniho moku. Naproti
tomu nemocni's normalnim nalezem na MR mozku
a multifokdlnim tnikem mozkomisniho moku majt
progndzu $patnou (Schievink, Maya et Louy, 2005).

Diagnosticka kritéria

Nova diagnosticka kritéria spontdnnf in-
trakranidlni hypotenze predstavili v roce 2011
Schievink et al.

Diagnosticka kritéria
B ortostaticka bolest hlavy
B piftomnost nejméné jednoho z nasledujicich:

= nizky vstupnf tlak mozkomisniho moku
v pozici v sedé (<60 mm H,0)
= setrvalé zlepSovani stavu po aplikaci au-
tologni krve do epidurainiho prostoru
= prikaz aktivniho Uniku mozkomisniho
moku
= charakteristicky obraz na magnetické re-
zonanci mozku (napf. pachymeningedini
enhancement)
B chybéjici anamnéza recentné provedené
lumbalni punkce
B nepfitomnost jiného onemocnéni, které
by vysvétlilo obtiZze nemocného

Zaver

Kazuistika popisuje pfipad pacienta se spon-
tannfintrakranidini hypotenzi s typickou anamné-
zou a nédlezem na MR mozku. MR celé patefe vet-
né podané kontrastni latky neprokdzala uvazované
depo likvoru. Pfes skute¢nost, Ze se nepodafilo
presné diagnostikovat misto Uniku mozkomisniho
moku, byla aplikace 20 ml autologni krve do epidu-
ralniho prostoru v Urovni L5/ST Uspésna. Prostor
L5/S1 byl zdmérné zvolen pro moznou souvislost
s hernif disku, resp. provedenou operaci.
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