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Agrip

Prjatiu og priggja dra kona leitadi 4 slysa- og
brddamottoku med priggja daga sogu um versn-
andi hofudverk sem vard betri vid ad liggja ut
af. Skodun var edlileg en segulémun af hofoi
syndi upphledslu 1 heilahimnum. Gerd var
meanuholsdstunga en prystingur var ekki mel-
anlegur og fékkst manuvokvi med pvi ad reisa
hofdalag sjiklings. Préteinhekkun kom fram
i menuvokva en engin merki um sykingar né
bolgur. Tolvusneidmyndataka med skuggaefni
af manuholi syndi leka frd sliori annarrar héls-
taugar hagra megin. Gerd var blodbot vid adra
hélstaugardt hagra megin med nokkrum arangri.
Sjuklingur lagdist aftur inn fjérum dogum sidar
par ed hofudverkur hafdi versnad. Bloobot var
endurtekin yfir annarri hdlstaugar6t med litlum
arangri. Pvi var ger0 b6t med trefjalimi 4 sama
stad, en batinn af henni entist adeins { sélarhring.
TolvusneiOmyndataka med skuggaefni af menu-
holi syndi leka frd attundu héls- og fyrstu brjost-
taugardt vinstra megin en engan leka fra annarri
hélstaugarét. Gerdar voru endurteknar beatur
4 badum pessum bilum med nokkrum &rangri.
Vegna takmarkads drangurs var gerd segulém-

mynd af héls- og brjdésthrygg sem syndi ummerki
um batur 4 fyrstu brjésttaugarét vinstra megin
en engin merki um b6t vid attundu hélstaugarét
vinstra megin. Pvi var gerd b6t med trefjalimi a4
pvi bili. Vid pad vard sjiklingur einkennalaus og
utskrifadist heim vid 4getis lidan. Hér ad nedan
verdur tilfelli af sjalfsprottnum innanktpu lag-
prystingi med leka fra fleirum en einum stad lyst
auk yfirlits yfir sjikdéminn.

Sjukratilfelli: Prjatiu og priggja 4ra kona leit-
adi 4 slysa- og bradaméttoku Landspitala vegna
hofudverkja. Premur dogum adur fér hin ad
finna fyrir hofudverk sem 6x 4 halfri klukkustund.
Verkurinn byrjadi aftan til { halsi en leiddi sidar
fram { hofudid beggja vegna. Verkurinn lysti sér
sem sldttur, verstur um 9,5/10 4 VAS (Visual
Analog Scale) og fylgdi honum 6gledi og uppkost.
Hin var med vidvarandi hofudverk {1 liggjandi
stodu sem versnadi vi0 ad risa upp ad pvi marki
ad hudn gat varla lengur reist hofud fra kodda vio
komu 4 slysa- og bradamottoku.

Heilsufarsaga var 6markverd, pad var engin
saga um hofudverki, dverka né nyleg veikindi. Hin
ték engin lyf. Almenn likams- og taugaskodun var
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Abstract: Thirty three year old woman came to the
emergency room with of 3 days history of worsening
headache which was relived by lying down. Examination
was normal. Magnetic Resonance Imaging (MRI) of the
head showed an enhancement of the meninges. No
pressure could be measured during lumbar puncture
and cerebrospinal fluid (CSF) was obtained by elevating
the patient’s head. There was an elevation of protein

in the CSF without signs of infection or inflammation.
Computerised tomography (CT) myelogram showed

a prominent leak from the 2nd right cervical nerve
sheath. A blood patch was done at this level with some
improvement of symptoms. The patient was readmitted
four days later as the headache had worsened. A blood

patch was repeated at the same level with limited results.

Therefore a fibrinogen patch was done at the same level,
of which the effect lasted only 24 hours. A repeated CT

myelogram showed a leak from the left 8th cervical and
1st thoracic nerve sheets, but not from the 2nd right
cervical nerve sheath. Blood and fibrinogen patches
were done at these levels repeatedly with limited results.
Therefore, a MRI of cervical-thoracic spine was done
which showed signs of previous blood patch at the 1st
left thoracic nerve sheath but no sign of a patch over the
8th left cervical nerve sheath. A fibrinogen patch was
done at this level. The patient became symptom free
and was finally discharged home. We present a case of
complicated spontaneous intracranial hypotension and
review of the literature.

Key words: headache, cerebrospinal fluid leak, intracranial
hypotension.
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Mynd 1. 7S mynd af heila
synir sta0bundio hapéttni-
svedi hegra megin vio
fioroa heilaholf (hvit or).

Mynd 2. (a) SO af heila syndi
heilaholf (hvit 6r). (b) Syndi upphledslu { cedahimnu d T1 myndroo eftir skuggaefnisgjof
(hvit or).
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edlileg og engin merki fundust um hnakkastif-
leika. Blodhagur, solt, blédsykur, kreatinin og
CRP voru edlileg. Tolvusneidomynd (TS) af hofdi
(mynd 1) vakti grun um bladingu eda fyrirferd {
haegri heilastilk (pedunculus cerebri). Pvi var gerd
segulémun (SO) af hofdi med og an skuggaefnis.
Breytingin { heegri heilastilk var 61j6s, hugsanlega
blodxxli (hemangioma) eda stekkun og tilfersla
4 &duflekju (plexus choroideus), en petta var talio
vera tilfallandi og Otengt einkennum sjiklings
(mynd 2). SO syndi einnig ttbreidda skuggaefn-
isupptoku { heilahimnum sem nddi nidur 4 hals-
menu (mynd 3). Menuvokvaprystingur var ekki
melanlegur og fékkst maenuvokvi med pvi ad reisa
hofdalag sjiklings. Manuvokvarannsékn (tafla

aukio segulskin a T2 myndrdo hegra megin vio fjoroa

Tafla I. Maenuvékvi.

Raud blédkorn 340 x106/L 0

Prétin 1021 mg/L 150-600
Sykur 2,8 mmoél/L 2,4-4,3

I) syndi hekkun 4 prétinum en engin merki um
bolgu eda sykingu. Raktanir & manuvokva voru
neikvzadar. I 1j6si pessa potti liklegast ad sjikling-
ur hefdi hofudverk vegna menuvokvaleka. Gerd
var m@nugangarannsokn med skuggaefni og eft-
irfylgjandi TS rannsékn af 6llum manugangi strax
par 4 eftir. TS syndi leka & menuvokva fra annarri
halstaugarét (C1- C2) haegra megin og skugga-
efnistaum padan yfir { skuggaefnispoll aftan vid
menusekkinn (mynd 4). Sjuklingur var medhondl-
adur med koffeintoflum, 500 mg prisvar & dag
auk verkja -og 6gledistillandi lyfja eftir porfum.
Gerd bl6obot med 20 ml af blodi yfir annarri héls-
taugar6t daginn eftir. HofuOverkurinn minnkadi
en hvarf ekki. Sjaklingur var ordinn rélfer og tt-
skrifadist heim 4 nfunda degi. Fjérum dogum sidar
jokst hofudverkurinn aftur. Sjuklingur var lagdur
inn 4 ny og blodbot gerd daginn eftir 4 sama ut-
anbastsbili. Arangur hennar var takmarkadur og
var pvi gerd onnur bt med trefjalimi (fibrinogen;
Tissel®) 4 sama stad sex dogum sidar. Sjiklingur
var hofudverkjalaus { um sélarhring, en pd ték
verkurinn sig upp aftur. TS mynd af manuholi
med skuggaefni var endurtekin, en hun syndi
nd menuvokvaleka vid attundu hélstaugarét og
fyrstu brjosttaugarét vinstra megin (mynd 5) en
enginn leki sdst frd annarri hélstaugarét hegra
megin. T kjolfarid var gerd bl6dboét vid attundu
hélstaugarét og fyrstu brjosttaugarét vinstra
megin. Vid betta 16gudust einkenni mikid og ut-
skrifadist hin heim 4 16. degi frd peirri innlogn.
Lagdist aftur inn fimm dogum sidar, par sem hof-
udverkur hafdi versnad. Verkurinn var p6 minni
en 40ur, en toluverd 6gledi auk suds og hellu fyrir
eyrum var til stadar. Gerd var ny bot med vefjalimi
yfir attundu hdlstaugaroét og fyrstu brjdsttaugardt
vinstra megin premur dogum sidar. Vid petta urdu
einkenni sjuklings betri og ttskrifadist hiin heim.
Hiin lagdist p6é enn inn premur dogum sidar vegna
versnandi stodubundins hofudverkjar. Gerd var
SO af halshrygg og efri hluta brjésthryggjar sem
syndi blédbot aftan vid fyrstu brjésttaugarot en
ekki aftan vid 4ttundu halstaugarét vinstra megin
(mynd 6). Pvi var sett trefjalim yfir pa hélstaugarot.
Eftir pad var sjiklingur med 6pzgindatilfinningu
{ hofoi vid langvarandi upprétta stodu en engan
hofudverk. Ogledi og sud fyrir eyrum var enn til
stadar. Sjuklingur fér pvi aftur i TS manuhols-
myndatoku af halshrygg sem hluti af undirbining
fyrir opna skurdadgerd en rannséknin syndi nud
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Mynd 3. (a) T1 mynd i pykktarskuroi fyrir skuggaefnisgjof. T1 myndir i pykktarskuroi (b) og kransskuroi (c) eftir skuggaefnisgjof syna titbreidda

skuggaefnisupptoku i heilahimnum (hvitar 6rvar).

engin merki um manuvokvaleka. Eftir pad for
lidan sjiklings batnandi og ttskrifadist hin heim
skommu sidar.

Yfirlit

Orsakir og meinalifedlisfreeoi
Arid 1938 lysti Schaltenbrand fyrstur manna
sjalfsprottnum innankupuldgprystingi (SIL) (1, 2).
Orsok lagprystingsins var talin stafa af minnk-
adri seytingu @duflekju og/eda auknu frasogi
manuvokva, en sannanir vantadi. Lekinn er
nu oftast talinn stafa af rofi & heilahimnum.
Vid adgerd geta sést mismunandi orsakir leka
eins og einfold got 4 basthimnu, veikleiki eda
sekkur 4 heilahimnu og jafnvel ad basthimnan,
sem vanalega kl®dir hryggjartaugina, sé ekki til
stadar. Synt hefur verid fram 4 tengsl milli ymissa
fravika { gerd heilahimna og leka 4 manuvokva,
en almennt eru pessi fravik sjaldgef (3, 4). Pekkt
er a0 beinnabbar orsaki m@nuvokvaleka med rofi
4 heilabastshimnum (5, 6). Hugsanlegt er ad minni
hattar halsmeidsli hjd slikum einstaklingi geti
valdid manuvokvaleka. T slikum tilvikum getur
verid naudsynlegt ad gera adgerd og fjarlegja
beinnabbann (4). Tengsl bandvefssjukdéma og
SIL eru pekkt, en allt ad pridjungur sjiklinga med
SIL hafa undirliggjandi bandvefssjukdom eins
og Marfan heilkenni, Ehlers-Danlos heilkenni af
gerd 2 eda ofurhreyfanleika lida (8).
Maznuvokvaleki sést oftast { hals- eda brjost-
hrygg, en algengastur er hann 4 métum hals- og
brjosthryggjar. Hja sjiklingum med SIL safnast
vokvi oft aftan vido menusekk { had vio fyrsta og
annan hélshryggjarlio. Vokvasofnun 4 pvi svaedi
er ekki oruggt merki um leka frd annarri hals-
taugar6t heldur getur verid um svokallada falska
stadsetningu a0 rada. Liklegast er ad vokvasofn-

Mynd 4. (a) TS menugangarannsékn med skuggaefni synir leka G menuvékva fra (hvit
or) i pykktarskuroi, (b) synir ad lekinn er frda annarri hdalsmeenurot hegra megin (svort
or) auk pess a0 syna skuggaefnispollinn aftan vio meenusekkinn (hvit 6r) sem sést einnig
a mynd (c).

Mynd 5. (a) TS mynd af menuholi med skuggaefni synir leka fra dttundu halstaugarot
vinstra megin (svort or). (b) Synir leka fra fyrstu brjésttaugarot vinstra megin (hvit or).

Mynd 6. SO mynd synir bt i heed vid fyrstu bridsttaugarot vinstra megin (hvit or).
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un bessi stafi pd af manuvokvaleka annars stadar
fra, en talid er ad hun berist upp utanbastsbilio fra
nedrihluta hdlsmenu (9).

Hofudverkur samfara SIL er talinn orsakast
af tilfeerslu heilans nidur 4 vid sem veldur togi a4
sarsaukanama vefi eins og basthimnu og zdar.
uppréttri stodu er heilinn ,,fljétandi“ inni { kdp-
unni vegna flotdhrifa menuvokvans og haldreip-
isdhrifa innankdpuada. Ef flotdhrif menuvokvans
minnka verdur meira dlag 4 innanktdpuadar vegna
togs og aflogunar peirra. Adarnar og basthimnan
eru nem fyrir srsauka og pvi kemur hofud verkur
fram { uppréttri stodu vegna togs og aflogunar
peirra (10).

Monro-Kellie tilgatan segir til um ad heild-
arrimmal heilans, m@nuvokvans og innankuipu-
bl6ds sé avallt hid sama pegar stafsemi heilans
er oskert (11, 12). Af pessu leidir ad ef rimmal
eins pattar minnkar parf ad koma fram aukning
1 rimmali annarra patta. Ef rimmal manuvokva
minnkar pd parf ad koma til aukning 4 rdimmali
heilans eda innanktdpublédrimmali. Par sem
rimmal heilans getur litid breyst verdur ad koma
til aukning 4 rdmmadli bl6ds med medfylgjandi
vikkun 4 heilabldedum, en hin ttbreidda skugga-
efnisupptaka { heilahimnum er talin vera teikn um
petta. Synt hefur verid fram 4 ad utanbastsblazdar
i hélsi sjuklinga med SIL eru marktakt steerri en
hja vidmidunarh6pi sem ekki er med SIL. Einnig
hefur verid synt fram 4 samsvorun { gradu vikk-
unar heilabldzda og magns leka (13). Almennt
er enginn kynjamunur hvad vardar menuvokva-
prysting (14), en athyglisvert er ad hofudverkur
vegna SIL er algengari hja konum en korlum {
hlutfallinu 3:1 (15).

Skilyrdi fyrir greiningu 4 SIL er ad syna fram
4 ldgan menuvokvaprysting par sem rof 4 heila-
himnu hefur ekki ordid vegna laknisfreedilegra
inngripa (10). Eigi ad sidur hefur komid { 1jos
a0 sjuklingar geta haft SIL pratt fyrir edlilegan
meanuvokvaprysting (16), en { einni rannsékn voru
11 af 60 sjuklingum med edlilegan manuvokva-
prysting (3, 16). I slikum tilfellum skal leitad ad
leka prétt fyrir edlilegan menuvokvaprysting (16).
Pvi virdist sem maenuvokvapurrd skipti meira mali
en prystingslekkunin og hafa sumir viljad kalla
astandid menuvokvapurrdar heilkenni { stad inn-
anktpulagprystings (13, 17). I flestum tilfellum er
manuvokvaprystingur b6 mjog lagur eda omel-
anlegur. M@nuvokvaprystingur redst af sambandi
rimmaéls manuvokva og skimshols (cavum
subarachnoideale). Pvi parf manuvokvapryst-
ingur ekki a0 lekka 1 kjolfar minnkandi rimmals
manuvokva ef jafn mikil minnkun verdur 4 rdm-
maéli skimhols.

Einkenni

Hofudeinkenni SIL eru héfudverkur sem versnar
vi0 a0 setjast upp en skdnar vid ad liggja ut af.
Onnur einkenni eru tvisyni (I6mun augnvédva
vegna togs 1 sjottu heilataug), sud fyrir eyrum,
hella, 6gledi, uppkost, halsverkur og ljésfelni. Hja
einstaka sjuklingum hefur skert medvitund komid
fram {1 kjolfar tilfeerslu milliheilans nidur 4 vio
eda vegna efri hdlsmanuskada sem kemur vegna
tilfeerslu og aflogunar manunnar vid ad prystast
nidur a vid (18).

Rannsoknir

Kjormyndgreiningarannsékn vio greiningu SIL er
segulomun af heila med skuggefni. Rannséknin
synirinnanbastsvokvasafnanir,upphledsluskugga-
efnis { heilahimnur, aukna vidd blaeda, tilferslu
heila nidur 4 vid og stekkun & heiladingli. Pad
sem sérkennir skuggaefnisupphledslu { SIL er ad
htn er dreifd, 6rofin, ekki hnutott, sérstaklega yfir
framheila og gagnaugabladi par sem hun er oft
pykk og bylgjulaga (19). Auk pessa getur SO synt
hvort sjéntaugavixl (chiasma opticum) hafi flast
ut, hvort tilfeersla hafi ordid 4 brdnni (pons) ad
hnakkabeinskleyf (clivus) eda hvort hnykileitlar
(tonsilla cerebelli) hafi feerst undir maenugat (for-
amen magnum), en prjud hin sidarnefndu einkenna
geta likst Arnold-Chiari vanskopun.

Kjorrannsékn til ad stadsetja manuvokvalek-
ann er ma&nugangarannsokn med skuggaefni med
eftirfylgjandi TS rannsékn af manugangi strax a
eftir (3). Isétopamanugangarannsékn og heila-
hélfamyndataka (radionuclide cisternography) er
gerd pegar afram er kliniskur grunur um SIL en
ekki hefur tekist ad syna fram 4 leka med ofan-
greindum adferdum.

Menuholsdstungu med prystingsmelingu er
edlilegt ad gera rétt & undan manugangarann-
sokn med skuggaefni. M@nuvokvaprystingur er
yfirleitt mjog ldgur (<60mm vatns). Rannséknir
4 maenuvokva syna oft vega hakkun 4 hvitum
einkyrningsfrumum og prétini en eru ad 60ru
leyti edlilegar.

Synataka ur heilabasti og undirliggjandi
heilahimnum synir fjolgun bandvefsfrumna og
nymyndun @da (20). Ekki er dsteda ad taka syni
dr heilabasti nema grunur sé um adra sjukdéma.

Greining

Greining SIL byggir 4 sogu um hofudverk sem
versnar vid ad setjast upp en skanar vio ad liggja
ut af, ldgan menuvokvaprysting (<60mm vatns)
og ad ekki hafi ordio rof 4 heilahimnu vegna leekn-
isfreedilegra inngripa (10). Skuggaefnisupphledsla



heilahimna 4 SO rannsékn af heila er pad sem
helst gefur grun um SIL, en ttbreidd skuggaefn-
isupptaka { heilahimnum getur einnig orsakast af
innanbastsbledingum, meinvorpum { heilahimnur
og vegna bdlgusjikdéma (21). Pessar orsakir
valda p6 ekki vikkun 4 utanbastsbldedum né
minnkudu magni manuvokva.

Medferd

Almennt er melt med ad gera bl6dbot vid SIL og
er arangur hennar 4gatur (10). [ bl6dbot felst ad
dregid er blazdarbléd tr sjiklingi. I skyggningu
er bléoinu sprautad { utanbastsbil 4 lekastad, en
vi0 storknun bess 4 gat 4 maenusekk ad lokast.
Mikilvegt er fyrir sjuklinga ad liggja fyrstu dag-
ana eftir bl6dbat til pess ad prystingur byggist upp
i menuvokvarymi ad nyju. Koffein er oft notad
vid SIL en litid er um rannsoknir sem liggja par
a0 baki. Verkjalyf eru notud eftir porfum en hafa
takmorkud dhrif. Sjaldgeft er ad gera purfi skurd-
adger0, en drangur peirra er gédur. Skurdadgerd
felst medal annars { pvi ad binda fyrir leka 4
heilahimnupoka eda pakka med vodva eda gel-
frodu (gelfoam) i utanbastsbilid 4 lekasvadi (3,4).
Pad er sjaldgeft ad medfero beri ekki drangur og
hofudverkurinn verdi langvinnur, en pekkist po.

Umrada

Sjalfsprottinn innankupuldgprystingur er sjald-
gef og liklega vangreind orsok hofudverkja.
Sjukdémurinn hefur sérkennandi kliniskt og
myndrent Utlit og svarar medferd vel pegar rétt
stadsetning lekans hefur verid greind. I fram-
angreindu sjukratilfelli sast hin hefdbundna
dreifda skuggaefnisupptaka { heilahimnum sem
nddi nidur 4 hilsmenu (mynd 3). Hins vegar var
fjéroa heilahdlf ekki samhverft auk pess sem
skuggaefnisupptaka sdst nedst og hegra megin {
fjérda heilahdlfi. Petta vakti grun hofunda, sidar
meir, hvort ®duflekjan hefdi togast nidur. Par
sem mynd af hofdi var ekki endurtekin eftir ad
einkenni sjuklings gengu yfir er ekki hagt ad
stadfesta hvort breytingin hafi gengid til baka.
Hofundar vita ekki til pess a0 slikri breytingu hafi
verio lyst adur.

Hér er pvi um nokkud snuid tilfelli ad reda.
Vid teljum okkur hafa synt fram 4 ad um leka fra
premur bilum hafi verid a0 reda. Ad 6llum lik-
indum hefur fyrst lekid frd annarri hélstaugarét
hagra megin, en sidar farid ad leka fra attundu
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hélstaugarét og fyrstu brjosttaugarét vinstra
megin. Hofundar telja a0 ekki hafi verid um
svokallada falska stadsetningu leka ad reda. Pad
er pekkt ad leki geti verid fra fleiri en einum stad
samtimis, en héfundum er ekki kunnugt um ad
lyst hafi verid adur tilfellum par sem sjélfsprottinn
manuvokvaleki kemur fram & mismunandi sto0-
um og 4 mismunandi timum.
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