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OZET

Psddotiimor Serebri Hastalarinin Demografik Verileri, Goriintiileme

Bulgular1 ve Tedavisinin Degerlendirilmesi

Dr. Melike GUMUS COBAN

Giris-Amac: Psodotiimér serebri sendromu (PSS), beyin omurilik sivist (BOS)
protein ve hiicre icerigi normal, intrakraniyal yer kaplayic1 lezyon, enfeksiyon,
hidrosefali, ventikiilomegali olmadan kafa i¢i basing artis1 sendromu belirti ve
bulgularinin oldugu klinik tablo olarak tanimlanmaktadir. Bu ¢alismanin amaci, 2018-
2022 yillar1 igerisinde Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Noroloji
kliniginde takip edilen Psddotiimdr serebri tanisi alan ¢ocuklarin etiyolojisini, klinik
prezentasyonunu, tetkiklerini, yonetimini, sonug¢larini agiklamakta ve papil 6dem,

gorsel semptomlar ve bas agrisindaki iyilesme ile iliskili faktorleri tanimlamaktadir.

Metod: Calisma igin Pamukkale Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurul onay1 (E-60116787-020-293710/15.11.2022) alindi. Eyliil
2018-Eyliil 2022 yillar1 arasinda Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik
Noroloji Bilim Dali’'nda modifiye Dandy kriterlerine goére PTS tanisi ile takip edilen
18 yasindan kiiciik 46 hastanin verileri degerlendirildi. Hasta verileri, hasta
dosyalarinin retrospektif taranmastyla elde edildi. 2013 Friedman tani dlgiitlerine gore
kesin ve olas1 tan1 alan hastalar belirlendi. Hastalar, primer PTC ve bir¢ok faktoriin bir
araya gelmesi sonucu sekonder PTC olarak iki gruba ayrildi. 11 yasindan kiiciik
hastalar prepubertal, {istli pubertal olarak kabul edildi. BMI 30 iizerinde olanlar obez
olarak degerlendirildi. Frisen derece 1 veya 2 olanlar, "hafif papil 6dem", Frisen 3 veya
"optik sinir bas1 yiikselmesi" olanlar, "orta derecede papil 6dem", Frisen 4 veya 5

olanlar "siddetli papilodem" olarak kategorize edildi.

Tartisma-Sonuclar: Ortalama basvuru yast 11,3 £ 4,5 olarak izlenmis olup
hastalarin %30,5’u prepubertal, %69,5’ u postpubertal yas grubundaydi. Prepubertal
donemde postpubertal doneme gore obezite orani anlamh diistiktii (p<0,05). En sik

goriilen belirtiler sirastyla papilddem, bas agrisi, gecici gérme bozukluklari ve bulanti



kusmaydi. Obez olan hastalarda, normal kilodaki hastalara gore istatistiksel olarak
anlamli bag agris1 sikayeti saptandi (p<0,05). Primer/sekonder ve prepubertal/pubertal
gruplar arasinda BOS agilis basinglar karsilagtirildiginda anlamli farklilik yoktu
(p>0,05). Sadece asetazolamid tedavisine yanit veren olgularin oram %67,3, kalan
hastalarda ek topiramat tedavisine ihtiya¢ duyuldu. Papilddemi olan hastalarda
olmayan hastalara gore tedavideki asetozolamid dozu anlamli yiiksekti (p<0,05).
Asetazolamid yan etkileri primer grupta sekonder gruba gore anlamli diigiik saptandi
(p<0,05). Optik sinir kilifi fenestasyonu (ONSF) yedi hastaya, optik sinir kilifi
fenestasyonu ve lumbo-peritoneal (LP) sant bir hastaya, serebral vendz siniis

stentlemesi bir hastaya uygulandi. Takipte %6,5 (n=3)’unda goérme kayb1 gelisti.

Anahtar kelimeler: Psédotumor serebri, BOS, papilodem
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SUMMARY

Introduction-Purpose: Pseudotumor cerebri syndrome (PSS) is defined as a
clinical picture with normal cerebrospinal fluid (CSF) protein and cell content, without
intracranial space-occupying lesion, infection, hydrocephalus, venticulomegaly, and
signs and symptoms of increased intracranial pressure syndrome. The aim of this study
is to explain the etiology, clinical presentation, examinations, management and results
of children diagnosed with Pseudotumor cerebri, who were followed up in Pamukkale
University Faculty of Medicine, Pediatric Neurology Clinic between 2018 and 2022,
and describe the factors associated with improvement in papilledema, visual symptoms

and headache.

Material-Method: Pamukkale University Non-Interventional Clinical Research
Ethics Committee approval (E-60116787-020-293710/15.11.2022) was obtained for
the study. The data of 46 patients younger than 18 years of age who were followed up
with the diagnosis of PTS according to the modified Dandy criteria in Pamukkale
University Faculty of Medicine, Department of Pediatric Neurology between
September 2018 and September 2022 were evaluated. Patient data were obtained by
retrospective scanning of patient files. According to the 2013 Friedman diagnostic
criteria, patients with a definite and probable diagnosis were determined. The patients
were divided into two groups as primary PTC and secondary PTC as a result of the
combination of many factors. Patients younger than 11 years of age were considered
prepubertal and above pubertal. Those with a BMI above 30 were considered obese.
Those with Frisen grade 1 or 2 were categorized as “mild papilledema”, Frisen 3 or
“optic nerve head elevation” as “moderate papilledema”, and Frisen 4 or 5 as “severe

papilledema”.

Discussion-Conclusions: The mean age at presentation was 11.3 £ 4.5 years,
and 30.5% of the patients were in the prepubertal age group and 69.5% in the
postpubertal age group. The obesity rate was significantly lower in the prepubertal
period than in the postpubertal period (p<0.05). The most common symptoms were
papilledema, headache, transient visual disturbances, and nausea and vomiting,
respectively. Statistically significant headache complaints were found in obese
patients compared to normal weight patients (p<0.05). When the CSF opening

pressures were compared between the primary/secondary and prepubertal/pubertal

Vil



groups, there was no significant difference (p>0.05). The rate of the cases that
responded to only acetazolamide treatment was 67.3%, and additional topiramate
treatment was needed in the remaining patients. The dose of acetazolamide in the
treatment was significantly higher in patients with papilledema compared to patients
without (p<0.05). Acetazolamide side effects were found to be significantly lower in
the primary group than in the secondary group (p<0.05). Optic nerve sheath
fenestration (ONSF) was performed in seven patients, optic nerve sheath fenestration
and lumbo-peritoneal (LP) shunt in one patient, and cerebral venous sinus stenting in

one patient. Visual loss developed in 6.5% (n=3) during follow-up.

Key words: Pseudotumor cerebri, CSF, papilledema
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1. GIRIS-AMAC

Psodotiimor serebri sendromu (PTCS), 100.000 ¢ocukta 0.60-0.71 oraninda
goriilen nadir bir hastaliktir (1, 2). Psddotiimdr serebri sendromu (PSS) ya da bilinen
diger adiyla idiopatik intrakraniyal hipertansiyon sendromu (IiHS), beyin omurilik
stvist (BOS) protein ve hiicre igerigi normal, intrakraniyal yer kaplayici lezyon,
enfeksiyon, hidrosefali, ventikiillomegali olmadan kafa i¢i basing artis1 sendromu
belirti ve bulgularmin oldugu klinik tablo olarak tanimlanmaktadir. Ozellikle 12-15
yaslar1 arasinda ve kizlarda daha siktir (3, 4).

PTCS terimi, idiopatik intrakraniyal hipertansiyonu (birincil PTCS) ve serebral
vendz sistem anormallikleri, predispozan sistemik hastaliklar ve ilaglar1 igeren bir

nedenin tanimlanabildigi sekonder PTCS'yi igerir (5).

Bas agrisi, IIH ‘de diisiik yasam kalitesine katkida bulunan ana faktordiir. Bag
agrist ve gorme kaybi, psddotiimdr serebrinin baslica belirtileridir. Bag agrisi en sik
goriilen belirtidir ve hastalarin cogunu etkiler. Bas agris1 yaygin, pozisyonel, geceleri
artig gosteren ve genellikle sabahin erken saatlerinde uykudan uyandiran tarzdadir. Ani
hareketler, oksiiriik ve valsalva manevralar1 bas agrisin1 siddetlendirir (6). Diger
belirtiler arasinda bulant1 + kusma, 151k ve ses hassasiyeti, gorme bozukluklari, kulak
cinlamasi, sirt agrisi, bag donmesi, horizontal diplopi, radikuler agr1, biligsel bozukluk,
parestezi ve ataksi yer alir. Klinik belirtiler yasa gore degisiklik gosterir, daha kiiclik
cocuklarda sinirlilik, etrafa ilgisizlik olabilir. Hastalarin bir¢ogunda kafa ici basinci

normale dondiikten sonra siddetli bas agrilar1 devam ettigi goriilmiistiir.

Psodotiimor cerebri sendromunun (PTC) etyolojisi ve patogenezi tam olarak
bilinmemektedir, serebral siniislerde vaskiiler direngle iligkili beyin omurilik sivisinin
(BOS) emiliminin azalmas: ile iligkili meydana geldigi diistiniilmektedir (7, 8).
Obezite, PCOS, hizli kilo alip verme, tetrasiklin grubu antibiyotikler, biiylime
hormonu, oral kontraseptif gibi ila¢ kullanimi (muhtemelen vendéz tromboza
sekonder), sendromik, hematolojik ve vaskiiler hastaliklarin rol oynayabilecegi

diisiiniilse de hastalik ile arasinda net iliski gosterilememistir.

Papilddem muayenede en 6nemli klinik bulgudur. Genellikle iki taraflidir ancak

asimetrik de olabilir. Normal fundus bulgulari artmis kafa i¢i basinci dislamaz.



Muayene bulgular1 genellikle bilateral papilodem, goérme keskinliginde azalma ve

gorme alan1 bozuklugudur.

Basg agris1 ve papilddemi olan tiim hastalarda kitle lezyonu, siniis ven trombozu
veya hidrosefaliyi dislamak i¢in beyin manyetik rezonans (MR) ve MR venografiyi
iceren ndrogdriintiilleme yapilmalidir. Baglica goriintiileme bulgular igerisinde bos
sella, kismi bos sella/azalmis hipofiz yiiksekligi, optik sinir kivrimlhiliginda artig
(tortiyozite), optik sinir kilifinda genisleme (optik sinir ¢evresindeki subaraknoid

boslukta artis) ve posterior skleral diizlesme yer alir (9, 10).

Tanida Modifiye Dandy Kriterleri kullanilmaktadir. Papil 6dem, altinci kranial
sinir disinda normal nérolojik muayene, beyin nérogoriintiileme (manyetik rezonans
goriintiileme ve manyetik rezonans venografi)’de ikincil bir neden gosterilmemesi,
normal BOS incelemesi, uygun sekilde yapilmis bir lomber ponksiyonda yiiksek BOS
basinci (sedasyon uygulanmayan veya asirt kilolu ¢ocuklarda BOS >250 mm BOS)

olmak {izere tani kriterleri yer almaktadir.

2013 yilinda Freidman ve arkadaslar1 BOS basinci i¢in Onerilen yeni tani
kriterleri (yetiskinlerde ve sedatize edilmemis ve/veya obez olmayan ¢ocuklarda 250
mmH20 ve sedasyon uygulanan veya obez sedasyon uygulanan veya obez sedasyon
uygulanmayan ¢ocuklarda 280 mmH20O CSF esigi), sadece subjektif semptomlardan
ziyade objektif semptomlara odaklanmis ve papilddemi olmayan vakalari, PTCS tanis1
icin “olas1” olarak degerlendirilecek spesifik ndrogoriintiileme bulgular1 gerektiren
ayr1 bir kategori olarak belirlemistir. Revize edilmis Freidman kriterleri, PTCS'yi {i¢
kategoriye ayirir. Kesin; yiiksek BOS basinci ve papil 6dem veya abdusens sinir felci,
olas1; papil 6dem ancak normal BOS basinci, muhtemelen; papilddem ve abdusens
sinir felci yok ancak artmig BOS basinci ve en az ti¢ spesifik gecerli ndrogoriintiileme
belirteci olarak belirlenmistir (11). Bu belirtegler; parsiyel empty sella, slit (ince) like
ventrikiiller, siki subaraknoid mesafeler, optik glob posteriorunda diizlesme, optik
sinir bagi1 protriizyonu, optik sinirin vertikal tortiyozitesi, optik sinir kilif distansiyonu

ve tonsiller herniasyon olarak bildirilmistir.

Psodotliimorserebri sendromu’nun semptom ve bulgulart iyi tanimlanmisken;
patogenezi tam olarak aydinlatilamamustir. Patogenez ile ilgili teoriler; beyin omurilik
sivisit (BOS) iiretiminde artis, BOS emilimindeki bozukluk ve vendéz dolasimda

tikaniklik {izerine kurulmustur. Obezitenin PSS ile iliskisi iyi bilinmektedir, ancak



mekanizmasi belirsizdir. Obezite, baska bir etyolojik risk faktorii olmayan PSS’li kiz
cocuklarinda sik goriilen bir faktordiir. Obeziteye sekonder yag dokusundan fazla
miktarda salgilanan enflamatuvar sitokinler ve adipokinlerin intrakraniyal basinci
arttirdig1 diisliniilmektedir. Kilolu ve reprodiiktif donemde olan kadin hastalarda

goriilme siklig1 10 kata kadar artabilmektedir (6).

Optik sinirin orbita kismi1 dura ve araknoid materlerle ¢evrilidir ve BOS bu iki
tabaka arasinda dolasir. Optik sinir kilifi capindaki (ONSD) genisleme, artmig ICP'yi
yansitir ve fundoskopik incelemelerde papil 6dem gelismeden dnce saptanabilir (12,
13). Manyetik rezonans goriintiileme (MRI) incelemeleri, optik koherens tomografi
(OCT) veya orbital ultrason, IIH'de ONSD genislemesini yansitmak i¢in invaziv
olmayan teknikler olarak kullanilabilir (13, 14).

Tedavi semptomlarin kontrol altina alinmasi ve beyin i¢i basincinin diisiiriilmesi
ile ilgilidir. Tami sirasinda yapilan bosaltici lomber ponksiyon (LP) tedaviye
yardimcidir. Ilk tercih siklikla oral ilaglarla (6rnegin asetazolamid, furosemid,
topiramat, steroidler, zonisamid, spironolakton veya kombinasyonlari) BOS
iiretiminin azaltilmaya calisilmasidir (15, 16). Diger tedavi segenekleri arasinda
tekrarlayici LP’ler ve direngli olgularda lumboperitoneal sant, ventrikiiloperitoneal
sant veya optik sinir fenestrasyonu yer alir (16, 17). Psodotimdr serebri sendromu
hastalarinin teshisi ve uygun yOnetimi, bas agris1 ve kalici gérme kaybina baglh
sakatligi Onlemek veya en aza indirmek i¢in zorunludur. Psodotiimdr serebri
sendromunun patogenezi hala tam bilinememektedir. PTCS heterojen bir durum
olmasi nedeniyle, “herkese uyan tek bir yaklasim” yoktur. Takip ve tedavide
bireysellestirilmis ayrintili bir yaklasim ve bozuklugun temeli esastir. Yonetim, bir

norolog ve goz doktorundan olusan ¢ok disiplinli bir ekip gerektirir.

Bu ¢aligmada, modifiye Dandy kriterlerine gore tan1 konulan PTCS'li hastalarin
demografik verilerinin, klinik, laboratuvar ve goriintiileme bulgularinin tanimlanmasi,
tedavi etkinliklerinin degerlendirilmesi ve Freidman tarafindan yeni Onerilen tani
kriterlerini uygularken yeniden siniflandirmayr amacgladik. Caligmamizin amaci,
hastalara giivenilir bir sekilde teshis koymak i¢in dogru parametreler saglamak, onlar1
bagvuru aninda tespit etmek, gerekli teshis testlerini yapmak ve gorme kaybini

onlemek/en aza indirmek icin tedavi uygulamaktir.



2. GENEL BILGILER

2.1.TARIHCE VE EPIDEMIYOLOJi

1893 yilinda ilk kez Quincke tarafindan bas agrisi, gérme bulanikligi, yiiksek
ICP ve normal BOS olan birka¢ hasta tanimlanmis, koroid pleksusun asiri sivi
salgiladig1’’ menenjitis seroza’’adiyla iyi huylu bir menenjit formu olarak
degerlendirilmistir. Pndmoensefalografi ve anjiyografinin kullanima girmesinden
sonra intrakraniyal kitle lezyonlar1 ve hidrosefali daha kolay ekarte edilmeye
baslanmig ve PSS tanist kolaylasmistir. 1904'te, psddotiimér serebri terimini ilk
kullanan Nonne olmustur. 1931°de Symonds tarafindan otitis mediaya bagh
hidrosefali sonucunda papil 6dem gelistigi diisiiniilerek bu klinik tabloyu tariflemek
tizere “’otitik hidrosefali’’ terimi kullanilmistir. Foley 1955’te benign intrakranial
hipertansiyon terimini kullansa da yiiksek insidansli gérme kayiplarinin 1980’lerden

bu yana izlenmesi nedeniyle benign terimi artik uygun bulunmamaktadir (18).

1937 yilinda Dandy ve ark. tamisal kriterleri bildirmistir. Kriterler Smith
tarafindan 1985 yilinda tekrar diizenlenerek ‘’Modifiye Dandy Kriterleri’’ olarak
kullanilmaya baglanmis ve son olarak 2013 yilinda Friedman ve ark. MDK’y1 tekrar

diizenleyerek literatiire sunmuslardir (11).

Semptomlar baglamadan 6nceki yakin donemde viicut agirliginin yaklagik %5-
15’1 kadar kilo alim1 da hastalik gelismesinde 6nemli bir risk faktoriidiir. Hastalarin en
az %10’unda hastalik niiks etmektedir. Eriskinlerde PSS hastalarinin %90°dan fazlasi
obezdir ve yine %90°dan fazlasi reprodiiktif donemdedir. Pediatrik popiilasyonda ise
erigkinlerdeki kadar yiiksek obezite orani izlenmemistir (%45-73). PSS prepubertal
cocuklarda nadiren goriilir ve siklikla obez kizlarda goriilmemesi ile yetiskin
formundan ayrilir. Puberte sonrasinda obezite orani ve cinsiyet ayrimi bakimindan

yetiskinlerdeki ile benzerdir (19).

Epidemiyolojik ¢alismalarda cinsiyet, yas, obezite ve aile Oykiisii disinda
saptanan diger risk faktorleri arasinda ilaglar (tetrasiklin sinifi antibiyotikler,
siprofloksasin, penisilin, lityum, nitrofurantoin, oral kontraseptifler, levonorgestrel,
danazol, multivitamin, indometazin, vitamin A intoksikasyonu), vitamin A
hipovitaminozu, 6zellikle malnutrisyona bagli vitamin D eksikligi, bilylime hormonu,

anabolik sterodler, tiroid hormon replasmani ve buna bagli PSS olgular bir¢cok kez



bildirilmistir. Yine literatiirde Turner, Down, kraniyosinostoz sendromlarina bagh da

PSS tespit edilen pediatrik yas grubu olgu bildirimi yapilmistir.

Yapilan iki ¢caligmada PSS hastalarinin BOS’larinda artmig retinol seviyeleri
bulunmustur (20, 21). Ayrica etyolojide beyin omurilik sivist emiliminin azalmasina
neden olan durumlar, serebral vendz siniis trombozu, vendz drenaj sisteminin
kisimlarina basi yapan tiimoral olusumlar, orta kulak veya mastoid enfeksiyonu,
primer intraventrikiiler enfeksiyon veya subaraknoid kanama nedeniyle azalan BOS

emilimi de yer almaktadir.

Literatiirde PSS risk faktorlerine ait pek az ¢calisma vardir. Veriler siklikla vaka
bildirimlerinden elde edilmektedir (22). PSS’nin sik goriildiigii gruplarda izlenen ek

hastaliklarin PSS ile iligkili oldugunu 6ne siiren ¢alismalar mevcuttur.
2.2.ETYOPATOGENEZ

Psodotiimér cerebri sendromunun (PTC) etyolojisi tam olarak anlagilamamustir.
Ancak, birgok faktdriin PTC' ye neden olabilecegi diisiiniilmektedir. Artmis BOS
iiretimi, azalmig BOS emilimi ve artmis serebral vendz basing mekanizmasi ile

gelistigi One siiriilmektedir.

Son yillarda yapilan caligmalarda juguler kapak yetersizliginin valsalva
manevrasi boyunca refliiye ve vendz dolasimda bozukluga neden oldugu saptanmastir.
Bir calismada tanili hastalarin yaklasik %70’inde ve kontrol grubunun yaklasik
%30’unda juguler kapak yetmezIligi izlenmistir ve anlamli olarak hasta grubunda daha

fazla bulunmustur (23).

Birincil PTC, bilinen bir nedeni olmayan ve ¢ogu zaman obezite ile iliskili olan
durumdur. Mekanik teoriye gore obezite; artmis intraabdominal basing, intratorasik
basing ve sonug olarak artmis santral vendz basinca neden olarak PSS’a yol agmaktadir
(24). Bir galigmada jinekoid obezitenin (viicudun alt bolgesindeki obezite) artmis
santral ven6z basingla iliskili oldugu belirtilmistir. Bu durum artmig 6strojenin obezite
kaynakli PSS’a neden olmada ytiksek intraabdominal basingtan daha etkili oldugunu
diistindiirmektedir (25). Obezitenin bir¢ok komplikasyonunun (hipertansiyon, diyabet,
dislipidemi ve metabolik sendrom gibi) {ist viicut obezitesiyle iliskili oldugu goz
ontinde bulunduruldugunda, PSS hastaliginin non viseral yag iliskili mekanizmalarla

olustugu diisiiniilebilir (25). Obez hastalardaki yag dokunun biiylime hormonu,



gonadal hormonlar ve mineralokortikoid yolaginda degisiklige neden olarak koroid
pleksusta BOS {iretimini artirip PTS olusumuna neden oldugu da diisiiniilmektedir

(26).

Hastalik daha 6nce de belirtildigi gibi patofizyolojik teoriye gore obez ve buna
ek epidemiyolojik faktdrii olan kadinlarda yaygindir. Birden fazla eslik eden
mekanizma izole intrakraniyal hipertansiyonda rol oynamaktadir. Obezitede Gstrojen
artisinin gebelikte oldugu gibi, PSS’ de rol oynayan protrombotik duruma yol agtig
one siiriilmektedir (24). Adip6z dokunun da aktif olarak endokrin sekresyon yapan bir
doku oldugu bilinmektedir (27). Adipéz doku kaynakli retinol baglayict protein
(RBP)’in insiilin sensitivitesinde rolii oldugu izlenmistir (28). Diger adipdz kaynakli
sitokinlerden leptinin de PSS’de rolii oldugu diisiiniilmektedir fakat mekanizmasi

netlik kazanmamustir (24).

Obez, geng ve bilateral distal transvers siniis stenozu olan hastalarda bazi 6zel
predispozan durumlarla (kilo alimi, endokrin degisiklikler, hiperkoagiilabilite, bazi

medikasyonlar ve OSAS) kafa i¢i basing artigi gelisebilir (29).

Venodz tromboz siiphesi olan hastalarda MR venografi mutlaka cekilmelidir.
Artmis intrakraniyal vendz basing iliskili transvers serebral siniislerin distal
boliimlerinde stenoz PSS mekanizmasinda son zamanlarda 6ne siiriilen bir bulgudur
(18). BOS intrakraniyal venoz siniislerden emilmektedir ve araknoid graniilasyonlar,
dominant bir transvers siniis ya da her iki transvers siniiste stenoz varliginda vendz
drenaj engellenir; bu da vendz hipertansiyon ve bozulmus BOS emilimi ile sonuglanir.
Psodotliimdr serebri sendromu hastalarinin biiyiik bir kisminda transvers siniis stenozu
(TSS) izlenmektedir. Yapilan bir caligmada PSS hastalarinin %90’dan fazlasinda
transvers siniisler stenotik izlenmistir (30). PSS hastalarinda etyolojide TSS
izlendiginde endovaskiiler stentleme uygulandiginda venoz basing gradientinde diisme
izlenmektedir; bu da BOS emiliminin diizelmesine yardimci olmaktadir ve BOS
basinci diismektedir (31). PSS hastalarinda intrakranial basing artisina neden olan
diger bir vendz mekanizma BOS emilimini engelleyen serebral venlerde trombofili
nedeni ile gelisen mikrotrombozlarin varligidir (32). Trombofili varliginin PSS
hastalig1 tanisinda diglanmasi gerektigi ongoriilmektedir; fakat gercek bir vendz
trombozu olmayan ve altta yatan sistemik hiperkoagiilabilite ile iligkili PSS tanis1 alan

hastalar bildirilmistir. PSS hastalarinda serebral vendz stenoz ya da aile dykiisiinde



trombofili goriilmedigi takdirde rutin hiperkoagiilabilite testlerinin yapilmasi

onerilmemektedir (32).

Ikincil PTC, birgok faktdriin bir araya gelmesi sonucu ortaya ¢ikabilir. Bunlar
arasinda endokrin anormallikler, hormonal bozukluklar, ilaglar (tetrasiklin, nalidiksik
asit, nitrofurantion, kemoteropatikler), bazi1 enfeksiyonlar (6rnegin, siniizit veya
menenjit), viral enfeksiyonlar (su ¢icegi, kizamik), hipervitaminosis A, anemi, Miller
Fisher Sendromu, Turner sendromu, Down sendromu, Galaktozemi, Galaktokinaz

eksikligi ve tromboz sayilabilir.

Sekonder PSS etyolojisinde demir eksikligi anemisinin de yer aldig
bilinmektedir. Toplam 80 vakalik bir arastirmada %10,3 oraninda mikrositik anemi
goriildiigli bildirilmistir. Anemi tek basina diizeltildiginde vakalarin biiyiik kismi
diizelmistir (33). Sistemik Lupus FEritematozus (SLE) hastalarinda da PSS

izlenebildigini bildiren derlemeler mevcuttur (34).



Tablo 1. Psetliodotliimor serebri sendromu etyolojik faktorleri

Primer Sekonder PSS Sekonder PSS | Sekonder Sekonder PSS Sekonder PSS
PSS Ilag/toksin maruziyeti Hematolojik PSS Sendromik Iliskili diger hastaliklar
Idyopatik nedenler Vaskiiler nedenler
nedenler
Obezite Tetrasiklin, Doksisiklin Pernisiyoz Intrakraniyal Turner sendromu | Hiperadrenalizm
Penisilin anemi venoz . .
Siprofloksasin Avlastik .| hipertansiyon Addison hastalig1
: astik anemi
Florokinolonlar p Adrenal yetmezlik
Son Retinoik asit A vitamini | Siddetli demir | Serebral venéz Down Sendromu | Cushing sendromu
donemde | (fazlalik veya eksiklik) eksikligi siniis trombozu (genellikle uzun steroid
kilo alim1 | izotretinoin anemisi kullanimina bagli)
All-trans retinoik asit
(ATRA)
PCOS Biiyiime hormonu Losemi Venoz drenaj Kraniyosinostoz | Hipoparatiroidizm
sisteminin sendromlari . . o
Leuprorelin asetat kisimlarina bas1 | (Apert sendromu, Psodohipoparatiroidizm
. . yapan tiimoral Crouzon
Levotiroksin olusumlar, 6rn: sendromu vs)
Anabolik steroidler memnglom
Kronik kortikosteroid Polisitemi Superior vena Hipotiroidizm
tedavisi alanlarda kava sendromu . o
kortikosteroidlerin Hipertiroidizm
kesilmesi
Oral kontraseptifler Miyelom Juguler ven Biiyiime hormonu
trombozu
Tamoksifen Trombosit, Glomus tiimori Obstriiktif uyku apne
faktor ve diger sendromu
anormallikler
Mikofenolat mofetil POEMS Primer Multisistem inflamatuar
intraventrikiiler sendromu (MIS-C)
enfeksiyon veya
subaraknoid
kanama

nedeniyle azalan
BOS emilimi

Lityum karbonat Arteriyovenoz Kronik bobrek

fistiiller hastalig1/bobrek
yetmezligi

Danazol Orta kulak veya Behget hastaligi
mastoid
enfeksiyonu

Siilfasalazin Sistemik lupus

. eritematozus
Mesalazin




2.3.SEMPTOMLAR

Psodotliimor serebride bas agris1 en yaygin belirtilerden biridir. Basin her iki
tarafinda diffiiz, siklikla orta ila siddetli diizeyde, zonklayict veya basing hissi
seklinde, pulsatil karakterde, sabahlar1 daha belirgin olabilen vasifta goriilebilir. Bag
agrist ile bulanti ve kusma da sik¢a goriilen belirtilerdir. Hastalarin %75-99’unda
bildirilmektedir. Ancak PSS tanili hastalarin yaklasik %10’unda bas agris1 olmadigini

bildiren ¢alismalar mevcuttur (34, 35).

Psodotiimor serebri, gérme sinirini etkileyebilir ve gorme sorunlarina yol
acabilir. Bu nedenle, bas agrisiyla birlikte gorme bulanikligi, ¢ift gérme veya goérme

kayb1 gibi belirtiler de ortaya ¢ikabilir.

Gorme kayb1 PSS’nin en ciddi bulgusudur. Cogunlukla gecicidir ve hastalarin
yaklasik %68-%85’inde goriilmektedir (18). Genellikle periferik gorme alanininda
daralma veya kayip yasanir. Diiz bakista veya merkezi odaklanma ile daha az sorun
yasanirken, yanlardaki objeleri veya etrafi fark etme yetenegi azalabilir. Binokiiler ya
da monokiiler anlik, gecici gorme kaybi ataklari olabilmektedir. Bu kayiplar 1-2
sn’den birkag saate kadar uzayabilir. Skotomlar, gérme alaninda kismi veya tamamen
kayip bolgelerdir. Psddotiimdr serebri durumunda, ozellikle optik sinir baginin
etkilendigi noktalarda skotomlar olusabilir. Bunlar genellikle merkezi veya paraseptal
skotomlar olarak adlandirilir. Merkezi skotom, merkezi goriiste bosluk veya kayip
hissi olarak ortaya cikarken, paraseptal skotom, yan veya g¢evresel goriiste kayip

bolgeleri ifade eder.

Renk algisinda degisiklikler olabilir. Renkler soluk goriinebilir. Bu ataklar
sirasinda gérme hafif bulanikliktan korliige kadar degiskenlik gosterebilir. Bu gérme
kayiplarindan postural degisiklikler sonucunda optik sinir seviyesinde olan gegici
perfiizyon degisiklikleri ile tetiklenen optik sinir basinda mikro dolagimin aralikli
kesintiye ugramasi sorumlu tutulmaktadir. Psédotiimor serebri sendromu hastalarinda
gorme alani defektleri de izlenmektedir. En sik goriilen gérme alani defekti kor
noktada genislemedir. Optik sinir bas1 6demi yapabilecek diger bozukluklarda da bu
bulgular goriilmektedir. Optik sinir druseni gibi hastaliklar da gegici gorme kayiplari
yapabilmektedir.



Optik diskleri 6demli vakalarda kafa i¢i basing artis1 ile iliskisiz gecici gdorme
kayiplart bildirilmistir (36). Bu bulguyu optik sinir bas1 gecici iskemisi ve optik
sinirdeki artmig doku basinci ile agiklamislardir. Aksonal 6dem, intrandral kitleler ve
interstisyel siv1 akiginin artisi ile optik sinir baginda artmig doku basinci izlenmekte ve

optik siniri besleyen diisiik basin¢li damarlarda perfiizyon azalmaktadir.

Kulak ¢inlamasi, binokiiler diplopi ve boyun, omuz veya sirt agrisi, PTCS'yi
diistindiiren diger semptomlardir. Ancak tani kriterleri olarak kabul edilemeyecek
kadar spesifik degildir. Hastalarin yaklasik %58’inde nabizla es zamanli pulsatil
tinnitus goriilmektedir. Genellikle tek tarafli yliksek 1slik sesi gibi tarif edilmekte,
pozisyon degisikligi ile siddetlenmekte ve juguler basi ile rahatlamaktadir (18, 37, 38).
Intrakraniyal hipertansiyona bagli tinnitus, lomber ponksiyonla BOS basinci
diistiriilerek ya da internal juguler ven kompresyonuyla azaldig: i¢in diger tinnitus
nedenlerinden ayirt edilebilir (39). Artmis intrakranial basing abdusens sinirinin
gerilmesi veya kompresyonuna neden olur. 6. kranial sinir felcinde diplopi, gozlerde
kayma ve digsa bakis kisithligi goriilir. Tek tarafli veya ¢ift tarafli goriilebilir.
Abdusens sinir felci yaklagik %10-20 hastada goriilmektedir (40). Biitiin bu kranial
sinir paralizilerinin artmis intrakranial basing nedeni ile gelisen basiya sekonder

oldugu diisiiniilmektedir (18).

PTCS'ye nadiren fasiyal (VII) sinir felci, hemifasiyal spazm veya radikiiler agr1
eslik edebilir. BOS rinoresi veya otore, PTCS'nin nadir goriilen 6zellikleridir ancak

diger destekleyici kriterlerin varliginda PTCS tanisin1 kuvvetle diistindiiriir.

IIH siiphesi olan tiim hastalara norooftalmolog tarafindan gorme keskinligi,
renkli gdrme, pupil hareketleri (151k refleksi), g6z hareketleri, gorme alani ve
dilatasyon yapilarak fundus muayenesi dikkatli bir sekilde yapilmalidir. Fundoskopik
inceleme, g6z dibinin incelenmesiyle gergeklestirilir ve psddotimor serebride
karakteristik bulgular ortaya cikar. Bu bulgular, intrakraniyal basincin yilikselmesine
bagli olarak optik sinirin ve retina tabakalarmin etkilenmesini yansitir. Noro-
oftalmolojik muayene bulgulari; azalmis gérme keskinligi, fundoskopik muayenede
belirgin papil 6dem (%40) ve géorme alani kayiplaridir (18, 37). Gorme kayb1 disk
O0demi ile dogru orantilidir. Bundan artmig BOS basinci kaynakli intraokiiler basing
(IOP) sorumlu tutulmaktadir. Optik disk 6demi, fundoskopik incelemede belirgin bir

sekilde goriilebilir. Optik disk, gézdeki sinir liflerinin beyne giden kismini igeren bir
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yapidir. Optik siniri besleyen vendz damarlar genisleyebilir, retinanin ¢evresindeki
damar aginda belirginlesme olarak ortaya ¢ikabilir ve pulsatil bir goriintii yaratir. Bazi
durumlarda retinanin kan damarlarinda kiigiik kanamalar veya mikroanevrizmalar
gelisebilir.  Vendz pulsasyon, optik disk ©6demi, retinal kanamalar veya
mikroanevrizmalar gibi diger fundoskopik bulgularla birlikte pseudotiimér serebri
durumunun tanisim1 destekleyebilir. Bu fundoskopik bulgular, durumun siddetine ve
stiresine bagli olarak degisebilir. Optik sinir fotograflar1 belgelenmelidir ¢iinkii bu
hastalar yillar sonra tekrarlayan semptomlarla bagvurabilir. Niiks genellikle
tekrarlayan papil 6dem ile goriiliir. Sinir lifi tabakasinin fibrozu veya optik atrofi de
goriilebilir. Bu gibi durumlarda, LP agilis basinci dlgiimleri de dahil olmak iizere

tekrarlayan semptom ve bulgular, niiksiin dogrulanmasinda yardimer olur.

Asimetrik veya tek tarafli papil 6dem nadiren olur; psddo papilodem veya
ndropati bu gibi durumlarda diistiniilmelidir (41, 42). Optik norit, 6n iskemik optik
ndropati ve nororetinit gibi optik disk ddeminin alternatif etiyolojileri diglanmalidir.
Optik norit multiple skleroz gibi otoimmiin hastaliklar, enfeksiyonlar veya diger
inflamatuar durumlarla da iliskili olabilir. Optik sinir gliomu gibi benign veya malign

tiimorler optik disk 6demine neden olabilir.

Bazen hastalar, papil 6dem gelismeden 6nce PTCS'yi diislindiiren semptomlar
ile hastaligin erken doneminde bagvurabilir. Genellikle yeni veya kotiilesen bir bag
agrist daha fazla arasgtirmay1 hak eder. Bagka semptom olmadan papil 6dem tespit
edildiginde hastalara PTCS teshisi konulabilir (43, 44). Papil 6dem beklenenden daha
az olabilir veya onceden optik atrofi veya gerilemis optik disk 6demi varsa hig
olmayabilir. Papil 6dem varlig1 belirsiz veya siipheli ise orbital ultrason ve floresein

anjiyografi yapilabilir.
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2.4.TANI

1937 yilinda Dandy ve ark. tamisal kriterleri bildirmistir. Kriterler Smith
tarafindan 1985 yilinda tekrar diizenlenerek ‘’Modifiye Dandy Kriterleri’’ olarak
kullanilmaya baslanmis ve son olarak 2013 yilinda Friedman ve ark. MDK’y1 tekrar

diizenleyerek literatiire sunmuslardir (11).

Tablo 2. Modifiye Dandy Kriterleri*®

Gerekli 3 kriter

1- Normal biling diizeyi

2- Kranial MRG ve/veya MRV de intrakraniyal basing artis1 belirtilerine yol acan
yapisal (ventrikiiler dilatasyon, serebral veya damarsal lezyon veya serebral venoz
siniis trombozu) lezyon olmamasi

3- Normal BOS biyokimyasi ve mikrobiyolojisi

Ve asagidaki 3 bulgudan en az ikisi

1- Artmis intrakraniyal basing bulgulari; bas agrisi, bulanti, kusma veya irritabilite
ve/veya diplopi spesifik gorme bozukluklari, bulanik gérme veya gegici gorme
kayb1

2- Papil 6dem (tek veya cift tarafli)

3- Artmig BOS basinci

MRG: manyetik rezonans goriintiileme; MRV: manyetik rezonans venografi, BOS: beyin omurilik stvist

Tablo 3. Friedman tani1 kriterleri('V

Gerekli 3 kriter

1- Spesifik kranial sinir paralizisi disinda normal ndrolojik muayene

2- Kranial MRG veya kontrastl BT incelemede;

a- Tipik obez ve kizlarda; normal beyin parankimi , hidrosefali, kitle, yapisal
lezyon ya da anormal meningeal tutulum olmamasi

b- Obez olmayan, prepiibertal donemdeki hastalarda veya SVST riski olanlarda;
venografik olarak SVST ekarte edildikten sonra tipik obez hastalardaki
ndroradyolojik bulgular

3- Normal BOS biyokimyasi ve mikrobiyolojisi
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Ve

Kesin tani;

Papil 6dem ve artmig BOS basinci

Veya papil 6dem yokken altinci sinir paralizisi ve artmis BOS basinci

Olasi tani;

BOS basinci artmadan papil 6dem

Muhtemel tani;

Papil 6dem ve altinct sinir paralizi olmadan artmis BOS basinci

En az 3 nororadyolojik bulgunun olmast;

* Bos sella

» Transvers sinis stenozu

* Posterior globda diizlesme

* Optik sinir tortiozitesinin eslik ettigi veya etmedigi perioptik subaraknoid
mesafede genisleme

MRG: manyetik rezonans goriintilleme; BT: beyin tomografisi; SVST: serebral vendz siniis trombozu

Kesin PTCS tanis1 i¢in yiiksek BOS acilis basincinin belgelenmesi gerekir,
ancak bilateral papil 6dem varsa ve Olgiilen acilis basinc yiiksek degilse, tipik klinigi
olan hastada olas1 PTCS tanis1 yine de konulabilir. Papil 6dem yoksa, PTCS tanisin
koymak icin artmis BOS basinci ve altinci sinir felci kombinasyonu kullanilabilir.
Abdusens felci tam veya eksik olabilir, ezotropya goriilebilir. En yaygin abdusens felci
semptomu, yatay diplopidir. Papil 6dem veya altinci sinir felci olmadan, yiiksek BOS

basinci ve 4 radyolojik kriterden 3'iiniin varligi PTCS tanisini diisiindiirebilir.

Ozellikle, PTCS oldugu diisiiniilen bir hastada LP yapilmasi her zaman
gereklidir. Cocuklarda ikincil bir nedeni dislama konusunda dikkatli olunmalidir.

Tanida gecikme kalic1 gérme kaybi veya tam korliikle sonuglanabilir.
2.4.1. Nororadyolojik Calismalar

Beyindeki yapilar1 daha ayrintili géstermesi ve meningeal infiltrasyon, izodens

timorlerin radyografik degisikliklerinin en iyi MRG ile goriintiilenmesi nedeniyle,
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MRI tani i¢in tercih edilen yontemdir. MRG mevcut degilse veya kontrendikeyse,
venografili veya venografisiz kontrasth BT kullanilabilir. Perioptik subaraknoid
bosluk distansiyonu ve bos bir sella gibi yiiksek ICP belirtileri MR'da goriiliir,

tomografide siklikla ayirt edilemez.

Vendz anjiyom veya malformasyonlu ¢ocuklar, prepubertal donemdekiler ve
tedaviye ragmen ilerleyici gorme kaybi olan atipik hastalar gibi serebral venoz siniis
trombozu agisindan yiiksek risk tasiyan hastalarda vendz goriintiileme yapilmalidir.
Vendz tromboz siiphesi olan hastalarda, BT venografi, dijital substraksiyon anjiyografi
veya ikinci bir vendz goriintiileme ¢alismasi, ilk MRV siipheli veya normal oldugunda

gereklidir.

PTCS'de norogoriintileme bulgulart ile ilgili literatiir gelismeye devam
etmektedir. Son ¢alismalar, etkilenen hastalarda MRG'da kavernoz siniislerde daralma
ve BT'de foramen ovale’de genisleme olasiliginin daha yiiksek oldugunu gostermistir
(46). Ancak bu radyolojik bulgularin tan1 kilavuzlarina dahil edilmeden 6nce daha ileri

caligmalarla dogrulanmasi gerekir.

Psodotiimor serebrili hastalarda nérogdriintiileme bulgularinda timoér, apse,
o0dem veya diger lezyonlar gibi yer kaplayan lezyonlar diglanmalidir. Tanida ipucu
saglayan en sik norogdriintiileme bulgulari, glob arkasinda diizlesme, optik sinir
basinin intraokiiler protriizyonu, optik sinir tortiozitesinde artig, perioptik subaraknoid
mesafede genigleme, empty sella/ parsiyel empty sella ve transvers sintiiste daralma yer

alir (10).

Noroloji ve ndroradyoloji ekipleri arasindaki dogrudan tartisma, olasi tiim
goriintilleme anormalliklerinin tanimlanmasini saglamak icin kritik 6neme sahiptir
clinkii 3 veya daha fazla norogoériintiileme anormalliginin psddotimdr serebri
sendromunu 6ngdrmede %95 6zgiilliige sahip oldugu gdosterilmistir (47). Transvers
vendz siniis stenozu, PTCS'li hastalarin ¢ogunda bulunur ve genellikle artmis ICP'nin

bir belirtisidir (48).
2.4.2. Lomber Ponksiyon

Lomber ponksiyon i¢in herhangi bir kontrendikasyonun diglanmasini takiben,
alternatif etiyolojileri ekarte etmek i¢in tiim siipheli PTCS vakalarinda omurilik s1visi

incelemesi yapilmali ve agilig basinci dl¢itilmelidir. Pleositoz, yiiksek protein, anormal
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sitoloji, enfeksiyon veya malignite ekarte edilmelidir. Lomber BOS basinci en dogru
sekilde hasta lateral dekiibit pozisyonunda iken Ol¢iiliir. Manometrenin tabaninin sag
atriyumla ayni hizada olmasi veya yeterli ylikseklikte olmasi ¢ok onemlidir (49).
Sedasyonla olusan hiperkapni artefaktli olarak BOS basincini yiikseltebileceginden
miimkiinse sedasyondan kag¢iilmalidir (50). Yiiksek LP agilis basinci (yetiskinlerde
250 mm BOS- ¢ocuklarda 280 mm BOS [¢ocuk sedasyon almissa veya obez degilse
250 mm BOS])’tur. Hastanin papil 6demi ve PTCS'nin tipik semptomlar1 varsa, diisiik
acilis basing 6l¢limii PTCS tanisini olumsuz etkilememelidir. Diisiik deger, bir basing
dalgasinin en diisiik noktasinda alinmis olabilir. Terapotik lomber ponksiyon seg¢ilmis
durumlar i¢in kullanilabilir. Bu yaklasim hi¢bir zaman bir tedavi yontemi olarak
sistematik olarak incelenmemistir. LP'ye yanit tanisal degildir. Pek ¢ok hasta, LP’yi
takiben bag agrilarinda gecici bir iyilesme tarifler. Bazt PTCS'li hastalarda ise lomber
ponksiyon sonrasinda da bag agris1t miimkiindiir. BOS basinci, yas ve obezite ile iliskili
olabilecegi gibi etnik koken, genetik ve cevresel kosullar gibi diger faktorlerle de
iliskili olabilir. Ayrica, basing giiniin bir aninda yapilan bir 6l¢iimdiir, gercek ortalama
basinct temsil etmeyebilir ve bu nedenle yonetim yalnizca tek bir degere degil,

cocugun tiim klinik tablosuna dayanmalidir (51).
2.5.TEDAVI

Tedavide asil amag¢ gorme keskinliginin ve papil 6demin diizeltilmesidir.
Konservatif yaklasimla oncelikle kilo verdirme ve medikal tedavi uygulanir. 1iH ile
obezite ve yakin zamanda (son 6 ayda) kilo alimi arasinda ciddi bir iliski vardir,
ozellikle kadinlar ve BMI 40 kg/m2'nin iizerinde olan kisilerde papilodem ve siddetli
gorme kayb1 goriilme ihtimali yliksektir. Tedavinin basarisin1 degerlendirmek icin
gorme alan1 degerlendirmeleri yapilmalidir. Hastalik doneminde 1. ay, 3. ay ve her 3-
6 ayda bir takip yapilmaktadir. Papil 6demin diizelmesi ile stabil hale gelen hastalar
yilda bir takibe alinir. Niiks 6zellikle tekrarlayan papil 6dem ile iligkilidir. Ancak
ozellikle kilo alimi, psddotiimér ile iliskili bir ila¢ kullanimi durumunda niiksler

miimkiindiir. Kilo verme PSS rekiirrensini de 6nlemede etkilidir (52).

Asetazolamid ve methazolamid, karbonik anhidraz enzimini inhibe eden
ilaglardir. Bu enzim karbondioksitin suyla birleserek karbonik asite doniisiimiinii
katalize eden bir metaloenzimdir. Metazolamid, lipofilik, metillenmis bir analogudur.

Insan beyni ve koroid pleksus birgok karbonik anhidraz izoformu igerir. Karbonik asit,
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BOS iiretiminde 6nemli bir rol oynar. Karbonik anhidraz inhibitorleri, bu enzimin
aktivitesini azaltarak karbonik asit liretimini engeller. Asetazolamid 15 mg/kg/giin 2
veya 3 doz seklinde kullanilir. Bas agrisi, disk odemi ve gorme keskinligi
anormallikleri gegene kadar 3 ile 9 ay kadar devam edebilir (19). Optik sinir 6demini
azaltarak optik sinir ilizerindeki basinct azaltir, géorme kaybi ve diger gorsel
semptomlarin diizelmesine yardimci olur. Asetazolamid’in metabolik asidoza neden
olma olasilig1 daha yiiksektir, daha fazla iriner sekresyona ugrar ve daha uzun etkilidir
Asetozolamid'e bagli gastrointestinal belirtiler, dudak, el ve ayak parmaklarinda
uyusukluk, anoreksiya ve metobolik asidoz yaygin bir sekilde goriiliirken bobrek tagi
ve aplastik anemi nadir ortaya c¢ikabilir. Cocuklarda asidoz durumu genellikle

asemptomatik seyreder. Yan etkiler tolere edilemediginde ila¢ dozu diisiiriilebilir.

Topiramat, Gama-aminobiitirik asit (GABA) adi1 verilen bir nérotransmitterin
aktivitesini etkiler. GABA merkezi sinir sisteminde inhibe edici bir rol oynar.
Topiramat, GABA reseptorlerini aktive ederek nérotransmitterin etkisini artirir ve
sinir hiicrelerinin hiperaktivitesini diizenler. Glutamat ad1 verilen bir nérotransmitterin
aktivitesini de etkiler. Glutamat, merkezi sinir sisteminde uyaricit bir rol oynar.
Topiramat, glutamat reseptorlerini bloke ederek norotransmitterin etkisini azaltir. Bu,
sinir hiicrelerinin asir1 uyarilmasini onler. Boylelikle beyin omurilik s1visi basincinin
diismesine yardime1 olabilir. Karbonik anhidraz enzimini inhibe eder, BOS {iretimini
azaltir. Uzun siire ¢ocuklarda epilepsi ve kronik bas agris1 tedavisinde gilivenli bir
sekilde kullanilir. Topiramat 1.5-3,0 mg/kg/giin, 200 mg /giinii gegcmeyecek sekilde 2
doza boliinerek kullanilir. Analjezik etkisi ile ve istahi azaltarak kilo verdirici yan
etkisinden dolay1 tedavide yararlanilmaktadir (53, 54). Bilissel yan etkiler 200
mg/giinden yiiksek kullanildiginda ve hizli doz artiriminda yaygin goriiliir. Yan
etkilerden kacinmak i¢in doz artirimi haftada 25 mg dan fazla olmamalidir. En sik
goriilen yan etkileri distal parestezi, konsantrasyon giicliigii ve kilo kaybidir.
Psodotiimdr serebri’de agri tedavisi igin asitaminofen veya nonsteroid anti inflamatuar

ilaclar kullanilabilir. Triptan grubu migren ilaglart PTS de bas agrisi i¢in kullanilmaz.

Oktreotid, genellikle diger tedavi segeneklerine yanit vermeyen veya yan etkileri
nedeniyle tolere edilemeyen psddotiimér serebri hastalarinda diisiiniilen bir tedavi
secenegidir. Oktreotid, bir somatostatin analogudur. Somatostatin viicutta bir¢ok yerde

bulunan bir hormondur ve bazi hiicrelerin aktivitesini inhibe eder. Oktreotid,
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somatostatinin etkilerini taklit ederek sinir hiicrelerinin aktivitesini diizenleyebilir.
Beyin omurilik sivis1 (BOS) iiretimini azaltarak beyin omurilik sivisi basincinin
diismesine yardime1 olabilir. BOS iiretimini etkileyen vazopressin ve diger sivisal
dengeleri diizenleyen mekanizmalari etkiler ve optik sinirdeki 6demi azaltarak gérme

fonksiyonunun iyilesmesine katkida bulunabilir.

Kortikosteroidler; antienflamatuvar ve immunsupresif etkisinden dolay1 hizla
ilerleyen fulminan IIH tedavisinde kafa i¢i basinci azaltmak amaciyla akut durumlarda
kullanilir. Ancak kilo alimi, sivi tutulumu, hiperglisemi ve kemik dahil olmak tizere
bir¢ok yan etkisinden dolay1 PTCS tedavisi i¢in rutin kullanimlarindan kaginilmalidir.
Bazi aragtirmalarda steroid kullanimi ile ani gelisen bas agrisi, papil 6dem ve hizh

BOS basinci artiglari bildirilmistir (55).

Terapotik lomber ponksiyonlar sec¢ilmis durumlar i¢in kullanilabilir. Bu
yaklasim hicbir zaman bir tedavi yontemi olarak sistematik olarak incelenmemistir.
Ara sira hastalik alevlenmeleri i¢in kullanilabilir. Lomber ponksiyonu ilaglarla veya

diger tedavi yontemleriyle karsilastiran yaymlanmis ¢ok az ¢alisma vardir (56).

Konservatif tedaviye ragmen gérme bozuklugu devam eden ya da gorme kaybi
hizli ilerleyen hastalara cerrahi tedavi ve vendz siniis stentleme uygulanir. Son
zamanlarda, stenozlu dominant intrakraniyal transvers vendz siniisiin endovaskiiler
vendz stentlenmesi olasi bir tedavi olarak Onerilmistir (31); bununla birlikte beyin
omurilik s1vis1 (BOS) sant prosddiirii ve optik sinir kilifi fenestrasyonu (ONSF), ITH
tedavisinde en sik kullanilan cerrahi prosediirler arasinda yer almaktadir. ONSF,
IIH'nin ana morbiditesini, yani kronik papil 6demden kaynaklanan gérme kaybini
dogrudan tedavi eder. BOS santindan daha az morbiditeye ve mortaliteye sahiptir.
Santin uzun vadeli etkinligi zayiftir ve birden fazla revizyon gerektirebilir. Papilodem
nedeniyle tek veya iki tarafli gorme kayb1 yasamis olan IIH hastalarinda ONSF'yi
takiben onemli gorsel iyilesme oldugunu gosteren ¢ok sayida ¢caligma vardir. Banta ve
Farris, ONSF uygulanan 86 IIH hastasinin 158 goziinii incelemistir. 7 hasta disinda
hepsine bilateral ONSF uygulanmis. Gorme keskinliginde %94'liik bir iyilesme (158
goziin 148'1) ve %88 oraninda gdrme alani stabilizasyonu veya iyilesmesi (81 goziin
71'1) bildirilmis. Ek olarak ciddi, gormeyi simirlayan herhangi bir cerrahi
komplikasyon yasayan sadece 1 goz (hastalarin %1'inden azi) saptanmis (57). Ilging

bir sekilde unilateral ONSF, ipsilateral papilddem ve gérme fonksiyonunda iyilesme
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saglamanin yani sira ameliyat edilmemis diger gézde de papilodemde iyilesmeye yol
acabilir. Bu tek tarafli ONSF uygulanan 62 IiH hasta bir retrospektif ¢aligmada
vurgulanmistir (58). Papilodemde en fazla azalma opere edilen gdzde olmakla birlikte,
kontralateral gdzde de postoperatif 3, 6 ve 12. aylarda papilddem derecesinde azalma
goriilmiis. Bazi ¢alismalar ONSF sonrasi bas agrilarinda %50'ye varan diizelme
bulgusunu desteklerken (59, 60), Banta ve Farris (57) ONSF vakalarinin %31'inde
diizelme bildirmistir. Pediatrik popiilasyonda ise hastalarin yaklasik iicte ikisinde

iyilesme izlenirken %17’si kotliye gidis gozlenmistir (61).

Lumboperitoneal sant operasyonu tedavi secenekleri arasindadir, peritoneal
kaviteye BOS drene edilir. Sant tikanikligi, santla iligkili menenjit, abdominal
enfeksiyon, tonsiler herniasyon ve 6liime kadar degisen ciddi komplikasyon riski
vardir. Hastalarin %50’sinde sant yetmezligi meydana gelir ve hastalarin yaklasik
onda birinde ameliyattan sonra gérme katiilesir. Siki norolojik takip gerektirir. Bazi
gruplar, serebral vendz siniislerin stenozunu gosteren c¢esitli  goriintiileme
caligmalarina ve ¢cogu IIH vakasinin altinda yatan etiyolojinin vendz ¢ikis tikaniklig
oldugu varsayimina dayanarak, vendz siniis stent yerlestirilmesini Onermektedir.
Cambridge Universitesi’nden bir grup 12 hastanin 5’inin asemptomatik seyrettigini ve
8 hastadan 4’tinde papil O6demin iyilestigini gostermisledir (62, 63). Rohr ve
arkadaslarinin ¢aligmasinda vendz siniis stentleme sonrasinda 3 hastada restenoz
izlenmistir (64). Sinovendz stenozun intrakraniyal hipertansiyonun nedeni mi yoksa
sonucu mu oldugu heniiz ¢oziilememistir ve vendz siniislere terapotik stent
yerlestirilmesi konusu tartismalidir. Bu anlagilmasi zor durumla ilgili ¢alismalarda

randomize kontrollii klinik arastirmalara ¢cok daha fazla ihtiya¢ duyulmaktadir.
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3. GEREC VE YONTEM
3.1.HASTALARIN SECIMi

Eyliil 2018-Eyliil 2022 yillar1 arasinda Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Noroloji Bilim Dali’'nda Psddotiimor serebri tanisi ile takip edilen 18
yasindan kiiciik 46 hastanin verileri retrospektif olarak degerlendirildi. Hasta verileri,

hastane arsivinden elde edilen dosyalarin retrospektif olarak taranmasiyla elde edildi.
Calismaya dahil edilme kriterleri,

- Standart protokoliimiize uygun incelemeleri ve oftalmolojik degerlendirmeleri

yapilarak modifiye Dandy kriterlerine gore PTS tanis1 konulan hastalar,
Calismadan dislama kriterleri;

- Akut ensefalomiyelit gibi altta yatan bir otoimmiin hastalig1 olan veya acilig
BOS basinci, oftalmoloji konsiiltasyonu ve ilk nérogoriintiilleme sonuglari ile ilgili

verileri eksik olan hastalar olarak belirlendi.
3.2.CALISMANIN TASARIMI

Demografik ve antropometrik veriler, tibbi oykii, aile dykiisii, basvuru anindaki
klinik belirti ve semptomlar, kullandig1 ilaglar, endokrinolojik, hematolojik,
sendromik, vaskiiler komorbiditeler, oftalmolojik ve ndrolojik muayene bulgulari,
laboratuvar, lomber ponksiyon (beyin omurilik sivisi basinglar1 ve ¢aligmalart), MR
ve MR venografi nororadyolojik bulgular, tedavi tipi (asetazolamid, topiramat,

steroidler, sant ve dekompresif prosediirler), tedavi ve izlem siireleri kaydedildi.

Tiim hastalarda laboratuvar tetkiklerinden; tam kan sayimi, periferik yayma,
serum elektrolitleri, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, akut faz reaktanlari, serum
demir, demir baglama kapasitesi ve ferritin diizeyleri, serum vitamin A, D, B12 ve
folik asit diizeyleri, Anti niikleer antikor (ANA), kortizol ve parathormon diizeyleri,
BOS hiicre sayimi, protein ve glukoz diizeyleri degerlendirildi. 25(OH)D diizeyi 20
ng/mL’den diisiik ise D vitamini eksikligi olarak kabul edildi.

Beyin omurilik sivisini incelemek ve basing 6l¢limii yapmak i¢in tiim hastalara
standart protokol geregi lateral dekiibitiis pozisyonunda sedasyon uygulanarak lomber
ponksiyon (LP) uygulandi. Lomber ponksiyon islemi sirasinda hasta yan yatirilarak

dizlerin gogse dogru g¢ekilmesi ve basin 6ne dogru egilmesi ile omur kemikleri
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arasindaki araliklarin agilmasi saglandi. Ponksiyon yapilacak bolge ve cevresi
antiseptik soliisyonla temizlenerek iizerine delikli bez ortiildii. Hastanin yasina uygun
biiyiikliikteki 6zel ponksiyon ignesi ile spinal ¢ikintilara paralel olarak girilip BOS
geldiginde mandren geri ¢ekilip hizli bir sekilde ignenin arkasina ii¢lii musluk ve
manometre takildi. BOS basinci 6lgiiliip BOS 6rnegi alindiktan sonra mandren igneye
geri takilarak igne ¢ikarildi. Sedasyon esliginde yapilan lomber ponksiyonda 25
cmH20’ya esdeger veya daha yilksek BOS acilis basinglart tanisal olarak
degerlendirildi.

Hastalar modifiye Dandy kriterleri ve 2013 Friedman tani 6l¢iitlerine gore tekrar
karsilastirildi. 2013 Friedman tani olgiitlerine gore kesin ve olasi tan1 alan hastalar

belirlendi.

Hastalar bilinen bir nedeni olmayan primer PTC ve bir¢ok faktdriin bir araya

gelmesi sonucu sekonder PTS olarak iki gruba ayrildi.

Calisma retrospektif olmasi nedeniyle, puberteyi tanimlamak igin yas ve
cinsiyete 0zgii kriterlere tiim olgularda ulasilamadigindan 11 yasindan kii¢lik hastalar

prepubertal, iistii ise pubertal olarak kabul edildi.
Viicut kitle indeksi 30 kg/m?2 {izerinde olanlar obez olarak degerlendirildi.

Hastalar izlem boyunca ayni pediatrik ndrologlar ve g6z hekimleri tarafindan
takip edildi. Hastalarin en iyi diizeltilmis gérme keskinligi, 6n segment muayenesi,
pupiller fonksiyonlar1 ve ayrintili fundoskopik muayenesi yapildi. Gérme alanlari
Humphrey gérme alami testi ile degerlendirildi. Gorme keskinligi, goérme alani
degerlendirmesi ve papil 6dem i¢in kurumumuzun géz hastaliklar1 boliimiinden alinan

raporlar kullanildi.

Frisen derece 1 veya 2 olanlar, "hafif/hafif ylikselme" veya "bulanik kenarlar",
"hafif papil 6dem", Frisen 3 veya "optik sinir bas1 ylikselmesi" olanlar, "orta derecede
papil 6dem", Frisen 4 veya 5 veya kanamali veya kanamasiz "vaskiiler kararma
yiiksek, belirsiz kenarlar" olarak bildirilenler "siddetli papilddem" olarak kategorize

edildi.

Konservatif tedaviye ragmen gorme bozuklugu devam eden ya da gérme kaybi
hizli ilerleyen hastalara beyin omurilik sivis1 (BOS) sant operasyonlari, lumbo-

peritoneal (LP), ventrikiilo-peritoneal (VP) sant, optik sinir kilifi fenestasyonu
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(ONSF), endovaskiiler stentleme/serebral vendz siniis stentlemesi olmak {iizere

tedavide uygulanan cerrahi islemler incelendi.
3.3.ETIK KURUL ONAYI

Calismanin etik kurul onay1 Pamukkale Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’nun 15.11.2022 tarih ve 16 sayili toplantisinda, E-60116787-
020-293710 onay numarasi ile alindi.

3.4.VERILERIN iSTATISTIKSEL ANALIZi

Veriler SPSS 25.0 paket programiyla analiz edilmistir. Siirekli degiskenler
ortalama + standart sapma, ortanca (25. ve 75. ylizdelikler), minimum - maksimum
degerler ve kategorik degiskenler frekans, yiizde olarak verilmistir. Verilerin normal
dagilima uygunlugu Shapiro Wilk testi ile incelenmistir.Bagimsiz grup farkliliklarin
karsilastirilmasinda Mann Whitney U testi  kullanmilmistir.  Kategorik  verilerin
karsilastirilmasinda Ki-kare testi kullanilmistir. Tim incelemelerde p<0.05

istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.
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Tablo 4’te ¢aligmaya dahil edilen 18’1 erkek, 28’1 kiz olan toplam 46 hastaya ait
demografik bilgiler ve bagvuru semptomlari yer almaktadir. {1k basvuru sirasinda en
sik goriilen belirtiler; 32 hastada (%69,6) bas agrisi, 32 hastada (%69,6) gorme
bozuklugu, 15 hastada (%32,6) bulant1 ve/veya kusma, 8 hastada (%17,4) fotofobi
veya fonofobiydi. 5 hasta (9%10,9) ise herhangi bir semptomu yok iken rutin goz

4. BULGULAR

muayenesinde papil 6dem saptanarak PTS tanisi aldi.

Tablo 4. Olgulara ait demografik veriler (cinsiyet, yas, obezite, semptomlar)

Ozellik

Degisken n %

Erkek 18 39,1
Cinsiyet

Kiz 28 60,9

Prepubertal 14 30,4
Yas

Pubertal 32 69,6

Hayir 43 93,5
Zayif

Evet 3 6,5

Hayir 30 65,2
Obez

Evet 16 34,8

Hayir 41 89,1
Hizli kilo alma

Evet 5 10,9

Hayir 14 30,4
Bas agrisi

Evet 32 69,6

Hayir 31 67,4
Bulant1 kusma

Evet 15 32,6

Hayir 38 82,6
Fotofobi fonofobi

Evet 8 17,4

Hayir 14 30,4
Gorme bozukluklar

Evet 32 69,6
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Hay1r 39 84,8
Bag donmesi

Evet 7 15,2

Hayir 41 89,1
Asemptomatik

Evet 5 10,9

Hayir 40 87,0
Altinci sinir felci

Evet 6 13,0

Tablo 5’te hastalara ait oftalmolojik muayene bilgileri yer almaktadir.

Tablo 5. Olgulara ait demografik veriler (oftalmolojik muayene, papilddem

derecelendirmesi)
Ozellik Degisken n %
Yok 6 13,0
Papilodem
Var 40 87,0
Yok 41 89,1
Optik atrofi
Var 5 10,9
Yok 41 89,1
Gorme alani defekti
Var 5 10,9
Yok 6 13,0
Hafif 30 65,2
Papilodem
Orta 3 6,5
Agir 8 17,3

Sekil 1’de psodiitiimdr serebri hastalarimizda MR goriintiileri incelenmistir.

Tiim hastalara beyin MR ve MR venografi goriintiilemesi yapildi. Tiim hastalarin

kranial MR goriintiileri; konjenital, vaskiiler, kitle, yapisal lezyonlar ve hidrosefali

acisindan degerlendirildiginde normal sinirlar igerisinde idi. Asemptomatik 5 hastanin

da MR’1nda patolojik bulguya rastlandi.
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70,0%

60,0%

50,0%

40,0%

30,0%

20,0%

10,0%

0,0%

Normal (n=16) Perioptik subaraknoid ~ Globun posteriorunda Bos sella (n=1)
boslugun distansiyonu dizlesme (n=16)
(n=29)

Sekil 1. Nororadyolojik Bulgular

Tablo 6’da hastalara ait medikal tedavi bilgileri ve semptom siireleri yer

almaktadir.

Tablo 6. Olgulara ait demografik veriler (basvuru yasi, izlem siiresi, BOS
basinci, medikal tedavi siiresi, sesmptomlarin diizelme siiresi)

Ozellik n |AO+£SS Med (IQR) Min-Max
Basvuru yas1 46 |11,3+£4,5 12,5 (9-15) 1,5-17
[zlem siiresi (ay) 46 |20,2+18,0 16,5 (7,5-26,2) 1-105
Agilis BOS basinci (cmH20) 46 |27,7+£15,7 28 (15-33,5) 5-75
Asetazolamid dozu (mg/kg) 46 |14,0+7,6 11,05 (8,3-19,0) 4,5-35
Asetazolamid siiresi (ay) 46 |7,7+8,0 5(2-10) 0,5-36
Topiramat dozu (mg/kg) 15 | 1,7+0,9 1,7 (1-2) 0,3-4
Topiramat siiresi (ay) 14 17,3+8,5 3(1,7-18,2) 0,5-24
Basagrisinin diizelmesi (giin) 31 [64,0+101,7 30 (15-60) 2-510
Papilédemin diizelmesi (giin) 32 |261,7+271,7 | 165 (48,7-375) 7-900
Gorme bozuklugunun diizelmesi (giin) 24 | 104,3+159,9 |30(18,5-82,5) 6-570
Tam remisyona girme siiresi (giin) 42 |242,7+243,3 | 180 (45-322,5) 7-900

A.O: Aritmetik ortalama; S.S: Standart sapma; Med (IQR): Ortanca (25. — 75. Yiizdelikler); min — max: En kiigiik — en biiyiik

degerler
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Tablo 7’de primer ve sekonder hasta gruplar1 ve sekonder PTS etyolojileri

incelenmistir.

Tablo 7. Primer ve sekonder hasta gruplari, sekonder PTS etyolojisi

Siniflama n | %

Primer PTS 25|54,3

Sekonder PTS | Etyoloji 21|45,7
Leuprorelin asetat kullanimi 1 121
Kronik kortikosteroid tedavisi alanlarda kortikosteroidlerin kesilmesi 1 |21
Pernisiy6z anemi 2 (4,2
Intrakraniyal kanama nedeniyle azalan BOS emilimi 1 121
Serebral vendz siniis trombozu 1 |21
Serebral vendz siniis trombozu ve mastoidit 1 |21
Akandroplazi 1 121
Andersen-Tawil Sendromu 1 |21

Coats Plus Sendromu ve Leberin Herediter Optik Noropatisi ve siddetli 1 121
demir eksikligi anemisi

Kronik bobrek yetmezligi ve Fanconi sendromu 1 121
Kronik bobrek yetmezligi 2 (42
Turner Sendromu ve biiylime hormonu kullanimi 1 121
Araknoid kist riiptiirii 1 121
Behget Hastalig1 1 121
Hipotiroidizm 1 121
Leberin Herediter Optik Noropatisi 1 121
Tiibiilointerstisyel nefrit ve iiveit 1 121
Doksisiklin kullanimi 1 |21
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Tablo 8’de yas, cinsiyet, obezite, pubertal donem, basvuru nedenleri, papil 6dem
varligi, altinci sinir felci varligi degiskenlerinin primer ve sekonder PTS’de birbirine

benzer olduklar1 saptandi (p>0,05).

Tablo 8. Primer ve sekonder gruplar arasinda karsilagtirma (cinsiyet, pubertal

donem, obezite, semptomlar)

Ozellik Degisken Primer Sekonder p
n 7 11
Erkek
% 28,0 52,4
Cinsiyet 0,091
n 18 10
Kiz
% 72,0 47,6
n 6 8
Prepubertal
% 24,0 38,1
Yas 0,301
n 19 13
Pubertal
% 76,0 61,9
n 15 15
Hayir
% 60,0 71,4
Obez 0,418
n 10 6
Evet
% 40,0 28,6
n 6 8
Hayir
% 24,0 38,1
Bas agrisi 0,301
n 19 13
Evet
% 76,0 61,9
n 6 8
Hayir
% 24,0 38,1
Gorme bozukluklari 0,301
n 19 13
Evet
% 76,0 61,9
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n 23 18
Hayir
% 92,0 85,7
Asemptomatik 0,648
n 2 3
Evet
% 8,0 14,3
n 20 20
Hayir
% 80,0 95,2
Altinci sinir felci 0,198
n 5 1
Evet
% 20,0 4,8
n 2 4
Yok
% 8,0 19,0
Papilodem 0,390
n 23 17
Var
% 92,0 81,0

Ki-kare testi

Tiim hastalara oral asetazolamid baslandi, ardindan klinik belirti ve bulgular
dogrultusunda doz artirnmi yapildi. Kontrol muayenesinde 31 hastada sadece
asetazolamid tedavisi ile, 11 hastada asetazolamid ve topiramat tedavisi ile, 4 hastada
ise asetazolamide bagli yan etki goriilmesi sebebiyle sadece topiramat tedavisi ile
papilédem belirti ve bulgularinda gerileme goriildii. Topiramat tedavisi toplam 15
hastaya verildi. Asetazolamid tedavisi sirasinda 7 hastada dokiintii, miyalji, halsizlik,
karmn agrisi, bulanti ve kusma gibi yan etkiler gelisti. Bulant1 ve kusma gelisen 3
hastada PTS belirti ve bulgular1 gerilemesi {izerine ila¢ tedavisi kesildi. Topiramat
tedavisine bagl 2 hastada unutkanlik ve kekemelik, kollarda uyusma seklinde yan etki
izlendi. 1 hastada herhangi bir doz degisikligi yapmadan sikayetleri geriledi. 1 hastada

ise topiramat tedavisi kesilerek sadece asetozolamid ile devam edildi.

Tablo 9’da primer ve sekonder grupta yer alan hastalarin bagvuru yasi, izlem
siireleri, agilis BOS basinglari, ilag dozlari, kullanim siireleri ve semptomlarin

gerileme stirelerinde gruplar arasinda anlamli farklilik gortilmedi (p>0,05).
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Tablo 9. Primer ve sekonder gruplar arasinda karsilagtirma (basvuru yast, izlem

siiresi, BOS basinci, medikal tedavi siiresi, semptomlarin diizelme siiresi)

Primer Sekonder
Siniflama P

AO+SS AO+SS
Bagsvuru yast 11,5+43 11,2+4,8 1,000
Izlem siiresi (ay) 20,0 £21,6 20,5+ 12,9 0,377
Agilis BOS basinci (cmH20) 24,9+ 15,0 30,9 £ 16,5 0,219
Asetazolamid dozu (mg/kg) 12,1 +6,0 16,0+9 0,221
Asetazolamid siiresi (ay) 6,9+8,4 8,5+74 0,459
Topiramat dozu (mg/kg) 1,613 1,8+ 0,7 0,224
Topiramat siiresi (ay) 10,5+ 10,2 56+7,4 0,147
Basagrisinin diizelmesi (giin) 77,4+ 1275 45,1 £46,8 0,540
Papilédemin diizelmesi (giin) 289,2 +300,3 230,5+241,8 0,602
Gorme bozuklugunun diizelmesi (giin) 103 £161,0 106,1 £167,0 0,931
Tam remisyona girme siiresi (giin) 240,9 +257,5 245,1 +230,2 0,731

A.O: Aritmetik ortalama; S.S: Standart sapma; Mann Whitney U testi

Tablo 10°da optik atrofi, ilag yan etki, gérme kayb1 degiskenlerinin primer ve
sekonder PTS’de birbirine benzer olduklar1 saptandi (p>0.05). Ancak asetazolamid
yan etkisinin sekonder grupta daha fazla goriildiigii anlamli olarak saptand1 (p<0,05).
Primer PTS’li 25 hastadan 1 hastaya, sekonder PTS’li 21 hastadan 7 hastaya cerrahi
islem yapildi. Cerrahi isleme gidis acisindan gruplar arasinda anlamli fark yoktu.
Primer PTS ‘li 1 hastada, sekonder PTS’li 3 hastada 1 kez relaps goriildii ancak
istatistiksel olarak gruplar arasinda anlamli fark yoktu (p>0,05).

Tablo 10. Primer ve sekonder gruplar arasinda karsilastirma (optik atrofi,
medikal tedavi yan etki, cerrahi, OSKF, relaps, gorme kaybi)

Ozellik Degisken Primer Sekonder p
n 24 17

Optik atrofi Yok 0,163
% 96,0 81,0
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n 1 4
Var
% 4,0 19,0
n 24 15
Yok
% 96,0 71,4
Asetazolamid yan etki 0,036*
n 1 6
Var
% 4,0 28,6
n 4 5
Yok
% 80,0 83,3
Topiramat yan etki 1,000
n 1 1
Var
% 20,0 16,7
n 22 14
Hayir
% 88,0 66,7
Cerrahi 0,150
n 1 7
Evet
% 12,0 33,3
n 24 15
Hayir
Optik sinir kilifi v 96,0 1.4
fenestasyonu 0,360
n 1 6
Evet
% 4,0 28,6
n 23 18
Hayir
% 92,0 85,7
Relaps 0,648
n 1 3
Evet
% 4,0 14,3
n 24 19
Hayir
% 96,0 90,5
Gorme kaybi 0,585
n 1 2
Evet
% 4,0 9,5

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi
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Sekil 2’de cerrahi igslem yapilan toplam 8 hasta vardi. Optik sinir kilifi
fenestasyonu (ONSF) 7 hastada uygulandi. Optik sinir kilifi fenestasyonu
operasyonundan 8 ay sonra relaps olmasi iizerine 1 hastada Lumbo-peritoneal (LP)
sant yapild1. Intrakraniyal kanamaya bagli azalan BOS emilimi nedeniyle de 1 hastada

Endovaskiiler stentleme / Serebral venoz siniis stentlemesi yapildi.

16,00%
14,00%
12,00%
10,00%

8,00%

15,20%

6,00%

4,00%

2,00%

0,00%
Optik sinir kilifi fenestasyonu Lumboperitoneal sant (n=1) Endovaskdler stentleme /
(n=7) Serebral veno6z sinis stentlemesi
(n=1)

Sekil 2. PTC’de Cerrahi Islemler

Tablo 11°de prepubertal 14 hasta, pubertal 32 hasta vardi. Prepubertal
donemdeki olgularda erkek cinsiyetin, pubertal donemdeki olgularda kiz cinsiyetin
daha sik oldugu anlamli olarak saptandi (p=0,00). Prepubertal ve pubertal donem
karsilastirildiginda komorbidite olarak obezite goriilme sikligi pubertal donemde
prepubertal doneme gore belirgin yiiksekti ancak istatistiksel olarak anlamli degildi
(p=0,09). Hastalar prepubertal ve pubertal donem olarak gruplandirildiginda
semptomlarin dagiliminda farkliliklar oldugu goriildii. Pubertal donemde en sik
bagvuru yakinmasi sirasiyla bas agrisi, gorme bozuklugu, papilddem iken, prepubertal
donemde en sik bagvuru yakinmasi sirasiyla papil 6dem, goérme bozuklugu, bas
agristydi. Ik basvuruda bas agrisi, gérme kaybi, bulanik gérme gibi gérme
bozukluklarinin pubertal donemde daha sik oldugu anlamli olarak saptandi (p=0,02).
Prepubertal donemde papilodem goriilme sikligi pubertal doneme gore belirgin
yiiksekti ancak istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0,05). Asemptomatik olan
hastalarin prepubertal donemde daha sik goriildiigii anlamli saptandi (p=0,02).
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Tablo 11. Prepubertal ve pubertal gruplar arasinda karsilagtirma (cinsiyet,
obezite, pubertal donem, semptomlar)

Ozellik Degisken Prepubertal Pubertal p
n 10 8
Erkek
% 71,4 25,0
Cinsiyet 0,003*
n 4 24
Kiz
% 28,6 75,0
n 12 18
Hayir
% 85,7 56,3
Obez 0,092
n 2 14
Evet
% 14,3 43,8
n 6 19
Primer
% 42,9 59,4
Siniflama 0,301
n 8 13
Sekonder
% 57,1 40,6
n 8 6
Hayir
% 57,1 18,8
Bas agrisi 0,015*
n 6 26
Evet
% 42,9 81,3
n 8 6
Hayir
% 57,1 18,8
Gorme bozukluklari 0,015*
n 6 26
Evet
% 42,9 81,3
n 10 31
Hayir
% 71,4 96,9
Asemptomatik 0,025*
n 4 1
Evet
% 28,6 3,1

31



n 12 28
Hayir
% 85,7 87,5
Altinci sinir felci 1,000
n 2 4
Evet
% 14,3 12,5
n 0 6
Hayir
% 0 18,8
Papilodem 0,157
n 14 26
Evet
% 100 81,3

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi

Tablo 12°de donemler arasinda istatistiksel olarak agilis BOS basincinda

farklilik yoktu (p>0,05). Pubertal donemdeki hastalarda kullanilan asetazolamid dozu,

prepubertal donemdeki hastalarda kullanilan asetazolamid dozuna gore anlamli diisiik

saptandi (p=0,00).

Tablo 12. Prepubertal ve pubertal gruplar arasinda karsilastirma (basvuru yast,
izlem siiresi, BOS basinci, medikal tedavi siiresi, semptomlarin diizelme siiresi)

Prepubertal Pubertal
Siniflama p

AO+SS AO+SS
Izlem siiresi (ay) 18,6 12,7 20,9 £20,0 0,867
Agilis BOS basinci (cmH20) 284 +17,7 27,4+ 15,1 0,905
Asetazolamid dozu (mg/kg) 20,3 £8,6 11,2+5,3 0,001*
Asetazolamid siiresi (ay) 5,9+6,2 8,3+8,5 0,101
Topiramat dozu (mg/kg) 2,6+1,3 1,5+0,5 0,078
Topiramat siiresi (ay) 2,8+1,3 9,2+9,5 0,733
Tam remisyona girme siiresi (giin) 240 +257,9 244 +240,8 0,860
Basagrisinin diizelmesi (giin) 31,8+ 18,0 71,6 £112,0 0,827
Papilédemin diizelmesi (giin) 237,3+£262,1 274,5+282,1 0,845
Gorme bozuklugunun diizelmesi (giin) 39,3+21,0 113,6 +169,3 1,000

A.O: Aritmetik ortalama; S.S: Standart sapma; Mann Whitney U testi

32



Tablo 13’te Pubertal 32 hastadan 3’1, prepubertal 14 hastadan 1’i remisyona
girmedi. Bu remisyona girmeyen 4 hastanin 3’{inde papilddem mevcut olup birinde
Leberin Herediter Optik Noropatisi nedeniyle optik sinir kilifi fenestasyonu (ONSF)
yapildi. Bir hastanin evre 4 papilédemi olup fulminan seyretmesine ragmen izlemde
medikal tedavi ile semptom ve bulgular1 geriledi. Bir hastanin etyolojisinde Andersen-
Tawil sendromu, diger hastanin da etyolojisinde serebral vendz siniis trombozu vardi.

Tablo 13. Prepubertal ve pubertal gruplar arasinda karsilastirma (cerrahi, OSKF,
relaps, gérme kaybi, remisyon)

Ozellik Degisken Prepubertal Pubertal p
n 9 27
Hayir
% 64,3 84,4
Cerrahi 0,242
n 5 5
Evet
% 35,7 15,6
n 14 27
Hayir
% 100,0 84,4
Relaps 0,303
n 0 5
Evet
% 0,0 15,6
n 14 29
Hayir
% 100,0 90,6
Gorme kaybi 0,543
n 0 3
Evet
% 0,0 9,4
n 1 3
Hayir
% 0,0 15,6
Remisyon 0,303
n 13 29
Evet
% 100,0 100,0
Ki-kare testi
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Tablo 14’te Modifiye Dandy kriterlerine gore “’kesin PTS’’ tanist alan 46
hastanin 2013 tami kriterlerine gore tekrar siniflandirildiginda 26’sinin tanisinda
degisiklik olmazken, 20 hastanin ’olas1 PTS’’ grubuna kaydig1 goriildii. Kesin ve olasi
gruplar arasinda cinsiyet, pubertal donem, obezite, primer sekonder etiyoloji, cerrahiye
gidis, relaps agisindan anlaml farklilik yoktu. Ancak kesin tani alan hastalarda olas1

tan1 alanlara gore gorme kaybi istatistiksel olarak anlamli yiiksek goriildii (p=0,04).

Tablo 14. Kesin ve olasi gruplar arasinda karsilagtirma (cinsiyet, pubertal
donem, obezite, semptom, tan1 siniflamasi, cerrahi, relaps, gorme kaybi)

Ozellik Degisken Kesin Olasi p
n 11 7
Erkek
% 42,3 35,0
Cinsiyet 0,615
n 15 13
Kiz
% 57,7 65,0
n 8 6
Prepubertal
% 30,8 30,0
Yag smiflamasi 0,955
n 18 14
Pubertal
% 69,2 70,0
n 16 14
Hayir
% 61,5 70,0
Obez 0,550
n 10 6
Evet
% 38,5 30,0
n 8 6
Hayir
% 30,8 30,0
Gorme bozukluklari 0,955
n 18 14
Evet
% 69,2 70,0
n 12 13
Primer
% 46,2 65,0
Siiflama 0,203
n 14 7
Sekonder
% 53,8 35,0
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n 19 17
Hayir
% 73,1 85,0
Cerrahi 0,476
n 7 3
Evet
% 26,9 15,0
n 23 18
Hayir
% 88,5 90,0
Relaps 1,000
n 3 2
Evet
% 11,5 10,0
n 26 17
Hayir
% 100,0 85,0
Gorme kaybi 0,040*
n 0 3
Evet
% 0,0 15,0

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi

Tablo 15°te kesin ve olast gruplar arasinda izlem siireleri ile semptomlarin

diizelme siireleri arasinda anlamli farklilik yoktu. Ancak kesin tani alan hastalarda

kullanilan ortalama asetazolamid dozu olasi tan1 alan hastalara gore anlaml yiiksekti

(p=0,03).

Tablo 15. Kesin ve olas1 gruplar arasinda karsilastirma (bagvuru yasi, izlem
siiresi, BOS basinci, medikal tedavi dozu ve siiresi, ssmptomlarin diizelme stiresi)

Kesin Olasi
Siniflama p
AO=£SS AO+SS
Bagsvuru yast 11,3+49 11,4+4,1 0,956
Izlem siiresi (ay) 14,9+ 10,0 27,2+23,3 0,056
Asetazolamid dozu (mg/kg) 15,4+ 6,8 12,1+ 8,4 0,030*
Asetazolamid siiresi (ay) 7,3+8,4 8,1+74 0,723
Topiramat dozu (mg/kg) 2,0+1,1 1,4+0,6 0,281
Topiramat siiresi (ay) 43 +6,1 11,4+10,0 0,181
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Tam remisyona girme siiresi (giin) 242,6 +253,9 2429 +£ 2344 0,839
Semptomlarin remisyona girme siiresi 71,6 £117,6 96,9 +129,5 0,331
Basagrisinin diizelmesi (giin) 39,4 £40,2 93,7+ 141,9 0,316
Papilédemin diizelmesi (giin) 265,6 £272,5 255,9+281,6 0,940
Gorme bozuklugunun diizelmesi (giin) 67,6 £142,7 147,6 +174,9 0,106

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Mann Whitney u testi

Tablo 16 ‘da papilodem derecesine gore siniflandirildiginda hastalar arasinda

yas, cinsiyet, pubertal donem, obezite, basvuru semptomlari, primer-sekonder

gruplandirma, goérme kaybinda anlamli fark yoktu (p>0,05). Asemptomatik olan

%10,9 hastada tamaminda papilddem eslik ediyordu.

Tablo 16. Papilodem derecesine gore gruplar arasinda karsilagtirma (cinsiyet,

yas, obezite, semptomlar)

Papilédem evreleri
Ozellik Degisken p
Hafif Orta Agir
n 13 1 2
Erkek
% 433 33,3 25,0
Cinsiyet 0,614
n 17 2 6
Kiz
% | 56,7 66,7 75,0
n 12 0 2
Prepubertal
% 40,0 0,0 25,0
Yas 0,195
n 18 3 6
Pubertal
% 60,0 100,0 75,0
n 19 2 6
Hayir
% 63,3 66,7 75,0
Obez 0,819
n 11 1 2
Evet
% 36,7 333 25,0
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n 19 1 3
Primer
% 633 333 37,5
Siniflama 0,302
n 11 2 5
Sekonder
% 36,7 66,7 62,5
n 11 1 1
Hayir
% 36,7 33,3 12,5
Bas agrisi 0,378
n 19 2 7
Evet
% 633 66,7 87,5
n 11 1 2
Hayir
% 36,7 333 25,0
Gorme bozukluklari 0,819
n 19 2 6
Evet
% 633 66,7 75,0
n 26 3 7
Hayir
% | 86,7 100,0 87,5
Asemptomatik 0,665
n 4 0 1
Evet
% 13,3 0,0 12,5
n 26 3 6
Hayir
% |86,7 100,0 75,0
Altinci sinir felci 0,454
n 4 0 2
Evet
% 13,3 0,0 25,0

Ki-kare testi

Tablo 17°de hastalarda papilodemi siddetinin cerrahiye gidis agisindan anlaml
oldugu goriildii (p<0,05). Ayn1 zamanda papilédemin siddeti ile optik atrofi arasinda
istatiksel olarak anlamli iligki saptandi (p<0,05).
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Tablo 17. Papilodem derecesine gore gruplar arasinda karsilastirma (optik
atrofi, cerrahi, OSKF, relaps, gorme kaybi, remisyon)

Papilodem evreleri
Ozellik Degisken p
Hafif Orta Agir
n 30 3 4
Yok
% 100,0 100,0 50,0
Optik atrofi 0,001*
n 0 0 4
Var
% 0,0 0,0 50,0
n 25 3 3
Hayir
% 83,3 100,0 37,5
Cerrahi 0,019*
n 5 0 5
Evet
% 16,7 0,0 62,5
n 27 3 4
Hayir
% 90,0 100,0 50,0
Optik sinir kilifi fenestasyonu 0,032*
n 3 0 4
Evet
% 10,0 0,0 50,0
n 28 2 7
Hayir
% 93,3 66,7 87,5
Relaps 0,434
n 2 1 1
Evet
% 6,7 333 12,5
n 29 3 8
Hayir
% 96,7 100,0 100,0
Gorme kaybi 0,728
n 1 0 0
Evet
% 3,3 0,0 0,0
n 2 0 1
Hayir
% 6,7 0,0 12,5
Remisyon 0,691
n 28 3 7
Evet
% 93,3 100,0 87,5

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi
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Tablo 18’de bagvuruda bas agris1 sikayetinin, kizlarda erkeklere gore, pubertal
hastalarda prepubertal hastalara gore ve obez hastalarda anlamli daha sik oldugu
saptand1 (p<0,05). Bas agris1 sikdyeti olan hastalarda basvuruda gegici gorme
bozukluklari sik eslik ediyordu (p<0,05). Bas agris1 ile gérme kaybi arasinda anlaml
iliski bulunmad1 (p>0,05).

Tablo 18. Bas agris1 sikayetine gore karsilastirma (cinsiyet, yas, obezite,

primer/sekonder gruplar, gecici gorme bozukluklari, gérme kayb1)

Bas agrisi
Ozellik Degisken p
Hayir Evet
n 10 8
Erkek
% |714 25,0
Cinsiyet 0,003*
n |4 24
Kiz
% 28,6 75,0
n 8 6
Prepubertal
% |57,1 18,8
Yag smiflamasi 0,015*
n 6 26
Pubertal
% 1429 81,3
n 13 17
Hayir
% 1929 53,1
Obez 0,016*
n 1 15
Evet
% 7,1 46,9
n 6 19
Primer
% 1429 59,4
Siniflama 0,301
n 8 13
Sekonder
% |57,1 40,6
n 8 6
Hayir
% |57,1 18,8
Gegici gorme bozukluklart 0,015*
n 6 26
Evet
% 1429 81,3
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Gorme kaybi

1,000

n 13 30
Hayir

% 1929 93,8

n 1 2
Evet

% |7, 6,3

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi

Tablo 19°da bas agris1 sikayeti olan hastalarda kullanilan ortalama asetazolamid

dozu bas agris1 olmayan hastalara gore anlamli yiiksekti (p=0,01).

Tablo 19. Bas agris1 sikayetine gore karsilagtirma (BOS basinci, medikal tedavi
dozu ve siiresi, semptomlarin diizelme siiresi)

Bas agris1 (Var/Yok) p

Acilis BOS basimei (cmH20) 0,369
Asetazolamid dozu (mg/kg) 0,005*
Topiramat dozu (mg/kg) 0,138
Topiramat siiresi (ay) 0,539
Papilédemin diizelmesi (giin) 0,261
Tam remisyona girme siiresi (giin) 0,588

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Mann Whitney U testi

Tablo 20’de bas agris1 olmayan papilodemli hastalar, bas agris1 olan papilédemli

hastalara gore anlamli1 yasca kii¢iik saptandi (p<0,05).

Tablo 20. Bas agris1 ile papilodem ve yas siniflamasi karsilastirmasi

Bas agris1
Papilodem Yas siniflamast Total p
Hayir Evet
n 8 6 14
Prepubertal
% 66,7 21,4 35,0
Var 0,011*
n 4 22 26
Pubertal
% 33,3 78,6 65,0

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi
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Tablo 21°de papilodem olan ve olmayan hastalar arasinda agilig BOS basinci
yiiksekligi, asetozolamid kullanim siiresi, bas agrisinin diizelme siiresi ve izlem
stireleri arasinda anlamli fark yoktu (p>0,05), ancak papilodemi olan hastalarda
olmayan hastalara gore tedavideki asetozolamid dozu anlamli ytiksekti (p<0,05).

Tablo 21. Papilddem olan ve papilddemi olmayan hastalar arasinda bas agrisi
diizelme siiresi, BOS basinci, Asetazolamid dozu ve siiresi, izlem siiresi karsilastirma

Papilodem (Var/Yok) p

Basagrisinin diizelmesi (giin) 0,193
Agilig BOS basinci (cmH20) 0,534
Asetazolamid dozu (mg/kg) 0,033*
Asetazolamid siiresi (ay) 0,434
Izlem siiresi 0,094

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Mann Whitney U testi

Tablo 22°de obezite ile cinsiyet dagilimlar1 arasinda anlamli iliski saptanmadi
(p>0,05). Obez olan hastalarda normal kilodaki hastalara gore istatistiksel olarak

anlamli bas agrisi sikayeti vardi (p<0,05).

Tablo 22. Obezite ile cinsiyet ve bas agrisinin iligkisi

Obezite
Ozellik Degisken p
Hayir Evet
n 14 4
Erkek
% 46,7 25,0
Cinsiyet 0,152
n 16 12
Kiz
% 53,3 75,0
n 13 1
Hayir
% 92,9 7,1
Bas agrisi 0,016*
n 17 15
Evet
% 53,1 46,9

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Ki-kare testi
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Tablo 23’te obezite ile agilis BOS basinct yiiksekligi, bas agrisinin ve
papilddemin gerileme siiresi arasinda anlaml iligki yoktu (p>0,05). Obez hastalarin
basvuru yaslarinin normal kilodaki hastalardan yagga biiyiik oldugu saptandi (p=0,00).

Tablo 23. Obezite ile yas, BOS basinci, bag agris1 ve papilddemin diizelme
stiresi iligkisi

Obezite (Var/Yok) p

Yas 0,000*
Agilig BOS basinci (cmH20) 0,555
Basagrisinin diizelmesi (giin) 0,399
Papilédemin diizelmesi (giin) 0,863

*p<0.05 istatistiksel olarak anlamli farklilik; Mann Whitney U testi

Calismamizda hizli kilo alma ile hastalik relaps arasinda anlamli iligki

bulunmadi (p>0,05).

Tablo 24’te agilis BOS basinci ile bagvurudaki gérme bozuklugu ve hastaligin

takibinde gorme kayb1 geligsmesi arasinda anlamli iliski saptanmadi (p>0,05).

Tablo 24. BOS basinci ile gorme bozukluklart ve gérme kayb iligkisi

Agilis BOS basinci
Ozellik Degisken p
Normal Yiksek
n 6 8
Hayir
% 31,6% 29,6%
Gegici gorme bozukluklart 0,887
n 13 19
Evet
% 68,4% 70,4%
n 17 26
Hayir
% 89,5% 96,3%
Gorme kaybi 0,561
n 2 1
Evet
% 10,5% 3,7%

Ki-kare testi
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Tablo 25°’te bas agris1 olan 32 hastadan 4’iinde papilodem yoktu. Bas agrisi
olmayan 14 hastadan ise 12’sinde papilddem vardi. BOS basinc yiiksek ve bag agrisi

olan 2 hastada papilodem saptanmadi.

Tablo 25. Bas agrisi, BOS basinci, papilodem iligkisi

Bas agrisi
BOS basinci Papilodem Toplam
Hayir Evet
n 1 2 3
Yok
% 20,0% 14,3% 15,8%
25 alt1
n 4 12 16
Var
% 80,0% 85,7% 84,2%
n 1 2 3
Yok
% 11,1% 11,1% 11,1%
25 ve lizeri
n 8 16 24
Var
% 88,9% 88,9% 88,9%
n 2 4 6
Yok
% 14,3% 12,5% 13,0%
Toplam
n 12 28 40
Var
% 85,7% 87,5% 87,0%
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5. TARTISMA

Bu caligma, 4 yillik bir siire i¢inde psddotiimor serebri tanisi alan ¢ocuklarin
etiyolojisini, klinik prezantasyonunu, tetkiklerini, yonetimini, sonuglarini agiklamakta
ve papil 6dem, gorsel semptomlar ve bas agrisindaki iyilesme ile iliskili faktorleri

tanimlamaktadir.

PTS’ nin patogenezi tam bilinmemekle beraber beyin 6demi, serebral kan voliim
artis1 ve BOS sekresyonun artigina bagl olarak olustugu varsayilirken, en ¢ok ilgi
odag1 venoz siniis basing artigi ve BOS emiliminin azalmasi olmustur. Araknoid agdan
BOS emiliminin azalmasi radyo izotop sisternografi ile gosterilmistir. Bazi
aragtirmacilar yetiskinlerde ve cocuklarda PTS’nin intrakraniyal vendz basincinin
yiikselmesine bagli oldugunu o6ne siiriiyor (65). Vendz basincinin artmast BOS
emilimine diren¢ olusturmaktadir bu durum da BOS basincini ylikseltmektedir. Bazi
yazarlar da bu durumun venz basincinin artmasina degil vendz siniis stenozuna bagl
akiminin tersine donmesi sonucu basing artisinin PTS ile sonuglandigini diistliniiyor
(66, 67). Bu sonuglar daha ¢ok yetiskinler {izerinde yapilan ¢aligmalardan elde edilip,
cocuklar iizerinde heniiz yeterli bilgi sahibi degiliz. Psddotiimdr serebri cocukluk ve
ergenlik donemlerinde nadir goriilen bir durumdur. Altta yatan bir nedene bagh
gelisme olasiliginin daha yiiksek olmasi, kroniklesme ve niiks oranlarinin daha diisiik
olmasi, goreceli daha iyi prognoza sahip olmasi nedeniyle eriskin ¢agir psddotiimor

serebrilerinden farklidir (11, 68).

Kadin erkek orani eriskinlerde 2:1 ile 10:1 arasinda degisir. Cocuklarda
puberteden Once kiz/erkek orani esittir ve genellikle sekonder PSS goriiliir (69, 70).
Eriskinlerde kadin cinsiyet PSS icin risk faktorii olarak kabul edilse de ¢ocuklarda
prepubertal donemde her iki cinste esit, pubertal donemde ise kizlarda daha sik
goriildiigii bildirilmistir (2). Balcer ve ark. PTS hastalarinin 3-11 yas araliginda %350,
12-14 yas araliginda %388, 15-17 yas araliginda %100’{iniin kiz oldugunu belirtmistir
(71). Kesler ve ark. ve bizim c¢alismamizda ise prepubertal donemde erkeklerde
hastaligin daha sik oldugu goriilmistiir (72). Aylward ve ark. tarafindan bildirilen 200
olgunun {izerinde psddotiimor serebrili pediatrik kohort calismasinda hastalarin
yaklasik %65°den fazlasinin pubertal ve postpubertal donemde oldugu bildirilmistir
ve ¢alisgmamizin bulgular1 bu ¢alisma ile 6rtiismektedir (73). Calismamizda ortalama

basvuru yast 11,3 + 4,5 olarak izlenmis olup hastalarin %30,5’u prepubertal, %69,5’ u
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postpubertal yas grubundaydi. Prepubertal donemde erkek hasta sayisi daha fazla iken,
postpubertal donemde kiz hasta sayisinda belirgin artis dikkat ¢ekmekteydi.

PTS’li olgularin bagvuru semptomu genellikle bas agris1 olup baslangicta oyun
oynama, Oksiirme ve eforla ortaya ¢ikar veya artar. Calismamizda en sik goriilen belirti
ve bulgular papilodem (%87,0) ve bas agrist (%69,6), ardindan gegici gorme
bozukluklar1 (%69,6) ve bulanti kusmaydi (%32,6). Cogu calismada bas agris1 en
yaygin belirti olarak tanimlanmis ve ortalama %60-90 arasi olguda bildirilmistir (4,
68, 74). Ulkemizde yapilan bir ¢alismada Per ve ark. bas agrilarinin akut, kronik
giinliik, akut tekrarlayan veya kronik tekrarlayan tarzda olabilecegini bildirmistir (68).
Incecik ve ark. (75) PTS tanil1 12’si kiz, 4’ii erkek toplam 16 gocuk olgu ile yaptiklar
bir ¢alismada bagvuru yakinmasinin %93.8’inin bas agrist nedeniyle oldugunu
bildirirken, Per ve ark. (68) 27’si kiz, 15’1 erkek ¢ocuk ve gen¢ toplam 42 PTS’li
olguda bu oran1 %76.2 oraninda bildirmistir. Lim ve ark. yaptiklar1 ¢calismada bas
agrist semptomu olmayan PTS tanist alan ¢ocuklarin daha fazla nérolojik bulgu ve
gorme kaybi ile presente olduklarini ve kotii prognozlu seyrettiklerini gostermislerdir

(76).

Bu calismada hastalarin %131 altinci sinir paralizisine bagh disa bakis kisitlilig
veya ¢ift gorme sikayeti ile bagvurdu. Bazi ¢aligmalarda prepubertal PTS’1i olgularda
gérme yakinmalariin daha baskin oldugu rapor edilmistir. Bizim ¢aligmamizda ise
bas agris1 ve gérme bozuklugu ile ilgili yakinmalar pubertal donemde anlamli daha
baskindi (p<0,05). Pubertal donemde en sik bagvuru yakinmasi sirasiyla bas agrisi,
gérme bozuklugu, papilédem iken, prepubertal donemde en sik bagvuru yakinmasi

strastyla papil 6dem, gorme bozuklugu, bas agrisiydi.

Yayinlarda yaklasik %12 PTS olgusunun asemptomatik oldugu, tesadiifen ya da
bagka nedenlerle yapilan muayene sirasindaki papil ddemi ile yakalandigi ifade
edilmigtir. Bizim kesitimizde bu oran %10,8 (n=5) olup hastalar herhangi bir
semptomu yok iken rutin g6z muayenesinde papil ddem saptanarak PTS tanisi ald1.
Asemptomatik hastalarin %28,6’s1 prepubertal, %3,1°1 pubertal donemdeydi. Kii¢lik
yastaki hastalarin sikayetlerini tam ifade edememesi veya hafif olgularda bulgularin
silik olmas1 nedeniyle PSS tanisinin atlanabilecegine dikkat cekmektedir. Bu
sonuglar, ozellikle kii¢iik yas grubundaki PTS’li olgularin géz muayenelerinin

onemine isaret etmektedir. Gondi ve ark. PTS’li 53 ¢ocuk ile yaptiklari bir calismada
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bu oranm1 %22,6 olarak bildirmistir (77). Asemptomatik olgular disinda, ndrolojik
muayenede saptanabilecek en dnemli bulgulardan biri, bir veya iki tarafli papil stazi
olup kesitimizde olgularin %87’sinde papil 6demi saptanmistir ve bu bulgu 53 PTS’li
olguda %286.7 oraninda papil 6demi varligi rapor eden Tibussek ve ark. galisma
bulgusu ile uyumludur (4). incecik ve ark. (75) bu oram1 %93.8 olarak bildirirken,

Distelmair ve ark. (78) papil 6dem varligini %100 olarak rapor etmistir.

Birincil PTC, bilinen bir nedeni olmayan ve ¢ogu zaman obezite ile iliskili olan
durumdur. Mekanik teoriye gore obezite; artmis intraabdominal basing, intratorasik
basing ve sonug olarak artmis santral vendz basinca neden olarak PSS’a yol agmaktadir
(24). Obezite ve PTS nin birlikteligi yetiskin hastalarda yiiksek oranda iken yapilan
caligmalarda bu durumun ¢ocuk hastalarin sadece %30 ’unda oldugu goriilmiistiir (19).
Diinya Saglik Orgiitii (WHO)’ ya gore a BMI degeri 30 un iizerinde olan hastalar obez
olarak kabul edilmektedir. Balcer ve ark. calismalarinda 40 PTS’li ¢ocuk hastanin 3-
11 yas arasinda olanlarinin %43’ 12-14 yas araliginda olanlarinin %81°1 15-17 yas
araliginda olanlarinin %91’ini obez olarak raporlamislar (71). Bizim ¢alismamiz da
PTS’nin yas artik¢a obeziteyle iligkili oldugunu gosterdi. Caligmamizda prepubertal
ve pubertal donem karsilastirildiginda obezite goriilme sikligi pubertal donemde
prepubertal doneme gore belirgin yiiksekti ancak istatistiksel olarak anlamli degildi
(p=0,09). Bulgularimiz, psddotiimor serebri sendromlu postpubertal ¢ocuklarin, kadin
siklig1 ve obezite agisindan yetiskin psddotiimor serebri sendromu popiilasyonunu
daha yakindan yansittig1 fikrini desteklemektedir. Shawn ve ark yaptigi ¢alismada
BMTI’ a gore BOS agilis basinglart degerlendirilmis ancak istatistiksel olarak anlamli
bulunmamustir (73). Calismamizda da benzer sekilde obezite ile BOS agilis basinglar1

arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski izlenmemistir (p=0.55).

Sekonder PSS patofizyolojisi halen tam olarak anlasilamamis olup
cocukluklarda eriskinlere gore daha sik goriilmektedir (68, 79, 80). Sekonder
psOdotiimor serebri nedenleri arasinda hipoparatiroidizm, Addison hastaligi, biiylime
hormonu, tiroksin, anabolik steroid kullanimi, obezite, A vitamini eksikligi,
hipervitaminoz A, agir demir eksikligi anemisi, 16semi, bobrek yetmezligi, sistemik
lupus eritematozus, Behget hastaligi, Turner sendromu, Down sendromu, Guillain-
Barre sendromu, ailesel akdeniz atesi, Chiari malformasyonu, tetrasiklin, nalidiksik

asit, florokinolonlar, lityum kullanimi, arteriovendz fistiiller ve serebral sinus ven
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trombozu yer alir (11). Calismamizda 21 sekonder olgunun 11(%52,4)’ i erkek, 10
(%47,6)’u kizdi. Literatiirde sekonder PSS siklig1 %28-42 arasinda olup ¢alismamizda
hastalarin %45,7’sinde sekonder PSS goriilmiitiir. Sekonder PTS’de ¢alismamizda
izlenen en sik etyolojik faktorler ise sirasiyla; kronik bobrek yetmezligi, serebral venoz
siniis trombozu, kronik kortikosteroid tedavisi alanlarda kortikosteroidlerin kesilmesi,

pernisiy0z anemi, hipotiroidizm, Behget hastaligi ve Turner sendromu olarak tespit

edildi.

Vitamin D eksikligi ile PTS iliskisi halen tam agiklanamamakla birlikte bazi
hipotezler 6ne siirlilmektedir. Daha Onceki ¢alismalarda psodotiimor serebri ile D
vitamini eksikligi arasinda iliski bildirilmis ancak daha ¢ok D vitamini eksikligine
eslik eden malniitrisyon, rikets, hipokalsemi ve hipofosfatemi varliginda neden olarak
diisiiniilmistiir (81). Cogu calismada D vitamini eksikliginin konsidental oldugu ve
etiyolojik bir faktor olmadigi kabul edilmistir. Literatiirde vitamin D tedavisi ile klinik
diizelme gosteren vakalar bildirilmekle birlikte bu ¢alismada hastalarin higbiri vitamin
D replasmanina dramatik bir cevap vermedi (82). Bu durum hastalarin hi¢birinde
klinik riketsin olmamasi ile agiklanabilir. Caligmamizdaki hastalarda rikets,
hipofosfatemi ya da hipokalsemi gozlenmedigi, bu nedenle hastalarin yaklasik
%52,1’inde goriilmesine karsin Vitamin D eksikligi ya da diislikliigliniin hastalarda
neden degil, eslik eden bulgu oldugu diisiiniildii. Vitamin D diizeylerine gére BOS
acilis basinglari karsilagtirildiginda diisiik ve normal Vitamin D diizeylerine sahip olan
hastalardaki BOS basin¢lar1 arasinda anlamli farklilik gozlenmedi (p= 0.108). Yine
Vitamin D diizeylerine gore hastalarin bas agrisi, papilodem diizelme siireleri ve
papilodem derecelerine gore karsilastirildiginda Vitamin D diislik diizeyde olan ve
normal olan hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu (p>0,05). En
sik hafif siddette papilodemde sonra agir ve orta siddette papilodemi olan hastalarda
vitamin D diizeyi eksikligi saptandi. Bu sonug¢ bize uluslararasi ¢alismalarda D
vitamini eksikligi prevelans1 %30-80 arasinda degisen oranlarda olmasi nedeniyle
cocuklar1 ve addlesanlar1 etkileyen Onemli bir saglik problemi oldugunu, PTS’de

konsidental oldugunu tekrar géstermistir (83).

Psodotiimor serebri sendromu ve SLE birlikteliginin bildirildigi olgular
mevcuttur. Bu olgularda lupus ile ilgili olarak ANA pozitifligi mevcuttur. Ancak bizim

olgularimizda da %21,8 oraninda ANA pozitifligi dikkati c¢ekmektedir. ANA
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pozitifligi olan sadece bir hasta Behget hastasi olup, diger hastalarda herhangi bir

romatolojik hastalik belirtisi izlenmemistir.

Psodotliimor serebri sendromu etyolojisinde tespit edilen diger nadir goriilen
hastalik ise demir eksikligine bagli derin anemilerdir. Calismamizda anemi goriilen
olgularda B12 ve demir replasmani ile rutin tedavi algoritmasi da uygulanmistir.
Ancak replasman tedavisinin  etkilerini takip edecek kontrol grubu
olusturulmadigindan  replasman tedavisinin etkinligi  degerlendirilememistir.
Literatiirde ise nutrisyonel anemiye bagli ve replasman tedavisi ile gerileyen PSS
olgular1 bildirilmistir (84, 85, 86). Psddotiimér serebri sendromunda endokrin
anormallikler siklikla rapor edilir. Hormonal degisikliklerin, glukokortikoid
metabolizmasinin, serebrospinal sivi dinamiklerini diizenledigi 6ne siiriilmiistiir.
Ayrica c¢aligmamizda higbir hastada tiroid fonksiyon testlerinde, tiroid
otoantikorlarinda, hipofizer hormon diizeylerinde ve sistemik lupus eritematozusa

yonelik antikorlarinda patolojik bulgu saptamadik.

Psddotliimor serebri sendromu tanisinin yiiksek beyin omurilik s1visi basinglarina
bagli oldugu g6z oniine alindiginda, en yaygin basvuru semptomlarinin %69,6'da akut
bas agris1 (akut ve kronik %86.7) ve bulanik veya goérmede azalma (%69,6) olmasi
sasirtict degildir. Bas agrist PTS’li ¢ocuklarda en Onemli sikayetlerden birisidir.
Vakalarin %62-91’in de gosterilmistir (87, 88). Fakat bas agrisinin 6n planda olmadig1
cok kiiciik yastaki hastalar da mevcuttur. Bu hastalarda gérme kayiplari, norolojik
belirtiler daha 6n plandadir ve prognozlari daha kétiidiir. Caligmamizda bas agrisi
olmayan papilédemli hastalar, bas agris1 olan papilddemli hastalara gére anlamli yasga
kiigiik saptand1 (p<0,05) ve literatiir ile uyumluydu. Obez olan hastalarda normal
kilodaki hastalara gore istatistiksel olarak anlamli bas agris1 sikayeti saptandi (p<0,05).
Obez c¢ocuklarda esansiyel hipertansiyon, hiperlipidemi, insiilin direnci gibi

komorbiditelerin daha sik goriilmesi de bas agrisina zemin hazirlayabilir.

Gegici gorme bozukluklari, KIBAS’1n veya optik disk 6demi ile korelasyon
gostermez ve gelecekteki gorme kaybini 6ngdrmemektedir (89). PTS’li hastalarda
gecici gorme bozukluklar: hastalarin %69,6 ’sina eslik etmektedir. Calismamizda iki
hastada gorme alan1 defekti, {i¢ hastada ise hem gérme alani defekti hem gérme kaybi
izlenmigstir. BOS basincinin bir an 6nce diisiiriilmesi papilodem ve diger semptomlarin

tedavisinde 6nem arz etmektedir (19).
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Calismamizda bas agrisi olan 32 hastadan 4’{inde papilddem yoktu. Ayrica BOS
basinci yiiksek ve bas agrisi olan 2 hastada da papilddem saptanmadi. Bu sonug bize
bas agrisi, papilddem ve BOS basincinin birbiriyle korele olmayabilecegini, hastalara
her zaman multisistemik yaklasmamiz gerektigini vurgulamistir. Bas agrisi olmayan
14 hastadan 12’sinde papilodem saptanmasi da oftalmolojik bakinin énemini tekrar
aciklamaktadir. Acilis BOS basinci ile bagvurudaki gérme bozuklugu ve hastaligin

takibinde gorme kaybi gelismesi arasinda da anlaml iligki saptanmadi (p>0,05).

Frizen Olgegine gore papilodem siniflandirildiginda; hafif derecede papilodem
%65,2 hastada, orta derecede papilddem 9%6,5 hastada, agir derecede papilddem
%28,2 hastada goriildii. Papilodem hafif bir elevasyondan asir1 biiylik hemorajik ve
eksudali formlar halinde goriilebilir. Genellikle bilateraldir fakat asimetrik ya da
nadiren tek tarafli olabilir. Tibussek ve ark. 53 hastanin %86.7’sinde, Distelmaier ve
ark ise tiim hastalarda bilateral papil 6demi saptamiglardir (4, 72). Literatiirde papil
O0demin izlenmedigi hastalarin oranlar1 %0-48 arasinda degismektedir (87, 90, 91).
Bizim calismamizda hastalarin %87’sinde papilodem izlendi, yalnizca %13 PTS
hastasinda papil 6dem tespit edilmedi ve literatiir ile uyumluydu. Coguklarda tedavi
sonras1 genellikle 3-6 ay sonra papilddem kaybolur. Fakat bazi hastalarda daha uzun
stirede diizeldigi goriilmiistiir. Bebeklerde kraniyal siitiirler agik oldugu i¢in papilddem
olusmayabilir (73, 92). PTS’li ¢ocuk hastalarda gorsel kayip genellikle hafif diizeyde
ve geri doniisiimliidiir. Fakat nadiren agir hasar olur ve kalicidir (87). Calismamizda
ayni zamanda papilddemin siddeti ile optik atrofi arasinda istatiksel olarak anlamli
iliski (p<0,05) saptanmasi agir papildodem hastalarinda daha yakindan izlem

gerektigini gostermistir.

Calismamizda papil 6demsiz hastalarin ortalama BOS agilis basing degeri 25,2
cm/H20 idi. Papilédem ve BOS agilis basinci arasinda anlamlr iliski yoktu (p>0,05).
Papilodemsiz hastalarin ii¢cli sekonder olgu li¢ii ise primer olguydu. Sekonder fi¢
olgudan bir hastada serebral vendz siniis trombozu, bir hastada kortikosteroidlerin
kesilmesi, bir hastada Leuprorelin asetat kullanimi etyoloji olarak dikkati

cekmekteydi.

PTS'ye nadiren fasiyal (VII) sinir felci, hemifasiyal spazm, pulsatil tinnitus, bag
donmesi, radikiiler agr eslik edebilir. BOS rinoresi veya otore, PTS'nin nadir goriilen

ozellikleridir, ancak diger destekleyici kriterlerin varliginda PTCS tanisint kuvvetle
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diisiindiiriir. Okiilomotor (III) sinir felci, troklear (IV) sinir felci ve oftalmoparezi
nadiren PTS'nin belirtisi olabilir (93). Bunlarin igerisinde en yaygin altinct sinir
tutulur. Calismamizda %13 hastada altinci sinir felci goriildii. Bu patolojinin
mekanizmasi ¢ok agik degildir. Fakat kafa i¢i basing artisina bagli beyin sapi

traksiyonuna veya sinir liflerine basi sonucu olustugu diistiniilmektedir (19, 94).

Primer ve sekonder olgularin BOS acilis basinglar1 karsilastirildiginda primer
PSS olgularinin ortalama BOS basinci 24,9 + 15,0 olarak tespit edilirken sekonder
olgularda bu deger 30,9 + 16,5 olarak 6lciildii ve istatistiksel olarak anlamli degildi
(p>0,05). Shawn ve ark. yapmis oldugu calismada da benzer sekilde primer ve
sekonder gruplarin BOS agilis basinglart arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
tespit edilememistir (73). Calismamizda pubertal (27,4 £ 15,1 cmH20) ve prepubertal
(28,4 £ 17,7 cmH20) donemlerine gore BOS basinglar karsilagtirildiginda da iki
donem arasinda belirgin farklilik saptanmadi (p=0,98).

Psodotiimor serebrili hastalarda nérogdriintiileme bulgularinda timoér, apse,
o0dem veya diger lezyonlar gibi yer kaplayan lezyonlar diglanmalidir. Tanida ipucu
saglayan en sik norogdriintiileme bulgular1 glob arkasinda diizlesme, optik sinir
basinin intraokiiler protriizyonu, optik sinir tortiozitesinde artig, perioptik subaraknoid
mesafede genigleme, empty sella/ parsiyel empty sella ve transvers siniiste daralma yer
alir (10). MRI ve MR-venografi ayirici tanida kullanilan goriintiileme yontemleri olup,
bizim kesitimizde olgularin %65,3’linde MR goriintiilemesinde patoloji saptandi. SVT
orani ise %#4,3 olarak tespit edildi. Ayn sekilde literatiirde SVT goriilme oran1 %2,3
ile %16 arasinda degismektedir. Serebral siniis ven trombozu (SSVT) pediatrik PTS'yi
taklit edebilir ve BT'de gdzden kagabilir. Kontrastli ya da kontrastsiz MR ve MR
venografi SSVT'yi daha iyi teshis edebilir. Eriskin psodotiimor serebri goriintiileme
literatiiriinde, hastalarin %90'a varan oraninda MRG anormallikleri saptanmistir (95).
Calismamizda asemptomatik olan hastalarin tiimiinde MR’da patolojik bulguya
rastlandi. Noroloji ve ndroradyoloji ekipleri arasindaki dogrudan tartigma, olast tiim
goriintilleme anormalliklerinin tanimlanmasini saglamak icin kritik 6neme sahiptir
ciinkii 3 veya daha fazla norogoériintiileme anormalliginin psddotimdr serebri

sendromunu 6ngérmede %95 6zgiilliige sahip oldugu gdsterilmistir (47).

Sekonder psddotiimor serebri sendromlu olgularda MR bulgular1 daha fazla

oranda normal olarak degerlendirildi. Primer olgular icerisinde %72 hastada MR
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bulgusu izlendi. Ancak gruplar arasinda anlamhi farklilik yoktu (p>0,05).
Calismamizda perioptik subaraknoid boslugun distansiyonu %63 hastada, glob
posteriorunda diizlesme %34,7 hastada, bos sella %2,1 hastada saptandi. Literatiirde
optik glob posteriorundaki diizlesmenin hastalik i¢in en spesifik radyolojik bulgu
oldugu belirtilmektedir (93). Hastalar 2013 tan1 kriterlerine gore tekrar
smiflandirildiginda “’kesin’’ tan1 alan hastalarda MR’ da glob posteriorunda diizlesme
goriilme siklig1 %46,1 iken, “’olas1’’ tan1 alanlarda %20 saptandi ancak fark istatiksel

olarak anlaml degildi (p>0,05).

Calismamizda, obez c¢ocuklarin lomber ponksiyon veya tedavinin
baslanmasindan sonraki sonuglarda, normal kilolu ¢ocuklardan farklilik gosterdigini
destekleyen higbir istatistiksel kanit yoktu. Hizli kilo alma ile hastalik relaps1 arasinda
da anlaml iliski bulunmadi (p>0,05). Bununla birlikte, tiim obez hastalara kilo
vermeleri Onerildiginden, takip siiresi boyunca viicut kitle indeksindeki bir

degisikligin sonucun daha iyi bir gostergesi olmasi miimkiindiir.

PTCS oldugu diisiiniilen bir hastada Lomber ponksiyon her zaman gereklidir.
BOS analizi protein, glukoz ve hiicre sayimini icermeli, enfeksiyon kanit1 olmaksizin
normal olmalidir. Tekrarlayici LP yapilarak BOS basinci disiiriilmesi yaklagimi
tartismalidir ¢linkii BOS basincinin birkag saat iginde LP 6ncesi seviyelerine dondiigii
tespit edilmistir (96). Ote yandan Tibussek ve ark. daha invaziv yaklasimlar1 dnlemek
icin tedaviye yanit vermeyen siddetli klinik bulgulara sahip hastalarda tekrarlayic1 LP
yapilmasint Onermistir (4). Cocuklarda yas faktorii disinda, lomber ponksiyon
sirasindaki postiir, bedensel zorlanma, aglama, sedasyon ve anestezi uygulamalari

BOS acilis basincina etki ederek degerlendirmede zorluk yaratabilmektedir.

Cocuklarda PTS tedavisi icin heniiz belirli bir kriter yoktur. Bu nedenle tedavi
gorme kaybi1 ve bas agrisi ciddiyetine gore diizenlenir. Toksik, metabolik ve
nutrisyonel sebepler belirlenmeli, asir1 kilolu ¢ocuklarda hizli bir sekilde kilo kayb1

(mevcut kilonun %10’u) saglanmalidir (97).

Asetazolamid, tarihsel olarak PTC'yi tedavi etmek i¢in en sik kullanilan ilagtir,
ancak topiramatin kilo kaybina neden olmasi ve kismi karbonik anhidraz inhibisyon
aktivitesinin bir sonucu olarak esit etkiye sahip oldugu gosterilmistir. Her iki ila¢ da
BOS iiretimini azaltarak bas agrilariin siddetini, papilodem riskini azaltir ve gérme

fonksiyonunu stabilize eder (87, 98). Kullanilabilecek diger ajanlar ise topiramat,
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furosemid, ve steroiddir. Calismamizda literatiirle benzer sekilde ilk tercih edilen ilag

asetazolamid ve ardindan topiramatti (15, 16).

Asetazolamidin baglangi¢ dozu 15-25 mg/kg/giin’ diir ve glinliik 3 ya da 4 doz
halinde uygulanabilir. Addlesan grupta maximum 4 gram, daha kii¢tik yas gruplarinda
ise 2 gram’a kadar giinliik doz uygulamasi yapilabilir (3). Calismamizda birinci
basamak medikal tedavi i¢in asetazolamid kullanildi (%100). %15,2 hastada
asetazolamid yan etkisi olarak; bulanti, dokiintii, karin agrisi, miyalji, halsizlik ve
kusma goriildii. %8,7 hasta asetazolamidi tolere edemedigi i¢in birinci basamak
monoterapide topiramat kullanildi. Uygulanan ortalama asetazolamid dozu yaklasik
olarak 12 mg/kg/giin’dii. Medikal tedaviye yanitin degerlendirildigi caligmalarda
farkli sonuglar bildirilmektedir. Bir ¢alismada hastalarin %76,6’sinin asetazolamid
tedavisine yanit verdigi bildirilirken, diger bir ¢alismada bu oran %37,8 olarak
bildirilmistir (68, 99). Bizim ¢alismamizda ise sadece asetazolamid tedavisine yanit
veren olgularin oran1 %67,3 olarak izlendi. Geri kalan hastalarda ise tedavi
direncinden dolay1 ek olarak topiramat tedavisine ihtiya¢ duyuldu. Bas agris1 sikayeti
olan hastalarda kullanilan ortalama asetazolamid dozu bas agris1 olmayan hastalara
gore anlaml yiiksekti (p=0,01). Papilodemi olan hastalarda olmayan hastalara gore
tedavideki asetozolamid dozu anlamli yiiksekti (p<0,05). Asetazolamid yan etkileri
primer grupta sekonder gruba gore anlamli diisiik saptandi (p<0,05). Bu sonug,
sekonder hasta grubunda etyolojinin de es zamanh tedavi edilmesi, diger ilaclarla
birlikteliginin sik olmasi ve kullanilan asetazolamid dozunun sekonder grupta daha
yilksek olmasina bagli olabilir. 2013 tam1 kriterlerine goére de hastalar
smiflandirildiginda kesin tani alan hastalarda kullanilan ortalama asetazolamid dozu
olas1 tan1 alan hastalara gore anlaml yiiksek saptandi (p=0,03). Psddotiimor serebri
hastalarinda kesin tani ve olas1 tani1 kriterleri de mutlaka akilda tutmali takip ve tedavi

surecinde dikkate alinmalidir.

BMI>30 kg/m? olan hastalarin baslangic monoterapi direncine bakildiginda
asetazolamidin tek basina yeterli olmadig1 ve kombine tedavi gerekliligi izlenmistir.
Ayrica prepubertal hastalarda kullanilan asetazolamid dozu pubertal hastalara gore
anlamli yiiksek saptandi. Bu durum prepubertal hastalarda ilag uyumsuzlugun daha sik
olmasi nedeniyle yiliksek doz ilag kullanimi ve hastayr takip eden klinisyenin

tecriibesine bagli olabilir.
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Hastalarda medikal tedaviye bas agrisi, gérme problemleri ve papil édem
diizelene kadar devam edilmeli ve niiks olmamasi i¢in kademeli olarak kesilmelidir
(79). PTS tedavisinde cerrahi olarak BOS sant1 ve optik sinir kilifi fenestrasyonu
(OSKF) uygulanabilir. Optik sinir kilifi fenestrasyonu (ONKF) akut, ciddi gorme
kayb1 veya medikal tedaviye ragmen ilerleyici gorme kaybi yasayan hastalara
uygulanir (100, 101). OSKF uygulanan hastalarin %75 inde optik disk 6demi
gerilemis, gorme keskinligi ve gérme alani defektinde diizelmeler olmustur (100, 101).
Calismamizda OSKF uygulanan hastalarin %85,8’inde gorme keskinligi ve gorme
alan1 defektinde diizelmeler olmustur. Bir hastada Leberin Herediter Optik Noropatisi
nedeniyle klinik izlemi hala devam etmektedir. Bu hastalikta vakalarin gogunda gorme
kaybinin ilerleyici ve geri doniisiimsiiz olmasi hastanin remisyona girmemesini
aciklamaktadir. Ventrikiiloperitoneal sant, kii¢iik ventrikiile sahip hastalarda bile daha
yaygin bir sekilde kullanilir. Yapilan bir ¢alismada lumboperitoneal santa gore
revizyon orani daha azdir (102). Sant cerrahisi, basarili olmayan OKSF isleminden
sonra inat¢1 bas agrisi, gorme kaybi ve papil 6dem varliginda tercih edilir. Fakat sant,
enfeksiyon, tonsiler herniasyon, lumbal radikiilopati ve obstriikksiyon nedeni ile
komplikasyona neden olup revizyon gerektirebilir (103). Bizim ¢alismamizda da optik
sinir kilifi fenestrasyonundan 8§ ay sonra relaps olan bir hastaya lumboperitoneal sant
islemi yapildi. Sant cerrahisinden sonra hastada herhangi bir enfeksiyon, tonsiler

herniasyon lumbal radikiilopati ve obstriiksiyon gibi komplikasyon gelismedi.

Calismamizda prepubertal 1 hasta, pubertal 32 hastadan ise 3’ii remisyona
girmedi. Bu remisyona girmeyen dort hastanin ikisinde papildédem mevcut olup birine
optik sinir kilifi fenestasyonu (ONSF) yapildi. Diger hastanin ise evre 4 papilddemi
olup fulminan seyretmesine ragmen izlemde medikal tedavi ile semptom ve bulgulari
geriledi. Kalan iki hastanin birinde siiperior sagittal venoz siniiste tromboz nedeniyle
antikoagiilasyon tedavisine ragmen remisyona girmeme nedeni, basvurudaki MR
venografi’sinde yaygin enfarktiis alanlar1 olmasi olarak diigiiniildii. Diger remisyona
girmeyen hastamiz ise Andersen-Tawil Sendromu ile iligkili PTS olarak
degerlendirildi. Bu sendrom literatiirde ilk bizim ¢calismamizda Ps6dotiimor serebri ile

alakal1 bulunmustur.

Takipte %91,3 (n=42) hastada tam iyilesme, bu hastalarin %8,7 (n=5) cerrahi

sonrasi tam iyilesme goriildii. Calismamizda %6,5 (n=3) hastada gérme kaybi1 gelismis
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olup, %4,3 hastada (n=2) ise kismi iyilesme remisyonda psddotliimor serebri agisindan
hala takip edilmektedir. %8,6 (n=4) hastada medikal tedavi sonlandirildiktan sonra
bulgularin tekrarladigi, bu dort hastanin tigiine cerrahi islem yapildigi, birinde gérme
alan1 defekti ve gorme kaybi, birinde gorme alan1 defekti gelistigi, gérme kaybi gelisen

hasta diginda relaps olan {i¢ hastanin da remisyona girdigi saptandi.

Modifiye Dandy kriterlerine gore “’kesin PTS’’ tanisi alan 46 hastanin 2013 tan
kriterlerine gore tekrar siniflandirildiginda 26’siin tanisinda degisiklik olmazken, 20
hastanin “’olas1 PTS’’ grubuna kaydig: goriildii. Kesin tan1 alan hastalarda olasi tani
alanlara gore ortalama asetazolamid dozu ve goérme kayb istatistiksel olarak anlamli
yiiksek saptandi (p=0,04). Bu sonug bize yeni tani kriterlerinin prognozu 6n gérmede

ve tedavi siirecini yonetmede degerli oldugunu gdstermistir.

Psodotiimdr serebri’de niiks oran1 %6-22 arasinda bildirilmis olup ¢aligmamizda
bu oran %8,6 tespit edilmistir. Hastalarda medikal tedavi bas agris1, gorme problemleri
ve papil 6demi diizelene kadar devam etmeli ve yineleme olmamasi i¢in asamali olarak
kesilmelidir (79). PTS’ de oftalmolojik degisikliklerin niiks a¢isindan tedavi sonrasi
mutlaka izlemeyi gerektirir (88, 104). Bir hastada bagvuruda papilodem
goriilmemesine ragmen izlemde gérme kayb1 gelismesi hastalarin yakin oftalmolojik

takibinin gerekliligini tekrardan vurgulamistir.

Psodotliimor serebrili ¢ocuklarda goérme kaybi genellikle hafif ya da orta
siddettedir ve siklikla geri doniisiimliidiir, ancak nadiren kalici gérme kaybi veya
gorme alani1 defektleri %20 kadar hastada ortaya c¢ikabilmektedir (75, 87, 88, 105).
Bizim ¢aligmamizda %6,5 hastada gérme kaybi, %4,3 hastada ise gorme alan1 defekti

geligmis olup hastalarin takip ve tedavi siireci devam etmektedir.
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6. SONUC

Psodotiimor serebri sendromu (PSS) ya da bilinen diger adiyla idiyopatik
intrakraniyal hipertansiyon sendromu (IIHS), genellikle kendini smirlayan bir durum
olsa da ozellikle ¢ocuklarda tedavideki gecikme optik atrofiye bagli gorme kaybina
neden olabilecegi icin erken tani ve tedavi dnemlidir. Pediatrik psddotiimor serebri

sendromunun sonuglariyla ilgili sasirtic1 derecede sinirli sayida ¢alisma vardir.

Bulgularimiz, psodotiimor serebri sendromlu postpubertal ¢ocuklarin, kadin
siklig1 ve obezite agisindan yetiskin psddotiimor serebri sendromu popiilasyonunu
daha yakindan yansittig1 fikrini desteklemektedir. Obez olan hastalarda normal
kilodaki hastalara goére bas agrisi sikayeti olmasi, obez c¢ocuklarda esansiyel
hipertansiyon, hiperlipidemi, insiilin direnci gibi komorbiditelerin = zemin
hazirlayabilecegini diislindiirmektedir. Uzun siireli takip, obezite/viicut kitle
indeksinin psddotiimor serebri sendromunun diizelmesi ve niiksii i¢in dngoriicli olup
olmadigini veya viicut kitle indeksinin sadece psddotiimér serebri sendromu igin bir

risk faktorii olup olmadigini belirlemeye yardimcei olacaktir.

Ozellikle prepubertal yas grubundaki c¢ocuklarda bas agris1 dis1 bulgularla
presente olup gorme kaybi gibi ciddi klinik tablolara ilerleyebilir. Asemptomatik
hastalarin prepubertal donemde daha sik goriilmesi, kiigiik yastaki hastalarin
sikayetlerini tam ifade edememesi veya hafif olgularda bulgularin silik olmasi

nedeniyle PSS tanisinin atlanabilecegine dikkat ¢ekilmektedir.

Bu calisma bas agrisi, papildodem ve BOS basincinin birbiriyle korele
olmayabilecegini, hastalara her zaman multisistemik yaklagsmamiz gerektigini
vurgulamistir. Bas agris1 olmayan hastalarin ¢ogunda papilédem saptanmasi
oftalmolojik bakinin dnemini tekrar agiklamaktadir. Papilodemin siddeti ile optik
atrofi arasinda pozitif iliski, agir derecede papilddem hastalarinda daha yakindan izlem

gerektigini gostermektedir.

Prepubertal hastalarda kullanilan asetazolamid dozunun pubertal hastalara gore
yiiksek saptanmasi, prepubertal hastalarda ila¢ uyumsuzlugunun daha sik olmasi,
yiikksek doz ila¢ kullanimi ve hastay1r takip eden klinisyenin tecriibesine baglh

olabilmektedir.
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Asetazolamid yan etkilerinin primer grupta sekonder gruba gore anlaml diisiik
saptanmasi, sekonder hasta grubunda etyolojinin de es zamanl tedavi edilmesi, diger
ilaclarla birlikteliginin sik olmas1 ve kullanilan asetazolamid dozunun sekonder grupta

daha yiiksek olmasina bagl diisiiniildii.

2013 tam kriterlerine gore de hastalar smiflandirildiginda kesin tani alan
hastalarda kullanilan ortalama asetazolamid dozu olasi tan1 alan hastalara gore anlaml
yiiksek saptanmasi, kesin tan1 alan hastalarda olasi tan1 alanlara gore gérme kaybinin
anlamli yliksek bulunmasi, yeni tani kriterlerinin prognozu 6n gdérmede degerli
oldugunu gostermistir. Psodotiimor serebri hastalarinda kesin tan1 ve olasi tam

kriterleri de mutlaka akilda tutmali takip ve tedavi siirecinde dikkate alinmalidir.

Bizim ¢alismamizda sadece asetazolamid tedavisine yanit veren olgularin orani
%67,3 olarak izlendi. Geri kalan hastalarda ise tedavi direncinden dolay1 ek olarak
topiramat tedavisine ihtiya¢ duyuldu. BMI>30 olan hastalarin baslangi¢ monoterapi
direncine bakildiginda asetazolamidin tek basina yeterli olmadig1 ve kombine tedavi

gerekliligi izlenmistir.

Psodotiimdr serebri’de niiks oran1 %6-22 arasinda bildirilmis olup ¢aligmamizda
bu oran %8,6 tespit edildi. Bir hastada basvuruda papilédem goériilmemesine ragmen
izlemde gorme kaybi gelismesi hastalarin yakin oftalmolojik takibinin gerekliligini
tekrardan vurgulamistir. Gorme keskinligi ve gérme alani degerlendirmesi her 1 ile 3
ayda bir tekrarlanmalidir. Niiks orani tanidan sonraki ilk 3 yil i¢erisinde yaklasik %20
kadardir ve hastalar tibbi tedavilerine devam ederken bile ortaya ¢ikabilmektedir
(106). PTS’de oftalmolojik degisikliklerin niiks agisindan tedavi sonrast mutlaka

izlemeyi gerektirir.

Calismamizda prepubertal 1 hasta, pubertal 32 hastadan ise 3 hasta remisyona
girmedi. Bu remisyona girmeyen dort hastanin ikisinde papildédem mevcut olup birine
optik sinir kilifi fenestasyonu (ONSF) yapildi. Diger hastanin ise evre 4 papilddemi
olup fulminan seyretmesine ragmen izlemde medikal tedavi ile semptom ve bulgulari
geriledi. Kalan iki hastanin birinde siiperior sagittal vendz siniiste tromboz nedeniyle
antikoagiilasyon tedavisine ragmen remisyona girmeme nedeni, basvurudaki MR
venografi’sinde yaygin enfarktiis alanlar1 olmasi olarak agiklandi. Diger remisyona

girmeyen hastamiz ise Andersen-Tawil Sendromu ile iligkili PTS olarak
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degerlendirildi. Bu sendrom literatiirde ilk bizim ¢alismamizda Ps6dotiimor serebri ile

iligkili bulunmustur.

Psodotiimor serebrili ¢ocuklarda goérme kaybi genellikle hafif ya da orta
siddettedir ve siklikla geri doniisiimliidiir, ancak nadiren kalici gérme kaybi veya
gorme alan1 defektleri %20 kadar hastada ortaya ¢ikabilmektedir. Bizim ¢aligmamizda
%6,5 hastada gorme kaybi, %4,3 hastada ise gorme alan1 defekti gelismis olup

hastalarin takip ve tedavi siireci devam etmektedir.

Cocukluk ¢agi PTS lerinin tan1 ve goriintiilemesi hizli bir sekilde yapilmali,
kalic1 hasar olusmamasi veya minimal kayip i¢in en uygun tedavi oftalmolog, cocuk
ndrolojisi ve beyin cerrahisi ortak karari ile yapilmalidir. Ps6dotiimdr serebri uzun
stireli tedavi ve takip gerektiren nadir bir hastaliktir, ancak erken tani alan, uygun

tedavi géren ve tedaviye iyi uyum gosteren hastalarda genellikle prognoz iyidir.

Son olarak, psddotiimdr serebri sendromunun karmasik klinik tablosunu
anlamak i¢in demografi, risk faktorleri, semptomlar, tedaviler ve sonuglarin tiimii
dikkate alinmalidir. Bu degiskenler arasindaki iligkileri belirlemeye ve bas agrisi
olan/olmayan veya papil 6demi olan/olmayan daha kii¢iik hasta alt gruplarini analiz
etmeye yonelik uygun istatistiksel gii¢ i¢in eksiksiz verilere sahip daha biiyiik
kohortlara ihtiyag vardir. Biiylik retrospektif calismalarin getirdigi tutarsizliklar ve
eksik veriler nedeniyle, bu ¢alisma, bu tiir analizler i¢in yeterli giice sahip gelecekteki

kohortlar/kayitlar i¢in hizmet etmektedir.
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