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Amag: Calisma, psddottimor serebri tanisi konulan olgularimizin klinik, laboratuvar bulgularini ve tedavilerini geriye do-
ntk olarak gézden gecirmek ve 2013 yilinda Friedman ve ark. tarafindan yeniden belirlenen tani éigttlerine gore hastalar
yeniden tanimlayarak literatur ile karsilastirmak amaciyla planlanmistir.

Gerec ve Yontemler: Cocuk Noroloji Klinigi'nde 40 psoddotimér serebri tanil hastalar Klinik bulgulan ve tedavileri
yoninden geriye dontik olarak incelendi. Tanilar Modifiye Dandy kriterleri ve 2013 Friedman tani dlcUtlerine gore tekrar
karsilastinidi.

Bulgular: Modifiye Dandy kriterlerine gére “kesin psddotlimaor serebri” tanisi alan 40 hastanin 2013 tani kriterlerine
gobre tekrar siniflandiridiginda 37’sinin tanisinda degisiklik olmazken, G¢ hastanin “olasi psddotumaor serebri” grubuna
kaydigi gorildu. Hastalarin yas ortalamasi 11.15+3.32 yil olup, %40’1 prepubertal, %60’ plbertal ddnemde idi. Yirmi
sekiz hastaya (%70) birincil psédotimar serebri, 12 hastaya ise ikincil psédotimaor serebri (%30) tanisi kondu. Bas agrisi
hastalarin en sik basvuru sikayeti (%55)’'di. TUm hastalarin medikal tedavi aldigi saptandi. Tedaviye yanit vermeyen bir
hastaya ise lumboperitoneal sant takildigi tespit edildi.

Sonug: Hastalanmizin belirti ve bulgulannin literattr ile uyumlu oldugu gdraldu. Birincil psédotimdr serebrili hasta-
lanmizin %53.5’nin obezite ile iligkili oldugu, ikincil psdédotimdr serebri nedenleri agisindan ise nedenlerin literatur ile
benzestigi ve cogunun medikal tedaviye yanit verdigi gozlendi. Eski ve yeni tani 6lgttlerinin kullanilmasinin tani ve tedavi
acisindan farklilik yaratmayacagi saptandi.

Anahtar Sézciikler: Cocuk, 2013 Friedman kriterleri, Psédotimaor serebri

ABSTRACT

Objective: This study was planned with the aim of retrospectively reviewing the clinical and laboratory findings and the
therapies of patients diagnosed with pseudotumor cerebri, redefining the patients according to the diagnostic criteria
revised by Friedman et al. (2013), and comparing them with the literature.

Material and Methods: 40 patients diagnosed with pseudotumor cerebri at the Pediatric Neurology Clinic were re-
evaluated in terms of clinical findings and therapies. The diagnoses were compared according to the modified Dandy
and 2013 Friedman criteria.

Results: The 40 patients who had been diagnosed as “definite pseudotumor cerebri” using the modified Dandy criteria
were reclassified with the 2013 diagnostic criteria and there were no changes in the diagnoses of 37 patients while
three patients were shifted to the “probable pseudotumor cerebri” group. The mean age of the patients was 11.15 =
3.32 years. Forty percent of the patients were prepubertal and 60% were in the pubertal period. Twenty-eight patients
were diagnosed with primary and 12 patients with secondary pseudotumor cerebri. Headache was the most common
complaint of the patients. All patients received medical treatment. A lumboperitoneal shunt was replaced in one patient
who did not respond to treatment.
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Conclusion: The signs and symptoms of our patients were compatible with the literature. Obesity was a factor in 53.5% of the primary
pseudotumor cerebri patients while the causes for secondary pseudotumor cerebri were similar to the literature and most of them responded
to medical treatment. It was determined that the use of old and new diagnostic criteria would not make a difference in terms of diagnosis

and treatment.

Key Words: Children, 2013 Friedman criteria, Pseudotumor cerebri

GIiRiS

Psddotimdr serebri (PTS) beyin omurilik sivisinda  (BOS)
normal protein ve hucre igerigi, hidrosefali, ventrikilomegali,
intrakraniyal tUmdr veya kitle olmaksizin kafa i¢i basing artisl
sendromu belirti ve bulgularinin oldugu klinik tablo olarak
tanimlanmaktadir. Altta yatan sinovendz anomaliler, tromboz,
ilaglar gibi tanimlanabilir ikincil bir neden olmadiginda bu durum
“birincil PTS” veya “idiyopatik intrakranyal hipertansiyon”
olarak adlandirilirken, tanimlanabilir bir neden gosterildiginde
“ikincil PTS” olarak adlandirimaktadir (1-3). Psédottimor
serebri ik kez 1893 vyilinda Quincke tarafindan “meneniitis
seroza” adiyla tanimlanmig, 1937 yilinda Dandy ve ark. tanisal
kriterleri bildirmistir. Kriterler Smith tarafindan 1985 yilinda
tekrar diUzenlenerek ‘Modifiye Dandy Kriterleri (MDK)' olarak
kullanimaya baglanmis ve son olarak 2013 yilinda Friedman
ve ark. (2) MDK'yi tekrar dizenleyerek literatlre sunmuslardir.
Psddotimér serebri her yasta gortlmekle birlikte siklikla kilolu
gen¢ kadinlarda gértimektedir. Erigskin yas grubunda siklikla
birincil PTS goérulirken c¢ocukluk c¢agdl olgularinin %53.2-
77.7'sini ikincil PTS olusturmaktadir (3,4). Bas agrisi, gbrme
kayiplari, kusma, bulanti, bas dénmesi, tinnitus, diplopi, bulanik
gdrme, en sik gorllen basvuru sikayetleridir (1-4).

intrakraniyal basing yiksekliginden kaynaklanan papil ¢demi
PTS’nin en dnemli muayene bulgusudur. Papil 5demi hastalarda
direkt veya indirekt yolla gérme kaybina neden olur. En énemli
tani yontemi dikkatli oftalmolojik muayenedir (4,5). Eriskinde
PTS ile ilgili cok sayida arastirma varken, cocuklarda yapilmis
calisma sayisi sinirlidir. Gevresel ve genetik farkliliklar nedeniyle
etiyolojiler ve risk faktorleri Ulkeler arasinda farkliik gosterebilir.
Ulkemizden gocuklarda PTS ile ilgili yayinlanmis calisma sayisi
oldukca azdir (6-9). Bu calisma, PTS tanisi konulan hasta-
lanmizin Kliniklerini, laboratuvar bulgularini ve tedavilerini geri-
ye donuk olarak gdzden gecirmek ve 2013 yilinda Friedman
ve ark.(2) tarafindan yeniden belirlenen tani olcUtlerine gore
hastalari tekrar tanimlayarak literattr ile karsilastirmak amaciyla
planlanmigtir.

GEREGC ve YONTEMLER

Baskent Universitesi Tip Fakdiltesi, Adana Dr. Turgut Noyan
Uygulama ve Arastirma Merkezi Cocuk Noroloji kliniginde 1
Aralik 2006 - 31 Aralik 2017 tarihleri arasinda PTS tanisi alan,
standart protokol geregi istenilen tetkikleri yaptiran ve duzenli
takiplerine gelen yaslan 3-17 araliginda degisen (ortanca 12
yas) 15’ erkek (%37.5), 25’1 kiz (%62.5) toplam 40 hastanin

Turkiye Cocuk Hast Derg/Turkish J Pediatr Dis / 2019; 3: 193-202

tibbi kayitlar yas, cinsiyet, klinik bulgular, etiyoloji, gorinttleme
bulgulari, tedavi ve prognoz yéntinden geriye dontk incelendi.

Tanilar 1985 MDK ve 2013 Friedman tani Olgutlerine goére
tekrar karsilastinldi (Tablo 1, Il). Hastalar birincil PTS ve ikincil
PTS olarak iki gruba ayridi (Tablo lll) (1). Calisma retrospektif
oldugundan, puberteyi tanmlamak igin yas ve cinsiyete 6zgu
kriterlere tim olgularda ulasilamadigindan 11 yasindan kicgUk
hastalar prepUbertal, Ustl ise plbertal olarak kabul edildi (10).
Vacut kitle indeksi 95. persentil Uzerinde olanlar obez olarak
degerlendirildi. Hastalar izlem boyunca ayni pediatrik nérologlar
(IE, SS) ve gdz hekimleri (RY, MK) tarafindan takip edildi.

Klinigimizde etiyoloji yoninden tim hastalara standart pro-
tokole uygun olarak tam kan sayimi, biyokimyasal parametreler,
C-reaktif protein, tiroid fonksiyon testleri, sistemik bir hastalik
dUsUnuldiginde ise antindkleer antikor, Anti Ds DNA, kom-
pleman duzeyi, lupus antikoagulani ve gerekli hastalarda A ve
D vitamini dizeyi bakimaktadir. Yine standart protokolimuz
geregi tUm hastalara beyin manyetik rezonans gorintileme
(MRG) ve beyin manyetik rezonans venografi (MRV) uygulan-
maktadir. Calismamiza da standart protokolimuUze uygun ince-
lemeleri ve oftaimolojik degerlendirmeleri yapilarak PTS tanisi
konulan hastalar alind.

A vitamini dlzeyi 26-49 ug/dL ise normal olarak kabul edildi.
D vitami duzeyi 20 ng / mL’den dusuk ise D vitamini eksikligi,
20-30 ng / mL ise D vitamini yetersizligi olarak tanimlandi (11).
Beyin omurilik sivisini incelemek ve basing dlgimua yapmak
icin tUm hastalara standart protokol geregi lateral dekubitls
pozisyonunda sedasyon uygulanarak ayni pediatrik nérologlar
tarafindan (IE, SS) lumbar ponksiyon (LP) uygulandi. Lomber
ponksiyon islemi sirasinda hasta yan yatirilarak dizlerin gégse
dogru gekilmesi ve basin 6ne dogru egilmesi ile omur kemikleri
arasindaki aralklarin agiimasi saglandi. Ponksiyon yapilacak
bdlge ve cevresi antiseptik sollsyonla temizlenerek Uzerine
delikli bez o6rtlldu. Hastanin yasina uygun buytklukteki 6zel
ponksiyon ignesi ile spinal ¢ikintilara paralel olarak girilip BOS
geldiginde mandren geri ¢ekilip hizli bir sekilde ignenin arkasina
Uclt musluk ve manometre takildi. BOS basinci dlgtlip BOS
ornegi alindiktan sonra mandren igneye geri takilarak igne
cikarildi. Iki bin on tic Freidman kriterlerine gore (tim hastalar
islem dncesinde sedasyon aldiklari icin) BOS acilis basinci 28
cm H,0 ve Uzeri yuksek kabul edildi (1,12).

Hastalar standart protokole uygun olarak tam oftalmolojik
muayene ile degerlendirildi. Hastalarin en iyi duzeltiimis gérme
keskinligi, 6n segment muayenesi, pupiller fonksiyonlar ve
ayrintil fundoskopik muayenesi yapildi. Uyum gdsteren hastalar
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Tablo I: Modifiye Dandy kriterleri.™

Gerekli 3 kriter
1- Normal biling dtizeyi

2- Kraniyal MRG ve/veya MRV’de intrakraniyal basing artisi belirtilerine yol agan yapisal (ventrikiler dilatasyon,serebral veya damarsal
lezyon veya serebral vendz sintis trombozu ) lezyon olmamasi

3- Normal BOS biyokimyasi ve mikrobiyolojisi
Ve asagidaki 3 bulgudan en az ikisi

1- Artmig intrakraniyal basing bulgulari; bas agrisi, bulanti, kusma veya irritabilite ve/veya diplopi spesifik gdérme bozukluklari, bulanik
gbrme veya gegici gérme kaybl

2- Papil 6dem (tek veya cift tarafl)
3- Artmig BOS basinci

Tablo II: Friedman tani kriterleri.?

Gerekli 3 kriter
1- Spesifik kraniyal sinir paralizisi disinda normal nérolojik muayene

2- Kraniyal 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, prepUbertal ddnemdeki hastalarda veya SVST riski olanlarda; venografik olarak SVST ekarte edildikten sonra
tipik obez hastalardaki néroradyolojik bulgular

3- Normal BOS biyokimyasi ve mikrobiyolojisi
Ve
Kesin tani;
Papil 6dem ve artmig BOS basinci
Veya papil 6dem yokken altinci sinir paralizisi ve artmig BOS basinci
Olasl tani;
BOS basinci artmadan papil 6dem
Muhtemel tani;
Papil 6dem ve altinci sinir paralizi olmadan artmis BOS basinci

En az 3 néroradyolojik bulgunun olmasi;

Bos sella

Transverse sinus stenozu

Posterior globda dizlesme

Optik sinir tortiozitesinin eslik ettigi veya etmedigi perioptik subaraknoid mesafede genisleme

MRG: manyetik rezonans goruntlleme; BT: beyin tomografisi; SVST: serebral vendz sinds trombozu.

Tablo lllI: Etiyolojik nedenlerin ptberte durumuna gére dagiimi.

Tani Hasta sayisi (n=40) Prepiibertal grup (n=16) Piibertal grup (n=24)
BIiRINCIL PTS(n,%) 28 (%70) 10(%62.5) 18(%75)
idiyopatik 13 6 7
Obez 15 4 11
iKINCIL PTS (n,%) 12(%30) 6(%37.5) 6(%25)
Sinlizit 4 2 2
SVST 3 2 1
A hipervitaminozu 3 2 1
SLE 1 - 1
DEA 1 - 1

PTS: psédotimor serebri; SVST: serebral vendz sinlis trombozu; SLE: sistemik lupus eritematozis; DEA: demir eksikligi anemisi.
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gdrme alani testi (Humphrey visual field) ve optik koherans
tomografi (OKT) ile degerlendirildi. Optik koherans tomografi ile
disk elevasyonu ve papil 6dem mikron bazinda sinir lifi tabakasi
kalinhigr dlctlerek kantitatif olarak tespit edildi.

istatistiksel analiz

Analizlerde paket programi olarak SPSS 10.0 kullanimistir.
Tanimlayici istatistiklerden faydalanimistir.  Veriler (%) veya
ortalama =+ standart sapma olarak dzetlenmistir.

BULGULAR

Modifiye Dandy kriterlerine gore “kesin PTS” tanisi alan 40
hastanin 2013 tani kriterlerine gdre tekrar siniflandinidiginda
37’sinin tanisinda degisiklik olmazken, ¢ hastanin “olasi PTS”
grubuna kaydigi gortldu (Tablo V).

Hastalarin yas ortalamasi 11.15+3.32 yil olup %40’1 prepubertal,
%60’ plbertal dénemdeydi. Kiz erkek oraninin prepubertal
dénemde 9/7, pUbertal ddnemde ise 17/7 oldugu goruldu.
On bes hastanin obez oldugu, bunlarin 4’Gndn prepubertal
dénemde oldugu tespit edildi. Yirmi bes hastanin persentil
degerleri ise yasa gore normal sinirlardaydi.

Yirmi sekiz hastaya birincil PTS, 12 hastaya ise ikincil PTS tanisi
konuldu. Hastalarn yasa gére etiyolojik dagiimi Tablo lI’de,
demografik, etiyolojik ve Klinik 6zellikleri Tablo IV’ de gosterilmistir.
Bas agrisi hastalarin en sik basvuru sikayeti (%55)'di. Bulanik
gérme (%22.5), gbzde kayma (%20), cift gérme (%20), bulanti
(%17.5), kusma (%10) ve bas doénmesi (%7.5) diger basvuru
nedenleriydi. Dort hastanin ise rutin gz muayenesi sirasinda
papil 6demi saptanarak PTS tanisi aldigi tespit edildi. Tum
hastalarda bilateral papil deminin oldugu, U¢ hastada ise eslik
eden bilateral altinci kraniyal sinir paralizisi oldugu goéruldu.
Hastalarin ortalama BOS agilis basinci 38.4+10.6 cm H,0O (23—
78 cm H,0 ) iken ortalama BOS kapanig basinci 23.6+5.2 cm
H,O (17-45 cm H,O)’di. Tim hastalara kraniyal gérintileme
yapildidi; U¢ hastada serebral vendz sinds trombozu (SVST),
bir hastada ise transvers sinls stenozu oldugu saptandi. Ug
hastamizin ise A vitamin dUzeyinin yUksek gelmesiyle (85.0
ug/dL, 93.7 ug/dL, 91.7 ug/dL) A hipervitaminozu tanisi aldig
tespit edildi.

Hastalarin hepsine bosaltici LP ile birlikte medikal tedavi
baslandigi, sekiz hastaya tekrarlayan bosaltici LP’ler yapildig
ancak tum tedavilere ragmen yanit alinamayan bir hastaya
lumboperitoneal sant uygulandigi gérildi. Medikal tedavide;
35 hastaya sadece asetozolamid tedavisi, U¢ hastaya
asetozolamidle birlikte topiramat, birisi lumboperitoneal sant
takilan hasta olmak Uzere iki hastayaise asetozolamid, topiramat
ve steroid tedavisi verildigi belirlendi. Obez hastalarin diyetisyen
rehberliginde kilo vermesi saglandigi gériildi. iki hastada
medikal tedavi sonlandiridiktan sonra bulgularin tekrarladigi,
24 hastada tedavinin 6 aydan kisa, dokuz hastada 6-12 ay, iki
hastada 24 ay, U¢ hastada 36 ay, iki hastada 60 ay surdugu
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saptandi. Hastalarin izlem sUresi ise ortalama 19.95+17.43
ay (2-60 ay) olarak tespit edilmis olup, halen tedavileri devam
etmekte olan hastalarin yani sira tedavisi biten hastalarin klinik,
norolojik ve oftalmolojik muayenelerinin normal oldugu goérulda.

TARTISMA

Psodotimdr serebri; baslangic yasi, siddeti, belirtileri ve
semptomlari son derece degisken olan bir klinik tablodur. Tani
icin ilk kriterler 1937 yiinda Dandy ve ark. tarafindan tanimlanmis
1985 yilinda ise Smith tarafindan tekrar dizenlenenerek MDK
olarak Klinikte kullanimaya baslanmistir (13). Son vyillardaki
ndroradyolojik gelismeler ve PTS ile ilgili ¢calismalarin artmasi,
ozellikle de BOS acilis basinci icin kritik degerlerin yeniden
tanimlanmasi ile 2013 yilinda Friedman ve ark. (2) MDK'yi
yeniden duzenlemiglerdir. Yeni tani dlgUtlerinin eski kriterlerden
farklari; klinik olarak KIBAS belirti ve bulgulannin tani lciitleri
icine alinmamasi, papil 6demi yoklugunda agirlikli olarak bazi
radyolojik bulgularin PTS icin spesifik kabul ediimesi ve BOS
agllig basincinin obez ve sedasyon alan hastalarda 28 cm H,O,
obez olmayan ve sedasyon almayan hastalarda ise 25 cm H,0
Uzerinde olmasidir. Ayrica yeni kriterlere gére tani gruplarinin
Uce (kesin, olasl, muhtemel) ciktigr goruldd (2,12,14,15).
Calismamizda MDK’ya gbre “kesin PTS” tanisi alarak izlenen
40 hasta 2013 kriterlerine gore yeniden siniflandiridi. Ug
hastamizin yeni kriterlere gore “olasi PTS” grubuna kaydigi
saptandi. “Olasi PTS” grubunda hastanin BOS basinci normal
iken papil deminin olmasi ya da BOS basinci ytksek iken papil
ddeminin olmamasi sarti gerekmektedir. Calismamizda bas
agrisi, bulanik gérme ve kusma sikayetleri olan U¢ hastamizin
BOS agcilis basinglarinin <28 cm H,O oldugu ancak hepsinde
papil dédemi saptandigi ve tedaviye yanit verdikleri goruldu.
Freidman ve ark. (2) sUt cocuklarinin sikayetlerini anlatmada ya
da tanimlamada guvenilir olmadigini dustnerek Klinik bulgulari
major kriter olarak tani OlgUtleri igerisine almamistir. Ancak
Inger ve ark. (16) PTS tanisi alan hastalar 2013 tani kriterlerine
gére tekrar siniflandirdiklarinda  “kesin  PTS”  kriterlerini
karsilamayan, fakat klinik bulgusu olan 10 hastadan dokuzunun
medikal tedaviye yanit verdiklerini, bu nedenle &zellikle papil
6demi veya BOS basinci yiksek olmayan hastalarda tani
asamasinda ve tedaviye yaniti degerlendirmede klinik bulgularin
Onemli oldugunu vurgulamiglardir. Cocuklarda tani ve tedavi
algoritmalarini yénlendirmek icin belirlenen referans degerlerine
ragmen pediatrik yas grubunda hangi degerin lzerindeki BOS
acllis basincinin yiksek kabul edilecegi ile ilgili kesin veriler
yoktur. iki bin on yilinda Awery ve ark. (12) calismalarinda BOS
acllis basinci igin kritik degerleri bildirmiglerdir. Bu referans
degerler pediatrik PTS’deki gortsleri degistirmis ve yeni
kriterlerde tani dlgUtleri arasina girmistir. Diger taraftan Tibussek
ve ark.nin (15) c¢alismasinda BOS basincinin 21-27 cm H,0
arasinda olmasini anlamli kabul ederek bu konuda literattre
Onemli katkilar saglamistir. Yazarlar BOS agilis basincinin LP’nin
gerceklestirildigi andaki basinci yansittigini, ancak sedasyon
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SVT SVST

50

SVST

BPO
PTS: psédotimér serebri: SVST: serebral vendz sintis trombozu; SLE: sistemik lupus eritematozis; TSS: transverse siniis stenozu, BPO: bilateral papil &demi; DEA: demir eksikiigi anemisi

Bas agrisi Normal

E/3

40

derinligi, asin hipoventilasyon, agdri ve stresten etkilenebilecegini
bu ylzden diger tani kriterlerini karsilayan hastalarda gerekli
hallerde LP’nin tekrarlanabilecegini dolayisiyla tani asamasinda
Klinik bulgularin anlamli oldugunun altini ¢izmistir. BOS acilis
basincinin klinikte taniya yardimci olsa da diglama kriteri olarak
yanlig yorumlanmamasi gerektigini, hastalarda yanls yuUksek
BOS basinglarin yani sira yanlis normal BOS basinclarinin
da olabileceginin  unutulmamasi gerektigini  vurgulamistir.
Calismalarda dikkat ¢ceken ortak gorus ise “kesin” ya da “olas!”
PTS ayriminin klinik olarak buydk 6nem tasimadidi, sonucta her
iki grupta da gérme kaybinin engellenmesi icin hastalarin tedavi
almalar gerektigi yonindedir (15,16). “Olasi PTS” grubuna
kayan Ug hastamizin medikal tedavi aldiklari ve tedaviye iyi yanit
verdikleri saptandi.

Yeni kriterlere gdre papil 6demi veya altinci kraniyal sinir
felci bulunmayan hastalarda PTS’yi dustnduren; bos sella,
transvers sinls stenozu, posterior globda dizlesme, optik sinir
tortiozitesinin eglik ettigi veya etmedigi perioptik subaraknoid
mesafede genisleme seklindeki dort radyolojik bulgu “muhtemel
PTS” icin temel tani O&lgUtleridir (2). Calismalarda MRG
bulgularnin tanida duyarliliklardan ¢ok &zgullige sahip oldugu
yani bu bulgularin varliginn PTS’yi desteklerken yoklugunun
PTS tanisini ekarte ettirmeyecedi savunulmustur (17,18).
Inger calismasinda hastalarin ¢ok azinda PTS'’yi distnduren
radyolojik bulgu tespit etmis, “kesin PTS” tani kriterlerine uyan
hicbir hastada dort radyolojik bulgudan UglUne rastlamamis ve
radyolojik bulgularin PTS tanisina yardimci olabilecegini ancak
bulunmamasi veya bulgularin 3'ten az olmasinin “muhtemel PTS”
tanisini ekarte ettirmeyecegini savunmustur (16). Calismamizda
hic bir hastamiz “muhtemel PTS” tanisi almamistir.

Psddotlimdr serebri gegmis yillarda tipik olarak kilolu kadinlarin
hastaligi olarak dustnilse de son vyillarda prepUbertal
dénemdeki gorilme sikigl %45-60 arasinda degismektedir
(6,19,20). Couch ve ark. (22) yaslari 3 ay-14 yas arasi degisen
38 hasta ile yaptiklar calismada hastalarin %50’sinin 6 yasindan
kicuk oldugunu bildirmislerdir (21). KlcUk yastaki hastalarin
sikayetlerini tam ifade edememesi veya hafif olgularda
bulgularin silik olmasi nedeniyle PTS tanisinin atlanabilecegine
dikkat cekilmektedir. Calismamizda hastalarin yas ortalamasinin
11.15+3.32 yil oldugunu ve %40’nin preplbertal ddnemde
oldugunu saptadik.

Erigkinlerde kadin cinsiyet PTS icin risk faktdrli olarak kabul
edilse de ¢ocuklarda prepubertal donemde her iki cinste esit,
pubertal ddnemde ise kizlarda daha sik goruldugu bildirilmistir
(23). Farkli olarak Kesler ve ark. (20) ise prepUbertal dénemde
erkeklerde daha sik oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda ise
hem prepUbertal hem de pUbertal dénemde kizlarda daha sik
goruldugu tespit edildi.

CGalismamizda 28 hastanin birincil PTS, 12 hastanin ise ikincil
PTS tanisi aldigi tespit edildi. Birincil PTS grubundaki 13
hastamizda altta yatan bir neden tanimlanmazken (idiopatik), 15
hastada obezite tespit edildi. Obezite ile PTS arasindaki iliskiye



bakildiginda obez hastalardaki yag dokunun buydme hormonu,
gonadal hormonlar ve mineralokortikoid yolaginda degisiklige
neden olarak koroid pleksusta BOS Uretimini artinp PTS
olusumuna neden oldugu dusunulmektedir (24). Calismalarda
obezite orani pubertal ddnemde %43-68, prepubertal ddnemde
ise %25 olarak bulunmus, bu durum yasla birlikte obeziteye
artan egilim ile iliskilendirilmistir (11,20). Benzer sekilde obez
olan 15 hastamizin dérdinidn prepUbertal, 11’inin pUbertal
ddénemde oldugu goruldu.

ikincil PTS patofizyolojisi halen tam olarak anlagilamamis
olup c¢ocukluklarda erigkinlere gore daha sk goérUimektedir
(6,14,25). En sik ikincil PTS nedenleri Tablo V’de &zetlenmistir.
Bu hastalarda koroid pleksusta bulunan mineralokortikoid
reseptdrlerin néroendokrin olarak aktive oldugu, Na-K-ATP’az
pompalarini uyararak BOS sekresyonunu ve BOS basincini
arttirdigi ileri strtiimektedir (26). Kiguk yas, non-obez ve erkek
cinsiyetteki hastalarda ikincil nedenler daha sik akla gelmelidir
(15,27). Literatirde ikincil PTS sikigi %28-42 arasinda olup
calismamizda hastalarin %30’unda ikincil PTS oldugunu; en sik
nedenlerin siraslyla akut sindzit, SVST, A hipervitaminozu, SLE
ve demir eksikligi anemisi (DEA) oldugunu tespit ettik.

Enfeksiyonlarla  PTS arasindaki iliski cesitli calismalarda
bildiriimistir. Distelmaier ve ark. (28) Kasim ve Mart aylarinda
PTS gortime sikiginin artisini viral ve bakteriyel enfeksiyonlarin
artisiyla  iligkilendirmistir.  Bronsiyolit, sinlzit, orta kulak
enfeksiyonu, brusella, varisella zoster, Ust solunum yolu
enfeksiyonu, idrar yolu enfeksiyonu ve gastroenterit ikincil
PTS’ye eslik eden enfeksiyonlardir (6,8,11,29). Calismamizda
dért hastamizda akut sindzite bagl ikincil PTS saptandi. Akut
sinUzitte PTS nedeni agik olmayip, SVST ye ikincil gelisebilecedi
ileri strtlmektedir (11). Ancak sinlzitle izledigimiz hastalarin hig
birinde SVST tespit edilmedi. Diger taraftan PTS’li hastalarin %9-
14’Gnde SVST bildirilmistir (30,31). Otitis media, mastoidit gibi
enfeksiyonlar, tromboz, travmayadasistemik hastaliklar SVST'ye
neden olabilmektedir. Calismamizda SVST’u olan hastalarin
nefrotik sendrom ve Behget hastaligi tanisi aldiklar, bir hastada
ise altta yatan herhangi bir neden bulunamadigr gérdildi. ikincil
PTS’ye neden olan diger bir sebep ise A hipervitaminozu olup
cesitli calismalarda bu iliski gosterilmistir (6,8,32). A vitaminin
yiyeceklerle agin tUketilmesi veya disaridan destek amagcl fazla
alimina bagl olarak mineralokortikoid yolagi Gzerinden PTS’ye
neden oldugu dustindimektedir (33). Calismamizda U¢ hastada
ikincil PTS nedeni olarak A hipervitaminozu oldugunu, bunlardan
iki hastamizin asir miktarda A vitamini iceren karaciger tarzi
besinler tukettigini, bir hastamizin ise uzun stredir degisik
kombinasyonlarda adini bilmedigi vitamin ilaclar kullandigini
gorduk. Diger bir hastamizin ise SLE’ye bagl ikincil PTS tanisi
aldiginitespit ettik. SLE’li hastalarda PTS gelisimininde altta yatan
patofizyolojik mekanizma net olamamakla birlikte birlikteligin
tesadufi veya birbiriyle ilintili olabilecegine dair hipotezler ileri
sUrdlmektedir. PTS’nin SLE'nin ilk bulgusu olabilecedi, olusan
immun kompleks ve antikorlarin araknoid villusun fonksiyonunu
bozarak BOS basincini artirdigi dtsuntimektedir (34). Ayrica
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Tablo V: Cocuklarda Psédotimar Serebri nedenleri.®!

Ps6dotiimor Serebri

1) Birincil Psédotiimor Serebri; idiyopatik intrakraniyal
hipertansiyon, obezite, son zamanlarda asir kilo alimi,
polikistik over sendromu ve zayif cocuklar

2) ikincil Psddotiimér Serebri

Serebral vendz anomaliler

Serebral venoz siniis trombozu

Bilateral juguler ven trombozu veya cerrahi ligasyonu
Orta kulak ya da mastoid enfeksiyonu

Sag kalp basincinin artmasi

Arteriyo vendz fistUller

Onceki intrakaniyal enfeksiyon ya da subaraknoid kanamaya
baglh BOS emiliminin azalmasi

Hiperkoagulapati

ilaclar

Antibiyotikler; tetrasiklin, minosiklin, doksisiklin, nalidiksik asit
Vitamin A ve retinoidler; A hipervitaminozu, izoretinoid, agsiri
karaciger tlketimi, promyelositik I6semi icin retinoik asit kullanimi
Hormonlar; blylme hormonu, tiroksin, I6prolid asetat,
levonorgestrel, anabolik steroidler

Steroid ¢ekilmesi

Lityum

Chlordecone

Endokrin hastaliklar

Addison

Hipoparadiroidizm

Hiperkapni

Uyku apne sendromu

Pickwickian syndrome

Anemi

Bobrek yetmezligi

Turner sendromu

Down sendromu

hiperkoagulapati, SVST, antifosfolipid sendromu bu hastalarda
PTS’ye zemin hazrlayan faktorlerdir (35). Hastamizda bu risk
faktorlerinden hicbirisinin - olmadigi, PTS klinik bulgular ile
bagvurararak SLE tanisi aldigini saptadik. Etiyolojide diger
bir neden anemiler olup aplastik anemi, DEA, paroksismal
noktdrnal hemoglobiniri, megaloblastik anemi, pernisiytz
anemi, ve orak htcreli anemi ile PTS birlikteligi bildirilmistir
(86). Anemi nedeniyle gelisen doku hipoksisinin serebral
hemodinamiklerde degisiklige, kilcal damarlarda gegcirgenlige
ve sonugta intrakraniyal basincin yikselmesine neden oldugu
dustnulmektedir (36,37). Calismamizda bir hastada DEA
tespit edildi. Ayrica etiyolojik faktorlerin disinda hastalarmizda
D vitamin eksikligi, epilepsi, B12 vitamin eksikligi, insulin
direnci ve D vitamin yetersizliginin PTS’ye eslik ettigini gdrdik.
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Ozellikle D vitamini eksikligi bazi calismalarda etiyolojik faktér
bazi calismalarda ise eslik eden bulgu olarak kabul edilmektedir
(11,38). D vitamini eksikligi, eslik eden malnUtrisyon, rikets,
hipokalsemi ve hipofosfatemi varliginda etiyolojik faktér olarak
kabul edilmektedir (38). Calismamizdaki hastalarda rikets,
hipofosfatemi ya da hipokalsemi gdzlenmedigi, bu nedenle D
vitamini eksikligi ya da dusukligunun hastalarda neden dedil,
eslik eden bulgu oldugu dusunualdu.

Calismamizda literatirle uyumlu olarak en sk basvuru
sikayetinin bas agrisi oldugunu gordtk. Bas agrisi hastalarin
% 84 ila %92’sinde tipik olup 6zellikle addlesan yasta hastalar
hekime getiren yakinmalarin basinda gelir (39). Meninkslerin
veya serebral venlerin gerilmesiyle olusan bas agrisi PTS’ye
spesifik degildir. Suresi ve karakteri degismekle birlikte bir
calismada hastalarin %31’inde kronik gunlik, %28.8’inde
akut, %9.5’inde akut tekrarlayici ve %7’sinde kronik tekrarlayici
bas agrisi oldugu tespit edilmistir (6). Bulanik gdrme, gdzde
kayma ve cift gérme ise hastalarmizin ikinci en sik basvuru
nedenleriydi. PTS’li hastalarda gegici gdrme bozukluklari
hastalarin %68-72’sine eslik etmektedir (38,39). Gegici gbrme
bozukluklari, KIBAS’In veya diskin sisme derecesi ile korelasyon
gostermez ve gelecekteki gbrme kaybini 6n gdérmemektedir
(41). Bazi calismalar ¢ocuklarda erken tedaviye ragmen kalici
gbérme kaybi gelisiminin yetiskinlerden daha fazla olduguna
dikkat cekerken diger calismalar bu goérlse katiimamaktadir
(20,42-44). Calismamizda hicbir hastada kalici gérme kaybi
olmadigini tespit ettik. Bulanti, kusma, bas dénmesi, tinnitus,
dengesizlik ve davranis bozukluklar ise diger basvuru nedenleri
olup hastalarmizin %17.5’inde bulanti, %10’'unda kusma ve
%?7.5’sinde bas dénmesi oldugunu gérdik. Diger taraftan bazi
calismalarda hastalarin %7-30’'unun asemptomatik oldugu
ve tesadufen papil 6demi saptanarak tani aldiklar bildirilmistir
(6,8,28). Benzer sekilde dort hastamizin rutin gbz kontroll
sirasinda papil 6demi saptanarak tani aldigini gérdtk. Bu da
dikkatli bir fundus muayenesinin dnemini gdstermektedir. Papil
6demi, PTS’nin karakteristik muayene bulgusu olup genellikle
bilateraldir. Tibussek 53 hastanin %86.7’sinde, Distelmaier
ise galismamiza benzer sekilde tUm hastalarda bilateral papil
ddemi saptamiglardir (19,20). Altinci sinir felci, PTS’de en sik
gbrllen kraniyal sinir tutulumu olup pediatrik hastalarin %
9-48’inde bildirilmistir (45). Literatlrde olgu sunumlari seklinde
diger kraniyal sinir tutulumlari da (lll, IV, VII, IX, ve XlI) bildirilmekle
birlikte calismamizda altinci sinir paralizisi disinda kraniyal sinir
tutulumu tespit edilmedi.

Psédotimdr serebri tedavisinde tedavi yontemi ve sUresi igin
veriler net degildir. Amagc intrakraniyal basinci disUrerek gérme
kaybini ve bas agrisini engellemek olmalidir. Medikal tedavide ilk
tercih karbonik anhidraz enzimi inhibitori olan asetazolamiddir.
Koroid pleksusta BOS Uretiminde énemli roll olan bu enzimi
inhibe ederek etki ettigi distnulmektedir. Kullanilabilecek diger
ajanlar ise furosemid, topiramat ve steroiddir. Antiepileptik bir
ilag olan topiramat ayni zamanda zayif bir karbonik anhidraz
inhibitoradur. Kilo kaybi yapmasi nedeniyle obez hastalarda
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ek vyarar saglamaktadir (45-47). Medikal tedavi yanitinin
degerlendirildigi ¢alismalarda farkli sonuglar bildirimektedir. Bir
calismada hastalarin %76.6’sinin asetazolamid tedavisine yanit
verdigi bildirilirken, diger bir ¢alismada bu oran %37.8 olarak
bildiriimistir (6,46). Celebisoy ve ark. (48) ise erigkin hastalarda
yaptiklar ¢alismalarinda asetazolamid ve topiramatin etkinligini
karsilastirmislar ve etkinliklerini birbirine yakin bulmuslardir. Diger
taraftan Orssaud ve ark. (49) ise 22 hastanin sadece yedisinin
medikal tedaviden fayda gdrdigund, tedaviye yanit vermeyen
15 hastadaise lumboperitoneal sant uygulandigini bildirmislerdir.
Calismamizda 35 hastaya asetazolamid, U¢ hastaya topiramatla
birlikte asetazolamid, iki hastaya ise topiramat, asetazolamid ve
steroid tedavisi baglandigi, bir hastamizda ise tim medikal ve
tekrarlayan LP tedavisine yanit vermedigi ve lumboperitoneal
sant uygulandigi tespit edildi. Medikal tedavi ile birlikte diger
bir tedavi sekli, belirli araliklarla yapilan LP’dir. Fakat bu yontem
hem enfeksiyon riski tasir, hem de konforlu bir tedavi sekli
degildir. Calismamizda izlemi boyunca 8 hastaya terapatik
amagli tekrarlayan LP uygulandigini gérduk.

Hastalarda medikal tedavi bas agrisi, gbrme problemleri ve papil
6demi duzelene kadar devam etmeli ve yineleme olmamasi
icin asamali olarak kesilmelidir (14). Bazi yazarlar hastalarin
klinik bulgulan duzeldikten 2 ay sonrasina kadar tedavinin
strdUrtimesi gerektigini savunmaktadir. Tedavi sdresinin 1 ay
ila 5 yil arasinda (ortalama 2- 9 ay) degistigi bildirilmektedir
(5,6,9,11). Calismamizda hastalarin %60’nin 6 aydan kisa sureli
tedavi aldigi saptanmistir. Tedavi suresi ile prognoz arasindaki
iliski bilinmemektedir. Ozellikle kiiglik yaslardaki hastalarda ve
tanidan sonraki 3 yil i¢inde yineleme riskinin yiksek oldugu
unutulmamalidir (14). Nitekim calismamizda izlem sUresinin
2-60 ay arasinda oldugunu saptadik. Cocukluklarda PTS’ye
bagl en ciddi komplikasyon kalici gérme kaybi olup goértime
skligi %13-38 arasinda degismektedir. izlem srrasinda 2
hastamizda relaps oldugunu ancak hicbir hastamizda kalici
gdrme kaybi olmadigini gbérdik. Bir hastada izlemi sirasinda
sag go6zde PTS’ye ikincil peripapiller koroidal neovaskuler
membran gelistigi ve tek doz intravitreal ranibizumab tedavisi
verildigi, olgunun Altan-Yaycioglu tarafindan raporlandigi
goruldd (50). Ayrica cocukluk caginda PTS’nin prognozunun
erigkinlerden daha iyi oldugu, tanisal LP’den sonra bile spontan
remisyon goraldigu bildirilmistir (15,32). Hastalarimizin hepsinin
tedaviye iyi yanit verdikleri hicbir hastada kalici bir nérolojik sekel
kalmadigr saptandi.

SONUG

Hastalarimizin belirti ve bulgularinin literatr ile uyumlu oldugu,
birincil PTS’li hastalarimizin %53.5’inin obezite ile iligkili oldugu,
ikincil PTS nedenleri acgisindan ise nedenlerin literatlr ile
benzestigi ve cogunun medikal tedaviye yanit verdigi gézlendi.
Eski ve yeni tani dOlgUtlerinin kullaniimasinin tani ve tedavi
acisindan farklilik yaratmayacagi saptandi.
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