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Olgu Sunumu  Case Report

Psddotimor Serebride Tekrarlayan Lomber Ponksiyonlar
Risk midir?
Are Recurrent Lumbar Punctures Risky in Pseudotumor Cerebri?
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OZET

Psddotumor serebri, kitle veya baska bir neden olmaksizin kafa igi basing artisi ile karakterize bir sendromdur. En sik
basvuru semptomu basagnisidir. Bas dénmesi, bulanti ve kusma, cift gdrme ve diger gdérme sikayetleri de sik gorilen
diger semptomlardir. Psédotimaor serebri ile chiari malformasyon birlikteligi 6zellikle lumboperitoneal sant sonrasi bildi-
rimektedir. Burada, psddotimdr serebri tanisi alan 11 aylik bir erkek ¢ocukta tekrarlayan lomber ponksiyonlara ikincil
gelisen chiari malformasyonu takdim edildi.

Anahtar Sézciikler: Chiari malformasyonu, idiyopatik intrakranial hipertansiyon, Nérogériintileme, Psddotimér serebri

ABSTRACT

Pseudotumor cerebri is a syndrome characterized by increased intracranial pressure (ICP) in the absence of mass or
other causes. The most common presenting symptom is headache. Dizziness, nausea and vomiting, double vision and
other visual symptoms are other common manifestations. Co-existence of the Chiari malformation and pseudotumor
cerebri is reported especially after lumboperitoneal shunting procedures. Here, we report a Chiari malformation that

developed secondary to recurrent lumbar punctures in an 11-month-old boy diagnosed with pseudotumor cerebri.
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GiRiS

Psddottimdr serebri (PTS), modifiye Dandy kriterlerine gére 6.
kraniyal sinir felci disinda herhangi bir fokal nérolojik bulgunun
olmadig, intrakraniyal yer kaplayici bir lezyon veya ventrikUl
geniglemesinin eglik etmedigi kafa i¢i basing artisinin géraldugu
bir sendromdur. Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon ve
sekonder PTS olmak Uzere iki alt gruba ayrilmaktadir. Sekonder
PTS vendz sinls trombozu veya ilag toksikasyonu gibi altta
yatan bir nedene bagl olarak ortaya cikmaktadir (1,2).

Chiari | malformasyonu, bir rombensefalon gelisim anomali for-
mu olup serebellar tonsillerin foramen magnumdan gecerek Ust
servikal spinal kanala dogru yer degistirmesi ile karakterizedir.
Normalde serebellar tonsiller foramen magnum seviyesinde
veya Uzerinde yerlesim gosterir. Chiari malformasyonunda ise
inferior serebellar tonsiller radyolojik olarak foramen magnum-
dan 5mm veya daha fazla asagida yerlesim gostermektedir.

Eger bu yer degistirme 5mm’den az 2mm’den fazla ise serebel-
lar ektopi olarak tanimlanir (1).

Psddotimdr serebride kafa ici basincini azaltmaya yodnelik
olarak hiperventilasyon, ilag tedavileri nadiren de tekrarlayan
lomber ponksiyonlar (LP) ve lumboperitonel sant gibi cerrahi
islemler uygulanmaktadir. Asetazolamid ve furosemidin birlikte
veriimesi basincin  azaltimasinda en etkili tedavi secenegi
olarak gérinmektedir. llac tedavisi alan hastalarda basing takibi
cogunlukla Klinik nadiren de tekrarlayici LP ile de yapilmaktadir.
Lomber ponksiyonlar yapilirken de beyin herniasyonu agisindan
dikkatli olunmasi 6nerilmektedir (3).

Psddotimdr serebride tedavi dncesi veya cerrahi tedavi son-
rasi Chiari malformasyonu veya serebellar ektopinin gortldiugu
bilinmektedir. Ayrica tekrarlayan LP’ler sonucunda da kranios-
pinal basing gradiyentine bagli olarak serebellar ektopi gelistigi
bildirilmistir (1,4,5).
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Burada psédotimdr serebri tanisi alan ve tekrarlayan bosaltici
lomber ponksiyonlar (LP) sonrasi erken ddénemde Chiari
malformasyonu gelisen 11 aylik bir erkek hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Blytme geriligi nedeniyle izlenen 11 aylik erkek bebek, hiper-
kalsemi tespit edilmesi Uzerine ileri inceleme amaci ile hasta-
nemize gonderildi. Normal bir hamileligi takiben makat gelise
bagl sezeryan ile dogdugu ve dogum sonrasi her giin 10 damla
vitamin D3 aldigi 6grenildi. Anne baba arasinda 3. dereceden
akraballk vardi ve ailenin tek ¢ocuguydu. Fizik bakida vicut
agirh@ 6100 gr (< 3p), boy 67 cm (3-10p), bas ¢evresi 46 cm
(60-75p), bilinci agik ve motor gelisimi yasi ile uyumluydu. Diger
muayene bulgular normal olan hastanin laboratuvar incelemele-
rinde Ca:14.6 mg/dl, P:4 mg/dl, ALP: 310 IU, 25-OH D3:92 ng/
ml (N:30-74), PTH<3 pg/ml (N:9-78), idrar Ca/creatinin: 0.6°dl.
D hipervitaminozuna bagli hiperkalsemi tanisi konulan hastaya
almakta oldugu D vitamini kesilerek intraventz hidrasyon ve
furosemid tedavisi baslandi. Bir hafta icinde yeterli kalsiyum
dUsust gbzlenmeyen olguya Alendronat tedavisi 5 mg/gun, bir
hafta sure ile peroral uygulandi. Batin ultrasonografide bilate-
ral meduller nefrokalsinozis saptanan olgunun izleminin ikinci
ayinda 6n fontanel bombeligi ve tekrarlayan kusmalar gelisti.
Bu dénemde serum Ca:10.5mg/dl, PTH<3 pg/ml, 25-OH Da3:
96 ng/ml ve ALP:328 IU'di. Bilgisayarli beyin tomografi normal
deg@erlendirildi ve hastada psddotimor serebri On tanisi ile LP
yapildi. Beyin omurilik sivisi (BOS) basinci 28 cmmH20 saptandi.
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Asetozolamid tedavisi 10 mg/kg/doz olarak 3x1 peroral bagla-
nan olguda kusmalarin devam etmesi nedeniyle toplam 6 kez
LP yapilarak BOS basinci azaltimaya calisildi. Beyin manyetik
rezonans gorintlleme (MRG) ve venografi normal bulundu.
izleminin 75.glniinde hastanin kliniginde basing artisi bulgular
olmasina ragmen olgtlen BOS basincinin 12 cmH20 ¢ikmasi
nedeniyle tekrar MRG ile de@erlendirildi. Beyin MRG’de sere-
bellar tonsillerin foramen magnumdan inferiora yer degistirdigi
izlendi (Sekil 1A, B). Ayrica supratentoriyal serilerin degerlen-
dirilmesinde 3. ve lateral ventrikillerin dilate oldugu gorulda.
Chiari tip I malformasyonu saptanan olguya tekrar LP yapilmadi.
Hastada asetozolamid tedavisi ile klinik izleme devam edildi.
Poliklinik kontrollerinde hastanin fontanel bombeliginin dtizeldigi
ve kusmalarinin tekrarlamadigi 6grenildi.

TARTISMA

Psodotimdr serebri yetiskinlerde siklikla idiopatik olmasina
ragmen cocuklarda %53-77 oraninda tanimlanabilen bir
duruma ikincil olarak gelismektedir. En sik endokrin bozukluklar,
ilag kullanimi ve enfeksiyon hastaliklari zemininde gelismektedir.
Hipoparatiroidizm, menars, Kkortikosteroid ¢ekilmesi, tiroid
tedavisi, vitamin A ve D toksisitesi ve yetersizligi gibi endokrin
sebepler yaninda nalidiksik asit, tetrasiklin, nitrofurantoin
kullanimi veya sistemik lupus eritematozus, Turner sendromu,
akut l6semi ve galaktozemide de bildirilmistir (6-8). Sunulan
olgudaki PTS’nin nedeni de ilag asir kullanimina bagli vitamin D
zehirlenmesi ve hiperkalsemiydi.

Sekil 1A,B: T2-agirlikli sagital kesitte serebellar tonsillerin foramen magnumdan inferiora yer degistirmesi goriimekte.
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Chiari tip | malformasyonu, dogumsal bir anomali olarak
gorulebilecegi gibi kazanilmis bir sekilde de ortaya ¢ikmaktadir.
Kazanimig tipin gelismesinde kraniospinal basing gradiyenti
ve orantisiz sefalokranial bileske olmak Uzere iki teoriden
bahsedilmektedir. Kraniospinal basing gradiyent teorisinde,
kraniyal kompartmanlardan spinal kompartmanlara dogru olan
bir basing gradiyenti varligi ve bunun da serebellar tonsillerin
asaglya dogru yer degistirmesine yol acan olan bir kuvvete
neden oldugu kabul edilmektedir. Bu teoride spinal basing
dUzeylerinin intrakranial basing dizeylerinden dlsUk olmasinda
kraniyal diizeyde BOS emiliminin spinal dizeye gdre bozulmasi,
tekrarlayan lomber ponksiyon veya devamli lomber drenaj
yapilmasi, spontan spinal BOS sizintisi ve spinal subaraknoid
BOS drenaj aletlerinin  kullanimasinin - sorumiu  olabilecegi
distntlmektedir (9,10).

Psoddotlimdér serebride Chiari malformasyonu ve syrinks olusu-
mu tanimlanmis olup PTS ve Chiari birlikteligin co-incidental ol-
maktan ¢ok gercek bir birliktelik oldugu ve aralarinda bir neden-
sonug iligkisinin olabilecedi kabul edilmektedir. PTS’de Chiari
malformasyonu gelismesinde de kraniospinal basing gradiyenti
teorisi distintimektedir. Ozellikle PTS ve Chiari malformasyonu
beraber goruldigunde primer sorumlunun hangisinin oldugu-
nu sdylemek zor olabilmektedir. Psddotimor serebriye bagli
beyindeki konjesyonun kafa ici hacminde artisa neden olarak
Chiari malformasyonuna neden olabilecegi yaninda konjenital
bir malformasyon olarak var olan bir Chiari malformasyonunun
farkli mekanizmalar ile kafa i¢i basincini artirarak PTS’ye de yol
acabilecegi disuntlmektedir (1,4,11). Banik ve ark. (1) PTS ta-
nisi alan 130 hastanin retrospektif degerlendiriimesinde kraniyal
MRG’si olan 68 hastanin 16’sinda (%24) serebellar tonsillerin
asaglya dogru yer degistirdigini gérmuslerdir. Bu 16 hastanin
7’si Chiari malformasyonu, kalan 9’u da serebellar ektopi olarak
tani almistir (1). Jonhston ve ark.(11) ise 131 PTS olgusunu in-
celemisler, bunlardan sadece 51 tanesinde tedavi 6ncesi MRG
oldugu ve bunlarin da sadece 3’Unde (%5.9) Chiari malfor-
masyonu tespit etmislerdir. Ancak bu birlikteligin co-incidental
olabilecegini s6yleyen calismalar da vardir (12).

Psodotlimdr serebride cerrahi yaklasim 6zellikle de lumbope-
ritoneal sant uygulamasindan sonraki uzun sUreli takiplerde
Chiari malformasyonu ve syrinks olusumunun gelisebildigi de
gortimastir (13,14). Johnston ve ark. (11) lumboperitoneal
sant uygulanan 70 hastanin tg¢tnde ortalama 3.2 yillik bir izlem-
de semptomatik, 8’inde de 3.6 yillik bir izlem ile asemptomatik
Chiari malformasyonunun gelistigini rapor etmislerdir. Bizim
olgumuzda LP 6ncesi BBT ile yer kaplayan kitle ve hidrosefali
dislanmig, beyin MRG’de yapisal defekt saptanmamistir. Tekrar-
layan LP sonrasinda Chiari tip | malformasyonu gelistigi kontrol
kraniyal MRG ile gosterilmistir. Hastamizda lumboperitoneal
sant yapllmamasina ragmen tekrarlayan LP ile benzer basing
gradienti olusturularak Chiari malformasyonunun gelistigini du-
stinmekteyiz. Literatirden farkli olarak olgumuzda Chiari mal-
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formasyonunun kisa surede ortaya ¢ikmasi da bosaltici LP’lerle
bu basin¢ gradiyentinin kontrolslz olusturulmasi sonucunda
olabilir.

Sonug olarak, PTS sk gorilen bir klinik tablodur. Tedavi
segenekleri arasinda yer alan tekrarlayan bosaltici LP’lerin bir
komplikasyonu olarak Chiari tip | malformasyonu gorulebilir.
Bu nedenle klinik dizelme olmayan olgularda servikokraniyal
bileske obstriksiyonu ve Chiari tip | malformasyonu gelisimi
acisindan olgularin gérunttleme ile yeniden degerlendiriimesi
gerekebilir. Bu sekilde, olusabilecek morbidite ve mortalitenin
Onune gegilebilecegini dustnuyoruz.
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