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Abstract
Idiopathic Intracranial Hypertension (IIH) is an unknown increase in intracranial pressure. The diagnosis
is made with the modified Dandy criteria. Symptoms of the disease are headache due to increased
intracranial pressure, temporary loss of vision, blurred vision and diplopia. Pediatric IIH is different from
adults. Imaging methods are necessary before lumbar puncture (LP) for diagnosis. In this study pediatric
ITH were evaluated in the literature.
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Ozet
Psodotiimor serebri (PTS), nedeni bilinmeyen intrakraniyal basing artisidir. Tanist modifiye edilmis Dandy
kriterleri ile konulur. Hastaligin semptomlari goriilme sikligina gore, artmis kafa i¢i basinci nedeniyle bag
agrisi, gecici gorme kaybi, bulanik gérme ve diplopi seklinde siralanabilir. Cocukluk c¢agi PTS'leri
yetiskinlere gore farklilik gosterebilmektedir. Goriintiileme yontemleri tan1 konulmasi igin yapilacak olan
lumbal ponksiyon (LP) oOncesi elzemdir. Bu c¢alismada literatiirdeki g¢ocukluk c¢agr PTS'leri
degerlendirilmistir.
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GIRIS

PTS, intrakraniyal yer kaplayici bir lezyon,
meningeal enflamasyon veya venoz
tikaniklik  gibi  yapisal bir lezyonun
yoklugunda kafa i¢i basincinin artmasini
tanimlamak i¢in kullanilir.(1,2) Kadinlarda,
erkeklere oranla daha sik gorildiigi
bilinmektedir. Kadin erkek orani 2:1 ile
10:1 arasinda degisir. Birgok calismada
PTS’nin baslangi¢c yas1 11 ile 58 arasinda
degismekle birlikte, ortalama baslangi¢ yasi
30 olarak rapor edilmistir. Insidansi
1/100000 olmasina karsin, viicut agirliklar
normalin %10 {izerinde olan 20-44 yas
grubu kadinlarda 13-15/100000, %20
iizerinde olanlarda ise 19.3/100000’e kadar
yukselmektedir.(3,4,5)

Etyoloji ve patogenez tam olarak
aydinlatilamamigtir.  PTS  olusumunda
toksinler, ilaclar (tetrasiklinler, steroidler,
oral kontraseptifler), hipo-
hipervitaminozlar, lityum karbonat,
obezite, gebelik, renal ve kollajen doku
hastaliklari, endokrin ve hematolojik
hastaliklarin rol alabilecegi diisiiniilse de
PTS ile iligkileri tam olarak
kanitlanamamistir.  Yapilan olgu kontrol
caligmalarinda obezlerde, kadin cinsiyette,
yakin zamanda asir1 kilo artis1 olan kisilerde
PTS’nin daha sik gorildiigii izlenmistir.
PTS’nin patogenezinde BOS emilim
defektinin rol aldig1 diisiiniilmektedir.
Artmig BOS iiretimi, beynin kan hacminin
artmasiy, BOS ve vendz sirkiilasyon
yollarinin obstriiksiyonu gibi ileri siiriilen
mekanizmalar bugiin icin kabul
gormemektedir.(6,7)

PTS’nin en 6nemli semptomlar1 bas agrisi,
gorme bulanikligi, ¢ift gérme ve gdrme
kaybidir. Atipik vakalar disinda goriilen tek
patolojik  bulgu 6. kraniyal sinir
paralizisidir.(2,5)

Yetigkinlerde PTS tanisi i¢in yaygin olarak
Modifiye Dandy kriterleri kullanilmaktadir.
(2,8)

Bu kriterler:

1. Kafa ici basinci artis1 sendromu (KIBAS)
belirti ve bulgularinin olmasi

2. Bilinci agik ve konfiizyonu olmayan bir
hastada lokalizasyon gosteren norolojik
bulgu tespit edilmemesi

3. Beyin omurilik sivisinin  mikroskopik
incelemesi normalken, BOS basincinin 250
mmH20 veya daha yiiksek olmasi

4. intrakraniyal vendz siniis basincinin
yapisal ya da sistemik bir nedenle
ylikselmesi haricinde basing yiiksekligini
aciklayacak bagka bir neden bulunamamasi

5.Bos sella ya da kiiclik ventrikiiller
disinda  noro-goriintiilemenin ~ normal
olmasi

6. Gorme bozuklugu disinda klinik seyrin
selim olmasidir.

PTS, ¢ocukluk c¢aginda yetiskinlere gore
daha az goriilmektedir. (2) Yapilan bir
caligmada hastalarin yiizde 601 10 yasin
iizerindedir. Gen¢ ve  yetigkinlerde
obeziteye, cinsiyete ve mental bulgulara
yonelik bir meyil varken ¢ocuklarda boyle
bir durum goriilmeyebilmektedir.(9)

PTS i¢in ergenlik onemli bir baslangi¢
donemidir ve ergenlik donemi baslangici
degiskenlik gosterir. Bu nedenle ikincil
cinsel karakterler yas kriterinden daha 6n
plandadir.(10)

Daha onceden yetiskinlerde kullanilan
Modifiye Dandy kriterleri cocuk hastalar
icinde kullanilmistir. Fakat yeterli olmadigi
saptanmistir. Rangwala ve Liu ergenlik
oncesi ¢ocuklar i¢in yeni tani kriterleri one
stirdiiler.(11)

Cocuklardaki PTS icin onerilen kriterler:
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1. Normal mental durum varliginda, papil
O0dem veya jenaralize kafa i¢i basing artisi
belirtilerinin bulunmasi

2. Kafa i¢i basmcinin yiiksek olmasinin
gosterilmesi (LP ile yenidoganda 76 mm
H20, 1-18 yas da 280 mm H2O dan ytiksek
oOlciilmesi)

3. Normal BOS bulgularinin olmasit (
yenidoganda beyaz kiirenin 19/mm3, 29-56
giinliik bebekte beyaz kiirenin 9/mm3 ve
proteinin de 150 mg/ dl den daha az)

4. MR ( kontrasth, kontrastsiz ve MR
venografi ) de Hidrosefali, kitle ve transvers
siniis basincini artiran yapisal veya vaskiiler
lezyona ait kanit olmamasi,

5. Herhangi bir organik sebep olmadan ve
kafa i¢i basing artisinin azaltilmasi veya
intrakraniyal hipertansiyon semptomlarinin
kaybolmasiyla diizelen kraniyal sinir
paralizisi varlig1

6. Intrakraniyal hipertansiyonun hicbir
nedeninin olmamasi

Risk Faktorleri

Obezite: Obezite ve PTS’nin birlikteligi
yetiskin hastalarda yiiksek oranda iken
yapilan calismalarda bu durumun c¢ocuk
hastalarin  sadece  %30’unda  oldugu
goriilmiistiir.(2) Balcer ve ark.
caligmalarinda 40 PTS’li cocuk hastanin 3-
11 yas arasinda olanlarmin %43°1 12-14
yas araliginda olanlarinin %81°1 15-17 yas
araliginda olanlarinin %91’ini obez olarak
raporlamiglar. Bu ¢alisma PTS’nin yas
artitkca  obeziteyle iligkili  oldugunu
gosterdi.(12)

Cinsiyet:  Yapilan caligmalar PTS’li
cocuklarin erken doneminde cinsiyet farki
goriilmezken ileriki yas gruplarinda bu
durumun kadinlarda daha fazla oldugu
goriilmiistlir.(13) Balcer ve ark. PTS
hastalarinin 3-11 yas araliginda %50, 12-14
yas araliginda %88, 15-17 yas araliginda

%100’ Untin kadin
belirtmistir.(12)

oldugunu

Bu ¢alismalar sonucunda PTS’ nin ilerleyen
yas grubunda risk faktorleriyle iligkisi
yiiksek bulunurken, kiigiik cocuklarda daha
az saptanmistir. Bu durum PTS’li kiiclik
cocuklarin farkli bir mekanizmaya sahip
oldugunu gostermektedir.

Klinik

Semptom: Bas agrisi,bulanti ve kusma
PTS’nin klasik semptomlar1 iken hastalar
ayrica kraniyal sinir paralizisi ve boyun
tutulmas1 nedeniyle ¢ift gérme ve bulanik
gormeden  sikayette  bulunmaktadir.(2)
Cocuklar gérme kayiplart  yasarken,
fotofobi, renkli 151k pariltilarini semptom
olarak tanimlayabilir.(14) PTS de biling ve
fonksiyonlar normaldir.(2) Bas agrisi
PTS’1i ¢cocuklarda en 6nemli sikayetlerden
birisidir.  Vakalarin =~ %62-91’in  de
gosterilmistir.(13,15) Fakat bas agrisinin 6n
planda olmadigi ¢ok kii¢iik yastaki
hastalarda mevcuttur. Kafai¢i  basing
artigina ragmen bas agrisinin
olugsmamasinin nedeni bilinmemektedir.(2)

Bu hastalarda gorme kayiplari, norolojik
belirtiler daha 6n plandadir ve prognozlari
daha kotlidiir. Gorme kayiplar1 olmadan
once bas agrist uyarict  bir isaret
olabilir.(16) BOS basincinin biran 6nce
diisiirtilmesi papilodem ve diger
semptomlarin  tedavisinde Onem arz
etmektedir.(2)

Belirti: Papilodem hafif bir elevasyondan
asir1 biiyiik hemorajik ve eksudali formlar
halinde goriilebilir. Genellikle bilateraldir
fakat asimetrik yada nadiren tek tarafli
olabilir.  Cocuklarda tedavi  sonrasi
genellikle 3-6 ay sonra papilodem kaybolur.
Fakat bazi hastalarda daha uzun siirede
diizeldigi goriilmiistiir. Bebeklerde kraniyal
stitiirler agik oldugu i¢in papilodem
olugsmayabilir.(17,18)
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Papilédem olmayan hastalarda genellikle
gorme kayb1 yoksa tedavi sadece bas
agrisma yonelik verilerek PTS tanisi
atlanabilir.

PTS’li cocuk hastalarda gorsel kayip
genellikle  hafif diizeyde ve geri
doniigiimliidiir. Fakat nadiren agir hasar
olur ve kalicidir.(13)

Cocuklarda gorme keskinliginin kayb1 %6-
20 iken goérme alan1 defektleri %91
seviyesindedir.(9,13,19,20) Bu bulgular
gorme keskinligi normal iken gérme alani
degerlendirmesinin daha 6nemli oldugunu
gostermektedir.

Cocuklarda 3,4,6,7,9 ve 12. sinir tutulumu
olur. Bunlarin icerisinde en yaygin 6. sinir
tutulur.(13,15,20,21) Bu patolojinin
mekanizmasi ¢ok acgik degildir. Fakat kafa
ici basing artisina  baghi  beyin sap1
traksiyonuna veya sinir liflerine basi sonucu
olustugu diisiiniilmektedir.(2,22)

Patogenez

PTS nin patogenezi tam bilinmemekle
beraber beyin 6demi, serebral kan voliim
artis1 ve BOS sekresyonun artmasina bagh
olarak olustugu varsayilirken, en ¢ok ilgi
odagi vendz sinlis basing artist ve BOS
emiliminin azalmasi olmustur. Araknoid
agdan BOS emiliminin azalmasit radyo
izotop sisternografi ile gosterilmistir.(2)
Bazi  arastirmacilar  yetigkinlerde ve
cocuklarda PTS’nin intrakranial vendz
basincinin yiikselmesine bagli oldugunu
Oone siiriiyorlar.(23) Venoz basincinin
artmasi BOS emilimine direng
olusturmaktadir bu durum da BOS basincini
yukseltmektedir. Bazi1 yazarlar bu durumun
vendz basincinin artmasina degil vendz
sinlis stenozuna bagl akiminin tersine
donmesi sonucu basing artisinin PTS ile
sonuclandigint  diisliniiyor.(24,25) Bu
sonuglar daha ¢ok yetiskinler {izerinde
yapilan ¢aligsmalardan elde edilip, ¢ocuklar
iizerinde heniiz yeterli bilgi sahibi degiliz.

Etyoloji

PTS’nin ikincil nedenleri yetiskinlerde daha
zor teshis edilebilirken, cocuk vakalarin
%353-77’sinde saptanir.(21) Bu nedenler ;
endokrin anormallikler, ilaglar (tetrasiklin,
nalidiksik asit, nitrofurantion,
kemoteropatikler) viral enfeksiyonlar (su
cicegi, kizamik), nutrisyona bagli ( A
vitamini toksisitesi, A veya D vitamini
eksikligi) sistemik durumlardir (Miller-
Fisher Sendromu, akut losemik lenfoma,
Turner Sendromu, Galaktozemi,
Galaktokinaz eksikligi).(2)

Klinik Degerlendirme

PTS’li ¢ocuklarla, santral sinir sistemi
tiimorlerine sahip hastalar arasinda benzer
belirtiler bulunmaktadir. Zonklama, sabah
uyunaninca olusan aralikli bas agrisi,
davranis  degisikligi, nobet ve fokal
norolojik hasar beyin tomdiirlerinde PTS’ye
oranla daha sik goriiliir.(2) Hastalara kilo
artist, PTS ile iliskili ilag (Tetrasiklin,
Kortikosteroid) kullanimi, ikincil cinsiyet
karakterlerinin degisimi, gorsel
semptomlar, bas agrisi, bulanti ve kusma,
sirt ve boyun agrist ya da baska norolojik
sikayetlerinin olup olmadigi
sorulmalidir.(2)

PTS siiphesi olan ¢ocuk hastalarda noro-
oftalmolog tarafindan gorme keskinligi,
renkli gérme, pupil hareketleri( 151k
refleksi), goz hareketleri, gérme alan1 ve
dilatasyon yapilarak fundus muayenesi
dikkatli bir sekilde yapilmalidir.(2)

Noronal  goriintiileme, LP  Oncesinde
zorunludur. Serebral siniis ven trombozu
(SSVT) pediatrik PTS'yi taklit edebilir ve
BT'de gozden kacabilir. Kontrasth ya da
kontrastsiz MR ve MR venografi SSVT'yi
daha 1iyi teshis edebilir.(26)

Yetiskin hastalarda BT venografi ve MR
venografi tani acisindan esit
bulunmustur.(27)
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LP normal bir noronal goriintileme
sonrasinda uygulanir. Yapilis sirasinda
hastanin lateral dekiibit pozisyonunda
bacaklarin fleksiyona gelmesiyle
gergeklestirilir. BOS agilis basinci standart
manometre ile Olgiiliir. Yapilan bir
caligmada 1-18 yas arasindaki hastalarda
normal agilis basinct i¢in 280 mm H20
Olclilmiistiir.(28) BOS referans oranlari
yenidoganlarda yetiskin c¢ocuklara gore
farklilik gostermektedir. 0-28 giinliiklerde
76 mm H20 ya kadar normaldir. 28 giinden
kiiciik bebeklerde BOS hiicre sayis1 19/ml,
29-56 giinlik bebeklerde 9/ml den
azdir.(18) BOS proteini yenidoganlarda 150
mg/dl ye kadar normal kabul edilir.
Yasamin ilk 6 ayinda 15-45 mg/dl ye kadar
diiser.(2)

TEDAVI

Cocuklarda PTS tedavisi i¢in heniiz belirli
bir kriter yoktur. Bu nedenle tedavi gérme
kayb1 ve bas agris1 ciddiyetine gore
diizenlenir. Toksik,  metabolik  ve
nutrisyonel sebebler belirlenmeli, asiri
kilolu ¢gocuklarda hizl bir sekilde kilo kayb1
(mevcut kilonun %10°u) saglanmalidir.(29)
Tekrarlanan LP'ler ¢cocuklarda agrili ve zor
tolere edildigi i¢in bir ¢ok uzman tarafindan
kacinilir.(14) Cocuklarda genellikli
medikal tedaviye yamit vardir. Ancak
medikal tedaviye yanit verilmezse cerrahi
tedavi uygulanir. Bazen medikal tedavi
sirasinda LP yapilmasi papil O6demin
gerilemesine yardimci olabilir.(2)

Medikal Tedavi: Asetozolamid ya da
Furosemid pediatrik PTS’de kullanilan
medikal  ajanlardir.(2)  Asetozolamid
karbonik anhidraz inhibit6riidir. BOS
yapimini azaltir. Tedavide ilk secenektir. 15
mg/kg/giinde 2 veya 3 defa kullanilir. Bag
agrisi, disk o6demi ve gorme keskinligi
anormallikleri gecene kadar 3 ile 9 ay kadar
kullanilir.(2)

Asetozolamid'e  bagli  gastrointestinal
belirtiler, dudak, el ve ayak parmaklarinda
uyusukluk, anoreksiya ve metobolik asidoz
yaygin bir sekilde goriiliirken bobrek tasi ve
aplastik anemi nadir ortaya c¢ikabilir.
Cocuklarda asidoz durumu genellikle
asemptomatik seyreder. Yan etkiler tolere
edilemediginde ila¢ dozu diisiiriilebilir ya
da  asetozolamid yerine  furosemid
kullanilir.  (0.3- 0.6 mg /kg/ giin)
Asetozolamid ve furosemidin birlikte
kullanilarak, monoterapiden
(Asetozolamid) daha etkili sekilde kafa ici
basincini diisiirdiigii bildirilmistir.(30)

Topiramate (1.5-3.0 mg/kg/giin, 200 mg
/glinii gegmeyecek sekilde 2 doza boliinerek
kullanilir) 6zellikle obez ¢ocuklarda ikinci
secenek olarak kullanilabilir. Antiepileptik
ve karbonikanhidraz enzim inhibitoriidiir.
PTS tedavisinde yeni kullanilmaya
baglanmistir. BOS yapimini azaltmasi
yaninda kilo kaybi saglayarak tedaviye
katkida bulunur.(31) Uzun siire ¢cocuklarda
epilesi ve kronik basagrist tedavisinde
giivenli bir sekilde kullanilir. Biligsel yan
etkiler 200 mg/gilinden yliksek
kullanildiginda ve hizli doz artiriminda
yaygin goriliir. Yan etkilerden kaginmak
icin doz artirnmi haftada 25 mg dan fazla
olmamalidir.(32) Eger topiramid tolere
edilemezse zonisamid kullanilabilir. Akut
ataklar, ciddi gorme kaybi durumlarinda
cerrahi miidahale hemen
gergeklestirilemiyorsa oral ya da intravendz
(IV) asetozolamid ve IV metilprednizolon
(15 mg/kg) verilebilir.(1) Ancak kronik
steroid kullanimindan kaginilmalidar.

Bas Agris1 Tedavisi: Genellikle BOS
basincinin azalmas1 ile diizelir. Eger
gerekirse profilaktik veya semptomatik bag
agrisina yonelik medikal tedavi faydali
olabilir.(33) Nortriptilin  ve  Sodyum
valproad, kilo alim1 sagladigi i¢in PTS’li
hastalarda bas agris1 tedavisinde tercih
edilmemelidir.(34) Bu nedenle topiramid
veya zonasamid bas agris1 profilaksisi
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acisindan tercih edilebilir. Agr1 tedavisi i¢in
asitaminofen = veya  nonsteroid  anti
inflamatuar ilaglar kullanilabilir. Triptan
grubu migren ilaglar1 PTS’de bas agrisi i¢in
kullanilmaz.

Yogun ila¢g tedavisine ragmen bazi
cocuklarda bas agris1 kalict olabilir.(19)
Bunun nedeni belli degilken bu hastalar
yapilan sant tedavisinden fayda gorebilirler.

Cerrahi Tedavi: PTS tedavisinde cerrahi
olarak BOS sant1 ve optik sinir kilifi
fenestrasyonu  (OSKF)  uygulanabilir.
OSKF akut, ciddi gérme kayb1 veya
medikal tedaviye ragmen ilerleyici gorme
kayb1 yasayan hastalara uygulanir.(35,36)
OSKF uygulanan hastalarin %75 inde optik
disk 6demi gerilemis, gérme keskinligi ve
gorme alan1  defektinde  diizelmeler
olmustur.(35,36) Tek terafli OSKF yapilan
hastalarin %50 sinde her iki gézde gorsel
diizelme saptanmistir. Fakat mekanizma
acik  degildir.(35,36,2) Ancak cerrahi
miidahale gorsel diizelme saglanmasi
acisindan garanti saglamaz. Literatiirde 25
cocuk hastaya yapilan OSKF isleminden
sonra li¢ hastada gérme diizeyinde kayip
olusmustur.(35,36)

Sant cerrahisi basarili olmayan OKSF
isleminden sonra inatg1 bas agrisi, gorme
kaybi1 ve papil 6dem varliginda tercih edilir.
Lumboperitoneal sant hastalarin
semptomlarmn1  hafifletmekte  basarili
goriiliir.(37) Fakat sant, enfeksiyon, tonsiler
herniasyon, lumbal radikiilopati  ve
obstriiksiyon nedeni ile komplikasyona
neden olarak ve bir ¢ok defa
calismamasindan dolay1 revizyon
gerektirebilir.(38) Cocuklar komplikasyon
gelisimi agisindan daha yiiksek risk tagirlar.
Ikincil olarak hizli biiyiime ya da sant
tipiiniin tekal sak igerisinde boyutunun
artmast nedeni ile sant etkinligini ¢abuk
kaybedebilir.(38,39) Santin etkinlik siiresi
farklilik gosterir, ortalama 9-18 ay arasinda
etkinlik kaybolmaktadir.(40) Bazi

vakalarda lumboperitoneal sant ilerleyen
gorsel kayiplarin durdurulmasinda etkizis
kalmistir. Vetrikiiloperitoneal sant, kiigiik
ventrikiile sahip hastalarda bile daha yaygin
bir sekilde kullanilir. Yapilan bir ¢alismada
lumboperitoneal santa gore revizyon orani
daha azdir.(41)

Gorsel bozuklugun 6n planda oldugu
hastalarda OSKF komplikasyon azlig1 ve
etkinlik acisindan sant cerrahisine oranla
daha ¢ok tercih edilebilir.(2)

SONUC

Hafif olclide optik 6dem ve gorme alani
defekti olan pek ¢ok cocugun hizli teshisi ve
medikal tedavisi ile diizelme saglanir. Optik
O0dem ortalama 4-5 ayda geriler.(9,13)
Tedaviye ragmen kalici1 gérme kaybi1 %10
ve gorme alan1 defekti %17 kadar
olabilir.(9,15) Pubertal ¢agdaki hastalarin
prognozu prepubertal, geng ve yetiskinlere
gore daha kotiidiir.(42)

Hastaligin tekrar oran1 %6-22 dir. Tedavi
alan hastalarin ilk yillarinda bu oran daha
diigiiktiir.(43) Yapilan bir caligmada bu
tekrar nedeni obez addlesan hastalarin
vermis oldugu kilolarin hizlica tekrar
almalarina baglanmistir.(2)

Sonug olarak ¢ocukluk ¢cagi PTS lerinin tani
ve goriintiilemesi hizli bir sekilde yapilmali,
kalici hasar olusmamasi veya minimal
kayip icin en uygun tedavi oftalmolog,
cocuk norolojisi ve beyin cerrahisi ortak
karar1 1ile yapilmahdir. Cocukluk c¢agi
PTS’leri hakkinda daha fazla bilgilere sahip
olmak i¢in genis klinik ¢aligmalara ihtiyac
vardir.
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