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ABSTRACT

Hydrocephalus is a disorder in which an excessive amount of ce-
rebrospinal fluid accumulates within the dilated cerebral ventricles
and subarachnoid spaces. Approximately half of these cases are
associated with myelomeningocele (spina bifida), however the
proportion varies substantially across different populations. The
signs and symptoms of hydrocephalus result from increased in-
tracranial pressure and dilatation of the ventricles. Symptoms of
hydrocephalus are non-specific and independent of the etiology.
Most cases of hydrocephalus are progressive, meaning that neu-
rological deterioration will occur if the hydrocephalus is not ef-
fectively and continuously treated. The most effective treatment
is surgical drainage, using a shunt or third ventriculostomy. In this
paper we aimed to review the childhood hydrocephalus.
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Hidrosefali asiri miktarda beyin omurilik sivisinin dilate serebral
ventriklller ve subaraknoid boslukta birikmesi ile seyreden bir bo-
zukluktur. Bu olgularin yaklasik yarisinin myelomeningosel (spina
bifida) ile iliskili oldugu fakat bu oranin poplilasyonlar arasinda de-
gisiklik gésterdigi bildiriimektedir. Hidrosefalideki bulgu ve semp-
tomlar kafa ici basing artisi ve ventriklllerdeki genislemeden kay-
naklanmaktadir. Belirtiler non spesifik ve etiyolojiden bagimsizdir.
Hidrosefali vakalarinin cogu etkin ve kalici bir sekilde tedavi edilme-
digi takdirde nérolojik kétilesme ile seyreder. En etkin tedavi sant
veya Uctincl ventrikiilostomi yolu ile cerrahi drenajdir. Bu yazida
cocukluk ¢agi hidrosefalisini gézden gegirmeyi amacladik.

Anahtar kelimeler: erken gocukluk; etiyoloji; hidrosefali; siit cocugu; prognoz; tedavi

Giris
Hidrosefali asir1 miktarda beyin omurilik sivisinin

(BOS) dilate serebral ventrikiiller ve subaraknoid
boslukta birikmesi ile seyreden bir bozukluktur'-2.

Cocuklarda, hidrosefali hemen her zaman artmis
kafa ici basinci (KIBAS) ile iliskilidir. Cogu olguda
bu durum, BOS dolanimindaki bozukluga baglt ola-
rak (obstriiktif veya non-komunike hidrosefali) fazla
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miktardaki BOS’un serebral ventrikiillerde birtkmesin-
den kaynaklanir. Daha az siklikta emilimdeki yetersiz-
lik (komunike hidrosefali) BOS birikimine neden olur.

Normal basingl hidrosefalide serebral ventrikiiller pa-
tolojik olarak genislemis fakat KIBAS normal sinirlar-
dadir. Bu durum genellikle bozulmus BOS emilimin-
den kaynaklanir. Hidrosefalinin bu tipi daha siklikla
yetiskinlerde gorildigiinden burada tartisilmayacaktir.

Hidrosefalinin bu formlar1 aynt kelimeyi iceren iki
radyolojik bulgudan ayirt edilmelidir; ‘Hidrosefali
ex-vacuo’ terimi beyin atrofisine veya yaralanmaya
sekonder beyin dokusu kaybina baglt ventrikiillerde-
ki dilatasyonu anlatmaktadir. Hidrosefali ex-vacuo’ya
KIBAS artist eslik etmez. Eksternal hidrosefali terimi
ise subaraknoid boslukta fazla miktarda BOS bulun-
mastnt ifade etmektedit’.

Epidemiyoloji

Amerika Birlesik Devletleri ve Avrupa’da konjenital
hidrosefali prevalanst 0,5-0,8/1000 canli ve 6li do-
gum olarak hesaplanmistit*®. Bu vakalarin yaklagtk
yarisinin myelomeningosel (spina bifida) ile iliskili
oldugu, ancak bu oranin poptilasyonlar arasinda de-
gisiklik gosterdigi bildirilmektedir.

Fizyoloji

BOS baglica koroid pleksus tarafindan yapilmak-
tadir. Ventrikiler sistem ve subaraknoid boslukta
dolanmakta ve buradan sistemik dolasimca emil-

mektedir. BOS akimi agirlikli olarak kranyal bolgede
gerceklesmektedir.

BOS Uretimi

Koroid pleksus BOS tretiminin %060-80’inden so-
rumludur. Ileri derecede vaskiilarize bag dokudan



olusan bir ¢ekirdegin etrafindaki epitel ile doseli vill6z
katlantilardan olusan koroid pleksus biitiin serebral
ventrikiillerde bulunmaktadir. Koroidal epitel hiicre-
leri karbonik anhidraz bagimli aktif transport yolu ile
BOS iretmektedir. Bu nedenle tretim bir karbonik
anhidraz inhibitérii olan asetazolamid ile bloke edi-
lebilmektedir. Aktif sekresyona ek olarak bir miktar
BOS da difiizyon yolu ile olusmaktadir ve bu yolak
asetazolamid ile bloke olamamaktadir.

BOS’un geri kalant serebral doku tarafindan tretil-
mektedir. Parankim dokusu BOS’u dogrudan ekstra-
seliler bosluga salmakta ve sivi ependim katmanini
gecerek serebral ventrikillere veya spinal santral ka-
nala akmaktadir ( santral sinir sisteminde lenfatik ka-
nallar bulunmamaktadir).

KIBAS ¢ok yiiksek seviyelere ulasmadik¢a BOS fiire-
tim miktar: fizyolojik sinirlar icerisinde sabittir. Bu
nedenle BOS hacmini sabit tutmak i¢in ginlik BOS
emilimi, Gretim ile aynt orandadir. Yetiskinlerde BOS
tUretim hizt yaklasik 20 ml/saattir. Bu da glinde t¢ ya
da dort kez BOS’un tamamen yenilenmesini saglar.
Yeni doganlarda ve kii¢tik cocuklarda BOS tretim hizt
beyinin biiyikliigiine gére degismektedir. Infantlarda
ve ¢ocuklarda BOS iiretim hizinin hesaplanmast, eks-
ternal ventrikiler drenajdan saatlik BOS akiminin he-
saplanmast yolu ile saglanmaktadir. Calismalar BOS
tretiminin 0,1 ml/saatten 26,5 ml/saate, yas ve kilo
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ile logaritmik olarak arttigini géstermektedir”. Uretim
infantlarda hizla artmakta ve iki yasa gelindiginde 15
yastaki iretimin %064’tine ulasmaktadir.

Toplam BOS hacmi infantlarda yaklasik 50 ml iken
yetiskinde 125-150 ml’dir. Eriskinlerde BOS’un yak-
lasik %25’ ventrikiiler sistemde bulunmaktadir.

BOS Dolanmimi

Koroid pleksus ve serebral dokudan kaynaklanan BOS
ventrikiler sistemden subaraknoid bosluga dogru akar.
Ventrikiiler sistem orta hattaki ticiinct ventrikil ile in-
terventrikiler foramen (Foramen Monro) araciligtyla
birlesen bir cift lateral ventrikiilden olusur (Sekil 1). Bir
membran (septum pellusidum) ile birbirinden ayrilan
lateral ventrikiiller arasinda direkt bir baglanti yoktur.
Uciincii ventrikiil orta hattaki dérdiincii ventrikiile bir
kanal (akuaduktus sylvii) ile baglanir.

BOS dordiinct ventrikiilden subaraknoid bosluga
her iki yanda yer alan bir cift foramen Luschka ve
orta hattaki foramen Magendie araciligi ile geger.
Subaraknoid bosluktaki lokal genislemeler olan sis-
ternler beyin tabaninda yer alir.

BOS Emilimi

Insanlarda BOS yapim hizt 350 ul/dakikadir. BOS
total hacmi 140 cc olup bunun 30 cc’si ventrikiiller
icinde, 110 cc’si ise subaraknoid mesafede bulunut.

Septum pellusidum
Ugiincii ventrikiil

Lamina terminalis boslugu /" |
Kiyazmatik bosluk s
Pedinkiiller arasi bosluk

Pons

Pons onii bosluk

Spinal subaraknoid alan

Korpus kallozum

Serebral subaraknoid arahk

Koroid pleksus
Pineal bez

Biiyiik serebral
Galen veni

- B

~L Galen veni boslugu

Serebral akuadukt
Orta beyin

Dérdiincii ventrikiil

Serebromediiller bosluk (Sisterna magna)

Medulla oblongata

Sekil 1. Beyinin sagital kesitinde normal ventrikiiller, sisternler ve subaraknoid bosluklar gortiliiyor.
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BOS primer olarak araknoid villilerden emilerek ma-
jor venoz sinislere aktarilir. Boylece sistemik vendz
dolasima katilir. Araknoid villi subaraknoid bosluktan
siniis limenine uzanan bir grup hiicreden olusur. Bu
hiicreler, sintis duvarinin i¢ katmant ile devam eden ve
stk1 baglantilar iceren endotel tabakast ile kaphidir. Bu
yapt BOS’un basing gradienti yontinde pasif emilimi-
ni saglayan tek tarafli bir valf goérevi goriir. Eger BOS
basinct vendz basingtan distik ise araknoid villi kapa-
narak kanin ventrikiiler sisteme ge¢mesine izin ver-
mez. BOS’un bir kismi ventrikiilleri déseyen ependim
tabakasi, koroid pleksus ve spinal subaraknoid bosluk
aracihgy ile perindral bosluga gecer. Az miktarda BOS
cribriform plate yoluyla ve olfaktor sinirler tizerindeki
araknoid villiler aracihigtyla nazal submukozaya ve ora-
dan da servikal lenf bezlerine drene olur. Ancak bu
yolla drene olan BOS miktari ¢ok azdir.

Primer intrakranial malign timétlerin ender olarak ser-
vikal lenf bezlerine ve buradan da diger organlara me-
tastaz yapmast serbest dolasan timor hiicrelerinin ayni
BOS drenaj yolunu kullanmast ile izah edilir. Optik sinir
etrafindaki subaraknoid mesafede bulunan BOS da yine
optik sinir etrafinda bulunan dura materin lenfatikleri
araciligryla servikal lenf bezlerine drene olur. Superior
sagittal siniis iizerindeki araknoid graniilasyonlar disin-
da kafa ciftlerinin etrafinda da araknoid grantilasyonlar
vardir ve BOS drenajini saglar. Ayrica torasik ve lomber
sinir kékleri boyunca da BOS drenajt olur.

Yeni doganlarda araknoid wvilliler gelismedigi icin
BOS drenaji muhtemelen serebral kapillerler ve nazal
yolla olmaktadir.

Hidrosefali Patogenezi

Hidrosefali intrakranial BOS sentezi ve emilimi ara-
sindaki bir dengesizlik sonucu olusur; BOS dolani-
mindaki bir obstriiksiyon, emilim bozuklugu veya na-
diren asirt yapimi sonucu gerceklesebilir. Nedenden
bagimsiz olarak artmis BOS miktart ventrikil ici ba-
sinct arttirarak ventrikiler dilatasyona neden olur.

Obstriiksiyona emilim bozuklugunun eslik ettigi hid-
rosefali vakalarinin sayisinda artis bildirilmektedit®.
Bu, 6nceden saf obstriktif zannedilen hidrosefali
vakalarinin Gigtinct ventrikillostomiye cevabinin de-
giskenlik gostermesini agtklamaktadir.

Hidrosefalinin en sik nedeni BOS akimindaki obs-
tritksiyondur. Obstriiksiyon foramen Monro, aku-
aduktus sylvii veya dordinci ventrikil dizeyinde
olabilir. Obstritksiyonun proksimalinde ventrikiiler
sistemde dilatasyon izlenir.
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BOS’un emilim bozukluguna bagli (komunikan) hid-
rosefali daha az siklikta goriilmektedir. Subaraknoid
villilerde inflamasyon BOS emilim bozuklugunun en
tipik nedenidir. Komunikan hidrosefalinin radyolojik
bulgusu dérdiinct ventrikiili de iceren tim ventriki-
ler sistemde genislemedir.

BOS agir1 yapimi hidrosefalinin nadir bir nedeni-
dir. Koroid pleksus papillomuna baglt gelisebilir.
Radyolojik olarak komunikan hidrosefaliye benzer se-
kilde, tim ventrikiiler sistemde genisleme mevcuttur.

Hidrosefalinin Patofizyolojisi

Hidrosefalinin patofizyolojisi altta yatan nedene, ne
kadar strede gelistigine ve kompansatuvar mekaniz-
malara baglidir.

Bebeklikte, kranyal siitiitler kapanmadan 6nce gelisen
hidrosefali bas cevresinde belirgin artis ve akut hidro-
sefali ile karsilastirldiginda beyin parankiminde daha
az destriksiyon ile seyreder. Kafatasinin genislemesi
kafa ici basinct bir miktar azaltmaktadir. Ek olarak kafa
ici basing kuvveti genislemis ventrikiiler sistemde daha
genis bir alana dagilmakta ve buna baglt olarak beyin
parankimi daha az basinca maruz kalmaktadir.

Eger hidrosefali akut olarak veya kranyal siitiirler ka-
pandiktan sonra gerceklesirse kafatasi genisleyemeye-
cegi icin kafa ici basincinda kayda deger bir artis ve
beyin parankiminde ani bir hasar meydana gelecektir.

Progresif ventrikiiler genisleme genellikle diizensizdir.
Frontal ve oksipital boynuzlar tipik olarak ilk ve en faz-
la genisleyen bélgelerdir. Progresif genisleme ventri-
kiillerin ependimal désemesinin hasarina ve BOSun
direkt olarak beyin dokusuna gegcisine yol acar. Bu
BOS basincint bir miktar azaltsa da ak madde ve sube-
pendimal alanlarin progresif 6demine neden olur.

Hidrosefali ilerledikce, peri ventrikiler beyin doku-
sundaki 6dem ve iskemiyi ak maddedeki atrofi izler.
Giruslar duzlesir, sulkuslar kranyum tarafindan ezi-
lir, hemisferler Uzerindeki subaraknoid aralik oblite-
re olur ve serebral doku kalinligi azalir. Tletlemis va-
kalarda bile gri maddenin ak maddeye gére daha iyi
korundugu izlenir. Vaskiiler sistem komprese olur ve
dural siniislerdeki venéz basing artar.

Etiyoloji

Hidrosefali konjenital veya edinilmis olabilir. Santral
sinir sistemi malformasyonlari, enfeksiyonlar, intra-
ventrikiiler hemorajiler, genetik defektler, travma ve
teratojenler konjenital hidrosefaliye neden olabilirler”.



Hidrosefalinin nadir bir nedeni de orta hatta lokalize
konjenital santral sinir sistemi timorleridir.

Myelomeningosel vakalarinin ¢ogunda hidrosefali
gorilmektedir. Etiyolojide dordinct ventrikil ¢iki-
sinda obstriiksiyon, Chiari II malformasyonuna bag-
Ii olarak posterior fossada BOS akiminda bozukluk
veya eslik eden akuaduktal stenoz su¢lanmaktadir. Bu
tip hidrosefalinin hem obstriiktif hem de komunikan
komponentleri olabilmektedit®.

Ensefalosel, beyin ve/veya meninkslerin kafatasinda-
ki bir defektten herniye oldugu, sik gériilen bagka bir
noral tip defektidir. Oksipital ensefaloseli olan va-
kalarin yaklagik yarisina hidrosefali eslik etmektedir.

Izole hidrosefali stklikla akuaduktal stenoza baglt geli-
sit. Bu, akuaduktun konjenital idiyopatik daralmasina
bagli veya intrauterin bir enfeksiyona bagl gelisebilir.

Konjenital hidrosefalinin en sik gorilen genetik for-
mu X’e bagl hidrosefalidir. Konjenital hidrosefali ol-
gularinin yaklasik %5’inden sorumlu olan bu bozuk-
luk akuadukt stenozu ile seyretmektedir. Etkilenen
erkek cocuklarin %50%sinde goriilen hipoplastik bas-
parmak tantya yardimet olmaktadir’. L1 molekilt-
ni kodlayan gendeki mutasyonlar bu bozukluktan
sorumludur. L1, n6ral gelisim icin esansiyel olan bir
noral hiicre adezyon molekuludur!'.

Santral sinir sistemi malformasyonlar1 hidrosefalinin
diger sik rastlanan nedenleridir. Siklikla néral tiip de-
fektlerinin eslik ettigi Chiari malformasyonunda be-
yin sapt ve serebellum servikal spinal kanala dogru
yer degistirmistir. Bu, BOSun posterior fossadaki
akimint bozarak hidrosefaliye neden olur.

Dandy-Walker malformasyonunda dérdinct ventri-
kil ile iliskili genis bir posterior fossa kisti ve buna
eslik eden serebellar gelisim defekti mevcuttur.
Serebellar vermisin tam veya parsiyel agenezisi bu-
lunur. Foramen Luschka ve Magendie’lerin atrezisine
bagli olarak, Dandy — Walker malformasyonlu hasta-
larin %70 — 90’inda hidrosefali gelisir'.

Galen veni malformasyonu hidrosefalinin nadir bir
nedenidir. Dilate ve disloke olmus galen veninin aku-
adukta basi yapmast sonucu obstriiksiyon gelisir. Bu
hastalar yeni dogan déneminde direncli kalp yetmez-
ligi tablosu ile prezente olabilitler'.

Rubella, CMV, toksoplazma, sifiliz gibi intraute-
rin enfeksiyonlar hidrosefaliye neden olabilirler.
Buradaki mekanizma ventrikiiler sistemin ependimal
tabakasinin ve subaraknoid bosluktaki meninkslerin
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inflamasyonudur °. Bu, BOS’un emilim bozuklugu-
na ve/veya akuadukt veya bazal sisternler diizeyinde
BOS akiminin obstriiksiyonuna yol agabilir ®.

Koroid pleksus papillomu veya karsinomlar artmig
BOS sekresyonu nedeniyle komunikan hidrosefaliye
yol agabilirler.

Klinik Belirti ve Bulgular

Hidrosefalideki belirti ve bulgular KIBAS artis1 ve
ventrikiillerdeki genislemeden kaynaklanmaktadir.
Belirtiler non spesifik ve etiyolojiden bagimsizdir'.
Bas agrist en baskin belirtidir. Meninksler ve kan da-
marlarinin gerilmesinden kaynaklanir. Agrinin yogun-
lugu, lokalizasyonu ve stresi degiskenlik gosterir. Bag
agrilart sabahlart KIBAS artisina baglt olarak mide
bulantist ve kusma ile birlikte daha sik gorilebilir.

Hidrosefali ilerledikge orta beyin ve beyin sap: disfonk-
siyonuna bagl biling degisiklikleri g6rilebilir. Posterior
fossada KIBAS artist bulanti, kusma ve istah azalmasi-
na yol acabilir. Beyin sap1 etkilenmesi sonucunda vital
bulgularda bradikardi, sistemik hipertansiyon, respira-
tuvar bozukluklar gibi degisiklikler ortaya cikabilir.

Hidrosefalinin bas tizerindeki etkileri kranyal stitiir-
lerin halen agik oldugu infantlarda en belirgindir.
Hidrosefali infantlarda 6nemli bir makrosefali nede-
nidir (Sekil 2). Bagin asirt biytimesi, bas ¢evresinin
seri 6lctimlerinin buyime egrilerinin tzerine ¢tkma-
st ile tespit edilebilir. Bununla birlikte bas biiytimesi
anormal sinirlara ulasmadan ventrikillerde anlaml
genisleme gerceklesebilir. On fontanel daha dolgun
ve gergin hissedilir. Bas cevresindeki artisa baglt ola-
rak stturler daha ayrik hissedilirt. Geng infantlarda
frontal bolgede cikintt ve genisleme, skalp venlerinde
genisleme ve belirginlesme izlenebilir.

Uclincii veya altinct sinitlerin bast altinda kalmast
ekstra-okiiler kaslarda pareziye neden olarak diplopi
yapabilir. Basincin mezensefalik tektuma yansimast
sonucu Parinaud Sendromu’nun bir pargast olarak
yukart bakis kisithhigr gelisebilir ve bu batan giines
manzarasi olarak adlandirilir. Fundoskopik muayene-
de papil 6demi saptanabilir.

Cocuklarin vertebrast Chiari I malformasyonu ve di-
ger eslik eden spinal disrafizmler acisindan dikkatli
degerlendirilmelidir. Ciltteki bir leke, cukur veya tiiy-
lenme alan1 altta yatan bir defektin veya kitle lezyo-
nun habercisi olabilir.

Motor korteksteki sinir liflerinin genislemis ventrikiiller
etrafinda gerilmesi ekstremitelerde spastisiteye yol acabilir.
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Erken puberte, biiylime geriligi, stv1 ve elektrolit bo-
zukluklarr genislemis ventrikillerin hipotalamusa bast
yapmast sonucu olugabilir'.

Hidrosefaliden stiphelenilen infant ve ¢cocuklar iliskili
diger konjenital anomaliler yoniinden de degerlendi-
rilmelidir. Bilateral hipoplastik el basparmaklari, X’e
baglt hidrosefalinin veya oktler anomaliler Walker —
Warburg sendromunun habercisi olabilir.

Tani

Dogdugunda bas gevresi biiylik olan veya seri 6l¢im-
ler sirasinda persentilinde artis saptanan infantlarda
hidrosefaliden stiphelenmek gerekit'®. Bazt olgular an-
tenatal ultrasonografi ile tani almaktadir. Cocuklarda
asir1 bas agrist veya KIBAS artisini diistindiirecek diger
bulgularin varliginda hidrosefali akla getirilmelidir.

Hidrosefali tanist noral dokunun goriintilemesi ile
teyit edilir. Yeni doganda, ultrasonografi tasinabilir
olmast ve iyonize radyasyon icermemesi nedeniyle ilk
degerlendirmelerde tercih edilen bir tetkiktir. Ultrason
lateral ventrikillerin - gbrunttlemesinde  basarilidir.
Fakat posterior fossa degerlendiremez ve yapanin bilgi
ve uzmanligina baglidir. On fontanel kapandiktan son-
ra ultrasonografinin tanida yeri kalmamaktadir. Daha
buyiik infantlarda ve ¢ocuklarda hidrosefaliden stiphe
edildiginde bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik
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rezonans goruntileme (MRG) kullandmalidir. Bu g6-
runtileme teknikleri eslik eden santral sinir sistemi
anomalileri ve timorlerini taramada da yararlidir.

BT hizli, giivenilir ve implante aygit ve enstriiman-
tasyonlardan etkilenmeyen bir tetkiktir (Sekil 3).
Genellikle sedasyon gerektirmez. BT nin dezavantaji
hastanin radyasyona maruz kalmasidir'’.

Nedeni agtklanamayan hidrosefali olgularinda genel-
likle MRG tercih edilit. MRG BOS akim dinamikle-
rini ve BOS dolanim yollarindaki patolojileri gériin-
tilemede daha tstindiir. BOS akimini, anatomiyi ve
BOS’un dolastig: sisternleri degerlendirmede kullani-
labilecek bircok farkli sekanst bulunmaktadir'®.

Beyin gorintilemesi komunikan ve non-komunikan
hidrosefali ayrimini yapmakta yardimcidir. Bu ayrim
tedavi yaklagimini degistirmektedir.

Hidrosefaliyi ak madde atrofisine baglt ventrikilo-
megaliden ( hidrosefali ex-vacuo) ayirmak bazen giic
olabilir. Asagida hidrosefali lehine yorumlanabilecek
bazi radyoloji bulgulari verilmektedir:

e Uciincii ventrikiilde genisleme,

e Lateral ventrikiillerin temporal boynuzlarinda
genisleme,

e Periventrikiiler dokularda interstisyel 6dem ve

e Kortikal sulkuslarda silinme.



Sekil 3. Hidrosefalili bir olgunun bilgisayarli beyin tomografisinde lateral ve
ligtincti ventrikiillerdeki dilatasyon izlenmektedir.

Intrauterin MRG pratikte artan siklikta, genellik-
le ultrasonografi ile tespit edilmis ventrikiler ano-
malilerin  ileri  degerlendirmesinde  kullanilmak-
tadir. Herhangi bir gebelik haftasinda ventrikiil
atriumunun 10 mm’yi agmasi ventrikiilomegali olarak
degerlendirilmektedir'.

Eger adezif araknoidit yapan bir enfeksiyondan stip-
heleniliyorsa lomber ponksiyon yapilmali ve BOS in-
celenmelidir. Buna karsin intrakranial timér veya be-
yin absesi gibi yer kaplayan lezyon lehine belirti veya
bulgu varliginda lomber ponksiyon, serebral hernias-
yon riski nedeniyle kontrendikedir. Bu nedenle hidro-
sefalisi olan cocuk ve infantlarda lomber ponksiyon
oncesi noral dokunun gérinttlemesi yapilmalidir.

Hidrosefali Yonetimi

Hidrosefali olgularinin ¢ogu etkin ve kalict bir gekil-
de tedavi edilmedigi takdirde norolojik kétilesme ile
seyreder. En etkin tedavi sant veya tclinct ventriki-
lostomi yolu ile cerrahi drenajdir. Galen veni mal-
formasyonuna bagl hidrosefali vakalarinda malfor-
masyonun embolizasyonu, cerrahi drenaja gére daha
uygun bir secenektir®” !,
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Sant yerlestirilmesi hem obstriiktif hem de komu-
nikan hidrosefali vakalarinda etkili olabilmektedir.
Buna karsin akuaduktal darlikla seyreden obstritktif
hidrosefali olgularinda, optimal tedavi yontemi olan
uclinct ventrikilostomi, komunikan hidrosefalide
tamamen etkisiz kalmaktadir™. Ayrica, hidrosefalinin
bircok tipinde hem obstriiksiyon hem de absorbsi-
yon bozuklugu birlikte oldugundan tedavi segenegi
her zaman net degildir®.

Nadiren, BOS emilimi i¢in alternatif yollar gelistigin-
den veya normal mekanizmalar tekrar islemeye bas-
ladigindan hidrosefali progrese olmadan kalir. Buna
‘arrest hidrosefali” denmektedir. Béyle vakalarda sant
yerlestirilmesine veya revizyonuna gerek yoktur.

Sant BOS asir1 birikimini engellemek icin yerlestirilen
mekanik bir sistemdir. BOSun ventriktllerden siste-
mik dolasima veya peritoneuma akimina olanak sag-
lar. Sant bazt bélumlerden olusur:

e Lateral ventrikiile (genellikle sag) yerlestirilen bir
kateter,

e Kateterin baglandig1 tek taraflt bir valv sistemi
(Ventrikil icindeki basing belirli bir degerin tize-
rine ¢iktig1 zaman acilir. Stvi drene oldukga vent-
rikiil basinct diiser ve valv basing tekrar ytksele-
ne kadar kapanir),

e Sag atrium (ventrikiiloatrial sant) veya peritoneal
kaviteye (ventrikiiloperitoneal sant) yerlestirilen
distal kateter.

Komplikasyonlar

Genel olarak, tedavi edilen hidrosefalilerde komp-
likasyonlar sant disfonksiyonuna baghdir. Eger sant
fonksiyon gérmiiyorsa ve altta yatan patoloji devam
ediyorsa hidrosefali bulgulari tekrar olusacaktir. Béyle
bir durumda yapilmasi gereken sant revizyonu ya da
baska bir yontemle BOS drenajinin saglanmasidir.

Sant disfonksiyonu mekanik bir sorundan veya en-
feksiyondan kaynaklanabilir. Yaklagik olarak sant
disfonksiyonlarinin %40’ yerlestirildigi ilk yil iceri-
sinde gerceklesirken, %51 takip eden yil igerisinde
gerceklesir® .

Sant enfeksiyonu sik gérilen bir komplikasyondur
ve opere edilen hastalarin %5 — 15’inde gorular® **
*. Ventrikilite neden olarak morbidite ve mortalite-
yi arturabilit™ *. Sant enfeksiyonu gelisme riski yeni
doganlarda daha biyiik infantlara ve ¢ocuklara gére
daha fazladi™.
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Sant enfeksiyonlarinin ¢ogu yerlestirildikten sonraki
ilk alt1 ayda ortaya ctkar. Bu, atesi olan fakat klinik ve
radyolojik olarak sant disfonksiyonu belirtisi olmayan
hastalarda sant pompast ponksiyonu yapma karari
vermede 6nemlidir. Persistan atesi olan cocuklarda
sant enfeksiyonu distntlmelidir. Cogu zaman tek
basina yeterli olmasa da antibiyotik tedavisi baslan-
malidir. Cogu vakada enfekte santin ¢ikarilmasi ve
hastanin gegici bir siire eksternal ventrikiler drenaja
alinmasi gerekmektedir.

Perioperatif antibiyotik profilaksisi enfeksiyon riski-
ni azaltmaktadir. Toplam 2134 hastayt kapsayan 17
klinik calismanin meta-analizi gostermistir ki, peri-
operatif antibiyotik profilaksisi ve antibiyotik emdi-
rilmis kateter kullanimi sant enfeksiyonu riskini yak-
lasik %50 oraninda azaltmaktadir”. Bunun yaninda
perioperatif dénemden sonra profilaktik antibiyotik
kullaniminin yararli olup olmadigi halen tartismalidir.

Mekanik sorunlar sant disfonksiyonunun diger bir
onemli nedenidir. Sant enfeksiyonlar: gibi en stk san-
tin yerlestirildigi ilk bir yil icinde gozlenitler ve yari-
sindan fazlasi ventrikil kateterindeki bir ttkanikliktan
kaynaklanit®. Mekanizmalardan bir tanesi BOSun
fazla drenajina bagl ventrikillerin asirt kiigilmesidir.
Bunun sonucunda katetere temas eden ependim ve
koroid pleksus kateterdeki delikleri tikayarak BOS
akimini engellerler. Kateterin kendi tzerine katlan-
mast ve parenkim icine migrasyonu diger sant dis-
fonksiyonu nedenleridir.

Asirt drenaj, ttkanmaya ek olarak kafa i¢i basincini
normalin altina dustirerek de sant disfonksiyonuna
ve postiral bas agrisi, mide bulantist gibi nérolojik
belirtilere neden olabilir™.

Endoskopik ticiincii ventrikiilostomi (EUV), ticlinci
ventrikill tabaninin delinerek subaraknoid boslukla
agizlastirldigy bir cerrahi tekniktir. Obstriiktif hidrose-
fali vakalarinda kullanilan EUV kommunikan hidrose-
fali tedavisinde yararli degildir. Akuadukt darhgina bag-
It hidrosefalisi olan ve EUV ile tedavi edilmis hastalarin
%20%sinde yine sant gereksinimi oldugu gozlenmistit™.

Hidrosefalinin cerrahi olmayan tedavisi ditiretiklert,
fibrinolitikleri ve seri lomber ponksiyonlart kapsar.
Bunlarin cerrahi tedaviye gore etkinligi azdir ve ciddi
komplikasyonlart bulunmaktadir.

Ditretiklerden furosemid ve asetazolamid BOS ya-
pimint azaltmaktadir. Yavas gelisen hidrosefalisi
olan ve cerrahiye alinamayan vakalarda kisa streli
kullanilabilirler.
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Posthemorajik hidrosefalisi olan yeni doganlarda fib-
rinolitik tedavinin ciddi komplikasyonlari bulunmak-
tadir ve elde edilen sonuglar tatmin edici degildir.

Onceleri, posthemorajik hidrosefalisi olan preterm-
lerde uygulanan, tekrarlayan lomber ponksiyonlarin
etkin olmadigs gorilmistiir. Yapilan farklt calismalar
pretermlerde seri lomber ponksiyonlarin morbidite
ve mortalite agisindan sant yetlestirilmesinden farkl
olmadigini géstermistir™.

Prognoz

Hidrosefali olgularinda prognoz etiyolojiye, eslik eden
anomalilere ve gelisen komplikasyonlara baglidir.

Tedavi edilmemis hidrosefali olgularinda sag ka-
lim oranlart olduk¢a dustktir. Hastalarin yaklasik
%50%i ilk ti¢ yil ierisinde, %8071 yetiskin yasa gelme-
den kaybedilit®”. Tedavi, timére baglt olmayan hid-
rosefali olgularinda sag kalimi %89 — 95 oranlarina
cikarmaktadir®!,

Sant takilmis ¢ocuklarda nébet sikca gelisebilmekte-
dir’"”. Fransa’da ventrikiiloperitoneal sant ile tedavi
edilen 802 ¢ocugu kapsayan bir ¢alismada sekiz yillik
takip sonucunda %32 oraninda epilepsi gelistigi ra-
por edilmistit. Nobetler bircok hastada hidrosefali
tanust kondugu sirada mevcut olmakla beraber sant
yerlestirilmesi ve gelisen komplikasyonlar epilepsi
egilimini arttirir.

Epilepsi insidanst hidrosefalinin etiyolojisine gore
farklilk  gbstermektedir. Enfeksiyon, intravent-
rikiiler kanama ve spina bifidaya bagli hidrosefa-
li vakalarinda nébet gelisme riski sirastyla %050, 30
ve 7dir”. Nobetler kognitif gelisimi de olumsuz
etkilemektedir™.

Hidrosefali olgularinin prognoz ve ilerki yasamda-
ki fonksiyonel kapasiteleri prematirite, santral sinir
sistemi malformasyonlari, diger konjenital anoma-
liler, epilepsi, duyu ve motor defisitlere baglidir®.
Hidrosefalisi olan ¢ocuklarin prognozu degerlendi-
rilirken fiziksel, duygusal, biligsel gelisimleri, sosyal
iletisimleri ve bunlarin sagliklarina yansimalari da g6z
ardi edilmemelidir™ .
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