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Idiopatik Normal Basincl
Hidrosefali

Idiopatic Normal Pressure
Hydrocephalus

oz

Idiopatik normal basingli hidrosefali yiirtime bozuklugu, demans ve idrar
inkontinansi ile ortaya ¢ikan bir sendromdur ve beyin omurilik sivisi basincimn
yiiksek olmadig1 ventrikiilomegali ile karakterize bir sendromdur. Idiopatik normal
basingh hidrosefali primer ya da sekonder nedenlere bagh olarak meydana gelebilir.
Taru ilgili bilim dallar1 igin ¢ogunlukla sorun tegkil etmektedir. Normal basmgli
hidrosefali yagh insanlarda goriilen benzer semptomlarin diger potansiyel hastalik
nedenlerine gore daha nadir bir sebebidir. Erken tam ve ventrikiiler sant takilmast
semptomlarda iyilesme saglayabilir. Beyin tomografisi ya da manyetik rezonans
gortintiileme, néropsikolojik testler, ytirtime testleri, lomber musluk testi, uzun stireli
lomber drenaj gibi birgok test cerrahi tedaviye yamti 6n gormede kullalabilir ancak
kullanilan bu testlerden herhangi biri bugiin igin cerrahi tedaviye yamt tam olarak
belirleyemez.

ANAHTAR SOZCUKLER: 1diy0patik normal basmgli hidrosefali, Sant, Cerrahi

ABSTRACT

Idiopathic normal pressure hydrocephalus is a syndrome that is characterized by gait
impairment, cognitive decline and urinary incontinance with is associated with
ventriculomegaly in the absence of elevated cerebrospinal fluid pressure. Idiopathic
normal pressure hydrocephalus occurs whether by primary or secondary cause.
Diagnosis often represents a challenge for physicans who deal with the disease.
Normal pressure hydrocephalus is rare relative to other potential causes of these
symptoms in the elderly. Timely diagnosis can lead to reversal of symptoms through
ventricular shunting. There are many tests used to predict possible response to surgery,
such as computerized tomography or magnetic resonance of the brain, formalized
neuropsychological and gait testing, large-volume lumbar puncture, and prolonged
lumbar drainage, but no one test has been validated to rule out potential response to
surgery.
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GIRIS

Normal basingh hidrosefali (NBH) terimi ilk olarak
1965 yilinda Hakim ve Adams tarafindan tanimlan-
mustir (9). Tamumlanan bu spesifik sendrom normal
beyin omurilik sivist (BOS) basinct ve ventrikiiler
dilatasyonunun eglik ettigi ytirtime bozuklugu, demans
ve idrar inkontinansi ile ortaya ¢ikar. Hakim ytirtime
bozuklugu, demans ve idrar inkontinansi ile goriilen
klasik triadin BOS bosaltilmas: ile geriledigini
bildirmistir (9). NBH iki gruptur: etiyolojisi bilinmeyen
ya da idiyopatik NBH (INBH) ve kafa travmasi,
subaraknoid kanama, menenjit, tiimér gibi patolojiler
sonrasinda gelisen sekonder NBH ( 11).

Patofizyoloji:

INBH  patofizyolojisi ~hala  net  olarak
bilinmemektedir. Araknoid vililerden BOS emilimine
kars1 direng artist vardir(17). Ventrikiilomeganinin
nedenini agiklayabilen birka¢ ana mekanizma vardir.
BOS emilimindeki hidrodinamik degisiklikler ve
muhtemelen iskemik parankimal stire¢ ventrikiiler
duvar gerilme giictindeki azalma ventrikiiler
dilatasyona neden olur (13). BOS epandimal
araliklardan periventrikiiler beyaz madde igine sizar ve
doku metabolizmasinda azalmaya yol agar. Onde gelen
bir teori de superior sagittal siniiste gosterilen diisiik
venoz kompliansdir (2). Bu durum hem BOS
pulsasyonunu hem de araknoid vililerden BOS
emilimini bozmaktadir. Bazi1 aragtirmacilar ventrikiiler
dilatasyonun BOS malabsorbsiyonu ile iligkili
olmayabilecegini, bunun yerine ensefalomalazi ve
ventrrikiillerde dilatasyona neden olan periventrikiiler

mikrovaskiiler hastaliga sekonder olabilecegini
belirtmektedirler (4).
KLINIK BULGULAR

INBH'nin yillik gériilme insidansi 100.000 de 1,8 dir
(10). Semptomlar tipik olarak sinsice gelismekte ve
genellikle yasamin 6- 8. dekatlar1 arasinda ortaya
cikmaktadir (7). INBH hastalarinin %21,1’inde yiiriiytis
bozuklugu, %9,4tinde demans, %14,7'sinde idrar
inkontinans: gortiliir (16).

Yiiriime bozuklugu INBH de tipik olarak ilk
belirtidir. Apraksik, bradikinetik, parkinsonian,
ayaklarin yere yapismug gibi kalma egilimi, ayaklarin
harekete baglamasinda giigliik, yavas, genis tabanl,
kisa karma adimlar, kendi etrafinda doénerken
zorlanma seklinde goriilir (7). Hastalar ¢ogunluk
diisme hikayesi ile bagvururlar. Alt ekstremitede
spastisite bulunur ancak kas kuvvetinde gticstizliik
yoktur.
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Demans tipik olarak frontal ve subkortikal tiptir (12).
Bellek, animsama, kavrama gibi tiim entelektiiel
fonksiyonlarin bozulmasi ile karakterizedir. Dikkat-
sizlik ve apati sik goriiliir (18). Okuma, yazma, basit
hesap yapma nadiren bozulur.

[drar inkontinanst INBH nin diger bir
semptomudur. I[drar siklig1 ve aciliyeti hastaligim erken
donemlerinde izlenirken, hastaligin ilerlemesiyle idrar
hatta gaita inkontinansi goriilebilir (1). Urodinamik
calismalarda detriisor kas asir1 aktivitesi gortiliir.

Klinik prezentasyon, hastaligin siddeti ve
semptomlarin ilerlemesinde Snemli farkliliklar vardir
ve INBH teghisinde klasik triadin tamaminn
bulunmasmna gerek yoktur.

Yiirtiytis bozuklugu arti bir ek 6zellik olarak tam
icin yeterlidir (21). Tipik olarak yriiylis ve denge
bozuklugu demans ve triner inkontinans baglangi-
cndan 6nce ya da ayni zamanda gortiliir.

TANI

INBH’de lomber ponksiyonda tipik olarak normal
BOS basmnca saptanir. Lomber ponksiyon ile BOS
bogaltilmast INBH hastalarinda taniy1 destekler.
Lomber musluk testinde tek seferde 50 ml BOS
bosaltilmasim takiben hasta izlenir. ilk 24 saat icinde
anlamli norolojik diizelme cerrahi tedaviden fayda
gorebileceginin isareti olabilir. Ancak sensitivitesi
dustiktir (%26-61) (15). Gegici lomber drenaj ile 5
glinlitk  stirekli BOS drenaji  klinik  yaniti
degerlendirmede daha anlamlidir (sensitivitesi: %50-
100, spesifitesi: %80-100) (15).

INBH oldugu diisiiniilen hastalarin degerlendiril-
mesinde ventrikiil boyutunu degerlendirmek igin
bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik rezonans
(MR) ¢ekilmelidir (Sekil 1). Evans oraniin 0.3 veya
daha biiytik olmas: ventrikiilomegali géstergesidir (6).
Diger radyolojik bulgular: korpus kallozum
elevasyonu, korpus kallozum incelmesi, kallozal agida
genisleme,  temporal  hornlarin  genislemesi,
periventrikiiler ve subkortikal sinyal degisiklikleri,
periventrikiiler 6dem, aquaduktus serebri icinde BOS
varhigidir (8,14).

INBH radyolojik incelemelerinde radyoizotop
sisternografi, pozitron emisyon tomografisi, BOS flow
void MR, Faz kontras MR, MR spekroskopi yapilmakla
beraber rutin uygulamalarda kullanilmamaktadir (20).

Ayiric Tan:

INBH yiiriime zorlugu, demans ve idrar
inkontinanst olan yagh popiilasyonun hastahigidir. Bu
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Sekil 1. INBH tan: ve tedavi semast

semptomlar norodejeneratif hastaliklar, vaskiiler
hastaliklar, tirolojik hastaliklarda da goriilebilir (Tablo
I). INBH yiiriiyiisii etkileyen birgok hastaliktan
birisidir. Periferik noropatiler, servikal yada lomber
stenoz, artrit, denge bozukluklari,
hastaliginda da yiiriiyiis bozulur (7). INBH ve
Parkinson hastaliginin her ikisi de hipokinetik
yiiriiytiise sahiptir. INBH e spesifik olarak adimlar disa
dogru yonelmis olup yiiksekligi azalmistir. Kollarmn
salimimi ve govde dikligi korunmustur (22). Demans
yashligm ortak klinik gostergesidir ve bir¢ok nedeni
vardir. INBH deki kognitif aksakliklar Parkinson
hastahg1, vaskiiler demans, parkinsonian sendrom
(Lewy body disease) vb ile benzerlik gosterir (22).

Parkinson

Apraksi, agnozi ve afazi yoklugu Alzheimer gibi
kortikal demanslardan INBH ye bagh demans: ayirt
etmede yardima olabilir (7). Uriner inkontinans da
bircok nedene bagl olabilir. Erkeklerde prostat
hastaligina, kadmlarda stres inkontinansi veya kronik
idrar yolu enfeksiyonlarina bagl olabilir (7).

TEDAVI

INBH de tedavi BOS'un cerrahi tedavi ile kafa
icerisinden bagka bir alana yonlendirilmesidir. Bu
periton, plevra ya da kalp olabilir. INBH'li hastalarin
%60'nda ventrikiiloperitoneal (V/P), ventrikiiloatrial
(V/A) yada ventrikiiloplevral (V/Plv) sant uygulamasi
onemli bir klinik iyilesmeye sebep olur (21). Bugtin icin
en sik kullanilan yollar V/P ve V/A yollardir (7).
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Tablo I. Idiyopatik Normal Basingli Hidrosefali siniflamast

Yiiksek Olasilikla INBH
1. Hikaye
a. Sinsi baslangi¢ (akut karsit)
b. 40 yagindan sonra baglangi¢
c. En az 3- 6 aydir var olan semptomlar

d. Kafa travmasi, intraserebral hemoraji, menenjit ve diger bilinen sekonder hidrosefali nedenleri gibi
bilinen bir etkenin olmamast

e. Zamanla ilerleyici olmast

f. Hastanin mevcut semptomlarini agiklayan norolojik, psikiyatrik, genel tibbi durumlarmn higbirisinin
olmamast

2. Radyoloji

a. Serebral atrofi ya da konjenital genislemeye bagli olmayan ventrikiiler genisleme (Evans oran: > 0.3)

b. BOS akiminda makroskopik tikaniklik olmamast

c. Asagidakilerden en az bir tanesinin olmast:
i. Hipokampus atrofisine bagh olmayan lateral ventrikiil temporal horn genislemesi
ii. Kallozal agimin 40 derece veya daha fazla olmast
iii. Mikrovaskiiler iskemik degisiklik veya demiyelinizasyona bagli olmayan, BT ve MR’daki

periventrikiiler sinyal degisiklikleri dahil, beyin su igeriginde degisiklik
iv. MR’da BOS akiminin akuaduktus serebri veya 4. ventrikiil seviyesinde kesilmesi
INBH tanust igin gerekli olmayan ancak taniy1 destekleyen diger goriintiileme bulgulart

1. Semptomlar ortaya ¢ikmadan yapilan goriintiilemede daha kiigtik ventrikiil boyutu olmasi veya
hidrosefali kaniti olmamasi

2. Radyoizotop sisternografide 48- 72 saat sonra serebral konveksitelerde gecikmis klirens

3. Sine-MR calismasinda ventrikiiler akim hizinda artig

4. SPECT asetazolamid testinde azalmis periventrikiiler perfiizyon

3. Klinik

Asagidakilerden en az iki tanesinin bulunmasi ve diger durumlardan bagimsiz olmasi

Admm ytiksekliginde azalma
. Admm uzunlugunda azalma

Yiirtiytis hizinda azalma

. Yiirtime sirasinda govdenin salinmasinda artma

a.

b

c

d

e. Ayakta genis tabanh durma

f. Yiirtime sirasinda ayak parmaklarinin digariya dogru bakmasi

g. Govdede geriye egilme (kendiliginden ya da provakasyon ile)

h. Blok halinde dénme (180 derece déniis igin ti¢ ya da daha fazla adim atma)

i. Yirtime dengesinin bozulmasi, yiiriime testinde 8 adimda 2 ya da daha fazla diizeltme adimi olmast
Asagidakilerden en az iki tanesinin bulunmas: ve diger durumlardan bagimsiz olmasi
a. Psikomotor yavaglama

b. Ince motor hareket hizda azalma

c. Ince motor hareket dogrulugunda azalma
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d. Dikkati saglama ve yoneltmede azalma
e. Yakin hafizada azalma
f. Planlanmug hareketlerde bozulma
g. Davramssal veya kisilik degisiklikleri
Asagidakilerden en az bir tanesinin bulunmast
a. Primer tirolojik hastaliga baglh olmayan aralikli veya stirekli idrar inkontinanst
b. Stirekli idrar inkontinansi
c. Idrar ve gaita inkontinansi
Asagidakilerden herhangi ikisinin olmast
4. Fizyoloji
Lomber ponksiyon veya benzer prosediir ile belirlenen BOS agilis basmcimin 5- 18 mm Hg (veya 70- 245

mm H:O) olmast. Dogru basing 6lgiimii yapildiysa bu degerlerin iistii ya da altt degerler INBH tanisiyla
uyusmaz.

Olas1 INBH

1. Hikaye
a. Subakut veya sinsi baglangi¢

b. Cocukluk cagindan sonra herhangi bir yasta baglamasi

0

Baslangi¢ bulgularin 3 aydan daha kisa stiredir olmasi

d. Orta derecede kafa travmasi, intraserebral hemoraji hikayesi, menenjit hikayesi gibi hastaliklar: takiben
gelismesi

e. Hastanim mevcut semptomlarina eglik eden nérolojik, psikiyatrik, genel tibbi durumlardan biri
bulunabilse de hastaligin tamamen bu nedenlere bagl olmamasi

f. Progresyon gostermemesi ya da belirsiz progresyon gostermesi
2. Radyoloji
a. Ventriiler boyutu genisletecek kadar ciddi serebral atrofi bulgusu
b. Ventrikiil boyutunu etkileyen yapisal lezyonlar
a. Gozlenebilen ytirtime ve denge bozuklugu olmadigi durumlarda inkontinans ve/veya demans
b. Tek bagma yiiriime bozuklugu veya demans
4. Fizyoloji
BOS acilis basincinin yiiksek olasilikla INBH igin gerekli basing araligimn disinda olmasi veya olgiilememesi

Olasilik Dis1 INBH

1. Ventrikiilomegalinin olmamasi

2. Papil 6dem gibi intrakranial basing artist bulgularimin olmast
3. INBH Klinik triadinin higbirinin olmamasi
4

. Semptomlarin diger nedenlerle aciklanabilmesi
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Sant uygulamasi basit bir nérosiriirjikal girisim
olmasina ragmen birtakim komplikasyonlar1 vardir.
Bunlar 3 ana gruba ayrilarak kategorize edilebilir.
Birinci grup: cerrahi komplikasyonlar: Intraserebral
hematom, kateter malpozisyonu, sant enfeksiyonu v.s.

Ikinci grup: Sant sistemi ile ilgili problemler: pompa
bozulmasi, proksimal ya da distal kateter tikanikligs,
proksimal, distal ug ile pompa diskonneksiyonu,
proksimal, distal uclarda kopma v.s.

Ugiincii grup: Sant sisteminin akis 6zelliklerine
bagl komplikasyonlar: Overdrenaj, subdural higroma,
subdural hematom, bas agrist v.s (Sekil 2).

En sik gortilen komplikasyon distal yada proksimal
ug obstriksiyonudur (7). Bu durum NBH de sant
sonrasi diizelen semptomlarm yeniden ortaya ¢ikmast
seklinde kendini gosterebilir (23).

Bergsneider ve ark. tarafindan yapilan bir ¢calismada
INBH’de sant cerrahisi sonrast %20 oraninda sant islev
bozuklugu, %2-17 oraninda subdural hematom, %3-11
oraninda ndbet, %3-6 oraninda sant enfeksiyonu, %3
oraninda intraserebral 6dem gelistigi gozlenmistir (3).

44 makalenin derlendigi bir meta analizde sant
komplikasyonu orani %38 bulunmustur (19).

McGirt ve ark. tarafindan yapilan bir calismada ek
cerrahi girisim oram %22, kaliaa nérolojik defisit ve
olim orani %6, 10 yillik takipte 6lim oramt %],
subdural hematom %3, menenjit %12, sant revizyonu
orani %33 bulunmustur (17).

INBH'de sant ameliyati sonrasi en iyi iyilesen
semptom ytiriime bozuklugudur (7). %75 hastada en az
bir semptomda diizelme goriiliir. 18 aylik iyilik oram
%46 dur.

Cerrahi miidahele i¢in zaman 6nemlidir. Cok sayida
calismalar gostermistir ki uzun stire INBH bulgulart
olan hastalarin gant cerrahisine yamt olasih@ diistik
olur (17).

Ug klasik semptomdan tedaviye yanit olasilig en
dstik olan semptom demans’dir (5).

SONUC
INBH yiiriiyiis bozuklugu, demans ve idrar

inkontinansi ile ortaya ¢ikan, potansiyel olarak tedavi
edilebilir bir durumdur. Bu nedenle semptomlarin

gant cerrahisi sonrasi semptomlar ve radyoloji

20N

Asin BOS drenaji

Yetersiz BOS drenaiji

Yiiksek basingh set

¥

r Semptomlar ve radyoloji

¥ N

I Di.iz-elme I [ Diizelme yok

Anti-siphon device
pompa

Subdural hematom
geligimi

v

Distal ve proksimal ug?lann agikhign
¥

Karin i¢i basincin
azalilmasi
(konstipasyon v.b)

v

Diigiik basingh set

6 v

Takip Burr Hole eksplorasyon

Takip Sant Revizyonu

Sekil 2. Sant cerrahisi sonras: sorunlara diagram.
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goriildtgii yash hastalarda ayiricr tamnin yapilmasi
gereklidir. Hastalar hikaye, fizik muayene, radyolojik
bulgular ve biittinleyici testler yardimiyla, ytiiksek
olasilikla INBH, olas1 INBH, olasilik dis1 INBH seklinde
kategorilere ayrilabilir (Tablo I). Dogru secilmis

Tablo IL INBH ayiric1 tanisi

hastalarda sant yerlestirilmesi hala en ¢nemli tedavi
yontemidir. INBH hastalarinin  degerlendirilmesinde
standardizasyon cercevesinde tan, sonug
degerlendirmesi ve klinik yonetim kilavuzu yararh
olacaktir.

Norodejeneratif Hastaliklar
Alzheimer hastalig
Parkinson hastalig
Parkinsonian sendrom (Lewy body disease)
Huntington hastalig
Frontotemporal demans
Kortikobazal dejenerasyon
Amilotrofik lateral skleroz
Spongioform ensefalopati
Progresif supraniikleer palsi
Vaskiiler Demans
Serebrovaskiiler hastaliklar
fnme
Binswanger hastalig
Serebral otozomal dominant arteriyopati
Subkortikal enfarkt
Lokoensefalopati
Vertebrobaziller yetmezlik

Urolojik Hastaliklar
Benign prostat hipertrofisi
Idrar yollar enfeksiyonu
Mesane veya prostat kanseri
Diger Hidrosefali Nedenleri
Akuaduktus serebri stenozu
Arrest hidrosefali
Non kominike hidrosefali
Diger Nedenler
B12 vitamini eksikligi
Kollajen vaskiiler hastaliklar
Epilepsi
Depresyon
Travmatik beyin hasar
Spinal stenoz
Chiari malformasyonu
Wernike ensefalopatisi

Karsinomattz menenjit

Enfeksiyon Hastaliklar Spinal kord ttimorleri
Lyme hastalig
HIV
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