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Hidrosefali, pediatrik beyin cerrahisi pratigini en sik mesgul eden problemdir. Hidrosefali, beyin omurilik sivisinin (BOS) dolasiminda bozuklukla
seyreden, fizyopatolojisi karisik olan bir hastaliktir. BOS fizyolojisi ve hidrosefali ile ilgili calismalar ve deneysel arastirmalar yaklasik 100 yili
bulmaktadir. Hidrosefalide etiyopatogeneze yonelik arastirmalarda hedef, hem risk faktorlerini belirlemek ve 6nlemini almak, hem de uygun

tedavi icin strateji olusturabilmektir. Bu derlemede, pediatrik hidrosefali'nin fizyopatoloji ve siniflamasinda ki glincel aragtirmalarin sonuglari
tartigsiimistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Hidrosefali, BOS, Hidrosefali siniflamasi, Hidrosefali etiyoloji

ABSTRACT

Hydrocephalus is the most common problem that has occupied the practice of pediatric neurosurgery. Hydrocephalus is a complex
pathophysiology with disturbed cerebrospinal fluid (CSF) circulation. The studies and experimental researches about CFS physiology and
hydrocephalus have been found nearly 100 years. The goals of etiological studies dealing with hydrocephalus are to determine the risk factors
and taking preventive measures in risk groups and building up a strategy for accurate treatment. This review is discussed the results of current

studies on the pathophysiology and classification of pediatric hydrocephalus.
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GiRIS

“Beyinde su” olarak bilinen hidrosefali pediatrik beyin cerrahi-
si pratigini en sik mesgul eden problemdir. Hidrosefali, beyin
omurilik sivisinin (BOS) dolasiminda bozuklukla seyreden,
fizyopatolojisi karisik olan bir hastaliktir. Klasik hidrosefali
BOS dolanim yollarinda tikanma ya da BOS yapimi ve emilimi
arasindaki dengenin bozulmasina bagli olarak gelisen, ventri-
kiillerde genisleme ve kafa ici basincin (KiB) artmasiyla seyre-
den bir klinik tablo olarak tanimlanabilir (2). Gercek konjenital
hidrosefalinin gorilme sikhigi her 1000 canli dogumda 1-1.5
arasinda bildirilmistir (2). Bununla birlikte, diger konjenital
norolojik hastaliklarla birlikte olan ve edinilmis bircok intrak-
raniyal patolojiye bagl olarak gelisen hidrosefali ile bu oran
her 1000 canli dogumda 3-4'e ulasmaktadir (2).

BOS fizyolojisi ve hidrosefali ile ilgili calismalar ve deneysel
arastirmalar yaklasik 100 yili bulmaktadir. Bu slreg icinde
bircok ¢alisma yapilmis olup, bu konuyla ilgili en ¢ok kabul
olan calismalar Tablo I'de gd&sterilmistir. Bu derlemede,
pediatrik hidrosefali’nin fizyopatoloji ve siniflamasinda ki
glincel gelismeler tartisiimistir.

PATOFizYOLOJI

Klasik olarak, BOS dinamigi cogunlukla Monro-Kellie doktrini
ile agiklanmistir. Bu doktrinde, beyin icinde 4 ana yapi; beyin,
BOS, arteryal ve vendz kan dolasimi BOS'un tim hacmini
surrekli sabit olarak kontrol altinda tutar (17).
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BOS'un %80'i koroid pleksuslar tarafindan Uretilir. Geri kalan
%20-30 BOS uretimi interstisyel sivi (ekstrakoroidal) ve
ependima tarafindan yapilir (3,15,27). Eriskinlerde glinliik BOS
Uretimi yaklasik 500 cc dir. GUinde 3-4 kez sirkadiyan bir ritmi
vardr.

BOS dolagimi ve hidrosefali ile ilgili bircok hayvan deney
calismalan vardir (27). Bu calismalardaki 3 ana tema; 1)
BOS'un Uretimi; 2) BOS'un emilimi ve 3) BOS'un dolagimidir.
BOS hidrodinamiginde klasik hipotez basitce; BOS, beyin
ventrikillerinden uretilip, BOS sistemi boyunca dolasarak,
kortikal subaraknoid araliga gider ve veno6z sinlslerden emilir
(27). Dandy 1919 yilinda yaptigi deneysel calismada klasik
hipotezi bulmus ve obstriksiyon sonucunda hidrosefali
olustugunu gostermistir (9).

Son zamanlarda, BOS hidrodinamigi ile ilgili yeni hipotezler
gelistirilmistir (4,16,26). Greitz, 2004 yilinda modern BOS fiz-
yolojisinde; BOS'un esas olarak koroid pleksus’ta olmak tzere
santral sinir sisteminde (SSS) her yerde Uretildigini ve SSS'nin
kapiller dolagimindan BOS'un emiliminin gerceklestigini bil-
dirmistir (13). Subaraknoid aralikta BOS'un hizl transportu ise
vaskuler pulsasyonla oldugunu belirtmistir (13). BOS, beyni
yastik vazifesi gérerek mekanik hasarlardan korumasinin di-
sinda, degisik nérotransmitterler ve beyinde Uretilen diger
metabolitlerin transportunu da saglamaktadir (13).

BOS'un %99'nun su oldugu unutulmamahdir (5). Bu nedenle,
BOS hidrodinamigi demek, suyun hidrodinamigi demektir (5).
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Gogcmen 8 ve Colak A: Hidrosefali Siniflamas:

Tablo I: Yaklasik 100 Yl icinde Bircok Calisma Yapilmis Olup, Bu Konuyla ilgili En Cok Kabul Olan Calismalar Gésterilmistir (25,35)

Yazar&il et |

Faivre, 1854
Key&Retzius, 1875-76

Dandy&Blackfan, 1914
Dandy, 1919

Cushing, 1925
Weed, 1935
O'Connell, 1943

Russell, 1949

Bering, 1962
Bering&Sato, 1963
Hakim&Adams, 1965

DiChiro, 1966

Sato&Bering, 1975

Di Rocco ve ark., 1979
QOi ve ark., 1991
Greitz, 1991
Raimondi, 1994

Qi ve ark., 1996

QOi ve ark., 1998

Qi ve ark., 2000

QOi ve ark., 2004
Oi&Di Rocco, 2006

Rekate ve ark., 2008

BOS, Koroid pleksus tarafindan aretilir.
BOS, pacchionian graniilasyonundan emilir.

Hidrosefali siniflamasi: Komiinikan/Nonkom{inikan.
Deneysel Hidrosefali.

Uctincti Dolasim.
BOS'un emilimi ile ilgili kuvvetler
Ventrikilde basing artisi komiinike hidrosefaliye neden olur.

Hidrosefali siniflamasi: Obstiirktif/Non-obstriiktif.

Koroid pleksus ventrikiil genislemesi icin sivi akisinda kuvvet olusturur.

Serebral ventrikillerde BOS'un emilim ve tretilmesinde degisiklikler gosterdiler.
Normal Basingli Hidrosefali.

BOS dolasimini radyoniiklid sisternografi ile gdstermis ve spinal kanala 2 yonla akis oldugunu
onerdi.

BOS sisteminde toplu akis.

Hiperdinamik ventrikiler pulsasyonu gosterdi.

Hidromyelik Hidrosefali.

BOS'un karismasi ve pulsatil akimi icin beyinin piston benzeri hareketinin énemini vurguladi.

“Birlestirici Teori”- Ekstraparankimal ve intraparankimal sivi dolagimi.

Konjenital hidrosefalinin deneysel modeli.

Konjenital hidrosefali'nin perspektif siniflamasi “PCCH |-V Evre”.

Yetiskinlerde uzun stiredir belirgin ventrikiilomegali (“LOVA”).

“Hidrosefali-Parkinson Kompleksi”.

“BOS dinamiginde evrim teorisini” ve immatiir beyinde mindr yol hidrosefalisini 6ne sitirdiler.

Kortikal subaraknoid boslugun énemini gosterdiler.

Rekate, 2009
0i, 2010

Oreskovic'in hipotezindeise, BOS ¢cogunlukla koroid pleksus'ta
Uretilmez ve BOS dolasimdan sonra emilmez. Kapillerdeki
kan, interstisyel sivi ve BOS arasindaki hidrostatik ve osmotik
basinca bagli olarak, tiim BOS sistemi boyunca ortaya cikar
veya emilir (27). BOS'un tim hacmi, beyin ventrikillerin'den
BOS sekresyonuna ve BOS'un subaraknoid aralikta pasif
emilimine bagl degildir, daha ziyade tim BOS sistemi
boyunca su hacminde olan kalici dinamik degisikliklere
baglidir (27). Osmotik ve hidrostatik basing, BOS-interstisyel
sivinin diizenlenmesinde esastir. Sivi degisim kapasitesinde,
serebral kapiller damarlarin 6nemli yeri vardir ve koroid
pleksu'sun ise bu siirecte daha az yeri bulunmaktadir (27).

BOS dolasiminin iki ana mekanik yolu vardir: Major (Buytk)
ve mindr (Kugik) yol. Major yol; koroid pleksus’lar ile
bilateral lateral ventrikillerden baslar, ventrikiler sistemden
¢ikarak sisternlere veya subaraknoid aralia gecer (24). BOS
emilimi ise buyuk yolda, araknoid grantlasyon (Pacchionian
cisimcigi) veya siniisteki vililer (6zellikle superior sagital sinis)
tarafindan yapilir (24). Transependimal intraparankimal BOS
yolu (minér yol) alternatif BOS dolasiminda énemli rol oynar
(24). Bu yol, ventrikiler ependim, interstisyel ve perivaskiler
aralik ile perinoral lenfatik kanali icerir (24). Burada emilim ise;
pia-araknoid kapiller/leptomeninksler ve koroid pleksustan
olur.

Turk Norosirurji Dergisi 2013, Cilt: 23, Sayr: 2, 174-179

“Bir Hidrolik devre olarak BOS dinamigi.”
“Multi-kategorili Hidrosefali Siniflamasi”.

Hidrosefalide olusan patolojikdedisikliklerileilgilicalismalarda
intrakraniyal basing artisina bagl gelisen mekanik distorsiyon,
iskemi ve ekstraseliiler ortamda olan metabolik degisiklikler
sonucunda oldugu goésterilmistir (2,28). Bu calismalar, acikca
ependimal hiicrelerde ve periventrikiler alanda ilerleyen bir
hasar oldugunu gostermektedir (11). Akut hidrosefalide, KiB
artisi serebral kan akiminda azalma ve iskemik hasara neden
olur. Bu dénemde periventrikiiler beyaz maddede 6dem
dikkat cekici bulgudur (2). Subakut ve kronik hidrosefalide
ise patolojik degisiklikler daha tedrici ama daha belirgindir.
Fibrozis, aksonal dejenerasyon ve fokal néronal doku kaybi
bu doéneme has patolojik degisikliklerdir (2). Hidrosefali
tedavi edilmezse, mikrodamarlarin sayi ve capinda azalmaya
ve periventrikiiler beyaz maddede kan akiminin azalmasina
ve tahribata, ependimal hiicre kaybi, subependimal gliozis
ve korpus kallozumda incelme meydana gelir (2). Miyelin,
sinaps ve noronlarda olusan sekonder degisiklikler 6zellikle
onemlidir (2).

ETiYOLOJi ve SINIFLAMA

Hidrosefali tek bir klinik antite olmayip, genis bir patoloji
grubunu icerir. Son 100 yilda, anomali ile birlikteligine, altinda
yatan lezyonlara, BOS dolasimi/kafa ici basing¢ paterni, klinik
ozelliklerine ve diger kategorileri de iceren degisik kriterlere
gore hidrosefalinin bircok siniflamasi yapilmistir (25).
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Gaogmen S ve Colak A: Hidrosefali Siniflamas:

Hidrosefalinin, BOS dinamidi ile ilgili olarak, Dandy tarafindan
yapilan  “komiinikan/nonkomiinikan” ve daha sonra
Russel tarafindan yapilan “obstriiktif/nonobstriktif” klasik
siniflandirmalari norosirtirjide yaygin olarak kullaniimaktadir
(10,32). Bu degisik kriterleri kapsayan kesin bir siniflama
yoktur. Symss ve Oi, BOS dinamidi ve hidrosefali ile ilgili
tarihsel gelismeleri 4 doneme ayirmistir (35).

I. Donem (1950 ve oncesi): hidrosefali'nin 2 6nemli
klasik siniflamasi yapilmistir; Dandy’nin  komiinikan ve
nonkomdinikan ile Rusellin obstriiktif ve nonobstriktif tip
siniflamalaridir.

Il. D6nem (1950-1974): Major BOS dolasiminin teorilerinin
temeli atilmis ve ventrikiilostomi tedavisine odaklanilmistir.

lll.D6nem (1975-1999): Ozellikle prematiir infantlarda oldugu
gibi bazi hidrosefali'nin spesifik tiplerinde ventrikilostominin
uygun olmadigi bulunmustur.

IV. D6nem (2000-2008): tedavi yaklasimlarinin se¢imi daha
fazla degisti ve matir beyin ile emilim yollarindaki farkliliklar
ve BOS dinamiginde kronolojik degisikliklerin analizleri
yapildi. Otorler, immatiir beyinde “ hidrosefali mindr yolu”
Uzerine yogunlastilar (35).

Norosiriirji ve Neonatoloji boliimlerinin isbirligi ile takip ve
tedavi gerektiren yenidogan hidrosefalisinin en sik rastlanan
sebepleri arasinda: konjenital hidrosefali (akuadakt stenozu,
Dandy Walker anomalisi, Arnold Chiari malformasyonlar),
spinal disrafizm (meningosel, meningomyelosel, ensefalosel
..vb), menenijit, ventrikiilit, yenidogan sepsisi gibi enfeksi-
yonlar, intrakranial kanamalari takiben gorilen hidrosefaliler
ve nadiren konjenital intrakranial tiimdrler sayilabilir (2).
Ozellikle prematiir infantlarda, intraventrikiiler kanama (IVK)
post-hemorajik hidrosefaliye neden olan en énemli kompli-
kasyondur (34).

Evre I: Hafif kanama, intraventrikiler [imende kanama yok.

Evre II: Orta subependimal kanama, lateral ventrikillerde
minimal kanama (%10-40) vardir ve ventrikillerde genisleme
yoktur veya ¢ok azdir.

Evre llI: Ciddi subependimal kanama, lateral ventrikillerde
onemli kanama (>%50) ve ventrikiillerde belirgin genisleme
vardir.

Evre IV: IVK nedeni ile intraparankimal vendz hemoraji sonu-
cu periventrikiiler hemorajik infarkt vardir. Evre 3-4de sant
tedavisi gerekmektedir (34).

Rekate ise esas olarak, hemen hemen tiim hidrosefali
olgularinin (BOS'un asin uretilmesi disinda) obstriktif tipte
oldugunu bildirmistir (30). Obstriiksiyon, ventrikller diizeyde
olabilecegi gibi sisternalarda ya da araknoid vililerde ya
da major drenaj venleri ve sinuslerde de olabilir. Rekate
siniflamasina gore, obstriksiyon yerine bagl olarak 6 tip
hidrosefali ve koroid pleksus papillomasi vardir (30) (Tablo II).

Fakat bu siniflamalar, fetal, neonatal ve erken infantil
donemdeki (Major BOS yolu daha tam gelismemistir) BOS
dolasimi bozulmasini ag¢iklamamaktadir. Tam gelismemis
(immatir) formda BOS emilimi; subpial aralik—perivaskiler
aralik—subaraknoid aralik—noroepitelyum intraseliiler aralik,
koroid pleksus epitelyum—veno6z fenestre kapiller—galenik
sistem ve/veya perinoral aralik—lenfatik kanal seklindedir
(25). Geg infant donemde Pacchionian cisimcigi gelismesi ile
BOS emilimi (Major BOS yolunda) artar (25).

Hidrosefali'nin altinda yatan nedenler, fetal veya perinatal
donemde, cocukluk cadi ve eriskin donemden tamamen
farklidir. Bu nedenle, Oi ve ark. konjenital hidrosefali icin
“Konjenital Hidrosefali'nin Perspektif Siniflamasi” (PCCH)
seklinde yeni bir siniflama sistemi gelistirmislerdir (20,25).
Klinik-embriyolojik olarak yapilan bu siniflamada konjenital
hidrosefali 5 evreye ayriimistir.

Evrel: 8-21. hafta gestasyonel donemdir. Néral maturasyonda,
hiicre proliferasyonu ana surectir. Gebelik yasal olarak bu
doénemde sonlandirilabilmektedir.

Evrell: Gestasyon'un 22-31. haftalaridir. Pulmoner maturasyon
tamamlanmig, néral maturasyon icin hticreler farkhlasip, go¢
ederler.

Evre lll: 32-40. hafta gestasyonel donemdir. Bu dénemde
prematir/preterm hidrosefali goriilebilir. N6ral maturasyonda
ise, aksonal maturasyon devam eder.

Evre IV: Postnatal 0 ve 4. haftayi kapsar. Bu dénemde
Neonatal hidrosefali gorilebilir. Dendritik maturasyon stireci
devam eder.

Evre V: Postnatal donemde 5-50. haftayl kapsar. Bu donem
infantil hidrosefali doénemidir. Noral maturasyon igin,

Tablo II: Rekate (BOS'un Asiri Uretilmesi Disinda) Obstriiksiyonu Yerine Gére 6 Tipe Ayirmistir (30)

Obstriiksiyon Yeri

1) Foramen Monro

2) Akuaduktus silvius

3) 4. ventrikil ¢ikigi

4) Bazal sisternler

5) Araknoid grantlasyonlar
6) Venoz akis

Hicbiri
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Tumor, Konjenital anomali, sant sonrasi ventrikiler asimetri
Konjenital lezyon, timore sekonder ekstraventrikiler obstriiksiyon
Kronik menenjit, Chiari Tip 2 malformasyon

Menenijit, subaraknoid hemoraji

infantlarda, kanama veya enfeksiyon

Kafa tabani anomalileri, konjenital kalp hastaligi

Koroid pleksus papillomasi
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Gogcmen 8 ve Colak A: Hidrosefali Siniflamas:

Tablo IlI: Multi-Kategorili Hidrosefali Siniflamasi ¥2011; Oi (25)

Tema | Kategoriler Alt Tipleri *%[*%%(kaynak)
I. Baslangic (Pre-post-natal) | 1 Konjenital 2 Edinsel
Yas 1 Fetal 2 Neonatal 3 infant
4 Cocuk 5 Yetiskin **(0i, S)
IIl. Neden 1 Primer 2 Sekonder 3 idiopatik
lll. Altta yatan neden 1 Disgenetik 2 Posthemorajik 3 Postmenenjitik 4 Posttravmatik,
Hasta 5 Tumor/Kist/Kitle lezyon(lar) Digerleri ( )
IV. Semptomlar (Bas) 1 Makrosefalik 2 Normosefalik 3 Mikrosefalik,
(Semptom) 1 Gizli 2 Semptomatik 3 Cok belli
(Biling ve Mentalite) 1 Komatoz 2 Stupor 3 Demans
4 Yavaslamis, 5 Digerleri ( ) ***(Hakim, S)
(Sendrom) 1 Hidrosefali/Parkinsonizm Kompleks **(0i, S)
V. Patofizyoloji 1 Komiunike 2 Non-komiinike *** (Dandy, WE)
BOS dolasimi (Tikanma) 3 Non- obstriktif 4 Obstriktif ***(Russel, DS)
(Birikme) 1 Eksternal 2 internal 3 interstisyel ***(Raimondi, AJ)
***(Sato, O)
4 Lokalize 5 Minér yol **(0i, S& Di Rocco, Q)
BOS (izole Kompartman) izole Kompartman:[1UH 21IFV 3IRV 4ICCD 5DCH
6 DLFV 7HMH digerleri( )] ***(Rekate, H) **(0i, S)
VI. Patofizyoloji ***(Hakim, S)
(BOS dinamigi) 1 Yiiksek Basinch 2 Normal Basinch ***(Di Rocco, C)
VII. Kronoloji (Faz) 1 Akut 2 Kronik 3 Uzun siiren
(Progresyon) | 1 ilerleyici 2 Spontan duran **(0i, S)
VIIl. Sant sonrasi 1 Sant bagimli 2 Sant bagimsiz
Tedavi 1 Slit ventrikil sendrom 2 Ameliyat sonrasi subdural hematom
IX. NEV sonrasi 1 NEV bagimli 2 NEV bagimsiz
X. Digerleri Digerleri ( )

*BOS: Beyin omurilik sivisi, NEV: Néroendoskopik ventrikiilostomi, UH: Unilateral Hidrosefali, IFV: izole dérdiincii ventrikiil, IRV: izole Rhombensefalik
ventrikiil, ICCD: izole Santral Kanal Dilatasyonu, DCH: Cift Kompartman Hidrosefali, DLFV: Oransiz Genis Dérdiincii Ventrikiil, HMH: Hidromyelik Hidrosefali.
** Kaynak: 1. Hidromyelic Hydrocephalus: Oi S et al: Journal of Neurosurgery 74: 371-379, 1991.

2. Experimental Models of Congenital Hydrocephalus and Compatible Clinical Types: Oi S et al: Child’s Nerv Syst 12:292-302, 1996.

3. Perspective Classification of Congenital Hydrocephalus (PCCH Stage I-V): Oi S et al: Journal of Neurosurgery 88:685, 1998.

4. Long-standing Overt Ventriculomegaly in Adults (LOVA): Oi S et al: Journal of Neurosurgery 74: 371-379, 1991.

5. Hydrocephalus-Parkinsonism Complex: Oi, S et al: Child’s Nerv Syst 20:37-40,2004.

6. Evolution Theory of CSF Dynamics and Minor Pathway Hydrocephalus: Oi, S and Di Rocco, C: Child'’s Nerv Syst 22:662-669,2006.

7. Multi-categorical Hydrocephalus Classification (Mc HC): Oi S et al: Journal of Hydrocephalus Vol.2 No.1, 2010.

*** Kaynak: 8. Communicating/Non-communicating Hydrocephalus: Dandy, WE: Ann Surg 70: 129-142, 1919 and Dandy, WE&Blackfan, KD: Am J Dis Child
8:406-482,1914

9. Obstructive/Non-obstructive Hydrocephalus: Russell, D: Medical research council. Special report series No. 265. His Majesty's Stationery Office. London
pp112-113.

10. Normal pressure Hydrocephalus: Hakim, S&Adams, RD. J. Neurol. Sci. 2:307-327,1965.

11. Bulk Flow in CSF system: Sato, O and Bering, EA: Acta Neurol Scand 51:1-11,1975.

12. Ventriculomegaly induced by Pulse Pressure: Di Rocco C et al: J Neurosurg 42:683-689,1975.

13. A Unifying Theory-Extraparenchymal and Intraparenchymal Fluid Accumulation: Raimondi, AJ: Child’s Nerv Syst 10,2-12,1994.

14. Dynamics of CSF as a Hydraulic Circuit: Rekate, HL. Semin Pediatr Neurol 16:9-15,2009
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Gaogmen S ve Colak A: Hidrosefali Siniflamas:

miyelinizasyon devam eder. Uc klinikopatolojik alt tipi vardir
(25).

Oi S tim bu kriterleri iceren “Multi-kategorik Hidrosefali
Siniflamasint” (Mc HC) gelistirmistir (25) (Tablo 1ll). Bu
siniflamada, 3 6nemlitemada (Hasta, BOS veTedavi) 10 kategori
mevcut: Kategori I: Baslangi¢ (yas, faz), Il: Neden, lll: Altta
yatan lezyon, IV: Semptomlar, V: Patofizyoloji 1- BOS dolagimi,
VI: Patofizyoloji 2-Kafa ici basing dinamizmi, VII: Kronoloji,
VIII: Sant sonrasl, IX: Noroendoskopik ventrikiilostomi (NEV)
sonrasi ve X: Digerleri. Oi, bu 10 kategori icinde 54 alt tipi “Mc
HC” siniflamasini kullanarak olgular esliginde tartismistir (25).

SONUC

Hidrosefalide fizyopatolojik mekanizmalar énemlidir. Hastalk
multifaktoriyel oldugu icin, deneysel ve klinik ¢alismalar
zordur. Dogru siniflama ile temel calismalar bu noktalara
odaklanir. Yeni cerrahi yaklasimlar gelistirilip, tedavi sekillerine
karar verilebilinir ve prospektif calismalar planlanabilinir.
Boylece, yeni teknolojik ve medikal calismalar tasarlanabilinir.
Hidrosefaliyi son calismalar géz oniine alindiginda, “Min&r
yol Hidrosefali” (immatiir beyinlerde goériiliirken) ve “Major
yol Hidrosefali” (bildigimiz klasik komiinike ve nonkomiinike)
olarak siniflamak pratik gorilmektedir.
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