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Primer ve Sekonder Ps6dottiimoér Serebri Tanili Gocuk ve
Ergenlerin Klinik Ozellikleri: Tek Merkez Deneyimi

Clinical Characteristics of Children and Adolescents Diagnosed
with Primary and Secondary Pseudotumor Cerebri: Single Center
Experience
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Ankara Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Noroloji BolimU, Ankara, Turkiye
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Amac: Psddotimar serebri (PTS) tanisi konulan ¢ocuk ve ergenlerin klinik 6zellikleri geriye donuk arastinlarak primer ve
sekonder PTS’nin puberte ve diger degiskenler ile arasindaki iliski arastirildi.

Gerec ve Yontemler: Ocak 2017 ile Eylil 2019 tarihleri arasinda gocuk norolojisi Unitesi tarafindan PTS tanisi ile takip
edilen gcocuk ve ergenlerin hastane dosyalari geriye dénik arastirildi. Olgular primer ve sekonder PTS seklinde iki grupta
incelendi.

Bulgular: Olgularin %70’i (n=14) primer (idiopatik), %30’u (n=6) sekonder PTS grubunda toplam 20 gocuk ve ergen
galismaya alindi. Olgularin %55’i (h=11) pubertal dénemde iken, %45’i (n=9) prepubertal ddnemdeydi. Olgularin %60’
(n=12) kiz, %40"1 (n=8) erkekti. Yas ortalamasi 11.8 yil (3.6 standart sapma) minimum 3 maksimum 17 yasindaydi.
Sekonder PTS’li olgularin birinde enfeksiyona sekonder gelisen sinis ven trombozu, birinde ndrobehcet, birinde vitamin
D eksikligi, birinde Gveit, birinde menenijit, birinde retinoik asid ila¢ kullanimina bagl PTS gelistigi saptandi.

Olgularin %30’u (n=6) tesadlfen saptanirken, %20’sinde (n=4) bas agrisi, %15’inde (n=3) 6zellikle geceleri fark edilen
gdrmede azalma, %10’unda (n=2) ¢ift gdrme, %5’inde (n=1) kismi gérme kaybi, %5’inde (n=1) bas dénmesi ve %5’inde
(n=1) ndbet varligi nedeniyle basvurduklar saptandi.

Yas, cinsiyet, pubertal dénem, basvuru nedenleri, hastalk suresi, norolojik muayenede patoloji, papil 6dem varlg,
MRI, MR venografide patoloji varlidi, BOS basinci dizeyleri degiskenlerinin primer ve sekonder PTS’de birbirine benzer
olduklari saptandi (p>.05).

Sonug: Yaklagsik Ucte biri tesadufen saptanan PTS olgularinin basvuru nedenleri ve muayene bulgular primer ya da
sekonder olusundan bagimsiz gérinmektedir.

Anahtar Soézciikler: Cocuk, Ergen, Primer, Sekonder, Ps6dotUmaor serebri

ABSTRACT

Objective: To investigate the clinical features of children and adolescents diagnosed with pseudotumor cerebri (PTC)
retrospectively and to investigatethe relationship between primary and secondary PTC and puberty and other variables.

Material and Methods: The hospital files of children and adolescents who were followed up with the diagnosis of PTC
by the pediatric neurology unit between January 2017 and September 2019. Cases were divided into two groups as
primary and secondary PTS.
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Results: A total of 20 children and adolescents were included in the primary (idiopathic) 70% (n=14) and secondary (30%) secondary
PTC group. While 55% (n=11) of the cases were in the pubertal period, 45% (n=9) were in the prepubertal period. 60% (n=12) of the
cases were female and 40% (n=8) were male. The mean age was 11.8 years (3.6 standard deviations), minimum 3-maximum 17 years.
One patient had secondary sinus vein thrombosis secondary to infection, one neurobehcet, one vitamin D deficiency, one uveitis, one
meningitis and one retinoic acid drug usage. While 30% (n=6) of the cases were detected incidentally, 20% (n=4) had headache, 15%
(n=8) had decreased vision especially at night, 10% (n=2) had double vision, whereas there was partial vision in 5% (n=1), dizziness in
5% (n=1) and seizures in 5% (n=1). Age, sex, pubertal period, disease duration, pathology in neurological examination, presence of
papilledema, pathology found in MRI or MR-venography, CSF pressure levels were similar in primary and secondary PTC (p>.05).

Conclusion: Approximately one third of PTC cases are detected incidentally and the reason for admission or examination findings seem to

be independent of whether it is primary or secondary.
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GiRIS

Psoddotlimdér serebri (PTS) yer kaplayici bir lezyon, hidrosefali
ya da vaskuler bir patoloji olmaksizin artmis kafa ici basincina
bagl olarak ortaya cikan bir klinik tablodur. Cocuklarda ve
ergenlerde gértlme siklidr 0.5/100.000 olan bozuklugun 10
yas sonrasi donemde gorulme sikligi artar. Etiyolojide kafa ici
basincinda artisa yol acan unsurlar (BOS Uretiminde artis, beyin
kan hacminde artig, inflamatuvar olaylar, hormonal nedenler)
etiyolojide suclanmaktadir (1).

Basvuru semptomlar arasinda bas agrisi, bulanti ve kusma,
gbrmede azalma, c¢ift gdrme yer alir. Olgularin yaklasik %12'si
asemptomatik olup tesadlfen ya da baska nedenlerle muayene
sirasindaki papil 6demi ile yakalanir. Gorus keskinliginde azalma,
gbrme alani defektleri gibi gdérme ile ilgili dzellikler muayenede
saptanan dnemli bulgulardir. Tani i¢in yan yatar pozisyonda
yapilan lomber ponksiyonda BOS agllis basincinin tani agisindan
25cmH,0 BOS basincindan yiksek bulunmasi gerekmektedir.
Bozuklugun tanilanmasinda kraniyal manyetik rezonans (MR)
gorUntilemesinde kafa ici basing artisi ile uyumlu bulgular
(9bz kuresi arkasinda optik sinir giris bodlgesinde duzlesme,
optik sinir giris yerinin g6z kdresinin icine dogru bombelesmesi
gibi) disinda bir patolojinin saptanmamasi gerekmektedir. Ayni
sekilde ayirici tani agisindan énemli bir gértntileme ise kraniyal
MR venografi tetkikidir. Bu tetkikte de kafa ici basing artisi ile
uyumlu olarak transvers sinuste bir veya iki tarafl kompresyona
bagl limende daralma olabilir (1).

Bir etiyolojik neden saptanamayan olgulara idiyopatik veya
primer PTS, saptanan olgulara ise sekonder PTS ismi verilir.
PTS olgularinda %50’nin Uzerinde cesitli etiyolojik nedenler
saptanmakta olup endokrin bozukluklar, viral enfeksiyonlar,
menstrlasyonun baslamasi, hipoparatiroidi, vitamin D
noksanligi, demir noksanligi baslica suclanan faktorlerdir. Ayrica
risk faktorl olarak Ozellikle puberte dénemi ve sonrasi icin
kadin cinsiyeti, obesite, demir eksikliginin varligi halinde primer
PTS’nin riskinin yUksek oldugu belirtiimektedir (1).

Muayene bulgusu olarak Uzerinde durulan papil édeminin
basin¢g artisinn henlz etkili seviyeye ulasmadig durumlarda
papil 6demi olmaksizin Kklinik tablo gelisebilir. Bu nedenle tani
acisindan oftalmolojik degerlendirme ¢ok daha 6nem arz
etmektedir. Asetazolamid, tedavide ilk secilecek ilactir. 10-100

mg/kg/giin gibi genis bir doz araliginda kullanilabilir. Klinik olarak
alinan cevaba gore tedavi stresi belirlenir (1).

Bu calismada PTS tanisi konulan ¢ocuk ve ergenlerin Klinik
Ozellikleri geriye dontk arastirlarak primer ve sekonder PTS’nin
demografik dzellikler Gzerine etkileri arastiridi.

MATERYAL ve METOD

Ocak 2017 ile Eylul 2019 tarihleri arasinda Ankara Egitim
Arastirma Hastanesi ¢ocuk norolojisi Unitesi tarafindan PTS
tanisi ile takip edilen ¢cocuk ve ergenlerin hastane dosyalari
geriye donUk arastiridi. Olgular Primer ve sekonder PTS
seklinde iki grupta incelendi. iki gruba ait demografik ve Kklinik
Ozelliklere ait degiskenler yas, cinsiyet, pubertal dénem, basvuru
nedenleri, nérogorintileme bulgular, etiyolojik faktorler, ilag
tedavisi seklinde belirtilerek karsilastirildi. Ankara Hastanesi Etik
kurulundan galismanin onayi alindi.

istatistik

SPSS 21.0 (NY IBM Corp.,2012) programi kullanildi. Kategorik
degiskenler siklik (n) ve yUzde (%) cinsinden ifade edildi. Surekli
degiskenlerin normal dagilima uygunlugu Kolmogorov-Simirnov
ile test edildi ve aritmetik ortalama, standart sapma, ortanca,
minimum ve maksimum degerler cinsinden ifade edildi. Strekli
degiskenlerin ikili karsilastirmasinda Student-t testi ve Mann-
Whitney U testi kullanilirken kategorik degiskenler Pearson x?
ve Fisher’s exact testleri ile analiz edildi. P<.05 anlamlilik dtzeyi
olarak kabul edildi.

BULGULAR

Olgularin %70’i (h=14) primer (idiopatik), %30’u (n=6) sekonder
PTS grubunda toplam 20 ¢ocuk ve ergen calismaya alind..
Olgularin %601 (n=12) kiz, %401 (n=8) erkekti. Olgularin
%55’ (n=11) pubertal ddnemde iken, %45’i (n=9) prepubertal
dénemdeydi.

Prepubertal dénemdeki olgularin %44.4°0 (n=4) kiz, %55.6°sI
(n=5) erkek iken, pubertal dénemdeki olgularin %72.8’i (n=8)
kiz, %27.3'0 (n=3) erkek cinsiyetinde oldugu saptandi.
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Tablo I: PTS’nin etiyolojik nedenlerinin puberte degiskenine gore dagilimi.

Psédotiimér serebri Toplam Prepubertal Pubertal
n=20 n=9 n=11
Primer, n (%) 14 (70.0) 7 (77.8) 7 (63.6)
idiyopatik 14 7 7
Sekonder, n (%) 6 (30.0) 2(22.2) 4 (36.4)
Vendz sinus trombozu 1(5.0) 1(11.1) 0
Retinoik asid kullanim 1(5.0) 0 1(9.1)
D vitamin eksikligi 1(5.0) 0 1(9.1)
Norobehget 1(5.0) 1(11.1) 0
Menejit 1(5.0) 0 1(9.1)
Uveit 1 (5.0) 0 1(9.1)

Tablo II: Demografik ve klinik 6zelliklerin PTS etiyolojisine gore karsilastinimasi.

Toplam Primer PTS Sekonder PTS Istatistik
n=20 n=14 n=6 t, z, x2 P
Yas (yil)? 11.8 (3.6) 11.8 (8.1) 11.8 (4.7) .013 .990
Cinsiyet, n (%)
Kiz 12 (60.0) 9 (64.3) 3 (50.0) 1SS 642
Erkek 8 (40.0) 5(35.7) 3 (50.0)
Dénem, n (%)
Prepubertal 9 (45.0) 7 (50.0) 2 (33.3) A71* 642
Pubertal 11 (55.0) 7 (50.0) 4 (66.7)
Basvuru nedeni, n (%)
TesadUfen saptanan 6 (30.0) 5 (85.7) 1(16.7)
Basagrisi 4 (20.0) 3(21.4) 1(16.7)
Gece gdrmede azalma 3(15.0) 3 (21. 0
Bulanik gbrme 2(10.0) 1(7.1) 1(16.7) 8.780 .188*
Cift gdrme (diplopi) 2 (10.0) 0 2 (33.3)
Kismi gérme kaybi 1(5.0) 1(7.1) 0
Bas dénmesi (vertigo) 1(5.0) 1(7.1) 0
Diger (ndbet) 1(5.0) 1(16.7)
Hastalik siire (ay)® 8.5 (0.5-18) 11.5 (1-16) 4.5 (0.5-18) -1.197 246
NM, n (%)
Normal 9 (45.0) 6 (42.9) 3 (50.0) .087 769
Patolojik 11 (65.0) 8 (57.1) 3 (50.0)
Papil 6dem, n (%)
Yok 4 (20.0) 2(14.3) 2 (33.3) .952* 549
Var 16 (80.0) 12 (85.7) 4 (66.7)
Goérme alani, n (%)
Normal bulgular 11 (65.0) 7 (50.0) 4 (66.7) A71* 492
Bozulmus gérme alani 9 (45.0) 7 (50.0) 2 (33.3)
MR bulgusu, n (%)
Normal 17 (85.0) 13 (92.9) 4 (66.7) 2.260* 202
Patolojik 3(15.0) 1(7.1) 2 (33.3)
MR venografi, n (%)
Normal 15 (75.0) 11 (78.6) 4 (66.7) 317* 613
Patolojik 5 (25.0) 3(21.4) 2 (33.3)
BOS basinci (cmH,0)? 37.9(7.7) 35.9 (5.5) 42.5 (10.4) -1.885 .076
Asetazolamid, n (%)
Var 18 (90.0) 13 (92.9) 5 (83.3) 423" 521
Yok 2 (10.0) 1(7.1) 1(16.7)

a: Ortalama (Standart sapma), ®: Ortanca (minimum-maksimum), *: Fisher’s exact test, NM: Nérolojik muayene

Yas ortalamasi 11.8 yil (3.6 standart sapma) olup minimum 3 birinde menenjite, birinde retinoik asid ila¢ kullanimina bagh PTS
maksimum 17 yasindaydi. Sekonder PTS'li olgularin birinde  gelistigi saptandi.

enfeksiyona sekonder gelisen sinls ven trombozuna, birinde  PTS’nin  etiyolojik nedenlerinin puberte degiskenine gore
nérobehcete, birinde vitamin D eksikligine, birinde Uveite,  dagiimi Tablo I'de g&sterildi. Olgularin %30’u (n=6) tesadlfen
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saptanirken, %20’sinin (n=4) bas agrisi, %15’inin (n=3) 6zellikle
geceleri fark edilen gérmede azalma, %10’unda cift gérme,
%5’inde (n=1) kismi gérme kaybi, %5’inde (n=1) bas dénmesi
ve %5’inde (n=1) ndbet varligi nedeniyle bagvurduklar saptandi.

Pubertal ddnemde en sik basvuru yakinmasi bas agrisi (%27.3,
n=3) ve gbrmede azalma (%27.3, n=3) iken, prepubertal
dénemde en sk tesadlifen saptanan papil 6édemiydi(%44.4,
n=4).

Yas, cinsiyet, pubertal dénem, basvuru nedenleri, hastalik
stresi, norolojik muayenede patoloji, papil 6dem varld,
MRI, MR-venografide patoloji varlig, BOS basinci duzeyleri
degiskenlerinin primer ve sekonder PTS’de birbirine benzer
olduklari saptandi (p>.05) (Tablo II).

TARTISMA

PTS’nin ¢ocuk ve ergenlerde primer ya da sekonder olusunun
puberta ve diger demografik dzellikler ile iliskisinin arastinldigi bu
calismada pubertal ddnem olgularin yarisindan fazlasinda (%55)
saptanmistir. Oguz ve Polat (2), 7 yillik bir kesite ait drneklemde
toplam 14 PTS’li olgunun %42.8’inin pubertal déneme ait
olduklarini rapor etmiglerdir. Kesitimizin 2.5 yillk bir kesite ait
olmasi ve bu surede toplam 20 olgunun degerlendiriimis olmasi
aradaki farki aciklayabilir.

PTS’li olgularin basvuru semptomu genellikle bas agrisi olup
baslangicta oyun oynama, 6ksirme ve eforla ortaya cikar
veya artar. Galismamizda PTS’li olgularin beste birinde bas
agnsi saptanmistrr. incecik ve ark. (3) PTS tanili 12’si kiz,
4’0 erkek toplam 16 c¢ocuk olgu ile yaptiklar bir calismada
basvuru yakinmasinin %93.8’inin bas agdrisi nedeniyle oldugunu
bildirirken, Per ve ark. (4) 27’si kiz, 15’i erkek ¢ocuk ve genc
toplam 42 PTS’li olguda bu orani %76.2 oraninda bildirmis,
Oguz ve Polat (5), bas agrsi yakinmasinin ¢zellikle pubertal
dénemde baskin olduguna vurgu yapmiglardir (2). Bas agrisi
yakinmasinin kesitimizde diger yayinlarda bildirilen oranlardan
daha dusUk saptanmasi, bozuklugun semptomatolojik olarak
heterojen olduguna isaret edebilir.

Go6z ve gbrme ile ilgili bulgular kesitimizin %40’Inda saptanmis
olup gece gdérmede azalma, bulanik gérme, ¢ift gérme, gérmede
kismi kayip seklinde kendini gostermistir.  Calismamizda,
prepubertal olgularin  %44.4’4ndn, papil stazi nedeniyle
ndrolojiye yonlendirme sonucunda PTS tanisi konuldugu
saptanmisti. Oguz ve Polat (2), prepubertal PTS’li olgularda
gorme yakinmalarinin daha baskin oldugunu rapor etmistir. Bu
sonuclar, 12 yas altindaki PTS’li olgularin géz muayenelerinin
Onemine isaret etmektedir.

Yayinlarda yaklasik %12 PTS olgusunun asemptomatik oldugu,
tesadufen ya da baska nedenlerle yapilan muayene sirasindaki
papil 6demi ile yakalandidi ifade edilmistir (1). Bizim kesitimizde
bu oran %30 olarak bulunmustur. Gondi ve ark. (5) PTS'li
53 ¢ocuk ile yaptiklarl bir ¢calismada bu orani %22.6 olarak
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bildirmistir. Asemptomatik olgular disinda, nérolojik muayenede
saptanabilecek en 6nemli bulgulardan biri, bir veya iki tarafl
papil stazi olup kesitimizde olgularin %80’inde papil 6demi
saptanmistir ve bu bulgu 53 PTS’li olguda %86.7 oraninda papil
ddemi varligi rapor eden Tibussek ve ark. (6) calisma bulgusu ile
uyumludur. incecik ve ark. (3) bu orani %93.8 olarak bildirirken,
Distelmair ve ark. (7) papil 6dem varligini %100 olarak rapor
etmigtir.

Gorme ile iliskili yakinmalar PTS’nin bir diger dnemli semptomu
olup PTS’nin saptanmasinda gérme alani muayenesi 6zellikle
cocuklarda problematik bir konudur (8). Bizim serimizde gbrme
alani defektleri olgularin %45’inde saptanmistir.

BOS basinci sekonder PTS’li olgularda daha yUksek ortalamada
bulunmustur (istatistiksel olarak anlamli  bulunmasa da).
Tani agisindan dnemli olan BOS acilis basincinin gocuklarda
degerlendirmenin zorluguna dikkat cekilmektedir. Cocuklarda
yas faktorl disinda, lomber ponksiyon sirasindaki postur,
bedensel zorlanma, aglama, sedasyon ve anestezi uygulamalari
BOS acilis basincina etki ederek degerlendirmede zorluk
yaratabilmektedir (1).

Bizim kesitimizde PTS olgularinin %50’sinde altta yatan etiyolojik
nedenler saptanmistir. Hepsi de birer olgu seklinde vendz sinUs
trombozu, retinoik asit kullanimi, D vitamin eksikligi, nérobehcet,
menejit ve Uveit etken olarak saptanmistir. Oguz ve Polat (2),
kendi kesitlerindeki olgularin %57.1’inde vitamin D eksikligi
oldugu vurgusu yapmistir. Per ve ark. (4) toplam 42 PTS'li
olgunun 12’sinde (%28.6) sekonder PTS saptamis olup altta
ikisinde ilac kullanimina bagh PTS gelisimi, ve her biri bir olgu
seklinde A hipervitaminozu, nefritik sendromda kortikoid tedavi
kesilmesi, Gullain Barre sendromu, idrar yolu enfeksiyonu, sints
ven trombozu ve varisella zoster enfeksiyonu sonrasi PTS varligi
bildirmistir.

MRI ve MR-venografi ayirici tanida kullanilan gortntileme
yontemleri olup, bizim kesitimizde olgularin sirasiyla %15 ve
%25’inde patoloji varligr saptanmistir (8). PTS’nin tedavisinde
asetazolamid ilk segilecek ilactir (1,8). Bizim kesitimizde olgularin
%90’ Ina veriimigtir.

Sonu¢ olarak, ¢ocukluk dénemi PTS’nin her (¢ g¢ocuktan
birinin asemptomatik olabildigi gdz éninde bulundurulmall ve
herhangi bir nedenle hastane ortamina basvurdugunda g6z dibi
muayenesi atlanmamalidir.
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