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Hidrosefali: Tani, tedavi ve siniflandirma

Hydrocephalus: Diagnosis, treatment and classification
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Abstract

Hydrocephalus is a condition that can affect patients of all
ages, can setiously affect the patient's life if left untreated,
and can be caused by many different causes. Significant
progress has been made in the diagnosis and treatment of
hydrocephalus in the light of studies and knowledge gained
in the last 100 years. Hydrocephalus is an increase in
intracranial pressute caused by an increased amount of
CSF. Hydrocephalus can be caused by congenital (primary)
or acquired (secondary) causes. Primary hydrocephalus can
also be caused by developmental disorders associated with
birth defects in the central nervous system. Primary
hydrocephalus can occur as a result of neural tube defects,
arachnoid cysts, Dandy-Walker syndrome and Chiari
malformation. As a different classification, it is possible to
make a classification as communicating and non-
communicating hydrocephalus. The most effective
treatment of hydrocephalus currently used is shunting.
Keywords: Hydrocephalus, shunt, ventriculostomy, CSF,
choroid plexus.

GIRIS

Makrosefalik ¢ocuklarin beyinlerinin etrafinda "su"
olduguna dair bilinen ilk rapotlar Hipokrat'tan
gelmektedir, ancak "hidrosefali" terimi ilk defa MO
25 ila MS 50 yillat1 arasinda Celsus'un yazilart ile
ortaya atilmustir!. Baslangicta bu biytleyici sorunun
anatomisi ve fizyolojisi hakkinda ¢ok az sey
bilinmesine ragmen, Galen ve Antyllus gibi
anatomistler ilk ameliyatlart denemis ve beklenen
kott sonuglart almiglardir’. Bu durumun daha da
aydmnlatilmast ise, Willis, Monroe, Magendie ve
Luschka gibi on yedinci ylzyil anatomistlerinin, ve
diger anatomistlerin beyindeki ventrikiler bosluklarin

Oz

Hidrosefali her yastan hastayr etkileyebilen, tedavi
edilmedigi takdirde hastanin yasamini ciddi anlamda
etkileyebilen, bir¢ok farkli nedenden olay1 ortaya ¢ikabilen
bir durumdur. Hidrosefalinin tan1 ve tedavisinde son 100
yil igerisinde yapilan ¢aligmalar ve edinilen bilgiler 15181nda
6nemli ilerlemeler kaydedilmistir. Kafa i¢i basincinin artan
BOS miktar1 ylziinden artmasina hidrosefali denir.
Hidrosefali konjenital (primer) veya edinilmis (sekonder)
nedenletle ortaya cikabilmektedir. Primer hidrosefali,
merkezi sinir sistemindeki dogum kusurlariyla iligkili
gelisimsel bozukluklardan da kaynaklanabilir. Primer
hidrosefali néral tip defektleri, araknoid kistleri, Dandy-
Walker sendromu ve Chiari malformasyonu sonucu
olusabilir. Farkl bir siniflandirma olarak komiinike ve non-
komunike hidrosefali seklinde bir siniflandirma yapmamiz
mimkindir. Hidrosefalinin glinimiizde kullandan en
etkili tedavisi sant (shunt) yontemidir.

Anahtar kelimeler: Hidrosefali, sant, ventrikilostomi,
BOS, koroid pleksus.

ve gegis yollarinin mimarisini ¢6zmeye baglamalari ile
olmustur!.

20. ylzyilin ikinci dekadinda Dr. Walter E. Dandy
(Johns Hopkins’te beyin ve sinir cerrahi), Dr.
Kenneth D. Blackfan’in (pediatrist) yardimiyla
hidrosefalideki obstritksiyon alanlari ile ilgili bir
kopek modeli gelistirdi?. Dandy, 1919 yilinda
hidrosefalinin dogasi ve muhtemel tedavi secenekleri
tzerindeki 10  yilik  calismasinin  sonuglarini
yayinlad?. Bu calismanin 6ncesinde hidrosefalinin
beyin omurilik stvist (BOS) akisinin ttkanmasindan
kaynaklandigina dair stipheler mevcuttu?. Walter
Dandy’nin  fenol silfoftalein  enjeksiyonu ile
olusturdugu képek modeli komiinike ve non-
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komiunike hidrosefali karsilastirmasinit modern olarak
anlamamizi saglads®.

Hidrosefali temelde intrakraniyal beyin omurilik
stvist (BOS) sentezi, emilimi veya dolasimindaki
dengesizlik sonucu ortaya cikar>*. Eriskin bir kisi
giinde yaklastk olarak 500 ml BOS sentezlemektedir
ve ginde 3-4 kez bir sirkadiyan ritmi vardir34°. Bu
BOS’un yaklasik %80’1 koroid pleksuslarda tretilir.
Geri kalan  %20-30 kadari ise interstisyel stvi
(ekstrakoroidal) ve ependima tarafindan yapilir3. Bu
miktar emilerek kan dolasimina gecen BOS miktatina
esittit*. Bu lretim ve emilim mekanizmast hassas
mekanizmalar ile kontrol altina alinir6. Hidrosefali, bu
mekanizmalar ile kontrol edilen normal BOS dolanim
yollarinda bir tikaniklik olmast (obstriiktif veya non-
komunike hidrosefali) veya BOS yapiminda artis,
emiliminde azalma olmast (kominike hidrosefali)
sonucu artmis kafa ici basinct (KIBAS) ile seyreden
bir hastaliktit’”. Normal basinglt hidrosefalide ise
(NPH) beyindeki ventrikiiller fazlastyla genislemistir
fakat KIBAS normal sinirlarda kalmaya devam eder®.
Bu durum c¢ogunlukla BOS emiliminin bozuk
olmasindan kaynakhdir8, Idiyopatik normal basingli
hidrosefali INPH) seklinde veya sekonder nedenlere
bagl olarak ortaya ¢ikabilir?.

Hidrosefali her yastan hastay1 etkileyebilen, tedavi
edilmedigi takdirde hastanin yasamini ciddi anlamda
etkileyebilen, bircok farkli nedenden olayt ortaya
cikabilen bir durumdur'®. Dogumsal (konjenital)
hidrosefalinin gérilme sikliginin  bircok kaynakta
1000 canlt dogumda 1-6 (%0.1-0.6) arasinda degisen
oranlarda oldugu belirtilmistir>*. Diger konjenital
nérolojik hastaliklar ve edinilmis bir¢ok intrakraniyal
patolojiye baglt olarak ortaya ¢ikan hidrosefali sikligi
degisebilmektedir>. Konjenital hidrosefali gelisimsel
bozukluklar sonucu, konjenital akuaduktus stenozu,
miyelomeningosel, posterior fossa timorleri, noral
tip defektleri, araknoid kistler, Dandy Walker

sendromu ve Chiari malformasyonu sonucu
olusabilit>.  Edinilmis  hidrosefalinin  nedenleri
arasinda ise subaraknoid veya intraventrikiler

hemoraji, enfeksiyon, koroid pleksus papillomalari ve
diger beyin timérleri gosterilebilir®.

Hidrosefalinin tant ve tedavisinde son 100 yil
icerisinde yapilan calismalar ve edinilen bilgiler
1s1¢inda 6nemli ilerlemeler kaydedilmigtir®. Modern
gorintileme  teknikleri, BOSnin  bulundugu
bosluklatin ve ventrikiiler sistemin anatomisinin ve
BOS hidrodinamiginin anlagilmasinda ¢ok 6nemli
rolii bulunmaktadir®. Tant konulduktan sonra uygun
tedavi yonteminin  belirlenebilmesi ve tedavi
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yonteminden  kaynaklanan  risklerin  azaltilmasi
amactyla literatiirde cesitli yol gosterici calismalar

mevcutturl.

Bu detlemede amacimiz hidrosefalinin
siniflandirilmasi, etiyolojisi, patofizyolojisi, tanist ve
tedavisi konusunda bu zamana kadar yapilmis ve
ozellikle son doénemlerde  yayinlanmis  olan
calismalarin giincel literatirde taramalarini yaparak
incelemektir.

VENTRIKUL SISTEMI VE BOS
ANATOMISI

Beyin omurilik stvist (BOS), santral sinir sistemi icini
dolduran, renksiz, kokusuz ve berrak bir sitvidir!l.
BOS beyin ventrikilleri, kranial ve spinal subaraknoid
bélgede bulunur. Ortalama bir insanda yaklasik 150
ml bulunmaktadir. Bunun 25 ml’si ventrikillerde ve
125 ml’si subaraknoid bosluklarda bulunmaktadir!2.

BOS dretimi temelde iki yolla olur. Birincisi kanin
koroid pleksuslarda ultrafiltrasyonu sonucudur ve bu
dretim serebrovaskiler yatagin ¢esitli perfiizyon
parametrelerine baghdir!®. Tkincisi ise metabolik
yonden aktif bir strectir!3. Bu stire¢ sodyumun aktif
transportu ve bikarbonat metabolizmast ile yakin
iliskilidir!3. Bu nedenle sodyum transportunu inhibe
eden ilaglar veya karbonik anhidraz enzimini bloke
eden ajanlar BOS tretimini dugtiriir!3.

BOS koroid pleksus tarafindan salgilanir!'?. Ependim
ve koroid pleksus kilcal damarlart BOS tretimi ve
salgisinda etkin rol alir'2. BOS dolasimi arteriyel
basingla koreledir!>'*. Solunum dalgalari, kisinin
durus pozisyonu, nabiz basinct ve fiziksel aktiflik gibi
etkenler BOS dolasimini modiile eder!.

Araknoid villuslar BOS icin drenaj yolagint olusturur.
Venéz yapiyla baglantili olan bu yapilar 24 saatte
yaklastk 600 ml BOS tahliye eder!'?. Bazt deneysel
calismalarda elde edilen veriler; spinal sinir kiliflarinin,
kribriform plakanin ve serebral arter adventisyalarinin
BOS tahliyesine katkida bulundugunu
gostermektedir.

BOS 24 saatte bir yenilenmektedir. Devir hizinin
azalmasi veya tahliye yolaginda aksaklik olmast
beyinde ¢esitli birikimlere yol agmaktadir. Dinamik
bir basing sistemi olan BOS, kafa i¢i basincinin
belirlenmesinde temel faktrdir. Ortalama fizyolojik
kafa ici basinct bir yetiskin icin 10-15 ml’dir. BOS
tahliyesinin aksamast durumunda bu basing artar.
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BOS DOLASIMI VE FiZYOLOJiSi

BOS’un temel gorevi kapali bir kompartman icinde
bulunan beyin ve omurilige bir yasttk gérevi
yapmaktir!>. BOS iceriginin %99’u su olmakla bitlikte
kalan  %/1’lik oranda elektrolitler, proteinler,
nérotransmitterler ve glukoz icerebilmektedir!. Bu
ozelligi neticesinde merkezi sinir sisteminin bazi
metabolik trtinlerden temizlenmesinde ve baz
nérotransmitterlerin  tasinmasinda da rol oynadigi
s6ylenebilir!®.

BOS dolasimi dinamik bir fenomendir ve serebral

homeostazdan ~ sorumludur’>. BOS akisi  salgt
yerlerinden emilim bélgesine dogru ilerlerken
ventrikller kavitelerde tek yonli rostrokaudal,
subaraknoid bosluklarda ¢ok yonli bir akim
gosterir'2. BOS  akimu  pulsatildir  ve koroidal
arterlerdeki  atimlara  denk  gelir'2  Lateral
ventrikillerde sentezlenen BOS buradan
interventrikiler foramen (foramen of Monro)
aracihfryla  dclincti  ventrikille akar'?. Buradan

akuaduktus sylvii (cerebral aqueduct) araciligiyla
dordinct ventrikile gecer!?. Dérdiineii ventrikiilden
foramen Luschka ve foramen Magendie araciligy ile
beyin ve omurilik etrafini ¢epegevre saran bir bosluk
gortinimiinde olan subaraknoid araliga akar!2.

BOS emilimi ise primer olarak araknoid villiler ve
sintsteki villiler (6zellikle superior sagital siniis)
tarafindan yapilir3. Béylece BOS sistemik vendz
dolasima dahil olur. Araknoid villi icerisinde bulunan
Ozellesmis hicreler sintis duvarinin i¢ katmaniyla
devam eden ve stki baglantlar iceren endotel tabakast
ile kaplidir*. Bu sayede BOS basing gradiyenti
yoniinde pasif emilime ugrart. Intrakranial basing
belli bir esik degerin tizerine ¢ikar ise emilim olur ve
bu esigin altinda emilim olmaz* Az miktarda BOS’un
olfaktor sinirler izerindeki araknoid villiler araciligiyla
nazal submukozaya ve oradan da servikal lenf
bezlerine drene olduklari gésterilmistirt. Yine optik
sinitler etrafinda bulunan dura mater lenfatikleri
araciligiyla  da  servikal lenf bezlerine drene
olabilmektedir*. Superior sagital sintis diginda kafa
ciftlerinin etrafinda da araknoid granilasyonlar
bulunmaktadir ve bunlar da BOS’un lenfatik bezlere
drene edilmesini saglar*.

HIDROSEFALI EPIDEMIYOLOJisi

Hidrosefalinin insidans ve prevalansi bolgelere gore
degisiklik gostermektedir ve genel populasyondaki
insidanst kesin olarak bilinmemektedir. Ancak izole
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konjenital hidrosefalinin 1000 canli dogumda 3-4
oraninda gorildigi bildirilirken bagka bir hastaliga
sekonder olarak ortaya ¢tkan hidrosefalinin 1000 canlt
dogumda 1-1,5 oraninda gorildigi bildirilmistir?.
Semptomlarin  belirsiz dogast nedeniyle normal
basinglt hidrosefalinin (NPH) prevalansint belirlemek
zordur, ancak 70-79 yas araligindaki yaklasik her
100.000  kisiden  181’inde  oldugu  tahmin
edilmektedir®. Hidrosefali miyelomeningosel (spina
bifida) hastast bireylerde mortalite ve morbiditenin
major sebeplerinden biridir!”.

Hidrosefali insidansindaki cografi bélgelere bagl
degisiklikler ~ yapilan  calismalar  sonucunda
gosterilmistir. Sahra altt Afrika’da Warf ve ark.
tarafindan  yapilan ¢alismada yillik  insidansin
infantlarda 225.000’in dstiinde yeni hidrosefali vakasi
olarak gorildiginii ve bunlarin ¢ogunun neonatal ve
cocukluk ¢ag1t  MSS (merkezi sinir  sistemi)
enfeksiyonlarindan kaynaklandigim tahmin
etmektedir!’. Bu da yaklastk olarak her 100.000 canlt
dogumda 750 yeni hidrosefali vakasina denk
gelmektedir. Buna karsilik Munch ve ark. Avrupa
kohortunda yaptiklart  calismada  hidrosefalinin
insidansint yakin zamanda her 100.000 canlt dogumda
110 yeni vaka olarak hesaplamistir!®.

Hidrosefalinin = kiresel anlamda topluma olan
yikinin givenilir bir sekilde 6l¢tilmesi konusundaki
belirsizliklerin nedenleri arasinda halen niifus temelli
verilerin seyrek olmast, tanimlama konusunda ortak
bir tanima varilamamis olmasi, yetersiz tani ve
raporlama, kaynak yetersizligi olan ortamlarda
radyografik sinirlamalarin olmast yer almaktadir!®.
Olgiimii zor olmakla birlikte sorunun kapsamini
anlamak, koordineli ve uluslararasi bir halk sagligi
¢abast gosterebilmek icin 6nem arz etmektedir!®. Bu
Ozellikle cocuklarin yiksek risk alttnda oldugu ve
toplumun biytk cogunlugunu olusturdugu disik
gelirli tlkeler icin gecerlidir®.

HIDROSEFALI FIZYOPATOLOJISi

Eriskin bir bireyde ginde yaklagtk 500 ml BOS
tretilmektedir!®. Yine ayni miktardaki BOS, tahliye
mekanizmalar: aracihiftyla tahliye edilmektedir. Bu
mekanizmalarin  dizgiin  calisgmamast  durumunda
merkezi sinir sisteminde bulunan BOS miktart artar.
Bu da MSS basincinin artmasina sebep olur. Kafa ici
basmncinin artan BOS miktar yizinden artmasina
hidrosefali denir.

Hidrosefali temelde ti¢ yolla olusur: (1) BOS dolagim
yollarinda tikaniklik, (2) BOS’nin asir1 dretimi, (3)
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vendz drenajin ve emilimin bozulmasi!® BOS
dolagim  yollari,  ventrikiler  sistemde  veya
subaraknoid aralikta tikanabilirt. Eger ventrikiler
sistemde tikanikltk olursa buna “nonkominike
hidrosefali”, subaraknoid mesafede tikaniklik olursa
buna “komiinike hidrosefali” ad: verilit'?. Asirt BOS
dretimi ise genellikle koroid pleksus papillomlarinda
gortlir. Papillomlar sadece BOS tiretimini arttirarak
degil ayni zamanda BOS dolasim yollarini tikayarak
da hidrosefaliye neden olabilir. Vendéz drenajin
bozulmasi ise araknoid graniilasyonlardaki basincin
artmasina ve dolayistyla emilimin bozulmast yoluyla
hidrosefaliye neden olur®.

Salinim-emilim dengesi ¢ogunlukla bir tikanikliga
bagli olarak bozulmaktadir?!. Tikanikliga sebep olarak
enfeksiyon, timor, kist veya skar dokusu sayilabilir?!.
Tahliye yollarinin  tikanmasi sonucunda ventrikiil
basinct artar ve ventrikill genigler?!. Bu da kafa ici
basincinin artmasina neden olur. Tikaniklik en sik
ventrikiiller arasindaki dar baglantt noktalarinda
olur?l. Ornegin akuaduktus sylvii oldukca dar bir
kanal yapisina sahip oldugu icin kolayca tikanabilir ve
hidrosefalye neden olabilir?!.

Konjenital olarak dérdinct ventrikiil kanallarindan
biri yeterli miktarda gelisemeyebilir veya yanlis agilim
gosterebilit. Bu nedenle BOS akisi bloke olur ve
kontrol edilemez. Hidrosefalinin  bu  turiine
“nonkomunike hidrosefali” denilir®.

Konjenital olarak ventrikiler araliktan subaraknoid
araliga BOS gecisini kontrol eden mekanizma
gelisemeyebilir. Bu durumda subaraknoid araliga
salinan BOS geri emililecegi yilizeye ulasamaz ve
burada birikit. Bu hidrosefali tirtine “komiinike
hidrosefali” denir>.

Hidrosefali beynin baska bir bolgesinde olusan bir
basing  farki nedeniyle de olusabilmektedir.
Cogunlukla ¢ocuklarda gérilen bu durumda en sik
posterior fossaya yetlesen timorlerin  dérdinct
ventrikile uyguladigt basing sonucu kanallar
sikistirdigt ve sekonder olarak hidrosefaliye neden
oldugu goérulmektedir.

ETIYOLOJI VE SINIFLANDIRMA

Hidrosefali konjenital (primer) veya edinilmis
(seckonder) nedenletle ortaya ctkabilmektedir. Primer
hidrosefali, merkezi sinir sistemindeki dogum
kusurlartyla iligkili  gelisimsel bozukluklardan da
kaynaklanabilir. ~Primer hidrosefali néral  tip
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defektleri, araknoid kistleri, Dandy-Walker sendromu
ve Chiari malformasyonu sonucu olusabilir!.

Sekonder  hidrosefalinin = sebepleri
enfeksiyon, hemoraji ve travmatik hasarlanmalar yer
alabilmektedir. Gelismis tlkelerde post-hemorajik
hidrosefali (PHH) pediatrik hastalardaki sekonder
hidrosefalinin en stk nedenlerindendir. PHH ise en
stk intraventrikiler hemorajiden (IVH) kaynaklanir.
IVH’nin gestasyonun 37. Haftasindan erken dogan
prematiirlerin %40’ 101 etkiledigi tahmin
edilmektedir!. Bunun beynin gelismekte olan
germinal matriksi boyunca uzanan kugiik, hassas
damarlarin yirtlmaya egilimli olmalarindan kaynakls
oldugu disiunilmektedir. Ayrica gelismekte olan
ilkelerde menenjit gibi merkezi sinir sisteminin
enfeksiyonlar1 ependimal katmanin ve subventrikiiler
bélge hiicrelerinin enflamasyonuna, meninkslerdeki
BOS drenaj yollarinin skarlasmasina ve BOS akisinda
obstriksiyona  neden  olarak  post-enfeksiy6z
hidrosefali ~ (PIH) ile  sonuglanit!.  Kafa
yaralanmalarinda BOS yapiminda, akisinda ya da
drenajinda yer alan néronlar, glial hicreler ve kan
damarlari hasar gorebilitler!. Travmatik beyin hasar
mevcut veya eski asker ve ordu gorevlilerinde sik
gortlir ve yetiskinlerdeki post-travmatik hidrosefali
saysint arttiran bir durumdur!.

arasinda

BOS'un normal akist lateral ventrikiillerden foramen
Monroe araciligiyla Uclnci  ventrikiile, serebral
akuaduktus yoluyla dérdiincti ventrikiile ve Luschka
ve Magendie foramenleri araciliftyla subaraknoid
bosluga iletler'?. Farkhi bir siuflandirma olarak
komiunike ve non-komiinike hidrosefali seklinde bir
stuflandirma  yapmamiz mimkindir?. Komunike
hidrosefalide BOS akisinda bir tikanikhk veya
problem yoktur>. BOS’un normal drenaj yollarindan
emilememesi veya asirt Uretimi nedeniyle BOS
birikmesi sonucu olusur>. Non-komiinike
hidrosefalide ise normal BOS akisinda bir tikaniklik
s6z konusudutr®. Bu siniflandirmalarin yaninda BOS
Uretiminin artmast veya drenajinin  azalmast ve
ventrikillerde genisleme olmasiyla meydana gelen
normal basingl hidrosefali (NPH) de g6riilebilir®. Bu
hidrosefali tiirii pediatrik hastalardan ¢ok ileri yastaki
hastalarda gorilmektedir. Diger siniflandirmalarin
yant sira "kominike" ve "non-komunike" gibi
goriiniiste basit tant kriterlerine ragmen, gercek su ki
hidrosefali hastalari arasinda klinik heterojenlik yiiki
devam etmektedit!. Hidrosefaliyi ayri kategoriler
halinde tanimlama ve siiflandirma  girisimleri,
"konjenital" veya "edinsel" gibi poptiler kategoriler
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dikkate alindiginda kayda deger bir Srtiisme oldugu
icin genellikle karigiklikla sonuglanmugtir!.

Non-komiinike hidrosefali

Non-komiinike hidrosefali genellikle obstritktif
hidrosefali olarak da bilinit. Normal BOS akisindaki
yollardan birinde bir tikaniklik meydana geldiginde
ortaya ctkar®. Foramen Monroe’ya komsgu olan

bolgelerde  gelisen ¢esitli  lezyonlar  obstriiktif
hidrosefaliye neden olabilir*. Bunlar araknoid,
kolloid, dermoid, epidermoid kistler, timorler
(ependimomlar, subependimomlar, santral

nérositomlar ya da glial timorler) gibi intra- ve
periventrikiiler kistleri icerir®. Bu lezyonlar siklikla
unilateral ventrikiilomegaliye neden olabilir*. Ayrica,
orta hat kaymast olusturan tek tarafli kitle lezyonlari,
sonunda foramen Monroe'yu kontralateral tikayarak
ipsilateral ventrikiile bastya neden oldugu gibi
kontralateral ~ventrikiller dilatasyona da neden
olabilir*. Bu bélgedeki hidrosefaliye neden olan en
yaygin patoloji, genellikle ti¢tincii ventrikiliin anterior
kisminda yer alan, yavas biyliyen, benign kistik
lezyonlar olan kolloid kisttit. Akuaduktus, tictinct ve
dordinct  ventrikil arasinda  uzanan dar bir
kanaldir’?. Bu kanalda enfeksiyon, timér veya
kanama nedeniyle tikaniklik gelisebilit!. Tikaniklik
sonucu stvi daha tst kistmlarda birikerek hidrosefaliye
neden olabilir!. Akuaduktal stenoz hem yetiskinlerde
hem de ¢ocuklarda obstriiktif hidrosefalinin en yaygin
sebeplerinden biridir ve konjenital ve edinilmis
bicimlerde olabilmektedir®. En sik akuaduktal stenoz
ile sonuclanan edinilmis lezyonlar pineal bolge
timotleri (pineal bez timétleri, tektum-tegmentum
gliomlari, tentorial meninjiyomlar, metastazlar),
serebral vaskller malformasyonlar (6rnegin Galen
ven anevrizmast), komsu intrakranial hemorajiler ve
enfeksiyonlardir (menenjit/ventrikulitler)®.

Konjenital nedenler akuaduktal aglar veya diyaframlar
olabilir. Akudauktal ag konjenital veya inflamasyon
kaynakli olabilen bitr membran olusumudur®.
Dérdinctt ventrikilin -~ foramen  Luschka
Magendie ve akuduktus gibi biitiin BOS yolaklarinin
ttkanmast dérdiinct ventrikiilin genislemesine neden
olur®. Ancak ag benzeri membranlarla foramen
Luschka ve Magendie’nin primer obstriiksiyonu,
non-komiinike hidrosefalinin nadir gorilen bir

sebebidit>.

ve

Komiinike hidrosefali

Komiinike hidrosefalide normal BOS dolagiminda bir
tikaniklik olmadigl, BOS’un agir1 tretimi veya BOS
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emiliminin yetersiz olmast sonucunda hidrosefaliye
yol actigt kabul gbrmekteydi. Ginimizde ise
komiinike hidrosefalinin obstritksiyon ile veya
obstriksiyonsuz  sekillerde  ortaya  cikabilecegi
bilinmektedir’. Ornegin tiiberkilloz menenjitinde
bazal sisterna cksiidalari, araknoid granilasyonlari
doldurup normal BOS dolasimini tikayabilit”. Bu
durumda obstriksiyonlu  komunike hidrosefali
seklinde siniflandirmak eski smniflandirmaya kiyasla
daha uygun olmaktadir’. Obstritksiyonsuz komunike
hidrosefali, artmis BOS tretimi (6rnegin koroid
pleksus papillomu) ve normal basingl hidrosefaliyi
(NPH) icermektedir’.

BOS agsir1 tretimi komtinike hidrosefalinin en ¢ok
bilinen sebepleri arasindadit’”. Koroid pleksus
timotleri (papilloma ve karsinoma), koroidin diffiiz
vill6z hiperplazisi ve koroid pleksus hipertrofisi buna
neden olabilit”. Menenjit gibi kranial enfeksiyonlar da
BOS  asi1 dretimi  ve  hidrosefali  ile
sonugclanabilmektedir®. Literatiirde bazi idiopatik
BOS asir1 tretimi olan vakalar da bilditilmistit’. BOS
asir1  dretiminden genellikle koroid pleksustaki
patolojiler sorumludut’.

Normal basingli hidrosefali (NPH)

Normal basinglt hidrosefali (NPH) terimi ik kez
Hakim, Adams ve ark. tarafindan 1965 yilinda
kullandmis ve tanmmlanmustir®. Klinik triad: yirime
bozuklugu, iletleyici demans ve idrar inkontinansi
olan bir ileri yas hastaligidir®>. NPH prevalansimin 70-
79 yas araliginda 100.000 insanin 181,7’sinde
goruldigi dustnilmektedit’. Vakalarin %50 sinde
menenjit, subaraknoid hemoraji ya da kranial travma
gibi bilinen bir nedene sekonder ortaya c¢iktigl, %50
sinde ise idiopatik (iNPH) olarak ortaya ¢tkmaktadir>.
Genellikle hayatin yedinci dekatinda gérilmektedir®.
Her iki durumda da kadin ve erkekler esit
etkilenmektedir®.

Araknoid graniilasyonlara kadar olan BOS dolasim
yollarinda hidrosefaliye neden olabilecek bir engel
bulunmadigindan komiuinikan hidrosefali
gorinimiindedir’.  NPH’de BOS  emiliminin
bozulmasi ile ventrikillerde genisleme ve normal
BOS basinct gorilmektedir™. Kronik hipertansiyon
ve beyaz cevher hastaligi (yaslanan beyinde dogal
olarak  ortaya  ctkabilir)  ventrikil  duvarinin
kompliyansint arttiran periventrikiler iskemiye ve
kademeli olarak ventrikiil genislemesine neden

olabilit5. Ventrikiillerdeki genislemeye
(ventrikiilomegali) Evans Indeksi ile bakilir. Evans
Indeksi>0.3  olmast  bize  ventrikilomegaliyi
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distindirir ve NPH  tamusina  yaklastirieS.
Ventrikilomegali dislandigt NPH
semptomlari non-spesifik hale gelmektedit®. Sonucta
cesitli nedenlerle olusan demans 70 yas tistl bireylerin
%35’inde, triner inkontinans 60 yas Ustindeki
kadinlarin %40’ 1nda ve erkeklerin %20 sinde, yurime
bozuklugu 75 yas dusti bireylerin %20 sinde
gortilmektedir®. Dolayisiyla Alzheimer hastalig, atipik
Parkinsonizm, Lewy cisimcikli demans, progresif
supraniikleer palsy ve vaskiiler demansi ayirici tanida
distinmek gerekmektedir®.

zaman

Diger nedenler

Santral sinir sistemi malformasyonlari hidrosefalinin
diger sik rastlanan nedenlerindendir!#. Santral sinir
sisteminin etrafini saran kafatasi, omutlar, kaslar,
baglar ve bunun gibi bircok destek dokusunda var
olabilecek bozuk alanlar omuriligin bu bélgede
korunmasiz kalmasina yol acabilir. Bozuk bélgede
omurilik etrafint saran zar yapilart bir kese halinde
disartya dogru uzanim gosterebilir ve kimi zaman
omurilik de bu kese icerisinde yer alabilir. Bu
durumlarin timine noral tip defekti denmektedir??.
Siklikla noéral tip defektlerinin eglik ettigi Chiari
malformasyonunda beyin sapt ve serebellum spinal
kanalin  servikal = kismma  dogru  herniasyon
yapmaktadirt. Bu BOSun posterior fossadaki akimini
bozarak hidrosefaliye neden olur*.

Miyelomeningosel vakalarinin ¢ogunda hidrosefali de
bu hastaliga eslik etmektedir. Etiyolojisinde dérdiinci
ventrikil obstritksiyonu, Chiari tip II malformasyonu
veya eslik eden akuaduktal stenoz yer alabilir*.
Miyelomeningoselde bazen omurilik néral tiip defekti
olusan bolgede disaridan gorilebilir ve genellikle
BOS buradan disariya sizabilir?®. Merkezi  sinir
sistemine 6nemli 6l¢iide hasar verebilir ve genellikle
Chiari tip II malformasyonu ve hidrosefaliyle birlikte
meydana gelir*.

Dandy-Walker malformasyonu da etiyolojide dikkate
alinmast  gereken bir durumdur. Dérdinct
ventrikilde posterior fossa kisti ve serebellar vermisin
tam veya parsiyel agenezisi gorilmektedir*. Foramen
Luschka ve Magendie’lerin atrezisine baglt hastalarin
%70-90’tnda hidrosefali gelismektedir*.

Rubella, CMV, toksoplazma, sifiliz gibi intrauterin
enfeksiyonlar  hidrosefaliye neden  olabilitler.
Buradaki mekanizma ventrikiiler sistemin ependimal
tabakasinin ve subaraknoid bosluktaki meninkslerin
inflamasyonudur. Bu, BOS’un emilim bozukluguna
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ve/veya akuadukt veya bazal sisternler dizeyinde
BOS akiminin obstritksiyonuna yol acabilir*.

KLINIiK BULGU VE BELIRTILER

Hidrosefalideki belirti ve bulgular, KIBAS ve
ventrikillerdeki genislemeden kaynaklanmaktadir.
Belirtiler genellikle bas agrisi, bulanti, kusma gibi non
spesifik ve etiyolojiden bagimsizdir*?*. Yenidoganda
ve sit cocugunda en belirgin gosterge ise kafa
cevresindeki anormal biytimedir?*. Yenidoganda ve
cocuklarda kranial sitirlerin halen actk olmast ve
kranial kemiklerin esnek yapist sayesinde intrakranial
basing artist gelismeden bas cevresinde biyiime
gortlebilir?®. Buna baglt olarak makrosefali ve bas
cevresinde artig gorulir. Bas ¢evresi artisinin ilerleyen
evrelerinde fontaneller belirginleserek bombe yapmis
bir gérinim alir, kafatast ince ve patlak bir yapi
kazanir ve ylzeyinde yer alan damarlar belirginlesir?*.
Bunlara ek olarak bebekte siirekli bir huzursuzluk
hali, uykuya egilim ve gbzlerde batan giines manzarast
gorinimi varsa hidrosefali akla gelmelidir!>?4.

Ug yas ve iizeri ¢ocuklarda ise hidrosefali, fontanel
kapandiktan sonra gelistiyse, bas ¢evresinde biyime
yavaslayacagindan bas agrilart ve KIBAS stk belirtiler
arasindadir?t, KIBAS’a baglt olarak mide bulantist ve
kusma da daha stk gorillmektedir. Kranial sttitlerin
kapanmasi ile hastanin kliniginin gidisatt kotileserek
suuru  kapanabilmekte  herniasyona  dogru
gidebilmektedir!524, Kronik hidrosefalide KIBASa
bagl denge kurma, konusma, yuriime gibi mental ve
motor disfonksiyonlar ortaya ¢tkabilir'>.  Ayni
zamanda 3 yas tizerinde de altinct veya t¢tincti kranial
sinirlerin bast altinda kalmasina bagl olarak papil
6demi, bulantk gérme, gbzlerde kaymaya baglt batan
giines manzarast ortaya cikabilir*2. Ugiincii ve altinci
sinirlerin bast altinda kalmast ekstraokiler kaslarda
pateziye neden olarak diplopi yapabilir*.

Eriskinlerde gorilen NPH ise apraksi (yirime
bozuklugu), demans ve idrar inkontinansini igeren
karakteristik semptom triadi vardi®. Yirdyts
bozuklugu en erken ortaya ctkan bulgudur. Hastalar
Ozellikle denge kurmada ve merdiven inip ¢itkmada
zotlanabilmektedir®. NPH’deki néronal dejenerasyon
muhtemelen genislemis ventrikiller, bozulmus kan-
beyin bariyeri ve B-amiloid ve tau-proteini gibi
norotoksinlerin birikmesine yol acan azalmis BOS
klirensinden  kaynaklanmaktadir®. Bu  n6ronal
dejenerasyon  ilerleyen  zamanda  Alzheimer
hastaligina dogru gidebilmektedir®.
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HIDROSEFALI TANISI

Hidrosefali tanist  konulurken beynin  ¢esitli
gorintileme tekniklerinden yararlanilabilir.  Yeni
doganda ultrasonografi (USG), tasinabilir olmasi ve
iyonize radyasyon icermemesi nedeniyle ilk
degerlendirmelerde tercih edilen bir tetkiktir*. Kisa
zamanda uygulanabilmesi, basit ve ucuz bir teknik
olmast nedeniyle de tercih edilmektedir. Heniiz
gelisimini yeni tamamlamakta olan kafa kemikleri
nedeniyle var olan fontanellerden rahatlikla gecebilen
ses dalgalart  ventrikillerin = gbriintiilenmesinde,
dolayistyla hidrosefalinin dogum 6ncesi, yenidogan,
sitcocugu donemlerinde teshis edilmesinde ve
takipte olduke¢a etkin bir yontemdir'#?*. Daha ileri
yaslarda fontanellerin ve agikliklarin kapanmast ve
kafa kemiklerinin de sertlesmeleri nedeniyle nedeniyle
USG’nin etkinligi azalmaktadir*.

Daha ileti yaslardaki hastalarda hidrosefali siiphesinin
teyit edilmesi amactyla bilgisayarli tomografi (BT)
veya manyetik rezonans gorintileme (MRI)
kullanidmaktadir*. BT beyin dokusuna X isinlart
gonderilerek bilgisayar ortaminda degerlendirilmesine
dayanan hizli ve givenilit bir tetkiktir. Fakat
dezavantaji hastanin radyasyona maruz kalmasidir.
Bu agidan MRI’da radyo dalgalari ve manyetik alan
kullanilarak viicut alanlarinin taranmasi ve X 1sint
kullanidmiyor olmast daha avantajlidir*>. Ay
zamanda MRI’da BOS akimini, anatomisini ve
dolastigr sisternleri gorintilemede daha dstin bir
tekniktir®>,

Herhangi bir hidrosefali ¢esidinde goriilebilen tipik
radyolojik 6zellikler sunlardir>:

1. On ve arka ventrikiiler boynuzlarin balonlagmast
ile subaraknoid bosluga oranla ventrikillerin
genislemis olmast (Evans indeksi >0.3)

Temporal ventrikiiler boynuzlarin dilatasyonu
Uclincii ventrikiil girintilerinin dilatasyonu

Mamillopontin mesafenin azalmast

AN

Korpus kallozumun yukart dogru egilmesi ve
incelmesi

6. Periventrikiler ak maddede MRI’da hiperintens
(CT°de hipodens) alanlarin goriillmesi akut
hidrosefaliye isatet eden 6zelliklerdir.

HIDROSEFALI TEDAVISi

Hidrosefalinin  glinimiizde kullandan en  etkili
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tedavisi sant (shunt) yontemidir!?>. Sant sistemi yeni,
yapay bir kanali ifade eder?®. Santin bir ucu
ventriklllerden BOS drene edebilecek  sekilde
yetlestirilitken diger ucu ise hastalarin buyik bir
kisminda karin bosluguna acilacak sekilde, karin
boslugunda emilim problemi olan bir kistm hastalarda
ise kalp, mesane, safra kesesi, tireter gibi organlara da
yetlestirilebilmektedit'>?>. Hidrosefalinin diger bir
cerrahi tedavi sekli ise dikkatli olarak secilmis bir
kistim komunike hidrosefali hastalarinda sant cihaz
yerlestirilmesine gerek kalmadan endoskopik 3.
Ventrikilostomi (ETV) diye isimlendirilen tedavi
teknigi ile G¢linct ventrikilin tabanini subaraknoid
bosluga agizlastirmak suretiyle BOS doéngisiiniin

fizyolojik ~ bir sekilde strdirilmesi saglanarak
hidrosefali tedavisi gerceklestirilmektedir! 2.
Endoskopik  ventrikilostomi  yontemi  gelisen

gorintileme tekniklerinin  yardimiyla son yillarda
efektif bir tedavi yontemi olarak kullanilmaya
baglamigtir!-25,

Sant (shunt) yontemi

Sant sistemi temelde ii¢ parcadan olugur. Bunlar
ventrikil kateteri, valf sistemi ve distal kateterdit!®.
Bunlara ayrica agma-kapama cihazi, anti-sifon sistemi
ve rezervuar da eklenebilmektedir!®. Ventrikiiler
kateter genellikle silikondan imal edilmistir ve baryum
kapli oldugu icin radyoopaktir!>.

Hidrosefali olgularinin ¢ogunlugunda V-P sant tercih
edilirken, ikinci siklikla V-A  sant  sistemi
kullanilmaktadir!1>. Hidrosefali hastalarinin V-P sant
tedavisi ameliyathane kogullarinda ve genel anestezi
altinda uygulanir'®.  Ameliyattan 6nce proflaktik
antibiyotik yapilir!?. Islemin yapilacagi cerrahi saha
steril olarak hazirlanir!®. Steril 6rtiler yetlestirilir ve
kesiler yapilir!®. Sant kateteri cilt altindan, cilt altt yag
dokusu icerisinden ilerletilir!®. Kafatasina acilacak
kiictik bir delik sonrasinda a¢iga ¢ikan beyinin zarlar
da kesiyle acildiktan sonra kataterin ventrikiiler ucu
ventrikillere dogru ilerletilir!®.

Peritoneal ug karina uygulanan kesinin ardindan karin
bosluguna serbest olarak birakiir. Artk BOS
peritondan emilerek kana gecebilecektir!®. Kesi
bélgelerinin kapatilmasint takiben sterilite icin yara
pansuman edilir’®.

Hastalarin takibi beyin ve sinir cerrahlari, yardimet
saglik ekibi tarafindan yogun bakim kogullarinda
yapilmaktadir’”.  Santin  verimli  ¢alismamasi
neticesinde gelisebilecek kafa i¢i basing artisini
gosteren bulgulara karsi oldukga dikkatli olunmasi
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gerekmektedirt. Stit ¢ocuklari ve yeni doganda takip
biling diizeyi, uykuya egilimin olup olmamasi, kusma
ve fontaneldeki gerginligin kontroli ile yapilir?%.

Sant uygulamas:  ardindan

komplikasyonlar

gelisebilecek

Sant ile ilgili karsilasilabilecek en 6nemli durumlardan
biri santin gdorevini yerine getirmemesidirt. Sant
fonksiyon bozuklugunun semptomlari yenidogan
déneminde, cocukluk ve eriskinlerden farkliliklar
gosterir?. Yenidogan déneminde gérilen belirgin
semptomlar fontanellerdeki siskinlik, kafa derisi
icerisinde seyreden toplar damarlarda belirginlesme,
bas cevresinde hizl artisin devam etmesidir. Stk stk
kusma, streklilik gosteren huzursuzluk hali ya da
uyku halinin  olmasi, yeme aliskanliklarindaki
degisiklikler (gida aliniminin azalmast, vb.) gbzlenir?.,
Eger hastada kafatas: biylimesi durmusgsa, yani kafa
kemikleri arasindaki agikliklar kapanmissa 6ne ¢ikan
semptomlar, fiskirir tarzda kusma, bas agrisi,
huzursuzluk halidir!>. Sant takilmis btyiik cocuklarda
ve eriskinlerde uyku halinin artmasi ve bas agrisinin
ortaya c¢ikmast bir an o6nce midahale etmek
gerekliligini gosterir. Eger miidahalede gecikilirse
hasta gittikce kotilesir ve tablo komaya kadar
ilerleyebilir's. Ve hatta miidahale edilmezse bu durum
hastanin hayatin1 kaybetmesine neden olabilir!>. Sant
takilan  tim  hastalarda  gorilebilecek  diger
komplikasyonlar, sant enfeksiyonu ve buna bagl sant
hattinda sislik ve kizariklik, yine enfeksiyona bagli ates
yukselmesi, sant kateterlerinde titkanma, sant
pompasinin uyumlu ¢alismamasi, karin bolgesinde
BOS emiliminin yetersiz olmasina bagli karinda sislik
olmast gibi durumlardir®. Sant komplikasyonlar
erken teshis edilip hizla miidahale edilirse bagarilt bir
sekilde tedavi edilebilir*.

Endoskopik girisim

Endoskopik girisim, hidrosefali tedavisinde yeni bir
yontemdir. Bu cerrahi teknikte BOS’nin tgiinct
ventrikil tabaninda olusturulacak bir yol ile omurilik

icerisinde  dolasan BOS ile iliskilendirilerek
dolagimini, dolayistyla da  emilimini  saglamak
amagclanmaktadir!’.

Endoskopik girisim tekniginin obstriiktif hidrosefali
olarak adlandirilan, dolasimin bir noktada tikaniklik
nedeniyle engellenmesiyle gelismis olan hidrosefalide
uygulanmast uygundur?. Oysaki bu yéntemin non
obstriktif hidrosefali olarak tanimlanan, titkanikliga
bagli olmayip diger sebeplerden dolayr gelismis
hidrosefalide uygulanmas tartismalidir®. Endoskopik
girisimin ~ basartyla  uygulanabilmesi  ventrikiil
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genisliginin tahmini beyin dokusu genisligine kadar
ulasmis olmasina baghdir?®. Bir¢ok ndrosiriirjiyen
endoskopik girisimi 2 yas altindaki ¢ocuklar icin ilk
secilecek tedavi yontemi olarak gérmez, cinkd bu yas
grubunda tedavi sonrast komplikasyon gelisme riski
diger yas gruplarindakilerden daha yiksektir?®.

Endoskopik girisim uygulamasint takiben erken
donemde  gelisen  istenmeyen  etkiler, sant
uygulamasindan sonra erken doénemde gelisen
istenmeyen etkilerden fazladir?. Ancak basariyla
uygulanmis bir endoskopik girisim hidrosefalideki
sant gereksinimini azaltir ve béylece santa baglt
gelisebilecek komplikasyonlarin da 6niine gecilmis
olur?®. Obstriktif tip hidrosefalide 6zellikle gocuk
ileri yasta ise endoskopik girisim uygulamas: sant
uygulamasina en iyi alternatif hatta bir¢ok hasta icin
en iyi ilk yontemdir*?>. Hastaya endoskopik girisimin
mi yoksa santin mi daha fazla yarar saglayacagini
belitleyebilmek  icin ~ her  hasta ayn  ayn
degerlendirilmelidir?®.

SONUC

Hidrosefali multifaktoriyel olarak ortaya cikabilen,
etiyolojideki ~ sebebe  gére farkli  klinik  seyir
gosterebilen bir hastaliktir. Hidrosefalinin pediatrik
ve yetiskinlerde sik gorilen tipleri de degisiklik
gostermektedir. Hastanin ve hastaligin nitelikleri g6z
o6ntinde  bulundurularak ~ bir  tedavi  siireci
planlanmalidir. Tedavide en stk gérilen uygulama,
sant uygulamasidir. Fakat sant uygulamasindaki
ortaya  ctkabilecek  komplikasyonlarin  varligs
nedeniyle dikkatli olunmalidir. Ayrica son zamanlarda
gelistirilen Gc¢lincti  ventrikilostomi tedavisi  de
kullanilabilmektedir.

Hidrosefalinin tek bir siniflandirmaya tabii tutulmast
mimkiin degildir. Literatirde bu hastalikla ilgili cesitli
siniflandirmalar  birbirlerine entegre bir sekilde
kullanilmaktadir. Bu konudaki c¢alismalar ileride
hidrosefaliye medikal ve non invaziv tedaviler
gelistirilebilmesi agisindan kiymetlidir..

Yazar Katkilari: Calisma konsepti/Tasarimi: MT, SE, DMY; Veri
toplama:-; Veri analizi ve yorumlama: MT, SE, DMY; Yazi taslag: MT,
SE, DMY; Icerigin elestirel incelenmesi: MT, SE, DMY; Son onay ve
sorumluluk: MT, SE, DMY; Teknik ve malzeme destegi: -; Stipervizyon:
DMY; Fon saglama (mevcut ise): yok.

Etik onay: Calisma bir detleme ¢alismast oldugu icin etik onaya ihtiya¢
yoktur.

Hakem Degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Cikar Catigmast: Yazatlar ¢ikar ¢atismast beyan etmemislerdir.
Finansal Destek: Yazatlar finansal destek beyan etmemislerdir.
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