Ist T1ip Fak Derg 2007;70:74-77
J Ist Faculty Med 2007;70:74-77
www.itfdergisi.com

OLGU SUNUMLARI / CASE REPORTS

SPONTAN INTRAKRANIYAL HIPOTANSIYON
SPONTANEOUS INTRACRANIAL HYPOTENSION

Giilay KENANGIL, Hulki FORTA, Dilek NECIOGLU, Burcu ISMIHANOGLU,
Miinevver CELIK*

OZET

Spontan intrakraniyal hipotansiyon (SIH) herhangi bir ciddi travma veya lomber ponksiyon yapilma 6ykiisii olma-
yan vakalarda, ortostatik basagrisi ve diisiik Beyin Omurilik Sivis1 (BOS) basinci ile karakterize, nadir goriilen bir
tablodur. Tam postural bagagrismnin taninmasi ve tipik olarak MRG' de pakimeningial yaygin kontrast tutulumu,
subdural siv1 birikimleri ve beynin asagiya dogru yer degistirmesi bulgularinin izlenmesi ile konur. Vakalarm co-
gunda STH nedeni BOS kagislaridir. BOS kacisinin tam olarak nedeni bilinmemektedir. Ancak 2 faktor sorumlu tu-
tulur. Birincisi kiiciik travmalar, ikincisi ise dural kesenin bolgesel giicsiizliigiidiir. Tedavide yatak istirahati ¢ok
onemlidir. Yanitsiz vakalarda epidural kan yamalar ya da nadiren cerrahi kullanilmaktadir.

Anahtar kelimeler: ortostatik basagrisi, intrakraniyal hipotansiyon

ABSTRACT

Spontaneous intracranial hypotension (SIH) is a rare syndrome characterized by an orthostatic headache with a ce-
rebrospinal fluid (CSF) pressure of less than 40 mm Hg in patients without any history of severe trauma or lum-
bar puncture. Diagnosis is made by the definition of postural headache and with the typical cranial MRI signs like;
pachymenengial diffuse gadolinium enhancement, subdural fluid collections and downward descent of the brain.
SIH results from CSF leak in most cases. The exact cause of spontaneous CSF leak often remains unclear. Howe-
ver 2 factors are typically considered: 1-trivial traumas, 2- weakness of the dural sac. Bed rest is important for the
treatment. Epidural blood patchs and rarely surgical repair are used for intractable cases.
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GIRIS

Spontan intrakraniyal hipotansiyon (SiH) ortostatik basagrist
ile karakterize, nadir goriilen bir klinik sendromdur ve klinik
olarak tablo lomber ponksiyon sonrasi olugan basagrisina ben-
zemektedir(3,4). Etyolojisinde major bir travma olmaksizin,
kalcanin iizerine diisme, ani gerilme, oksiiriik, horlama, ya da
orgazm gibi mindr travmalar rol alabilir. Hipertonik solusyon
infiizyonu, ciddi dehidratasyon, hiperpne, meningoensefalit,
tiremi, ciddi sistemik enfeksiyon da Beyin Omurilik Sivist
(BOS) hipotansiyonuna yolacabilir. Normalde BOS basinct
50-200 mm Hg’ dir ve bu basing lomber dural kesede, sisterna
magnada ve ventrikiillerde benzerdir. BOS basinci1 40 mm Hg’
nin altina diistiigiinde ise intrakraniyal hipotansiyondan soze-
dilir. Bu hastalar genellikle noroloji polikliniklerine basagrisi
ile bagvururlar ve tam giicliikleri nedeni ile yanhs tanilar alip
gereksiz tetkik ve tedavilere maruz kalirlar (29). Bu nedenle
SIH’u tanimak hastalarin yonlendirilmesi ve tedavisi agisindan
oldukg¢a 6nemlidir. Bu vakalarin sunulug amaci nadir goriilen
bu sendromu 2 vaka nedeniyle yeniden gézden gecirmektir.

OLGULAR

Olgu 1: 32 yaginda bayan hastanin, ev tagima sonrasi bagla-
yan, ayaga kalktiginda siddetlenen, yatinca hafifleyen ortosta-
tik karakterli basagrisi ile bir hastaneye bagvurdugu, burada
bu agrinin hayatindaki en siddetli basagrisi oldugunu ifade et-
mesinin ardindan kendisine kraniyal Bilgisayarli tomografi
(BT) ve Lomber Ponksiyon (LP) yapildig1 6grenildi. LP sira-
sinda BOS basinct olciilmeyen hastanin analjezik tedavi ile
evine yollandi81, evde agrist ge¢gmeyen hatta daha da artan
hastanin 2 giin ayaga kalkamadig1, 2 giin sonunda kalktigin-
da da bagagrisinin daha da siddetlenmesi tizerine bu kez bas-
ka bir hastaneye bagvurdugu 6grenildi. Burada 2. kez LP ya-
pilan hastanin BOS basincimin yine 6l¢iilmedigi, ve analjezik
ardindan hastanin yine evine gonderildigi ifade edildi. Sika-
yetinin devam etmesi iizerine hasta klinigimize yatirildi.
Ozgecmisinde 10 yil 6nce konmus olan Ehler Danlos Sendro-
mu tanist olan hastanin soy-ge¢misinde anne ve anneannede
guatr oldugu 6grenildi. Hastanin diizensiz olarak Sibelium
cap, Laroxyl drj. kullandig1 ifade edildi. Giinde 1 paket sigara
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Resim 1. Vaka 1 in
T2 agirlikh aksiyal
kesitlerinde bilateral
subdural koleksiyon
goriilmektedir.

Resim 3. Vaka 2’ de
Flair agirhkh koranal
kesitte bilateral
subdural koleksiyon
izlenmektedir.

Resim 2. Vaka 1’de
T2 agirhikh koronal
kesitte pakimeningial
tutulum
goriilmektedir.

Resim 4. Vaka 2 ’de
T1 agirhkh
kontrasth koronal
kesitte pakimeningial
kontrast tutulumu
gozlenmektedir.

icen hastanin sistem muaye-nelerinde kollar ve ellerde eklem
laksitesi tesbit edildi. Norolojik muayenesi normal olarak de-
gerlendirildi.

Kraniyal manyetik resonans goriintiileme (MRG)’de tiim se-
kanslarda BOS ‘a gore hiperintens goriinen , infratentoryel
bolgede tentoryum serebelli inferior komsulugu boyunca ve
supratentoryel bolgede ise solda daha belirgin olmak iizere
frontotemporal loblar komsulugu boyunca dural tabakalarmn
kalinlasmis oldugu bilateral subdural effiizyon alanlar1 sap-
tand1. (Resim 1,2 ). 1ki hafta gectikten sonra basing 6lgmek
icin lateral dekubit pozisyonunda yapilan LP de, agilis P: 110
mm su, kapanig P: 90 mm su, Hiicre: 150 eritrosit / mm3 (trav-
matik), BOS glukozu: 39 mg/dL, kan glukozu: 84 mg/dL,
BOS protein: 97 mg/dL, pandy: (+) bulundu. Servikal
MRG‘de C 5-6 ve C 4-5 intervertebral disklerde herniasyon
bulgulari saptandi. Tedavide yatak istirahati ile hasta 3 hafta-
nin sonunda tam olarak diizeldi.

Olgu 2: 24 yagsinda bayan hastanin servisimize yatmadan 5
ay once giines carpmasinin ardindan siddetli basagrisinin
basladig1 6grenildi. Agrisinin yatinca hafifledigi, ayaga kalk-
makla arttig1 ifade edildi. Agriya bulanti, kusma ve kulak ¢in-
lamasi da eslik ediyordu. Ozgecmisinde astim bronsit ve ato-
pik dermatit olan hastanin soygecmisinde bir 6zellik yoktu.
Kullandig1 diizenli bir ila¢ olmayan hastanin, sistem muaye-
neleri ve norolojik muayenesi dogaldi. Kontrastli ve kontrast-
siz MRG de tiim sekanslarda BOS’a gore hiperintens
olan, supratentoryel ve infratentoryel alanda simetrik, bilate-
ral diffiiz pakimeningial kontrast tutulumu ve bilateral sub-

dural koleksiyon tesbit edildi. (Resim 3,4). Bakilan serum
ANA: Hafif (+) benekli, Lupus antikoagulant: (-), AntiDs
DNA(-), p ANCA cok hafif (+) , c ANCA (-) bulundu.Kont-
rasth servikal, dorsal, lomber MRG incelemelerinde: C4-5-6
seviyelerinde posterior kisimda subdural kalinlasma diginda
normal degerlendirildi. Hastaya yapilan Radyonikliid Sister-
nografi de normal bulundu. Tedavide 3 hafta yatak istirahati
ile tam diizelme saglandi. Hastamn takibinde 2.yilda yapilan
kontrol kraniyal MRG ‘de bulgularm tamamen kayboldugu
goriildii.

TARTISMA

Tipik postural basagrisi ve MRG bulgular ile karakterize 2
spontan intrakraniyal hipotansiyon vakasi sunuldu. Ortostatik
basagris tarifleyen kisilerde BOS basincimin  yatar vaziyette
40 mm H2O dan diisiik olmas1 ve daha oncesine ait bir dura
yirtig1 hikayesi olmamast ile SIH tanis1 konabilir. Ancak ba-
z1 hastalarda tipik klinik sendromun bulunmasmna ragmen
BOS basinci normal sinirlarda olabilir (16).

Spontan intrakraniyal hipotansiyon (SIH) ilk kez 1938 yilinda
Schaltenbrand tarafindan “alikore” olarak tanimlanmis ve 2
yil sonra 3 vaka yaymlanmistir (27,28). Vakalarin bazilarinda
altta yatan etyolojik faktor tesbit edilemese de spontan intrak-
raniyal hipotansiyonun ¢ogunlugu spontan BOS sizintist ne-
deniyledir. Bu si1zint1 cogunlukla torasik omurgalar seviyesin-
dedir (15).

SIH olusturan ii¢ olasi mekanizma ortaya atiimustir. Bunlar-
dan birincisi, koroid pleksuslarda BOS yapiminin azalmasi,
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ikincisi, BOS ‘un hiperabsorbsiyonu, {igiincii ve giiniimiizde
en ¢ok kabul goren mekanizma da duradaki kiiciik yirtiklar-
dan BOS kagisidir. BOS kacisiin kesin mekanizmasi bilin-
memekle birlikte tipik 2 olasiliktan bahsedilmektedir. Bunlar-
dan birincisi kiiciik travmalar, ikincisi ise primer bag dokusu
hastaliklarinda olabilecegi gibi dural kesenin bolgesel giic-
stizliigiidiir (3,12,25,30,32). Baz1 hastalarda iki etyolojik fak-
t6r birlikte bulunabilmektedir. Ilk vakamizda, 10 y1l 6nce Eh-
ler Danlos Sendromu tanist almis olmasi, bu sendromda gorii-
len bag dokusu zayiflig1 ile dura defekti iligkisi olabilecegi
g0z oniinde tutularak, ortostatik basagrisinin da olmast ile kli-
nik olarak spontan intrakraniyal hipotansiyon tanisi konmusg-
tur. Hipertonik solusyon infiizyonu, ciddi dehidratasyon, hi-
perpne, meningoensefalit, tiremi, ciddi sistemik enfeksiyon da
BOS hipotansiyonuna yol agabilir. Olgu 2’ de giines ¢carpma-
st sonucu olusan akut dehidratasyonun ya da direkt giines
carpmasinin termoregulasyonu bozarak etyolojide rol oynaya-
bilecegi diistiniilmiistiir

SIH kadnlarda erkeklere nazaran daha fazla goriiliir. Ortosta-
tik bagagrisi, spontan intrakraniyal hipotansiyonun 6nde gelen
bulgusudur. Agrilar tipik olarak bilateraldir. Frontal , fronto-
oksipital, veya oksipital yerlesimde olabilir. Analjeziklere ge-
nellikle yamtsizdir. Bazen agrimn ortostatik karakteri kaybo-
lup, kronik giinliik basagrisin1 andiran bir agriya doniisebilir.
Ya da nadiren kronik giinliik basagris1 formundan ortostatik
ozellikleri olan basagris1 formuna doniigebilir. Ortostatik ba-
sagrist olmayan SIH vakalar1 da bildirilmistir (19). Bu send-
romla birlikte goriilebilen diger klinik bulgular ise bulanti,
kusma, 6. sinir paralizisine bagli diplopi, diziness, isitme alg1-
sinda degisme, gorme bulaniklig1, fotofobi, interskapular agri,
alt sirt agris1 ve radikiiler iist ekstremite semptomlaridir (6).
Diger nadir bulgular ise, ylizde uyusma, galaktore, mesane
kontrol bozuklugu, stupor, koma, 3 ve 4 kraniyal sinir felcle-
ri, parkinsonizm ve ataksi, frontotemporal demans, ensefalo-
pati, servikal radikulopati ve labirentin hidropsudur. Bagagri-
simn olusma nedeni beynin asag1 dogru yer degistirmesidir.
Dik pozisyonda iken beyin BOS sayesinde kranium i¢inde yii-
zer durumdadir. Eger BOS un bu yiizdiiriicii etkisi azalirsa be-
yin icindeki agriya duyarlt vaskiiler yapilar gerilir ve biikiiliir.
Hastalar oturunca veya ayaga kalkinca basagrilar1 olusur ya
da daha da kotiilesir (11,2,32). Hatta bazen ciddi komplikas-
yonlar olusabilir. Beynin asag1 dogru yer degistirmesi sonucu
koprii venlerinin gerilip yirtilmasina bagh subdural hematom-
lar veya diensefalik basi sonucu biling degisiklikleri olusabi-
lir (1, 9, 22).

1991 de Mokri ve arkadaslart STH ‘u ilk kez diffiiz menejial
tutulum fenomeni ile iliskilendirmistir (19). Bundan sonra da
literatiirde ~ ¢esitli vakalar ve seriler sunulmustur
(4,8,21,24,26).

MRG’ de pakimeninkslerde diffiiz godolinyum tutulumu,
subdural siv1 koleksiyonlari, beynin agagi dogru yer degistir-
digini gosteren bulgular saptanmaktadir. Hem supratyentoryel
hem de infratentoryel pakimeninksler, serebral ve serebellar
konveksiteleri icine alarak, falks ve tentoryumda tutulum go-
riilebilmektedir. MRG da ayrica tonsiller herniasyon ile beyin
ve arka beynin asag1 dogru uzanimu, basis pontisi diizlestirme-
si ve optik kiazmanin hipofiz bezi {izerine sikismas1 gosteri-

lebilinir. Bu degisiklikler bazen Arnold-Chiary malformasyo-
nuna benzeyebilir (4,8,14,21,24,26).

Monro-Kellie doktrinine gore kafatasi intakt olan birinde (Be-
yin voliimii + BOS voliimii + intrakraniyal kan voliimii) top-
lamu sabittir (17). Birisinde bir azalma diger 2 sinde artmaya
yol acacaktir. BOS voliimii azalmas1 kompensatuar olarak
beyin voliimii ve intrakraniyal kan voliimiinde artma ile so-
nuclanacaktir. Primer olarak ta ventz sistemde bir voliim arti-
s1 olacaktir. Beyin voliimii cok az oynayacagi icin vendz sis-
tem temel olarak etkilenecektir. Vendz genislemeyi goster-
mek icin servikal venlarin dilatasyonu ve beyinde difiiz paki-
menengial kontrast tutulumunu belirleyici olarak kullanabili-
riz. Miyazawa ve ark. da BOS hipovolemisini gostermek i¢in
diffiiz pakimeningial kontrast tutulumu ve epidural servikal
ven genislemelerinin birlikte olmasinin gereklili§ini savun-
maktadirlar (13). Nitekim tek basina pakimeningial kontrast
tutulumu subdural kanamalarda, dural metastazlarda, enfek-
siyonlarda ve enflamatuar hastaliklarda da goriilebilmektedir
(17).

Subdural siv1 birikimleri genellikle ince, bilateraldir ve kayda
deger bir kitle etkisi yaratmaz.

BOS mikroskobisinde hafif bir protein artis ile hafif bir ple-
ositoz goriilebilir.Hafif ksantokromi ve birka¢ kirmizi hiicre
goriilebilir.

SIH da neden ortaya koymak zordur. izotop sisternografi BOS
kacigimnin kesin yerini tesbit etmede ¢ok basarili olamamakta-
dur. Izotop sisternografi ile birlikte BT myelegrofi defekti lo-
kalize etmede oldukca yararh bilgiler verebilmektedir. Spinal
MRG’nin ekstraaraknoid BOS birikimini gosterebilse de tam
olarak BOS kagig bolgesini tesbit edemedigi goriisii yaygin-
dir ancak Miyazawa ve arkadaglar1 10 vaka yaymlayarak spi-
nal MRG ile BOS kagisini tiim hastalarda dogru bir sekilde lo-
kalize edebildiklerini, spinal MRG’1n hem noninvaziv bir in-
celeme olmasi hem de radyoizotop sisternografi ve postmye-
logram BT ile karsilastirildiginda daha kolay uygulanabilir ol-
dugunu savunmuslardir (13).

Tedavide yatak istirahati ¢cok 6nemlidir ve bircok vakada te-
davi i¢in yeterli olmaktadir (32). Bizim 2 vakamizda da yatak
istirahati ile tam remisyon saglanmistir. Oral sivi alimminin
arttirllmasi, oral kafein semptomatik rahatlama saglayabilir.
Kafein adenosin reseptor antagonistidir, serebral kan akimini
arttirarak, sekonder olarak BOS yapmum arttirir. Onceki yil-
larda yiiksek doz steroid tedavisi ile basarili olunamamasina
ragmen son yillarda oral steroid tedavisine yanmitli vakalar su-
nulmaya baglanmistir (7).

Tedavinin esasmt 10-15 ml kan kullamlarak yapilan kan ya-
malart olusturur. Kacak saptanabildiyse direkt BOS kagak
bolgesine, saptanamadiysa lomber epidural bolgeye uygulanir
(5,6,9,19,21,23). BOS kagislart genellikle torakal bolgede ol-
dugi icin bu yamalar torakolomber bolgeye yiiksek voliimlii
olarak uygulanmali ve sonrasinda hastalar Trendelenburg po-
zisyonunda 20-30 dk , ardindan yiiziistii 20-30 dk yatirilmali-
dir ki bu yontemle kan bircok spinal segment boyunca hare-
ket etmis olacaktir. Bir diger tedavi yontemi de siirekli olarak
lomber epidural salin infiizyonu uygulamasidir (19,33). Bas-
langicta etkili olsa da bu yontemle basagrisi rekiirrensi ¢cok
siktir (34). Konservatif tedavi ise yaramazsa cerrahi onarim
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yapilabilir. Genellikle kendini sinirlayan ve konservatif teda-
vilerle birkag¢ haftada iyi sonuclar alinan SIH’ da bazen bagag-
rilarinin devam edip kroniklesebilecegi, rekurrens olabilece-
&i ve bu nedenle hastalarin periodik takiplerinin yapilmasi ge-
rektigini vurgulayanlar da vardir (10,31).

Sonug olarak SIH karakteristik bir klinik tablo ve tipik MRG
bulgulari olmasina ragmen az taninan bir sendromdur. Send-
romun tamnamamasi sonucu hastalar gereksiz birtakim inva-
ziv tetkik ve tedavi yontemlerine maruz kalmaktadirlar. Tam
konduktan sonra semptomatik tedaviye genellikle yanmith bir
tablo olan STH ‘na daha fazla dikkat gekmek gerekmektedir.
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