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ABSTRACT

Normal Pressure Pseudotumor Cerebri

Pseudotumor cerebri is a disorder of unknown etiology. The primary
problem is chronically elevated intracranial pressure, and the most
important neurological manifestations are papilledema, which may lead
to progressive optic atrophy and blindness and diplopia. We present a
patient who developed pseudotumor cerebri without increased intracra-
nial pressure. To our knowledge, this is the second report describing
pseudotumor cerebri in a case without increased intracranial pressure.
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OZET

Psodotlimor serebri (PTS), nedeni bilinmeyen intrakraniyal basing artisidir.
Tanisi modifiye edilmis Dandy kriterleri ile konulan hastaligin semptomlari
gortlme sikligina gore artmis kafa ici basinci nedeniyle bas agrisi, gecici
vizyon kaybi, bulanik gérme ve diplopi seklinde siralanabilir. Bu calismada
PTS klinik bulgulari gosteren, ancak intrakraniyal basing artisi
saptanamayan bir olgu sunuyoruz. Literatirde benzer sekilde tanimlanan
ikinci olgu olmasi nedeniyle sunulmasi uygun goérdlmustar.
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GiRiS

PTS, intrakraniyal yer kaplayici bir lezyon, meningeal
enflamasyon veya vendz tikaniklik gibi yapisal bir
lezyonun yoklugunda kafa ici basincinin artmasini
tanimlamak icin kullanilir.”® Kadinlarda, erkeklere
oranla daha sik goruldiga bilinmektedir. Kadin erkek
orani 2:1 ile 10:1 arasinda degisir. Bircok calismada
PTS'nin baslangi¢ yasi 11 ile 58 arasinda degismekle
birlikte, ortalama baslangic yasi 30 olarak rapor
edilmistir.#s Insidansi 1/100000 olmasina karsin,
vacut agirliklari normalin %10 Gzerinde olan 20-44
yas grubu kadinlarda 13-15/100000, %20 Uzerinde
olanlarda ise 19.3/100000'e kadar yukselmektedir.>*

Etyoloji ve patogenez tam olarak aydinlatilamamistir.
PTS olusumunda toksinler, ilaclar (tetrasiklinler,
steroidler, oral kontraseptifler), hipo-hipervita-
minozlar, lityum karbonat, obezite, gebelik, renal ve
kollajen doku hastaliklari, endokrin ve hematolojik
hastaliklarin rol alabilecegi dustnilse de PTS ile
iliskileri tam olarak kanitlanamamistir. Yapilan olgu
kontrol calismalarinda obezlerde, kadin cinsiyette,
yakin zamanda asiri kilo artisi olan kisilerde PTS'nin
daha sk goéruldigu izlenmistir.  PTS'nin
patogenezinde BOS emilim defektinin rol aldig
disuntlmektedir. Artmis BOS dretimi, beynin kan
hacminin artmasi, BOS ve vendz sirkilasyon yollarinin
obstriiksiyonu gibi ileri strtlen mekanizmalar bugin
icin kabul gérmemektedir.>>*

PTS genellikle kendini sinirlayan bir klinik tablo olmakla

birlikte, en 6nemli semptomlari bas agrisi, gdérme

bulanikhidi, cift gérme ve vizyon kaybidir. Atipik vakalar

disinda gorulen tek patolojik bulgu 6. kraniyal sinir

parezisidir.>*'" PTS tanisi icin yaygin olarak Modifiye

Dandy kriterleri kullaniimaktadir. Bu kriterler:

1. Kafa ici basincr artisi sendromu (KIBAS) belirti ve
bulgularinin olmasi

2. Bilinci acik ve konflzyonu olmayan bir hastada
lokalizasyon go6steren noérolojik bulgu tespit
edilmemesi

3. Beyin omurilik sivisinin - mikroskopik incelemesi
normalken, BOS basincinin 250 mmH,O veya
daha yuksek olmasi

4. Intrakraniyal vendz sinls basincinin yapisal ya da
sistemik bir nedenle yikselmesi haricinde basing
yUksekligini  aciklayacak baska bir neden
bulunamamasi

5. Bos sella ya da kucuk ventrikdller disinda néro-
gorintulemenin normal olmasi

6. Gérme bozuklugu disinda klinik seyrin selim
olmasidir.'"

Nororadyolojik incelemeler PTS'nin tanisina katkisi
olan laboratuar incelemeleridir. Bu olgularda beyin
tomografi (BT) ve manyetik rezonans goérintileme
(MRG) normal olabildigi gibi, beyin ¢demine bagli
olarak  ventriktllerde  basiima izlenebilir."
Intrakraniyal basing artisi ve buna bagh gelisen bas
agrisi, gérme bozuklugu ve papilddem vendz sinis
trombozlarinda sik gérilmesi nedeniyle ayirici tani
acisindan hastalara mutlaka MR venografi incelemesi
yapiimahdir."

PTS tedavisindeki amag BOS Uretimini azaltmaktir. Bu
nedenle olgulara asetozolamid tedavisi uygulanir.??
Medikal tedaviye yanit vermeyen olgularda ise
lumboperitoneal shunt veya optik sinir fenestrasyonu
uygulanmaktadir.®®

Bu yazida PTS klinik bulgular gdésteren, ancak
intrakraniyal basin¢ artisi saptanamayan bir olgu
sunuyoruz. Hasta, 18 ay boyunca belirli araliklar ile
izlendi. PTS semptomlari olan bas agrisi, bulanik
goérme, vizlel kayip ve disk 6demi olmasi nedeniyle
klasik ~ PTS  tedavisi  uygulanan  hastanin
yakinmalarinda diizelme oldugu goruldu.

OLGU

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta; iki haftadir olan bas
agrisi ve bulanik gérme sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Bas agrisi kiint vasifta, sabah saatlerinde
en yogun olup agr kesicilere yanit vermiyordu.
Olgunun vicut agirhgr 111 kg, boyu 174 cm olup
vicut kitle indeksi (VKI) 36.7 kg/m? olarak
hesaplandi ve obez olarak kabul edildi. Oykisinden
iki yildir oral kontraseptif kullandigi, son alti ayda 40
kg kadar kilo aldigi, bir yil 6nce alti ay kadar stren
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depresif bir duygu durumu oldugu, ancak herhangi
bir psikiyatrik tedavi almadigi 6grenildi. Norolojik
muayenesinde; gorme keskinligi sagda 0.7, solda
0.8 olarak saptandi, g6z dibi bakisinda bilateral
papilddemi mevcuttu, bunun disinda patolojik bulgu
saptanmadi.  Ayirici  tani acisindan istenen
tetkiklerden manyetik rezonans venografi (MRV)
normal sinirlarda  olup, kraniyal MRG'de
ventriktllerde kictlme disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Perimetride bilateral konsantrik
daralma saptanan hastada on tani olarak PTS
disundldd (Sekil 1). Bunun Uzerine hastaya yatar
pozisyonda lomber ponksiyon (LP) yapilarak manuel
olarak basinc élcildid. Olcilen BOS basincinin
normal sinirlarda (140 mmH,0) olmasi Gzerine 3 kez
daha BOS basinci élctldd. Yapilan tim oélcimlerde
BOS basinci normal (140-150 mmH,0) saptand.
BOS biyokimyasi ve hiicre sayisi normaldi. Yapilan
LP'ler sonrasinda, bas agrisinda azalma, bulanik
goérme yakinmasinda kismi  didzelme oldu.
Asetozolamid 1000 mg/gln verildi. Bir haftalik
tedavinin ardindan hastanin bas agrisi ve bulanik
gdrme yakinmalarinda belirgin dizelme oldu ve
tedaviye devam edildi. PTS bulgu ve semptomlari
gorilen, klasik PTS tedavisinden fayda géren ancak

Sekil 1. Tedavi 6ncesi yapilan perimetride bilateral konsantrik daralma
saptand.

Sekil 2. Tedavi sonrasi yapilan perimetride belirgin diizelme izleniyor.

yapilan seri LP’lerde BOS basincinda yukseklik
saptanmayan olguda normal basincli  PTS
disundldd. 12 ay boyunca takip edilen hastanin
semptomlari tamamen geriledi. Gérme keskinligi
tamamen dizelmisti, g6z dibi bakisinda papilédemi
kaybolmustu ve perimetrik muayenesinde belirgin
dizelme oldugu goéralda (Sekil 2).

TARTISMA

PTS, intrakraniyal yer kaplayici bir lezyon, meningeal
enflamasyon veya vendz tikaniklik gibi yapisal bir
lezyon olmaksizin kafa ici basincinin artisidir.™
PTS'deki fizyopatolojik degisiklikler, araknoid
villuslarda BOS absorbsiyonunda azalma ve serebral
kan voliminde artisa bagli intrakraniyal basing artisi
olarak 6zetlenebilir.®®

1991 yilinda Johnston ve arkadaslari, bazi vakalarin
kabul edilen diagnostik kriterlerin bir veya daha
fazlasini butinuyle karsilamamasina ragmen PTS'ye
benzemesine dikkati cekmistir. Bu arastirmacilar diger
atipik formlari da kapsamak icin PTS kavramini
genisletmeyi dnermislerdir. Bu atipik formlardan bir
tanesi de normal basingli PTS'dir.” 1996 yilinda Green
ve arkadaslar klinik depresyon ve bas agrisi
semptomlari bulunan, tetkik ve tedavi sonucunda
normal basincli  PTS duUsindudkleri  bir hasta
bildirmislerdir.”> Olgunun semptom ve bulgulari PTS
dustnddrmesine ragmen, yapilan seri LP'lerde BOS
basincc  hep normal sinirlarda  bulunmustur.
Asetazolamid tedavisinden belirgin fayda gérmemesi
Uzerine optik sinir kilifi fenestrasyonu yapilan hastanin
semptom ve bulgularinda belirgin  dizelme
saptanmistir.  Bizim olgumuz da PTS'nin  klasik
semptom ve bulgulari (bas agdrisi, bulanik gorme,
vizUel kayip ve disk ¢demi) ile klinigimize basvurdu.
Yaplilan perimetrik muayenede kdr nokta genislemesi
ve konsantrik daralma saptandi. Ayirici tani agisindan
yapilan tetkiklerde kafa ici basin¢ artisina neden
olabilecek bir patoloji saptanmadi. Yapilan seri LP'lerde
BOS basinci normal olarak bulundu ve uygulanan PTS
tedavisi ile hastanin kliniginde belirgin dizelme izlendi.
Olgumuz normal sinirlarda intrakraniyal basing
saptanmasi  disinda Modifiye Dandy kriterlerini
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karsilamasi ve PTS tedavisinden fayda gdrmesi
nedeniyle normal basincli PTS olarak distunuldd.

Johnston ve arkadaslari intraserebral basincta
ylkseklik olmadan papilédemi bulunmasina iliskin iki
acikklama o6ne sUrmuUstar.” Bunlardan ilki normal
basincl hidrosefalide oldugu gibi BOS basincinda
anormallik g6sterilmeden BOS volimdnin drenaj
yoluyla ~ ortadan  kaldinlmasinda ve  BOS
sirktlasyonunda anormallik olabilecegidir. Ikinci
hipotez ise basin¢ élciminun yapildigi subaraknoid
araliga yansimayan goreceli olarak normal
intraserebral basinca izin veren optik sinir kilifinin
bulundugu bolgede papilddem olusmasina sebep
olan bdlgesel bir anormalligin olabilecegidir.
Muhtemelen her iki varsayim da hastaligin kliniginde
rol oynamaktadir.

Intrakraniyal basin¢ normal sinirlarda olmasina
ragmen PTS semptom ve bulgularinin gérilmesini
ise; bazi bireylerin normalde daha dusUk intrakraniyal
basinca sahip olduklari ve hafif bir yukselmeye bile
diger bireylerden daha duyarli olduklari, bu nedenle
de 6lcilen intrakraniyal basing normal sinirlarda olsa
dahi bu kisiler icin hafif basinc yiksekligi séz konusu
oldugunu ve bunun da o birey icin PTS semptom ve
bulgularinin ortaya cikmasi icin yeterli olabilecedi
seklinde aciklamislardir.™

Sonuc olarak intrakraniyal basing artisi semptom ve
bulgulari ile gelen hastalarda, KIBAS'a neden
olabilecek nedenler dislandiktan sonra, LP ile
intrakraniyal basin¢ artisi gosterilerek PTS tanisi
koyulur. Yapilan LP ile basing yiksekligi saptanamiyor
ise, BOS basincinin  gin icinde fluktuasyon
gostermesi nedeni ile LP tekrarlanmalidir. Tekrarlayan
LP'lere  ragmen intrakraniyal basing artisi
saptanamiyor ve hasta da PTS tedavisinden fayda
gorayor ise, PTS'nin atipik formu olan normal basincli
PTS akla gelmelidir.
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