Normal Basin¢ch Hidrosefali: Yeni Kavramlar
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OZET

Normal basin¢l hidrosefali, idiyopatik veya sekonder nedenlerle olabilen, ileri yaslarda goriilen ve yiiriime
bozuklugu, demans ve inkontinans seklinde bir klinik triadi bulunan, tedavi edilebilir bir ilerleyici psikomotor
bozukluktur. ilk kez 1965 yilinda, Hakim ve Adams tarafindan tanimlandigi icin, bu otorlerin adiyla da anilmak-
tadir. Tamisinda CT ve MRI yant sira tedavi planlamast icin de gereken, BOS drenaji yontemlerinden yararlanilir.
Klinik triadindan en az ikisinin bulundugu, ventrikiilomegalisi bulunan ve BOS basinct normal olan hastalardan,
drenaj tedavisinden yarar gorenleri, sant veya endoskopik iiciincii ventrikiilostomi ameliyati yapilarak tedavi
edilebilmektedir. Aywrici tamida, benzer klinik bulgulara yol acan diger merkezi sinir sistemi dejeneratif hastalik-
lart ekarte edilmelidir. Cerrahi tedaviden en fazla yiirtime bozuklugu yakinmast on planda olanlar ve semptom-
larin siiresi kisa olan hastalar yarar gormektedir.

Anahtar kelimeler: Normal basingli hidrosefali, sant, endoskopik ticiincii ventrikiilostomi
Diisiinen Adam; 2008, 21(1-4):45-58
ABSTRACT
Normal Pressure Hydrocephalus: New Concepts

Normal pressure hydrocephalus is a treatable syndrome seen in elderly patients who show the classical triad of
gait disorder, dementia and urinary incontinence. It may be due to idipathic or secondary causes and is a prog-
ressive psychomotor disorder. It was first described by Hakim and Adams in 1965, and sometimes referred as
Hakim-Adams syndrome. Brain CT or MRI are used to diagnose this syndrome and cerebrospinal fluid (CSF)
drainage gives the additional clue about the probable benefit from a shunt operation. Minimum requirments for
the shunt replacement or endoscopic third ventriculostomy operations are, the presence of at least two compo-
nents of the clinical triad, presence of ventriculomegaly, and normal opening pressure of CSF. In the differential
diagnosis of this syndrome, other possible causes of degenerative CNS disorders must be ruled out. The patients
whose main presenting symptom is gait disturbance and patients with a short duration of symptoms benefit mostly
from these treatment modalities.

Key words: Manuel pressure hydrocephalus, shunt, endoscopic third ventriculostomy

Normal basin¢h hidrosefali (NPH) terimi, ilk bozuklugu, ilerleyici demans ve idrar inkonti-
kez Hakim, Adams ve ark. *'? tarafindan, 1965 nanst olan bir ileri yas hastaligidir. Tanimlandigi
yilinda kullanilmis ve tanimlanmistir. Bu neden- zaman, bu sendroma, nasil oldugu bilinmese de,
le, bu sendroma Hakim Adams veya Adams beyin omurilik sivisinin (BOS, CSF) araknoid
Hakim sendromu da denir. Klinik triad1 yiirime graniilasyonlar diizeyinde emiliminin bozuldu-
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gu diistintilmiistiir. Komiinikan hidrosefali gorii-
niimiinde oldugundan, yani araknoid graniilas-
yonlara kadar olan BOS dolasim yollarinda,
hidrosefaliye neden olabilecek bir engel bulun-
madigindan, patogenezi i¢in ileri stiriilen bu
olasilik yaygin taraftar bulmustur .

Bilinen bir nedene bagli olmadan ortaya ¢ikan
bu NPH tiirtine idiyopatik NPH (INPH) adi
verilmis, bilinen bir hastalik sonrasinda gelisen
cinsine de sekonder NPH (SNPH) denmistir. Bu
ayirimin yapilmasindaki ana etken, her iki
durumda prognozda farkliliklar olmasidir. SNPH
olgularina en sik olarak travmalar sonrasi geli-
sen subaraknoid kanamalar neden olmaktadir.
Diger nedenleri arasinda ise menenjit, serebral
infarkt, kranyumun Paget hastaligi, meninksler-
deki mukopolisakkaridozlar ve akondroplazide
rastlanmaktadir. Bu olgulardaki hidrosefali
nedeni, araknoid graniilasyonlar diizeyinde olu-
san emilim direncinin artmasidir. INPH olgula-
rindaysa belirgin bir nedene rastlanmaz. Bununla
ilgili olarak serebral kan akimi (CBF) ve sereb-
ral metabolizmada (CMR) azalma, periventrikii-
ler beyaz cevherde olusan gerilme veya trans-
mantle basing artist da denen beyin kabugundaki
BOS akim direncindeki artistir ©. Asemptomatik
fibrozan menenjitlerde veya transkortikal suba-
raknoid araliktaki yetmezliklerde BOS emilimi
azalabilmektedir ®. Ayrica, INPH, periventrikii-
ler iskemik olaylar sonucunda, ventrikil duvari-
nin zayiflayarak geniglemesiyle veya hipertansi-
yon, iskemik kalp hastaligi, diyabet ve HDL
kolesterol diigiikliigi durumlarinda da bildiril-
mistir ¢,

SNPH her yasta goriilebilirse de, INPH’a daha
stk 50-70 yaslar1 arasinda rastlanmaktadir. NPH
nin en etkili tedavisi, ventrikiiloatriyal veya
ventrikiiloperitoneal veya lumboperitoneal gibi
sant ameliyatlariyla saglanabilirse de bu ameli-
yatlarin basar1 sanst SNPH olgularinda daha
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yiiksek olmaktadir. Ilerleyici demansa yol acan
ve klinik belirtileri NPH belirtilerine benzeyen
durumlarda yapilan sant ameliyatlar1 bagarisiz
olmaktadir. Ozellikle subkortikal aterosklerotik
ensefalopatiden ayirilmasi gii¢c olmaktadir. NPH
tanisinda kullanilan baglica yontemler radyolo-
jik incelemeler, BOS dinamigine yonelik aragtir-
malar, noropsikolojik aragtirmalar ve metaboliz-
ma incelemeleri seklindedir. NPH den stiphele-
nildiginde ise hastalara sant tedavisinin uygun
olup olmayacagina karar vermede en sik kullani-
lan yontem ise, LP yoluyla LP yaparak BOS
basincina azaltmak ve hastanin kliniginde dtizel-
me olup olmadigini gézlemektir. NPH’leri diger
demans tiirlerinden ayirmaya yarayacak kesin
bir tan1 yontemi heniiz bulunmamaktadir. Sant
tedavisi ise, NPH ve klinik bulgularinin gorl-
diigii diger hastalarda, ventrikiil genislemesi
giderilmesine ragmen, hicbir iyilesmeye neden
olamamaktadir. Bu olgularda, sant yalnizca has-
taligin ilerlemesini durdurabilmektedir. NPH
tedavisinde ana amac, NPH tanisinin dogru kon-
mast ve sant tedavisinden Once, hastanin bu
tedaviden yarar goriip gérmeyeceginin belirle-
nebilmesidir.

Klinik

NPH, eriskin yaslarda gortilen ve apraksi (ytirt-
me bozuklugu), demans ve idrar inkontinansin-
dan olusan karakteristik semptom triadina sahip,
az goriilen bir hastaliktir. Ventrikiillerde genisle-
me olmasina ragmen, LP ile Gl¢gtilen BOS basin-
ct normal diizeyde bulunur. NPH in en sik ve
erken gortilen belirtisi, yiirtirme bozuklugudur.
Bu belirtiye herhangi bir motor veya duyu
bozuklugu eslik etmez. Yiiriiyiis bozukluklari
NPH gelisiminde, erken donemde ortaya cikan
bir belirtidir ve hastaya ameliyat gerekip gerek-
medigi karart vermek i¢in BOS basincinin diisii-
rilmesinden sonra yiiriiyiistin diizelip diizelme-
digi kontrol edilir. Hastalar, genellikle dengesiz-
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Tablo 1. INPH belirtileri ve beraber bulunan diger patolojik
durumlar @,

Bozukluk %
Baslangic belirtileri Yiirtimede bozulma 48
Denge bozuklugu 38
Hafiza bozuklugu 26
Inkontinans 17
Basg agrisi 2
Basvuru sirasindaki belirtiler  Yiiriimede bozulma 100
Denge bozuklugu 98
Hafiza bozuklugu 52
Inkontinans 48
Basg agrisi 5
Komorbidite Kardiyovaskiiler 26
Hipertansiyon 21
Diyabet 14
Birlikte 43
Epilepsi 2

likten ve yiirtirken, 6zellikle merdivenden ¢ikar-
ken veya inerken zorluktan yakinir. Kisa ve
sendeleyerek adim atarlar, siklikla diiserler ve
ylirtime sirasinda sik sik durmak zorunda kalir-
lar. Doéniiglerde ve yiirlimeye baglamada zorla-
nirlar. Yiirtime zorlugu nedeniyle, siklikla yardi-

ma gerek duyarlar ve yasam Kkaliteleri bozulur
39

INPH’de goériilen ytirime bozuklugunun anato-
mik nedeni halen tartigmalidir. Buna neden ola-
rak ileri siiriilen mekanizmalar ventrikiillerin
gerilmesi nedeniyle, beyin korteksinden asagiya
dogru ilerleyen projeksiyon liflerinin sikigmasi
veya derindeki yapilarin bast altinda kalmalari-
dir. Bu nedenle INPH olgularinda, radyolojik
olarak ortabeyin 6lctimleri yapildiginda, ortabe-
yin capinin ayni yastaki normal poptilasyona
gore daha kiigiik oldugu goriilmiistir 9. Bir
calismada da ortabeynin 6n-arka ¢apinin, INPH
hastalarinda, yiirtime bozuklugu derecesiyle
uyumlu olacak bi¢imde kiiciildiigii ve tedavi
sonrasinda da diizeldigi gosterilmigtir. Mezense-
falik lokomotor bolge (MLR) adi verilen ve
posterior tegmentumda, inferior kollikulusun
hemen ventralinde yer alan bdlgenin lezyonla-
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Tablo 2. INPH olgularmin takipleri ve tedavi sonuclarinn
incelenmesi icin kolaylk saglamak amaciyla onerilen dere-
celendirme skalasi asagidadir "%,

Grade Tamm

Yiirtime bozuklugu

0 Normal

1 Dengesiz fakat kendi bagina ytirtir

2 Tek bastonla yiirtir

3 Yiiriitegle yiirtiyebilir
Demans

0 Normal

1 Asikar demans yok ama apatik

2 Evde bagimsiz, disarida bagiml

3 Evde de kismen bagiml
Inkontinans

0 Yok

1 Yok fakat pollakitiri veya sik sik idrara ¢ikma

2 Ara sira var

3 Sik

rinda da ayn1 INPH de gériilene benzer yiiriime
bozukluklari tespit edilmektedir 182,

Buna gore INPH derecelendirmesi, Grade 0-9
arasinda olmaktadir. Gangemi ve ark.’nin calis-

malarinda, Grade O ve 9 hasta bulunmamaktaydi
(15)

Tani1 Araclan

Klinik bulgular 1s181nda, hastaligin tanisi icin en
cok kullanilan yontemler, bilgisayarli beyin
tomografisi (CT) ve manyetik rezonans beyin
gortintiilemesidir (MRI).

CT

Hidrosefali tanis1 koyabilmek i¢in 6nerilen yon-
temlerden en cok kullanilan1 Evans indeksidir.
Cok kolay uygulanabilen bu yontemde, yan
ventrikiillerin frontal hornlarinin dig duvarlari-
nin en genis kisimdaki birbirine olan uzakligin,
kranyumun i¢ tabulalariin arasindaki uzakliga
olan orani hesaplanir. Evans degerinin yiiksekli-
8i (>% 30) hidrosefali varligina isaret etse de,
hastanin santtan yararlanma ytizdesini belirle-
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memektedir. Normal basingli hidrosefali tanisi
icin Evans oraninin % 30’dan fazla olmasi gere-
kir.

Primer kortikal atrofi durumunda (ex vacuo)
ventrikiiller ve kortikal sulkuslar genisler.
Serebral kortikal sulkuslarin genislemedigi
durumlarda ise, sant oneren otérler vardir. Bu
hastalarin % 50-66 arasindaki bir kismi, sant
ameliyatlarindan yarar gormektedir. CT de ras-
tanan periventrikiiler diisiik dansite alanlarinin
varligi, sant operasyonundan yarar gérme lehin-
de bulunmustur, ancak bunlar NPH dis1 olgular-
da da rastlanabileceginden, prognoz degerleri
tartismalidir G137,

MRI

Manyetik rezonans inceleme, beyaz cevher lez-
yonlarmin ayirici tanisinda daha hassastir ve bu
nedenle multi infarkt demanslarin tanisi kolay-
lagmaktadir. Multiplan inceleme (sagittal, koro-
nal ve aksiyel) olanagi veren MRI ile BOS
dinamigine iligkin akim caligmalar1 da yapilabil-
mektedir. NPH olgularinda, ventrikiil etrafinda-
ki ve beyaz cevherdeki lezyonlar T2 agirlikli
(T2-W) kesitlerde sinyal artig1 seklinde gortiltir-
ler. Bunlarin varliginda sant takilan hastalarda
iyilesme oran1 % 57 kadardir ®®. NPH olgularin-
da BOS akiminin azalmasini gostermek icin faz
kontrast sine manyetik inceleme yapilabilir. Bu
yolla tan1 konarak sant uygulanan hastalardaki
iyilesme oran1 % 88’e kadar ¢cikmaktadir 1.

Glukoz Metabolizmasi ve Serbral Kan Akim
(CMRO, CBF)

NPH olgularinda, beyin dokusunda glukoz kul-
lanim oran1 ve kan akimi hesaplamalart yapmak
icin pozitron emisyon tomografisi (PET) kulla-
nilabilir. Bu yontemle NPH olgulari, normal
olgulardan, % 90’a yakin bir oranda ayirt edile-
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bilmektedir, ancak gsant tedavisi prognozu konu-
sunda hassasiyeti yoktur. Benzer sekilde, global
veya bolgesel CBF caligmalar1 da NPH olgulari-
n1 diger demanslardan ayirmaya veya prognoz
belirlemeye yararli olmamaktadir 7.

Radoizotop Sisternografi

Uzun yillar 6nce uygulana gelen ventrikiilogra-
filerin modern bir versiyonu olan radyoizotop
sisternografi ile komiinikan hidrosefali tanisi
koymak olasidir, ancak tani veya prognoz agi-
sindan bir degeri yoktur. Sonucun normal bulun-
mast da NPH tanisini ekarte etmemektedir ©7.

Dinamik BOS Akim Incelemeleri

Yan yatar pozisyonda BOS basinci, NPH hasta-
larinda, 60-240 mm H,O kadardir. Lomber
ponksiyon yoluyla veya serebral ventrikiillerden
40-50 cc BOS alinmasi, sant takilmasi etkisi
yapar ve bu islemden sonra Doppler incelemesi
yapilacak olursa, karotis arterde akim artisi tes-
pit edilebilir ve bu olgularin gant tedavisinden
yararlanma olasiliklart daha ytiksek bulunmusg-
tur @39 Hastalarin bir kisminda, BOS drenajini
takiben, ytirtimenin iyilestigi gozlenebilmekte-
dir. Eger bu iyilesme, belirgin bir derecede fark
edilebiliyorsa, bu hastalarin sant tedavisinden
yarar gorme olasiliklar1 ¢cok yiiksek olmaktadir
@9, Ancak, LP dan sonra yiiriimede iyilesmenin
olmadig1 hasta grubunda da santtan yarar gérme
olasilig1 % 50 civaridadir.

Bu yalanci negatifligi azaltmak gayretiyle, bazi
yazarlar, 5 giine kadar uzayan siirede, her giin
yineleyici LP yapmay1 6nermiglerdir. 5-6 giline
uzayan LP tedavisinde, santtan yarar gérme ola-
siligi % 100’e varan bir dogruluk oranina ¢ik-
maktadir ®.

INPH hastalarinda, akuaduktustan gecen BOS
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hiz1 artar. Luetmer ve ark. @ gore, buradaki
BOS hiz1 >18 mL/dk ise, bu hastalarin sant teda-
visinden yararlanma olasiliklar1 yiiksek olmak-
tadur.

CSF RO Testi (Emilim Direnci)

Bu testle BOS emilim yollariin akim empedan-
st Ol¢iilmesi hedeflenir. Kondtiktans ve direng
birbirlerinin tamamlayicisi terimlerdir. Direncin
yliksek olmasi, kondiiktansin diisiik olmasi anla-
mina gelir (1/r). RO 6l¢iimii (disa akim direnci)
icin bazi1 yontemler 6nerilmistir. Bunlardan biri
olan Katzman testinde, bilinen bir hizla LP igne-
sinden serum fizyolojik veya BOS enjeksiyonu
yapilir. RO degerinin hesaplanmasi icin ise, eri-
silen son sabit basing degeri ile baslangi¢ basin-
cimin farki olan deger, infiizyon yapilan akim
hizina boltintir. Bunun benzeri sekilde uygula-
nan bolus yo6ntemindeyse, bilinen hacimdeki
svi (genellikle 4 mL) lomber subaraknoid arali-
ga 1 mL/s hizla enjekte edilir. Diger bir yontem-
de bilinen inftizyon hizina karsilik gelen ytikse-
len basing egrisi elde edilir. Bunlardan bagka
sabit basing yontemi ve ventrikiilosisternal
Olctim yontemleri de vardir. Katzman teknigi ile
elde edilen degerler, bolus yontemiyle elde edi-
lenden daha yiiksek bulundugundan, kullanilan
yontemin normal degerini bilmek gerekir. RO,
hastalik olmasa da, ilerleyen yasla birlikte yiik-
selir. Otuz bes hastada yapilan direng testinde,
INPH grubunda diren¢ degeri 8.2 mmHg/mL/
min olarak bulunmustur ve bu deger yiiksektir
(diisiik kondiiktans). Ancak, bu y6ntem hem
uzun zaman aldigindan hem de standardize
olmadigindan, pek kullanilmamaktadir ©7.

Tedavi ve Planlama
INPH tanisinda yaralanilacak smiflama ©:

Hastalik oykiisii, goriintiileme, fizik bulgular ve
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fizyolojik kriterlerle desteklenmelidir.
I. Hastalik Oykiisii

Belirtier, yavas gelismis olmali, hasta 40 yasin-
dan biiytik olmali, belirtilerin siiresi en az 3-6
aydir devam ediyor olmali, daha 6ncesinde kafa
travmasi, beyin kanamasi, menenjit gibi hidro-
sefaliye neden olmus olabilecek bir olay bulun-
mamali, belirtiler zaman gectikce artmig olmali,
belirtilerini aciklayabilecek baska noérolojik, psi-
kiyatrik veya genel hastalik durumlar1 olmamal.

I1. Beyin Goriintiileme Bulgular:

CT veya MRI incelemesinde; ventrikiillerde
genisleme olmali ve bu genigleme atrofi veya
konjenital nedenlerle olmamali, Evans indeksi
>0.3 veya daha fazla olmali. BOS akimina engel
olacak lezyon bulunmamali, ve asagidaki des-
tekleyici belirtilerden en az birisi bulunmali,

1. Temporal hornlardaki genisleme, hipo-
kampal atrofi nedeniyle olmamali,

2. Kallozal ag1 40 derece veya lizerinde
olmali,

3. Periventrikiiler sinyal degisiklikleri dem-
yelinizan veya mikrovaskiiler yetmezlik
nedenleriyle olmamis olmali,

4. MRI da, akuaduktus veya 4. ventrikilde
akim goriilmemeli (flow void).

Ayrica, eger belirtilerden 6nce yapilmis olan bir
beyin goriintiileme ¢alismasi varsa, ventrikiiller
ktictik bulunmali, radyoizotop sisternogram
yapilmissa, ila¢ 48-72 saat siireyle beyin yiize-
yinde kalmali, sine MRI tetkiki yapilmigsa vent-
rikiil akim hizinda artma olmali, SPECT-
acetazolamide testi yapilmigsa, periventrikiiler
perflizyonun azalmasi durumunun acetazola-
midden etkilenmemesi.

III. Denge veya ylirtiylis bozuklugunun yani sira
demans veya inkontinans bulgularinin birisi
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veya her ikisi de eslik etmeli. Yiirtime bozuklu-

gu ile ilgili olarak da, asagidaki belirtilerin en az

ikisinin bulunmasi gereklidir:

A. Adim ytiksekliginin azalmasi,

B. Adim uzunlugunun kisalmasi,

C. Yiirtime hizinda azalma,

D. Yiirtime sirasinda gévdede yalpalamanin
artmast,

E. Genis tabanli durus,

F. Yiirtrken parmaklarin disariya doniik
olmalari,

G. Geriye dogru kaykilma,

H. Biitiin halinde dénmeler (en bloc),

I. Yiiriirken sik sik dengenin bozulmasi, 8
adimda iki veya daha fazla miidahelede
bulunmak.

Algilamayla ilgili olarak, asagidakilerden en az

ikisi olmali:

A. Psikomotor yavaslama (tepki siiresinde
uzama),

B. Ince hareketlerin hizinda yavaslama,

C. Ince hareketlerin dogrulugunda azalma,

D. Dikkati siirdiirme veya bolmede gii¢liik
cekmek,

E. Ozellikle yakin gecmisi animsama giicliikleri,

F. Birka¢ basamakli emirleri uygulayama-
ma, i¢gorili bozukluklar gibi,

G. Davranis veya kisilik degisiklikleri.

Inkontinansla ilgili, asagidakilerden en az biri

olmali:

50

A. Idrar ve gaita inkontinansi,

B. Siirekli idrar inkontinansi,

C. Urolojik nedenlere bagli olmayan gecici
veya kalici idrar inkontinansi veya asagi-
dakilerden herhangi ikisinin var olmasi,
A. Sik sik idrara ¢ikma istegi duymak,

B. On iki saatte, 6 veya daha fazla sayida
idrar bosaltmak,

Taskin

C. Noktiiri, gece iki veya daha fazla say1-
da idrar yapmak.

Fizyolojik

LP acilis basincinin 5-18 mmHg (70-245 mm
H,0) diizeyinde olmasi. Bu degerlerden belirgin
derecede farkli ¢ikan sonuglar, INPH tanisiyla
uyusmamaktadir.

INPH Tamsiyla Uyusmayan Durumlar

A. Ventrikiillerde genisleme olmamasi,

B. Papilodemi veya benzeri KIBA belirtisi
olmasi,

C. NPH triadimin hicbir belirtisinin bulunma-
masi,

D. Spinal stenoz veya benzeri bir durumla
belirtilerinin anlatilmasi.

INPH benzeri belirtilere neden olabilen veya
INPH ile birlikte goriilebilen hastaliklar:

Norodejeneratif hastaliklar
e Alzheimer
e Parkinson
* Lewy cisimi hastalig1
* Huntington koresi
* Frontotemporal demans
* Kortikobazal dejenerasyon
* Progresif suprantikleer palsi
* ALS
* Multisistem atrofisi
e Spongioform ensefalopati

Vaskiiler demans

* Serebrovaskiiler hastalkiklar

e Stroke

e Multi-infarkt durumu

e Binswanger hastaligi

* Serebral otozomal dominant arteriyopati,
subkortikal infarktlar ve 16koensefalopati

* Vertebrobaziler yetmezlik
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Diger hidrosefali nedenleri
e Akueduktal stenoz
e Arrest hidrosefali
e Uzun sireli belirgin ventrikiilomegali
sendromu
e Nonkomiinikan hidrosefali

Infeksiyonlar
e Lyme
e HIV
e Sy

Urolojik
e ldrar yolu infeksiyonlar
* Mesane veya prostat kanseri
e BPH

Diger
e B, eksikligi
* Kollajen vaskiiler hastaliklar
* Epilepsi
* Depresyon
e Travmatik beyin hastaligi
* Spinal stenoz
e Chiari malformasyonu
*  Wernicke ensefalopatisi
* Karsinomatdz menenjit
e Spinal kord tiimori

Alzheimer hastalhig1 (AD) ve INPH’daki kog-
nitif fonksiyon bozukluklarmdaki farklar:

Bozulma
AH: Bellek, 6grenme, oryantasyon, dikkat, is
yapabilme, yazma

INPH: Psikomotor yavaslama, ince hareketler-
de yavaslama ve hata.

Siirda bozulma
AH: Motor ve psikomotor yeteneklerde, gorerek
hedefi bulma yetisinde azalma, dil, okuma.

Taskin

Resim 1.

INPH: Tsitsel bellek, dikkat, konsantrasyon, is
yapabilme, davranig ve kisilik bozukluklari.

Ayriric tani

1. Ventrikiilomegali, demans ve yiiriime bozuk-
lugunun gorildiigii durumlar:

- Servikal spondiloz

- Biiytik eklem artriti

- Periferik noropati

- Gorme bozukluklari

- Vestibiiler bozukluklar

- Antipsikotik ilaclar

2. Vaskiiler demanslar
- Subkorrtikal iskemik ensefalopati

3. Parkinson hastalig1 (demans ve ventrikiilo-
megali ile birlikte olan)

4. Parkinson sendromlar ile birlikte genigle-
mis ventrikiiller

e Lewy cisimli demans,

* Kortikobazal ganglionik dejenerasyon

* Progresif suprantikleer palsy

*  Multipl sistem atrofisi
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INPH

/ Stiphesi \

CT/MRI

Muayene ve
Klinik

A4

Ventrikiiller genis,
Evans >0.3
YOK VAR YOK
Ameliyat Karar1 Igin
Takip Takip

LPile
BOS Bosaltimi Sonrast

Tyilesme

BOS
Bagka HC dinamigi incelemesi
nedeni ara

RO RO
diistik  ytiksek

Sant |<&——— Olumlu Olumsuz
takip

Resim 2. INPH tedavi algoritmasi: Basitlestirip, degistiri-
lerek @7,

5. Frontotemporal demans, kaudat atrofiyle
beraber 19,

Santlar

Klinik uygulamada kullanilan santlar, akima izin
verdikleri acilig basing degerlerine gore diistik,
orta ve yiliksek basingli olarak smiflandirilir.
Bunlara ek olarak takildiktan sonra, digaridan
miidaleyle calisma basing araligi degistirilebilen
ayarli santlar da kullanilabilmektedir. Bazi
yazarlar, NPH olgularinin diigiik basin¢li sant-
lardan daha fazla yarar gordiiklerini ama bu
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olgularda da subdural effiizyon olusma sansinin
daha yiiksek oldugunu bildirmektedir. Diisiik
basingli santlarda subdural efftizyon goriilme
sanst % 71, orta basin¢h santlardaysa % 34 ola-
rak yazilmistir ©.

INPH tanisiyla sant operasyonuna hasta kabul
kriterleri %

1. Ventrikiilomegali,

2. INPH kriterlerinden en az ikisinin bulun-
masl,

3. CSF basing takibinde A veya B dalgalari
bulunmasi,

4. Sekonder NPH olugumuna yol acabilecek
diger faktorlerin bulunmamasi (SAH,
menenjit, ensefalit, travma, serebral
infarkt, ven6z tromboz, Paget hastaligi
veya akondroplazi),

5. Hastalarin 3-6 giinliik BOS drenaji uygu-
lamasindan yarar gérmiis olmalari.

Caligsmaya dahil edilen 179 sant hastasinin ame-
liyattan 3, 6 ve 24 ay sonra yapilan kontrollerin-
de bulunan iyilesme oranlari, % 33, 60 ve 75
olarak bulunmusg. Yiirtime hastalarm % 93’tinde
iyilesmis, demens ve inkontinanstaki diizelme
iki kat daha az olmus. lyilesebilmeye isaret eden
faktorler olarak, korpus kallozumda gerilme,
ana belirti olarak yiirtime bozuklugu olmasi ve
semptomlarin kisa siireli olmasi tespit edilmig
ve INPH nedeni olarak araknoid grantilasyonlar-
dan emilimin bozulmas1 veya BOS’un SAS’deki
iletiminin yavaglamasi ileri stiriilmustiir .

Eger sant operasyonundan sonra, 6 ay ge¢cmesi-
ne ragmen yeterli veya hi¢ iyilesme olmamaigsa,
valf diisiik basingh valfle degistirilmis. Toplam
sant revizyonu orant % 33 olarak bulunmus.
Bunlarin % 47’sinde distal ucta tikanma, % 20
sinde de proksimal ucta tikanma oldugu gortil-
miis. % 15 olguda klinik yanit alinamamis olma-
s1, % 12’sinde infeksiyon ve % 5’inde asir1 dre-
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naj nedeniyle revizyon yapilmig. Tiim serideki
infeksiyon orant ise % 6.7 olarak bulunmugtur.

Sant Uygulamasinda Rastlanan
Komplikasyonlar

Sant uygulamasiyla iligkili olarak gelisen komp-
likasyonlar ya islem sirasinda olur ya da gec
donemde ortaya ¢ikar. Uygulama sirasinda anes-
teziye bagl (myokard iskemisi gibi) komplikas-
yonlar olabilirse de, en 6nemlilerinden birisi de
intraserebral kanama olmasidir. Bu komplikas-
yon, hem erken donemde CT kontroliintin rutin
olarak yapilmayisindan hem de bagka nedenler-
den, cogu kez goz ardi edilmektedir. Bunun
belirtildigi bir calismadaki intraserebral kanama
olasilig1 % 3 olarak bildirilmistir ©.

Sant takildiktan sonra, ge¢ donemde ortaya
cikan komplikasyonlar ise, baslica, infeksiyon,
epileptik nobet, tikanma, subdural sivi toplan-
mast veya kronik subdural hematom, agirt dre-
naja bagh basagrilari veya santin az drenaj yap-
masidir. Bunlardan en 6nemlilerinden birisi sub-
dural hematomdur ve ilerleyici norolojik defisit
ortaya cikmasma ve KiBA'na neden olur.
Subdural aralikta sivi toplanmasina effiizyon
(higroma) adi verilir. Subdural hematom gelis-
me olasilig1 cesitli serilerde % 2-17 arasinda
degismektedir. Subdural hematom gelismesinin
ventrikiillerden BOS drenajinin ¢abuk olmasina
ve ICP’un ani azalmasina bagli olabilecegi
distiniilerek, hastalara uygulanan farkli basin¢h
santlarin ve antisifon 6zelliginin bulunup, bulun-
mamasinin (ASD) sonuca etki edip etmedigi
aragtirilmis ve belirleyici, 6nemli bir neden
bulunamamistir. Ancak, bu aragtirmalar yeterli
diizeyde olmay1p, konu tartigmaya agiktir %,

Sant infeksiyonlar1 % 3-6 oraninda bildirilmek-
tedir. Postoperatif donemdeki epileptik nobet
orani % 3-11, sant revizyon orani (5 yilda) % 21,
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santa bagli mortalite % 2 olarak yazilmigtir ©®.
Sant Tipinin Secilmesi

INPH tedavisinde en siklikla kullanilan sant tip-
leri, ventrikiilo-peritoneal (VP), lumbo-perito-
neal (LP) ve ventrikiilo-atrial (VA) santlardir.
VP ve VA santlarin kargilastirmasinin yapildig,
128 hastalik bir seride, iki grup arasinda, komp-
likasyon oranlarinda fark bulunamamigtir @¥.
Daha 6nceden epileptik hastaligi olanlarda veya
ventrikiile sant takilmasina herhangi bir engeli
olanlarda, LP santlarin takilmasi 6nerilmisgtir. LP
santlarin cok yaygin kullanilmamasinin neden-
leri, bunlarda mekanik problemlerin daha sik
olmast ve valf tipi bakimindan pek secenek
olmamasidir. Subdural hematom, agirt drenaj,
infeksiyon, tikanma, kopma gibi komplikasyon-
lara LP santlarda da rastlanmaktadir. LP santla-
rin avantaji, merkezi parcasinin bir toughy igne-
si ile perkiitan olarak takilabilmesi, kafatasina
burr hole agilmamasi ve beyne ponksiyon yapil-
mamasidir. Bu Ui¢ tip santtan bagka, eskiden
daha sik olarak kullanilan bir sant tipi daha var-
dir. Ventrikiiloplevral santlar olarak bilinen bu
santlarin uygulanmasinda siklikla plevral efiiz-
yonlar gelistiginden, ancak baska secenek kal-
madiginda tercih edilir olmuslardir. Teorik ola-
rak ventrikiiller herhengi bir sivi kabul edebile-
cek organla birlestirilerek sant sistemi olusturu-
labilir. Bu amagla tireter, barsaklar, mesane,
superior sagittal siniis gibi cok farkli opsiyonlar
denenmistir. Uygulama pratikliginin olmamasi
nedeniyle bu teknikler marjinal teknikler olarak
kalmis ve ancak diger standart sant yontemleriy-
le basarilt olunamadig1 durumlarda diistiniilebi-
lecek diger secenekler arasinda yer almiglardir.

Nonkomiiniikan hidrosefalilerde, 6zellikle akua-
dukt diizeyindeki tikanmalarda uygulanagelen
bir diger teknik olan endoskopik ticlinct ventri-
kiilostomi, 6nceden beri inanila gelen patogenez
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teorilerine uymamasina ragmen, INPH hastala-
rinda da denemis ve Gangemi ve ark. ¥ bu
yontemin uygulandigi 25 hastada % 72 oraninda
iyilesme sagladiklarini iddia etmisgtir.

Farkl Sant Valflerinin Prognoza Etkileri

Sant uygulanacak olan hastalarda karsilasilan en
onemli iki kritik soru vardir. Bunlar hangi tip
santin secilecegi (VP, VA, LP gibi), ve sant val-
finin basmcinin ne olacagidir (dustik, orta, yiik-
sek veya ayarl). Bunlardan bagka sistemde fark
yaratabilen diger seceneklerin baglicalari ise
sifonaj etkisinin engellenmesi (ASD-anti siphon
device, SCD- siphon control device gibi), slit
distal valve ve antibiyotik emdirilmis santlardir.
Sant pompasini dizayni, tek veya ¢ok parcali
olmasi gibi faktorler de secimde g6z oniine ali-
nir. Bu kararlardan en kritik olanlarin baginday-
sa, sant pompasinin (valf) acilis basincinin
secimi gelir.

Sant valfleri baslica ti¢ 6zellik tasir: Calisma
basinci farkli tasarlanmig olan valfler, sifonaj
engelleyici mekanizmali olanlar ve akim kont-
rollii valfler. A¢ilis basinci farkli olarak tasarlan-
muig olan valfler diistik basingh (20-40 mmH,0),
orta basingli (50-90 mmH,O) ve yiiksek basingh
(100-140 mmH,O) olarak yapilirlar. Bunlar
ventrikiil BOS basinci bu degerleri gectiginde
BOS akimina izin verir, aksi halde kapali kalir-
lar. Basinca duyarli valflerin, o6zellikte hasta
ayaktayken olusan sifonaj etkisi karsisinda
yetersiz kalmalar1 sonucunda distal slit valf kav-
rami gelismis ve peritona giren ucun en alt kis-
mina yariklar yapilmigtir. Bu yariklarin uzunluk-
larinin degismesi de basinca hassas bir kontrol
mekanizmasi olusturur. Yariklar kisa ise ytiksek
basing, uzunsa diisiik basingta agilirlar. Sifonaj
etkisi icin diigliniilen bir diger 6nlem ise, ikisi
birbirinin tersi yonde, ama ayn1 amag i¢in tasar-
lanmig olan sifonaj kontrolii yapan parcalardir.
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Antisifon (ASD) olarak bilinen pargalar, basinca
duyarli valflere benzer ve bir basin¢ degerine
ulasildiginda akima izin verir. SCD denen sifo-
naj kontrolii yapanlarsa, normalde agiktir, yani
akima izin verir ama akim belli bir degeri ge¢in-
ce sistemi kapatirlar, boylece fazla drenaja engel
olurlar @,

Ayarlanabilen valfli santlar kullanildiginda, san-
tin valf basing ayar1 disaridan yapilan ayarlama
ile degistirilebilmektedir. Ayarlama nedenleri
% 24 olguda asir1 drenaj, % 54 olguda yetersiz
drenaj ve % 9 olguda subdural efiizyon nedeniy-
le olmaktadir. Olgularin % 50°si kadarinda 30-130
mmH,O diizeyinde uygun olarak bulunmugtur
6240 Bir diger caligmada, diisiik basingli valfle-
rin, orta basinglilara gore daha etkili olduklari
gozlenmistir (% 80 ve % 50, sirastyla 28). Bu ve
benzeri calismalarda, diisiik basingli valflerin
daha bagaril1 olmasi sonucu sasirtict degildir, zira
bu hastalarin ventrikiil ici BOS basinglart zaten
normal araliktadir ve bu nedenle daha yiiksek
basing ayarlarinda drenaj olmasi da zor olacaktir.

INPH Olgularinda Prognoz

INPH olgularinda santtan yarar gérme orani
% 59, uzun siireli yararlanim ve onemli 6l¢iide
iyilesme orani da % 29 olarak bulunmugtur 9.
INPH hastalarinda sant sonrasinda rastlanabilen
komplikasyon orani ise % 38, ikinci bir ameliyat
geregi ise % 22 olarak bulunmustur. % 6 oranin-
da da kalict norolojik defisit veya 6lim gozlen-
migtir. Boon ve ark. © yaptiklar1 ¢alismalarda,
INPH hastalarinin santtan sonraki iyilesmeleri
su sekillerde olmustur: Hastalarin yaris1 kadari
ilk ayda 6nemli derecede diizelme gosternmekte
ve bu durumlarini korumaktadir. Kalan hastala-
rin yarist ise ya yararlanmamakta ya da daha
kotiiye gitmektedir. Geriye kalan 1/4’lik grup ise
ya gegici bir diizelme gostermekte ya da uzun
zaman icinde yavag iyilesme gostermektedir.
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Sant uygulanan hastalardaki diizelme 24 aya
kadar devam etmektedir ©V.

Iyilesme iizerinde etki yapan bir faktor de hasta-
larin belirtilerinin ortaya cikisi ile sant tedavisi
arasinda gecen siiredir. Siirenin kisa oldugu
olgularda sant tedavisinden yarar gérme orani
daha fazla olmaktadir. Caruso ve ark. ” yaptik-
lar1 ¢alismada, eger belirtiler 6 aydan kisa bir
stiredir varsa, iyilesme tam olmakta, 3 yildan
fazlaysa iyilesme olmamaktadir.

INPH tanis1 konmug ama sant tedavisini kabul
etmemis veya sant tedavisi uygulanmamis olan
hastalarin prognozlari hakkinda giivenilir veriler
bulunmamaktadir, ancak bir calismada incele-
nen 12 hastanin 7 ay ila 3 yil arasinda degisen
stirelerde yapilmis olan takiplerinde % 50’sinin
durumunun ayni kaldig bildirilmigtir 1. INPH
hastalarinda periventrikiiler beyaz cevher lez-
yonlarina sik rastlanir. [lerlemis serebrovaskiiler
hastaligr olan hastalar, sant tedavisinden pek
yarar gormez. Sant tedavisinden yarar gérmeyen
hastalarin bir kisminda, birlikte bulunan diger
serebrovaskiiler hastaligin ilerliyor olmasi olasi-
11 vardir. INPH nedeniyle sant takilan bir hasta
grubunda, erken donemdeki yararlanma orani-
nin % 64 oldugu, ancak bu oranin 3 yil sonra
% 26’ya gerilemesi de bu diistinceyi destekle-
mektedir. Sant, ya INPH gidisini durdurmamak-
tadir ya da beraberinde bulunan diger hastaliklar
ilerlemeye devam etmektedir .

INPH ve SNPH olgularinin karisik oldugu 90
olguluk bir seride, hastalarin % 89’unun 6nemli
derecede iyilesme gosterdikleri, bu iyilesme ora-
ninin INPH olgularinda daha yiiksek (% 100) ve
CVD hastalarindaysa daha diisiik % 85 oldugu
yazilmig ve CVD hastalig1 olan olgularin da,
daha az oranda da olsa sant tedavisinden yarar-
landiklar1 6ne siirtilmiistiir. Uzun donem sonug-
lara bakildiginda INPH olgularinin % 79, SNPH
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olgularinin da % 52 oraninda iyilesme goster-
dikleri gortilmiistiir ¢,

NPH olgularinda kisa donemde goériilen % 80
civarindaki iyilesme orani, postoperatif 5 yilda
% 20 gerilemistir. Hastalarin % 37’si, postopera-
tif 6 ay - 5 yillik donem igerisinde eks olmus ve
yillik ortalama % 7.4 olarak bulunan bu eks
orani, normal popiilasyonda goriilen % 3.2’lik
orandan yiiksek olarak bulunmustur. Oliim oranu,
sant takilan ve takilmayan gruplarda fark goster-
memis ve santa bagli olmayip, hastaligin tabii
seyri ile ilgili oldugu kanisina varilmistir. Oliim
nedenleri daha cok vaskiiler nedenlerle olmus,
bunu malin hastaliklar takip etmigtir @,

Gangemi ve ark. INPH tanisiyla 110 hastaya
endoskopik ticiincii ventrikiilostomi ameliyati
yapmis ve ortalama 6.5 yil (2-12) takip etmistir.
Iyilesme iizerinde yagin etkisi goriilmemis,
ancak belirtiler ne kadar kisa siireliyse, ameli-
yattan yararlanma orani da o kadar fazla olmus.
Ayrica, esas yakinmasi ytirlime bozuklugu olan-
larda iyilesme daha fazla olmug 9.

Eskiden kronik hidrosefalinin BOS un geri emil-
mesindeki bir bozukluk nedeniyle olduguna
inanilirdi, ancak yapilan ¢aligmalar bunun boyle
olmayabilecegine isaret etmistir. Artan BOS
nabiz basinci ventrikiillerde genisleme meydana
getirir. Genigleme olduktan sonra, ventrikiilleri
bu durumda tutmak i¢in gereken basing da aza-
lir, basitge, balon sisirirken de fark edebilecegi-
niz bu yasa Paskal yasasi olarak bilinir. Bu
nedenle, INPH hastalarinda 6l¢iilen BOS basinci
normal diizeyde bulunur.

Kronik hidrosefali olgularinda, ventrikiil icinde-
ki BOS nabiz basincinin, BOS basincinda artma
yapmadan, dort kata kadar yiikseldigi gosteril-
migtir 2% Modern teoride, ventrikiillerdeki
genisleme ventrikiilden, subaraknoid araliga
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dogru yonelen bolgesel basing farkindan olmak-
ta ve buna transmantle basing farki ad1 verilmek-
tedir. Bu kronik pulsasyonlu basin¢ nedeniyle
beyin dokusunun komplians1 azalarak ventrikiil-
ler genislemektedir. Ventrikil duvarlarinin zayif-
lamas1 ve genislemeleri, periventrikiiler beyaz
maddede olusan iskemik lezyonlar nedeniyle de
olabilmektedir. Bu nedenlerle, kronik hidrosefa-
linin nedeni emilim bozuklugundan degil, beyin
dokusunun kompliansinin azalmasindan dolay1
olmaktadir. Endoskopik tictincii ventrikiilostomi
yapilmasi, ventrikiildeki sistolik nabiz basincini
azaltacagindan, BOS nabiz basinci diisecek ve
ventrikiilleri genigletecek neden ortadan kalka-
caktir. Boylece sikisik durumdaki kapillerler de
acilacak ve intrakranyal kompliansi artiracaktir.
Genisleyen kapillerler nedeniyle kan akimi arta-
cak ve BOS emilimi hizlanacaktir. Bu teori ame-
liyat bulgulariyla da desteklenmistir. Ameliyat
strasinda, liclincii ventrikil tabani fenestre edil-
dikten sonra, BOS nabiz basinciyla 3 ventrikiil
duvar ve tabaninda nabiz hareketinin gortilebil-
digi olgular, ameliyattan daha fazla yarar gor-
miis, pulsasyonlarin baglamadigi olgularsa
yararlanmamislardir. Bu olgularda biiytik olasi-
likla beyin komplianst geri doniisiimsiiz olarak
bozulmustur .

NPH hastalarda CBF 6l¢timleri yapilarak, beyin
kan akimint artirdig1 bilinen asetozolamide ver-
dikleri yanit incelendikten sonra sant tedavisi
yapildiginda elde edilen sonuglar karsilagtiriimis
ve onceden hemisferik kan akiminin 20 ml/100
g/dk’dan fazla oldugu ve yalnizca periventrikii-
ler beyaz cevherin asetazolamid testine yanit
vermedigi olgularin iyilestikleri gortilmiigtiir.
Ancak, hemisferik kan akiminin 20 ml/100g/dk
dan az oldugu fakat asetozolamide yanit alindig1
olgularda iyilesme olmamuistir. Bu nedenle, NPH
hastalarda, klinik bulgularin iskemiye baglh
oldugu, periventrikiiler beyaz cevherde otoregti-
lasyonun bozuldugu diigtintilmiistir ©®.
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Iki sistem arasinda prognozda fark gériilmemis.
Hastalarin % 90’a yakin kismi santtan yarar gor-
miis ylrtimeleri diizelmigtir ©%.

SONUC

Ileri yaslarda ortaya cikan ve tedavi edilebilir bir
psikomotor bozukluk olan idiyopatik normal
basingli hidrosefalinin patogenezi ve tedavi
secenekleri konusundaki bilgilerimiz son yillar-
da yapilan calismalarla daha da cesitlilik kazan-
mistir. Hastaligin basit bir emilim bozuklugu
olmadigi anlagilarak, bildigimiz sant uygulama-
larina, minimal invazif bir yontem olan ve
viicutta herhangi bir yapay protez tasima geregi
olusturmayan, endoskopik tciincii ventrikiilos-
tomi teknigi ilave edilmistir. Geligsen giintimiiz
olanaklariyla, tartismali konularin patogenezle-
rinin defalarca gozden gecirilmesi, yeni tedavi
olanaklarina kap1 agabilecektir.
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