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OZET

Psodotiimér serebri (PS) intrakraniyel kitle veya hidrosefalus olmaksizin artmis kafa ici ba-
sinci ve bunun belirti ve bulgular ile karekterize bir klinik tablodur. Beyin omurilik sivisi
(BOS) igerigi normaldir. Hastaligin tamisinda modifiye Dandy kriterleri kullanilmaktadir. PS'li
hastalarin genelde gorme prognozlari iyi olmakla birlikte, hastaligin seyrinde herhangi bir saf-
hada ciddi tek komplikasyon olan gérme kaybi gelisebilir. Papilla 6deminin erken sathalarinda
gorme kaybi geri doniisiimlii iken, ge¢ safhalarda geri doniisiimii olmayan gérme kayiplar geli-
sebilir. Gérme kayiplarinin 6zellikle sessiz ve asemptomatik olusu nedeni ile gérme alaninin ve
gorme keskinliginin uzun dénemde degerlendirilmesi gereklidir. PS'de tekrarlanan kantitatif pe-
rimetrik degerlendirme hastalarin takipleri agisindan 6nemli bir yontemdir.

SUMMARY
Visual Loss in Pseudotumor Cerebri (Idiopathic Intracranial Hypertension)

Pseudotumor cerebri (PS) is a condition characterized by raised intracranial pressure with
its associated symtoms and signs in the absense of an intracranial mass or hydrocephalus and
normal cerebrospinal fluid. For the diagnosis of the condition, modified Dandy Criteria is used.
The prognosis for vision in most patients with PS is excellent; however visual loss which is the
only serious complication, may occur either early or late in the course of the disease. In the
early stage of papilledema visual loss is reversible, but in the later stage it can be depressed irre-
versibly. Since the visual loss is insidious and often asymptomatic for long periods of time, vi-
sual disaster can only be anticipated by monitoring the visual fields and acuity. Repeated quan-
titative perimetry is the cornerstone of long term follow-up in patients with PS.

cukluk caginda da goriildiigti bildirilmistir. Hastali§in
asil komplikasyonu papilla 6demine bagh olarak gelisen

Psodotiimor serebri (PS) beyin ici kitle veya ventri-
kiiler tikaniklik olmaksizin beyin omurilik sivisinda
(BOS) basing artig1 ve papilla 6demi gelismesi ile karak-
terize bir klinik tablodur. Hastaligin seyrinde abdusens
sinir felci diginda nérolojik bulgu izlenmez. Ilk kez 1897
yilinda Quincke tarafindan tanimlanmistir. Genellikle
dogurgan ve sisman kigilerde goriiliir. Nadirde olsa ¢o-
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ikincil optik atrofidir. Gérme kayb1 baglangigta geriye
déniisiimliiyse de, ciddi, geriye doniisiimii olmayan iki
tarafli gérme kaybinin %4-10 arasinda gelistigi saptan-
magtir (1-3).

PS'de tam1 modifiye Dandy kriterleri gdzoniine ali-
narak konulmaktadir (1).
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I.  Artmus kafa ici basinc belirti ve bulgulart,

II. Dis rektus felci disinda normal nérolojik mua-
yene bulgulari,

III. Normal igerikli, artmig basin¢li BOS,

IV. Goriintiileme yontemlerinde kafa i¢i yer kapla-
yan lezyon veya ventrikiillerde anormallikler
bulunmamasi. -

PS'de hangi olgularda gorme kaybinin gelisecegi
onceden tahmin edilemediginden hastalarm diizenli goz
muayeneleri gerekmektedir.

ARTMIS KAFA iCi BASINCININ BELIRTI
VE BULGULARI

Hastalarda bas agrisi, bulanti, kusma, yorgunluk
hissi, bulanik gérme, gelip gecici (10 saniye kadar) gor-
me kaybi gibi belirti ve bulgular devamli veya ara ara
goriilebilir. BOS basincindaki artmanin objektif bulgusu
ise_cift tarafli (nadiren tek tarafli) papilla 6deminin ge-
lismesidir (1,4).

PAPILLA ODEMININ EVRELERI (5)
A. Erken (baslangic) papilla 6demi:

Gorme keskinligi normaldir. Papilla hiperemik go-
riiniimdedir. Papilla kenarlan ile peripapiller retinal sinir
lifleri arasinda sirasiyla nazal, iist, alt ve temporal kad-
ranlarda siliklesme goriiliir. Spontan venoz nabazan kay-
bolur.

B.Yerlesmis (miispet) papilla 6demi:

Bu safhada kisa siireli gelip gegici gérme kaybi iz-
lenir. Gorme keskinligi normal veya diisiiktiir. Papilla
hiperemik ve kabariktir. Kiiciik damarlar belirsizlegmis,
venler dolgun bir gériiniim almistir. Papilla ¢evresinde
mum alevi tarzinda kanamalar, yumusak eksudalar ve
retinada kirigikliklar saptanir. Fovea bolgesinde kisa za-
manda sert eksiidalar geligebilir. Fundus fléresein anji-
ografide erken fazdaki dilate papilla kapillerlerinden geg
fazda floresein sizintis1 saptanir. Gérme alani muayene-
sinde kor noktada genigleme izlenir. Makula bélgesinin
-etkilenmesine paralel olarak parasantral veya santral
skotomlar gelisir.

C.Uzun siireli papilla 6demi:

Gorme keskinligi degisik derecelerde olabilir. Pa-
pilla mantar gibi vitreusa dogru kabarmistir. Yumusak
eksuda ve kanamalar izlenmez. Papilla yiizeyinde opto-
siliyer santlar ve drusen benzeri kristal kesafetler goriile-
bilir. Gérme alaninda kor noktada geniglemeye ilave

olarak nazal inferior kayip ve periferik konsantrik daral-
ma saptanir.

D. Atrofik papilla:

Gorme keskinligi ciddi olarak gerilemistir. Reaktif
gliosisden dolay1 papilla beyaz renkte, kabariklig1 kay-
bolmus, sinirlart belirsizlesmis ve incelmis bir goriiniim-
dedir. Fovea bolgesinde retina pigment epitelinde ikincil
degisimler izlenmektedir. Gorme alaninda genel bir dep-
resyon ve ciddi isopter daralmas: saptanir.

PS'de gorme kayb1 optik sinir ve retina fonksiyonla-
rinin bozulmasina baghdir. Artmigs BOS basinci aksop-
lazmik staz ve papilla 6demine neden olmaktadir. Ileri
derecedeki 6dem peripapiller retinay: kaldirarak noro-
sensoriyel retina dekolmani veya 6zellikle temporal bol-
gede koryoretinal katlantilara (folds) neden olmaktadir.
Papillada sismis aksonlarin damarlara yaptig1 basi sonu-
cu akut veya subakut optik sinir iskemisi ve retina arteri-
nin dallarinda tikanma gelisebilir. Damarsal diizensizlik-
ler ile retina pigment epiteli benekleri (mottling), prela-
miner kapillerlerin gecirgenliklerini arttirmakta ve sonu-
cunda eksiidatif lipid birikimi ve kanamalar (koroidde,
sinir 1ifi katinda, vitreusta) gelismektedir (1,5,6).

Gorme alaninda saptanan klasik defekt kor noktanin
genislemesidir. Genislemis kor nokta papilla 6denimin
mekanik etkisine bagl olarak papilla cevresindeki retina
yapilarinda goriilen fonksiyon kayiplarina baglanmisgtir.
Papilla 6deminin gerilemesiyle kor noktada kiiciilme iz-
lenmesi bu goriisii dogrulamaktadir (1). Periferden gelen
retina sinir lifleri lamina kribrozada alt kisminda, ekva-
tor bolgesinden gelen lifler orta kistmda, makula bélge-
sinden gelen lifler ise en iist kisimda yer almaktadir (7).
PS'de alt nazal gorme alani kayb1 ve konsantrik gérme
alan1 daralmasi papilladaki mekanik bas1 ve aksonlarda-
ki iskemik hasar ile agiklanmaktadir. Gelisen gérme ala-
m1 kayiplar bazen glokoma ait gérme alanmi kayiplarini
taklit edebilir. Asimetrik gorme alani kayiplari olan has-
talarda relatif afferent pupilla defekti goriilebilir (1). Bir
cok hastada otomatik perimetrik teknikler ile geriye do-
niisiimlii, cok ileri sevyelerde olmayan gorme alani ka-
yiplart tespit edilmigtir. Hangi hastada gorme kaybi geli-
secegi onceden tahmin edilemeyeceginden, olgularin
Goldmann veya otomatik perimetri ile gérme alani ta-
kipleri sarttir (8).

Direkt oftalmoskopik muayenede papillanin kaba-
riklik derecesi papillanin net goriilebilmesi i¢in saptanan
dioptirinin retinanin normal bir bélgesini se¢ebilmek
icin kullanilan diyoptiriden farki "3 dpt=1mm" gézonii-
ne alinarak degerlendirilebilinir. G6zdibi muayenesi ile
papilla 6deminde kabarikligin derecesinin takibi subjek-
tiftir. Heildelberg Retina Tomografisi kullanilarak tara-
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yica laser oftalmoskopi teknigi ile optik sinir bag1 topog-
rafik goriintiileri incelenebilmektedir. Mulhalland ve ar-
kadaglar1 (3) 3'ii yeni, 2'si niiks ve 3'ii kronik toplam 8
PS'li hastada papilla 6demini Heildelberg Retina Tom-
pografisi kullanarak 2 hafta-3 ay siireyle takip etmigler-
dir. Ayrica olgularin 30-2 Humprey otomatik perimetri
(6 olgu) ve Goldmann perimetri (2 olgu) tetkikleri yapil-
mustir. Sonugta tedavideki 5 olguda papilla 6demi geri-
lemesine ragmen, kronik 2 olguda papilla 6demi derece-
sinde fark edilebilir bir degisiklik gézlenmemistir. Gor-
sel semptomlar1 agirlagan bir olguda lumboperitoneal
sant operasyonu sonrasi papilla 6demi ve gérme alam
bulgular1 gerilemigtir. Gérme kaybi igin, papilla 6demi-
nin derecesinden ¢ok siiresinin énemli oldugu ve en an-
lamli gérme kayiplarmin alti aydan uzun siiren papilla
ddemli olgularda izlendigi vurgulanmistir. Bu nedenle
hasta takibinde gérme alam tetkiklerinin énemini koru-
dugunu bildirilmistir.

NORMAL ICERIGI OLAN BOS BASINCININ
ARTISI

Lomber ponksiyonda normal kilodaki hastalarda
agihig basincinin 200 mmH>O'nun iistiinde olmas, sis-
man hastalarda ise 250 mmH>O'nun {istiinde olmasi an-
laml olarak kabul edilmektedir (9).

DI§ REKTUS FELCI DISINDA NORMAL
NOROLOJIK MUAYENE BULGULARI

PS'de tek veya ¢ift tarafli dis rektus felcinin gelis-
mesi 6.sinirin anatomik yapisindan kaynaklanmaktadir.
Sinirin nukleusu ponsta, 4. ventrikiiliin yaninda bulunup
buradan ¢ikan sinir 6-12 mm boyunda, 1-3 mm eninde
osteofibrotik bir yapisi olan "Dorello kanalindan" gece-
rek kavernoz siniise girmektedir. Bu nedenle selim se-
yirli BOS basinci artiginda dahi 6. sinir kanal iginde et-
kilenmektedir (10).

GORUNTULEME YONTEMLERI

Gériintiileme yontemleri ile beyin ici kitleye veya
ventrikiillerde degisimlere rastlanmamaktadir. Brodsky
ve arkadaslari (11) 1996-1997 tarihleri arasinda yaslar1 3
ile 66 arasinda degisen 16's1 erigkin, 4'ii cocuk toplam
20 PS ve 20 kontrol hastasinda manyetik resonans (MR)
sonuclarini degerlendirmislerdir. PS olgularindaki MR
goriintiilerinin dzelliklerini soyle dzetlemislerdir:

® Goz kiiresinin normal egriliginde goéreceli olarak
arka skleranin diizlesmesi (%80),

@ IV Gadolinium uygulamasini takiben goz kiiresi
icinde prelaminer optik sinirin belirginlesmesi
(%50),

® Optik sinirin orbital par¢asinda dikey yonde kiv-
rim varligi (%40),

@ Optik siniri gevreleyen subaraknoidal boglugun
genislemesi (%45),

e Hipofize basi acisindan sella igeriginin degerlen-
dirilmesinde empty sella veya kismi empty sella
izlenmesi (%70).

Sonug olarak, ¢aligmacilar PS'de arka skleranin
diizlesmesi ve prelaminer optik sinirin belirginlesmesini
tan1 icin dogrulayic, diger MR bulgularim ise fikir veri-
ci olarak kabul etmiglerdir.

PS'de ana komplikasyon papilla 6demi ve bunu ta-
kiben gelisen gérme kaybidir. Corbelt ve arkadaglarinin
(1) galismasinda en az 5, en fazla 41 yil takiplerini yap-
tiklar1 57 PS'li hasta grubunda ciddi derecede gorme
kayb1 olan 14 hasta saptanmugtir. Bu olgulardan 7'sinde
gorme kaybinn ilk semptomlardan aylar, yillar sonra or-
taya ¢iktig1 ve ilk semptom olarak bag agrisinin en sik
(%81) izlendigi ve bunu gelip gegici (10 saniyeden az
stiren) gérme kaybimin (%72) takip ettigi vurgulanmugtir.
6. sinir felcine bagli olarak gelisen diplopinin 19 hastada
ilk bulgu oldugu ve tiimiinde kendiliginden geriledigi
saptanmugtir. Bilateral papilla 6demi hemen hemen tiim
olgularda goriilmesine ragmen takiplerde ciddi gorme
kaybinin olmadig1 izlenmistir. Sonug olarak, gérme kay-
binin uzun siire asemptomatik kalabilecegi nedeniyle
ozellikle gorme alani takiplerinin gerekliligi vurgulan-
mug ve tedavi edilen olgularin %80'den fazlasinda BOS
basmcinin yiiksek kalabilecegi sdylenmistir. Ayrica sis-
temik hipertansiyonun gérme kaybs icin tek istatistiksel
risk faktorii oldugu, sistemik kortikosteroid tedavisinin
gbz igi basinci yiikseltme potansiyeli ile ek bir risk
faktorii olabilecegini bildirilmistir.

Wall ve arkadaglarinin (12) 1990'da yaptiklari ¢alig-
mada 19 PS'li olgunun gorme keskinligi, kontrast duyar-
lilik, renkli gérme, otomatik ve Goldmann perimetrik
tetkikleri 1982-1989 yillar arasinda takibe alinmigtir.
Daha sonraki dsnemde Wall ve arkadaglarinin (13) bas-
ka bir caligmasinda olgu sayisim1 50'ye ¢ikarilmis ve bu
grup i¢inde ilk bulgu olarak %22 anormal (snellen) gor-
me keskinligi, %20 anormal renk gérme, %50 kontrast
duyarlilik azalmasi, %87 Goldmann gdrme alani anor-
mallikleri, %92 otomatik gorme alani anormallikleri tes-
pit edilmistir. Ayrica en sik rastlanan gérme alam defek-
ti kor noktada genigleme, alt nazal kayip ve genel kon-
santrik daralma olarak kaydetmistir.

PS sendromunda gérme kaybim 6nlemek i¢in medi-
kal ve cerrahi miidahale uygulanmaktadir. Liu ve arka-
daglar1 (8) PS'li olgularda subtemporal veya suboksipital
kranyal dekompresyonun degerini yitirirken kortikoste-
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roid, acetozolamide, digoksin, glycerol, furasemide kul-
lanimu ile kilo verilmesinin giindeme geldigini, medikal
tedaviye ragmen ciddi gérme kayb olan olgularda lum-
boperitonel sant veya optik sinir kilif dekompresyonu-
nun gerekli oldugunu bildirmiglerdir. Caligmalarinda te-
davi protokoliinii s6yle 6zetlemiglerdir:

1. Gorme kayb1 olmayanlarda semptomatik tedavi,

2. Kor noktada genisleme veya mindr gorme alani
depresyonu olanlarda acetazolamide (500mgX?2
giin),

3. Akut ciddi gérme kaybi (20/30 dan kétii) veya
belirgin gérme alam kayb: olan hastalarda IV
methylprednisolone (250 mgX4/giin) + acetazo-
lamide (500mgX2/giinde) ve ranitidine (150
mgX2/giin) 5 giin boyunca ve takiben 6-8 hafta-
da doz azaltilarak prednisone (80mg/giin),

4, Takipte;
a) Papilla 6demi geriledikten sonra dahi acetazo-
lamide tedavisinin devami,

b) 5 giin iginde gérme fonksiyonlar diizelmeyen,
agirlasan olgularda cerrahi miidahale (optik sinir
kilif dekompresyonu).

PS'de artmig BOS basincinda heniiz tam kesinlik
kazanmamasina ragmen ya ventrikiiler sistemde agiri
iiretim ya da araknoid kivrimlardan dig akimin azalmasi
veya artmig serebral kan hacminin rol oynayabilecegi
bildirilmektedir. Kortikosteroidler bilinmeyen bir meka-
nizmayla araknoid kivrimlarda BOS emilimini arttir-
maktadir. Acetazolamide bir karbonik anhidraz inhibitd-
rii olarak BOS yapimini azaltmaktadir. Liu'in ¢aligma-
sinda olgularda kisa siireli steroid kullaniminda akne di-
sinda kilo alim1 veya goz ici basincinda artig gibi komp-
likasyonlara rastlanmamigtir. Dozun azaltimi siiresinde
hig bir olguda niiks gdzlenmemigtir (8).

Cinciripini ve arkadaglari (9) piiberte dncesi ¢ocuk
PS'li, yaslar1 1.9 ile 11.3 arasinda (ort 7.313.2) degisen
4'ii kiz, 6's1 erkek toplam 10 olgunun tedavisini sdyle
Ozetlemiglerdir:

@ Acetazolamide (25 mg/kg/giin) (yalnizca bir olgu
tolere edememistir)

@ Prednisone (15 mgX2/giin) oral, 3 hafta

® Dexamethasone (16 mg/IV /3 giin) sonra oral 3
hafta

@ Dexamethasone (4mgIVX4/giin) cerrahi miidaha-
leye kadar

@ Dexamethasone (1mgX4/giin) 4 ay

@ Cerrahi miidahale (lumboperitonel sant) sadece

bir olguda uygulanmistir. Neticede papilla 6de-
minin ¢ekilmesi ortalama 4.7+2.6 ay, 6.sinir fel-
cinin diizelmesi 1.6+1.2 ay olarak saptamistir.

Sonug olarak diyebiliriz ki, PS sendromunda gérme
kaybi olgularda erken veya ge¢ donemde gelisebilir.
Gorme kaybi baglangicta doniisiimliiyse de, papilla 6de-
minin kronik evresinde gelisen ikincil optik atrofide do-
niisiimii- olmayan bir sathaya girer. Tam1 konulan olgu-
larda gozdibi tetkiki yaninda gerek tedavi dncesinde ve
gerekse tedavi sirasinda periodik Goldmann veya oto-
matik perimetrik tetkiklerin yapilmasi biiyiik &nem tagi-
maktadir.
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