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ABSTRACT

Introduction: The study is aimed to present demographic data,
clinical findings and treatment outcomes of patients with
pseudotumor cerebri syndrome (PTCS).

Methods: Clinical data of 69 patients who met PTCS modified
Dandy diagnostic criteria were analyzed retrospectively. Patients
demographics, clinical and radiological findings and treatment
outcomes recorded.

Results: Sixty-nine patients were included the study (62 female
and 7 male). The mean age, weight and body mass index (BMI) of
the patients were 37.97 + 10.36 years, 84.21 + 16.06 kg, and
31.89 £ 5.87, respectively. Headache was the most common
complaint, and 68 patients had papilledema. Seven patients had
sixth cranial nerve paralysis as an additional neurological finding.
The most common visual field defect was concentric narrowing.
Cranial magnetic resonance imaging results were normal in
68.1% of the patients. Systemic acetazolamide treatment was
started in all patients. In addition, weight loss was recommended
in patients who have a BMI = 25. Topiramate was added to
acetozolamide treatment in 9 patients. Optic nerve sheath
fenestration was performed in 2 patients and lumboperitoneal
shunt surgery was performed in one patient who did not respond
to medical treatment. Complete recovery of headache and either
improvement or stabilization of visual field defect were observed
in 30 patients with the help of medical treatment and weight loss
during the follow-up period.

Conclusion: PTCS usually affects young obese women. Careful
evaluation of patient’ symptoms, clinical findings, and cranial
imaging results are essential for the diagnosis. Symptoms and
clinical findings can be controlled in the majority of the patients
with the help of reduction of cerebrospinal fluid production and
weight loss. Optic nerve sheath fenestration and lumboperitoneal
shunt surgery are among the alternative treatment options in
patients who are resistant to medical therapy.

Key words: Blurred vision, cerebrospinal fluid, headache,
pseudotumor cerebri syndrome.

OZET

Giris: Bu c¢alismanin amaci, ps6édotimoér serebri sendromu
(PTSS) hastalarina ait demografik verilerin, klinik bulgularin ve
tedavi sonuglarinin sunulmasidir.

Yontemler: PTSS modifiye Dandy tani kriterlerini karsilayan 69
hastanin klinik verileri geriye y6nelik olarak incelendi. Hastalarin
demografik 6zellikleri, klinik ve radyolojik bulgulari ile tedavi
sonuglar kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 69 hasta dahil edildi (62 kadin ve 7 erkek).
Hastalarin ortalama yas, kilo ve viicut kitle indeksi (VKI) sirasiyla
37,97 £ 10,36 yil, 84,21 + 16,06 kg, ve 31,89 + 5,87 idi. Bas agrisi
en sik bagvuru yakinmasi idi ve 68 hastada papil 6demi izlendi.
Ek norolojik bulgu olarak 7 hastada, 6. kraniyal sinir paralizisi
mevcuttu. En sik gortilen gérme alani defekti konsantrik daralma
idi. Hastalarin %68,1’inde kraniyal magnetik rezonans
goérintileme sonuclari normal saptandi. Tum hastalara
asetozolamid tedavisi baslandi ve VKI = 25 olan hastalara kilo
vermeleri 6nerisinde bulunuldu. 9 hastada asetozolamid
tedavisine topiramat eklendi. Medikal tedaviye cevap vermeyen 2
hastaya optik sinir kilif fenestrasyonu ve bir hastaya
lumboperitoneal sant cerrahisi uygulandi. Takip slresince 30
hastada medikal tedavi ve kilo kaybi yardimiyla bas agrisinda tam
dizelme ve gérme alani defektinde diizelme veya stabilizasyon
izlendi.

Sonug: PTSS genellikle geng obez kadinlari etkilemektedir.
Hastalarin semptom, klinik bulgu ve kraniyal géruntileme
sonuglarinin dikkatli degerlendirilmesi tani igin gereklidir. Beyin
omurilik sivisi Uretiminin azaltilmasi ve kilo kaybi ile hastalarin
gogunda semptomlar ve klinik bulgular kontrol altina alinabilir.
Medikal tedaviye direngli hastalarda, optik sinir kilifi fenestrasyonu
ve lumboperitoneal sant cerrahisi, alternatif tedavi segenekleri
arasindadir.
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bulanikligi, psédotimor serebri sendromu
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GiRIS

Eski adiyla idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon (iIHT)
olarak da bilinen psédotimor serebri sendromu (PTSS),
kafa igi basincindaki artis sonucunda ortaya ¢ikan bas
agrisi, papil 6dem, gérme bozuklugu ve pulsatil tinnitus
semptomlariyla karakterize bir hastaliktir (1,2). Yilhk

insidansi genel popllasyonda 0,9/100.000, 15-44 yas

araliginda ise 3,5/100.000 olarak bildiriimistir.
Postpubertal popllasyondaki  hastalarin ~ %90’ini
kadinlar olusturmaktadir. Esas olarak dogurganlik

dénemindeki yiiksek viicut kitle indeksi (VKI) olan
kadinlari etkilese de her yas grubundan her iki cinsiyeti
(1-5).

sivinin artmig uretimi ve/veya azalmig emilimi sorumlu

de etkileyebilir Patogenezinde serebrospinal
tutulmaktadir. Tani kriterleri ilk olarak 1937°de Dandy
tarafindan bildirilmis, ancak; 1985'de Smith ve 2002
yilinda ise Freidman tarafindan revize edilerek ‘Modifiye
Dandy Kriterleri’ olarak literatiirde yerini almistir (3,6-8).
Son olarak 2013’de Freidman ve arkadaslar tarafindan
idiyopatik ve sekonder olgulari kapsayan psoédotimor
sendromu kullaniimasi

serebri terminolojisinin

Onerilmistir (9). Tedavide kilo kaybini saglamaya

yonelik diyet, karbonik anhidraz inhibitorleri, topiramat,
ditretikler ve steroidlerden yararlanilir (1,3,10). Medikal
vakalarda

tedaviye direngli ise optik sinir kilifi

fenestrasyonu veya sant uygulamalari tercih

edilebilecek cerrahi segeneklerdir (11). Bu galismada
Ege bdlgesinde 3.basamak bir saglik kurulusunda takip
edilen PTSS hastalarina ait demografik verilerin, klinik

bulgularin  ve tedavi sonuglarinin  sunulmasi
amaglanmistir.

YONTEM

Bu calismada Saglik Bilimleri Universitesi Izmir

Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji
kliniginde Temmuz 2017-Ocak 2019 tarihleri arasinda
benign kafa igi hipertansiyon (ICD kodu G93.2) 6n
tanisi ile kaydedilmis 861 hastaya ait veriler geriye
donuk olarak incelendi. PTSS tani kriterlerini kargilayan
69 hasta calismaya dahil edildi. Calisma Helsinki
deklarasyonu ilkelerine

uygun sekilde ydrutaldd.

Caligmanin etik kurul onayr Bozyaka Egitim ve

Arastirma Hastanesi lokal etik kurul komitesinden alindi
(Tarih:11.11.2020, No:04 ).

demografik veriler, semptomlar,

Karar Hastalara ait
ndrolojik muayene
bulgulari, goérintileme sonuglari, uygulanan tedaviler
ve sonuglari incelendi. Calismada elde edilen verilerin
istatistik SPSS 21.0 paket

kullanilarak gergeklestirildi.

incelemesi programi

Normal dagilima uyan
surekli degiskenler ortalama * standart sapma, normal
dagilima uymayan surekli degiskenler ise ortanca (min
— maks) deger olarak belirtildi. Kategorik degiskenler
yuzde olarak gosterildi. BOS basinci ile MRG venografi
bulgularinin arasindaki iligki Kruskal-Wallis Testi, BOS
basinci ile VKIi arasindaki korelasyon ise Spearman
testi ile deg@erlendirildi. p<0,05 degeri istatistiksel olarak

anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calismaya 62'si kadin (%89,9), 7’si erkek (%10,1)
toplam 69 hasta dahil edildi. Hastalarin yas, kilo ve VKI
ortalamasi sirasiyla 37,97 + 10,36 (17-62) yil, 84,21 +
16,06 (50-150) kg, ve 31,89 + 5,87 (20-55) idi. Tablo
1'de hastalarin bagvuru anindaki yakinmalari 6zetlendi.
Bas agrisi en sik bagvuru yakinmasi olup, bunu gérme
bozuklugu, transient viziel obskirasyon (TVO), tinnitus
ve diplopi izlemekteydi. Fundus bakisinda 68 hastada
(%98,6) papilédem izlendi. Ek norolojik bulgu olarak 7
hastada 6. kraniyal sinir paralizisi mevcuttu. Hastalarin
gorme alani incelendiginde; 3 hastada goérme alani
normal, 35 hastada konsantrik daralma, 5 hastada kor
lekede genisleme, 3 hastada kor lekede genisleme ve
konsantrik daralma, ve 2 hastada temporal veya nazal
gorme alani defekti izlenirken, 20 hastanin gérme alani
kayitlarina ulasilamadi, 1 hastanin testinde ise yanit
elde edilemedi. Hastalarin ortalama BOS basinci
353,33 £ 111,09 (230-830) mm H,O' idi. BOS basinci
ile VKI arasinda anlamh korelasyon saptanmadi (p=
0,652). Hastalarin MRG bulgulari incelendiginde; 47
hastada (%68,1) normal, 7 hastada bos sella (%10,1), 8
hastada (%11,5) globun arka duvarinda dulzlesme,
optik sinirde tortiozite artisi ve perioptik subaraknoid
mesafenin distansiyonu izlenirken, 7 hastada (%10,1)

bos sella ve optik sinir bulgulari birlikteligi saptandi.
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7 hastada
vendz sinls trombozu (%10,1) saptandi. Ayrica 12

MRG venografileri degerlendirildiginde,
hastada sigmoid transvers sintsde tek tarafli hipoplazi
ve bir hastada transvers sintsde kontir dizensizligi
saptandi. BOS basinci MRG sonuglari normal olan
hastalarda 346,45+ 107,31 mm H,O, SVT olan
hastalarda 378,3347,5 mm H,O ve vendz hipoplazi
olan hastalarda 368,33+148 mm H,O olarak olguldu.
Gruplar arasinda BOS basinci agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklilk izlenmedi (p=0,243). Hastalara
uygulanan tedaviler incelendiginde; tim hastalar
asetozolamid tedavisi baslandi ve VKI 25'in (izerinde
olan tim hastalara kilo vermeleri 6nerisinde bulunuldu.
14 hasta asetozolamid tedavisine ek diyet uygulayarak
ortalama 10,75 kg (4-23) vermeyi basardi. 9 hastada
asetozolamid tedavisine topiramat eklendi. 2 hastaya
optik sinir kilifi fenestrasyonu ve bir hastaya
SVT

saptanan 7 hastaya diazomid ve varfarin tedavisi

lumboperitoneal sant cerrahisi  uygulandi.
birlikte baslandi. Tedavi sonugclari incelendiginde; 30
hastada medikal tedavi ve kilo kaybi ile bas agrisinda
tam dizelme, gérme alani takibinde ise dizelme veya
stabilizasyon izlendi. 23 hastada ise yakinmalarinda
defektinde

progresyon izlenmedi. Geriye kalan 14 hastanin ise

kismi dizelme izlenirken, gérme alani

klinik takip verilerine ulasilamadi.

TARTISMA
PTSS intrakraniyal yer kaplayici bir lezyon olmaksizin
kafa ici

basing artigi ile seyreden bir hastalktir.

Semptom ve bulgular iyi tanimlanmis olmasina
ragmen, altta yatan patogenez halen tam olarak
bilinmemektedir (1-3). Bu hastalarda artmis kafa igi
icin cesitli
surdlmastir. Bunlar arasinda artmis serebral hacim,

basincini agiklamak mekanizmalar 06ne
biyo-hormonal mekanizmalar, bozulmus normal BOS
Uretimi/emilim dengesi ve artmis serebral vendz basing
bulunmaktadir (11). Cocuklarda puberteden 6nce (<12

yas) her iki cinsiyet esit olarak etkilenirken, puberteden

sonra kizlarda daha yaygin etkilenme gosterilmistir.
%90’ 1n1

olusturmaktadir (2,3). Calismamizda literatirle uyumlu

Puberte sonrasindaki hastalarin kadinlar
olarak hastalarin blylik kismini fertil dbnemdeki obez

kadinlarin olusturdugu gézlenmistir.

Tablo 1. Psddotliimér serebri hastalarinin bagvuru
sirasindaki yakinmalari

Sikayetler Sayi Yiizde
Bas agrisi Var 65 94,2
Yok 4 5,8
Gorme Bozuklugu Var 31 44,9
Yok 38 55,1
Transient viziiel obskiirasyon Var 27 39,1
Yok 42 60,9
Tinnutus Var 29 42,0
Yok 40 58,0
Diplopi Var 8 11,6
Yok 61 88,4

En sik yakinma hastalarin %80-90'ninda gdrilen kronik
bas agrisidir (12). Bas agrisi bilateral, frontal veya
retrobulber lokalizasyonda ortaya cikabilir. Genellikle
sabahlar belirgin olup valsalva manevrasi ile siddeti
artmaktadir. Ayrica bulanti, kusma ve fotofobinin
yanisira, boyun ve sirt agrisinin da eslik edebilecegi
bildirilmigtir. Bulanik gérme, gérme kaybi, TVO, diplopi,
tinnitus ve vertigo sendrom ile iligkili gorilebilecek diger
yakinmalardir (13,14). Cahismamizda literatur ile uyumlu
olarak en sik semptom bas agrisi olup olgularimizin
%94’Unde izlenmigtir. TVO monokiler veya binokuler,
kismi veya tam olabilir ve tipik olarak birka¢ saniye
surer. Transient vizlel obskirasyon muhtemelen optik
sinirin gegici iskemisine yol agan optik disk 6deminden
kaynaklanir. Literatiirde transient viziel obskirasyon
orant %70 olarak bildirilmigtir (15). Bununla birlikte

¢alismamizda hastalarin %39,1'inde TVO izlenmistir.

Eskisehir Med J. 2021; 2 (3): 185-189. doi: 10.48176/esm;j.2021.38
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Literatire gore daha dusuk olan bu oranin hastalarin
TVO acisindan sorgulanmamis olmasi ile iligkili
olabilecegini distnlyoruz.

PTSS'li hastalarda gérme keskinliginde azalmanin papil
O6deme ikincil olarak meydana geldigi dusunulmektedir
ve genellikle bilateral ve simetriktir, ancak; asimetrik
veya tek tarafl olgular da (%10) literatirde bildirilmistir.
Ayrica; literatide PTSS' |i bazi hastalarda disk 6demi
gorilmeyebilecegi ileri surilmistir. Calismamizdaki
sadece bir hastada papil 6dem izlenmedi. Bu durumun
anatomik varyasyondan kaynaklanabilecegini
distinliyoruz (16-18). Hastalarin yaklasik %10-20’sinde

6. kraniyal sinir felci ortaya c¢iktigi belirtiimistir. Bizim

calismamizda da olgularin %10,1" inde literaturle
uyumlu olarak 6. sinir felci izlendi (19).
PTSS ile iligkili bildirilen gérme alani defektleri

konsantrik daralma, kor lekede genisleme, inferonazal
defekt, santral, parasantral, arkuat, altudinal skotomdur.
Calismamizda en sik konsantrik daralma saptandi. Bu
yuksek oraninin hasta incelemelerinde periferal gérme
alanini daha iyi degerlendirmemizi saglayan Humphrey
60-4 iligkili
disintyoruz (13,20). PTSS tanisi igin BOS agilis
basincinin = 250 mm H20 olmasi gereklidir. Bizim
calismamizda BOS basinci ortalamasi 353,3 (230-830)
mm H20 idi. Diger taraftan literatiirde VKI ile BOS
basinci

testinin  istenmesi ile olabilecegini

arasinda bir iligki olabilecegi belirtilmistir.
Gafoor ve arkadaslarinin galigmasinda vicut Kkitle
indeksi (VKI) ile BOS agllis basincina arasinda pozitif
korelasyon egilimi oldugu ileri surllse de, istatistiksel
anlamhlik raporlanmamistir. Benzer sekilde
calismamizda da BOS basinci ile VKI arasinda anlamli
bir korelasyon saptanmadi. Kraniyal MRG’de; bos sella
(%70),

duvarinda duzlesme, genislemis perioptik subaraknoid

normal yada kuglk ventrikiller, glob arka
mesafe, optik sinir basinin intraokuller protrizyonu,
tonsiller
(21,22).

Calismamizda bos sella orani literatire oranla ¢gok daha

optik sinirde tortuosite artisi, serebeller

herniasyon ve meningosel saptanabilir

dusuk (%20,2; 14 hasta) izlendi. Vendz sinls trombozu
PTSS’ nin 6nemli nedenlerinden biri olup, Lin ve
arkadaslan tarafindan PTSS’ i hastalarin %9,4’linde
goruldugu bildirilmistir (23). Calismamizda literaturle
uyumlu olarak olgularin %10,1’i (7 hasta) venéz sinis
trombozu saptandi.

Tedavide medikal ve cerrahi yontemler kullanilir. PTSS
igin temel bir risk faktorii olarak tanimlanin yiiksek VKI’
nin dusurdlmesi tedavide olduk¢a 6nem tasimaktadir.
Obezitenin intraabdominal, intratorasik ve santral venoz
acarak PTSS’
olusturdugu ileri surilmustir. PTSS gelisme riski 25-29
arasindaki VKi icin 6,5 iken, > 35 VKIi igin ise 26 olarak
bildirilmistir (24,25). PTSS hastalarini tedavi etmek ve
niksl onlemek icin en sik karbonik anhidraz inhibitorleri
(KAI) kullanilir. Asetazolamid tarihsel olarak PTSS
tedavisinde en sik kullanilanidir. Bu ilaglar BOS {retim

basinci artisina yol ye yatkinhk

hizini duglrerek etkisini gOsterir. Topiramat ise kismi
KAI etkinligi sayesinde yaygin kullanilan bir diger
ajandir. Bas agrisina yonelik analjezik etki ve kilo
kaybina yardimci olmasi yaygin tercih edilmesinde etkili
olan diger o6zelliklerindendir (20). Kortikosteroidlerin
obez PTSS' li hastalarda potansiyel riskleri nedeniyle
kullanimi sinirhdir. Bazi klinisyenler siddetli bas agrisi,
akut papilddem ve g¢ok yiksek BOS basinci olan
hastalarda kortikosteroid kullanimini savunurlar (26,27).
Calismamizda 53 hastada medikal tedavi
(asetazolamid ve/veya topiramat) ve kilo kaybi ile
semptomlarda kismi veya tam diizelme izlendi.

Cogdu klinisyen medikal tedaviye ragmen gérme kaybi
yasayan olgularda veya baglangigta hizli ilerleyen
gorme kaybi olan agresif seyirli hastalarda optik sinir
kilif ~ fenestrasyonunu cerrahisini
savunmaktadir (28,29). Calismalarda PTSS’ de dusuk

komplikasyon orani ile hastalarin %94'Unde gdérme

veya sant

keskinliginde stabilizasyon veya iyilesme gosterilmigtir

(29-31). Calismamizda da medikal tedaviye direngli

gérme keskinliginde ve/veya gérme alanininda ilerleyici
188
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kaybi olan 2 hastada optik sinir kilif fenestrasyonu

uygulanmis ve Klinik stabilizasyon saglanmigtir.

SONUC
PTSS, fertil yastaki obez kadinlari etkilemektedir. Tani

icin hasta semptom ve klinik bulgularinin iyi

degerlendiriimesi gerekmektedir. Kraniyal goriintileme

tani igin klinisyene 6nemli ipucu verebilir. Tedavi

hastalar igin temel risk faktéra olan kilo kaybina ve BOS
Uretimini azaltmaya yonelik olmalidir. Medikal tedaviye
direngli bas agrisi, ilerleyici gérme keskinligi veya
goérme alani kaybi olan vakalarda optik sinir kilif
fenestrasyonu ve lumboperitoneal sant dusunulebilecek

cerrahi segenekler arasindadir.

Cikar Catismasi: Yazarlarin galisma ile ilgili cikar

catismasi bulunmamaktadir.
Finansal Destek: Calisma icin herhangi bir kurum veya

kurulustan finansal destek alinmamisgtir.
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