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Bölüm 17

İDİOPATİK NORMAL BASINÇLI HİDROSEFALİ 
PATOFİZYOLOJİSİ, KLİNİK SEMPTOMLARI VE 

RADYOLOJİK GÖRÜNTÜLEME BULGULARI

Serdar BALSAK1

GİRİŞ

İlk kez 1965 yılında tanımlanan idiyopatik normal basınçlı hidrosefali (İNBH), 
erişkinlerde cerrahi olarak geri döndürülebilen nörodejeneratif bir hastalıktır. 
İNBH ilk kez Kolombiyalı beyin cerrahı Salomon Hakim Doe ve ardından 
Amerikalı beyin cerrahı Raymond Delesy Adams ile birlikte tanımlanmıştır. 
Hakim ve Adams birlikte ayrıntılı bir analiz yapmışlardır (1,2). Erişkinlerde 
görülen hidrosefalinin en yaygın tipi olan idiyopatik normal basınçlı hidrosefali 
(İNBH ), dilate ventriküller, bilişsel bozukluk, yürüme bozukluğu ve idrar 
kaçırma gibi üriner semptomların olduğu triadı ile karakterize olup potansiyel 
olarak şant tedavisiyle geri dönüşümlü olabilen nöropsikiyatrik antitedir (2). 
İNBH ‘nin patogenezi ve patofizyolojisi hala net olarak anlaşılamamış olsa da 
klinik ve radyolojik bulguları tipiktir.  Bozulmuş beyin omurilik sıvısı (BOS) 
dinamikleriyle geliştiği düşünülen ventrikülomegalinin, İNBH ‘de nörolojik hasar 
kaskatını başlatabileceği düşünülmüştür. Hipoperfüzyon, glinfatik bozukluk, 
metabolizma bozukluğu, astrogliosis, nöroinflamasyon ve kan-beyin bariyerinin 
bozulması ile birlikte gri ve beyaz cevher lezyonlarına ve sonunda çeşitli İNBH 
semptomlarına yol açar. Ventriküloperitoneal veya lumboperitoneal şantlarla 
BOS diversiyonu standart tedavisidir (2).

İNBH nadir görülen bir klinik antite değildir. İNBH ‘nin temel özelliklerinden 
biri, ventrikulomegali olmasına rağmen BOS basıncının doğal aralıkta olmasıdır. 
İNBH ‘nin tipik beyin görüntülemesinde ventrikülomegali, T2 ağırlıklı 
sekanslarda periventriküler hiperintens sinyal artışları, geniş Sylvian fissürler, 
yüksek konveksite seviyesinde daralmış kortikal sulkuslar görülür. Bilinen 
etiyolojiye sahip sekonder normal basınçlı hidrosefali aksine, İNBH ‘nin kesin 
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nedeni bilinmemektedir. Ventriküler şant tedavisinin, yaklaşık %60-80 hastada 
semptomları hafifletmede başarılı olduğu kanıtlanmıştır (2).

PATOFİZYOLOJİ

1) Bozulmuş BOS Dinamiği
Fizyolojik durumda, BOS akışının hem hacimsel hem de pulsatil bileşenleri 
vardır.  Sürekli BOS üretimi ile kraniokaudal BOS akışı olur. Dördüncü 
ventrikülden de foramen Luschka ve Magendi yoluyla kan dolaşımına geri emildiği 
subaraknoid boşluğa akar. Tersine, BOS pulsatil akışı ise arteriyel pulsatilite ile 
yönlendirilir.  Aquaduktus sylvide bu hızlı BOS akışı en belirgindir. Arteryel 
pulsatilite ile düzenlenen BOS pulsatil akışı, sistol sırasında kraniokaudal yönde 
aquaduktus boyunca hareket eder ve diyastol sırasında geriye doğru akar (3).

Anormal BOS dinamikleri, ventrikulomegaliyi açıklayabilmek için İNBH 
etyolojisinde çoğu araştırmacının üzerinde durduğu bir konu olmuştur. 
İNBH ‘de nörolojik semptomlara yol açan patofizyolojik kaskatın merkezinde 
ventrikülomegali olduğu düşünülüyordu. BOS pulsatilitesinin bozulması ve 
bozulmuş BOS drenajı ile ilgili mekanizmalar da katkıda bulunuyor olabilir (2).

İNBH hastalarının BOS MR görüntülerinde, aquaduktusta hiperdinamik 
BOS akışının olabileceği uzun süredir gözlemlenmiştir. Daha sonra faz-kontrast 
(PC)-MRG bir kardiyak döngü içinde aquaduktus düzeyinden ölçülen BOS 
akımın kantitatif olarak volum miktarının belirlenmesini sağlar. Diyastol ve sistol 
sırasında aksiyel planda aquaduktusa dik olarak hesaplanan akuaduktustan geçen 
akım ölçülür. Akuaduktustan sistol ve diyastol boyunca geçen volum ortalaması 
olarak tanımlanan aquaduktal stroke volum (ASV) ölçümü, BOS pulsatilitesini 
temsil edebilir (4,5). İNBH hastalarında ASV’nin normal popülasyona göre 
arttığını gösteren birçok PC-MRI çalışmaları vardır. Yapılan bir çalışmada ASV 
yükselmesinin İNBH tanısına yardımcı olduğunu ve İNBH ‘yi diğer demans 
tiplerinden ayırdığını göstermiştir. İNBH semptomlarının ilerlemesiyle yaklaşık 
18 ay boyunca progresif bir ASV artışı bulundu (2). Ayrıca şant tedavisine yanıt 
verenler ve yanıt vermeyenler arasındaki karşılaştırmada, ASV’si yüksek olan 
hastaların şant ameliyatından daha fazla fayda sağlayabileceğini ortaya koydu (3). 
Yüksek ASV ölçülen hiperdinamik İNBH olgularında eşik değer oluşturulmaya 
çalışılmış olup ASV 42 L’ye eşit veya daha büyük aquaduktal ASV eşik değer 
olarak önerilirmiştir (6). Artmış BOS pulsatilitesi, azalmış arteriyel pulsatilite ve 
azalmış intrakranial komplians ile ilişkili olabilir. Yaşla birlikte gelişen ateroskleroz 
nedeniyle arteriyel duvarın elastikiyeti bozulur. Aterosklerotik plaklar nedeniyle 
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arteryel pulsatilitenin kaybı, aquaduktus pulsatilitesini önemli ölçüde artıracaktır 
(7). Bu arada, yaşlanma ve nörodejenerasyon ile intrakraniyal komplians azalır, bu 
da subaraknoid boşlukta BOS hareketini kısıtlar (8,9). Sonuç olarak, aquaduktusta 
belirgin artan basınç gradyanı, BOS akışını hiperdinamik bir duruma dönüştürür. 
Şaşırtıcı bir şekilde, hiperdinamik BOS akışının yönü sıklıkla ventrikullere doğru 
kaudokranial akma eğilimindedir (10). Yin ve arkadaşları, sistol ve diyastol fazında 
BOS akışını ayrı ayrı incelediler. İki fazda aquaduktus yoluyla artan pulsatil akışın 
eşit şekilde eşleşmediğini buldular. Diyastol fazındaki BOS akışı sistol fazındakini 
aşar ve kaudal-kraniyal yönünde ters akuaduktal BOS net akışına neden olur (11). 
Kaudokranial aquaduktal akışı, sürekli bir basınç gradyanı oluşturabilir, bu da 
ependim için mekanik strese yol açar. Ayrıca İNBH ‘nin temel anatomik özelliği 
ventrikulomegaliye katkıda bulunabilir (12,13). Artmış ASV ile ventrikülomegali 
arasında doğrudan ilişki olduğu bulunmuştur (14).

İNBH hastalarında BOS drenajı da bozulur. Subaraknoid boşluktaki BOS 
emiliminin büyük oranda araknoid granülasyonlar yoluyla yeniden emildiği 
ve basınç gradyan kuvveti ile superior sagittal sinüs içine drene olduğu uzun 
zamandır kabul edilmekteydi. Son raporlar, BOS’un önemli bir kısmının servikal 
lenfatik sistemlere boşaltılabileceğini göstermiştir (15).

İNBH ‘de sinus ven stenozu ve buna bağlı önemli ölçüde azalmış venöz çıkışı 
ortaya koymaktadır. Sagittal sinüs basıncındaki 3-4 mmHg artışın granülasyonlar 
yoluyla BOS emilimini durdurabileceği bildirilmektedir.Bu da sinus içi artan 
venöz basınçla sonuçlanır (16). Artan venöz basınç beyaz cevherde perivaskuler 
mesafelere yansıyarak transepandimal BOS absorbsiyonunu bozar. Perivaskuler 
BOS birikimi periventrikuler sinyal artışlarına katkıda bulunabilir (17).

2) Hipoperfüzyon
Ventrikulomegali parankim ve kan damarları üzerine BOS’un olşturduğu 
hidrostatik mekanik stresi artırarak İNBH ‘de hipoperfüzyona neden olur. Beynin 
farklı bölgelerinde mekanik strese bağlı azalmış perfüzyonu, İNBH ‘nin nörolojik 
semptomlarından sorumlu olabilir.  Örneğin, bazal gangliyonlardaki CBF 
azalmasının yürüme anormalliğinin ciddiyeti ile korele olduğu bildirilmektedir. Sağ 
frontal beyaz cevherdeki hipoperfüzyon, üriner semptomlarla yakından ilişkilidir 
(18,19).

Beyaz cevherde ölçülen spektroskopik biyomarkerlar, İNBH ‘de şant sonrası 
tedaviye yanıtı da öngörebilir.  Örneğin, frontal derin beyaz cevherde azalmış 
miyo-inositol ve artmış kolin seviyesi, İNBH hastalarında klinik düzelmeye işaret 
eder (8).
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3)Beyaz Cevher Hasarı
Yürüme bozukluğu kortikospinal traktın motor liflerinin etkilenmesine bağlı 
meydana gelebilir.  Yine inkontinans semptomları kortikospinal yolun sakral 
liflerinin gerilmesine ve buna bağlı mesane kasılmalarıyla oluşuyor olabilir (20).

KLİNİK

Yürüme bozukluğu, atipik parkinsonizmin oldukça yaygın bir erken 
prezentasyonudur (21). İNBH için tek etkili tedavi, genellikle lateral ventrikül 
ile karın arasında ventriküloperitoneal (VP) şant yapılandırılmış bir BOS 
şantıdır. Hastaların %60-80’i şant tedavisine yanıt verdiği için İNBH tedavi 
edilebilen bir nörodejenarif hastalıktır. Ortalama başlangıç ​​yaşı 70 olup erkekler 
ile kadınlar benzer oranda etkilenir. İNBH ‘nin primer semptomu simetrik 
yürüme bozukluğu olup yürüme bozukluğu gelişen yaşlı hastalarda İNBH ‘den 
şüphelenilmelidir. Demans ve idrar kaçırma İNBH triadının bir parçası olmasına 
ve sıklıkla bulunmasına rağmen, bozukluktan şüphelenmek için tam triad gerekli 
değildir. Triad bulguları her zaman belli bir sıra dahilinde olmak zorunda değildir.

Kafa içi kanama, travma veya merkezi sinir sistemi enfeksiyonları gibi bilinen 
sekonder hidrosefali nedenleri dışlanmalıdır. İntrakraniyal cerrahi geçiren 
hastalarda sekonder hidrosefali olabileceği akılda bulundurulmalıdır. Denge, 
yürüme ve bilişsel işlevlerdeki anormal bulgular dışında, İNBH ‘li hastalarda 
nörolojik muayene normaldir.  İNBH hastalarında asimetrik bulgular genelde 
görülmez. Bu nedenle lateralizan bulgu varlığında diğer hastalıklara yönelik 
şüphelenilmelidir. Myelopati ve üst motor nöron bulguları atipiktir.Hemiparezi 
, paraparezi, spastisite ve hiperrefleksi gibi bulgular beklenmez. Neredeyse tüm 
hastaların tipik olarak ilk veya en kötü semptom olan yürüme bozukluğuna 
sahip olduğunu göstermektedir. Amerikan Nöroloji Akademisi (AAN) uygulama 
kılavuzunda olduğu gibi şant cerrahisini İNBH ‘nin etkili tedavisi olarak 
desteklemektedir (22). Endoskopik üçüncü ventrikülostomi İNBH tedavisinde 
etkili değildir. İNBH ‘de hiçbir tıbbi tedavi etkili değildir ve özellikle asetazolamid 
kullanımını destekleyen hiçbir kanıt yoktur (23). Büyük hacimli lomber ponksiyon 
(LP)  testi şant kararı vermeden önce yapılabilir. LP’den önce ve sonra yürüyüş 
değerlendirmeleri yapılılr ve teste yanıt anlamlı ise şant cerrahisi önerilebilir (22).

GÖRÜNTÜLEME

Genel olarak, yüksek konveksite düzeyinde gri cevherde ve temporal lopta İNBH 
hastalarında önemli ölçüde azalmış CBF (Cerebral Blood Flow) bulunmuştur. İNBH 
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‘li hastaların çoğunda ventrikulomegali ile orantısız şekilde verteks düzeyinde 
parasagital alanda daralmış sulkuslar (DESH) gözlemlenebilir. DESH’nin yokluğu 
beyin atrofisini düşündürebilir, ancak İNBH olasılığını dışlamaz (22) Yüksek 
konveksite düzeyinde beyindeki azalmış perfüzyon, verteks düzeyindeki girusların 
sıkışması nedeniyle lokal vasküler sıkışma nedeniyle olabilir. Ayrıca dar sulkustaki 
azalmış BOS nedeniyle komşu giruslarda lokal metabolik etkinlik azalır. Temporal 
horn dilatasyonuna bağlı temporal lobun mekanik stresine bağlı lokal metabolik 
etkinliğin azaldığı düşünülmektedir.  İNBH ‘li hastalarda periventriküler beyaz 
cevherdeki CBF, sağlıklı kontrollerden önemli ölçüde daha düşüktür (24). Önceki 
çalışmalarda periventriküler beyaz cevherdeki ödemin küçük damarların lokal 
kompresyonuna ve buna bağlı vazoaktif metabolitlerin metabolik bozukluğuna 
yol açtığı tahmin ediliyor. Ziegelitz ve arkadaşları oksipital korteks perfüzyonunun 
diğer loblara göre daha az etkilendiğini varsaymış ve diğer beyin bölgelerindeki 
perfüzyonu kıyaslamak için oksipital lobu dahili bir referans olarak kullanmıştır 
(25). Jurcoane ve arkadaşları frontal periventriküler beyaz cevherdeki perfüzyon 
anormalliklerinin yürüyüş ile anlamlı şekilde ilişkili olduğunu bulmuştur (26).

İNBH teşhisinde, Evans indeksi (EI) > 0.3, ventrikülomegali için sıklıkla 
değerlendirilen bir taramadır.  Artmış EI > 0,3 hidrosefalide anlamlı olarak 
tanımlanır. Orantısız şekilde genişlemiş subaraknoid boşluk hidrosefali (DESH), 
Japon kılavuzunda İNBH ‘nin tanısal olduğu savunulmuştur. Kallozal açı (CA), 
DESH’yi dolaylı olarak ifade eden ve destekleyen bir indekstir. Destekleyici bir 
radyolojik parametre olarak CA’nın DESH bulgusuna eklenmesi, NPH hastalarını 
Alzheimer hastalığı (AD) ve atrofik ventrikulomegaliden ayırmaya yardımcı 
olur. EI > 0.3 olan hastalarda CA, posterior komissür (PC) seviyesinde ve lateral 
ventriküllerin medial duvarları arasında koronal düzlemde bu açı ölçülür. İNBH 
hastalarında CA azalmış olup 90° nin altında bulunmuştur (21,27). T2 ve FLAIR 
sekanslarında periventriküler hiperintensitelerin (PVH) varlığı, orantısız olarak 
genişlemiş subaraknoid boşluk hidrosefali (DESH), görüntülemede “Sylvian 
dilatasyonu ile birlikte yüksek konveksite seviyesinde daralmış subaraknoid 
boşluklar” ve “EI > 0.3” olarak tanımlandı (21). İNBH ‘de beyin morfolojik 
değişiklikleri ile klinik semptomlar arasındaki ilişki üzerine çalışmalar 
yapılmıştır. Yapılan bir çalışmada bilgisayarlı kranial tomografisi görüntülerinde 
ölçülen lateral ventriküllerin genişleme derecesini gösteren daha büyük bir Evans 
indeksinin ciddi üriner semptomlarla ile ilişkili olduğu gösterilmiştir (28).

Yüksek konveksite düzeyinde ve medial subaraknoid boşlukların hacmi yaşla 
birlikte azalma eğilimindedir ve yaşlanan beyin DESH benzeri bir morfolojiye 
doğru ilerler. DESH hızlandırılmış bir yaşlanma aşaması olabilir. Ek olarak, bu 
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morfolojik değişiklik, yaşlı erişkinlerde bilişsel gerileme ile ilişkili önemli bir 
durumdur (29).

NPH esas olarak komorbiditesi olan yaşlı olgularda görülen nörodejeneratif 
bir hastalıktır. NPH insidansının yaşla birlikte arttığı iyi bilinmektedir. NPH 
ve nörodejeneratif bozukluklar arasında yüksek birliktelik oranı bildirilmiştir. 
Atipik parkinsonizm, örtüşen klinik spektrumları açısından en çok NPH’ye 
benzer (22). İNBH yaygın olarak AD, Diabetes Mellitus ve kardiyovasküler 
hastalık gibi vasküler risk faktörleri ile ilişkilidir (30) . Yaşlılarda altta yatan birden 
fazla komorbid hastalık, bu hastaları bozulmuş BOS akım dinamiği tehdidi altına 
sokabilir. Hidrosefali oluşumuna karşı bu hastalar daha savunmasız hale gelebilir 
(21).  Ayrıca Parkinson hastalığı (PD), Lewy cisimcikli demans, kortikobazal 
dejenerasyon (CBD), progresif supranükleer felç (PSP) ve çoklu sistem atrofisi 
(MSA) İNBH ‘nin önemli ayırıcı tanılarıdır. Nörodejeneratif hastalıklar arasında 
PSP, klinik ve radyolojik olarak İNBH ‘yi en çok taklit eden hastalıktır (21). PSP, 
özellikle vertikal bakış paralizisi olmayan hastalarda NPH ile birçok ortak özellik 
paylaşır (22).

Resim 1: Normal Basınçlı Hidrosefali olgusunda koronal düzlemde her iki lateral ventrikul medial 
duvarı arasında daralmış kallozal ventrikuler açı izleniyor.
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Resim 2: Yüksek konveksite seviyesinde parasagital alanda daralmış sulkuslar izleniyor (DESH).

Resim 3: Yüksek konveksite seviyesinde parasagital alanda daralmış sulkuslara rağmen her iki 
lateral ventrikulde dilatasyon izleniyor (DESH).

SONUÇ

İdiopatik normal basınçlı hidrosefali sıklıkla yaşlılarda görülen, demansın tedavi 
edilebilen ve önlenebilen en önemli sebeplerinden olan bir nörodejeneratif 
hastalıktır. Tanı ayrıntılı öykü, fizik muayene ve nörolojik muayene sonrası kranial 
görüntüleme ile konur. Tipik triad her zaman bir bulunmayabilir veya tipik triad 
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daha sonra oturabilir. Kranial MRG ile olası diğer patolojiler ekarte edildikten 
sonra normal basınçlı hidrosefalinin tipik bulguları olan DESH, azalmış kallosal 
açı, ventrikulomegali, periventrikuler T2 sinyal artışı ve dilate sylvian fissürler 
gibi bulgular aranmalıdır.
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