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iDIOPATIK NORMAL BASINCLI HIDROSEFALI
PATOFiZYOLO]JiSi, KLINIK SEMPTOMLARI VE
RADYOLOJiK GORUNTULEME BULGULARI

Serdar BALSAK!

GIRIS

Ik kez 1965 yilinda tanimlanan idiyopatik normal basingh hidrosefali (INBH),
erigkinlerde cerrahi olarak geri dondiiriilebilen nérodejeneratif bir hastaliktir.
INBH ilk kez Kolombiyali beyin cerrahi Salomon Hakim Doe ve ardindan
Amerikali beyin cerrah1 Raymond Delesy Adams ile birlikte tanimlanmuistir.
Hakim ve Adams birlikte ayrintili bir analiz yapmuslardir (1,2). Eriskinlerde
goriilen hidrosefalinin en yaygin tipi olan idiyopatik normal basingli hidrosefali
(INBH ), dilate ventrikiiller, bilissel bozukluk, yiiriime bozuklugu ve idrar
kagirma gibi iriner semptomlarin oldugu triadi ile karakterize olup potansiyel
olarak sant tedavisiyle geri dontisiimlii olabilen néropsikiyatrik antitedir (2).
INBH ‘nin patogenezi ve patofizyolojisi hala net olarak anlagilamamis olsa da
klinik ve radyolojik bulgular: tipiktir. Bozulmus beyin omurilik sivisi (BOS)
dinamikleriyle gelistigi diisiiniilen ventrikiilomegalinin, INBH ‘de nérolojik hasar
kaskatini baglatabilecegi distiniilmistir. Hipoperfiizyon, glinfatik bozukluk,
metabolizma bozuklugu, astrogliosis, noroinflamasyon ve kan-beyin bariyerinin
bozulmast ile birlikte gri ve beyaz cevher lezyonlarina ve sonunda cesitli INBH
semptomlarina yol agar. Ventrikiiloperitoneal veya lumboperitoneal santlarla
BOS diversiyonu standart tedavisidir (2).

INBH nadir goriilen bir klinik antite degildir. INBH ‘nin temel 6zelliklerinden
biri, ventrikulomegali olmasina ragmen BOS basincinin dogal aralikta olmasidir.
INBH ‘nin tipik beyin goriintillemesinde ventrikillomegali, T2 agirlikl
sekanslarda periventrikiiler hiperintens sinyal artislari, genis Sylvian fissiirler,
yiksek konveksite seviyesinde daralmis kortikal sulkuslar goriiliir. Bilinen
etiyolojiye sahip sekonder normal basingli hidrosefali aksine, INBH ‘nin kesin
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nedeni bilinmemektedir. Ventrikiiler sant tedavisinin, yaklasik %60-80 hastada
semptomlari hafifletmede basarili oldugu kanitlanmstir (2).

PATOFIZYOLOJi

1) Bozulmus BOS Dinamigi

Fizyolojik durumda, BOS akisinin hem hacimsel hem de pulsatil bilesenleri
vardir. Stirekli BOS iretimi ile kraniokaudal BOS akisi olur. Doérdincii
ventrikiilden de foramen Luschka ve Magendi yoluyla kan dolagimina geri emildigi
subaraknoid bosluga akar. Tersine, BOS pulsatil akisi ise arteriyel pulsatilite ile
yonlendirilir. Aquaduktus sylvide bu hizli BOS akist en belirgindir. Arteryel
pulsatilite ile diizenlenen BOS pulsatil akisy, sistol sirasinda kraniokaudal yonde
aquaduktus boyunca hareket eder ve diyastol sirasinda geriye dogru akar (3).

Anormal BOS dinamikleri, ventrikulomegaliyi agiklayabilmek i¢cin INBH
etyolojisinde ¢ogu aragtirmacinin iizerinde durdugu bir konu olmustur.
INBH ‘de nérolojik semptomlara yol agan patofizyolojik kaskatin merkezinde
ventrikillomegali oldugu diisiiniilityordu. BOS pulsatilitesinin bozulmas1 ve
bozulmus BOS drenaji ile ilgili mekanizmalar da katkida bulunuyor olabilir (2).

INBH hastalarinin BOS MR gériintiilerinde, aquaduktusta hiperdinamik
BOS akisinin olabilecegi uzun siiredir gozlemlenmistir. Daha sonra faz-kontrast
(PC)-MRG bir kardiyak dongii iginde aquaduktus diizeyinden olgiilen BOS
akimin kantitatif olarak volum miktarinin belirlenmesini saglar. Diyastol ve sistol
sirasinda aksiyel planda aquaduktusa dik olarak hesaplanan akuaduktustan gegen
akim olciliir. Akuaduktustan sistol ve diyastol boyunca gegen volum ortalamasi
olarak tanimlanan aquaduktal stroke volum (ASV) 6l¢imii, BOS pulsatilitesini
temsil edebilir (4,5). INBH hastalarinda ASV’nin normal popiilasyona gére
arttigini gosteren birgok PC-MRI ¢aligmalar1 vardir. Yapilan bir ¢calismada ASV
yitkselmesinin INBH tanisina yardimci oldugunu ve INBH ‘yi diger demans
tiplerinden ayirdigini gostermistir. INBH semptomlarinin ilerlemesiyle yaklagik
18 ay boyunca progresif bir ASV artis1 bulundu (2). Ayrica sant tedavisine yanit
verenler ve yanit vermeyenler arasindaki karsilastirmada, ASV’si yiiksek olan
hastalarin sant ameliyatindan daha fazla fayda saglayabilecegini ortaya koydu (3).
Yiiksek ASV olgiilen hiperdinamik INBH olgularinda esik deger olugturulmaya
calisilmis olup ASV 42 Lye esit veya daha biiyiik aquaduktal ASV esik deger
olarak onerilirmistir (6). Artmis BOS pulsatilitesi, azalmis arteriyel pulsatilite ve
azalmis intrakranial komplians ile iliskili olabilir. Yasla birlikte gelisen ateroskleroz
nedeniyle arteriyel duvarin elastikiyeti bozulur. Aterosklerotik plaklar nedeniyle
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arteryel pulsatilitenin kaybi, aquaduktus pulsatilitesini onemli 6l¢iide artiracaktir
(7). Bu arada, yaglanma ve norodejenerasyon ile intrakraniyal komplians azalir, bu
da subaraknoid boglukta BOS hareketini kisitlar (8,9). Sonug olarak, aquaduktusta
belirgin artan basing gradyani, BOS akisini hiperdinamik bir duruma doniistiiriir.
Sasirtic1 bir sekilde, hiperdinamik BOS akisinin yonii siklikla ventrikullere dogru
kaudokranial akma egilimindedir (10). Yin ve arkadaslary, sistol ve diyastol fazinda
BOS akigini ayr1 ayr1 incelediler. Iki fazda aquaduktus yoluyla artan pulsatil akisin
esit sekilde eslesmedigini buldular. Diyastol fazindaki BOS akist sistol fazindakini
asar ve kaudal-kraniyal yoniinde ters akuaduktal BOS net akisina neden olur (11).
Kaudokranial aquaduktal akisi, siirekli bir basing gradyani olusturabilir, bu da
ependim i¢in mekanik strese yol agar. Ayrica INBH ‘nin temel anatomik 6zelligi
ventrikulomegaliye katkida bulunabilir (12,13). Artmis ASV ile ventrikiilomegali
arasinda dogrudan iliski oldugu bulunmustur (14).

INBH hastalarinda BOS drenaji da bozulur. Subaraknoid bogluktaki BOS
emiliminin biiyiik oranda araknoid graniilasyonlar yoluyla yeniden emildigi
ve basing gradyan kuvveti ile superior sagittal siniis i¢ine drene oldugu uzun
zamandir kabul edilmekteydi. Son raporlar, BOS'un 6nemli bir kisminin servikal
lenfatik sistemlere bosaltilabilecegini gostermistir (15).

INBH ‘de sinus ven stenozu ve buna bagli énemli 6l¢iide azalmis vendz ¢ikist
ortaya koymaktadir. Sagittal siniis basincindaki 3-4 mmHg artisin grantilasyonlar
yoluyla BOS emilimini durdurabilecegi bildirilmektedir.Bu da sinus igi artan
venodz basingla sonuglanir (16). Artan vendz basing beyaz cevherde perivaskuler
mesafelere yansiyarak transepandimal BOS absorbsiyonunu bozar. Perivaskuler
BOS birikimi periventrikuler sinyal artiglarina katkida bulunabilir (17).

2) Hipoperfiizyon

Ventrikulomegali parankim ve kan damarlari tizerine BOSun olsturdugu
hidrostatik mekanik stresi artirarak INBH ‘de hipoperfiizyona neden olur. Beynin
farkli bélgelerinde mekanik strese bagli azalmis perfiizyonu, INBH ‘nin nérolojik
semptomlarindan sorumlu olabilir. Ornegin, bazal gangliyonlardaki CBF
azalmasininyiiriimeanormalliginin ciddiyetiile korele oldugubildirilmektedir. Sag
frontal beyaz cevherdeki hipoperfiizyon, iiriner semptomlarla yakindan iliskilidir
(18,19).

Beyaz cevherde 6lgiilen spektroskopik biyomarkerlar, INBH ‘de sant sonrasi
tedaviye yanit1 da éngorebilir. Ornegin, frontal derin beyaz cevherde azalmis
miyo-inositol ve artmis kolin seviyesi, INBH hastalarinda klinik diizelmeye isaret
eder (8).
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3)Beyaz Cevher Hasari

Yiiriime bozuklugu kortikospinal traktin motor liflerinin etkilenmesine bagh
meydana gelebilir. Yine inkontinans semptomlar: kortikospinal yolun sakral
liflerinin gerilmesine ve buna bagli mesane kasilmalariyla olusuyor olabilir (20).

KLINIiK

Yiirime bozuklugu, atipik parkinsonizmin olduk¢a yaygin bir erken
prezentasyonudur (21). INBH icin tek etkili tedavi, genellikle lateral ventrikiil
ile karin arasinda ventrikiiloperitoneal (VP) sant yapilandirilmis bir BOS
santidir. Hastalarin %60-80’i sant tedavisine yanit verdigi icin INBH tedavi
edilebilen bir nérodejenarif hastaliktir. Ortalama baslangi¢ yas1 70 olup erkekler
ile kadinlar benzer oranda etkilenir. INBH ‘nin primer semptomu simetrik
yiiriime bozuklugu olup yiiriime bozuklugu gelisen yash hastalarda INBH ‘den
siiphelenilmelidir. Demans ve idrar kagirma INBH triadinin bir pargast olmasina

ve siklikla bulunmasina ragmen, bozukluktan siiphelenmek igin tam triad gerekli
degildir. Triad bulgular1 her zaman belli bir sira dahilinde olmak zorunda degildir.

Kafa i¢i kanama, travma veya merkezi sinir sistemi enfeksiyonlar: gibi bilinen
sekonder hidrosefali nedenleri diglanmalidir. Intrakraniyal cerrahi gegiren
hastalarda sekonder hidrosefali olabilecegi akilda bulundurulmalidir. Denge,
yiiriime ve biligsel islevlerdeki anormal bulgular diginda, INBH ‘li hastalarda
nérolojik muayene normaldir. INBH hastalarinda asimetrik bulgular genelde
goriilmez. Bu nedenle lateralizan bulgu varliginda diger hastaliklara yonelik
stiphelenilmelidir. Myelopati ve iist motor néron bulgular: atipiktir. Hemiparezi
, paraparezi, spastisite ve hiperrefleksi gibi bulgular beklenmez. Neredeyse tiim
hastalarin tipik olarak ilk veya en kotii semptom olan yiiriime bozukluguna
sahip oldugunu gostermektedir. Amerikan Noroloji Akademisi (AAN) uygulama
kilavuzunda oldugu gibi sant cerrahisini INBH ‘nin etkili tedavisi olarak
desteklemektedir (22). Endoskopik iigiincii ventrikiilostomi INBH tedavisinde
etkili degildir. INBH ‘de hicbir tibbi tedavi etkili degildir ve 6zellikle asetazolamid
kullanimini destekleyen hi¢bir kanit yoktur (23). Biiyiik hacimli lomber ponksiyon
(LP) testi sant karar1 vermeden 6nce yapilabilir. LP'den 6nce ve sonra yiiriiyiis
degerlendirmeleri yapililr ve teste yanit anlamli ise sant cerrahisi 6nerilebilir (22).

GORUNTULEME

Genel olarak, yiiksek konveksite diizeyinde gri cevherde ve temporal lopta INBH
hastalarinda énemli6l¢iideazalmis CBF (Cerebral Blood Flow) bulunmustur. INBH
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li hastalarin ¢ogunda ventrikulomegali ile orantisiz sekilde verteks diizeyinde
parasagital alanda daralmis sulkuslar (DESH) gézlemlenebilir. DESH'nin yoklugu
beyin atrofisini diisiindiirebilir, ancak INBH olasiligini diglamaz (22) Yiiksek
konveksite diizeyinde beyindeki azalmis perfiizyon, verteks diizeyindeki giruslarin
sikismasi nedeniyle lokal vaskiiler sikisma nedeniyle olabilir. Ayrica dar sulkustaki
azalmig BOS nedeniyle komsu giruslarda lokal metabolik etkinlik azalir. Temporal
horn dilatasyonuna bagli temporal lobun mekanik stresine bagli lokal metabolik
etkinligin azaldig1 diisiiniilmektedir. INBH ‘li hastalarda periventrikiiler beyaz
cevherdeki CBE, saglikli kontrollerden énemli 6lgiide daha diisiiktiir (24). Onceki
caligmalarda periventrikiiler beyaz cevherdeki 6demin kiigitk damarlarin lokal
kompresyonuna ve buna bagli vazoaktif metabolitlerin metabolik bozukluguna
yol actig1 tahmin ediliyor. Ziegelitz ve arkadaslar1 oksipital korteks perfiizyonunun
diger loblara gore daha az etkilendigini varsaymis ve diger beyin bolgelerindeki
perfiizyonu kiyaslamak i¢in oksipital lobu dahili bir referans olarak kullanmigtir
(25). Jurcoane ve arkadaslar frontal periventrikiiler beyaz cevherdeki perfiizyon
anormalliklerinin yiiriiyiis ile anlaml sekilde iliskili oldugunu bulmustur (26).

INBH teshisinde, Evans indeksi (EI) > 0.3, ventrikiilomegali i¢in siklikla
degerlendirilen bir taramadir. Artmis EI > 0,3 hidrosefalide anlamli olarak
tanimlanir. Orantisiz sekilde genislemis subaraknoid bosluk hidrosefali (DESH),
Japon kilavuzunda INBH ‘nin tanisal oldugu savunulmustur. Kallozal ag1 (CA),
DESH'yi dolayh olarak ifade eden ve destekleyen bir indekstir. Destekleyici bir
radyolojik parametre olarak CAnin DESH bulgusuna eklenmesi, NPH hastalarini
Alzheimer hastaligi (AD) ve atrofik ventrikulomegaliden ayirmaya yardimeci
olur. EI > 0.3 olan hastalarda CA, posterior komissiir (PC) seviyesinde ve lateral
ventrikiillerin medial duvarlar1 arasinda koronal diizlemde bu a1 élciiliir. INBH
hastalarinda CA azalmis olup 90° nin altinda bulunmustur (21,27). T2 ve FLAIR
sekanslarinda periventrikiiler hiperintensitelerin (PVH) varligi, orantisiz olarak
genislemis subaraknoid bosluk hidrosefali (DESH), goriintillemede “Sylvian
dilatasyonu ile birlikte yiiksek konveksite seviyesinde daralmis subaraknoid
bosluklar” ve “EI > 0.3” olarak tanimlandi (21). INBH ‘de beyin morfolojik
degisiklikleri ile klinik semptomlar arasindaki iliski iizerine g¢aligmalar
yapilmistir. Yapilan bir calismada bilgisayarli kranial tomografisi goriintiilerinde
olgiilen lateral ventrikiillerin genisleme derecesini gosteren daha biiyiik bir Evans
indeksinin ciddi tiriner semptomlarla ile iliskili oldugu gosterilmistir (28).

Yiiksek konveksite diizeyinde ve medial subaraknoid bosluklarin hacmi yasla
birlikte azalma egilimindedir ve yaslanan beyin DESH benzeri bir morfolojiye
dogru ilerler. DESH hizlandirilmis bir yaslanma agsamasi olabilir. Ek olarak, bu
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morfolojik degisiklik, yasl eriskinlerde bilissel gerileme ile iligkili 6nemli bir
durumdur (29).

NPH esas olarak komorbiditesi olan yash olgularda goriilen nérodejeneratif
bir hastaliktir. NPH insidansinin yasla birlikte arttig1 iyi bilinmektedir. NPH
ve norodejeneratif bozukluklar arasinda yiiksek birliktelik orani bildirilmistir.
Atipik parkinsonizm, Ortisen klinik spektrumlari agisindan en ¢ok NPHye
benzer (22). INBH yaygin olarak AD, Diabetes Mellitus ve kardiyovaskiiler
hastalik gibi vaskiiler risk faktorleri ile iligkilidir (30) . Yaslilarda altta yatan birden
tazla komorbid hastalik, bu hastalar1 bozulmus BOS akim dinamigi tehdidi altina
sokabilir. Hidrosefali olusumuna kars1 bu hastalar daha savunmasiz hale gelebilir
(21). Ayrica Parkinson hastaligi (PD), Lewy cisimcikli demans, kortikobazal
dejenerasyon (CBD), progresif supraniikleer felg (PSP) ve ¢oklu sistem atrofisi
(MSA) INBH ‘nin énemli ayirici tanilaridir. Nérodejeneratif hastaliklar arasinda
PSP, klinik ve radyolojik olarak INBH ‘yi en ¢ok taklit eden hastaliktir (21). PSP,
ozellikle vertikal bakis paralizisi olmayan hastalarda NPH ile bir¢ok ortak 6zellik
paylasir (22).

Resim 1: Normal Basingli Hidrosefali olgusunda koronal diizlemde her iki lateral ventrikul medial
duvari arasinda daralmis kallozal ventrikuler a¢1 izleniyor.
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Resim 2: Yiiksek konveksite seviyesinde parasagital alanda daralmig sulkuslar izleniyor (DESH).

Resim 3: Yiiksek konveksite seviyesinde parasagital alanda daralmis sulkuslara ragmen her iki
lateral ventrikulde dilatasyon izleniyor (DESH).

SONUC

Idiopatik normal basingli hidrosefali siklikla yaslilarda gériilen, demansin tedavi
edilebilen ve onlenebilen en 6nemli sebeplerinden olan bir nérodejeneratif
hastaliktir. Tan1 ayrintili 6ykd, fizik muayene ve norolojik muayene sonrasi kranial
goriintiileme ile konur. Tipik triad her zaman bir bulunmayabilir veya tipik triad
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daha sonra oturabilir. Kranial MRG ile olas1 diger patolojiler ekarte edildikten

sonra normal basinghi hidrosefalinin tipik bulgular1 olan DESH, azalmis kallosal

a¢1, ventrikulomegali, periventrikuler T2 sinyal artis1 ve dilate sylvian fissiirler

gibi bulgular aranmalidir.
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