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ONSOZ

Hidrosefali terimi Grek kaynakli olup, Hipokrat zamanindan beri
bilinmektedir. Hidrosefalinin tedavisi yiizyillar boyunca arastirmaci-
larin 4ilgi alami olmus ve bu konuda birgok tedavi modaliteleri
gelistirilmigtir. O zamandan bu zamana kadar ana hatlari ile medikal
tedavi, sant digi cerrahi tedaviler ve gant takilmasi operasyonlari
uygulanmistir. Glinimizde wuygulanan sant teknikleri, ventrikiilo-
peritoneal, ventrikiilo-atrial, ventrikiilo-plevral ve lumbo-peritoneal
sant teknikleridir. Bugin hidrosefalinin kesin tedavisi olmamakla
birlikte, BOS'nin drenajina yonelik sant teknikleri hakkinda geligmeler
olmaktadir. N

Laparoskopik abdominal operasyonlar, birgok hastanede yaygin bir
sekilde  kullanilmaktadar. Hidrosefali tedavisinde  ventrikiilo-
peritoneal sant operasyonlarinda geleneksel olarak major bir
subumblikal orta hat ya da subkostal insizyon ile yapilan laparotomi
yolu ile distal kateter yerlestirilmektedir. Bu asamada birgok distal
u¢ komplikasyonlari ile karsilasilmaktadir. Geg¢ dvnemde ise distal ucun
omentum tarafindan sarilarak oblitere oldugu goriilmiigtiir. Laparoskopik
cerrahinin gelistigi glnimizde, biz de ventrikiilo-peritoneal sant
cerrahisinde bu komplikasyonlari en aza indirmek amaci ile laparoskopik
cerrahiden yararlanmayi diigindikk. Biri c¢ocuk olmak iizere sekiz vakada
laparoskopik yolla, ventrikiilo-peritoneal santin distal ucunu epiploik
foramene yerlestirdik. Bu c¢alismada sekiz olguya ait sonuglar ile
uygulanan teknik sunulmusgtur.
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GIRIS VE TARIHGE

"Hidrosefali” terimi Grek kaynaklidir. Hipokrat tarafindan
yapilmg, fakat beynin dig yiizeyinde sivi birikimi olarak diigtintilmiigti
Hipokrat, anterior fontanel veya kafatasina agilan bir trepenasyon
yolu ile genislemigs ventrikiillere ponksiyon yaptigini diglinmigtii.
Fakat bununla ilgili olarak bazi giipheler vardir, ventrikiil ponksiyonu
yerine bir subdural tep uygulamig olabilir, denilmektedir (1,2).

Isa'nin dofumu ile uygarlik merkezinin Grek'ten Roma'ya gegmesine
ragmen, Grek txbbi korunmustu. Bilimsel tip gergekten baglamisti.
Anatomi ve fizyoloji hakkinda sorular sorulmaya ve cevaplarda ilerle-
meye, ¢ok yliksek bir akademik diizeyde tartigilmaya baglandi. Cladius
Galen (M.S. 130-200) zamanimiza kadar gelebilen ©nemli tibbi figiirler
yapti (3,4). Héyvan diseksiyonu ve deneysel galigmalari ile birgok
bilgi elde etmigti. Anatomik bilgilerinin gogunu kopek ve domuzlarda
yaptigi calismalardan toplamigti (3). Galen'in bilgileri gergekten gok
genis olmasina ragmen, anatomi yond kuvvetli, fizyoloji yoni ise
zayifti. 0, canli hayvanlarin beyinleri {izerinde yaptig1 birgok
operasyonda, ventrikiillerin ag¢ilmasi ile beyin-omurilik sivisi ile
kargilagmisti. Galen koroid pleksusun onemini tanimlamig, bunun beyin
suyunun kaynagi olduguna inanmigs, orta hatta dordiinci ventrikiile
agildigini kegfetmigtir (4). Galen BOS (beyin-omurilik sivisi)'nin,
kribriform alan ve pitiiter cisim yoluyla beyin tabanindan absorbe
edilen, beynin yikandigi dinamik bir sivi oldugu diisiincesindeydi.
Galen hidrosefaliyi, beyin dis yiizeyinde sivi birikimi olarak tanimla-
mig, ventrikiiller ile iligkisi olmadigini ileri sirmiigtiir.

Hidrosefali'nin BOS'nin ventrikiil icerisinde birikiminden gelig-—
tigini ilk olarak ortaya atan Vesalius'tur (yaklagik 1550 yilinda).
Vesalius, yagam boyunca ventrikiillerin sivi ile dolu oldugunu ve agiri
sivi birikiminin hidrosefaliye eglik eden beyin yikimina neden
oldugunu ileri stirmigtiir.

Ronesans ile tibbin anatomik temelleri kuruldu, 17.yilizyilda
William Harvey'in deneyleri (1578-1657), Thomas Willis'in (1621-1675)
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gozlemleri ile fizyolojik temeller atildi (3). Harvey insan viicudundaki
dinamik procesler ile ilgili olarak, kan dolagimini tarif etti. Thomas
Willis, BOS'nmin vendz sistem iginde drene oldufunu diistinen ilk kigidir.
0, BOS'min ventz emilimi konusunda dogru diislinmesine ragmen, bu

iglemin kribriform alan yolu ile burunda gergeklegtigi fikrinde idi.

18.yiizyalda cerrahi, John Hunter gibi cerrahi konular iizerinde
son derece bilimsel metotlari kullanan arastiricilarin yogun calisma-
lar1 sayesinde ilerledi. Hidrosefali konusunda bilgiler sistematik
deneyler ve dikkatli klinik gozlemler ile gelisti. Franciscus Sylvius
(1614-1672) serebral akuadakti ve graniiler cisimleri (pagioni) tarif
etti (7). Alexander Monro 2 (1733-1817) BOS akimi hakkindaki dengele-
rin bilinmesinden once interventrikiiler forameni tanimladi. Giovanni
Battista Morgagni (1682-1771), hidrosefali patolojisinin ayrantili
tarifini vyapti (3,9,10). Albrecht von Haller (1708-1777), hayvan
deneylerinin bir sonucu olarak hidrosefalinin fizyolojik temellerini
kurdu (3,4). Robert Whytt (1714-1766), hidrosefalinin ilk klinik

tarifini yapti ve artmig intrakranial basincin sonuglarini bildirdi.

Morgagni, erken cgocuklukta hidrosefalinin varligina dikkati gekti
ve ilk kez kranial siitiirlerin genislemesi ve fontanellerin kabarmasi
ile ilgili olan kafatasindaki genislemeyi tarif etti. O, ayni zamanda
santral spinal kanalin ve 4.ventrikiiliin dahil oldugu tiim ventrikiille-
rin genislemesinin yanisira, normal bir beyin sapinin ve serebellumun
birlikte bulundugu vyalnizca lateral ventrikiillerde geniglemeyi de
tanimlamigtir. 1769'da, Chiari (1891)'den once hidrosefali ile
birlikte goriilen tip 2 Chiari malformasyonunu bildirmistir (3,12).
Robert Whytt 1768'de, kapali kranial siitiirlerin varlaginda BOS
akiminda tikanma ile birlikte olabilen olaylari sirasi ile gostermisg-—
tir (11). Menenjit sonrasi goriilebilen hidrosefali yerlestiginde,
geligsen serebral herniasyonu da tarif etmistir. Pacchioni 1701'de
araknoid graniilasyonlari tarif etmesine ragmen, bunlarin absorbsiyon-
dan ziyade sekresyon yaptigina inanmaktaydi. Daha ©nceki bulgulara
ragmen Magendie (1735-1855), onun BOS sirkiilasyonunun gercek yapisini
kesfettigine inandi. Bu geri adimla BOS'nin subaraknoid mesafede
yapilarak ventrikiiler sisteme dogru ilerledigi diiglincesi dogdu.Bununla
beraber, Walter Dandy hidrosefalinin anlasilmasinda Magendie'nin
katkilarinin c¢ok biiylik olduguna inanmaktadir. O, hayvan deneylerinde



normal olarak ventrikiil ve subaraknoid mesafenin sivi ile dolu oldugu-
nu, ventrikiiller ve subaraknoid mesafe arasinda kendi ismi ile anilan
serbest gec¢is kominikasyonlarinin bulundugunu, akuaduktus ve foramen
Magendie 'nin hidrosefali gelisen birkag vakada tikandigini bildirmisti

(9).

1855'de Luschka, 4.ventrikiilin lateral foramenlerini kesin olarak
tarif etti. Luschka ve Faivre (1854), Willis'in baslangi¢ olarak

koroid pleksusu distindiiglinden yaklasik 200 sene sonra, BOS'nin

koroideal iiretimini teyid ettiler.

19.ylizy1lin sonunda BOS sirkiilasyonunun anatomik yonleri, BOS .
absorbsiyonunun lokalizasyonu ve Magendie forameninin Onemindeki
glipheler hari¢ iyice oturdu (14-16). Key ve Retzius (1876), son olarak
dogru BOS akimi Orneklerini- tespit etti (17). Hilton obstriikktif

hidrosefaliyi tarif etti.

20.ylizyi1lin basinda Harvey Cushing ve Walter Dandy ile ©zellikle
hidrosefalinin problemlerinin c¢oziilmesinde biyiik bagsarilar elde edil-

goriilmlistiir.

Hidrosefali, onlenemeyen progresyonu nedeni ile potansiyel olarak
0limclil bir hastalik olarak bilinir. Cerrahi girigimlerden &nce bu
seyri azaltma yoniinde cok az etkili olunabilmekteydi. Tiroid ekstrele-
ri ve diiiretikler gibi ilaclar yetersiz kalmaktaydi. Giines 1gig1, kafa
bandaji gibi fiziksel ajanlar da etkili olamamaktaydi. Cerrahi girigim
hidrosefali kontrolii ve progresyonu onlemek icin tek umut goriiliiyordu.
18.ylizy1lin sonunda hidrosefali nedeni olarak ventrikiil icerisinde
agirr sivi birikimi kabul edilmis, fontanel veya trepan ile
kafatasinin agilmasi yoluyla perkiitan olarak ventrikiiler drenaj
yaprlmigtir. 18.yy'da yapilan birkag¢ ventrikiiler ponksiyon denemesi
oliimle sonug¢lanmistir. 19.ylizyil basinda hidrosefalinin kontroli
konusundaki cerrahi girisimlerin ¢ogu ventrikiiler sistemden tiip
drenajinin bazi gekillerini igermekteydi, fakat eksternal drenaj
agikca tehlikeli olmakta ve gecici fayda saglamaktaydi. Quincke
1891'de lomber ponksiyonun aralikli kullanimini tarif etmis fakat
bunun da hastaya gegici faydasi olmustu. Bu, ventrikiiler sivinin

devamli drenajinin gerektigini distindiirdd.




20.yizyilin ilk 20 senesinde, BOS'nin ventrikiillerden subkutan,
subdural ve subaraknoid bosluklar ig¢ine devamli drenajini saglayacak
birgok calismalar yapildi (19). Yine retroperitoneal bosgluga,
peritoneal kaviteye, omentum ve bagirsak serozasi gibi dokulara spinal
bolgeden BOS drenaji da yapilmisti. Fakat bu cerrahi girigimler
sonrasi hidrosefali sebat etmistir. Metal, cam, plastik, ipek ve
telden yapilan bircok kateter c¢esidi BOS drenajinda kullanilmistir
(15,19,20,21). Gerek kateterler, gerekse viicut kavitelerinden hig

biri, yiiksek hacimlerdeki BOS'ni tolere edememistir.

Waller Dandy (1886-1946), bu konuda caligmalara baslamis ve
hidrosefali tedavisinin seyrini degistirmistir (13,22). 1913-1929
yillari arasindaki deneysel serilerinde, hidrosefalinin gercek patolo-
jisini tespit etmis ve tedavide cerrahi prensipleri belirtmistir (23).
Dandy, BOS'nin biiyiik miktarda koroid pleksuslarda yapildigini ve BOS
sirkiilasyonu herhangi bir noktada tikandiginda, obstriiksiyonun
gerisinde birikimin olacagini ortaya ¢ikardi. Tek tarafli foramen
monroyu deneysel olarak tikadi ve onceden koroid pleksusu eksize
edilen vakalarda unilateral ventrikiiler dilatasyonun gelismedigini
gosterdi. Dandy, iki onemli tanisal ¢alisma yapmistir. Birincisi hava
ventrikiilografisi, digeri ise fenosulopitalein veya indigo karmin
kullanarak yaptigi c¢alismalardir. Hidrosefaliyi "kominikan" ve
"nonkominikan" olmak tizere ikiye ayirdi. Koroid pleksusun asiri BOS
sekresyonuna bagli kominikan hidrosefali vakalarinda, koroid pleksek-
tomiyi tavsiye etmesine ragmen, erken gocuklukta bu cok zor olmakta ve
hidrosefaliyi kontrol edememektedir (22,23,25). 1920-1940 yillar:
arasinda birgok arastirmaci, hidrosefalinin nedenini direkt tedavisine
calismislar, fakat operasyon mortalitesinin arttifi, buna karsin

hidrosefalinin tedavisinde etkili olunamadigi goriilmiistir.

1940 ve 1959 yillari arasinda, yeni BOS diversiyon metotlari
gelistirilmistir (28). Daha 1914'te Heile ventrikiilden peritoneal
kaviteye plastik kateter yerlestirmis ve 1927'de spinal subaraknoid
bosluk ile renal pelvis arasina bir anastomoz uygulamisti. 1946'da
Franc Ingraham Donald Matson tek yonli bir valv kullanarak basarila
bir BOS drenaji sagladilar (26,27). BOS'nin diversiyon operasyonlari
popiiler olarak Torkildsen ile basladi. 1939'da lateral ventrikiilden
sisterna magnaya basarili bir sant sistemi kurdu (29). Fakat bu

operasyonun komplikasyon orani ¢ok yiksekti. 1950'de yeni plastik




santlarin kullanilmasi ile bu uygulama daha fazla onem kazandi.
Philadelphia'da Nulsen ve Spitz, California'da Pudenz serebral
ventrikiillerden santral venlere ve sag atriuma BOS'nin emniyetli bir
gekilde akimini saglayan yeni valv ve sant sistemi gelistirdiler.
(29). 1955'de silikon kateterler kullanima girdi. Daha sonra gant
teknigi ilerlemig ve glinlimizde kullanilan modeller geligtirilmistir.




GENEL BILGILER

EPIDEMIYOLOJI ve ETYOLOJI

Genél popilasyonda hidrosefalinin tam insidansi bilinmemektedir.
Bu durum c¢ocukta ve eriskinde c¢ok sayida intrakranial hastaliga eslik
ettiginden dolayi bebeklerde hidrosefali insidansi daha net sekilde
yvayinlanmistir. Buna gore her vyasayan 1000 bebegin 3 veya 4'inde
hidrosefali goriilebilmektedir.Yalniz konjenital bir bozukluk seklinde
meydana gelen hidrosefali insidansi 9-15/10,000, meningomyelosel ve
spina bifida gibi konjenital anomalilerle beraber olan hidrosefali
insidansi ise 13-29/10,000'dir (43).

Akkiz hidrosefali nedenleri siklikla bellidir, konjenital hidro-
sefaliden sorumlu etyolojik faktorlerin ise bilyiik kismi bilinmez.
Vakalarin az bir kisminda, maternal malniitrisyon, toksinler ve
sitomegalovirus infeksiyonu veya toksoplazmanin rol oynadifi gbrule—
bilir (18). Akuadakt stenozunun kalitsal formunun sadece erkeklerde
gelistigi ve kadin tasiyicilar ile bir jenerasyondan digerine "X'e
bagli hidrosefali" seklinde gectigi gosterilmistir (32). Bu ¢ok nadir
bir durumdur ve tim konjenital hidrosefalik wvakalarin %2'den daha
azini olugturur. Akkiz hidrosefali hastalarinda en onemli etyolojik

faktorler; travma, intrakranial kanama, menenjit ve timorlerdir.

HIDROSEFALININ PATOFIZYOLOJiSi

Patofizyolojik bir terim olan hidrosefali, BOS'nin serebral
ventrikiller ig¢inde net bir birikim olusturacak gekilde, iiretim ve
emilim dengesizligi olarak diisliniilebilir. Bu biriken sivi nedeni ile
intrakranial basincin yilkselmesine ragmen, geligsen kompansazyon
mekanizmalari ile Gzellikle ¢ok genc ve yasli hastalarda BOS basinci
normal sinirlarda siirdiiriilebilmektedir. Bu vylizden hidrosefalinin
intrakranial kavite igine asiri sivi birikiminin primer defektin BOS
formasyon ve absorbsiyonundan =ziyade, beyin maddesinin kaybindan
dolayi olan (hidrosefali ex vacu) serebral atrofiden dikkatli bir
sekilde ayirt edilmelidir (18).

Hidrosefali ii¢ yolla olugabilir: 1) BOS yollarinin obstriikksiyonu,
2) BOS'nin fazla sekresyonu, 3) Venoz drenaj bozuklugu.




@ Bos Yollarinin Obstriksiyonu:

Hidrosefalinin anatomisi ile ilgili giiniimiizdeki bilgilerin temel-
leri 1949'da Russell (3) tarafindan "Hidrosefalinin Patolojisi Uzerine
Gozlemler" adli kitapta tanimlanmistir. Bu caligmanin en Onemli
yorumlarindan biri, hemen hemen hidrosefali vakalarinin hepsinde BOS
dolasim yollari boyunca bazi noktalarda patolojik bir obstriiksiyonun
oldugudur. Hatta bu olay, koroid pleksus papillomu olan vakalarda ve
birkagi hari¢ BOS absorbsiyonu bozulan vakalarda da gosterilmistir
(31,33).

faydaladir: 1) Ventrikiiler sistemi tikayan lezyonlar,

Klinik vyonden absorbsiyon defektlerini iki tipe ayirmak
2) Subaraknoid
boglugu tikayan lezyonlar. Birincisi, serebral ventrikiiller diginda
sivinin serbest sirkiilasyonunu onler ve hidrosefalinin "nonkominikan"
tipini yapar; fakat bu gibi vakalarda ekstraventrikiiler yollar kafata-
sina gore beynin geniglemesi ile sekonder olarak tikanabilir (26,35).
Subaraknoid

ventrikiillerden ¢ikan

mesafeyi primer olarak tikayan lezyonlarda,
sivinin tikanma noktasina kadar serbest bir
akimi vardir ve bu tip hidrosefaliler "kominike hidrosefali" sgeklinde
adlandirilir. Kominike ve nonkominike hidrosefalilere en yaygin olarak

sebep olan lezyonlar Tablo 1l'de verilmistir.

Tablo 1. Kominike ve nonkominike hidrosefaliye en yaygin olarak sebep

olan lezyonlar

Nonkominike hidrosefali

Kominike hidrosefali

1. Konjenital lezyonlar

A) Akuadakt obstriksiyomu (stenoz)
1. Gliozis
2. Catallanma
3. Gercgek daralma
4, Septum
B) Magendie ve Luschka foramenlerinin
atrezisi (Dandy-Walker kisti)
C) Kitleler
1. Benign intrakranial kistler
2. Vaskiiler malformasyonlar
3. Timorler

2. Sonradan kazanilan lezyonlar
A) Akuadakt stenozu (gliozis)
B) Ventrikiiler inflamasyon ve skarlar
C) Kitleler
1. Timorler
2. Neoplastik olmayan kitleler

. Sonradan kazanilan

1. Konjenital lezyonlar

A. Arnold-Chiari Malformasyorm

B. Ensefalosel

C. Leptameningeal inflamasyon

D. Araknoid graniilasyonlarin konjenital
yoklugu

lezyonlar
A) Leptomeningeal inflamasyonlar

1. Infeksiyon

2. Hemoraji

3. Ozel maddeler
B) Kitleler

1. Tundrler

2. Neoplastik olmayan kitleler
C) Platibazi

. BOS agiri sekresyonu

(K.Pleksus papillomu)




® BOS Asiri Sekresyonu

Hidrosefali, BOS dolaszmindaki tikanikliktan kaynaklanmasi
disinda mnadiren koroid pleksustaki bir papillom tarafindan asiri
sekilde salgilanan BOS nedeniyle de meydana gelebilir. Bu mekanizma,
klinik bulgulara dayanilarak uzun siiredir diigiiniilmis ve lateral
ventrikiillerde papiller tiimori bulunan kominikan hidrosefalili bebek-
lerde vyapilan ventrikiilolomber perfiizyon c¢alismalari ile tana
glnimizde teyid edilmistir (36,37). Bununla beraber koroid pleksus
papillomunun asiri miktarda BOS salgilanmasina ragmen hidrosefaliye bu
timorler digsinda eslik eden diger nedenlerin de sebep olabilecegi
diigtiniilmelidir. Ornegin liglincli ve dordiincii ventrikiillerden kaynaklanan
papillomlar direkt olarak ventrikiiler sistemi tikayarak hidrosefali
nedeni olabilirler. Russell ve daha sonra Hoytema, lateral ventrikiil
papillomlarinin, distal subaraknoid yollarin tikanmasinda, o©nemli
patojenik mekanizma olabilecegini ileri siirmiislerdir. Koroid pleksus
papillomunun subaraknoid kanama vyapma egilimi (38,39,40), BOS'nin
protein icerigini artirmasi (38,40), pnemoensefalografi ve izotop
sisternografisinin siklikla distal subaraknoid boglukta tikanikliklaria
gostermesi (40,41), lateral ventrikiillerdeki timorin total olarak
eksizyonundan sonra bile hidrosefalinin devam etmesi (23,40,41) gibi
bulgular bu gorisi desteklemektedir. Bu gozlemler, koroid pleksus
papillomlarinin hidrosefaliye neden olmadifi vakalar da goz oniinde
bulunduruldugunda, vyalnizca BOS'nin asiri sekresyonunun, BOS'nin
drenaj ve absorbsiyonunun normal oldugu durumlarda hidrosefali
gelistirmek ic¢in yetersiz olabilecegi 01a51llglni artirmistir (33).
Bununla beraber 1lateral ventrikiillerde koroid pleksﬁs papillomunun
eksize edildigi wvakalarda hidrosefalinin bazen iyilesebilmesine
ragmen, bu vakalarda biiyilk olasilikla BOS'nin asiri sekresyonu en

onemli patojenik mekanizmadir (25).

@ Venoz Drenaj Bozuklugu

Teorik olarak bakildiginda eger sefalik vendz basing¢ belirgin bir
gekilde artarsa bu basing araknoid villilere yansiyarak hidrosefaliye
neden olur (30,42,44,45). Bunun teyid edilmesinde deneysel calismalar
yetersiz kalmistir. Bununla beraber Bering ve Salibi, boyun major

venleri baglanan  kopeklerde orta derecede bir hidrosefali




gelistirmislerdir (42). Difer aragtirmacilar sagital siniis, torkiiler
Herophili veya Gallen veninin baglanmasi sonrasi izleyen bir ventri-
kiiller genisleme gosterememislerdir  (46,47,48). Klinik olarak
bakildiginda radikal boyun diseksiyonu yapilan siliperior vena kava
sendromu ve dural siniis trombozu olan hastalarda, gegici ve gizli bir
intrakranial basin¢ artisi olmasina ragmen nadiren ventrikiiler
genisleme olmaktadir (49,50,51). Boyle durumlarda, akut serebral
konjesyonun bir sonucu olarak ventrikiiller kiigik olmaya veya silinmeye
meyillidir. Fakat kronik vakalarda serebral atrofiye sekonder olarak
bir derece ventrikiilomegali olabilir (40). Bebeklerde vensz okliizyonun

etkisi heniiz iyi bir sekilde tespit edilmemistir (43,44,52).

HiIDROSEFALININ SINIFLAMAST

Uzun yillar siniflama semalari hidrosefali hakkindaki bilgilerin
0 giine ait gincel dizeylerini yansitmigtir. Hidrosefalinin birgok
cegidini simdi saglanabilen ayraintili goriintlileme teknikleri sayesinde
gruplara ayirmak daha kolay olmustur. Patolojik galismalara dayanarak
Morgagni internal ve eksternal hidrosefaliyi, Magendie ise obstriiktif
ve nonobstriiktif hidrosefaliyi tanimlamistir. Walter Dandy, hava
ventrikiilografisini kullanarak ilk defa canlida ventrikiilleri
gorintiilemeyi bagarmistir. Dandy BOS boyama galismalari kullanarak ve
fizyolojik bilgileri anatomik bilgilerle birlikte yorumlayarak bir
adim daha ilerlemistir. Bu bilgilerin 1s1g1 altinda hidrosefalileri,
kominikan ve nonkominikan olarak ikiye ayirmigtir. BT (bilgisayarli
tomografi) ve MRG'de ilerlemeler, ayrintili anatomik ve fizyolojik

bilgileri saglamigtir.

Eger hidrosefali, beyin suyunun herhangi bir sekilde anormal
birikimi olarak tanimlanirsa, serebral atrofi ve beyin &deminin her
siniflama gemasinda obstriikktif hidrosefalinin her zamanki tiirlerine ek
olarak dahil edilmesi gerekir (53,54). Yine hidrosefali BOS'nin iiretim
ve emilim dengesizliginden kaynaklanan kafatasi igerisinde anormal bir
sivi Dbirikimi olarak tanimlanirsa, primer atrofi ve serebral
disgenezis de herhangi bir siniflama gemasina girecektir. Ilk
tanimlama akademik olarak bakildiginda daha usttindiir, ciinkii beyin
hiicreleri arasindaki boslugun hidrosefalide onemli bir roli vardir.

Bununla beraber pratik olusu bakimindan ikinci tanim daha iistiindir,
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clinkii obstrikksiyon seviyesini temel alan siniflama semasi tedavi ile
iligkilidir.

Eger serebral parankimal interstisial bogluk gergekten hidrosefa-
linin patofizyolojisinde ¢nemli bir fakttr ise, Mori ve Raimondi'nin

onerdikleri siniflama uygun olabilir (55,56)(Tablo 2).

Tablo 2. Serebral parankimal interstisial boslugu temel alan siniflama

I- Intraparankimal hidrosefali

A. Intraseliiler
B. Ekstraseliiler

II- Ekstraparankimal hidrosefali

A. Subaraknoid
1. Gegici, kendiliginden sinirlanan
2. Bolgesel ve lokalize araknoid kistin transformasyonu
3. Kominikan hidrosefalinin erken devresi

B. Sisternal
1. Sisterna magna kisti
2. Bazal ve sagittal sistern kistleri
3. Parankimal displazi ile birlikte ya da onsuz silvian
fissiir kistleri

C. Intraventrikiiler
. Monoventrikiiler
. Biventrikiiler
. Triventrikiiler
. Tetraventrikiiler

o

Giintimiizde hidrosefalinin en pratik siniflamasi, beynin ayrintili
goriintiileme teknikleri ile belirlenen obstriiksiyon diizeylerini temel
alanidir. Naidich ve Mclone tarafindan Onerilen bu gema tamdir ve

hemen hemen her seviyede tedavi yaklasimlarini gosterir (59) (Tablo 3).

Hidrosefali siniflamasi ile ilgili son geligme, hidrosefalinin
progresyon gosterip gostermemesidir. Hidrosefali tanisi kondugu ve
hidrosefali sendromu gortintileme karakterlerine dayanarak
siniflandirildigs zaman, klinik seyir hidrosefalinin progresif olup
olmadigini gosterecektir. Progresif hidrosefali tedavi gerektirirken,
progresyon gostermeyenler tedavi gerektirmeyecektir. Bilgi birikimi

arttikca siniflamalar gelisecek ve tedavi degisiklikleri olacaktir.
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Tablo 3. Gozlenen obstriiksiyon seviyelerine dayanan siniflama

1. Obstriiktif hidrosefali

| A~ Internal obstriiktif hidrosefali

i 1. Lateral ventrikile ait

a) Atriumda

b) Cisimde

¢) Bir veya iki foramen monroda

2. Uctincii ventrikiile ait
a) 3.ventrikiilin ortasi
b) 3.ventrikiilin posterioru

3. Akuadakta ait
a) Proksimal
b) Distal

4. Dordinci ventrikiile ait
a) 4.ventrikiiliin ana cismi ile birlikte
b) Foramen g¢ikisinda (Dandy-Walker malformasyonu dahil)

B— Eksternal obstriiktif hidrosefali ;
1. Sisternal

\ a) Bazal sistemlerde (Chiari malformasyonu dahil)

i b) Insisurada (Chiari-2 malformasyonu dahil)

? ¢) Konveksite diizeyinde

* d) Parasagittal (normal basing¢li hidrosefali dahil)

2. Araknoid villuslarla iligkili
a) Araknoid villuslarda konjenital aplazi |
b) Araknoid villuslarin timdr hiicreleri, protein, kan ve i
diger iirlinlerle takanmasi (koroid pleksus papillomu
dahil)
¢) Absorbsiyon rezervinin tiikenmesi (koroid pleksus
papillomu dahil)

3. Dural vendz siniislerle iligkili
a) Major tromboz
b) Siniisleri iceren arterioventz gant (artmis siniis basinci)

4. Ekstrakranial ventz drenaj ile ilisgkili
a) Bilateral juguler ven diizeyinde
1. Kateter ile parankimal beslenme
2. Akondroplazi
3. Kafa tabaninin daralmasi ile birlikte bulunan diger
durumlar
b) Superior vena kava diizeyinde

C- Bircok seviyede birlikte olabilen obstriiktif hidrosefali
1. Tamamen intraventrikiiler
2. Kombine intraventrikiiler ve ekstraventrikiiler
3. Tamamen ekstraventrikiiler

2. Disfonksiyonel hidrosefali

A- Baziler arter
1. Ektazi
2. Anevrizma

B- Bilinmeyenler
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KLINIK SEYIR

Frigkinde goriilen hidrosefalinin aksine c¢ocuklardaki klinik
goriinim baglangi¢c yasina gore degisir. Intrauterin hayatta en garpici
ornegi, ultrason ile uterus ig¢inde hidrosefali tanisidir. Klinik tablo
siklikla prematiir bebeklerde intraventrikiiler hemorajinin,
myelodisplaziklerde ise Arnold-Chiari malformasyonunun ve bulbar
semptomatolojinin eglik ettigi gibi rastlantisal durumlara baglidir.
Bebeklerde hidrosefalinin belirtilerinden biri kafa biiylime hizinda

goriilen diizensizliktir, genellikle makrosefali ile birliktedir.

Agik siitiirlere sahip olan kafatasinin kolayca genisleyebilmesi,
diger semptom ve bulgularin nispeten az olmasi ile birlikte, belirgin
ventrikiilomegaliye izin verebilir. Sonug¢ olarak kafa c¢evresinin
dikkatli takibi, benign makrosefaiinin yavas ilerleyen aktif hidro-
sefaliden ayriminda onemlidir. Eger hidrosefali gelisimi cok akut ise
genellikle siitiirlerde ayrilma, anterior fontanelde kabariklik ve skalp
venlerinde gerginligin dahil oldugu artmis intrakranial basing¢ bulgu-
lara: agikca mevcuttur. Bebek siklikla apneik ve irritedir, beslemme
bozuklugu vardir. Tiz bir sesle aglamaya meyillidir. Yay postiiriinde
olabilir (58). Batan gines manzarasi olarak tarif edilen gtz bulgusu,
siklikla akut obstriktif hidrosefalide vardir. Gozler asagi dogru
deviedir ve ist goz kapaklari gergindir. Konverjans paralizisi, spazmi
veya nistagmus olarak goriilen konverjans mekanizmasinin cesitli
bozukluklari ile birlikte yukari bakis paralizisi vardir. Bu bulgular
biiyttk bir olasilikla periakuaduktal beyin sapi disfonksiyonunu
gosterir (59). Bu anormal durum hidrosefalinin rahatlamasi ile
dizelebilir, fakat izleyen sant malfonksiyonu ile birlikte yeniden
goriilebilir. Bu fenomen akut hidrosefalide siklikla gériilmesine ragmen
artmig intrakranial basincin izole bulgularinin erken donemde sinirli
yarar sagladigi saglikli infantlarda da goriilebilir. Hidrosefalinin
diger bulgulari altinci ve arasira parsiyel iigiinci sinir
paralizlerinden olugur (60). Bu tutulumlar infantlar igin &nemli
olabilir, c¢iinkii ambliyopi yasamin ilk 24 ayinda bozulmus binokiiler
gormeden kaynaklanir (18). Papil tdem, konjenital hidrosefali bulgusu
olarak dikkati gekmez, fakat olabilir. Retinal vendz genigleme

giivenilir erken bulgudur (61).

Hidrosefaliye eglik eden motor anomalilere, ozellikle alt

ekstremiteleri tutan spastisite de dahildir. Bu durum her infantta
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gbrﬁlebflir. Spastisite ¢ok siddetli oldugu zaman, makaslama geklinde
spastik vyiirlime bozuklugu olabileceginden, "serebral palsy” sgeklinde
yanlis taniya sebep olabilir. Motor problemin giddeti, entellektiialite
gibi diger fonksiyonel bozukluklarla orantisiz olabilir. Bundan
gesitli mekanizmalar sorumludur. Motor korteksin bacak boliimiinden
kaynaklanan efferent fibriller, genisleyen lateral ventrikil tarafin-
dan gerilmeye ozellikle duyarlidir. Hill ve Volpe'nin Doppler caligma-
infantlarda anterior serebral arter dagilimindaki kan akimini etkile-
yerek bu olaya olasi katkisi mevcuttur (QZ). Hidrosefaliye eslik eden
hidromyeli de alt ekstremitelerde motor problemlere neden olabilir.
Benzer gekilde myelodisplazi ile birlikte olusabilen geligimsel

skolyoz, hidromyeliye eglik edebilir.

Hidrosefalinin noropsikolojik fonksiyonlar iizerine etkisinin,
klinik durumdan ¢ok, sonu¢la olan iligkisi vardir. Bu Oozellikle
infantlar ve diger semptom ve bulgulari belirgin olan c¢ocuklar ig¢in
gecerlidir. Serebral displazi, hemoraji gibi rastlantisal faktorler
hidrosefalinin kendinden siklikla daha onemlidir. Bir difer yoniiyle
erken hidrosefali, verbal kapasiteden daha ¢ok diger entellektiiel
fonksiyonlari etkilemektedir (63). Bozulmug motor ve koordinasyon
kaabiliyeti ile birlikte gtz hareketlerindeki, binokiiler gorme ve
gorme keskinligindeki anormallikler nonverbal entellektiialitedeki

geligmeyi etkiler.

Hidrosefali gocuklarda degisik endokrin bozukluklara neden olabi-
lir. Bunun temel nedeni, hipofiz infundibulumunda ve iglinci ventrikiil
on duvarinda goriilen distorsiyondur (64). Ozellikle puberte prekoks
siktir. Buna ragmen pubertenin geciktigi durumlarda da goriilebilir.
Diabetus dinsipitus genellikle hafif diizeyde geligebilir. Hafif
dehidratasyon hipernatremiye neden olur. DiRicco ve arkadaslari,
triventrikiiler hidrosefalisi olan bes c¢ocukta belirgin bliylime
geriligini rapor etmiglerdir (65). Bes hastanin dordiinde Growth hormon

diizeyleri diisiik, ikisinde de prolaktin diizeyleri yiiksek bulunmustur.

Erigkinde ise yiiksek basing¢li hidrosefali, subaraknoid kanama ve
menenjite eslik eder. Sebebi izleyen birkag hafta iginde ortaya

cikabilir.
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Hidrosefalinin spesifik sebeplere bagli oldugu hastalarda,
lokalizasyon semptomlari olmadan sadece hidrosefaliye ait semptomlar
mevcut olabilir. Bu ©zellikle timorler igin dogrudur. Hidrosefali
semptomlari; ‘bas agrisi, bulanti, ataksi ve gorme bozuklugundan olusur
Bag agrisi baslangicta bifrontal olmaya meyillidir ve sabahlari cok |
giddetlidir. Bunun nedeni yatan bir insanda beyin-omurilik sivisinin
drenajinda azalmadir. Semptomlar ilerledigi zaman bas agrisi aksam
bagslar, basin her tarafindan ve devamli bir nitelik kazanir. Boyun
agrisi geligebilir ve bu serebellar tonsillerin foramen magnuma dogru

protrilzyonun gostergesi olabilir.

Bulanti ve kusma genellikle bas agrisi ile beraberdir. Bulanti
vestibiiler hastaliklardan kaynaklanan bulantiya benzemez. Hidrosefali-
nin neden oldugu bulantinin bas hareketleri ile ilgisi yoktur. Karin
agrisi nadirdir. Kusma ©zellikle bas agrisinin sgiddetli oldugu

sabahlari goriilir.

Ataksi trunkaldir ve sallanir gekilde genis tabanli yliriyiig
vardir. Fkstremite ataksisi 6zellikle, serebellar hemisferlerde hidro-

sefaliye neden olan kitle varsa goriilebilir.

Gorme bozukluklari, gorme keskinliginde azalma, abdusens sinir
paralizisinden kaynaklanan diplopi, yukari bakis kaisitliligindan
olusur. Aralikli "graying-out" gorme, artmis intrakranial basincin
optik sinir {izerine ciddi etkisinin bir bulgusudur ve acil olarak
tedavi edilmelidir. Son olarak hastada yakin hafiza kaybi olabilir ve

hasta iyi olmadigini hisseder.

Muayenede papil odem, artmis intrakranial basincin onemli bir
bulgusudur. Abdusens sinir paralizisi 1ise lokalizasyon bulgusu
olmamasina karsilik basing artisinin bir belirtisidir. Akomodasyon ve
yukari bakis yetersizligi, tektal alan izerine olan basiyi gbsterir.
Trunkal ataksi hidrosefali nedeni ile gelisebilecegi gibi vermiandaki
serebellar lezyonlarda da goriilebilir. Diger fokal bulgular spesifik

lezyonlaran varligini gosterebilir.

Normal basingli hidrosefalide goriilen ii¢ temel klinik semptom,
yiirtime bozuklugu yakin hafiza kaybi, idrar inkontinansidir. Goriiniig ve
etkilerindeki yavasg seyir de karakteristiktir. Sendrom ilerleyicidir,

fakat geligim temposu ¢ok degisebilir. Semptomlarda dalgalanma
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goriilebilir. Bazi vakalarda etyolojik faktorler ortaya g¢iktiktan aylar
hatta yillar sonra sendrom gelisebilir. Agresif davranislar, nobet ve

Parkinson benzeri semptomlar tarif edilmistir (66,67,68).

Ekstraokiiler kas muayenesi normaldir, fakat nistagmus bulunabilir.
Hidrosefaliye neden olan hastalik ile iligkili beyin hasari olmadikca
fokal bulgular pek goriilmez. Yiiriime zorlugu genellikle vardir ve bacak
hareketleri yavas olabilir, kas tonusu ise genellikle normaldir.
Pozitif Babinski cevabi bir ya da her iki ayakta bulunabilir, refleks-
ler artmis olabilir. Geg devrede emme ve tutma refleksi gorlilebilir.

Duyu kayb1 yoktur.

Yiirtime bozuklugu diger problemler ortaya cikmadan aylar veya
yillar once olugabilen ilk semptomdur. Bazi hastalarda yiirlime ve
mental durumdaki degisiklikler, diger semptomlarla hemen hemen ayni

zamanda ortaya ¢ikabilir.

Yiiriime bozuklugu hafif dengesizlikten, hig¢ yliriyememeye kadar
degigen bigimde olabilir (69). Hikayede siklikla diisme vardir. Ana
problem diiz vylirliyis esnasinda gorilir (70). Glnumiizdeki bilgisayarli
degerlendirmeler, karakteristik kiiciik adimlari ve antigravite kaslari-
aydinlatmistir. Motor anormallikler bacaklarin yanisira kollarda da
bulunabilir (71).

Muayenede genis tabanli ve kisa adimlar goriiliir. Doniislerde denge
kaybi vardir. Hasta ¢izgi {Uzerinde yiirliyemez ve “Rhomberg testi"
sirasinda sallanir. Serebellar ataksi yoktur.z BT kesitlerindeki
korelasyonlar genislemis ventrikil ile vylirlime bozuklugunun siklikla
birlikte oldufunu gosterir (72,73,74).

® Mental Bozukluklar: Mental bozukluk hastadan hastaya degigebilir.

Yakin hafiza kaybi c¢ok karakteristiktir. Bu kayip bir dakika once
geligen herhangi bir durumu hafizaya alma yetmezliginden ¢ok ayrintili
aragtirmalar ile ortaya c¢ikarilabilen hafiza kayiplarina kadar degise-
bilir (70). Hastanin genel hareketlerinde yavaglama vardir. Kendili-
ginden hareket ve istemli hareket azalmistir. Konugmanin yorumlanmasi,
okuma, vyazma, hobiler ve dinleme aktiviteleri azalmigtir. Aile
hastanin ilgisiz, apatik, letarjik, ice donik oldupunu ifade eder.

Thtiyaclarini ¢ok yavas karsilar, dikkat ve konsantrasyonu azalmigtir,
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Bu anormallikler kompleksine Fisher tarafindan "Abolik o0zellik" ismi
verilmistir (70).

"Wechsler—-Bellewue testi”, verbal kapasitenin nonverbal kapasite-
ye (resim g¢izme, kopyalama, bloklari dizme, vb.) gore nispeten korun-
mug oldugunu gosterir. Hesap yapamama genellikle vardir. Semptomlar
ilerledikge hastanin cevaplari yavaglar ve nihayetinde sorulara cevap
veremez. Cevap verebilse bile yanit kisa ve tam degildir. Istemli
hareketler yavag ve gecikmistir. Birkac¢ ilerlemis vakada ajitasyon ve
mental fonksiyonlarda c¢ok kompleks bozukluklar goriilebilir. Abartilz:
davraniglar halliisinasyon, paranoya, gercek disi konusmalar, vakalarin
sadece kiigikk bir kisminda klinik tablonun bir parcgasidir. Ara sira
hastalarda mevcut olan tabloda Parkinsonizm tanisina sebep olabilen

rijidite ve tremorla birlikte yavaslayan motor aktivite olabilir.

@ Inkontinans: Idrar inkontinansi bazi hastalarda gelisebilir. Idrar
ihtiyacainin farkina varilmasinda bozuklugun ve zayiflamanin oldugu,
frontal lop tipi 1lezyon genellikle mevcuttur. Gaita inkontinansi

nadirdir.

TANT

Cocukta anormal hizda kafa biiyimesi hidrosefalinin en belirgin
tani bulgusudur. Bag cgevresi Olcilileri yasla dogru orantili olmalidar
ve bu ama¢ i¢in standartlari yapilmis egriler elde edilir (75). Makro-
sefalinin oneminin uygun olarak degerlendirilmesi‘igin normal infant-
lar ile karsilastirildiginda bliyiime hizinin ortaya c¢ikarilmasinda,
elde edilen tiim bas cevresi Olgiimlerinin standart egri lizerine igaret-
ve anterior fontanel, aktif hidrosefaliden dolayi geligen ventrikiilo-
megaliye rafmen gevsektir. Kafa bliyikligli ozellikle diisik dogum
agirliklil infantlarda, dogumdan sonra ilk birkag giinde siklikla azalir
(76,77). Bu azalma neonatal periyodda geligebilen normal su ve tuz
kaybina baglidir. Bu, ventrikiiler biiyiikliikte gegici artmanin yanisira
intrakranial basaing¢ta onemli bir azalma ile birliktedir (78). Neonatal
donemde, gelisen belirtilen olaylar nedeniyle hidrosefalinin klinik

gortnimi ilk haftada gizli kalabilir. Fenomen &zellikle prematiiritenin
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eslik ettigi intraventrikiiler hemorajili infantlarda gosterilmigtir
(79,80). Intrakranial hemorajili prematiire infantlar, nconatal periyod
disinda kafa biiyiime hizinda diger bir anomali gosterir. 6. ile 14.
haftalar arasinda standart e@riler isaretlendifi =zaman bas c¢evresi
artisi agsiri olabilir. Fakat hidrosefali bulgulari yoktur. Bu normal
"catch-up" beyin bliylinesini gosterir ve eslik eden herhangi bir
norolojik problem yoktur. Yagamin erken doneminde aktif hidrosefali
ile kafa g¢evresi arasinda tam bir korelasyonun olmayisi, diger

diagnostik yontemlerin kullanilmasini gerektirmektedir.

® Ultrason ¢ok faydali bir aragtirma teknigidir, fakat bu metot acgik
bir anterior fontanel gerektirir (81,82,83). Meningomyeloselli preterm
infantlar gibi vyilksek 7risk gruplarinin arastirilmasinda fazlaca
deneyim vardir (84,85). Erken hidrosefalinin sonografik kriterleri,
lateral ventrikiil ve oksipital hornun boyutlarinin kesin Olc¢iimleri
kullanilarak taninabilir (86,87). Bu test noninvazivdir ve sedasyon
olmaksizain rahatlikla hastalarda uygulanabilir. Progresif ventrikiiler
geniglemenin olabilecegi diisiiniilen hastalarda bu test seri olarak
yvapilmalidir. Boyle herhangi bir testte oldugu gibi, intraventrikiiler
hemoraji olsun veya olmasin progresif olmayan ventrikiilomegaliye sebep
olabilen perinatal asfiksi gibi diger durumlardan dolayi bulgularin
infantin klinik seyri ile olan iligkisi gozden geg¢irilmelidir (88).
Hidrosefalinin ultrason belgelerinin bulundugu bazi vakalarda etyoloji
klinik durumdan ve baska hi¢ bir c¢alismaya gerek duyulmadan
saptanabilir. Eger hidrosefalinin asil nedeni saptanamiyor ise, beyin
ve beyin-omurilik sivisinin dolanimindaki konjenital anomaliler ve
timorler gibi eslik eden durumlarin acgiklanmasi igin diger radyolojik
calismalarla birlikte ileri arastirmalar esastir. Pediatrik vyas
grubunda, suda eriyen kontrast madde veya radyoniikleidler kullanilarak
yapilan sisternografilerin, beyin-omurilik sivisinin (BOS) dolanimin-

daki anormalliklerin gosteriminde sinirli degeri vardir (89,90).

e Bilgisayarli Tomografi (BT): Eriskinde ise yiiksek basing¢li hidrosefa-

1i semptomlari bulunan hastalarin degerlendirilmesinde BT ana tani
aracidir. Bu intraventz kontrast madde verilerek veya verilmeden

vapilmalidir. Bu yolla, ventrikiiler genisleme taninacak ve altta yatan
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sebep de saptanabilecektir. BT'nin kullanim alanina girmesi ile normal
basingli hidrosefaliden stiphelenilen hastalarin degerlendirilmesinde
biylik bir ilerleme olmustur (91,92). Bu test ventrikiiler biyiikliklerin
dogru degerlendirilmesini, kortikal atrofinin vyayginlifini ve
hidrosefalik sendromlar icgin ©nemli olabilecek 1lokalize patolojik
degisikligi ayrintili bir sekilde verir. Normal basing¢li hidrosefalide
ideal BT goriinimi ventrikiillerin tnemli derecede genislemesine ragmen
atrofi bulgusunun olmamasi veya minimal olmasidir. Bununla beraber
diizelmenin tnemli kortikal atrofisi olan hastalarda iyi oldugu dikkati
cekmigtir. Periventrikiiler diigilkk absorbsiyon bazi hastalarda onemli
bir bulgudur (93). Postoperatif olarak ventrikiiler biiyiiklikk kolayca

0lclilebilir, subdural hematom ve higroma varligi degerlendirilebilir.

e Magnetik Rezonans Goriintiileme (MRG)'de, hidrosefalinin gosterilme-

sinde ve etyolojinin ag¢iga ¢ikarilmasinda faydali bir yontemdir. Diisiik
dereceli astrositomlu veya kist igeren tiimdrleri bulunan hastalarda,
ayirici tani acgisindan BT'ye iistinliigi vardir. Giintimiizdeki verilerle,
BOS akiminin degerlendirilmesinin MRG ile miimkiin oldugu gosterilmistir
(94). MRG ile ventrikiillerin BT'de kullanilan transaksiyel plan kadar
sagittal ve frontal planlarda da gorintiileri elde edilebilir.
Parankimdeki mikroinfarktlardan kaynaklanan ufak degisiklikler bile
gosterilebilir ve belki de daha tnemli hareket halindeki BOS'ma durgun
haldeki BOS'dan ayirt edebilmesidir. Giiniimiizdeki bazi bulgular

serebral akuadakta gtrilen akimin, normal basin¢li hidrosefalide ¢ok

hacimsel saptamalari MRG ile BT'den daha glivenilir bir gekilde
vyapllmaktadlr (95). MRG'de goriilen periventrikiiler sinyal bozuklugu,
hidrosefalinin aktifligini gtsteren BBT'deki periventrikiiler diisiik
dansite kadar faydali bir bulgu degildir.

e Lomber Ponksiyon (LP), hidrosefalinin ve artmig intrakranial basing
(icp) semptomlarinin bulundugu hastalarda tehlikeli olabilir. LP
kranial BT ¢ekiminin sonrasinda ertelenmelidir. Intrakranial bir
kitlesi bulunan hastada LP tonsiller ve santral herniasyona sebep
olabilir. Dinlenme durumunda, yan yatar pozisyonda olg¢iilen BOS basinci

180 mm H,0'dan azdir. Normal basing¢li hidrosefalide, protein ve seker
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seviyeleri hidrosefaliye sebep olan hastalik seyri ile degigmedikge
normaldir ve hiicre sayisi da normal olabilir. Lomber ponksiyon yolu
ile BOS drenaji sonrasi hastada goriilen diizelme bir sgantin faydali

olabilecegini diiglindiirir.

® Anjiyografi; BT ve MRG'de goriilen lezyonun degerlendirilmesinde,

sadece gerekli olursa kullanilir.

® Izotop Sisternografisinde, radyoizotop lomber subaraknoid mesafe

icine injekte edilir ve ventrikiil ve beyin igine gegigi izlenir (96,
97,98). En sik kullanilan izotop insan serum alblminine bagli iyot
(RISA); Indium dietilentriamin pentasetikasit (DTPA)'tir (99). 500 mc'
lik dozu lomber subaraknoid mesafeye verilir ve 4., 24., 48., 72.

saatlerde kesitler alinir.
Uc farkli akim 6rnegi tarif edilmistir:

1. Normal akim ornegi: Konveksite iizerinde akim vardir, ventrikiil
icine gecis yoktur.

2. Idiopatik normal basingli hidrosefalideki akim ornegi: Ventrikiiller
i¢ine giris vardir ve konveksiteye g¢ikis olmadan 72 saat ventrikiil
icinde bekler.

3. Cogu hasta mikst kategoriye dahildir: Hem ventrikiiler girig, hem de

erken konveksite ¢ikisi vardir.

TEDAVL

o Medikal Tedavi

Sant takilmis hastalarda buna bagli olarak gelisen problemler,
degisik medikal tedavilerin geligmesine neden olmustur. Farmakolojik
metotlar BOS {retimini diiglirdigi bilinen ajanlarain kullanimindan
olusur. Shinnar ve arkadaslari, iki haftaligin iizerinde sec¢ilmig bir
grup infantta 100 mg/kg/giin asetozolamid ve 1 mg/kg/gin furosemid
verilmesi ile hastalarin 7%50'sinin izerinde hidrosefaliyi devamli
sekilde durdurmay: basarmigslardir (100). Tedavi, 1limli hidrosefalinin
kontrolinde faydalidir, fakat progresif hidrosefali kafatasinda,

hidrosefalinin spontan arrest olmasi ic¢in ilerideki geniglemeye
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yeterli rezistansin olacagi yaga kadar devam eder. Gecmiste kardiak
glikozitlerin Na'- K- ATPaz iizerine inhibitor etkilerinden dolay1i BOS
iiretimini azaltip hidrosefali  kontroliinde faydali olabilecegi
diistintilmiigtiir (101). Bu enzimin antijenik olarak farkli iki formu,
bunlarin glikozid affiniteleri dile iligkili oldugu farkli noral
dokulardan c¢ikar (102). Son ginlerde yapilan immunohistokimyasal
caligmalarda koroid pleksus iginde sadece diigiik afiniteli sekillerin
kaldigar gorilmiistiir (103). Kardiyak glikozitlerle yeterli bir sekilde
koroid pleksus fonksiyonlarini baskilamak ig¢in, normal noronal
aktiviteye zit bir durumda, komgu beyin dokularinda bulunan tiim yiiksek

afiniteli ATPazlari inhibe etmesi gerekecektir.

Ozmotik diiiretikler, hidrosefalinin medikal tedavisinde diisiiniile-
bilecek ikinci kademe ilaglardir. Izosorbit, infantlarda kismen
bagarili sgekilde kullanilir. Bu gastrointestinal yoldan giivenli
gekilde drritasyon yapmadan emilir. 8 saatlik bir yari omir ile
idrardan degismeden atilir. Lorber ve arkadaglari giinde dort defa 2
g/kg'lik doz ile tedavi edilen 101 infanta dikkati gekmislerdir (104).
Orta derecede hidrosefalisi bulunan infantlarda problem, hastalarin
3/4'inde devamli bir gekilde durdurulmaktadir. Cok giddetli hidrosefa-
linin bulundugu vakalarda tedavi, operasyonun gecikmesinde bir fayda

saglamaktadir.

Sant takilmasinin uygulanamadigi, intrakranial hemoraji prematii-
relerde seri lomber ponksiyonlarin kullanilmasi, farmakolojik ajanla-
rin kullanimindan daha etkili bir vyoldur. Papile ve ark. akut
hidrosefalili ve intraventrikiiler hemorajili 12 infantin 11'inde bir
seri spinal ponksiyon yapilmasi ve ayni anda biiyiikk hacimlerde sivi
alinarak devam eden progresif hidrosefaliyi durdurabilmislerdir (105).
Buna benzer infantlarda ayni tedaviyi kullanan diger otédrler bu derece
bagari1 elde edememiglerdir (106,107). Seri 1lomber ponksiyon,
gocuklarda tiiberkiiloz menenjitinden kéynaklanan kominikan hidrosefali-

nin kesin tedavisi olarak asetozolamid ile birlikte kullanilir (108).

Epstein ve ark. neonatal hidrosefalinin tedavisinde bagin digari-
dan kompresyonunun faydali olabilecegini ileri siirmiiglerdir (109). Bu
taktigin mantigi, dinfant kafatasinin dogal genisleme kapasitesi
karsisinda bir kuvvet saglamaktir ve bdylece normal absorbsiyon

yollarinin etkinligini artirmaktir. Kompresyon, elastik bandaj
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sarilarak saglanir. Baglangigta bazen faydasi olmasina ragmen, tedavi-

nin bu sekli genig bir kullanim alani bulamamigtir.

Medikal olarak infantil hidrosefalinin kesin tedavisinde ve
kontroliinde kullanilan herhangi bir ©lc¢imiin etkinligi siiphelidir. Bu
onemlidir. Genellikle bu izleme progresif hidrosefalinin sadece 1limli
bir derecesine sahip olan normal infantlarin, tedaviye cevap ag¢isindan
en iyi sansa sahip oldugunu gosterir. Medikal tedavi sant takilmasin-
dan once progresif ventrikiilomegalinin gecici tedavisinde kullanila-

bilir.

SANT DISINDA UYGULANAN OPERATIF TEDAVILER

Dandy 1918'de, hidrosefali tedavisinde internal ventrikiiliin
koroid pleksus eksizyon teknigini tarif etmistir (110). Tedavide diger
etkili metotlarin yoklugunda, Dandy ve digerleri 1951'de valvli sant
takilmasi kullanilincaya kadar bu iglemi siirdiirmiglerdir (111-112).
Genis kullanimina ragmen bu teknik, kalan dordiinci ve iiglincii ventrikil
koroid pleksuslari kadar diger ekstrakoroidal kaynaklardan BOS
tiretiminden dolay: ¢ok etkili olamamistir (113). Bununla beraber,
hidrosefalinin sant disi diger bazi operatif metotlarla tedavi
edilebilmesinde, bagvurulmaya devam edilen yontemler vardir. Ozellikle
ilgin¢ olani, akuadakt stenozunda oldugu gibi obstriktif tipte,
nonkominikan hidrosefalinin tedavisinde arasira direkt {iglincii
ventrikiilostominin kullanilmasidir (114). Hoffman ve ark. bu konuda
bir perkiitan teknik ile yapilan kendi deneyimlerini gozden gecirmisler
ve bu isglem hakkindaki goriislerini ozetlemiglerdir (115). Amag,
hidrosefalik 3.ventrikiil ile bazal subaraknoid mesafe ya da lamina
terminalis, veya 3.ventrikiil tabani ile interpedinkiiler mesafe
arasinda direkt bir fistiil saglamaktir. Bu islemin basarisizlif
genellikle fistiilin kapanmasindan veya BOS dolasimi igin distal
subaraknoid yollarda geligen yetersizlikten dolayidir. Yayinlanan
bagari oranlari %15-39 gibi genis oranlar arasinda degismektedir
(116). Cesitli fistiil tipleri disiiniilmesine ragmen bunlar pek ragbet
gormemislerdir. Foltz ve ark. deneysel bir transserebral fistiil tarif
etmislerdir (117).
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HIDROSEFALI TEDAVISINDE SANT KULLANIMI

1939'da Torkildsen, lateral ventrikiilden sisterna magnaya elastik
bir kateter ile yapilan sant igeren bir iglemi tarif etmistir (118).
Bu operasyon onun adi ile anilir ve Ozellikle orta hat ventrikiiler
timorlerinin eglik ettigi obstriiktif hidrosefalilerde ve bazi akuadakt
stenozu vakalarinda faydali bir yontemdir. Halen arasira yapilmaktadair,
fakat iglincii ventrikiilostomideki gibi ana distal subaraknoid yollarin
efektif olmasi gerekir. Konjenital hidrosefalili birgok vakada bu
nokta hakkindaki giipheler, iglemin kullanilirligini sinirlamaktadir ve
cerrahlarin teknik olarak daha basit olan ventrikiiloperitoneal gant
‘takilmasi iglemine giivenmesine sebep olur. Ara sira akuadakt stenozu,
akuadaktin perkiitan ya da agik teknikle kanalizasyonu vasitasiyla
tedavi edilmigtir (119). Boyle islemler periakuaduktal yapilarda ciddi
yaralanma riski tagir ve alternatiflerin uygun oldugu vakalarda
onerilmemelidir. Intrakranial olarak yerlegtirilen bir diger sant
lateral ventrikiil ve sagital siniis arasindadir (120). Bu tip santla-
rin bazi teorik ©zellikleri c¢ekici gibi goriilse de, pratikte giivenilir
degildir.

Herhangi bir ekstrakranial santlama tekniginde prensip, BOS'u
giivenle emilebilecegi  bir  viicut kavitesine yonlendirmektir.
Ventrikiiloperitoneal santlar (VPS) giiniinlizde g¢ocuk ve bebeklerde
hidrosefali tedavisinde, uzun siireli fonksiyonun giivenilir olugundan
ve kolayca yerlestirildiginden dolayi sikga kullanilir. Diger tip
ekstrakranial santlar, o¢zellikle ventrikiiloatrial, ventrikiiloplevral
ve lumboperitoneal gantlar VPS'in bazi komplikasyonlardan dolayi
takilamadigi durumlarda kullanilir. Kullanilan diger drenaj btlgeleri
iireter, safra kesesi, mide, fallop tiipleri, torasik kanal ve mastoid
hava hiicreleridir (122,123,124,125). Mesaneye takilan bir sant da
literatiirde bildirilmigtir (121).

Valvler, kateterler ve diger ara pargalar sgant sisteminde
kullanmak igin yeterlidir. Uygulanan sistemlerin ¢ogu az ya da gok
fonksiyon gorir. Ozellikle birinin segimi bilimsellikten gok ki§isel¥
dir. Herhangi bir sant sisteminin temel elemanlari bir valv ve
rezervuardan olugur. Valve tek yonli akimi saglar ve bir rezervuar ile

birlegiktir. Ayni zamanda farkli basinglara gore akimi degistirme
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kapasitesine sahiptir. Valvin -proksimalinde vyerlesen rezervuar
basincin ©lctilmesinde, santin galisip calismadiginin kontrol edilme-
sinde, sivi ornekleri alinmasinda ve tibbi enjeksiyon, kontrast madde
verilmesinde faydalidir. Diger yardimci gerecler (agma-kapama parcasi,
antisifon parca, telemetrik basin¢c alicisi vs.) 0©zel gereklilik

hallerinde sant sistemi ile birlestirilmektedir.

VENTRIKULO-PERITONEAL SANT TERNIGI

Santlarin yerlestirilmesinde operasyonun en Onemli yonii, ya gant
fonksiyonu veya kolay sant revizyonu iligkili, sonradan muhtemelen
dogabilecek sonuglari goz onlinde bulundurarak biitiin detaylarin
ayrintili bir sekilde diisiinilmesidir. Bir VP santin uygulanmasinda
yazarlarin tercihi, eger ventrikiiller tamamen genislemis ise, lamboid
siitiirin hemen {iizerinde sag posterior parietale bir burr-hole yolu ile
ventrikiiler kateteri yerlegtirmektir. Frontal yaklasim nispeten kiigiik
ventrikiili olanlarda veya posterior olarak yerlegtirilmis bir
kateterin tekrar eden tikanmalarindan sonra kullanilir. Ultrason,
ventrikiiliin kiicik ve shift yaptigi vakalarda, kateterin pozisyonunu
ayarlamada faydali olabilir (126). Vries de kateter yerlestirilmesine
yardimci olarak fiberoptik endoskopiyi tavsiye etmiglerdir (127). Bir
diger yaklagim ile koroid pleksusa dolasmamak igin, kateter ucu
foramen monronun anterioruna kadar frontal horn igine uzatilabilir.
Ventrikiiler kateter dik agili bir konnekttr ile burr-hole yaninda
birlegtirilir. Konnektsr altta yatan perikraniuma, santin subkutan yol
icinde hareket etmemesi igin bir adet ipek ile tutturulur. Burr-
hole'den birkag santimetre ileride skalp altina verlestirilen
rezervuar ventrikiiler kateter baglantisi rezervuarin altina gelecek
sekilde, tercihen kemik defektinde oturtulur. Bir sonraki durumda
ventrikiiler kateter revizyon esnasinda rezervuardan ¢ikabilir, onu
beynin igindeki yolundan geri cekmek zor olabilir. Burr-hole igindeki
rezervuar, tani amagli ganta tep yapildigi anda proksimal olarak
tikanmasina izin vermez. Orta basing¢li valvler genellikle uygundur.
Bir valvsiz sistemin kullanildigi tek durum, intraventrikiiler hemora ji
sonrasi prematiir infantlarda goriliir. Valve ya elektif olarak ya da

sonraki bir donemde sant revizyonu esnasinda eklenebilir.
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Valvin distalinde konnekttrin olmadigi tek parcali sant
sistemleri tercih edilir. Peritoneal kateter, ist peritona orta hattan
yapilan kiiciik bir insizyona dogru subkutan olarak ilerletilir. Periton
"linea alba" wvasitasi ile kolayca gorilir. 20-25 cm'lik kateter
peritoneal kavite igine yerlegtirilir. Kateterin bu uzunlugu ¢ogu
infant ig¢in uzatmanin gerekli olabilecegi 5-7 yil igin yeterlidir.
Yazar bu teknik iligkili organ yaralanmasi ve kateter kivrilmasi gibi
bir problemi bildirmemistir. Peritoneal kateter yerlestirilmesinde,
perkiitan bir teknik kullanilabilmesine ragmen agik metodun emniyetli
ve gabuk oldugu gocuk ve bebeklerde yetersizdir (128). Distal kateteri
uzatmak gerektigi zaman, yeni kateter valv ile birlestirilmelidir.
Kateterin distal olarak kolayca eklenmesine ragmen, boyle konneksiyon-
lar ayrilmaya egilimlidir ve eger' mimkiinse kag¢inilmaliadar. Biitiin
insizyonlarin ©zellikle skalp {izerindekilerin sgant pargalarinin
tizerine gelmemesine dikkat edilmelidir. Bu, basincin eroziv etkisini
azaltir. Pediatrik boyutlarda valvlerin kullanimi da bebeklerde bu

problemlerden kaginilmasinda yardimcidair.

VENTRIKULO-ATRIAL SANT TEKNIGI

Teknik agidan bakildiginda, peritoneal sant takilmasinda anlatil-
digi gibi ayni genel prensipler atrial santlar ig¢in de gegerlidir.
Distal kateter, gene kogesinin hemen altina yapilacak bir insizyon
ile ya sag ana fasial venden ya da internal juguler ven iginden
gecgirilerek ilerletilir. Ekstermal Jjuguler ven de kullanilabilir.
‘Ozellikle sol taraftan kateter siiperior vena kavaya nispeten daha
kolay geger. Sag tarafta, kateterin ilerletilmesi bir "J" gayt telinin
kullanilmasi ile kolaylastirilmasina ragmen Dbiyilik zorluklarla
karsilagilabilir (129). Kateter ucu dokuzuncu torasik vertebra cismine
kadar merkezi olarak ilerletilir. Bu pozisyon suda eriyen az miktarda
bir kontrast madde verilerek radyolojik olarak teyid edilir. Basing
0lciimleri, kateterin sag ventrikiile gecip gegmediginin anlagilmasini
saglar (130). Benzer sekilde kateter ucunun elektrokardiografik monits-
rizasyonu ile yerlestirme esnasinda kateter ucunun pozisyonu degerlen-
dirilebilir (131). Postoperatif olarak kateter ucu, bir ekokardiografi
veya gogiis filmi ile lokalize edilebilir (132). Atrial kateterin bag-

langigta yerlegtirilmesi genellikle dogru olmasina ragmen, revizyon
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problemi olabilmektedir. Bu, ©zellikle kateter ucunun siperior vena
kava icinde vyukariya dogru gdc ettigi vakalar igin gegerlidir. Bu
vakalarda ventz yol kateter ucunun ilerisinde daralmistir. Bu yiizden
kateteri bu noktadan daha ileriye gec¢irmek kolay olmayabilir. Bu
zorluga ragmen bir gayt teli kullanarak gecgig kolaylagtirilabilir.
Benzer vakalarda No.5 French Swan-Ganz setinin kullanimi yardimca
olabilir (133). Uygun bir alternatif metodun olmadigi diger ekstrem
durumlarda direkt kardiyak santlama yapilabilir (134). Pratik olarak
AP toraks grafisinde kateter ucunun 4.torasik vertebranin iizerinde

oldugu vakalarda revizyon gerekir.

LUMBO-PERITONEAL SANT TEKNIGI

Kominikan hidrosefali vakalarinda lumbo~peritoneal gant takilmasi
ventrikiiler kateterizasyona alternatif bir metottur. Pediatrik
hidrosefalide kullanilmaktadir (135-136). santin yerlestirilmesinde
perkutan teknikler geligtirilmis olup 0zellikle vyasli hastalarda
belirgin uygulama kolayligi saglamaktadir (137). Lomber fasiaya kiigiik
bir insizyon yapaldiktan sonra, 14 numara "Touhy ifnesi" kullanilarak
subaraknoid mesafeye girilir. Valvle birlestirilir ve peritoneal
girilir. Bu isglem ozellikle ventrikiillerin kiicik oldugu ve diger
standart sant metotlarinin fayda vermedigi vakalar igin uygundur.
Ozellikle erken cocuklukta yapildiginda skolyoz gelisimi potansiyel
bir tehlikedir.

VENTRIKULO-PLEVRAL, SANT TEKNIGI

Ventrikiilo-plevral santlama c¢ocuklarda hidrosefali tedavisinde
kabul goren bir tedavidir (138,139). Bu yontem, absorbsiyon bolgesi
olarak ventz sistem ve peritona alternatif bir bolge gerektiren hasta-
larda tercih edilir. Bu yiizden ventsz doniigiin problem oldugu ve
peritoneal absorbsiyonun yetersiz oldufu durumlarda faydalidir. Cocuk
ve bebeklerde solunum zorlugu ve sgantin c¢aligmamasi ile iligkili
plevral effiizyon, bir problem olabilir. Bu her yasta goriilmesine
ragmen 5 yagin lizerinde sikligi azalir. Distal kateter herhangi uygun

bir anterior ve posterior interkostal araliktan girilebilir. Genelde
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sag anterior ikinci interkostal aralik tercih edilir. Pnemotoraks,
pozitif ventilasyon kullanilirsa ve kas tabakalari ve subkutan dokular

hava gegirmez tarzda dikilirse problem degildir.

VENTRIKULO-PERITONEAL SANT KOMPLIKASYONLART

Ventrikiilo-peritoneal sgant takilmasi ile ilgili spesifik kompli-
kasyonlar onemsiz degildir. Kateter ucu bagirsaklari erode edebilir ve
rektum icine girerek ventrikiilit veya peritonite sebep olabilir
(140,141,142). Wilson ve Bertan bu komplikasyonu ilk kez 1966'da
yayinlamiglardir (143). 1973'de Sells ve Loeser peritonit, sant
malfonksiyonu ve ventrikiilitin birlikte bulundugu, kateter ucunun
transrektal olarak gecgtigi bir vakayi yayinlamislardir (144). Grosfeld
ve ark. 1974'te gant takilan 185 hastada bes kolon perforasyonu
bildirmiglerdir (145). Bu hastalardan biri operasyondan dokuz giin
sonra stafilokok ventrikiiliti ve subdural higromadan dolayi olmiistir.
"Children's Memorial" Hastanesinde vyaklasik her yil kateter ile
bagirsagi perfore olan bir ¢ocuk mevcuttur. Genellikle kateter rektum
icerisindedir. Bu c¢ocuklar rektumdan disariya kateterin kolayca
gekilmesi ile santlari c¢ikarilarak etkin bir sekilde tedavi edilirler.

Peritonit bulgulari varsa laparatomi yapilir.

VP sant ve akut karinin birlikte oldugu bir cocuk, pediatrik
cerrahlarca apandisit yoniinden dikkatli bir sekilde degerlendirilmeli-
dir. Sant hemen peritoneal kaviteden c¢ikarilmali ve eger klinik
bulgular 8 saat iginde diizelmezse laparatomi yapilmalidir. Bu tedavi

protokolu ile yaklasik 20 hastadan birinde laparatomi gerekir.

Vajina, mesane, safra kesesi ve karacigeri igeren diger organ

perforasyonlari da yayinlanmistir (146,147,149,150).

Kateter karindaki organlari perfore edebildigi gibi, gobek
icinden karin duvarini da delebilir. .Adeloye,gobekten digari ¢ikmis
beyaz sant kateterinden damlayan BOS'nin bulundufu bir yasinda kiz
gocugu bildirmistir (148). BOS steril olup sant kolayca internalize
edilmigtir. Antunes ve Riberio bu komplikasyonu iki g¢ocukta yayinla-
miglardir (151). Bununla beraber bu iki vakada kateter izlenememekte
fakat gobekten BOS sizintisi oldugu bildirilmigtir. Cocuklardan biri

antibiyotik tedavisi ve gilinliik elbise degigimine cevap vermig, digeri
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ise ventrikiilo-atrial gant yerlestirilmesini takiben ¢lmistiir.

Inguinal herni ve hidrosel, VP sgantli c¢ocuk ve bebeklerin
%15'inde  gelisebilir  (152,153,154,155). Grosfeld ve Cooney'sin
serilerinde 173 cocuk ve bebegin 25'inde VP sgant takilmasindan sonra

dikkat edildiginde, onceden tanimlanmamis hernileri oldufu goriilmiis—
tir (153). Diger vyazarlar bazen skrotumda afrili bir kitle olarak
bulunabilen kateter ucunun skrotum igine gogini bildirmislerdir (156,
157). Hidroselin ve inguinal herninin insidansindaki yiikseklik, belki
de tam acgik veya kolayca agilabilen prosesus vajinalislerin mevcudi-
yetinde sekonder olarak goriilmektedir. Rowe ve ark., prosesus
vajinalislerin {i¢ ayliktan daha kiigik c¢ocuklarin %60-70'inde, bir
yasindakilerin 7%50-60'inda, iki yag ve iizeri cgocuklarin %40'inda tam

agik oldugunu bulmuglardir (158,159). Bunun BOS absorbsiyonu tam

! olmayan bazi ¢ocuklarda BOS'nin karin iginde birikerek prosesus
| vajinalisler {iizerine asgiri basincindan kaynaklandigi diisiincesi de
vardir. Cocukta inkarserasyonun yliksek sikligindan dolayi bu herniler
hayati oneme sahiptirler ve bilateral tamir edilmelidirler. Diger
tarafta herni gelisme insidansi c¢ok yiksek oldugundan asemptomatik
olsa bile, baglangicta bilateral tamiri gerekir. Herni tamiri
esnasinda sant tiipi geriye dogru intraperitoneal olarak itilmelidir.
Operasyon oncesi c¢ektirilen rontgenler sgant ucunun lokalizasyonunu
ortaya c¢ikarir ve herninin tamiri sirasinda santin yaralanmasindan

korunulur.

Abdominal psodokist, VP santin bir komplikasyonu olarak tanimlan-
mistir (160,161,162,164,165,166,167). Bu ilk olarak 1954'te Harsh
tarafindan yayinlanmigtir (168). Harsh ve digerleri omental kist gibi
degigik tanimlar kullanmiglardir (169-170). Kistin patolojisinde ig
duvarin kronik inflamasyon hiicreleri ile birlikte kalinlasmig fibroz
dokudan olustugu, dig duvarin ise kendini saran bagirsak duvari ile
sekillendigi goriiliir (169). Hahn ve ark. akut karin, karinda distansi-
yon veya kitle gibi klinik tablolarin goriildiigi abdominal psodokistli
26 gocugu bildirmislerdir (170). Vakalaran %92'sinde tanmi1 abdominal
ultrasonografi ile konulmustur. Egelhoff ve ark., santi fonksiyonel
olan asemptomatik hastalarda abdomenin ultrasonografik muayenesinde,
karinda peritoneal sivi olmadigini veya az bir miktarda bulundugunu

ortaya gikarmiglardir (171). Lokalize ve basit sivi koleksiyonlari




anormaldir ve genellikle psodokisttir (172). Infeksiyon psodokist

etyolojisinde goriiliir. Hahn ve ark'nin serisinde, hastalarin %62'sinde
daha evvelden gant infeksiyonu hikayesi vardir ve 7%36'sinda operasyon
esnasinda BOS infektedir. Bu ¢ocuklarda psodokisti olmayan cocuklara
gore belirgin derecede daha fazla sant revizyonu hikayesi vardir.
Tedavi BOS'nin steril oldufu teyid edilene kadar santin ¢ikarilmasin-
dan olusur. Daha sonra sant, ventrikiilo-plevral, VA veya karsgi

taraftaki abdomenin durumuna gore VP olarak yerlestirilir.

Peritoneal santlar igin spesifik olmamasina ragmen baglantilardan
ayrilma halen bir problemdir. Raimondi ve ark. 3 pargali gant sistem-
lerinde goriilen gant malfonksiyonlarinin 7%12'sine baglantilardan
ayrilmanin neden oldugunu gostermiglerdir (173). Genellikle bu
vakalarda, ventrikiiler kateter Burr-hole seviyesinde diger pargalardan
ayrilmaktadir. Tek parcalli kateter sisteminde bu gekildeki bir

malfonksiyon orani 7%1'dir.

intestinal volvulus ve bagirsak obstriiksiyonu, gant kateterinin
karindaki miktarina bagli olarak olabilir (174). Sakoda ve ark. kusma,
karinda distansiyon ve kanli ishali olan besg haftalik bir bebekte bu
komplikasyonu yayinlamiglardir (175). Laparatomi bagirsagin santtaki
bir yapigiklik c¢evresinde luplasmis oldugunu ortaya c¢ikarmistir.
Kateter bir problem olmaksizin karin ig¢inde farkli bir bolgeye
iletilmigtir. Grosfeld santain alinmasi ile tedavi olan, sgantin

cevresinde ince bagirsak volvulusunun geligtigi bir vakayi bildirmig-
tir (145).

VENTRIKULO-ATRIAL SANT KOMPLIKASYONLART

Bebek ve erken c¢ocuklarda ventrikiilo-atrial sant, peritoneal
ganta gore daha sik revizyon gerektirme dezavantajini tagsir. Bu
biiyitkge bir oranda distal sant {iizerine c¢ocufun biiylimesinin kritik
etkisinden dolayidir. Vendz sgantli cocuklarin %17'sinde operasyonu
izleyen ilk beg yi1l iginde sant revizyonu gerekmezken, ayni siirede
peritoneal gant takilanlarin %4l'i revizyon gerektirmez. Distal reviz-—
yon sikligi ile birlikte daha zordur. VA ganta eglik eden komplikas-
yonlar, kardiyovaskiiler sistemi etkilemeye meyillidir. Pulmoner arter

igine kateterin kaymasi, kardiyak aritmi, endotelyal ve kapak hasari
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tamponand ile birlikte kardiyak perforasyonu gibi problemler
gorilebilir (176). Bmboliyi izleyen, saf atrium ve superior vena
kavadaki trombiis formasyonlari pulmoner hipertanisyona ve
nihayetinde kor-pulmonaleye sebep olabilir (177). Vaskiiler santli
gocuklarda, masif emboliden kaynaklanan ani &limlerde muhtemeldir.
Venoz santlar iligkisiz  bakterilerin wvarliginda rastlantasal
kontaminasyon yoniinden biiyiik risk tasir. Kronik bir infekte santa
eslik eden belirlenemeyen bakteriyemi, sant nefritine sebep olabilir.
Mekanizma, antikor-antijen kompleksinin renal glomeriillerde birikmesi
ile olusur ve bu da bobrek yetmezligine neden olur. Hematiiri ve
proteiniiri serum kompleman seviyelerinin diismesi le birlikte goriliir.
Seri kan kiiltiirlerinde, genellikle digiik virulansli olan giipheli
organizma pozitif bulunur. Tedavi infekte santin venden ¢ikarilmasi ve
antibiyotik tedavisini igerir. Eger tedavi etkili olursa, serum
kompleman seviyeleri hemen normale doner. Bu, tedavinin izlenmesinde
givenilir bir yoldur. Nefritin ilerlemedigi durumlarda, renal
fonksiyonlarin geri gelmesi beklenebilir.

VENTRIKULO-PLEVRAL SANT KOMPLIKASYONLARI

Ventrikiilo-plevral santlarda plevral effiizyon en sik kargilagilan

komplikasyondur. Daha ¢ok erken ¢ocuklukta ve bebeklerde goriiliir.
'Vénes tarafindan bildirilen 6 gocugun 3'ilinde genis plevral effiizyon
geligmistir (178). Hoffman ve ark. 11 ayliktan kiigiik, 13 hastanin
6'sinda plevral effiizyon gelistigini, halbuki 6 ile 18 yasglari
arasindaki 30 gocugun sadece 3'iinde effilizyon gelistigini
bildirmiglerdir. Erken c¢ocuklukta plevral effiizyonun bu vyiksek
sikliginin anlagilabilen iki muhtemel nedeni vardir:

1. Absorbsiyon yiizeyi bebeklerde ileri yastaki g¢ocuklardan daha
kiigiiktir.

2. Sant immin cevabi artirabilir, erken gocuklukta viral infeksiyonla-
rin sik olmasi nedeni ile immiin yonden daha duyarla olabileceginden

pleyradan‘ BOS absorbsiyonunda azalmaya neden olur.

Venes, degigen periferik kan eozinofilisi ile iligkili bir
plevral sivi eozinofilisine dikkat gekmistir (178).
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Cogu yazarlar besg yagin altindaki cocuklarda ventrikiilo-plevral

santtan kaginmiglardir. Hoffman ve ark. ise bebeklerde bile, kalp ve

peritoneal kaviteyi kullanmanin mimkiin olmadigi hastalarda, ventrikiilo-
plevral santi gegici olarak basarili bir sekilde kullanmiglardir (179).
Ge¢ c¢ocukluk doneminde, ventrikiilo-plevral gantin en sik rastlanilan

komplikasyonu, postoperatif donemde  7%10-20 oraninda gelisen

pnomotorakstir (178).




31

MATERYAL VE METOT

L4
X

i

Ocak 1994-1996'ya kadar hidroséfali tanist konulan 6 hasta
klinigimize yatirilarak ameliyat ediidi. Bu hastalarin 5'i eriskin,
1'i gocuktu. 3'4 normal basingli ,hidrosefali olup diger {igiinde
meningomyelosel, suprasellar menenji&phl ve ansefalosel ameliyatlari

sonrasinda hidrosefali geligmisti. K Hastalarin erkek/kadin orani
1/1 idi.

Hastalar genel anestezi altinda, supin pozisyonda, basg sola doniik
vaziyette pozisyon verilerek ameliyata alindi. Operasyona kranial
boliimden baglandi. Pinnanin 2-3 cm yukarisi ve 2-3 cm gerisinden sag
parietale bir adet "Burr-hole" deligi agildi. Bu arada hastanin sag
subkostal bolgesine 0.5 cm'lik kiigiik bir cilt alti insizyonu
yapilarak peritoneal kateter kranial ugtan itibaren subkutan mesafeden
passer ile gecirilerek yerlestirildi. Ventrikiiler kateter sag frontal
horna dogru yerlegtirildi ve uglar valv ile birlestirildi (hastalardan
birisine Fuji-orta basingli peritoneal kateter, altisina Delta valve-
Regular Performance-Level I (42822), digerine ise Delta valve-Small
Performance-Level I (42812) kullanildi).

Operasyonun abdominal boliminde, "Veress" ignesi ile abdominal
kaviteye dintraabdominal basing 12 mmHg olana kadar CO, verildi. O
derece optik aletler ve Cabot marka videokamera sistemi kullanildzi.
Subumblikal insizyon ile 10 mm'lik kamera batina yerlestirildi. 5 mm'
lik trokarlardan bir tanesi sag midklavikiiler hat {izerinde kosta
yayinin 3 cm altindan girildi. Diger trokar ise sol midklavikiiler
hatta kosta yayinin 5 cm altindan sokuldu. Soldan girilen grasper ile
sag subkostal bdlgedeki kateter ucu periton icine alindi. Peritoneal
uctan santin tekrar calagtifi ekrandan kontrol edilerek kateter

epiploik foramene yerlegtirildi.
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OLGULAR VE SONUGLARIMIZ

Laparoskopik yolla ventrikiilo-peritoneal sant distal ucu yerles-
tirilen 8 vakanin 4'd erkek 4'i kadindi. Cerrahi uygulama sirasinda en

kiiciikk yas 4, en biiyiikk yas 81 idi.

Olgularimizin etyolojilerine gtre dagilimi Tablo 4'te verilmig-

tir. ‘

Tablo 4. Olgularimizin etyolojilerine gore dagilimi

Etyoloji Sayi
Normotansif hidrosefali ......ciiieieeiiiiinenanenan,
Opere meningomyelosel sonrasi hidrosefali ...........
Opere ansefalosel sonrasi hidrosefali ...............
Opere kolloid kist sonrasi hidrosefali ..............
Opere suprasellar menengiom sonrasi hidrosefali .....

e T )

Kominikan hidrosefali (Travima ?) ...eeereneeenncannes

Normotansif hidrosefali hastalarindan ikisi klasik "Adam's Hakim
Sendromu" nun kimligini veriyordu. Yiiriime bozuklugu ve demans onde
gelen klinik bulgulardandi. Normotansif hidrosefalili olgularimiza ve
kominikan tip hidrosefalisi bulunan hastamiza yapilan radyoaktif
sisternografi ile tani teyid edildi. Hastalarimizin hepsine gorme

alani muayenesi ve oftalmolojik muayene yapilda.

Diger hastalarda ise klinik olarak bas agrisi, bulanti, kusma ve
gorme bozuklugu gibi semptomlar ve gorme alaninda kayip ve papilla
odemi gibi bulgular mevcuttu.

Olgu 8 harig¢ digerlerine sgant sistemi sagdan takildi. Olgu 8'e
sol ventrikiiler dilatasyonunun daha bariz olmasi nedeniyle gant

sistemi soldan takildx.

Hastalar genel anestezi altinda ameliyata alindilar. Supin pozis-

yonda, basg, gogis ve boyun mimkiin oldufunca ayni hizaya gelecek
uygun gsekilde boyandi, tiim batin boyanarak cerrahlarin calisacagi alan

genis sekilde steril olarak ortiildd.




Tablo 5. Olgularimizin dokiimii

i3

Kontrol direkt
batin grafileri
Olgu Kullam lan Takip | (kateterde
No. | Isim |Cins |{Yag | Tam gant tipi (ay) yer degistirme) | Komplikasyon
1 HG E 19  Komminikan Cordis sigma 1 ) -)
hidrosefali valv
2 BA E 4 Op.Men.Myelosel Small regular 4 ) (=)
+ hidrosefali performance
Level I
3 NE K 81  Normotansif Fuji sistem 3 =) Genel durum
hidrosefali mid pressiir dilstik1iigi
Perit.kateter
4 NO K 75  Op.suprasellar Regular 4 (-) -)
menengiom performance
+ hidrosefali Level I
5 SB E 71  Normotansif Regular 8 -) (=)
hidrosefali performance
Level T
) MA E 78 Normotansif Regular 8 (=) -
hidrosefali performance
Level T
7 SY K 21 Op.ensefalosel Regular 1 (+) -)
+ hidrosefali performance
level T
8 ZA K 36 Op.kolloid Regular 1 ) (-)
- kist performance
+ hidrosefali level I

Operasyona kranial bolimden baglandi. Pinnanin 3 cm iistii, 3 cm

arkasi hedeflenerek kurvi lineer bir insizyon yapildi. Bu noktaya bir

"Burr-hole" delifi agilarak uygun agi ile ventrikiiler ponksiyon yapil-

da.

Peritoneal kateter

ise

passer

yardimi

ile cilt

altindan

gegirilerek sag subkostal btolgede midklavikiiler hatta yapilan 0.5

cm'lik insizyon ile batin ucu yiizeyellegtirildi (Resim 1).
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Reguler valv sistemi baglantisi yapilarak santin caligmasi
kontrol edildi. 25 cm'den uzun olan batin uglari kesilerek bu boya

indirildi. Cilt anatomisine uygun kapatildi.

Operasyonun 2.kismina genel cerrahi ekibi ile birlikte devam
edildi. Subumblikal olarak girilen "Veress ignesi" ile (Resim 2)

intraabdominal basing¢ 12 mmHg olana kadar Co, gazi verildi.

Kamerayi yerlestirmek amaci ile 1 cm'lik bir trokar subumblikal
bolgeden batina girildi (Resim 3). Diger trokar ise 0.5 cm'lik olup
sol kosta yayinin midklavikiiler hatta 5 cm altinda olacak sekilde
konumlandirildi (Resim 4). Buradan girilen grasper ile periton 2
vakada alttan delinerek, digerlerinde ise 3.bir trokarla periton

delinerek distal u¢ yakalandi (Resim 5).

Periton ic¢ine g¢ekilen batin ucu, batin ig¢inde kontrol edilerek

epiploik foramene yerlegtirildi (Resim 6, 7, 8, 9).

Hastalarin postoperatif seyirleri c¢ok rahatti. Birinci giin
mobilize oldular ve klasik sant yerlestirilmesi esnasinda yapilan mini
laparatomiye bagli abdominal rahatsizliklar olgularlmlzda geligmedi.
Yagli hastalarin mobilize edilmesinde daha yavag davranildi, Once

oturtulup sonra dereceli olarak ayaga kaldirildi.

Hastalarin en erken birinci ay, en ge¢ sekizinci ayda kontrolleri
yapildi. 81 yasindaki hasta (0Olgu 3) liglinci ayda genel durum bozuklu-
gundan eksitus oldu. Kontrollerde herhangi bir komplikasyon ile
kargilasilmadi. Santlar fonksiyone durumda idi. Cektirilen kontrol
direkt batin grafilerinde olgu 7 hari¢ batin ucunda yer degistirme
yoktu. Normotansif hidrosefalili hastalarin kliniginde postoperatif

belirgin diizelme goriildii.
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Resim 1

Resim 2
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Resim 4

Resim 5

Resim 6
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Resim 7

Resim 8

Resim 9




TARTISMA

BOS drenaj operasyonlari popiiler olarak 1939'da Torkildsen ile
baglamistir. Torkildsen lateral ventrikiiller 1ile sisterna magna
arasinda basarili bir gant sistemi kurmustur (25). Fakat bu tip
operasyonlarin komplikasyon oranlari ¢ok fazla idi. 1950 yilinda
California'da Pudenz serebral ventrikiillerden valv ve gant sistemini
geligtirmistir (29). 1955'de silikon kateter kullanima girmis ve

periton BOS'nin absorbsiyon alani olarak kullanilmaya baslanmisgtir.

Herhangi bir ekstrakranial santlama tekniginde prensip, BOS'ni
giivenle emilebilecegi bir viicut kavitesine yonlendirmektir. Ventrikiilo-
peritoneal santlar giniimizde c¢ocuk ve bebeklerde hidrosefali
tedavisinde, uzun siireli fonksiyonunun giivenilir olusundan ve kolayca
yerlegtirildiginden dolayi sikca kullanilmaktadir. Difer tip
ekstrakranial santlar ozellikle ventrikiilo-atrial, ventrikiilo-plevral
ve lumbo-peritoneal santlar VPS'nin bazi komplikasyonlardan dolayi
takilamadigi durumlarda kullanilmaktadir. Kullanilan diger drenaj
bolgeleri iireter, safra kesesi, mide, fallop tiipleri, torasik kanal,

mastoid hava hiicreleridir (122,123).

Hidrosefali tedavisinde ventrikiilo-peritoneal sant operasyonla-
rinda geleneksel olarak subumblikal orta hat ya da paramedian
subkostal insizyon ile vyapilan laparotomi yoluyla distal kateter
yerlestirilmektedir. Bu major insizyon postoperatif hastalarda biiyiik
rahatsizlik olusturmaktadir. Ayrica distal ucu yerlestirme esnasinda
ve daha sonrasinda kateter bajirsaklari erode edebilir ve rektum igine
girerek - ventrikiilit ve peritonite sebep olabilir (140,141,142).
Vajina, mesane, safra kesesi ve karaciferi igeren difer organ
perforasyonlari literatiirde bildirilmistir (146,147,149,150). Kateter
karin organlarini perfore edebildigi gibi, gobek iginden karin
duvarini delerek g¢ikabilir (148). Inguinal herni ve hidrosel gibi
komplikasyonlara neden olabilir (152,153,154,155). Kateter wucu
skrotumda bir kitle olarak ele gelebilir (153). Yine abdominal
psodokist gelisebilir (160,161,162). Distal sant kateterinin batinda-
ki miktarina bagli olarak intestinal volvulus ve baZirsak obstriiksi-
yonu gibi ciddi komplikasyonlar gelisebilir. Yine gec¢ donemde distal

u¢ omentum ile sarilarak disfonksiyone hale gelebilir.
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Biz calismamizda, bu tiir komplikasyonlari minimale indirmek amaci
ile distal ucu viziiel kontrol altinda laparaskopi yardimi ile epiploik
foramene vyerlestirdik. Vaka sayimizin az olmasi ve literatiirde
laparoskopik distal u¢ yerlegtirilmesi ile ilgili yayinlaran sinirla
olmasi nedeni ile yeterli bir karsilastirma yapilamadi. Literatiirde
bildirilen {ii¢ vakada sonuglar gayet basarili olmug, hastalar post-—
operatif seyirlerini rahat gecirmisler ve ge¢ donem kontrollerinde
komplikasyon goriilmemistir (180). Kontrolde cektirilen direkt batin
grafilerinde kateter yerindeymis. Bizim serimizde postoperatif seyir
ve kontroller yoniinden bu yayinla benzerlik tasimaktadir. Bir hasta
tiginci ayda (genel durum bozuklugundan) eksitus oldu. Bir hasta
diginda (Olgu 7) digerlerinde c¢ektirilen batin grafilerinde distal ug

yverinde idi.
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OZET

1-

Hidrosefali wvakalarinda geleneksel olarak yapilan subumblikal orta
hat veya subkostal minilaparotomiler hastalarda postoperatif ciddi
batin rahatsizliklarina neden olmaktadir. Laparoskopik distal ug

yerlestirilmesi bu rahatsizliklari minimale indirmektedir.

Bagirsak perforasyonu (kolon ve rektum), vajina, mesane, safra
kesesi ve karaciferi igeren organ perforasyonlari, gobek iginden
karain duvarinin delinmesi, inguinal herni ve hidrosel, abdominal
psodokist, intestinal volvulus ve bagirsak obstritksiyonu gibi
literatiirde bildirilen distal wug¢ komplikasyonlarini minimale
indirmek, wviziiel kontrol altinda laparoskopik olarak yapilan bu
teknikle daha miimkiindiir.

Distal kateterin ge¢ donemde omentum ile sarilarak disfonksiyone
hale gelmesi, kateterin epiploik foramene yerlegtirilmesi yoluyla

onlenmistir.
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