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Giris: idiyopatik intrakranial hipertansiyon (iiH), normal beyin omurilik sivisi (BOS) igeridi ile birlikte, etiyolojisi tam
bilinmeyen, intrakranial basing artigi ile karakterize bir tablodur. Psédotiimér serebri (PTC) veya benign
intrakranial hipertansiyon ayni tablo icin siklikla kullanilabilen diger tanimlamalardir. Ailesel idiyopatik intrakranial
hipertansiyon olgulari nadir gériliir, zamanla literatiirde bildirilen olgu sayisi atmaktadir. Literatiirde tanimlanan
ailelerin gogunda ebeveyn-gocuk etkilenimi olmasina dayanarak otozomol dominant (OD) kalitim, kardeglerin
etkilendigi olgular nedeniyle otozomal resesif (OR) kalitim, obezitenin siklikla eglik etmesi nedeniyle multifaktoriel
(genetik ve gevresel) etkilenmenin olabilecedi diistiniilimiigttir.

Olgu 1: 21 yasinda kadin hasta ilk kez 2014 yilinda poliklinigimizde PTC tanisi ile takip edilmis ve 1 yil slireyle
asetozolamid tedavisi verilmisti. Takiplerinde, 2018 yilindaki kontroliinde nérolojik ve nérooftalmolojik
muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi.

Olgu 2: 20 yasinda kiz kardes son bir yildir hemen her glin zaman zaman zonklayici karakterde basagrisi olmasi
nedeniyle poliklinigimizde degerlendirildi. Tetkikler sonucunda PTC tanisi koyuldu. iki olgu birlikte
degerlendirilerek ailesel PTC ddigdild(i.

Sonug: PTC tanisi almig bireylerin ailelerinde ortaya ¢ikan kronik bas agrisi varlidinda ailesel PTC ayirici tanida
akilda tutulmalidir. Hastaligin ailesel gegisin olabilecegdi ve ortak risk faktérleri varligina dikkat edilmelidir.

SUMMARY

Introduction:Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is characterized by an increase in intracranial pressure with
an unknown etiology with normal cerebrospinal fluid (CSF) content. Pseudotumor cerebri (PTC) or benign
intracranial hypertension are the other commonly seen diagnoses. Familial idiopathic intracranial hypertension
cases are rare, reported number of cases are increasing in the literature over time. It is thought that cases
described in the literature may be autosomal dominant (OD) or autosomal recessive (OR) or can be multifactorial
(genetic and environmental).

Case 1:A 21 year old female patient was evoluated in 2014 for the first time with the diagnosis of PTC and
acetozolamide was administered for 1 year. On follow up, there was no pathological signs of neurological and
neuro-ophthalmologic examinations in 2018.
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Case 2:Her sister who was 20 year old, was evaluated at our outpatient clinic because of a throbbing character
headache from time to time. After further evoluations, she was diagnosed wth PTC.

Two cases was evolaluated together and familial PTC was suggested.

Conclusion: Familial PTC should be kept in mind in the differential diagnosis of chronic headache in the families
of PTC patients. It should be noted that there may be familial transmission of the disease and common risk

factors.

GIRIS

idiyopatik intrakranial hipertansiyon (iiH), normal
beyin omurilik sivisi (BOS) igerigi ile birlikte,
etiyolojisi tam bilinmeyen, intrakranial basing
artisi ile karakterize bir tablodur. Psodotimor
serebri (PTC) veya benign intrakranial hipertansi-
yon siklikla birbirinin  yerine kullanilabilen
tanimlardir. PTC nin semptom ve bulgulari iyi
tanimlanmis olmasina ragmen patofizyolojisi tam
bilinmemektedir. BOS sivisinin yapiminda veya
absorbsiyonundaki bir bozukluk ile agiklanabile-
cegi dusinulmektedir. Bas agrisi, pulsatil tinnitus,
diplopi, kusma, birkag saniye/dakika siren gegici
gorme bozukluklari, fotofobi, metamorfopsi, renkli
gbrmede azalma sik karsilagilan semptomlardir.
Ailesel PTC olgulari nadir gorilir, zamanla
literatlrde bildirilen olgu sayisi artmaktadir. Lite-
ratirde tanimlanan ailelerin gogunda ebeveyn-
cocuk etkilenimi olmasina dayanarak otozomal
dominant (OD) kalitim, kardeslerin etkilendigi
olgular nedeniyle otozomal resesif (OR) kalitim,
obesite varligi da siklikla eslik etmesi nedeniyle
multifaktoriel kalitim modelleri Gzerinde durul-
mustur (1). Biz yazida ailesel PTC tanisi ile takip
ettigimiz kardes olan iki olguyu literatlir 1s1ginda
tartismayi amagcladik.

Olgu 1

21 yasinda kadin hasta, son 1 yildir devam eden
bas agrisi yakinmasi ile 2014 yilinda poliklinigi-
mize basvurdu. Bag agrisinin son 2-3 aydir
arttigini, basin sol yaninda daha belirgin olup
hemen her giin devam ettigini, ara ara fonofobi
ve bulantinin eslik ettigini belirtmisti. Ozgecmi-
sinde menstruel siklus bozuklugu mevcuttu.
Norolojik muayenesinde solda papilddem olmasi
disinda 6zellik yoktu. Vicut kitle indeksi 28 kg/m?
idi. Beyin MRG da bilateral optik sinirde torti-
yozite ve optik kiliftaki BOS sinyalinin normalden
genis oldugu gorildi. Beyin MR Venografide
patolojik bulgu saptanmadi. Gérme alani nor-
maldi. Yapilan lomber ponksiyonda BOS agcilis

244

basinci 400 mm/H20 bulundu. Psédotimor
serebri tanisi konan hastaya asetazolamid 750
mg/gin baglandi. Ek olarak menstruel siklus
diizensizligi icin bagsvurdugu jinekoloji hekimi
tarafindan polikistik over sendromu tanisi aldi. Bu
amagcla kombine oral kontraseptif tedavi baslandi.
1 yil asetazolamid tedavisine devam edilen has-
tanin, 1 yihin sonunda bas agrilar azaldi; tekrar-
lanan goérme alani- g6z dibi bakilari normal
bulundu. Hastamiz 4 yil sonra ndroloji poliklini-
gimize tekrar basvurdu. Norolojik muayenesi,
beyin mr gérintilemesi, géz dibi ve gérme alani
bakilari normal bulundu. Basagrisi &zellikleri
epizodik gerilim tipi bagsagrisi kriterlerini kargila-
makta idi.

Olgu 2

20 yasindaki kiz kardes son 10 aydir olan son
dénemde daha belirginlesen bas agrisi nedeni ile
basvurdu. Basin timinde hemen hergin olan
bazen =zonklayici karakterde zaman zaman
bulanti ve fonofobinin de eslik ettigi bas agrilar
vardi. Ozgecmisi sorgulandiginda menarstan
itibaren menstruel siklus dizensizliginin oldugu
ancak daha o6nce tetkik edilmedigi 6grenildi. Kiz
kardesinin 4 yil 6nce psddotimdr serebri tanisi
aldigi, annesinin genglik yillarinda benzer bag
agrilan ataklar yasadigi, tani almadigi, gérme
bozuklugu yasamadigi, bu bas agrilarinin 5-6 yil
kadar surip gegtigi 6grenildi. Hastanin solda
papilédemi saptandi, bunun disinda ndrolojik
muayenesinde O6zellik yoktu. Vicut kitle indeksi
21,5 kg/m2 idi. Beyin MR ve Orbita MR gorun-
tilemede bilateral optik sinir traseleri belirgin
tortiyozite ve optik sinir kiliflarinda BOS mesafe-
leri normalden genis izlendi. Her iki yanl bulbus
okuli posterior kesiminde optik sinir giris lokali-
zasyonunda konveksitede azalma ve kismen
dizlesme saptandi. Beyin MR venografide pato-
lojik bulgu saptanmadi. normaldi. Yapilan lomber
ponksiyonda acilis basinci 450 mm/H20 6&lguldu.
Bos mikrobiyolojik incelemesi ve biyokimyasal
tetkileri normal sinirlardaydi. PTC tanisi konan
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hastaya asetalozamid 1000 mg/gin dozda
baslandi. Menstriel siklus bozuklugu nedenli
jinekoloji hekimine yoénlendirilen hasta polikistik
over sendromu tanisi aldi ve oral kontraseptif ilag
tedaviye eklendi. Kontrol g6z bakilarinda papil
0demde dizelme gorildi, tedavinin 6. ayindaki
kontrolinde bas agrilari tamamen kontrol altina
alindi. Asetozolamid tedavisi azaltilarak 12. ayda
kesildi .

TARTISMA

Psddotimor serebri etiyolojisi ve patofizyolojisi
tam bilinmemektedir. Olgularimizda PTC etiyo-
lojisi ile iliskilendirilen toksik ajana veya ilaglara
maruziyet, obesite, hizli kilo alimi, anemi, sereb-
ral ven6z anormallik, tiroid hastaligi veya tani
konmus herhangi bir sistemik hastalik (kollajen
doku hastaligi gibi) éykusu yoktu. Bununla birlikte
her ikisinde de polikistik over sendromu birlikteligi
vardi ve olgu 1in VKi normalin (st sinirina
yakindi. Literatirde PTC ve polikistik over send-
romu birlikteligi ile ilgili farkh tani kriterleri
kullaniimigtir. % 15-57 Dbirlikte goruldigu
bildirilmistir (3-4).

PTC modifiye Dandy kriterleri kullaniimaktadir.
Bu kriterler icinde yer almamakla beraber iki
olgumuzda da Beyin MR da saptanan optik sinir
traselerinde tortiyozite ve optik sinir kiliflarinda
BOS mesafelerindeki normalden genis gorinim
PTC tanisi alan hastalarin %45-66 sinda
gorulebilmektedir. Bu MR bulgularini PTC tanisi
icin 6nemli ipuglaridir(6).

PTC ve ailesel PTC icin belirtilen risk faktorleri
olgu raporlarindan derlenmistir. PTC ile ilgili
kontrolli ¢caligmalar yetersizdir (5). Polikistik over
sendromunun hangi mekanizma ile intrakranial
hipertansiyona yol acgtigi bilinmemekle birlikte
endokrin  hormonlardaki  bozukluk  sorumlu

KAYNAKLAR

tutulmaktadir. Ailesel PTC olarak takip ettigimiz,
iki kiz kardes olan olgularimizda genetik etken-
lerin mi yoksa ortak risk faktori olabilecek
polikistik over sendromunun mu PTC gelisiminde
daha belirgin rol aldigi konusunda kesin yargiya
varilamadi. Yine ilk olgumuzun beden kitle
indeksindeki yukseklik de psoddotimdr serebri
gelisiminde etkili olabilir. Olgularimiz takipleri
sirasinda polikistik over sendromu agisindan
kadin dogum uzmanina konsulte edildi ve
tedavisi diizenlendi (5).

Papilédem olmadan ya da tek tarafli papil 6dem
varhiginda da psoédotimdr serebri tanisi
konabilecegi birgok yayinda bildirilmektedir. Bizim
her iki hastamizda da solda papilédem vardi.
PTC de asimetrik papil 6dem nadir rastlanan bir
bulgudur (%3,4). Nedeninin optik kanal kemik
yapisindaki farkhlklardan kaynaklanabilecegdi
dusunulmustar (7).

Ozellikle aile 6ykiisii olan, kronik bas agrisi ile
basvuran olgularda PTC ayirici tanida gézden
gecirilmeli ve gerektiginde lomber ponksiyon
yapilmalidir. ikinci olgumuzda oldugu gibi, BOS
acilis basing yuUksekliginin gdsterilmesi, erken
dénemde tani konmasini ve gdérme bozuklugu
gelismeden tedavinin baslamasini mimkun kilar

(2).
SONUC

PTC tanisi almis hastalarin aile bireylerinde, bas
agrisi ve/veya gorme bozuklugu olmasi halinde,
ailesel gecisinin olabilecegi akilda tutulmali ve
gerekli ileri tetkikler yapilmalidir. PTC olgularinda
genetik faktorler ile ilgili az sayida galisma vardir.
Aile agaglarinin tarandigi bu c¢alismalarda OD,
OR ya da multifaktoriel gecis olabilecedi rapor
edilmistir (1,8). Olgularimiz olasi ailesel/genetik
faktorlerin varligini vurgulamak igin sunul-maya
deger bulunmustur.

1. Karaman K, Gverovic-Antunica A, Zuljan |, Vukojevic N, Zoltner B, Erceg I, et al. Familial idiopathic intracranial

hypertension. Croatian Medical Journal 2003; 44(4):480-84.

2. Beri S, Chandratre S, Chow G. Familial idiopathic intracranial hypertension with variable phenotype. European Journal of

Paediatric Neurology. 2011; 15(1): 81-3.

3. Albarrak AM, Kojan S. Uncommon Presentation of Idiopathic Intracranial Hypertension in a Patient with Polycystic Ovary
Syndrome: A Case Report. Case Rep Neurol 2017; 9(1): 49-53.

Cilt 23, SayI 3, Temmuz, Agustos, Eylil; 2019

245



4. Avisar |, Gaton DD, Dania H, Stiebel-Kalish H. The prevalence of polycystic ovary syndrome in women with idiopathic
intracranial hypertension. Scientifica (Cairo) 2012: 708042

5. Degnan AJ, Levy LM. Pseudotumor cerebri: brief review of clinical syndrome and imaging findings. AJINR Am J Neuroradiol
2011; 32(11): 1986-93.

6. Khalid M, Amira S, Abdulla E ,Khalid I, Mahmoud FE, Yahia ZI. Idiopathic Intracranial Hypertension in a Mother and her
Son, is it Familial or Environmental? International Journal of Case Reports in Medicine 2015: DOI: 10.5171/2015.527785

7. Bidot S, Bruce BB, Saindane AM, Newman N J, Biousse V. Asymmetric papilledema in idiopathic intracranial hypertension.
J Neuroophthalmol 2015; 35(1): 31-6.

8. Rogel Ortiz FJ, Vera Pedro M. Pseudotumor cerebri of familial presentation [in Spanish]. Gac Med Mex 1994;130:265-8

Sorumlu yazar

Dr. Neslihan ESKUT (Uzm. Dr., Basasistan)

Saglik Bilimleri Universitesi, izmir Bozyaka Egitim ve Arastirma Hastanesi, Néroloji Klinigi, izmir
Tel: 0505 443 22 05

E-posta:nespur@hotmail.com

ORCID:0000-0003-1882-8992

Pinar TAMER(Uzm.Dr.) ORCID: 0000-0001-5900-8005
Muhtesem GEDIZLIOGLU(Dog. Dr.) ORCID:0000-0001-6792-5604

246 izmir Egitim ve Aragtirma Hastanesi Tip Dergisi (Medical Journal of izmir Hospital)



	13 mak 243-

