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Oz

Amag: Tanisinda zorluklar yaganabilen papilédemsiz idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon (ITH) olgularinin varligi, yeni tani dlgiitlerinde kafa i¢i basing
artigina igaret eden noro-radyolojik ozelliklerin eklenmesine neden olmustur. Bu galismada kesin ITH tanisi konmug hastalarin néro-gériintiileme bulgularinin
aragtirmacilar arasindaki tutarliliginin ve taniya olan olast katkisinin incelenmesi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem: Kesin [TH tanisiyla takipli, kraniyal manyetik rezonans gériintiileme (MRG) ve MR-venografi (MRV) incelemelerinin her ikisine ulagilabilen
ardigtk 41 hasta caligmaya dahil edildi. Goriintiilemeler bos sella, glob posteriorunda diizlesme, optik sinir kivrimlanmasi, transvers siniis stenozu/hipoplazisi ve
ek olarak non-spesifik ak madde lezyonlar: yoniinden, olgularin klinik verilerine kor, alaninda tecriibeli iki ayri norolog tarafindan standart bir formla incelendi.
Sonuglar aragtirmacilar arast uyum bakimindan kappa (k) analizi kullanilarak degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin (38 kadin, 3 erkek) ortalama viicut kitle indeksi 29,2+5,48; beyin omurilik stvist agilig basinct 371:149,4 mmH,0 idi. Alt hastada
papilédem saptanmadi. MRG ve MRV incelemeleri taniy: destekleyen ek bir bulgu olup olmamasina gore degerlendirildiginde, aragtirmacilar arasinda MRG
agisindan zayif (K=0,333, p=0,021), MRV agisindan iyi diizeyde (K=0,735, p<0,0001) uyum oldugu goriildii. Alt bagliklar degerlendirildiginde bos sella, optik
sinir kivrimlanmasi ve non-spesifik ak madde lezyonlari yoniinden orta (sirasiyla k=0,417, p=0,001; K=0,523, p=0,001; K=0,443, p=0,002), glob posteriorunda
diizlesme ve transvers siniis stenozu yoniinden zayif (sirastyla K=0,291, p=0,06; K=0,389 p=0,0006), transvers siniis hipoplazisi ydniinden ise iyi diizeyde (k=0,801,
p<0,001) uyum mevcuttu.

Sonug: Calismamizda, yeni Friedman tani kriterlerinde 6zellikle papilodemsiz hastalar igin tanimlanmis olan ek néro-radyolojik bulgularin, iki deneyimli nérolog
arasinda bile zaman zaman zayif-orta uyum gésterdigi goriilmiigtiir. IIH hastasini degerlendirirken sadece kitle lezyonlarini diglamakla yetinmeyip noro-radyolojik
goriintiilemelerin yeni 6lciitler yoniinden dikkatle incelenmesinin ve klinik bulgularin mutlaka géz 6niinde bulundurulmasinin uygun olacag: diisiiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon, MRG, MRV, néro-gériintiileme, noro-radyoloji

Abstract

Objective: Due to difficulties in diagnosis, the presence of patients with idiopathic intracranial hypertension (IIH) without papilledema has led to the addition of
neuro-radiologic features, which are indicative of increased intracranial pressure, to new diagnostic criteria. In this study, it was aimed to investigate the inter-rater
agreement regarding the evaluation of neuroimaging findings of patients diagnosed as having definite ITH and to detect their possible contribution to diagnosis.

Materials and Methods: Forty-one consecutive patients with definite IIH who had both brain magnetic resonance imaging (MRI) and MR-venography (MRV)
examinations were included in the study. Images were evaluated by two experienced neurologists, who were blinded to the clinical presentation of the cases, in
terms of empty sella, flattened posterior globe/sclera, tortuosity of optic nerve, transverse sinus stenosis/hypoplasia, and additionally non-specific white matter
lesions using a standardized form. The results were evaluated using kappa (K) analysis in terms of inter-rater agreement.

Results: The mean body mass index and cerebral spinal fluid opening pressure of the patients (38 female, 3 male) were 29.2+5.48 kg and 371+149.4 mmH,O,
respectively. Six patients did not have papilledema. When MRI and MRV examinations were evaluated in terms of the presence of additional evidence supporting
diagnosis, there was fair agreement for MRI (K=0.333, p=0.021), and substantial agreement for MRV (K=0.735, p<0.0001). Regarding subheadings, there
was moderate agreement for empty sella, tortuosity of the optic nerve, and non-specific white matter lesions (K=0.417, p=0.001; K=0.523, p=0.001; K=0.443,
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p=0.002, respectively), fair agreement for flattened posterior globe/sclera and transvers venous sinus stenosis (K=0.291, p=0.06; K=0.389, p=0.000, respectively),

and substantial agreement for transverse venous sinus hypoplasia (K=0.801, p<0.001).

Conclusion: In our study, it was found that additional neuroradiologic findings, especially those described in the new Friedman diagnostic criteria for

patients without papilledema, showed fair-to-moderate agreement, even between two experienced neurologists. We believe that it is appropriate to examine the

neuroradiologic images carefully for new criteria without evaluating only mass lesions, and to take clinical findings into account while evaluating patients with

ITH.

Keywords: Idiopathic intracranial hypertension, MRI, MRV, neuroimaging, neuroradiology

Giris

Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon (ITH) bag agris,
papilédem, tinnitus, altincr sinir felci, vizyon kaybr gibi yakinma
ve bulgulara yol agan, bunlar diginda normal nérolojik muayene
bulgulari ve normal beyin omurilik sivisi (BOS) verileri ile
seyreden, nedeni bilinmeyen intrakraniyal basing (IKB) artist
ile karakterize bir sendromdur (1). Tani kriterleri ilk olarak
1937 yilinda Dandy (2) tarafindan o6nerilmigtir. Tanimlanan
klasik klinik sunumun atipik bir varyanti papilodem izlenmeyen
ITH olgularidir. Bu olgular Uluslararast Basagrisi Dernegi’nin
yaptig: siniflamada da yer almig (3) ve bir¢ok olgu sunumu ve
olgu serilerinde yayinlanmistir (4,5,6,7,8,9,10). Tam prevalanst
bilinmemekle birlikte papilodemsiz ITH daha az sikliktadir.
Dolayistiyla  bir hastada papilodem olmamasi, diger [TH
semptomlari ve bulgulari varliginda ITH olasiligini diglamaz. Bu
olgularin degerlendirilmesine yardimct olmak amaciyla yukarida
tanimlanan kriterlere ek olarak noro-goriintiileme bulgulari da
gozden gecirilerek son sekli yakin zamanda verilmigtir (11).

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ve MR-venografi
(MRV) incelemeleri TKB artig1 yapabilecek diger klinik nedenlerin
dislanmasinda 6nem arz etmektedir. Bunun yani sira artmig
IKB’ye bagli oldugu diisiiniilen ve yeni kriterlerde yerini alan bog
sella, glob posteriorunda diizlesme, optik sinir kivrimlanmasi ile
beraber olan veya olmayan perioptik subaraknoid aralikta gigme
ve transvers siniis stenozu bulgularindan en az 3’iiniin olmasi
papilédemsiz olgularda ITH tanisini desteklemektedir. Ancak
bu néro-goriintilleme bulgularinin kimi zaman klinisyenler
tarafindan farkli yorumlandiklari, bu nedenle yeteri kadar objektif
olmayabilecekleri diigiiniilmektedir.

Bu caligmada, kesin I[IH tanist konmug hastalarin néro-
goriintiileme bulgularinin aragtirmacilar arasindaki tutarliliginin
ve taniya olan olas: katkisinin incelenmesi hedeflenmigtir.

Gerec¢ ve Yontem

Hastalarin Segimi

Olgular bas agris1 ve genel noroloji polikliniklerinden takip
edilmekte olan veya caligma siiresince yeni bagvuran, revize
Friedman tani kriterlerine gore kesin IIH tanisi alan hastalar
arasindan secildi. Kraniyal MRG ve MRV incelemelerinin her
ikisine ulagilabilen ardigik 41 hasta caligmaya dahil edildi.

Goruntiillemelerin Degerlendirilmesi

Goriintiilemeler (a) bos sella, (b) glob posteriorunda diizlegsme,
(¢) optik sinir kivrimlanmasi, (d) transvers siniis stenozu/
hipoplazisi ve ek olarak (e) non-spesifik ak madde lezyonlar:

yontinden, olgularin klinik verilerine kor iki ayri norolog tarafindan
standart bir formla incelendi. Kiiciik, kortiko-subkortikal, T2
agirlikli goriintiilemede hiperintens goriilen ak madde lezyonlar:
¢aligmamizda “non-spesifik ak madde lezyonu” olarak tanimlandi.
Caligma hedeflerinden birisinin de radyoloji uzman goriisiinden
bagimsiz olarak klinikte néroloji uzmaninin ilgili goriintiileme
bulgularina aginaliZinin incelenmesi olmasi nedeniyle, referans
bir néroloji merkezinde noro-goriintiileme alaninda deneyimli
(Aragtirmact 1: 32 yil ve Aragtirmact 2: 13 yil) ve bu bulgulara
daha agina oldugu diisiiniilen néroloji uzmanlari ¢aligmaya dahil
edildi. Bu caligmadaki standart form 5 maddeden olugmaktayd: ve
yukarida bahsedilen bulgular ile ilgili iki secenekli (Var veya Yok)
yapilandirilmig sorular icermekteydi.

istatistiksel Analiz

Verilerin istatistiksel degerlendirmesi icin SPSS v22.0 programi
kullanildi. Sonuglar aragtirmacilar arast uyum bakimindan kappa
() analizi kullanilarak degerlendirildi.

Bulgular

Hastalarin 38’1 kadin, 3’ii erkekti. Ortalama viicut kitle
indeksi 29,2+5,48, BOS acilig basinct 371+149,4 mmH,0 idi.

MRG ve MRV incelemeleri taniy1 destekleyen ek bir bulgu
olup olmamasina gore degerlendirildiginde, aragtirmacilar arasinda
MRG agisindan zayif (K=0,333, p=0,021), MRV agisindan iyi
dtizeyde (k=0,735, p<0,0001) uyum oldugu goriildii.

Alt bagliklar degerlendirildiginde bog sella (Sekil 1), optik
sinir kivrimlanmas: (Sekil 1) ve non-spesifik ak madde lezyonlar:
yoniinden orta (sirasiyla K=0,417, p=0,001; ¥=0,523, p=0,001;
k=0,443, p=0,002), glob posteriorunda diizlesme ve transvers
siniis stenozu (Sekil 2) yoniinden zayif (sirastyla K=0,291, p=0,006;
K=0,389 p=0,0006), transvers siniis hipoplazisi yoniinden ise iyi
diizeyde (K=0,801, p<0,001) uyum mevcuttu (Tablo 1).

Papilodem saptanmayan alt: hastada bos sella, optik sinir
kivrimlanmast ve transvers siniis stenozu her iki degerlendirici
tarafindan miikemmel (K=1,00, p<0,0001) uyumluluk ile var
olarak degerlendirildi.

Tartigsma

Bu calismada &zellikle papilsdemsiz ITH tanisinda yardimci
olmasi amaciyla tanimlanmis olan IKB artigina iligkin noro-
gortintiileme  bulgularinin degerlendirilmesinde  kisiye
gore degiskenlik olabilecegi diisiiniilerek, ITH hastalarinin
MRG ve MRV bulgular1 iki kor degerlendirici tarafindan
degerlendirildiginde; arastirmacilar arasinda MRG agisindan zay:f,
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MRV agisindan iyi diizeyde uyum oldugu goriilmiistiir. Alt baglik
degerlendirmesinde ise bos sella, optik sinir kivrimlanmasi ve non-
spesifik ak madde lezyonlari yoniinden orta, glob posteriorunda
diizlesme ve transvers siniis stenozu yoniinden zayif, transvers
siniis hipoplazisi yoniinden ise iyi diizeyde uyum izlenmistir.
ITH, bir intrakraniyal kitle veya ventrikiilomegali olmadan
BOS agilis basincinda yiikselme ile giden ve patofizyolojisi heniiz

anlagilamamig bir durumdur (12). IIH’de noro-goriintiilemenin

Samanct ve ark.; Idiyopatik Intrakraniyal Hipertansiyonda Noro-Goriintiileme

baslica rolii artmig BOS basincina neden olan diger patolojileri
optik sinir  kivrimlanmas,
optik  diskteki

kontrastlanmasi, meningosel olusumu, optik sinir baginda

diglamak olsa da bog sella,

glob  posteriorunda  diizlegme, damarlarin
difiizyon kisitlanmasi ve transvers siniis stenozu gibi modern néro-
goruintiileme yontemleri ile tespit edilebilen ¢esitli MRG bulgular:
tant ile iligkili bulunmustur (13). Bu bulgularin duyarliliklar:

ve prevalanslari yayinlarda tutarsiz sekilde %6 ila %66 arasinda

Sekil 2. Bilateral transvers siniis stenozu (BTSS) olan bir hastanin manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ve MR-venografi (MRV) érnekleri. (a) T1

agirliklit MRG’de venoz akim agik, tromboz ile uyumlu bulgu gézlenmemekte, (b) MRV’de BTSS ile uyumlu goriiniim mevcut (kirmizi oklar)

Bos sella 18
Glob posteriorunda diizlesme 10
Optik sinir kivrimlanmasi 13
Transvers sinlis stenozu 23
Transvers sints hipoplazisi 19
Non-spesifik ak madde lezyonlar: 10

1. Arastirmaci (n)

2. Arastirmaci (n) Tutarlilik

7 k=0,417, p=0,001**
8 k=0,291, p=0,06*
16 k=0,523, p=0,001"*
14 k=0,389 p=0,006*
15 k=0,801, p<0,001***
5 K=0,443, p=0,002**
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degismekte olsa da, migrensz o6zellikler tasiyan kronik giinlitk
bag agrist profili izlenen papilodemsiz 1IH olgularinda oldugu
gibi klasik prezantasyona sahip olmayan hastalarda ITH tanisini
koymada klinisyenlere gercekten yardimci olup olmadiklari merak
edilmektedir (6,9,14,15).

Bos sella ITH hastalarinda en eski ve en sik bildirilen néro-
goriintiileme bulgusu olmasina karsin, genel popiilasyonda da
olduk¢a yaygindir (16). IiH de bos sellanin duyarliligt %65 ila
%80 arasinda ve ozgiilligii %70 ila %100 arasinda degismekle
beraber, bu bulgu ITH’ye spesifik degildir ve serebral vendz siniis
trombozu ile intrakraniyal yer kaplayan lezyonlar gibi kronik
intrakraniyal hipertansiyonun ¢esitli nedenlerinde de izlenebilir
(15,17,18,19,20,21). Caligmamizda bos sella agisindan ayni
klinikte egitim gormiis ve ortak calisan degerlendiriciler arasinda
bile orta diizeyde uyum (K=0,417) saptanmustir.

IiH'de oftalmik noro-goriintiileme bulgulari, intraorbital
optik sinir boyunca aktarilan artmig BOS basincina bagli optik
sinir kilifinin, lamina kribrosanin ve posterior skleranin mekanik
deformasyonlarini yansitmaktadir ve caligmalarda bu bulgular
genellikle subjektif radyolojik yorumlamalara dayandirilarak
bildirilmistir (18,22,23). IIH'de glob posteriorunda diizlesmenin
duyarliligs %43 ila %85 arasinda degisirken, 6zgiilliigii %98 dir
(15,17,18,23). Glob posteriorunda diizlesme, okiiler hipotoni gibi
durumlarda da goriilebildiginden ITH igin spesifik degildir (24).
Optik sinir kivrimlanmasinin ise [TH’de sadece subjektif izlenime
dayanan %43 duyarliligi ve %90 o6zgiilliigii bulunmaktadir
(15,18,23). Bizim calisgmamiz da bu subjektifligi desteklemis
ve glob posteriorunda diizlesme ve optik sinir kivrimlanmas:
agisindan degerlendiriciler arasinda sirasiyla zayif (K=0,291) ve
orta (K=0,523) diizeyde uyum saptanmistir.

IIH siiphesi olan hastalarda intrakraniyal vaskiiler
gorintiilemenin baslica rolii, serebral vendz siniis trombozu
(25) ve daha nadiren dural fistiillerin diglanmasidir. Noro-
gorintiileme  tetkiklerindeki gelismeler, fokal stenozun
daha o6nce gozden kacirildigi IIH’li hastalarda transvers
vendz siniislerin  giivenilir  sekilde goriintiilenebilmesine
olanak saglamistir (26,27,28). Farb ve ark. (26) MRV ile 11H
hastalarinda %93 duyarlilik ve 6zgiilliik ile bilateral transvers
siniis stenozu varligint gostermiglerdir. Bir ¢alismada transvers
vendz siniis stenozunun tanimina bagli olarak, IIH’li hastalarin
%100’tinde MRV’de bilateral stenoz goriildigi bildirilmistir
(29). Ancak, bu tiir bilateral transvers vendz siniis stenozu
IiH’ye bagli olmayan intrakraniyal hipertansiyonlu hastalarda
da siklikla bulunur (21,30) ve tesadiifen normal kisilerde de
goriilebilir (31). Bilateral transvers vendz siniis stenozunun
duyarliliginin  degerlendirilmesi,  ¢aligmalardaki  tutarsiz
tanimlar, artefaktlarin varligi ve cesitli vendz goriintiileme
teknikleri kullanilmas: nedeniyle zor olsa da kontrastlt MRV’nin
havuzlanmis duyarliliginin %97 oldugu tahmin edilmektedir
(26,29,32). Caligmamizda transvers siniis stenozu agisindan
degerlendiriciler arasinda zayif (K=0,389) diizeyde uyum
saptanmig olmast bu bulgunun da degerlendiriciler arasinda
farkli yorumlanabildigini gostermekte ve deZerinin ¢ok
glivenilir olmadigini diistindiirmekeedir.

Klinigimizde daha 6nce yapilmis olan bir caligmada (33)
bahsedildigi iizere, ITH hasta grubunda kimi zaman klinisyenler
tarafindan demiyelinizan hastaliklarla karigtirilabildigi goriilen
non-spesifik ak madde lezyonlar1 Friedman tani kriterlerinde
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olmamasina  ragmen  ¢alismamizda  degerlendirilmis  ve
degerlendiriciler arasinda orta (K=0,443) diizeyde uyum
saptanmigtir.

Caligmamizda her iki degerlendiricinin alanlarinda deneyimli
olmalarina ragmen, [iH'de tanimlanan n&ro-goriintiileme
bulgularinin iki degerlendirici arasinda zayif-orta diizeyde uyum
gostermesi, bu goriintiileme bulgularinin [TH tanisinda heniiz yeni
taninmast ve yani sira bu degerlendirmelerin literatiirle uyumlu
sekilde olduk¢a subjektif kalmast ile iligkili olarak yorumlanmuigtir.

Sonug¢

ITH hastasini degerlendirirken sadece kitle lezyonlarini
diglamakla yetinmeyip néro-radyolojik goriintiilemelerin yeni
olciitler yoniinden dikkatle incelenmesinin ve klinik bulgularin
mutlaka g6z oniinde bulundurulmasinin  uygun olacag:
diigtiniilmiistiir.  Yeni yapilacak c¢aligmalarla bu bulgularin
olciilebilir hale gelmesi yorumlarken daha standart sonuglar elde
edilmesini saglayacaktir.
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