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Ozet

Aqueduct stenozunun neden oldudu triventrikiler hidrosefali saptanan von Recklinghausen nérofibromatozisli
34 yagindaki erkek bir olgu bildirildi. Hasta iki aylik ilerleyici basagrisi, kusma, ylrtyls bozuklugu ve idrar
kagirma 6ykiisii veriyordu. Bilgisayarli tomografide (BT) lateral ve tigiincii ventrikilin orta derecede genigledidi,
aqueductal stenozun oldudu saptandi. Hasta, uygulanan ventrikilo peritoteal sant yerlestiriimesinden yarar
gordi. Norofibromatozisde aqueduct stenozuna bagli hidrosefalinin goriilme olasili§i lizerinde durularak, tanida
BT ve manyetik rezonans gértintilemenin énemi vurgulandi. '
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Summary

The author report a case of adult-onset triventricular hydrocephalus caused by aqueductal stenosis in a 34-
year-old man with von Recklinghausen’s neurofibromatosis. The patient presented with a 2-months history of
progressive headache, vomiting, gait disturbance and urinary incontinence. Computerized tomographic (CT) scan
showed mid dilatations of the lateral and third ventricles, and established the diagnosis of aqueductal stenosis.
He was benefit from inserting a ventriculo-peritoneal shunt. The incidence of hydrocephalus due to aqueductal
stenosis in neurofibromatosis and importance of CT and magnetic resonans imaging in diagnosis of the stenosis
are emphasized.
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Sekil 1. NF-1'li Hastanin Kiitanoz Lezyonlar

Girig

Fakomatozlarin goreli olarak sik gorileni olan
norofibromatozis  (NF) 3000 dogumdan  1inde
karsilagilan otozomal dominat bir bozukluktur (1,2).
Displazi ve  neoplazinin meydana  geldigi
néroektodermal ve mezodermal: doku bozuklugunun
oldugu bir hastalik olduguna inaniimaktadir (3). NF ‘de
iskelet sisteminde, ciltde, endokrin sistemde, merkezi
sinir sisteminde degisik Klinik gértnimlt patolojik
stiregler ortaya gikabilmektedir (3,4). Bu hastaligin
varliginda infratentoriyal neoplazm gelisimine bagli
olarak obstriktif hidrosefali olugmasi mutad bir
bulgudur. Bununla beraber, NFIi olgularda izole
nonneoplastik aqueductal stenoz  seyrek olarak
bildiriimektedir (4,5).

Olguf

34 vyasinda erkek hasta. Basadrisi, kusma,
ylrlyememe ve idrar kagirma yakinmalari ile
bagvurdu. Son iki aydan beri siddetli bagagrisina son
lic haftada kusma eklendigi séylendi. Yarimesindeki
bozuklugu bir ay énce fark eden hastanin on gtinden
beri idrarini kagirdi§i da 6grenildi.

Muayenesinde, biling agik, koopere ve oryente idi.
Fasiyal asimetri yoktu. Sol gdzde travmatik katarakt, IR
+/+ bilateral papilla 6demi vardi. KVR hiperaktif idi.
Patolojik refleks saptanmayan hastada motor zaaf
olmamasina karsin yardimsiz yUriiyemiyordu. Haricen
bitin viicutta yaygin dedisik boyutta ve gok sayida
norofibrom gérildi (Sekil 1). Bilgisayarl tomografi
(BT) incelemesinde 1V. ventrikiil normal biiytiklikte idi.
Diger ventrikiler sistem orta derecede genislemis,
periventrikiiler 6dem mevcutdu. intrakraniyal kitlesel
lezyon gérillmedi (Sekil 2). Grade Il hidrosefali tanisi
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alan hastaya VP sant takildi. Operasyondan sonra
hastadaki semptomlar hizla duzeldi. Ventrikiller
kigdlda.

Tartigma
Nérofibromatozis tip 1 merkezi sinir sisteminde ¢ok
genig  patolojikal degigiklikler ~ ile  birlikte

gorllebilmektedir. Bunlar arasinda optk glioma,
meningioma, givannoma gibi sinir sistemi ttimorleri ile
ossedz degisiklikler, psodoartrozis Ve fasiyal displazi
en énemlileridir (4,6). Bunun yaninda NF-1 ile birlikte
hidrosefali olmasinin Gelabert-Gonzalez ve ark. (5),
Spadora ve ark (7) ile Senveli ve ark.nin (4)
bildirdiginin aksine nadir bir durum olmadigi da ifade
edilmektedir (8).

NF-1'li olgularin % 1-2'sinde aqueductal stenoza
bagll hidrosefali gortimektedir (9). Onceleri nadir
olarak gortildiga bildiriimis ise de bu olgularin daha stk
olarak goriildiga anlagimaktadir. Buradaki hidrosefali
dzelikle  periaqueductal  neoplazmlarin  basis!
sonucunda ortaya gikabilecegi gibi periaqueductal
gliosis, membrantz daralma, septum, agenezise bagli
da olabilmektedir (7,9,10). NF-1'de gérilen aqueduct
stenozu anormal yapilanmanin sonucunda meydana
gelmis olabilir. Bunun kongenital ya da akkiz oldugunu
ayirt etmek imkansizdir. Fakat, Spadaro ve ark (7)
norofibromatozisli hastalardan elde edilen kanitlarin
sonucunda aqueductal stenozun bu hastaligin dogal
Bykuistine ait oldugunu distindtklerini bildirmektedir.

NF-1 ve aqueduct stenozuna bagl hidrosefalisi
olan bir olguda BOS akimi bir ventrikiilo sistemik sant
ile saglanabili. Bunun yanisira endoskop altinda
ventriktilosisternostomi de tercih edilebilmektedir (9).
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Sekil 2. Aksiyel Bilgisayarli Tomografide, IV. Ventrikiil normal (a), Lateral ve Ill. Ventrikiil Aqueduct Stenozuna Bagl
Geniglemis, Transependimal Sivi Migrasyonu (b) lzlenmektedir.

kisminda vyerlesik kiglk hacimli

Bildirdigimiz olguda yapilamamig olmakla birlikte,
hidrosefalisi de olan NF-1'li olgularda hidrosefalinin
nontumoral - aqueduct stenozuna bagl oldugundan
emin olabilmek icin manyetik rezonans goriintilemenin
(MRG) incelemenin yapilmasi zorunlu gorlimektedir.
Clnki, BT ozellikle dordinci ventrikilin -arka

glial  timorleri

belirlemede yetersiz kalmaktadir.

Bu nedenle, NF-1'de hidrosefali ile karsilasildigin

da aqueductal stenoz ayirici tani igine mutlaka alinmals
ve imkanlar miisait ise MRG ile glvenli bigimde tani

konulmalidr.
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