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OLGU SUNUMU

NADIR BiR KONJENITAL ANOMALI, FRONTAL
ENSEFALOSEL: VAKA SUNUMU

A Rare Congenital Anomaly, Frontal Encephalocele: Case Report

Taylan ONAT?, Emre BASER?, Melike DEMIR CALTEKIN%, Demet AYDOGAN KIRMIZI*, Ethem
Serdar YALVAG?, Mustafa KARA?

OZET

Ensefalosel, noral tiip defektlerinin bir varyantidir. Yiizey ektoderminin noéral ektodermden gebeligin 4.
haftasinda yetersiz ayrilmasi, ensefalosellerin olustugu temel mekanizmadir. insidansi canli dogumlarda
1-3/1000'dir. Ensefalosellerin siniflandiriimasi lezyon bélgesine gére yapilmaktadir ve yapilan epidemiyo-
lojik galismalar ensefalosel tiplerinin gortilme oranlarinin irklar ve cografi bolgeler arasinda farkl oldugunu
gbstermistir. Frontal ensefalosel bati Glkelerinde daha az siklikla goriilen anterior ensefaloselin nadir goriilen
bir 6rnegidir. Frontal ensefalosel yasamla bagdasabilen bir ensefalosel turii olmasina ragmen ek anomali
varliginda gebelik terminasyonu da aile ile beraber degerlendirilmesi gereken bir konudur. Yirmi alt1 yasinda
ve ilk gebeligi olan hastanin gebeliginin 18. haftasinda frontal ensefalosel tanisi konuldu. Yapilan ultraso-
nografik degerlendirmede ek anomali gérilmeyen hastanin dogumu, gebeliginin 38% haftasinda sezaryen
ile gergeklestirildi.

Anahtar Kelimeler: Ensefalosel; Folik asit; N6ral tiip defekti.

ABSTRACT

Objective: Encephalocele is a variant of the neural tube defects. Insufficient separation of surface ectoderm
from the neural ectoderm at the 4th week of pregnancy is the main mechanism in which encephaloceles
occur. The incidence is 1-3 / 1000 in live births. The classification of encephaloceles is performed according
to the lesion site and epidemiological studies have shown that the incidence of encephalocele types differs
between races and geographical regions. Frontal encephalocele is a rare type of anterior encephalocele,
which is less common in western countries. Although the frontal encephalocele is an encephalocele that
can compatible with life, the termination of pregnancy should be evaluated to get her with the family in the
presence of additional anomalies. A 26-year-old woman who has her first pregnancy has been diagnosed
frontal encephalocele at 18th weeks of gestation. The patient who hasn't been revealed additional anomaly
in the ultrasonographic examination was delivered by cesarean section at 38 % th weeks of gestation.

Keywords: Encephalocele; Folic acid; Neural tube defect.
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GIRIS

Ensefalosel, noral tip defektlerinin bir varyantidir.
Yizey ektoderminin noral ektodermden gebeligin 4.
haftasinda yetersiz ayrilmasi, ensefalosellerin olustugu
temel mekanizmadir (1). insidansi canli dogumlarda
1-3/1000'dir (2). Ensefalosellerinsiniflandiriimasilezyon
bolgesine gore degisir ve oksipital, sinsipital (frontal,
anterior veya frontoetmoidal), paryetal ve bazal olmak
Uzere dort tipi bulunmaktadir. Ensefaloselin anatomik
lokalizasyonuna iliskin  epidemiyolojik ¢alismalar,
oksipital bolgenin lezyonlarinin Kuzey Amerika, Avrupa
ve Avustralya'nin beyaz irklarinda baskin oldugunu,
buna karsilik frontal ensefalosellerin Gineydogu Asya
bolgelerinde daha yaygin oldugunu bulmustur (3,4).
Anterior ensefalosel ilk olarak Finlandiyali bilim adami
Karl Benedikt Mesterton tarafindan 1855 yilinda tarif
edilmistir. Bati Glkelerinde anterior ensefalosel insidansi
1 / 35-40.000 canli dogum arasinda degismektedir,
ancak Asya Ulkelerinde insidansi 1/5000 canli dogum
oranina yikselmektedir (5). Frontal ensefaloseller
de anterior ensefaloseller arasinda daha az siklikla
gorilmektedir. Biz de antenatal tani konulan bir frontal
ensefalosel olgusunu literatlir esliginde tartismayi
amagladik.

VAKA SUNUMU

Yirmi altt yasinda, ilk gebeligi olan hastanin herhangi
bir kronik hastaligi yoktu ve gebeliginde folik asit
destegi almisti. Hastanin tarafimizca ilk muayenesi 18
haftalik iken yapildi ve her iki orbita arasinda, frontal
bolgede vyaklasik 8x11 mm boyutlarinda, dizgiin
sinirh kistik goriiniimdeki lezyon, frontal ensefalosel
olarak degerlendirildi (Resim 1). Ensefalosel kesesi
icinde beyin dokusu izlenmedi. Fetal biyometrik
Olcimler haftasiyla uyumlu olarak degerlendirildi.
Fetusun ayrintili ultrasonografik incelemesinde de ek
bir patolojiye rastlanmadi. Hastanin bu gebeliginde
yapilan tarama testlerinde herhangi bir anormal
sonug izlenmedi. Ayrintilh ultrasonografik incelemede
ek patoloji gorilmemesi nedeniyle prenatal genetik
test 6nerilmedi. Fetusun daha sonraki ultrasonografik
incelemelerinde ensefalosel kesesinin buyukliginde
anlamh bir degisiklik olmadi. Dogumdan hemen
onceki biyometrik 6lciimleri haftasi ile uyumlu idi. Fetal
ensefalosel tanisiyla 38 hafta 6 glinliik iken, sezaryenile
3285 gr, 50 cm, 9-10 APGAR canli kiz bebek dogurtuldu.
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Postpartum norosirlrji tarafindan degerlendirilen
hastaya operasyon dnerilmedi. 12 hafta sonra poliklinik
kontroll onerildi.

TARTISMA

Ensefalosel, subaraknoid alan ile kafatasi arasindaki
kalict bir defekt yoluyla intrakraniyal icerigin
herniasyonu sonucu olusur. Kafatasini olusturan
ektoderm hiicrelerinin beynin Uzerini 6értmek igin bir
araya gelememesi temel mekanizmadir. Oksipital bolge
ensefalosellerin en sik géruldigu bolgedir, fakat mid-
sagital planda frontal bolge ile oksipital bolge arasinda
herhangi bir bolgeden kaynaklanabilmektedir (6).
Anterior ensefaloseller, genel olarak ensefalosellerin
% 10-12'sini olusturur. Gorllme sikhgi irklar arasinda
degisiklik gosterir. Oksipital ensefalosel bati tilkelerinde
daha sik gorilirken, anterior ensefalosel Glineydogu
Asya ulkelerinde daha siktir (7). Frontal ensefaloseller
ise daha da az siklikta gorulir (8). Ensefaloselin
etiyolojisi multifaktoryeldir. Folik asit desteginin
noral tip defektlerini azalttigl gosterilmistir (9). Bizim
olgumuzda uygun folik asit destegine ragmen noral tlp
defekti olusmustu. Folik asit destegine konsepsiyondan
en az dort hafta Oonce baslanip, birinci trimester
sonuna kadar kullanilmalidir (10). Ensefaloselin
antenatal dénemde tanisina ultrasonografi (USG)
ve maternal kanda alfa feto-protein (AFP) o6l¢imi
yardimci olabilir. Lezyon tamamen epitelize oldugunda
maternal AFP normal olarak &lgilebilir (11). ki
boyutlu USG ile ensefalosellerin % 80’ine prenatal
tani konulabilmektedir. Genellikle bizim olgumuzda
oldugu gibi ikinci trimesterde tani konmasina karsin,
birinci trimesterde bile tani konulabilmektedir (12).
USG’nin anterior ensefalosellerin incelenmesinde bazi
kisitlamalari vardir; 6rnegin fetal basin pozisyonu,
defektin kigik olmasi gibi. USG defekt igindeki
beyin dokusunun varligi hakkinda bilgi verebilse
de, iliskili anomalilerin varhgi ve kesin patolojiyi iyi
tanimlayamayabilmektedir (13). Manyetik rezonans
goriintileme (MRI) giderek artan bir sekilde fetal
beyin incelemesinde kullaniimaktadir. MRI'nin USG’ye
birtakim Ustunlikleri mevcuttur. MRI ile daha yiksek
rezolusyonlu gorintiler elde edilmekte, bu goruntiler
elde edilirken dusik amniyotik sivi  hacminden
veya kafatasinin golgesinden etkilenmemektedir.
Bu avantajlar MRI'yi ileri gebelik haftalarinda daha
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Figure 1. Frontal ensefaloselin antenatal ultrasonografik gérintiist (beyaz ok).
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kullanish hale getirmektedir (14). Bizim olgumuzda
lezyonun kiiciik olmasi, interfrontal olmasi, defekt
icinde beyin dokusunun olmamasi ve eslik eden
baska bir anomali olmamasi sebebiyle MRI'ya ihtiyag
duyulmadi. Ensefaloseller izole olacagl gibi, bazi
sendromlar ile de iliskili olabilir. Meckel Gruber
sendromu ile birlikteligi en yaygin olanidir. Ayrica
hidrosefali, korpus kallozum anomalileri gibi serebral
anomaliler beraberinde olabilir (15). Bizim olgumuzda
eslik eden anomali yoktu. Ensefalosel olgularinda eslik
eden ciddi anomali ya da mikrosefali varliginda gebelik
terminasyonu da bir se¢cenek olarak hastaya sunulabilir
(16). Ek olarak letal anomalisi olmayan kuglk
ensefalosel olgulari postpartum cerrahi tedavi igin
uygun hastalardir. Kiiciik ensefalosellerde dogum sekli
olarak vaginal dogum segilebilir (17). Bizim olgumuzda
dogum sekli olarak sezaryen ile dogumu tercih ettik.
Dogum sonrasi norosirirji klinigi tarafindan yapilan
muayenede acil bir operasyona gerek olmadigina
karar verildi. Cerrahi tedavi hipotermi ve kan kaybi gibi
risklerden dolayi genel olarak bebegin agirhigi yaklasik
5-6 kg olana kadar ertelenmektedir. Eger hidrosefali
mevcut ise tedavisi dilzeltme cerrahisi Oncesinde,
postoperatif donemde beyin omurilik sivisi kagagindan
kacinmak icin, yapilmahdir (18).

Frontal ensefaloseller nadir goérilen konjenital
anomalilerdir. Tani igin genellikle ultrasonografi
yeterli olsa da, klinik prognozun tahmininde manyetik
rezonans goriintileme daha kullanishidir. Ensefalosel
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kesesi kiiclikse, kese icerisinde beyin dokusu yoksa
ve eslik eden kranial veya ekstrakranial anomali yoksa
prognoz daha iyidir. Bliylik ensefalosel kesesi ile birlikte
letal anomali varliginda terminasyon segenegi hastaya
sunulabilir. Defektin kigik oldugu olgularda dizeltme
operasyonu icin beklenebilir.
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