Genislemis parietal foramen: Olgu sunumu

Enlarged parietal foramen: Case report
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OZET

Genislemis parietal foramen benign, ailevi gecis
gosterebilen, simetrik, parietal kemik Uzerinde, sagittal
sutlrn her iki yaninda, intramembrandz kemik gelisim
defektidir. 5mm'nin altinda patolojik sayilmaz. Genislemis
parietal foramen siklikla asemptomatiktir ve cerrahi
mudahaleyi gerektirmez. Bas agrisi nedeniyle poliklinigimize
basvuran olgumuzun tetkiklerinde Geniglemis parietal
foramen tespit edildi. Ailevi gecis yonlinden tarandiginda ise
kardesinde de asemptomatik Genislemis parietal foramen
tespit edildi.

Anahtar soézctikler: kranyum, parietal foramen.

ABSTRACT

Enlarged parietal foramen is a benign disease with
familial transition and a symmetrical defect of the parietal
bone on each side of the sagittal suture due to
intramembranous bone growth defect. It is not considered to
be pathological under 5 mm. It is frequently asymptomatic
and does not require surgical intervention. A patient was
admitted to our clinic with headache and diagnosed with an
enlarged parietal foramen. When the patient was
investigated for familial transition, it was found out to be an
enlarged parietal foramen in his sibling.
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GiRiS

Genislemis Parietal Foramen (GPF) veya Parietal Foramen
Sendromu olduk¢a nadir gorilen intramembrandz kemik
gelisim defektidir. Kranium Bifidumun bir alt gurubu olarak
karsimiza cikar. Parietal foramen normal embriyonel gelisimin
besinci ayinda kapanir. icinden superior sagital sinislerle
anastomoz yapan emiser venler cikar. Yapilan genetik
calismalarda otozomal dominant kalitm gosterdigi tespit
edilmistir. GPF olgularinda %80 e yakin oranda MSX2 ve
ALX4 genlerinde mutasyon tespit edilmistir (1,2).
Olgumuzun bagsindaki simetrik kemik defekti ileri yasa kadar
ailesi tarafindan dikkate alinmamis, ancak gittikce artan bas
agnsi sonrasi klinigimizde yapilan tetkikler neticesinde GPF
tanisi kondu. Aile taramasi yapilan hastanin kardesinde de
GPF tespit edildi.

OLGU

16 yasinda erkek hasta, bas agrisi sikayetiyle hastanemiz
beyin cerrahisi poliklinigine basvurdu. Ara ara olan bas agrisi
sikayeti son dénemde siddetlenmis. Ozellikle basinin arka
kisminin agndigini tarifliye hastanin 6zge¢misinde travma
veya sistemik bir hastalik éykisu yoktu. Fizik muayenesinde
posterior-parietal bolgede palpe edilebilen, iki yanli, simetrik,
diizgUin sinirli, oval kemik defekti izlendi. Norolojik muayenesi
dogald..

istenilen 2 yénlii  kranio-grafisinde  posterior-parietal
bolgede simetrik, oval, radyolisen alanlar géraldu (Sekil 1).

Resim 1: A-P ve lateral kranio-grafide posterior-parietal
bolgede, sagittal siniis komsulugunda, simetrik, oval
radyolUsen alanlar gortlmektedir.

Sonrasinda Kranial Bilgisayarli Tomografi (BT) ve Kranial 3D BT
istenilen hastanin tetkikleri neticesinde GPF (Sekil 2-3). Kranial
BTsinde parankimal patolojiye rastlanilmadi. Rutin  kan
tetkikleri dogaldi. Tum ailesine de 2 yonli  kraniografi
taramasi yapilan hastanin kardesinde de GPF tespit edildi.
Geri kalan aile bireylerinde ve yakin akrabalarinda kraniyal
0sseoz patolojiye rastlanilmadi. Genetik inceleme istenen
hastanin tetkikleri normal olarak sonucland. Ozellikle MSX2
ve ALX4 genleri tarandi ancak mutasyona rastlaniimadi.
Olgumuz icin birinci planda cerrahi dustntlmedi ve poliklinik
takibine alindi. Bas agrilar nedeniyle de néroloji poliklinigine
yonlendirildi.

Resim 2: Kranial Bilgisayarli Tomografide posterior-parietal
bolgede simetrik kemik defekti gortlmekte. Parankimal
patolojiye rastlanilmadi.

TARTISMA

Parietal foramen normal fetal gelisimin besinci haftasinda
ossifiye olan yapidir. Bes mm'ye kadar normal sinirlarda kabul
edilir (3, 4). icinden superior sagittal siniis ile anastomoz
yapan emiser venler gecer. GPF intramembranéz kemiklesme
defektidir.

Kemik, iki yolla sekillenir. Osteoblastlar tarafindan salgila-
nan matriksin mineralizasyonuyla olan intramembrandz
kemiklesmedir. Onceden var olan kikirdak matriksi Gizerine
kemik matriksinin depolanmasina ise endokondral
kemiklesmedir. Kalvaryumun kemiklesmesi ise intramembra-
n6z yolla olmaktadir. Kalvaryal kemiklerin gelisim defekti
oldukca nadirdir. GPFin prevelansi 15.000-50.000 vyeni
doganda bir olarak rapor edilmistir (5, 6). Dogu toplum-
larinda %3 den daha az gértlmesine karsin , Avrupa ve Afrika
da % 1 den az goraldr (7).

GPF posterior parietal kemikte, sagittal sutur
komsulugunda kemik ossifikasyon defektir. Kraniografide
tipik olarak posterior-parietal kemikte, sagittal sutur
komsulugunda, simetrik, oval, radyollsen alanlar olarak
gozlenir. Yenidoganda cogunlukla scalp defektleri eslik eder
(8). GPF bening bir patolojidir ve cogunlukla asemptomatiktir.
Bazi olgularda bas agrisi, kusma, lokalize hassasiyet ve kortikal
irritasyona bagh epilepsi ile karsimiza gkar (3,5). ilk kez 1892
de Greig genislemis parietal foramen tespit ettigi 2 kardesi
sunarak bu patolojiyi tanimlamistir  (9). GPF;,  kranio-
sinositozlar, mikrosefali, g6z ve kulak defektleri, vertebral
anomaliler, sindaktili ve polidaktili gibi patolojilere eslik edebilir
(10,11). GPFnin ayirici  tanis; lokal konjenital  kemik
gelisiminde devamsizlik , post travmatik , inflamatuvar ve
neoplastik patolojileri kapsamaktadir. Osteomyelit, travma
sonucu direk penetrasyon ile veya kranium disi (sepsis,
tuberkiloz) patolojilere sekonder olarak gelismektedir.

Primer kraniyal kubbe tlimorleri cocuklarda oldukca
nadirdir ve monostotik lezyon olarak karsimiza cikar.
Metatazlar oldukca fazladir, fakat asimetriktir ve genellikle
primer lezyon bilinir. Eozinofilik granulom ve Burr deligi
nedeniyle bazi zorluklar olusabilir. Bilateral lezyon olarak
karsimiza cikabilir. Fakat defekt asimetrik lokalizasyonda
sekilde ve boyuttadir.  Burr deligi én yan pozisyondadir ve
bilinen klinik hikayesi mevcuttur.

GPF otozomal dominant kalitlm gosterir ve kalitimsal
olarak 2 gen sorumlu tutulmustur. MSX2 geninde mutasyon



Resim 3: 3D kranial bilgisayarli tomografide genislemis
parietal foramen gorilmekte.

tespit edilen hastalar Parietal Foramen Tip 1, ALX4 geninde
mutasyon tespit edilen hastalar ise Parietal Foramen Tip 2
olarak sinflandirlir. Bu genler 5. Ve 11.kromozomda
lokalizedirler (7). Ailesinde de GPF tespit edilen olgularin %80
inden fazlasinda bu iki genden birinde mutasyona
rastlanmistir (2). MSX2 veya ALX4 genlerinde mutasyona
rastlanilan izole GPF edilen vakalarda siklikla
asemptomatiktirler (1,2). GPF in tedavi protokoll cogunlukla
konservatiftir. Bununla beraber literatirde cerrahi yolu secip,
kemik defekti kranioplasti ile kapatmay secen yazarlarda
mevcuttur (12). Fakat cerrahi secenek hentiz rutine
girmemistir ve tartismalidir.

Sonug olarak parietal foramenin patolojik seviyede
olabilmesi icin defekt capinin 5 mm den fazla olmasi
gerekmektedir. Cogunlukla asemptomatik olarak seyreden bu
patoloji benindir ve otozomal dominant gecis gosterir. GPF
tespit edilen bir olguda kesinlikle genetik inceleme istenmeli
ve ailesi ile yakin akrabalarina da kranio-grafi ile tarama
yapilmalidir,
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