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Transsellar transsfenoidal ensefalosel: MRG Bulgulari
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Ozet

Transsfenoidal ensefalosel, en nadir gorilen ensefalosel sekli olup sfenoid kemik defektinden ependimal doku
ile kapl bir kese igerisinde beyin omurilik sivisi ve nérovaskuler dokunun fitiklasmasidir. Bu makalede transsellar
transsfenoidal ensefaloselli bir olgu sunularak hastaligin dnemli klinik 6zellikleri ve tanisal gériintileme bulgular
g6zden gegirilmigtir.
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Anahtar sozciikler: Bazal ensefalosel, manyetik rezonans gorintileme, transsellar transsfenoidal
ensefalosel, buyime geriligi.

Abstract

Transsphenoidal encephalocele, the rarest variety of encephaloceles, is a congenital anomaly that consists
of herniation through a sphenoidal bony defect of a sac filled with cerebrospinal fluid and containing neural
vascular tissue. We report a rare case of transsellar transsphenoidal encephalocele and highlight important

clinical aspects and diagnostic imaging findings.
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Girig

Ensefalosel merkezi sinir sistemi yapilarinin,
beyin omurilik sivisi (BOS) ile dolu bir
kese igerisinde kafatasindaki bir defektten
fitklasmasi olarak tanimlanan konjenital
bir anomalidir. Transsfenoidal ensefalosel,
transsfenoidal ensefaloselin en nadir varyanti
olup sfenoid kemik defektinden ependimal doku
ile kapli bir kese igcerisinde BOS ve norovaskuler
dokunun fitiklagsmasidir. Bu anomali yaklasik
700.000 canh dogumda bir goérilmektedir
[1]. Bu makalede transsellar transsfenoidal
ensefaloseli (TTE) bulunan bir olgunun Kklinik
ve manyetik rezonans goruntileme (MRG)
bulgularini sunarak klinik ayirici tanida tanisal
¢alismalarin énemini degerlendirdik.

Olgu Sunumu

Boy kisaligi ve gelisme geriligi yakinmasiyla
basvuran onlg¢ yasinda erkek hastanin fizik
muayenesinde boyu 134 cm (normal aralik
141-175 cm), kilosu 44.1 kg (normal aralk 30-
67.5 kg) Olgilmis olup hastada mikropenis

(3.5 cm) saptandi. Hastada aksiler ve pubik
killanma saptanmadi. Hastanin anamnezinde
dogumda boy ve kilosunun normal sinirlarda
oldugu, 2 kardes olduklari ve kiz kardesinde
boy kisalidinin olmadigi dgrenildi. Laboratuvar
tetkiklerinde anormal bulgu olarak; disuk
biylime hormonu (BH) serum duizeyi (Blylime
Hormonu, <0.05 ng/mL, normal aralk: 0.5-
3 ng/mL), dustuk LH (Lteinlestiren Hormon,
0.292 mlU/mL, normal aralk: 1.7-8.6 mlU/
mL), disUk total testosteron serum dizeyi
(0.025 ng/mL, normal aralik: 0.28-11.1 ng/mL)
saptandi. Serum ACTH (Adrenokortikotropik
hormon, 50 pg/ml, normal aralik: 0-100 pg/ml)
dizeyi normal sinirlarda saptandi. Hastaya
dusuUk serum BH seviyesi nedeniyle, L-Dopa ve
klonidin stimulasyon testleri yapildi. Bu testlere
BH yaniti yetersizdi. Bulgular hipofizer yetmezlik
lehine degerlendirildi.

Hastaya yapilan hipofiz MR tetkikinde, sella
tursikada bos sella gérinimi ve sella tursika
lokalizasyonunda sfenoid kemikte bulunan
defektten herniye olan ve nazofarengeal ¢ikimda
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belirgin darlik olusturan TTE kesesi izlendi. somatotropin ile tedaviye baslandi.

Hipofiz bezi ve infundibulum goérintilenemedi.

Optik kiyazma kistik ensefalosel nedeniyle ~ 1artigma

posterolaterale itilmisti (Resim 1). Ensefalosel her 3.000 ila 5.000 canh

Tdm bulgular birlikte degerlendirildiginde
olgu, transsellar transsfenoidal ensefalosele
bagli hipofizer yetmezlik ve boy kisaligi olarak
degerlendirildi ve buyime hormon analogu

dogumda 1 goérulen bir konjenitalanomalidir. Kafa
tabanindan kaynaklanan bazal ensefaloseller
ise ¢ok daha nadir olup yaklasik 35.000 canh
dogumda 1

gorulir. Bazal ensefaloseller

Resim 1. A Sagital T1 agirlikh MRG kesitinde, sfenoid kemikte defekt (oklar) ve bu defektten nazal
bosluga herniye olan dizguin sinirl BOS ile ayni intensitede transsellar transsfenoidal ensefalosel
kesesi (kesikli ok) izleniyor. Ensefalosel kesesi nazofarengeal boglukta belirgin darlik olusturmaktadir
(ok baglarir). B Aksiyal T2 agirlikh MRG kesitinde BOS ile ayni intensitede dizgun sinirh transsellar
transsfenoidal ensefalosel kesesi (kesikli oklar) gorullyor.

transetmoidal, sfenoorbital, sfenomaksillar ve
transsfenoidal olarak 4’e ayrilir. Transsfenoidal
ensefalosel tum  bazal ensefalosellerin
yaklasik %5’lik kismini olusturmakta olup,
bizim olgumuzda da bulunan transsfenoidal
ensefaloselin transsellar varyantt en nadir
gorulen ensefalosel seklidir. Transsfenoidal
ensefaloselin goérilme sikligi yaklasik 700.000
canli dogumda 1’dir [2]. Gebeligin yaklasik
25.gun0 kapanmasi gereken 6n ndral plagin
kapanmamasi sonucu ensefalosel olustugu
dusundlmektedir [3]. Noéral dokunun hizl
biylimesi, viral enfeksiyonlar, radyasyon,
hipertermi, hipervitaminozlar, salisilatlar, tripan
mavisi, hipoksi gibi sebepler ndral tiip kapanma
defektlerinin sorumlusu olarak éne surtlmustdr.
Transsfenoidal ensefaloselin, normalde fetal
hayatta kapanmasi gereken kraniyofaringeal
veya transsfenoidal kanalin kapanmamasina
bagh olustugu distnulmektedir [4].

Ensefaloseli bulunan hastalarin yaklasik
yarisinda hipertelorizm, yarikk damak, yarik
dudak, anoftalmi, mikroftalmi, burun koku
basikligi gibi anomaliler goérilir ve siklikla
yasamin ilk yilinda tani alirlar. Bizim olgumuzda
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oldugu gibi, karakteristik yuz gdérinimi
bulunmayan olgularda tani adelésan veya geng
erigkinlik ddnemine kadar gecikebilir. Hastalarda
beslenme zorlugu, BOS rinoresi, solunum
yetmezIigi, tekrarlayan menenijit ataklari ve bizim
olgumuzdaki gibi endokrin anomaliler bulunabilir.
Transsellar  transsfenoidal  ensefaloselde,
sella tursika tabaninda defekt mevcut olup
hipofiz bezinin ensefalosel kesesi tarafindan
basilanmasina bagli bizim olgumuzdaki gibi
hipotalamo-hipofizer fonksiyonlarda bozulma ve
endokrin anomaliler yaklasik %50-60 oraninda
goralir [5]. Endokrin anomaliler arasinda
hipotiroidi, hipogonadotropik hipogonadizm,
diabetes insipidus ve bizim olgumuzdaki gibi BH
eksikligi gordlmektedir.

Morning glory sendromu, embriyonik koroid
fissurde kapanma bozuklugu sonucu olusan,
gbérme problemleriyle karakterize nadir bir
konjenital anomali olup, bazal ensefalosel
olgularinda %67.7 oraninda gorulir. Morning
glory sendromunda optik sinir bas kesimi,
cevresinde koryoretinal pigment bozuklugu ve
sinir santralinde beyaz noktanin bulundugu
huni seklini almigtir [6]. Bizim olgumuzun
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goérme problemi mevcut olmayip oftalmolojik
muayenesi normal olarak bulundu.

Transsellar transsfenoidal ensefaloselde
solunum yollarinin  tikanmasi, tekrarlayan
menenjit ataklarinin varhgi ve ilerici gérme
problemleri bulunan hastalarda cerrahi islem

gerekebileceginden  erken tani  oldukga
Onemlidir [7].
Geligmis goruntileme yontemleri

transsfenoidal ensefalosel tanisini dogrulamak
ve herniasyon kesesi igerisinde bulunabilecek
noral veya vaskuler 6geleri tanimlamak igin
gereklidir. BT ve MRG ensefalosel teshisiigin en
yararh yontemlerdir. BT tetkiki kafa tabaninda
bulunan kemik defektin saptanmasinda ve
bu defektten herniye olan yumusak dokunun
goOsteriimesinde  oldukga vyararhdir.  Bizim
olgumuzda hipofizer yetmezlik tanisiyla
hipofizer MRG tetkiki yapilmis olup, hastaya
radyasyon vermemek igin bilgisayarli tomografi
yapilmamistir. TTE'de MRG, herniasyon
kesesi icerisinde bulunabilecek ndrovaskiler
yapllarin ve eglik eden diger santral sinir
sistemi anomalilerin degerlendiriimesinde en
degerli yontemdir. Cerrahi operasyon planlanan
olgularda ise herniasyon kesesinin, c¢evre
vaskuler yapilarla iliskisini ortaya koymada
manyetik rezonans anjiyografi oldukc¢a faydalidir
[8]. TTE'li olgularda BOS rinoresi ve solunum
zorlugu bulunabilir. Bu olgularda endoskopide
yumusak doku gorulerek biyopsi planlanabilir ve
MRG, bu olgularda dogru tani koyarak hastaya
gereksiz biyopsi yapilmasini 6nleyeceginden
onemlidir. Sonug olarak TTE ¢ok nadir gorilen
konjenital bir anomali olup, boy kisaligi, gelisme
geriligi, BOS rinoresi, tekrarlayan menenjit
ataklari ve hipotalomo-hipofizer yetmezligi
bulunan olgularda ayirici tanida disuntlmesi
erken tani ve tedavi agisindan oldukg¢a 6nemlidir.
Bizim olgumuzda oldugu gibi, TTE'li hastalar
sadece boy kisaligi sikayetiyle bagvurabilmekte
olup pediatrik yas grubundaki hastalarda
boy kisaligi nedenleri arasinda TTE'ye bagh
hipotalamo-hipofizer yetmezlik mutlaka akilda
bulundurulmalidir. MRG ensefalosel tanisinda,

tedavi seklinin belirlenmesinde ve cerrahi
operasyonun planlanmasinda oldukg¢a yararli
bilgiler vermektedir.

Cikar iligkisi: Yazarlar cikar iligkisi olmadigini
beyan eder.

Kaynaklar

1. Pollock JA, Newton TH, Hoyt WF. Transsphenoidal
and transethmoidal encephaloceles. A review of
clinical and roentgen features in 8 cases. Radiology
1968;903:442-453.

2. Suwanwela C, Suwanwela N. A morphological
classification of sincipital encephalomeningoceles. J
Neurosurg 1972;36:201-211.

3. Kindler P: Morning glory syndrome: unusual congenital
optic disk anomaly. Am J Ophthalmol 1970;69:376—
384.

4. Sasani M, Ozer AF, Aydin AL. Endoscopic treatment
of trans-sellar trans-sphenoidal encephalocele
associated with morning glory syndrome presenting
with non-traumatic cerebrospinal fluid rhinorrhea. J
Neurosurg Sci 2009;53:31-35.

5. Morioka M, Marubayashi T, Masumitsu T, MiuraM,
Ushio Y. Basal encephaloceles with morning glory
syndrome and progressive hormonal and visual
disturbances: case reports and review of literature.
Brain Dev 1995;17:196-201.

6. Kindler P. Morning glory syndrome: unusual congenital
optic disk anomaly. Am J Ophthalmol 1970; 69:376—
384.

7. Kahyaoglu O, Cavusoglu H, Miusliman AM. ve ark.
Transsellar transsphenoidal rhinooral encephalocele.
Turk Neurosurg 2007;17:264—268.

8. Morén FE, Morriss MC, Jones JJ et-al. Lumps and
bumps on the head in children: use of CT and MR
imaging in solving the clinical diagnostic dilemma.
Radiographics 2004; 24:1655-1674.

252



