Frrat Tip Dergisi 2005;10(4): 173-175

Olgu Sunumui j
www.firattipdergisi.com
° L .*
Frontonazal Ensefalosel: Bir Vaka Takdimi
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OZET

Aln tizerinde sislik sikayeti ile bagvuran ve frontonazal ensefalosel tanisi alan 6 aylik kiz hasta sunuldu. Muayenesinde, glabella tizerinde beyin
omurilik sivist (BOS) sizintist olmayan, 2x3 cm ebadinda bir sislik vardi. Manyetik rezonans goriintilleme ve ii¢ boyutlu bilgisayarli tomografi,
frontal kemik defekti ve bu defektten beyin herniyasyonunu gosterdi (anterior ensefalosel). Ozellikle BOS sizintis1 eslik eden ensefaloseller menenjit
gelisimi agisindan yakindan izlenmeli; gerekirse cerrahi tedavi ile onarim operasyonu yapilmalidir. ©2005, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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ABSTRACT

Frontonasal Encephalocele: A Case Report

A 6-month-old girl who diagnosed frontonasal encephalocele is presented. She was referred to our hospital with a swelling on the glabella. She had a
swelling over the glabella, 2x3 cm in diameter not associated with cerebrospinal fluid (CSF) leakage. A magnetic resonance imaging and three-
dimensional computed tomography scan showed frontal bony defect and brain herniation from this defect (anterior encephalocele). Especially, the
encephaloceles with CSF leakage must be followed up closely for the occurence of meningitis; and if required the surgical treatment must be done for
reconstruction ©2005, Firat Universitesi, Ti 1p Fakiiltesi
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Konjenital orta hat nazal anomalileri enderdir. Ayirici tanida
siklikla; dermoid veya epidermoid kist, ensefalosel ve gliomlar
diistiniilmelidir (1). Kalvaryumdaki defektten beyin, beyin
omurilik sivist  (BOS) ve meninkslerin herniyasyonu
ensefalosel olarak tanimlanir. Noral tiip defektlerinin en az
goriilen seklidir. En sik %75 oraminda oksipital orta hatta
olusur, ikinci siklikta frontonazal ya da nazoetmoidal bolgede
goriiliir. Frontal ensefalosel kozmetik agidan sorun olusturur,
herniye olan frontal lobun g¢ikarilmasi ndrolojik bir defisit
olusturmaz (2, 3). Ensefalosel kitlesinin {iizeri genellikle
saglam deri dokusu ile kaplidir. Dogumda BOS sizintisi
yoktur. Beyin omurilik sivisi sizintis1 bakteri kolonizasyonuna
ve menenjite yol agabileceginden dolay1 bu hastalarda defektin
biiyiikliigiine bagli olarak uygun bir cerrahi girisim
distintilmelidir (4, 5). Az siklikla, travma sonrasinda da
ensefalosel goriilebilir. Anterior ensefalosellerde tani siklikla
nazal endoskopi ve goriintilleme ¢aligmalari ile yapilmaktadir

(6).

Klinigimize alinda sislik yakinmasi ile getirilen ve
frontonazal ensefalosel tanisi konulan altt aylik kiz hastanin
sunumu yapildi.

OLGU

Alt1 aylik kiz hasta alin bolgesindeki sislik yakinmasi ile
getirildi. Anne-babasi arasinda akrabalik olmayan hastanin
ailenin diciincli c¢ocugu olarak, sorunsuz 38 haftalik bir
gebelikten sonra, vajinal yolla komplikasyonsuz olarak
dogdugu Ogrenildi. Annenin gebeligi siiresince herhangi bir
ila¢ kullanmadig1 ve kimyasal madde ile kargilasmadigi, ailede

benzer bir malformasyon ile daha once karsilagilmadigi belir-
lendi. Fizik incelemede genel durum iyi, viicut agirligr 7500 g
(50-75 p), boy 65 cm (50-75 p), bas cevresi 43 cm (50 p) idi.
Kraniyofasyal muayenede minimal hipertel6rizim ile birlikte i¢
kantusun laterale dogru hafif genislemis oldugu ve frontal
bolgede 2x3 cm boyutlarinda {izeri saglam deri dokusu ile
kapli bir sisligin oldugu goriildii. Sislik, alm ve burun
kopriistinii igine aliyordu (Sekil 1).

Kardiyopulmoner, abdominal, ekstremite ve norolojik
muayenesi normal olarak degerlendirildi. G6z dibini de igine
alan oftalmolojik muayenesi normal idi. Laboratuar
incelemelerinde hemogram, kan biyokimyasi ve idrar
incelemesi normal bulundu. Ekokardiyografik ve abdominal
ultrasonografik incelemelerinde herhangi bir patolojik bulgu
saptanmadi. Kraniyal manyetik rezonans goriintiilemede;
frontonazal kemikte defekt, frontal bolgedeki defekten beyin
dokusunun herniyasyonu ve bu bulgularinda frontonazal
ensefalosel ile uyumlu oldugu goriildi. Bu lezyon disinda
diger beyin yapilar1 normal idi (Sekil 2). Ug boyutlu spiral
bilgisayarli tomografik incelemede izole orta hat frontonazal
defekt goriintilendi (Sekil 3). Periferik kandan yapilan
kromozom incelemesi 46 XX olarak bulundu. Genel durumu
iyi olan bebegin ensefalosele yonelik ameliyati sorunsuz olarak
gerceklesti ve uygun zamanda rekonstriiktif cerrahi girigim
uygulanmak {izere izleme alindi.
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Sekil 1. Vakanin gorinimi. Aln UGzerindeki sislik dikkat
cekmektedir

Sekil 2. Vakanin kraniyal manyetik rezonans goérintllemesi:
Frontal bolgedeki defekten beyin dokusu herniye gériinimdedir

Sekil 3. Vakanin ig¢ boyutlu bilgisayarli tomografi ile
gOruntulemesi: Frontonazal boélgedeki kemik defekti belirgin
olarak gorulmektedir

Aydm ve Ark.

TARTISMA

Anterior ensefaloseller ender bir durum olmakla birlikte,
Gilineydogu Asya’da siklign fazladir. Diinya literatiiriinde
yayinlanmis az sayida genis seriler vardir (4, 5, 7).
Frontoetmoidal ensefaloseller en sik karsilasilan tiptir, sonra
siklik sirasina gore nazofarengeal ve orbital tipler goriiliir.
Frontoetmoidal ensefaloseller arasinda nazoetmoid en sik
goriilen tiptir ve bu hastalarda belirgin hipertelérizim ile
birlikte burun kopriisii lizerinde siglik ve orbital deformiteler
goriiliir. Nazofarengeal tip gizli kalabilir; nazal obstriikksiyon
veya BOS rinore ile gelebilir. Ender olarak hasta menenjit
klinigi ile goriiliir (2, 4, 7). Nazoorbital tipte ise i¢ kantusta
sislik vardir, tek veya iki tarafli olabilir. Disaridan herhangi bir
siglik goriilmeyen anterior ensefaloselin intranazal tipi diginda,
anterior ensefalosel olan hastalarda disaridan goriilebilen bir
sislik vardir (8-10). Bizim olgumuzda sislik glabella {izerinde
idi ve sisligin ¢ok biiyiik olmamasi nedeni ile hiperteldrizim
cok Dbelirgin degildi. Bu yerlesimi ile frontoetmoid
ensefaloselin nazofrontal alt tipi ile uyumlu oldugu disiiniildi.
Eger sisligin iizerini orten deri saglam ise, BOS sizintis1 ¢ok
ender bir bulgudur (9-11). BOS sizintis1 veya BOS rinoreye
sekonder bazi hastalarda menenjit klinigi gelisebilir.
Mahapatra’nin derlemesinde (9), 65 anterior ensefoselli
hastanin sadece ikisinde BOS sizintisi, 10 hastada da BOS
rinore oldugu ve bunlardan ise dort hastada menenjit gelistigi
bildirilmistir. Izquiredo ve Gilcarcedo (12), transetmoidal
intranazal ensefaloselli bir hastada rekiirren menenjit
bildirmistir. Ensefalosellerde BOS sizintis1 menenjitin 6nemli
bir nedeni oldugundan, cerrahi girisimin gerekli oldugu
goriilmektedir. Eger ensefaloselden BOS sizintis1 varsa,
menenjit gelisimini Onlemek amaciyla acil cerrahi girigim
gerekmektedir. Ayrica nazal hava yolu tikanikliligi olmasi
durumunda da yenidogan doneminde cerrahi girigim
yapilabilir. Bu iki durumun disinda cerrahi girisim yenidogan
doneminde Onerilmemektedir (4, 13). Anterior ensefaloselli
hastalarda cerrahi olarak ensefaloselin birinci asama onarimi ve
uygun osteotomi yontemi ile kemik anomalilerinin diizeltilmesi
yapilmaktadir (7). Bizim olgumuzda lezyon kiigiiktii ve BOS
sizintis1 yoktu. Ancak olgumuzun, alt1 aylik olmasi nedeni ile
ensefalosele yonelik birinci asgama onarim ameliyati yapildi ve
uygun zamanda rekonstriiktif cerrahi girisim uygulanmak iizere
izleme alindi.

Konjenital nazofrontal lezyonlarin giivenilir cerrahi
tedavisi i¢in uygun preoperatif goriintiileme yontemlerine
gereksinim duyulmaktadir. Ug boyutlu bilgisayarli tomografi,
pediatrik hastalarda kafa tast defektleri ve iligkili beyin
anomalilerinin tanimlanmasi1 ve postoperatif donemde de
sonuglarin degerlendirilmesine olanak saglamasi agisindan
oldukga yararl ve tercih edilen bir goriintiileme yontemidir (1,
7, 14). Son zamanlarda ensefalosellerin degerlendirilmesinde
manyetik rezonans goriintiileme de kullanilmaktadir (5).

Sonug olarak; anterior ensefaloseller sik goriilmeyen bir
durumdur, ancak oOzellikle BOS sizintist  eslik eden
ensefaloseller olmak iizere menenjit gelisimi yo6niinden
dikkatle izlenmelidir. Ayrica bu hastalardaki lezyonlarin
degerlendirilmesi, onarimi ve postoperatif izlemi agisindan
manyetik rezonans goriintileme ve 1ii¢ boyutlu spiral
tomografinin yeri dnemlidir.
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