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Paryetal Ensefalosel: Olgu Sunumu
A Case Report: Parietal Encephalocele
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Noral tip defektleri konjenital anomaliler igerisinde en sik goriilen ikinci anomalidir. Biz bu olgu sunumunda prenatal dénemde tani konulan ensefaloselin nadir
gorilen bir tipi olan paryetal ensefaloselli bir olguyu sunmayr amacladik. Olgumuz 26 yasindaydi ve son adet tarihine gére 18 haftalik gebeligi mevcuttu. Yapilan
iki boyutlu ultrasonografik taramasinda; fetusun sag parietal bélgesinde yerlesimli, yaklasik olarak boyutu 49 x 41 mm olan, ventrikiilomegalinin de eslik ettigi
ensefalosel kesesi izlenmistir. Teknolojik gelismeler ve herniye olan kesenin igeriginin belilenmesiyle, erken gebelik haftalarinda taninin konulmasinin ardindan
ailelere Klinigin prognozu hakkinda bilgi verilmelidir. Paryetal bolgede yerlesimli ensefalosel olgularinda, ailelere gebeligin sonlandirnimasi tavsiye ediimelidir. Bizim
olgumuzda; fetusa ekstrakranyal ve kardiyak anomaliler agisindan tarama yapildi ve amniyosentez uygulandi. Ailenin de onayi alinarak gebeligin terminasyonu
gerceklestirildi.

Anahtar Kelimeler: Prenatal tani, paryetal ensefalosel, gebelik terminasyonu.

ABSTRACT

Neural tube defects are the second most common type of congenital anomalies. The purpose of this case report is to present a case with parietal encephalo-
cele, a rare type of encephalocelediagnosed in the prenatal period.The reported case was 26 years old at 18 weeks of gestation by last menstrual period. The
two-dimensional ultrasound showed an encephalocelesac located in the right parietal lobe of the fetus, size approximately 49 x 41 mm, presenting also with
ventriculomegaly. One the contents of the hernia sac has been identified, parents should be informed during early gestational weeks about the prognosis of
the clinical outcome and of technological developments following final diagnosis. Termination of pregnancy should be recommended to the families in cases
with parietal encephalocele. In the present case, fetal ultrasound examination for extracranial and cardiac anomalies and amniocentese were performed. The
pregnancy was terminated with the consent of the parents.

Keywords: Prenatal diagnosis, parietal encephalocele, termination of pregnancy.

Oykiist disinda bir 6zelligi bulunmuyordu. Hasta klinigimize 2. basamak bir
saglk kurumundan anomalili fetus ontanisi ile sevkli olarak geldi. Alinan
anamnezde son adet tarihine 18 haftalik tekil canli gebeli§i oldugu tespit
edildi. Yapilan 2 boyutlu ultrason taramasinda fetusun sag parietal bélgesinden

Giris

Noral tiip defektleri (NTD) konjenital anomaliler igerisinde en sik goriilen ikinci
anomalidir (1). ABD’de NTD’lerinin insidansi 1.6 / 1000 canli dogumdur.
NTD’leri igerisinde ensefalosel’in insidansi 1-4 / 10000 canli dogum olarak

saptanmistr (2). kaynaklandigi diigtiniilen yaklasik boyutlar 49 x 41 mm olan ensefalosel kitlesi

(Resim 1) ve beraberinde ventrikiilomegalisi (lateral ventrikiil 10 mm), (Resim
2) oldugu saptandi. Aileye bebekte ensefalosel ve beraberinde hidrosefalisi
oldugu anlatildi ve bu durum sonucunda bebegi postnatal donemde bekleyen
noro-gelisimsel sorunlar ve karyotip anomalisi oranlar hakkinda bilgi verildi.

Ensefalosel; kafatasi kemiginden beyin dokusu ve meninkslerin protriizyonu ve
etrafinin cilt ile kapall olmasi ile karakterizedir. Ensefalosel gogunlukla oksipital
yerlesimli olup, diger yerlesim yerleri fronto-etmoidal, paryetal ve sfenoidal

bolgelerdir. Aileye prenatal genetik tani (amniyosentez) ve gebelik terminasyonu nerildi.

iki boyutlu ultrasonografide kalvarium kemiginde defektin gorilmesi ve buradan
herniye olmus kesenin izlenmesi ile ensefalosel tanisi konulabilmektedir.
Prenatal dénemde 2 boyutlu ultrasonografik inceleme ile ensefalosellerin
biyiik gogunluguna tani konulmaktadir.

Biz bu olgu sunumumuzda gebeligin 18. haftasinda tanisi konulan paryetal
ensefalosel olgusunu paylagmayr amagladik.

Olgu
Hasta 26 yasindayd.. ikinci gebeligiydi. Ozgegmisinde gegirilmis sezaryen
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Ekstrakranyal anomaliler agisindan ultrasonografik tarama yapilan hastanin
taramasinda ve fetal ekokardiyografisinde anomali saptanmadi. Amniyosentez
islemi uygulandi ve ardindan hastanin istegi ile gebeligin terminasyonu
planland:. Hastaya Klinikte medikal tedavi ile abortus yaptirildi. Yaklasik olarak
300 gram agirhgindaki ex fetusta yapilan gozlemde; kafanin sag yarisinda,
kulak tzerinden baslayarak sa§ gz igerisine alan, agiz ve burun sininnda
sonlanan, icerisinde belirgin beyin dokusunun izlendigi, yaklasik boyutu 5 x
5 cm olan parietal ensefalosel kitlesi izlendi (Resim 3 ve 4). Fetusun diger
organ ve ekstremitelerinde izlenebildigi kadaryla gross anomali izlenmedi.
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Hasta gebeligin terminasyonundan 24 saat sonrasinda sifa ile taburcu
edildi. Amniyosentez sonucunda karyotip anomalisinin saptanmadigi rapor
edildi. Hastanin istememesi sebebiyle DNA microarray’i ekspresyon profili
istenmemistir.

Resim 1: Transabdominal ultrasonografide kranial defekiten herniye olan

ensefalosel kitlesi. (41 x 49 mm)

Resim 2: Transabdominal ultrasonografide transvers planda lateral ventrikil
genisligi gosterilmistir. (Lateral ventrikdl 10 mm)

Resim 3 - 4: Fetusun tibbi terminasyon sonrasinda yapilan incelemesinde,
kulagin Gizerinden baslayarak sag orbitay da icerisine alan, igerisinde solid
noral doku igeren, yaklasik olarak 5 x 5 cm boyutlarindaki ensefalosel kitlesi
izlenmektedir

Tartigsma

Noral tip defekti; kardiyak anomalilerden sonra en sik goriilen ikinci konjenital
anomalidir (1). Ensefalosel insidansi NTD’leri icerisinde yaklasik olarak 1- 4 /
10,000 canli dogumda gériilmektedir (2). NTD prevalansi tilkemizde ise 3-9 /
1000 olarak tespit edilmistir (4).

Gindmiize kadar konjenital ensefalosel’in olusmasinda altta yatan mekanizma
heniiz anlagilamistir. Ensefalosel, kranium yapisinda olan defektten meninksler
ve beyin dokularinin protriizyonu sonrasinda olusmaktadir ve genellikle cilt
ile kapaldir. Goriintiilleme yéntemlerinin kullaniminin artmasi ve teknolojinin
gelismesiyle 3 ve 4 boyutlu USG’nin ve MRI goriintilemenin kullaniimasi ile
erken gebelik haftasinda tanisinin konulmasi ve ensefalosel kesesi icerisinde
yer alan dokular hakkinda fikir sahibi olmak mimkiin olmaktadir (4).

Ensefalosel yerlesim yerine gore adlandinimaktadi. En sik yerlesim yeri
oksipital (%75) bolgedir. Sing-Ling ve arkadaslari vaka serilerinde ensefaloselin
% 70 ile oksipital bolgede, %10 frontal bélgede ve % 20 paryetal bélgede
yerlesimli oldugunu saptadilar ve bu oranlarin Kuzey Amerika ve Bati Avrupada
ulkelerindeki caligmalar ile benzer olduklarini belirttiler (5).

Ensefaloselli bebekler icin prognoz ve sonuglan belirleyen faktorler kesenin
boyutu, kesenin icerigi, noral doku herniasyonu, hidrosefali varligi, enfeksiyon
ve eslik eden anomalilerin varligidir. Lo ve ark. yapmis olduklar galismada
ensefaloselin tipinin degil, eslik eden kranial anomali ve hidrosefali varliginin
norogelisimsel sirecte Gnemli roli oldugu tespit edilmistir. Calismada
hastalanin %52’ sinde kognitif gelisimin anormal oldugunu, %11’inde ise agir
noro-gelisimsel sorunlarin oldugunu saptadilar (6).

Yine ensefaloselin prognozu konusunda yukarida verilen bilgilere ek olarak;
ensefalosel ensefalosel’in
ensefaloselden daha kot oldugunu bildiren caigmalar vardir. Bunun nedenini

ise paryetal ensefalosellerin diger sinir sistemi anomalileri ile birlikteliginin sik

tiplerinden  paryetal prognozunun  oksipital

olmasina ve atrofik olmasina baglanmaktadir (7).

Prognozda bir diger Gnemli nokta ise kesenin igerisinde herniye olan kitlenin
orjinidir. Herniye olan kesenin igerisinde serebral korteks, serebellum, 4.
ventrikil ve glial nodiiller yer alabilir.

Diger noral tiip defektleri gibi ensefalosel de multifaktériyel ve sporadik olarak
olusmaktadir. Ensefalosel tanisi alan hastalarda karyotip anomalisi saptanma
orani 6 farkl galismada 270 hastada, %6.5 olarak saptanmistir. Ensefalosel
hastalarinda eslik eden yapisal anomaliler yoksa bu hastalarda karyotip tayini
yapiimasi tartismaldir (8).
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Perikonsepsiyonel donemde ve gebeligin ilk 3 ayinda yapilan folik asit
takviyesinin noral tip defekti riskini azalttigi konusunda genel bir fikir birligi
vardir. NTD 6nlemede folik asitin roli 1990’1 yillarda vurgulanmistir (9). Amerika
Birlesik Devletleri Halk Saghgr Servisi, Tip Enstitiisii Gida ve Beslenme Kurulu
ve bazi saglik kuruluglari kadinlarin gebelik oncesinde ve gebeligin ilk ti¢ ayinda
giinlik 0,4 mg sentetik folik asit almasini 6nermektedir (10). Uluslararasi gok
merkezli bir galigmada; perikonsepsiyonel folik asit takviyesinin noral tiip
defekti rekirrensini %72 oraninda azaltigi vurgulanmistir (11). Biz de NTD
riskinin azaltmak igin perikonsepsiyonel donemde tim kadinlara giinlik 0,4
mg sentetik folik asit takviyesi almasini 6nermekteyiz.

Diger dnemli bir konu ise bu hastalarda gebeligin seyridir. Ensefalosel tanisi
konulmus olan gebeliklerde, mikrosefalinin ve diger eslik eden kranial ve
yapisal anomalilerin olmasi durumunda bu hastalara gebeligin terminasyonu
Onerilebilir. Hastanin gebeligin devamini tercih etmesi durumunda randomize
olmayan prospektif bir calismada, bu hastalarin vajinal dogum yapmasi
durumunda fetusta motor ve mental defisit riskinin artacagindan hastalara
sezaryen ile dogum onerilmektedir (12).

Sonug olarak NTD’leri igerisinde ensefalosel prognozu agisindan 6nemli
bir yere sahiptir. Gelisen imkanlar ile erken gebelik haftasinda tanisinin
konulmasi ve herniye olan kese igeriginin saptanmasi ile prognozu hakkinda
aileye damigmanlik verilmelidir. Oksipital ve frontal bolgede yerlesimli olan
ensefaloseller dogumdan sonra opere edilerek diizeltilebilirken, paryetal
bolgede yer alan ensefalosellerin prognozlar ¢ok kotii olmasindan ve defektin
etkiledigi alan fazla oldugundan dolayr bu hastalara gebelik terminasyonu
onerilmelidir.
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