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Nazofrontal Ensefalosel:
Bir Vaka Sunumu

Nasofrontal Encephalocele:
A Case Report

(074

Ensefaloseller, konjenital bir malformasyon olup glial doku igeren nadir
lezyonlardir. Nazal ensefaloseller %60 burun sirtinda (sinsipital), %30 igeride
burun c¢atisinin tizerinde, %10 oranda ise kombine sekilde goriliir.
Dogumundan itibaren burun sirtinda bulunan ve giderek biiytiyen 3x3x2cm’lik
sislik nedeni ile bagvuran 1,5 aylik erkek hastada nazofrontal ensefalosel
saptandi. Bifrontal girisim ile intrakraniyal baglanti kesildi. Ekstrakraniyal
girisim ile ensefalosel kesesi eksize edildi. Kemik defekt, frontal ve etmoid
kemikler arasinda ¢ogunlukla da glabelladadir. Tedavisinde multidisipliner
yaklasim gerekir. Kraniyal magnetik rezonans goriintiilemede (MRG) ve
kraniyal bilgisayarli tomografide (BT) kemik defekt saptanan olgularda dura
tamiri yapabilmek igin transkraniyal girisim gerekmektedir. Ayni1 seansta
bununla beraber ekstrakraniyal tamir de yapilabilir.

ANAHTAR SOZCUKLER: BOS fistiilii, Bifrontal yaklagim, Ensefalosel

ABSTRACT

Encephaloceles are congenital malformations and consist of glial components.
Nasal encephaloceles are %60 sincipital, %30 internal and %10 combined.
Nasofrontal encephalocele was diagnosed in a 1,5 month old male patient who
was referred to our clinic due to an enlarging 3x3x2cm swelling that was
observed on the nasal dorsum since his birth. Intracranial connection was cut
via a bifrontal approach. Encephalocele sac have been excised by extracranial
approach. The bone defect is usually between the frontal and ethmoid bones
and usually on the glabella. Multidiciplined approach is required for treatment.
Transcranial approach is required to administer dura mending of situations
where bone defect was observed on the cranial MRI and cranial CT. In the same
session as the above mentioned, extracranial mending can also be done.
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GIRiS

Ensefaloseller, konjenital bir malformasyon olup
glial doku igeren nadir lezyonlardir (6). Tarif olarak
ensefalosel; intrakraniyal ventrikiiler yapilarin ya da
subaraknoid bosluktan serbest baglantili meninks ile
ortili  beyin  dokusunun  disar1  dogru
protriizyonudur (1). Gliomlar; merkezi sinir sistemi
ve subaraknoid bosluk baglantilarin
kaybetmislerdir. Ilk tarifi Reid tarafindan yapilan
gliomlarin yaklasik %151 subaraknoid bosluk ile
BOS temas:t olmaksizin fibréz bir bant ile
baglantisii stirdiirmektedir (5). Nazal ensefalosel
oldukc¢a nadirdir. Matson'un 1157 vakalik spinal
lezyon serisinde 187 tanesi ensefaloselken, bunlarin
sadece 21'inin nazofrontal oldugu bildirilmistir (2).
Fiziksel etki ve belli bir cinsiyet bagimlilig1 yoktur.
Ensefaloselli infantlarin yaklasik %30 — 40'inda eslik
eden bazi anomaliler vardir (Kardiyak anomaliler,
Ehler — Danlos Sendromu, Norofibromatozis ve MSS
anomalileri, v.b.) Nazal ensefaloseller %60 burun
sirtinda (sinsipital), %30 igeride burun catisinin
tizerinde, %10 kombine sekilde goriiliir. Sinsipital

ensefaloseller; nazofrontal, nazoetmoidal,
nazoorbital olabilirler (1).
OLGU

1,5 aylik erkek hasta burun sirtinda sislik sikayeti
ile bagvurdu. Anne — baba arasinda akraba evliligi
olmayan bebegin 39 haftalik normal vaginal yol ile
dogum Oykiisii mevcuttu. Gebelik siirecinde
herhangi bir ilag kullanimi yoktu. Onceki
cocuklarinda da herhangi bir malformasyon 6ykiist
de saptanmadi. Muayenesinde; genel durum iyi,
etraf ile ilgili, yenidogan refleksleri olagan, burun
kokiinde sola deviye olup frontal bolgeye dogru
uzanmim gosteren yaklasik 3x3x2cm boyutlarinda
tizeri deri ile kaply, sert kivamda nazal ensefalosel ile
uyumlu kitle lezyonu saptandr (Sekil 1). Viicut
agirhig1 4200gr (50 — 75p), bas gevresi 37cm (50 — 75p),
boy 53cm (50p) olarak o6l¢iildi. Kraniyofasiyal
muayenede minimal hipertelorizm mevcuttu.

Yapilan laboratuar incelemelerinde, tiim kan
degerleri normal simirlardaydi. Sistemik muayene-
sinde ve yapilan ekokardiografi, abdominal USG
tetkiklerinde ek patoloji saptanmadi. Kraniyal BT"de
frontal kemik defekti ve nazal ensefalosel goriintiisii
saptandi. Kraniyal MRG’sinde de frontal kemik
defekti ve frontalde «cilt altinda 3x3x2cm
boyutlarinda; kemik defekt araciligi ile beyin
dokusuna baglantis1 bulunan nazal ensefalosel ile
uyumlu kitle gorildi (Sekil 2A,B).
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Sekil 2A,B:
preoperatif kraniyal
BT ve kraniyal MRG
goriintiiler;, BBT'de
kemik defekt, kraniyal
MRG’de de
ensefaloselin
intrakraniyal
baglantis1 dikkat
¢cekmektedir.

OPERASYON

Olgu bifrontal kraniyotomi ile agildi. Ensefalosel
kesesinin beyin baglantisi kesildi. Dura ve frontal
kemik defekt tamiri yapildi. Ayni seansta nazal
dorsum {izerine yapilan balik agzi insizyon ile
ensefalosel kesesi total cikartildi. Postoperatif
dénemde cekilen kraniyal MRG’de beyin
dokusunun devamlilig1 ve frontal tabanin tamirinin
optimal sinirlarda oldugu goriildi (Sekil 3A,B,C).

TARTISMA

Nazal ensefalosel olgular1 oldukca nadir goriilen
dogumsal anomalilerdir. Yaklasik %30 — 40’'1nda eslik
eden sistematik anomaliler olmasma ragmen tek
basina da bulunabilirler. Frontoetmoidal ensefalosel
iginde en sik nazoetmoidal tip goriiliir. Basvuru
sikayeti burun sirtinda sislik olmakla birlikte burun
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Sekil 3A, B, C:
Peroperatif
bifrontal agilim,
hastanin
postoperatif
gOrinimii,
postoperatif
kraniyal MRG.

tikaniklig1 ve rinore de olabilir (3). Kesin tani eksize
edilen materyalin mikroskobisi ile konulmaktadur.
Taruda ayrica kraniyal MRG ve BT hem kemik
defekti gostermek, hem de beyin dokusu ile olan
baglantisin1 ortaya koymak i¢in istenmesi gereken
tetkiklerdir. Kemik defekt frontal ve etmoid
kemikler arasinda ¢ogunlukla da glabelladadir.
Tedavisinde multidisipliner yaklagim gerekir.
Kraniyumda  kemik  defekt goriilmiiyorsa
ekstrakraniyal yaklasim yeterli olmaktadir. Nazal
dorsum iizerine yapilan eliptik veya Y insizyonu ile
total eksizyon yapilabilir. Eger BOS kacag: varsa ya
da beyin dokusu ile baglanti bulunuyorsa once

bifrontal yaklasim ile baglanti kesilmeli ardindan
kemik ve dura tamiri yapilmalidir (4). Intra ve ekstra
kraniyal yaklagim ayni seansta yapilabilir. Erken
cerrahi hem ytiz kemiklerine basiya bagli deformite
olusma riski, hem de menenjit gelisme riskini
onlemek agisindan yapilmalidir. Rezeksiyona bagh
kozmetik defektlere yaklagim her vaka icin ayr1 ayr1
degerlendirilmelidir. Gerekirse yiiz gelisiminin
tamamlandig; ileri yaslara birakilabilir.

Sonug olarak, nadir goriilen bu vakalarda BOS
fistulti varsa acil cerrahi girisim gerektirir. Yiiz
kemiklerinde bastya bagl deformite olusmamasi i¢in
BOS fistiilii olmayan olgularda da erken cerrahi
diistiniilmelidir. Kemik defekti olan ve beyin ile
baglantist bulunan olgularda hem ekstra kraniyal,
hem de intra kraniyal yaklasim aynmi seansta
distintlebilir.
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