Nazal Glioma ve Ensefalosel:

Ayirici tani ve yakla sim

NASAL GLIOMA AND ENCEPHALOCELE:

DIFFERENTIAL DIAGNOSIS AND MANAGEMENT

Fevzi Sefa DEREKOY*, Fuat TOSUN**, Serta¢ YESER***, Yalgin OZKAPTAN***

* Yrd.Dog.Dr., Afyon Kocatepe UniversitesiplFakiiltesi, KBB AD, AFYON

xk Yrd.Dog¢.Dr., GATA Askeri Tip Fakultesi, KBB B,
***  Dog.Dr., GATA Askeri Tip Fakultesi, KBB AD,

*xx Prof.Dr., GATA Askeri Tip Fakultesi, KBB AD, ANKARA

Ozet

8 yainda bir erkek ¢ocuk, sol nazal kitle 6n tanisiylg
yasinda bir erkek hasta ise tekrarlayan menenijit ataklede-
niyle KBB kliniginde takibe alindilar. 8 yandaki erkek ¢oct
hastanin anterior rinoskopisinde, sol nazavitede polipoi
Ozellikte ve mor renkte bir kitle saptandi. BT'de yyatudokt
Ozelligindeki kitlenin, septumu kar tarafa ittgi ve septuml
bir sap aracifiiyla iliski gostedigi izlendi. Nazal endoskof
yaklagimla kitle ¢ikarildi. 19 ygandaki erkekhastanin KBB v
sistemik muayeneleri normaldi. MR'de 6n kafa cuktaba-
nindan nazal kaviteye @nu beyin dokusunun herniasy
gosterd§i saptandi. Frontal kranyotomi yakieiyla prime
dura onarimi yapildi.

Gliomali olguda BT, ensefaloselli olguda iseRMezyor
hakkinda yeterli bilgi vermekteydi. Tedavide geie
kranyotomi yapmamak i¢in bu tir lezyonlarin ayitamisind
dikkatli olunmasi gerekgi kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Nazal glioma, Nazal ensefalosel,
Ayirici tani,|@sayarl tomografi,
Manyetik rezosagoriintiileme,
Endoskopi

TKlin KB B 2002, 2:114-120

Summary

An 8-yeareld boy was reffered for evaluation of a
intranasal mass, whereas a 19-y&ldrman with the history
recurrent meningitis was seen in otolaryngologyadepent
Anterior rinoscopic examination of the 8-yedd boy
revealed a polypoid and purple mass in the lefainaavity
Axial CT scans demonstrateldat the mass pushed the sef
to the other side and it had a stalk connectingtioena to th
septum. The mass was removed by nasal endoscqpizaah
ENT and systemic examinations of 19-yeld-patient wer
normal. MRI scans showed the herniationcednial conten
from the anterior cranial fossa to the nasal cavityiman
dura repair was done by frontal craniotomy approach

In our case with glioma, CT gived the best inforiom
while MRI did it in the patient with encephalocelas ¢
conclusion,in our opinion, it is very important to be on
alert in differential diagnosis of these lesions aeoid ai
unnecessary craniotomy.

Key Words: Nasal glioma, Nasal encephalocel,
Computed tomography,
Magnetic resonance imaging,
Differential diagnosis, Endopy
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Konjenital orta hat nazal kitleleri, 20.000 ile soluk, parlak polipoid kitleler olup tzerlerini ralz
40.000 dgumda 1 oraninda goérilen nadir patoloji- mukoza orter.
lerdir (1). Sikhk sirasina gore, dermoidler, - .
hemanjiomlar, gliomalar ve ensefaloseller bu tir | . .1.09 konjenital _nazal k|tlen|n5_|nde__ rastlagd|
lezyonlar arasinda yer alirlar (2). Anatomik olarak Pildirilen nazal gliomalar, embriyolojik gelm
nazal gliomalar, olgularin %60’inda ekstranazal, S'rasinda, noral yapilarin kafatasiniginda kal-
%30'unda intranazal ve %10’unda ise mikst tip Mas! sonucu ortaya ¢ikan heterotopik beyin doku-

seklinde ortaya cikabilirler (3). sunun benign tmorleridir (2,4).

Ekstranazal gliomalar, burun koékinde veya Embriyolojik dénemde, nazofrontal bélgenin
nazal tipte bulunan, duzgun yuzeyli, lastik sertli- gelisiminde, iki gecici bgluk meydana gelir§ekil
ginde, gri, sari veya pembe renkte ve gikiama- 1) (5): 1. Fontanel (Fonticulus nasofrontalis):
yan, Uzeri ciltle ortalt kitlelerdir. Intranazal ~ Frontal ve nazal kemik ciftleri arasinda orta hatta
+gliomalar ise nazal kavitede tikangdi yol acan  yer alan bgluktur. 2. Prenazal gtuk: Onde nazal
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A

Sekil 1. A: Normal yapi. 1: Frontal kikirdak, 2: Fontanel, 3aAdl kemik, 4: Nazal kikirdak, 5: Prenazaflbk, 6: Nazal kapsil,
7: Dura.B: Ensefalosel:Dura ve glial dokunun fontanelden temyonu.C: Gliomay! olgturmak Uzere kemiklerin kapanmasi.
D: Intrakranyal bglantili nazal glioma.

kemik ve fontanel, arkada nazal kapsulin 6n duva-  Konjenital ensefaloseller, 10.000@onda 1-3
riile sinirli bgluktur. oraninda gorilen yungak, sikstirilabilir, mavi
renkli kitleler halinde ortaya cikarlar (7).
Ensefalosel, kafatasindaki bir defekiten kranyal
igerigin herniasyon godstermesi durumudur. Hernie
olan dokularin tipine gobre Uucge ayrlirlar: 1.

Embriyolojik ikinci ayin sonunda, frontal ke-
migin nazal cikintilari, ¢cekumu ajturmak igin
inferiora uzanim gosterirler. Bu kanaldan dura
mater, prenaze.l.l buga geger ve sonradan burnu Menengosel: Sadece menenksleri iceren tip, 2.
Olusturacak yuze_yel ektodermle temas  eder. Menengoensefalosel: Hem menenks hem de noral
_Prenﬁlzal bguktaki bl.J O_'_”ra_ uzantisl, _daha soNfa ok iceren tip, 3. Menengoensefalosistosel:
mvolusyon'a grar ve fibroz bir doku haline gelerek Menenksleri, noral dokuyu ve ventrikiler sistem-
ve nazal ciltten ayrilarak, foramen (;eku.mu obl!tere den bir parcay! iceren tip. Bu patolojilerin tanksi
eder. Frontal, nazal, sfenoid ve etmoid kemikler da, 0Ozellikle glioma ve ensefaloselin birbirinden

:)lrleslerek II\<lafa Itab(;inlm \ST krlbrlforrr:c Fl)late"' elu ayrimi, tedavi ve prognozlarinin tamamen farkli
ururlar. - Nazal dermoidler, ensefaloseller ve ;- ' e nivie biyik Snemsta

gliomalar, bu normal gaiim surecindeki bozuk-
luklar sonucu ortaya ¢ikarlar (1,6). Olgu Sunumlari

Bu gelsim sirecinde, fontanel, foramen Olgu 1: Sekiz yaindaki bir erkek cocuk, sol

cekum, kribriform plate, sfenoid ve etmoid kemik- Nazal kitle 6n tanisiyla KBB kliginde gordldu.
lerdeki  defektlerle  kapanma tam  olarak Ailenin sorgulanmasinda, kitlenin ilk olarak bebek

gerceklamezse bu patolojiler gorilir. Bu kemik sekiz aylikken farkedilg, tekrarlaylc! nitelikteki
defektler, dura mater ve beyin dokusunun kafatasSO! burundan ?.kl.ntISI nedeniyle tibbi tedaviler uy-
disina herniasyonuna izin verirlerse ensefalosel9Ulandgr ogrenildi.

meydana gelir. Noroglial doku agti olan Hastanin anterior rinoskopisinde, sol nazal
gliomalar ise kranyal suturlerin kapanmasiyla, kavite orta konka seviyesinde, nazal dorsumla
menenksleri icermeyen izole beyin dokusununseptum bilgkesinden bgayip vestibuluma uza-
kafatasi dinda kalmasiyla ortaya cikarlar (4). nan, sapli, dizgin yuzeyli, polipoid karakterde ve
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Sekil 2. Sol nareste gorilen glioma kitlesi.

Sekil 3. Paranazal siniislerin aksiyel BT'sinde glioma kitlesi

nin yerleimi.

mor renkte bir kitle saptandiS€kil 2). Nazal
dorsum genlemisti ve hipertelorizm vardi.

NAZAL GLIOMA VE ENSEFALOSEL: AYIRICI TANI VE YAKLASIM

Furstenberg testi negatifti. Direk radyografide pa-
tolojiye rastlanmazken, bilgisayarli tomografide
(BT), nazal kavitede yungak doku 6zelindeki
kitlenin, septumu kar tarafa ittgi ve septumla bir
sap aracifilyla iliski gosterdgi, koanaya uzanma-
dig1 ve pasajl tama yakin obstrikte @ttizlendi
(Sekil 3). iIntranazal endoskopik yakianla,
3x2x0.5 cm. capindaki kitle cikarildi. Kitlenin
septum Kartilajinin 1/3 arka béliminde bir sapla
sonlandgl goruldd. Kribriform bélgede herhangi
bir kemik defekt yoktu. BOS rinore giindirecek
aclk renkli bir akintiya rastlanmadi. Tetrasiklin
emdirilmis jel ve gaz tamponla nazal kavite
tamponlandi. Ug giin sonra anterior tampon ¢ika-
rildi. Postoperatif herhangi bir komplikasyon
gorilmezken, histopatolojik incelemede fibriler bir
matriks icinde astrositik glial hicrelerin vali
dikkati cekti Sekil 4). Hicreler uniform buyuklik
ve sekil gosteriyordu ve mitotik aktivite yoktu.
Peritimdral bolge ddematdz 6zellikteyken kitlenin
Uzerini drten mukoza intakttl. Beillik takip stre-
since nukse rastlanmadi.

Olgu 2: Ondokuz yaindaki bir erkek, cocuk-
luk doéneminden beri plrdlan menenijit ataklari
gecirmesikayetiyle KBB kliniginde goéruldi. Anti-
biyotiklerle tedavi edilen tekrarlayan menenijit
tablolari, herhangi bir sekele yol agmami

Hastanin sistemik, nérolojik ve KBB muaye-
nesinde patoloji saptanmadi. Firstenberg testi po-
zitifti. Rutin biokimyasal argtirmalar ve BOS

Sekil 4. Gliomanin histopatolojik goériinimi  (HEX50).
(1):Nazal mukoza epiteli, (*):Astrositik glial hieder, (»):

Sistemik muayenede ise ek bir patoloji saptanmadi.Vaskuler yapilar.

116

TKlin KB B 2002, 2



NAZAL GLIOMA VE ENSEFALOSEL: AYIRICI TANI VE YAKLASIM

Sekil 5. MR'de ensefaloselin goérinimdi.

incelemesi normaldi. Temporal kemik BT'si nor-
malken, paranazal sinUslerin koronal BT'sinde
sgda frontal sinlsin posteroinferior sinirinda
belirginlik kaybolmytu. Bu bélgenin manyetik
rezonans incelemesinde, 6n kafa cukuru tabanin
dan nazal kaviteye @ou beyin dokusunun
herniasyon gostergii saptandi §ekil 5). Tedavide
norgsirdrji klini gi tarafindan frontal kranyotomi
yaklasimiyla primer dura onarimi yapildi. Ameli-
yat sirasinda hernie dokudan yapilan biyopsinin
histopatolojik incelemesinde normal beyin dokusu
izlendi. 4 yillik takip stresince menenijit gtareya
herhangi bir bgka patolojiye ve niikse rastlanmadi.

Tarti sma

Nazal ensefaloselli olgularda gortlen
intrakranyal ilgki, bu lezyonu gliomalardan ayiran
onemli bir 6zelliktir. Sunulan olguda, ensefalosell
hasta, nedeni belirlenemeyen menenijit ataklari i¢in
arggtinlliyordu. Gliomali olgununsikayetleri ise
intranazal kitle ve obstriksiyondu. Genel olarak
nazal gliomalar, sekestre olgnya da intrakranyal
ili skisini kaybetm§ ensefalosel olarak dandlurler
(8). Ameliyat sirasinda, sunulan olguda izlgndi
gibi, glioma kitlesinden yine glial dokudan etu
mus ince bir sapin uzagh gorilebilir (9). On kafa
tabaninda kemik bir defektin yoldunda, bu olay

TKlinJ ENT 2002, 2
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heterotopia olarak kabul edilir. Ancak gliomali
olgularin da %15-25' inde dural @anti bulundu-
gu bildirilmis ve intranazal gliomalarin,
ekstranazal veya mikst olanlara gére daha sik kafa
ici iliskisi gosterebilecg ileri surdlmistar (10).
Bu tur olgularda, gliomalar kribriform plate,
frontal kemgin nazal kemikle birlgme yerleri
veya foramen ¢cekum civarindaki bir kemik defekt
aracllglyla kafa iciyle baglanti gdsterirler (11).
Nazal gliomalilarda, spontan BOS rinore gorile-
bilmesine kagin, beyinle ilskisi kanitlanmg, me-
nenjit veya BOS rinoreli olgular ensefalosel olarak
kabul edilir (9,11). Ancak Yeoh ve arkatha1, bu
pratik kriterlerin uygulanamayaga "Borderline"
olgularin da bulunabile@i vurgulamstir (9).

Nazal gliomalarda erkek-kadin orani, 3/2 ola-
rak bildirilmistir (8). Sunulan gliomali olgumuz da
erkekti. Bor¢chakan ve arkaglari, calsmalarinda
nazal gliomali 5 olgunun 4'Untn erkek, 1'inin kiz
olduguna dikkat cekmsierdir (12). Herhangi bir
cinsiyet secimi gbstermeyen ensefaloseller,
konjenital olabilecgi gibi travmaya bgh akkiz
olarak da gefebilir. Konjenital nazal (Anterior)
ensefaloseller, anatomik olarak ikiye ayrilirlar
(13): 1. Sinsipital: Nazal dorsum, orbita veya alin
da gorulebilir bir eksternal kitle olarak ortaya ci
kanlar, 2. Bazal: Olgumuzda goriflii gibi her-
hangi bir nazal kitle olmaksizin nazofarenkste veya
posterior orbitada yer alanlar. Klinik olarak bazal
ensefaloseller, mavi renklidirler ve nazal
gliomalara gdre daha yummk ve sikgtirlabilir
Ozellik gosterirler (1). Bu olgularda, spontan BOS
rinore ve menenjit dykisine siklikla rastlanir (4).
Spontan pulzasyon gosterebilen kitlede, néral yapi-
lar varsa transilluminasyon azalabilir. Bazal
ensefalosellerde, kemik defekt 6n kafa cukurunda,
superior orbital veya posterior Klinoid fissurle
kribriform plate arasinda yer alir. Ensefaloselli
olgumuzda, nazal obstriksiygikayet ve bulgusu
yoktu.

Nazal gliomalar, orta hatta yegimmden cok
ekzantrik yerlgim gosterirler hatta lakrimasyonu
engelleyebilirler (9). Genel olarak pulzasyon veya
transiluminasyon gdstermeyenglamakla, oksur-
mekle veya juguler vene baskiyla gésineyen
kitlelerdir (Negatif Furstenberg testi).
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Inflammatuar poliplerden daha az translusen olanlidir (4). Cocuk ya nazal kitlelerinin ayirici tani-
intranazal gliomalar, narestensa ddgru ilerle- sindasu patolojiler yer alir (11):

yen, siklikla gri renkli, dizgin ylzeyli kitleler
halindedir. Tek tarafli olabilege gibi, cift tarafli
da gorilebilir ve cpunlukla s& nazal kaviteye
yerlesim gosterirler (14). Nazal gliomalar, genel- o
likle orta konka seviyesinde, lateral nazal duvarda 2. Mezodermal orijinli - tumérler: Heman-
veya orta konkanin kendisinden kaynaklanirkenliomiar, lipomlar, fibromlar, menenjiomlar, lenfo-
nadir olarak da nazal septumdan koken alirlar.Ma Ve sarkoma.

Olgumuzda lezyonun septuma bir sapla tutulu ol- 3. Norojenik ttimorler.

dugu izlenirken, sol nazal kavitede yeiile bir
kitle s6z konusuydu.

1. Ektodermal orijinli timdrler: Dermoid,
sebase kist, epidermoid, inflammatuar nazal polip,
papillom, lakrimal kanal kistleri ve karsinomlar.

Glioma ve ensefaloselin ayirici tanisinda akla
gelen ilk lezyon nazal dermoid kistlerdir (13). On-
Hipertelorizm ve nazal dorsumun gdamesi,  .gjikle lezyonun dgumda varolup olmagi, ne
nazal ensefalosel ve gliomalarda ortak olarak, en,;man farkedildii, aslama sirasinda blyiime gos-
sik rastlanilan bulgular arasindadir (4). Orbital terip gostermedi  sorgulanmalidir.  Nazal

hipertelorizm, interorbital mesafedeki arolarak gliomalar, genellikle dgumdan itibaren ilk ygar-
tarif edilir. Posteroanterior kranyografi ve akdiye 45 gorilirken, ensefalosellere hestgarastianabi-
BT ile her iki anterior lakrimal kristalarin arasin |, (17). Sunulan gliomali olgumuzda, bebeklikten
daki mesafenin olcumuyle kesigtilebilir. Yeni — pej pilinen bir kitle sz konusuyken, ensefaldsell
doganda bu mesafe 18 mm., y&tnde 25 mm.'dir gy daha ileri ygta ve rastlantisal olarak tanina-
ve 30 mm.'nin Uzerinde hipertelorizm vamdan  pbimistir. Firstenberg testigsilateral juguler vene
soz edilir (15). Orbital hipertelorizm, ggine sira- 55K uygulanmasiyla, timérin ggeme veya
sinda orta hattin fuzyonundaki defekt nedeniyle pulzasyon gosterip gdstermgiikontrol edilir),

ortaya G'ka”-_ k.ra.myofasyal iskeletin orta h_at kitlenin subaraknoid mesafe veya ventrikiileg-bo
lezyonlarindaki fizik bulgudur ve herhangi bir |,ujarla iliskisini belilemekte yardimci olmakta-

sendroma 0zgl dédir. Gliomali olgumuzda 4, Epsefalosellerde kitle,gmma veya gerilme
hipertelorizm izlenirken, ensefaloselli hastada bu 4,,;umlarinda gesieme gosterir ve Firstenberg
bulguya rastlanmadi. testi pozitiftir (18). Nazal gliomada, Firstenberg
Patolojik olarak, nazal gliomalar, glial liflerle testi negatif beklenir ancak bu testin guveniili
birlikte eozinofilik stoplazmadan ojan kapsulsiiz  tam deildir (19). Bu tur kitlelerin ayirici tanisinda
lezyonlardir. Glial hucreler, 6zellikle astrositler ince igne aspirasyon biyopsisinin yeri yoktur. Bu-
vaskiiler fibroz septalarla birbirinden ayriardir nun nedeni, elde edilen materyelle solid noérojenik
ve Kkarakteristik olarak mitoz yoktur (11). bir timoérd, ensefaloselden ayirmak midmkin ol-
Ensefaloselleri nazal gliomalardan ayiran 6gelli  mamaktadir (11). Ayrica hemgrie aspirasyonu
bu lezyonun histopatolojik incelemesinde saptananhem de biyopsi icin parca almak, bu tir nazal kitle
dura ve leptomeninkslerin vagldir. Her iki pato- lerde BOS rinore ve menenijite yol acgicalan
lojide de dgisik derecelerde matir néral doku 6nerilmeyen gigimlerdir (4). Bu tir olgularda,
vardir, ancak leptomeninksler her zaman buluna-nazal patolojiye ek bir konjenital anomali varli
mayabilir. BOyle olgularda nazal glioma ve igin aragtirma yapilmaldir. Bunun nedeni,
ensefalosel ayrimi, yalnizca klinik ve patolojik ensefalosellerin  gmnun sporadik galimsel
korelasyonun kurulmasiyla yapilabilir (16). defekt olmalarina kam, caitli genetik
Nazal kitlesikayetiyle gorilen cocuk hastaya sendromlarl_a. (Ozellikle SSS r_nglformasyonlarl
yaklasim son derece dnemlidir. Ekinlerde siklik- ~ 90steren) birlikte de gértilebilmesidir (20).
la rastlanilan nazal polipler, ¢ocuklarda seyrektir Duz kranyografiler, nazal septum ggdamesi,
ve 3 yain altinda bildirilmemj olup bu yata sap-  kemiklerin erozyon veya birbirinden ayrilmasi,
tanan poliplerin kistik fibrozla ikisi distindlme- interorbital mesafenin artmasi veya kribriform
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plate'te kemik defekt vagini argtirmak icin kul-
lanilir (5). Barkovich ve arkagkri, BT ve MR'nin
dermoidleri ensefalosellerden rahatlikla ayirabildi
gini bildirmislerdir (5). Yine ayni yazarlar, MR'nin
nazal ensefalosellerin gerlendiriimesinde BT'ye
gore daha Ustiin oldunu ve orta hat nazal Kitleli
olgularda ilk yaklaimin MR c¢ekilmesi olmasi
gerektgini ileri surmdlerdir. Bunun nedeni,

BT'nin ancak intratekal kontrast madde enjeksiyo-

Fevzi Sefa DEREKOY ve Ark.

rekmektedir. Nazal gliomali olgular, genellikle bu-
run tikaniklgi semptomuyla, bebeklik déneminde
ortaya cikarken, dgsik semptomlar verebilen
ensefalosellere her gta rastlanabilegg bilinmeli-

dir. Bu tir lezyonlarda, BOS rinore riski nedenjyle
biyopsi girsimlerinden kagcinilmaldir.intranazal
endoskopi, son zamanlarda bu bdlgedeki kitlelere
alternatif bir yaklaim yontemi olarak kullanilabil-
mektedir.

nundan sonra nazal glioma ile ensefalosel ayrimini

yapabilmesidir. BT ve MR, bu kitlelerin saptanma-
sinda eit sensitivite godsterirken, ensefalosellerin
morfoloji ve yayllimini ortaya koymada MR Ustin
bulunmaktadir. BT kemik anormalliklerini sapta-
mada en iyi gortntilemeyken, MR yugalt doku
kitlesinin santral sinir sistemiyle gkisini en uygun
sekilde ortaya koyar (21).

Ensefalosellerin hidrosefaliyi ve kese igine
beyin dokusunun herniasyonunu argirdsaptan-

mistir. Bu nedenle ensefalosel ve gliomalar, koz-

metik deformite ve menenijit riskini gidermek igin
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