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Ugiincii trimesterda nadir gériilen iniensefali olgusu: Literatiir ve yénetim
A rare case of third trimester iniencephaly: Literature and management
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0z

iniensefali, boynun asiri hiperekstansiyonu ve gesitli seviyelerde vertebral defektlerle birlikte gériilen nadir ve letal
bir anomalidir. Nadiren dogan bebekler ise kisa surede kaybedilirler. Literatirde ¢cok az sayida uzun dénem
yasayan iniensefali hastasi olgu sunumlari seklinde yer almaktadir. Fetal seyirden dolayi ilk trimesterde tani alan

olgular icin gebelik terminasyonu 6nerilmelidir. Bu yazida takipleri olmayan ve geg¢ tani alan bir iniensefali olgusu
sunulmaktadir.

Anahtar Sozciikler: iniensefali, néral tiip defekti, prenatal ultrasonografi.

Abstract

Iniencephaly is a rare, lethal anomaly with spinal retroflexion and multiple defects. Fetuses with iniencephaly, birth
uncommonly and die in a short time. In literature, there are few case reports about long live iniencephalic infants.
Because of lethal course, termination should be offered. In this report, out of follow-up and late diagnosis case is

presented.
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Girig

iniensefali, boynun asir hiperekstansiyonu ve gesitli
seviyelerde vertebral defektlerle birlikte gorilen nadir
ve letal bir anomalidir. Saint-Hilaire tarafindan 1836
yilinda tanimlanmis  olup, sikligi  %0.001-0.01

arasindadir (1,2). Etiyopatogenezi ise bilinmemektedir.
Ug temel 6zelligi su sekilde siralanabilir (3):

e Foramen magnumu da igine alan oksipital defekt,

e TUm omurganin fetisu yukari
retrofleksiyonu,

bakisa zorlayan

e Vakalarin yaklasik %50'sini etkileyen ve degisik
dizeylerde gorulebilen agik spinal defektler.

Birgok otér bu nadir anomaliyi bir noral tiip defekti
olarak tanimlamaktadir. Yine ek olarak birgcok temel
kaynakta ise ndral tip defektleri konu bashgi altinda
anlatiimaktadir. Oysaki bu hastaidin bir néral tlp
defekti degil bir gelisim arresti oldugunu vurgulayan
yazarlar da vardir (4).
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Bu gorise gore iniensefali postmenstriel Uginci
haftada gelisimin durmasi ve sonucunda servikal

fizyolojik retrofeksiyonun persistansi olarak tarif
edilir. Baglantili  olarak ndéronal gelisim de
basarisiziga ugrar.iniensefali  olgulari, olguya
ensefalosel eslik ediyorsa iniensefali apertus,
ensefalosel eslik etmiyorsa iniensefali clausus
olarak adlandirilirlar.  Hidrosefali, mikrosefali,
ventrikller atrezi, holoprosensefali, polimikrogri,

serebellar vermis atrezisi, anensefali, dusuk kulak,
yarik damak/dudak, kardiyak anomaliler, omfolosel,
kordon anomalileri, diafragma hernisi,
gastrointestinal defektler, renal malformasyonlar, Ust
ekstremitenin alta kiyasla goéreceli buyuk olusu ile
birlikte gorulebilir (5).

Nadiren dogan bebekler ise kisa siirede kaybedilirler.
Literatirde diger iniensefalik yeni doganlarda oldugu
gibi birka¢ saat icinde kaybedilmeyen alti olgu yer
almaktadir. Aytar ve ark. (6), iki yasindaki olgularini
yedinci uzun dénem yasayan iniensefalik bebek
olarak bildirmiglerdir. Literatlirde genc erigkin déneme
ulasabilen vakalar mevcuttur. Bu vakalar anomalinin
hafif formlaridir ve diizeltici cerrahiler gegirmislerdir (7).

Erken tani ve gebeligin terminasyonu en yakin
zamanda planlanmalidir.
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Olgu Sunumu

Kirk yasinda, gravida 2 parite 1, sezaryen dyklsu olan
ve son adet tarihine goére 33 hafta 0 glin gebe
klinigimize bagvurdu. Takip altinda olmayan hastanin
ultrasono-grafisinde fetal basin asirl
hiperekstansiyonda, fetal kraniumda posterior fossanin
genig, fetal boynun silinmis oldugu ve serebellar
vermisin izlenmedigi belirlendi. Fetusa ait kardiyak ve
renal patolojik gérinim saptanmadi. Ayrica fetal
ayaklarda bilateral pes ekinovarus deformitesi izlendi
(Sekil-1A,B).  lleri gebelk haftasi  sebebiyle
terminasyon secenegi sunulamayan hastaya
iniensefali 6n tanisiyla takip Onerildi. Hastanin
Oykisinde bu gebeligi esnasinda herhangi bir
merkeze takibe gitmedigi, ilk gebeligi ve dogumu ile
ilgili herhangi bir problem olmadigi &6grenildi. Soy
gecmisinde ise akraba evliligi veya genetik acidan
bilinen bir hastaliginin olmadigdi bilgisine ulasildi. Olgu
bir hafta sonra su gelisi yakinmasiyla ile acil servise
basvurdu. Degerlendirme sirasinda ekstremite gelisi
tespit edilen; spontane, tekrarlayan gec
deselerasyonlari olan hasta acil sezaryen ile doguma
alindi. 1500 g canli kiz bebek dogurtuldu ve yeni
dogan hekimleri tarafindan canlandirma uygulandi.
Yeni doganin basinin asiri hiperekstansiyonda ve sirta
yapigik oldudu izlendi. Ayaklarinda ise pes
equinovarus deformitesi fark edildi (Sekil-1.C).

Sekil-1. Iniensefali olgusunun ultrasonografik (A, B) ve
dogum sonrasi (C) goruntileri.
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Hava yolunun saglanmasi ve stabilizasyonun temin
edilmesinden sonra yeni dodan yogun bakim Unitesine
transfer edildi. Yeni dodanda vyapilan manyetik
rezonans ve bilgisayarli tomografi goriintilemelerinde,
prenatal olarak gergeklestirilen  ultrasonografide
saptanan anomaliler saptandi. Ek kranial, kardiyak ve
renal anomaliler saptanmadi.

Hastanin yasal vasisinden tibbi verilerinin
yayinlanabilecegine iligkin yazili onam belgesi alindi.

Tartisma

Nedeni anlasilamamis olsa da bu nadir anomali kiz
fetuslarda 9 kat daha sik gérilmektedir. Riski artiran
etmenler ise disuk sosyoekonomik diizey, obezite,
kemoterapik ilaglar, folik asit eksikligi, stlfonamidler ve
tetrasiklin olarak siralanabilir (8). Yineleme riski ise
literatirde %5 olarak yer almaktadir ve aileler bu
konuda bilgilendirilmelidir (9).

Gri-skala ultrasonografide servikal vertebralarin
hiperekstansiyonu ile birlikte goégus ile devamlilik
gOsteren ¢ene ve ylz (tipik hayalci veya stargezer
fetlis), genislemis foramen magnum, oksipital kemik
defekti ve defektif omurlarin fizyonu izlenebilir (1).

On tanilarda ise Klippel Feil sendromu, anensefali ve

meningomyelosel dikkate alinmaldir (8). Ayrimda
anahtar nokta ise iniensefalide servikal
hiperekstansiyon  olmasidir. Bu  6zellik  diger

anomalilerde yoktur. En dikkat edilmesi gereken nokta
ise Klippel Feil ayrici tanisi olarak goéziikmektedir.
Cunki servikal vertebrada flizyon anomalisi ile birlikte
izlenen bu sendrom letal degildir ve cerrahi tedavi
sansi vardir (10).

Aytar ve ark. kendi vaka sunumlarinda literatiirde uzun
dénem yasayan alti hastadan bahsetmektedir. Birgok
olgu tani alarak termine edilmekte, 6li dogmakta veya
dogduktan hemen sonra kaybedilmektedir.

Fetal seyirden dolay ilk trimesterde tani alan olgular
icin gebelik terminasyonu 6nerilmelidir. Daha geg tespit
edilen vakalar igin ise dogum beklenmelidir. Anatomik
kusurdan dolayr yuz gelis gorilebilecedi icin acil
sezaryen yerine elektif operasyon planlanmalidir.
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