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Atipik Yerlesimli Dev Ensefalosel: Olgu Sunumu ve
Literatiiriin Gozden Gecirilmesi

Giant Encephalocele with Atypical Location: Case Report and
Review of the Literature

idiris ALTUN, Kasim Zafer YUKSEL
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Kraniyal meningosel ve ensefalosellere yol agan anterior néropor kapanma defektinin, para-aksiyel mezodermal gelisme
yetersizliginden kaynaklandigi ve néroektoderm ve kutandz ektoderm arasindaki yapisikliklarla iligkili oldugu diistintilmektedir. Uzeri
normal deri ile 6rtull keselerin post-norilasyon dénemde gelistigi goriist yaygindir. Kraniyal meningoseller ve ensefaloseller basta
ciddi morfolojik bozukluga sebep olurlar, bakimlari problemlidir, tedavi olarak cerrahi girisim gerektirmektedirler. Verteks veya ortahat
ensefaloselinin atretik formu daha fazla gorulirken genis blylk tiplerinden daha az goérdlir. Anterior ensefaloseller ve dev oksipital
ensefalosellerle ilgili olgu serileri literatiirde ¢ok bildiriimesine ragmen dev orta hat interparietal ensefalosel olgu bildirimleri ise gcok
nadirdir. Literatirde interparietal posterior fontanel yerlesimli dev ensefaloseli olan bir olgu sunumu mevcuttur. Bizim bilgilerimize
gore interparietal anteriyor fontanel yerlesimli dev ensefalosel ile ilgili olgu bildirimi bulunmamaktadir. Bu olgu sunumunda nadir
gorilen atipik yerlesimli dev ensefalosele sahip olan bir hastamizi sunduk.

ANAHTAR SOZCUKLER: Dev ensefalosel, Diseksiyon, Tedavi, Hemodinami

ABSTRACT

Cranial meningoceles and encephaloceles, the end results of anterior neuropore closure defect, are thought to be due to a
developmental failure of para-axial mesoderm and are considered to be related to adherences between neuro-ectoderm and
cutaneous ectoderm. These malformations are covered by normal skin and therefore it is widely believed that the sacs are developed
in the post-neurulation period. Cranial meningoceles and encephaloceles cause serious morphological deformities of the head and
care difficulties, necessitating surgical intervention as treatment. Encephalocele usually occur at occipital and anterior region while
mid interparietal location is very rare. Among vertex or midline parietal encephalocels, the atretic form is more commonly seen
than large size encephalocele. Large case series on anterior encephalocele and occipital encephaloceles are present in literature.
However, large encephaloceles located in midline interparietal region are limited. In the literature, interparietal posterior fontanel
seated giant encephalocele case report is already available. This is a rare case report of atypical location and we present a patient
with giant encephalocele with atypical location.
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B GiRiS

Ensefalosel, intrakranial yapilarin, kalvaryal ve dural bir
defekten kranium disina dogru kese seklinde ¢iktigi konjenital
bir anomalidir ve sefalosel olarak da adlandinlir. Kese
sadece beyin-omurilik sivisi (BOS) ve meninkslerle doluysa
meningoselden, kesede meninksler ve BOS’dan bagska beyin
dokusu da varsa ensefaloselden, bunlardan baska bagka

ventrikllin bir kismi da varsa hidromeningoensefaloselden
bahsedilir (2).

Ensefalosele yol agcan anterior néropor kapanma defektinin,
para-aksiyel mezodermal gelisme yetersizliginden kaynak-
landi§i ve noéroektoderm ve kutandz ektoderm arasindaki
yapisikliklarla iliskili oldugu distintiimektedir. Uzeri normal deri
ile 6rtlill keselerin post-ndrilasyon dénemde gelistigi gorisi
yaygindir. Ensefaloseller 5.000 canli dogumda 1 gérdldr. Tim
kraniospinal disrafizmlerin %10-20’sini olustururlar. Krani-
umun bircok yerinde bulunabilir ve en fazla % 70 oraninda
oksipital alanda gérulurken interparietal alanda % 10 civarinda
goralir (6). Anterior ensefalosel koronal sttlriin éniinde, inter-
parietal ensefalosel lambdoid ve koronal sitlr arasinda, oksi-
pital ensefalosel ise lambdoid sitlirde lokalizedir (5,7). Ense-
faloseller ciddi morfolojik bozukluga sebep olurlar, bakimlar
problemlidir, tedavi olarak cerrahi girisim gerektirmektedirler.

Bu olgu sunumunda nadir goérilen atipik yerlesimli dev
ensefalosele sahip olan bir hastayl sunduk.

B OLGU SUNUMU

Ondokuz yasinda annenin ikinci gebeliginden 1.canl dogum
olarak sezaryen ile dis merkezde dogan hastada dev ense-
falosel olmasi Uzerine hastanemize y®nlendirilmisti. Annenin
gebeliginde dizenli takibi yapilmamis ve herhangi bir ilag
kullanma 6yklUsU yoktu. Hastanin yapilan ilk muayenesinde
20x15 cm’lik interparietal anterior fontanel yerlesimli ensefa-
losel kesesi, sol nazal agiklik ensefalosel kesesiyle birlesmis

Sekil 1: Hastanin ameliyat dncesi goérintisi; 20x15 cm’lik inter-
parietal anterior fontanel yerlesimli ensefalosel kesesi, sol nazal
aclklik ensefalosel kesesiyle birlesmis ve bitlinlesmis ve sol orbita
ise kesenin baskisi altindadrr.
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ve butlinlesmis ve sol orbita kesenin baskisi altindayd (Sekil
1). Hastanin dért ekstremitesinde hareket mevcuttu ve ek
ndrolojik defisiti yoktu. Hastanin preoperatif kranial bilgisayarli
tomografi (BT)’sinde genis kalvarial kemik defektleri ve paran-
kimal yapilarla birlikteligi olan BOS ile dolu ensefalosel kese
tespit edildi (Sekil 2A-D). Cerrahi hazirliklar yapildiktan sonra
ailenin de onay! alinarak hasta ameliyata alindi. Supin pozis-
yonda verteks dizeyinde kii¢lk insizyonla ameliyata baslandi
(Sekil 3). Cilt dura sinirini kaybetmemek icin kese icindeki
BOS bosaltiimadan cilt duradan siyrildi (Sekil 4). Dura kigik

Sekil 2: Ameliyat 6ncesi kontrastl bilgisayarli tomografi aksiyal
(A,B), sagital (C), koronal (D) kesitlerde genis kemik defekt
alanlari, kese igerisinde beyin parankim alanlariyla birlikte damar
yapilari ve BOS ile uyumlu goriintl izlenmektedir.

Sekil 3: Supin pozisyonda verteks duzeyinde kiglk insizyon
yapildi.



bir insizyonla agilarak kese i¢ci BOS, hastanin hemodinami-
gini bozmayacak sekilde kontrolli bosaltildi (Sekil 5). Keseyi
kiicultebilmek igin tam gelismemis dokular eksize edildi (Sekil
6). Dura su gegirmez halde dikildi. ileride uygulanabilecek koz-
metik cerrahiler icin yeterli bir cilt alani birakilarak cilt sittre
edildi. Erken postoperatif dénemlerde hastanin herhangi bir
sorunu olmadi ve nérolojik defisit gelismedi (Sekil 7). Takibinin
12. guninde bas cevresinde artma olmasi ve kesenin biyu-
mesi nedeniyle tekrar ameliyata alindi. Alana disik basingli
ventriklloperitoneal sant yerlestirildi (Sekil 8). Bir yillik takiple-
rinde hastada herhangi bir ek patoloji gelismedi (Sekil 9).

B TARTISMA

Verteks veya ortahat ensefaloselin atretik formu daha fazla
gorulurken genis biiyuk tiplerinden daha az goérdiliir (8). Anterior
ensefaloseller ve dev oksipital ensefalosellerle ilgili olgu serileri
literatlirde ¢ok bildiriimesine ragmen dev orta hat interparietal
ensefalosel olgu bildirimleri ise ¢ok nadirdir (3,4). Literatlirde
interparietal posterior fontanel yerlesimli dev ensefaloseli
olan bir olgu sunumu mevcuttur (6). Bizim bilgilerimize gore
interparietal anteriyor fontanel yerlesimli dev ensefalosel ile
ilgili olgu bildirimi bulunmamaktadir.

interparietal ensefalosellerde en dnemlisorunlardan biri kesenin
Uzerinin buyUk genis damarlarla ve superior sagittal sinlsle
iliskili olabilmesidir (6). Bu patolojileri gdstermede en etkin
yéntem manyetik rezonans (MR) anjiyografi ve venografidir.
Kese icerisindeki parankimal yapilarin gliyotik ve fonksiyonel
doku ayrimini saglamak i¢in MR ¢ekilmelidir (2). Ensefalosel
hastalarn genelde yenidogan hastalar oldugu icin MR, MR-
anjiyografi ve MR-venografi ¢ekilmesi zordur ve genelde aileler
kabul etmezler (6). Nayak ve ark. kese i¢i malformasyonlar icin
BT cekilmesini énermistir (5). Hastamizin ek sikintilarindan
dolayi pediatri b6limunin MR ve MR-anjiyografi cekilmesini
onermemesi ve ailenin de kabul etmemesi Uzerine hastada
kemik anomalilerini, herniye beyin parankim doku yapilarini,
sinls ve damar iligkisini gérebilmek icin BT ¢ekildi.

Dev ensefalosellerde kafa keseden daha kuguktir (4). Dev
ensefalosellerde kese genis parankim dokusu icerir ve kapatma

Sekil 4: Kese duvari yirtilmadan ciltten siyrildi.

Altun i ve Yiiksel KZ: Dev Ensefalosel

Sekil 5: Kese kiguk bir insizyonla agilarak kese i¢ci BOS sivisi
kontrolll sekilde bosaltild.

Sekil 6: Kese icinde non-fonksiyone gliyotik yapilar izlenmektedir.

w

Sekil 7: Postoperatif
erken dénem gorintd.
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Sekil 9: Bir yillik takip sonrasinda hastanin gériintisu.

devresinde sorunlar yasanir (3). Nath ve ark. kraniyoplastiyi
genigleterek kese igine herniye olmus beyin parankiminin
korunabilecegini belirtmistir (4). Biz de olgumuzda ek norolojik
problemlere neden olmamak icin genis kraniyoplasti uyguladik
ve bunu saglamak igin kesenin verteks kismina klgik bir
insizyon uyguladik.

Kesenin parlak beyaz 6rtist duranin i¢ yuzini ifade eder ve
korunarak yirtimamasina dikkat edilmelidir (2). Hastamizda
kese ici BOS bosaltimadan kese duvarn korunarak ciltten
diseke edildi. Bazi yazarlar kese i¢i BOS sivisi bosaltildig
zaman cilt kese diseksiyonunun rahat oldugunu belirtmiglerdir
(4-6). Ancak biz kese duvarini yirtmadan saglam bir dura elde
edebilmek igin, kese ici BOS bosaltiimasi yapilmadan da,
cilt kese duvari sinirinin korundugunu ve daha rahat diseke
edilebilecegini dislinlyoruz.

Bazen ameliyat sonrasi ameliyattan &6nce goérilmeyen
hidrosefali gérulebilir (5). Bizim olgumuzun da takiplerinde
hidrosefali géruldl ve hastaya ventriklloperitoneal sant takildi.

Parietal ensefaloseller beyin malformasyonlari ile birlikte ol-
dugunda daha koétl prognoza sahiptir (1,8). Bununla birlikte
dev ensefalosel olgularinda erken cerrahi yapilmasinin sonug-
lan iyidir (5). Bizim hastamizda da erken cerrahi uygulanmasi,
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Sekil 8: Postoperatif
ddnemde bilgisayarli
tomografi aksiyal kesit
gorintuleri (beyaz oklar santi
gOstermekte).

ameliyat sonrasi 1 yillik dizenli takiplerinde herhangi bir sorun
olmamasi bu durumu desteklemektedir.

B SONUG

Dev ensefalosel hastalarinda biylk damarlarin ve sinilslerin
yaralanmamasina, fonksiyonel beyin dokusunun korunma-
sina, ilerleyen dénemlerde uygulanabilecek ameliyatlar igin
yeterli miktarda cilt dokusunun birakiimasina 6zen gdsteril-
melidir. Keseden kaybedilen sivinin hastanin hemodinamigini
bozmamasi i¢in yavas, kontrolli bir sekilde ve yeterli miktarda
bosaltiimasina ve hastaya uygun sivi destedi saglanmasina
dikkat edilmelidir. Etkin ve saglam dura elde etmek ve kese
duvarini ciltten kolay diseke edebilmek igin kese i¢ci BOS’un
diseksiyondan 6nce bosaltimamasi gerektigini disliniyoruz.
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