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Ensefalosel, kafatasi kemiginin orta hat flizyon defekti sonucunda BOS, meninksler ya da beyin dokusunun kalvaryal komponentten
herniye olmasidir. BOS ve meninks herniasyonu mevcutsa meningosel; menininks ve beyin dokusu herniasyonu varsa ensefalosel
olarak adlandirlir. Siklikla orta hat ve oksipital bdlge yerlesimlidir. Diger malformasyonlar ve kromozomal anomaliler ile birliktelidi
gorilmektedir. Ensefalosel, bir post noriilasyon defekti olsa da, folik asid kullanimiinsidansini blytk élgtide azalttidi bildiriimistir. Kese
icerisinde parankim doku varligi, hidrosefali gelisimi ve ndbet gelisimi en énemli prognostik faktorleridir. Ensefalosel cerrahisinde
amag, hernie olan fonksiyonel yapilarin kalvaryal komponente aktariimasidir. Bu hastalarin takibinin mutlaka multidisipliner (beyin
cerrahi, pediatri, cocuk ndéroloji, yeni dogan ve genetik bolimleri basta olmak Uzere birgok bolimin isbirligiyle) yapilmasi gerekir.
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ABSTRACT

Encephalocele is the herniation of CSF, meninges, or brain tissue from the calvarial component as a result of a midline fusion
defect of the skull bone. The condition is called meningocele if there is CSF and meningeal herniation, and encephalocele if there
is herniation of the meninges and brain tissue. It is frequently located in the midline and occipital region. It is seen with other
malformations and chromosomal anomalies. Although encephalocele is a post neurulation defect, folic acid use has been reported
to greatly reduce the incidence. The presence of parenchymal tissue in the sac, and the development of hydrocephalus or seizures
are the most important prognostic factors. The aim of encephalocele surgery is to transfer the herniated functional structures to
the calvarial component. The follow-up of these patients must be done with a multidisciplinary approach (the cooperation of many
departments and especially neurosurgery, pediatrics, pediatric neurology, neonatalogy. and genetics).
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nedeni ensefaloselli hastalarin gelisimini tamamlamamis beyin
ve beyincik dokularina sahip olmasidir. Bu nedenle ensefalosel
ile birlikte kallozal bozukluklar, heterotopi, sizensefali gibi

B GIRIS

kafatasi kemigindeki orta hat flzyon

nsefalosel,
Edefekti sonucu meydana gelmektedir (13). Bu defekt,

beyin dokusu ya da meninkslerin herniasyonuna izin
vermektedir (12). BOS ve meninks herniasyonu mevcutsa
meningosel; meninks ve beyin dokusu herniasyonu varsa
ensefalosel olarak adlandirilir (13). Aksi ispat edilene kadar
yeni dogan dénemindeki nazal polipler ensefalosel olarak
dustnulmelidir (13). Prevalansi 1000 dogumda 0,8-4tir (30).

Ensefalosel bir post ndrllasyon defektidir. Yani 8-12. haftada
gelisenbirsorunolarak distnilmektedir (4,9,19). Bununbaslica

migrasyon anomalileri eslik etmektedir (4,9,19). Ensefalosel
bir post nérllasyon defekti olmasina ragmen, folik asid
kullaniminin ensefalosel de dahil olmak Uzere tim néral tlip
defekt insidansini 6nemli 6lglide azalttigi bildirilmistir (7).

Siklikla orta hat ve oksipital bélge yerlesimlidirler. %70-90 orta
hat yerlesimlidirler. %60 diger malformasyonlar ve kromozo-
mal anomaliler ile birlikteligi gérilmektedir (6,27). Merkel Gru-
ber Sendromu, Wolker Walburg Sendromu, kistik displastik
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bdbrek, kardiyak anomaliler ve orofaringeal yariklarla birlikte- Skalp ossifikasyonu 10. haftada sonlandigindan bu haftadan
likleri gérilmektedir (1,19,20). Ayrica sinsipital ensefalosellerin sonra intrauterin tani konulabilir (14). Kemik defekti cok degisik
ve oksipital ensefalosellerin diger ekstrakraniyal anomalilerle boyutlarda olabilir. Klicik boyutlarda olabilecegdi gibi hastanin

birlikteligi gordlir. Bu anomaliler icinde myelomeningosel, kar- kafa boyutundan daha buyik boyutlarda da olabilir (Sekil 2)
diyak, renal, dudak ve genital anomalileri sayilabilir (Sekil 1) (24).
(8,31).

Sekil 1: Oksipital ensefalosel ve
omfolosel birlikteligi gérilen yeni
dogan.

Sekil 2: Degisik boyutlarda ve
sekillerde ensefalosel kesesi.
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Ensefalosel cerrahisinin planlanmasinda kesenin boyutu ve
kese icerigi dnemlidir. Genellikle kese icerigi BOS, displastik
ve gliotik dokudur (19).

Ensefaloseller 1972’de Suwanwela ve Suwanwela tarafindan
olustugu anatomik bélgeye goére siniflandinimistir (15,28).

Suwanwela ve Suwanwela’nin
(28)

1. Posterior ensefalosel:

Ensefalosel Klasifikasyonu:

A: Oksipital: Supratorkuler, infratorkuler
B: Oksipitoservikal

C: Pariyetal: interfrontal, interparyetal, anterior fontanel,
posterior fontanel

2. Anterior kranial fossa ensefaloselleri:

A: Sinsipital: Frontoethmoidal, nazofrontal, nazoethmoidal,
nazoorbital, kraniofasial kleft

B: Bazal: Sfenofaringeal,
sfenoethmoidal, transethmoidal.

sfenoorbital, sfenomakxillar,

B POSTERIOR ENSEFALOSELLER

Oksipital ensefaloseller, posterior ensefalosellerin en sik go6-
rilen seklidir. Gebelik sirasinda da en sik fark edilen ensefa-
loseller oksipital ensefalosellerdir (16). Oksipital ensefaloseller
lambdoid sttir ve foromen magnum arasinda, orta hatta goé-
rilmektedir. Pariyetal ensefaloseller ise lambdoid ve bregma
arasinda olugsmaktadir (12). Oksipital ensefalosellerde kemik
defekti foramen magnuma kadar uzanabildigi gibi C1 arku-
suna kadar da ulasabilmektedir. Bu nedenle orta hat venéz
yapllarda yer degistirme ve itilme gorulebilmektedir(19).
Ensefalosel ile birlikte seyreden sendromlar:

Frontal: %100 frontal displazi

Oksipital: %100 tektal serebellar distrafizm
%100 Chiari Tip 3 malformasyonu

%100 Von Voss Cherstvoy sendromu
Sik inensefali
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%80 Meckel Gruber Sendromu
%80 Knobloch Sendromu (2)

Radyolojik incelemeler olarak, USG ile kese igerigi gdsterilir,
BT ile kemik yapilar ortaya konulur, MR ile de kesenin vendz
sinUs ve vaskuler yapllar ile olan iligkisi ortaya konulmaktadir
21).

Ensefalosel cerrahisinde amag, hernie olan fonksiyonel
yaplilarn kalvaryal komponente aktarilmasidir. Kese igerisinde
islevsel doku varsa bunu intrakraniyal komponente aktarmak
icin kalvaryal sekillendirme yapilmasi gerekir (10).

Ensefalosel cerrahisi, prone pozisyonda, genel anestezi
altinda, ensefalosel kesesinin venéz sinusler ile iliskisi g6z
oniine alinarak yapilmaktadir (Sekil 3) (10).

Kese iceriginde sadece BOS mevcutsa ve kese boynu genis
degilse kesenin pedikili ortaya cikartilir ve dura tamirine
yetecek kisim birakilarak arta kalan kese eksize edilir. Fakat
kese igerisinde noral doku var ama islevsel degilse bipolar
ile kuagule edilip cikarlr, dura ve cilt kapatip ameliyat
sonlandirilir. islevsel néral dokunun oldugu disiniliiyorsa ve
intrakalvaryal alana dahil edilemeyecek durumda kemik agiklik
yeterli sekilde genigsletilerek néral doku Uzeri dura ve cilt ile
kapatilip cerrahiye son verilir (11,19,22). Artik secilmis oksipital
ensefalosel hastalarinda fetal cerrahi de uygulanmaktadir
fakat efektif olup olmadigi konusunda daha fazla calisma
gerekmektedir (5). %60 hastada hidrosefali gelisimi nedeni ile
VP sant takilma ihtiyaci oldugundan hastalar bu ydnden takip
edilmelidir (Sekil 4) (6,18).

Hidrosefali gelisme ve ndbet gecirme sikliklari daha fazla olmasi
ve iceriginde fonksiyonel beyin dokusu varliginda nérolojik
acidan daha k&t olmasi nedeni ile posterior ensefalosellerin
anterior ensefalosellere gére prognozu daha kétudur, ayrica
fiziksel, emosyonel ve kognitif agcidan daha geri kalirlar (Sekil
5) (3).

Meningosellerin prognozu ensefalosellere gdre daha iyidir.
Postoperatif enfeksiyon ve sant komplikasyonlarina bagh
mortalite meningosellerde %14 iken, ensefalosellerde %52’dir
(11,22). Tim ensefalosellerde, %83 oraninda motor ve mental
gerilik saptanmaktadir (11).

Sekil 3: Oksipital
ensefalosel vakasi.
Prone pozisyonda,
genel anestezi altinda
opere edilmektedir.
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Sekil 5: Postnatal 3. giinde opere edilen,
rudimenter parankim dokusu eksize edilen
hasta.
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B ANTERIOR ENSEFALOSELLER

Anterior ensefalosellerin  posterior ensefallosellere gére
prognozlari daha iyidir. Hidrosefali gelisimi ve ndbet olusumu
nadirdir. Anterior ensefalosellerde viziiel anomaliler, anosmi ve
kozmotik bozukluklar gértlmektedir (17).

Sinsipital ensefaloseller

Kemik defektinin oldugu bdlgeden serebral doku hernie
olmaktadir. Bazi olgularda hernie doku saglam cilt ile kapl
olmadiginda BOS akintisi goérlilmektedir (21). Sinsipital
ensefalosel vakalari daha c¢ok asemptomatik seyreder.
Semptomatik oldugunda, asiri horlama, rekiirren menenjit ve
gec BOS fistdilleri ile bagvururlar (29) .

Erken cerrahi ile fasiyal deformitenin azaldigi, normal binokdler
vizyonun daha iyi saglandidi, genis tabanli agikliklarda daha
fazla dokunun hernie olmasinin énlendigi bilinmektedir (11).
Opere edilmeyen ensefaloseller zamanlablylyerek deformiteyi
artirmaktadir (22). Kesenin igeriginin cogunlukla islevsel doku
olmamasi, erken ve ge¢ dénem hidrosefali gelisiminin %2’nin
altinda olmasi iyi prognozda rol oynamaktadir (11,25).

Bazal ensefaloseller

TUim ensefaloseller icinde %1-10 arasinda gorilmektedir
(26). On kafa kaidesindeki defektten herniasyon meydana
gelmektedir. Kemik defektinin yerine ve hernie olan dokunun
icine girdigi bolgeye goére siniflandinlir. Transethmoidal,
transfenoidal, sfenofaringeal, sfenoorbital olarak tanimlanir
(4,15,22,23,26). En sik BOS akintisi ve rekilrren menenijitler
ile seyretmektedir. Bunun yanisira gérme kaybi ve endokrin
disfonksiyonlar da gérilebilmektedir (22).

Cerrahi tedavisinde kafa tabanindaki dura onariminin yanisira,
kemik defekt de mutlaka kapatiimaldir (21).

B ATRETIK ENSEFALOSELLER

Tum ensefaloseller icinde %35-50 arasinda gdérilmektedir.
Genellikle oksipital bélgede, orta hatta ve alopedik cilt dokuyla
kapli lezyondur (Sekil 6). Lezyonun oldugu yerde kemik defekti
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Sekil 6: 2 yas, atretik
ensefalosel.

gérulur. Cilt altindaki bu doku histopatolojik olarak fibréz
doku yapisindadir. Bu doku bazen glial ve néral yapilar da
icermektedir (32).

B SONUG

Ensefaloselli hastalar, birliktelik goésterdigi ek malformasyonlar
ve kromozomal anomaliler nedeni ile multidisipliner olarak
takip edilmelidir. Cerrahisinde 06zellikle kese icerisinde
parankim varligi, bu parankimin islevselligi, vaskdler yapilarla
iliskisi ve hidrosefalinin varligi 6nemliyken, takibinde ise
BOS fistlli olusumu, sant ihtiyaci gelisimi ya da santa
bagl komplikasyonlar ve hasta da ndbet gelisimi énem arz
etmektedir. ileride folik asid kullaniminin daha fazla tesvik
edilmesi, gebelik takiplerinin daha siki yapilmasi ile ensefalosel
vakalarinin azalacagi kanaatindeyiz.
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