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Kraniyal meningosel ve ensefalosellere yol acan anterior néropor kapanma defektinin, para-aksiyel mesodermal gelisme yetersizliginden
kaynaklandigi ve néroektoderm ve kutandz ektoderm arasindaki yapigikliklarla iliskili oldugu distintlmektedir. Uzeri normal deri ile drtiili
keselerin postnériilasyon donemde gelistigi gorisi yaygindir. Kraniyal meningoseller ve ensefaloseller basta ciddi morfolojik bozukluga sebep

olurlar, bakimlari problemlidir, tedavi olarak cerrahi girisim gerektirmektedirler. Bu calismamizda kraniyal meningosellerin, ensefalosellerin
ozellikleri literatir esliginde incelenmekte, cerrahilerindeki 6zellikler sunulmaktadir.
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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 postneurulation period.
Cranial meningeceles and encephaloceles cause serious morphological deformities of the head and care difficulties, necessitating surgical
intervention as treatment. Here the characteristics of cranial meningeceles and encephaloceles are discussed in the view of literature and the

key points of their surgery are enhanced.
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GiRiS
Cranium bifidum kraniyal kemiklerin kaynama defektidir, orta
hatta gorllir ve oksipital bolgede daha siktir. “Ensefalosel”,
intrakranial yapilarin kalvaryal ve dural bir defektden kranium
disina “kese” seklinde c¢iktigi konjenital bir anomalidir,
“sefalosel” olarak da anilir. Kesede sadece Beyin-Omurilik
Sivisi (BOS) ile dolu meninksler varsa meningoselden (Sekil
1, 2), kesede meninksler ve BOS dan baska beyin dokusu da
varsa ensefaloselden (veya meningoensefaloselden) (Sekil
3), kesede meninksler, BOS ve beyin dokusundan bagka

ventrikdlin bir kismi da varsa hidromeningoensefaloselden
bahsedilir (Sekil 4).

“Atretik Sefalosel” ise belirgin kese yapisi olmaksizin diiz veya
ufak nodiiler lezyonlarlardan olusmus non kistik sefaloseldir.
Orta hatta olurlar, vertekse yakin olanlara parietal tip, iniona
yakin olanlara oksipital tip denir (Sekil 5, 6). Kranyumdaki
kigik bir defekt ile intrakranyal kompartmana baglidir, Fibréz
bir sap ile tektuma kadar uzanabilir. Sinls ile yakin temasta
olduklarindan cerrahi sirasinda ciddi sintus kanamalarina
neden olabilir.

OZELLIKLER

Ensefaloseller 5.000 canli dogumda 1 gordlir. Tim kraniospi-
nal disrafizmlerin %10-20'sini olustururlar (spinal disrafizmler
kraniyal yerlesimli olgulardan 6-16 kat daha sik gordlurler).
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Posterior lezyonlarin %70’ erkektir. Ensefaloseller en sik spon-
tan abortus nedenidir, fetal kayiplarin %70 inden sorumludur-
lar.

Bati yarimkilrede olgularin %85'i oksipital yerlesimli iken,
glineydogu Asya'da anterior yerlesim 9 kat daha siktir. Avus-
tralya'da aborjinlerde ensefalosellerin %50'si sinsipitaldir.

Yenidogandaki nazal polipoid bir kitle, aksi ispat edilinceye
kadar ensefalosel olarak kabul edilmelidir.

“Iniensefali"de foramen magnum civarinda defekt, rasisizis ve
retrokolli vardir, cogunda 61t dogum olur, bazilari 17 yasina
kadar yasarlar.

Siniflamalar:

Matson kalvaryal defektin anatomik lokalizasyonuna gore bir
siniflama yapmistir (4):

A) Primer

1) Ust kraniyal ensefaloseller:
Oksipital
Servikooksipital
interparietal

Temporal
interfrontal
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Anteriyor fontanel 3) Bazal ensefaloseller:
Posteriyor fontanel Transetmoidal

2) Frontoetmoidal (sinsipital) ensefaloseller: Transfenoidal
Nazofrontal Sfenoetmoidal
Nazoetmoidal Sfenomaksiller
Nazoorbital Sfenoorbital

Sfenolarengeal
Temporal

Sekil 1: Meningoselde transilliminasyon kesenin icinde doku
olmadigini gosteriyor.

Sekil 4 : Hidromeningoensefaloselde MR goriintisa.

Sekil 2 : Meningoselde MR goriintisu.
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Sekil 6: Atretik sefaloselde MR gortiinimi.

B) Sekonder (Akkiz)

Travmatik
Cerrahi sonrasi
inflamatuvar
Neoplastik

Posterior ensefaloseller:
A) Parietal
B) Oksipital

Supratorkular
infratorkular

C) Oksipito-servikal olarak siniflandirilirlar.
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Suwanwela ve Suwanwela’nin siniflamasi da bir¢ok agidan
buna benzemektedir (10):

1. Oksipital: Sikhkla damarsal yapilari da kapsar.

2. Kraniyal kubbe: Bati yarikiirede ensefalosellerin kabaca
%80-85'ini kapsar
A. interfrontal
anterior fontanel
interparyetal: sikhikla damar yapilarini da igerir
temporal

mo N

posterior fontanel.

3. Fronto-etmoidal (sincipital); Ensefalosellerin % 15 idir,
ylze asagidaki 3 yoldan biri ile acilir:

A. Naso-frontal: nasionda dis defekt vardr.

B. Naso-etmoidal: nasal kemik ile nasal kikirdak arasinda
defekt vardir.

C. Naso-orbital: medial arbital duvarin antero-inferior
parcasinda defekt vardir.

4. Basal: Ensefalosellerin %1.5 olustururlar, goriinir bir ke-
senin olmadigi tek gruptur. BOS kacadi veya tekrarlayan
menenijit ataklarina neden olur. Yarik damak, bifid burun,
optik sinir displazisi, koloboma ve mikroftalmi, hipotala-
mo-hipofizer disfonksiyon gibi diger kranyo-fasyal defor-
miteler ile beraber olabilir.

A. Transetmoidal: burun bosluguna lamina cribrozadaki
defektten girer.

B. Spheno-etmoidal: posterior burun bosluguna girer.

C. Transsfenoidal: sfenoid siniis veya nazofarinkse patent
kranyofaringeal kanaldan (foramen cecum) girer.

D. Fronto-sfenoidal veya spheno-orbital: orbitaya superi-
or orbital fissurden girer.

5. Posterior fossa: Genellikle serebellar doku ve ventrikiler
yapllar icerir.

Kucuk ensefaloseller ¢ogunlukla subtorkular yerlesimlidir
ve sadece BOS ve non fonksiyonel gliotik doku icerir, bliytk
keselerdeise oksiputtan Uist servikal seviyeye kadar uzanabilen
genis bir kemik defektinden, infra ve supratentoryal beyin
herniasyonu gorulir,

Kese Boyutu: Olgularin %16’si 20 cm'den buyik, %56s1 5-20
cm arasl, %28'i 5 cm'den kiiclik bulunmustur.

Hidrosefaliile Birliktelik: Hidrosefali, Lorber, Chapman, Mealey
ve Shokunbi'nin serilerinde sirasiyla %65, %50, %36, %16
oraninda bildirilmistir (3, 1, 5, 8).

Kafa tabani deformitesi ve Mikrosefali ile birlikteligi olgularin
%09-27 sinde goriilmektedir (9).

Parietal ensefalosellerin prognozlari oksipitallere gore daha
kotadur. Nadirdirler, Matson'un serisinde %13 siklikta bildi-
rilmislerdir, diger sinir sistemi anomalileri ile birlikteligi daha
fazla dir, atrofik ya da atretik lezyonlardir.
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Embriyoloji-patogenez acisindan kalvaryal ensefalosel ve
spinal meningoseller ortak genetik 6zelliklere, farkli patoloji,
klinik, irk, cografi dagilim, tedavi ve prognoza sahiptir Ante-
rior ndropor kapanma defektinin para-aksiyel mesodermal
gelisme yetersizligine bagli oldugu ileri striilmustir. Noroek-
toderm ve kutandz ektoderm arasindaki yapisikliklarla iligkili
oldugu diisiiniilmektedir. Uzeri normal deri ile 6rtiilii kesele-
rin postnorilasyon donemde gelistigi goriisi yaygindir.

Etiyolojide iki ana teori vardir:

1) Dokulann birlesme noktalarinda kapanmanin durmasi,
defektlerden fitiklasmanin olmasini sadlar,

2) Noral dokunun erken asir gelismesi kraniyal yapilarin
normal kapanmasini engeller

Olgulardan ve deneysel calismalardan yola ¢ikarak etiyolojide
etkili faktorler olarak,

«  Erken hamilelikte viral enfeksiyonlar,

+ Hipertermi, radyasyon, hipoksiye maruz kalma,

+ Hipervitaminoz, Salisilatlar,

+ Teratojenler, Tripan mavisi,

«  Amniyotik band ve adezyonlar sorumlu tutulmustur.

Eslik edebilen anomaliler olarak, mikrosefali, beyin sapi
deformasyonlar, serebellar anomaliler, kiglik posterior
fossa, posterior fossa Kkisti, tentoryum ve vendz sinis
anomalileri, oksipital loblarin kaudal deplasmani, serebral
hemisfer anomalileri, Dandy-Walker Malformasyonu, Chiari lll,
ensefaloseller ile beraber gorilebilir.

Posterior ensefaloseller sendromlar genelde sporadik olgular
olarak gordllrler, nadirdirler. Meckel-Gruber Sendromu,
en sik gorilen sendromdur, olgularin %5.8 inde gorilir:
Polidaktili, polikistik bobrek, holoprosensefali, mikroftalmi,
retinaldisplazi, kardiak anomaliler, orofasial kleft, ambiguous
eksternal genitali eslik eden anomalilerdir.

Knobloch Sendromunda miyopi, retina dekolmani vardir.

Walker-Warburg Sendromunda, konjenital muskuler distrofi,
okuler malformasyonlar ve serebral malformasyonlar goraldr.

Chemke Sendromu, Crytophthalmos Sendromu, von Voss
Sendromu, Warfarin Sendromunda da posterior ensefalosel
gordlebilir.

Kese icerigi

Simpson kesenin icinde %32 serebral korteks, %11 serebellum
ve V. Ventrikdl, %2 glial nodiller bildirmistir (9).

Oi'nin serisinde kese icine temporal lobun ve oksipital lobun
herniasyonu mevcuttu (7).

Naidich %20 olguda kese icinde talamus dokusuna rastlamistir

(6).

intrakranial icerik, posteriora, kaudale sift yapma egiliminde-
dir: frontal loblar orta fossayi isgal eder, temporal loblar kis-
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men posterior fossaya dogru yer degistirir, ventrikiler sistem,
optik yollar, korpus kallozum ve hipotalamus distansiyona
maruz kalir.

« “Inverse Cerebellum”: Gelismemis ve yarik benzeri
fisstrlerden olusan serebellum, IV. Ventrikilden dorsal
beyin sapina uzanir,

+ “Fourth Ventriculocele”: Vermis agenezisi veya hipop-
lazisi vardir. Beyin sapi kinki, IV ventrikll catisinin keseye
acllmasi da gorilebilir. Padget tarafindan 1970'de tarif
edilmistir,

Kemik defekt basit olarak sadece oksipital kemigi veya Ust
servikal vertebralarin posterior elemanlarini kapsayabilir veya
inion’un superioruna uzanabilir.

Prenatal tanida ultrason lezyonu 18. haftadan itibaren
gosterebilir, maternal alfa feto protein ve asetilkolinesterazin
%3 hassasiyeti vardir, patoloji fetal MRG da rahatlikla
gorilebilir ve tani konulabilir.

Prenatal tani konan kiiclk keseler icin normal doguma izin
verilebilir, bliylk keseler icin mutlaka sezeryan yapilmalidir.

Ensefalosel keseleri genellikle deri ile orttlidir, boyut ve
icerigine gore bulgular degdisir. Kiiciik keselerde néral doku
yok veya cok kuiglik ise norolojik bulgu olmayabilir ve yeterli
solunumu vardir. Blyuk keseler ise lokalizasyona bagl olarak
ortaya ¢ikan defisitlerle birliktedir,

Buyuk keselere %9-27 mikrokrani de eslik edebilir, Olgularin
%15-20'sine diger noral tlip defektleri de eslik edebilir,

Nazal gliom burunda yerlesmis, neoplastik olmayan glial
dokudur, subaraknoid mesafe ile iliskisi yoktur, “nazal glial
heterotopi” tercih edilmesi gereken tanimlamadir, nazal
ensefalosel ile karisir, ayirici tanisinin yapilmasi gerekir. Na-
zal gliom pulsatil degildir, Valsalva manevrasi ile degismez,
hipertelorizm yoktur, prob yanindan intrakranyal mesafeye
gecemez. Ensefalosel ise kii¢lik olanlar disinda pulsatildir, Val-
salva manevrasi ile degisir (Furstenberg isareti), hipertelorizm
vardir, prob yanindan intrakranyal mesafeye gecebilir (2).

Cerrahi planlama, amag ve strateji

Cerrahide amag kitlenin rezeksiyonudur. Bunu yaparken
fonksiyonel beyin dokusunun korunmasina, duranin ve kemik
defektin tamirine dikkat edilir, tabakali kapama yapilir.

Cerrahi 6ncesi goriintileme olarak kranial kemik defekti icin
BT (aksiyal, kronal, sagital rekonstriiksiyonla), kese icerigi
icin MRG, (gliotik/fonksiyonel doku var mi?), vaskiler yapilar,
sintsler icin MR-Anjiografi, MR-Venografi istenmelidir.

Riskler lezyonun “lokalizasyonu” ve “icerigi” ile iliskilidir: kese
icinde vital noral ve vaskuler yapilarin varhgr 6nemlidir,
lezyonun tentoryumun Ustiinde veya altinda olmasi da
onemlidir.

Cerrahiden once aile ile gérustlmeli, ciddi bir anomali varh-
ginda bulgularin ameliyattan sonra kaybolmayabilecegi anla-
tilmali, hayatla bagdasmayan olgularda cerrahi kontrendikas-
yon oldugu izah edilmelidir.
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Cerrahi

Genel anestezi altinda, hasta prone pozisyonda, basilardan
koruyarak pozisyonlandirilir. insizyon, primer olarak kapati-
lamayacak diizeyde cilt defekti olusturmamalidir, horizontal
veya vertikal insizyon yapilir, foramen magnuma veya servikal
vertebralara uzanan kemik defektlerinde vertikal insizyon kul-
lanilir. Kemik defekt ve kese pedikili ekspozisyonu esnasinda
dural venoz sinisler ile olan iliskiye dikkat edilmelidir. Hipo-
termi olmamasi ve hemostaz, her asamada ¢ok 6nemlidir.

Onemli Noktalar

- nsizyon cildin tim kalinhg boyunca olmaldir.
Perikranium intakt birakilir, kesenin insizyonu ile BOS
bosalir ve kese soner,

+  Venoz sinlslerin proksimalinden dolay1 kese boynunda
dikkatli olunmahdir.

« Kesenin parlak beyaz 6rtiisti duranin i¢ yliziini ifade eder,
dura kese duvarindan diseke edilir. epidural alan taninir,
durayiyirtmamayadikkat edilir, Keseicerigiincelendiginde
noral doku eger kranium icine yerlesebiliyorsa néral doku
yavagsca defekten kraniumaiitilir ve tizeri diseke edilen dura
ile primer kapanir. Saglam noral yapinin korunmasi icin,
kemik defektden dura siyrilir ve kemik defekt genisletilir.

+ Codu olguda noéral doku kafatasi icine yerlestirilemez.
Doku normal goriniiyor veya beyin sapi iceriyorsa,
kemik agiklik sapin strangiilasyonunu onleyecek sekilde
genisletilmelidir.

+ Kese icerigi islevsel olmayan serebral doku niteliginde ise,
eksize edilebilir.

« Kemik defektinin tentoryumun altinda oldugu lezyonlarda
beyin sapinin bir kismi kese icinde olabilir, mutlaka bu
doku korunmalidir, cikarilmasi respiratuar arrest ve 6liime
neden olabilir, Beyin sapi kese icinde zorlukla taninabilir
ve sadece kirmizi bir tomurcuk seklinde gérilebilir.

+  Postop BOS kagagi erken hidrosefali bulgusu olabilir.

« Bazal ensefalosellerde transnazal girisim, sadece biyopsi
amach bile olsa, intrakranyal kanama, menenijit veya BOS
fistili gibi komplikasyonlara neden olabilir. Genellikle
intrakranyal yoldan kesenin beyinle irtibati kesildikten
ve dura tamiri yapildiktan sonra herniye olmus kitle
transnazal yoldan bosaltilir.

Kemik defekti cok blyik degilse, tabakalar iyi kapatilabilecek-
se, perikranial flep tam Ortebilecekse acik kalabilir. Yoksa dura-
nin Ustline tantalyum mesh, kemik cipsler veya hidroksiapatit
ile kemik defekt tamiri yapilr.

Prognoz ve seyir kesenin bulyikligu, icerisindeki dokunun
miktari ve yapisi ile iliskilidir, eslik eden diger serebral
anomaliler de prognozu yakindan etkiler. Cok buyiik bir kese
mutlaka kotii prognoz demek olmayacagdi gibi kiliglik bir keseye
eslik edebilen ve prognozu 6nemli oranda etkileyebilecek
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olan polimikrogri gibi serebral hemisfer anomalileri tabloyu
agirlastirabilir.

Hidrosefali var ise bunun uygun sekilde tedavi edilmesi de
prognoz ve seyire etki eder. Gelisen hidrosefali icin bir miktar
beklenebilir. Eger ilerleyici olursa VP sant takilmalidir.

Ensefaloselli cocuklarin % 5 den azi normal gelisim gosterirler.
Olgularin %60'Indan fazlast hem mental hem de fiziksel olarak
sorunludur.

SONUC

Ensefalosellerde taniyi koymak sorun yaratmazken, tedavisi
cerrahi olan bu lezyonlarda ameliyattan Once kesenin
iceriginin bilinmesi buyik 6nem tasir.

Ensefalosel kesesinin tamaminin cikarilmasi, dural vendz
sintslerin yaralanmamasi, fonksiyonel beyin dokusunun
korunmasi, duranin su gecirmez sekilde kapatilmasi olgularin
blyuk kisminda gergeklestirilebilmektedir.

Tum pediatrik ameliyatlarda oldugu gibi hipoterminin
olmamasina ve hemostazin 6zenle yapilmasina ensefalosel
cerrahisinde de dikkat edilmelidir.
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