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Nadir yerlesimli ensefaloseller
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Ozet

1982-1992 yillar1 arasinda, ensefalosel defektinin tamiri
amaciyla cerrahi girisim uygulanan 43 olgunun, do-
kuzunda nadir yerlesimli ensefalosel defekti saptand:. Bu
olgularin dordii frontoetmoidal, ikisi bazal, birisi anterior
Sfontanel, ikisi de interpariyatal bélgede yerlesimli idi. Bu
grupta ameliyvata bagh mortalite yoktu. Olgularin ame-
livat sonras: takiplerinde rekiirrens veya ndrolojik defisit
gizlenmedi. Eslik eden dogmalik anomaliler; iki olguda
mikrosefali, hipertelorizm, bir olguda ise mikroftalmi sek-
lindeydi. :

Ozellikle anterior yerlegimli bu tiir kompleks mal-
formasyonlarin cerrahi tedavisi; nérosiriirji, plastik cer-
rahi ve kulak burun bogaz béliimlerinin ortak ¢aligmalar
ile miimkiindiir. Bilgisayarli tomografi ve manyetik rezo-
nans gibi modern goriintiilleme tekniklerinin kullanilmasi,
dogmalik kemik defekti, hidrosefali ve birlikte bulunan se-
rebral anomalilerin ortaya cikartilmasinda oldukca ya-
rarlidir,

Anahtar kelimeler: Ensefalosel, dogmalk anomali,
cerrahi tedavi

Summary
Encephaloceles with uncommon localization

Between 1982 and 1992, fourty three children with en-
cephalocele were treated in our department. In nine in-
fants, encephaloceles were found in uncommon lo-
calizations, four frontoethmoidal, two basal, (wo
interpariatal and one anterior fontanel. All nine patients
were treated surgically.

There was no operative mortality in this group. Com-
puterized tomography and magnetic resonance imaging
techniques were very useful for clear identification of the
bony defects and determining associated brain mal-
formations.

Key words: Encephalocele, congenital anomalies,
surgical management

Giris

Ensefaloseller, konjenital kraniyal kemik defektin-
den, sercbral dokularin ve/veya meningiyal yapilarin
herniyasyonuyla olusan kompleks malformasyon-
lardir (1.2:4.5,13), Hastalifin etyolojisi ve etyopatoge-
nezi halen tam olarak aydinlatlamamstir (7). Bat
iilkelerinde ensefalosellerin yaklagik % 80-90'1 ok-
sipital bolgede yerlesimli iken, dogu iilkelerinde an-
terior yerlesimli olanlara daha sik rastlamlmaktadir
(5,6,7,13,14),

On wyillik bir siire igerisinde klini§imizde cerrahi gi-
risim uygulanan vedi anterior ve iki interpariyatal
ensefalosel olgusu klinik, patolojik ve radyolojik
olarak tekrar incelenmis ve bu konudaki yaymlar
gozden gecirilmistir.

Adres: Dr. Zeki Sekerci, Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fa-
kiiltesi Norosiriirji Anabilim Dali, Samsun
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Gerec ve Yontem

Nadir yerlegsimli ensefalosellerin  toplam sayisi
dokuz olarak bulundu. Hasta yakinlarina detavli bil-
giler verilerek, komplike olgularda cerrahi girisim
miimkiin oldugu kadar erken dénemde yapildi. Direk
radyolojik tetkiklerden ve Bilgisayarlt Tomografiden
(BT); hastaligin suuflandinimas:, dogumsal kemik
defektinin yerlegiminin ve kese iceriginin dzelliginin
belirlenmesi, cerrahi tedavinin planlanmast ve yon-
lendirilmesinde genis dlciide yararlamldi. Mak-
sillofasiyal kozmetik deformiteleri olan olgular,
plastik cerrahi béliimiince de degerlendirildi. Ame-
livat sonrasi dénemde olgulara en az bir kez BT in-
celemesi yapildl.

Bulgular

Yedi olguda ensefalosel kesesi anteriorda, iki olguda
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Tablo 1. Ensefalosellerin anatomik yerlegsimlerine gire sinifla-
mast

1. Oksipital ensefaloseller
2. Kraniyal kubbe ensefaloselleri
a. Interfrontal
b. Anterior fontanel
c. Interpariyatal
d. Posterior fontanel
¢. Temporal
3. Frontoetmoyidal ensefalomeningoseller
a, Nazofrontal
b. Nazoetmoyidal
¢. Nazoorbital
4. Bazal ensefalomeningoseller
a. Transetmoyidal
b. Sfenoetmoyidal
c. Transsifenoyidal
d. Frontosifenoyidal
5. Kraniyosizis
a, Kraniyal
b. Bazal
¢. Oksipitoservikal
d. Akraniya ve anensefali

ise interpariyatal bélgede yerlesimli idi. Anterior en-
sefaloseli olan yedi olgunun dérdiinde kese fronto-
etmoyidal, ikisinde bazal, birisinde ise anterior fon-
tanelde yerlesimli idi (Tablo IT). Bu gruptaki bebek-
lerin ikisinde hipertelorizm, birisinde mikroftalmi,
digerinde ise mikrosefali, ecnsefalosele eslik edi-
yordu. Olgularin higbirisinde ameliyata bagli mor-
talite yoktu.

Anterior ensefaloselli yedi olgunun histopatolojik in-
celemelerinde; kesenin sercbral dokular ve menin-
giyal yapilanin her ikisini birlikte igerdigi, fronto-

ctmoyidal .ensefalosel olgulanimin bunlara ek olarak
kese duvdnnda nazal mukoza artiklarim da tasidif
goriildi.

Interpariyatal ensefaloseli olan iki olgunun birisinde
mikrosefali saptandi. Bu olgularn hig birisinde kese
sercbral doku icermiyordu. Frontoetmoyidal en-
sefaloseli olan iki olgu, dort y1l sonra kozmetik de-
formitelerinin diizeltilmesi amaciyla ameliyata alin-
di. Ameliyat sonras1 dénemde olgularin hicbirisinde
hidrosefali gézlenmezken, sadece iki olguda kon-
servatif tedavi ile diizelen yiizeyel yara enfeksiyonu
gozlendi.

Tartisma

Ensefalosellerin etyolojisinde, multifaktoryel etken-
ler suglanmaktadir (2021.27). Anne adayinda folik
asit, ¢cinko ve cesitli vitaminlerin yetmezligi etyolo-
jide suglanan faktorlerdendir. Bagta viriisler olmak
iizere cesitli enfeksiyon hastaliklar, A hipervitami-
nozu, hormonal ve ovulatuvar degisiklikler, deks-
tromorfan, triamsinolon asetonid, valproik asit, kar-
bamazepin gibi cesitli ilaglar, annenin gebeligi do-
neminde radyasyona maruz kalmas: gibi c¢evresel

etkenler, etyolojik faktorler arasinda sayilmaktadir
(9,10,13,14,17,23,31,32)

Ensefalosellerin en ¢ok kabul goren siniflandirmasi,
Suwanwela'min kesenin herniasyona ugradii ana-

Tablo II. Cerrahi girisim uyguladigimiz nadir yerlesimli ensefalosel olgularumizin dzellikleri

Olgu Yas Cins Kese yerlesimi Kese biiyiikliigii Ek anomali BT Nirolojik muayene
1 15gin K Frontoetm. 2x2 cm Normal serebral doku Normal
2 1 ay E Fronteetm. 3x4 cm - Normal serebral doku Normal
3 15gin  E Frontoetm. 4x4 cm Hipertelorizm Normal serebral doku Normal
B 7 giin E Frontoetm. 2x2cm Hipertelorizm Normal serebral doku Normal
5 2 ay E Transetm. 2x2 cm Mikroftalmi Normal serebral doku Orta mental retarde
6 4 ay K Transetm. 1x2em -- Normal serebral doku Normal
¥ 3ay K interpar. 4x3 cm Mikrosefali Ventrikiil. min. dilate Orta mental retarde
8 3 giin K Interpar. 10x8 cm -- Normal serebral doku bﬂa mental retarde
9 4 ay K On fontanel 12x8 cm Mikrosefali 3. ve 4. ventrikiil kiigiik Mental retarde

paranasal sisternler
oblitere
Frontoetm: frontoetmoyidal, Transetm: transetmoyidal, Interpar: m!erparf'yt-zraf



tomik yerlesime gére yapmis oldugudur (26.28,29,30)
(Tablo I). Prenatal dénemde hastaligin tanst dikkatli
bir ultrasonografik incelemeyle miimkiindiir (22),
Annenin gebeligi esnasinda yapilacak bu tiir incele-
meler sadece ensefaloseli tanimakla kalmayacak,
aym zamanda hipertelorizm, hipotelorizm, po-
lidaktili, hidrosefali, yarnk damak ve dudak gibi ek
anomaliler hakkinda bilgi verecektir (3:11.12). An-
nenin serum alfafetoprotein seviyelerinin 6l¢tilmesi
% 75-80 oraminda, gebeligin fetal meningosel ile
komplike oldugunu ortaya koyabilmektedir (12),
Frontal, oksipital ve pariyatal bolgede yerlesimli en-
sefalosellerin gogunda klinik olarak fani koymak
miimkiindiir (18). Olgulann detayl fizik ve nirolojik

muayenelerinin yapilmasi, eslik eden bir dogumsal '

anomalinin zamaninda farkina varilmasim sag-
layacaktir. '

Direk radyolojik inceleme, dogumsal kemik de-
fektinin yerlegimi ve biiyiikligli hakkinda bilgi ver-
mektedir. MR ve BT incelemeleri ile kemik defekti
ve ensefalosel kesesinin intrakraniyal uzantisi go-
riintiilendigi gibi, intrakraniyal eslik eden dogumsal
anomaliler ve kese icerigi hakkinda da fikir elde edi-
lebilmektedir. BT ve MR incelemeleri ile ii¢ boyutlu
goriintiiler de elde edilebilir. Cerrahi tedavinin plan-
lanmas1 ve yonlendirilmesinde bu bilgilerden genis
olciide yararlamlmaktadir (19).

Ensefalosellerin % 75'1 oksipital, % 15 frontal ve
bazal, % 10'u ise pariyatal bdlgede yerlegirler. Kli-
nigimizde tedavi edilen ensefalosel olgularimin in-
sidensi literatiir ile uyumludur. Nedeni heniiz bi-
linmemekle birlikte, Hindistan, Tayland ve Burma
gibi dogu iilkelerinde anterior yerlesimli en-
sefaloseller oldukga sik goriilmektedir (15:16.18),

Hastahigin primer tedavisi cerrahidir. Uygun cerrahi
yontemlerle kesenin gikarilmasi, anatomik defektin
tamiri ve kozmetik deformitelerin diizeltilmesi, en-
sefalosellerde tam iyilesmeyi saglamaktadir (18.24,
25,28) Kesenin kitle etkisinin ortadan kaldirilmasi ve
anatomik defektin uygun yontemlerle tamiri; gérme,
solunum ve beslenme iglevlerinde biiyiik olciide dii-
zelme saglamaktadir (15.18). Kranyumun anterio-
runda yerlesen enscfalosellerde, bifrontal kraniyoto-
miyi ve ckstradural kese boynunun déniilmesini ta-
kiben, kesenin ¢ikarilmas: ve dura tamiri dnerilen
cerrahi tedavidir (8.18),
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Son yillarda nadir yerlesim gdsteren ensefalosellerin
cerrahi tedavisini, kesenin anatomik yerlesimi ile
iligkili olan uzmanlik dallari, birlikte planlayarak
yonlendirmektedir (5. Ameliyat oncesi BT ve MR
incelemeleri yapilarak, norosiriirji ve plastik cerrahi
boliimlerince yapilacak cerrahi girisimler ideal te-
daviyi saglamanin yaninda, tedavinin travmatik et-
kisini de en aza indirerek hastanin ve yakinlarinin
daha sonraki yillarda gereksiz yere zahmet cek-

melerini nlemekitedir (1,245, '
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