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Ensefaloseller
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Ondolkuzmays Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosiriirji Anabilim Dalt

¢ Ondokuz Mayis tiniversitesi Tip Fakiiltesi Nérosirurji Anabilim dalinda 1982-1992
yillar arasinda, ensefalosel defektinin tamiri amaciyla cerrahi girisim uygulanan 43
hastanin kayitlari, bu tiir anomalilerin klinik, patolojik ve radyolojik bulgularini ince-
lemek, cerrahi tedavi sonuclarim degerlendirmek ve birlikte bulunan konjenital ano-
malileri ortaya cikarmak amaciyla yeniden gézden gecirildi. Toplam 43 olgunun seki-
zinde anterior, otuzbesinde ise posterior lokalizasyonlu ensefalosel vardi. Sekiz
anterior ensefaloselin dérdti frontoethmoidal, ticii basal, biride anterior fontanel lokali-
zasyonlu idi. Bu grupta operasyona bagl mortalite yoktu. Bu olgularin postoperatif ta-
kiplerinde rekiirrens veya noérolojik defisit gézlenmedi. Posterior ensefalosellerin ikisi
interpariatal, otuzticti ise oksipital bolgede lokalize idi. Oksipital ensefaloseli olan dort
hasta (%11), postoperatif dénemde eksitus oldu. Birlikte bulunan konjenital anomali-
ler, posterior ensefalosel olgularinda olduk¢a yaygindi. Postoperatif komplikasyonlar;
ensefalomeningoselde, iki olguda hidrosefali, birer olguda gastroenterit ve aspirasyon
pnémonisi seklinde iken, ensefalomeningomyeloselde, alt1 olguda hidrosefali, birer ol-
guda intraventrikiiler kanama, sepsis, renal yetmezlik seklinde siralaniyordu. Ensefa-
losellerde klasifikasyonun dogru olarak yapilmasi ve birlikte bulunan konjenital ano-
malilerin ortaya c¢ikarilmasi, cerrahi girisimin planlanmasi ve yénlendirilmesinde
oldukca yararhdir.

Anahtar Kelimeler: Cerrahi tedavi, ensefalosel, konjenital anomaliler

Encephaloceles

¢ The medical records of patients at our Neurosurgery Clinic (Ondokuz Mayis University,
Medical Faculty, Department of Neurosurgery) treated for encephalocele repair were re-
viewed to determine the clinical, pathological, radiological features, the outcome of
these lesions. In total, 43 children were cared for between 1982 and 1992. Meningo-
celes in the anterior part of the head were found in eight infant {(four boys and four
girls), and accounted for 20% of all encephaloceles. They consisted of four frontoeth-
moidal, three basal, one anterior fontanel encephaloceles. There was no operative mor-
tality in this group. Eight children with anterior encephaloceles were without neurolo-
gical deficits on follow-up review. Posterior encephaloceles were found in 35 infants
(11 boys and 24 girls), and accounted for 80% of all encephaloceles. They consisted of
two interperiatal and thirty-three occipital encephaloceles. Four patients (11.42%) with
occipital encephaloceles who underwent surgery died postoperatively. Associated mal-
formations were common in this group. Computerized tomography may enable sharp
identification of bony defect, hydrocephalus and associated brain deformity. The prog-
nosis of patients with encephalocele depends on the amounts of cerebral tissue displa-
ced extracranially, the association of major brain anomalies, and the presence of hyd-
rocephalus.

Key words: Surgical management, encephalocele, congenital anomalies.

Ensefaloseller, konjenital kranial ke- malilerin btylik cogunlugunda etken olan
mik defektinden, serebral dokularin ve/ve- mekanizmay: ortaya c¢ikarmak ve hastahig:
ya meningeal yapilarin herniasyonuyla o-  6énlemek mumkiin degildir (7). Her 3000~
lusan konjenital malformasyonlar seklin- 5000 canli dogan bebekten yaklasik 1-2'si
de tanimlanmakta ve degisik sekillerde si- ensefaloselli olarak diinyaya gelmektedir

niflandinlmaktadir (1.2.3.4,5.6) By tiir ano- (7.8.9,10)  Bat1 Yarimktirede, ensefalosellerin
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yaklasik %80-90"1 oksipital bél-gede loka-
lize iken, Dogu Yanmkirede anterior loka-
lizasyonlu ensefalosellere daha sik rast-
lanilmaktadir 4.5.7.6.11) By tiir kompleks
malformasyonlarin en iyi tedavisi,
norosirurji, plastik cerrahi ve pediatrik
cerrahi uzmanlarinin ortak calismalar: ve
ugraslan sonucunda elde edilebilir (12),

MATERYAL VE METODLAR

1982-1992 yillari arasinda, ensefalosel
defektinin tamiri amaciyla, klinigimizde
cerrahi girisim uygulanan 43 olgunun ka-
yitlar1 yeniden gozden gecirildi. Olgularin
fizik ve norolojik muayeneleri norosiruarji
ve pediatri bolumlerince detayli olarak ya-
pildi. Ensefaloselle birlikte bulunan konje-
nital anomalileri olan olgular ilgili boliim-
lerce preoperatif ve postoperatif olarak de-
gerlendirildi. Perfore olmus olgularda acil
cerrahi girisim uygulamirken diger kompli-
ke olgularda cerrahi girisim mimkin oldu-
gu kadar erken dénemde yapildi. Nonkomp-
like olgularda cerrahi girisim dogumdan
sonra yaklasik 2-5 haftalik bir periyot gec-
tikten sonra yapildi. Ebeveynlere cocukla-
rinm hastalifs hakkinda detayh bilgi veri-
lerek ameliyat 6ncesi rizalan alindi.

Hastaneden taburcu olan hastalarin ba-
kicilarina bascevresi Olctimil Ogretilerek,
ditizenli araliklarla kontrollere gelmeleri
onerildi. Kontrole gelen hastalarin fizik ve
norolojik muayeneleri yapilarak kaydedil-
di. Hastalara hidrosefali tanisi, klinik
semptomlar, norolojik muayene, bilgisa-
yarh tomografi (BT) ve transfontanel ultra-
sonografi yardimiyla kondu. Hastalara pos-
toperatif dénemde, en az bir adet kontrol
BT cekildi.

SONUCLAR

1982-1992 yillan arasinda, ensefalosel
nedeniyle cerrahi tedavi uygulanan toplam
hasta sayis1 43 olarak bulundu. Bu say1
ayn yillar icerisinde santral sinir sistemi-
nin (SSS) konjenital anomalisi tamsi1 ko-
nan tam hastalarin %46'sim1 olusturuyor-
du. Sekiz (%20) olguda ensefalosel kesesi
anterior lokalizasyonlu iken, otuzbes (%80)
olguda posteriorda lokalize idi. Posterior
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ensefaloselli otuzbes olgunun ikisinde (%6)
kese interpariatalde, digerlerinde oksipital
bolgede lokalize idi. Anterior lokalizasyon-
lu ensefalosellerde kiz-erkek orani birbiri-
ne esit iken, posterior lokalizasyonlu ense-
falosellerin kiz ¢ocuklarinda daha yuksek
insidansta bulundugu ve kiz/erkek orani-
nin 2/1 oldugu goéralda. Toplam 43 ensefa-
losel olgusunda hastaligin yillara gére go-
rilas sikligs Tablo 1'de dzetlenmistir.

Anterior ensefaloseli olan sekiz olgunun
doérdiinde kese frontoethmoidal, tciinde
bazal, birisinde ise anterior fontanelde lo-
kalize idi. Bu gruptaki infantlarin hicbiri-
sinde hidrosefali ve operasyona bagh mor-
talite yoktu. Bu sekiz olgunun patoloji spes-
menlerinin incelenmesinde; ensefalosel ke-
sesinin serebral dokularla meningeal yapi-
larm her ikisinide birlikte icerdigi géraldu.
Frontoethmoidal ensefaloseli olan iki olgu
dort yil sonra kozmetik deformitelerinin
duzeltilmesi icin, plastik cerrahi bélimiin-
de operasyona alindi.

Interpariatal ensefaloseli olan iki olgu-
nun birisinde mikrosefali saptanirken di-
ger olgu tamamen normaldi. bu olgularin
hic birisinde kese serebral doku icermiyor-
du.

Otuztic (%80) olguda kese oksipital bol-
gede lokalize idi. Bu olgulann dorda (%11)
operasyondan sonraki 7-30 gin icerisinde
siraslyla aspirasyon pndmonisi, sepsis,
bronkopnémoni ve renal yetmezlik nede-
niye eksitus oldu. Bu dort olgunun hepsinde
hidrosefali mevcuttu. Bu otuzli¢c olgunun pa-
toloji spesmenlerinin incelenmesinde; se-
kiz (%24) olguda ensefalosel kesesinin me-
ningeal yapilar, yirmibes (%76) olguda ise
buna ek olarak serebral dokularida icerdigi
gorildi. Oksipital ensefalosel keselerinin
cap1 2 cm ile 27 cm arasmnda degisiyordu.
Oniki olguda ensefalosel kesesi pedinkiilli
bir tabana sahipken, yirmibir olguda genis
tabanhydi. Anterior enselalosel olgularinn
sadece birisinde mikrosefali saptanmirken,
posterior ensefaloselli otuzbes olgunun doér-
diinde (%9) mikrosefali, Gc¢tinde (%8) diffiiz
serebral atrofi, birer (%3) olguda ise tro-
genital sistem anomalileri, mikrosefali,
kraniosinostoz, mikroftalmi, mikrognossi,
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VSD, epilepsi, yartk damak, yank dudak
santral fasial paralizi, anal stenoz rektova-
ginal fistl ve ekstremite paralizileri sap-
tand: {Tablo 1).

Postoperatif komplikasyonlar; ensefalo-
meningoselde, iki (%4} olguda hidrosefali,
iki (%4) olguda yuzeyel yara enfeksiyonu,
birer (%2) olguda gastroenterit, aspirasyon
pnémonisi ve uriner enfeksiyon seklinde
iken, ensefalomeningomyeloselde, alt1 (%
13) olguda hidrosefali, iki (%4) olguda ytize-
yel yara enfeksiyonu, birer (%2) olguda int-
raventriktiler kanama, sepsis, renal yet-
mezlik ve menenjit seklinde siralamiyordu
(Tablo 2).

Ensefaloseller

TARTISMA

S5SS'nin konjenital anomalileri arasin-
da onemli bir yeri olan ensefalosellerin,
klinik, patolojik ve radyolojik bulgulan
hakkinda pek cok bilgiyve sahip olunma-
sina ragmen, etyolojisi ve embiryo-patoge-
nezi hakkinda halen ¢ok az sey bilinmekte-
dir (13.14516) By tir malformasyonlarin
etyolojisinde multifaktoriel etkenler sug-
lanmaktadir (14). Cesitli genlerin ve farkh
pek cok cevresel faktorlerin bir araya gel-
mesi, ensefalosellerin olusmasinda etken
olmakta veya etken olan mekanizmay1 ha-
rekete gecirmektedir @ 13, 15),

Tablo 1: Otuzbes Pesterior ensefalosel olgusuyla birlikte olan konjenital anomaliler
BIRLIKTE OLAN ANOMALILER OLGU SAYISI YUZDE
Genitoliriner anomaliler 1 2.4
Mikrosefali 9
Mikrosefali + kraniosinoztoz 1 24
Mikrosefali + Mikroftalmi + VSD +

Mikrognossi + Epilepsi 1 2.4
Mirosefali + VSD 1 24
Mikrosefali + Yarik dudak + Yarik
damak + sag santral fasial paralizi 1 2.4
Difftiz serebral atrofi 3 8.5
Ekstremite paralizileri 1 24
Anal stenoz + Rektovaginal fisful 1 24

Tablo 2: Ensefalosel tamiri amaciyla cerrahi girisim uygulanan hastalarda postoperatif

komplikasyonlar
POSTOPERATIF ENSEFALO ENSEFALOMENINGO
KOMPLIKASYONLAR MENINGOSEL MYELOSEL
Hidrosefali 2 (% 4.4) 6 (% 13.3)
Yuzeysel yara enfek. 2% 4.4) 2 (% 4.4)
Gastroenterit 1(% 2.2) -
Aspirasyon pndmonisi 1(% 2.2) -
Uriner enfeksiyon 1(% 2.2) -
Sepsis - 1 (% 2.2)
Intraventrikiiler kanama - 1% 2.2)
Renal yetmezlik - 1 (% 2.2)
- 1% 2.2)

Menenjit




Dr. Zeki SEKERCI ve ark. OMU T Dergisi Cilt: 9 1992 No.3-4

YILLAR

1992

1990

TABLO-1
1988

1986

1984

1982

OLGU SAYISI




Ensefaloseller

[erArredasyur
I
‘JuoJ "Jue [4
v 7 cT—
[EPIOWI01UOL] 7 \

11
rendisyo

¢OT4VL

Temmuz-Ekim 1992

1




Dr. Zeki SEKERCI ve ark.

Anne adayinda, felik asit, cinko ve
cegitli vitaminlerin yetmezligi hastalifin
etyolojisinde suc¢lanan faktérlerdendir.
Basta viruslar olmak tlizere cesitli enfeksi-
yon hastaliklari, hipervitaminosis A, hor-
monal ve ovulatuar degisiklikler, dextro-
morfan, triamsinolon asetonid, valproik
asit, karbamazepin gibi cesitli ilaclar, an-
nenin hamileligi déneminde radyasyona
maruz kalmasi gibi ¢evresel etkenler, rol
oynayan etyolojik faktérler arasinda sayil-
maktadir 6:11,17,18,19)

Hastahgin embryo—patogenesi hakkinda
pek cok teori ileri stirtilmistir. Von Rech-
linghausen; gestasyonun 25-28'inci gtnle-
rinde tubuler olarak kapanan, noral plakta
meydana gelebilecek yetmezlik durumunu,
mezodermal ve ektodermal degisikliklerin
takip edecegini, bununda spina bifida ile
sonuglanacaginmi bildirmistir (290, Gardner'e
gore; beyin omurilik svisinin asin miktar-
da yapilmasimn, i¢c basmnci artirarak, int-
rauterin hayatin ikinci ve tc¢tinci aylarn-
da, kaudal neural kesenin riptiriine neden
oldugu bununda spina bifida ile sonucland:-
& seklindedir (10},

Patten, civciv ve insan embriyolarmda
dorsal kaudal neural plagin asin gelistigini
gozlemis ve bunu neural tap kapanma yet-
mezliginin bir bulgusu olarak yorum-
lamistir (21.22),

Mood ve pollock'un anterior yerlesimli
ensefalosellerin patogenezi hakkinda ileri
strdukleri teorileri su sekilde ozetlemek
mumkundur; (a) olfaktor siniri gevreleyen
ethmoid kemik tabakasimin yetmezligi; (b)
sfenoid kemikteki ossifikasyon merkezleri-
nin gelisim yetmezligi; (¢) intrauterin ha-
yatta intraventrikiiler basincin artarak be-
yin dokusunu, heniiz gelisimini tamamla-
yamamis kemik bodlgesine dogru surik-
lemesi; (d) neuroektodermin ylizeyine ekto-
dermin yayilmasinda yetmezligin olusma-
s1, bununda mezodermal elementlerin geli-
simini engellemesi; (e) kraniofaringeal ka-
nalin sireklilidinin devam etmesiyle sfeno-
id kemik ensefalosellerinin olusmasidir
(23,24)

Ensefalosellerin en ¢ok kabul goren si-
niflandirmasi, suwanwelanin kesenin ko-
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ken aldigi anatomik lokalizasyonu temel
alarak yapmus oldugu seklidir (15, Bu si-
niflandirmaya gore klinigimizde goriilen
ensefalosellerin pie grafigi sekil 2'de veril-
mistir.

Ensefalosellerin primer tedavisi, uygun
cerrahi yoéntemlerle kesenin eksizyonu,
anatomik defektin tamiri ve kozmetik de-
formitelerin elden geldigi kadar dtizeltilme-
sini icermektedir (15.25.26) gon yillarda,
nadir lokalizasyonlu ensefalosellerin cer-
rahi tedavisini, kesenin anatomik lokali-
zasyonuyla iliskili olan. uzmanhk dallar
birlikte planlayarak yonlendirmektedirler
@ . Ozellikle sinsipital ensefalosellerin te-
davisinde, nérosirurji, plastik cerrahi, ku-
lak burun bogaz ve goz bélamlerinin cerra-
hi oncesi, cerrahi sonrasi ve cerrahi sira-
sinda ortak caba goéstermeleri, tedavinin
travmatik etkisin minimale indirmekte ve
daha sonraki yillarda hastanin gereksiz
cerrahi girisimleri 6nlenmektedir (1.2:3.4.),
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