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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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ÖZ

Ensefalosel, kafatası kemiğinin orta hat füzyon defekti sonucunda BOS, meninksler ya da beyin dokusunun kalvaryal komponentten 
herniye olmasıdır. BOS ve meninks herniasyonu mevcutsa meningosel; menininks ve beyin dokusu herniasyonu varsa ensefalosel 
olarak adlandırılır. Sıklıkla orta hat ve oksipital bölge yerleşimlidir. Diğer malformasyonlar ve kromozomal anomaliler ile birlikteliği 
görülmektedir. Ensefalosel, bir post nörülasyon defekti olsa da, folik asid kullanımı insidansını büyük ölçüde azalttığı bildirilmiştir. Kese 
içerisinde parankim doku varlığı, hidrosefali gelişimi ve nöbet gelişimi en önemli prognostik faktörleridir. Ensefalosel cerrahisinde 
amaç, hernie olan fonksiyonel yapıların kalvaryal komponente aktarılmasıdır. Bu hastaların takibinin mutlaka multidisipliner (beyin 
cerrahi, pediatri, çocuk nöroloji, yeni doğan ve genetik bölümleri başta olmak üzere birçok bölümün işbirliğiyle) yapılması gerekir.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Ensefalosel, Hidrosefali, Tedavi

█   GIRIŞ

Ensefalosel, kafatası kemiğindeki orta hat füzyon 
defekti 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 adlandırılır (13). Aksi ispat edilene kadar 
yeni doğan dönemindeki nazal polipler ensefalosel olarak 
düşünülmelidir (13). Prevalansı 1000 doğumda 0,8-4’tür (30).

Ensefalosel bir post nörülasyon defektidir. Yani 8-12. haftada 
gelişen bir sorun olarak düşünülmektedir (4,9,19). Bunun başlıca 

nedeni ensefaloselli hastaların gelişimini tamamlamamış beyin 
ve beyincik dokularına sahip olmasıdır. Bu nedenle ensefalosel  
ile birlikte kallozal bozukluklar, heterotopi, şizensefali gibi 
migrasyon anomalileri eşlik etmektedir (4,9,19). Ensefalosel 
bir post nörülasyon defekti olmasına rağmen, folik asid 
kullanımının ensefalosel de dahil olmak üzere tüm nöral tüp 
defekt insidansını önemli ölçüde azalttığı bildirilmiştir (7).

Sıklıkla orta hat ve oksipital bölge yerleşimlidirler. %70-90 orta 
hat yerleşimlidirler. %60 diğer malformasyonlar ve kromozo-
mal anomaliler ile birlikteliği görülmektedir (6,27). Merkel Gru-
ber Sendromu, Wolker Walburg Sendromu, kistik displastik 
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böbrek, kardiyak anomaliler ve orofaringeal yarıklarla birlikte-
likleri görülmektedir (1,19,20). Ayrıca sinsipital ensefalosellerin 
ve oksipital ensefalosellerin diğer ekstrakraniyal anomalilerle 
birlikteliği görülür. Bu anomaliler içinde myelomeningosel, kar-
diyak, renal, dudak ve genital anomalileri sayılabilir (Şekil 1) 
(8,31).

Skalp ossifikasyonu 10. haftada sonlandığından bu haftadan 
sonra intrauterin tanı konulabilir (14). Kemik defekti çok değişik 
boyutlarda olabilir. Küçük boyutlarda olabileceği gibi hastanın 
kafa boyutundan daha büyük boyutlarda da olabilir (Şekil 2) 
(24).

Şekil 1: Oksipital ensefalosel ve 
omfolosel birlikteliği görülen yeni 
doğan. 

Şekil 2: Değişik boyutlarda ve 
şekillerde ensefalosel kesesi.
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Ensefalosel cerrahisinin planlanmasında kesenin boyutu ve 
kese içeriği önemlidir. Genellikle kese içeriği BOS, displastik 
ve gliotik dokudur (19).

Ensefaloseller 1972’de Suwanwela ve Suwanwela tarafından 
oluştuğu anatomik bölgeye göre sınıflandırılmıştır (15,28).

Suwanwela ve Suwanwela’nın  Ensefalosel Klasifikasyonu: 
(28)

1. Posterior ensefalosel: 

A: Oksipital: Supratorkuler, infratorkuler

B: Oksipitoservikal

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

2. Anterior kranial fossa ensefaloselleri:

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

B: Bazal: Sfenofaringeal, sfenoorbital, sfenomaxillar, 
sfenoethmoidal, transethmoidal.

█   POSTERIOR ENSEFALOSELLER
Oksipital ensefaloseller, posterior ensefalosellerin en sık gö-
rülen şeklidir. Gebelik sırasında da en sık fark edilen ensefa-
loseller oksipital ensefalosellerdir (16). Oksipital ensefaloseller 
lambdoid sütür ve foromen magnum arasında, orta hatta gö-
rülmektedir. Pariyetal ensefaloseller ise lambdoid ve bregma 
arasında oluşmaktadır (12). Oksipital ensefalosellerde kemik 
defekti foramen magnuma kadar uzanabildiği gibi C1 arku-
suna kadar da ulaşabilmektedir. Bu nedenle orta hat venöz 
yapılarda yer değiştirme ve itilme görülebilmektedir(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
                 Sık İnensefali

                 %80 Meckel Gruber Sendromu
                 %80 Knobloch Sendromu (2)

Radyolojik incelemeler olarak, USG ile kese içeriği gösterilir, 
BT ile kemik yapılar ortaya konulur, MR ile de kesenin venöz 
sinüs ve vasküler yapılar ile olan ilişkisi ortaya konulmaktadır 
(21).

Ensefalosel cerrahisinde amaç, hernie olan fonksiyonel 
yapıların kalvaryal komponente aktarılmasıdır. Kese içerisinde 
işlevsel doku varsa bunu intrakraniyal komponente aktarmak 
için kalvaryal şekillendirme yapılması gerekir (10).

Ensefalosel  cerrahisi, prone pozisyonda, genel anestezi 
altında, ensefalosel kesesinin venöz sinüsler ile ilişkisi göz 
önüne alınarak yapılmaktadır (Şekil 3) (10).

Kese içeriğinde sadece BOS mevcutsa ve kese boynu geniş 
değilse kesenin pedikülü ortaya çıkartılır ve dura tamirine 
yetecek kısım bırakılarak arta kalan kese eksize edilir. Fakat 
kese içerisinde nöral doku var ama işlevsel değilse bipolar 
ile kuagüle edilip çıkarılır, dura ve cilt kapatılıp ameliyat 
sonlandırılır. İşlevsel nöral dokunun olduğu düşünülüyorsa ve 
intrakalvaryal alana dâhil edilemeyecek durumda kemik açıklık 
yeterli şekilde genişletilerek nöral doku üzeri dura ve cilt ile 
kapatılıp cerrahiye son verilir (11,19,22). Artık seçilmiş oksipital 
ensefalosel hastalarında fetal cerrahi de uygulanmaktadır 
fakat efektif olup olmadığı konusunda daha fazla çalışma 
gerekmektedir (5). %60 hastada hidrosefali gelişimi nedeni ile 
VP şant takılma ihtiyacı olduğundan hastalar bu yönden takip 
edilmelidir (Şekil 4) (6,18).

Hidrosefali gelişme ve nöbet geçirme sıklıkları daha fazla olması 
ve içeriğinde fonksiyonel beyin dokusu varlığında nörolojik 
açıdan daha kötü olması nedeni ile posterior ensefalosellerin 
anterior ensefalosellere göre prognozu daha kötüdür, ayrıca 
fiziksel, emosyonel ve kognitif açıdan daha geri kalırlar (Şekil 
5) (3).

Meningosellerin prognozu ensefalosellere göre daha iyidir. 
Postoperatif enfeksiyon ve şant komplikasyonlarına bağlı 
mortalite meningosellerde %14 iken, ensefalosellerde %52’dir 
(11,22). Tüm ensefalosellerde, %83 oranında motor ve mental 
gerilik saptanmaktadır (11).

Şekil 3: Oksipital 
ensefalosel vakası. 
Prone pozisyonda, 
genel anestezi altında 
opere edilmektedir.
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Şekil 4: Ensefalosel nedeni ile opere edilen hastada 1 aylıkken hidrosefali gelişmesi nedeni ile VP şant takıldı.

Şekil 5: Postnatal 3. günde opere edilen, 
rudimenter parankim dokusu eksize edilen 
hasta.
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görülür. Cilt altındaki bu doku histopatolojik olarak fibröz 
doku yapısındadır. Bu doku bazen glial ve nöral yapılar da 
içermektedir (32).

█   SONUÇ
Ensefaloselli hastalar, birliktelik gösterdiği ek malformasyonlar 
ve kromozomal anomaliler nedeni ile multidisipliner olarak 
takip edilmelidir. Cerrahisinde özellikle kese içerisinde 
parankim varlığı, bu parankimin işlevselliği, vasküler yapılarla 
ilişkisi ve hidrosefalinin varlığı önemliyken, takibinde ise 
BOS fistülü oluşumu, şant ihtiyacı gelişimi ya da şanta 
bağlı komplikasyonlar ve hasta da nöbet gelişimi önem arz 
etmektedir. İleride folik asid kullanımının daha fazla teşvik 
edilmesi, gebelik takiplerinin daha sıkı yapılması ile ensefalosel 
vakalarının azalacağı kanaatindeyiz. 

█   KAYNAKLAR
1. Balci S, Tekşen F, Dökeci F, Cengiz B, Cömert RB, Can B, 

Ozdamar S: Prenatal diagnosis of Merkel-Gruber syndrome 
and Dandy-Walker malformation in four consecutive affected 
siblings, with the fourth one being diagnosed prenatally at 22 
weeks of gestation. Turk J Pediatr 46(3):283-288, 2004

2. Bannister CM, Russel SA, Rimmer S, Thorne JA, Hellings 
S: Can prognostic indicators be identified in a fetus with an 
encephalocele? Eur J Pediatr Surg 10:20-23, 2000

3. Bui CJ, Tubbs RS, Shannon CN, Acakpo-Satchivi L, Wellons 
3rd JC, Blount JP, Oakes WJ: Institutional experience with 
cranial vault encephaloceles. J Neurosurg 107 Suppl 1:22-25, 
2007 

4. Caruso PA, Robertson R, Setti B, Grand E: Disorders of brain 
development. Atla SW (ed), Magnetic Resonance Imaging 
of the Brain and Spine, Cilt 1, Philadelphia: Wolters Kluwer/
Lippincott Williams and Wilkins, 2009:194-271

5. Cavalheiro S, Silva da Costa MD, Nicácio JM, Dastoli PA, 
Suriano IC, Barbosa MM, Milani HJ, Pereira Sarmento SG, 
Carbonari de Faria TC, Moron AF: Fetal surgery for occipital 
encephalocele. J Neurosurgery Pediatr, 2020 (Online ahead of 
print)

█   ANTERIOR ENSEFALOSELLER
Anterior ensefalosellerin posterior ensefallosellere göre 
prognozları daha iyidir. Hidrosefali gelişimi ve nöbet oluşumu 
nadirdir. Anterior ensefalosellerde vizüel anomaliler, anosmi ve 
kozmotik bozukluklar görülmektedir (17).

Sinsipital ensefaloseller

Kemik defektinin olduğu bölgeden serebral doku hernie 
olmaktadır. Bazı olgularda hernie doku sağlam cilt ile kaplı 
olmadığında BOS akıntısı görülmektedir (21). Sinsipital 
ensefalosel vakaları daha çok asemptomatik seyreder. 
Semptomatik olduğunda, aşırı horlama, rekürren menenjit ve 
geç BOS fistülleri ile başvururlar (29) .

Erken cerrahi ile fasiyal deformitenin azaldığı, normal binoküler 
vizyonun daha iyi sağlandığı, geniş tabanlı açıklıklarda daha 
fazla dokunun hernie olmasının önlendiği bilinmektedir (11). 
Opere edilmeyen ensefaloseller zamanla büyüyerek deformiteyi 
artırmaktadır (22). Kesenin içeriğinin çoğunlukla işlevsel doku 
olmaması, erken ve geç  dönem hidrosefali gelişiminin %2’nin 
altında olması iyi prognozda rol oynamaktadır (11,25).

Bazal ensefaloseller

Tüm ensefaloseller içinde %1-10 arasında görülmektedir 
(26). Ön kafa kaidesindeki defektten herniasyon meydana 
gelmektedir. Kemik defektinin yerine ve hernie olan dokunun 
içine girdiği bölgeye göre sınıflandırılır. Transethmoidal, 
transfenoidal, sfenofaringeal, sfenoorbital olarak tanımlanır 
(4,15,22,23,26). En sık BOS akıntısı ve rekürren menenjitler 
ile seyretmektedir. Bunun yanısıra görme kaybı ve endokrin 
disfonksiyonlar da görülebilmektedir (22).

Cerrahi tedavisinde kafa tabanındaki dura onarımının yanısıra, 
kemik defekt de mutlaka kapatılmalıdır (21).  

█   ATRETIK ENSEFALOSELLER
Tüm ensefaloseller içinde %35-50 arasında görülmektedir. 
Genellikle oksipital bölgede, orta hatta ve alopedik cilt dokuyla 
kaplı lezyondur (Şekil 6). Lezyonun olduğu yerde kemik defekti 

Şekil 6: 2 yaş, atretik 
ensefalosel.
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