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GIRIŞ
En yaygın ve en ağır kliniğe sahip konjenital kusurlardan biri de NTD gelişi-

midir. NTD, intrauterin hayatta 3. ve 4. haftaya kadar kapanması gereken nöral 
tüpün kapanmamasından kaynaklanan, merkezi sinir sistemini kapsayan konjen-
tial malfarmasyondur(1). NTD, prenatal ve postnatal dönemde ölümle sonuçla-
nabilecek önemli tıbbi sorunlara yol açabilen aynı zamanda önemli finansal ve 
sosyal boyutları olan konjenital malformasyonlardır. Bu konjenital kusurların 
nedenlerini yapısal, fonksiyonel, metabolik, davranışsal ya da kalıtımsal olarak 
gruplandırabiliriz(2). Bu gruplandırma altında konjenital kusurların %50-60’ının 
bilinmeyen faktörlerden, %20-25’inin multifaktöryel kalıtımdan, %7-10’u çevre-
sel ajanlardan, %7-8’inin mutant genlerden ve %6-7’sinin de kromozomal ano-
malilere bağlı geliştiği bildirilmektedir(2). NTD patofizyolojisi hem genetik hem 
de çevresel faktörlerin karıştığı kompleks bir hastalıktır. NTD’nin dünya genelinde 
görülme sıklığı 0. 5-2/1000 gebelik, Avrupa genelinde 1/1000 gebelik, ABD‘de 
0,5-1/1000 gebelik olarak bilinmektedir(3). Türkiye’ de ise çeşitli merkezlerde 
yapılmış çalışmaların sonuçlarına göre NTD sıklığı 3-5. 8/1000 gebelik arasında 
değişmektedir(4). 
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olmaması) olması iyi prognoza işarettir. Kötü prognostik kriterler de ise; kese ça-
pının 5 cm üstünde meningoensefalosel ve içinde işlevsel nöral doku varlığının 
olması, mikrosefali veya holoprozensefali gbi ek anomalileri ve hidrosefali varlığı 
sayılabilir(19). Bizim olgumuzda, meningoensefalosel varyantındaydı ve chiari tip 
III olarak adlandırılabilir. Chiari tip III, herniasyonun en ağır derecesini gösterir. 
Arka fossa yapılarının büyük kısmı servikal spinal kanala ve oradan da üst servikal 
bölgedeki bir meningomiyelosel kesesine herniye olur. Arka çukur çok küçük ve 
tentoryum hipoplaziktir. Nadir olarak görülen bu malformasyonun cerrahi olarak 
düzeltilmesi zordur ve gidişi kötüdür. 

Frontal ensefaloseller parietal ve oksipital lezyonlara kıyasla daha iyi bir prog-
noza sahiptirler(20). 

Kesenin büyüklüğü ile kapsamı arasında bir korelasyon yoktur. İnfantın krani-
umu büyüklüğüne ulaşan dev lezyonlar bile sadece BOS içerebilir. Dikkat çekici-
dir ki; küçük lezyonlar büyük bir olasılıkla beyin dokusu içerirler ve vital intrak-
ranial yapılardaki büyük malformasyonlar ile birlikte olma eğilimindedir. Büyük 
ensefalosellerde kranium normalden küçükse normal beyin morfolojisinin ve 
fonksiyonlarının bozuk olma ihtimali yüksektir(17). 

SONUÇ
NTD hastalarına multidisipliner yaklaşılmalıdır. Cerrahi öncesi yapılacak tet-

kiklerin yeterliliği ve zamanlaması ne kadar yerinde ise, cerrahi başarıda o kadar 
yüksek olacaktır. 

Ensefalloselli hastalarda cerrahi öncesi tetkikler ve mutlaka radyolojik görün-
tüleme yapılmalı, cerrahi planlama görüntülemeye göre yapılmalıdır. İyi planlan-
ma cerrahi başarıtı yüksek tutacaktır. 
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