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GiRiS

En yaygin ve en agir klinige sahip konjenital kusurlardan biri de NTD gelisi-
midir. NTD, intrauterin hayatta 3. ve 4. haftaya kadar kapanmasi gereken noral
tipun kapanmamasindan kaynaklanan, merkezi sinir sistemini kapsayan konjen-
tial malfarmasyondur(1). NTD, prenatal ve postnatal donemde o6liimle sonugla-
nabilecek 6nemli tibbi sorunlara yol agabilen ayni zamanda 6nemli finansal ve
sosyal boyutlari olan konjenital malformasyonlardir. Bu konjenital kusurlarin
nedenlerini yapisal, fonksiyonel, metabolik, davranissal ya da kaliimsal olarak
gruplandirabiliriz(2). Bu gruplandirma altinda konjenital kusurlarin %50-60’inin
bilinmeyen faktorlerden, %20-25’inin multifaktoryel kalitimdan, %7-10"u ¢evre-
sel ajanlardan, %7-8’inin mutant genlerden ve %6-7’sinin de kromozomal ano-
malilere bagh gelistigi bildiriimektedir(2). NTD patofizyolojisi hem genetik hem
de gevresel faktorlerin karistigi kompleks bir hastaliktir. NTD nin diinya genelinde
gorulme sikligr 0. 5-2/1000 gebelik, Avrupa genelinde 1/1000 gebelik, ABD‘de
0,5-1/1000 gebelik olarak bilinmektedir(3). Turkiye’ de ise cesitli merkezlerde
yapilmis ¢alismalarin sonuglarina gére NTD sikligi 3-5. 8/1000 gebelik arasinda
degismektedir(4).
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olmamasi) olmasi iyi prognoza isarettir. Kotl prognostik kriterler de ise; kese ¢a-
pinin 5 cm Ustiinde meningoensefalosel ve icinde islevsel néral doku varliginin
olmasi, mikrosefali veya holoprozensefali gbi ek anomalileri ve hidrosefali varlig
sayilabilir(19). Bizim olgumuzda, meningoensefalosel varyantindaydi ve chiari tip
[l olarak adlandirilabilir. Chiari tip Ill, herniasyonun en agir derecesini gosterir.
Arka fossa yapilarinin biiyik kismi servikal spinal kanala ve oradan da Ust servikal
bolgedeki bir meningomiyelosel kesesine herniye olur. Arka ¢ukur ¢ok kiicik ve
tentoryum hipoplaziktir. Nadir olarak gortlen bu malformasyonun cerrahi olarak
diizeltilmesi zordur ve gidisi kétudur.

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

Kesenin biyiikligi ile kapsami arasinda bir korelasyon yoktur. infantin krani-
umu biykligliine ulasan dev lezyonlar bile sadece BOS igerebilir. Dikkat cekici-
dir ki; kiiclk lezyonlar biiylk bir olasilikla beyin dokusu icerirler ve vital intrak-
ranial yapilardaki bliyik malformasyonlar ile birlikte olma egilimindedir. Bliylk
ensefalosellerde kranium normalden kiiclikse normal beyin morfolojisinin ve
fonksiyonlarinin bozuk olma ihtimali ylksektir(17).

SONUC

NTD hastalarina multidisipliner yaklasiimalidir. Cerrahi 6ncesi yapilacak tet-
kiklerin yeterliligi ve zamanlamasi ne kadar yerinde ise, cerrahi basarida o kadar
yuksek olacakdr.

Ensefalloselli hastalarda cerrahi dncesi tetkikler ve mutlaka radyolojik goriin-
tiileme yapilmali, cerrahi planlama gériintiilemeye gére yapilmalidir. lyi planlan-
ma cerrahi basariti yliksek tutacaktr.
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