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IV.OZET

MENINGOSEL VE MENINGOMIYELOSEL CERRAHISI YAPILAN
OLGULARIN RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI
OSMAN SERT
UZMANLIK TEZI
KONYA, 2021

Amagc: Noral tiip defektleri (NTD) santral sinir sisteminin dogumsal orta hat gelisim
anomalileri olarak adlandirilir. Klinikte bu hastalik grubunda en sik goriilenler spinal
disrafizm grubunda yer alan meningomiyelosel ve meningoseldir. Meningomiyelosel spinal
kordu hafif formundan ¢ok siddetli formuna kadar degisik derecelerde etkileyebilir. Bu
caligmada klinigimize meningomiyelosel ve meningosel tanisi ile cerrahi tedavi uygulanan
hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Yaptigimiz bu ¢alismayla meningomiyelosel ve
meningoselin tedavisi ve komplikasyonlari ile miicadelede yeni stratejilerin gelistirilmesine

yardime1 olmak amaglanmustir.

Yontem: Bu calisma Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir
Cerrahisi Kliniginde gerceklestirildi. Calismaya;Kasim 2018 ve Aralik 2020 tarihleri

arasinda meningosel ve miyelomeningosel tanilar1 ile opere edilmis hastalar dahil edildi.

Bulgular: Retrospektif olarak yapilan bu ¢alismaya, %51,2°si (n=42) erkek, %48,8’1 (n=40)
kiz olmak tizere toplam 82 meningosel ve miyelomeningosel tanisi ile opere edilmis hastalar
dahil edilmistir. Hastalarin % 9,80’inde (n=8) meningosel, %90,20 ‘sinde (n=74)
miyelomeningosel mevcuttu. Arastirmaya alman bebeklerin gestasyonel yas ortalamasi
36,04+2,08 (30,00-39,00) , annelerin yas ortalamasi1 27,55+5,56 (18,00-44,00) bulundu.
Bebeklerin operasyon Oncesindeki norolojik muayene durumlari incelendiginde; %64,6
‘sinda (n=53) parapleji, %25,6’sinda (n=21) parezi oldugu tespit edildi. Bebeklerin %9,8
‘inde (n=8) kas giicii kayb1 yoktu. Calismaya dahil edilen bebeklerin kese lezyon
seviyelerine gore ayrildiginda; %62,2 ‘si (n=51) lomber, %23,2’si (n=19) lumbosakral,
%8,5’1 (n=7) torakolomber , % 6,1’1 (n=5) torakal bolgede oldugu gozlendi. Hastalar
ortalama 4,00+7,87 (1,00-36,00) giinliik iken opere edildigi gozlendi. Opere edilen
bebeklerin % 45,10’sinde (n=37) primer kapatma, % 54,90’ma (n=45) flep c¢evrilerek
kapatma teknigi uygulandigi izlendi. . Operasyon sirasinda bebeklerin % 22,00’ 1nda (n=18)
sentetik dura kullanildig1 tespit edildi. Opere edildikten sonra gerek goriilen hastalara
ortalama 20,00£16,99 (1,00-73,00) giinliik iken sant takildig1 belirlendi. Operasyon sonrasi
hastalarin % 24,40’1nda (n=20) BOS fistiilii gelistigi gdzlendi.
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Sonu¢: Meningosel ve meningomiyelosel hastalarmin tedavilerinde multidisipliner
yaklasilmas1 ve komplikasyonlarin ve eslik eden anomalilerin de gdz 6niinde bulundulmasi
onemlidir. Kese cerrahisinde de miimkiin olduk¢a hastanin kendi durasi ve primer cilt
kapatmanin tercih edilmesi 6nerilmektedir.

Anahtar Kkelimeler: Meningomiyelosel, meningosel, noral tiip defekti, hidrosefali, bos
fistiili



V. ABSTRACT

RETROSPECTIVE EVALUATION OF PATIENTS WITH MENINGOCELL AND
MENINGOMYELOCELL SURGERY
OSMAN SERT
SPECIALIST THESIS

KONYA, 2021

Aim: Neural tube defects (NTDs) are called congenital midline developmental anomalies
of the central nervous system. Meningomyelocele and meningocele, which are in the spinal
dysraphism group, are the most common in this disease group. Meningomyelocele can
affect the spinal cord in varying degrees from mild to very severe forms. In this study,
patients who underwent surgery for meningomyelocele and meningocele in our clinic were
evaluated retrospectively. With this study, we aimed to help develop new strategies in the
treatment of meningomyelocele and meningocele and their complications.

Methods: This study was carried out in Necmettin Erbakan University Meram Medical
Faculty Brain and Nerve Surgery Clinic. Patients who were operated with the diagnosis of
meningocele and myelomeningocele between 2018 and November 2020 were included in
the study.

Results: This retrospective study included 82 meningocele and myelomeningocele
patients, 51.2% (n =42) male and 48.8% (n = 40) female. 9.80% (n = 8) of the patients had
meningocele and 90.20% (n = 74) had myelomeningocele. The mean gestational age of the
babies included in the study was 36.04 + 2.08 (30.00-39.00), and the mean age of the
mothers was 27.55 £ 5.56 (18.00-44.00). When the pre-operative neurological examination

status of babies is examined; It was found that 64.6% (n = 53) had paraplegia and 25.6% (n
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= 21) had paresis. There was no loss of muscle strength in 9.8% (n = 8) of the babies.
When the bladder is separated according to the lesion levels of the babies included in the
study; 62.2% (n = 51) lumbar, 23.2% (n = 19) lumbosacral, 8.5% (n = 7) thoracolumbar,
6.1% (n =15) It was observed to be in the thoracic region. It was observed that the patients
were operated when they were 4.00 £ 7.87 (1.00-36.00) days on average. It was observed
that primary closure technique was applied in 45.10% (n = 37) of the operated babies, and
closure technique was applied by turning flap to 54.90% (n = 45). . It was found that
synthetic dura was used in 22.00% (n = 18) of the babies during the operation. It was
determined that shunt was applied to patients who were deemed necessary after the
operation when they were 20.00 = 16.99 (1.00-73.00) days. It was observed that CSF
fistula developed in 24.40% (n = 20) of the patients after the operation.

Conclusion: In the treatment of meningocele and meningomyelocele patients, it is
important to have a multidisciplinary approach and to consider complications and
accompanying anomalies. In pouch surgery, it is recommended to prefer the patient's own
dura and primary skin closure whenever possible.

Keywords: Meningomyelocele, meningocele, neural tube defect, hydrocephalus, bos

fistula
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TEZ METNI

1. GIRIS VE AMAC

Noral tiip defektleri (NTD) santral sinir sisteminin dogumsal orta hat gelisim anomalileri
olarak adlandirilir. Klinikte bu hastalik grubunda en sik goriilenler spinal disrafizm grubunda
yer alan meningomyelosel ve meningoseldir (1,2). Bu hastalik grubunda tani ve tedavi uzun
bir siireyi kapsar. Son 2 dekadda; meningosel, meningomiyelosel ve eslik eden hidrosefali
tedavisi tekniklerindeki gelismelerle morbidite ve mortalitede oranlarinda azalma
saglanmigtir. NTD ozellikle az gelismis ve gelismekte olan iilkelerde hala c¢ok sik
karsilasilan patolojilerdir. Etyolojisinde bir¢ok sebep olmasina ragmen 6zellikle genetik ve
cevresel faktorler 6n plana ¢ikmaktadir. En 1yi koruyucu yontem gebelikte folat destegi ve
beslenme kalitesinin iyilestirilmesidir (2,3,4). Yenidogan (YD) doneminde karsilasilan en

onemli noral tiip defekti (NTD) miyelomeningoseldir (MM).

MM spinal kordu hafif formundan c¢ok siddetli formuna kadar degisik derecelerde
etkileyebilir. Lezyon seviyesine gore ndrolojik etkilenimler farkli sekillerde ortaya ¢ikabilir
(5). Yasam boyu kalic1 deformitelere siklikla sebep olan bir hastaliktir. Defektin kapatilmasi
icin genel yontem, ndral dokunun korunmasi, omuriligin spinal kanal igine yerlestirilmesi

ve defektin kapatilmasidir (6).

Bu caligmada klinigimize MM ve meningosel tanisi ile cerrahi tedavi uygulanan hastalar
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, lezyonun seviyesi, hidrosefali
ve chiari malformasyonu ile birlikteligi, ventrikiilo peritoneal shunt cerrahisi gerekliligi ve
cilt defektlerinin kapatilma sekli mevcut literatiir esliginde ele alindi. Yaptigimiz bu
calismayla NTD’nin tanisi, tedavisi ve komplikasyonlar1 ile miicadelede yeni stratejilerinin

gelistirilmesine yardimci olmak amaglanmustir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Tanim ve Tarihce

Spina bifida (SB) embriyogenez birinci trimesterde noral tiipiin kapanma yetersizligi sonucu
ortaya ¢ikan ve etkilenme derecesine gore farklt formlar1 iceren konjenital bir
malformasyondur (7). Gelisimsel bozukluk nedeniyle vertebra arka elemanlarinin kapanmaz

ve buna bagli olarak klinik tablo ortaya ¢ikar (8).

Literatiirde ilk spina bifidali bir ¢ocuk hasta van Forest tarafindan 1587°de bildirilmistir (9).
Gergek ismi Claes Piereszoon olan Tulp, spina bifidaya ait ilk dogru ¢izimleri 1641°de
ortaya koymustur (10). Frederick Ruysch 1691°de on olgudan olusan ilk spina bifida
serisini yaymlamistir (10,11). 1761°de Morgagni lezyonun spinal kord ile baglantili
oldugunu sdylemis ve bilimsel anlamda spina bifida-hidrosefali birlikteligini tanimlayan ilk

kisi olmustur (10,11,12).

Paris Universitesi’nin ilk anatomi profesorlerinden olan Jean Cruveilhier, spina bifida
olusum mekanizmasi ve tanimlayict anatomik ¢izimlerini betimleyen bilim insanlarindan en
onde gelenlerindendir (9,10,11). Rudolph Virchow “spina bifida occulta” teriminden ilk
bahseden kisi olup; 1886’da Virchow’un 0grencisi olan von Reclinghausen spina
bifidanin anatomik tiplerini siniflamis ve cerrahi de dahil olmak {iizere tedavi
seceneklerini ortaya koymustur (9,10,12). 1892’de Bayer tarafindan flep c¢evirme
teknikleri tedaviye dahil edilmistir. Chipault, miyelomeningoselin dura, fasia, adale ve
cilt olmak tiizere ¢ok katli kapatilmasini énermistir (13,14). Frazier, cerrahi kapatma
tekniklerini gelistirmistir. Fuchs 1910°da ilk kez “miyelodisplazi” tanimin1 kullanmaya

basglamistir (9)
2.2. Epidemiyoloji

Diinya Saglik Orgiitiiniin (WHO) 75 iilkede yaptirdig1 arastirmalarin sonuglarina gore:
Afrika (5.2-75.4; 10.000 dogumda 11.7), Dogu Akdeniz (2.1-124.1; 10.000 dogumda
21.9), Avrupa (1.3-35.9; 10.000 dogumda 9.0), Amerika (3.3-27.9; 10.000 dogumda
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11.5), Gliney Dogu Asya (1.9-66.2; 10.000 dogumda 15.8) ve Bat1 Pasifik (0.3- 199.4;
10.000 dogumda 6.9) oranindadir (Grafik 1) (15).

WHO verilerine gore 10.000 dogumda gorilen dagilm

m AFRIKA
= DOGU AKDENIZ
= AVRUPA
AMERIKA
= GUNEY DOGU ASYA
= BATI PASIFiK

Grafik 1: WHO verilerine gore 10.000 dogumda goriilen dagilim

Tiirkiye’de goriilme siklig1 1000 canli dogumda 3-5,8 arasinda degismektedir, ortalama 3
oranindadir (16). Kuzey Anadolu’da 1000 canli dogumda 4,32; Dogu Anadolu’da 4,54; Bati
Anadolu’da ise 2,17. Spina bifida insidansi, kiz /erkek 4/1 oranindadir. Ailede orta hat
kapanma defekti olan ¢ocuk varsa ikinci gebelikte bu risk %2 artar, orta hat kapanma defektli
iki cocuk varsa ilerideki gebeliklerde bu risk %6 oranina artmaktadir. Gebelik sirasinda orta
hat kapanma defektli bebek varsa spontan diistiklerin goriilme oran1 %10,2 oldugu ortaya

konulmustur (16).

2.3. Etiyoloji

Noral tiipiin gelisiminde genetik ve genetik omayan faktorler etkili olmaktadir. Pozitif aile
Oykiisiiniin en 6nemli risk faktorii oldugu bildirilmistir. Yapilan arastirmalarda kardeslerde

yaklasik %50-60 genetik risk tespit edilmistir. Cogunlugu sporadik bir patern olarak olusur,
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ancak trizomi 13 veya 18 gibi kromozomal bozukluklarda sendromik olarak goriilebilse de
NTD’lerinin sadece %10 sendromiktir (17). Bazi etnik kokenlerde ve ailelerde NTD
olgularin sik goriilmesi ve tekrarlamasi genetik faktorlerin 6nemine vurgu yapmaktadir.
Kardesler arasi tekrar goriilme olasiligr %2-5 oldugu bildirilmis olup, bu da riskin genel
populasyona gore 20 ila 50 kat artmis olmast demektir (17). Birinci derece akrabalara gore
ikinci ve l¢iincii derece akrabalarda da olmasi daha diisiik risk olmasina ragmen normal
popiilasyona gore yiiksek risk oldugu bildirilmektedir. Daha 6nce NTD olan bir bebege sahip
annelerde sonraki gebelik icin risk yaklasik %3 iken, etkilenen iki gebelikten sonra risk
yaklasik %10 yiikselmektedir (17).

Annenin beslenme aligkanliklari, anne ile iligkili diger faktorler ve gevresel faktorler diger
risk faktorleri arasinda sayilabilir. (17). Anne beslenmesi; Alkol alimi, kafein alimi, folik
asit alimimin yetersizligi, beslenme kalitesinin diisiikliigii, glisemik indeksi yiiksek
beslenme, serum kolin seviyesinin diistikliigii, ila¢ kullanim1 (valproik asit) (18), vitamin C
ve B12 seviyelerinin diisiik olmasi ve yetersiz ¢inko alimi sayilabilir (17,19,20). Diger anne
faktorleri; sosyoekonomik diizeyin diisiik olmasi, annede enfeksiyon olmasi, gebelik dncesi
insiilin bagimli diyabet hastalig1 olmasi, sigara dumanina maruziyet, valproik asit kullanim

Oykiisii, maternal hipertermi ve stres olarak sayilabilir (17,19.21).

Cevresel faktorler; Hava kirliligi, tarim ilaglari, igme sularinda dezenfektana ait {iriinler
bulunmasi, organik ¢oziiciiler ve polisiklik aromatik hidrokarbonlar risk faktori olarak

karsimiza ¢ikmaktadir (17).

NTD’nin olusumunda folat eksikligi onemli bir faktordiir. Folat metabolizmasinda
metilentetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR) énemli bir enzimdir (22, 23). insan MTHFR geni,
kromozom 1p36.3°de lokalize olmustur. MTHFR enzimi 656 aminoasitten olusur (23).
MTHFR, 5,10 metilentetrahidrofolat1 (5,10-metilen THF) geri doniistimsiiz olarak 5-metil
tetrahidrofolata (5-metil THF) dontistiiriir (23,24,25). MTHFR genindeki baz1 mutasyonlar,
MTHFR enzim aktivitesinde azalmaya neden olur. MTHFR enzim eksikligi, plazma
homosistein diizeyindeki artisa ve aktif folat diizeyinin azalmasina ve boylece NTD artisa

neden olmaktadir (26).

Yetersiz folat (B9 vitamini) ve B12 vitamini diizeylerinin gebelik siirecinde NTD riskinin

artmasina neden oldugu bir¢ok caligmada bildirilmistir. Ayni1 biyolojik yolun bir parcasi
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olmalarina ragmen, folat eksikligi cok daha sik goriilmektedir. Folat DNA sentezi ve RNA
sentezi i¢in gereklidir. Hiicre yenilenmesi ve bakimi i¢in gereklidir. Folik asit eksikligi
durumunda embriyo gelisiminde 2 yol iizerinden yan etkilere neden olur. Birinci yol
metilasyon reaksiyonlaridir. Metilasyon reaksiyonlar1 niikleik asit sentezi agisindan
onemlidir (27). Ayrica folat metabolizmasindaki bir aksaklik ile homosistein serum
konsantrasyonu artis1 olmasidir. Homosistein noral tiip igin teratojenik bir etkiye sahiptir

(28, 29). Folat otoantikorlarinin NTD sikligini artirdigi bildirilmistir (30).

2.4. Embriyolojik Gelisim

Gebelik olustuktan sonra 2. ile 6. haftalar1 arasinda spinal olusum meydana gelir.
Temel olarak 3 evreye ayirabiliriz. Gastrulasyon, primer noriilasyon ve sekonder
noriilasyon olarak adlandirilir (31). Bu iic donemde meydana gelen bozukluklar tablo-

1 de 6zetlenmistir.

Gastrulasyon Primer Norulasyon Sekonder Norulasyon

Diastometamiyeli Myelomeningosel Persistan terminal
ventrikiil

Dorsal enterik fistiil Lipomyelosel Tight filum terminale

Kaudal agenezi Lipomyelomeningosel Terminal miyelosistosel

Intradural lipom

Dermal sinus

Tablol: Embriyogenez doneminde olusan konjenital spinal anomaliler

Gastrulasyon evresi; gebeligin 2 ile 3’iincli haftalar1 arasinda olan embriyolojik

siirectir. Embriyo bu donemin ilk zamanlarinda hipoblast (endoderm) ve epiblast
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(ektoderm) olarak iki tabakali (bilaminar) bir yapiya sahiptir (32). Embriyonun orta hat
dorsalinden, kraniyalden asagi kaudale dogru uzanan ve primitif ¢izgi adi verilen bir
oluk bulunur. Primitif ¢izgi boyunca yeni hiicrelerin iki tabakanin arasina go¢ ederek
mesodermi olusturur; boylece embriyonik disk denilen ii¢ tabakali (trilaminar) yap1
haline gelir (32). Ektoderm anne karninda amniotik kavite, endorderm de yolk kesesi
tarafindadir. Germ hiicre tabakasi olarak adlandirilan bu ii¢ yap1 sirasiyla; ektoderm
deriyi ve merkezi sinir sistemini, mezoderm kas iskelet sistemini ve endoderm sindirim

borusunu meydana getirir.

Primitif ¢izgi gastrulasyon evresinin son zamanlarinda kaudale dogru regrese olarak
tiibiiler bir yapiya sahip olan notokord meydana gelir (31, 32). Notokord; bu evrede
yolk kesesini ve amniotik kaviteyi gecici olarak néroenterik kanal yoluyla birlestirir ve
daha sonra bu kanal kapanir. Bu evrede notokord erken boliinmesi veya birlesme
kusuru sonucu diastometamiyeli, néroenterik kanal agik kalmasi sonucu dorsal enterik
fistiil veya noroenterik kist, notokordda segmental kayip olursa kaudal agenezi veya
segmental spinal disgenezi gibi malformasyonlar gelisir (31).

Primer noriilasyon evresi; gebeligin 3 ile 4. Haftalar1 arasinda olan siiregtir. Spinal
kordun %90°’1 bu donemde olusumunu tamamlar. Notokord ile iizerindeki ektodermin
birbirini tetiklemesi sonucu (33), ektodermin noral tabakasi dorsal tarafta iki ucu, hem
rostral hem de kaudal yone dogru kapanarak ndral tiipii olusturur. Bu olay sonucu noral
ve cilt ektodermi olmak iizere ikiye ayrilir.

Embriyonun orta hat dorsal kisminda bulunan ektoderm kalinlasarak noral tabaka
meydana gelir. Bu tabakanin her iki lateral sinir1 ylikselerek aralarinda uzanan bir oluk
olusur (34). Lateral yiiksekliklere ndral katlanti, aralarindaki oluk ise noral oluk (neural
groove) olarak adlandirilir. Olusan noral oluk etrafindaki noral katlantilarin orta hatta

dogru gelerek birlesmesi ile ndral tiipii (neural tube) olusturur (31,32,34) (sekil 1).



Notochord Neural tube

Sekil 1. Noriilasyonun elektron mikroskobisindeki goriiniimii
(Dr. K. Tosney, univercity of Michigan)
Medyan dayanak noktasindan noral plagin biikiilmesi
b. Noral yarigin olusmasi
c. Noral tiipiin kapanmasi, somitlerin olusumu ve bitisiginde notokord

olusumu

Embriyonun dorsal tarafinda yer alan ektodermin orta kisminin farklilagmasi sonucu
noral plak meydana gelir; ndral plaktan sinir sistemi meydana gelir (35). Noral plak

olusumu notokord ve prekordal mezodermin indiiklemesiyle olusur (36,37).

Noral plagin ilk olusan parcasindan 6n beyin, orta beyin ve arka beynin 6n kismi

olusurken kalan parcasindan arka beynin arka kismi ve spinal kord gelisir. Bir sonraki
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asama noral plak sekillenmesidir. Plagin boyuna uzamasi ve enine daralmasi seklinde
plak konfigiirasyonu degisir (35). Noral plagin egilmesi bir sonraki asamadir. Noral
plagin V bi¢ciminde ¢okmesiyle Medial destek noktasi olusur. Altta yatan notokordun
tetiklemesi ile medial noral plak hiicrelerinin uzunlugu kisalarak kama seklini alir
(38,39,40). Bir sonraki asama noral yarigin duvarlarinin olustugu asamadir. Bu
asamada noral plagin lateral duvarlar: yiikseklerek olusur. Bir¢cok faktor bu basamagi
kolaylastirmaktadir; en az etkili faktor medial destek noktalarinin orta hatta néral plagi
egmesi oldugu diisiiniilmektedir. Yukarda bahsedilen lateral noral plagin mikrofilamen
igciklerinin kontraksiyonuyla yukari dogru biikiilmesi sayilabilir (41,42). Noral
duvarin altinda uzanan mezodermin genislemesi, yilikselmede etkilidir (43,44). Daha
sonraki asama noral katlantinin medial egilmesidir. Noral yarik noral duvarlarin sirt
kismini1 kaplar. Beynin ve kaudal spinal kordun ilerde gelisecegi bolgelerde dayanak
noktalar1 her iki noral duvarin arka lateral kisimlarinda ytlikselmeye baslar. Noral duvar
ve iligkili etkilesimi sonucu ve apikal ligaman kontraksiyonu veya ¢ekilmesi sonucu
duvar yiikselmesi olusur. Lateral dstek noktalarinin sekillenmesiyle ndéral yarigin
mediale biikiilmesine izin verilir. Ektodermin genislemesiyle muhtemelen noral

yariktaki birlesme kolaylagsmaktadir (45,46).

Primer noriillasyonun son asamasi noral yarigin kapanmasidir. Bu kapanma
noroepitelyal hiicre yiizeyinden salgilanan adezyon molekiilleri tarafindan saglanir.
Noral tiipiin ¢atisi, noral krest ve ilizerindeki epitelyumun sekillenmesi bu agsamanin
temelini olugturur. Somitler arasindaki siirece benzer olan bu kapanmada noral duvarlar
paralel olarak dizilir, yapisir ve bu yapigsma sonrast éne dogru devam ederek liimen

olusumuna izin verirken arka tarafta ki adezyon ile fiizyon gelisir (47).

Sekoder noriilasyon evresi; gebeligin 5 ile 6. haftalar1 arasinda olan siirece denir. Bu
evrede, spinal kordun distal kisimlari olan kauda equina ve liflerinin olusumu
gergeklesir. Noral tiipiin alt u¢ kisminda ki hiicre kiitlesi kuyruk seklinde uzanir.
Takiben geriye dogru hareketi ile kavitasyona girer ve nihayetinde de konus mediillaris
ve filum terminale olusur. Bu kabaca olusan spinal kord 38. giinde geriye dogru ¢cekilme

ve farklilagsma ile konus mediillaris, filum terminale ve santral kanalin son halini



almasini saglar. Embriyoda primer ve sekonder noral tiipiin birlesimi sakral bolgede

meydana gelir (48,49,50).

Kaudalde onceki posterior ndropor kaudal ¢ikinti halini alir. Bu ¢ikinti farklilasmamais
mezensimal hiicre toplulugu olarak yiikselmeye devam eder. Bu sirada arka bagirsak,
somitler, noral krest hiicreleri ve noral kord gelisir. Bu siire¢ gebeligin 7. Haftasina
kadar devam eder. Embriyonik periyotun sonunda néral kord vertebral kolonun sonuna

yaklagsa da daha sonra ki donemde yiikselerek lomber bolgeye kadar ¢ikar (35).

2.5. Siniflama

Spinal disrafizmi patolojik, radyolojik ve anatomik olarak ¢esitli siniflandirmalar
yapilmistir. Embriyolojik ¢alismalar devam ettikge ve yeni bilgiler bulunduk¢a daha 6nceki
siniflamalarin yetersiz ve karmasik hal aldigi goriilmektedir. Tortori-Donati tarafindan
onerilen klinik ve radyolojik siniflamaya gore lezyon hava ile temasi ve cilt ile ortiilii olup

olmamasina gore kapali ve agik olmak tizere ikiye ayrilir (Tablo 2) (51,52,53).



1. Acik spinal disrafizm

. Mayelomeningosel
- Mayvelosel
. Hemuimiyelomemingosel

- Hemimiyelosel

2. Eapali spinal disrafizm

1. Subkutandz doku ile birlikte
Lumbosakral

Dural doku esilik ettig lipom
Lipomiyelomeningosel
MeniddBgpivelosizis
Terminal mayelosistosel
Servikotasik
Servikal mivelosistosel
MMeningosel

-

3. Subkutandz doku ile birlikte olmayan
Basit disrafik durmamlar

- Dermal sinus

_ Intradural lipom

. Filum termuinale lipomu
. [Gergin filum terminale

. Persistan terminal ventrikiil

Eompleks disrafik durimlar

Dorsal enterik fistiil

MNoroenterik kst

Dnastematomiyvell veyva diplomayeli
Kaudal regresyon sendromu

Segmental spinal disgenez1

Tablo 2: Rossi ve arkadaglarnna gore spinal disrafizmlerin smniflamasi

2.5.1. Acik spinal disrafizm

Nériilasyon asamasinda ki defektler bu gruba dahil edilmektedir. Uzerinde deri tabakasi ile
ortiilii olmadiklari i¢in primer noral tiip kapanma kusurlarini kapsamaktadir (Sekil 2). Agik

spinal disrafizmler kapali disrafizme oranla ¢ok daha sik goriilmektedir. Deri tabakasi
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olmadig i¢cin ve muhtelemen BOS gelisi oldugu i¢in tanisin1 koymak kolaydir. Olgularin

biiyiik cogunlugu miyelomeningosel olusturur.

Normal spine Spina bifida Meningocele Myelomeningocele
occulta

Sekil 2: Spina bifida tipleri 6rnek gdsterimi (54)

2.5.1.1. Miyelomeningosel

Embriyolojik olarak primer ndriilasyonda néral tiipiin kapanmamasi sonucu olusan spina
bifida tipidir. Spinal kordun orta hat defektinden disariya dogru meningeal yapilar ve sinir
koklerinide icerecek sekilde disartya dogru fitiklasmasidir (55). Kesenin iizerinde cilt defekti
mevcuttur ve kemik, kas ve ligamanlar ancak defektin laterallerinde gelisebilir. Genellikle
etkilenen segment ve sinir kokiinde fonksiyon kaybi mevcuttur. Lezyon seviyesi iist
seviyelere ¢iktikca fonksiyonel prognoz da giderek kotiilesir. Degisik diizeylerde motor

kayiplara ilave olarak S2 ve S3 sinir kokleri tutulumuna gore sfinkter disfonksiyonu
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gozlenebilir. T10-L4 diizeyleri arasindaki lezyonlarda ¢ogunlukla parapleji mevcuttur ve

hastanin ileri ddnemlerde ambulasyonu pek miimkiin olmaz (56).

Acik spinal disrafizmlerin %98’ini miyelomeningosel olusturur ve ¢ogunlukla sakral veya
lumbosakral bolgede goriiliir (57). Servikal miyelomeningoselin farki cilt defekti
olmamasidir. Servikal miyelomeningoselde Chiari tip 2 malformasyonu daha az oranda
goriiliir (58). Lumbosakral bolge ve alt yerlesimli olanlara siklikla Chiari tip 2

malformasyonu eslik eder (59).

Etiyolojisi hakkinda kesin bir ifade olmamakla birlikte genetik ve cevresel faktorlerin etkili
olabilecegi diisiinlilmektedir. Spina bifida hakkinda yapilan bazi1 kanita dayali ¢caligmalar
gostermektedir ki maternal beslenme olduk¢a onemlidir (60,61). Agustos 1991 de CDC
(Centers for Disease Control and Prevention); Avrupa iilkelerinde yiiriittiigii, cok merkezli
bir ¢calismanin sonucunda daha once etkilen gebeligi olan annelerin, gebelik planladiklar

giin itibari ile 5 mg folik asit giinliik doz seklinde kullanmalarini tavsiye etmistir (60).

MM biitiin spinal hatt1 etkileyen bir patolojidir. MM de siklikla chiari tip 2 malformasyonu
goriiliir. MM ile birlikte goriilen diger 6nemli sorunda hidrosefalidir ve tiim olgularin
%80°ninde gozlenir (62). McLone ve ark. MM ve chiari tip 2 birlikteligini “bilesik teori”
mekanizmasini genetik noral tlip kapanma defekti olan farelerde yaptiklari ¢caligmalar ile
ortaya koymuslardir (63). Bu teoriye gore ndral tiipiin kapanmamasi sonucu primitif
ventrikiiler sistem ve rombensefalik keseciklerde i¢ basincin azalmasina ve g¢evresindeki
endokondral kemik, mezensim iizerine olan itici basing diigmesine neden olmaktadir. Basing
diisiikligli ve yetersiz kemik gelisimi nedeniyle kiiciik posterior fossa olusumuna neden
olmaktadir. Bu arada gelismesi ve biiylimesi devam eden beyincik ve beyin sap1 gebeligin
140’1inc1 glinii civarinda posterior fossaya sigamayacagi i¢in asag1 veya yukariya bazende
her iki yone dogru herniye olur. Posterior fossa etkilemine bagli olarak BOS dolagimin

tikanmasina bagli olarak da hidrosefali olusur (63).

Diger eslik eden anomaliler; serebellar displazi, skolyoz, kifoz, hemivertabra vs gibi
vertebral anomaliler, korpus kallozum hipoplazisi ve ekstremite anomalileri (club foot, v.s)

goriilmektedir (64).
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Sekil 3: Miyelomeningosel érnekler (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi
ABD)

2.5.1.2. Miyelosel

Embriyolojik olarak MM gibi primer noriilasyon hasari sonucu olusur, MM den farkli
olarak subaraknoid aralik genislemedigi i¢in noral elemanlar cilt yiizeyinden tagsmaz cilt
seviyesinde veya daha derindedir (52,65). Miyelosel daha az siklikla goriiliir ve agik spinal

disrafizmlerin %1,2’sini olusturur (51).
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2.5.1.3. Hemimiyelomeningosel ve hemimiyelosel

Olduke¢a nadir goriilen ve tek tarafli ndriilasyon yetersizligi ve kapanma sorunu olusan
tablolara verilen isimdir ve %8-45 oraninda diastometamiyeli ile birlikte goriilmektedir
(52,66). Tek tarafli miyelomeningosel veya miyelosel goriilmesine bagl olarak klinik
verirken taraf tutmasi ve o bolgede killanma artis1 goriilebilmesi tan1 koymada oldukga

Oonemli bir isarettir (52,67).
2.5.2. Kapal spinal disrafizm

Acik spinal disrafizme gore daha nadir goriilen fakat ¢cok ¢esitli malformasyonlari iceren
gruptur. Cilt biitiinliigii tiim malformasyonlarda korunmustur. ilerleyen yasla birlikte bazi

alt gruplarina baglh gelisen komplikasyonlarla tani alirlar (57).
2.5.2.1. Subkutan6z doku ile birlikte goriilen kapah spinal disrafizmler

Bu grupta baglica meningosel, lipomiyelomeningosel, lipomiyelosizis ve terminal
miyelosistoseldir. Lezyonlar siklikla lomber ve lumbosakral seviyelerde goriiliir. Servikal
bolgede ve subkutandz doku ile birlikte ise servikal miyelomeningosel, miyelosistosel veya
meningosel diisiiniilmelidir. Bu malformasyonlar olduk¢a nadir goriildiiklerinden farkl

anomaliler olup olmadigi tartismalidir (57).
2.5.2.1.1. Lipomiyelosizis ve lipomiyelomeningosel

Kapali spinal disrafizmlerin =~ %16’sin1, intraspinal lipomlarm da  %75’ini
lipomiyelomeningosel ve lipomiyelosel olusturur (68). Cilalt1 kitle sadece %25 olguda yagh
dokudan, geriye kalan %75 olguda ise kemik, aberran ndrolojik doku, fibréz yapilar gibi
hamartomat6z dokudan meydana gelir (63). Bu malformasyonlarda yagh kitle, tipik olarak
intergluteal bolgenin lizerinden baslar ve distale dogru uzanir (69). Lipomiyelomeningosel
ve lipomiyeloselde durada defekt vardir ve intraspinal olarak devam eder. Primer ndrilasyon

kusurudur ve yagli doku noéral tiipe girdigi ve yagl bir doku olusturur (70).
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2.5.2.1.2. Meningosel

Meningosel duramater ve araknoid den olusan kesenin kemik defektten spinal kanal digina
dogru herniye olmasidir. Kese icerisinde spinal kord bulunmaz ve spinal kord yerlesimide
normal yerindedir. Ancak nadirde olsa sinir kokleri olabilir ve hipertrofik filum terminale
eslik edebilir. Posterior meningosel siklikla lomber veya sakral yerlesimli olmasina ragmen
torakal ve servikal bolgede de bulunabilir. Kapali spinal disrafizmlerin %2,5 kismim

olusturur (68).

Anterior meningosel ¢ogu zaman sporadik sekilde rastlanilan, genellikle presakral yerlesim
gosterir. Az bir kismi Currarino triadi veya dural displazinin eslik ettigi NF tip 1 ve Marfan
sendromu gibi hastaliklarda goriiliir (71,72). Anterior meningosel ile kaudal agenezi
birlikteligi tipiktir. Bu hasta gruplarinda ilerleyen yaslarda konstipasyon, idrar inkontinansi

ve bel agrisi sikayetleri ile birlikte fark edilebilirler (53,73).

o .
Sekil 4: Meningosel 6rnekler (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD)
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2.5.2.1.3. Terminal miyelosistosel

Nadir goriilen bu malformasyonda embriyolojik donemde BOS’un noral tiipten ¢ikisinda ki
bir kusur nedeniyle terminal ventrikiiliin balonlagmas1 sonucu olustugu diisiiniilmektedir
(74). Patolojisinde i¢inde yer alan olusumlar sunlardir; terminal miyelosistosel deri kapli bir
lumbosakral spina bifida, spinal subaraknoid boslukla devam eden araknoid zar kapl bir
meningosel, ve meningoselden gegerek genis bir terminal kiste agilan hidromiyelik bir
omurilik (74,75). Genellikle OEIS (omfolosel, kloaka ekstrofisi, imperfore aniis, spinal

anomaliler) sendromu ve chiari tip 2 malformasyonu ile birlikte goriiliir (53,73).
2.5.2.2. Subkutan6z doku ile birlikte olmayan kapah spinal disrafizmler

Ayrintil1 klinik muayene ile goriilen hipertrikoz, kutanéz anjioma veya cilt rengi degisikligi
cesitli malformasyonlar1 isaret edebilir. Alt ekstremite anormallikleri ve anorektal
malformasyonlar segmental spinal disgeneziye eslik edebilir. Dogumda muayene ve cilt
bulgusu olmayan hastalarin ilerleyen yaslarda subkutan6z doku ile birlikte olmayan kapali

spinal disrafizm malformasyonu saptanabilir (53).
2.5.2.2.1. intradural Lipom

Acik spinal disrafizm yoktur tekal kese saglamdir ve i¢inde yag kitlesi yer alir. Lipomlar
siklikla orta hat dorsalinde ekstramediiller yerlesim gosterir ve subpialdir; yaklasik olarak
%22’1ik kismi intramediillerdir (51). Lumbosakral bolge en sik goriildiigii seviyedir. Bagh
kord ile bulu verir. Servikal ve torakal intradural lipomlar ise, daha ge¢ donemde spinal kord

bas1 bulgular ile kendisini gosterir (71).
2.5.2.2.2. Filum terminale lipomu

Filum terminalenin fibrolipomat6z kalinlagsmasidir. Klinik olarak bagl kord sendromu
yoksa, normal anatomik varyasyon kabul edilir. Normal yetiskinlerin %1,5-5’inde

goriildiigli tahmin edilmektedir (76,77).
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2.5.2.2.3. Gergin Filum Terminale

Kisa ve hipertrofik filum terminalenin spinal kordda gerginlige ve konus mediillarisin
yukart ¢ikisini engelleyen duruma gergin filum terminale denilmektedir (78). Ayrik kord
malformasyonu, dorsal dermal sinus gibi anomalilerle kisa ve kalin filumun birlikteligi
siktir (57,79). Filum terminale normal kalinlig1 yag dokusu olmadan 2 mm’den azdir. Konus

mediillaris, L2-L3 disk seviyesinin tizerindedir. Gergin filum terminalede konus mediillaris

L2 seviyesinin altinda sonlanir.

Sekil 5: Yagl filum terminale ve gergin omurilik sendromu MR gériintiisii (NEU Meram

Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD)
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2.5.2.3. Kompleks disrafik durumlar

Embriyolojik olarak gebeligin 3. haftasina gastrulasyon dénemi denir (80). Bu donemde

meydana gelen patolojiler diger organlarin da etkilendigi kompleks tablolara yol agar.
2.5.2.3.1. Dorsal enterik fistiil

En ciddi kompleks disrafik malformasyondur. Spinal kord, vertebralar, cilt, cilt alti dokusu
ve mesane ile orta hatta olusan bir yarik nedeniyle baglantilidir (57,81). Vertebral kolon ve
spinal kord yarigin etrafinda ikiye boliinmiistiir. Renal displazi, diyaframatik herni,
pulmoner hipoplazi ve OEIS sendromu gibi diger viseral malformasyonlar ile birlikteligi

oldukga siktir.
2.5.2.3.2. Noroenterik Kistler

Bunlarda ise gastrointestinal epitel ile kapli tipik olarak torakal bolgede spinal kordun
anteriorunda intradural olarak yerlesim gosterirler. Muhtemel ndéroenterik kanalin

regresyonunu tam tamamlayamamasindan ileri geldigi varsayilmaktadir (81)
2.5.2.3.3. Dermal siniis trakti

Cilt ile santral sinir sistemi veya meninksler arasinda uzanan epidermal fistiillere verilen
isimdir (82). Fistiil eger subaraknoid aralikta sonlantyorsa BOS kacagina ve buna bagh

olarak menenjite yol acabilir.
2.5.2.3.4. Diastematomiyeli

Spinal kordun fibréz ya da kartilaj yapi ile ikiye ayrilmasi, diplomiyeli ise spinal kordun
cift sekilde olmasini ifade eder. Bu malformasyonlar birlikte AKM olarak adlandirilir.
Ayrik kord malformasyonu tip 1’de spinal kord ossedz veya osteokartilajindz bir bant veya
septum ile ikiye ayrilmustir (83). Klinik olarak asimetrik bulgular, skolyoz ve gergin
omurilik sendromuna ait bulgular goriilebilir (81). Ayrik kord malformasyonu tip 2
septumun ince oldugu hafif formdur. Klinik bulgu vermeyebilir ancak zamanla gergin
omurilik sendromuna neden olabilir (84).
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Sekil 6: a) Diastometamyeli BT gériintiisii, b) Diastometamyeli MR gériintiisii (NEU

Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD)

2.5.2.3.5. Kaudal agenezi

Omurga veya spinal kord agenezisinin bagka viseral malformasyonlar ile birlikte

goriilebildigi segmental spinal disgenezi ve kaudal regresyon sendromudur (52,53).

2.6. Eslik Eden Ek Anomaliler

2.6.1. Chiari Tip 2 Malformasyonu

Chiari tip2 malformasyonu serebellum ve beyin sapinin foramen magnumdan asagiya dogru
herniye olmasidir. Chiari tip 2 malformasyonu meningomyeloselle birlikte sik goriiliir (85).
Fetal yasamda chiari tip2 malformasyonu SB ile siklikla birlikte goriiliir. Sebebi defektten
bos kacag1 olmasi ve ventrikiiler BOS basincinin diismesi ile agiklanabilir (86). Stirekli fetal
biiyiime nedeniyle arka beynin kaudal traksiyonuna neden olan omurilik gerginligi de bir rol
oynayabilir (87). Kapal1 spina bifida’da cilt biitiinliigli bozulmadigi i¢in maternal serumda
AFP diizeyi artmaz ve kraniyumda Chiari tip 2 malformasyonu goriilmez (88).
Herniasyonun derecesi semptomlarin ciddiyeti iligkilidir. Semptomlar tipik olarak
serebellum, beyin sap1 ve omurilik olmak {izere merkezi sinir sisteminin 3 alanindan birinden
gelir. Hastalarda yutma, dksiirme, 6glirme refleksi kaybi bunlara bagli aspirasyon, nistagmus
gibi ciddi semptomlar gelisebilir (89). Chiari malformasyonu olan hastalarin cerrahi karar

semptomlarin ciddiyetine gore karar verilir. Cerrahi yaklasim posterior fossa
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dekompresyonu ve laminektomi ile BOS dolasiminin normal hale getirilmesi ve

stirdiiriilmesinden olusur (90).

Sekil 7: Chiari malformasyonu MR goriintiisii (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir
Cerrahisi ABD)

2.6.2. Hidrosefali

Hidrosefalinin tibbi terminolojisi yunanca kdkenli olup hydro(su) ve cephalus(kafa)
kelimelerinin birlesmesi ile olusur. Beyin Omurilik Sivisinin (BOS) miktarindaki artig
hidrosefali olarak adlandirilir (91). Hidrosefalinin insidans1 100.000 canli dogumda 0,25-0,8
arasindadir (92). Pediatrik olgularda insidans ve prevalans yas, eslik eden konjenital
anomaliklere, prematiir bebek ve buna bagli komplikasiyonlara gore degiskenlik gosterir.

Fetal hidrosefali insidanst 1000 canli dogumda 0,3-2,5 arasindadir (93). Pediatrik
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hidrosefalide konjenital sebeblerin arasinda meningomiyelosel, X’e bagli gecis gosteren

aquaductus stenozu, chiari malformasyonu vb. sayilabilir (94).

Chiari tip2 malformasyonunun etiyolojisine bakilmaksizin, gelismekte olan beyin ve
kafatasinda, frontal kemiklerin diizlesmesi ve bipariyetal ¢capin (BPD) kiigiilmesi, beyin
sap1 ve serebellumun agagi ve geriye dogru yer degistirmesi gibi karakteristik degisiklikler
meydana gelir. Dérdiincii ventrikiil ve sisterna magna ve foramen magnumun tikanmasi ve

ardindan ventrikiilomegali meydana gelir (95).

Acik spina bifida’ya en sik eslik eden diger malformasyonlar arasinda skolyoz ve kifoz

deformitesi (defekt diizeyinde) ve pes equinovarus (%24) sayilabilir (96) .

Sekil 8: a: Hidrosefali BT gériintiisii b: Hidrosefali MR gériintiisii (NEU Meram Tip
Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD)

2.6.3. Skolyoz

SB’l1 hastalarda en sik goriilen spinal deformite skolyozdur. Genellikle lezyonun yiiksek

yerlesimli oldugu hastalarda paralitik tipte goriiliir. Torakal diizeyli SB hastalarinda
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prevalans %80-90 civarinda iken, lumbosakral lezyonlarinda ise %10-20 civarinda goriiliir.

Sakral bolge lezyonu olan hastalarda skolyoz nadir gortilmektedir (97).

2.6.4. Kifoz

Skolyoza gore daha az goriiliir. Prevalanst %8-21"dir ve %10’unda ise ciddi ilerleyen bir
deformite ortaya g¢ikar. (98,99). Lezyon bolgesindeki arka elemanlarin yokluguna bagh
olustugu disiiniiliir. Kifoz hem torakal hem de lomber vertebrada gelisebilmekle beraber,
lomber kifozu gelisen hastalarda norolojik tutulum daha agir, hidrosefali prevalansi daha
yliksek ve yasam kalitesi daha diisiiktiir. Konservatif tedaviye cevabi kétiidiir ve progresyon

olasilig1 vardir (99).

2.6.5. Ayak deformiteleri

Konjenital ve edinsel ayak deformiteleri SB’l1 ¢ocuklarda siklikla goriilen patolojilerdir,
goriilme siklig1 %80-95 olarak bildirilmistir (100). Pes ekinovarus, pes valgus daha sik
goriiliir. Torakal lezyonlarda %90 siklikla goriiliirken, sakral lezyonlarda ise %50 oranda

oldugu bildirilmistir (101).

2.7. Tam ve Yenidogan Yonetimi

Gebelik sirasinda fetiisiin gelisimini takip etmek icin ¢esitli yontemler kullanilir.
Ultrasonografi, amniosentez, AFP (alfa-fetoprotin) seviyesi, amniotik sivida
asetilkolinesteraz degeri vb tarama testleri ile gebelik doneminde NTD tanisi

konulabilmektedir.

NTD olan bebeklerin belirlenmesinde USG non-invaziv yiliksek duyarli bir tarama
yontemidir. Eger USG ile NTD siiphesi veya tespiti yapilirsa sonrasinda anne kan
orneklerinde maternal serum alfa-fetoprotein (MSAFP) seviyeleri degerlendirilir. AFP
fetliste once yolk kesesinde sonra gastroentestinal sistem ve karaciger tarafindan sentezlenir
ve fetal serum globiilinlerin %90°nm1 olusturur (102,103). AFP seviyeleri maternal
dolasimda 30. gebelik haftasina kadar yiikselir, ilerleyen gebelik haftalarinda diiser. 2.

trimesterde fetal AFP seviyeleri azalirken MSAFP seviyeleri artar. Amniyon sivisinda
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yiiksek seviyede AFP bulunur 2. trimesterde amniyotik sivinin AFP degerlerine parallel

olarak fetiisiin AFP degerleride azalir.

Amniyotik sivida AFP degerleri kapali tip NTD olgularda seviyesi diisiik ve/veya hi¢
saptanmayabilir. USG ve MSAFP degerleri TND Ilehine bulgiular verirse taniy1 netlestirmek
icin amniyosentez yapilarak amniyotik sivi AFP (AF-AFP) diizeyi ve amniyotik sivi
asetilkolinesteraz (AChE) aktivitesi bakilir. Amniyosentez ile alinan sivida AFP ve
asetilkolinesteraz (AChE) degerleri agik tip NTD’de daha yiiksektir (104). AChE degerleri
acik tip NTD %99'unda, anensefali vakalarinin %98'inde pozitiftir (105).
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Anne Serum AFP (16-18 hafta arasi tercihen 15-22,9 hafta kabul edilebilir)

[ Pozitt | [ Negatif |
1
2 veya 3 boyutlu USG ve Rutin Gebelik
Genetik Danigmanlhik Oncas! Balam
| |
Pozitif Sonug fakat Pozitif sonug ve agiklayici
agiklayic: USG bulgu yok USG bulgusu
|
\ Anormal Duazeltilmis Cogul Fetal
Anne Serum Anne Serum Anne g0rantd gestasyonel gebeiik &%0m
AFP 22,5 AFP 22,5 Serum —
<3,5 <3,5 AFP
gebelik gebelik 23,5 Rutin Yiiksek risk /
haﬂaSI<19 haﬂaSl 219 Gebe“k Olel Gebe'lk
hafta hafta & & P
ncesi ncesi
| Bakim Bakim
Anne Serum
AFP tekrarla
!
l Negatif Sonug¢ | Anormal »| Amniosentez,
Sonug kromozom analizi ve
Rutin Gebelik amniotik sivida AFP I
Oncesi Bakim I I Amniotik
sivida yuksek
Normal Anormal AFP degeri
Kromozom 1
analizi Asetilkolinesteraz ve
| | Fetal Hemoglobin
Yiksek risk / Genetik X 1
Ozel Gebelik Danigmanhk Anormal Normal
Oncesi Bakim Sonug
I |
Yiksek Yiksek risk /
¢dzUNGriGklG Ozel Gebelik
UsG Oncesi Bakim

Sekil 9: OHD tan1 ve tarama

Genetik
Danmigmanhk

24




2.7.1. Ultrasonografi (USG)

Incelemelerinde posterior fossa (Chiari tip 2 agisindan) dikkatlice izlenmelidir. Lateral
ventrikiiller MM olgularinda siklikla genislemistir. Gebeligin 24. haftasindan 6nce yapilan
USG taramada frontal kemikler ¢ukurlasmis, konkav olarak goriiliir. Frontal kismi bu
sekilde iki tarafli diiz goriildiigii i¢cin ve limona benzer bir goriiniim oldugu i¢in “lemon
sign” ad1 verilmistir (106,107). Spina bifida ile birlikte ¢ok sik goriiliir; patogenezinde
spinal basincin azalmasi ve dolayl olarak intraventrikiiler basincin azalmasiyla beyinin
asagiya dogru kaymasi ile olustugu ileri stiriilmektedir. Kemiklesmenin artmasiyla ve SB
ile goriilen hidrosefalinin de artmasiyla ¢ukurlasmais, diizlesmis frontal kemikler normal
konveks goriinlime gebeligin 24. Haftasindan sonra kavusur. Chiari tip 2
malformasyonunda USG de 4.ventrikiiliin gériilmedigi muz seklinde bir goriiniim ortaya
cikar bu goriinlimiin sebebi serebellumun sikismasina bagl olusur (106,107,108). Bu tarz
karakteristik bulgular tespit edildiginde fetiisiin omurga taramasi mutlaka yapilmalidir.

Kanal acikligina ve eslik eden meningeal kese olup olmadigina dikkat edilmelidir (56).

USG teknolojisindeki gelismeler ve NTD arastirmalarinin ilerlemesi sayesinde 1. Trimester
USG’ de fetal 4. Ventrikiil obliterasyonu veya goriilmemesi kuvvetli olasilik spina bifida
varhigina isaret ettigi bilinmektedir (109). Bir bagka bulgu slyvian aquaduktun arka
yerlesimli olmasidir (110). 3D ultrason goriintiilleme ydnteminde spinal defektlerin

saptanmasinda 2d ultrasina gore belirgin bir fark gézlenmemistir (111)
2.7.2. Manyetik rezonans goriintiilleme (MRG)

Maternal obezite, oligohidroamnios varligi, bebegin yatis pozisyonu ya da ileri fetal yash
olgularda kemik yapilarin gelismis olmasi gibi nedenlerle yeterli US goriintiisii alinamayan

durumlarda manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile net bilgi elde edilebilir (112).

Ikinci trimesterde fetal MRG ile posterior fossa bozukluklari, kaudal yerlesimli serebellar
vermis ve beyin sapi, spinal defektin karakteristigi ve eslik eden anomaliler hakkinda yiiksek
¢Oziiniirliikii bilgiler verir (113). Eslik eden anomalilerin saptanmasinda 2d ve 3d ultrason
tekniklerine Uistlinliigli vardir. Ayrica fetal cerrahi endikasyon ve kontraendikasyonlar1 igin

ameliyat oncesi karar vermede 6nemli bilgiler verir.
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2.7.3. Yenidogan yonetimi

Degerlendirilmesinde dogumdan hemen sonra lezyon lokalizasyonu, biiytikliigii ve BOS
akintist olup olmadig1 degerlendirilmelidir (12). Defekt varsa steril 1slak pansuman ile
kapatilmalidir (15). YD yliziistii veya yan yatirilmalidir. Spontan hareketlerin gozlenmesi,
kas giicli degerlendirilmesi (parazi, pleji), derin tendon reflekslerine bakilmali ve anal

sfinkter tonusu ve refleksi degerlendirilmelidir.

Cogu YD norolojik bulgular ilk 72 saatte ilerler. Norolojik defisitin diizeyi, hidrosefali
bulgulari, chiari tip 2 malformasyonuna bagli olarak beyin sap1 bas1 bulgulari, eslik eden
spinal kord anomalileri dikkatlice altta yatan patolojiyi bulmak icin degerlendirilmelidir.
Ayrica uygun tedavinin diizenlenmesi igin; kalp, solunum yollar1, GIS, bobrekler, ekstremite
vs. ile ilgili konjenital yapisal anomalilerde degerlendirilmelidir. SSS enfeksiyonu riskini
azaltmak i¢in defekt kapatilana kadar genis spektrumlu antibiyotikler ile profilaksi
yapilmalhidir (114).

2.8. Klinik ve Muayene Bulgulari

Spina bifidali hastada inspeksiyonda spinal hat {izerinde agik veya ciltle ortiilii bir kesenin
olup olmadigi, killanma artis1, renk degisiklikleri gibi cilt lezyonlar1 degerlendirilir; bebekler
bir siire izlenerek alt ekstremitelerdeki spontan hareketlerin niteligi incelenir. Palpasyonla
yukaridan asagiya dogru spinoz ¢ikintilar takip edilir, eksiklik veya anormal olusumlar

saptanir (115)

Ekstremite kas giicleri manuel kas testi ile degerlendirilmeli, duyu muayenesi ayrintili olarak
yapilmali ve bu bulgularla lezyonun norolojik diizeyi belirlenmelidir. motor tutulumu
belirlemek i¢in ¢esitli sinifandirma  sistemleri bulunmakla birlikte uluslararasi
miyelodisplazi c¢alisma grubu (International Myelodysplasia Study Group -IMSG)

kriterlerinin motor seviyeyi en iyi sekilde gdsterdigi bildirilmistir (116).
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Tablo 3: Uluslararas1 Miyelodisplazi Calisma Grubu kriterlerine gére motor seviyeler

(26)

Motor
seviye

Motor seviye i¢in degerlendirme kriteri

T-10 veya T-11
izeri

Duyu seviyesi ve karin kaslarmin palpasyonu ile belirlenir

T12 Otururken veya supin pozisyonda pelvis kontrolii
L-1 Otururken veya supin pozisyonda pelvis kontrolii
L-1/L-2 L1 kriterlerini agar fakat L2 kriterlerini karsilamaz
L-2 [liopsoas, sartorius ve kalca addiiktdrleri >3/5
L-3 L2 kriterlerine ek kuadriseps >3/5
L-3/L-4 L3 kriterlerini agar fakat L4 kriterlerini karsilamaz
L4 L3 kriterlerine ek medial hamstring veya tibialis anterior >3/5
L4-5 L4 kriterlerini agar fakat L5 kriterlerini karsilamaz
L-5 L4 kriterlerine ek lateral hamstring >3/5 ve asagidakilerden en az birinin
saglanmasi
a) Gluteus medius >2/5
b) Peroneus tertius >4/5
c) Tibialis posterior >3/5
L5-S1 L5 kriterlerini asar fakat S1 kriterlerini karsilamaz
S-1 L5 kriterlerine ek asagidakilerden en az ikisinin saglanmasi

a) Gastroknemius veya soleus >2/5

b) Gluteus medius >3/5

¢) Gluteus maksimus kas giicii >2/5
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S1-S2 S1 kriterlerini asar fakat S2 kriterlerini karsilamaz

S-2 S1 kriterlerine ek gastroknemius veya soleus >3/5, gluteus medius ve
maksimus >4/5

S2-3 Tiim alt ekstremite kas giicleri normal

Mesane ve barsak problemleri mevcut

Kayip yok S2-3’e ek mesane ve bagirsak disfonksiyonu yok

Sakral segmentlerin etkilendigi hafif olgularda sadece mesane- barsak disfonksiyonu
ve/veya int-rinsik ayak kaslarinda denervasyon goriiliirken lomber segment tutulumlarinda
alt ekstremitelerde farkli derecelerde kas giigsiizliikleri bulunur. L2-1.4 koékleri korunmussa
diz ekstansor kaslar islev goriir ve yiiriime fonksiyonu i¢in 6nemlidir. L1-L2 kokleri
korunmugsa hasta kalca fleksiyon ve ekstansiyon hareketini yapabilir. Torakal

etkilenmelerde hasta paraparetik ve/veya plejiktir (117).

Spina bifdada genellikle kas gii¢siizligli, hipoestezi/ anestezi, derin tendon refekslerinin
azalmasi veya allamamasi ikici motor bulgulart eslik edebilir, tabloya skolyoz, kifoz gibi
vertebral bozukluklar; kalca dislokasyonu, kal¢ada ve dizde kontaktiirler, ayak bilegi ve ayak

deformiteleri eslik edebilir.

2.9. Tedavi

2.9.1. Medikal tedavi

Koruyucu tedavi olarak; gebe kalmay1 diisiinen kadinlarin gebelikten {i¢ ay dnce baslamak
ve gebeligin ilk ii¢ ayinda da devam etmek kaydiyla giinde 400 pg folik asit almalar1 biitlin
diinyada onerilmektedir. Daha 6nce noral tiip defektli cocugu olan annelerde Onerilen doz

giinde 4 mg’dir (118).
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2.9.2. Cerrahi tedavi

NTD ile dogan bebeklerde tedavi agik olan defektin cerrahi girisim ile kapatilmasidir. Eslik
eden patolojilerinde tedavisinin planlanmasi daha dogru bir yaklagim olucaktir. Temel amag
noral dokunun dis etkenlerden miimkiin oldugunca erken korunmasi ve normal anatomik
yapiya yakin bir konumlandirma yapilmasidir (119). Meningomyelosel tanis1 konulan
yenidoganlarm %70-91 inin ilk 72 saatte opere edildigi goriilmiistiir (120). i1k 72 saate opere
edilen YD’larda hastane yatis siiresi ve santral sinir sistemi enfeksiyon oranlarinda azalma

gozlenmistir (121).

MM Genel anestezi altinda, bebek gogiis ve batin bosta olucak sekilde prone pozisyona

alinir. (Sekil 6).

Sekil 10: Prone pozisyon (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve sinir Cerrahisi ABD)
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Kesenin nasil kapatilacagi defekt biiyiikliigiine gore plastik cerrahisi yardimi alinarak
planlandiktan sonra, kese etrafina eliptik insizyon yapilir. Tam kat cilt kesisi ile kese
etrafinda ince yapida olan zona epitelioza insizyonu yapilir. Insizyon subkiitanéz dokulara
dogru ilerletilerek, disa dogru agilmis fasya ve dura mater gozlenir. Tekal sak taban1 mediale
dogru disseke edilip mobilize edilerek, fasya defektinden iceri girdigi yer bulunur. Noral
plak etrafindaki cilt dairesel olarak eksize edilerek, ¢ikartilir. Zona epiteliozanin tamamen
cikartilmas: ilerde gelisebilecek epidermoid kistlerin engellenmesi i¢in ¢ok Onemlidir.
Serbestlesmis olan noral plak, mikroskop esliginde duranin i¢inde kalacak sekilde siitiire
edilerek tiip olusturacak sekilde bir taraftan karsi tarafa dogru kapatilir. Boylece noral plak

uzunlugunca santral kanal kapatilmis olur (Sekil 7).

Sekil 11: dura primer kapatilmis (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve sinir Cerrahisi ABD)

Duranin dikilmeyecek kadar parcali veya ug uca yetismedigi durumlarda sentetik dura grefti
kullanilarak su ge¢irmez sekilde duraplasti yapilir (Sekil 8). Her iki tarafa yapilan kesilerden
sonra mediale dogru, altindaki kas dokusundan disseke edilerek fasya kapatilmaya
calisilmalidir. Baz1 durumlarda ileri derecede kifoz, genis tabanli defekt ve ince fasya gibi

durumlarda kapatilamayabilir (56).
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Sekil 12: Sentetik dura ile duraplasti yapilmis vaka 6rnegi (NEU Meram T1p Fakiiltesi Beyin
ve sinir Cerrahisi ABD)

Fasya kapatildiktan sonra cilt mobilize olucak sekilde disseke edilir. Birgok olguda, orta hat,
vertikal cilt kapatilmasi oldukga kolay ve yeterlidir. Vertikal cilt dikislerinde cilt gerginligi
daha azdir. Biiyiik defektlerde cildin kapatilmasi i¢in; z plasti, gerginligin azaltilmasi i¢in
cilt kesileri ve daha biiyiik defektlerde rotasyon flepleri ya da serbest flepler gerekebilir
(sekil 9) (56).
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Sekil 13: Bipedikiiler flep ile kapatilmis (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve sinir Cerrahisi
ABD)

Meningosel cerrahi tedavisinde genel anestezi altinda, hasta prone pozisyona almir. insizyon
horizontal veya vertikal seklinde yapilir ve amag primer olarak kapatilamayacak diizeyde
cilt defekti olusturmamalidir. Insizyon cildin tiim katlarmi icermelidir ve kese kesildikten
sonra bosalir ve soner igerisi noral elemanlar acisindan kontrol edilmeli ve kese eksizyonu

ile tamamlanmalidir (sekil 10).
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Sekil 14: a) Cilt insizyonu yapilmis b) Kesenin spinal kord ile baglantis1 ortaya konulmusg
c¢) Kese icerigi noral elemanlar agisindan kontrol edildi d) Kese uygun sekilde eksize edilerek
dura kapatildi ) Cilt kapatilmasi sonras1 goriiniim Meningosel cerrahisi cilt insizyonundan

kapaniga kadar olan asamalar (NEU Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve sinir Cerrahisi ABD)
2.9.3. Fetal cerrahi

Ilk kez 1997 yilinda ABD’de intrauterin MM cerrahi onarimi bir hastada uygulandi.
1998’den itibaren de olgu sunumlar1 olarak rapor edilerek literatlire girmeye basladi
(122,123,124,125). ABD de ii¢ farklt merkezde 2003 subat-2010 aralik yillart arasinda
kontrollii biiyiik bir ¢galigsma yapildi (126). Randomize olarak se¢ilmis 183 SB bebegi olan
hamileler Ttizerinde uygulandi (126). Bu c¢alismaya MOMS “Management of
Myelomeningocele Study” adi verildi ve 2011 yilinda yaymlandi (126). Fetal cerrahi

uygulanan hastalarda chiari tip2 anomali oran1 %64 olarak klasik cerrahi uygulanan
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hastalarda %94 olarak bulundu. Shunt ihtiyacin1 azalmasi desteklemesinin yaninda anne

ve fetusa ait risklerin de bulunabilecegi vurgulandi (12).

Deneysel ¢alismalarda; anne karninda noral plak kapanmadigi zaman amniyon sivisi ve
uterus duvarina temas etmesi ile hasara ugrar. Deneysel c¢aligmalarla bu durum
gosterilmigstir. SB bebeklerde erken haftalarda bacak hareketleri USG de goriiliirken
gebeligin ilerleyen donemlerinde goriilmemektedir (127). Bilesik teoriye gore gebeligin
140. giinii veya 6ncesinde noral plak intrauterin kapanirsa norolojik hasar1 ve chiari tip

2’yi de engelleme imkani sunmaktadir (128).

Fetal cerrahide agik ve laparoskopik olmak iizere iki farkli tsegenek bulunmaktadir. Agik
cerrahi endoskopik cerrahiden daha once uygulanmaya baslandi (56). Laparoskopik
cerrahide fetusda olusacak hipotermi ve erken dogum riski daha diisiiktiir (56). Intrauterin
cerrahide en sik goriilen komplikasyon erken dogumdur. Ayrica uterus riiptiirii ve
amniyon sivisinin rahim digina anne karnina sizmasi da diger komplikasyonlar olarak

sayilabilir (56).

2.10. Eslik eden anomalilerin tedavisi

Hidrosefali: eslik ediyorsa obstriiktif tip veya olmamasina gore cerrahi planlama yapilir.
Obstruktif hidrosefali vakalarinda {iclincli ventrikiil tabaninin delinerek subaraknoid
boslukla agizlastirildig1 cerrahi teknik olan endoskopik iiclincii ventrikiilostomi yapilir
(130). Kommunikan hidrosefali olan olgularda siklikla tercihen V-P sant tercih edilir fakat
alternatif olarak ventrikiilo-atriyal, vetrikiilo-plevral gibi sant cerrahi yontemleri mevcuttur

(129,130).

Chiari malformasyonu: olan hastalarin cerrahi karar semptomlarin ciddiyetine gore karar
verilir. Cerrahi yaklasim posterior fossa dekompresyonu ve laminektomi ile BOS

dolagiminin normal hale getirilmesi ve silirdiiriilmesinden olusur (90).

Pes Ekinovarus: Ayak deformiteleri hastanin yiiriimesinde gii¢liik ve ayakkabi kullanimini

zorlagtirabilir. Basi yarasina ve kozmetik sorunlar olusabilir. Bu durumlarda tedavinin amaci
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ambulasyon potansiyeli olan hastalarda yere diiz basan, orteze uyumlu bir ayak sekli
saglamaktir. Hastalarda ayak bilegi ve ayak ortezleri ile deformiteler diizeltilebilirken, rijid

deformitelerde ise cerrahi yaklasim gerekmektedir (101).

2.11. Ameliyat sonras1 komplikasyonlar

2.11.1. Bos fistiili

Postoperatif donemde karsilan 6nemli bir sorunda BOS fistiilii gelisimidir. Genellikle yara
yerinden BOS sizmasi ve buna bagli menenjit ve ventrikiilit gibi 6nemli sorunlar ile
karsilasilabilir (130). Tekrar operasyona alinarak dura tamiri yapilmasi uygun antibiyotik
tedavisi baslanmas1 ve hidrosefali eslik ediyorsa V-P sant cerrahisi yapilmasi planlanabilir

(130,89).

2.11.2. Enfeksiyon

Yara yeri enfeksiyonu bulas olmasi ve kese intakt degilse menenjit gibi komplikasyonlar
gelisebilir (129). Bu gibi durumlarda yaranin steril tutulmasi bulasin azaltilmasi, kiiltiir
gonderilmesi, uygun antibiyotik tedavisin baglanmasi ve hidrosefali varliginda BOS kiiltiirti

temiz geldikten sonra sant cerrahisinin planlanmasi uygundur (128).

2.11.3. Sant komplikasyonlari

Spina bifida hastalarinin %60-95’inde hidrosefali goriiliir (129). Genellikle en etkin tedavisi
VP sant veya 3.ventrikiilostomidir (130). Hastalar omiir boyunca sant yetmezligi veya
enfeksiyonu riski altindadir. MM kendisi nonprogresif bir hastaliktir, bu nedenle hastalarda
norolojik semptom kétiilesmesine neden olmaz bu hastada intrakranyal basing artigina bagl
semptomlar gozlenir. Kafai¢i basing artisinin tipik bulgular1 olan; bas agrisi, istahsizlik,
laterji, diplopi, bag ¢evresinin anormal artisi, fontanelde gerginlik goriilmesi halinde VP shunt

disfonkisyonu gézden gecirilmelidir (129).
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2.11.4. Gergin omurilik sendromu

Spina bifida hastalarinda spinal kord, normalden asagi sonlanir ve etrafindaki dokular ile
yapisik olabilir. MM cerrahisi sonrast komplikasyon olarak etrafindaki dokulara yapisabilir
ve ¢ocugun gelisimi ile birlikte bu yapisikliklar gergin omurilik sendromuna neden olabilir
(129,131). Hastalarin %11- 27’sinde bu tablo goriiliir (132). Norolojik bozulmanin sant
malformasyonu disindaki 2.en sik nedenidir (133). Gergin omurilik sendromuna ait
belirtiler; alt ekstremitelerde kas giicii zaafiyeti ve atrofi buna baglh yliriimede bozulma,
bacak, bel ve sirt agrisi, idrar ve gaita inkontinansi ve progresif skolyoz seklindedir ve tanisi
MR ile konulur (129,134). Tedavisinde cerrahi olarak gevsetme yapilir, gevsetme yapilan

hastalarin %15’in tekrar gergin omurilik sendromu gelisebilir (135).

2.11.5. Basi yaralan

SB’li hastalarda motor ve duyu kayiplari goriiliir bu kayiplara bagli olarak yanik, laserasyon
ve basi yaralarina zemin hazirlar. Ayrica hastalarin tek pozisyonda uzun siire oturmalar1 da
etkileyen diger bir durumdur (129). Bu hasta grubunda gelisen basi yaralarin idrar ve gaita
bulasi nedeniyle yaralarin iyilesmesini zorlastirir ve hatta derin {ilserler osteomiyelite

ilerleyebilir (133).

2.11.6. Lateks alerjisi

Spina bifida hastalarinin %50’sinden fazlasinda goriiliir. Sebebi heniiz bulunamamustir.
Gelisim esnasinda alerjen proteinlerle sik maruziyetin etkili oldugu diisiiniilmektedir. SB
hastalarinda risk yas ile birlikte artar. Hastanin dogumdan itibaren dmiir boyu lateks iceren
iiriinlerden uzak durmasi énerilir (129,136). Intraoperatif anaflaksiden kaginilmasi i¢in bu

hastalarin cerrahileri lateks icermeyen iiriinler ile yapilmalidir (133).
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3. MATERYAL VE METOT

Bu ¢alisma Necmettin Erbakan Universitesi ilag ve Tibbi Cihaz Dis1 Arastirmalar Etik
Kurulu 08.01.2021 tarih ve 2021/3002 say1li onay karari ile Necmettin Erbakan
Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi Kliniginde gergeklestirildi.
Caligmaya; Kasim 2018 ve Aralik 2020 tarihleri arasinda meningosel ve
miyelomeningosel tanilariyla, cinsiyet ayrimi gozetmeksizin 0-1 yas arasi, opere edilmis,
norolojik muayeneleri, radyolojik degerlendirme sonuglari, ek patolojileri, ameliyat

kayztlari, epikriz notlar1 ve dogum kayitlar: eksiksiz olan 82 hasta ¢aligmaya dahil edildi.

3.1. Verilerin Analizi

Verilerin analizi i¢in SPSS 16.0 Package Software (Statistical Package for the Social
Sciences Inc.; Armonk, NY, ABD) analiz programi kullanildi. Veri sayisina bakilarak
merkezi limit teoremine gore normal dagildig1 kabul edilmistir. Veriler say1 (n), yiizde (%),
ortalama+ standart sapma (minimum-maksimum) ile ifade edildi. Kategorik veriler Ki-kare
(x¥*) veya Fisher’s Exact testi ile karsilastirildi. Verilerin ortalamalarinin 2 grupta
karsilagtirilmasinda Student’s T testi kullanildi. 2°den fazla grupta sayisal verilerin dagilimi
One-Way Anova testi ile degerlendirildi. Aralarinda anlamli fark bulunan gruplarda Tukey
post hoc testi kullanilarak farklilig1 olusturan grup tespit edilmistir. Numerik veriler arasi
iliski Pearson Korelasyon testi ile degerlendirdi. Korelasyon iligkileri: r = 0,05-0,30 ise
diisiik veya 6nemsiz korelasyon, r = 0,30-0,40 ise diisiik-orta derecede korelasyon, r = 0,40-
0,60 ise orta derecede korelasyon, r = 0,60-0,70 ise lyi derecede korelasyon, r = 0,70-0,75
ise ¢ok 1yi derecede korelasyon, r = 0,75-1,00 ise miikemmel korelasyon olarak kabul edildi.

Sonuglar %95°1ik gliven aralifinda, anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlendirildi.
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4. BULGULAR

Retrospektif olarak yapilan bu ¢alismaya, %51,2’si (n=42) erkek, %48,8’1 (n=40) kiz olmak
lizere toplam 82 meningosel ve miyelomeningosel tanisi ile opere edilmis hastalar dahil
edilmistir. Arastirmaya alinan bebeklerin gestasyonel yas ortalamasi 36,04+2,08 (30,00-
39,00), Annelerin yas ortalamasi 27,55+5,56 (18,00-44,00) olarak tespit edildi (Tablo 4).

Tablo 4: Bebeklerin gestasyonel yas ve anne yaslarinin dagilimi

Mean+SD Minimum Maksimum
Gestasyonel yas 36,04+2,08 30,00 39,00
Anne yasi 27,5+£5,56 18,00 44,00

Bebeklerin operasyon oncesindeki nérolojik muayene durumlart incelendiginde; %64,6
‘sinda (n=53) parapleji, %25,6’sinda (n=21) parezi oldugu tespit edildi. Bebeklerin %9,8
‘inde (n=8) kas giicli kaybi1 yoktu (Grafik 1). Calismaya dahil edilen bebeklerin kese lezyon
seviyelerine gore ayrildiginda; %62,2 ‘si (n=51) lomber, %23,2’si (n=19) lumbosakral,
%38,5’1 (n=7) torakolomber , % 6,1°1 (n=5) torakal bolgede oldugu gozlendi (Grafik 2).

Hastalarin % 9,80’inde (n=8) meningosel, %90,20‘sinde (n=74) miyelomeningosel,

%67,10’unda (n= 55) Chiari malformasyonu, %65,90°1nda (n=54) hidrosefali , %43,90‘inda

(n=36) pes ekinovarus mevcuttu (Tablo 5).
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Tablo 5: Hastalarin norolojik durum, anomali ve lezyon seviyesi dagilimi

Degiskenler (n: 82) n %
Preoperatif Norolojik Durum

Kas giicii kayb1 yok 8 9,80
Parezik 21 25,60
Paraplejik 53 64,60
Lezyon seviyesi

Lomber 51 62,20
Lumbosakral 19 23,20
Torakolomber 7 8,50
Torakal 5 6,10
Kese Tiirtu

Meningosel 8 9,80
Meningomyelosel 74 90,20
Chiari Malformasyonu

Var 55 67,10
Yok 27 32,90
Hidrosefali

Var 54 65,90
Yok 28 34,10
Pes Ekinovarus

Var 36 43,90
Yok 46 56,10
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Grafik 2: Preoperatif norolojik muayene dagilimi
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Grafik 3: Lezyon seviyesi dagilimi
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Hastalarda bulunan lezyonlarin lokalizasyonuna gore ndrolojik durumlar incelendi (Tablo

6). Norolojik duruma gore lezyon seviyesi arasinda istatistiksel olarak fark tespit edilmedi
(p>0,05).

Tablo 6: Kesenin bulundugu seviyeye gore preoperatif norolojik durum

Torakal Torakolomber Lomber Lumbosakral
Paraplejik 4 (% 7,50) 5 (% 9.,40) 34 (% 64,20) 10 (% 18,90)
Parezik 1 (% 4,80) 1 (% 4,80) 13 (% 61,90) 6 (% 28,60)
Kuvvet kaybi 0 (% 0,00) 1 (% 12,50) 4 (% 50,00) 3 (% 37,50)

yok

Arastirmaya dahil edilen hastalar ortalama 4,00+7,87 (1,00-36,00) giinliik iken operasyona
alindi. Operasyon sonrast hidrosefali nedeniyle ameliyat gerektiren hastalara ortalama

20,00£16,99 (1,00-73,00) giinliik iken ventrikiilo- peritoneal (V-P) sant takildi (Tablo 7).

Tablo 7: Bebeklerin operasyon ve V-P sant takilma zamanlari

Mean+SD Minimum Maksimum
Operasyon zamani 4,00+7,87 1,00 36,00
Sant takilma zamam 20,00+16,99 1,00 73,00

Opere edilen bebeklerin % 45,10’sinde (n=37) primer cilt kapatma, % 54,90’ ma (n=45) flep
cevrilerek kapatma teknigi uygulandi. Operasyon sirasinda bebeklerin % 22,00’inda (n=18)
sentetik dura kullanildi. Bebeklerin %54,90‘ma (n=45) V-P sant takildi. Operasyon sonrasi
hastalarin % 24,40°1nda (n=20) BOS fistiilii gelistigi gozlendi (Tablo 8).
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Tablo 8: Hastalarin operasyon ile ilgili 6zellikleri

Degiskenler (n: 82) n %

Operasyon cilt kapatma sekli

Primer kapatma 37 45,10

Flep gevrilerek kapatma 45 54,90

Sentetik Dura Kullanimi

Evet 18 22,00

Hayir 64 78,00

V-P Sant takilmasi

Evet 45 54,90

Hayir 37 45,10

BOS fistiilii gelisti mi?

Evet 20 24,40

Hayir 62 75,60

NTD operasyonu cilt kapatma tekniginde hasta 6zellikleri Tablo 9°da 6zetlenmistir.



Tablo 9: Operasyon Kapatma Teknigine Gore Hasta Ozelliklerinin Karsilastirilmasi

Kapatma Sekli
Primer Flep X*degeri | P degeri
n (%) n (%)
Cinsiyet
Kiz 16 (%40,00) 24 (%60,00) 0,827 0,363
Erkek 21 (9%50,00) 21(%50,00)
Preoperatif norolojik
durum
Kas giicli tam 7 (%87,50) 1(%12,50)
Parezi 8 (%38,10) 13 (%61,90) 6,500 0,039*
Parapleji 22 (%41,50) 31 (%58,50)
Meningosel
Var 7 (%87,50) 1 (%12,50) 6,429 0,020*
Yok 30 (%40,50) 44 (%59,50)
Meningomyelosel
Var 30 (9%40,50) 44 (%59,50) 6,429 0,020*
Yok 7 (%87,50) 1 (%12,50)
Pes Ekinovarus
Var 14 (9%38,90) 22(%61,10) 1,007 0,316
Yok 23 (%50,00) 23 (%50,00)
ChiariMalformasyonu
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Var 23 (%41,80) 32(%58,20) 0,736 0,391
Yok 14 (%51,90) 13 (%48,10)

Hidrosefali
Var 25 (%46,30) 29(%53,70) 0,088 0,767
Yok 12 (9%42,90) 16 (%57,10)

Lezyon seviyesi

Torakal 2 (%40,00) 3 (%60,00)

Torakolomber 2 (%28,60) 5 (%71,40) 1,210 0,751

Lomber 25 (%49,00) 26 (%51,00)

Lumbosakral 8 (%42,10) 11 (%57,90)

*: Fisher’s Exact test ile degerlendirildi.

Hastalarin operasyonu primer cilt kapatma ve flep ¢evrilerek kapatma sekline gore sentetik

dura kullanimi, V-P sant takilmasi, BOS fistiilii gelisiminin karsilastirilmas1 Tablo 10°de

gosterilmigstir.  Sentetik dura kullanimi

ile operasyon seklinin istatistiksel olarak

karsilastirilmasinda anlamli bir fark gézlendi (p=0,027). Sentetik dura kullanilan hastalarda

flep cevrilerek kapatma teknigi daha fazla uygulanmistir.

Tablo 10: Operasyon kapatma sekline gore sentetik dura kullanimi, V-P sant

takilmasinin karsilastirilmasi

Operasyon kapatma sekli

Primer Flep X’degeri | P degeri
n (%) n (%)
Sentetik dura kullanimi
Evet 4(%2220) | 14(%77,80) | 4,884 0,027
Hayir 33 (%51,60) | 31(%48,40)
V-P sant takilmasi
Evet 19 (%42,20) | 26(%57,80)
Hayir 18 (%48,60) | 19 (%51,40) | 0-339 0,561
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Calismaya dahil edilen bebeklerde malformasyon ve hasta 6zelliklerine gore sentetik dura
kullanimi1 karsilastirildi ve istatistiksel olarak fark tespit edilmedi (p>0,05). Sentetik dura
kullanim durumuna gore hastada hidrosefali ve V-P sant takilip takilmamasi istatistiksel

olarak karsilastirildiginda anlamli fark bulunmadi (p=0,094) (Tablo 11).

Tablo 11: Malformasyon varhgina gore sant takilma durumu

V-P sant takilan
Evet Hayir X’degeri P
n (%) n (%) degeri
Meningosel
Var 0 (%0,00) 8 (%100,00) 10,782 0,01*
Yok 45 (%60,80) 29 (%39,20)
Meningomyelosel
Var 45 (%60,80) 29 (%39,20) 10,782 0,01*
Yok 0 (%0,00) 8 (%100,00)
Pes Ekinovarus
Var 21 (%58,30) 15 (%41,70) 0,309 0,578
Yok 24 (%52,20) 22 (%47,80)
Chiari Malformasyonu
Var 30 (%54,50) 25 (%45,50) 0,007 0,931
Yok 15 (%55,60) 12 (%44,40)
Hidrosefali
Var 45 (%83,30) 9(%16,70) 51,712 0,000
Yok 0 (%0,00) 28 (%100,00)

*: Fisher’sExact test ile degerlendirildi
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Hastalarin malformasyon durumlari, hastalik 6zellikleri ve BOS fistiil gelisimi arasindaki

iligki karsilastirildi (Tablo 12). Hidrosefali olmayan hastalarda hidrosefali olanlara gore

BOS fistiil gelisimi daha azd1 ve istatistiksel olarak anlamli fark mevcuttu (p=0,038)

Tablo 12: Hastalarda BOS fistiil gelisiminin hasta 6zelliklerine gore karsilastirilmasi

BOS fistiil gelisimi

Evet Hayir X2degeri P
n (%) n (%) degeri
Preoperatif norolojik
durum
Kas giicii tam 0 (%0,00) 8 (%100,00)
Parezi 5 (%23,80) 16 (%76,20) 20 0:220
Parapleji 15 (%28,30) 38 (%71,70)
Meningosel
Var 0 (%0,00) 8 (%100,00) 2,860 0,189
Yok 20 (%27,00) 54 (%73,00)
Meningomyelosel
Var 20 (%27,00) 54 (%73,00) 2,860 0,189
Yok 0 (%0,00) 8 (%100,00)
Pes Ekinovarus
Var 11 (%30,60) 25 (%69,40) 1,323 0,250
Yok 9 (%19,60) 37 (%80,40)
Chiari Malformasyonu
Var 15 (%27,30) 40 (%72,70) 0,753 0,386
Yok 5 (%18,50) 22 (%81,50)
Hidrosefali
Var 17 (%31,50) 37 (%68,50) 4,312 0,038
Yok 3 (%10,70) 25 (%89,30)

Lezyon seviyesi

Torakal

2 (%40,00)

3 (%60,00)
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Torakolomber 3 (%42,90) 4 (%57,10) 3,969 0,265

Lomber 13 (%25,50) | 38 (%74,50)

Lumbosakral 2 (%10,50) 17 (%89,50)

Hastalarin operasyon 6zellikleri ile BOS fistiil gelisiminin istatistiksel olarak karsilagtirildi
(Tablo 13). Operasyon sekline gore BOS fistiiliiniin  gelisip gelismemesi
degerlendirildiginde primer kapatilan hastalarda BOS fistiiliinlin gelisiminin daha az
olmasindan dolay1 istatistiksel olarak anlamli fark goriildii (p=0,038). Sentetik dura
kullanilip kullanilmamasma gére BOS fistiili gelisimi degerlendirildiginde istatistiksel
olarak anlamli bir fark gézlendi (p=0,010). Sentetik dura kullanilmayan hastalarda BOS
fistiiliinlin gelisimi daha az gozlenmistir. V-P Sant takilma durumu ile BOS fistiil gelisimi
arasinda istatistiksel fark izlendi (p=0,038). Bu farkin sebebi sant takilmayan hastalarda
BOS fistiil gelisiminin daha az olmasiyda.

Tablo 13: Hastalarda BOS fistiil gelisiminin hasta 6zelliklerine gore karsilastirilmasi

BOS fistiil gelisimi
Evet Hayir x>degeri P
n (%) n (%) degeri
Cilt kapatma teknigi
Primer kapatma 5(%13,50) | 32 (%86,50)
Flep ile kapatma 15(9%33,30) | 30 (%66,70) 425 0,038
Sentetik dura kullanim
Evet 9 (%50,00) 9 (%50,00) 8,202 0,010%
Hayir 11 (%17,20) 53(%82,80)
Sant takilmasi
Evet 15 (%33,30) 30 (%66,70) 4,325 0,038
Hay1r 5(%13,50) 32 (%86,50)

*: Fisher’s Exact test ile degerlendirildi.

Hastalarin malformasyon durumlarina gére gestasyonel yas, anne yasi, operasyon zamani ve

sant takilma zaman gibi sayisal degiskenlerin dagilimi incelendi. Pes ekinovarus
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malformasyon durumu ile operasyon zamani istatistiksel karsilagtirilmas: anlamli bulundu
(p=0,025). Pes ekinovarus olanlarda operasyon zamani olmayanlara gére daha erken olarak
gozlendi. Pes ekinovarus olanlarda operasyon zamani ortalamasi 3,39+5,87 (1,00-28,00) giin
iken, Pes ekinovarus yoklugunda operasyon zamani ortalamasi 4,17+7,21 (1,00-36,00)

giindii.

Hastalarin preoperatif ndrolojik durumu ve gestasyonel yas, anne yasi, operasyon zamani ve
sant takilma zamani gibi sayisal degiskenlerin dagilimi arasinda istatistiksel olarak fark

belirlenmedi (p>0,05).

Hastalarin lezyon seviyelerine gore gestasyonel yas, anne yasi, operasyon zamani ve sant
takilma zamaninin dagilimi incelendi. Lezyon seviyesi ile operasyon zamani arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark tespit edildi (Tablo 14). Farkin kaynaklandig1 seviyeyi tespit
etmek icin yapilan post hoc analizde istatistiksel anlamliligin nedeninin torakal lezyon

seviyesinden kaynaklandigi izlendi (p=0,000).

Tablo 14: Operasyon zamani lezyon seviyesine gore dagilimi

Hasta Sayisi Operasyon ortalama
siiresi
Total 82 3,83
Lomber 51 3,27
Lumbosakral 19 2,58
Torakal 5 16
Torakalomber 7 2,57

Gestasyonel yas, anne yasi, operasyon zamani ve sant takilma zamani gibi sayisal
degiskenlerin dagilim1 operasyon 6zelliklerine gore incelendi. Operasyon zamani ile sentetik
dura kullanimi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p=0,004). Sentetik dura
kullanilanlarin  operasyon zamani ortalama 7,78+11,10 giin iken sentetik dura

kullanilmayanlarmn 2,72+4,19 giin olarak tespit edildi.
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Gestasyonel yas ile BOS fistiil gelisimi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark tespit edildi
(p=0,016). BOS fistiilii gelisenlerin gestasyonel yas ortalamasi 37,00+=1,45, BOS fistiilii

gelismeyenlerin gestasyonel yas ortalamasi ise daha diistik ve 35,73+2,16 olarak bulundu.

Gestasyonel yas ve anne yasi ile operasyon zamani ve sant takilma zamani gibi sayisal
degiskenlerin iliskisi Tablo 15°de gosterildi. Gestasyonel yas ve sant takilma zamani

arasinda negatif yonde orta derecede istatistiksel olarak anlamli korelasyon bulundu

(p=0,006 ,r =-0,404).

Tablo 15: Gestasyonel ve anne yasinin operasyon zamani ve sant takilma zamam ile
iliskisi

Gestasyonel yas Anne yasi
Operasyon zamani
r 0,057 0,049
p 0,612 0,663
Sant takilma zamam
r -0,404 0,140
p 0,006* 0,365

Gestasyonel yas ve anne yasi ile operasyon zamani ve sant takilma zamani gibi sayisal
degiskenlerin iliskisi Tablo 14’de gosterildi. Gestasyonel yas ve sant takilma zamani

arasinda negatif yonde orta derecede istatistiksel olarak anlamli korelasyon bulundu

(p=0,006, =-0,404) (Grafik 4).

49



R2 Linear = 0,163
80

60

SANT TAKILMA ZAMANI

T T T T
30 32 34 36 38 40

GESTASYONEL YAS

Grafik 4: Gestasyonel yas ile sant takilma zamam iliskisi

5. TARTISMA

NTD spinal kord ve/ veya vertebral kemik yapinin agik kaldigi, siklikla néral yapilarin
etkilendigi dogumsal bir patolojidir. Diinya genelinde NTD prevalansinin 10.000 canli
dogumda 18,6 (15,3-23,0) oldugu diisiiniilmektedir (137). Bu vakalarin %50’ye yakin1 fetal
anomaliler nedeni ile 6lii dogmaktadir veya elektif olarak gebelik sonlandirilmaktadir (138).
Folik asit eksikligi NTD' lerin gelisimi i¢in en yaygin bilinen risk faktoriidiir (139). Giinliik
0.4 mg doz gebelik dncesi folik asit takviyesinin NTD oranlarini % 60-70 oraninda azalttig:

bildirilmigtir (140).

NTD tiirlerinde klinik olarak en énemli olani, embriyolojik gelisim sirasinda ndral tiipiin
kapanmadig1 meningomiyeloseldir. Ac¢ik vaziyette bulunan néral yapilar dejenere olur ve

lezyon seviyesine gore degisen derecede norolojik defisitler gelisir (137). Meningosel ve
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meningomiyelosel etiyolojisindeki Onlenebilir nedenlere yonelik c¢aligmalarla sikligt
azaltilmis olsa da gelismekte olan ve az gelismis olan tilkelerde hala 6nemli bir sorun olarak
karsimizda durmaktadir. Literatiirde bilinen siklig1 her 1000 canli dogumda 1-2 civarindadir

(141).

Retrospektif olarak yapilan bu ¢calismaya meningosel ve meningomiyelosel tanilari ile opere
edilmis toplam 82 hasta dahil edilmistir. Bu hastalarin % 9,80’inde (8 hasta) meningosel,
%90,20°sinde(74 hasta) meningomyeloseltanis1 konulmustur. Ozgiir D. (142) tarafindan
2019 yilinda yapilan bir calismada meningomyelosel (% 83,3) vemeningosel (%16,7)
oranlarinda tespit edilmis ve bizim ¢alismamizda oldugu gibi MM goériilme orani daha fazla
olarak bulunmustur. Deak ve arkadaslarinin (143) ¢alismasinda erkek-kiz orani orani 0,82
olarak, Erkog¢ ve ark. (137) 2020 yilinda yaptiklar1 ¢caligmada erkek-kiz oranini 1 olarak
bulunmustur. Caligmamizda erkek-kiz oran1 9%51,2°s1 (42 hasta) erkek, %48,8’1 (40 hasta)

kiz olmak tizere 1,05 olarak literatiir ile uyumlu bulunmustur.

MY Oncel ve ark. (144) 2012 yilinda yaptiklar1i NTD ¢alismasinda; anne yas1 26.7+5.4
gestasyonel yas 37.7+2.7 olarak bulunmus, Mehmet MUTLU ve ark. (145) 2018 yilinda
yaptiklar1 bagka bir calismada ise anne yas1 28,7+6,03 gestasyonel yas 38,2+1,5 seklinde
bulmuslardir. Klinigimizde arastirmaya alinan bebeklerin gestasyonel yas ortalamasi
36,04+2,08 (30,00-39,00), annelerin yas ortalamasi 27,55+5,56 (18,00-44,00) olarak

bulunmustur.

MM en sik lomber bolgede goriilmektedir ve bildirilen siklik oran1 %60-70'dir (146,147).
Calismamiza dahil edilen bebeklerin kese lezyonlar1 seviyelerine gore ayrildiginda; %62,2
‘si (n=51) lomber, %23,2’si (n=19) lumbosakral, %8,5’1 (n=7) torakolomber, %6,1’1 (n=5)
torakal bolgede oldugu gozlendi. Bebeklerin operasyon Oncesindeki norolojik durumlar
incelendiginde; %64,6 ‘sinda (n=53) parapleji, %25,6’sinda (n=21) parezi oldugu tespit
edildi. Bebeklerin %9,8 ‘inde (n=8) kas giicii kayb1 yoktu ve ¢alismamizda kas giicli tam
olan tiim bebekler meningosel grubunda yer almaktaydi. Calismamizda paraplejik olan
hastalardaki lezyon seviyesin en sik lomber bdlgede oldugu izlendi. Norolojik duruma gore
lezyon seviyesi arasinda istatistiksel olarak anlamli fark tespit edilmedi (p>0,05). Mevcut

yapilan calismalara bakildiginda MM olgularinda Ozgiir D. (142) 2019 yilinda yaptig
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calismada %90 oraninda, diger mevcut literatiirlerde % 80 oraninda kas giicii kayb1 oldugu
gorilmustir (148).
Enfeksiyon belirtileri olmayan ve operasyona uygun olan hastalarda, dogumdan hemen
sonra ilk 24 saat i¢inde cerrahi olarak kese onarimi ve kapatilmasi onemlidir (149).
Cerrahinin 72 saatten daha sonraya ertelenmemesi Onerilmektedir. Literatiirde NTD’ nin
cerrahi onarimdaki gecikme sant komplikasyonlari, menenjit riskinde artis (150,151) ve
daha kotii norojenik mesane prognozu (152) ile iliskili oldugu bildirilmistir. MY Oncele
ark. (144) 2012 yilinda yaptiklar1 ¢alismada operasyona alinma zamanini 8.2+5.9giin,
Mehmet MUTLU ve ark. (145) 2018 yilinda yaptiklar1 ¢calismada 6,7+5,0 giin seklinde
bildirmiglerdir. Klinigimizde arastirmaya dahil edilen hastalarda NTD’nin kapatilma
operasyonu ortalama 4,00+7,87 (1,00-36,00) giinolarak gozlendi. Ayrica ¢alismamizda pes
ekinovarus deformitesi olan hasta grubunda operasyon zamani istatistiksel incelemesi
anlamli fark bulundu(p=0,025). Pes ekinovarus olan hastalarda operasyon zamani diger
hastalara kiyasla daha erken zamanda gergeklestirildigi gozlendi. Pes ekinovarus olanlarda
operasyon zamani ortalamasi 3,39+5,87 (1,00-28,00) giin iken, pes ekinovarus olmayan
grupta operasyon zamani ortalamasi 4,17+7,21 (1,00-36,00) giin olarak tespit edildi.
Ayrica NTD kapatma operasyonunda sentetik dura kullanilan hastalarda operasyon
zamani ortalama 7,78+11,10 giin iken sentetik dura kullanilmayan hastalarda operasyon
zamani 2,72+4,19 giin olarak tespit edilmistir. Operasyon zamaninda ki bu farkin sebebi
olarak; sentetik dura kullanilan grupta defektin biiyiikliigii ve ek patolojilerin varlig1 oldugu
kanaatindeyiz. Ayr bir istatistik olarak yaptigimiz ¢alismada torakal bolge lezyonlarinin
operasyon zamani diger olgulara gore ortalama 16 giin olarak tespit edildi, lomber bolgede
ki lezyonlarda ortalama 3,2 giin olarak bulundu. Torakal bolgede ameliyata alinma
zamaninin daha ge¢ olmasinin nedenleri arasinda; vaka sayisinin az olmasi ve eslik eden ek

hastaliklar sayilabilir.

Ozgiir D. (142) 2019 yilinda yaptig1 calismada; meningosel kesesi intakt olan hastalarin
hepsinde kese etrafi ince bir zar ile ¢evrili oldugu ve cilt defektinin primer olarak kapatildig:
bildirilmistir. Ayni1 g¢alismada; meningomyelosel hastalarinin %73.3’linde cilt defekti
primer kapatilirken, %26.7’sinde ise ¢esitli cilt flebi teknikleri kullanildig1 bildirilmistir.
Hastalarin dura kapatilmas: kendi dura, kas ve/veya fasyasi kullanilarak yapilmis.
Klinigimizde dura kapatilirken miimkiin olduk¢a kendi duras: ile primer kapatma islemi

yapilmigtir.
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Bazi biiyiik defekti olan, duras: diseke edilirken yirtilan vakalarda kas ve fasya kullanarak
otojen duraplasti ile kapatilmistir. Cilt kapatmada; klinigimizde opere edilen bebeklerin %
45,10’sinde (n=37) primer kapatma, %54,90’1na (n=45) flep cevrilerek kapatma teknikleri
uygulanmistir. Literatlirle uyumlu olarak, ¢alismamizda 7 meningosel hastasinda cilt
defekti primer kapatilirken sadece 1 meningosel hastamiz cilt flebi teknigiyle kapatildi.
Klinigimizde opere edilen meningosel vakalarinin tamaminda kendi durasi ile kapatilirken,
meningomiyelosel olgularinin 18’inde sentetik dura kullanildig: tespit edildi. Ayrica cilt
flebi teknigi ile kapattiZimiz hastalarin%77,80’inde(14 hasta) ve cilt defekti primer
kapattigimiz hastalarin %22,20’sinde (4 hasta) sentetik dura kullanilmistir.

Klinik ¢alismamizda lezyon lokalizasyonunun cilt defekti kapatma teknigini istatistiksel
olarak etkilemedigi goriilmektedir. @ere ettigimiz NTD hastalarinda cilt kapatma teknigi

secimini asil etkileyen faktoriin cilt defektinin biiyiikliigli ve kompleks yapist oldugu
belirlenmistir. Baz1 hastalarda 6l¢iim sorunu oldugu i¢in cilt defekti biiyiikliigii ve kompleks
yapisi istatiksel olarak bu calismada degerlendirilemedi. Literatiirde defekt biiyiikliigi ile
ilgili Eseoglu ve ark. (153) yaptig1 calismada; meningomiyelosel kesesinin kiigiik
kusurlarda birincil kapatmanin gergeklestirilebilecegini, perfore sakkiilalar igceren 25
cm'den daha biiyiik defektler icin, iyi vaskiilarize bilateral VY fasiyokiitan flepler,
miyelomeningosel defektlerinin kapatilmasi i¢in iyi bir secenek oldugunu bildirmislerdir.

Ayrica Eseoglu ve ark. (153) yaptig1 calismada defektin biiyiikliigliniin ndrolojik prognoz

acisindan 6nemli oldugu belirtmislerdir.

Hdrosefali ile MM birlikteligi literatiirde %60-95 arasinda degisen oranlarda
goriilebilmektedir, Chiari tip2 malformasyonun ise MM ile siklikla birlikte oldugu yapilan
caligmalarda ortaya konulmustur (146). Bizim ¢alismamizda da literatiir ile uyumlu olarak
hastalarin  %67,10’unda (n=55) Chiari tip2 malformasyonu, %65,90‘inda (n=54)
hidrosefali, %43,90‘inda (n=36) pes ekinovarus deformitesi mevcuttu. MM hastalarinin
cogunda yasamin ilk yilinda sant yerlestirilmesi gerekir ve sant oran1 %42,6 ile %095,5
arasinda degismektedir (154). Erko¢ ve ark. (137) 2020 yilinda yaptiklar1 caligmada;
hastalarin  %66,6 smnma VP sant operasyonu yapildigint bildirmektedirler. Bizim
calismamizda hastalarimizin %54,90 (n=54 ) oraninda sant operasyonu yapildi; 54 hastanin
1 tanesine batin problemleri nedeniyle ventrikiilo-atrial sant, diger 53 hastamiza V-P sant

operasyonu uygulandi. 53



Istatistiksel olarak inceledigimizde, calismamizda gestasyonel yas ile sant konulma zamani
arasinda negatif korelasyon bulundu. Gestasyonel yas azaldik¢a, bebek kilosunun diismesi,
batin problemlerinin daha fazla olmasi, ikinci ekstra bir ameliyat stresinin komplikasyonlar1
artiracagl gibi nedenlerle, sant operasyon zamaninin ertelenmesi gerekliligi bu negatif
korelasyonu acgiklamaktadir. Sant operasyonu uygulama zamani konusunda tam bir fikir
birligi yoktur; bazi ¢aligmalarda kese onarimi ile beraber ayni1 operasyonda sant konulmasini
onerirken (155,156,157,158), diger calismalarda NTD operasyonundan ayr1 bir seansta sant
operasyonunun yapilmasini énermektedir (159,160,161). Calismamizda VP sant operasyonu
gerek goriilen hastalara ortalama 20,00+16,99 (1,00-73,00) giinliik iken sant takildigi
belirlendi. VP sant kafa i¢i basincin diigsmesinin yaninda, cerrahi onarim bdlgesinde BOS
sizintisint ve birikimini Onleyerek yara iyilesmesine de katkida bulunur (162,163).
Calismaya dahil edilen hastalarda %65,9 oraninda hidrosefali saptanmasina ragmen V-P sant
yerlestirilen hasta orant %54,90 idi. Aradaki bu fark MM eksizyonu yapildiktan sonra
mevcut hidrosefali klinik takibi yapilan hastalarda; kafa i¢i basing artis1 sendromu bulgulari,
bas cevresi Ol¢climiinde anormal artis, 6n fontanelde bombelesme ve radyolojik degisiklik
olmadig1 goriilmiistlir. Bu hastalar yakin klinik ve radyolojik takip yapilarak gereksiz VP

sant operasyonunun ve iligkili komplikasyonlarin 6nlenebilecegini diisiinmekteyiz.

Calismamizda Operasyon sonrast hastalarin % 24,40’ 1nda (20 hastada) BOS fistiilii gelistigi
gozlenirken; calismaya dahil olan 8 meningosel vakasinin hi¢birinde BOS fistiilii gelismedi.
Meningosel vakalarinda primer kapatmanin belirgin olmasi, sentetik dura kullanilmamasi ve
sant gereksinimi olmamasi BOS fistiil gelisimini azaltan faktorler oldugu goriisiindeyiz.
Operasyon cilt kapatilma teknigine gore BOS fistiiliiniin gelisip gelismemesi
degerlendirildiginde primer kapatilan 37 hastanin sadece 5’inde(%13,5), flep g¢evrilerek
kapatilan 45 hastanin 15’inde(%33,3) BOS fistiiliiniin gelistigini tespit ettik. Flep ¢evrilen
hastalarda NTD defektinin daha biiyiik olmas1 ve dura tamirinde ki zorluk BOS fistiilii
gelisiminin daha fazla olmasini agiklamaktadir; bir diger neden olarak flep teknigiyle
kapatilan hastalarin ¢ogunda sentetik dura kullanilmis ve BOS fistiilii gelisimi sentetik dura
kullanilan biitiin NTD hastalarinda istatistiki olarak daha fazla bulunmustur. Hidrosefali
olmayan ve buna bagl olarak sant gereksinimi daha az olan 37 hastada (%68,50) istatiksel

olarak BOS fistiil oraninin daha az oldugu tespit edilmistir.
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Gestasyonel yas ile BOS fistiil gelisimi arasinda ¢alismamizda istatistiksel olarak anlamli
fark tespit edildi (p=0,016). Bos fistiilii gelisenlerin gestasyonel yas ortalamas1 37,00+1,45,
bos fistiilii gelismeyenlerin gestasyonel yas ortalamasi ise daha diistik ve 35,7342,16 olarak
bulundu. Fakat mevcut literatiir ve kendi klinik tecriibemizle, bu bulgunun klinik anlami

olmadigini diisiinmekteyiz.
6. SONUC

Bu c¢alismada Kasim 2018 ve Arallk 2020 yillari arasinda meningosel ve
miyelomeningosel tanilar1 ile cerrahi yapilmis 82 hasta gerekli dosyalarina ulasilarak
retrospektif olarak incelenmistir. NTD tiirlerinde klinik olarak en o6nemli olani
meningomiyeloseldir. Meningosel ve meningomiyelosel etiyolojisindeki 6nlenebilir
nedenlere yonelik calismalarla siklig1 azaltilmis olsa da gelismekte olan ve az gelismis olan

tilkelerde hala 6nemli bir sorun olarak karsimizda durmaktadir.

Literatiirle uyumlu olarak yaptigimiz ¢alisma da, meningomiyelosel ile Chiari tip 2,
hidrosefali ve pes ekinovarus birlikteligini yiiksek oranda bulunmaktadir. Bu hastalarin
multidisipliner yaklasimla kese operasyonu ile es zamanli yada sonrasinda takip ve
tedavisinin yapilmas: morbidite ve mortalitenin diismesini saglayacag kanaatindeyiz. BOS
fistiilit ve hidrosefali komplikasyonlarindan korunmak i¢in; sant endikasyonunun ve
operasyon zamaninin iyi belirlenmesi 6nemlidir. Hidrosefali olan olgularda mutlak gerekli
degilse hidrosefali icin hastalara yakin takip yapilmali ve gereksiz sant operasyonundan

kacinilmalidir.

Kese kapatma cerrahisinde dura ve cildin nasil kapatildignt BOS fistiilii gelisimini
etkilemektedir. Hastalarin dura kapatilmasinda kendi duras: diseke edilerek, miimkiinse
kas ve fasyas1 da kullanilarak kapatilmasi, sentetik dura kullanimini azaltmaya ¢alismak
BOS fistiilii gelisimini azaltacagini diistinmekteyiz. BOS fistiiliinii 6nlemede duradan sonra
cilt defektinin hangi teknikle kapatilmasi da Onem tagimaktadir. Calismamizda; cildi
primer kapatilan hastalarda, flep ¢evrilerek kapatilan hastalara kiyasla, BOS fistiilii
gelisiminin daha az oldugunu istatistiksel olarak gormekteyiz. Bu sebeple primer
kapatmanin miimkiin oldukga tercih edilmesi, daha etkin cilt iyilesmesi saglayacagini, BOS

fistiilii, yara agilmasi gibi komplikasyonlar: azaltacagini diisiinmekteyiz.
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