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Amac: Noral tiip defektleri santral sinir sisteminin en sik goriilen konjenital malformasyonudur. Spinal malformasyonlarin saptanmasi, siniflandiriimasi
ve tedavilerinin planlanmasi ndrolojik fonksiyonlarin prognozu acgisindan énemlidir. Bu ¢alismada klinigimizde myelomeningosel tanisi ile cerrahi
tedavi uygulanan 54 hastanin verileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Gerec ve Yontem: Calismaya dahil edilen hastalarin demografik verileri, klinik 6zellikleri, eslik eden anomaliler, cerrahi zamani, komplikasyon
oranlari, hastanede yatis siireleri kayit edildi.

Bulgular: Calismamiza dahil edilen 54 hastanin 27'si (%50) kiz, 27'si (%50) erkekti. Hastalarin yas ortalamasi 3,5 (1-22) glin bulundu. Yirmi bir
(%38,9) ebeveyn arasinda akrabalik vardi. Hastalarin en sik lumbosakral bdlgede (%50) myelomeningosel kesesi vardi. Klinigimize kabul edilen 54
hastadan 15'i (%27,7) hastaneye dogumdan 72 saat sonra getirildigi icin gec dénemde cerrahi uygulanmisti. ilk 48 saatten sonra cerrahi onarim
yapilan yenidoganlarin hastanede yatis siiresi daha uzundu ve komplikasyon oranlari daha ytiksekti. Hastaneye kabul edildiginde, 10 (%18,5) hastada
myelomeningosel kese biitiinligii bozuktu. Kirk bir (%76) hastada hidrosefali vardi.

Sonug¢: Myelomeningoselli hastalarin erken dénemde tedavi edilecedi bir merkeze yonlendirilmeleri, erken cerrahi tedavinin sagkahm ve yasam
kalitesi lizerine etkileri dikkate alindiginda oldukca 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Myelomeningosel, Cerrahi Zamani, Prognoz, Komplikasyonlar

Abstract

Objectives: Neural tube defects are the most common congenital malformation of the central nervous system. Identification, classification and
treatment of spinal malformations are important in terms of prognosis of the neural functions. In this study, the data of 54 patients who underwent
surgical treatment for myelomeningocele in our clinic were evaluated retrospectively.

Materials and Methods: Demographic data, clinical characteristics, accompanying anomalies, timing of surgery, rates of complications, and length
of hospital stay were recorded.

Results: Of the 54 patients included in our study, 27 (50%) were female and 27 (50%) were male. The mean age of the patients was 3.5 (1-22) days.
There were consanguinity between 21 (38.9%) parents. The patients had myelomeningocele sac in the lumbosacral region (50%) at most. Since 15
(27.7%) out of the 54 patients that accepted to the clinic, were brought to the hospital 72 hours after birth, the late surgery was applied. Newborns
who underwent surgical repair after the first 48 hours had longer length of hospital stay and higher complication rates. Ten (18.5%) patients had
rupture of myelomeningocele sac on admission to hospital. Forty-one (%76) patients had hydrocephalus.

Conclusion: It is very important to refer patients with myelomeningocele to an appropriate medical center, where they will be treated in the early
period, considering the effects of early surgical treatment on survival and quality of life.
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Canli dogan bebeklerin yaklasik olarak yiizde ikisinde 6nemli
konjenital anomaliler saptanmakta ve bunun %860'inI santral
sinir sistemine ait anomaliler olusturmaktadir (1). Yenidogan
donemi boyunca karsilasilan en 6nemli néral tiip defekti (NTD)
myelomeningoseldir (MMC). NTD'de etyolojisinde genetik,
cevresel ve anneye ait etyolojik faktorler suclanmakla birlikte,
sebep olan asil faktor bilinmemektedir. Folik asit eksikligi, ¢inko
eksikligi ve fetal alkol sendromu NTD gelisiminde bilinen risk
faktorleridir. Ailenin cocuklarindan birinde MMC varsa, dogacak
olan her cocuk icin risk artar.

MMC spinal kordun hafif olarak etkilenmesinden, ¢cok siddetli
sekilde zarar gérmesine kadar degiskenlik gdsterebilir ve lezyon
seviyesinin altindaki ndrolojik defisitler cok degisik sekillerde
ortaya cikabilir (2). Cogu zaman yasam boyu kalici deformitelere
yol acar. Defektin kapatilmasi icin genel yéntem, néral dokunun
korunmasi, omuriligin spinal kanal icine vyerlestirilmesi ve
defektin bes tabaka halinde kapatiimasidir.

Bu calismada klinigimize MMC nedeniyle yatirilan ve cerrahi
tedavi uygulanan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalarin  demografik verileri, norolojik durumu, kese
lokalizasyonu, yapilan cerrahi girisim, eslik eden ek anomaliler,
hastanede kalis siresi ve gelisen cerrahi komplikasyonlar
kaydedildi.

Gerec ve Yontem

Bu calismada Saglik Bakanligi Ankara Egitim ve Arastirma
Hastanesi Norosirlirji Kliniginde, MMC tanisi nedeni ile cerrahi
tedavi yapilan 54 yenidogan incelenmistir. Diastematomiyeli,
miyelosel, lipomiyelosel ve lipomiyelomeningosel vakalari bu
calismaya dahil edilmemistir.

Olgularin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
kranial bilgisayarli tomografi (BT) ve spinal manyetik rezonans
(MRG) tetkiklerine ait goriintiilerde spinal kanal, spinal kord,
vertebralar, cevre dokular, eslik eden anomaliler ve/veya
patolojiler degerlendirildi.

Hastalarin hastaneye yatis zamanlar, perinatal bilgileri
(cinsiyet, dogum sekli, gestasyon haftasi), anne ve baba yasi,
anne ve baba arasinda akrabalik varhigi, kesenin ozellikleri
(veri, riiptiire olup olmadigi), kese lokalizasyonu ve norolojik
durum, cerrahi zamani, ventrikiilo-peritoneal (V/P) sant
uygulama zamani ve gereklili§i, hastanede yatis siresi, eslik
eden ek anomaliler (hidrosefali, skolyoz, Pes ekinovarus, Chiari
Malformasyonu, Korpus kallozum disgenezisi, siringomyeli)
kayit edildi.

istatistiksel Analiz
Bu calismada elde edilen veriler SPSS 11.5 paket programi
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ile analiz edildi. Tanimlayici istatistikler; kategorik degiskenler
icin frekans (%), stirekli degiskenler icin ortalama + standart
sapma ve ortanca (minimum-maksimum) olarak verildi. Nicel
degiskenler arasindakiiliskinin degerlendirilmesinde, degiskenler
normal dagildiginda Pearson korelasyon katsayisi, normal
dagilmadiginda ise Spearman korelasyon katsayisi kullanildi.

p<0,05 istatistiksel olarak anlaml kabul edildi.

Bulgular

Demografik Veriler

Calismaya dahil edilen hastalarin demografik verileri Tablo
1'de verilmistir. Hastalarin hastaneye basvurduklarindaki yas
dagiliminin 1 ve 22 giin arasinda oldugu gorildu. Geg basvurular
cerrahinin gecikmesine neden olarak hasta sonuglarini olumsuz
etkiledigi icin basvuru zamanlamasi dagilimi, gtin araliklarina
gore yapildi. 0-1 giin arasinda 27 kisi (%50), 1-3 giin arasi 12
kisi (%022,2), 3-7 giin arasi 10 kisi (%18,5), 7-10 giin arasi iki
kisi (%3,7), 10-20 glin arasi 2 kisi (%3,7), 20-30 gtin arasi 1 kisi
(%1,8) hastaneye kabul edilmisti.

Basvuru anindaki kese lokalizasyonlari Tablo 2'de verilmistir.
Hastalarda en cok (%50) lumbosakral bélgede MMC kesesi
saptandi. MMC kese lokalizasyonlarina gdre hastalarin nérolojik
durumlari Tablo 3'de verilmistir. Cerrahi miidahale sonrasinda
hicbir hastanin  mevcut norolojik durumunda gerileme
olmamisti. Hastalarda goriilen ek konjenital anomaliler Tablo 4'
de verilmistir. MMC ile birlikte en sik hidrosefali (41 hasta, %76)
gOrilmustir.

Klinigimize yatan 13 hastanin (%24) ilk 48 saat icinde (erken
cerrahi) opere edildigi, ortalama yatis siiresinin 22,6 giin oldugu

Tablo 1: Demografik veriler

Cinsiyet (n, %)
Erkek 27 (9%50)
Kiz 27 (%50)

Dogum sekli (n, %)

30 (%55,6)
24 (%44,4)
12 (%22,2)

Sezeryan
Vajinal dogum

Preterm dogum (n, %)

Hastaneye basvuru yasi (giin) 3,5(1-22)
Anne yasi (yil) 27.4 (16-44)
Baba yasi (yil) 31,6 (20-45)

Gebelik takibi olan hasta sayisi (n, %)

Anne baba arasinda akrabalik varhgi (n, %)

31 (0057,4)
21 (%38,9)

Hastanede yatis siiresi (giin) 30,7 (8-121)
Parapleji 32 (%59,3)

Norolojik defisit Parezi 9 (%16,7)
Kuvvet kaybi yok 13 (%24)

Veriler ortalama (min-max) olarak verilmistir
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gorildi. Kirk bir hastanin 48 saatten sonra (gec cerrahi) opere
edildigi ve ortalama yatis siresinin 33,3 gilin oldugu gorildd.
ilk 48 saatte opere edilen bir hastada (%7,6) yara yeri nekrozu
gelisti. iki (%015,3) hastaya duraplasti + lomber drenaj takilmist.
Ik 48 saatten sonra opere edilen hastalardan; iki hastaya (%4,8)
duraplasti + lomber drenaj takildi ve bir hastaya (%2,4) V/P
shunt disfonksiyonu nedeniyle reoperasyon yapilmisti. Sekiz
hastada (%19,5) yara yeri nekrozu ve iki hastada (%4,8) subdural
eflizyon gelismisti.

Hastalarin 18'ine (0033,3) sadece MMC kese eksizyonu
yapilmisti. On yedi hastaya (%31) ayni seansta MMC kese
eksizyonu + V[P shunt takilmasi, 16 hastaya (%29,6) MMC kese
eksizyonu farkl seansta V/P shunt takilmasi, ti¢ hastaya (%5,5)
V[P shunt takilmasi farkli seansta MMC eksizyonu operasyonlari
yapilmist. Hastalarin 10'unda (%18,5) basvuru aninda kese
biitiinligu bozuk, BOS akintisi mevcuttu. Hastalarin 11'inde
(%020,3) yapilan cerrahi MMC kese eksizyonu sonrasinda olusan
defekt tamiri icin rekonstruktif cerrahi uygulandigi gorilda.

Noral tiip defekti vertebral sttunun acgik kaldigi, siklikla
omurilik tutulumlu dogumsal bir defekttir. Klinik olarak en
onemli olani, spinal noral tlipiin embriyonik gelisim sirasinda
kapanmadigr  MMC'dir. Ac¢iga c¢ikan noéral doku dejenere
olur ve lezyon seviyesine gore degisen derecede ndrolojik
defisit gelisir. Diinya genelinde NTD prevalansinin  10.000
canli dogumda 18,6 (15,3-23,0) oldugu tahmin edilmektedir.
Olgularin yaklasik %50'si fetal anomaliler nedeni ile elektif
olarak sonlandiriimaktadir veya o6lii dogmaktadir (3). NTD
prevelansinda, bolgenin demografik 6zelliklerden etkilendigi icin
onemli farklihklar gorilebilir. Tlrkiye'de yapilan bir calismada
NTD sikliginin 1000 canl dogumda ti¢ oldugu belirtilmistir (4).
Baska bir calismaya gore ise NTD sikhigi Kuzey (4,32/1000) ve
Dogu Anadolu'da (4,54/1000) en yiiksek iken Bati Anadolu'da
(2,17/1000) en distik bulunmustur. Annenin egitimine gore
degerlendirildiginde egitimsiz anneler arasinda 1000 canli

Tablo 2: Kese lokalizasyonu

Lokalizasyon Servikal Torakolomber
Hasta sayisi 1 8
Yiizde %1,8 0%14,8

Tablo 3: MMC kese lokalizasyonuna gore norolojik durum

Servikal Torakolomber
Paraplejik - 8
Paratik - -
Kuvvet kaybi yok 1 -

MMC: Myelomeningosel

dojumda 9,1'e kadar yiikselmektedir (5). Calismamizdaki
yenidoganlarin  6nemli kismina (%57,4) prenatal dénemde
diizenli bir doktor kontrolii yapilmistir. Bununla birlikte MMC
saptandiginda gebelik sonladiriimasi yapilmamistir.  Bunun
nedeni bazi gebeliklerde anomalinin ge¢c dénemde aciklanmasi
veya cogunlukla sosyo-kiiltlirel nedenlerden dolayi ebeveynlerin
gebeligi sonlandirmak istenmemesi olarak belirtilmistir.

Calismamizda MMC kesesinin lokalizasyonunun en sik
lomber ve lumbosakral bolgede oldugu belirlendi ve literatir ile
uyumlu oldugu goruldii. Hastalarda MMC lokalizasyonuna bagli
olarak farkli derecelerde guigsuizliik ve paralizi, motor ve duyusal
bozukluk ve cerrahi sonrasi degisiklikler gorilebilir. Norolojik
fonksiyonlari stabilize edilmis opere bir cocukta norolojik
fonksiyonlarin yeniden bozulmasi spinal kordun vyeniden
gergin hale gelmesi, disontogenetik kitleler ve hidromiyeli
nedeni ile olabilir. Skar dokusu gelismesi sonucu kordun tekrar
gerginlesmesinin MRG ile demonstrasyonu zordur ve genellikle

Tablo 4: MMC ile birlikte goriilen konjenital anomaliler

41 (%76)
16 (%29,6)
14 (%25,9)

Hidrosefali
Pes ekinovarus

Chiari Malformasyonu

Korpus kallozum disgenezisi 13 (%24)
Siringomyeli 7 (9%12,9)
Hipotiroidi 4 (%7,4)
inmemi§ testis 3 (005,5)
inguinal herni 3 (%5,5)
Norojenik mesane 2 (903,7)
Skolyoz 2 (903,7)
Hidronefroz 1 (%1,8)
Patent foramen ovale 1 (%1,8)
Bronkopulmoner displazi 1 (%1,8)
Pilor stenozu 1 (%1,8)
Strabismus 1 (%1,8)
Konjenital dakriostenoz 1 (%1,8)

MMC: Myelomeningosel

Lomber Lumbosakral Sakral
14 27 4
0025,9 0050 %7,4
Lomber Lumbosakral Sakral
6 18 -
2 7 -
6 2 4
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diger tanilar diglamak icin uygulanir.

Myelomeningosel gelisiminde azalmis folat alimi, maternal
antikonviilsan tedavi, maternal hipertermi, Diabetes Mellitus
ve obezite gibi risk faktorleri bulunur. MMC etiyolojisinde
cevresel ve anneye ait faktorlerin yaninda genetik faktorlerinde
rol oynadigi gosterilmistir. Calismamizda ebeveynler arasinda
akrabalik iliskisi, eksitus olan kardes velveya preterm dogum
oykusi vardi. MMC'de birkac tane gen tanimlanmasina ragmen,
genetik bileseninin %60-70 oldugu tahmin edilmektedir (6).

Genel durumu iyi olan ve meningeal enfeksiyon belirtileri
olmayan vyenidoganlarda, dogumdan hemen sonra MMC
onarimi yapilmalidir. Operasyon genellikle yasamin ilk 48 saati
icinde gerceklestirilir. Cerrahinin 72 saatten daha sonraya
ertelenmemesi 6nerilir (7-9). Cerrahi onarimdaki gecikme, sant
malpozisyonu, SSS enfeksiyonu riskinde artis (10-12) ve daha
kotii nérojenik mesane prognozu (13) ile iliskilidir. ilk 5 giin icinde
MMC onarimi yapilan yenidoganlarda komplikasyon oranlarinin
daha dusik oldugu, hastanede yatis ve antibiyotik tedavi
stirelerinin daha kisa oldugu goriilmustiir. Bu nedenle perinatal
dénemde MMC tanisi konulan hastalarda en kisa siirede cerrahi
onarim Onerilmektedir (14). Prenatal MMC onarimi postnatal
MMC onarimi ile karsilastirildiginda sant ihtiyacinin azalmasi
ve daha iyi motor fonksiyonlarla sonuglanir. Bununla birlikte
prenatal cerrahi oligohidramnios, korioamniyotik ayriima,
plasental abrupsiyon ve spontan membran riptiriine neden
olarak preterm dogum ve maternal morbidite riskini artirir
(15). Calismamizda ilk 48 saatten sonra cerrahi onarim yapilan
hastalarin hastanede yatis siiresi daha uzundu ve komplikasyon
oranlari daha yuksekti. Bu sonuclar dikkate alindiginda menenjit
ve ventrikiilit yonilinden ciddi riskler tasiyan hastalarda erken
donemde cerrahi tedavi uygulanmasi hasta sonuclarini
iyilestirebilir.

MMC'si olan hastalarin ¢ogunda yasamin ilk yilinda sant
yerlestiriimesi gerekir ve sant orani %42,6 ile %95,5 arasinda
degismektedir (16). Calismamiza dahil edilen hastalarin
%66,6'sina V/P sant takilmisti ve bu hastalarin da %31'ine ayni
seansta MMC onarimi yapilmisti. V/P sant takilirken birlikte
MMC onariminin yapilmasi veya zamanlama ile ilgili genel bir
fikir birligi yoktur. Hastalarin cogunlugunda hidrosefali tedavisi
MMC onarimini takiben genellikle daha sonraya ertelenir.
Her iki prosediiriin birlikte uygulanmasi ile intrakraniyal
hipertansiyonunun  azaltilmasi  ve vyara iyilesmesinin
hizlandirilmasi amaclanir.

Hidrosefali dogumda var olabilmekle birlikte, cogunlukla
cerrahiden 2-3 giin sonra ortaya c¢ikar ve %85-90'e ulasan
ylksek oranlarda MMC ile iliskilidir. Akuaduktus serebri
stenozu, dordlncl ventrikil c¢ikis tikanikligi, posterior fossada
subaraknoid bosluklarin obliterasyonu veya tentorial ¢centikteki
ostriiksiyonlar gibi bircok faktor hidrosefali olusumuna katkida
bulunabilir. Hidrosefali tedavisi icin su anda mevcut olan cerrahi

76

yontemler arasinda, ventrikiilo-peritoneal (V/P) sant, en sik
tercih edilen tedavi yontemidir. Standart V/P sant intrakraniyal
hipertansiyonun azalmasini saglamakla kalmaz, ayni zamanda
cerrahi onarim bdlgesinde serebrospinal sivi sizintisini ve
birikimini 6nleyerek yara iyilesmesine de katkida bulunur (7,8).
Calismaya dahil edilen hastalarda %76 oraninda hidrosefali
saptanmasina ragmen V/P sant yerlestirilen hasta orani %66
idi. Aradaki bu fark MMC eksizyonu yapildiktan sonra mevcut
hidrosefalisinin klinik takibi yapilan hastalar nedeniyle gorildii.
Bu hastalarin takiplerinde kafa ici basin¢ artisi sendromu
bulgulari, bas cevresi dlctimiinde hizh bir bliyime, 6n fontanelde
kabariklik ve gerginlik ve BT'de ventrikiiler indeks degisikligi
gorilmemisti. Bu hastalarda yakin klinik takip yapilarak V/P
sant ihtiyacinin azaltilabilecedini ve iliskili komplikasyonlarin
onlenebilecegini dlistinmekteyiz.

Giiniimiizde MMC goriilme sikhgi intrauterin dénemde tani
konulmasi, erken dénemde gebeligin sonlandiriimasi ve gebelikte
folik asit kullanimi ile azalmisti. MMC'nin prenatal onariminin
hasta sonuclarini iyilestirdigi gosterilsede, tedavide rutin bir
uygulama haline gelememistir ve NTD'nin gebelik sirasinda
tanisi her zaman miimkiin olmayabilir. Bu nedenle yenidogan
doneminde MMC tanisi alan hastalarin eslik eden konjenital
anomaliler acisindan degerlendirilmesi ve erken donemde tedavi
edilmesi norolojik fonksiyonlari ve yasam kalitesini iyilestirebilir.
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