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SPINA BIFIDA VE MENINGOMIYELOSEL

SPINA BIFIDA AND MYELOMENINGOCELE

Hayati ATABAY
Celal IPLIKCIOGLU

SUMMARY
Spina bifida is the most common central nervous system birth defect encountered by the

pediatric neurosurgeon. Marked advances in neuroimaging techniques have provoked a
more precise definition and understanding of the neuroanatomic abnormalities. Early re-
cognition and treatment of intraspinal lesions have reduced the incidence of acute and de-
layed neurologic deterioration.
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OZET

Spina bifida, pediyatrik noérosiriirji doktorlarinca en sik rastlanilan konjenital santral sinir
sistemi defektidir. Nororadyolojik tetkiklerdeki 6nemli gelismeler, néroanatomik patolojilerin
daha dogru ve kesin taru olanagiru saglamistir. Erken tani ve tedavi, intraspinal lezyonlara
bagl akut ve ge¢ dénemde gelisecek nérolojik bulgulardaki kétiillesme oraninin azaltmaktadir.

(Anahtar Sozciikler: Konjenital defekt, Meningomiyelosel, Spina bifida )
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Cocukluk caginda rastlanan tiim mal

formasyonlarm yaklasik {icte biri santral
sinir sistemi (SSS) ile ilgilidir. Spinal bélgey-
le ilgili konjenital malformasyonlarm ise %
95" ini orta had kapanma defektleri olustu-
rur. Spina bifida olarak tanimlanan bu te-
rim, minimal bir spinoz ¢tkmti yoklugun-
dan, bircok vertebra anomalilerinin, omu-
rilik ve sinir koklerinin de olaya eslik ede-
bildigi ¢ok degisik derecedeki patolojiler
igin kullanilan bir genel terimdir. Bu kari-
siklig1 minimale indirgemek ve tanimlama
kolayhgt saglamasi bakimindan spina bi-
fida okkiilta ve spina bifida kistika (aperta)
olarak iki ana gruba ayrilmasi uygun go-
riilmektedir.

Spina bifida okiilta : Spinoz ¢ikintinin
ve degisik oranlarda laminalarin yoklugu
oldugu ve muayenede distan bakildiginda
meninks veya noral dokuya ait bir gériiniim
olmadigr anlasilir. Cocukluk cagi genel
popiilasyonunda % 20 - 30 gibi yiiksek bir
oranda rastlanan bir bulgudur. Siklikla te-
sadiifii olarak bagka amacla cekilen vertebra
grafilerinde ve L5 ve S1 seviyelerinde tesbit
edilir.Cogu kez hicbir semptoma yol ac-
mazlar ve klinik énemi yoktur. Ancak bu ol-
gularin bir kismmda dermoid tiimér, lipom,
diastematomyeli, dural bant, kalm filum ter-
minale gibi diger baz1 konjenital anomaliler
olaya eslik edebilmektedir (Resim 1) (1). Bu

Resim 1: L 5 seviyesinden gecen aksiyal BT tet-
kikinde spina bifida ve diastematomyeli

15

tip okkilt intraspinal lezyonu olan ol-
gularm bir kisminda ise zamanla ortaya
cikan ve gerilmis omurilik (tethered cord)
da bagh bacaklarda giigsiizliik, atrofi,
ylirlime giicliigli, idrar ve gaita in-
kontinansi, ayak deformit-leri gibi semp-
tomlar tesbit edilebilir. Bu tip gizli pa-
talojilerinen onemli erken uyarici bulgusu,
olgularin pek cogunda lezyon sevi-yesi ile
uyumlu orta hatta da gamze sek-linde
cukurluk, agiri killanma, ciltte sarap rengi
leke veya cilt alt1 lipom dokusu gibi cilt pa-
tolojilerinin saptanmasidir. Cilt lezyonu
olan spina bifida okkiilta olgularmn
yaklagik %20' sinde s6z konusu anoma-
lilerin eslik ettigi bildirilmistir. Bu nedenle
bu tip olgularda hicbin nérolojik ve fizik
bulgu olmasa dahi erken tami bakimindan
néroradyolojik inceleme (Myelografi, Bil-
gisayarlh Tomografi, Manyetik Rezonans)
gereklidir(2, 3) :

Spina bifida kistika (aperta) : Spina bi-
fida okkiiltaya ek olarak disariya dogru
kese seklinde goriilebilen ¢ikint1 yapan pa-
tolojilerdir (Meningosel, Meningomyelosel,
Lipomeningosel).

Meningosel : Cilt altinda meninks ile
gevriliBeyin omurilik sivisi (BOS) iceren kis-
tik kavitelerdir. Noral doku igermezler. Na-
diren kavite icine sinir kokleri girmis ola-
bilir. Ancak meningomyelosel olgular: gibi
embriolojik olarak néral tiib kapanma de-
fekti s6z konusu degildir. Meningomye-
losele oranla ¢ok daha az goriiltirler (1/10)
(4). Muayenede nérolojik defisit beklenmez.
Ancak bu olgularda da spina bifida okkiil-
tada oldugu gibi intraspinal konjenital lez-
yonlarin eslik edebilecegi diistiniilmelidir.
Kese ytizeyi siklikla normal cilt ile kapli ol-
makla birlikte bazen ince zar gibi epitellede
kapli olabilir. enstk lumbosakral lokalizas-
yonlu anterior gelisimgosterdigi bildiril-
mektedir (5, 6, 7). Infantin geligmesi ile ke-
sede biiyiime beklenir. Normal cilt ile 6rtiilii
meningosel olgularmmin acil operasyon en-
dikasyonu yoktur. Cerrahi i¢cin uygun gart-
larin saglanmasi ve yenidogan direncinin

artmast amaciyla birka¢ ay beklenmesinde
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fayda vardir. Cerrahiden amag olast kese
riiptiirtine bagli SSS enfeksiyonu gelisme
riskini 6nlemek ve kozmetik amaghdir. Cer-
rahi sonuglar son derece iyidir. Meningom-
yeloselde ¢ok yiiksek oranlarda goriilen Ar-
nold-Chiari Tip II malformasyonu, hid-
rosefali gelisimi ve diger sistemik kon-
jenital anomaliler meningosel olgularmmda
daha nadirdir.

Meningomyelosel : Vertebral kanal ve
komsu mezodermal yapilarla birlikte, emb-
riolojik hayatin ilk dért haftasi i¢inde ortaya
¢ikan, noriilasyondaki defekt sonucu noéral
plak'm noéral tiip halini alamadig1 orta hat
kapanma defektidir. Fetusta en siklikla pos-
terior néropor denilen ve en son (25-30. giin-
lerde) néral tiip formasyonunun tamam-
landig: torakal 11 - L4 segmentlerine uyan
bolgede rastlanmaktadir (4) . Canli dogan
infantillerin yaklasik %o 1-2 sinde rast-
lanmkla birlikte baz1 cografik, irka ve cin-
siyete bagh farkhiliklar da goriilebilmektedir
(4,8) . Orne{;in Irlanda da bu oranin %o 4-5 i
buldugu bildirilmistir. Yine beyaz irkta
siyah ve sar1 wrka gore, kizlarda erkeklere
gore daha sik rastlanmatadir. Sayet ilk ¢o-
cukta meningomyelosel mevcutsa ikinci
dogacak cocukta goriilme riski % 5 olarak
saptanmistir (2). Kesin bir etyolojik faktor
saptanmamakla birlikte, genetik kodlamada
eksiklik, hiicre i¢i kontraktil proteinlerin yet-
mezligi ve hiicre adezyonunu saglayan
faktorlerdeki eksiklik gibi degisik teoriler
ileri stirtilmektedir (4).

Meningomyelosel néral tiip halini ala-
mamus omurilik segmentinin siklikla int-
rauterin hayatta artmis BOS basmci ile dor-
sele itilmesi, ¢evre epitelin ilerlemesi ve
dogum oOncesi veya sonrasi olusan skat-
rizasyon ile kese seklini almaktadir. Sayet
omurilik intrauterin dénemde fazla dorsale
itilmez ve tizeri epitel ile Ortiillmezse agik bir
kitap halinde kalmakta ve myelosizis de de-
nilmektedir. Ancak temelde her iki pa-
tolojide aymudir. Bilyiik ¢ogunlukla (% 80)
torakolomber yerlesimlidirler (Resim 2A-B).
Orta kisimda tizeri kismen skatrize doku ile
ortiilmiis noral plak, cevresinde Area epi-
teliyoza denilen ince epitel tabakasi ve en
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Resim 2A: Biyik bir meningomyelosel olgusu. orta
bolgede skatrize doku ile kapatilmig noral plak (kiigik
ok), Cevresinde ince epitel tabakasi "Area epiteliyoza"
(blyUk ok).

2B: Ayni olgunun operasyon sonrasi goranama.

digta Area kiitanoza denilen nornal deri ile
cevrilidir. Muayenede lezyon anotomik se-
viyesinin distalinde duyu ve motor degi-
sikliklere baglh anestezi, alt ekstremitelerde
glicsiizliik, refleks kaybi, anal prolapsus,
idrarin damla damla akmasi, ortopedik de-
formiteler saptanabilir. Bu olgularda iskelet
sistemi, gastrointestinal sistem, solunum sis-
temi, kraniofasial, kardiovaskiiler ve ge-
nitotiriner sistem ile ilgili sistemik konjenital
malformasyonlar siklikla eslik eder (9-12).
Tiim meningomyelosel olgularmda Arnold-
Chiari tip II malformasyonu bulunmakta ve
% 30 oraninda az veya ¢ok beyin sap: dis-
fonksiyonu bulgulari gelismektedir (10).
Dogumdan sonra ozellikle ilk doért hafta
icinde manifest hale gelenhidrosefali %80 in
iizerinde saptanmaktadir.
Meningomyeloseli olan infantlarda yapi-
lan somatosensorial evok potansiyel calis-
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malar, noral plaga ulasan ve plaktan ¢ikan
saglam duysal liflerin oldugunu goster-
mistir. Bu da bize néral plagin aslinda fonk-
siyone bir omurilik segmenti oldugunu
gostermektedir. Dogum kanalinda kont-
raksiyonlar sonucu meydana gelen trav-
malar, dogumdan sonra dig ortamla néral
dokunun direkt temasi sonucu kurumasi,
enfeksiyon ve skatrizasyon dokusunun
gelismesi meveut fonksiyon kaybmi 6nemli
olgiide artwrmaktadir. (11,13,14). Dogum
éncesi dénemde ultrasonografi kontrolleri,
siipheli olgularda anne serum ve amnion
stvisinda Alfafetoprotein yiiksekliginin tes-
biti ile meningomyelosel olgular: erken tes-
bit edilebilir. Sezeryanla dogum ve en kisa
siirede uygun cerrahi girisimin yapilmas:
ile bu olgularda maksimum néral fonksiyon
korunmasi saglanabilmektedir.

Myelomeningoselli hasta tedavi ve
degerlendirmesinde uyguladigimiz pro-
tokol :

1. Noral dokunun kurumas:t ve en-
feksiyon riskini minimale indirmek icin
kese derhal serum fizyolojik ile 1slatilmig
steril tampon ile kapatilir. Kesinlikle hicbir
kimyasal ajan kullanilmamalidir.

2. Agizdan beslenen olgularda barsak
florasmda E. Koli tireyeceginden mekonyu-
mun sterilizasyonu bozulacaktir. Bu nedenle
kesinlikle agizdan beslenmemelidir.

3. Motor gii¢, duyu, refleks ve sfinkter
acisimdan olgu degerlendirilir.

4. Pediyatri konstiltasyonu

5. Hastanin ailesi ve sorumlu yakinina
patoloji, prognoz ve yapilacak girigimler
hakkinda ayrmtil bilgi verilmelidir.

6. Operasyon icin karar verildiyse % 10
Dekstroz ile damar yolu agilmali, genis
spekturumlu  profilaktik bir antibiotik
baglanmalidir.

7. Operasyon Oncesi kiltiir i¢in 6rnek
alinmalidir.

Myelomeningosel olgularinda erken
cerrahi girisim endikasyonlars :

1. Myelomeningoselli yenidogan steril
kosgullarda klinigimize nakledilmigse

2. Yenidogan ilk 24 saati, ideali ilk 8-12
saatlik siireyi gecirmemigse
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3. Agizdan beslenmemisse

4. Diger agir sistemik SSS5 anomalileri
yoksa

5. Cildin primer kapatilmasma engel ola-
cak cok biiyiik cilt defekti yoksa

6. Hastadan sorumlu kisi veya kisiler
gerekli bilgilendirmeden sonra operasyonu
kabul ederlerse yapilmalidir.

Spina bifida olgularmmda takip ve prog-
noz degerlendirmesinde Oi ve Matsumoto'
nun (12) Spina bifida norolojik skalasini
(SBNS) kullanmaktayiz. ’

Spina Bifida Neurological Scale (SBNS)

Puanlama :

Motor : 6, Refleks: 4,

Mesane ve Barsak fonksiyonu: 5,

maksimum toplam 15 puandar.

Infant da mesane ve barsak fonksiyonu
degerlendirelemez. Bu nedenle 1 puan ve-
rilir ve maksimum puan 11 dir.

Motor fonksiyon skoru :
Puan
Paralitik

L1 Saglam Asagisi
Lz " "
3 " "
4 " ! "
L5 " " "
si " (Motor kusur yok )
(Motor fonksiyon en defisitli ekstremitide en alt
saglam seviyeye gore degerlendirilir.)
Motor fonksiyon degerlendirmesi:
Kalca : Fleksiyon : T12-L3,
Ekstansiyon : 51
Adduksiyon : L2-4,
Abduksiyon : L5
Diz : Fleksiyon : L5 - 51,
Ekstansiyon : L2-4
Ayakbilegi: Dorsifleksiyon:L4-5
Planter fleksiyon:51-2,
~ Inversiyon: L4
Eversiyon : 51

N W N =

Refleks Skoru :

Puan

1 Arefleksi

2 Patella refleksi N veya azalmig
almabiliyor.

3 Asil refleksi N veya azalmig
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almabiliyor
4  Anal refleks azalmig ancak

almabiliyor.
(Refleks skoru en defisitli ekstremitede en alt ref-
leks seviyesine gore degerlendirilir.)

Refleks fonksiyon degerlendirmesi :
Patella refleksi (Femoral sinir) : L2-4
Asil refleksi (Tibial sinir) :51-2
Anal refleks(Pudendal sinir) :53-4

Mesane ve barsak fonksiyon skoru :

Puan

1 Mesane yada barsak fonksiyon kont
rolii yok.

2 Herhangi birinde kismen kontrol var

3 Her ikisinde de kismen kontrol var

4 Birinde tam degerinde kismi kontrol
var

5 Mesane ve barsak fonksiyon kont

rolii var
(Bebekler icin degerlendirme yapilamiyacagindan
1 puan verilir)

Spina Bifida Klinik Nérolojik Skoru:
(SBNS)

Grade Puan

1 15  Normal spinal nérolojik
fonksiyon

2 11-14  Istemli parsiyel mesane
ve barsak fonksiyonu
mevcut

3 6-10  Destekle yliriiyebilir
hasta. Puan yiiksekse
bagimsiz hareket edebilir.

4 4-5  Tekerlekli sandalyeye
bagimli

5 3 Yataga bagimh

L3 ve alti seviyelerdeki tutuluglarda
SBNS skoru 6 ve tstiindedir. Bu ¢ocuklar
destek cihazlarla ayakta durma ve yiiriime
sansina sahip olabilirler. Meningomyelosel
olgularmda ozellikle ilk doért haftada
cikabilecek hidrosefali yoniinden fontanel
ve kafa cevresi takipleri onemlidir. Gerekli
vakalarda sant takilmali preoperatif ve pos-
toperatif ultrasonografi ve BT tetkikleri ile
kontrol edilmelidir. Ayrica bu vakalarda
rutin direkt vertebra grafisi , IVP ve voilding
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sistotlireterogram tetkikleri yapilmalidir.(13)
Laurence(15) meningomyeloselli  ye-
nidoganda 12 yil yasam orani %29 olarak
bildirmistir. Ancak bu oran giiniimuizde
oldukga ytikselmistir. McLone ve ark.(10) 10
yil iginde o&lim oranmi %15 olarak bil-
dirmistir. en sik erken 6lim nedeni %75
oraninda beyin sap: disfonksiyonuna bagl
olumler olusturmaktadir. (6,10,16,17). Sant
gereksinimi olmayan olgularda ortalama IQ
yiiksektir. Sant takilan ve 6zellikle SSS en-
feksiyonu gelisen olgularda IQ de belirgin
diisme bildirilmistir. (18,19) . Kifoskolyoz
gelisme orani %90 gibi ¢ok yiiksek oranda
goriilmektedir. Idrar inkontinans: olan ol-
gularda, erken donemde yapilan IVP ve
iireterosistogram gibi tetkiklerle mesanenin
atonik veya spastik tipte oldugunu ortaya
koyarak uygun tedavi segilir.
Lipomeningosel : Normal cilt ile ortiild
degisik buyiikliiklerde rastlanabilen kit-
lelerdir. Cilt alt1 lipom dokusu spina bifida
defekti ile iligkili olarak noral yapilara
sikica yapismustir. (Resim 3). Bu nedenle

Resim 3: T1 agirlikli sagital Mr'da lumbosakral li-
pomeningosel, gerilmis omurilik (tethered cord) ve hid-

romyeli.

siklikla tethered kord ve kitle etkisi ile alt
ekstremitelerde norolojik bulgularm ortaya
¢ikmasina neden olurlar (6,8). Operasyonda
amag noral dokulara zarar vermeyerek mak-
simum dekompresyonu saglamak ve omu-
riligi serbestlestirmektir.
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