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Spinal Myelosizis Olgularinda Takip ve Multidisipliner Yaklasim

The management and multydisciplinary approach to cases of spinal myeloschisis
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OZET
AMAC: Bu ¢aligmada spinal myelogizis olgularinda, takip
ve muliidisipliner yaklagim prensipleri ortaya konmug ve
ekip caligmasin dnemi tartigilnugtir.
MATERYAL VE METOD: Bu caligmada Ocak 1994-
Ocak 1999 yillari arasinda klinigimize bagvuran 75 myelo-
yizis olgusu, dnerilen takip protokoliine gére takip edilmis
ve sonuglar gozden gegirilmistiv. Olgular miimkiin olan en
erken zamanda operasyona alnnug, néral plak, niral tip
haline getirilmigtir. Klinik, radyolojik takip sonras:, gerek-
i olanlara ventrikilo-peritoneal sant ameliyatt uygulan-
migtir. Olgular Oi ve Matsumaotonun spina bifida skalasi-
na gare gruplandiridnustir. Olugturulan protokole gére ol-
gular, multidisipliner yaklagimla nérogirurjiyen, ortope-
dist ve idirologlar tarafindan takip edilmig, bir yagindan
sonra fizik tedavi ve rehabilitasyon uygulannugtir.
BULGULAR: Yetmishes olgudan 12'sinde (%16) kaln fi-
lum terminale ve "tethered cord”, 20’sinde (%26.6) Chiari
Malformasyonu, [07unda (%7.5) hidro-siringomiyeli,
2'sinde (%2.6) diastematomiveli, 5'inde (%6.6) dogustan
kalea cikikhgr, 22'sinde (%29.3) pes ekinovarus, 5'inde
(9%6.6) veziko iiretral reflii, 2'sinde (%2.6) hidronefroz,
Finde (%1.3) polikistik béibrek tespir edildi.
SONUC: Spinal myelogizisli dogan bebellerin miimkiin
olan en kisa stirede ameliyat edilmeleri gerektigi, ameliyat
sonrast donemde gerekli takip ve rehabilitasyon ¢aligmala-
ruun, planlanmasin énemi ve zorunlulugu vurgulanmig-
1. Buamagla organize edilen, nérogirurji, iiroloji, ortope-
di, fizik tedavi ve generik kKiniklerinden olusan ekip ile bu
galiymalarm keordineli sekilde yiiriitiitmesi gereklidir.
ANAHTAR KELIMELER: Myelosizis, néral tip, spinal
disrafizm, rehabilitasyon.

SUMMARY

OBJECTIVE: In this study, the principles of follow up ciid
multidisciplinary approach, to the cases of spinal piyelose-
hisis is determined and importance of team studies discus-
sed.

STUDY DESIGN: In the study, 75 patient was spinal mye-
loschisis who admitted to our clinic between Junuary 1994
and January 1999 were followed according to our proto-
col and results are examined. All cases were operated on
as early as possible and neural plates has been changed to
neural tube. Ventriculo-peritoneal shunts are applied to
ones who necessitates after clinical and radiological de-
tection. Cases were groupped according to the Of and
Matsumaoto's spina bifida scale. According to the protocol
of multidisciplinary approach; The cases were followed by
orthopaedist, urologist and after one year physiotherapist,
RESULTS: We detected 20 Chiari Malformations
(21.8%), twelve thick fillum terminale and Tethered cord
(16%), ten hydro-syringomyelia (7.5%), two diastematom-
yelia (2.6%), five congenital hip dislocation (6.6%), 22 pes
ecinovarus (29.3%), five vezicoureteral reflux (6.6%), two
hydronephrosis (2.6%), one polycystic ren in all cases.
CONCLUSION: We demonstrated the importance and
necessity of early surgical operation and multidisciplinary
Jollow up to the spinal myeloschisis. Consequently, well-
organised team study of newrosurgen, orthopaedist,
urologist, physiotherapist and genetics should be coor-
dinated.

KEY WORDS: Myeloschisis, neural plate, and spinal dis-
raphism, rehabilitation.
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GIRIS

Hastanemiz 100 yili askin siiredir saglik alaninda
hizmet vermekte olup ¢agdas anlamda yurdumuzda
agtlan ilk gocuk hastanesi 6zellifini tasimaktadir.
Hastancmizde halen ii¢ ¢ocuk klinigi, bir gocuk cer-
rahisi klinigi ile norosirurji klinigi iginde tahsis edil-
mis pediatrik norogirurji alt birimi ile hizmet ver-
mektedir.
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Myelosizis yeni dogan doneminde siklikla izlenen
dogumsal deformite olup, cerrahi iglemin 6-8 saat
icinde yapilmasi onerilmekle birlikte, ilk 24 saat
icinde gerceklestirilmesi gereklidir. Ortalama do-
gumlarda %00.2-3 oraninda izlenen bu deformite, Ir-
landa gibi bazi bolgelerde endemik (%¢8.7) olarak iz-
lenmektedir (1). Etyolojisinde multifaktériyel ve ge-
netik nedenler s6z konusu olup, gebeligin tzellikle
ilk ti¢ ayinda yiiksek doz vitamin A alimi, folik asit
ve vitamin E eksikligi, X 1511, karbomezapin ve val-
porik asit gibi ajanlar rol oynamaktadir. Embriogene-
zisin 16 ve 20'ci giinleri arasinda noral plak iist ve
alttan fiizyona ugrayarak néral tiip haline gelmeye
baglar. Bu dénemde olusan kapanma kusurlari, kimi
aragtiricilara gére de kapamip yeniden agilmasi bu tiir
deformitelere neden olmaktadir. Myelosizis olgulari
agir konjenital bozukluklardan olup, uzun siireli taki-
bi gereklidir. Tani, tedavi ve takip, konularinda iyi
organize olmus multidisipliner ekip tarafindan ger-
ceklestirilmelidir.

KIZ / ERKEK ORANI

33.3%
ERKEK

Grafik 1: Myelosisizli olgularda
kiz-erkek orani
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MATERYAL VE METOD

Ocak 1994 ile Ocak 1999 donemini kapsayan S yil-
lik siire iginde klinifimize 75 myelosizis olgusu bas-
vurdu. Ellisi kiz, yirmi besi erkek olgunun (Grafik 1)
22'si dogumu takip eden ilk 6 saat, 20'si ilk 12 saat,
16's1 ilk 24 saat iginde olmak iizere toplam 58 olgu
24 saat iginde, 9 olgu 24 saat ile 48 saat iginde ve 8
olgu ise ilk bir hafta i¢inde McLone teknigine gore
opere edildi. Buna gore énce noral plak dikkatlice
yanlardan serbestlestirilerek araknoid 7/0 eriyen sii-
tiir ile dikilerek noral plak, noral tiip haline getirildi.
Daha sonra dura yanlardan kesilerek serbestlestiril-
dikten sonra noral tiip lizerine primer siitiire edildi.
Paravertebral adalelerin fasyalan da her iki taraftan
dura iizerine ¢evrilerek dikildi. Son olarak cilt defek-
ti, cilt alti dokusunun paravertebral adaleler iizerin-
den styrnilmasindan sonra serbestlestirilerek defekti
ortecek sekilde kapatildi. Bazi olgular defektin bii-
yiikliigt nedeni ile plastik ve rekonstriiktif cerrahi ta-
rafindan pedikiillii cilt flebi kaydirilarak kapatild.
Biitiin olgularin ameliyat 6ncesi ve ameliyat sonrasi
norolojik muayeneleri yapildi ve sonuglar Oi ve Mat-
sumoto'nun simflamasina gore degerlendirildi. Tiim
olgulanin ayrinuli nérolojik muayeneleri yapildi ve
islem post operatif dénemde tekrarlandi. Oi ve Mat-
somoto, gelistirdikleri skala ile spina bifidali olgular-
daen dnemli klinik problemleri olugturan motor kuv-
vet, refleksler, sfinkter kontroliinii puanlamislar,
mevceut patolojinin agirfliginin tespiti ve prognoza
katkida bulunmak amaci ile derecelendirmislerdir
(2). Bu smiflamaya gére motor kuvvet kalga, diz,
ayaktaki motor giice bakilarak 6 iizerinden, refleksler
aschille, patella, anal reflekslere bakilarak 4 {izerin-
den, mesane tonusu, sfinkter ve anal sfinkter kontro-
1ii 5 tizerinden puanlanmigtir. Toplam puani 3 olanlar
grade V, 4-5 olanlar grade IV, 6-10 olanlar grade 111,
11-14 olanlar grade II, 15 olanlar ise grade I olarak
degerlendirilmistir. En agir prognoz grade 1V ve
V'dir. Olgular gelisebilecek hidrosefali yoniinden ta-
kibe alinarak, her giin diizenli bag gevresi takibi ve
muayeneleri yapildi.

Biitiin olgular iiroloji, ortopedi ve fizik tedavi klinik-
lerinin konsiiltan olarak kauldigi takip programia
alindilar. Olgular ilk yilda ayda bir, ikinci yil 3 ayda
bir, iigiincii yildan itibaren 6 ayda bir kontrolleri ya-
pildi. Her klinik kendi takip formuna gore hastalari-
ni degerlendirdi. Klinigimizin kullandigi protokole
gore (Tablo 1) olgular ilk bagvurduklari anda, yapila-
bilirse tiim spinal manyetik rezonans (sMR) incele-
mesi veya lezyonu gosteren bilgisayarli tomografi
(BT) incelemesi uygulandi. Ayrintili nérolojik mu-
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Tablo 1: Olgularm norolojik takip skalasi

12 ay, ayda bir

13-24 ay arasi, 3 ayda bir

2-5 yas arasi, 6 ayda bir

Motor ve mental geligim
Bas gevresi (cm. % persantil)
Fontanel gerginhigi Kilo ve boy

Papil 6demi

Kusma Mesane kontrolii
Anal sfinkter kontrolii

Konviilsiyon

Spinal MR (ilk bagvuruda)

BBT ve/veya MR

Uyarilmig potansiyel (Pre-post op)

Konusma

Santin ¢alismasi

Motor ve mental geligim

Bag cevresi (cm. % persantil)

Yiirlime ve dengesi

BBT ve/veya MR
Santi ¢aligmasi (gereginde BBT)

Motor gelisim, mental gelisim
Bas gevresi (cm. % persantil)
Kilo ve boy

Santin ¢aligmasi

Mesane kontrolii

Anal sfinkter kontroli

BBT ve/veya MR

Uyarilmis potansiyel (gereginde)

OLGU
SAYISI

Th Th / Lo

Lo / Sa Sa

Grafik 2: Defektin yerlesim yerine gore dagilimi

ayenelert operasyon dncesi ve sonrast dénemde tek-
rarland..

Tim olgular persantil cetveline gire basg gevresi
(BQ) takibine alindi. Bu takip sirasinda BC'de hizlt
artig, papil 6demi, kusma, konviilsiyon gibi hidrose-
fali bulgulan olanlara bilgisayarli beyin tomografisi

(BBT) incelemesi yapilarak, hidrosefali tespit edilen-
ler gant programina alindilar. Tim olgular ilk [ yil
i¢inde ayda bir kontrollere ¢agrilarak nérolojik mu-
ayene, persantile giére motor ve mental gelisim ile
ozellikle bag cevresindeki biiylimeler ve gant operas-
yonu gegirenler sant fonksiyonlar: yoniiyle degerlen-
dirildi. Altiner ay ile 1 yil arasinda eslik eden spinal
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Tam Idrar Tahlili
[drar Kiltiirii ve
Antibiyogrami /

)

Uriner Sistem
Ultrasonografisi

Antibiyoterapi

Voiding Sistoiiretro

Grafi

Intravensz Piyelo

Grafi

A N

Urodinami

( Sintigrafi

S U L

Tablo 2: Urolojik Takip Skalas:

anomaliler (gergin omurilik, ayrik omurilik, hidrom-
yeli ve benzerleri) ortaya ¢ikarmak amac ile tim
sMR ve bazi olgulara elektro fizyolojik incelemeler
yapildi. Ikincil patoloji tespit edilen olgular daha
sonra ilgili patolojilere yonelik ileri tetkik ve sonra-
sinda uygun medikal ve/veya cerrahi olarak tedavi
edildiler. ikinci yil kontroller 3 ayda bir ve 2 yasin-
dan sonra 6 ayda bir olarak diizenlendi. Bir yagindan
sonra bu kontrollere sfinkter fonksiyonlar degerlen-
dirilmesi eklendi.

Urolojik takipte ise tiim hastalar olas: patolojileri er-
kenden ortaya ¢ikarmak amaci ile diizenli olarak 3
ayda bir tam idrar tetkiki (TIT) ve idrar kiiltiir antibi-
ogrami (KAB), 6 ayda bir iiriner ultrasonografi ve
gerekenlere voiding sistoliretrografi incelemesi ya-
pildi (Tablo 2). Vezikolireter reflii olan ¢ocuklarin
ailelerine temiz aralikh kateterizasyon (TAK) 6greti-
lerek, vezikotiretral refli sonrast gelisebilecek komp-
likasyonlarin engellenmesi saglandi.
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Hastalar ortopedist tarafindan 6zellikle noral tip de-
fektlerinde sikga rastlanan dogustan kalga ¢ikikhgi
(DKQC), pes ekinovarus ve benzeri eglik eden diger
iskelet sistemi anomalileri agisindan degerlendirildi-
ler. gerekli olgular atelleme, alg1 tedavisi ve kontrak-
tiir gelisenlerden rehabilitasyona cevap vermeyen ol-
gulara cerrahi tedavi uygulandu.

Bir yagindan sonra rehabilitasyon programina alina-
rak kaslart kuvvetlendirici egzersizler, gereken olgu-
lara ortez ile yiiriime galigmalart yapildi.

BULGULAR

Spinal myelosizis defektleri, yerlegsim yerlerine gore
bakildiginda 20'sinin torakal, 12'sinin lomber, 35'inin
lumbosakral, 8'inin sakral yerlesimli oldugu izlendi
(Grafik 2). Iki olgu postoperatif donemde sepsis ne-
deni ile kaybedildi. Olgulardan 7'sinde konjenital
hidrosefali mevcut idi. Klinik ve radyolojik olarak
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Grafik 3: Olgularimizda myelosisizle birlikte en sik goriilen anomaliler

hidrosefali gelistigi saptananlar, ventrikiilo-Peritone-
al (V-P) sant ameliyatma alindilar. Yetmis beg hasta-
nin 71'inde myelogizis ameliyaundan sonra ilk 1 ay
icinde hidrosefali nedenti ile toplam 80 sant operas-
yonu yapilarak V-P orta basingli sant, 1 olguya reviz-
yon sonrasi diistik basmelt sant uygulandr. Sekiz ol-
gu postoperatif donemde revizyona ihtiyag duydu.
Revizyonun en stk nedent sant enfeksiyonu, BOS fis-
tiild idi. Enfeksiyon tespit edilen 5 olguda tespit edi-
len 3 etken mikroorganizma stafilokokus epidermi-
tis, stafilokokus aerus, klebsiella idi. Myelosizise esg-
lik eden diger sistem anomalilerinin oranlan grafik
3'te gosterilmigtir. Buna gbre yetmis bes olgudan
12'sinde {%16) kalin filum terminale ve “"tethered
cord", 20'sinde (%26.6) Chiari Malformasyonu,
10'unda (%7.5) hidro-siringomiyeli, 2'sinde (%2.6)
diastometarniyeli, 22'sinde (%29.3) pes ekinovarus,
5'inde (%6.6) dogustan kalga ¢ikiklig1, S'inde (%6.6)
veziko dretral reflii, 2'sinde (%?2.6) hidronefroz, 1'in-
de (%1.3) polikistik bobrek tespit edildi.

Olgular Oi'nin spina bifiada takip skalasina gore de-
gerlendirildiler. Hastalarin tamami yeni dogan done-
minde ve sfinkter kontroliiniin gelismemis olmasi ne-
deni ile goniilld iseme ve defakasyon fonksiyonlarim
gelistifi yasa kadar sfinkter kontrolii 1 lizerinden he-
saplanarak, puaniama 11 {izerinden yapildi. Buna gi-
re olgularin 12'si (%016) grade I, 16's1 (%21.3) grade
I, 21'1 (%28) grade 1L, 17'si (%22.6) grade IV ve 9'u
(%12) grade V olarak degerlendirildi (Grafik 4). Bu
olgulardan grade I ile basvuranlar da en iyi sonuglar
ortaya ¢ikti. Grade II ve Il'teki olgularda iyi takip
edilenler akranlari ile esit sartlarda yagama ve toplu-
ma lretken bireyler olabilme sansim yakaladilar. Bu-
na karsilik grade IV ve V'teki cocuklar pek ¢ok fonk-
siyonlar1 yoniiyle kayiplari olmasina karsin miimkiin
olan en iyi yasam kalitesine ulagmalan sagland:.

Tiim olgular 4 ay ile 58 ay arasinda, ortalama 26 ay
izlendi, bu izlemeleri sirasinda hastalar eglik eden
patolojileri yoniiyle gerekli olanlara konservatif ve
cerrahi tedavi uygulandi.
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Klinik muayene, elektrofizyolojik ¢alismalar ve tiro-
dinami sonrasi kalin filum terminale ve gergin omu-
rilik saptanan 7 olgu tekrar opere edilerek gerginlik
giderildi, 6 olguda tam kiir saglandi. Bir olgu, semp-
tomlarinin tam azalmasma kargin tamamen diizelme-
di.

Chiari nedeni ile takip edilen 20 olgudan semptoma-
tik olan 7 olgu opere edildi. Olgulara post dekomp-
resyon, dural greft kondu, aynt zamanda servikal hid-
romyelisi olan bir olguya kistosubdural sant uygulan-
di. Dort olgunun da semptomlarinda belirgin gerile-
me izlendi. Ayrik omurilik nedeni ile takip edilen 2
olgudan birinde, gergin omurilik ve hidromyeli bul-
gulan tespit edilmesi iizerine opere edilerek iki fark-
l1 lokalizasyondaki kemik ¢ikinti ¢ikarildi ve dura ta-
mir edildi.

Dogustan kalga gikigi tespit edilen 5 olgu erken do-
nemde ara bezi ve pelvipedal algi uygulamast ile cer-
rahi igleme gerek duyulmadan diizeldi. Diger yandan
pes ekinovarus nedeni ile tedavi edilen 20 olgudan
12'sinde diizelme goriilirken, 7 olguda gergin omuri-
lik saptanmas iizerine cerrahi olarak tedavi edildi, 2
olguya ortopedi tarafindan ayak deformitesine yone-
lik cerrahi girisim gergeklestirildi.

Polikistik bobrek saptanan bir olguya nefrektomi uy-
gulandr. Vezikoiretral refli mevcut 5 olgu ile hidro-
nefroz gelisen 2 olguya tiroloji tarafindan refliye yo-
nelik girigimler yapildi. Beg olgudan 3'linde refli
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Grade 11l

Grade V
Grafik 4: Olgularin Oi ve Matsumoto’nun Spina Bifida Nérolojik Skalasina derecelenmesi

Grade IV

azalirken 2 olguda devam ettigi izlendi ve bu ¢ocuk-
larin ailelerine TAK egitimi verildi.

Rehabilitasyon programina aliman grade 1l ve I1I top-
lam 35 ¢ocuk dzellikle yiiriime ¢agina geldikleri do-
nemden baglayarak ayak ve bacak kaslarini kuvvet-
lendirici eksersizler uygulandi ve bunlardan yariya
yakini yardimsiz yiiriir hale gelirken bir kismi orto-
pedik aletle yiiriimeye bagladi.

TARTISMA

Tiim canli dogumlarin %2'sinde major konjenital
anomaliler goriiliir ve bu anomalilerin yaklagik 060"
santral sinir sistemini ilgilendirir. Santral sinir siste-
mi anomalilerinin yarisindan fazlast ise néral tiip de-
fektleri ile birlikte viicudun posterior orta hat yapila-
rina ait gelisim anomalileridir (3). Biitiin bu malfor-
masyonlar "kranial ve spinal disrafizm" bashgi altin-
da toplanir. Myelosizis spinal disrafizimlerin en agir
formudur. Bu anomalide orta hatta vertebra arka ele-
manlart gelismedigi gibi, paraspinal fasya, dura, me-
dulla spinalis gibi yapilar kapanmadan, her iki yanda
sandvic¢ tarzinda ikiye yarimis olarak bulunmakta-
dir. Néral yapilarin dig ortamla temas halinde bulun-
masi enfeksiyon ve menenjit riski nedeni ile acil cer-
rahi tedaviyi gerektirir.

Klinigimizde bu hastalara bagvurduklart anda acil
cerrahi tedavi uygulandi. Yirmi dort saat icinde ope-
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re edilemeyen on alti olgunun ameliyata alinma stire-
lerindeki gecikmeler, hastalarin bagvurularindaki ge-
cikmelerden kaynaklanmaktadir. Diger yandan septi-
semi ile kaybedilen 2 olgunun da geg gelen gruptan
olmast, erken cerrahi miidahalenin gereklili8ini gos-
termesi agisindan dikkat gekicidir.

Bu anomalilerin cerrahi tedavisinde literatiirde bildi-
rilen degisik teknikler meveuttur (4, 5, 6). Ancak de-
fektin onanminda ‘McLone (7) teknidinin kullanl-
mast hem meveut patolojinin en iyi sekilde onarimi-
na olanak saglamasi, hem de en fizyolojik teknik ol-
masi nedeni ile tercih edilmistir.

Myelosizis sadece noral tiip defekti olmayip, ayni za-
manda eslik eden iirolojik, ortopedik ve hatta kardi-
yak anomalileri de igerir (8). Bu nedenle hastalara
multidisipliner yaklagim gerekir. Defekt ¢ou zaman

. tek bagina myelogizis seklinde olmayip cesitli dere-
celerde diger sistemleri de ilgilendiren patolojiler
icerir. Klinigimizde myelogizis nedeni ile takip edi-
len hastalar nérosirurji, iiroloji, ortopedi ve fizik te-
davi uzmanlar tarafindan ayn ayn muayene edil-
mekte ve takip programia alinmaktadirlar. Her kli-
nik birbiriyle baglantil sekilde ve sabirla bu gocuk-
larin tedavilerini yiiriitmekte ve bu sayede gocuklar
miimkiin oldugunca topluma, yagitlart ile aym dzel-
liklere sahip, iiretken bireyler olarak kazandirilmaya
caligtimaktadir.

SONUC

Myelosizis defektleri hem aileler, hem hekimler,
hem de topluma olan maliyetleri yoniiyle oldukga

onemli patolojilerdir. Bu gocuklarn ailelere verdigi
psikolojik ve fiziki stres yaminda maddi agidan da
kayda deger maliyetler s6z konusudur. Istatistiki ¢a-
lismalara gore tedavi giderlerinin hasta bagina ortala-
ma yillik 2.000$ diizeyinde oldugu tahmin edilmek-
tedir (9). Diger yandan medikal yonden de bu ¢ocuk-
larm oldukga uzun siireler takip ve tedavi edilmeleri
gereklidir.

Gestasyonun 15-20 haftalarinda maternal serum alfa
feto protein diizeyinin yiksek olmasi yaklagik %90
oraninda dogruluk pay: ile spinal disrafizim mev-
cudiyetini diigiindiirir (10). Aym sekilde prenatal
ultrasonografi ile %90-95 oraninda dogruluk payi ile
spinal disrafizm teshis etmek miimkiindiir. Bu
nedenle miyelosizisli ¢ocuklarin tedavisinden daha
onemli olan, bu gocuklarn intrauterin erken dénem-
de tespit edilerek gebeligin devami konusunda bir
karar verilmesidir. Myelosizisli olgularda erken
tedavi edilen olgularda cerrahi mortalite %0-5, iki
yillik takiplerde yasama oran1 %95 iken, tedavi edil-
meyen olgularda ilk alti ay iginde liim %24-35, ilk
iki yil icinde %65-75'dir. Erken cerrahi (6-12 saat)
noral plagin kurumast, enfekte olmasi, travmatize ol-
masimi engelleyerek daha iyl motor, duysal, sfinkter
kontrolii saglamistir. Ancak myelosgizisli dogan
bebeklerin de miimkiin olan en kisa stirede ameliyat
edilmeleri gerektigi, bununla birlikte ameliyat son-
rasi donemde gerekli takip ve rehabilitasyon ¢alig-
malarinin planlanmasinin da en az ameliyat kadar
onemli ve zorunlu oldugu inancindayiz. Bu amagla
hastanemizde organize edilen nérogirurji, iiroloji, or-
topedi, fizik tedavi kliniklerinden olusan ekip ile bu
cahismalarimiz gelistirerek siirdiirmekteyiz.
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