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Miyelomeningosel, noral tiip defektleri arasinda en sik goriileni ve yagsamla bagdasan dogumsal defektler
arasinda en agir olanidir. 1950’lerin baglarinda miyelomeningoselli hastalarin sagkalim oranlart %
10’larda iken, giintimiizdeki tedaviler ve yaklasimlardaki son gelismeler ile daha ¢ok hasta yetiskin yasa
ulagmakta ve hayat kalitesini arttirmak gerekliligi ile norolojik komplikasyonlarin takibi 6nem kazan-
maktadir. Klinik tablodaki kotiilesme; tan1 almamis sant disfonksiyonuna, Chiari IT semptomlarindaki
kotiilesmeye, hidromiyeli veya gergin omurilik sendromuna bagli olabilecegi gibi ortopedik ve tirolojik
komplikasyonlara da bagl olabilir. Bu hastalarin norolojik fonksiyonlarini, hayat kalitelerini ve sagka-
limlarini etkileyebilecek potansiyel komplikasyonlarin 6nlenmesi ile takibi ve tedavisi nérosirurji, orto-
pedi, noroloji, iiroloji ve rehabilitasyon alanlarinda pediatrik yan dal uzmani hekimlerin multidisipliner
yaklagimui ile saglanabilmektedir.
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Management of the Patient with Myelomeningocele

Myelomeningocele is the most common neural tube defect and it is the most severe birth defect that is
compatible with survival. In the early 1950’s, the survival rate for the patients with myelomeningocele
was about 10 percent. Today, large numbers of children with myelomeningocele are surviving into adult-
hood because of recent advances in the management of several important complications and monitoriza-
tion of the norological complications gains importance with the prerequisite of improving quality of life.
Deterioration of clinical manifestations can be caused by undiagnosed shunt malfunction, progression
of Chiari II symptoms, hydromyelia, and tethered cord syndrome, as well as orthopedic and urological
complications. Optimal treatment requires specialized care to prevent, monitor, and treat a variety of
potential complications that can affect neurological functions, quality of life, and survival of the patients.
This care is ideally provided by a multidisciplinary team with expertise in pediatric subspecialties of
neurosurgery, orthopedics, neurology, urology, and rehabilitation.
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oral tiip defektlerinin insidansi irk, cog-
rafi bolge ve beslenme faktorlerine bag-
I1 olarak 1-7/1000 canli dogum olarak
degismektedir -¥. Miyelomeningosel, noral tiip
defektleri arasinda en sik goriileni ve yasamla
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bagdasan dogumsal defektler arasinda en agir
olanidir (Resim 1).

1950’lerin baglarinda miyelomeningoselli hasta-
larin sag kalim oranlar1 % 10’larda iken, bugiin
onemli komplikasyonlarin yonetimindeki ilerle-
meler sayesinde ¢ok sayida miyelomeningoselli
cocuk erigkin yaglara ulagsmaktadir ®. Bununla
birlikte hastanin nérolojik fonksiyonunu, yagam
kalitesini ve sag kalimini etkileyebilecek potan-
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siyel komplikasyonlarin Onlenmesi, takibi ve
tedavisi bu alanda uzmanlagmay1 gerektirmek-
tedir. Bu hastalarin bakimi ideal olarak, norosi-
rurji, ortopedi, ndroloji, iiroloji ve rehabilitasyon
alanlarinda pediatrik yan dal yapmis hekimlerin
multidisipliner yaklasimi ile saglanabilmektedir
©®. Artmig sag kalim nedeniyle miyelomeningo-
seli olan bir¢ok hasta daha uzun siire yasamakta
ve yetiskin hastalarla ilgilenen saglik ¢caliganlari-
na bagvurmaktadir. Saglik personelinin bu hasta-
larla ilgili yeterli deneyimi bulunmamasi ise yeni
bir zorluk tegkil etmektedir. Miyelomeningoselli
cok sayida yetigkinin, bagimsiz yasamak igin
gerekli donanimi edinmekte basarisiz olmasi ve
kisa bir siire sonra onlara bakamayacak durumda
olan yasli ebeveynlerine bagimli kalmalari, so-
runu daha da zor bir hale getirmektedir.

PROGNOZ

1950’lere kadar hidrosefali, miyelomeningosel-
li bireyler i¢in 6nemli bir morbidite ve morta-
lite nedeniydi. 1950’lerin baglarinda valvli sant
sistemlerinin gelistirilmesi ile hidrosefali icin
etkin bir tedavi secenegi giindeme geldi. On-
celeri, Ingiltere’den John Lorber’in da icinde
bulundugu bir grup, miyelomeningoselli yeni-
doganlardan yalnizca secilmis olanlarin tedavi
edilmeleri gerektigini belirttiler. Buna gerekce
olarak bu ¢ocuklarin kendileri, aileleri ve top-
lum igin yiik olacaklarini gosterdiler. Iyi bir
norolojik gelisim i¢in en fazla sansi olanlarin
tedavi edilmesi gerekliligini savundular. Bu da
miyelomeningoselli yenidoganlarin yaklasik
% 30’una denk geliyordu “®. Hidrosefali ile
birlikte paraplejisi, ileri kifozu ve eslik eden
diger konjenital anomalileri olanlara tedavi
uygulanmiyordu. Bu cocuklara yalnizca bakim
hizmetleri, beslenme ve antibiyoterapi konula-
rinda yardimcer olunuyordu.

Bugiin bircok merkezde yenidoganlara segcim
yapmaksizin agresif tedavi uygulanmaktadir.
Secim yapmadan tedavi uygulamak genel sag
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kalimi1 anlamli bir sekilde arttirdi ve secilerek
tedavi uygulamast ile kargilastirildiginda fonksi-
yonel sonuglarda kiiciik bir fark oldugu goriildii.
Bugiinkii gecerli yaklasim secim yapmadan her
miyelomeningoselli yenidoganin tedavi edilmesi
yoniindedir 1.

TRAVAY ve DOGUM

Prenatal olarak miyelomeningosel tanis1 kondu-
gunda dogum, bu hastaliga sahip yenidoganlarin
bakiminda tecriibeli personelin bulundugu bir
hastanede yapilmalhdir. Eger ventrikiilomegali-
nin hizla arttig1 goriiliirse, fetal akciger matiiras-
yonunun tamamlanmasi kaydi ile erken dogum
indiiklenebilir. Aksi takdirde miadinda dogum
tercih edilmelidir. Makat gelisli olan fetuslar-
da dogum sezaryen ile gerceklestirilir. Verteks
geligli fetuslarda dogum igin optimal yontem
tartismalidir. Bu infantlarda travay ve vajinal
dogumun risklerini ve yararlarini ortaya koyan
prospektif ve randomize bir ¢alisma heniiz ya-
pimamistir. Yapilan retrospektif bir caligmada
prenatal tani almis izole miyelomeningoselli ve
dogum sancilar1 baglamadan sezaryen uygulan-
mis 47 infant ile daha eski tarihli dogum sonrasi
miyelomeningosel tanist almig 113 (35 sezaryen
ve 78 vajinal dogum) infanta ait kohort ¢aligma-
st karsilagtirilmigtir 1. Dogum sancist olmadan
elektif sezaryen uygulanan gruptaki hastalarin 2
yagina geldiginde norolojik tablosunun daha iyi
oldugu goriilmiistiir. Bununla birlikte yenidogan
bakimindaki gelismelerin ve prenatal taniya bag-
It olarak dogum odasinda yapilan hazirliklarin,
eski tarihli kontrol grubu ile karsilastirildiginda
daha iyi sonuglar elde edilmesine yol agmasi
olasidir.

Basin normal olgiilerde oldugu ve meningosel
kesesinin dogumu engelleyecek biiyiikliikte ol-
madig1 olgularda dogum seklinin ne olacagi ha-
len tartigmalidir.
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YENIDOGANIN YONETIMI

Dogumdan hemen sonra lezyon degerlendiril-
meli, lokalizasyonu, biiyiikliigii ve BOS akintisi
olup olmadig: belirlenmelidir 2. Lateks duyar-
lilig1 gelisme riskini en aza indirmek icin steril,
lateks olmayan eldivenler kullanilmalidir @319,
Defekt, steril serum fizyolojik kullanilarak 1slak
pansuman ile kapatilmalidir . Cogu hastada
pansuman yalnizca beyin cerrahi tarafindan de-
gistirilmelidir. Lezyonun basinca maruz kalma-
mast i¢in yenidogan yiiziistii veya yan yatirilma-
lidir.

Yapilmasi gereken tam norolojik muayene asa-
gidakileri icermelidir:

* Spontan aktivitenin gézlenmesi

» Kas giicsiizliigli ve paralizinin boyutlari

e Duysal uyarilara yanitlar

e Derin tendon refleksleri

* Anokutandz refleks

Cogu yenidoganda norolojik bulgular ilk 72 sa-
atte ilerler. Muayene bulgular: altta yatan noro-
patolojiyi tanimlamak icin yorumlanirken sunla-
ra dikkat edilmelidir:
* Norolojik defisitin diizeyi
* Eglik eden spinal kord anomalileri (split
kord malformasyonu gibi)
e Hidrosefali bulgular
* Beyin sap1 basisi bulgular: (Chiari II mal-
formasyonuna bagli)

Resim 1.
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Yenidogan, uygun tedavinin diizenlenmesi i¢in
eslik eden anomaliler acisindan da degerlendiril-
melidir:
*  Yumru ayak
e Kalca, diz ve ayak bileginde fleksiyon
veya ekstansiyon kontraktiirleri
* Kifoz
e Kalp, solunum yollar1, gastrointestinal sis-
tem, bobrekler ile ilgili konjenital yapisal
anomaliler

Santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonu riski-
ni azaltmak icin defekt kapatilana kadar genis
spektrumlu antibiyotikler ile profilaksi yapilma-
lidir. Bu 6nlemlerle ve uygun yara bakimi ile SSS
infeksiyonlar1 ender goriilmektedir. Dogumdan
48 saat sonra kese tamiri uygulanan yenidogan-
larla ilgili retrospektif bir ¢caligmada profilaktik
antibiyotik verilmeyenlerde verilenlere gore
ventrikiilit gelisme oraninin 19 kat daha fazla ol-
dugu goriilmiistiir.

Sirt lezyonu dogumdan sonra 72 saat icinde ka-
patilmalidir; bu siire SSS infeksiyonu riski varsa
daha da kisalir ©. Cerrahi yaklagim, orta hatta bir
noral tiip olugturmak amaciyla, acik noral plagin
lateral kenarlarini ortaya koyulmalidir . Noral
tiip olusturulurken, spinal kordun kaudal ucu da
piamater tabakasi ile birlikte kapatma islemine
dahil edilmelidir (Resim 2). Bunun gergin kord
sendromu insidansini azaltip azaltmayacagi be-
lirsiz olmakla birlikte, ilerleyen yillarda gerek-
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Resim 2.
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tigi takdirde gergin kordun serbestlestirilmesi
islemini kolaylagtiracagi kesindir. BOS fistiilii,
infeksiyon, dermoid inkliizyon tiimorleri cerra-
hinin komplikasyonlari arasinda sayilabilir 7.

Miyelomeningosel tamirini takiben yenidoganda
hidrosefali geligebilir. Bu durumda hangi hasta-
nin ventrikiiloperitoneal santtan yarar gorecegi-
ni belirlemek amaciyla bag gevresi ve ventrikiil
genigliklerinin, takip eden birkac hafta boyunca
izlenmesi Onerilmektedir.

Ventrikiil genisligi dogumdan sonra ultrason
(USG), bilgisayarli tomografi (BT) veya manye-
tik rezonans goriintiileme (MRG) ile degerlen-
dirilmelidir ©®. Daha sonra hidrosefali gelisimini
izlemek icin ultrason ile seri goriintiilemeler ya-
pilmalidir. Hasta klinik siipheye gore her ii¢ ila
on giinde bir yine degerlendirilmelidir. Tedavi
yaklagimi takiplerdeki klinik ve radyolojik bul-
gulara gore sekillendirilmelidir.

Ventrikiil boyutlarindaki artig yavas ve klinigi
stabil ise hasta takip edilmelidir. Eger hastanin
apneleri yoksa, beslenmesi ve tepkileri normal
ise bag biiyiimesi stabil hale gelene kadar giin-
liikk bas cevresi takibi ve bir ila ii¢ hafta aray-
la ultrason ile ventrikiillerin degerlendirilmesi
onerilmektedir. Bircok infantta bag biiyiimesinin
yavagladig1 ve 95. persantilin biraz tizerinde ona
paralel uzanan bir egri olusturdugu izlenmekte-
dir. Bu siirec birka¢ haftadan ii¢ aya kadar siire-
bilmektedir.

Buna kargin, hidrosefalinin hizli gelistigi olgu-
larda stridor, beslenme bozuklugu, kusma go-
rlilebilir ve ventrikiiloperitoneal sant ile tedavi
edilmesi gerekir. Bag cevresi ileri derecede bii-
yiik olan hastalarda kozmetik kaygi ile sant yer-
lestirilmesi diisiiniilebilir.

Bu degerlendirmeye gore hastalarin yaklagik
%60’1n1n gant gereksinimi olmaktadir “®. Geri
kalanlar santsiz izlenmekte ve sant yerlestiril-
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memesinin gelisim bozukluguna yol actigina
dair bir kanit bulunmamaktadir. Ek olarak iliml
hidrosefalisinin her zaman kognitif disfonksi-
yon ile seyretmedigi, genis bag ¢evresi ve genis
ventrikiilleri olan bu hastalarin erigkin yasa gel-
diklerinde normal zeka seviyesinde olduklar1 ve
bagimsiz yasadiklart izlenmistir. Hizli gelisen
hidrosefalisi olan yenidoganlarda sant yerlestiril-
mesinin sag kalimi arttirmasina ragmen, yetiskin
yagta sant sahibi olmanin sagkalimi azalttigina
dair kanitlar vardir 1,

Progresif hidrosefalinin ¢ok erken gelistigi bazi
yenidoganlarda miyelomeningosel tamiri ve sant
yerlestirilmesi ayni seansta yapilabilir. Bu yak-
lastim komplikasyon oranini arttirmamaktadir.
Yapilan retrospektif bir calismada infeksiyon ve
sant disfonksiyonu oranlari, miyelomeningosel
tamiri ve sant yerlestirilmesinin eszamanli veya
farkli zamanlarda yapildig1 gruplarda aynm bu-
lunmusgtur . Ayni seansta tamir ve sant yerles-
tirilmesi yapilan olgularda BOS fistiilii gelisme
oranlarinin daha diisiik, hastanede kalig siiresi-
nin ise daha kisa oldugu gozlenmistir.

KOMPLIKASYONLARIN YONETIMI

Miyelomeningoselli hastalara yaklagimdaki son
gelismeler ile daha ¢ok hasta yetigkin yasa ulas-
makta ve hayat kalitesini arttirmak gerekliligi ile
norolojik komplikasyonlarin takibi 6nem kazan-
maktadir.

Klinik tabloda kotiilesme, tani almamis sant
disfonksiyonuna, Chiari II semptomlarindaki
kotiilesmeye, gergin omurilik sendromuna bagli
olabilecegi gibi ortopedik ve iirolojik kompli-
kasyonlara bagli da olabilir.

Klinik tablodaki kotiilesmeyi tanimlayabilmek
icin hastanin ilk fonksiyonel degerlendirmesi-
ne ait kayitlarin bulunmas: gerekir. Ik deger-
lendirmeye ait kranyal BT, tiim spinal MR ve
kas giicli muayenesine ait kayitlar biiyiik 6nem
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tasimaktadir. Hastanin diizenli olarak yeniden
degerlendirilmesi komplikasyonlarin erken ta-
nist i¢in gereklidir. Hasta ve ailesine norolojik
fonksiyonlardaki degisiklikler konusunda hassas
olmalar1 gerektigi ve siipheli bir durumda derhal
doktorlarina bagvurmalar1 gerektigi anlatilmali-
dir.

Eger bir kétiilesme saptanirsa ilk ekarte edilmesi
gereken tani sant disfonksiyonudur. Semptomlar
sant disfonksiyonuna bagli degilse gergin omu-
rilik sendromu ve Chiari tip II malformasyonu
akla getirilmelidir.

Sant disfonksiyonunun klasik semptom ve bul-
gular1 bag agrisi, kusma, letarji, papilodem ve
miyelomeningosel bdlgesinde agridir. Okul ba-
sarisinda gerileme, alt ekstremitelerde gii¢ kay-
bi, iiriner sistem bozukluklar1 gibi nonspesifik
semptomlar da siklikla sant disfonksiyonundan
kaynaklanmaktadir.

Ventrikiil boyutlarinda artig 6n planda gant dis-
fonksiyonunu diislindiirmekle beraber, sant dis-
fonksiyonu olan hastalarin % 30’unda ventrikiil
boyutlarinda herhangi bir artig saptanmamugtir.
Dolayisiyla ventrikiillerde bir degisiklik olma-
mast sant disfonksiyonunu ekarte ettirmez V.

Alt ekstremite fonksiyonlarinda progresif ko-
tillesme, lriner sistem bozukluklari, progresif
skolyoz ve agri1 gergin omurilik sendromunu
akla getirmelidir ®**. Spinal kordun serbestles-
tirilmesi sonucu genellikle bu semptomlar diize-
lir veya ilerlemeleri durur 4.

Chiari tip II malformasyonu, gelismekte olan fe-
tal serebellum ve medullanin agag: spinal kanala
veya yukariya orta fossaya dogru herniasyonu
ile karakterizedir. Bu malformasyon miyelome-
ningoselli hastalarin hemen hepsinde goriilmek-
tedir. Bunlarin bir kisminda beyin sap1 veya spi-
nal kordun spinal kanal icinde komprese olmasi
sonucu yutma giicliigii, vokal kord paralizisine
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bagli stridor veya apne periodlari goriilebilir.
Boyun agrisi, strabismus, fasyal sinir paralizi-
si, alt ekstremitelerde progresif giicsiizliik, id-
rar inkontinans diger goriilebilecek semptom ve
bulgulardir. Chiari tip II malformasyonuna bag-
I1 beyin sap1 basist varliginda mortalite dnemli
oranda artmaktadir ®29, Oksipitoservikal de-
kompresyon ve duraplasti ile semptom ve bulgu-
larin gerilemesi saglanmaktadir.

SONUC

Miyelomeningosel tilkemizde sik karsilastigimiz
bir dogumsal anomalidir. Son yillarda bu hasta-
larin sag kalimi, takip ve cerrahideki gelismeler
sayesinde 6nemli olciide artmistir. Onceki yil-
larda ¢cocuk yasta kaybedilen bu hastalar bugiin
biiyiik oranda erigkin yasa ulagmaktadir. Miye-
lomeningoselli hastalarin erigkin yasa ulasirken
norolojik fonksiyonlarini olabildigince korumak,
ortopedik ve iiriner komplikasyonlarin iistesin-
den gelmek icin, dogumdan itibaren bilingli, sik1
takip ve multidisipliner yaklasim gerektirmekte-
dir. Bu hastalarin bagimsiz yasayabilen bireyler
olarak topluma kazandirilabilmeleri noktasinda
yasamsal 6nem tagimaktadir.
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