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OZET
Giris ve Amag¢: Bu c¢alismada noral tiip defekti (NTD) ile dogan bebeklerin yeni

dogan klinigine yatirilmasi, yatirilirken ek hastaliklari, klinik durumlari, laboratuvar
durumlari, goriintiileme sonuglari, gegirdigi ameliyatlar, yattigi siire, maliyet vb.

ozellikler agisindan degerlendirildi.

Gere¢ ve Yontem: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Arastirma Hastanesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklar1 Yenidogan klinigine Aralik 2009- Aralik 2013 tarihleri
arasinda, noral tiip defektleri hastalik grubu tanilari ile yatan 192 yeni dogan hastanin

dosyalar1 geriye doniik olarak arastirildi.

Bulgular: Calismadaki 192 olgunun 97°si (%50,5) erkek, 95°i (%49,5) kizlardan
olugsmaktaydi. Hasta annelerinin gestasyon yas ortalamasi 36,1+3,1 hafta, dogum
agirligr 2706+710,39 gram, anne yas 28,4+6,26 yil annelerin yasayan ¢ocuk sayisi
3,27+2,116 olarak bulundu. Dogum sekillerine bakildiginda olgularin 133’ (%71,5)
sezaryen dogum Ve 53’4 (%28,5) normal spontan vaginal dogum idi. Dogum
yerlerine bakildiginda D.U.T.F hastanesinde 124 (%64,6), baska hastanede dogum
67 (%34,9) ve evde dogumlarin 1 (%0,5) olarak bulundu. Gebelikteki fetiis sayisi
184 (95,8) tek fetus ve 7 (3,6) cogul gebelik olarak bulundu. Annelerinin galisma
durumlarina bakildiginda 153 (%91,1) ev hanimi, 15 (%.9) calisan olarak bulundu.
Matiirite durumlarina bakildiginda 86 (%46,73) miad, 98 (%53,26)’i prematiire
olarak dogdugu ve postmatiir hasta olmadigr goriildii. Dogumda sonra 77 (%44)
hastada solunum zorlugu oldugu ve bu nedenle pozitif basingli ventilasyon
uygulandig: tesbit edildi. Olgulara en sik eslik eden hastaliklar; prematiirite,
hipotiroidi ve yenidogan sarilig1 oldugu goriildii. Spinal seviyeli noral tiip defektli
hastalarin birinde defekt yerlesimi servikal bolge idi. Kranyal yerlesimli hastalardan
ikisi frontal bolge yerlesimli idi. Kranyal goriintiileme olarak BT ¢ekilen toplam 105
hastadan 101’in de hidrosefali saptandi. Diger goriintillemeler ve klinik bulgular ile
toplam hidrosefali tanili hasta sayisi ise 152 olarak bulundu. Transtorasik
ekokardiyografisi ¢ekilen 29 hastada en sik goriilen patolojik bulgular 17 hastada
(%58,62) ASD ve 12 hastada (%41,37) PDA idi. BT kullanilarak kranyal
ultrasonografi ve MR ile en sik korpus kallozum disgenezisi/agenezisine sahip 22
hasta (%57,89) tespit edildi.



Yattig siire igerisinde Olgularin 58’1 (%30,2) vefat ile sonuglandi. Olgular ortalama
21,14+20,19 giin yatarken, hasta bas1 maliyet ise ortalama 15050 £17629 Tiirk lirasi

olarak hesaplandi.

Sonu¢: Dogum oOncesi folik asit destegi ile engellenebilen noral tiip defekti solunum
sistemi problemleri, kardiyak anomaliler, MSS anomalileri, endokrin sistem
problemleri gibi bircok sistemi etkileyen hastalik ve komplikasyonlarla beraber
olabilmektedir. Bu Olgularin hastaneye yatis siiresi ve maliyetleri ciddi ekonomik

yiik olusturmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Noral Tiip Defekti, Hidrosefali, Yenidogan, Bebek



ABSTRACT

introduction and Purpose: In this study, hospitalization of infants born with
neural tube defects (NTD) in a neonatal clinic was evaluated in terms of factors such
as comorbidities, clinical status, laboratory conditions, imaging results, surgeries
underwent, length of stay, cost, and so on.

Material and Method: The files of 192 newborn patients hospitalized with
diagnosis of neural tube defects disease group in Dicle University Faculty of
Medicine (DUFM) Research Hospital, Child Health and Diseases Neonatal Clinic
between December 2009 and December 2013 were studied retrospectively.

Results: Of the 192 patients in the study, 97 (50,5%) were male and 95
(49,5%) were female. The mean gestational age of mothers of the patients was 36,1 +
3,1 weeks, birth weight was 2706 + 710,39 grams, maternal age was 28,4 + 6.26
years, and number of living children of mothers was 3.27 + 2.116. Looking at the
types of giving birth, 133 (71,5%) were cesarean delivery, and 53 (28,5%) were
normal spontaneous vaginal delivery. Of the birth locations, 124 (64,5%) were in
DUFM hospital, 67 (34,9%) were in other hospitals, and 1 (0,5%) was at home. The
number of fetuses during pregnancy was 184 (95,8%) singletons, and 7 (3,6%) were
found to be multiple gestations. On the employment status of the mothers, 153
(91,1%) were housewife, and 15 (.9%) were found to be employed. Looking at the
maturity status, 86 (46.73%) were at term, 98 (53.26%) were premature and there
was no postmature patient. After birth, 77 (44%) patients had positive pressure
ventilation applied because of difficulty in breathing. The most frequent
comorbidities were the premature birth, hypothyroidism and neonatal jaundice. The
defect was in the cervical region in one of the patients with spinal-level neural tube
defect. Two of the patients with cranial localization had a frontal localization.
Hydrocephalus was identified in 101 out of 105 patients in cranial CT imaging. And,
the total number of patients diagnosed with hydrocephalus through other imaging
techniques and clinical findings were found to be 152. The most common
pathological findings in the 29 patients who had transthoracic echocardiography was
ASD in 17 patients (58.62%), and PDA in 12 patients (41.37%). Based on the CT,
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cranial ultrasonography and MRI findings, corpus callosum dysgenesis/agenesis was
found to be the most common, in 22 (57.89%) patients. Of the patients, 58 (30,2%)
died during hospitalization. The mean length of stay of the patients was 21.14+20.19
days, and the mean cost per patient was calculated as 15050 17629 Turkish Liras.

Conclusion: Neural tube defects can be prevented by folic acid supplement
before birth, and these defects may lead to diseases and complications that affect
many systems such as the respiratory system problems, cardiac anomalies, CNS
anomalies, endocrine system problems. The length of stay and cost of these patients

constitute a serious economic burden.

Keywords: Neural Tube Defects, Hydrocephalus, Newborn, Infant
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KISALTMALAR

BO Beyin Omurilik Sivist

BT: Bilgisayarli Tomografi

CDC: The US Centers for Disease Control and Prevention
CIS Constructive Interference in Steady State

CMV: Sitomegaloviriis

CPAP: Continuous Positive Airway Pressure

DMSA:  Dimerkaptosiiksinik Asit

DRIVE: Driven Equilibrium

EUV: Endoskopik Ugiincii Ventrikiilostomi
iu: Intrauterin

KiBA Kafa I¢i Basing Artmas1 Sendromu
MR: Manyetik Rezonans

MR Manyetik Rezonans Sisternografi
MTHFR: Metilenterahidrofolat rediiktaz

NTD: Noral Tiip Defekti



1 GIRIS

Noral tiip defekti, fertilizasyonla baslayan embriyolojik dénemde g¢esitli
nedenlere baglh aksakliklar sonucu noral tiipiin herhangi bir seviyede kapanmamasi
sonucu olusur. Bu medula spinalisin herhangi bir diizeyinde olabilecegi gibi
kranyumda da olabilir. Bu durumda merkezi sinir sistemini direk travmalara,
enfeksiyona, kimyasal ajanlara kars1 agik duruma geleceginden, merkezi sinir sistemi
enfeksiyonlar1 olugsmasina, kimyasal etkilenme ve direk travma ile olusacak sinir
hasarlanmasina duyarli hale gelir ve bebegin sagligi iizerinde biiylik bir risk

olusturur. Bazen igerisinde noral doku oldugu klinik durumlarda olur.

Myelomeningosel lezyon seviyesinde olusan norolojik gelisim aksamasiyla,
travmayla ya da diizeltme operasyonu ile olusan hasar ile bu seviyedeki motor, duyu,
otonom sinirler ile olusan ilgili kas gruplarinda felg, ilgili duyu sahasinda hissizlik,
ilgili otonom sinirler ile otonom disfonksiyon (nérojen mesane gibi) gelisir. Cogu
zaman eslik eden chiari malformasyonu ile beyin omurilik sivist dongilisii
durdugundan beyin ig¢i ventrikiiller de sivi birikimi ile hidrosefali olusur, beyin

parankimi basiya ugrayarak bebegin norolojik gelisimin durur ya da yavaglar.

Noral tiip defektleri genis bir hastalik grubu olup profesyonel bakim, tedavi
gerektiren, bu bakimdan yogun isgiicii gerektiren, olduk¢a maliyetli bir hastalik
grubudur. Yenidogan kliniklerinde beslenme, olusan merkezi sinir sistemi
enfeksiyonu nedeniyle antibiyoterapi, nérojen mesane durumunda katater ile idrar
bosaltma, gaita inkontinansi, felgli ekstremitenin pasif egzersizi, defektli bolgenin
yara bakimi gibi tedavi ve bakimlar yapilir. Hastaneye yatma durumu bebegin
annesiyle yeterince temas kuramamasi, normal sosyal hayatina gecememe gibi
nedenlerle bebegin fizyolojik gelisimi etkilenmektedir. Ayrica genel olarak noral tiip
defekti nedeniyle hastaneye yatma durumlarinin toplum ve ilke ekonomisi

tizerindede olumsuz etkisi olur.



Noral tiip defekti sik goriilen bir hastalik grubu oldugundan 6nlemlerinin
alinmasi ile olusan bu sosyal yiikiin azaltilmasi anlamina gelmektedir. Bunlar folik
asit eksikligi ve metabolizmasint olusturan enzimlerde bozukluk, kullanilan
antiepileptik ilaglar, uzun siire devam eden hipertermi, onceki bebegin noral tiip
defektiyle dogmus olmasi, kimyasal ajan ve teratojenlere maruz kalma gibi
durumlardir. Bu nedenlerin anlagilmasi ve diizeltici tedbirlerin uygulanmasi ile hasta

bebek, aile ve toplum iizerine gelen bu yiikiin azaltilmasi anlamina gelecektir.

Bu c¢alismada noral tiip defekti ile dogan bebeklerin hayatinin ilk gilinlerinde
veya sonraki giinlerinde yeni dogan klinigine yatirilmasi, yatirtlirken ek hastaliklari,
laboratuvar degerleri, gorintileme, gegirdigi ameliyatlar, yattigi siire, maliyet
acisindan degerlendirildi. Dolayisiyla noral tiip defektli hasta grubunun yatis
nedenleri, yatis siireleri, maliyet degerlendirmesini yaparak bu hastaligi daha da

taninmasi1 amaclandi.



2 GENEL BILGILER

2.1 Noral Tiip Defektleri’nin Tanim ve Siniflamasi

Noral tiip defektleri (NTD) embriyogenezin 3. ve 4. haftalar1 arasinda noral
tiipiin kapanma yetersizligi sonucu gelisen konjenital anomalilerin en agirlarindan
biridir (9). NTD olarak kabul edilen baslica malformasyonlar, anensefali, ensefalosel,
spina bifida, néroenterik kist, dermal sinus, diyastometamyeli, lipomeningomyelosel

ve noroenterik kisti igerir (19).

2.1.1 Noral tiip defektlerinde embriyolojik donem

Ugiincii embriyolojik haftada baslayip 8. Embriyolojik haftaya kadar siiren ve
merkezi sinir sisteminin genel hatlar1 ile olugmasi norulasyon evresi olarak
bilinmektedir. Bu donemin baslangicinda embriyonun {ii¢ tabakasindan olan
ektoderm tabakasindan noral tabaka (neural palate) olusur, bu tabakain her iki
lateralinde olusan katlantilar (neural folds) belirginleserek bu katlantilar boyunca
uzanan ¢ukurumsu olusumu (neural groove) olustururlar. Noral katlantilar bir tiip
olusturacak sekilde geliserek medialde birlesir. Bu yap1 noral tiip (neural tube) olarak
bilinir ve ortalama 4. Haftanin ortalarinda sekillenir (1, 2). Noral tiip rostral kisminda
beyin, beyincik gibi merkezi sinir sisteminin kafa i¢i kisimlart olustururken kaudal
kisimda ise spinal kordu olusturur. Noral katlantilarin birlestigi noktalarda olusan
noral crest hiicreleri daha sonra farklilagarak spinal ve kranyal sinirlerin duyu
ganglionlari ve otonom sinir sistemi ganglionlarini olusturacaktir. Tiim bu 4. haftanin
sonuna kadar olagelen olaylar primer ndrilasyon olarak adlandirilip, bu hafta
icerisinde bagslayan spinal kordun distal kisimlari olan kauda equina ve liflerinin
olusumu baglayacak ve bu evre de sekonder nérulasyon evresini olusturacaktir.
Insandaki noral tiip adi verilen yap: beyin dokusundan baslayip, boylu boyunca
omuriligi de icine alacak sekilde asagi dogru uzanan bir yapidir. Bu yapi,

fertilizasyondan sonraki 3. ile 4. hafta arasinda gelisimini tamamlar (1, 2, 3).



Sekonder noérulasyonun ilk evresi olan kanalizasyon evresinde ise ndral tiip
kaudale dogru uzar. Noral tiipiin distalindeki kaudal hiicre kiitlesi kuyruk seklinde
uzanir ve sinir sistemi destek hiicreleri ile beraber konus medullaris kabaca olusur (5,
6). Retrogresif differansiasyon doneminde 38. giinde kaudal noral tiipiin liimeninde
azalma olusarak konus medullaris, filum terminale ve santral kanalin son hali olusur.
Daha sonra noral tiip duvar1 kalinlagsarak merkezi sinir sistemini olusturur. Sekonder

norulasyon evresi 4-8. haftalar arasinda gelisir (1, 4-7).

Gelisimin her hangi bir nedenle sorunlu olmasi, tiipiin herhangi bir bélgesinin
acik kalmasina neden olur ki bu sorun néral tiipiin kapanmasindaki kritik giinler olan
fertilizasyondan sonraki 23 ve 28. giinler arasinda meydana gelir ve bu durumda

noral tiip defekti olusumuna yol agar. Noral tiip defektleri sunlardir (6).

2.1.2 Noral tiip defektlerinin Klinik tipleri

Spina Bifida: Noral tiipiin omurilik seviyesinde kapanma kusurudur (5-7).

Spina Bifida Okiilta: Diger adiyla okiilt spinal disrafizm; hi¢ klinik bulgu
vermeyip ancak radyolojik bulgu ve iyi bir muayene ile anlasilabilen tiiriidiir. Cogu
zaman bagka spinal kord anomalileri ile beraber olur. Bunlar: syringomyeli,

diastematomiyeli ve tethered cord lipoma gibi eslik eden anomaliler olabilir (5-7).

Meningosel: “spina bifida aperta” olarak da bilinir. Okiilt olmayan néral tiip
defektinde, defektten c¢ikan sadece meninks zarlari ve beyin omurilik sivisidir.

(i¢inde noral dokusu olmadan) (5-7).

Myelomeningosel: Meningosel kesesi igerisinde noéral doku bulundugu

durumdur. Filum terminale elemanlart olabilecegi gibi omuriligi de igerebilir (4-9).

Tethered kord sendromu: Medulla spinalisin bir kitle, spur doku veya fibroz
band ile fiksasyonudur ve konus medullaris daha alt seviyede fiske olustur. Gergek
tethered kord durumunda ise ek anomali olmadan filum terminalenin kisa ve kalin
olmast durumudur. Olgularin hepsinde degisik derecede spina vardir ve spinal kanal
normalde genistir. Olgularin yaklasik yarisinda hipertrikoz, cilt hemanjiomlari, cilt

alt ya da spinal lipom, dermal sinlis gibi anomaliler eslik edebilir.



Ik yaslarda asemptomatik olmasina ragmen ilerleyen yaslarda alt ekstremite
his kusuru, giicstizliikk, yiirime bozuklugu, mesane disfonksiyonu bel agrisi gibi
sikdyetlerle bagvurabilirler. MR goriintiileme ile bahsedilen bozukluklar goriintiilene
bilinir (10, 11).

Diastematomyeli: Medulla spialisin saggital kemik veya fibrokartilagindz gibi
bir doku ile iki segmente ayrilmasidir. Myelomeningosel, hemivertebra, skolyoz,
kelebek vertebra veya blok vertebra anomalileri eslik edebilir; bu durum tip 2
diastematomiyelide goriiliir. ki tipi vardir: tip 1°de hemikordlar1 tek bir dura ve
araknoid ile ¢evrilidir, tip 2’de ise birer dura ve araknoid ile c¢evrili olup
hemivertebralar1 ayiran bir doku ile iki ayr1 kanal olugsmustur. Noral tiip defektlerine
eslik eden spinal anomaliler Diastematomiyelide konus medullaris asag1 yerlesim
egiliminde olup tethered kord eslik edebilir, filum terminale dallar1 daha kalin

olabilir. MR ile s6z edilen anomaliler tespit etmek i¢in iyi bir segenektir (8, 12).

Dermal Siniis (Pilonidal siniis): Dogustan gelen, ciltten spinal kanala uzanan,
yiizeyi epitelize oluktur. Embriyolojik dénemin 4-5. haftalarinda epitelyal ektoderm
ile noroektoderm ayrisma kusuru sonucu olusur (6). Cilt yilizeyindeki agzinda
kabariklik, killanma, pigmentasyon degisikligi ya da hemangiom olabilir. Siklikla
sakrokoksigeal bolgede goriiliir (8). Dermal siniislerin yaklasik yarisi spinal kanal ya
da spinal kanaldaki kistik yapi ile sonlanir. Eslik eden bir bagka anomali ise medulla
spinalisin bu kistik yap1 ile asagiya ve arkaya dogru ¢ekilmesi goriilebilir. Dermoid
tiimorler bir kismina eslik eder. MR goriintiileme ile siniis trakti, medulla spinalis ile
iligkisi, eslik eden bozukluklar tespit edilebilir. Tekrarlayan menenjit hastaligr eslik
edebilir (13, 14).

Kaudal regresyon sendromu: genelde distal vertebra ve/veya yumusak
dokular1 degisik derecede etkileyen, koksigs, sakrum, lumbal, nadirende toraks
vertebra agenezisi goriilen konjenital anomalidir (7). Sade koksigs agenezisi
semptomsuz iken daha iist seviyelerde olmasi durumunda degisik derecede norolojik
defisitler goriiliir. Etiyolojisinde %20’side maternal diyabet gosterilmistir. Tanisinda
MR’in sensitivitesi yliksektir.  Eslik eden vertebral displaziler ve anatomik

komsuluklar1 degerlendirilir (15).



Anensefali: Genis bir kalvaryum defekti ile beraber gelismemis veya ¢ok az
gelismis beyin ve beyincik dokusunun olmasidir, beyin sapi, bag dokusu ve damarlar

disinda beyin ve beyincik dokusu yok gibidir (5).

Ensefalosel: Herhangi bir kafatasi kemigi lokalizasyonlu noral tiip defekti
acikligindan meninks ve zarlarin ¢ikmasidir. Cogu zaman aqueduktus sylvie stenozu,
hidrosefali (non komiinikan), chiari malformasyonu veya dandy walker sendromu ile

beraber goriliir (5, 7, 16).

Ensefalomiyelosel: Ensefalosel kesesi igerisinde noral dokunun oldugu
durumdur (5, 16).

Myeloschisis: Fitiklasmis sinir dokunun deri ve meningeal zarlarla sarili

olmadig1 tamamen ¢iplak oldugu spina bifida meningomyeloselin en siddetli halidir

).

Craniorachischisi Beyin ve omurilik sinirlerini agikta birakan kafatasi ve

omurga kemiklerindeki malformasyon durumu (6).

Beyin Omurilik Sivisi ve Dongiisii: Beyin omurilik sivisinin énemli bir kismi
lateral ventrikiiller, 3 ve 4. Ventrikiillerdeki koroid pleksustan, daha az bir kismu1 ise
beyin parankimindeki endotel kapiller sistemden salgilanir (5). Cocuklarda 50 ml
erigskinlerde 150 ml kadardir ve basinc1 180 mm su kadardir; saggital siniiste 90 mm
su kadardir. Akis yonii: lateral ventrikiillerde olusan BOS monro kanalindan gecerek
3. Ventrikiile geger, burada olusan BOS ile beraber sylvius kanalindan 4. Ventrikiile
gecer (6). Buradan Luschka ve magendie pencereleri ile sisternalara, beyin kaidesi
cevresine ve omurilik ¢evresinide dolasarak saggital siniis ve araknoid villuslardan
geri emilir. Gorevi: gerekli besinleri ve metabolitleri tasima, travmada direk hasardan

korumak (7).

Hidrosefali: Beyin omurilik sivisinin nomral dogiisii olan olusum dolasim ve
emilim asamalarindaki bozukluklarla olusan beyin i¢i bosluklarda bu sivinin
birikmesiyle olusan klinik tablodur. Fontanel ve suturlar agikken kafa i¢i basing

normal smirlardayken kapandiklarinda durumda kafa i¢i basing artar (5-7).



Lipoma, Lipomeningosel: Medulla spinalis ¢evresinde ve ya okiilt spinal
disrafizmde defektli bolgeyi dolduran, cilt altinda ayri1 olarak birikebilen yag
dokusudur. Myelomeningosele eslik edebilir, tethered kord klinigine eslik edebilir.
Spinal kanal yerlesimli olanlar ndrolojik defisit olusturabilir ve bu nérolojik defisit
geri doniisimsiizdiir. Diastematomyelia eslik edebilir, profilaktik cerrahi yapilmalidir
7).

Syringomiyeli: Yetiskinlere gore daha az siklikla gocukluk ¢aginda bu tam
konur. Medulla spinaliste santral kanalin g¢evresinde parasantral kavite olmasi
durumudur. Lokalize ya da bir¢ok segmenti kapsayacak kadar uzun olabilir.
Cogunlukla servikal segmentlerde goriiliir, protein diizeyi artmis acik sarimtirak
renkte beyin omurilik sivisi igerir, degisik glial elementler icerir. Beyin sapi
seviyesinde oldugunda ‘syringoglobi’ olarak adlandirilir. intramediiller tiimor, spinal
kord travmasi, arteriyel yetmezlik ve chiari malformasyonuna bagli olusabilir. Dilate
olmus santral bolge ‘Syringohidromiyelia’ olarak bilinir (7). Hastaligin patogenezi
bilinmemektedir. Semptom ve bulgular lezyonun seviyesi, genisligi, yayginlhig ile
degismektedir. Sik yerlestigi servikal bolgede genelde elin kiiclik kaslarinda
giicsiizliik ve fonksiyon bozuklugu, derin tendon reflekslerinin alinamamasi ve kol
ve omuz kusaginda his kaybi semptomlar1 olusur. Inen sinir yolaklarina basr ile alt
ekstremitelerde spastisite gelisebilir (7). Santral kanal gevresinde ¢aprazlasarak
gecen sinir yolaklar: etkilendiginde dissosiyatif duyu, agr1 ve 1s1 duyular1 alinamaz
fakat dokunma ve derin duyu korunmustur. Servikomeduller tutulumda solunum
bozukluklar1 gelisebilir. Cogu hastada uyku esnasinda solunum problemleri yasar,
diisiik oksijen saturasyonu ile beraber mix tipte obstriiktif sleep apne sendromu

yasayabilir. MR goriintiileme ile lezyon yayginlig1 saptanabilir (7).

Arnold Chiari Malformasyonu: Hidrosefali, spina bifida ve beynin arka
kismi ve beyincigin asagi dogru yer degistirmesi, serebellar tonsillerin servikal spinal

kanala fitiklagmasi (7).

Dandy Walker Malformasyonu: Kistik arka fossa ve 4. Ventrikiil, parsiyel ya

da komplet serebellar vermis yoklugu ve hidrosefali komponentlerini igerir (7).



2.1.3 Noral tiip defektlerinde insidans

Tiirkiye'de cesitli illerde yapilmis c¢aligmalarin sonuglarina goére noral tiip
defekti sikligi ortalamasi binde 3-5,8 arasinda degismektedir (3). Cernobil
faciasindan sonra izmir’de binde 8,9; Bursa, Mustafa Kemal Pasa’da binde 20,0’ye
kadar yiikselen degerler saptanmis olmakla birlikte vaka sayilarinin ¢ok diisiik olusu,
dogum hizinin ve dogum sayilarinin diislikliigii bu rakamlarin degerlendirilmesinde
giiclik yaratmaktadir (3). Yukarida verilen degerler {ilkemizde néral tiip defekti
sikligimin Avrupa ve Amerika Birlesik Devletleri degerlerinden yliksek oldugunu
gostermektedir. Tiirkiye'deki Universite kliniklerinde Haziran 1993 — Temmuz 1994
arasinda dogan 21907 ¢ocugun, cocuk doktorlari tarafindan muayene edilmesi ile

yapilan ¢aligmada bulunan binde 3,0 rakaminin Tiirkiye ortalamasi olacagi tahmin

edilmektedir (3).

Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi, kadin hastaliklari ve dogum
anabilim dalinda; Cosar ve arkadaslarin yaptigi arastiramaya gore Ocak 2004-
Haziran2007 yillar1 arasinda ilgili hastanenin kadin hastaliklar1 ve dogum boliimiinde
1403 dogum yaptirilmis. Yaklasik olarak noral tiip defektine sahip yeni dogan orani
%3 (43 hasta), bunlarinda %41,3 i myelomeningosel, %17,4’i meningosel, %21,7’si

ensefalosel, %8,7 si anensefali ve %4,3’1i iniensefali olarak goriilmiistiir (5).

Kathryn smith ve arkadaslarinin Pediatri Clinics of North dergisinde Agustos
2010’da yayinladiklar1 makaleye gore yaptiklar ¢calismada noéral tiip defekti sikligim
yaklasik olarak 100.000 canli dogumda 50, myeloeingoseli ise 100.000 canli
dogumda yaklasik olarak 32 olarak gostermislerdir. Noral tiip defektlerinin artis

maternal folik asit takviyesi ile son 15 yildir azalmakta oldugunu 6ngérmiistiir (6).



2.1.4 Noral tiip defektlerinde etiyoloji

Noral tlip defekti bir hastada goriildiikten sonra yeni dogacak kardes g¢ocukta
da tekrarlama riski %3—4 gibi artmakta ve sonraki hasta bebekten sonra da hastaligin
digerlerinde goriilme riski % 10’a kadar artiyor (5). Esasen bazi ailelerde anensefali,
myelomeningosel ve kranyorasisiz sikliginin artisi etiyolojide ailesel yatkinligin

oldugunu, poligenik kalitim ile katildigin1 gosteriyor (5).

Folik asit alimmin noral tiip defekti onledigi ve eksikliginin etiyolojide rol
aldig1 biliniyor. Folik asit (pteroylmonoglutamic acid) tekli karbon iinitelerinin
transferinde bir¢ok reaksiyonda rol aliyor. Folik asit ayn1 zamanda DNA sentezinde;
purin sentezinde B12 vitamini ile beraber kofaktor olarak gorev alir. Metilen-
terahidrofolat rediiktaz (MTHFR) 5, 10 Metilen-tetrashidrofolat’s aktif formu olan 5
Metilen-tetrahidrofolat’a ¢evirir (3). MTHFR genindeki bozukluk (MTHFRC677 CT
polimorfizmi en sik) durumunda folat aktif formuna doniisemeyeceginden folat
eksikligi gibi noral tlip defektine neden olur. Bu enzimdeki eksiklik durumunda ayni
zamanda homosisteinemi vardir. Efektif folik asit destegi gebelikten 12 hafta
oncesinden baglayarak norulasyonun tamamlandigi 8. haftaya kadar kullanilmasi
onerilmektedir. Folik asit antagonistleri olan ilaglarda folik asit eksikligi olusturarak
noral tip defekti sikligini arttirir. Bu durumda folik asit tedavi dozun arttirilmasi

gerekir (3, 6).

Bunun diginda: insiilin bagimli diyabetes mellitus hastaligina sahip anne, anne
ya da babasinda noéral tiip defekti olmasi, onceki kardesinin noral tiip defektli olmasi
noral tip defekti sikligini arttirir. Ayrica sisman anne bebeklerinde ve cevresel
kirleticilerle temas1 durumunda néral tiip defekti sikliginin arttig1 varsayiliyor (4,

17).



Eslik ettigi hastahklar:

1. Kromozomal hastaliklar

» Trizomi 13,

» Trizomi 18

» Triploidi

» Ring kromozom

» Dengesiz translokasyonlar
2. Genetik tek allelli gecis

» Meckels syndrome

» Median cleft face syndrome
3. Teratojenler

» Nitratlar

» Folat antagonistleri: aminopterin, metotreaksat.

» Fenitoin, fenobarbital, primidon, karbamazepin, valproik asid, gibi

antiepileptikler.
> Talidomid
4. Beslenme ve vitamin eksikligi
» Folik asit eksikligi
» B12 vitamin eksikligi
» Cinko alim eksikligi (4-7, 19).
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2.1.5 Noral tiip defektlerinde klinik bulgular

Myelomeningosel: Noral tiip defektinin baslica formu olan myelomeningosel
durumu birgok organ bozuklugu ile beraber goriilebilir. Oncelikle iki tipi ayirt
edilmelidir. Acik tipte spinal kordun bir kismi disar1 ¢ikmis(kese noral doku igerir)
vaziyettedir. Kapali tipte spinal kord deri ile ortiiliidiir (6).

Diastematomiyeli, lipoma, tethered cord, anomalileri eslik edebilir. vertebral
arkus arkasi yerlesimli (tipik yerlesimi) olabilecegi gibi sakrum anteriorunda
yerlesebilir (pelvis yerlesimli). Pelvis yerlesimli lezyonlar boyutlariyla dogru orantili
olmak tizere mesane disfonksiyonu, kabizlik yapabilir. Kadinlarda eslik eden genital
trakt malformasyonlari olabilir, genital veya gastrointestinal sistemle fistiil gelisebilir
(19). Bu ¢ocuklarin 6nemli bir kismi yasar, ancak Omiir boyu g¢esitli sorunlarla
bogusur. myelomeningosele norolojik, iirolojik, gastrointestinal, cilt ve ortopedik

sorunlar eslik eder.

Norolojik sorunlarin baginda hidrosefali gelir. Vakalarin % 40-50’sinde ndral
tip defektine eslik eder (4). Myelomeningosel lezyonu seviyesi yukari ¢iktikga
hidrosefalinin eslik etme riski o kadar yiiksektir. Hidrosefalinin olusumunun ana
nedeni chiari anomalisinin olaya eslik etmesidir. Bu durumda beyincik kismi
herniasyonu beyin omurilik sivisi dongiisiinii engeller (5). Bazi hastalarda hidrosefali
sekonder nedenlerle olusur. Hidrosefali varliginda bas ¢evresinin genislemesi, bombe
on fontaneller, dilate olmus skalp venleri, gézlerde batan giines manzarasi, irritabilite
kusma olabilir. Bu bulgular bas g¢evresi artis1 ile siddetlenir. Solunum sikintist,
beslenme yetersizligi, kusma, stridor, apne, vokal kord paralizisi, ag1z i¢i ve solunum

sekresyonlarini atamama, {ist ekstremite spastisiteleri gelisebilir (4-7).

Miyelomeningosel sakral bolgeye yakin olusmussa idrar kagirma, parestezi ve
parapleji goriilebilir. T12 vertebra seviyesi altinda olan sinir hasarlanmalarinda
bacaklarda flask paraliziler saptanabilir. Mesanenin otonom sinir sitemi ile
innervasyonunun eksik oldugu hastalarda mesane yeterince bosaltilamadigindan

norojen mesane durumu gelismis olur. Bu durumda damla idrar yapma goriilebilir

(6).
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Norojen mesane durumu gelisen hastalarda mesane flask (T12 vertebra alti
lezyonlarda) ya da spastik (T12 vertebra iistii lezyonlarla olusabilir) olabilir. Norojen
mesane tablosu ile veziko ureteral reflu, buna sekonder {ist idrar yollar1 enfeksiyonu
gelisebilir. Sik reflii ve reflii ile olusan tist idrar yollar1 enfeksiyonu bébrek hasari ve
kronik bdbrek yetmezligi yapabilir. Eslik eden iirolojik kusurlar konjenital bobrek
ektopisi, atnali bobrek ya da primer bobrek anomalileri olabilir. Miyelomeningosel
vakalarmin 6nemli bir boliimiinde idrar ve diski ka¢irma vardir (6). L1-L5 ile S1-S2
(myelomeningosel yerlesimlerinin %75’1 bu seviyededir) arasindaki noéral tiip
defektlerinde ise degisik ortopedik oOziirler goriiliir. Bunlar clubfeet(carpik ayak),
ayak ve diz eklemleri kontraktiirleri ve kalga eklemi subluksasyonu gibi (6).
Myelomeningosel lezyon diizeyi yukar1 ¢iktik¢a esilik eden diger sistem bulgular
azalir; norolojik defisit azalir (6, 7, 17).

Ensefalosel: Kranyum yerlesimli néral tiip defektidir. Cogu zaman sadece
beyin zarlarin1 ve BOS’u igerirken (kranyal meningosel) bazen merkezi sinir sistemi
dokularindan kortex, ventrikiil, serebellum hatta beyin sapimm1 igerebilir.
Myelomeningosel’e gore daha az goriiliirler ve daha az ndrolojik defisit olustururlar.
Etiyolojisi myelomeningosel ve anensefali ile aynidir. Ensefalosele hidrosefali eslik
ettiginde prognoz kotiilesir. Ensefaloseli olan hastalara eslik eden diger muhtemel
anomaliler sunlardir: aqueductal stenosis, chiari malformasyonu, dandy walker
sendromudur. Transilluminasyon ile noral igerigi arastirilabilir. Direk grafi ile eslik
eden vertebral anomali gorilebilir. Ultrason ilk bagvurulan goriintiileme
secenegiyken MR ve BT lezyon smirlarin1 ve anatomik iligkilerini tanimlamakta

kullantlir (5).

Ensefaloselli hastalarda olusabilecek diger klinik bulgular: gérme problemleri,
mikrosefali, mental retardasyon ve konviilziyon’dur. Fakat genel olarak prognozu
tyiyken, noral icerigi varken hidrosefali muhtemel eslik edecek diger hastalik tablosu
nedeniyle prognozu kétiilestirir. Ensefalosel siklikla bir sendromun bir pargasi olarak
goriiliir. Meckel gruber sendromu nadir goriilen otozomal resesif bir hastalik olup
ensefalosel, yarik damak ve ya dudak, mikrosefali, mikroftalmi, anormal genitalya,

polikistik bobrek ve polidaktili komponentleri vardir (5).
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Ensefalosel hastaligini in utero donemde ultrasonografi ile biparyetal cap
Olgiilerek ve serum alfa feto protein yiiksekligi saptayarak tespit edebiliriz. Fetal MR
gorlntiileme ile kese smirlar, igerigindeki noral dokunun anatomik iliskileri,

fitiklasmis beyin dokusu ve diger merkezi sinir sistemi anomalileri saptanabilir (20).

Anensefali: Kafatasi, kemik ve beyin zarlarindaki biiyiik bir defekt ile beraber,
rudimenter beyin ve beyincik dokusu ile bunlar1 besleyen damarlar ve bag dokusu
vardir; rostral ndropor kapanma kusuruna bagli olarak beyin gelismez. Hipofiz bezi
hipoplastik, piramidal trakt beyin kortex dokusu olmadigindan dolay1r yoktur. Ek
anomaliler: portlek gozler, yarik damak, konjenital kalp hastaligi olabilir. Cogu
anensefali ile dogan bebekler giinler iginde oliir (5, 6). Ortalama 1000 canli dogumda
bir goriiliir. Galler iilkesi Kuzey Cin ve Irlanda’da siklik daha da artiyor. Onceki
kardesinde anensefali goriilen infantta da goriilme riski artiyor. Etiyolojisinde diisiik
sosyoekonomik durum, beslenme yetersizligi ve vitamin eksikligi ve ¢ok sayida

cevresel kirleticilere maruz kalma rol oynar (5, 6).

Hidrosefali: Beyin omurilik sivist fizyolojik sartlarda yapim ve emilimi
dengede olup, miktar1 ¢ocuklarda 50 ile erigkinlerde 150 ml arasinda degisir (4).
Basinci ortalama 18 ile 9 cm su arasinda olup superior saggital siniis civarinda diisiik
ventrikiillerde ise yliksektir. Beyin omurilik sivisinin 6nemli bir kismini lateral ve 3.
ventrikiil tabaninda bulunan koroid pleksustan sentezlenirken az bir kismini ise beyin
parenkimindeki endotel kapiller hiicrelerinden sentezlenir. Beyin omurilik sivisinin
metabolit ve besin molekiillerini tasima, darbeyi sogurma ve c¢evre doku hasarindan
koruma gibi gorevleri vardir. Sirkiilasyon yonii: lateral ventrikiillerde olusan beyin
omurilik sivist monro kanali araciligiyla 3. ventrikiile gecer orada olusan beyin
omurilik sivisi ile beraber sylvie kanali ile 4. ventrikiile gecer. Buradan luschka ve
magendi pencereleri ile sisternalara, beyin kaidesine ve medulla spinalis ¢evresini

donerek superior saggital siniis ve araknoid villuslardan geri emilir (4-6).

Herhangi bir nedenle beyin omurilik sivisinin yapiminin artmasi veya
dolasiminin bir seviyede tikanmasi ve ya emilimdeki yetersizlik nedeniyle
ventrikiiller igerisinde beyin omurilik sivisi birikir, birikme arttikgca merkezi sinir
sistemi yapilar1 basi ile doku hasar1 ve fonksiyonunu yeterince yapamama gelisir.

Cogu zaman noral tiip defektlerine eslik eder. Ensefalosel ile beraberken veya chiari
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malformasyonu ile beraberken serebellar tonsiller herniasyon ile olugan basi ile
aqueduktal stenoz gelisir ve obstriiktif nonkomiinikan hidrosefali gelisir.
Subaraknoid kanama, merkezi sinir sistemi enfeksiyonu ile obstriiktif olmayan yani
komiinikan hidrosefali tablosu olusabilir (4, 5). Komunikan hidrosefalinin radyolojik
bulgusu dordiincii ventrikiilii de igeren tiim ventrikiiler sistemde genislemedir.
Hidrosefali Klinigi: bas ¢evresinin artisi, huzursuzluk ve irritabilite, beslenme
yetersizlikleri, kusma, skalp venlerinde belirginlesme, suturlarda acilma,
fontanelerde bombelik, gézlerde batan giines manzarasi hidrosefalinin siddetine gore
artar. Kafa ici basincit ve buna bagli géz dibi muayenesinde papilla sinirlarinda
silinme goriilebilir. Seri bas cevresi Ol¢limleri ile hastalik kliniginin kotiilestigi
goriilebilir. Ailesel goriilenler X-linked ve ya otozomal gecis ile olabilir. Intrakranyal
kanama sonrasi1 ve ya merkezi sinir sitemi enfeksinu sonrasi baslamigsa komiinikan
hidrosefali olasidir. Coklu cafe au lait lekeleri goriilen bebekte ndrofibromatozise
bagli aqueduktal stenoz ile ve ya galen veni arteryovendz malformasyon, in utero
gecirilmis toxoplazma enfeksiyonu, ile olusabilir. Tanida goriintiileme yontemleri
olarak transfontanel ultrasonografi, MR, BT sik kullanilir, goriintiilemelerde
ventrikiiler ~ dilatasyon veya eslik eden diger anormaliler goriilebilir.
Transilluminasyonda masif genisleme veya dandy walker malformasyonu goriilebilir
(4-7, 21).
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2.1.6 Noral tiip defektlerinde tani

Intrauterin hayatta fetal ultrasonografi ile hidrosefali bulgulari, bazen defektin
kendisi goriilebilir. Anensefaliye %50 oraninda polihidramnios eslik eder. Bunun
disinda alfa-fetoprotein ve amniosentez yapilmissa asetilkolin esteraz seviyesi noral
tip defektlerinde artmig goriilir. Klinik muayene ile sirtta orta hatta
myelomeningosel kesesi, killanma artis1, lipom, kafada daha ¢ok oksipital bolgede
kranyal meningosel kesesi, goriilebilir. Okiilt spinal disrafizme eslik eden lipom
varliginda lomber ya da diger seviyelerde sislik fark edilir. Dermal siniis varliginda
sakral bolgede ¢ikis orifis bolgesinde atrofi ya da ¢ikinti, pigmentasyon bozuklugu
killanma artig1 goriilebilir. Transilliiminasyon ile ndral doku igerikleri, Dandy
Walkerda arka fossa genislemesi degerlendirilir ya da daha ¢ok ultrasonografi ile
kese icerigi incelenebilir. MR ve BT ile kese igerigi, noral doku varsa anatomik
yapilar ile iliskisi incelenebilir. Ayni zamanda noral tip defekti olan hastalara

siklikla hidrosefali eslik ettiginde kranyal goriintiileme ile goriilebilir ( 4, 6).

Ayni zamanda eslik eden hidrosefali i¢in ultrasonografi sik basvurulan tani
yontemi iken MR ve BT ile hastaliga ek diger patolojiler lezyonun komsuluklari,
incelenebilir. Arka fossa degerlendirmesinde ve genel olarak BT, MR’a gore daha az
sensitiftir. Ugiincii ve lateral ventrikiiller genisken 4. Ventrikiiliin noral genislikte
olmas1 aqueduktus cerebri kanalinin tikandigini diistindiiriir. Ventrikiillerin simetrik
genislemesiyle beraber dordiinci  ventrikiil genislemesi ekstra-ventrikiiler
obstriiksiyonu diislindiiriir. Torax, abdomen pelvis yerlesimli noral tiip defektleri igin

MR ya da BT ile kese igerigi lokalizasyonu ve komsuluklar1 degerlendirilir (7, 10).

Direk grafi ile anormal vertebralar, vertebral arkus ile viicut postiir bozuklugu
kaudal regresyonda eksik ya da anormal vertebralar, disloke kalcalar, ayrik suturlar
tespit edilebilir. Kullanimi diger goriintiilemelere gore kisithidir.  Voiding
sistotliretrografide alt triner sistem yapist ve vezikoiireteral refli durumlarini
incelemek iiretral sonda ile mesane radyoopak madde ile doldurulduktan sonra,
iseme esnasinda ve iseme sonrasi direk grafiler c¢ekilir. Mesane kapasitesi,

vezikotireteral reflii ve rezidii idrar 6l¢iiliir (7, 10).
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Norolojik etkilenmesine bagli olusan ndrojen mesane fonksiyonlari ise en iyi
tirodinami ile goriiliir. Urodinamide tuvalet egitimi almis, iletisim kurabilen
hastalarda daha yararlidir. Bu islemde iseme sonrasi durumunda olan hastada daha
rezidii idrar varsada 6nce bosaltilir. Cift liimenli katater ile iiretra yoluyla mesaneye
girilir. Varsa rezidii idrar ¢ikarilir. Kataterler dis basingtan etkilenmeyen tiipler ile
yerlestirilmelidir. Bu arada karin i¢i basinci 6lgmek amaciyla rektuma yerlestirilip
sivit ile doldurulup basing algilamasi saglanir. Mesaneye sabit hizda ve belli
sicaklikta steril serum fizyolojik verilir. (25-36 santigrat derece arasi). Cocuklarda
mesaneye sivi doldurma hizi biraz yavas segilir. Mesane doldurulduktan sonra
istemli miksiyon yaptirilir. Tuvalet egitimi olmayan ¢ocuklarda belli bir basinctan

sonra idrar tutma aliskanligi olmadigindan miksiyon spontan gelisir (12, 16).

Bu islemler esnasinda zamana gore mesane basinci, karn igi basing, belli bir
basingtan sonra algilanan mesane duyumu, ilk iseme istegi hissi, normal ve giiclii
iseme hissi, urgency yani sikisma hissi, maksimum mesane kapasitesi, fonksiyonel
mesane kapasitesi, kompliyans parametreleri kaydedilir. Eslik eden bobrek anomalisi
ve bobrek parankim degerlendirmesi, vezikoureteral reflitye bagl: iireteral dilatasyon,
mesane kapasitesi i¢in sik bagvurulan goriintiileme araci ultrasondur. Vezikoureteral
refliiyli saptama amaciyla voiding sistoureterografi bobrek parenkim hasarini tespit
etek icin DMSA (dimerkaptosiiksinik asit) sintigrafisi ¢ekilebilir (12). Eslik eden
kalca dislokasyonu i¢in ultrasonografiye siklikla bagvurulur (12;16).
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2.1.7 Noral tiip defektlerinde tedavi

Noral tiip defekti pediatrist, cerrah, ortopedi ve fizik tedavi ve rehabilitasyon
uzmaninin oldugu multidisipliner bir ekip ile yaklasim gerektirir. Anne babanin
kendi ¢ocuklarinda ne tiir sakathigin olacagini, olusabilecek komplikasyonlar1 ve
yapilacak ¢esitli tedavilerinde istenmeyen sonuglarinin olacagini 6grenmek igin
zamana ihtiyaglar vardir. Eger miimkiinse ¢ocuklar1 benzer sekilde noral tiip defektli

baska anne babalar ile konusup zor konularda yardimlasabilir (5).

Acik spinal disrafizmli hastalarda lezyonun nemli tutulmasi, bakimi yapilmali
ve kontaminasyonu onlenmelidir. Giliniimiizde ¢ogu zaman ilk 72 saat igerisinde
primer defekt kapatma operasyonu yapiliyor. Bu operasyon sonrast muhtemel
gelisecek hidrosefali agisindan takip edilmelidir, buda genelde yasam boyu takip
gerektirmektedir (23).

Spina bifidaya eslik eden agir sendromlar olmasa da c¢ogu zaman diger
sistemleri etkileyen bozukluklar olur. Bunlar: osteoporoz, skolyoz, kifoz, govde kas
tonusu bozuklugu ve vertebral kolondaki kifoz, skolyoz gibi bozukluklar nedeniyle
hastanin postiirii degisir, bunla beraber toraks ve batin i¢i organ disfonksiyonlari
gelisir. Bunlar hastanin yasam konforunu bozan bozukluklardir. Cerrahin, ilk
degerlendirme disinda uzun siire gérme geregi olmayabilir. Bu durumda pediatri
doktoru diger eslik eden konjenital anomaliler acisindan ve bobrek fonksiyonlari
acisindan degerlendirmesi ve bakimini yapar. Noral tiip defekti kapatma ameliyati
sonrast ¢ogu zaman hidrosefali geliseceginden seri bas cevresi ve klinik durum

takipleri yapilir (5, 8).

Hidrosefali tedavisinde medikal tedavide asetazolamid ve furosemid gibi
ilaclarla beyin omurilik sivisi iretimi azaltilabilir fakat uzun donemde
degerlendirildiginde yeterli faydasinin olmadig goriiliir. Eskiden yapilan endoskopik
3. ventrikiilostomi artik daha az kullanilan bir yontemdir. Cogu vakada ventrikiil
igerisindeki beyin omurilik sivisini steril bir doku ortamina aktaracak tiip takilir, en
cok kullanilan ventrikiiloperitoneal sant’tir. Bu iki yontemin sik komplikasyonlari:

tikanma ve sant enfeksiyonu olabilir (5, 8).
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Sant tikanmasi durumunda bas agrisi, kusma, papilddem, huzursuzluk,
irritabilite ve biling degisikligi olabilir. Diger bir komplikasyon ise sant enfeksiyonu
ve sonrasinda gelisebilecek ventrikiilittir. Siklikla Staphylococcus epidermidis
etkendir. Diger etkenler ise: Staphylococcus aureus, enterik bakteriler, difteroidler
ve Streptococcus species olabilir. Bunun belirtileri ise ates, bas agrisi,

menengismustur. Tedavisinde antibiyoterapi verilir (5, 8, 17).

Intrauterin donemde 6zellikle doguma yakin olmayan fetiislerde hizli gelisen
hidrosefali ve ventrikiillomegali durumunda ventrikiiloamniotik sant takilabilir (7).
Clubfeet al¢1 ya da atel ihtiyac1t gosterebilir ve konjenital disloke kalca diizeltme
operasyonu gerektirebilir. Genitoliriner degerlendirme ve bakim tedavinin 6nemli
unsurlarindandir. Anne ve babaya eninde sonunda ndrojen mesane gelisece8i ve
temiz aralikli kataterizasyon yapilmasi gerektigi, bdylece mesane i¢i basinci diisiik
tutulmasi ve rezidii idrarin azaltilmasi ile vezikoureteral refliiniin 6nlenecegi, boylece
idrar yolu enfeksiyonu, pyelonefrit ve hidronefroz gibi bobrek hasarlarin

onlenmesinin ¢ok 6nemli oldugu anlatilir (7).

Temiz aralikli katater uygulamasi islemi ise lokal temizlik sonrasi hastaya
uygun olgiilerde, dezenfektan soliisyon igerisinde bulunan nelaton katater veya tek
kullanimlik katater kayganlastirict madde ile tretra yoluyla mesaneye konularak
idrar tamamen bosaltilir. 3-6 saat araliklarla bu islem tekrarlanir. Latex-free katater
ve eldivenler latex allejisi gelismesini Onlemek icin mutlaka kullanilmalidir.
Araliklarla poliklinik kontrollerinde genitoiiriner muayene, idrar kiiltiirli, serum
elektrolitleri, kreatinin ve 6zellikle renal scan, VCUG (voiding sistolireterogram),
renal ultrason ve mesane kapasitesinin degerlendirmesi olusabilecek {iriner riskleri
kontrol altina alacaktir. Bu aralikli poliklinik kontrolleri ile idrar yollar1 cerrahisini,
hastaneye yatisi, mortalite ve morbiditeyi Onemli oOl¢iide engelleyecektir ve
olusabilecek bobrek yetmezliklerini Onleyecektir. Bazi hastalar daha sonra yasinda
mesane kapasitesi biiyiitme veya lreter alt ugta yapay kapak ameliyat1 gegirirler (3,
6, 7). Bununla beraber gaita inkontinansi okul yillarinda biiyiik bir sosyal sorun
olusturacaktir. Bu durum nérojen mesane gibi biiyiik riskler tasimaz; bazen gaita
birikmesi ile megakolon olusabilir. Birgok c¢ocuk giinliik lavman ile diskilama

seklinde aligkanlik olustururlar.
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Gebe kalmayr diisiinen her kadma profilaktik 400 mcg/giin baglanmasi ve
noral tiipiin kapandig 12. haftaya kadar devam etmelidir. Riskli gebelikler de ise doz
5mg/giin’diir (6). Onleme: The US Centers for Disease Control and Prevention
(CDC) tiim dogurganlik ¢agindaki kadinlarin giinliik almalar1 gereken ortalama folik
asid miktarin1 0,4mg olarak gostermistir. Gebelik planlanmasi ve perikonsepsiyonel
0,8 mg oOnermis olup daha Once noral tiip defekt hastaligina sahip bebegi olan

kadinlar vitamin destek miktar1 i¢in doktorlarina bagvurmalarini 6nermistir (5).

2.1.8 Noral tiip defektlerinde prognoz
Anensefali ile dogan bebeklerin prognozu genellikle kotiidiir. Bebek olii
dogmamis ise, genellikle dogumdan birka¢ saat sonra veya giin iginde Olecegi

yapilmis arastirmalarda da goriilmiistiir (25).

Meningomiyelosel ile dogan bir cocugun agresif tedaviye ragmen mortalitesi
%10-15tir. Bunlarin ¢ogu dort yas oncesi mortalite gelismekle beraber hayati risk
iceren komplikasyonlar her yasta goriilebilir. Yasayanlarin %70’i normal zekaya
sahipken digerleri normal topluma goére 6grenme giigliikleri, ndbetleri olur. Son
gecirdigi merkezi sinir sistemi enfeksiyonu geri doniisiimlii entelektiiel ve kognitif
bozukluklar yapabilir. Ciinkii bu hastalik uzun siireli, multidisipliner yaklagimi
gerektiren bir hastaliktir. En Onemli mortalite nedeni bobrek fonksiyon
bozuklugudur. Hidrosefalide beyin basiya ugrama derecesine bagl olarak degisik
derecelerde oziirliiliige neden olur. Ortalama olarak geri kalmis konusma, hafiza
yetileri olur. Gérme ve gorme alani bozukluklari, strabismus ve optik atrofi genel
olarak artmis kafa i¢i basinca bagh gelisir. Siklikla erken puberte artmis kafa i¢i

basinca bagli olarak artmis gonadotropin seviyesine baglidir (25).
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2.2 Hidrosefali

Hidrosefali, BOS dolanim yollarindaki tikanikliga ya da BOS yapimi ve
emilimi arasindaki dengenin bozulmasina bagli olarak gelisen, ventrikiillerde
genisleme velveya artmis kafa i¢i basinci ile seyreden bir klinik tablo olarak
tanimlanabilir. Kelime anlami “su kafa” olan hidrosefali ilk olarak 15. yilizyilda
Vesalius tarafindan tanimlanmistir. Hidrosefali her yasta goriilebilir, ancak siklikla
cocuklarda ve yashlarda (60 yasin tizerinde) olur. Bu Olgularin ¢ogunda tani

dogumda, dogum Oncesinde veya erken bebeklikte konulmaktadir (29, 30).

Genel popiilasyonda hidrosefali insidansi tam olarak bilinmemektedir. Ancak
infantil donemde 3-4/1000 canli dogum, konjenital hastaliklarla iligkili olarak gelisen
hidrosefali insidans1 ise 0,9-1.5/1000 canli dogum olarak bildirilmektedir. Prematiir
infantlardaki inraventrikiiler kanamaya bagli olarak gelisen hidrosefalinin insidansi

daha yiiksektir. Aquadukt stenozu hidrosefalilerin %10 unu olusturur (29, 30).

2.2.1 Simflamasi

Hidrosefalide c¢esitli siniflamalar miimkiindiir. Komiinike-nonkomiinike
(Dandy & Blackfan 1914), obstriiktif-nonobstriiktif (Russell, 1949), idiyopatik,
dogumsal- kazanilmis, sendromik nonsendromik, internal-eksternal gibi (26-28).
Hidrosefali “bulk flow” teorisine gore, asir1 BOS diretimi ve BOS emiliminin

azalmasina bagli 2 grupta siniflandirilmaktadir (29, 30).
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2.2.2 Fiziyopatoloji

Hidrosefali olusumunda ti¢ 6nemli hipotez mevcuttur (31, 32).

1. BOS dolanim yollarinda obstriiksiyon
2. BOS iiretiminde artis

3. Yeterli olmayan vendz drenaj

1. BOS dolamim yollarinda obstriiksiyon: BOS dolasim yollarinda iki tip engel
ile karsilasilmaktadir. Komiinikan ve nonkomiinikan olmak tiizere iki ana baslik
altinda incelenir:

a. Komiinikan hidrosefali: Genellikle BOS emiliminin enfeksiyon ve baska
sebeplere sekonder bozulmasi sonucu olusur. Ventrikiiler sistem disinda
BOS akim problemi s6z konusudur: Foramen Magendi ve Luschka’dan
sonra olusan obstriiksiyona sekonder gelisen hidrosefali i¢in kullanilir.
Ekstraventrikiiler obstriiktif hidrosefali terimi de kullanilmaktadir.

b. Nonkomiinikan hidrosefali: Ventrikiillerden subaraknoid mesafeye gecis
yolu iizerindeki bir tikanma sonucu olusan hidrosefalilerdir. Ventrikiillerde
dilatasyon ve basing artig1 goriiliir. Fetal donemde goriilen hidrosefalilerin
biiyiik bir kism1 nonkomiinikan tiptedir (26-28, 33).

2. BOS iiretiminde artig: BOS dolanim yollarinda herhangi bir tikaniklik
olmadan, BOS’un agir1 iiretimi sonucu olusan hidrosefalinin tipik 6rnegi ve en
stk nedeni koroid pleksus papillomudur. Bu olgularda BOS iiretimi genellikle
normalin 1,5-2 kati1 kadar artar. Bu durumda gelisen hidrosefalinin bir bagka
mekanizmas1 ise papillomlardaki kanamaya bagli olarak gelisen fibrozis ve
BOS’un protein igerigindeki artis sonucu interventrikiiler foramenlerde,
aquaduktta ve araknoid graniilasyonlarda tikanmalar nedeni ile BOS dolagiminin
bozulmasidir. Papillomlar 3 ve 4. ventrikiildeki koroid pleksuslardan koken
almiglarsa direkt ventrikiiler sistem igerisindeki tikanmaya bagli olarak
nonkomiinike hidrosefali nedeni olabilir.

3. Yeterli olmayan venoz drenaj: Sefalik vendz basing artmasi sonucunda
araknoid villuslarda da basing artacagi ve BOS emilimi i¢in énemli olan basing
gradienti azalacagindan hidrosefali olusabilir. BOS dolanim yollarindaki

tikanmanin sebebine bakmaksizin Olgularin yasina bagl olarak genis bir yelpaze
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olusturan patolojik bulgularin basinda ventrikiiler genisleme gelir. Beyaz cevher
atrofisi, periventrikiiler beyin dokusunda 6dem, koroid pleksuslarda fibrozis,
epandimal epitelde belirgin incelme, ventrikiiler divertikiil olusumu, septum
pellisidumda fenestrasyon ve interhemisferik komissurda incelme ve uzama

ventrikiiler genislemenin dnde gelen patolojik etkileridir (26-28, 33).

2.2.3 Hidrosefali etiyolojisi

Fonksiyonel koroid pleksus papillomu asir1 beyin omurilik sivisi iireterek
hidrosefaliye yol agabilir; timor ¢ikarilmasi kiiratif tedavi olacaktir. Konjenital
hidrosefaliler intrauterin gegirilmis ensfeksiyon sonrasi olabilir. Kizamikgik,
sitomegalovirus, toxoplazma, sifiliz gibi inflamatuar reaksiyon olusturan
enfeksiyonlar 6rnek verilebilir. Beyin omurilik sivist dongiisiinde bir okliizyon yine
hidrosefaliye yol agabilir. Dandy Walker malformasyonunda kistik arka fossa ve 4.
Ventrikiil, parsiyel ya da komplet serebellar vermis yoklugu ve hidrosefali triadi
vardir. Chiari Malformasyounda hidrosefali, spina bifida ve myelomeningosel,
beynin arka kismi ve beyincigin asagi dogru yer degistirmesi, serebellar tonsilin
servikal spinal kanala fitiklagmasi kompoentlerini igerir. Diger hidrosefali yapan
konjenital malforasyonlar sunlardir: sex-linked aqueductal stenosis, araknoid Kist,
multiple konjenital malformasyon olusturan kromozomal anomaliler, X-linked

parapleji tip 1, X-linked korpus kallozum agenezisi sayilabilir (9, 11, 13).

Sex-linked aqueductal stenosis Xq28 geni ile yapilan bir noral adezyon
molekiiliiniin mutasyonu sonucu olusur. Mental retardasyon, shuffling gait(ayaklarini
yere slrterek yiirlime), afazi, adducted thumb(bas paragin siirekli addiiksiyou)
komponentlerini igerir. Sonradan kazanilmis hidrosefaliler: merkezi sinir sistemi
efeksiyoz hastaliklari; oncelikle bakteriyel olmak {izere viral enfeksiyonlar(6zellikle
mumps virlis ensefaliti) timdrler (medulloblastom, astrositom, ependimom ve diger
posterior fossa tiimorleri) beyin omurilik sivis1 dolasimini engelleyerek hidrosefali
gelistirir. Riiptiire olmus anevrizma, arteriovendz malformasyon, travma, kanama
bozukluklari ile gelisen subaraknoid kanama sonrasi beyin omurilik s1vist dongiistinii

engelleyerek hidrosefaliye yol agabilir (9, 11, 13).
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2.2.4 Hidrosefali sebepleri
Pediatrik donemde goriilen hidrosefaliler etiyolojik nedenlerine gore konjenital

ve edinsel iki alt grupta toplanabilir.

Yenidogan (0-2ay): En biiyilk grubu bu hastalar olusturmaktadir. Sadece
hidrosefali olabilecegi gibi omurgada gelisen diger dogumsal anomaliler
(meningomiyelosel) ile birlikte olabilir. Beyin i¢i kanamalari, genellikle

kendiliginden olusan kanamalar sonrasinda beyin odaciklar1 genislemektedir (34).
2.2.5 Lokalizasyonlarina gore hidrosefali nedenleri

Foramen Monro: Foramen Monro’ya komsu dokulardan kaynaklanan
tiimdrler (6rnegin glial tiimorler, epandimomlar ve subepandimomlar, dev hipofiz
adenomlari, menenjiyomlar, dermoid ve epidermoid kistler), intra- veya
periventrikiiler araknoid kistler ve anevrizmalar; bu forameni tikayarak
obstruksiyona neden olabilir. Bu bolgede yerlesen, en spesifik obstriiksiyon sebebi,
kolloid kistlerdir. Kist igerigine bagli olarak MR’da farkli sinyal karakteristikleri
izlenebilirse de, bu kistler genel olarak T1 agirliklt (A) imajlarda hiper, T2A
imajlarda ise izo-hipointens goriiniimdedir. Diger hidrosefali nedenlerinden farkli
olarak, Foramen Monro obstriiksiyonu, bazen unilateral ventrikiilomegali yapabilir.
Cesitli nedenlerle olusan subfalksin herniasyon ve unilateral inflamatuar siiregler de

unilateral ventrikiillomegaliye neden olabilir (34).

Aquaduktus serebri (AS): 3.ve 4. ventrikiil arasinda iliskiyi aquaduktus
Sylvius saglar. Aquaduktus serebri darligi; konjenital veya edinilmis olabilir ve
hidrosefali olgularinin  %20’sinde goriiliir. Intrauterin (IU) dénemde yapilan
ultrasonografik incelemelerde genellikle tani konulur. Prenatal tan1 konulan
olgularda prognozu koétiidiir ve mortalite %40 civarindadir. Konjenital aquaduktal
stenoza bagli gelisen hidrosefaliler BOS’u azaltict medikal tedaviye yanit vermezler
ve ciddi bir seyir gosterirler. %70-%80 oraninda spina bifida ve diger konjenital
anomalilerle birliktelik gosterir. Aquadukt stenozunun gelisimiyle ilgili baz1 teoriler
ortaya siiriilmiigse de etyolojisi hakkinda kesin bir goriis birligi bulunmamaktadir
(34). Triventrikiiler hidrosefalinin ¢ocukluk c¢agindaki en sik sebeplerindendir.

Pediatrik donemdeki hidrosefali olgularinin yaklasik %10’undan konjenital veya
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edinsel aquadukt stenozu sorumludur (34). Bununla birlikte intrauterin enfeksiyonlar
ve intraventrikiiler kanama nedenleriyle olusan subepandimal gliozis 3. ve 4.
ventrikiil arasindaki BOS akiminda tikanmaya neden olarak ayrica periaquaduktal
yerlesimli astrositomlarda yapmis olduklar kitle etkisiyle aquadukt stenozuna neden
olabilmektedir. Ayrica norofibromatozis olgularinda da aquadukt stenozu
gelisebildigi gosterilmistir. Cocuklarda bu seviyedeki obstriiksiyonun en sik sebebi,
pineal gland tiimorleridir. Daha az siklikla tektum ve tegmentum yerlesimli gliomlar,
tentoryal menejiyomlar, galen veni anevrizmasi aquaduktus serebri darlig1 yapabilir.
MRG ile benign aquaduktus serebri darligi, neoplastik lezyonlara bagli aquaduktus
serebri darligindan kolaylikla ayrilabilir. Tektal ya da tegmental gliomlar; T2A
imajlardaki hiperintens gériiniimleri ve konturlari ile net olarak ayrilabilir. Siklikla
kontrast madde ile boyanmazlar. Aquaduktus serebri darliginin spesifik bir sebebi de
web yada sinesilerdir. Bu membrandz yapilar, aquaduktusu parsiyel ya da tam olarak
tikayabilirler. 3B (boyutlu) agir T2A sekanslar ise [driven equilibrium (DRIVE)
(Philips), constructive interference in steady state (CISS (Siemens)) veya FIESTA
Gradient Eko (GE) gibi] anatomik detay1 giizel gostermekle birlikte, fizyolojik bilgi
verememektedir (35, 36). 3B-CISS Sagittal imajlarda, aquaduktus liimenindeki ince
zar direkt olarak izlenebilir. Ayrica aquaduktus liimeninin ag¢ikliginin
degerlendirilmesinde, PC (Faz kontrast)-MR faydali olabilir. MRS (Manyetik
Rezonans Sisternografi) siipheli olgularda ve tani konamayan olgularda ek bilgiler
verebilir (34).

4. Ventrikiil: Foramen Luschka veya foramen Magendum’un tikanmasi, 4. ve
diger ventrikiillerde genisleme yapabilir. Cocukluk yas grubundaki en sik nedenler;
kanama, menenjit ve distan basi yapan lezyonlardir. Posterior fossa neoplazmlari
arasinda pediatrik yas grubunda en sik izlenenleri; medulloblastomlar, serebellar

astrositomlar ve beyin sap1 gliomlaridir.

Araknoid Kistler: Bu lezyonlar; en sik temporal fossa ve serebello-pontin
kosede yerlesmekle birlikte; intraventrikiiler ve periventrikiiler yerlesim de
gosterebilirler. Kist duvarindan salinan BOS veya check-valv mekanizmasi nedeniyle
kistin i¢ine giren BOS’un disar1 ¢ikamamasi nedeniyle; araknoid kistler biiyiiyerek,

ventrikiillere ve foramenlere basi olusturabilir. Araknoid kistler; tiim sekanslarda
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BOS ile izointenstirler. Araknoid kist tanisi siklikla rutin kranial MRG ile rahatlikla
konulur fakat stlipheli lezyonlarda; diflizyon MRG veya postkontrast T1A imajlar
faydali olabilir (35).

Chiari malformasyonu: Servikomediiller bileskenin kaudale yer degistirmesi
ile serebellar tonsiller, pons, 4. ventrikiil ve medullanin foramen magnumda veya
altinda oldugu bir patolojidir. Myelomeningoselli Olgularin biiyiik bir cogunlugunda
Chiari tip Il malformasyonu goriilebilir ve bunlarin % 80-90’imnda semptomatik

hidrosefali gelisebilir (35).

Dandy Walker malformasyonu: Foramen Magendie ve Luschkalarin atrezisi,
4. ventrikiil ile birlesen biiyilk bir posterior fossa kisti ve serebellar vermis
agenezisinin birlikte oldugu bir malformasyondur. Dandy-Walker malformasyonlu
infantlarin yaklasik %80-90’inda komiinike veya nonkomiinike tipte hidrosefali
bulunmaktadir (34). Dandy-Walker varyant terimi ise serebeller vermis hipogenezi
ve 4.ventrikiiliin kistik genislemesinin oldugu ancak posterior fossanin genislemedigi

durumlarda kullanilmaktadir (34).

Konjenital enfeksiyonlar: CMV, rubella, kabakulak, parainfluenza,
toksoplasmozis ve su ¢icegi plasentayr gecerek intrauterin enfeksiyon ve ardindan
hidrosefaliye neden olabilen belli bash konjenital enfeksiyonlardir (34). CMV,
araknoidit sonrasi BOS akiminda direng¢ olusturarak, bir protozoon olan
toksoplazmozis ise beyin parankiminde subaraknoid bolgede ve aquaduktta

enfeksiyon olusturarak hidrosefaliye yol agabilirler (34).

Edinsel enfeksiyonlar: Ug aydan kiiciik infantlarda E.coli, aureus ve gram
negatif basiller gibi bakteriel enfeksiyonlara sik rastlanirken, ii¢ yasina kadar olan
cocuklarda H.influenzae, Pneumococcus, Meningococcus ve aureus goriiliir. Ug
yasindan biiyiik cocuklarda ise Meningococcus, Pneumococcus, Streptococcus,
Staphilococcus, Gonococcus ve H.influenzae min enfeksiyon etkeni olarak izole
edildigi  bildirilmektedir (34).Norosistiserkozis gibi  parazitik enfeksiyonlar

ventrikiiler sistemin akut tikanmasi ile hizla gelisen hidrosefaliye yol acabilirler (34).
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Intrakranial Kkitle: Intrakranial kitle lezyonlarma bagl olarak hidrosefali
gelisimi yaklasik olarak %20 dolaylarindadir. intrakranial kitleler konjenital ya da
edinsel olabilir. Konjenital intrakranial kitlelerin erken embriogenez doneminde
anormal hiicre proliferasyonunun bir ajan tarafindan uyarilmasiyla olustuklari
diistiniilmektedir. Posterior fossa tiimorlerine bu popiilasyon igerisinde daha sik
rastlanir (34). Beyin sap1 gliomlu olgularin %25’inde de hidrosefali gorilmiistiir. 3.
ventrikiil ~ bolgesindeki  hidrosefaliye neden  olan  tiimdral — olusumlar
kraniofarengioma, hipotalamik gliomlar ve optik gliomlardir. Koroid pleksus
papillomlar1 asir1 BOS {iretimi sebebiyle hidrosefaliye yol acgarlar. Tiimoriin yol
actigi  fibrozis araknoid graniilasyonlarda, aquaduktta ve interventrikiiler
foramenlerde tikanmalara neden olarak nonkomiinike tip hidrosefaliye de neden

olabilmektedir (37).

Germinal matriks kanamalari: Cocukluk ¢agi hidrosefalilerin sebepleri
arasinda % 10-15 oraninda goriilir (34). Bu grup germinal matriks kanamasi,
travmatik kanama, vaskiiler malformasyonlara bagli kanamalar ve diger nedenleri
icerir. Dogum agirligr 1500 gramin altinda olan diisiikk dogum agirlikli infantlar ve
gestasyonel yasi 32 haftanin altinda olan prematiirlerin 1/3’de germinal matriks

kanamasi gelistigi bildirilmektedir (34).

Idiopatik hidrosefali: Cocukluk doneminde gelisen hidrosefalilerin yaklasik
%10-15’inde herhangi bir neden bulunamamaktadir (34).
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2.2.6 Klinik ozellikleri

Hidrosefalinin bulgulart ¢ocugun yasina ve BOS’un artma derecesine gore
degisebilir. Yenidoganlar da goriilen hidrosefalide, merkezi sinir sisteminde BOS'un
artmasma ve bundan dolay1 bingildagin ¢ikinti yapmasina ve kafanin normalden
biiyiik olmasina sebep olur. BOS'un basincindan dolayr heniiz kaynagsmamis kafatasi
kemikleri birlesme noktalarindan disartya dogru tagar ve bu durum hastanin yiiz harig
oldukca biiyiik bir kafaya sahip olmasina sebep olur. Kranial siitiirlerin agik oldugu 2
yasin altindaki ¢ocuklarda bas ¢evresinde biiylimenin en 6nemli bulgulardan biridir.
Yenidogan doneminde bas g¢evresi ortalama 33-36 cm.’dir ve diizenli takiplerdeki
haftalik 1 cm.’lik artis normal olarak kabul edilir. Ancak haftalik 2 cm. ve lizerindeki
artiglar, ek diger bulgularla birlikte hidrosefaliyi diislindiirebilir. Bas ve gdgiis
cevresi arasindaki uyumsuzluk da dikkati ¢eken bir bulgudur. Normalde 1 yasin
sonuna kadar bas ¢evresi gogiis ¢evresinden yaklasik 1 cm. kadar daha biiyiiktiir.
Ayrica fontaneller agiksa fontanel kabarikligi, kranial siitiirlerde agilmalar, apne,
bradikardi, oftalmopleji, kusma, istahsizlik, kilo alamama, uykuya egilim, ilerlemis
olgularda ise frontal ¢ikint1 ve setting sun fenomeni (batan giines belirtisi) klinik
olarak goriilebilir. Kranial siitiirler ve fontanelleri kapanmis cocuklarda ise,
hidrosefalinin neden oldugu kafa ici basing artis sendromu (KIBAS) sik
karsilasilabilen bir durumdur (38, 39, 40).

BOS'un beyinde artmasi sebebi ile beynin sikismasi kasilmalara ve mental
retardasyona yol acar. Bebeklerde goriilen bir diger tibbi isaret ise goziin beyaz
tabakasinin irisin iizerinde goéziikmesi ve goziin alt kirpikleri incelercesine asagi
dogru bakar durumda kalmasidir. Eger dordiincii ventrikiiliin foraminasi ya da
serebral aquaduktus tikali durumda ise BOS beyinde birikebilir. BOS'un beyinden
ciktig1 gecitler kapali olsa dahi iiretim devam eder. Sonu¢ olarak sivi beyinde
toplanir ve basingtan dolayr sinir dokularmin sikismasia, ventrikiillerin
genislemesine sebep olur. Sinir dokularinin sikismasi genellikle geri dondiiriilemez
beyin hasar1 ile sonuclanir. Serebral aquaduktus dogustan veya daha sonra beyin
sapinda goriilen bir tiimor nedeni ile tikali olabilir. Subaraknoidal kanama BOS'un

dolasim sistemine katilmasini engelleyebilir.
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BOS'un subaraknoid boslukta birikmesi durumu dis hidrosefali olarak
adlandirilir. Bu durumda basing beyine distan uygulanir ve sinir dokusunun

stkismasina, beyinde hasar olusmasina sebep olur (38, 39, 40).

Tablo 1: Hidrosefalide yasa bagli klinik bulgulari

0-2 YAS 2-6 YAS 6 YAS 1

Bas ¢evresinde biiyiime,  |[Kafa i¢i basincin artmasina bagliKafa i¢i basincin artmasina bagl
kafa derisinin incelmesi  |bas agris1 ates, duyu-motor bas agris1, bagin anormal
kusma, huzursuzluk, fonksiyonlarda kayip, nébetler. |biiyiimesi

nobetler

Bingildakta genisleme ve  |Kusma Kusma ve kilo kaybi

gerginlik

ince- tiz bir sesle aglama  [Cift gorme Okul basarisinda diismeler
Kafadaki damarlarda Huzursuzluk denge saglamada |Goérme bozukluklar
belirginlesme problemler

Gozlerde batan giines Konusma ve yiiriime geriligi  |Dalginlik, unutkanlik gibi
manzarasi (gozlerin davranis degisikleri, uyanik
yukariya dogru kalmada veya uyanmada zorluk
bakamamasi) gorilebilir

2.2.7 Tedavi

Hidrosefalinin tedavisi esas olarak cerrahidir. Amag kafa i¢i basincini normal
degerlere indirmek, beyin dokusu hacmini artirarak beyin parankim kalinligini en az
3,5 cm’ye ulastirmaktir. Cerrahi tedavi endike olan hastalardaki yaklagimlar sant ya
da endoskopik iigiincii ventrikiilostomidir. EUV obstriiktif tip hidrosefali tedavisinde
son yillarda giderek artan bir ilgiyle alternatif olarak kullanilmaktadir. EUV’de
amac, uglincii ventrikiil tabaninda mamiller cisimcikler ve infundibiiler reses
arasinda bir fenestrasyon olusturmak ve ventrikiiler sistem ile subaraknoid araliklar
arasinda serbest BOS dolanim ile birlikte emilimini saglamaktir. Esas olarak
obstriiktif tip hidrosefali vakalarinda endike ise de giliniimiizde daha genis bir hasta

grubunda kullanilmaktadir (38, 39, 40).
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Ventrikiiloperitoneal Sant: Burada, kafa igindeki fazla sivi, deri altindan
karin bosluguna yonlendirilir. Stvi karin zar1 tarafindan emilir. Yan karincik igine
yerlestirilen tiip, boyun ve govdeden deri altindan gegirilerek karin bosluguna
yonlendirilir. Uygulanmasi basittir ve tikanma oldugunda diizeltilmesi daha kolaydir.
Sisteme kafa i¢indeki sivinin basmcinin belli diizeyi astiginda c¢aligmasini saglayan
bir valf eklenir. Cerrahin tercihine gore gerektiginde BOS almaya yarayan ve
pompalama islemini gerceklestiren pompa da eklenebilir. Ozetle valvler yiiksek, orta
ve digik basinghdir. Biitiin diinyada en ¢ok tercih edilen sant tipi
ventrikiiloperitoneal santtir. Diger sant yontemlerine gdre sorunlari hem daha az
goriilir, hem de daha az tehlikelidir. Ventrikiiloatrial sant uygulamasinda beyin

ventrikiillerinden kalbin sag atriumuna santlanarak dogrudan dogruya kan dolagimina

girmektedir (38, 39, 40).

Sant Komplikasyonlari: Sant enfeksiyonlari, son yillarda azalmakla beraber,
problem olmaya devam etmektedir. Muhtemel komplikasyonlar arasinda santin islev
bozuklugu, calismamasi, santin enfeksiyon kapmasi bulunmakla beraber bu
durumlarin en yaygimi cerrahi operasyondan sonra sant kordonunun enfeksiyon
kapmasidir. Genellikle iyi caligmasina ragmen baglanti noktasindan ayrildiginda,

tikandiginda, enfeksiyon kaptiginda ¢alismasi durabilir (38, 39, 40).

Yine santin asir1 ¢alismasi sonucu ventrikiiller ¢ok kiiciilir. BT ve MRG’de
ventrikiiller normalden ¢ok kiiciik goriiliir bu goriintii nedeniyle yakinmalar1 olan
hastalardaki bu duruma slit ventrikiil sendromu denmektedir. Bu sendromda hastalar
dik durduklarinda diger bir degisle oturduklarinda veya ayaga kalktiklarinda siddetli
bas agrilar1 olmaktadir. Bazen de ventrikiiller kiigiiliip i¢indeki sant tiipiiniin
deliklerini tikayip sivimin akmasini engellerler. Bu nedenle beyin i¢inde basing

artmas1 meydana gelir (38, 39, 40).
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Prognoz

Hidrosefali prognozu, intraventrikiiler hemoraji, perinatal iskemi, ventrikiilit
gibi mevcut olan patoloji, hidrosefali ve ventrikiillomegalinin derecesi, santlama
yapilip yapilmamasi, sant enfeksiyonu varligir gibi etkenlere baghidir. Konjenital
hidrosefalilerde 5 yillik survey yaklasik % 90°dir (38). Normal zeka orani % 40-65
arasinda bildirilmistir (39). Doll ve arkadaslar1 (40), hidrosefalinin siddetiyle kognitif
fonksiyonlar arasindaki iligskiyi aragtirmislar; korteks kalinligi1 <2cm.ve ek olarak bir
santral sinir sistemi anomalisi olmayan ¢ocuklarda IQ (intelligence quotient) 80’in
altinda bulmuglardir. Korteks kalinligi 2,8 cm. ’ye ulastiginda ise 1Q dagilim

normale donmektedir.
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3 GEREC ve YONTEM

3.1 Arastirmanin Modeli

Bu calismada Dicle {iniversitesi tip fakiiltesi arastirma hastanesi ¢cocuk sagligi
ve hastaliklar1 yeni dogan klinigine Aralik 2009- Aralik 2013 tarihleri arasinda, noral
tip defektleri hastalik grubu tanilari ile yatan 192 yeni dogan hastanin dosyalari

geriye dontik olarak arastirildi.

3.2 Arastirmanin Evreni ve Orneklemi

Aragtirmanin evrenini  Aralik-2009-2013 Dicle iiniversitesi tip fakiiltesi
aragtirma hastanesi ¢cocuk saglig1 ve hastaliklar1 yeni dogan klinigine yatan noral tiip
defektleri (NTD) hastalik grubu tanilar1 olarak spina bifida, spina bifida okiilta,
myelomeningosel, meningosel, ensefalosel, ensefalomiyelosel, anensefali ve noral
tip defektlerine siklikla eslik eden hidrosefali tanisi almis 97 erkek (%50,5), 95
(%49,5) kiz1 hastanin dosyalar1 incelendi.

3.3 Veri Toplama Sekli

Bu olgularin yakinma, 6zge¢mis, soy gecmis, prenatal hastalik ve ilag dykiisii,
gebelik esnasinda konulan anne ve fetal tanilar, Oykiisii, muayene bulgulari, ek
hastaliklar1 ve ilgili boliim konsiiltasyonlar1 degerlendirildi. Tiim olgularda eslik
eden hidrosefali ve derecesi, Chiari, Dandy Walker malforasyonu ve diger
anomalilerin degerlendirmesi i¢in kranyal goriintiileme olarak BT, MR ve
ultrasonografi goriintiilemeleri incelendi. Klinik izlem olarak muayene bulgulari, bas
cevresi, fontanel gerginligi, gerektiginde goriintiileme tekrarlart ve gerektigin de
diger boliim konsiiltasyonlar1 incelendi. Hidrosefali semptomlarinin hizli gelismesi,
kafa i¢i basing artis1 gibi hidrosefali bulgularmin arttig1 ve kesede beyin omurilik
stvist s1zintist olan hastalarda beyin cerrahi boliimiince uygun goriilen erken cerrahi
tedavileri uygulandi. Ventrikiiloperitoneal sant takilan hastalarda bas cevresi,
fontanel bombeligi ve diger hidrosefali bulgular1 ile sant trasesi bdlgesi kontrolleri
giinliik yapildi. Solunum zorlugu semptomlart ve kan gazi sonuglarina gore gerekli
hastalara maske ya da uygun baslik ile oksijen destegi, siirekli genisletici basingh
oksijen destegi continuous positive airway pressure (CPAP), ve solunum cihazlar ile

solunumlart desteklendi. Sepsis, merkezi sinir sistemi enfeksiyonu, kese
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enfeksiyonu, pomoni ve diger enfeksiyon durumlarinda antibiyoterapi verilerek
uygun kiiltiirler alindi. Konviilziyon i¢in antiepileptik, elektrolit dengesizlikleri i¢in

uygun diizeltici tedaviler verildi.

Anne siitii ile beslenebilenler anneye emzirtildi, emme ve yutma yetersizligi
olan hastalar uygu feding tiip ile tolere edebildigi kadar gestasyon yasina uygun
mamayla beslendi ve tolerasyon durumuna goére beslendi. Myelomeningosel kese

dezenfeksiyonu yapildi.

Bu hastalarda eslik eden bobrek anomalisi i¢in iiriner ultrason siklikla
bagvurulan yontem oldu, vezikoiireteral reflilyli disiindiiren bulgularda voiding
sistoliretrogram yapildi. Eslik eden hastalik ayirimi yapilmadi. Gestasyon yasi 37
hafta ve altinda olanlar prematiir, 42 hafta ve {istiinde olanlar postmatiir olarak
degerlendirildi. Gestasyon yas1 son adet tarihine goére ve/veya fetal ultrason
Olciimiine gore saptandi. Yasaminin ilk 24 saati igindeki yenidoganlarda ‘“New

Ballard” skorlamasi ile gestasyon yas tahmini yapildu.

Hasta kayitlarinda protokol numarasi, yatis siiresi, maliyet(eksternasyon
sonrast fatura edilen tutar), gestasyon yasi, dogum sekli, dogum agirligi, gebelikteki
fetus sayisi, demografik 6zellikleri incelendi. Yatis esnasi Biyokimya, hemogram,
kan gazi tetkikleri ve tiroid fonksiyon testleri, BT MR ve ultrason goriintiilemeleri ile
bunlarin patolojik bulgulari, yatis viicut agirlig1 ve yatisi stiresince aldigi kilolar goz
ontinen alindi. Tetkiklerin referans araligi olarak Nelson Textbook of Pediatrics

kitabinin verileri temel alindu.
Hastanin diger incelen ozellikleri:

APGAR skorlamasi

Dogum yeri (hastane ya da ev)

Dogum esnasinda amniyon s1vis1 6zellikleri

Dogum esnasinda miidahale gerektirecek kadar solunum sikintisi
Yatis1 esnasinda mekanik ventilator ihtiyact

Biyokimyasal parametreler, hemogram, kan gazi parametreleri,
Eslik eden hastaliklar

N o g s~ wDbh e
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8. Aldigi tedaviler ve kan iiriinleri

9. Gegirdigi girisimsel islemler incelendi.

Dogum agirligina gore smiflamasi: ¢ok diisiik dogum agirligi: 1500 gram ve
alti, 1501-2500 gram arasindakiler diisik dogum agirlikli, 2501-4000 gram arasi
agirlikta olanlar normal, 4001 gram ve istli bebekler yliksek dogum agirlikli bebek
olarak kabul edildi. Olgularin gestasyon yasi 37 hafta ve daha diisiikken prematiire,

42 hafta ve sonrasi potmatiir bebekler olarak kabul edildi.

3.4 Verilerin Degerlendirilmesi

Arastirmadan elde edilen veriler SPSS (Statistical Package for the Social
Sciences) v 16.0 for Windows istatistik programi yardimiyla smiflandirild.
Arastirmaya katilanlarin  demografik 6zelliklerinin frekans tablosu oncelikle
olusturulmustur. Arastirmadan elde edilen verilerin istatistiksel degerlendirmesinde,
bazi Olceklerin siklik dagilimlari, ortalama, standart sapma testleri uygulanarak

analiz edilmistir.
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4 BULGULAR

Calismamiz (97) %50,5’i Erkekler, (95) %49,5’i kiz olmak {izere toplam 192
olgudan olutu (Sekil 1).

Cinsiyet

94 94,5 95 95,5 96 96,5 97 97,5

= Kiz mErkek

Sekil 1: Olgularin cinsiyetlerine gore dagilimlari

Annelerin Sosyodemografik 6zelliklerine bakildiginda anne yaslarinin 14 ila 48
yas araliginda oldugu, gebelik sayilarimin 1 ila 14 dogum arasinda oldugu ve
annelerin diisiik yapma ortalamalarina bakildiginda 0,81+1,372 oldugu, yasayan

cocuk sayilarina bakildiginda 1 ila 12 arasinda oldugu bulundu (Tablo 2).

Tablo 2: Hasta annelerinin dogum haftasi, dogum agirliklari, anne yaslari, anne
gebelik sayisi, anne diigiik ve yasayan ¢ocuk sayilari

N Minimum Maksimum Ortalama+SS
Gestasyon yasi (Dogum Hafta) 172 25 41 36,19 £3,19 hafta
Dogum agirhgi (gram) 182 710 4300 2706+£710,39 gr
Anne yasi (y1l) 173 14 48 28,4+6,26 yil
Anne gravida (gebelik) 172 1 14 4,1242.73
Anne diisiik 170 0 9 0,81+1,372
Annelerin yasayan cocuk 172 1 12 3,27+2,116
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Dogum sekillerine bakildiginda olgularin %71,5’1 sezaryen dogum ile %28,5’1

normal spontan vaginal yolla dogdugu bulundu. Dogum yerlerine bakildiginda
D.U.T.F hastanesinde %64,6’s1, baska hastanede dogan %34.,9’u, evde dogumlarin
%0,5’1 oldugu goriildii. Gebelikteki fetiis sayisina bakildiginda %95,8’1 tek fetus,

%3,6’s1 cogul gebelik olarak goriildii. Hasta annelerinin g¢aligma durumlarina

bakildiginda %91,1°1 ev hanimi, %8,9’u calisan anne oldugu goriildii. Matiirite

durumlarina bakildiginda %46,73’ii zamaninda dogdu, %53,26’s1 prematiire olarak

dogdu, postmatiir hasta olmadig1 goriildii (Tablo 3)

Tablo 3: Hasta Annelerinin Dogum Sekli, Dogum Yeri, Gebelikteki Fetus Sayisi,

Anne Meslegi ve Maturite Durumlaria gore Dagilimlari

n %
Dogum sekli Vaginal Dogum 53 27.6
Sezaryen Dogum 133 69.3
Dogum yeri D.U.T.F Hastanesinde 124 64.6
Bagka Hastanede Dogum 67 34.9
Evde Dogum 1 0.5
Gebelikteki fetus sayis1  Tek fetus 184 95.8
Cogul Gebelik 7 3.6
Anne meslegi Ev Hanimu 153 91.1
Calisan 15 8.9
Matiirite durumu Prematiire 98 53.26
Matiir 86 46.73
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Yenidogan servisine yatan olgularin dogum agirliklarina bakildiginda en
yiiksek olgu sayis1 2501-4000 gram agirliklart arasindaki olgularin oldugu, en az
olgu sayisi ise 4000 gram ve istli agirlikta olan olgulardi (Tablo 4).

Tablo 4: Olgularin dogum agirliklarina gére dagilimlari

Dogum Agirhg: n %
Cok Diisiik Dogum Agirhkh (<1500 10 5.49
gram)

Diisiik Dogum Agirhikh (1501-2500 gram) 54 29.67
Normal Dogum Agirhikl (2501-4000) 113 62.08
Yiiksek Dogum Agirhkh (>4001) 2 1.09

Anne yaslari ile dogum agirliklarr arasindaki iliski iliski incelendiginde 19 yas
ve daha geng annelerin, 35 yas ve tistii annelerin néral tiip defektli cocuk dogurma

oranlarmin daha yiiksek oldugu bulundu (Tablo 5).

Tablo 5: Olgularin Anne Yaslar1 ile Dogum Agirliklar1 Arasindaki Iliski

Anne Yasi (y1il)
Dogum Agirhg:
<19 20-24 25-29 30-35 35-45 46>
Cok Diisiik Dogum Agirhgr - 1 ) 2 1 -
Diisiik Dogum Agirhg: 2 17 13 12 7 -
Normal Dogum Agirhgi 9 20 28 26 16 1
Yiiksek Dogum Agirhgi - 2 1 0 1 -

P 0.001
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Annelerde natal donemde tespit edilmis hastaliklar icinde en sik
preeklapsi/eklampsi(n=16) ile idrar yolu enfeksiyonu(n=13) olarak bulundu. Annenin
sahip oldugu bu o6zellikler ve hastaliklar nedeniyle yenidogan ¢esitli derecelerde
etkilenir ve morbiditesi artar. (Sekil 2).

Diger; 5%

Rh
Sensitizasyonu;
9%

Preeklampsi/EkI
ampsi; 29%

ilag Kullanimi;

Plasental
Hastalik; 4%

Vaginal Kanama;
11%

iYE; 24%

Sekil 2: Annelerde natal donemde tespit edilmis hastaliklar
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Dogum esnasinda Olgularin bazi yonleriyle degerlendirilmesi sekil 3’te
gosterilmistir. Gebelerde tespit edilen bu hastaliklar bebegin mortalite ve morbiditesi
riskleri tlizerinde belirgin rol oynamaktadir. Bunlardan en sik goriileni zor dogum
olup olgularin %9,5’i etkilenmistir. Dogum esnasinda 77 (%44) hastada solunum
zorlugu olup bunlara pozitif basingl ventilasyon uygulanmistir.
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Sekil 3: Natal Donemde Goriilen Cesitli Patolojik Durumlar
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Olgulara en sik eslik eden hastaliklar; prematiire, hipotiroidi ve yenidogan

sartligr oldugu goriildii. Spinal seviyeli noral tiip defektli hastalarin birinde defekt

yerlesimi servikal bolge idi. Kranyal yerlesimli hastadan ikisi frontal bolge yerlesimli

idi. (tablo 6)

Tablo 6: Olgularda Goériilen Hastaliklar

Hastalik Var Yok

n % n %
Prematiirite 65 33.3 127 66.6
RDS 48 25 144 75
IKK 30 15.6 162 84.4
Sepsis 52 27.1 140 72.9
Hidrosefali 152 79.2 40 20.8
Ensefalosel 29 21.3 107 78.7
Meningomiyelosel 72 50.7 70 49.3
Mekonyum Aspirasyonu Sendromu 8 4.2 184 95.8
Yenidogan Sarihigi 53 27.6 139 72.4
Perinatal Asfiksi 10 5.7 182 94.8
Konjenital Kalp Hastahig 12 6.2 180 93.8
Diyabetik Anne Bebegi 1 0.5 191 99.5
Annede Preeklampsi/Eklampsi 16 9.6 150 90.4
Akut Bobrek Yetmezligi 20 114 156 88.6
Hipotiroidi 60 46.9 68 53.1
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Yenidogan servisinde yatan olgularin yatis esnasinda yapilan laboratuvar
tetkikleri tablo 8-9’da gosterilmistir. Tetkik referans degerleri Nelson Textbook of
Pediatrics 16th edition/ 2000 kaynagina gore degerlendirilmistir. Bu tetkikler ilk
almman tetkikler olup hastanin giiniine gore degerlendirmeleri yapilip referans

araliklar ile karsilagtirilmustir. (tablo 7)

Tablo 7: Olgularin Laboratuvar Sonuglarina Gore Dagilimlari

Tetkik Diisiik Normal Yiiksek ort+SS

n % n % n %
Glikoz (mg/dL) 15 8,2 50 27,3 118 645  88,2+72,89
Ure (mg/dL) - - 60 345 14 655 27,49+19,58
Kreatinin - - 156 88,6 20 11,4 0,67+0,75

Sodyum (mmol/L) 59 326 115 635 7 3,9 135,0+7,28
Potasyum (mmol/L) 1 0,5 170 924 13 7,1 5,34+0,99

Kalsiyum 22 126 152 869 1 06  835£1,14
ALT (U/L) - - 164 932 12 68  29,8+44,18
AST (U/L) 40 229 120 686 15 86  69,2+68,49
T.bilirubin (U/L) 1 06 125 706 51 288  5,793,89
D.bilirubin (U/L) - - 171 983 3 17  0,46+£046
CRP (mg/dL) - - 72 444 90 556  1,37+3.83
pH 66 50 57 432 9 68  7,300,13
pCO2 22 165 76 57,1 35 263 44,1+18,17
pO2 7 53 113 8 13 98  60,6+28,42
WBC (K/ul) 4 28 120 828 21 145  13,85+585
HGB 7 43 153 939 3 18 1584356
HTC 14 85 147 896 3 18  47,3+10,67
PLT 9 62 119 821 17 11,7 2994+1722
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Tablo 8’de olgularin hipotiroidi agisindan degerlendirilmesi goriiliiyor. Buna

gore olgularin %46’sinin hipotiroidi oldugu goriildii.

Tablo 8: Olgularin Hipotroidi agisindan degerlendirilmesi

Tetkik Diisiik Normal Yiiksek Ort£SS
n % n % n %

TSH (ulU/mL) - - 68 531 60 469  11,7+19,95

FT4 72 60 48 40 - - 13,32+8,3

Kranial goriintiileme olarak BT ¢ekilen toplam 105 hastadan 101’in de
hidrosefali saptanmustir. Diger goriintiilemeler ve klinik bulgular ile toplam

hidrosefali tanili hasta sayisi ise 152 idi (Sekil 4).

Diger
7%

Hidrosefali
82%

Sekil 4: BT Goriintiilemede Goriilen Patolojik Bulgularin Siniflandirilmasi
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Kranial MR’1na bakilan 23 hastanin tamaminda patolojik bulgular oldugu
gozlendi. En fazla goriilen patolojik bulgu hidrosefali 21 (%91,3) olarak belirlendi
(Sekil 5).
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Sekil 5: Olgularin Kranial MR Sonuglari
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Kranial ultrasonografisi ¢ekilen 95 hastanin 88’inde (%92,6) hidrosefali,
3’linde (%3,15) intrakranial kanama tespit edilmistir (Sekil 6).

iKK

3%
- ’ NORMAL

Hidrosefali 93%

Sekil 6: Olgularin Kranial Ultrasonografi Sonuglari
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Sekil 7°de batin ultrasonografisi ¢ekilen 43 olgunun 26’sinda normal

ultrasonografik bulgular goriildi. En ¢ok goriilen patolojik bulgu olarak 8 olgunun

pelvikaliektazi, en azinin ise safra camuru(n=2), renal kistik hastalik(n=2) oldugu

goriildii (Sekil 7).
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Sekil 7: Olgularin Batin Ultrasonografi Sonuglari
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Yenidogan servisine yatan olgularda Transtorasik ekokardiyografisi ¢ekilen 55

olgudan 29’unda patolojik bulgular sekil 8’de gosterilmistir. Olgularda en fazla

goriilen patolojik bulgular ASD ve PDA oldugu goriildii (Sekil 8).
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Sekil 8: olgularin Patolojik Transtorasik Ekokardiyografi Sonuglari
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Olgularda BT kullanilarak kranyal ultrasonografi ve MR ile tespit edilen kafa
ici merkezi sinir sistemi anomalileri sekil 10’da goriildiigli gibidir. Buna gore en sik
tespit edilen anomali korpus kallozum disgenezisi/agenezisi 22 (%57,89) idi (Sekil
9).
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Sekil 9: Olgularin Eslik Eden Intrakranyal Anomaliler
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Olgularda noral tiip defektlerine eslik eden spinal anomalileri sekil 10°de

goriildiigii gibidir. En ¢ok tespit edilen anomali miyelosizis idi. Bunlar klinik

muayene ve MR ve BT goriintiileme yontemleriyle bulunmustur.
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Sekil 10: olgularin Eslik Eden Spinal Anomaliler
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Olgularda toplam 48 olgunun norolojik anomaliler disinda ndral tlip
defektlerine eslik eden diger sistem anomalileri analiz edildi. Eslik eden diger sistem
hastaliklarina sahip olgularin degerlendirdigimizde 22’si kardiyovaskiiler sistem
anomalisi, 15’ ortopedik anomaliler, 131 trolojik anomaliler, 7’si gastrointestinal

sistem anomalilerine sahip olduklari goriildii (Sekil 11).
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Sekil 11: Olgularin Noral Tiip Defektlerine Eslik Eden Konjentinal Anomaliler
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Olgularin

yatis

esnasinda

almis

olduklari

parenteral

ilaglar

Tablo 9: Olgularin Aldiklar ilag ve Antibiyoterapiye Gore Dagilimlari

acisindan
smiflandirildiginda en sik kullanilan ilaglarin sirasiyla ampisilin, sefotaksim ve
amikasin oldugu gortldii(tablo 9).

Tedavi Uyguland1 Uygulanmadi

n % n %
Ampisilin 149 77.6 43 22.4
Piperasilin 4 4.3 87 95.7
Teikoplanin 6 6.5 85 93.5
Gentamisin 49 49.5 50 50.5
Amikasin 58 30.2 134 69.8
Sefotaksim 80 41.7 112 58.3
Imipenem 4 4.2 90 95.8
Kolistin 8 8.8 82 91.2
Linezolid 5 5.6 83 94.4
Meropenem 37 19.3 155 80.7
Vankomisin 15 7.8 177 92.2
Flukonazol 8 8.8 82 91.2
Amfoterisin B 2 2.3 82 97.7
Siirfaktan 10 5.2 181 94.8
Intravenéz immunoglobiilin 2 1 190 99
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Yenidogan servisinde yatan olgulara verilen tedavileri ve kan iiriinleri tablo 10

ve tablo 11°de goriilmektedir. Bu degerlendirmelere gore olgularin %39,6°s1

yatiglar1 esnasinda en az bir kere eritrosit almis ve %50’si yatis1 esnasinda en az bir

kere mekanik ventilatore baglanmistir(tablo 10 ve 11).

Tablo 10: Olgularin Kan Uriinii Tedavisi Bulgular

Kan Uriinii Tedavisi Alan Almayan

n % n %
Taze Donmus Plazma 39 20.3 153 79.7
Eritrosit Siispansiyonu 76 39.6 116 60.4
Trombosit Siispansiyonu 9 4.7 183 95.3

Tablo 11: Olgularin Tedavi Tiirlerine Gore Dagilimlari

Tedavi Tiirii Uygulanan Uygulanmayan
n % n %
Mekanik Ventilator 96 50 96 50
Sant Takma 47 24.5 145 75.5
Fototerapi 26 13.5 166 86.5
Kan Degisimi 1 0.5 190 99.5
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Yenidogan servisinde yatan olgularin tablo 10°da cesitli tedavi yontemleri
goriilityor. Buna gore yatislart esnasinda en az bir kere mekanik ventilator ihtiyaci
olan 96 (%50) hastanin, hidrosefalide uygun endikasyonla yatislar1 esnasinda
ventrikiiloperitoneal sant uygulanan 47 (%24,5), sarilik nedeniyle fototerapi alan 26

(%13,5) olgu idi. Bir hastaya (%0,5) da kan degisimi uygulanmuistir.

Tablo 12: Olgularin Kaldiklar1 Giin ve Maliyetlerine Gére Dagilimlari

ort£SS
Kaldig: giin sayisi (giin) 21,14+20,19
Maliyet(Tiirk lirasi) 1505017629

Yattig siire icerisinde Olgularin 58’1 (%30,2) vefat ile sonuglanmistir, hastalar
ortalama 21,14+20,19 giin, hasta bas1 maliyet ise ortalama 15050 +17629 Tiirk liras1

olarak hesaplandi.
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5 TARTISMA

Noral tiip defekti hastaliklar1 ve hidrosefali sik goriilen hastaliklar olup noral
tiip defekti beraberinde norolojik, ortopedik, iirolojik, gastrointestinal sistemde de ek
bozukluklar eslik eden genis bir hastali grubudur. Bu hastaliklara sahip yeni dogan
hastanin yasam kalitesi belirgin olarak diismektedir (9, 10). Kolay gelisebilen
merkezi sinir sistemi enfeksiyonu, alt ekstremite felci ve sekil bozuklugu, mesanenin
norolojik bozuklugu ve yol agtigr komplikasyonlar, bobregin konjenital anomalileri,
kusma beslenme intoleranst gibi besleme bozukluklar: gibi eslik eden diger sistem
bozukluklar1 hastanin ek mortalite ve tedavilere ihtiyacini olusturmaktadir. (9, 11).
Bu hastaliklarin tedavileri ile olusan ek hastaliklar da hastada ek bozukluklar
olusturmaktadir. Ornegin hidrosefali nedeniyle takilan ventrikiiloperitoneal sant
sonrasinda enfeksiyon, disfonksiyonu, defekt onarma ameliyati sonras1 skar, lokal ve
merkezi sinir sitemi enfeksiyon gelisme kolayligi, ndrojen mesane durumunda temiz
aralikli kataterizasyon da kolaylasan enfeksiyon gibi, tedavi ile olusan ek problemler
de hastanin hayat kalitesini bozmakta ve fizyolojik gelisimini bozmaktadir. Bu
hastalik grubu: pediatrist, beyin cerrahi, ortopedist, lrolog, fizik tedavi ve
rehabilitasyon uzmani ekibi gerektiren, multidisipliner yaklagim gerektiren bir

hastalik grubudur (9).

Onceki ¢ocuklarinda néral tiip defekti olanlar, folik asit eksikligi ve
homosisteinemi gibi folik asit metabolizmasinin bozuklugu, beslenme yetersizlikleri,
diger vitamin ve mineral eksikligi (B12, Cinko), annenin folik asit metabolizmasinm
bozan ila¢ kullanimi (aminopterin, metotreaksat), annenin aldig1r antiepileptikler
(fenitoin, fenobarbital, primidon, karbamazepin, valproik asid, gibi antiepileptikler),
fetusta kromozomal anomaliler (Trizomi 13, Trizomi 18 Triploidi, Ring kromozom,
Dengesiz translokasyonlar), fetusta genetik gecisli hastaliklar (Meckels syndrome,
Median cleft face syndrome), annenin maruz kaldigi teratojen maddeler(talidomid,
nitratlar, metotreaksat gibi folat antagonisti teratojenler), annede insiilin bagiml
diyabetes mellitus, obezite, devamli hipertermi ya da ates, anne ya da babasinda
noral tiip defekti olan fetuslar noral tiip defekti hastaligi i¢in riskli hastalardir.
Tiirkiye’de farkli illerde ve cesitli yillarda yapilan ¢alismalarda NTD siklig1 binde
1,5-6,3 arasinda saptanmistir (4-10). Bu degerler iilkemizde NTD sikliginin Avrupa
ve ABD’den yiiksek oldugunu gostermektedir. Cernobil’den sonra Elazig’da binde
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6,9, Izmir’de binde 8,9, Bursa Mustafa Kemal Pasada binde 20 ye kadar yiikselen
degerler saptanmistir (4, 85). Fakat daha sonra yapilan calismalarda bu yiiksek
oranlar dogrulanamamustir (86, 56). Calismamizda ise klinige yatan hastalarda noral
tiip defekti (NTD) siklig1 %5,9 olarak goriildii. Ulkemizde NTD gériilme oraninin
daha yiiksek olmasi muhtemelen avrupaya gore sosyoekonomik diizeyimizin ve
saglik hizmetlerimizin daha geri olmasina ve gebe izlenimlerinin yeterli olmamasi,
akraba evliliginin fazla olmasi ve dini nedenlerle prenatal tan1 konulsa bile gebeligin
sonlandirilmamasi NTD sikliginin gelismis tilkelerden daha fazla olmasina katkida

bulunmaktadir.

Bircok hastaligin goriilme siklig1 cinsiyete gore farklilik gosterebilmektedir.
Literatiir arastirmalarinda diinyada yapilan ¢aligmalara baktigimizda NTD’lerin de
kiz cinsiyetinin baskin oldugunu gormekteyiz (3). Yesilipek ve ark. Yaptiklari
calismada NTD’lerin de erkek-kiz orani 0,78 olarak bulunmustur (7). Himmetoglu ve
ark. (1996) caligmalarinda erkek/kiz oranmm1i 0,56 olarak bulmustur (10).
Caligmamizda yenidogan klinigine yatan Olgularin 95’1 kiz (%49,5), 97’s1 (%50,5)
erkekti, erkek-kiz orani 0,98 bulunarak hafif bir oranda kiz cinsiyetinin diisiik oldugu

goriilmustiir. Bu degerler istatistiksel olarak anlamli degildi.

NTD tipleri i¢inde en stk anensefali, hidrosefali, ensefalosel,
meningomyelosel, meningosel vb. goriilmektedir.  Literatliir arastirmalarinda
Yesilipek ve ark. (1988) Samsunda yaptiklar1 ¢alismada spina bifidayr en stk NTD
tipi olarak bulmuslardir ve Ikinci ve iigiincii sirada sirasiyla anensefali ve ensafalosel
yer almistir (7).. Uluslararasi dogum defektlerini izleme birimi’nin son verilerine
gore de (International Clearinghouse for Birth Defects Monitoring Systems,
ICBDMS) diinyanin pek ¢ok {iilkesinde spina bifida en sik, anensefali ikinci siklikta
ve ensafalosel tgiincli sikliktaki NTD tipi olarak bildirilmistir (89). Bizim
calismamizda daha Onceki ¢alismalara benzer sekilde hidrosefali 79,2°1 ile en sik
NTD tipini olusturmustur. Ikinci siklikta % 50,7 meningomiyelosel ve iiciincii siklikta
%21,3 ensafalosel tespit edilmistir. Bununla birlikte anensefaliyi en stk NTD tipi

olarak bulan veya NTD tipleri arasinda farklilik bulmayan ¢alismalar da mevcuttur
(3, 90).
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NTD tiplerinin  dagilimindaki bu farkliliklar  degisik  bolgelerde
epidemiyolojik farkliliklarin oldugunu ve NTD i¢in degisik risk faktorleri

olabilecegini diisiindiirmektedir (3).

Literatiir calismalarinda anne ve dogacak bebegin saglig i¢in gebelikten dnce
ve gebelik sirasinda annenin ekonomik durumu, yasi, saglik imkanlarindan
yararlanabilme olanagi, diyet aligkanliklar1 ve yasam tarzi 6nemli goriilmektedir(91,
92). Annenin egitim diizeyinin diisiik olmasi, ileri anne yasi veya Tiirkiye’nin
dogusunda ya da kuzeyinde yasamasi1 Tungbilek ve ark.(1999) tarafindan NTD i¢in
risk faktorii olarak bildirilmistir (86). Farley ve ark (2002) diisiik maternal egitim
seviyesinin NTD’li bir cocuk sahibi olma agisindan énemli bir gdsterge olabilecegini
belirtmislerdir (93). Anne egitim diizeyinin NTD gelisimindeki 6nemi bir¢ok
yaymnda vurgulanmakla beraber Rouhani ve ark. (2001) Ispanya’da anne egitimini
giiclli bir sosyoekonomik gosterge olarak aldiklari ¢aligmalarinda, biitiin kadinlarin
folik asitten zengin gidalara ulagsmasina imkan saglandiginda, sosyoekonomik
diizeyin NTD gelismesinde 6nemli risk olmadigin1 belirtmislerdir. Folattan zengin
diyet, devlet tarafindan folik asit desteginin yapilmasi ve folat igeren yiyeceklerin
Oonemi hakkinda sosyoekonomik diizeyi diisiik kadinlara yeterli egitim verilmesinin
Oonemini belirtmiglerdir (95). Bu baglamda folik asitin NTD’lerin Onlenmesi
konusundaki anne egitimi ile prenatal folat desteginin organize bir sekilde
uygulanmasinin 6nemi ortaya ¢ikmaktadir. Wasserman ve ark.(1988) diisiik
sosyoekonomik seviyeye sahip olmanin yaninda, diisiik sosyoekonomik ¢evrede
oturmanmn da artmig NTD’li gebelik riskini tasidigi, ozelikle de disiik
sosyoekonomik c¢evrede oturmanin NTD riski i¢in daha giiclii bir gosterge oldugunu
tespit etmistir (18). Tungbilek ve ark.(1999) Hacattepe Universitesi’nde yaptiklari
calismada NTD prevelansinin sirasiyla bati Anadolu, giiney Anadolu, i¢ Anadolu,
kuzey Anadolu ve dogu Anadolu’ya dogru arttigmi gormiisler ve Tiirkiye’de
NTD’nin bu cografik dagilimimi, NTD gelisimiyle sosyoekonomik diizey arasindaki
iliskiyle izah etmiglerdir (86). Bizim c¢alismamizda Diyarbakir yoresi gibi
sosyoekonomik ve egitim diizeyinin diisiik oldugu bir bdlgede yapildigi icin NTD
sikliginin fazla oldugu goriildi.
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NTD’leri genellikle hidrosefali veya meningosel kesesi ile beraber olmasi
nedeniyle erken donemde sezeryanla dogum oranlart belirgin olarak fazla
olmaktadir. Ayrica sezeryan dogum, kese riiptiiriinii onlemede ve gergin kord
sendromuna bagli nérolojik semptomlar1 6nlemede tercih edilmesi gereken dogum
seklidir (7). Calisma verilerimizde sezeryan orani %71,5 iken, literatiirde %48
oranindadir. Calismamizda hasta annelerinin demografik 6zellikleri gosterilmektedir
buna gore 86 hasta (%46,73) zamaninda dogdu, 98 (%53,26)’i prematiire olarak

dogdu postmatiir hasta olmadig1 goriildii.

Genel olarak anne yasinin NTD riskinde minimal bir artisa neden oldugu
disiiniilmektedir (90). NTD riski ile anne yasi arasindaki iligskiyi inceleyen sinirli
sayida calismada cok geng ya da 40 yas iistii gebelikle baglantist gosterilmistir
(90,179). Polonya’da yapilan genis capli bir arastirmada da gen¢ anne yasinin NTD
riskinde minimal de olsa bir artisa neden oldugu bildirilmistir (91). Ileri anne yas1
fetal kayip, prematiir dogum, diisik dogum agirlig1, ¢esitli konjenital anomaliler ve
infant mortalitesi i¢in yiiksek risk olusturmaktadir (98, 99). Birtakim ¢alismalarda
cok gen¢ ve yaslt anneler arasinda NTD riskinin ¢ok yiiksek oldugu belirtilmekle
beraber mandiracioglu ve ark.(2004) NTD’li bebegi olan annelerin yaslar1 ile kontrol
grubu arasinda anlamli fark bulmamiglar ve her iki grupta annelerin geng yas
grubunda oldugu goriilmiislerdir (94). Calismamizda da benzer sekilde annelerin
cogunlugu gen¢ yasta oldugu goriildii. Calismamizda anne yaslar1 ile dogum

agirliklart arasinda anlamli bir fark oldugu goriildii.

NTD, fetal gelisim zamanina bagli olarak, yalnizca sinir sistemini degil, diger
bircok organi da etkiler (10; 11). Meningomiyelosellere neredeyse daima Arnold-
Chiari tip 2 malformasyonu da eslik eder (12). Bir ¢aligmada gelisimsel defektlerin
en fazla kraniorasisizis ve lst torasik spina, daha az olarak anensefali ve lumbosakral
spina bifida ile birlikte gorildiigli, buna karsin sakral spina bifida vakalarina
gelisimsel defektlerin eslik etmedigi bildirilmistir. Eglik eden anomalilerin noral
tiiplin ve g¢evresindeki dokularin bozuklugunun bir mekanik etkisi sonucu gelistigi

yorumu yapilmistir (13).
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Meningomiyeloseli olan vakalardan torako-lumbal yerlesimli olan bes
vakanin dordiinde (%80), lumbal yerlesimli olan 21 vakanin 17’sinde (%81), lumbo-
sakral yerlesimli olan bes vakanin iiglinde (%60), sakral yerlesimli olan 11 vakanin
yedisinde (%64) en az bir norolojik bulgu ve/veya diger bulgular vardi. Sayilar
kargilastirmali istatistik vermeye yetecek kadar yeterli olmamakla birlikte spina
bifidanin diizeyi arttikca ndrolojik ve/veya diger bulgularin goriilme oraninin arttig1
bilgisini desteklemektedir. Vaka sayisi ¢ok az olmakla birlikte en az bulgu miyeloseli
olan li¢ vakada vardi. Miyeloseli olan ii¢ vakanin birinde (%33) en az bir norolojik

bulgu ve/veya diger bulgular vardi.

NTD hastalik grubu genel olarak yiiksek isgiicii, profesyonel ve multidisipliner
yaklagim gerektiren, uzun siireli bakim, izlem, tedavi, destekleyici tedavi gerektiren,
dolayisiyla da yliksek maliyetli bir hastalik grubudur. Ayrica yeni dogan hastanin
normal yasantis1 aksamakta ve aile biiylik bir stres ve ekonomik yiik altina
girmektedir. Bizim g¢alismamizda NTD’li hastalarin hastanede kaldigi giin sayisi
(21,14420,19 giin) ve yatis siiresindeki Maliyeti (15050+17629 Tiirk lirasi) olarak
bulundu.

Sonug olarak dogum oncesi folik asit destegi ile engellenebilen noéral tiip defekti
solunum sistemi problemleri, kardiyak anomaliler, MSS anomalileri, endokrin sistem
problemleri gibi birgok sistemi etkileyen hastalik ve komplikasyonlarla beraber
olabilmektedir. Bu Olgularin hastaneye yatig siiresi ve maliyetleri ciddi ekonomik

yiik olusturmaktadir.
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6 SONUC

1.

Noral tiip defektlerinin 6nlenmesinde dengesiz beslenme, vitamin ve mineral
alim eksiklerinin rolii bliyliktiir. Bunun ulusal destekleme programina olmasi
Onemini gosteriyor. Gebe kalmayi planlayanlara yeterli ve dengeli beslenme,
perikonsepsiyonel folik asit destegi onerilmelidir. Ulusal temel gidalar folik
asitle giiclendirilmelidir.

Noral tiip defekti riskine sahip genetik hastaliga sahip annelere uygun dozda
folik asit takviyesi ve sahip olacag: fetiisiin noral tiip defekti olusabilecegi
hatirlatilmali, gebelik siiresince uygun danismanlik saglanmalidir.

Noral tip defektli olgular arasinda en stk NTD tipi Spina bifida
(meningomyelosel+meningosel), ikinci siklikta ensefalosel ve tiglincii siklikta
anensefali geldigi ve erkek cinsiyetinin hafif bir sekilde {istiin oldugu
goriildii.

Sezeryan dogum, kese riiptiiriinii 6nlemede ve gergin kord sendromuna bagl
norolojik semptomlar:i 6nlemede tercih edilmesi gereken dogum seklidir.
Calisma verilerimizde sezeryan orani1 %71.5 idi.

Caligmamizda hasta annelerinin demografik 6zelliklerinde de gosterildigi gibi
%46,73 zamaninda dogdu, 53,26’1s1 prematiire olarak dogdu, postmatiir hasta
yoktu.

Anne baba ve ya daha 6nceki dogan ¢ocuklarinda, ailede noral tiip defekti
varsa, olacak gebelikteki fetusun noral tiip defekti yoniinden arastirilmasi
gerekmektedir.

Noral tiip defekti uzun siireli, zahmetli ve maliyeti yliksek bir hastalik
oldugundan aile ileriye yonelik olabilecek, tedavilerden sonra da
gelisebilecek yeni durumlara aile hazirlamalidir. Diger sistemlerde bozuklugu
olan hastalar, ilgili tip dali polikliniginde siklikla takibi ve degerlendirilmesi
yapilmalidir.

Bebek sagliginin gelismesi ulusal ve uluslararast hedeflerdendir. “2010

yilinda saglikli insan” planindaki bir hedef de noral tiip defektlerinden etkilenmis

bebekleri %50 azaltmaktir. Bu nedenle gebelik planl ise gebe kalmadan bir ay once

ya da gebeligin ilk li¢ ayinda 0,4 mg (400 mcg) folik asit alinmalidir.
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Ulusal temel gidalar folik asitle gii¢lendirilmelidir. Ayrica “aile yasamina hazirlik”
programlar1 gibi programlarla addlesanlara ve dogurma yasindaki kadinlara folik

asitden zengin gidalar tanitilmali ve folik asit aliminin 6nemi anlatilmalidir.

Noral tlip defekti riskinin azaltilmasi i¢in perikonsepsiyonel dénemde folik
asit kullanimmin etkinligi bugilin icin tartisilmaz bir kesinliktedir. Kontrollii
caligmalar perikonsepsiyonel folik asit kullaniminin {iriner sistem, kardiyovaskiiler
sistem ve ekstremite anomalileri ile dudak ve damak yariklarinin goriilmesini de
azalttigin1 gostermistir. Bu bilgi pek cok iilkede toplum saglhigi politikalarina
doniistiiriilmiis ve tahillarin folik asitle zenginlestirilmesine baslanmistir. Ulkemizde
hentiiz boyle bir saglik politikas1 bulunmamaktadir. Noral tiip defektleri, beraberinde
norolojik veya diger sistemlerle ilgili hastalik veya bozukluklarin da eslik ettigi,
pediatri, beyin cerrahisi, fizik tedavi gibi farkli tip dallarimin isbirligini ve uzun
donem izlemini gerektiren, olduk¢a fazla saglik harcamasina neden olan
bozukluklardirl8. Ulkemizdeki yiiksek NTD sikligimni azaltabilmek icin basta
doktorlar olmak tizere tiim saglik calisanlarinin perikonsepsiyonel donemde folik asit
kullaniminm1 ve aile Oykiisii olan kisilerin genetik danigsma almalarini 6nermeleri

gerekmektedir.

58



7 KAYNAKLAR

1. Kliegman R, Nelson W.E . Nelson textbook of pediatrics; 19th edition.
Philadelphia, PA: Elsevier/Saunders 2011; 1998-2009.

2. MacDonald M.G, Mullet M.D, Mary M.K. Avery’s Neonatology Pathophysiology
& Management of the Newborn; Seshia: 6th edition, Lippincott Williams & Wilkins
2005; pp:1411-1418.

3. Rudolph C.D , Rudolph A.M, Hostetter M.K, Lister G, Siegel N.J. Rudolph’s
pediatrics, 21st edition 2003, 2179-2188.

4. Kass E.J, Fink-Bennett D, Cacciarelli A.A, et al. The Sensitivity of Renal
Scintigraphy and Sonography in Detecting Nonobstrictive Acute Pyelonephritis, J
Urol 1992:148(2 pt 2):606-8.

5. Cosar E, Koken G, Koken R, Sahin F.K, Yesildager E, Ariséz D.T, Melek H,
Yilmazer M. Gebelik ve Noral Tiip Defektleri. Tiirk Jinekoloji ve Obstetrik Dernegi
Dergisi (TJOD) 2009; 6(3):193-6.

6. Sadler T.W. Langman’s medical embriology, 9th edition, Philadelphia: Lippincott
Williams & Wilkins 2006; 433-480.

7. Neyzi O. Pediatri. 3. baski cilt 2. Ankara: Nobel Tip Kitabevleri 2002, 1338-1341.

8. Canaz H. Alatas 1. Batcik O.E. Akdemir A.O. Baydin Erken Cocuklukta
Hidrosefali. Kafkas tip bilimleri dergisi 2013; 3(2): 88-95 .

9. 1. Chapman PH, Swearingen B, Caviness V. Subtorcular Occipital Encephalocele
Anatomical Considerations Relevant to Operative Management. J Neurosurg
1989;71(3):375-381.

10. Lange Neonatology Handbook; 3rd edition 392—-397.

59



11. Smith K, Freeman K.A, Neville-Jan A, Mizokawa S, Adams E. Cultural
considerations in the care of children with spina bifida. Pediatr Clin North Am 2010
Aug;57(4):1027-40.

12. Tungbilek E. Tiirkiye'deki Yiiksek Noral tiip Defekti Siklig1 ve Onlemek igin
Yapilabilecekler. Hacettepe Universitesi. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2004;
47:79-84.

13. Akbarnia BA, Yazici M, Thompson GH. The Growing Spine: Management of
Spinal Disorders in Young Children. Springer 2011: 269-279.

14. Richard J. Martin, Avroy A. Fanaroff, Michele C. Walsh. Neoatal-Perinatal
Medicine-Diseases of the Fetus and Infant, 2008, 745-748.

15. National Institute of Neurological Disorders and Stroke. National Institutes of
Health. Bethesda 20892. 2014. [Cevrimi¢i] [Alnt1 Tarihi: 09 07 2014.]

http://www.nindnih.gov/disorders/anencephaly/anencephaly.htm.

16. Bradley W.G, Scalzo D, Queralt J, Nitz W.N, Atkinson D.J, Wong Normal
pressure hydrocephalu evaluation with cerebrospinal fluid flow measurements at MR
imaging. Radiology 1996; 198:523-529.

17. Russell D. Observation on the pathology of hydrocephalu Medical Research

Council. Special report series No. 265. London: His Majesty’s Stationery Office
1949:112-113.

18. Oi Classification of hydrocephalu Critical analysis ofclassification categories
and advantages of “Multi-categorical Hydrocephalus Classification” (Mc HC).
Childs Nerv Syst 27: 2011; 1523-1533.

19. Grossman R.l, Yousem D.M. Neurodegenerative diseases and hydrocephalu In:
Grossman RI, Yousem DM. Neuroradiology. 2nd ed. Elsewier Inc 2003; 369-409.

20. Barkovich A.J. Pediatric neuroimaging. 2nd ed. New York, NY: Raven Press
1995.

60



21. Oreskovic D, Klarica M. Development of hydrocephalus and classical hypothesis
of cerebrospinal fluid hydrodynamic Facts and illusion Prog Neurobiol 2011;94:
238-258.

22. Oreskovic D, Klarica M: Development of hydrocephalus and classical hypothesis
of cerebrospinal fluid hydrodynamic Facts and illusion Prog Neurobiol 2011;94:
238-258.

23. Oi S, Di Rocco C. Proposal of evolution theory in cerebrospinal fluid dynamics
and minor pathway hydrocephalus in developing immature brain. Childs Nerv Syst
2006;22: 662—669.

24. Men BOS akim hastaliklar1 ve hidrosefali. In: Erden I (ed). Nororadyoloji
manyetik rezonans uygulamalar (first ed). Ankara: Tiirk manyetik rezonans dernegi

2006, pp 80- 95.
25. Mertol T, Cinaz Pediatrik yas gruplarinda hidrosefali. Yeni Tip Derg 1987;4:26.

26. Stein C, Schut L. Hydrocephalus in myelomeningocele. Child's Brain
1979;5:413.

27. May C, Kaye J.A, Atack J.R, Schapiro M.B, Friedland R.P, Rapaport I.
Cerebrospinal fluid production is reduced in healthy aging. Neurology 1990; 40:500-
503.

28. Begsneider M. Evolving concepts of cerebrospinal fluid physiology.
Neurosurgery Clinics of North America 2001; 36:632-638.

29. Simpkins CJ:Ventriculoperitoneal shunt infections in patients with
hydrocephalu2005, pp 457-62.

30. Doll A, Christmann D, Kerhli P, Abu Eid M, Gillis C, Bogorin A, Thiebaut A,
Dietemann J.L. Contribution of 3D-CISS MRI for the post therapeutic monitoring of
obstructive hydrocephalu J Neuroradiol 2000;27:218-225.

61



31. Tuncbilek E. Tirkiye'deki yiiksek noral tiip defekti sikligi ve Onlemek igin
yapilabilecekler. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2004; 47:79-84.

32. Lemire RJ. Neural tube defect JAMA 1988; 259: 558-562.

33. EUROCAT Working Group: Prevalence of neural tube defects in 20 regions of
Europe and the impact of prenatal diagnosis, 1980-1986. J Epidemiol Community
Health 1991, 45: 52-58.

34. Stevenson RE, Allen WP, Pai GS, et al. Decline in prevalence of neural tube
defects in a high-risk region of the United State Pediatrics 2000; 106: 677-683.

35. Chan A, Pickering J, Haan E, et al. ”Folate before pregnancy”: the impact on
women and health professionals of a population-based health promotion campaign in
South Australia. Med J Aust 2001; 174: 631-636.

36. Williams LJ, Rasmussen SA, Flores A, et al. Decline in the prevalence of spina
bifida and anencephaly by race/ ethnicity: 1995-2002. Pediatrics 2005; 116: 580-586.

37. Hill AE, Beattie F. Doescesareansectiondeliveryimproveneurologicaloutcome in
openspinabifida? Eur J Pediatr Surg 1994;4(1):S32-S34.

38. Yazic1 CM, Yiicel Cocuklarda norojen mesaneye genel yaklasim. Tiirk Uroloji

Dergisi 2010; 36(2):160-166.

39. Tosun A, Bozan B. Obstetric ultrasonographic findings of Chiari type Il: Case
report, Dicle Tip Derg 2009; 36(4):310-313.

40. Gardner WJ. Hypothesis; overdistention of the neural tube may cause anomalies

of non-neural organ Teratology 1980; 22: 229-238.

41. Seller MJ, Kalousek DK. Neural tube defect heterogeneity and homogeneity. Am
J Med Genet Suppl 1986; 2: 77-87.

42. McLone DG, Dias M The Chiari Il malformation: cause and impact. Childs Nerv
Syst 2003; 19: 540-550.

62



43. Padmanabhan R. Etiology, pathogenesis and prevention of neural tube defect
Congenit Anom (Kyoto) 2006; 46: 55-67.

44, William M. The 5 Minute Pediatric Consult, Second edition pp: 568-569.

45. Byrd E, Darling C.F, McLone D.G. Developmental Disorders of Pediatric Spine.
Radiologic Clinics of North America 1991;29(4) pp:711-752 .

46. Sarwar M, Virapongse C, Bhimani Primary Tethered Cord Syndrome: A New
Hypothesis of its Origin. AJNR 1984; 235-242.

47. Naidich T.P, Zimmerman R.A, McLone D.G, et al. Magnetic Rezonance Imaging
of The Brain and Spine. Congenital anomalies of the spine and spinal cord, Inr Atlas
SW (ed). New York: Raven Press 1991; pp: 902-907.

48. McLone D.G, Ferrucci J.T. Congenital Pathology of the Spine and Spinal Cord,
In: Taveras Naidich T Radiology. Philadelphia: JB Lippincott 1986, pp: 1-23.

49. Naidich T. McLone D.G. Congenital Pathology of the Spine and Spinal Cord, In
Tavera Harwood-Nash DC. Spinal dysraphism. In: Newton T.H, Potts D.G (eds):San
Anselma, CA: Clavadel Press 1983; pp:299-353.

50. Passarge E, Lenz W. Syndrome of Caudal Regresyon in Infants of Diabetic
Mother: Observations of Further Case Pediatrics 1966; 37: 672-675.

51. Greenberg M. Handbook of Neurosurgery. Yedinci Baski, New York USA:
Thieme 2010; 1230.

52. American Academi of Pediatric Folic Acid for Prevention of Neural Tube Defect
Pediatrics Vol, 1999; p 325 -327 .

53. Keith L. Moore, T. V. N. Persaud. Klinik Yénleriyle Insan Embriyolojisi; altinci
Ingilizce baskidan ceviri editdrleri: Dalgik H, Yildirim M. Nobel Tip Kitabevleri
2009, 452-466.

63



