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ONSOZ
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OZET

Miyelomeningosel noéral tiip defektleri basligi altinda incelenen konjenital
malformasyonlardan biridir. Nedenleri hakkinda net bir kan1 olmamakla birlikte folik asit
eksikligi ve hiicre gogii ile ilgili genler tizerinde durulmaktadir. Bununla birlikte hastaligin
yasam beklentisi son yillarda artmis, cerrahi yontemler gelismis ve intrauterin cerrahi 6nem
kazanmaya baglamistir. Miyelomeningoselli bireylerin hayatta kalma oranlar1 arttikca da
hayat kaliteleriyle ilgili ¢alismalar 6nem kazanmistir. Bu calismada ¢ocuk ve adolesan
miyelomeningoselli hastalarin, norolojik seviyeleriyle hayat kaliteleri arasindaki iliski

irdelenmistir.

Calismada; ortalama yas1 10.07 olan, 27 torakal, 10 iist lomber, 47 alt lomber, 15
sakral seviyeli miyelomeningoselli bireyin hayat kaliteleri iki ayr1 6l¢ek ile karsilagtirilmustir.
Cocukla iliskili yasam kalitesi 6lcegi (CIYKO) ve pediatrik veri toplama araci (PVTA)
bireylerin hayat kalitelerini degerlendirmek i¢in ¢alismada kullanilmigtir. Yapilan istatistiksel
analiz sonucunda, torakal ve list lomber seviyeli hastalar arasinda ve iist lomber ile alt lomber
grup arasinda yasam kaliteleri agisindan anlamli fark saptanmamistir. Hastalarin agr ile ilgili
degerlendirmelerinde gruplar arasinda anlamli fark saptanmamustir. Ust ekstremite
fonksiyonlari, mutluluk-memnuniyet ve psikososyal puanlamalar degerlendirildiginde ise
sadece torakal seviyeli hastalarin diger gruplardan daha diisiilk sonuclara sahip oldugu

saptanmigtir.

Sonug olarak; alt ekstremite kas kuvvetleri ve fiziksel fonksiyonlar acisindan iist
lomber seviyeli hastalara tstiinliikleri olan alt lomber seviyeli hastalarin, hayat kaliteleri
Olgimleri dikkate alindiginda bu istiinliiklerini kaybetmeleri dikkat g¢ekicidir. Bu konuda
multidisipliner bakim eksikliginin ve bireyin toplumsal hayata katilimindaki problemlerin
etkili oldugunu diistinmekteyiz. Daha kesin yargilara varmak i¢in miyelomeningosele 6zgiin

hayat kalitesi 6l¢ekleri gelistirilmeli ve ulusal spina bifida kayit sistemi olusturulmalidir.



ABSTRACT

THE RELATIONSHIP BETWEEN NEUROLOGIC LEVEL AND QUALITY
OF LiFE OF CHILDREN AND ADOLESCENTS WITH MYELOMENINGOCELE

Myelomeningocele is a congenital malformation which is a type of Neural Tube
Defects. The cause of myelomeningocele is unknown, however folic acid deficiency and the
genes that regulate cell migration appear to play a part. Recently, the surgical methods has
improved and intrauterine surgery has become more of an issue, and the average life
expectancy of individuals with myelomeningocele has increased. Increased survival ratio of
these patients has required researchs about quality of life of patients with myelomeningocele.
This research aims to reveal the relationship between neurologic level and life quality of

children and adolescents with myelomeningocele.

Quality of life of the individuals, with a mean age of 10.07, distributed among four
cathegories as follows, thoracal (n=27), high lumbar (n=10), low lumbar (n=47), sacral
(n=15) are compared by two scales. The Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL™), and
Pediatric Outcomes Data Collection Instrument (PODCI) scores of participants are recorded.
As a result of the analysis, there is no significant difference between thoracal and upper
lumbar level patients, and between upper and lower lumbar level patients. No significant
difference is determined on pain evaluation among groups. We found a decreased score of
upper extremity functions, of happiness and satisfaction, of psychosocial analysis for the
patients only with thoracal level, comparing to other three groups.

In conclusion, no statistically significant difference is determined in consideration of
life quality scale measurements between lower lumbar level and upper lumbar level patients,
contrary to expectations. In this regard, we consider lack of multidisciplinary care and
difficulties of involvement in social life, to have influence. A new life quality scale specific
for myelomeningocele, and a new international spina bifida data record system should be

developed, thus, we will be able to have more precise results.

Vi
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GENEL BIiLGILER

Spina bifida, fetal gelisimin erken safhalarinda noéral tiibiin kapanma kusuru sebebiyle
ortaya ¢ikar. Bu bozukluk sonucunda genis bir dizi 6ziirliliik durumu olusur (1). Beyin ve
vertebral kolon malformasyonlariin yani sira bir¢ok yapisal anormallik spina bifidaya eslik
eder. Hidrosefali, Arnold-Chiari sendromu, gergin omurilik sendromu bunlardan bazilaridir.
Cocuk ve adolesan spina bifidali hastalar ¢esitli {irolojik, ndrolojik ve ortopedik sorunlar
yasamaktadirlar. Bu sorunlar hastalarin mobilitelerini ve bagimsizliklarini degisen derecelerde
kisitlayip psikolojik durumlarini ve hayat kalitelerini etkilemektedir (2). Bu sebeple spina
bifidali g¢ocuklarin engellilik durumu, anne karninda baslar, iyilesme veya bozulmalar
yasanabilmekle birlikte, hayat boyu siirer. En sik rastlanan formu miyelomeningoseldir
(MMC) ve gebeligin 4. Haftasinda vertebral kolondaki defektten meningsle birlikte sinir
dokusunun da disar1 ¢ikmasiyla meydana gelir. Vertebral kolondaki bir veya daha fazla
vertebranin uygun birlesememesi sonucu, cocugun fonksiyonlari lezyonun seviyesine ve sinir
muhtevasina bagli kalir. Ayakta durma, yiiriime, mesane ve bagirsagin istemli kontrolii gibi
giinliik aktivite islevselligi, primer lezyona bagli olusan motor fonksiyon kaybindan dolay1
kisitlanir. Boyle onemli bir gelisim bozuklugunun, ¢ocuklarin hayat kalitesini etkilemesi
kacinilmazdir. Bircok calisma spina bifidali ¢ocuklarin toplumsal alandan uzaklastigin1 ve
0zsaygisinin azaldigini rapor ediyor ve bunu islevsellikteki kayba, yiiriime ve inkontinans gibi

problemlere ve aileye veya bakiciya bagimliliga dayandiriyor (3).

CDC’nin (Amerika Birlesik Devletleri Hastalik Kontrol ve Korunma Merkezleri)
acikladigr verilere gore, ABD’de her yil yaklasik 3000 spina bifida ve diger NTD’li bebek
diinyaya gelmektedir. Amerikan Spina Bifida Dernegi 70 000 spina bifidalinin ABD’de
yasadigini ve bu rakamlarin iyimser oldugunu vurgulamustir (4). Literatiir verileri spina bifida
icin 1963°te %60’lik hayatta kalma oran1 verirken bu oran 1974’te %90’a ¢cikmistir ve spina
bifidali dogan ¢ocuklarin %50-70’1 erigkinlige kadar yasadig1 yine bu verilerde vurgulanmistir
(5). Ulkemizde spina bifidalilar hakkinda bazi epidemiyolojik ¢alismalar diginda, saglikl1 veri
bulunamamustir. Izmir’de yapilan bir calismada Ege Bélgesi’nde Cernobil &ncesi NTD

goriilme siklig1 %0.19 iken sonrasinda %0.89’a ¢ikmustir (6). Bu agidan bakildiginda spina



bifidanin bir saglik problemi olmaktan 6te toplumsal ve ekonomik boyutu da olan bir sorun

oldugu goriilmektedir.

Tip diinyasindaki gelismeler sonucunda, tiim insan popiilasyonunda oldugu gibi, spina
bifidalilarin da yasam siiresi ve hayatta kalma oranlar1 son yillarda artmis ve hayat kalitesi ile
ilgili galismalar elzem hale gelmistir (7). Bununla birlikte gocuklarin gelisim bozukluklar1 ve
engellilik durumu da gbze carpmaya ve c¢esitli tibbi branglarla birlikte pediatrik ortopedi
bransinda da arastirma konusu olmaya baslamistir. Hastanemiz pediatrik ortopedi kliniginde,
spina bifidalilarin ortopedik problemleriyle ilgilenilmekte ve cerrahi ve konservatif bir¢ok
yontemle hastalara yardimci olunmaktadir. Bu ¢alismamizdaki amacimiz, dogumdan itibaren
bir¢ok tedavi yaklasimina maruz kalan miyelomeningoselli cocuk ve addlesan hastalarimizin
hayat kalitelerinin ndrolojik seviyeleriyle iliskisini ortaya koymaktir. Bir baslangi¢ ¢alismast
olarak gordiigiimiiz bu ¢aligma, umuyoruz ki miyelomeningoselli hastalarin hayat kalitelerini

arttiracak olan ilerideki ¢aligmalara fikir verecek ve yeni ¢alismalara sebep olacaktir.

1. 1. TANIM VE EPIDEMIiYOLOJI

Miyelomeningosel omuriligin bir kisminin, ¢evresindeki meningeal yapilarla birlikte,
omurga kanalindaki acikliktan disariya dogru kese seklinde cikmasi ile birlikte goriilen
dogumsal santral sinir sistemi anomalisidir (8). Tipik olarak miyelomeningoseli olan hastalar
spina bifida olarak adlandirilirlarsa da, daha 6zgiin tanimlamalar vardir. Genel olarak
omurganin orta hattaki kapanma defektleri spinal disrafizm olarak adlandirilmaktadir. Spinal
disrafizm acgik ve kapali olarak ikiye ayrilmaktadir. Miyelomeningosel, miyelosizis ile birlikte
acik spinal disrafizm grubunu olusturur. Kapali spinal disrafizm ise spina bifida okiiltadan
olugmaktadir. Noral tiibiin kaudal bolgesinde primer ndriilasyon esnasindaki kapanma defekti

sonucu olugan miyelomeningosel, en sik goriilen ve en ciddi malformasyonlardan biridir (9).
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Sekil 1: A. Spina bifida terimi tiim defektleri kapsar c¢linkii vertebralarin dorsal arki
olugsmamugtir. Spina bifida okiiltada cilt ilizerinde killanma artig1 goriiliir. B: Meningoselde defekt
icerisinde sadece sivi dolu kese vardir. C: Miyelomeningoselde kese igerisinde noéral doku bulunur

(10).

Goriilme sikligi  bolgeye, wrka, beslenme durumuna, sosyoekonomik diizeye gore
degisebilir. Son yillarda gelisen prenatal tani ve bunun sonucunda yapilan elektif
terminasyonlar, goriilme sikligin1 karmasik hale getirmistir (9). Bolgesel farklilik, Kuzey Cin
(1000 dogumda 5-6) ve Giiney Cin (1000 dogumda 1) arasinda belirgindir ve kizlar erkeklere
gore biraz daha fazla(1/1.6) etkilenmistir (11). Kanada ve orta Fransa’da goriilme sikligi
10000 dogumda 0.9 ve 0.7 iken Birlesik Arap Emirlikleri’nde ve Giliney Amerika’da yine
10000 dogumda 7.7 ve 11.7 olmasi, endiistriyel toplumlarla gelismekte olan toplumlar
arasindaki farki ortaya koymaktadir (12). Non-hispanic Amerikalilara oranla Meksikan-
Amerikan’larda %50-200 daha fazla goriilmektedir (13). Polialel kromozom yapilarindan
dolay1 Irlandali ve Iskoglarda gériilme sikligi daha fazladir. Folik asit profilaksisi ile %0.12-

0.45 olan miyelomeningosel insidansi1 1980den sonra % 0.07-0.25 oranina gerilemistir (8).

Miyelomeningoselli bireylerin kiiciik bir kisminda kromozomal, teratogenic ve
mendelian malformasyonlar saptansa da ¢ogu bireyde altta yatan sendrom yoktur. Cevresel ve
genetik etkenlerin fetiisiin embriyolojisini etkiledigi vurgulanmistir fakat bu etkinin nasil
oldugu konusu hala tartismalidir (14). Sendromik olmayan miyelomeningosel i¢in risk faktorii
olarak iligkilendirilen faktorler, ¢iiriik patates tiikketmekten hamilelik arasi zamanin kisa
olmasma kadar degisen cesitliliktedir. Fakat bunlarin ¢ogu ispatlanmis ve takip eden
calismalarla tekrarlanmis degillerdir (9). Sonug¢ olarak sadece birkag degiskenin,

miyelomeningosel i¢in risk faktorii oldugu ispatlanmustir.



Sekil 2: Miyelomeningoselli bir bebek (10).

1.2. ETIYOLOJi

1.2.a. Aile hikayesi

En giiglii risk faktorlerinden biridir. Miyelomeningosel veya anensefaliden etkilenen
bireylerin akrabalarinda normal popiilasyona gore, %2.4 (15)’den %8 ‘e degisen oranlarda
daha fazla hastalik tekrarlamaktadir (9). Etkilenen bireylerin birinci ve ikinci derece

akrabalarinda da miyelomeningosel i¢in artmis bir riskin oldugu rapor edilmistir (16).
1.2.b. Folik asit

Notral folat veya sentetik formu olan folik asidin, gebelik oncesi ve erken gebelikte
yetersiz alimi, miyelomeningosel ve anensefali i¢in artmis riskle iliskili oldugu genel olarak
kabul edilmektedir (9). Vaka kontrol ¢aligmalari ve randomize kontrollii ¢aligmalar géstermis
ki; folik asidin ve folik asit iceren vitaminlerin eksik alimi riski iki ila sekiz kat arttirmaktadir
(17). Miyelomeningosel ile folat arasindaki altta yatan mekanizma tam olarak
aciklanamamistir. Bununla birlikte folat, bozulmasi halinde embriyonun gelismesini
etkileyecek iki metabolik yolaga katilir. Bu yolaklar niikleik asit sentezi ve metilasyon

reaksiyonlaridir. Folat metabolizmasindaki bozulma ayni zamanda, bazi hayvan modellerinde



noral tip kusuru olusturan homosistein seviyesinin artmasina da sebep olur (18). Folat
eksikliginin etki mekanizmasi tam olarak agiklanamasa da, randomize (17) ve toplum kokenli
(11) klinik ¢aligmalar, perikonsepsiyonel folik asit kullaniminin spina bifida ve anensefali
riskini %70 kadar azalttigin1 gostermistir. Gebelerin giinliik folik asit alim miktarinin noéral
tip defekti ile iliskisini inceleyen bir ¢alismada, giinliik folik asit aliminin artmasiyla riskin
azaldig1 gosterilmis (19). Yine baska bir ¢alismada da maternal serum folik asit miktarindaki
degisimin artis orani ile noral tliip defektindeki azalis birbiriyle orantili bulunmustur. Buna
gore serum folat diizeyi yiiksek olan bir annenin, diizenli folik asit alimi sonrasi serum
miktarindaki artma, diisiik serum folat diizeyi ile alima baslayan anneye goére daha az
olacaktir ve noral tiip defekti riski de, oransal olarak, daha az azalacaktir (20). Gebelik 6ncesi
ve erken gebelikte folik asit kullaniminin, noral tlip defektlerinin hepsini olmasa da 6nemli bir
kismin1 engelledigi Britanya Medikal Arastirma Konseyi tarafindan 1991 yilinda yapilan
randomize kontrollii ¢alismayla gosterilmistir. Bu sonugla birlikte bircok Avrupa iilkesi,
Amerika ve Cin’de gebelerin perikonsepsiyonel donemde folik asid kullanmasini &neren
yasalar ¢ikarildi. Bu yasalara gore daha onceden noral tiip defektlerinden etkilenmis bebegi
bulunan gebelerde 4-5 mg, etkilenmis gebeligi olmayanlarda 0.4 -0.5mg ve ya 0.8mg (Yeni
Zelanda) folik asid kullanimi Onerilmistir (21). Son yirmi yilda tiim diinyada bu gelismeler
yasanirken 2006 yilinda Ankara’da yapilan bir ¢alismada, gebeliklerin % 73’{iniin planl
olmasina ragmen sadece %8’inde perikonsepsiyonel donemden baslayarak gebeligin ilk
trimesterinde folik asit kullanim1 mevcuttu (22). Ulkemizde néral tiip defektleri sikliginin
goreceli olarak yiiksek oldugu (%0.3) disiiniildiigiinde dogurganlik déonemindeki kadinlarin
NTD ve folik asit hakkindaki bilgileri yetersiz olarak goriilmistiir (22).

1.2.c. Maternal diyabet

Pregestasyonel diabeti olan kadinlarin spina bifidali ¢ocuk sahibi olma ihtimali
normal popiilasyona gore 2 ila 8 kat artmistir. Bu teratojenik etkinin mekanizmasi tam olarak
ispatlanamasa da maternal metabolik kontrol ile ve ilk trimesterdeki kan glukoz yogunluguyla
acik bir sekilde alakalidir (9). Yiiksek glukoz diizeyinin direk olarak m1 yoksa keton cismi ve

oksijen radikalleriyle sekonder olarak m1 teratojenik etki yaptig1 agiklanamamistir (23).



1.2.d. Ilaclar

Valproik asit ve karbamazepin gibi (aminopterin, metotreksat, trimetoprim)
antikonviilsanlara tek basina veya diger antikonviilsanlar ile birlikte gebelikte maruz
kalinmas1 spina bifida riskini arttirir. Bu ilaglarin etki mekanizmasi tam olarak agiklanamasa
da, olusturduklar1 serbest radikaller ve folat metabolizmasina olan etkileri su¢lanmistir (24).
Perikonsepsiyonel folik asit kullaniminin, antifolat kullanan kadin bebeginde spina bifida ve
diger dogum defektlerini azaltip azaltmadig1 heniiz ispatlanamamakla birlikte, karbamazepin
ve trimetoprim nedenli NTD riskini azalttig1 diisiiniilmektedir (24). Perikonsepsiyonel folik
asit kullannminin folik asit antagonistlerine bagli noral tiip defektlerini engelleme
konusundaki etkinligi ve bu durumda alinmasi gereken giinliik folik asit dozu hakkinda ek

caligmalar gerekmektedir (9).

1.2.e. Diger risk faktorleri

Noral tiip defektleri ile bircok degiskenin iliskilendirildigi fakat bu faktorlerin
tekrarlayan ¢aligmalarla tam olarak ispatlanamadigini belirtmistik. Bu degiskenlerden
maternal obezite ve morbid obezite diger bir¢ok dogumsal defekt i¢in risk faktorii oldugu gibi
NTD’ler ile de siklikla iligkili oldugu telaffuz edilmektedir (25). 1.235.877 bebegin
incelendigi bir ¢alismada, maternal obezitenin NTD riskini 2 kat, morbid obezitenin ise 4 kat
arttirdigi  saptanmustir (26). Obez kadinlarin ¢ocuklarindaki bu artis bazi ¢alismalarda

hiperinsiilinemiye dayandirilmaktadir (13).

Erken gebelikte annenin atesli hastalik gegirmesi veya yiiksek atesinin olmasi noral
tip defektlerinde 1.5 katlik artisla iliskilendirilmistir (27). Bu konudaki sonuglar,
epidemiyolojik caligmalara dayandig icin, altta yatan hastalifin m1 yoksa yiiksek atesin mi
soruna kaynaklik ettigini saptamak zordur (9). Maternal hipertermiye yol agacak sauna ve

bronzlagma araglar1 gibi durumlar da artmis risk ile iliskilendirilmistir.

Maternal ishal de, gastrointestinal emilimin azalmasina bagli, embriyonun besin kaybi
neticesinde NTD ile iligkilendirilmistir (28). Az sayida ¢alismada ise elektromanyetik alanlara
maruziyetin (29), tehlikeli atik alanlarina yakin ikamet etmenin (30) ve zirai ilag

maruziyetinin (31) NTD ile iliskisi oldugu gosterilmistir.



1.3. EMBRIiYOLOJI

Miyelomeningoselin, fetal gelisimin erken safhalarinda, noral tiibiin kapanma defekti
sonucu olustugunu sodylemistik. Bu safha gebeligin 3. ve 4. haftalarina karsilik gelir.
Gebeligin 3. haftasindaki en 6zgiin olay, embriyonun her ii¢ germ katmaninin (ektoderm,
mezoderm, endoderm) olusumu siireci yani gastrulasyondur. Gastrulasyon epiblast
yiizeyinde primitif ¢izginin olusmasiyla baslar. Baslangigta ¢izgi belli belirsizdir fakat 15—
16. gilinlerde heriki taraftan hafif siskin ve dar bir oluk halinde acik bir bicimde goriiliir.
Cizginin sefalik ucu primitif diigiim olarak adlandirilir ve primitif ¢ukurun etrafindaki hafif
yiikseltiden ibarettir. Epiblast hiicreleri primitif ¢izgiden go¢ ederler. Hiicreler primitif ¢izgide
yassilagir, epiblasttan ayrilir ve altina dogru kayarlar. Ice dogru olan bu harekete
invajinasyon denir. Hiicre gocii ve ozgiillesmesi, primitif ¢izgi hiicrelerinden sentezlenen
fibroblast biiyiime etmeni 8 (FGF8) tarafindan denetlenir. invajine olan hiicrelerden bazilari
hipoblast tabakasina gegerek endoderm tabakasini, epiblast ile endoderm arasinda kalanlar
mezoderm tabakasini ve epiblast tabakasinda kalan hiicreler de ektoderm tabakasini
olustururlar (10). Fetal gelisimin 3 ile 8. haftalar1 arasinda bu {i¢ tabakadan doku ve organlar

olusur ki bu dénem embriyonik donem veya organogenezis déonemi diye adlandirilir (1).

Ucgiincii haftanin basinda ektodermal germ katmani sefalik alanda daha genis kaudalde
daha dar disk seklinde bir yapiya sahiptir. Notokord ve prekordal mezoderm olusmalariyla
iizerlerindeki ektodermi indiikleyerek kalinlastirip noral plak (neural plate) olusumunu
saglarlar. FGF sinyali bilinmeyen bir mekanizmayla noral yolagr indiikler, kemik
morfogenetik proteini 4’ii (BMP4) baskilar ve chordin , noggin ve follistatin molekiillerinin
sekresyonunu arttirir. Bu 3 molekiil primitif diigiim, notokord ve prekordal mezodermden
salgilanarak, BMP’yi inhibe ederek ektodermi indiiklerler. Bu ii¢ molekiil sadece 6n beyin ve
orta beyin ile ilgili dokular1 indiiklerler, arka beyin ve omurilik ile ilgili dokular: indiikleyen

molekiiller WNT3a ve FGF proteinleridir.
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hiicrelerinin invajinasyonu (10).

Noral plaklarin birleserek noéral tiibii olusturmasina noriilasyon denir. Bu siirecteki
anahtar olay konverjan ekstansiyon diye adlandirilan, noral plak ve viicut ekseninin uzamasi
olayidir. PCP (planar cell polarity) yolagi, noral tiip olusumu igin esansiyel olan bu olayi
diizenler. Noral plak uzarken ayn1 zamanda lateral kenarlar1 yiikselerek noral katlantilart ve
ortast da ¢okerek noral olugu olusturur. Noral katlantilar ilk olarak servikal bolgede birbirine
yaklasir ve birlesmeye baslar ve birlesme kranyale ve kaudale dogru devam eder. Yaklagik 25.
glinde anterior noropor 28. giinde de posterior néropor kapanarak noriilasyon tamamlanmis

olur (10).
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Sekil 4: A. 22. Giiniinde insan embriyosu. B. 23. Giinliinde embriyo , kranyal ve kaudal

noroporlar goriilmekte (10).

Noral tiip defektleri (NTD) noral tiibiin kapanmasinda basarisizlik sonucu olusurlar.
Eger kranial bolgede basarisizlik olursa anensefali olarak adlandirilir ve yasamla bagdasmaz.
Servikal bolgeden daha kaudalde basarisizlik olursa bu duruma spina bifida denir ve lezyon
seviyesine bagli olarak norolojik kayiplar olusur. Noral tiibiin kapanmasindaki basarisizlik
nedenleri tam olarak ortaya konulamamakla birlikte birgok etmenin rol aldig:
diisiiniilmektedir. Genetik etmenler hakkindaki bilgiler ise kapsamli ¢alismalara ragmen
kisithdir (32). Tek karbon (folat) metabolizmasi, folat transportu, glukoz metabolizmasi,
retinoik asid metabolizmasi, metilasyon gibi yolaklar1 diizenleyen genler bu caligmalarda
arastirilmistir. Italyada yapilan 144 hastali bir calismada, ailesel 3 vakada VANGLI
mutasyonu saptanmistir (33). PCP yolaginin bir pargasi olan bu gen néral tiip olusumuyla
ilgili olan konverjan ekstansiyonu diizenleyen genler arasindadir. Sonug olarak VANGLI1 geni

ailesel NTD ile iligkili bulunmustur.
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Sekil 5: A. Konverjan ekstansiyon; hiicreler komsu hiicrelerin arasina girer ve doku

uzar. B. PCP (planar cell polarity) yolagi (10).

1.4. SINIFLANDIRMA

Spina bifida, en kii¢iik kas zayifligindan paraplejiye kadar uzanan genis bir dizi ciddi
sorunun oldugu néromotor bir bozukluktur. Siniflandirma bu hastalarin tedavisi, izlemi ve
ebeveyn bilgilendirilmesi acisindan énem arz etmektedir. Ornegin; torasik seviyeli bir
hastanin kalgca c¢ikigi genellikle tedavi gerektirmez. Yine torasik seviyeli hastalarin
ebeveynleri, bu hastalarin eriskin hayatta tekerlekli sandalye kullanabilecegi, konusunda
bilgilendirilmelidir. Siniflandirmanin bir baska 6nemli katkis1 da yapilan calismalarda

gruplar karsilastirilabilme kolayligini sunmasidir.

Ik yaymlanan ve en ¢ok kullanilan siniflandirma sistemi, en asagidaki normal
fonksiyonlu motor seviyeye gore olusturulan, Sharrard’in siniflandirma sistemidir. Bu
sistemde hastalar torasik, iist lomber, alt lomber ve sakral olarak dort sinifa ayrilir. Torasik
seviyeli hastalar paraplejiktir ve karin kaslari i¢in degisken innervasyona sahiptir. Ust lomber

seviyeli hastalar kalga fleksiyonu ve addiiksiyonu yapabilir. Alt lomber seviyeli hastalar aktif
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diz ekstansiyonu ve ayak dorsifleksiyonu yapabilir. Sakral siniftaki hastalar ise degisken
derecelerde plantar fleksiyona ve ayak bagparmak fleksiyonuna sahiptirler. Sakral seviyeli
hastalarda bile genellikle mesane ve barsak disfonksiyonu mevcuttur. Hastanin norolojik
seviyesini bilmek ilerde gelisebilecek deformiteleri ve komplikasyonlart 6ngorebilmek

agisindan ve hastanin fiziksel fonksiyonunu tahmin edebilme agisindan 6nemlidir (34).
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Sekil 6: Alt ekstremite kas innervasyonlari (34).
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1.5. KLINIK BULGULAR

Miyelomeningoselli ¢ocuklarda lezyon seviyesine bagli olarak karmasik bir¢cok klinik
bulgu saptanabilir. Bu bulgular miyelomeningosel saptanmasindan itibaren kayit edilmeli ve
sik araliklarla takip edilmelidir. Hidrosefali ve iirolojik sorunlar, yasami tehdit etmesi
nedeniyle tan1 ve takibi elzemdir. Asagida deginecegimiz ortopedik sorunlar, yara sorunlari,
barsak inkontinansi gibi sorunlar da cocugun yasam kalitesini ve psikososyal durumunu

etkilemesi agisindan ¢ok dnemlidir ve yine takibi ve tedavisine ¢cok 6nem verilmelidir.
1.4.a. Hidrosefali ve Chiari 2 malformasyonu

Miyelomeningosel saptanip defekt kapandiktan sonra bu durumla iliskili hidrosefali,
bebegin bundan sonraki yasamindaki beyin cerrahi takibinin kose tasini olusturmaktadir.
Akuaduktus okliizyonu, dordiincii ventrikiil ¢ikis darligi, subaraknoid aralik tikanikligi,
posterior fossadaki darlik gibi birgok patofizyolojik mekanizma ayr1 ayr1 veya birlikte bu
duruma sebep olabilir. Chiari 2 malformasyonu esas olarak serebellar tonsil ve vermisle
birlikte medulla ve ponsun da genislemis foramen magnumdan kaudale dogru yer
degistirmesine verilen addir. Chiari 2 anomalisi olgularin biiylik ¢cogunluguna eslik etse de
dogumda az sayida MMS’li olguda semptomatiktir. Dogumdan hemen sonra ortaya g¢ikan
solunum problemleri ya da yutkunmada zorluk, bradikardi gibi kotii vital bulgular medulla
oblongata basisini veya gelisim anomalisini diisiindiirmelidir. Hayatin ilerleyen donemlerinde
sant malfonksiyonu veya obstrilkksiyonu gibi durumlar da chiari 2 anomalisini

diistindiirmelidir (8).

Miyelomeningoselin tamirini takiben hidrosefali gelisebilir. Bu durumda hangi
hastaya ventrikiiloperitoneal sant gerekip gerekmeyecegi, bas c¢evresi ve ventrikiil
genisliklerinin takibi ile belirlenir (35). Ventrikiil boyutlarindaki artis yavas ve klinigi stabil
ise hasta takip edilmelidir. Eger hastanin apneleri yoksa, beslenmesi ve tepkileri normal ise
giinliik bas cevresi takibi ve ultrason ile ventrikiil degerlendirilmesi onerilmektedir. Bir¢ok
hastada bas biiylimesinin yavagladigi ve 95. Persantilin biraz lizerinde duragan hale geldigi
izlenmektedir. Bu siire¢ ii¢ aya kadar uzayabilmektedir. Buna karsin, hidrosefalinin hizlh
gelistigi bebeklerde stridor, beslenme bozuklugu, kusma goriilebilir ve sant ile tedavi edilmesi
gerekir. Bu degerlendirmelere gore bebeklerin yaklasik %60’ 1nin sant gereksinimi olmaktadir
(36). Bu sekilde santsiz izlenen bebeklerde gelisim bozuklugu olustuguna dair bir kanit

bulunmamaktadir. Bununla birlikte iliml1 hidrosefalinin her zaman kognitif disfonksiyon ile
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seyretmedigi, erigkin yasa gelen hastalarin normal zeka seviyesinde olduklar1 ve bagimsiz
yasadiklar1 izlenmigtir. Hizli gelisen hidrosefali nedeniyle yenidoganlarda sant
yerlestirilmesinin sagkalimi arttirmasina ragmen yetiskin yasta sant sahibi olmanin sagkalimi
azaltigma dair kanitlar bulunmaktadir (37). Ilerleyici hidrosefalinin ¢ok erken gelistigi bazi
yenidoganlarda MMS tamiri ve sant yerlestirilmesi ayni seansta yapilabilir ve bu yaklagim
farkli seansta yapilmasiyla karsilagtirildiginda komplikasyonlar1 arttirmamaktadir (38).
Hidrosefali ve sant takibi 6zellikle hizli biliylime evrelerinde c¢ok siki takip edilmelidir.
Cocuktaki solunum sorunlari, beslenme bozukluklari, bilissel sorunlar ve yeni gelisen

ortopedik problemlerde sant ve hidrosefali mutlaka degerlendirilmelidir.

1.4.b. Kal¢a Sorunlari

Uygun bir muayeneyle miyelomeningoseldeki kalca sorunlarmmi ortaya koymak
miimkiindiir. Yumusak doku kontraktiirleri, kemik deformiteleri ve kalga ¢ikig1 gibi sorunlar
bunlarin 6nemli bir kismini olusturur. Tedavi edilmemis kalga sorunlari erigkin hayatta
yurlimeyi giiclestirebilir veya imkansiz hale getirebilir. Kal¢a eklemi etrafindaki kas
dengesizligi yillar ilerledik¢e artmis lomber lordoza, kalga deformitelerine, subluksasyon ve
dislokasyona sebep olacaktir. Buna karsin iyi planlanmamus, gereksiz ve tekrarlayan tedaviler

de komplikasyon oranlarini arttiracaktir (39).

Kalganin sabit fleksiyon kontraktiirii miyelomeningoselli hastalarda sik¢a rastlanan bir
klinik bulgudur. Daha ¢ok {ist lomber ve torasik seviyesi olan olgularda rastlanir. Sebebi uzun
stireli oturmaya veya kalca fleksorlerinin karsilanmamis kuvvetine bagli olabilir. Lomber
lordoz artist ve pelvik tilt ile kompanse -edilebilirse farkedilmeyebilir. Adduksiyon
kontraktiirii ¢ikik gelisimiyle iliskili olmas1 agisindan 6nemlidir. Pelvik oblisite ve skolyoz ile
iligkili olabilir ve yliriimeye ve oturmaya engel olabilir. Alt ekstremitede higbir innervasyonu
olmayan olgularda kisalan dis rotatorlar ve posterior kapsiil sebebiyle dis rotasyon
kontraktiirii hakimdir. Abduksiyon kontraktiirii, tensor fasya lata gerginligine bagli olabilir
erken fizyoterapi ve splintleme yararl olabilir. Tek tarafli oldugunda genellikle pelvik oblisite
ile iliskilidir. Asetabular yetmezlik, femoral valgus ve anormal femoral anteversiyon bu

hastalarda sik rastlanan kemik deformiteleridir.
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Kalga ¢ikig1 dogumda ve ilerleyen donemlerde karsimiza c¢ikabilir. Kalga
subluksasyonu ve ilerleyen donemdeki artritik degisikliklerin ana sebebi kalga etrafindaki kas
dengesizligidir. Alt lomber seviyeye sahip olgularda genel olarak kalga fleksor ve
adduktorleri saglamken gluteal kas kuvvetleri kismen ve ya tamamen kaybolmustur. Bu kas
dengesizligi kalga mekanigini degistirerek zamanla artritik degisikliklere sebep olacaktir (40).
L3 ve L4 seviyesinde bilateral ¢ikik olma egilimi varken torasik seviyede ¢ikik genellikle tek
taraflidir. L5’de ¢ok az, sakral seviyede ise neredeyse hi¢ goriilmez (41). Cocukluk ¢aginda
¢ikik oranlarina bakildiginda, torasik seviyede %25, L1-L2 seviyesinde %20, L3 seviyesinde
%29, L4 seviyesinde %21 kalca cikigr saptanirken L5 ve sakral seviyede kalga c¢ikigina

rastlanmamuistir (41).

Miyelomeningoselde kalca problemleri, kas transferleri ve gevsetmeler gibi birgok
cerrahi prosediirle asilmaya ¢alisilmistir. Bu ¢aligmalara ragmen hastalara yaklasimda standart
bir tedavi protokolii saptanamamistir. Klinigimizde yapilan bir ¢alismada alt lomber seviye
miyelomeningosel hastalarinda, eksternal oblik transferi ile birlikte kemik prosediirleri ve
gevsetme yapilan hastalarla, gevsetme ve kemik prosediirleri yapilan hastalar karsilagtirilmis
ve aralarinda fark bulunmamistir (42). Miyelomeningoseldeki kalga problemleri biiyiik resmin
kiiciik bir parcasi olarak goriilebilir fakat tedavi edilirken ve ya ithmal edildiginde katastrofik
sonuclarla karsilasabilecegimiz ve ¢ocuklarin yiirlime kabiliyetini 6nemli derecede etkilemesi

akildan ¢ikarilmamalidir (39).
1.4.c. Omurga sorunlari

Omurga sorunlar1 birgok miyelomeningoselli cocugu etkiler ve normal popiilasyona
gore daha erken yaslarda goriiliir. Miyelomeningoselli hastalarin yaklasik %70’inde skolyoz
saptanir (43). Bunlardan birgogunda ortopedik miidahaleye gerek duyulmazken bazilari ise
ciddi ilerleme gosterebilir. Skolyotik deformiteler, omurganin konjenital anomalilerinden
veya noromuskuler dengesizlikten kaynaklanabilir. Norolojik seviye yiikseldik¢e skolyoz
goriilme oran1 artmis olarak saptanmaktadir. Sakral seviye hastalarda skolyoz goriilme siklig

%20 iken bu oran torakal seviyeli hastalarda %94’e ¢ikmaktadir (43).

Breysleme paralitik (néromuskuler) skolyozlu hastalarda oturma ve ayakta durma
postiiriinii gelistirir ve omurganin yeterli olgunluga ulasmasina kadar skolyozun ilerlemesini
onleyebilir (44). Keskin kisa konjenital egrilikleri breyslerle kontrol etmek gii¢ iken uzun ve

esnek egrilikleri breyslerle tedavi etmek daha olasidir (45). Bununla birlikte obezite ve
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derideki bozulmalar breys kullanimmi engeller. ilerleyici skolyoz durumunda, chiari
malformasyonu, siringomiyeli ve tethered kord gibi intraspinal anomaliler mutlaka akla
gelmelidir (46). Yiiriyebilen hastalarda ilerleyici skolyoz yiirimeyi zorlastirabilmekte,
yiriiyemeyen hastalarda da skolyoza bagli pelvik oblisite oturma dengesizligine neden
olmaktadir. Bu gibi durumlarda cerrahi miidahale akla gelir. Cerrahi miidahalede vertebralarin
anormal sekilleri ve pelvisin osteoporotik olusu, uygun enstriimantasyon ve giivenli fiksasyon

acisindan g6z oniinde bulundurulmalidir.

Kifotik deformiteler skolyoza gore daha az siklikla goriiliir. Gelisimsel ve konjenital
olarak iki tipte goriiliir. Gelisimsel dogumda hafif diizeydedir ve zamanla ilerler. Konjenital
kifoz ise dogumda mevcuttur ve giderek kotiilesir. Kifoz bir¢ok probleme sebep olabilir.
Gibbus tiizerinde deri hasari, tekerlekli sandalye kullanim zorlugu, gévde kontroli i¢in
kollarin kullanmasi zorunlulugu, karin i¢i basincin ve solunum kapasitesinin azalmasi
bunlardan bazilaridir. Breysleme zordur ve ileri evrelerde imkansizdir. Ekstansor kaslar
anteriora yerleserek kifozu arttirir ve omurganin dik durmasii saglayacak yapi1 kalmamis
olur. Ciddi kifozu olan hastalara kifoz rezeksiyonu, internal tespit ve omurga fiizyonu ile
birlikte yara problemlerini engellemek i¢in lokal flep uygulamalar1 yapilabilir. Boylelikle dik

bir postiir saglanir ve gibbusun ortadan kalkmasiyla yara problemleri azalir (47).
1.4.d. Diz sorunlari

Miyelomeningoselli hastalarda, kas imbalansi, uzamis oturma pozisyonu (tekerlekli
sandalye kullanimi), kalg¢a ve ayak bilegindeki kontraktiirler ve spastisite gibi nedenlerle diz
cevresinde bir¢ok sorun ortaya cikabilir. Diz fleksiyon kontraktiirii, internal ve eksternal tibial
torsiyon, diz ¢evresi kiriklari, valgus deformitesi ve eklem dejenerasyonu bu sorunlardan
bazilaridir. Diz eklemi etrafindaki sorunlar, miyelomeningoselli hastalarin bagimsiz hareket

kabiliyetini gogunlukla engeller (48).

Fleksiyon kontraktiirli, yiirimeyi ve ortez kullanimint engellemesi acgisindan
onemlidir. Dogumda fizyolojik olarak bulunan bu durum normal ¢ocuklarda zamanla azalir ve
kaybolur. Sakral seviyeli hastalarda da durum buna yakindir fakat hastalarin lezyon seviyesi
yiikseldik¢e ortalama kontraktiir derecesi artmaktadir. Bu noktada fleksiyon kontraktiirii
sebebi hakkinda bir karmasa mevcuttur. Diz fleksorleri ¢alismayan torakal ve iist lomber
grupta ortalama kontraktiir derecesinin daha fazla olmasi farkli etyolojileri akla getirmektedir.

Tekerlekli sandalyenin erken yaslarda Ozendirilip kullandirilan hasta popiilasyonunda
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ortalama kontraktiir derecesi 21 iken bu duruma ge¢ alisan hastalarda 8 derecedir (49). 20
dereceden az olan kontraktiirler iyi tolere edilirken kontraktiir 20 dereceyi gegtiginde yiiriime
sansi azalir ve enerji gereksinimi artar. Rotasyon deformiteleri ve artmis valgus da yiiriime
paternini ve diz eklemi biyomekanigini degistirerek eklem dejenerasyonuna sebep olur. Boyle
durumlarda koltuk degnekleri, yiikii {ist ekstremitelere dagittigi ve diz eklemine anormal
yiikklenmeleri engelledigi i¢in iyi bir yardimcidir. Uzun vyiirliylislerde otdrler tarafindan

onerilmektedir (50).

Diz eklemi sorunlart miyelomeningoselli hastanin yiirime ve ortez kullanma
kapasitesini etkiledigi zaman, gevsetme ve osteotomi gibi cerrahi miidahaleler
diisiiniilmelidir. Sonrasinda ortaya ¢ikabilecek uzun siireli immobilizasyona baglh
osteoporotik kiriklar, tedavi i¢in ayrilacak zaman ve diger komplikasyonlar ile birlikte cerrahi

miidahaleler iyice hesaplanmalidir (48).
1.4.e. Ayak sorunlari

Miyelomeningoseldeki ayak sorunlari ¢ok cesitlidir ve hastalarin yaklasik %75’ inde
cok cesitli ayak deformitelerine rastlayabiliriz. Kas imbalansi, intrauterin pozisyon, iatrojenik
deformiteler, yer tepkime kuvvetleri deformite olusumunda suglanmistir. Bununla birlikte
lezyon seviyesi degistikce goriilen deformiteler de degismektedir. Ornek olarak sakral
seviyedeki bircok hasta normal ayaga sahipken, pes kavus ozellikle bu grupta goriilmektedir.
Ote yandan izole ekinus ve pes ekinovarus deformiteleri iist seviyelerde gdzlenirken pes
kalkaneus, pes valgus ve adduktus deformiteleri alt seviyeye sahip hastalarda gozlemlenir.
Lezyon seviyesi deformiteler agisindan belirleyici bir faktdr olarak saptanmistir. Ozellikle pes
ekinovarusun ileri denervasyon atrofisine bagli olustugu disiiniilmektedir  (6).
Miyelomeningoseldeki ayak sorunlarinin etyolojisi hakkinda net bir goriis birligi
saptanmamustir. Kas imbalans1 6nemli goriilmekle birlikte yeterli acikligi saglamamaktadir.
Erken tedavi baglangicina ragmen deformitelerin tekrar etme egiliminde olmasi da intrauterin

pozisyonun bu durumlara yol a¢tig1 siiphesini azaltmaktadir.

Ekinovarus deformitesi baglangicta seri algilama ile tedavi edilmeye calisilir fakat
deformitenin tekrar etme egilimi vardir. Basi yarasi olusmamasma dikkat edilmelidir.
Ekinovarus i¢in yapilan cerrahi uygulamalarda diger deformitelere gére daha kotii sonuglar
bildirilmektedir ve daha fazla sayida cerrahi gerekmistir (51). Cerrahi sonucunda iyi

dengelenmeyen bir ayak kotii ylik dagilimma sebep olacak ve basi yaralart kaginilmaz
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olacaktir. Ayakkab1 giymeye ve ya ortezlemeye uygun, esnek yilik dagilimina sahip bir ayak
tedavinin esas amaci olmalidir. Bu yiizden tendon transferleri ve diizeltici osteotomiler tedavi
siralamasinda artrodezlerden dnce yer alir. Ornek olarak pes kalkaneusta yapilan tibialis

anterior transferiyle iyi sonuglar bildirilmistir (52).

1.4.f. Obezite ve diger sorunlar

Obezite genel popiilasyonda oldugu gibi miyelomeningoselli cocuk ve addlesanlarda
da ciddi bir problemdir. Hipertansiyon, kalp-damar hastaliklar1 ve diyabet gibi hastaliklara
risk faktorii olmasinin yaninda hastalarin ylirlime kabiliyetlerini ve 6z bakimlarint kotii
etkilemesi obezitenin miicadele edilmesi gereken bir durum oldugunu ortaya koymaktadir
(53). Cocuklar ve aile obezitenin potansiyel zararlari hakkinda mutlaka bilgilendirilmelidir.
Ozellikle yiiriime potansiyeli olan ¢ocuklar kilo aldik¢a zayif olan alt ekstremite kaslar1 onlar
tastyamayacak ve zamanla daha kullamisli olan tekerlekli sandalye kullanimina
yoneleceklerdir. Erigkin hayatta; torasik seviyeli hastalarin %0-33’i, iist lomber siniftaki
hastalarin %10-54"1, alt lomber hastalarin %31-95°1, sakral smiftaki hastalarin ise %50-100’1
toplum i¢inde yiiriiyebilmektedir (34). Ayni seviyedeki hastalar igin genis aralikta verilen bu
sonuclar spina bifidali hastalarin yiirlime kapasitelerini etkileyen bir¢cok faktoriin oldugunu

distindiirmektedir.

Miyelomeningoselli hastalardaki duyu kusuru nedeniyle olusan basi yaralar1 bagka bir
onemli sorundur. Hastalarin bircogunda duyu kusuru mevcut oldugu i¢in, breysleme ve
alcilama gibi tedaviler sonrasi ve ya tekerlekli sandalye gibi gereclerin uygun kullanilmamasi
gibi nedenlerle viicutta basi yaralari olusabilmektedir. Bu yaralar hastanin hareket kabiliyetini
azaltip ebeveyn bagimhiligim1 arttirdi@i gibi ¢ocugun egitim hayatin1 da kotli yonde
etkilemektedir. Cocugun hayat kalitesine bu denli etki eden yara sorunlari, ortezlerin uygun

kullanilmas1 ve diizenli araliklarla cildin kontrol edilmesi ile ciddi sekilde azaltilabilir.

Ogrenme giicliikleri, yiiriitiicii islemlerdeki sorunlar ve hafiza sorunlari gibi bilissel
sorunlar (54) ile idrar ve gayta inkontinansi miyelomeningoseldeki diger basa g¢ikilmasi
gereken durumlari olusturur. Boyle cesitli sorunlarla dogumdan itibaren karst karsiya olan
miyelomeningoselli hastalarin hayat boyu destek almalar1 ve tedavilerinin belirlenmesinde

multidisipliner yaklagim gerekmektedir (55).
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1.6. HAYAT KALITESI OLCEKLERI

Glinlimiizde, tedavi ve miidahalelerin degerlendirilmesinde, hastaliklarin ¢ocuk
iizerinde yarattigt yiikkii algilayabilmemizde, saglik durumuyla ilgili esitsizlikleri
tanimlamamizda, saglik alam1 ic¢in ayrilan kaynaklarin tahsis edilmesinde, saglik
arastirmalarinda ve epidemiyolojik ¢alismalarda saglikla ilgili yasam kalitesi verileri 6nemli
bir gostergedir (56). Klinikte ise cocuklarin saglik problemlerini belirlemede, hastayla iletisim
kurmamizda ve saglik problemlerinin tanimlanmamis fark edilmeyen yada beklenmedik
etkilerini tespit edip rehabilitasyon yaklasiminda ve sonuclarin1 degerlendirmede kullanish
olabilir. Kullanilan 6l¢eklerin amaca yonelik olmasinin yani sira gocuklarin gelisimine paralel
olmasi, kisinin i¢inde bulundugu kiiltiirel yapiya, kendisindeki ya da genel yasam diizeyindeki
degisimlere duyarli olmalidir. Bu nedenle kullanilan popiilasyonun dilinde gecerlilik ve
giivenilirligi gosterilmis 6lgekler kullanilmalidir. Cocuk ve ergenin yasam kalitesini en dogru
bicimde anlayabilmek ic¢in en iyl ¢O6zliim, hem ebeveynin hem de g¢ocuk ve ergenin
degerlendirmesini goz 6niinde bulundurmaktir. Cocuk ve ergenlerde kullanilan yasam kalitesi
Olgekleri genel olarak degerlendirildiginde belirli bir hastalik i¢in gelistirilmis olanlar ve genel
iyilik halini 6lgenler olarak iki farkli ana grupta toplanabilecegi goriilmektedir (57). Biz bu
caligmada Tiirkce gecerlilik ve giivenilirligi yapilan PVTA (Pediatrik veri toplama araci) ve
CIYKO (Cocukla iliskili yasam kalitesi dlgegdi) 6lgeklerini kullandik. Her iki dlgek de genel
1yilik halini 6l¢en ve bu amacla yaygin olarak kullanilan hayat kalitesi araclaridir. PVTA 10
yasin altindaki ¢ocuklarin ebeveynleri tarafindan doldurulur. 10 yasin {izerindeyse hem
ebeveyn hem de addlesan formu mevcuttur. CIYKO niin ise her yas grubunda anne-baba ve
cocuk formu ayr1 olarak doldurulmaktadir. Bu 6l¢ekler miyelomeningosele 6zgiin olmadig:
icin hastalikla ilgili degisiklikleri yansitmakta yetersiz kalmaktadir. Miyelomeningoselli
hastalarin hayatta kalma oranlarmin gittikge artmasini, hastalikla ilgili tedavi yontemlerinin
gelismesini ve yasam siiresinin uzamasmi diislinlirsek hastaliga O6zgiin hayat kalitesi

olceklerinin gelistirilmesi gerektigi anlagilmaktadir.
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2. HASTALAR VE YONTEM

Baltaliman1 Kemik Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi Egitim Planlama
Komisyonu’ndan calisma i¢in izin alindiktan sonra, hastanemiz ortopedi klinigine ¢esitli
zamanlarda basvuran 4 — 18 yas arasi miyelomeningoselli hastalar HBYS’den (Hastane
Bilisim YoOnetim Sistemi) taranarak bulunmustur. Hastalarin ebeveynleriyle telefonda
gorisiiliip muayene ve anketler i¢in uygun zamanda hastanemize gelmeleri talep edilmistir.
Hastalar cagrilirken herhangi bir kriter uygulanmamistir. Hastalarin norolojik seviyeleri
hastanede yapilan muayene sonrast kaydedilmistir. Bunun yaninda yas, cinsiyet, egitim
durumu, ebeveyn egitim durumu, gegirilen cerrahiler, yara sorunlari, iiriner ve fekal

inkontinans ile ilgili bilgiler de kayit altina alinmistir.

Sonug olarak, yas ortalamast 10.07(x4.08) olan, 55 erkek 45 kiz hasta ¢aligmaya
katilmistir. Hastalar anne veya babasi esliginde muayene edilmis, ¢alisma ve anketler
hakkinda bilgi verilmistir. Sadece 1 hasta ile iletisim kurulamadig igin anketler

doldurulamamustir.

Calismada yasam kalitesi dl¢limiinde kullanilan 2 adet dlgek kullanilmistir. Bunlar
cocukla iliskili yasam kalitesi 6lcegi (CIYKO) ve pediatrik veri toplama arac1 (PVTA) adli

olgeklerdir. Olgeklerin uygulanis bicimleri ve uygulanan yas araliklar birbirinden farklidr.

CIYKO 2-18 yas arasinda uygulanabilen bir 6zbildirim formudur. 2—4 yaslari igin
yalnizca ebeveyn formu 5-18 yaslari i¢cin hem ebeveyn hem de ¢ocuk formu bulunmaktadir.
23 maddeden olugmaktadir 5-7 yas formlar1 tiglii diger formlar besli likert tipi 6lgektir (57).
Bu dlgekte hem ebeveyn hem de gocuk igin; dlgek toplam puani (OTP), fiziksel saglik toplam
puan1 (FSTP), psikososyal saglik toplam puani (PSTP) olmak lizere 3 puan ayri ayri

hesaplanir.

PVTA yine 2—18 yas arasi uygulanabilen bir 6lgektir ve ayni sorulardan olusan ergen
ve ebeveyn formlar1 bulunmaktadir. 10 yasa kadar c¢ocuklarin ebeveynlerine form
doldurulurken 10 yastan biiyiik ¢ocuklarda her iki form da doldurulmaktadir (56). Bu dlgekte
de; iist ekstremite fonksiyonu, transfer — temel mobilite, fiziksel fonksiyon ve spor, rahatlik-
agri, mutluluk — memnuniyet ve global fonksiyon ve rahatlik olmak iizere 6 puan tiirii hem

ebeveyn hem de adolesan icin hesaplanir.
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Bu iki form, hastalar ve ebeveynleriyle birlikte uygun sekilde doldurulmus ve teslim
alimmigtir. Daha sonra hastalarin verdikleri yanitlar {izerinden 6lgek puanlari hesaplanmis ve

istatistiksel analizler yapilmistir.

Torasik seviye

Ust lomber seviye

Alt lomber seviye

Sakral seviye

> 10 yas

7

4

24

11

<10 yas

20

6

23

4

Tablo 1: Norolojik seviyelerin yasa gore dagilimi

2.1. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Calismanin istatistiksel analizi yapilirken SPSS 21 (IBM, Armonk, New York,USA)
programi kullanilmustir. Olgek puanlarinin normallik dagilimi Shapiro- Wilk testiyle kontrol
edildi. Homojenlik Levene testiyle kontrol edildi. Normal dagilima uygun ve varyanslari
homojen verilerin karsilastirilmasinda one-way ANOVA uygulandi. Fark gozlendiginde post-
hoc yontemlerden Tukey analizi uygulanarak farkliligin hangi grup ortalamalar1 arasinda

oldugu gosterildi.

Normal dagilima uygun olmayan gruplarin karsilastirilmasinda Kruskal- Wallis
analizi uygulandi. Gruplar arasinda fark bulunursa Bonferroni diizeltmeli Mann- Whitney U

testi yapildu.
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3. BULGULAR

Hastalara uygulanan dlgekler sonucunda yukarida bahsedilen puanlar hesaplanarak her
puan i¢in ayr1 ayri istatistiksel analiz yapilmigtir. Hastalar torakal, iist lomber (L1,L2) , alt
lomber(L3-L5) ve sakral olarak 4 grupta incelenmistir. Hasta sayilar1 nérolojik seviyeye gore

torakalde 27, list lomberde 10, alt lomberde 47, sakralde 15 seklinde olusmustur.

CIYKO OTP ortalama puanlar1 torakalde 56.5+8.7,iist lomberde 66.8+10.3 ,alt
lomberde 71.9£11.1, sakralde 88+11 olarak hesaplanmistir. Bu sonuglara gore torakal seviyeli
hastalarla list lomber seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmus
(p=0,045). Torakal seviyeli hastalarla alt lomber ve sakral seviyeli hastalar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p< 0,05). Ust lomber seviyeli hastalar ile alt
lomber seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamstir. Bu
grup ile sakral seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur. Ayni
sekilde alt lomber seviyeli hastalar ile sakral seviyeli hastalar arasinda da istatistiksel olarak

anlaml fark saptanmustir.

CIYKO FSTP ortalama puanlar1 torakalde 41.2+11.5, iist lomberde 52.8+13.8, alt
lomberde 64.7+15.1 ve sakralde 89.5+13.5 olarak hesaplanmistir. Buna gore torakal seviyeli
hastalar ile {ist lomber seviyedeki hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmamustir. Bu grup ile alt lomber ve sakral grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur. Ust lomber grup ile alt lomber grup arasindaki karsilastirmaya
baktigimizda yine istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamstir. Bu iki grup ile sakral

grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur.

CIYKO PSTP ortalama puanlari torakalde 66.4+11, iist lomberde 74.8+9, alt lomberde
76.3+11,7, sakralde 87.4+11.2 olarak hesaplanmistir. Bu puanlara gore iist lomber grup ile
sakral grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir (p=0,074). Diger veriler

FSTP ile ayn1 saptanmustir.

Ebeveyn Olceklerine baktigimiz zaman da yine yaklasik degerler karsimiza
¢ikmaktadir. CIYKO EOTP ortalama puanlari torakalde 57.9+9, iist lomberde 66.4+11.8, alt
lomberde 72.2+11.8, sakralde 86.5+£12.8 olarak hesaplanmistir. Bu sonuglara gore torakal

seviyeli hastalarla iist lomber seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
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saptanmamis (p=0,152). Torakal seviyeli hastalarla alt lomber ve sakral seviyeli hastalar
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmustir (p< 0,05). Ust lomber seviyeli hastalar
ile alt lomber seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamistir.
Bu grup ile sakral seviyeli hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur.
Ayni sekilde alt lomber seviyeli hastalar ile sakral seviyeli hastalar arasinda da istatistiksel

olarak anlamli fark saptanmistir.

CIYKO EFSTP ortalama puanlari torakalde 41.4+10.2, iist lomberde 51.9+12.6, alt
lomberde 64.6+15.1, sakralde 87.7+16 olarak saptanmistir. Buna gore torakal seviyeli hastalar
ile list lomber seviyedeki hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamuistir. Bu
grup ile alt lomber ve sakral grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur. Ust
lomber grup ile alt lomber grup arasindaki karsillastirmaya baktigimizda yine
istatistiksel olarak anlamh fark saptanmazken sakral grup ile anlamh fark
bulunmustur. Yine alt lomber grup ile sakral grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmustur. Bu sonuglar CIYKO FSTP ile benzerdir.

CIYKO EPSTP ortalama puanlar1 torakalde 69.1+11.7, iist lomberde 74.6+11.9, alt
lomberde 76.9+11, sakralde 85.9+12 olarak bulunmustur. Bu puan tiiriinde sadece torakal ve
sakral gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmus. Diger gruplar arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark bulunamamustir.

Torakal Ust lomber Alt lomber Sakral
CIYKO OTP 56.5+ 8.7 66.8 + 10.3 719+11.1 88+ 11
CIYKO FSTP 41.2+11.5 52.8+ 13.8 64.7 £ 15.1 89.5+ 13.5
CIYKO PSTP 66.4+ 11 748+9 76.3+£11.7 87.4+11.2
CIYKO EOTP |57.9+9 66.4+11.8 722+11.8 86.5+ 12.8
CIYKO EFSTP | 41.4+10.2 51.9+12.6 64.6 + 15.1 87.7+16
CIYKO EPSTP |69.1+11.7 746+ 11.9 76.9+ 11 85.9+ 12

Tablo 2: CIYKO’niin nérolojik seviyelere gore ortalama puanlart

PVTA’nin addlesan 06zbildirim skorlar1 incelendiginde, {ist ekstremite ortalama

puanlar1 agisindan gruplar arasinda fark gézlenememistir.
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PVTA’nin alt birimlerinden biri olan transfer ve temel mobilite puanlarina
bakildiginda ortalama degerler; torakalde 19.2+10.4, iist lomberde 53.8426, alt lomberde
87.8+17.6, sakralde 99.5+1.8 olarak saptanmistir. Bu sonuglara gore; torakal ve iist lomber
seviyeli hastalar arasinda ve iist lomber ile alt lomber seviyeli hastalar arasinda
istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamstir. Alt lomber ile sakral grup arasinda da

yine istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir (p=0.06).

Diger bir alt birim olan fiziksel fonksiyon ve spor puan ortalamalari; torakalde
5.4+8.3, st lomberde 18+21, alt lomberde 46.6£27.8, sakralde 87.3+10.8 olarak
bulunmustur. Bu alt birimde de sadece iist lomber ve alt lomber ile torakal ve iist lomber
gruplari arasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamis diger gruplar arasinda

anlamh fark saptanmstir.

PVTA’nin agr1 — rahathk ve mutluluk — memnuniyet alt birimlerinin puanlari
arasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmamustir. Agr1 — rahatlik ortalamalart;
torakalde 86+19, iist lomberde 91.75+10.5, alt lomberde 87+19.9, sakralde 9549 seklinde
saptanirken mutluluk — memnuniyet puanlari; torakalde 70+31.5, iist lomberde 83.75+11.8, alt

lomberde 82+18.3, sakralde 93.6£10.5 olarak saptanmustir.

PVTA’nin global fonksiyon skoru puan ortalamalari; torakalde 51.4+9.2, iist lomberde
65.25+13.7, alt lomberde 80.2+13.1, sakralde 95.3+4.5 olarak hesaplanmistir. Bu puanlara
gore torakal ve {ist lomber grup hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamis, iist lomber ve alt lomber grup arasinda da istatistiksel olarak anlamh fark
saptanmamustir (p=0,078). Diger gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmigtir.

PVTA’nin ebeveyn skorlarmmin istatistik analizi yapildiginda iist ekstremite
fonksiyonlar1 agisindan torakal grup ile sakral ve alt lomber gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlaml fark saptanmis diger gruplar arasinda fark saptanmamistir. Ortalama puanlar
torakalde 85.1+17.1, iist lomberde 92.4+15.6, alt lomberde 96.2+9.4, sakralde 98.4+2.3 olarak

saptanmuistir.
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PVTA skorlari/ | Torakal seviye | Ust lomber | Alt lomber | Sakral seviye
norolojik seviye seviye seviye

Ust ekstremite | 95.3+9.4 98 + 4 99+ 1.5 99.6 + 1.2
Transfer- temel | 19.2 £10.4 53.8+26 87.8£17.6 99.5+1.8
mobilite

Fiziksel 54+83 18 +21 46.6 +27.8 87.3+£10.8
fonksiyon-spor

Agri-rahathik 86+ 19 91.75+10.5 87+19.9 95+9
Mutluluk- 70 £ 31.5 83.75+11.8 82 +18.3 93.6 £10.5
memnuniyet

Global 51.4+9.2 65.25+13.7 80.2 +£13.1 953+4.5
fonksiyon skoru

Tablo 3: PVTA’nin nérolojik seviyelere gore ortalama puanlari

PVTA’nin ebeveyn skorlarinin transfer temel mobilite alt birimi puanlari; torakalde
16.9£8.7, list lomberde 42.4+28.1, alt lomberde 75.9+26, sakralde 99.6+1 olarak saptanmustir.
Torakal grup ile iist lomber grup arasinda ve iist lomber grup ile alt lomber grup
arasinda istatistiksel olarak anlamh fark saptanmazken diger gruplar arasinda anlamh

fark saptanmstir.

Fiziksel fonksiyon ve spor alt biriminde de transfer temel mobilite alt birimiyle ayni
sonuglar bulunmustur. Ortalama puanlar torakalde 5.7+6.3, st lomberde 20.2+18.5, alt
lomberde 35+25.8, sakralde 84.1+14.3 olarak saptanmuigtir.

Rahatlik agr1 alt biriminde gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamigstir. Mutluluk memnuniyet alt biriminde ise sadece torakal grup ile sakral grup
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmis diger gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlaml fark saptanamamistir. Mutluluk memnuniyet alt biriminde ortalama puanlar; torakalde
67.8+20.8, st lomberde 81.5+10.3, alt lomberde 79.3+£15.3, sakralde 87+19 olarak

saptanmuistir.
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PVTA’nin ebeveyn global fonksiyon skorlari; torakalde 49.1+8, iist lomberde
62.5+12.8, alt lomberde 74.5+13.8, sakralde 94.3+5.2 seklinde saptandi. Sonu¢ olarak
ebeveyn global fonksiyon skorunda da adélesan 6z bildiriminde oldugu gibi torakal ve
iist lomber ile iist lomber ile alt lomber gruplari arasinda istatistiksel olarak anlamh

fark saptanmamstir.

Hastalarin iiriner ve fekal inkontinanslarina bakildiginda; torakal seviyeli hastalarin
hepsinde inkontinans mevcuttu, iist lomber seviyeli hastalarin sadece birinde (%10), alt
lomber seviyeli hastalarin sekizinde (%17) ve sakral seviyeli hastalarin sekizinde (%53)

kontinans mevcuttu.

PVTA ebeveyn | Torakal seviye | Ust lomber | Alt lomber | Sakral seviye
skorlar1/ seviye seviye

norolojik seviye

Ust ekstremite | 85.1 = 17.1 92.4+15.6 96 + 9.4 98.4+2.3
Transfer- temel | 16.9 8.7 42.4 £28.1 75.9 £ 26 99.6 +1
mobilite

Fiziksel 5.7+£6.3 20.2+18.5 35+25.8 84.1+£14.3
fonksiyon-spor

Agri-rahathik 89.1 £18.2 945+7.8 90.8 £ 15 946+ 11.6
Mutluluk- 67.8+20.8 81.5+10.3 79.3+£15.3 87+ 19
memnuniyet

Global 49.1+8 62.5+12.8 74.5+13.8 943+5.2
fonksiyon skoru

Tablo 4: PVTA ebeveyn ortalama skorlarinin nérolojik seviyelere gore dagilimi
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4. TARTISMA

Spina bifidali dogan bebeklerle ilgili, lezyon seviyesinden bagimsiz, agresif tedavi
uygulamalar1 ve bu tedavilerdeki gelismeler 1960’11 yillara rastlar (58). Neonatal déonemde
noral tiibiin kapanmasi, hidrosefali tedavisi, kontraktiirlerin ve eklem ¢ikiklarinin azaltilmasi
modern tedavi ilkelerini olusturur (59). Tedavi yontemlerindeki ve tibbi bakimdaki gelismeler
sonucunda artik spina bifidali hastalarin yasam beklentileri artmistir. Sonug olarak Amerika
Birlesik Devletleri’nde azimsanmayacak sayida spina bifidali eriskin birey yasamaktadir (60).
Yasam beklentisinin ve erigkinlige gecen birey sayisinin son yillarda artmasi ve Ozellikle
spina bifidanin bireyin genel durumunu etkilemesi sonucu, hayat kalitesi ile ilgili ¢aligsmalar
elzem hale gelmistir (3). Literatiirde farkli anlamlar1 olsa da Diinya Saglik Orgiitii hayat
kalitesini “kisinin, icinde yasadig1 Kkiiltiir ve deger sistemi ile birlikte amaclari,
beklentileri ve endiselerini de goz oniine alarak, hayattaki konumuna ait algis1” seklinde
tanimlamistir (61). Saglikla ilgili yasam kalitesi; fiziksel, mental, islevsel ve sosyal iyilik hali
gibi bir¢ok agidan hastanin saghigini yine hastanin bakis acisiyla degerlendiren ¢ok genis bir
kavrami ifade eder. DSO hayat kalitesi dlgiimlerinin, miimkiin oldugu kadar, 6z bildirim
seklinde yapilmasini1 6nermistir. Ebeveyn bildirimleri, ebeveynlerin kendi saglik ve psikolojik

iyilik hallerinden etkilenebildigi goz oniinde bulundurulmalidir (12).

Hayatta kalim oranmin artmast ve Omriin uzamast sonucu miyelomeningoselli
hastalarin ortopedik, ndrolojik, iirolojik, psikolojik ve diger birgok sistemi etkileyen sorunlari
goriiniir hale gelmistir. Bu sorunlarin birgogu hayat kalitesini ciddi anlamda bozmakta fakat
bu alanda objektif bilgi kitligi yasanmaktadir (3). Biz bu ¢aligmamizda nérolojik seviyenin
miyelomeningoselli ¢ocuk ve addlesanlarin hayat kalitelerini etkileyip etkilemedigini
arastirdik. Bu konuda literatiirde bir hayli az sayida calismaya rastlamaktayiz. Roma Katolik
Universitesinde 33 spina bifidali hastada yapilan ¢alismada hayat Kalitesi bircok yonden
degerlendirilmistir (3). Bu c¢alismada lezyon yeriyle ilgili, proksimal lezyonlarmn daha gok
engellilik ve daha diislik yasam kalitesi ile iliskili oldugu bildirildi. Beklenmedik bir sekilde
mental yasam kalitesi ile engellilik Ol¢timleri iligskisiz bulunmus. Bu ¢alismada kontinans
problemi de incelenmis ve kontinansi olan hastalarin sadece fiziksel hayat kalitesi bakimindan
yiiksek sonuglar1 oldugu saptanmis. Psikolojik ve mental agidan hayat kalitelerinde, kontinant
ve inkontinant hastalar arasinda fark saptanmamis. Ebeveyn dl¢limlerinde farkli olarak mental

hayat kalitesi bakimindan inkontinant ¢cocuklar diisiik sonuclara sahip olarak saptanmuis.
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Bu sonuglar1 ¢calismamizla karsilastiracak olursak; torasik lezyonlarin her alanda en
diisilk ve sakral lezyonlarin her alanda en yiiksek Ol¢iim sonuglarina sahip olmasi iki
calismanin tutarl taraflari olarak goziikmektedir. Caligmamizda iist ve alt lomber seviyeli
hastalarin yaygin olarak ayni Ol¢limlere sahip olmasi bu c¢alismayla zitlik olusturmaktadir.
Calismamizdaki sakral seviyeli hastalarimizin daha az kontinans sorunu yasadiklarini ve diger
gruptaki hastalarin ¢ok azinin kontinansa sahip oldugunu saptamamiz, fiziksel hayat kalitesi
olgtimleri bakimindan, bize bu ¢alismayla uyumlu sonug verdigimizi diisiindiirmektedir. Fakat
icinde mental ve psikolojik sonuglarin oldugu CIYKO psikososyal toplam puan sonuglarimiza
bakarsak gruplar arasinda anlamli fark olmasi bu calismayla uyumlu olmadigimizi
diisiindiirebilir. Calismamizda farkli 6l¢ekler kullanmamiz ve sadece norolojik seviye ile
hayat kalitesi arasindaki iligskiyi saptama amacimiz, bu ¢aligmayla ilgili net karsilastirmalar
yapamamamiza sebep olmaktadir. Bu alanda yapilacak ileri ¢alismalarda bu konularla ilgili

daha kesin sonuclar verilebilir.

Miyelomeningoselin saglikla ilgili yasam kalitesi iizerine negatif etkili oldugu bircok
calismayla gosterilmistir. Ornegin, Hollanda’da yapilan ve dl¢ek olarak SF-36’nin kullanildig
bir ¢caligmada normal popiilasyonla spina bifidalilar arasinda sekiz boliimiin altisinda anlaml
fark saptanmistir. Emosyonel ve mental acidan normal popiilasyonla anlamli fark
saptanmamistir. Fransa’da yapilan bir calismada da agr skorlart disinda tiim acilardan
bakildiginda spina bifidalilar anlamli derecede diisiik skorlara sahip oldugu bulunmustur. Bu
caligmada iiriner/fekal inkontinasli ve kontinanshi hastalar karsilastirilmis ve anlamli fark
saptanmamistir (62). Bu sonuglara bakarak iiriner ve fekal inkontinansin hayat kalitesini
etkilemedigi sonucu c¢ikarilmamalidir. Yapilan bir baska ¢alismada fekal inkontinansin bu
cocuklarda en biiylik endise oldugunu, hayat kalitesini etkiledigi, sosyal iletisimi bozdugu ve
kendine giiveni azalttigi sonucu c¢ikmistir. Ayni ¢alismada fekal ve iiriner inkontinansin
iligkili oldugu vurgulanmistir (63). Yine baska bir ¢alismada fekal inkontinans ve kabizligin
spina bifidali hastalarda hayat kalitesini olumsuz etkiledigi sonucu saptanmistir (64). Uriner
rekonstriiksiyon yapilan spina bifidalilarla ilgili bir ¢aligmada, inkontinansin psikolojik
sikinti, anksiyete, depresyon ve diisiik hayat kalitesi gibi sorunlara neden oldugu vurgulanmas.
Rekonstriiksiyon sonrast yapilan degerlendirmede ise bazi ilerlemelere ragmen hayat

kalitesinde bir iyilesme saptanmamustir (65).

Spina bifidali hastalarda hayat kalitesini azaltan bir bagka faktor de hidrosefali ve sant

varligidir. Ventrikiiloperitoneal sant varliginin, fiziksel saglik skoru bakimindan hayat
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kalitesini kotii etkiledigi sonucunu veren bir ¢alismada, lezyon seviyesiyle ilgili hi¢bir puan
tirtinde anlaml fark saptanmamistir (66). Bizim ¢alismamizda torakal seviyeli yirmi yedi
hastamizin yirmi dordiinde sant operasyonu yapilmis olmasi ve en kotii sonuglarin bu grupta
saptanmasi, sonug¢larimizin bu ¢alismayla uyumlu oldugunu bize diisiindiirdii. Bu ¢alismadaki
hastalarin lezyon seviyeleri torakal, lomber, lumbosakral ve sakral olarak siiflandirilmis ve
sirastyla 6, 30, 1 ve 5 hastadan olusturulmus ve 2 hastanin da lezyon bdlgesi saptanamamis.
Siiflandirma ve hasta sayilari ile ilgili, kendi ¢alismamiz ve bu c¢alisma arasinda farkliliklar
olmasi1 sebebiyle karsilagtirma yapmanin mantikli olmadigini diisiindiik. Baska bir ¢alismada
torasik, tist lomber, alt lomber ve sakral olarak gruplanan hastalarin gruplara dagilimi sirasiyla
13, 10, 16 ve 12 olarak verilmistir. Bu hasta grubunda lezyon seviyesinin hayat kalitesine olan
etkisi Ol¢iilmiis ve torasikten sakrale dogru yiikselen hayat kalitesi sonucunu vermistir ve
spina bifidali hastalarda lezyon seviyesinin saglikla iliskili hayat kalitesini etkiledigini,

literatiir verileriyle birlikte vurgulamistir (67).

Ortopedik sorunlarin ve ambulasyonun incelendigi bir ¢aligmada, kuadriceps kas giicii,
diz ve kalca etrafindaki spastisite ve kalca fleksiyon kontraktiiriiniin islevsel mobiliteyi
etkiledigi saptanmistir. Diisiik islevsel mobilite ve 6z bakimin, kotii fiziksel hayat kalitesine
sebep oldugu saptanmustir (59). Bireyin 6z bakim kabiliyeti, biiyiik 6l¢iide kendisinin iglevsel
mobilitesine bagimlidir. Ortopedik tedavinin amaci da bagimsiz islevselligin saglanmasidir.
Kalca ve ya diz cevresindeki 20 dereceden fazla kontraktiir, kal¢a c¢ikigi, zayif kuadriseps,
ciddi kifoskolyoz gibi ortopedik durumlar ambulatuar kapasitenin azalmasiyla ilisikilidir.
Ayni g¢alismada miyelomeningoselli cocuklarin hayat kalitesi, ABD’deki engelli olmayan
gruba gore, her alt puan tiirlinde anlamli olarak diisiik bulunmustur. Ambulatuar fonksiyon ve
mental retardasyon bakimindan da hastalar kendi aralarinda karsilastirildiginda, fiziksel
fonksiyon alt grubunda anlamli olarak diisiik skorlar saptanmistir. Miyelomeningoselli
cocuklarin ambulatuar kapasitelerini arttirmak igin birgok ortopedik girisim, fizyoterapotik
islem ve ortotik cihazlarla tedavi yapilmaktadir. Bu islemlerin ¢ocugun bakis acisindan ise
yarayip yaramadig1 ancak yeni ¢aligmalarla net olarak sdylenebilirse de ambulatuar hastalarin
daha yiiksek hayat kalitesine sahip olmalar terapdtik islemler konusunda bizi olumlu yonde
etkilemelidir. Bu goriisiimiize destek olarak yine ayni ¢alismada bagimsiz hareket kabiliyeti,
saglikla iliskili hayat kalitesi i¢in en 6nemli belirte¢ oldugu vurgulanmistir. Daha iyi hayat
kalitesi elde etmek icin kas iskelet sistemi deformitelerinin diizeltilmesi ve gergin omurilik
sendromu tedavisi desteklenirken; islevsel bagimsizlik, yeterli kas giicli ve mental yeterliligin
de onemine dikkat ¢ekilmistir. Caligmanin sonucunda spina bifidali hastalara olabildigince iyi
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bir hayat saglayabilmek i¢in ¢ocukluk hayati boyunca islevselligin kotiiye gidisinin
engellenmesi ve fiziksel kabiliyetlerin arttirilmasiin 6nemi belirtilmistir. Kendi ¢alismamiza
baktigimizda, torasik ve iist lomber grup hastalar, alt lomber ve sakral gruptaki hastalara gore
daha az kas giicii ve islevsel mobiliteye sahipken; tist lomber ve alt lomber gruplar arasinda
fiziksel saglik olgek puanlarinda (CIYKO fiziksel saglik toplam puani, PVTA fiziksel
fonksiyon ve spor, PVTA transfer ve temel mobilite ) fark olmamasi bu ¢alismayla uyumsuz
bulunmustur. Fakat bu durum torakal grup ile alt lomber ve sakral gruplar dikkate alinarak

degerlendirildiginde uyumlu sonug¢ vermistir.

Alt ekstremite ortez tedavisi ve ambulasyon egitimlerinin etkinliginin degerlendirildigi
bir calismada; ayakta durma ortezi, HKAFO ve resiprokal ylirlime ortezi gibi araclarla
mobilize olan ¢ocuklarin ergenlige gectiklerinde daha az enerji gerektiren tekerlekli
sandalyeyi tercih ettikleri saptanmistir (68). Ambulasyon egitimleri ve ortezlemenin torasik ve
iist lomber gruptaki hastalarda etkinligi tartismali olarak bulunmus ve bu konuda randomize
kontrollii calismalarin gerekliligi belirtilmis fakat bu konuda bdyle bir ¢alisma yapilmasinin,
ailelerin ¢ocuklari i¢in daha fazla sans isteyecegi goz oniinde bulundurularak, ¢ok zor olacagi
da vurgulanmis. Alt lomber gruba bakildiginda ise tedavilerin etkin oldugu konusunda karara
varilmig. Literatiir AFO kullanimini; ylirimenin ayakta durma fazinda asirt dorsifleksiyonu
engellemesi, ylirlime hizint arttirmasi ve cift ayak durus zamaninmi azaltmasi nedeniyle
desteklemektedir. AFO kullaniminin potansiyel yan etkisi olan diz lizerindeki rotasyonel
kuvvetlerin artmasi sonucu olusabilecek artrozik degisiklikler, ¢ocugun koltuk degnegi
kullanmas1 konusunda cesaretlendirilmesiyle asilabilecegi ailelerin aklinda olmalidir. Bu

konuda ileri ¢aligmalar gerektigi de calismada belirtilmistir.

Spina bifidali bireylerin, ge¢mise oranla giiniimiizde, daha biiyiik bir kisminin yagam
sliresinin artmasiyla hastaliga bagl ikincil durumlar daha ¢ok goriiniir olmus ve hareketsiz
yasam tarzi tercih edilir hale gelmistir. Fiziksel faaliyetlerin degerlendirildigi bir calismada
mental ve fiziksel saglik sonuglarmin fiziksel faaliyetler sonucu olumlu etkilendigi
saptanmistir. Etkin spina bifidalilarin etkin olmayanlara gore daha fazla islevsel bagimsizliga
ve yiiksek hayat kalitesine sahip olduklari sonucu belirtilmistir. Bunun yaninda fiziksel
faaliyetler ve sporla daha fazla vakit gecgiren hastalarin atletik yeterliliklerinin ve 06z
saygilarmin daha yiiksek oldugu literatiirle desteklenmistir (60). Aymi amagh baska bir
caligmada, spor faaliyetlerine katilan spina bifidali bireylerin katilmayanlara gore her giin 39

dakika daha fazla fiziksel faaliyette bulundugu ve 56 dakika daha fazla yiirime veya
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tekerlekli sandalye siirmekle mesgul oldugu saptanmistir (69). Ayni ¢alismada, tekerlekli
sandalye kullanicilarinin ve diisiik egitim seviyeli hastalarin, giinliilk yasam aktivitelerine daha
az katildiklar1 ve diisiik fiziksel hayat kalitesi sonuglarina sahip olduklar literatiir verileriyle
desteklenmistir. Bu konuda Hollanda’da yapilan baska bir ¢alismada addlesan ve geng eriskin
miyelomeningoselli hastalarin giinliik aktivitelerde ve toplumsal goérevlerde zorluklar
yasadiklarin1 ve normal popiilasyona gore diisiik hayat kalitesine sahip olduklar1 belirtilmis.
Bu hastalar arasinda, fiziksel aktivitelere katilanlarin daha az sorun yasadiklari ve daha
yiiksek fiziksel hayat kalitesi puanlarina sahip olduklar1 saptanmistir (70). Aymi ¢alismada
erkeklerin, giinliik aktivitelerde daha az sorun yasadiklari ve kizlara gore daha yiiksek fiziksel

hayat kalitesine sahip olduklar1 belirtilmistir.

Yiriime spina bifidali bireyler igin bas etmesi gii¢ bir sorun olarak goriilmektedir ve
onemli kisim hasta yas ilerledik¢e yiirime kabiliyetini kaybetmekte veya yiiriimek
istememektedir. Lezyon seviyesi asagilara indikce yiirlime kabiliyeti artmaktadir. Motor ve
duyusal yetersizlikleri sonucu bir¢ok spina bifidali ¢ocuk anormal yiiriime kaliplarina sahip
olmaktadir. Bu durum enerji tiiketimini arttirmakta ve yiiriime kapasitesini ve dayanikliligini
azaltmaktadir. Yiirime becerilerini arttirmak spina bifidali bir¢ok ¢ocuk ve ailesi i¢in dnemli
bir amactir. Ciinkii yiiriime, giinliik aktivitelere ve bos zaman etkinliklerine 6nemli Slgiide
katilim saglamakta ve hayat kalitesini olumlu yonde etkilemektedir (71). Bizim ¢alismamizda
da sakral seviyeli hastalarin fiziksel saglik ile ilgili puanlarda, bagimsiz yiiriime
kabiliyetlerinden dolay1 daha avantajli oldugunu gordiik. Ust lomber ve alt lomber seviyeli
hastalar arasinda fiziksel saglik puanlar1 bakimindan fark olmamasi, bize tilkemizdeki fiziki
ortamlarin engellilere gore diizenlenmesindeki eksikliklerin bu duruma neden olabilecegini

diistindiirdii.

Spina bifida gibi bir¢ok sistemi etkileyen, kabul edilmesi ve yOnetilmesi zor bir
hastaligin tedavisinde psikolojik faktorlerin de yeri olabilecegi diisiinlilmiis ve ebeveynlerin
cocukla 1lgili iimidi ile hayat kalitesi arasindaki iligki bir ¢alismayla incelenmistir. Bu
caligmada hastalikla ilgili imidin; mental saglik, hastalikla basa ¢ikmak ve uyum saglamak,
anneye destek ve giic vermek i¢in gerekli oldugu ileri siiriilmiistiir (58). Calismanin
sonucunda saglikla iligskili yasam kalitesi ile ebeveyn iimidi arasinda iliski oldugu
saptanmistir. Bu sonug ilk kez yayinlanmasindan dolayi ¢arpict bulunmustur. Ebeveynin
hastalikla ilgili imidinin biyolojik siiregleri nasil etkiledigi merak ve arastirma konusudur.

Hastalikla iligkili imidin degisken mi sabit mi oldugu bilinmemektedir. Eger degisken ise
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tedaviyle ilgili miidahalelerden etkilenebilecegi i¢in c¢esitli hemsirelik uygulamalar1 bu
konuda tesvik edici olabilir. Ailenin egitim diizeyi, gelir diizeyi, aile yapist da bir sekilde
imitliligi etkileyebilir. Bu konunun daha iyi anlasilmasi i¢in yeni prospektif calismalara

ihtiya¢ vardir.

Spina bifidali ¢ocuk ve adolesanlarda psikopatolojik durumlar fiziksel sorunlar kadar
incelenmemistir. Italya’da yapilan bir calismada, fiziksel yetenekler yaninda psikososyal
sorunlar da hayat kalitesini etkilemesi agisindan incelenmistir. Hastalarin kendini
algilayislarina bakildiginda; depresyon, diisiik 6z saygi ve kendini sug¢lama gibi sorunlarin
olusabilecegi riski saptanmistir. Di1g goriiniim 6zellikle kiz ¢ocuklarinda benlik kavraminin
olusmasinda O6nemli bir rol oynadigi belirtilmistir. Disiik hayat kalitesi, hastalarin

psikopatolojik sorunlari ile iligkili bulunmustur (2).

31



5. SONUC VE ONERILER

Biz bu ¢alismada yas ortalamasi 10.07 olan; 27 torakal, 10 {ist lomber, 47 alt lomber
ve 15 sakral seviyeli miyelomeningoselli hastanin PVTA (PODCI) ve CIYKO (PedsQL)
Olgekleriyle yasam kalitelerini degerlendirdik. Miyelomeningoselli bireylere 6zgiin hayat
kalitesi 6l¢eklerinin olmamasi nedeniyle, ¢ocuk ve addlesan grupta en ¢ok kullanilan 6lgekleri
kullanmak durumunda kaldik. Bu 6l¢eklerden aldigimiz sonuglar ile ¢alismamizdaki ana amag
olan norolojik seviye ile hayat kalitesi iligkisini ortaya koymaya calistik. Sonu¢ olarak
CIYKO’nin anne-baba degerlendirme formunun psikososyal puan tiirii hari¢ diger tiim
puanlarda torasik seviyeli hastalar en diisiik ve sakral seviyeli hastalar en yiiksek hayat
kalitesi puanlarma sahip bulunmuslardir. Ust lomber ve alt lomber seviyeli hastalar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. Ebeveyn psikososyal puaninda ise sadece
torakal grup ile sakral grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmis diger gruplar
arasinda anlaml fark saptanmamistir. Bu noktada Diinya Saglik Orgiitii ve literatiiriin hayat
kalitesi puanlar1 degerlendirilirken 6z bildirim formlari1 daha cok dikkate almasi
hatirlanmalidir. PVTA Ol¢limlerine baktigimizda iist ekstremite, rahatlik agri ve mutluluk
memnuniyet skorlar1 agisindan hastalar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir. Fiziksel fonksiyon ve spor ile transfer temel mobilite skorlarinda ve global
fonksiyon rahatlik puanlarinda yine torasik seviyeli hastalarin en diisiik, sakral seviyelilerin
en yliksek hayat kalitesi skorlarina sahip olduklarini ve {ist ve alt lomber grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark olmadigin1 gérmekteyiz. Genel olarak, ¢ok yiiksek seviyeli
torakal grup harig, list ekstremite iglevselliginde ve agri konusunda sorun gozlenmez. Gruplar
arasinda anlamli fark olmamasi bu sekilde agiklanabilir. Mutluluk-memnuniyet skorlarinda
hastalar arasinda fark olmamasi sasirtict bir sonu¢ olmakla birlikte literatiirde bu sonucu
destekleyecek yayimlar mevcuttur. Bu noktada kullandigimiz Slgeklerin miyelomeningoselli
bireylere 6zgiin olmadigi hatirlanmalidir. Bu eksiklik giderildigi takdirde daha kesin sonuglar
elde edilebilir. CIYKO nin 5 alt grubunda ve PVTA’ nin geriye kalan 3 alt grubunda elde
edilen sonuglara bakacak olursak. Ust lomber ve alt lomber seviyeli hastalar arasinda anlaml
fark olmamasi carpici bir sonugtur. Alt lomber grup hastalar daha fazla mobilite imkanina ve
kas giiciine sahip olmasina ragmen bu durumun hayat kalitesi dl¢giimlerine yansimamis olmasi
diisindiriiciidiir. Diger taraftan miyelomeningoselli hastalarin hayat kalitelerini etkileyen

hususlar kas giicii ve mobiliteden ibaret degildir. Obezite, fiziksel aktivitelerde ve bos zaman
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aktivitelerinde bulunabilme, arkadaslariyla oyunlara katilabilme, iletisim, {iriner ve fekal
inkontinans, basi yarasi, skolyoz ve kontraktiir gibi ortopedik sorunlar, fizyoterapi
imkanlarina ulasabilme gibi bircok sorun bu hastalarin hayat kalitelerini etkilemektedir.
Literatiirde rastlanan mobilitedeki artisa paralel hayat kalitesinin de artmis olmasi
endiistrilesmis iilkelerde spina bifida takip ve tedavisinin, dogumdan itibaren multidisipliner
kliniklerde yapilmasina(73,74), engelli bireylerin daha ¢ok sosyal hayatta bulunabilmesine,
ebeveyn egitim durumuna, spor ve bos zaman aktivitelerine katilimin daha iist seviyede
olmasina bagl olabilir. Kendi hasta grubumuza baktigimizda; bir¢ok hastanin fizik tedavi ve
rehabilitasyon egzersizlerini aksattigi, irolojik, norolojik ve ortopedik kontrollerini
yaptirmadiklari, psikiyatrik ve sosyal destek ise hi¢ almadiklari, ¢ocuklarin egitimleri i¢in
bircok problem yasadiklari, neredeyse hicbir hastanin diizenli bir spor yapmadigi goze

carpmaktadir. Bu etkenlerin de hayat kalitesini etkileyebilecegi akilda tutulmalidir.

Yukarida sayilan birgok sorunla basa ¢ikmada, anne babanin tek basina birakilmasi
kabul edilemez bir durumdur. Medikal ve islevsel sonuglarmn iyilestirilmesi i¢in; fizik tedavi
ve rehabilitasyon, beyin cerrahi, ortopedi, liroloji doktorlar1 ve iletisimi saglayacak bagka bir
doktor ile hasta igbirligi igerisinde ¢alismalidir. Bazi1 ¢alismalarda psikolog, sosyal hizmetler
uzmani, meslek danismani gibi meslekler de gruba dahil edilmislerdir. Psikososyal
durumlarin miyelomeningoselli bireylerin hayat kalitelerini ne derecede etkiledigini yukarida

cokca belirtmistik dolayisiyla grubun genisletilmesini isabetli bir karar olarak gérmekteyiz.

Miyelomeningoselin takip ve tedavisi; sabir, enerji ve dikkat istese de yonetilmesi bir
hayli zor olan ve bir¢ok sistemi etkileyen boyle karmasik bir hastaligin giinlimiizdeki gibi
onemsenmemesi ve basibos birakilmasi, aileleri ve hastalikla ilgilenen az sayidaki hekimleri
cok biiyiik bir kiilfet altinda birakmaktadir. Dahas1 bu durumdan ¢ocuklarin hayat kalitelerinin
olumsuz etkilendigi agiktir. Unutulmamalidir ki su an engelsiz bir hayat siiren her birey bir

engelli adayidir.
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