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III. OZET

MIiYELOMENINGOSEL NEDENiIYLE PRIMER ONARIM UYGULANAN 0-18
AY ARASI COCUKLARDA OMURGA ANOMALILERI VE
DEFORMITELERININ SIKLIGININ ARASTIRILMASI

Dr. Akin OZTURK

AMAC: Miyelomeningoselli olarak dogan ¢ocuklarda omurga anomalilerinin sikligini
belirlemek ve omurga deformiteleri ile aralarindaki bagintiy1 arastirmak.

GEREC VE YONTEMLER: Yaslar1 3 ile 18 ay arasinda degisen toplam 22 hasta yas,
cinsiyet, klinik norolojik islevsellik durumu, dogumsal omur anomalilerinin tiirleri ve
sikliklar1 ve eslik eden omurga deformiteleri yoniinden incelendi. Radyolojik olarak iki
yonli omurga grafileri ya da mevcutsa omurga bilgisayarli tomografisi ve omurga
manyetik rezonans goriintiilemeleri kullanilarak saptanan omur anomalileri sikliklari,
radyolojik o6zellikleri ve yerlesim seviyeleri agisindan incelendi. Saptanan degisik
tipteki omur anomalileri ile omurga deformiteleri arasinda istatistiksel olarak anlaml
iliski olup olmadig1 arastirildi. Norolojik islevsel seviye, torakal, 5 adet lomber ve
sakral seviyeyi igceren 7 dereceli bir klinik 6l¢ek kullanilarak degerlendirildi.

BULGULAR: Inceleme grubu 10 erkek ve 12 kizdan olusuyordu. Ortalama yas 264
gindii (£SD 136,441). Omurlarin laminalarinda ardigik kapanma kusuru degisen
seviyelerde olmakla birlikte biitiin olgularda mevcuttu. Hastalarin %45’inde omur
govde anomalilerine rastlandi. En sik goriilen omur govde anomalisi tlirli yarim
omurdu. Omurga deformitesi siklig1 %73 olarak saptandi. Kusurlu olmayan son lamina
seviyesi ile koronal ve sagittal omurga deformitesi goriilme siklig1 arasinda istatistiksel
olarak anlamli iligki saptanirken, omur gdvde anomalisi varligi ile deformite insidansi
arasinda anlaml bir iliski gézlenmedi. Ayrica, torakal lordoz yonelimi ile lomber kifoz
yonelimi grubundaki deformitelerin birlikte goriilme siklig1 anlamliydi.

SONUC: Miyelomeningoselli hastalarda, omur gévde anomalisi bulunsun ya da
bulunmasin, omurga deformitelerine rastlanma orami yiiksektir. Miyelomeningoselli
olgularda omurga deformitesi gelisiminde rol oynayan en onemli iki etmen ardisik
lamina kusurlarinin seviye sayisi ve ndrolojik islevsel seviye olup, bu iki etmen
birbiriyle baglantilidir. Belirli tiir omur anomalilerinin omurga deformitesi yaratmadaki
etkisini daha ayrintili degerlendirmek i¢in ileri ¢aligmalara gerek vardir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Miyelomeningosel, Dogumsal Omur Anomalileri,
Nérolojik Islevsel Seviye, Torakal Lordoz Y énelimi, Lomber Kifoz Y énelimi.
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IV. ABSTRACT

ANALYSIS OF FREQUENCY OF VERTEBRAL ANOMALIES AND SPINAL
DEFORMITIES IN CHILDREN AGED BETWEEN 0 AND 18 MONTHS WHO
HAD UNDERGONE PRIMARY REPAIR FOR MYELOMENINGOCELE

Dr. Akin OZTURK

OBJECT: To investigate the frequency of vertebral anomalies in patients born with
myelomeningocele and their role in the occurrence of spinal deformities.

MATERIALS AND METHODS: A total of 22 cases born with myelomeningocele
who were aged between 3 to 18 months were analyzed in terms of age, gender,
neurological functions, types and frequencies of congenital vertebral anomalies, and
accompanying spinal deformities. The vertebral anomalies and deformities detected in
plain two-sided roentgenograms as well as spinal computed tomography and spinal
magnetic resonance images where available were classified according to their radiologic
characteristics. The relationship between different types of vertebral anomalies and
spinal deformities was statistically evaluated. Neurological functional level was
assessed using a 7-grade scale including thoracic, 5 lumbar, and sacral levels.

RESULTS: The study consisted of 10 males and 12 females. Mean age was 264 days
(£SD 136,441). Vertebral laminar multisegmental closure defect was present in all
patients with varying levels of involvement. Vertebral body anomalies were present in
45% of the patients. The most common type of the vertebral body anomalies was
hemivertebra. Spinal deformities were present in 73% of the patients. A statistically
significant relationship was detected between the level of last intact laminar arch and
the incidence of coronal and sagittal spinal deformities whereas no statistically
significant relationship appeared to exist between the presence of vertebral body
anomalies and spinal deformity incidence. Another statistically significant relationship
was revealed by the association between the lordotic thoracic drift and the kyphotic
lumbar drift patterns.

CONCLUSION: Spinal deformities are detected to show a high rate of occurrence in
patients with myelomeningocele regardless of the presence of any accompanying
vertebral body anomaly. Key factors in the development of spinal deformities in
patients with myelomeningocele appear to be the number of consecutive levels of
defective laminae and neurologic functional level, both being interrelated. Further
studies are needed to determine the effect of specific vertebral anomalies on the
incidence of spinal deformities.

KEYWORDS: Myelomeningocele, Congenital Vertebral Anomaly, Neurologic
Functional Level, Lordotic Thoracic Drift, Kyphotic Lumbar Drift.

E-mail: akinoztr@yahoo.com
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V. KISALTMALAR DIZINI

BMP : Kemik morfojenik proteini

BOS : Beyin-omurilik sivisi

BT : Bilgisayarli tomografi

DNA : Deoksiriboniikleik asit

HMM : Hemimiyelomeningosel

IGF  : Insulin benzeri biiyiime faktorii

MRG : Manyetik rezonans goriintiileme

MTHFR: Metiltetrahidrofolat rediiktaz

NTD : Noral tiip defekti

SCM : Ayrik omurilik malformasyonu (split cord malformation)
SD : Standart sapma

Shh  : Sonik kirpi (sonic hedgehog) geni ve proteini

Wnt : Wnt/B katenin sinyalleme yolagindaki Wnt (wingless integrated 1) ligandi

TGF-$ : Doniistiiriicii bliytiime faktorii beta (transforming growth factor — beta)
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1. GENEL BILGILER

1.1  TARIHCE

1.1.1 Eski Uygarhklarda Spina Bifida

Spina bifida veya spinal disrafizmler insanoglu yeryliziinii adimlamaya
basladigindan  beri olagelmiglerdir. Yapilan bir dizi antropolojik kazida
miyelomeningoselli olarak dogmus bebeklere 0zgii belirtiler sergileyen omurgalar
ortaya c¢ikarilmistir. Bu ¢ocuklar tedavinin pek kisitli oldugu ya da hi¢ bulunmadigi bir
cagda diinyaya geldiklerinden dolay1r bunlarin ¢ogunun sag kalamadigini sdylemek

miumkindiir.

Spinal disrafizmi anlatan tanimlamalar Hipokrat’in yazilarinda, Galen’de ve
baskalarinda bulunabilir. Grekoromen cagin ilk evrelerinde hastaliga yonelik herhangi
cerrahi bir tedavi yoktur. Bizim bildigimiz spina bifidanin ilk agik tanimi Hollandali
klinisyen Peter van Forest’e aittir. Van Forest, 1610 yilinda yayimnladigi bir otopsi
incelemesinde, 2 yasinda bir ¢ocukta saptadigi ve spina bifidanin bir formu gibi
gboziikken bir boyun malfomasyonu tarif etmistir. Bilinen ilk miyelomeningosel
rezeksiyon ameliyatint gergeklestiren Van Forest kitleyi ameliyatla dibinden baglamais,

ne var ki cocuk oliime siiriiklenmekten kurtulamamustir [1].

Spinal disrafizmin ilk resimli 6rnegi 1641°de yaymlanan Nicolaes Tulp’un
Observationes Medicae adli kitabinda bulunmaktadir. Tulp spina bifida terimini ilk
kullanan kigidir [2]. Kitabinda alt1 olguya yer vermistir, bunlardan biri kii¢iik bir saptan
cikan biiylik bir lomber miyelomeningoseli olan bir c¢ocuktur. Tulp bu lezyonu
nervorum propagines tam varie per tumorem dispersas (tiimdriin i¢inde farkli yonlere
dagilmig sinirlerin uzantilar1) olarak tarif etmistir. Tedavisini miyelomeningosel
kesesinin ayrilmasi ve sapinin baglanmasi olarak agiklamis; hasta ise ¢ok gegmeden
enfeksiyon nedeniyle 6lmiistiir. Bu deneyim sonrasinda Tulp, bu lezyonlara ihtiyatla

yaklagilmasini salik vermistir.



Hollandal1 bir bagka 6nemli cerrah ve anatomist olan Frederik Ruysch 1691°de
spina bifidaya dair on vakadan olusan ilk genis olgu dizisini yayimlamistir. Ruysch
hastalig1 acik ve anlasilir bir bigimde tarif etmis, ancak tedavi edilmesini olanaksiz

gordiigiinden, bu konuda bir 6neri sunmamustir.

Hidrosefali ve spina bifidanin birlikteligine dair ilk saglam klinik tanimlamay1
yapan Giovanni Baptiste Morgagni’dir (1682-1771). Hastaliklarin Yerleri ve Nedenleri
adli kitabinda hidrosefali ve spina bifida hastasi olarak dogan bir cocugun 6liim sonrasi
donemdeki haliyle acgik bir tasvirini yapmus, hidrosefali ve spina bifidanin birlikte
goriildiigii bir kac olguyu ele almistir. Bir anatomist olarak, sadece klinik bulgulari

tanimlamig ve bu diizensizligin tedavisine yonelik bir 6neride bulunmamustir.

Spina bifidanin ilk resimli 6rneklerinden birini sunan kisi Jean Cruveilhier’dir.
Bu c¢izimler 1824 ve 1842 arasinda ve fasikiiller halinde toplam 14 yilda
yayimlanmustir. Ozet olgularmn yani sira, ayrintili olgu sunumlari ve klinik bulgular da

eklenmisti. Iki adet miyelomeningosel olgusu klinik seyirle birlikte islenmistir.

Cruveilhier’in yaptig1 énemli diger bir klinik gézlem de kesesi kapali ve oradan
s1zintis1 olmayan miyelomeningoselli ¢ocuklarin en iyi durumda olduklariydi. Kese bir
acilirsa sonu¢ olumsuz oluyor, enfeksiyon, sepsis, parapleji, nobetler ve olim
goriiliiyordu. Sir Astley Cooper’in keseden arka arkaya yapti§i ponksiyonlarla bu
sorundan mustarip bir ¢ocugu iyilestirdigini iddia ettigi olgusuna yaptig1 yorumda,

bunun sans tirlinii bireysel bir olay oldugunu ve kural olmadigini belirtmistir (Sekil 1).
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Sekil 1. Miyelomeningoseli ve hidrosefalisi olan bir ¢cocuga ait bir tasvir. Sagdaki kiiciik resimlerde omurgada
spina bifida érnekleri goriiliiyor [2].

Cerrah olan M. Baxter, Morgagni ve Cruveilhier’in daha 6nce ulastig
bulgulardan haberi olmaksizin 1882’de meningosel ve hidrosefalinin birlikteligini

vurgulayan bir yazi yayimlamistir.

Daha yakin zamanlarda yapilan anatomik incelemelerle spina bifidanin yapisal
ozellikleri daha da aydinlatilmistir. Kermauner, Keiller ve Bohnstedt tarafindan
yapilmis klasik ¢aligmalar bu tiirden ¢alismalardir. Spina bifida kavramini genisletmek
tizere, 1910°da Fuchs spina bifida, eniirez ve eslik eden ayak deformitelerini belirtmek
icin miyelodisplazi terimini kullanmistir. Vries’in 1928'de yayimlanan ve bugiin
klasikler arasinda sayilan makalesinde bu sendromik tablo daha diizgiin bir tanima
kavusturulmustur.  Lichtenstein, deri, mezoderm veya sinirdoku kokenli

rahatsizliklardan olusan pleomorfik bir hastalik grubunu anlatmak i¢in omurga kapanma



bozuklugu terimini kullanmistir. Lichtenstein spina bifidanin merkezi sinir sisteminin

uzak bolgelerine olan néroanatomik etkilerini ilk ele alan arastirmacilardandir.

1.1.2 Cerrahi Tedavinin Tarihsel Gelisimi

Eskiden bu yana spina bifidaya yonelik iiretilen cerrahi yontemler arasinda en
yaygin olan1 kesenin baglanmasi veya kesilmesidir. Beyin-omurilik sivist (BOS)
sizintis1 ve enfeksiyondan veya hidrosefaliden dolayr hastalar hemen her zaman
O0lmekteydi. Londra’nin  seg¢kin cerrahlarindan biri  olan Benjamin  Bell
miyelomeningoselli bir olgusunda keseyi tabanina siki bir bag koyarak tuzaklamis ve

sonra kendi kendine diigmesini beklemistir. Sonug tiim olgularda 6liimciil olmustur.

Onde gelen bir ingiliz cerrah1 olan Samuel Cooper spina bifidaya dair on
dokuzuncu yiizyil i¢in miikemmel bir klinik kavrayis saglamistir. Cerrahi kismini ele
alirken Cooper sunu belirtir: Tecriibeyle kanitlanmistir ki, tiimorii lansetle delmek ve
siviy1 bir kerede ya da kademe kademe bosaltmak hastay1 ¢ok kisa bir zaman diliminde
Olimciil sonuglar dogurabilecek surette biiyiik bir tehlike altina sokmadan
gerceklestirilemez. Cerrahlar yaratict davranmayi siirdiirmiisler ve spina bifiday tedavi
etmeye yonelik olarak kesenin i¢ine sklerozan c¢ozeltiler vermek gibi uygulamalart da
iceren teknikler denemislerdir. Bu tiir olgularda bildirilen 6liim oranlar1 daha diisiikse

de, norolojik kusurlarin sikliginda belirgin artis olmustur.

Francesco Rizzoli 1869’da Rizzoli enterotomu adi verilen bir aleti tasarlamis ve
disrafik keseye uygulamis, yavasca kapattiktan sonra kesenin nekroza ugrayarak

diismesini saglama yoluna gitmistir.

On dokuzuncu yiizyillda spina bifida iizerine yayimmlanmis en Onemli
monograflardan biri  Friedrich von Recklinghausen’a aittir. Bugiin standart
terminolojimizin bir pargasit olan spina bifida occulta terimini Virchow bulmustur.
Gilintimiizde von Recklinghausen hastalig1 olarak adlandirilan nérofibromatozis iizerine
yaptig1 inceleme ile daha ¢ok taninir. Spina bifida ile ilgili monografinda, spina bifida
ve hipertrikozu olan dikkate deger bir eriskin olguyu tarif etti. Carpik ayagi da olan ve
buradan enfeksiyon kaparak sepsise yakalanan hastaya yaptig1 otopside Von

Recklinghausen L5’ten sakruma kadar uzanan gizli spina bifida saptamistir. Patolojiye
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dair ilging birtakim esaslar ortaya koymus, lipomun olusmasini embriyolojik gelisimin
ilk asamalarinda mezodermin ayrilmasindaki anormallige baglamistir. Von
Recklinghausen, spina bifidada sivinin subaraknoid bosluktan geldigini, yani BOS
oldugunu kavramistir. Hidrosefalinin spina bifidaya her zaman eslik etmedigini

belirtmistir.

Miyelomeningoseli sklerozla tedavi etme goriisii eski olmakla birlikte, cerrahi
literatiire yerlesmesi 1877°de Morton sayesindedir. Morton, miyelomeningosele yonelik
yapilan baglama, kesme ve onlarla baglantili uygulamalarin kabul edilemez sonuglara
yol agtigin1 diisiinliyordu. Bu nedenle, iyot ve gliserin igeren bir ¢dzelti icat etti. Bu

teknik oldukga tutulur hale geldi ve Avrupa genelinde kullanildi.

On dokuzuncu ylizyilin sonlarinda miyelomeningoselin ameliyatla kapatilmasini
savunanlardan biri de Henry O. Marcy’dir. Mart 1895°’te Annals of Surgery’de

yayimlanan bir makalede cerrahi onarimin siddetli taraftar1 olmustur.

Ingiltere’de J. Cooper Forster adl1 bir cerrah lumbosakral miyelomeningoselli bir
cocuk olgu sundu. Savundugu tedavi omurilik sivisin1 yumusakg¢a keseye bastirarak

bosaltmakti.

Cerrahi iizerine yazdig1 kitabiyla popiiler olan Roswell Park spina bifida baslikli
konuda hastaligin degisik ¢esitlerini anatomik tasvirler ve olgu sunumlariyla birlikte
acikea tarif etmistir. Roswell Park’in cerrahi teknigi sinir yapilarini serbestlestirmek ve
onlar1 kanala geri birakmaktan olusuyordu. Cildin alt tarafindan genisce

serbestlestirilmesi ac¢ikligin birebir kapatilmasini miimkiin hale getiriyordu.

Miyelomeningosel a¢ikliginin degisik cilt ve kas yamalar1 gevrilerek tedavisi C.
Bayer'in 1892'de agik miyelomeningoselin yama g¢evirme islemiyle onarimina iligkin
bildirimiyle baglamigtir. Bu cerrahi teknik sinir Ogelerinin omurga kanalina
yerlestirilmesinden ve omurga kisimlarinin ¢evredeki doku tabakalariyla ortiillmesinden

olugmaktaydi.

Parisli Antoine Chipault cerrahi {izerine bir dizi 6nemli monograf kaleme

almistir. Chipault Bayer’in uygulamalarini benimseyerek miyelomeningoselin ¢ok
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tabakali olarak kapatilmasini savunan ilk Avrupali cerrahlardan biriydi. Aseptik

tekniklere uyarak iyi sonuglar elde etmistir.

Miyelomeningoselde sik¢a goriilen Chiari malformasyonunun anatomik olarak
isabetli tarifini Hans Chiari (1851-1916) yapmistir. Chiari’nin hidrosefaliyle birliktelik
gosteren dogustan beyin sap1 anomalileri iizerine ¢alismalar1 birer klasiktir. Prag’taki
Kaiser Franz Joseph Cocuk Hastanesi’ndeki ¢alismalarinin ardindan hidrosefalili 63

hastada yaptig1 gézlemlerle {i¢ ayr1 malformasyon tanimlamigtir.

Chiari yaglar1 3 ay ile 68 yil arasinda degisen 14 Kkisilik otopside tip I
malformasyonu, yaslar1 bir gilinliikten 6 aya kadar degisen yedi hastada tip II
malformasyonu tanimlamistir. Yedi hastanin hepsinde de hidrosefali ve spina bifida
vardi. Anatomik bulgular beyincik vermisinin ve tonsillerin uzamasi ve beraberinde
dordiincii ventrikiiliin asagiya, servikal omurga kanali icine dogru uzamasiydi. Buna
siklikla medulla oblongatada asagiya kayma ve katlanma eslik ediyordu. Tip III’de
beyin sapinda asagiya kayma, beyincik herniasyonu ve miyelomeningosel vardi.
Dordiincti  ventrikiil genisti. Tip IV beyincik hipoplazisi olarak tanimlaniyordu.
Chiari’nin tip III olgusu yalnizca bir taneydi. Tip IV’i daha sonra, 1896’da yazdig: bir

monografta tanimladi.

Chiari tip II malformasyonunun ilk tarif edenin Chiari olmadigini da kaydetmek
gerekir. Bilakis, bu tanimlama ilk kez John Cleland tarafindan Chiari’den asag1 yukar1 8
yil Once, 1883’te, yayimlanmistir. Chiari ilk monografinda Cleland’in yaptig1

tanimlamay1 begeni ile anmistir.

Julius Arnold 1894°te biiyiik bir torakolomber spina bifida da dahil olmak iizere
coklu dogumsal anomalileri olan bir bebegin beyin sapt anomalileri hakkindaki
bulgularint yayimladi. Arnold’un 6grencileri olan E. Schwalbe ve M. Gredig 1907°de
spina bifida ile artbeyin anomalilerinin birlikteligini ele alan bir yaz1 yayimladilar ve
Arnold’sche und Chiari’sche Missbildung terimini ortaya attilar, bu da daha sonra

Arnold-Chiari malformasyonu halini ald1.

Yirminci ylizyilin ilk yillarinda, cerrahlar miyelomeningosel onarimi i¢in dura,

fasya, kaslar ve cildi i¢ine alan c¢ok tabakali kapatma usuliinii gelistirdiler. Bu
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yaklagimlarin iyi bir 6rnegi Charles H. Frazier’in omurga lizerine yazilmis kitabinda
bulunmaktadir. Frazier’in miyelomeningosel basta olmak iizere, ¢ocuk beyin cerrahisine
katkilar1 olmustir. Miyelomeningoseli kapatmak i¢in birkag¢ farkli yontem gelistirmistir:
kiigiik keseler kesilip alindiktan sonra iizerine spinal erektdr kaslar oOrtiildiikten sonra
boyun primer kapatiliyordu. Daha biiylik defektlerde acikligin iizerini Ortmek igin
aponevrozu ve paraspinal kaslar1 serbestlestiriyordu. Baz1 olgularda omurlarin lamina
kemerlerini kirtyor ve onlari orta hatta birbirine dikiyordu. Bu teknikler yirminci
ylizyilin ilk yarisindaki cerrahlarin kullandig1 onarim teknikleri haline gelmistir. Mevcut
cok tabakali kapatma teknigi Ingraham ve Hamlin’in 1943°te yayimladiklar1 ve artik bir

klasik sayilan makale ile standartlasmistir.

Ikinci Diinya Savasi sonrasi doneme spina bifida ameliyatinin zamanlamasina
iligkin tartismalar damga vurmustur. Eger norolojik bozukluk c¢ok agir degilse ve zeka
normalse, cerrahi kapatma 6neriliyordu. Altmislt yillarda, Lorber, Matson, Sharrard ve
baskalar1 tarafindan daha erken, yani perinatal donemde ameliyat fikri savunulmaya

baslandi.

Yakin ge¢miste, cocuk bekleyen annelerin beslenmesine folik asit eklenmeye
baslanmasi1 ve erken tani koydurucu ultrasonografinin kullanima girisi ile bu hastaligin

goriilme siklig1 gelismis iilkelerde dnemli 6l¢iide diismiistiir.



1.2 EPIDEMIiYOLOJi VE NEDENLER

1.2.1 Miyelomeningosel Epidemiyolojisi

Miyelomeningosel diinya genelinde en sik goriilen merkezi sinir sistemi
anomalisidir ve insidans1 1000 canli dogumda 0,4—1°dir [3]. Insidansin bolgesel ve
irksal degiskenler altinda 1000 dogumda 0,2-2 arasinda gesitlilik gosterdigini bildiren
kaynaklar da vardir [4]. Gilinlimiizde, Amerika Birlesik Devletleri’'nde (ABD) 3000
canli dogumdan birinde miyelomeningoselli bebek dogmaktadir. Bu, yilda 1500 bebege
karsilik gelmektedir. Dortte bir ila yarist diisiikle sonlandirilan miyelomeningosel
gebelikleri bu rakamlara dahil degildir [, 6]. Ingiltere ve irlanda’da insidans daha da
ylksektir.

Tiirkiye’de sinir tiipli kusurlarinin sikligina yonelik yapilmis ii¢ adet calismadan
birinde [5] canli dogumlar dikkate alinarak bulunan insidans 1000 canli dogumda
0,9’dur. Diger iki c¢alismada [6, 7] sinir tipli kusurlarinin (anensefali,
miyelomeningosel) genel insidanst belirlenmis olup, verilen rakamlar sirasiyla 1000

canli dogumda 3,0 ve 0,7dir.

Acik omurga disrafizmlerinin %98,8’1 miyelomeningoseldir [8]. Kizlarda
hafifce daha yiiksektir (%0,57 - %0,71) [1]. Diinya genelinde spina bifida prevalansi
Afrika yerlilerindeki 1000 canli dogumda 0,1 gibi diisiik oranlarla Keltlerdeki 1000
canli dogumda 12,5 gibi yiiksek oranlar arasinda degismektedir. Etnik topluluklar ve
irklar arasinda hastaligin siddet profilinde degiskenlik s6z konusudur. Cinsiyetler
arasindaki farkliliga bakildiginda, disi cinsiyetin hafif (%0,57 ile %0,71) bir agirhig

vardir.

Spina bifida embriyogenezin erken asamalarinda olusan bir dogumsal
malformasyondur ve etkilenen fotiislerin bir kism1 kendiliginden diisiikle kaybedilirler.
Ayrica, dogum Oncesi tan1 imkanlari terapdtik diisiiklerin sayica artmasini beraberinde
getirmistir [3, 4]. Gergek insidansi belirlemek bu nedenle ¢ok zordur. Dogumdaki
yayginlik spina bifidanin bir niifus i¢indeki sikligini kestirmek i¢in daha kullanish bir
yoldur.



Son otuz-kirk yil i¢inde, sanayilesmis iilkelerde spina bifida insidansinda genel
bir diisiis olmustur. ingiltere, Irlanda [9] ve ABD'de [10] néral tiip defekti (NTD)
prevalans ve insidansinda yirminci yilizyilin ilk yarisinin baglarinda sigcramalar
kaydedilmis olup, dogumda NTD oranlart 1970'lerden beri diismektedir. Bu diisme
egilimlerinin baslangict dogum Oncesi test ve folat takviyesinin yaygin Olgekte
kullanilmaya baslanmasindan once oldugu i¢in, bu egilimler ancak bir yanmyla elektif

diisiiklere ve beslenme degisikliklerine baglanabilir.

1.2.2 Kalitsal Etmenler

Spina bifida hem kalitsal, hem de c¢evresel etmenlerin pay sahibi oldugu
karmasik bir nedenler orgiisiine dayanir. Miyelomeningoselli kisilerin ancak kiigiik bir
azinliginda bilinen bir kromozomal, teratojenik ya da Mendelyen malformasyon
sendromu saptanabilir. Trizomi 13 ve trizomi 18’lilerde spina bifida daha sik goriiliir.
Akrokalozal sendrom, dogumsal hemidisplazi-eritrodermi sendromu, Fraser sendromu,
Waardenburg sendromu and Meckel-Gruber sendromu ve diger bazi sendromlarla

beraberligi fazladir.

Aile i¢i birikim, etnik farkliliklar ve folat metabolizmasinda gorev yapan
genlerin degismesinin riski yiikseltmesi kalitsal etmenlerin omurga disrafizminde pay
sahibi oldugunu gosterir. Aile dykiisiinde spina bifida ya da anensefali bulunmasi bu
diizensizliklerde en giiclii risk etmenlerinden biridir. Bir ¢ok ¢aligmada spina bifidanin
insidansinin aileler i¢inde acik bi¢cimde artig gosterdigi belirlenmistir. Riskteki bu artig
etkilenen bireylerin iireme yeteneklerinin diisiik olmasina ve kendiliginden ve terapotik
diisiik oranlarinin yiiksek olmasimna ragmen vardir. Kardeslerde goriilme riski %3-4
olup, bu durumun yeni gebeliklerde tekrarlanmasi halinde, risk her defasinda neredeyse

tice katlanir [9].

Folat ve metabolitleri piirin ve pirimidin sentezi ve kimi amino asitlerin yapimi
sirasindaki metil gruplarinin aktarimi i¢in Onemlidir. Metiltetrahidrofolat rediiktaz
(MTHFR) veya metionin sentaz gibi folat-homosistein yolagi enzimlerinin yapimiyla
ilgili genlerde olusan mutasyonlar noral tiip kusurlarindan sorumlu tutulmaktadir [10].
Bu mutasyonlarin goreli bir islev kaybina yol actig1 ve terapétik yiliksek diizeyde folatla
bunun iistesinden gelinebilecegi kabul edilmektedir. NTD'lerde kesfedilen ilk risk
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etmeni hafif islev bozuklugu goésteren bir enzimin olusmasina, plazmada homosistein
diizeylerinin yiikselmesine ve bu duruma yakalananlarda NTD riskinin artmasina yol

actig1 belirlenen MTHFR genindeki tek niikleotid polimorfizmidir [11].

Kivrik kuyruklu (ct) fare ct gen iirlinii disinda diger gen {iriinlerinin, ayni
zamanda ¢evresel etmenlerin de NTD olusumunu etkiledigi, lizerinde epey calisilmis bir
NTD modelidir. Ilging olani, bu farelerdeki NTD'ler folik aside direngli olup, insan
olgularinin %30'unda da durumun bu oldugu diisliniilmektedir [12]. Bu da, insanlardaki
NTD’lerin kalitsal ve ¢evresel nedenlerin ortak bir sonucu oldugunu ortaya

koymaktadir.

1.2.3 Folat Eksikligi

Gebelikten dnce ve gebeligin baslarinda folat aliminin yetersiz olmasi artik iyice
kesinlik kazanmisg bir risk etmenidir. Folat ve folik asit suda ¢oziinebilen B9 vitamininin
formlar1 olup, hiicrelerdeki DNA replikasyonu igin ona gereksinim vardir. Ingiltere’de
1970’lerde diisiik sosyoekonomik durumdaki kadinlarda alyuvar folat diizeylerinin
diisiik olmasmin NTD prevalansinda yilikselmeyle baglantili olduguna dair yapilan
gozlemler ve seksenli yillarin baslarinda Ingiltere’de yapilan ilk rastgele denetimli
caligmalar folat takviyesinin NTD’leri Onlemede etkili oldugu diisiincesini
kuvvetlendirmistir [13]. Derken, 1988 ile 1995 arasinda yapilan bir dizi olgu denetimi
incelemesinde folik asit takviyesi alanlarda NTD riskinin %30 ile 75 arasinda azaldig:
goriilmiistiir [14]. Perikonsepsiyonel folik asit takviyesiyle (6nceden NTD &ykiisii olan
annelerde 4 mg/giin) riskte %72'lik bir azalma kaydedilmistir. Bu nedenle, daha 6nce
hastaligin goriildiigii bir gebelik gegirdigi i¢in yliksek riskli sayilan annelere 4 mg/giin

folik asit takviyesi Onerilmistir.

1.2.4 Diger Risk Etmenleri

Noral tip kusurlart icin risk etmeni olmakla suclanan anneye ait diger
diizensizlikler sismanlik ve seker hastaligi olup, muhtemelen burada altta yatan
metabolik etmen insiilin yiliksekligidir. Beden kitle indeksinin 29 olmasinin NTD'li bir

cocuga gebe kalma riskini ikiye katladigi belirtilmektedir. Gebeligin baslarinda annenin
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atesli hastalik gegirmesinin de NTD'lerin olusma riskini artirdig1 ortaya koyulmustur
[15].

Annenin perikonsepsiyonel donemde antikonviilzan, o6zellikle de sodyum
valproat ve karbamazepin kullanmasinin NTD'ler igin bir risk etmeni oldugu
bilinmektedir. Valproat maruziyeti ile spina bifida prevalans1 %1-2, karbamazepinle ise

%0,5'tir [16].

Gelisimsel teratojenler
Nobet ilaglar B9-B12 eksikligi
Diyabet (anne) Dioksinler-PCB (baba)

Spina bifida Sismanlik  Ates Bocek oldiiriciiler
patogenezi

Néoriilasyon

T Folat eksikligi Gebeligin 3.-4. hf

il it — Homosmtem ”

SO B o Olksidatif gerilim Arka néroporun
- Retinoik asit kapanmamas!

A9 ]letl_m yolaklan Apopitoz l(}
Shh ve Wnt —| ~ BMP, IGF, FGF Spina bifida fenotipi
 Yapisma proteinleri
; 7z

Sekil 2. Spina bifida etyopatogenezi (Shh: sonik kirpi, Wnt: Wnt ligand in Wnt/f catenin signaling pathway,
BMP: kemik morfojenik proteini, IGF: insulin-benzeri biiyiime hormonu.

1.2.5 Noral Tiip Kusurlarimin Onlenmesinde Folat

Folik asit takviyesinin NTD riskini azalttig1 kesin olarak kanitlandigindan beri,
temel onlem kadinlarin folik asit alimmnin artirilmas: olmustur. Artik saglik otoriteleri
tarafindan evrensel olarak kabul edilmis olan 6neri, gebe kalmay1 diisiinen yahut gebe
kalma yetenegine sahip biitiin kadinlarin giinliikk ek 400 pg folik asit almasidir. Buna
gebe kalmaya bir ay kala baglanmali ve gebeligin ilk 3 ay1 boyunca siirdiiriilmelidir.

Daha o6nce hastalikli gocugu dogmus olanlar giinde 4 mg kullanmalidirlar.

NTD'lerin insidanst diinyanin birgok bolgesinde diisiis gdstermekle beraber,
Ozellikle folik asit ilavesi ve besinlerin zenginlestirilmesi konusunda olmak {izere halen
zorluklar yasanmaktadir. Cocuk dogurma c¢agindaki kadinlarin folattan zengin

beslenmesi ve yanisira 400 pg/giin folat almasinin gerekliligine dair 6neri genel kabul
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gormiistiir. ABD ve Kanada'da 1998'den bu yana siiren gida zenginlestirmeleri
NTD'lerin insidansinda bariz bir diisiis yaratmis ve bu 6rnegin izlenmesi diger iilkelerin

de glindemindedir [17].
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1.3 NORAL TUP DEFEKTLERININ EMBRiYOLOJISi

Glnlimiizde spina bifida anensefali, ekzensefali, ensefaloseller ve
meningoselleri kapsayan ve ndral tiip defektleri adi verilen bir malformasyonlar {ist

grubunun pargasidir.

Cagdas gelisimsel biyoloji, hiicre farklilagmasi ve go¢ii, organlarin olusumu ve
biiyiimenin kontroliinden sorumlu diizeneklerle ilgilenir. Bu temel diizenekleri etkileyen
kusurlar dogumsal malformasyonlarin da muhtemel nedenlerini olusturur. Bir olusum
bozuklugunun nedenini anlamaya calisirken, embriyonik yapilarin birbiriyle olan
etkilesimini iceren karmasik bir kavramlar Orgiisiinii akilda tutmak gerekir. Yani,
omurga (paraksiyel mezodermden tiirer) ve omurilik (noral tlipten koken alir)
etkilesirler. Bu da, yapilardan birinin anormal gelismesinin neden bir digerininki ile i¢

ice cereyan ettigini agiklamaktadir.

1.3.1 Embriyonik Yasamda Hiicrelerin Farklilasmasi

Farklilasma agagidaki gibi 6zetlenebilir:

1. Tek bir hiicreden (d6llenmis yumurtadan) 250 hiicre ¢esidi ortaya ¢ikmalidir.
2. I1k hiicre farklilasmamistir.

3. Yumurtay1 degistiren biricik hiicresel olay mitozdur.

4. Tek hiicrenin genetik materyal agisindan birbirinin ayni iki yavru hiicreye

¢iftlenmesini miimkiin kilan mitozdur.

Embriyonun ilk hiicreleri 6zdes ve totipotenttirler (her hiicreden tam bir embriyo
meydana gelebilir). Embriyo preimplantasyon asamasinda 8 ila 16 hiicreli oldugunda
farklilagsmanin ilk evresi cereyan eder. Bu farklilasma iki farkli yavru hiicre olusturan
mitoz sayesindedir. Bu, sitoplazmik bilesenlerin iki yavru hiicre arasinda yeniden

boliistlirtilmesiyle saglanir.

Bu tiir hiicre boliinmesi asimetrik mitoz olarak adlandirilmakta olup, ana

hiicrenin polarizasyonu ile (yani, sitoplazma bilesenlerinin asimetrik kalitimina olanak
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veren bir sitoplazmik gradientin varligiyla) agiklanabilir.

Hiicreler arasinda ilk ayrismanin gergeklesmesinden sonra, ikinci bir etkilesimler
dizisi cereyan eder. Bir hiicre toplulugu salgilanan faktorler iireterek ikinci bir
toplulugun akibetini degistirebilir. Bu tiirden etkilesim doku indiiksiyonu olarak
adlandirilir.  Sinir dokusu, insanlarda gebeligin T{igiincli haftas1 sirasinda bir
indiiksiyonun ardindan ortaya c¢ikar. Gebeligin ikinci haftasinin sonunda insan
embriyosu iki hiicre tabakasi igeren bir disk olarak belirir: yilizeyel tabaka (veya amnion
bosluguna bakan epiblast yiizii), derin tabaka (yolk kesesine bakan viseral endoderm).

Nihai embriyo tiimiiyle epiblasttan tiirer.

1.3.2 Gastrulasyon Sirasinda Hiicrenin Akibeti

Gastrulasyon ii¢ germinal tabakanin epiblasttan (yani s6z konusu agamada
embriyonun en ylizeyel ya da dorsal dokusu) olusumunu kapsayan siirectir. Bu siireg
gelisimin sonraki asamalari ic¢in temel 6nemde-dir. Eger gastrulasyon aksarsa , embriyo

olur.

Ug germinal tabaka ektoderm (en dorsaldeki doku), mezoderm (ara katmandaki

doku) ve endodermdir (en ventraldeki).

1.3.3 Primitif Cizginin Olusumu

Amnionlularda gastrulasyon, primitif ¢izgi denen, ilerde ortaya ¢ikacak on-arka
ekseni belirleyen, hiicreler yogunlasmasindan ibaret bir yapinin olusmasiyla baslar.
Primitif ¢izgi ayn1 zamanda ilerde mezodermal ingresyonun (mezodermal hiicrelerin
ylzeyel tabakay1 terkedip nihai mezodermi olusturmasini saglayan morfogenetik

hareket) gerceklesecegi bolgedir.

Primitif ¢izginin olusumundan sorumlu hiicresel ve molekiiler olaylar 6zellikle
kuslarda kapsamli bir sekilde incelenmistir. Gastrulasyondan 6nceki kus embriyosunda
yolk kesesinin iist tarafina yerlesik bir disk olusur. Bu embriyonik disk area pellusida
adin1 alirken, embriyo dis1 bolge ise area opaka’y1 olusturur. Marjinal bolge area opaka

ve pellusida arasinda bulunur. Arka marjinal bdlge primitif ¢izginin olugumunu
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uyarabilir ve embriyonik tlirevlerin olusumunda yer almaz.

Bu tiir bir sonu¢ mezoderm indiiksiyonunun ilk tarif edildigi amfibilerle olan
homolojilerinin arastirilmasinda biiyilk 6nem tasir. Amfibilerde, vejetatif blastomerler
(yani embriyonun daha ventraldeki hiicreleri) marjinal bdlgede (vejetatif blastomerler
ile hayvanin tepesi arasindaki bdlge) mezoderm olusumunu uyarirlar. Bu hiicreler
amfibi diizenleyicinin amnionludaki homolog karsiligi olan bogumu olusturmaya
yazgihidirlar. Gogleri sirasinda, bu hiicreler, primitif ¢izginin olugsmasini saglayacak

sekilde orta hatta dogru birlesen hareketler yaparlar.

Bu molekiiler sistemlerin memelilerde primitif ¢izginin olusumunda da yer

almaktadirlar.

1.3.4 Gastriillasyon Hareketleri

Bogum ve primitif ¢izgi hiicreleri mezodermal tiirevlerine kaynaklik edecektir.
Bogum hiicreleri rostrale dogru kilif yaparak sinir plag: ile ortiilii aksiyel mezodermi
olustururlar. Notokordun bu bi¢cimde olusmasi telensefalondan artbeyne kadar uzanan
aksiyel organlarin gelisimini agiklar [18]. Bu noktadan sonra, notokordun olusmasina

kaynaklik eden morfogenetik olaylar tersi yonde, yani rostralden kaudale dogru isler.

Lateral mezoderm hiicreleri primitif ¢izgi boyunca kiliflasirlar, laterale dogru
birbirlerinden uzaklasarak agilirlar ve heniiz olusmus mezoderme eklenirler. Bu
bliyime bi¢cimi mezodermin paraksiyel, ara ve lateral bolgelerinin gelisiminden
sorumludur. Isin ilginci, sunu belirtmek gerekir ki, primitif ¢izginin rostrokaudal
diizenlenisi gelecekteki mediolateral mezoderm oOriintiisiinii 6nceden belirtir: bir hiicre
primitif ¢izgide ne kadar rostraldeyse, ondan tiireyen hiicreler o kadar medialde yer

alacaklardir.

Mezodermin olusumuna iliskin su noktalarin altin1 ¢izmek gerekir:
e Mezoderm gastriilasyon sirasinda olusur
e Primitif ¢izgi embriyonun gelecekteki arka kutbunda indiiklenir
e (Qastriilasyon embriyonik bolgenin deformasyonuna izin veren karmagik

hiicre hareketlerine sahne olur.
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1.3.5 Noriilasyonun iki modu

Noriilasyon diiz sinir plaginin noral tiip halini aldig1 embriyo asamasidir. Bu bir
dizi morfogenetik hareketin {irlinidiir. Dogrusu, nériilasyon basit bir siire¢ olmayip,
sinir taslagimin farkli 6n-arka seviyelerinde farkli farkli diizenekler isler. Noriilasyonun

iki ana tiirQ tarif edilmistir: birincil ve ikincil.

1.3.6 Birincil Noriilasyon

Gary Schoenwolf ve grubu civeiv embriyosundaki birincil noriilasyon sirasinda
olusan morfogenetik hareketleri esas alan klasik tanimlamayi yapmuslardir. Sinir
indiiksiyonu Hensen diigiimiiniin 6niinde beliren ve oval yapiya sahip yasst bir hiicre
katmani olarak goriinen sinir ektoderminin olusumuna yol acar. Iki asamali olan
morfogenetik yer degistirmelerle, yani bigimlenme ve kivrilma ile sinir plagi noral tiipe

dontistir.

1.3.6.1 Sinir Plaginin Bicimlenmesi

Bicimlenme oval sinir plaginin dar omurga plagi ve genis beyin plagina
dontisiimiinden sorumlu morfogenetik hareketleri igerir. Bu hareketleri géstermek, sinir
plagini fléresan boyalar1 ile boyamak ve bunu izleyen bicim degisikligini goézlemekle
miimkiindiir. Bu deneyin sonucunda, lateral hiicrelerin orta hatta dogru birbirlerine
kavusur sekilde yoneldikleri ve medal dokunun 6n-arka eksende uzadigi goriilmiistir.
Bu bi¢cim degisikligi li¢ olay sayesinde gerceklesir: apikobazal kalinlagma, enine

daralma ve boyuna uzama.

Apikobazal kalinlasma esas olarak hiicrelerin bi¢cimindeki degisimden dolayidir.
Sinir plag: hiicreleri kiip bi¢imliden prizma bi¢imliye doniisiirler. Bu bi¢cim degistirme
sonucunda sinir hiicrelerinin yiiksekligi artar. Bu o0zellik hem amfibilerde, hem
kuslarda, hem de memelilerde vardir. Mikrotiibiilleri kutupsuzlastiran islemler

hiicrenin apikobazal kalinlagmasin1 engeller.

Apikobazal kalinlagsma enine daralmaya yol acar. Hiicre yeniden morfogenetik
harekette paya sahiptir. Yeniden diizenlenme sirasinda hiicreler orta hatta bulusurlar ve
bu bolgede onceden yerlesik hiicrelerin aralarina girerek dizilirler. Bu hiicresel olay

hem enine daralmayi, hem de boyuna uzamayi saglar. Bu esgiidimlii hareketler
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omurgalilarin gelisimi sirasinda gozlenen genel bir oOzelliktir. Bunlar kavusma-
genisleme hareketleri olarak tanimlanir. Amfibilerde gastriilasyon ve noriilasyonu
yiiriiten baglica kuvveti temsil ederler. Kavusmali biiylime hareketlerinden sorumlu

genlerdeki mutasyonlar omurgalilarda noral tiip kusurlarina yol agar [19].

Boyuna uzama araya girerek diziye eklenen hiicrelerden otiiriidiir. Ustelik, mitoz
181 oOn-arka eksene uyacak sekilde konumlandigindan, hiicresel mitozlar rastgele

yonlerde gerceklesmez.

1.3.6.2 Sinir Plaginin Kivrilmasi
Kivrilma bigimlenmeden sonra gergeklesir. Sinir taslagimin sinir oluguna, sonra
da noral tiipe doniismesini saglayan morfogenetik hareketleri kapsar. Kivrilmay1 iki

olay saglar: kirigsma ve katlanma

Kirigmada, sinir plagimin orta hattinda medialde bir kirigiklik ortaya cikar. Bu,
orta hat hiicrelerinin bi¢cim degistirerek prizmatikten kama sekline doniismesinden
kaynaklanir. Yass1 olan sinir plag: bi¢cim degistirerek V sekline gelir, artik yapinin adi

sinir olugudur. Sinir plaginin medial bolgesine medial mentese bolgesi adi verilir.

Medial hiicrelerin bigimce gegirdikleri bu degisime hiicre dongiisii siiresinde bir
uzama eslik ederken, sinir plaginin lateral hiicrelerinin dongiisiinde bu degisiklik

goriilmez. Kirisma bogumun ¢ikarilmasiyla dnlenebilmektedir.

Bogumun omurga seviyesinde hem taban plagina hem de notokorda kaynaklik
ettigi bilinmekle birlikte, farkli bir agiklama One siirmek de miimkiindiir. Bogumu
cikarmak hem taban plaginin, hem de notokrodun olusmasini &nleyecektir. Iste bu
nedenle, notokordun orta hattaki sinir plagi hiicrelerinin kamalagsmasindan sorumlu
oldugundan emin olmak miimkiin degildir. Dile getirilmesi gereken ilging bir nokta,
Schoenwolf grubunun sonraki yazilarinda kirigmayi sinir taslaginin kendi biinyesinde
cereyan eden bir siire¢ olarak niteledigidir. Mikrofilamanlarin kirismanin denetimindeki
rolleri Schoenwolf™un ekibi tarafindan da incelenmistir. Kus embriyolarin1 sitokalazin D
ile muamele etmek kirismayr engellemez. Yani, medial hiicrelerin kamalagmasi

mikrofilamanlardan bagimsizdir.
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Katlanma sinir plaginin lateral kenarlarinin kendi iizerine katlanmasi tarzindaki
morfogenetik yer degistirmeyle ayirt edilir. Bu lateral mentese noktalarindaki hiicreler
sekil bakimindan medialde olanlara ¢ok benzerdirler. Bu hareketler sinir plaginin lateral
kenarlarinin (yani sinir katlantilarinin) dorsal orta hatta bulusup birbirleriyle
kaynasmalarint saglar. Bu morfogenetik yer degistirmeler yilizey ektoderminden

kaynaklanan dis kuvvetler marifetiyle olur.

Noriilasyon diizenekleri sinir plaginin 6n-arka eksendeki konumuna gore degisir.
Fare noral tiiptinde, omurga seviyesinde tekdiize bir noral tiip olusumu tarzi gézlenmez.
Rostral servikal seviyelerde benzersiz bir medial mentese noktasi olusur. Bu bolgede
lateral mentese noktalar1 yoktur. Tamimladigimiz klasik model ara seviyeler igin
gecerlidir. Kivrilma kaudal ndral tiipiin biitiin hiicrelerini etkileyerek i¢ boslugu
yuvarlak olan noral tlip ortaya ¢ikmasini saglar. Sinir tiip olusumu diizeneklerinin bu
cesitliligi, omurganin farkli seviyelerinde rostral ya da kaudal seviyelerin yer almadigi
noral tiip kusurlarmin olusmasini agiklayabilir. Ornegin, kraniorasissizis haric,
anensefali genellikle kafa bolgesiyle sinirlidir. Bazi olgularda olusum bozuklugu bir
boliime aittir, torakal ve iist lomber bolgeler etkilenir, servikal ve lumbosakral bolgeler

korunur.

Sonug¢ olarak, Onemle belirtmek gerekir ki, noriilasyonun farkli 6n-arka
seviyelerdeki denetimini yiiriiten genler farkli farklidir. Ornegin, farede, AP-2, Cartl,
Hesl ve Twist kraniyal noral tiip kusurlarinda rol sahibiyken, Axd ve v/ omurga
kusurlariyla baglantilidir.

NTD’lerin belli bir béliimle sinirli olanlarini agiklamak i¢in, bazi yazarlar noral
tiip kaynagsmasimin farkli bolgelerden ilerledigini 6ne siirmiislerdir [20]. Bu goriis ilk
kez farelerde ortaya atilmistir. Farkli bolgelerin kendilerine ait yerleri fare soylari

arasinda ve tiirler arasinda degisiklik gosterir.

Birincil noriilasyonun 6zellikleri sdyle 6zetlenebilir:
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e Bicimlenme siireci apikobazal kalinlasma, enine daralma ve boyuna
uzamadan olusur.

e Kivrilma, hem kirigmayi, hem de katlanmay1 kapsar.

e Noriilasyonu saglayan diizenekler 6n-arka eksen boyunca ayni degildir.

e (Cok yerden kapanma kurami néral tiip kusurlarini aydinlatmada dikkatli

uygulanmalidir.

1.3.7 ikincil Nériilasyon

Birincil noriilasyon, amnionlularda goriilen genel bir 6zellik olarak sefalokaudal
diisiimde ilerler. Noriilasyonun embriyo ekseninin uzamasindan daha hizli gelistigini
belirtmek yerinde olacaktir. Sonucgta, noral tiip eksenin uzamasi tamamlanmadan

kapanacaktir. Arka ndropor kapanan birincil sinir plaginin son kismina karsilik gelir.

Arka noroporun kapanmasindan sonra, Hensen diigliimiiniin ve primitif ¢izginin
artiklart olan kaudal dokular sdzde kuyruk tomurcugunu ya da kaudal kabarikligi
yaparlar. Arka néroporun kapandigi asama tiire baghdir. Insanlarda 21 ila 29 somitli

asamada kapanir (yumurtlamay1 izleyen 26. giine tekabiil eder).

Omuriligin kaudal kismi kuyruk tomurcugunun gelisiminden kaynak alir. Bu
bolgede, noriilasyon, ikincil noriilasyon denen farkli bir yapisal siire¢ uyarinca cereyan
eder. Kuyruk tomurcugu hiicreleri orta hatta kiimelesirler ve mediiler kordun olusumuna
katilirlar. Bu kordon birincil noriilasyonla olusan i¢ boslukla baglantili olacak ve c¢ok
sayida i¢ bosluk olusturacak sekilde kovuklanir. I¢ bosluklarm tiimii daha sonra tek bir
i¢c boslugu olan bir noral tiip olusturmak iizere birlesirler. Ikincil nériilasyonun

bazilarinca kovuklanmali noriilasyon diye adlandirilmasinin nedeni budur.

Kuyruk tomurcugu bir siirglin gibi islev goren, viicudun kaudal kisminin
biiyiimesinden sorumlu bir blastemdir. Dahasi, kaudal bolge, yapilanmasim klasik ii¢
germinal tabaka olugmaksizin gergeklestirir. Bu da gastriillasyonun genel o6zellikleri

i¢inde 6nemli bir istisnadir.
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1.3.8 Birincil ve Ikincil Noriilasyon Arasindaki Kesintisiz Siireklilik

Sinir taslaginin 6 somitli agamadaki haritalamas1 sunlar1 géstermektedir: Hensen
bogumu notokorda ve hem birincil hem de ikincil noral tiiplerinin taban plagina
farklilasir, ikincil noral tliplin taslagi basta sinir plaginin kaudal kenarinda yer alir ve
primitif ¢izgide yer alan hiicreler mezodermden tiireyen biitiin 6geleri meydana
getirirler. Boylelikle, sinirdoku Onciillerinin temel orgiitlenisi ister birincil, ister ikincil
bir noral tlip olusturmaya yazgili olsunlar, degismez. Ayrica, bogum bir kordo-ndral
menteseye kaynaklik eder ki bu iki noriilasyon tilirli arasinda yakin benzerlikler

olduguna bir igarettir.

Ikincil noriilasyona dair sunlarm vurgulanmasi gerekir:
e ikincil néral tiip kovuklanma ile olusur — Bu tiipiin taslag: sinir plagmnin
kaudal kenarinda yerlesiktir
e Birincil ve ikincil ndriilasyonun kesintisiz birer morfogenetik siireg

olarak yiiriidiigiinii gosteren kanitlar giderek ¢cogalmaktadir [22].

1.3.9 Agq¢k NTD’lerde Embriyolojik Siire¢

Ag¢ik NTD’lerin noériilasyon sirasindaki morfogenetik yer degistirmelerde
basgdsteren bozulmanin sonucu oldugu goriisii artik yaygin kabul gormektedir. Boyle
bir olusum bozuklugunun sonucunda sinir dokusu amnion sivisi ile temastadir. Bu
stviyla uzun stireli bir temas ¢ok zararli olup, sinirdokunun tahrip olmasina yol agar.
Baz1 gruplar, buna bakarak, ikincil hasar tehlikesini sinirlamak i¢in malformasyonun
lizerini anne karnindayken kapatmay1 Onerirler. Diger malformasyonlar, yani Chiari II
miyelomeningoselle birlikte goriilebilir: beyincigin bir kism1 genis bir servikal omurga
kanalinin i¢indedir. Ayrica, dordiincii ventrikiil servikal kanal i¢inde uzanir. Arka ¢ukur
kiigiiktiir ve tentoryum al¢ak yerlesimlidir. Bu olusum bozuklugu embriyolarda
gozlenmez, ama fotal yasamda ortaya c¢ikmaya baslar, ki bu bunun birincil bir

anormallik olmay1p ikincil bir olay oldugunu gdsterir.
Hidrosefali spina bifidanin sik goriilen bir komplikasyonudur. Embriyonik
yasamda hi¢ goriilmezken, fotlislerde ortaya cikar [22]. Hidromiyeli i¢in de aym sey

gecerlidir.
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Miyelomeningoselde kraniolakiinler go6zlenebilir [23]. Olusma diizenekleri

bilinmemekte olup, hidrosefaliyle beraberlikleri yoktur.

1.3.10 Sinir Tiipii Ventrodorsal Eksene Gore Kutuplanir

Sinir tiip noriilasyonla olustuktan sonra, tavan (en dorsaldeki bolge), alar plak,

bazal plak ve tabandan olusan bir yapiya biiriiniir.

Aslinda bu kutuplanma noériillasyondan Once baglar. Notokord medial sinir
plagmin altinda uzanir ventralize eden faktorler salgilayarak is goriir. Sinir plaginin
lateral bolgeleri plagin kenarinda yer alan yiizey ektoderminin dorsalize edici etkisiyle
karsilagirlar. Sinir tiip hiicreleri tarafindan eksprese edilen genler ventro-dorsal

eksendeki konumlarina gore degisir.

Notokord ya da taban plag asilayarak ek bir taban plagr indiiklemek
miimkiindiir. Civciv embriyosunun ndral tlipiin yan duvarlarma bildircin notokordu
asilaninca civeiv blinyesinde ek bir taban plagr gelisir ve asilanmis bildircin
notokorduyla yiizyiize temas halindedir. Notokord yerine taban plagi asilayarak da

benzer bir sonu¢ yaratmak miimkiindiir [24].

Notokord ve taban plagi arasindaki iliskiler sdyle 6zetlenebilir:
e Bir notokord bir taban plagini indiikleyebilir.
e Bir taban plagi bir taban plagini indiikleyebilir.
e Indiiksiyonun kesin zamansal boyutlar1 embriyo gelisimi sirasinda

belirlenmeyi beklemektedir [25].

1.3.11 Sinir Tiipiiniin Dorsalizasyonu TGF-p (Transforming Growth Factor -

Beta) Salg1 Molekiilleri Ailesi ile Baglantidir

TGF-B ailesinin degisik tiyeleri ndral tliplin dorsalizasyonuna katkida bulunurlar

ve noral tiipiin hiicrelerini dorsalize etme yetisine sahiptirler.

Aksiyel organlar antiBMP’leri (bone morphogenic protein) yapabildikleri igin,

noral tliplin ventral bolgesi onun dorsal yarisinin gelisimini de denetler yonde galisir.
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Sinir tiipiiniin bazal plagi i¢in oldugu gibi, BMP yolagi omurilikteki dorsal ara baglanti

sinir hiicrelerinin atalarinca olusturulmus farkli alt bolgelerin gelisimini saglar [26].

1.3.12 Periferik Sinir Sisteminin Noral Krestten Gelisimi

Omurga seviyesindeki noral tiipten bir hiicre toplulugu ayrilip, sinir ibigi
hiicrelerini olusturmak {izere ortaya ¢ikar. Bu topluluk in situ olarak melanositlere,
dorsal kok ganglionu hiicrelerine, vejetatif ganglion hiicrelerine, Schwann hiicrelerine
ve bobrekiistii bezi medulla hiicrelerine farklilagsmak {izere kapsamli go¢ etme yetisine

sahiptirler.

1.3.13 Sinir Ibigi Hiicrelerinin Gocii

Sinir tiiplinde yerlesik taslak hiicreleri epitelsi 6zelliklerini yitirirler. Daha sonra
hiicre dis1 matriks boyunca gog ederler. Sinir tiiptinden dogan ii¢ go¢ kolu vardir. Dorsal
kol dermatom ve ylizey ektodermi arasindadir. Bu kol sonunda melanositlere ug
verecektir. Ventro-lateral kol somitin rostral yarisina niifuz eder (bu yapmin kaudal
yarist sinir ibigi hiicrelerine gecirgen degildir ve motor sinir aksonlarinin biiyiimesine
izin vermez). Bu bolgedeki gdcen hiicreler dorsal kok ganglionuna farklilagirlar. Son
kol noral tiip ile somitin medial kenar1 arasinda uzanir. Bu hiicreler periferik sinir

sisteminin vejetatif 6gelerinin olusumuna katkida bulunur.

1.3.14 Hiicre Dis1 Matriks ve Gog¢

Hiicre dis1 matriks bilesenleri agisindan, somitin rostral kismi kaudal kismindan
farklidir. Ek olarak, hiicrelerce eksprese edilen reseptorler de farklhidir [27]. Bu da,
neden somitin rostral yarisinin gecirgen olup da kaudal yarisinin gegirgen olmadigini

aciklar.

1.3.15 Koklerin ve Pleksuslarin Olusumu

Sinir ibigi hiicreleri, kendilerine 6zgii molekiiler ekspresyonlari ve matrikste
biriken molekiillerin de etkisiyle, yalnizca somitin rostral yarisina go¢ edebilirler.
Bunun sonucu, noéral tiipiin tavanindan koken alan sinir ibigi hiicrelerinin kesintisiz

akiginin ayr1 odaklara dagildigidir. Her bir odak dorsal kok ganglionuna kaynaklik
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edecek olup, bu durum neden bu periferik sinir sistemi yapilarinin sinir ibigi
hiicrelerinin tersine neden boliimlenerek yapilandigini agiklamaktadir. Deneysel olarak,
bu diizenlenisi yalnizca rostral somitler asilayarak bozmak miimkiindiir. Bu islemin

sonucunda, kocaman, bolimlenmeye gitmemis bir ganglion olusur.

Memelilerde omuriligin en kaudal kisminin ayirt edici 6zelligi filum terminale
adli yapinin bulunuyor olmasidir. Bu bélge kokenini noral tiipiin kaudalinden alir, ama
motor veya duyusal sinirler icermez. Biz, bu anatomik 6zelliklerin neden gelistigini
anlamak i¢in, bu bolgenin homologu olarak civciv kaudal noéral tiipiinii kullaniyoruz. Bu
bolgenin dikkat ¢ekici 6zelliklerinden biri buradaki noral tiip hiicrelerinin sinir hiicresi
olusturma yetenegine sahip olmayislaridir (bu da, dorsal kok ganglionlarinin yoklugunu
aciklar) [28]. Ayrica, bu bdlge motor sinirler de yapamaz. Bu gercegin altinda yatan

molekiiler yolaklar iizerine olan ¢alismamiz halen devam etmektedir.

1.3.16 Omurganin Somitlerden Gelisimi

Gastriilasyon Oncesindeki somit Oncesi hiicrelerin kaynagi primitif ¢izginin
rostral bolgesidir. Bu hiicreler epitelyomezankimatdz donilisiime girip ara taslak
tabakayi, yani mezodermi olustururlar. Sonra laterale go¢ eder ve paraksiyel bir
fenotipe biirtiniirler. Bu hiicrelerin akibeti 6n-arka eksendeki konumlarina bagli olarak
degisir. En 6ndeki hiicreler, nihayetinde, bas bolgesinin olusumunda pay sahibi olan bas

mezodermini olusturacaklardir.

Bagta govdenin paraksiyel mezodermi bdliimlenmis degildir ve gelisim
ilerledikce somit denilen epitelli kiireler bas-kuyruk yoniinde olugmaya baslarlar.
Epitelli somit, bir epitel duvar1 ve i¢inde yer alan mezankim ¢ekirdeginden olusur. Bu
iki bolge gergek birer kompartman degildirler, zira hiicreler yogun bir sekilde somitin
bir parg¢asindan digerine go¢ edip karisirlar. Epitelli somit gelisim sirasinda olgunlasir
ve bu olgunlagma bas-kuyruk yoniinde ilerler. Bu olgunlagma epitelli somitin dermatom
(dorsal), miyotom (ara) ve sklerotoma (ventral) ayrismasina neden olur. Dermatom
ylizey ektoderminin altindadir. Viicudun dorsal yarisinin cilt hiicrelerinin kaynagidir
(ventral cilt hiicreleri somatoplevradan koken alirlar). Miyotom viicuttaki biitiin ¢izgili
kas liflerine kaynaklik eder. Sklerotom hiicreleri omurlarin kikirdaksi hiicrelerine,

omurlararast disk ve ligaman hiicrelerine ve omurga meninkslerini olusturan hiicrelere
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farklilagirlar. Sklerotom ayrica endotel hiicrelerine kaynaklik eder. Belirtilmesi gereken
onemli bir nokta da sklerotom basta ventralde yerlesikken, daha sonra yayilarak biitiin
bir noral tliplinii sarar ve dorsal yiiziiyle dorsal mezoderm denen yapiy1 olusturur. Bu
dorsal mezoderm geg¢ ortaya c¢ikan bir yapidir, ¢iinkii noral tiip ve yiizey ektodermi
noriilasyondan hemen sonra sikica yanyana gelirler ve interepitelyal aralik

noriilasyonun gerceklesmesinden epey sonra gecirgen hale gelir [29].

Somitin ventral parcasindan sklerotom, dorsal pargasindan ise dermatom ve
miyotom tiireyecektir. Somit bdliimlesmeye gittiginde, olugan yarisomitlerin akibetleri
arasindaki fark sabit ve degismez nitelikte degildir. Aslinda, eger somit ventro-dorsal
eksende dondiiriilirse yeni ventral yari-somit (daha Once dorsal olan) sklerotom
olusturur. Yeni dorsal yari-somit (daha once ventral olan) dermatom ve myotoma
farklilagir. Bu da gostermektedir ki, yari-somitlerin akibeti sabit olmayip, cevre

tarafindan degistirilebilir.

Notokord ve taban plagi, sinir plaginin ventralizasyonuna oldugu gibi, somitin
ventralizasyonuna da dnayak olurlar. Somitin dorsalizasyonuna ise yiizey ektodermi ve

dorsal noral tiip 6nayak olur.

Sklerotom olusumu, notokord ve taban plagimmin Sonik kirpi salgilamasi
sayesinde ortaya cikar. Eger farenin Shh geni (sonik kirpi adli gen) susturulursa,
sklerotomlar1 olusamayacagindan, omurga yapilari ortaya ¢ikmaz. Somitin dorsal yarisi
(yani dermatom ve miyotom) BMP’ler tarafindan indiiklenir. SHH (hem taban plagi,
hem de notokord tarafindan salgilanir) G/il’in ekspresyonunu saglarken, Gli2 ve Gli3

Whts araciligiyla dorsal bolge tarafindan indiiklenirler [30].

1.3.17 Sinir Tiipii ve Notokord Omurga Kikirdaginin Olusumunu Indiiklerler

Sinir tiip ve notokordun (birlikte ya da tek baglarina) somitten kikirdaksi
hiicrelerin olusumunu uyarabildikleri klasik doku birlestirme ¢aligmalarindan beri zaten
bilinmektedir. Notokord ve ndral tiip kikirdak indiiksiyonu konusunda farkli davranirlar.
Indiiklenen kikirdak notokorda bitisiktir, buna karsilik sinir dokusuyla arasinda her
zaman bir uzaklik vardir. Sinir tiipiiniin meninks dokusunu yakin temasla, kikirdag ise

biraz uzaktan indiikledigi varsayilabilir.
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Omurga olusumu hakkinda ortaya ¢ikan ¢arpici sonuglardan biri omurlarda ii¢
bdlgenin taninabilecegidir. Ventral bolge omur gvdesinin olusumundan sorumlu olup,
Gli2 tarafindan denetlenir. Omurun sinir arki ikinci bolgeyi olusturur ve Gli3’iin
denetimi altindadir. Son olarak, dorsal bolge (dorsal mezoderm adi verilen yapidan
koken alir) spindz c¢ikintilara farklilasir. Bu dorsal bolge dorsal ndral tiipe, ylizey
ektodermine ve BMP4’e tabidir. Omurlarin gelisimi esnasindaki bu farkli alt bolgeler,
sozgelimi lipomlu spina bifidada oldugu gibi, baz1 insan omurga malformasyonlarinda
dorsal bolgenin secici olarak etkilenmesini, ventrolateral bolgenin etkilenmeden

kalmasin1 agiklayabilir [31].
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1.4 MIYELOMENINGOSELDE OMURGA ANOMALILERI VE
PATOFIZYOLOJi

Omurga disrafizmleri noral tiipiin kapanma siireci esnasinda farkli anatomik

kapanma bozukluklariyla karsimiza ¢ikarlar. Sekil 3’te omurga disrafizmlerinin farkli

tiirleri ¢izimle gosterilmistir.

meningosel

miyelomeningosel miyelosel

siringomiyelosel

Sekil 3. Omurga disrafizmlerinin farkl tirlerinin gizimle gosterilisi [32].

1.4.1 Miyelomeningoselde Dogumsal Omur Anomalileri

Eslik eden omurilik ve omur anomalilerinin miyelomeningoselli ¢ocuklarin
prognozuna 6nemli etkileri vardir. Omur anomalileri klinik tablonun karmasikligini

artiracak sekilde iskelet deformitelerine yol acarlar. Var olan omurilik malformasyonlari
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karsimiza ya ilk ameliyatin ardindan baggdsteren sorunlarla ya da uzun vadede omurilik
gerginligiyle ¢ikar. Dolayisiyla, hastalar1 bu agidan degerlendirmek ve eslik eden bu

anomalileri tanimak 6nem tasir.

Miyelomeningoselde iskelet deformiteleri {ic nedenle olusurlar: (1) omurganin
dogumsal malformasyonlarinin iskeletin biiyiimesinde kisimlar arasinda esitsizlik
yaratmasi; (2) arka omurga elemanlarinin yoklugu ya da yetersizligi veya fel¢ nedeniyle
olusan instabilite ve (3) hidromiyeli ve omurilik gerilmesi sonucu ortaya ¢ikan norolojik

anormallikler.

Omur ve omurganin gelisimi liglincli embriyonik haftada baslar ve 20 yasinda
tamamlanir. Gelisim membran olusumu, kikirdaklagma ve kemiklesme siiregleri halinde
isler. Ilerleme bas-kuyruk yéniinde islediginden dolay1, teratojenik etmenlere erken
donemde maruz kalmak yukari (bas tarafi) omurlarda dogumsal malformasyonlarin

Oniinii acarken, ge¢ donemde maruziyet asag1 kisimlari etkiler.

Etkili bir teratojenik etmene maruziyet, donemine 6zgii olarak tiirii dngoriilebilir
omur anomalilerine yol agar: (1) notokord diizensizlikleri, (2) bdliimlenmeye
ugramamis mezodermin diizensizlikleri, (3) bdliimlenme bozukluklart ve (4)

sklerotomun farklilasma bozukluklar1 [33].

Sirt tarafinda noériilasyon siireci cereyan ederken, notokord omurganin yapisal
yahut mezankimal 6gelerinin olusumuna yardimci olur. Mezoderm, notokordun her iki
tarafinda ii¢ ana alana farklilasir: paraksiyel, ara ve lateral mezoderm (Sekil 4).
Notokord, ayni1 siralarda, somitlerin ortaya ¢ikisini saglayan boyuna boliimlenme i¢in
mezodermin farklilasmasini indiikler. Somitlerin gelisimi bastan kuyruga dogru bir sira
icinde ilerler ve neticede kafa kemiklerinin, omur ve gogsiin kemik ve iligkili kas
yapilarinin olusumunda yardimci rol oynar. Her somit iki kisim halinde gelisir: medial
bir sklerotom ve lateral bir dermatomiyotom ($ekil 5). Sklerotom hiicreleri omurganin
olusumundan sorumludur, dermatomiyotomlar ise kas hiicrelerini ve deriyi kaplayan

dermisi olustururlar. Sklerotomlar da medial ve lateral alt boliimlere ayrilirlar.
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Sekil 4. Embriyonun gelisiminin 17. giiniinde notokord plag: kendi iizerine katlanarak notokordu olusturur.

Cevresindeki mezoderm dokusu paraksiyel, ara ve lateral mezoderme farkhlasir. Bu mezoderm dokular:

akabinde somitlere farkhlasirlar [34].

Néral tap

Somit Dermatomiyotom

Medial ve lateral
skleratom

Intersegmental
arterler

Notokord

b Omuru olugturan medial
ve lateral sklerotom

Noral tap

Dermatomiyotom

\ 7
/ L Notokord

Intersegmental

arterler
Q 4
&
h

Aort

Sekil 5. Embriyogenezin a 22. ve b 28. giinlerinde embriyo [34].

T Lateral kemiklesme
- merkezleri

—eee Medial kemiklesme
merkez (sentrum)

Sekil 6. Omurda kemiklesme merkezleri [34].
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Medial sklerotomlar omur govdesini (kemik, kikirdak, intervertebral disk ve
meninksler) olustururken, lateral sklerotomlar omurga kanalinin arka 6gelerini meydana
getirmek lizere cilt ektodermi ve kaynagmis noral tiipiin arasindan arka tarafa géc eder.
Birlesik haldeki dermatomiyotomlar go¢ ederek omurga ¢evresi kaslarini ve dermisi
olustururlar. Bu boyuna bdliimlenmenin basarisiz olmasi durumunda boliimlenme

basarisizlig1 anomalileri gibi flizyon anomalileri ortaya ¢ikar.

Fotiisiin yagaminin altinci haftasinda omur govdeleri birbirinden notokord kilifi
ile ayrilmis iki lateral merkezden kikirdaklagsmaya baslarlar [35]. Kikirdaklasan
merkezlerin kaynagmasindan sonra, aradaki notokord parcasi omurlararasi diskin igine
girer. Birlesen omur govdesi kikirdaklasma merkezleri orta hatta kaynasmis lateral
kikirdaklasma merkezleriyle bulusur. Yenidogan omurgasinda ii¢ farkli kemiklesme
merkezi gozlenir: sentrum ve iki lateral merkez (Sekil 6). Omur govdesinin ¢ogu
sentrumdan olusurken, arka-yan kismi lateral kemiklesme merkezlerinden (irer.
Kemiklesme merkezleri birlesirler ve araya giren notokord 68esi omurlararas: diske
ekstriide olur. Sentrum 9. haftada katilagsmaya baslar. Kemiklesme merkezlerinin
kaynasmasi sirasindaki diizensizlikler yarim omur, kelebek omur, sagittal ya da koronal
yarik ve omur goévdesinin yoklugu gibi sorunlara neden olur. Kemiklesmenin ilk
asamalarinda sentrum gecici bir plak sayesinde 6n ve arka boliimlere ayrilir. Ki bu
koronal yariklarin belli bir siklikla olusmasini bariz surette agiklar. Bu yariklar
notokordun sebat edisinin degil, sentrumun 6n ve arka bdliimlerinin kaynagmasinin
eksik kaliginin {riiniidiir. Koronal yariklar yasamin ilk bir ka¢ ayindan sonra genellikle
goriilmez olurlar. Sagittal yariklar her bir kikirdaklasma merkezinden gelisen
kemiklesme merkezlerinin bir sonucudur. Sagittal yariklar, koronal yariklarla benzer
sekilde yasamin ilk bir ka¢ ayindan sonra bulunmaz. Sagittal yariklarin sebat edisi

kelebek omurla sonuglanir.

Miyelomeningoselde, noral tiiplin kapanmamasindan &tiirii, sinir dokusu cilt
ektoderminden ayrilmaz (ayrilmazlik); plakodun lateral ylizeyi boyunca uzanan cilde
yapisik kalir. Plakodun cilt ektoderminden ayrilmamasi mezankimin sinir ektoderminin
arkasina gitmesini engeller, dolayisiyla sinir dokusunun o6n-yan kisminda kalmaya
zorlanir. Bundan meydana gelen pedikiiller ve laminalar disa doniiktiir, arka ve ice
bakacagina arkaya ve disa bakar. Lamina ve pedikiillerin rotasyonu sonucunda, omurga

kanali spina bifida boyunca ig bi¢imli bir genislemeye ugrar. Kanal en ¢ok laminalar
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sagittal plandayken genisler. Laminanin daha fazla donmesi kanalin biiyiikliglni
azaltir [36]. Omur govdeleri ya hemen tlimiiyle normal iglev goriirler yahut tek yarim
omurdan yanlis boliimlenmeye ugramis omur bilesenlerine dek degisen boliimlenme
anormallikleri sergilerler. Omur ve sinir aksinin gelisimi paralel oldugundan, omur
anomalilerinin varhi@1 etkilenen c¢ocuklarin biiyiik bir yiizdesinde sinir doku
anormalliklerinin de gostergesidir. Ardi sira gelen birincil noriilasyona ait sorunlar
segmental noriilasyondaki aksamaya bagli olarak ilgili miyelomeningosellere yol acar,
ki bu derinin Ortili  oldugu varyantlar1 ve  meningosel, lipomlar,
lipomiyelomeningoseller ve dermal siniis traktlarini iceren deri ektoderminin

ayrilmasindaki anormalligi kapsar.

Insanlardaki embriyolojik zararli bilinmemektedir. Hayvan modellerinde,
annenin gebeligin kritik doneminde hipoksiye maruz kalmasinin dogumsal omurga

deformitelerine davetiye ¢ikardigi bilinmektedir [37].

1.4.2 Dogumsal Omurga Anomalilerinin Siniflandirilmasi

Omurga anomalileri boliimlenme, olusum yahut karma sorunlar olarak
siiflandirilir, bunlar omur halkasinin herhangi bir kisminda basgdsterebilirler (6n, on-
yan, yan, arka-yan veya arka). Diger dogustan omurga deformitesi tiirlerinde oldugu

gibi, deformite bu embriyolojik nedenlerden herhangi birine bagli olabilir.

Omurganin dogumsal kemik anomalileri su bi¢imde siniflanabilir.

1. Olusum yetersizligi

a) Kama omur (wedge vertebrae)

b) Yarim omur (hemivertebrae)

¢) Kelebek omur (butterfly vertebrae)

d) Yitik omur (missing vertebrae)
2. Boliimlenmenin aksamasi

a) Kiitiik omur (block vertebrae)

b) Boliimlenmemis ¢ita (tek tarafli kemik koprii) (unsegmented bar)

30



3. Karma tiirde (olusum ve boliimlenme yetersizligi birlikte)

4. Diger anomaliler:

a) Spindz cikint1 veya laminalarin yoklugu (rasisizis) ya da giidik omur (rudimentary
vertebrae)

b) Omur gévdesinin 6n-arka boyutunda azalma

c¢) Pedikiillerarasi mesafede artis

d) Pedikiil yiiksekliginde azalma

e) Yanlara genislemis transvers ¢ikintilar

f) Orta hatta kemik ya da bag-kikirdak yapisinda c¢ikintilar (ayrik omurilik

malformasyonlar1)

Balumlenme kusuru
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Sekil 7. Omur anormalliklerinin ¢izimle gosterilisi [34].

1.4.2.1 Olusum Yetersizligi (Failure of Formation)

Olusum yetersizligi omurun yapisal 6gelerinin yokluguna bagli ortaya ¢ikar. Bu,
omur halkasinin herhangi bir bolgesi olabilir: 6n, 0n-yan, yan, arka-yan veya arka.
Olusum yetersizligi kismi ya da tam olabilir, s6zgelimi kama omur kismi bigimin
ornegiyken, yarim omur, kelebek omur ve omur aplazisi yetersiz olusumun tam

bi¢iminin 6rnekleridir.
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Yarim Omur

Yarim omur en sik goriilen omur anomalilerindendir. Omurun bir taraftaki
govde, pedikiil ve lamina yarisinin olusmamasindan kaynaklanir. Omurun bir tarafta
timiiyle olusamamasi olayidir. Yarim bir omur fazladan bir omur degil, olusamayan

omurun kalanidir.

Yarim omur tam bolimlenmis (%65), yart boliimlenmis (%22) veya
hapsolmustur (%12). Tam boliimlenmis yarim omurun lstiindeki ve altindaki disk
normaldir. Yart boliimlenmis yarim omur ise bir yiizdeki komsu omura kaynasik iken,
diger taraftaki omurla arasindaki disk araligi agiktir. Boliimlenmeye ugramamis
araliklar da s6z konusu olabilir ve yarim omur istteki ve alttaki omurlarla hicbir disk
aralig1 olmadan kaynasik halde gozlenir. Hem kranial hem de kaudal omurlar aralarinda
yarim omurun sekline uygun bir bicimde dizildiklerinde, anomalili omur hapsolmus
olarak nitelendirilir. Hapsolmus yarim omurlar omurganin seklini etkilemez. Hapsolmus
bir yarim omurun pedikiilleri kraniyalindeki ve kaudalindeki pedikiille ayni

dogrultudadir.

Yarim omurlar en ¢ok gogiis omurgasinda olusurlar. Tsou ve ark. [38] bu
anomalinin sklerotomik hiicrelerin ¢iftlenme kusuru ile hemimetamerik ¢iftin
eszamansiz gelisimi sonucunda ortaya ciktigini ileri stirmiislerdir. Omurun yarim
olugmasinin en sik goriillen mekanizmasinin orta hat fiizyonu gergeklestigi sirada ¢iftli
somit tiirevlerinin ayn1 gelisim evresinde olmayislari olduguna inanilmaktadir. Geciken
taraf kaudal yonde bir segment kayabilir (tek yarim omur). Eger iki eszamansiz cift
farkl taraflarda gecikmeli hemimetamerler husule getirmisse, ¢ifte dengelenmis yarim

omurdan bahsedilir.

Kama Omur
Kama omur, pedikiiller halihazirda mevcutken bir tarafta omur gévdesinin
displastik olusumunun sonucudur. Genelde, kikirdaklasma merkezlerinden birinin tek

tarafta kismi yetersizligini gerektirir.
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Kelebek Omur

Kelebek omur iki tarafli ayr1 kemiklesme merkezlerinin birlesmesindeki
yetersizlikten kaynaklanir ve ortalarinda yarik bulunan iki yarim omuru andirir. Kelebek
omurlar gdvdeleri boyunca uzanan bir yarik barindirirlar, uglart huni gibidir. Diiz
grafideki kelebek goriintiisiinii bu verir. Nedeni, omurga olusumu sirasinda notokordun
sebat etmesidir (notokord genelde yalnizca omurlararas: diskin ortasi olarak kalir).
Omur govdesinin daralmas1 merkezde olur, bu muhtemelen birlesme yerinde hipoplazik
olan iki kikirdak merkezinin eksik kaynasmasi akabinde gelisir. Kelebek omur,
gelisimsel bir anormallik nedeniyle kauda dorsalisin gerilemesine ve omur gévdesinde
sagittal yariklar olugsmasina bagl ortaya ¢ikabilir. Huni bi¢imindeki kusur omuru sag ve
sol yarilara ayirir. Genelde belirti vermez. Yiiksekligi normal olan kelebek omurlarin

ille de omurga siitununda sapma olusturmasi beklenmez.

Yitik Omur

Omur govdesi tiimiiyle aplazik de olabilir. Bu durum biiyiik olasilikla kifoza yol
acacaktir. Bu anormallige yol acan embriyolojik zararli hala belli degildir, 6te yandan,
omur govdesi merkezi olugsmasinin ge¢ kikirdaklasma ya da kemiklesme sathasinda
oluyor olabilir. Omurga segmenti ayr1 ayr1 kikirdaklasma merkezlerinden gelistigi igin,
bu kisimlar genellikle etkilenmezler. Tiim bir omur gdvdesinin gelisememesi ya da

birden ¢ok seviyede omurga gelisim bozuklugunun olmasina ender rastlanir.

1.4.2.2 Boliimlenme Yetersizligi

Bu anomaliler embriyoda normal segmentasyonun diizensizligi sonucunda
olusan omurga siitunu malformasyonlaridir. Komsu iki somit ya da baglantili mezankim
uygun bi¢imde ayrilmazlarsa, bolimlenme kusuru olusacaktir. Bu bolimlenme
yetersizligi boyun ve bel omurgasinda daha sik goriilir [33]. Tek tarafta

boliimlenmemis bar ve blok omur boliimlenme yetersizligine birer 6rnektir.

Kiitiik Omur

Blok omur bolimlenmenin iki tarafli yetersiz kalmasi ile etkilenen omurlar
arasindaki diskin kaynamasi sonucunda ortaya ¢ikar. Omur somitlerinin
boliimlenmemesi sonucunda olusabilir. Omurganin boyun, gégiis veya bel boliimlerinde

dogumsal bir anomali olarak goriilebilir. Genelde yalnizca iki omur etkilenir ve hastanin
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yakinmasi yoktur. Omurlarin bir pargasi ya da tiimii etkilenebilir (omur gévdesi, omur
kemerleri, ve/veya spindz c¢ikintilar). Intervertebral diskler hi¢ olmayabilir yahut
gelismemis kalsifiye yapilar halindedirler. Kaynasik omur cisimlerinin bel gibi
incelerek daralmasindan otiirii siklikla kum saati gériinlimii izlenir. Bu ug plaklarin tam
olarak gelisemediginin isaretidir. Blok omurlar etkilenen omurlarin sayisina uyan bir

uzunlukta veya daha kisa olabilir ve omurgada anormal agilanmaya neden olurlar.

Tek Tarafli Boliitmlenmemis Cita

Tek tarafta bolimlenmemis ¢ita anomalisi ikinci en sik goriilen dogumsal omur
anomalisidir. Genellikle iigten fazla olmak {izere, iki ya da daha fazla omurun tek tarafta
boliimlenmesindeki yetersizlige bagl gelisir. Bir tarafta hem diskleri hem de fasetleri
birbiriyle kopriilestiren kemikten bir citadir. Cita ile ayni tarafta siklikla kaburgalarin
kaynagik halde oldugu da goriliir. Bolimlenmemis c¢ita biiylime plaklar1 igermez ve
boyuna biliyiimez. Normal biiyiimenin asimetrik olarak bir tarafta bozulmasina neden

olur.

1.4.2.3 Karma Anomaliler

Karma anomaliler hem béliimlenme hem de olusum yetersizliklerinin bir arada
goriildiigli durumlardir. (6rnegin, tek tarafta boliimlenmemis ¢ita ile birlikte dogumsal
yarim omur). Olusum ve boliimlenme kusurlarinin ille de birbirlerinden ayr1 goriilmeleri
gerekmez. Somut bir olguda durum siklikla olusum ve boélimlenme kusurunun

karisimindan olusur, bu da karmasik birtakim yapisal anormalliklere yol agar.

1.4.3 Rasissizis ve Diger Arka Kusak Anomalileri

Rasissizis spindz ¢ikintinin yoklugu ya da kaynagsmamasidir, beraberinde lamina
kusurlar1 olabilir ya da olmayabilir. Omurganin herhangi bir seviyesinde olusabilir. Tam
noral tiip disrafizmi olan olgularda biitlin bir omurga tutulur, izole miyelosiziste ise
derece olarak daha hafif tutulum goriiliir. Birden ¢ok omurda hem anensefali, hem de
miyelomeningoselde sik goriilen bir bulgudur [34]. Ayrica, miyelomeningoselde omur
kemerleri ya kaynagsmamistir ya da timden yoktur. Omurlar ve omurga kanali laterale

dogru genisler ve pedikiiller laterale dogru yer degistirirler.
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1.4.4 Hasta Degerlendirme

Dogum oOncesi donemde tani1 alan miyelomeningosel hastalarinin ¢ogunlugu
dogumu takip eden ilk 36 saatte ameliyat edildiginden dolayi, ayrintili bir ameliyat
oncesi muayene her zaman miimkiin olmamaktadir. Bu hastalarda ameliyat sonrasinda
ve daha sonra tan1 alanlarda ameliyat 6ncesinde radyolojik incelemeler yapilmasi sarttir.
Tiim omurganin 6n-arka ve yan grafileri alinmali, sirtiistii, oturur ya da dikilir haldeki
goreli pozisyonlara dikkat gosterilmelidir. Kendi kendine dikilebilen al¢ak bel ya da
sakral seviyeli hastalarin disinda, grafiler genellikle oturur pozisyonda ¢ekilir.
Deformite, eslik eden dogumsal anomaliler ve omurga disrafizminin seviyesi teyit
edilerek kayit altina alinmalidir. Her 6 ayda bir diizenli olarak ¢ektirilen grafilerle
egriligin sabit kaldig1 yahut ilerledigi kolayca ortaya konabilir. Digbiikey biiyiime
anlamli olup, boylelikle digbiikey kisimdaki kemigin ve disk araliklarinin niteligi agik
bir bicimde goriilmeli ve muayene edilmelidir. Eger disk araliklart mevcut ve agikca
secilebilir durumda ve de disbiikey pedikiiller goriilebilir 6l¢lide bi¢imlenmisse,
disbiikey biiylime olasilig1 var ve gidisi kotli olacak demektir. Disbiikey diskler belirgin
bir bicimde olusmadiysa ve digbiikey pedikiiller zar zor segilebiliyorsa, digbiikey
biiylime olasilig1 daha az olup, seyri yliz giildiiriicii olacak demektir. Yasamin ilk bir
ka¢ yilinda omurun hatir1 sayilir bir kismi kikirdaktan ibarettir ve bu nedenle bu
asamada daha biiyiik cocuklarda oldugu kadar kesin bir gidisat tayini yapmak miimkiin
degildir. Deformitenin her iki plandaki durumunu anlamak icin koronal ve sagittal
goriintiiler alinir ve mevcut olan deformiteye gore takip kontrolleri gerekir.
Kafatasindan sakruma kadar biitiin bir omurgay1 her iki planda da gérmek 6nem tasir,
¢linkii omurganin zit uglarinda birden ¢ok anomali bulunuyor olabilir (6rn., bir tane
boyunda, bir tane de lumbosakral). Egrilik Sl¢iimiinde, u¢ omurlar {izerindeki nirengi
noktalart dogru secilmelidir; daha sonraki grafilerde yapilan dl¢limlerde ayni nirengi
noktalar1 kullanilmak suretiyle degerlendirmelerin birbirini tutmasi saglanmis olur.
Dogumsal anomalilerde nirengi noktalarinin dikkatle secilmesi Onem tasir, c¢iinkii
normal anatominin ¢arpilmasi egriligin dogru dl¢lilmesinin dniinde engel olusturur. Bu
giiclik bu olgularda 6l¢iim hatasinin daha fazla olmasina yol acar. Beyin ve omurga
kanalinin manyetik rezonans goriintiillemesi (MRG) baslangi¢ durumunu saptamak i¢in

ilk iki y1l i¢inde yaptirilmal1 ve klinik olarak gerek duyuldugunda tekrarlanmalidir.
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1.4.5 Kilinik Seyir

Omur anomalileri skolyoza, kifoza, lordoza ya da karma iskelet anomalilerine
ilerleyerek klinik belirti ve bulgulara yol acarlar. Belli anomaliler durmaksizin ilerler
(tek tarafta boliimlenmemis cita). Bu ilerleme o kadar hizli olur ki, bu hastalara
radyolojik ilerleme olmasini beklemeksizin bir an 6nce fiizyon uygulamak gerekir. Tek
tarafta boliimlenmemis bar egriligin icbiikey tarafinda hi¢ biiylime olmamasina neden
olurken, kars1 tarafta da biiylime siirliyorsa agir bir deformite ortaya ¢ikar. Bir kere
olustuktan sonra, bu deformite asir1 derecede sertlesir ve karmasik bir ameliyat
yapilmaksizin diizeltilmesi imkansiz hale gelir. Bu nedenle, iyice agirlastiktan sonra

diizeltmektense, deformitenin ilerlemesine bastan engel olmak daha uygundur.

Yarim omurlar tek, birden ¢ok ve dengeli ya da dengesiz olabilirler. Eger
dengeliyse, karsi taraf yarim omurlar ilerlemeyebilir, dolayisiyla da tedavi
gerektirmeyebilirler. Eger bir ka¢ segment tarafindan ayrilmissa, ¢ift egrilik olusur ve
bunlarin ikisi de ilerleyip fiizyon gereksinimi dogurabilirler. Tek bir yarim omur, ki en
yaygin anomalidir, ilerleyici bir deformiteye yol acabilir de ag¢mayabilir de. Bu
belirsizlikten Otiirii, bu hastalar dikkatle izlenmeli ve deformite olusursa fiizyon
yapilmalidir. Lumbosakral diizeyde tek bir yarim omur belirgin bir dekompansasyona
neden olur, bunun nedeni yarim omurun altinda dogal kompansasyonu saglayacak bir
araligin olmayisidir. Omur anomalilerinin dekompansasyona neden oldugu diger bir
bolge de, boyun omurgasinin buradaki egrilikleri dengeleme yetisinin sinirli olmasindan

dolayi, servikotorakal bolgedir.

Asimetrik bliylime sonucunda degisen derecelerde deformiteler olusur ve bu da
bu deformasyonlarin dogal gidisini Ongdérmeyi zorlagtiran bir etmendir. Eger
anomalilerde klinik ya da radyolojik kétiilesme olursa, bu iskelet olgunlasincaya kadar
siirer ve her ne kadar herhangi bir donemde hizlanma goériilebilirse de, bunda en riskli
donemler ilk iki y1l ve addlesan donemdir [40]. Bundan 6tiirli, bu hastalar1 hayat boyu
yakindan izlem altinda tutmak gerekir. Gidis hem anomalinin tiiriine, hem de yerine
baghdir. Her bir omur anomalisi tiirii i¢in ilerleme riski ilgili anahtar bilgiler ve yillik
ilerleme derecelerine iliskin sdylenebilecekler: karsi tarafinda yarim omur bulunan tek
tarafta bollimlenmemis bar (yilda 5-10 derece), tek tarafta boliimlenmemis bar (yilda 3-

9 derece), tek tarafta iki yarim omur (yilda 1-3 derece). Kama omur goérece daha yavas
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kotiilesir. Blok omurun biiylime potansiyeli yoktur, o ylizden de stabil kalir. Hasta
basina standart ilerleme yilda 5 derecedir. Anomali agag1 torakal, torakolomber ve oblik
bir konumlanigla lumbosakral bileskede ise prognoz kétiiye gider. Tan1 alma yasinin
prognozda kuvvetli bir yordayici olmamasmna ragmen, yasamin daha erken
donemlerinde teshis edilenlerin daha gec teshis edilenlere kiyasla daha kotii bir prognoz

gostermesi seyrek rastlanir bir durum degildir.

1.4.6 Ek Omurga Malformasyonlar:

Miyelomeningoselle birlikte goriilen omurilik anomalileri gergin filum
terminale, ayrik omurilik malformasyonu (SCM), hemimiyelomeningosel,
dermoid/epidermoid tiimorler, teratom ve kusurlu miyelinizasyondur. Gilbert ve ark.
tarafindan yapilan bir ¢alismada bu ek anomaliler 25 otopsi olgusunun %388’inde

saptanmugstir [39].

1.4.7 Gergin ve/veya Yagh Filum Terminale

Gergin filum terminale, omuriligi tutarak konus mediilarisin yukar1 ¢ikmasini
engelleyen kisa ve hipertrofik bir filum terminale ile karakterlidir. Ikincil nériilasyona
ait bir kusur oldugu diistiniilmektedir. Genellikle, bu anomaliye asag1 yerlesimli bir
konus mediilaris eslik eder, ancak konusun normal konumda olmasi da miimkiindiir.
Olgularin en az %80’inde konusun ucu L2 omurunun asagisindadir [41]. Yagh filum
fibrolipomatéz bir filum terminale ile karakterlidir, o da gergin filum gibi ikincil
noriilasyon anomalisidir ve omuriligi gerebilir. Gergin ve/veya yagh filum ve
miyelomeningoselin birlikte goriilme orani konusunda kesin bir rakam yoktur. Eger
miyelomeningosel ameliyatt sirasinda gergin ve/veya yagh filum goriiliirse,

kesilmelidir, ilerde gerilme ortaya ¢ikma orani boylelikle azaltilmis olacaktir.

1.4.8 Ayrik Omurilik Malformasyonu

Miyelomeningosel hastalarinda ge¢ donemde omuriligin gerilmesi genelde
plakodun skarlasarak etraf dokulara yapismasindan kaynaklanir. Ayrica, daha az sik

goriilen diger bir neden de miyelomeningosele bir SCM’nin eslik ediyor olmasidir.. Bu
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lezyonlarin miyelomeningoselle birlikte goriilme insidansi %6 olarak bildirilmektedir.
SCM’nin sinir plakoduyla iligkisi dort degisik bi¢cimde olabilir: plakodun yukarisinda,
plakodun asagisinda, plakodla ayni seviyede ve hemimiyelomeningosel. SCM’lerin
¢ogu plakodun bir omur seviyesi i¢inde olur (¢ogu kez yukari tarafinda). Bundan dolayz,
kapama islemi sirasinda kolayca taninabilirler. Ge¢ donemde gerilmeyi engellemek igin,
miyelomeningosel kesesi kapatilirken bir omur seviyesi kadar yukar1 ve asagi bakilip

SCM aranmalidir. Konu 38’de SCM daha ayrintili olarak ele alinmustir.

Sekil 8 a-d. SCM ve sinir plakodu arasindaki iliskinin cizimle gosterilisi: a SCM plakodun yukarisinda, b
plakodun asagisinda, ¢ plakodun icinde olabilir ve d hemimiyelomeningosel. Kemik cikintilar siyah oklarla
gosterilmistir [34].

1.4.9 Hemimiyelomeningosel

Ik kez 1965°te Duckworth ve ark. tarafindan tanimlanan hemimiyelomeningosel
(HMM), omurilik  disrafizminin  miyelosel ya da  miyelomeningoselin
diastematomiyeliye ait omurilik yarimlarindan birinde bulundugu benzersiz bir bigimini
ifade eder. Yarim omurilikler genellikle kendi dural kiliflart i¢cinde durur ve orta hatta

kemik bir bolme ile ayrilirlar. Bu 6zel anormallige s6yle bir deginen az sayida kaynak
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vardir, bunun nedeni muhtemelen seyrek goriiliisii ya da yanliglikla miyelomeningosel

tanis1 almasidir.

HMM’nin tam olarak nasil olustugu henliz acikliga kavusmamistir.
Miyelomeningosel sinir plakodu ve bitisigindeki yapilarin orta hatta kapanmamasi ile
sonuglanan bir birincil noriilasyon kusuru olarak bilinir. Gebeligin 26. ile 28. giinleri
arasinda vuku bulur. Diger yandan, diastematomiyeli temel olarak ikincil noriilasyon ya
da postnoriilasyon kusuru olarak olarak bilinir. Pang ve ark. ayrintili birlestirilmis
kuramda, SCM’ler ve iliskili anormalliklerin ektoderm ve endoderm arasinda
yapisikliklarin  olugsmasinin birer sonucu oldugunu bildirmektedirler. Bu durum
etrafinda notokordu ikiye bolen endomezankimal bir traktin yogunlastigi aksesuar bir
noroenterik kanalin olugsmasina ve bu suretle iki hemindral plagin ortaya ¢ikmasina
neden olmaktadir. Dias ve Walker [42] SCM'lerin ve iliskili malformasyonlarin
embriyogenezini gastriilasyon siireci sirasinda yasanan bir orta hat aksiyel biitiinlesme
yetersizligi ile agiklamislardir. Sozii edilen gastriilasyon diizensizligine dair agiklama

iki notokord plagiinin ve nihayetinde iki hemindral plagin olusumu iizerinde durur.

Her iki yarim omurilikte birer santral kanalin bulunmasi, sinir plagl asamasinda
olmasi muhtemel ayrilmadan sonra her iki yarim omuriligin ayr1 ayr1 ndriilasyona gittigi
gorilistinii desteklemektedir. Pang ve ark. [43], SCM'lerin agik miyelomeningosel ve
hemimiyelomeningoselle olan birlikteligini ifade ederken, bazi SCM olgularinda dorsal
endomezankimal traktin sebat etmesinin normal nériilasyonu olumsuz etkilemekte
oldugunu ve bunun yiiziinden ektoderm ve mezoderm yapilarinin bunun {izerine
kapanmay1 basaramadiklarini ve bu nedenle aym1 bdlgede agik miyelomeningosel
olustugunu belirtmektedirler. Bu noriilasyonsuzluk siireci heniiz tam olarak

anlagilamamustir.
HMM’nin asil insidanst bu yiizden belirsizdir, ancak muhtemelen daha once
diisiiniilenden  ¢ok  daha  yiiksektir. ~ Hemimiyelomeningosel  secilmemis

miyelomeningoselli hastalarin yaklasik %10 unda gozlenir.

HMM’li hastalarda goriilen ndrolojik kusurlar miyelomeningosel hastalarinda

goriilenlere kiyasla daha hafiftir. HMM’li ¢ocuklarin agikta kalan yarim omurilikle
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sinirlt norolojik kusurlara sahip olduklari, normal yarim omuriligin oldugu taraftaki

islevlerin normal oldugu bildirilmektedir.

Konuya néroiirolojik agidan bakarsak, norojenik mesaneden kaynaklanan igseme
bozuklugu ve sonuglarinin HMM’li hastalarda 6zellikle karsi tarafta normal bir yarim
omuriligin var olmasi sayesinde ¢cok daha az belirgin oldugu bildirilmektedir [42]. Sinir
uyariminin sakral seviyede bir tarafta olsun normal olmasi sfinkter kontroliiniin normal

olmasina yetmektedir.

Omurga disrafizmli hastalarda ikinci bir patolojinin (gerilme) bulunabilecegi iyi
bilinen bir husustur. Cocuklarin bazilarinda klinik tani i¢in gerekli ipuclarinin yoklugu
veya kusurun basit bir miyelomeningoseli andirir goriinti vermesi ve ameliyat
oncesinde radyolojik degerlendirme yapilmamasi (yenidogan acil olarak ameliyata

alinmigsa) cerrahta kafa karisiklig1 yaratip yanlis tan1 koymaya yonlendirebilir.

1.4.10 Dermoid ve Epidermoid Tiimorler

Miyelomeningosel kapatma ameliyatindan sonra ge¢ donemde dermoid ve
epidermoid tiimdrlerin olusabilecegi bilinen bir husus olup, miyelomeningoselli

hastalarin %16'sinda ortaya ¢iktig1 bildirilmektedir [44].

Bunun nedeni, miyelomeningosel onarimina yonelik cerrahi kapatma yapildig:
sirada deri kalintilarinin igerde kalmasidir. Ayrica, bir bagka diizenekten de siiphe etmek
gerekir, zira miyelomeningoselli bir yenidoganin filum terminalesinde cilde ait yapilar
bulunmustur [44]. Bu lezyonlara genellikle miyelomeningoselli hastalarda ge¢ donemde
yeniden gerilme bulgu ve belirtilerinin ortaya c¢ikmasindan sonra MRG ile tani

konmaktadir. Tedavi timdriin ¢ikarilmasi ve omuriligin serbestlestirilmesidir.

1.4.11 Teratom

Teratom ve myelomeningoselin tek bir lezyonda birlikte bulunmalarina seyrek
rastlanir ve buna iliskin olgu bildirimleri yetersizdir. Teratom her iic germinal
tabakadan tiireyen farklilasmis 6geleri iceren bir germ hiicresi tiimoriidiir. Neoplastik

mizaca sahip gercek bir timor sayilmakta olup, kotiiciil olma potansiyeli de tasir.
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Teratomlarin patofizyolojisine dair ii¢ farkli varsayim s6z konusudur; ama
disembriyojenik koken kurami her haliikkarda bu lezyonlarin miyelomeningoselle
birlikte var olmasini en anlamli bi¢imde agiklayanidir. Teratomla miyelomeningoselin
en sik birlikte goriildiigii yer lumbosakral bolgedir. Tedavisinde, miyelomeningosel
kesesinin biitlinii teratomlu kitleyle birlikte ¢ikarilmalidir. Miyelomeningosele eslik

eden bir teratomun prognozu iyi olup, tiimdr niiksii goriilmez [45].

1.5 MIYELOMENINGOSELDE OMURGA DEFORMITELERI

Miyelomeningoselli ¢ocuklarda skolyoz, kifoz ve lordoz insidansi yiiksektir
[46]. Bu omurga bozukluklar1 genellikle ilerleyici ve agir maluliyete yol agarlar, dahasi
rehabilitasyonu da zorlagtirir ve ayaklanip gezmeyi saglamaya yonelik olarak dnceden
baslanmig tedavileri olumsuz etkilerler. Omurga deformiteleri dogumsal ya da edinsel
olarak gelisir. Bu deformitelerin ¢ogunlugu felce baglh olarak ve cocuklukta ortaya
cikar, %15°1 ise dogumsaldir [47]. En bariz ve ortak dogumsal anormallik lumbosakral
omurgada arka kemerin olugma eksikligidir. Bu anormalligin skolyoz ve kifoz
tedavisine ¢ok yonli etkileri vardir. Yarim omur, kelebek omur, diastematomiyeli ve
kemik koprii (unsegmented bar) gibi diger dogumsal malformasyonlar da bulunabilir.
Edinsel deformiteler idiopatik benzeri skolyoz, pelvik egrilikle baglantili skolyoz,
omurga kas asimetrisine bagli néromiiskiiler egrilikler ve kapali omurga disrafizmidir.
Deformiteler, mevcut hareket yeteneginden ya da o giline kadarki hareket dykiisiinden

bagimsiz olarak herhangi bir seviyeye ait felgle olusabilir.

Miyelomeningoselde omurga egriligi cogu gelisim anormalligi i¢in alisiimis
olandan daha geng yasta ortaya ¢ikar. iki ya da ii¢ yasinda mevcut olabilir, 7 yasinda
agir hale gelir [48]. Deformite erken basladigindan dolay1, omurganin biiylime siirecini
Ongoren tedavi stratejilerine ihtiyag vardir. Gelgelelim, miyelomeningoselli ¢ocuklarda

biiylime izdiisiimleri normal biiylime potansiyeline sahip ¢ocuklardan farklidir.

Miyelomeningoselli ¢ocuklarda biiylime hormonu eksikligi olabilir ve kizlar 9-

10, erkekler 11-12 yaslarinda olmak iizere olagandan daha 6nce olgunlasirlar [48].
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Miyelomeningoselli ¢ocuklar, omurganin dengesini de etkileyen pelvis egikligi
ve kalca deformitelerinden siklikla etkilenirler. Ornegin, asimetrik kalca kontraktiirleri
belde skolyoza, pelvis egikligine ve ayakta dikilir ya da otururken anormal lordoza
sebep olabilirler. Benzer bir sekilde, skolyozu tedavi ederken omurgaya yapilan
diizeltme, bacaklar1 islevsel oturmayi ya da ayakta dikilmeyi olanaksizlastiran bir
pozisyona sokabilir.

Miyelomeningoselli ¢ocuklardaki omurga egriliklerinin tedavisinde amag
deformitenin ilerlemesinin oniline gecmek ve saglam, dengeli bir omurga yaratmaktir.
Bu ¢ocuklarda, diger cocuklara nazaran omurga deformitesinde daha kusursuz bir
diizeltme yapmaya ihtiyag¢ vardir, zira kalan deformite oturmalarina, ayakta durmalarina
ya da yiiriimelerine mani olabilir. Pelvis egikligi devam ederse, bas1 yaralarinin ortaya
cikmasi1 daha muhtemel hale gelir, ayrica sagittal plandaki dizilim aralikli olarak kendi

kendine idrar bosaltimi yapmaya elvermelidir.

1.5.1 Skolyoz ve Lordoz

Trivedi ve arkadaslarmin  yayinladiklar1  derleme [49]  skolyozun
miyelomeningoselli ¢ocuklardaki insidans ve sikligina dair énemli tanimlar ve bilgiler
getirmektedir. Skolyozun bu topluluktaki tarifi Cobb agisinin 20 dereceden fazla
olmasidir, zira daha kiigiik egrilikler genellikle diizelmektedir. Ancak 5 derece ve
istiinii de egrilik kabul edenler mevcuttur [47]. Egrilmeler cogunlukla hayatin erken
doneminde gelisir, %40°’1 da 9 yasindan sonra gelisir, hatta bazilar1 15 yasindan 6nce
ortaya ¢ikmaz. Idiopatik skolyozdan farkli olarak bu deformiteler biiyiimenin

durmasindan sonra da ilerlemeye devam eder [50].

Miyelomeningoselli hastalarda skolyoz dogumsal, idiopatik benzeri, ya da
dogrudan ya da dolayl olarak omurga disrafizmi ve beraberindeki felce (kalin ve siki
filum terminale, diastematomiyeli, lipom, hidromiyeli gibi omurilik anomalileri ya da
felce bagl pelvis egikligi, asimetrik felg) bagl olabilir. Torakal norolojik seviyeli ya da
son saglam lamina arka kusag: torakal seviyede olan ¢ocuklarda skolyoz insidanst %
90°dir. Bu egriliklerin %85°1 45 dereceden fazladir. Felg seviyesi asagi indikge, skolyoz
seviyesi de asagi iner. Dordiincii lomber seviyeli paraplejide egrilik insidanst %60’a
iner, yalmizca %40’inda ameliyat gerekir. L4 seviyesinin altinda tutulum olan

cocuklarda insidans %10’a yakindir. Bu ¢ocuklarin ayakta gezebilirlik durumu skolyoz
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gelisimi ile giiclii derecede bagintilidir. Toplumsal ortamda ayakta gezebilir durumda

olanlarda skolyoz orani toplumsal olmayan gezebilirlerdekinin yarisidir [48].

Gen¢ miyelomeningoselli hastalarda gelisen dogumsal olmayan skolyozun
ilerleme olasilig1 yiiksektir. Muller ve ark tarafindan yapilan bir ¢alismada, dogustan
olmayan skolyozun yilda 5 derece ilerledigi goriilmiistiir. Egriligin seviyesi ve hastanin
yast ilerleme i¢in risk faktorleriydi: Kirk dereceden biiyiik egriliklerde ilerleme egilimi
daha fazla olup, 15 yasindan sonra egrilikte yalnizca hafif bir ilerleme s6z konusuydu.

Miyelomeningoselli hastalarda skolyoz i¢in ¢esitli faktorler tanimlanmistir. C-
bi¢cimli bir skolyoz genellikle yiiksek seviyeli felce bagl olarak gelisir. Ayn1 zamanda
asimetrik seviyeli felglerle ya da hidrosefaliye bagli spastik hemiplejiyle birlikte
goriilebilir. Bu tip skolyozda lordozdan ziyade kifoz goriiliir. Bu egrilik paterni
genellikle geng yasta, siklikla bebeklik doneminde olusur ve genellikle ilerleyicidir.

Eger varsa, agir spastisiteyi gidermek i¢in ameliyat gerekebilir.

Bu hasta toplulugunda skolyozun diger bir nedeni kompanse olmayan hidrosefali
esliginde hidromiyeli ya da hidrosiringomiyelidir. Genellikle torakal ya da
torakolomber omurgada S-bi¢imli skolyoz go6zlenir. Sant islev bozuklugu ya da
ilerleyici hidromiyeli herhangi bir yasta, cocuklugun erken doneminde bile skolyoz
tablosuyla karsimiza gelebilir. Hidromiyelinin tipik klinik belirtileri olmayabilir. Eger
50 dereceden azsa, c¢alisan bir sant takilmasimnin skolyozu azaltabildigi kanitlanmigtir

[46].

Ikincil gergin omurilik sendromu omuriligin biiyiirken yukari dogru gdciinii
engelleyecek sekilde ilk ameliyatin oldugu bolgede takili kalmasina bagl gelisir. Bu
sendrom dermoid kistler, lipomlar ve diastematomiyeli gibi diger omurga hastaliklariyla
beraber goriilebilir ve genellikle torakolomber ya da lomber bolgede skolyoza neden
olur. Omurilikteki gerginligin giderilmesi, bildirilen sonuglar her ne kadar degisken de
olsa, hastalarin ¢ogunlugunda omurga deformitesinin ilerlemesini 6nleyebilir. Egrilik 50
dereceden fazlaysa skolyoz diizeltilmeli ve omurga fiizyonu ile stabilizasyon

saglanmalidir [46, 48].

Miyelomeningoselli g¢ocuklardaki skolyozun diger bir nedeni olusum ve

segmentasyon bozukluguna bagli dogumsal omurga malformasyonlaridir. Bu
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malformasyonlar hidromiyeli, gergin omurilik ya da kas felci ile bir arada goriilebilir,
bu nedenle tedaviyi {istlenen hekim skolyozun her bir bilesenini tedavinin
programlanisinda hesaba katmalidir. Skolyozun artmasi ¢ocuk cerahisi konsiiltasyonu
istemek icin bir endikasyon teskil eder. Muhtemel bir mekanik ya da dinamik sant
bozuklugunu degerlendirmek ic¢in santogram ve bilgisayarli tomografi (BT) c¢ektirmek
gerekir. Sant bozuklugu varsa, acilen sant replasmani onerilir. Ikinci adimda, baska
omurilik malformasyonlarini veya omuriligin tekrar gerilmesi ihtimalini arastirmak icin

omurga manyetik rezonans goriintiileme (MRG) istenmelidir.

Miyelomeningoselli her ¢ocuk omurga deformitesi yoniinden diizenli klinik ve
radyolojik takip altinda olmalidir. Her geliste, {ist ve alt ekstremitelerin kas giicli, duyu
seviyesi ve refleks etkinliginin tam bir ndrolojik muayene ile degerlendirilmesi gerekir.
Eger deformitede ilerleme varsa, ndrolojik islevlerde saptanacak bir bozulma etyolojiye
yonelik olarak tanida 6nem tasir. Radyolojik takip 1 yasindan itibaren yillik olarak
yapilmalidir. Eger miimkiinse, omurga grafileri cocuk otururken cekilmelidir; bu
sayede, kalca fleksiyon kontraktiirii ve asimetrik abduksiyon ve adduksiyona bagl
sorunlarin etkisi bertaraf edilmis olur. Spinal disrafizm ve dogumsal omurga anomalileri
en 1yi bebekken cekilen filmlerde degerlendirilir. are often best appreciated on infant
films. Miyelomeningoselli tiim bebeklerde biitiin bir omurganin grafileri bu anomalileri

belirlemek i¢in ¢ektirilmeli ve incelenmelidir.

Hizli ilerleyen egrilikler ya da norolojik seviyenin koétiilesmesi ile beraberlik
gosteren egriliklerde MR istenmelidir [51]. Bas ve omurganin biitiinii taranmalidir. Bag
veya boyun omurga MR’1 ile hidrosefaliyi goérmek miimkiindiir, ek kraniyal
malformasyonlar ve Chiari tip II malformasyonunun derecesi ve sirinksin ortaya ¢ikisi
ise en 1iyi servikal ve torakal MRG ile degerlendirilebilir. Lomber omurga
goriintiilemesi posterior deplasman, asagi yerlesimli konus ve omurga malformasyonlari
hakkinda bilgi verir. MRG incelemelerinin sonuglar1 skolyozun nedenini belirlemeye

yonelik klinik bulgularla birlikte degerlendirilmelidir.

Miyelomeningoselli cocuklarda hafif skolyoz bile dengeyi ve yiiriime ve oturma
yetenegini olumsuz etkileyebilir. Dengeyi saglamadaki giicliikler ¢ocugu viicudunu
elleriyle dengede tutmaya zorlayabilir, bu da ellerin baska isler i¢in kullanilmasinin

oniinde engel teskil eder. Egrilik ilerledikce, pelviste egiklik ve akabinde genellikle
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iskium kabartilar1 {izerinde olmak {izere basi yaralar1 gelisir. Biiylik egrilikler agri
yapabilir, sandalyede oturmayi1 neredeyse imkansiz kilar, hatta kalp ve akciger
islevlerini sekteye ugratabilir. Agir vakalarda, goglis deformitesi, cerrahi olarak

diizelebilir bir durum olan restriktif akciger yetmezligine yol acabilmektedir.

1.5.2 Tedavi

Norolojik sorunlar diizeltildikten sonra da skolyoz siirerse, ortopedik tedavi
giindeme gelir. Cobb agisinin 30 derece ve daha altinda oldugu egrilikler genelde

izlenebilir, ama ilerleyen egrilikler i¢in tedavi gerekir.

Eger egrilik dengelenmemisse ya da 30 dereceden fazlaysa agirlik merkezi
pelvik destek tabaninin disina diisecek ve omurga instabil hale gelecektir, bu durumda
deformitenin ilerlemesi hemen hemen kaginilmazdir. Yedi yasindan kiigiik ¢ocuklarda,
egrilik esnekse ve kolaylikla diizeltilebiliyorsa korse denenebilir. Isve¢ kaynakli bir
calismanin  sonuglar1 korse tedavisinin orta derecede etkili olduguna ve
komplikasyonlarin goérece az olduguna isaret etmektedir [52]. Ne var ki, felce bagh
egrilikler korse ile tedaviye son derece direnclidir ve miyelomeningoselli ¢ocuklar
egrilikler yiiziinden basi yarasi gibi iyilesmesi giic cilt sorunlarina sahiptirler.
Bebeklerde karina basiy1r engellemeye Ozen gostermek gerekir, zira bu c¢ocugun
solunumunu ve yemek yemesini zorlagtirabilir. Bundan 6tiirii, omurga korsesi ¢cocuk 8

ya da 9 yasina gelene kadar ameliyat: ertelemek i¢in yalnizca gegici bir 6nlemdir.

Boston korsesi gibi omurga ortezlerinin miyelomeningoselli ¢ocugun genel
tedavisine dahil edilmesi 6zellikle de yiiriiyebilen ¢cocuklarda zor olabilir, ¢linkii omurga
ortezi sicak, rahatsiz ve hantallastiricidir. Miyelomeningoselli bir ¢ocuk i¢in en etkili
ortez iki parcali, poliprolen, iki kapake¢ikli ve kaliplandirilmig govde ceketidir. Bu
tasarim korsenin yemek yemeyi kolaylastirmak iizere giin i¢ginde bollastirilarak ya da
sikilagtirilarak kullanilmasini ve biliylimeye gore ayarlanmasini miimkiin kilar. Basi
yarast sik goriildiiglinden, titiz bir bakim gerekli olup, bu yaralar bir kez gelistiginde
egriligi kontrol altina almak i¢in korse kullanimina devam etmenin olanaksiz hale
gelecegi hatirda tutulmalidir. Cocugun cildi ailesi ve bakimini {istlenen kisiler
tarafindan, 6zellikle de korse tedavisinin baslarinda sik sik yoklanmalidir. Ortaya ¢ikan

bir kizariklik 4 saat i¢inde kaybolmayacak olursa, ortoz degistirilmelidir. Korsenin takili
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oldugu siire 2 ila 3 hafta icinde kademeli olarak artirilarak ¢ocugun giin i¢i uykular ve

gece haricinde tiim giin boyunca korseyi giyer hale gelmesi saglanmalidir.

Miyelomeningosel hastalarda skolyotik bigim bozuklugunun diizeltilmesi ile
birlikte yapilan omurga flizyonu akciger islevleri iizerine olumlu bir etki gdosterir.
Hastalarda vital kapasite ve zorlu ekspirasyon hacminin diizeldigini gosteren bazi
calismalar vardir, bu olumlu etki omurganin stabilizasyonu sonrasinda gogiis

mekaniginin diizelmesine baglanabilir.

Ilerledigi belgelenen 30 dereceden biiyiik egrilikler genellikle posterior fiizyon
ve enstriimantasyon aday1 olarak kabul edilirler. Fiizyonun seviyesi ¢ocugun yasina,
egriligin yerine, felg seviyesine, yiirliyebilme becerisine baglidir. Miyelomeningoselli
cocuklarda cerrahi tedavi ile omurga deformitesinde tam diizelme saglanmalidir; yoksa
oturmalari, ayakta durmalar1 ya da yiirlimeleri yine diizelmez, fel¢li olmalar1 nedeniyle
artakalan bir deformiteyi kaldiramazlar. Genel olarak, miyelomeningoselli omurgada,
idiopatik skolyozun flizyonu ve enstriimantasyonu icin gecgerli yonergeler aynen
uygulanabilir. Fiizyon nétral omurdan nétral omura uzanmali ve son omur stabil bolge
icinde kalmalidir. Gelgelelim, ¢ifte egriliklerde ve birincil lomber egriliklerde yaklasim
idiopatik skolyozdakinden farkli hale gelir. Genel olarak, kisa fiizyon yapmak hatadir,

sliphe varsa, flizyon uzun tutulur.

Kompansatuar bir torakal egrilik biitiin uzunlugu boyunca fiize edilmelidir ve
flizyonun sagittal egriligin ortasinda ya da birleske kifozunda sonlanmamasina dikkat

edilmelidir [48].

Miyelomeningoselin kimi 6zellikleri bu hastalikta skolyoz icin yapilacak
cerrahiyi de benzersiz yapar. Omurganin arka kisminda yetersizlik bulunmasina bagh
olarak fiksasyon ve flizyonda karsilasilan zorluklar bunlarin basinda gelir. Omurga arka
kemerinin acik olmasi enstriimantasyonun u¢ omura takilmasini engeller. Ikincisi,
egrilikler néromiiskiiler kaynakli oldugu icin, pek ¢ok egriligin tedavisi pelvise fiizyon
yapilmasini gerektirir, bu da hareketlilik durumunu ve 6zbakimi olumsuz etkiler. Sinir
yapilar1 c¢evresinde kaginilmaz olarak belirgin skarlasma olacaktir ve alt ekstremite
fonksiyonlar1 ise yarar durumda olan hastalarda norolojik fonksiyonlarin olasi

kaybindan kaginmak i¢in distraksiyon diizeltmesi dikkatli yapilmalidir. Son olarak, bu
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sorunlar, posterior yumusak dokularin skarlasmasi da eklendiginde, yara yikimi ve derin

enfeksiyonlarin goriilme siklig1 ortalamanin ¢ok daha iizerine ¢ikar.

Fiizyon kitlesini sakruma kadar uzatmanin gerekli hale geldigi durumlarin iyi bir
bigimde belirlendigi sdylenemez. Arka omurga kemerinin yoklugu lumbosakral artrodez
yapmay1 myelomeningoselli gocuklarda gok zorlastirir. Ustelik, yalanci eklemlesmeler
ve entriimanlarin tutmamasi da sik goriilen durumlardir. Eger sakruma flizyon basaril
bir bi¢imde yapilabilmisse, bu kez de yiiriiyebilir hastalar yiirlime yeteneginden yoksun
kalabilirler. Lumbosakral fiizyon ayni zamanda tekerlekli sandalyeye bagimli hastalarda
basi yaralarinin sikligini artirir. Diger yandan, lumbosakral eklem kaynastirilmamissa,
lomber skolyoz 20 derecenin, pelvis egikligi 15 derecenin altina indirilmemisse skolyoz
artmaya egilim gosterir [48, 53]. Bundan otiirli, sakruma fiizyon planlansin ya da
planlanmasin, skolyozu egrilik heniiz azken tedavi etmek onem tasir. Biiyiimeye imkan
tanimak i¢in skolyozun cerrahi diizeltmesinin ertelenmesi diizeltmenin yetersiz kalmasi
sonucunu dogurabilir. Cerrahi tedaviden sonra geriye kalan hatir1 sayilir miktarda bir
pelvis egikligi varsa, iskium {ilseri gelisimini Onlemek i¢in uzun taraftan kisa tarafa

kama bi¢imli kemik aktarimi tarzinda iliak osteotomi yapilabilir [54].

Genelde, torakal ya da iist lomber seviye paraplejisi olan ¢ocuklarda sakruma
kadar flizyon gerekir. Alt lomber ve sakral seviye paraplejisi olan ¢ocuklarda ise, eger
yiirliyebiliyorlarsa ve omurga tatminkar Olgiide diizeltilebildiyse lumbosakral eklem

korunmalidir.

Lomber lordoz artis1 sik goriilen bir bozukluktur, bu yiizden sagittal deformite
de degerlendirmeye alinmalidir. Lomber lordozu diizeltmeden 6nce, oturur, sirtiistli ve
ayakta dikilir haldeki durusu gozden gecirilmelidir. Bu cocuklar siklikla normalden
daha fazla derecede bir lordoza ihtiyag duyarlar. Lomber lordozun normale
dondiirilmesi bir kalga fleksiyon kontraktiiriinii agiga cikarabilir ve ¢ocugun ayakta
durmasini yahut yiirlimesini engelleyebilir. Fiizyonu takiben omurgaya verilen lordozun
derecesi hastaya gore ayarlanmalidir. Kalca kontraktiirlerini omurgayr diizeltmeden
once tedavi etmek en iyisidir. Eger deformite Onceden diizeltilmediyse, omurgaya
ameliyat masasinda pozisyon vermek zorlasacak ve ameliyat sonrasi1 donemde
omurganin burulmasi, bu suretle de enstriiman tutmazligi ve yalanci eklemlesme ile

karsilagilacaktir.
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Miyelomeningoselde ilerleyici ve dogustan olmayan skolyozun tedavisinde
gerekli olan uzun omurga flizyonu ¢ocugun genel hareketliligi {izerinde olumsuz etkiler
yapar. Mazur ve arkadaslar1 [55] paralitik skolyoz i¢in 6nden ve arkadan flizyon yapilan
27 hastanin %70’inde oturma dengesinin diizelme gosterdigini, buna karsilik %67 sinde
ylirime yeteneginin olumsuz etkilendigini, %33’linlin durumunun degismedigini ve
hastalarin hi¢ birinde bu agidan diizelme goriilmedigini saptamislardir. Muller ve
arkadaslar1 [56] da skolyoza yonelik omurga flizyonu uyguladiklar1 14 hastanin
cogunlugunda genel hareketlilik diizeyinde azalma bildirmislerdir. Dolayisiyla, 6n ve
arkadan flizyon karar1 verilirken, 6zellikle de pelvisin isin i¢inde oldugu durumlarda,
bunun ¢ocugun hareketliligi ve bagimsizligina olan muhtemel etkileri iy1 tartilmalidir.
Kendi kendine kateterizasyon dahil olmak iizere giinliikk yasam ugraslari uzun omurga
fizyonundan olumsuz etkilenebilir. Son olarak, oturma sirasinda agirlik binen
bolgelerde ortaya ¢ikan basi yaralari, pelvise yapilan omurga flizyonu sonrasi arta kalan
bir pelvis egikligi olup olmamasindan bagimsiz artabilir. Muhtemelen, bel omurgasinin
ve lumbosakral birleskenin esnekligini yitirmesi ile birlikte oturur pozisyonda yiik

altinda kalan yerlerin degigmesi basi yaralarindaki bu siklik artiginin nedenleridir.

Derin yara enfeksiyonlar1 ayr1 bir dert olup, omurga big¢imsizligi olan
miyelomeningosel hastalarinda yara iyilestirmek ¢ok ¢cok zordur. Yiizde otuz iice varan
enfeksiyon oranlar1 dile getirilmektedir, ger¢i daha sonra yayinlanan ¢aligmalarda oran
%8 civarindadir [57]. Yiizeyel enfeksiyon ve yara yikimi gibi yara sorunlarinin sik
olusu cerrahlar1 miyelomeningoselli ¢ocuklarda kapatma i¢in yerel yama kaydirma

ameliyatlarina yardimci olmak tizere plastik cerrahlarla ¢alismaya yoneltmistir.

Korsenin durduramadigi ilerleyici egriligi olup yas1 8’den kiigiik olan ¢ocuklarda
tercih edilen tedavi omurga fiizyonu olmadan ekstraperiosteal segmental Luque
enstriimantasyonudur. Omurganin agik oldugu bir alanda rodlarin distal fiksasyonu
zordur. Ilium kullamlabilmekle birlikte, iliumdaki rodun gevsedigi, fiksasyon kaybi
oldugu ve rodun cildi asindirdig1 bildirilmektedir [48]. ilk sakral foramenin dayanak
noktas1 olarak kullanilmasi ya da bir ‘S’ rodunun ilium kanadina tutturulmasi diger olasi
seceneklerdir. Ameliyat sonrasinda korse kullanimi hala s6z konusudur ve bu
yaklasimdan kaynaklanan komplikasyonlar rodun kirilmasi, telin kopmasi ve
kendiliginden fiizyondur. Cogu kez, kesin bir ¢oziim saglamak i¢in, ¢ocuk erigkin yasa

geldiginde yeniden ameliyat gereklidir.
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Pek ¢ok cocukta, arka eleman eksikligi ve goreli iskelet zaafiyeti 6nden ya da 6n
ve arkadan birlesik omurga fiizyonunu zorunlu kilar. Paralitik skolyozlu
miyelomeningosel hastalarinda tek basina arkadan ya da 6nden fiizyon yapmak yetersiz
goriinmektedir. Eger cocuk heniiz yeniyetmelik (adolescence) cagina ulagsmamigsa,
omurganin On tarafina aynmi seviyede fiizyon uygulanmadikca, yalnizca arkadan

fiizyonla egriligin ilerlemeye devam etme olasilig1 neredeyse %100’ diir.

Sekil 9. Agir skolyozu nedeniyle omurga fiizyonu uygulanan bir hastada ortaya ¢ikan cilt yitkimi.

Bazi yazarlar, 6nden ve arkadan fiizyonun g¢esitli enstriimanlar kullanilarak
birlikte uygulanmasinin yalanci eklemlesme oranini enstriimanli ya da enstriimansiz
olarak yalnizca 6nden ya da arkadan yapilan fiizyona kiyasla belirgin ol¢lide azalttigini
bildirmislerdir [58, 59, 60]. Enstriimantasyonun ige yaradigi nokta omurga dizilimini
diizeltmesi ve flizyon oranini artirmast ve bunun yaninda ameliyat sonrasi1 hareketsiz
kalma ihtiyacin1 azaltmasidir. Deformite daha altindan kalkilabilir durumdayken
fiizyonu erkenden yapmak 6nemlidir. Miimkiin olan diizeltme muhtemelen 60 derece ile
sinirlidir, onun i¢in egrilik 60 derece iken diizeltmek 120 derecelik egriligi diizeltip 60

dereceye indirmekten daha 1yidir.

Miyelomeningoselde goriilen felce bagl skolyozda en iyi sonuglar 6nden ve
arkadan birlikte flizyon ve de sublaminar teller, pedikiil kalintis telleri ve/veya pedikiil

vidalariyla saglanan gii¢lii segmental fiksasyonla alinmaktadir.

Miyelomeningoselli hastalarda giincel olarak tercih edilen cerrahi uygulama
kombine ve tek asamali olarak dnden omurga serbestlestirilmesi ve fiizyon ve pelvise
Luque enstriimantasyonu ile posterior omurga fiizyonudur [46, 48]. Laminanin saglam
oldugu durumlarda sublaminar teller kullanilirken, arka elemanlarda yetersizlik olan

durumlarda pedikiil telleri ya da vidalar1 kullanilmalidir. Pelvisin fiksasyonu ya ilium
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kenarlarina Luque-Galveston enstriimantasyonu ile ya da Luque enstriimantasyonunun
sakrumu hedefleyen Dunn-McCarthy modifikasyonu ile saglanabilir [61]. Ameliyat
sonrasinda immobilizasyona gerek yoktur. Ote yandan, bu teknik kancali rodlarin
miimkiin kildig1 kadar omurgay1 uzunluguna sabitlemez ve omurga roda boylu boyunca
yaslanabilir veya ¢okebilir, bu da yapilmis olan diizeltmede erken postoperatif donemde
kayip ortaya c¢ikmasini beraberinde getirir. Lomber alandaki agik arka omurgaya
pedikiil cevresinden tellerle yapilacak tespit zayiftir ve enstriimantasyonun ilium’a
uzatilmasi genelde gerekli hale gelir. Ger¢i Luque rodlariyla yapilan bu distale tutturma
bile zayiftir, ¢linkii pelviste belirgin osteoporoz olabilir. Enstriimantasyonun gevsemesi
ve lumbosakral eklemde yalanci eklemlesme siktir. Pedikiil vidalarinin kullanilmas ile
bu sorunun lomber bdlgede giderilmesi miimkiindiir; pedikiil vidalar1 u¢ vertebraya ii¢
diizlemde de konum ayar1 yapilmasina olanak verir ve stabil segment enstriimantasyonu
miimkiin kilar [62, 63]. Pedikiil vidalarinin Luque enstriimantasyonu ile birlikte
kullanim1 anterior enstriiman ihtiyacim da azaltabilir. Uzun donem c¢alismalari

olmamakla birlikte, ilk tecriibeler tatminkar sonuclar alinabilecegini gostermektedir.

Arkadan hangi enstriiman kullanilacaksa kullanilsin, tasarim olarak disiik
profilli olmalidir. Miyelomeningosel kesesinin bulundugu alandaki cilt ve yumusak
doku ortiisii zayiftir. Donanimin ¢ikinti yapmasi her zaman donanimin {stiinde

tilserlesmeyle, sonra enfeksiyon ve enstriimanlari ¢ikarma ihtiyaciyla son bulacaktir.

1.5.3 Dogumsal Skolyoz

Daha o6nce denildigi gibi, miyelomeningoselli cocuklarin yaklasik %15’inde arka
eleman kusurlar1 haricindeki dogumsal omur anormallikleri de goriiliir [47]. Kusur ya
olusumsaldir, bu suretle omur gelisimi tam degildir ve siklikla kama bi¢cimindedir, ya da
boliimlenme kusuru vardir, burada da kemikten bir koprii iki ya da daha fazla ardisik
omuru birbirine baglar. Olusum ve bdliimlenme kusurlar: bir arada da gortilebilirler. Bu
anomalilerin belli paternleri tahmin edilebilecegi gibi skolyoza neden olurlar ve
diizeltme i¢in siklikla cerrahi tedavi gerekir. Ameliyat dis1 yontemler dogumsal
skolyozu ne diizeltebilir, ne de kotiilesmesini engelleyebilir. Miyelomeningoselli
cocuklar, norolojik anormallikleri oldugundan otiirii, dengeli hale getirilmemis bir

omurgay1 tolere edemezler. Bundan 6tlirii, cocugun biiyliylip tatminkar bir dizilimin
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saglanmas1 i¢in karmasik Onlemlere ihtiyag duyar hale gelmesini beklemektense,
tedavinin deformite daha kiiciikken bebeklikte yapilmasi onem tasir [48]. Bir tedavi
yolu secilmeden Once aragtirilmasi gereken ve bu cocuklar iizerinde birlikte etki
gbsteren bazi faktorler vardir. ilerleyen bir egriligi durdurmak gerekliyse de, bu
hastalarin noérolojik ve iglevsel durumunun kétiilesmesinden kaginmak amaciyla saglam

omurga seviyelerinin korunmasi énemlidir.

Dogumsal egriliklerin ilerlemesini durdurmada arkadan flizyon nadiren basarili
sonug verir. On ve arkadan birlikte fiizyon tercih edilen uygulamadir ve ilerleyici
skolyoz tanis1t konmadan 6nce, genelde 1 yasinda uygulanmalidir. Omurgaya asamali
veya ayr1 6n ve arka prosediirler tarzinda yaklasilabilir ya da pedikiill 6n omurgaya
ulasim kanali olarak kullanilmak suretiyle 6n ve arka cisimlerarast flizyon arkadan
yaklagimla kotarilabilir [48]. Lomber egrilik zaten ¢ok agir ve buna bagl olarak pelvis
egikligi 15 dereceden fazlaysa, deformiteyi diizeltmek i¢in omurga osteotomisi

yapilmasi diistintilmelidir.

1.5.4 Hiperlordoz

Miyelomeningoselli hastalarda, daha seyrek rastlanan ama tedavisi muhtemelen
daha gii¢ olan omurga deformitesi hiperlordozdur, beraberinde skolyoz olabilir ya da
olmayabilir [33,34]. Hiperlordoz oturmada giicliik, intertrigindz cilt yikim1 ve kizlarda
perinenin arkaya donmesi nedeniyle kendi kendine kateterizasyon yapmada zorlanma
sorunlar1 yaratir. Eskiden, bu deformite lumboperitoneal santlama ile birlikte ortaya
cikardi [34], ancak bu santlama yontemine artik ender olarak bagvurulmaktadir. Tedavi,
tabi gerek duyulursa, 6nden ve arkadan omurga serbestlestirilmesi ve arkadan

enstriimantasyondur [46, 48].

1.5.5 Kifoz

Lomber omurga kifozu spina bifidali hastalarda ¢ok sik rastlanan bir
deformitedir. Bu toplulukta insidanst %10’dan %46’ya kadar varan yiiksek oranlarda
bildirilmektedir. Carstens ve arkadaslar1 [64] 700 lizerinde miyelomeningoselli hastanin
%20’sinin yan grafilerinde lomber kifoz saptamislardir. Kifotik deformite &zellikle

torasik ve list lomber seviyeli paraplejiklerde siktir. Carstens’in serisinde (list torasikten
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L5’e kadar uzanan seviyeler arasinda) en sik fel¢ seviyesi alt torasik seviyesiydi. Kifoz

dogumda siklikla 80 derece ya da daha yiiksek olarak Slgiiliir ve biiytidiikce ilerler.

Kifoz deformitesi paralitik ve dogumsal olarak tarif edilir. Paralitik kifoz ¢ok
daha sik goriiliir ve iki tipe ayrilabilir: ¢oken kifoz ve esnemez, keskin agili kifoz.
Carstens ve arkadaglarinin yaptigi incelemede [64], ¢oken kifoz en sikken (%44), sert,
esnemez keskin ag¢ili kifoz onu izliyordu gercek dogumsal kifoz en az sikliktaydi.
Coken kifoz cogu kez C seklindedir ve en azindan ilk asamalarda esnektir. Tepesi alt
torakal omurgadan lumbosakral ekleme kadar herhangi bir yerde olabilir. Kat1, keskin
acili kifoz genellikle S bigimindedir ve proksimalinde torakal lordoz bulunur. Kifozun
merkezi genelde L2’dedir ve proksimal kati lordoz T10’dadir. Biiylik ¢ocuklarda en sik
bu ¢esidi goriiliir, ¢linkii C bigimli egrilik zamanla ilerleyerek S bicimli egrilige

doniisiir.

Felce bagli egriliklerin her iki ¢esidi de siirekli ilerleyen bir dogal gidise sahiptir,
bu da tedavilerini zorlastirmaktadir. Uzun, yumusak bir kavse sahip C bi¢imindeki
egrilikler yilda yaklasik 3 derece ilerleme egilimindedirler, buna karsilik kisa ve keskin
dontslii egrilikler daha pervasiz olup, yilda 8 derece ilerlerler. Kifozu 100 derecenin
izerinde iki ya da ii¢ yasinda bir ¢ocuk goérmek alisilmadik bir durum degildir. Gergek

dogumsal kifozun ilerleyisi biiyiime sirasinda degisken bir gidisat gosterir.

Lomber kifoz dogumdan itibaren sorunlar ¢ikarir, cildi ve meningeal acikliklar
kapatirken zorluk yasanir. Tedavi edilmezse, ilerleyici kifoz govde yliksekliginin
azalmasma, oturmada zorluga ve ilerlemis vakalarda arkada kamburun cilt
ilserlegsmesine ve kaburgalarin ilium kenarima dayanmasina kadar gider. Siiregen cilt

kaybi sinir yapilarinin ve omurganin agiga ¢ikmasina ve enfeksiyon tehlikesine yol agar.

Kifozun ilerlemesi solunum giicliigline neden olabilir, ¢linkii diyaframda yukari
dogru olusan basing nedeniyle karin i¢i organlar1 gégiis bosluguna dogru itilirler. Bu
cocuklar karin kii¢iildiigii i¢in yeme giicliigii de ¢ekerler, bu da gelisme geriligine neden
olur. Oturur pozisyona govdelerini desteklemeleri gerektiginden, ellerini kullanmada
giicliik ¢ekerler. Kilolar1 diistiktiir ve boylar1 kisadir. Govdenin fleksiyonundaki artis,
eger ¢ocukgun iiretrostomisi, vezikotomisi ya da ileostomisi varsa ayni zamanda idrarin

drenajini da bozabilir.
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1.5.6 Tedavi

Kifoz hemen her zaman ilerler ve cocuk biiyliyene kadar kesin tedavi
ertelenmeye kalkisilirsa deformite biisbiitiin agirlasir [46, 48]. Zaman kazanmaya bile
doniik olsa, tedavi i¢in erken harekete gecilmelidir. Daha kesin bir miidahale daha sonra
yapilabilir. Tedavinin hedefleri karin yiiksekligini artirmak, karin i¢i organlar i¢in daha
fazla yer saglamak ve diyafram ile akcigerler iizerindeki basinci kaldirmaktir. Ek olarak,
bast yaralarinin sikliginm1 azaltmak ve agirlik merkezini arkaya, iskium {iizerine
ortalamak icin kifoz asgariye indirilmelidir. Bu, gévdenin dengesini daha iyi duruma
getirerek ¢ocugun ellerinin serbest kalmasini, korsenin daha iyi oturmasini ve oturmanin

diizelmesini saglamak suretiyle cocugun ¢evresiyle etkilesme yetenegini gelistirir.

Miyelomeningoselle baglantili kifozun tedavisi hi¢bir zaman kolay degildir.
Egrilik genellikle hizli ilerler. Coken egriligin hizli ilerlemedigi ve 20-30 dereceden az
oldugu seyrek rastlanir durumlarda basta hastayr izleme almak yeglenebilir. Egrilik
esnekse ve cildin durumu milkemmelse, korse denenebilir. Ne var ki, korse kullanmak
cogunlukla deformiteyi kontrol altina almaya yetmez ve deride iilserlesme ve gogiis
kafesi ve karin duvarinin sikigmasi tiirlinden sorunlara neden olur. Bundan &tiiri,
komplikasyon oranlar1 yiiksek olsa da, cerrahi diizeltme bu c¢ocuklarin biiylik

cogunlugunda yeglenen tedavidir.

Stabil olan ve halihazirda tedavi gerektirmeyen kifozun iizerinde cilt yikimi olan
hastalarda ilk olarak tekerlekli sandalye destegi devreye sokulmali ve aktiviteleri
dikkatle degerlendirilmeli ve yikima neden oldugu belirlenen iritanlar bertaraf
edilmelidir. Bu ¢abalar basarili sonu¢ vermezse, kifoz alanin1 daha kalin ve saglam bir
ciltle ortmek tiizere rotasyonel ya da serbest flepler uygulanabilir. Bu amagla, gerek
yalniz basina ve gerekse omurga deformitesi diizeltme islemi ile birlikte yumusak doku

genisleticileri kullanilmaktadir.

1.5.7 Coken Kifoz

Iskelet sistemi olgunlasmamis ¢ocukta ¢dken kifozun cerrahi tedavisi zordur.
Enstriimansiz arkadan omurga fiizyonu iglemi fiizyon kitlesindeki gerilimden Otiirii
genelde basarisiz olur. Enstriiman kullanildiginda ise, enstriiman yetersizligi ile sik

karsilagilir [46, 57, 65]. Stabiliteyi saglamak i¢in payanda grefti ile yapilan 6n payandal
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flizyon girisimleri geng hastalarda nafile sonu¢ vermeye egilimlidir. Yapilan fiizyon 6n
tarafta bollimlenmemis bar yaratir, arkada biiylime potansiyeli siirer. Cocuk biiytidiikge,
kifoz artar. Eger cerrah torakolomber omurgaya on-arka fiizyon yapmak i¢in ¢ocugun
yast ilerleyene kadar bekleyecek olursa, egrilik yeterli diizeltme saglamay1 olanaksiz

degilse de zor hale getirecek kadar siddetlenir.

Omurga flizyonu bebeklik doneminde pek tavsiye edilmez, zira omurga
biiyiimeden karin ve gdgiis ici organlar yeterli yere sahip olmayacaklar, bu da akciger
yetmezligine yol acacaktir. Enstriimansiz fiizyon ¢ocuk nihai fiizyon igin yeterince
bliyiik hale gelene kadar zaman kazandirabilir. Cok kiiclik ¢ocuklarda, arka elemanlarin
gerilim bandi tellemesi yeterli olabilir. Bir ya da iki yasindan biiyiik ¢ocuklarin cogunda

yapilacak segmental enstriimantasyonda periost dig1 Luque tellemesi gereklidir [48].

1.5.8 Sert S Bicimli Kifoz

Kifozun sert tiiriinin tedavisi zor ve tartismali bir konudur. Konservatif
ameliyatsiz tedavi daima deformitede artis1 beraberinde getirir ve daha sonra yapilacak
diizeltmeleri zorlastirir. Cerrahi tedavinin bir pargasi olarak omur eksizyonu ¢ogu yazar
tarafindan Onerilmektedir [66, 67, 68]. Bu bildirimlerin ¢ogu tepe omurunun
cikarilmasimin deformitenin ilk diizeltmesini sagladigim1 gostermekteir. Bununla

birlikte, deformite baslangictaki halinden bile daha koétiiye gitme egilimindedir.

Kifozun sert tiiriiniin tedavisi bambaska bir yaklasim gerektirir. Rezeksiyon
seviyesinin altinda herhangi bir fonksiyonu olmayan hastalarda sinir kokleri
baglanabilir ve kauda ekuina kalintilari, distal omurilik kaldirilarak ve kesilerek
cikarilabilir. Omurilik baglanmamalidir, ¢linkii akut hidrosefali basgosterebilir, bu da
ani 6liimle sonuglanabilir [46]. Omuriligin ¢ikarilmasindan sonra, bel omurgasi arkadan
yaklagimla omur govdelerinin 6n taraflarina uzanmak suretiyle ekstraperiosteal olarak
diseke edilebilir. Hem kifoz hem de proksimal lordoz esnemez olduguna gore, her iki

deformiteyi ayn1 zamanda diizeltmek gerekir.

Kifektomi ve enstriimantasyonun biiylik cerrah islemler oldugu akilda
tutulmalidir: ameliyat sirasinda kan kaybi 1000 mL’nin epey lizerindedir, perioperatif

Olimler gerceklesmistir ve deri yikimi, enfeksiyon, fiksasyonun bozulmasi ve
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deformitenin niiks etmesi gibi ameliyat sonrasi komplikasyonlar diger ortopedik

islemlerden sonra goriilenlerden daha siktir [48, 57].
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2. GEREC ve YONTEM

Bu aragtirma i¢in Bakirkdy Prof. Dr. Mazhar Osman Ruh Sagligi ve Sinir
Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi Etik Kurulu’ndan 13.11.2012 tarih ve 47992
say1 ve 240 protokol ile onay alinmistir. Miyelomeningoselli olarak dogmus, kese
kapatma ameliyatlar1 Istanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi
Beyin Cerrahisi Kliniginde gergeklestirilmis ve ayni klinikte izlem ve tedavileri
yiriitiilmekte olan ve yaslar1 2 ay 3 hafta (82 giin) ile 17,3 ay (520 giin) arasinda
degisen 10°u erkek 12’si kiz olmak iizere toplam 22 hasta 11 Haziran 2012- 12 Temmuz
2012 tarihleri arasinda klinik ve radyolojik olarak degerlendirildi. Hastalarin yas
ortalamas1 8 ay 3 hafta (264 giin), ortanca yas 9 aydi (272 giin). Tiim hastalarin
demografik bilgileri, dogum ve hastalik Gykiileri, 6zge¢misleri alindi, sistemik ve
ndrolojik muayeneleri yapildi, goriintiileme yontemi olarak on-arka ve yan omurga

grafileri ¢ektirildi.

Omurga rontgeni goriintiilerinde dogumsal omur anomalileri omur gdévde
anomalileri, omurga kanali anomalileri ve arka kemer kapanma kusuru seklinde
gruplara ayrilarak siniflandirildi. Omur gévde anomalileri olusumla ve boliimlenmeyle
ilgili olmak iizere iki ana toplulukta incelendi. Sagittal planda omurgada olusturdugu
keskin acili bir kifozla taninan ve gévde olusum kusurunun 6n planda oldugu horgii¢

deformitesi (gibbus deformity) de gévde anomalileri baslig1 altinda ele alindi.

Omurga deformiteli hastalar radyolojik incelemeyle tespit edildi. Omurgaya ait
bu bi¢im bozukluklart iki yonlii ¢ekilen omurga rontgenleri yardimiyla koronal ve
sagittal planda olmak tizere iki gruba ayrilarak ele alindi. Bagka nedenlerle ¢ekilmis
omurga bilgisayarli tomografisi (omurga BT) ve omurga manyetik rezonans
goriintiileme (omurga MRG) incelemeleri olan hastalarda egriliklerin incelenmesinde
bu goriintiilerden de yararlanildi. Koronal plandaki deformitelerde egriligin basladigi ve
bittigi nokta belirlendi, egrilik derecesi Cobb yoOntemiyle, yani egriligi olusturan

omurlardan proksimalde ve distalde yatay diizleme en fazla a¢1 yapanlar1 arasindaki ag1
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Olctilerek belirlendi (Resim 7). Egrilige ait omurlardan yatay diizleme en paralel olan1
tepe omuru olarak tanimlandi. Samuelson ve ark.’nin ¢aligmasindaki siniflamaya uygun
olarak, tepe omuru T2-T11 aras1 seviyelerde olan egrilikler torakal, T12 ya da LI
seviyesinde olanlar torakolomber, L2-1L4 arasinda olanlar da lomber egrilik sayild1 [47].
Sagittal planda rastlanan omurga bi¢im bozukluklar ise, servikal, torakal, torakolomber
ve lomber bolgelerde kifoz, lordoz, hiperkifoz, hipokifoz, hiperlordoz, hipolordoz, ve
spondilolistezis olarak gruplandirildi. Parametrelerin analizinde Ki-Kare testi uygulandi.
P degeri 0,05’¢ esit veya altinda olan sonuglar anlamli kabul edildi. Istatistiksel

analizler i¢in SPSS for Windows yazilimi Siiriim 21.0 kullanildi.
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Sekil 10. Skolyoz agisinin Cobb yontemi ile dl¢iimii.
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3. BULGULAR

3.1 Demografik Veriler

Calismada 10’u erkek, 12’si kiz olmak {izere miyelomeningosel tanili toplam 22
hasta incelendi. Hastalarin yaslar1 2 ay 3 hafta (82 giin) ile 17,3 ay (520 giin) arasinda
degisiyordu (£SD 136,441). Yas ortalamasi 8 ay 3 hafta (264 giin), ortanca yas 9 aydi
(272 giin).

3.2 Omur Govdesi Anomalileri

Yirmi ii¢ hastanin onunda omur govdesi anomalilerine rastlandi (%45,5). Diger
anomalilerle birlikte olup olmadigina bakilmaksizin en sik rastlanan omur govdesi
anomalisi 7 hastada (%31,8) saptanan yarim omurdu. Yarim omur anomalisi yedi
hastanin dordiinde sol yerlesimli, ii¢ciinde sag yerlesimliydi. Yarim omur (Sekil 11) bu 7
hastanin 4’tinde mevcut tek anomali tiliriinii olustururken, 3’linde diger govde
anomalileriyle birlikteydi. Kelebek omur anomalisine 3 olguda (%13,6) rastland. Iki
olguda (%9,1) agir torakolomber horgiic deformitesi (Sekil 12 ve 13, Tablo 2)
mevcuttu. Tek tarafta kemik koprii anomalisine 2 olguda (%9) rastlandi. Birden fazla
omur govde anomalisinin bir arada oldugu olgularin sayis1 ti¢tii (%13,6). Olgulardan
birinde T6 ve T7 seviyelerinde bulunan iki adet yarim omura T10, T11 ve T12’de
bulunan ardisik 3 adet kelebek omur eslik ederken, bir bagka olguda T6 seviyesinde
bulunan yarim omur anomalisine TS5 ve T7 omurlarint karsi taraftan kopriilestiren
ayrismazlik anomalisi eslik ediyordu. Ugiincii bir olguda ise S2’de bulunan yarim
omurun bir istiindeki kelebek omur L5 omuruna yandan kemik koprii ile bagliydi.
Kalan 7 omur govde anomalili olguda anomali tiirii tekti. Kama omur, kiitiilk omur,

ceyrek omur anomalilerine olgularimizda rastlanmadi (Tablo 1, Sekil 14).
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Tablo 1. Omur govde anomalisi bulunan 10 olguya ait radyolojik inceleme sonuglari.

Govde anomalisi tiirii Olﬁ:l:f:}))'m Tigili giivdsel lz:lrllgln(lf;l)i)sinin nispi

Tekli yarim omur 4 40
Kelebek omur 1 10
Ikili yarim omur + Kelebek omur 1 10
Yarim omur + Tek tarafta kemik koprii 1 10
Yarim omur + Kelebek omur +Tek

tarafta kemik koprii ! 10
Horglic deformitesi 2 20
Toplam 10 100

Sekil 11. Yarim omur anomalisi bulunan bir hastamiza (Olgu 21) ait 6n-arka omurga grafisinde T6 omurunun
sol yarisinin olusmadig1 ve hizasindaki kaburganin eksik oldugu goriiliiyor. Sagda bir yarim omur var ve
komsu T5 ve T7 omurlarindan belirgin disk araliklari ile tam olarak ayrilmis goriiniimde. TS ve T7 govdeleri
birbirlerine soldan kemik bir kopriiyle bagh durumdalar.
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Sekil 12. Lumbosakral bolgede horgii¢c deformitesi. Deformite hizasinda cilt siliietinin arkaya dogru kabarik
oldugu goriilityor (Olgu 15).

Sekil 13. Horgii¢ deformitesinin distan goriiniimii. Asagi lomber bélgede cilt yiizeyinin kifoz nedeniyle
disbiikey hale geldigi dikkati ¢ekiyor (Olgu 8).
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omur omur + Tek tarafta Kelebek omur deformitesi
Kelebek omur kemik kdpri  +Tek tarafta
kemik kopri

Sekil 14. Omur gévde anomalisi paternlerinin yiizdesel dagilimim gosteren grafik. Bu grafikte omur gévde
anomalileri birlesik paternler halinde olgularda goriildiigii sekliyle yiizdelik oranlarina gore gosterilmistir.
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B TUm Hastalar icindeki Oran . 1Govde Anomalili Hastalar igindeki Oran

Sekil 15. Omur govde anomalisi tiirlerinin tiim olgular ve govde anomalili olgular icindeki bagimsiz yiizdesel
dagilimi. Grafikte govde anomalisi tiirlerinin toplam olgular (22 olgu) ve gévde anomalili olgular (10 olgu)
icindeki siklik oranlar: gosterilmistir.
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Tablo 2. Horgii¢c deformitesi (gibbus deformity) saptanan olgularin genel radyolojik 6zellikleri.

K 1 Sagittal
Olgu No. Cinsiyet Yas Yerlesim yeri 61:;);(1)1?3 612‘(; gﬁlma
Olgu 8 E 4 ay Torakolomber 43,7° 53,7°
Olgu 15 E 9 ay Lumbosakral 70° 120°

3.3  Omur arka kusag1 anomalileri

Yirmi iki olgudan olusan inceleme grubunun tiimiinde cesitli omurga
seviyelerinde laminanin agik kalma kusuruna rastlandi. Olgularin tiimiinde lamina
kusuru basladigi seviyeden asagida omurganin bitimine kadar ardisik olarak
uzaniyordu. Lamina kusurunun baslangi¢ seviyesi bolgesel olarak siklik sirasina gore
torakal (14 olgu), lomber (8 olgu) olarak siralaniyordu. Torakal 9 seviyesi 4 olguyla
arka kemer agikligr kusurunun en sik basladigi omurga seviyesiydi (%18,18). Siklik
olarak bu seviyeyi 3 olguyla L3 ve ikiser olguyla T8, T10, T11, L1 ve L2 seviyeleri
takip ediyordu. Birer olguyla T3, T6, T7 ve L5 seviyeleri de arka kemer kapanma
kusurunun yukar1 baslangi¢ sinir1 olarak tespit edildi. T2, T4, T5, T12 ve L4 baslangich
arka kemer kapanma kusuruna rastlanmadi. iki olguda (Olgu 1 ve 13), yukarida
tanimlanan ve omurganin sonuna kadar inen ardisik arka kemer kusuruna ek olarak,
torakal yerlesimli bifid lamina tespit edildi. Veriler Tablo 3 ve Sekil 16’da

Ozetlenmistir.
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Tablo 3. Arka kemer kapanma kusurlarmin seviye ve siklik 6zellikleri.

Seviye | Olgu sayis1 % Bolgesel Sikhik
T1
1 %4,3
T3 1 %4,5
T6 1 %4,5
T7 1 %4,5 | Torakal bolge,
T8 2 %9 %63,7
T9 4 %18
T10 2 %9
T11 2 %9
L1 2 %9
L2 2 %9 Lomber bélge
L3 3 %13,6 %36,3
LS 1 %4,5
%20
%18
%16
3 %14
©
5 %12
>
S %10
S
[§]
© %8
-l
(7]
£ %6
%4 -
%2 -
%0 -
TT T3 T6 T7 T8 19
Ardisik lamina agikhigi baslangig seviyesi

Sekil 16. Hastalarin lamina kapanma kusuru yukari baslangi¢ sinir1 seviyelerinin yiizdesel dagilimim gosteren

grafik
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3.4  Omurga kanalinda kemik c¢ikinti1 (Bony spur)

Alt1 olguda (%27,3) omurga kanalin1 bélen kemik ¢ikint1 anomalisine rastlandi.
Kemik ¢ikintinin rastlandigi en yukar1 seviye mevcut olgularda T4 omuru hizasi olup,
en alt seviye ise S1 omuru hizasiydi (Sekil 17). Birer adet olguda da T8, T10, L3
omurlar1 hizasinda ve L4-5 disk aralig1 hizasinda kemik ¢ikinti anomalisi gozlendi. Bu
anomali olgularin 4’iinde lamina kapanma kusurunun bulundugu seviye araligindaydi.
Diger 2 olguda ise (Olgu 10 ve 12), kemik ¢ikintinin bulundugu seviye agik laminalarin
baslangicinin sirasiyla 5 ve 10 seviye yukarisindaydi. Kemik ¢ikinti olan olgulara ait

bilgiler yerlesim seviyeleriyle birlikte Tablo 4’te zetlenmistir.

Tablo 4. Omurga kanalinda kemik ¢ikint1 saptanan olgularin radyolojik 6zellikleri.

Olgu No. Kemik ¢ikintinin Lamina Ac¢ikhg Defektli laminalarin
saptandigi seviye Baslangi¢ Sinir1 seviye arahg ile

iliskisi

1 L4-5 disk aralig1 T8 Icinde

3 L3 omuru L1 Icinde

10 T8 omuru L1 Disinda

12 T4 omuru L2 Disinda

15 T10 omuru T7 Icinde

22 S1 omuru L2 Icinde

T = Ry A
-1 0

M TaAp-TUI M W

Sekil 17. Olgularimizdan birine (Olgu 22) ait omurga bilgisayarh tomografisinin iki adet enine kesitinde
belirgin olarak goriilen, birinci sakral omur hizasinda yerlesik ve kanal icini tama yakin kateden kemik ¢ikinti
anomalisi.
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3.5 Omurga Deformiteleri

Olgularin %72,7’sinde omurga deformitesi tespit edildi. Bunlar i¢inde sagittal
bi¢cim bozuklugu gosterenlerin sayisi 16, koronal bi¢cim bozuklugu gdsterenlerin sayist
13 idi. Deformitenin yalnizca sagittal planda oldugu olgularin sayis1 3’tii. Koronal
dizilim bozuklugu skolyoz tarzindaydi ve sagittal dizilim bozuklugu olmaksizin
yalnizca skolyozu olan olgu yoktu. Veriler Tablo 5’te ve Sekil 18’deki grafikte

Ozetlenmistir.

Tablo 5. Koronal ve sagittal deformiteli olgularin toplam miyelomeningoselli olgular icindeki oransal
biiyiikliigiinii 6zetleyen tablo.

Deformite tiiri Olgu sayis1 Oran (%)

Koronal deformite 13 59

Sagittal deformite 16 72,7

Toplam deformiteli olgu 16 72,7

%80

%70

%60

%50

%40

%30

Hastalarin yiizdesi

%20

%10

%0
Koronal deformite Sagittal deformite

Sekil 18. Deformitelerin toplam 16 deformiteli olgu icinde koronal ve sagittal plandaki yiizdelik dagilim
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3.5.1 Koronal Egriliklerle ilgili Sonuclar

Skolyoz tarzinda koronal bi¢im bozukluguna olgularin %359’unda rastlandi.
Cobb yontemiyle yapilan 6l¢iimlerde koronal egrilik derecesi degerlerinin ortalamasi
29,77°, ortanca deger 25,5° idi. Koronal egrilik dereceleri en kiiciik deger olan 7,4° ile
en biiyiik deger olan 80° arasinda degisiyordu. Olgularm %23 iinde ¢ift koronal egrilik
bulunuyordu, kalan 10 olguda (%76,92) egrilik tekti. Egrilikler siklik sirastyla ve tepe
noktas1 yerlesim bolgesi itibariyle torakal (%62,5), torakolomber (%12,5) ve lomber
(%25) olarak siralaniyordu. Skolyoz saptanan olgularin dordiinde (%30,7) egrilik
20°°nin altinda &l¢iildii. Skolyozlu diger 9 olguda (%69,2) 20%nin iizerinde egrilikler
s6z konusuydu. Bu dokuz olgunun iiciinde (%23,07) egrilik 20° ile 30°, ikisinde
(%15,4) 30° ile 40° iiciinde (%23) 40° ile 50° arasnda ve bir olguda 50°’nin
tizerindeydi. Veriler Tablo 6’te ve Sekil 19°daki grafikte 6zetlenmistir.
Tablo 6. Koronal planda saptanan egriliklerin omurga bélgelerine gore siklik dagilim (Samuelsson ve ark.

[47] tarafindan 6nerilen bicimiyle, tepesi T12-T11 seviyeleri arasinda olan egrilikler torakal, tepesi T12-L1
arasinda olanlar torakolomber, L1-L4 arasinda olanlar lomber egrilik olarak adlandirilmistir).

Torakal (T) Torakolomber (TL) Lomber (L) Toplam egrilik
egrilik egrilik egrilik sayis1
Koronal Egrilik 10 2 4 16
Sayisi
Koronal Egrilik %62,5 %12,5 %25 %100
Yiizdesi
Torakolomber

%13

Lomber
%25

Sekil 19. Koronal deformitelerin yerlesim bolgelerinin yiizdelik dagilim
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3.5.2 Sagittal Egriliklerle Tlgili Sonuclar

Sagittal deformiteli olgularin sayist 16 idi (Tablo 7, Sekil 20). Deformiteli
olgularin hepsinde sagittal deformite tablonun bir pargasiydi. Toplam 31 sagittal
deformite gozlendi. Sagittal egrilik tiirlerinin dagilimi, 1 olguda servikal hiperlordoz, 1
olguda servikal kifoz, 8 olguda torakal hipokifoz, 3 olguda torakal lordoz, 1 olguda
lomber hiperlordoz, 2 olguda lomber hipolordoz, 11 olguda lomber kifoz, 2 olguda da
tek seviye anterior spondilolistezis deformitesi seklindeydi (Sekil 21). En sik rastlanan
sagittal dizilim bozuklugu lomber kifoz idi (%50). Bunu torakal hipokifoz izliyordu
(%36,3). Sagittal deformiteli olgularin %68,7’sinde birden fazla egrilik s6z konusuydu.
Birden fazla egrilik goriilen olgularda en yaygin goriilen 6rnek lomber bolgedeki lordoz
kaybina ya da asikar lomber kifoza torakalde kifoz kaybinin ya da asikar torakal
lordozun eslik ettigi ikili egriliklerdi. Bu birliktelik 6rneginin goriildiigli olgularin sayisi
9’du. Lomber lordoz kaybi veya asikar lomber kifozun goriildiigli durumlar lomber

kifoz yonelimi, torakal kifoz kaybi1 veya torakal lordoz goriilen durumlar torakal lordoz

Tablo 7. Olgularda saptanan sagittal egrilik tiirlerinin sikhik dagilimi.

Sagittal egriligin tiirii Olgu sayis1 | Oran (%)
(n)
Servikal hiperlordoz 1 4,5
Servikal hipolordoz - -
Servikal kifoz 1 4.5
Torakal hiperkifoz - -
Torakal hipokifoz 8 36,3
Torakal lordoz 3 13,6
Lomber hiperlordoz 1 4,5
Lomber hipolordoz 2 9
Lomber kifoz 11 50
Anterior listezis 2 9
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Sekil 20. Sagittal deformitelerin yerlesim yerine gore oransal dagihm

5

Sekil 21. Sakral bolgede anterolistezis saptanan miyelomeningoselli olgularimizdan birinin (Olgu 17) yan

omurga grafisi. Okla isaretli omurlar sirasiyla S1 ve S2 olup, iki omurun da komsu alt omurun iizerinden 6ne

dogru kaydig: dikkati ¢ekiyor.
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yonelimi olarak adlandirildi. Lomber kifoz yonelimi olan olgularin sayis1 13 (11 lomber
kifoz ve 2 lomber hipolordoz), torakal lordoz yonelimi olan olgularin sayis1 10 olarak
belirlendi (8 torakal hipokifozlu ve 3 torakal lordozlu —olgularin birinin birbirinden
farkli seviyelerde olmak {izere hem torakal hipokifozu hem de torakal lordozu vardi).
Lomber kifoz yonelimi ile torakal lordoz yonelimi arasindaki birliktelik iligkisi
arastirildiginda, olgularin 9’unda birlikte goriiliiyordu. Tek basina torakal hipokifozu
olan bir olgu (Olgu 22) ile tek basina lomber kifozu olan 4 olgu (Olgu 1,6,8,15) bu iki
yonelimin birbirine eslik etmedigi olgulardi (Tablo 8 ve 9). Yiizde olarak lomber kifoz
yonelimli olgularin 9/13’ilinde (%69,23) ve torakal lordoz yonelimli olgularin %90’ 1inda
kifoz ve lordoz ydnelimleri birbirine eslik ederken, lomber kifoz yonelimi olan
olgularin %30,7’sinde ve torakal lordoz yonelimi olan olgularin %10’unda diger
yonelim eksikti. Bu iki yoOnelimin birlikteligi anlamli diizeyde yiiksek bulundu

(p<0,05).

Tanimlanan bu yonelimlerin genel birlikteligi disinda, bu yonelimlerin
bilesenlerinin, yani lomber kifoz yoOneliminin kapsadigi lomber kifoz ve lomber
hipolordoz ile torakal lordoz yoneliminin kapsadig: torakal hipokifoz ve torakal lordoz
bilesenlerinin birbirleri ile olan birliktelik sikliklar1 arastirildi. On bir olguda saptanan
lomber kifoza 5 olguda torakal hipokifoz, 1 olguda torakal lordoz eslik ediyor, 1 olguda
da torakal omurganin farkli yerlerinde hem torakal lordoz, hem de torakal hipokifoz
eslik ediyordu (Olgu 7). Lomber kifozla en yiiksek birlikteligi gosteren torakal bigim
bozuklugu %45.4 olguda rastlanan torakal hipokifozdu. Lomber hipolordozlu 2 olgu
mevcut olup, olgularin ikisinde de eslik eden torakal bilesen torakal hipokifozdu.

Lomber hipolordoza torakal lordozun eslik ettigi hi¢bir olgu yoktu.
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Tablo 8. Lomber kifoz yonelimi (lomber hipolordoz + asikar lomber kifozlu olgular) ile torakal lordoz
yonelimi (torakal hipokifoz + asikar torakal lordozlu olgular) arasindaki birliktelik oranlarini gosteren tablo.

Torakal Lordoz Toplam
Yonelimi
Var Yok
Lomber Kifoz Var 9 4 13
Yonelimi Yok 1 ] 9
Toplam 10 12 22

Tablo 9. Torakal ve lomber sagittal egrilik paternlerinin eslenis diyagrami. Parantez icindeki rakamlar ilgili
egrilik tiiriine sahip olgu sayisini, kutularin icindeki rakamlar ise yatay ve dikey hizadaki egrilik tiirlerinin bir
arada goriildiigii olgularin sayisini, kutularin icindeki rakamlar ise yatay ve dikey hizadaki egrilik tiirlerinin
bir arada goriildiigii olgularin sayisin1 gostermektedir. Lomber kifoz yonelimi ve torakal lordoz yoneliminin
birlikte goriilme sikhiginin (9/13 & 10/13) anlamh derecede yiiksek oldugu saptanmstir (p < 0,05).

Torakal hipokifoz | Torakal lordoz (3) Torakal lordoz
®) yonelimi(10)
Lomber hipolordoz (2) 2 0 2
Lomber kifoz (11) 5 3 8
Lomber kifoz yonelimi (13) 7 3 ©)
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Torakolomber
lordoz

Lomber kifoz

Sekil 22. Miyelomeningosel tanisiyla izlenen olgularimizdan birine (Olgu 22) ait yan omurga rontgenogrami.
Lomber omurgadaki belirgin kifotik dizilim bozukluguna torakal bolgedeki lordoz eslik ediyor.

3.6 OMUR GOVDE ANOMALILERI ILE OMURGA DEFORMITELERI
ARASINDAKI BIRLIKTELIK ILISKiLERi

3.6.1 Gdovde anomalisi olan ve olmayan olgulardaki genel deformite siklig1

Omur govde anomalili olgular arasinda omurga deformitesi mevcut olanlarin
orant %90, herhangi bir omurga deformitesi gozlenmeyenlerin oran1 %10 idi. Omur
gbvde anomalisi mevcut olmayan olgular arasinda omurga deformitesi gézlenenlerin
oran1 %58,3 iken, herhangi bir tiirde omurga deformitesi gézlenmeyenlerin orant %41,6

idi.

3.6.2 Deformite olan ve olmayan olgulardaki govde anomalisi sikhig

Omurga deformitesi mevcut olan olgular arasinda omur gévdesi anomalisinin
tabloya eslik ettigi olgularin orant %56,2, herhangi bir omur gévde anomalisinin eslik

etmedigi olgularin orani ise %43,7 olarak belirlendi. Herhangi bir omurga deformitesi
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saptanmayan olgular arasinda omur gévde anomalilerinin tabloya eslik ettigi olgularin

orant %16,6 iken, herhangi bir omur gévde anomalisi gézlenmeyenlerin orant %83,3

idi.

3.6.3 Govde anomalisi olan ve olmayan olgulardaki koronal deformite sikhigi

Omur govde anomalili olgular arasinda koronal diizlemde omurga deformitesi
olanlarin oranit %90, koronal diizlemde deformite gézlenmeyenlerin oram1 %10 idi.
Omur govde anomalisi olmayan olgular arasinda koronal omurga deformitesi
gbzlenenlerin orant %33,3 iken, koronal omurga deformitesi gozlenmeyenlerin oranm

%606,6 1di.

3.6.4 Koronal deformitesi olan ve olmayan olgulardaki govde anomalisi sikhig1

Koronal omurga deformitesi olan olgular arasinda omur gdvdesi anomalisinin
tabloya eslik ettigi olgularin orant %69,2, herhangi bir omur gévde anomalisinin eslik
etmedigi olgularin orani ise %30,7 olarak belirlendi. Koronal diizlemde omurga
deformitesi saptanmayan olgular arasinda omur govde anomalilerinin tabloya eslik
ettigi olgularin oran1 %11,2, buna karsilik omur gévde anomalisi gozlenmeyenlerin

orant %88,8 idi.

Govde anomalisi olan ve olmayan olgulardaki sagittal deformite siklig

Omur gévde anomalili olgular arasinda sagittal planda omurga deformitesi
mevcut olanlarin oran1 %90, sagittal deformite gozlenmeyenlerin oran1 %10 idi. Omur
govde anomalisi mevcut olmayan olgular arasinda sagittal omurga deformitesi

gozlenenlerin oran1 %58,3 iken, sagittal omurga deformitesi gdzlenmeyenlerin orani

%41,6 idi.

3.6.5 Sagittal deformitesi olan ve olmayan olgulardaki govde anomalisi sikli1

Sagittal omurga deformitesi mevcut olan olgular arasinda omur govdesi
anomalisinin tabloya eslik ettigi olgularin orani %56,2, herhangi bir omur govde
anomalisinin eslik etmedigi olgularin orani ise %43,7 olarak belirlendi. Sagittal omurga

deformitesi saptanmayan olgular arasinda omur govde anomalilerinin tabloya eslik
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ettigi olgularin oram1 %16,6, buna karsilik omur gévde anomalisi gézlenmeyenlerin

orani %83,3 idi.

3.6.6 Yarim omur anomalisi ile omurga deformiteleri arasindaki baginti

Bu olgular i¢inde koronal ve sagittal deformiteli olanlarin orani sirasiyla %46,6

ve %66,6, koronal ve sagittal deformite saptanmayanlarin oran1 ayni olup, %14,2 idi.

3.6.7 Yarim omur anomalisi olan ve olmayan olgulardaki genel deformite sikhg:

Yarim omur seklinde govde anomalisi olan olgular icinde deformite
gozlenenlerin oran1 %85,7, herhangi bir omurga deformitesi gézlenmeyenlerin orani
%14,2 idi ve deformite gozlenen yarim omur anomalisi mevcut olgularin tiimiinde hem
koronal hem de sagittal deformite bulunuyordu. Yarim omur anomalisine rastlanmayan
olgular i¢inde deformite saptananlarin oran1 %66,6, deformite saptanmayanlarin orani

1se %33,3 idi.

3.6.8 Deformitesi olan ve olmayan olgulardaki yarim omur sikhgi

Omurga deformitesi olan olgular arasinda yarim omur anomalisinin tabloya eslik
ettigi olgularin oran1 %37,5), yarim omur anomalisinin eslik etmedigi olgularin orani ise
%62,5 olarak belirlendi. Herhangi bir omurga deformitesi saptanmayan olgular arasinda
yarim omur anomalisinin tabloya eslik ettigi olgularin oram1 %16,6 iken, yarim omur

anomalisi gdzlenmeyenlerin orant %83,3 idi.

3.6.9 Yarim omur anomalisi olan ve olmayan olgulardaki koronal deformite

sikhig

Yarim omur seklinde gdvde anomalisi olan olgular iginde koronal planda
omurga deformitesi olanlarin oran1 %85,7, koronal deformite gozlenmeyenlerin orani
%14,2 1di. Yarim omur anomalisi olmayan olgular arasinda koronal omurga deformitesi
gozlenenlerin oran1 %46,6 iken, koronal omurga deformitesi gézlenmeyenlerin orani

%53,3 idi.
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3.6.10 Koronal deformitesi olan ve olmayan olgulardaki yarim omur sikhig:

Koronal omurga deformitesi olan olgular arasinda yarim omur anomalisinin
tabloya eslik ettigi olgularin orant %69,2, yarim omur anomalisinin eslik etmedigi
olgularin orani ise %62,5 olarak belirlendi. Koronal omurga deformitesi saptanmayan
olgular arasinda yarim omur anomalisinin tabloya eslik ettigi olgularin oran1 %16,6

iken, yarim omur anomalisi gozlenmeyenlerin oran1 %83,3 idi.

3.6.11 Yarim omur anomalisi olan ve olmayan olgulardaki sagittal deformite

sikhigi

Yarim omur seklinde gévde anomalisi olan olgular i¢inde sagittal planda omurga
deformitesi olanlarin oran1 %85,7, sagittal deformite gézlenmeyenlerin oran1 %14,2 idi.
Yarim omur anomalisi olmayan olgular arasinda sagittal omurga deformitesi
gozlenenlerin oran1 %66,6 iken, sagittal omurga deformitesi gézlenmeyenlerin orani

%33,3 idi.

3.6.12 Sagittal deformitesi olan ve olmayan olgulardaki yarim omur sikhig:

Sagittal omurga deformitesi olan olgular arasinda yarim omur anomalisinin
tabloya eslik ettigi olgularin orant %69,2, yarim omur anomalisinin eslik etmedigi
olgularin orani ise %62,5 olarak belirlendi. Sagittal omurga deformitesi saptanmayan
olgular arasinda yarim omur anomalisinin tabloya eslik ettigi olgularin oran1 %16,6

iken, yarim omur anomalisi gézlenmeyenlerin oran1 %83,3 idi.
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Tablo 10. Yarim omur anomalisi saptanan olgulara ait deformite verileri.

Olgu No. | Yarim | Yerlesim | Yerlestigi | Ek baska Eslik Eslik eden
omur | yeri taraf govde eden deformite
sayisi anomalisi deformite | tiirii

S1 kelebek
Olgu 4 1 S2 Sag omur, L5-S1 sag — —
kemik koprii
T10, T11 ve
Olgu 6 2 T6 ve T7 Sol T12 kelebek + Skolyoz
omur
Skol
Olgu7 | 1 T10 Sol — + Loz Ve
hiperlordoz

Olgu 11 1 T10 Sag — + Skolyoz

Olgu 12 1 T4 Sol — + Skolyoz

Olgu 20 1 C5 Sol — + Hiperlordoz

T5-7 sol tek

Olgu 21 1 T6 Sag tarafta kemik + Skolyoz

koprii

3.6.13 Kelebek omur anomalisi ile omurga deformiteleri arasindaki baginti

Kelebek omur seklinde govde anomalisi olan 3 olgunun 2’sinde (%66,66)
omurga deformitesi gozlenirken, kelebek omur anomalisi olmayan olgular arasindaki
deformite oran1 %73,8 idi. Ancak kelebek omur anomalisine deformitenin eslik ettigi 2
olgunun birinde mevcut ¢ifte egriligin torakal bileseninin tepesini yarim omur
olusturuyordu. Bu olguda, egriligin lomber bileseninin tepesinin bulundugu yer ile

kelebek omur anomalisinin bulundugu yer arasinda iki omur mesafesi vardi.
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Tablo 11. Kelebek omur anomalisi olan olgulara ait deformite verileri.

Olgu Kelebek | Yerlesim | Ek baska govde | Bagh Bagh
No. omur yeri anomalisi deformite deformite
sayisi tiirii

Olgu 4 S1 kelebek omur,

1 S1 L5-S1 sag kemik — —

koprii
Olgu 6 T10, T11 T10, T11 ve T12
+

3 ve T12 kelebek omur Skolyoz
Olgu 9 T6, T8 ve

3 T10 — — Skolyoz

3.6.14 Tek tarafta kemik koprii (unilateral unsegmented bar) anomalisi ile

omurga deformiteleri arasindaki baginti

Tek tarafta kemik koprii anomalisi olan iki olgumuz mevcuttu (Olgu 4 ve Olgu
21). Ilkinde her hangi bir deformiteye rastlanmadi. ikincisinde ise tabloya yarim omur
deformitesi eslik etmekte ve olgunun hem koronal, hem de sagittal omurga deformitesi
bulunmaktaydi. Tek tarafta kemik koprii anomalisinin yalnizca iki olguda mevcut
olmasi itibariyle veriler istatistiksel incelemeye yeterli olmadigindan, deformite risk

analizi yapilamamustir.

3.6.15 Horgii¢ deformitesi (gibbus deformity) ile omurga deformiteleri arasindaki

baginti

Horgii¢ deformitesi saptanan iki olguda deformitenin siddeti 40°°nin iizerinde
olup, skolyotik bilesen sirasiyla 43,7° ve 80°, sagittal bileseni olusturan lomber kifoz ise

53,7° ve 120° idi.
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3.7

KAPANMA KUSURU OLAN OMUR ARKA KEMERI SAYISI iLE

OMURGA DEFORMITELERI ARASINDAKI BiRLIKTELIiK

ILISKILERI

Lamina agiklig1 torakal seviyeden baslayan 14 olgu mevcuttu ve bunlarin

%92,8’inde omurga deformitesi mevcuttu (Tablo 12, Sekil 23). Koronal deformitesi

olanlarin oran1 %71,4, sagittal deformitesi olanlarin oram1 %92,8 idi. Lamina agiklig1

lomber seviyeden baglayan 8 olgu mevcuttu ve bunlarin 3/8’inde (%37,5) omurga

deformitesi mevcuttu. U¢ olgunun her birinde hem koronal, hem de sagittal omurga

deformitesi saptandi. Torakal ve lomber baslangi¢li lamina kusurlu hastalar arasinda

deformite siklig1 yoniinden torakal baslangicli hastalar lehine anlamli fark bulunmustur

(p < 0,05).

Tablo 12. Lamina agikligi baslangici bélgesine gore deformite gelisim orani.

Herhangi bir

deformite bulunma

orani (%)

Koronal deformite
bulunma oram

Sagittal deformite
bulunma oram

(%) (%)
Torakal 92.8 71,4 92,8
Lomber 37,5 37,5 37,5
%100
%90
%80
_ %70
(7]
- %60
S
> %50
S
@ %40
T
%30
%20
%10
%0
Torakal Lomber
B Deformite 92,80% 37,50%
i Koronal deformite 71,20% 37,50%
M Sagittal deformite 92,80% 37,50%
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Sekil 23. Lamina agikhig1 baslangi¢ bolgesine gore deformite oranlar:

3.7.1 Omurga Kanalinda Kemik Cikinti Anomalisi Olan Olgulardaki Deformite

Oranlar

Omurga kanalinda kemik ¢ikinti olan 6 olgudan 4’iinde (%66,66) hem koronal
hem de sagittal bilesen igerecek tarzda omurga egriligine rastlandi. Bu olgularin 2’sinde
(Olgu 1 ve 15) arka kemer kapanma kusuru baglangici torakalde olup, kalan 2’sinde
(Olgu 12 ve 22) lomber baslangicliydi. Bu olgularin 2’sinde (Olgu 12 vel5) kemik
cikinti1 ve lamina kusuruna ek olarak omur gdvde anomalisi de mevcut olup, diger
ikisinde (Olgu 1 ve 22) kemik c¢ikinti lamina kapanma kusuruna eslik eden tek
anomaliydi. Omurga deformitesine rastlanmayan diger iki olgunun (4,11) lamina kusuru
baslangi¢c seviyesi lomberdi ve kemik ¢ikinti anomalisi ve lamina kapanma kusuru

disinda baska hicbir omurga anomalisine sahip degildiler.

3.8 ISLEVSEL NOROLOJIK LEZYON SEVIYESI iLE iLGILi SONUCLAR
VE RADYOLOJIK LEZYON SEVIYESi iLE BAGLANTISI

3.8.1 [Islevsel Norolojik Seviyenin Belirlenmesi ve Sonuclar

Miyelomeningosel lezyonunun noérolojik islevsel tutulum seviyesi kas giiciiniin
daha iyi oldugu taraftaki ekstremitenin en distaldeki saglam miyotomu saptanip,
Lindseth ve ark.’nin [62] 6nerdikleri siniflandirma yontemi uygulanmak suretiyle tayin
edildi. Buna gore, eger her iki alt ekstremitede hi¢bir hareket yoksa lezyon torakal
seviyeli, zay1f kal¢a eklemi hareketleri varsa lezyon L/ seviyeli, kal¢a eklemi hareketleri
giiclityse L2 seviyeli, diz ekstansiyonu goézleniyorsa L3 seviyeli, dizde fleksiyon varsa
L4 seviyeli, ayak bilegi dorsifleksiyonu varsa L5 seviyeli ve ayak plantar fleksiyonu
varsa sakral seviyeli olarak siniflandirildi. Toplam 22 olgunun 8’inde lezyon nérolojik
olarak torakal seviyeli iken, ndrolojik tutulumu L1, L2 ve L3 seviyelerinde olan ikiser
olgu, L4 seviyesinde olan 3 olgu ve L5 seviyesinde olan 5 olgu bulunuyordu. Buna
gore, olgularin 14’iinde lezyon lomber seviyedeydi. Norolojik lezyonu sakral seviyeyi

isaret eden olgu yoktu. Veriler Tablo 13’te ve Sekil 24°te 6zetlenmistir.
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Tablo 13. Olgularin islevsel norolojik seviye tayini sonuglarini gosterir tablo.

Olgu sayis1 Oran
(n=22)
(%)
Torakal 8 36,3
L1 2 9
L2 2 9
L3 2 9
L4 3 13,6
L5 5 22,7
Sakral — —
%40
%35
— %30
(7]
[}
R %25
H=]
>
£ %20
s
£ %15
T
%10
%0
Torakal L1 L2 L3 L4 L5
islevsel Norolojik Lezyon Seviyesi (Lindseth siniflamasina gore)

Sekil 24. Olgularin islevsel norolojik seviye tayini sonuclarinin yiizdesel dagilimi

Olgularin islevsel norolojik seviyeleri ile lamina kapanma kusuru yukari baslangic
seviyesi arasindaki dagilim iliskisi incelendi. Norolojik seviyenin torakalde oldugu 8
hastalarin tiimiinde lamina kusuru torakalden basliyorken, lomber norolojik seviyeli 14
hastanin %53’iinde lamina kusuru lomber seviyelerden, kalan %47’sinde ise torakal

seviyelerden basliyordu. Buna gore, torakal lamina kusurlu hastalarda daha belirgin
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olmak tizere lamina kusurunun yukar1 baglangi¢ seviyesinin islevsel-norolojik seviyeyi

etkilemede anlamli etkisinin oldugu saptandi (p < 0,05)

3.8.2 Islevsel Norolojik Lezyon Seviyesinin Lamina Kusuru Yukar:1 Baslangic

Seviyesiyle iliskisi

Lamina kusuru baslangi¢c seviyesinin yukarida olup olmamasinin norolojik
lezyon seviyesine etkisi degerlendirildi. Lomber nérolojik seviyeli hastalarin %57 sinde
lamina kapanma kusuru lomberde, %43’l torakaldeydi. Torakal ndrolojik seviyeli
hastalarin ise hepsinde lamina kapanma kusuru torakalden basliyordu. Lamina kapanma
kusuru yukar1 baglangi¢ seviyesinin norolojik lezyon seviyesi iizerinde, 6zellikle torakal

baslangicli lamina kusurlu olan hastalar olmak tizere, anlamli etkisi saptand1 (p < 0,05).

3.8.3 [Islevsel Norolojik Lezyon Seviyesine Gore Deformite Oranlarinin

Karsilastirilmasi

Islevsel norolojik seviye ile deformite siklig1 arasindaki iligki norolojik lezyon
seviyeleri torakal ve lomber olarak ayr1 gruplandirilarak incelendi. Norolojik lezyon
seviyesi torakalde olan olgular i¢inde herhangi bir deformiteye sahip olgularin orani
%87,5 olup, bunlarin tiimiinde hem koronal hem de sagittal planda egrilik gozleniyordu.
Lomber norolojik lezyon seviyeli olgular grubundaki genel deformite orani %64,28,
koronal deformite orant %42,85 ve sagittal deformite orant %064,28°di. Torakal
norolojik lezyonlu olgularda deformite goriilme sikligi hem koronal, hem de sagittal
bilesenler agisindan istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksekti (P < 0,05). Bu
analize ek olarak, lomber noérolojik seviyeli olgu grubu lomber seviyeler tek tek
deformite sikligina gore gruplandirilarak da incelendi. Birinci lomber seviyeye karsilik
gelen lezyonu olan iki olgunun her ikisinde de deformite mevcuttu. Lomber 2, lomber 3
, lomber 4 ve lomber 5 seviyeli ndrolojik lezyona sahip olgular i¢indeki grup ici genel
deformite siklig1 ise sirastyla %100, %100, %0 ve %60 olarak saptandi. Olgu sayis1 az
oldugundan, lomber seviyeler arasinda deformite siklig1 farki istatistiksel olarak

degerlendirilemedi. Sonuglar Tablo 14°te 6zetlenmistir.
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Tablo 14. islevsel norolojik lezyon seviyesine gore deformite oranlarim gosteren tablo. Lomber seviyeli
olgulara ait veriler hem tiim lomber grubu, hem de lomber seviyeleri tek tek gosterir sekilde sunulmustur.

Nérolojik Lezyon Olgu sayis1 Herhan.gi lTir Korona.l Sagittal. '

Seviyesi (n=22) deformitesi olan deformite olan deformitesi olan
olgu orani (%) olgu orani (%) | olgu orani (%)

Torakal seviyeli 8 87,5 87,5 87,5

Lomber seviyeli 14 64,3 42.8 64,3

L1 seviyeli 2 100 50 100

L2 seviyeli 2 100 0 100

L3 seviyeli 2 100 100 100

L4 seviyeli 3 0 0 0

LS seviyeli 5 60 60 60

3.8.4 Islevsel Norolojik Seviye ile Lamina Kapanma Kusuru Baslangic Seviyesi

Uyumunun Incelenmesi

Islevsel nérolojik lezyon seviyesi ile radyolojik lezyon seviyesi arasindaki
seviye uyusumu degerlendirildi. Rintoul ve ark.’nin yaptiklar1 karsilagtirmaya (8)
benzer bir sekilde, hem islevsel seviye tayini sonuglari, hem de radyolojik seviye tayini
sonuglar1 7 puanlik bir 6lgege uyarlandi. Buna gore, torakal ve yukarisindaki seviyeler 7
puan, L1 seviyesi 6 puan, L2 seviyesi 5 puan, L3 seviyesi 4 puan, L4 seviyesi 3 puan,
L5 seviyesi 2 puan, sakral seviye ise 1 puanla ifade edilmistir. Islevsel ve radyolojik
seviye degerlendirme yontemleri, birbiriyle, radyolojik seviye puani islevsel seviye
puanindan ¢ikarilarak elde edilen nicel deger temelinde karsilagtirilmistir. Farkin eksili
oldugu durumlar islevsel seviyenin daha kotii (daha yukarida), artili oldugu durumlar
radyolojik lezyon seviyesinin daha kotii, farkin sifira esit oldugu durumlar ise islevsel

ve radyolojik lezyonlarin es seviyeli oldugu sonucunu ifade etmektedir. Yapilan
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karsilastirmada, toplam 22 olgunun 9’unda (%40,9) islevsel norolojik lezyon seviyesi
ile radyolojik seviye ayniydi (8 olguda torakal, 1 olguda lomber). Norolojik seviyenin
radyolojik seviyeye gore daha yukarida oldugu olgu yoktu. Buna karsilik, norolojik
seviye 4 olguda radyolojik seviyenin tek seviye altinda, 2 olguda 2 seviye altinda, 5
olguda 3 seviye altinda ve birer olguda da 4 ve 6 seviye altinda kaliyordu. Sonuglar

Tablo 15°te 6zetlenmistir.
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Tablo 15. islevsel nérolojik lezyon seviyesi (INLS) ile radyolojik olarak laminamin kapanma kusurunun
basladig en yukari seviyenin (LK) ortiisme derecesinin nicel olarak degerlendirme sonuglarim belirten tablo.

iNLs | i if;i LK skoru |  Fark yjfgggg)
Olgu 1 L1 T8 6 7 -1 328
Olgu 2 T T6 7 7 0 487
Olgu 3 L4 L1 3 6 -3 317
Olgu 4 L4 L3 3 4 -1 307
Olgu 5 L5 LS 1 1 0 294
Olgu 6 T T9 7 7 0 211
Olgu 7 T T9 7 7 0 272
Olgu 8 T T10 7 7 0 117
Olgu 9 L3 C7 4 7 -3 89
Olgu 10 L4 L1 3 6 -3 132
Olgu 11 T T8 7 7 0 147
Olgu 12 L3 L2 4 5 -1 478
Olgu 13 T T9 7 7 0 309
Olgu 14 T T9 7 7 0 256
Olgu 15 T T7 7 7 0 279
Olgu 16 L2 T10 5 7 -2 509
Olgu 17 L1 T11 6 7 -1 158
Olgu 18 L2 TI11 5 7 -2 520
Olgu 19 L5 L3 1 4 -3 163
Olgu 20 L5 T3 1 7 -6 212
Olgu 21 LS L3 1 4 -3 144
Olgu 22 L5 L2 1 5 -4 82
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islevsel Norolojik Seviye ile Radyolojik Seviyenin Farki

Sekil 25. Hastalarin islevsel ve radyolojik seviyeleri arasindaki farklarin yiizdesel dagilimi

3.8.5 Ardisik Lamina A¢ikhg Yukari Baslangic Noktasi ile Cilt Defekti Ust
Hizasinin Seviye Olarak Uzaklik iliskisi

Acik kalan laminalar cilt defektinin yukari sinirinin bir olguda 4 seviye, iki
olguda 3 seviye, bir olguda 2 seviye, li¢ olguda 1 seviye altindan baslarken, 7 olguda
ayn1 hizadan, ii¢ olguda 1 seviye yukaridan, birer olguda 2 ve 3 seviye yukaridan, iki
olguda 5 seviye yukaridan ve bir olguda da 8 seviye yukaridan baghyordu. Yani, yedi
olguda ardigik lamina kusurunun yukari baslangic seviyesi cilt defektinin baslangic
seviyesinin altinda, 8 olguda yukarisinda, 8 olguda da ayni seviyedeydi. En biiyiik
seviye farki 8 idi. Ayni1 seviyeli baslangi¢ en sik goriilen durumdu ve 7 olguda gozlendi.
Mutlak deger temelinde seviye farki ortalamasi 1,78 seviye idi. Ortanca deger 0 idi.

Sonuglar Tablo 16 ve Sekil 26’da 6zetlenmistir.
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Tablo 16. Ardisik lamina acikhig1 yukar1 baglangic noktasi ile cilt defekti iist hizasinin seviye olarak uzakhk
iliskisine dair verileri gosteren tablo. Eksili sonuclar lamina kusuru yukari baslangi¢ seviyesinin cilt defekti
yukar1 ucunun altinda kaldig1 durumu belirtmektedir.

Cilt defektinin | Cilt defektinin | Ardisik Lamina kapanma Cilt defektinin
omurga hizas1 | omurga hizas1 | lamina kusuru uzunlugu baslangi¢ seviyesi
baslangic ve uzanim seviye | acikhiginin (Yukart baslangig ile lamina defekti

Olgu no. bitis seviyesi sayis1 yukari simiridan Sakral 5’e¢ | baslangi¢
(D1sardan baslangi¢ kadar seviye sayis1) | seviyesinin birbirine
muayene 116) seviyesi uzakll{;l

(Radyolojik
goriiniim)

Olgu 1 T8-L2 7 T8 15 0

Olgu 2 T6-L3 10 T6 17 0

Olgu 3 L1-L3 3 L1 10 0

Olgu 4 L3-L4 2 L3 8 0

Olgu 5 L3-L4 2 L5 6 2

Olgu 6 T10-L3 6 T9 14 +1

Olgu 7 T12-L5 6 T9 14 43

Olgu 8 T10-L5 8 T10 13 0

Olgu 9 T8-L3 8 c7 23 +8

Olgu 10 L2-5 4 Ll 10 +1

Olgu 11 T4-L4 13 T8 15 -4

Olgu 12 T11-L5 7 L2 9 -3

Olgu 13 T8-L3 8 T9 14 -1

Olgu 14 T8-L5 10 T9 14 -1

Olgu 15 T12-L5 6 T7 16 +5

Olgu 16 L3-L4 2 T10 13 +5

Olgu 17 L1-L5 5 T11 12 )

Olgu 18 T11-L3 5 T11 12 0

Olgu 19 L3-L5 3 L3 8 0

Olgu 20 T4-T6 3 T3 20 +1

Olgu 21 T12-L4 5 L3 8 3

Olgu 22 L1-L5 5 L2 9 -1
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Sekil 26. Ardisik lamina a¢ikhigl yukar1 baslangic noktasi ile cilt defekti iist hizasinin seviye olarak uzaklhik

iliskisine dair verileri gosteren grafik
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4. TARTISMA

Yasamin ilk donemleri, ozellikle de ilk giinleri miyelomeningoselli olarak
diinyaya gelen bir bebek i¢in en kritik donemi olusturur. Alisilmis uygulamada, ilk 48
saat i¢inde yapilan kese kapatma ameliyat1 ile ¢ocugun yasama tutunmasi yoniinde en
can alict adim atilmis olur. Aslinda, bu tamir islemi ile bu bebekler olabilecek en iyi
durumlarina kavusturulmus olurlar [69]. izleyen ilk aylarda ulasilmis bu en iyi durum
sonraki aylarda basgdsteren komplikasyonlarla asinmaya baglar. Hidrosefali ve
beraberinde getirdigi sorunlar, Chiari malformasyonu ve ani 6liim riski de dahil olmak
tizere baglantili oldugu cesitli komplikasyonlar, iiriner retansiyon, enfeksiyon gibi bir
cok yonii ve boyutu olan sorunlar omurga dizilim bozukluklar1 gibi iskelet sorunlarini
takip ve tedavide ikinci planda birakir. Bu nedenle, miyelomeningoselli olgularda
yasamin ilk bir-iki yilima doniikk arastirmalarin ¢ogunlugunun omurga sorunlari
hakkinda degil, daha ¢ok yukarida sayilan durumlara ve bunlarin beraberinde getirdigi
sorunlara yonelik olageldigini gérmekteyiz. Dahasi, literatiire bakildiginda, spinal
disrafizmlerde goriilen omurga deformitelerinin takibi ve tedavisine yonelik
arastirmalarin ¢ogunlugunun genellikle ii¢ ve daha biiyiik yastaki miyelomeningoselli
olgular1 kapsadigi, bunlarin 6nemli bir kisminin da tek basina miyelomeningoselli
olgular1 icermeyip omurga egriligi ile seyreden diger hastaliklardan etkilenen olgulari
da kapsadig1 dikkati cekmektedir [69, 70, 71, 72]. Calismamiz ise, 18 ayliga kadar olan
miyelomeningoselli olgular1 kapsamaktadir. Bu dénem, ayaga kalkma ve yiiriimenin
daha baslamadig1 ya da heniiz basladig1i zamani ifade ettiginden, miyelomeningoselli
olgularda gelisen egriliklerin ana kaynagini olusturdugu dile getirilen ndromiiskiiler
etmenlerin heniiz omurganin bigim ve stabilitesinde belirleyici etkinlik kazanmadigi bir
evreyi ifade etmektedir. Dolayisiyla, bu donemdeki omurga egriliklerinde agirlikli yer
tutan asil belirleyici etmen omurganin dogustan anomalileridir. Diger bir deyisle,
miyelomeningoselli hastalarda yasamin ilk birka¢ yilinda goriilen omurga egrilikleri

omurganin bir ya da daha fazla seviyesini ilgilendiren dogumsal anomaliler sonucunda
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gelistiginden, noromiiskiiler olmaktan ziyade dogumsal kemik anomalilere bagl

egrilikler sinifina girerler [47].

4.1 Omur govdesi anomalileri

Omur govde anomalisine miyelomeningoselli hastalardan olusan dizimizin %45’ inde
rastlanmistir. Baz1 eski ¢aligmalarda hastalarin tiimiinde goriildiigii sdylense de [73],
miyelomeningoselli hastalarda omurun gévde kismu anomalilerinin sikligina dair
yapilan caligmalarda bildirilen rakamlar %15 ile 60 arasindadir [47, 74]. En sik
rastlanan omur gévde olusum bozuklugu tiirli yarim omur anomalisidir. Sonuglarimizda
da, yarim omur anomalisi, tiim miyelomeningoselli olgular i¢indeki %32’°lik ve govde
anomalisi olan miyelomeningoselli olgular igindeki %70’lik oramyla en sik
saptadigimiz  gdvde olusum bozuklugu idi. Incelenen olgularda rastlanan diger
olusumsal govde anomalileri ise kelebek omur ve horgiic deformitesiydi. Horgiic
deformitesi omur olusum anomalileri i¢inde en erken bulgu veren ve birden ¢ok omurga
seviyesinde ciddi bigim bozukluklarina yol agan bir anomalidir. Bu antitede olusum
anomalisi daha bastan deformite yaratarak kifotik bileseni daha belirgin bir
kifoskolyoza yol acar. Bel ve sirtta agir cilt ilserleri yaratarak ve sirt iistii yatmayi
imkansizlastirarak 6nemli sorunlara yol agmaktadir [75, 76, 77, 78]. Bu nedenle, klasik
anlay1s olarak miyelomeningoselli ¢ocuklarda goriilen omurga deformitelerinin yasamin
ilk yillarinda diizeltilmesi alisilmis olmamakla birlikte, belirgin cilt yikimina ve sirtiistii
yatis sorunlarina yol acan horgii¢ deformitesi bu konuda bir istisna olugturmaktadir [75,

76].

4.2 Omur Govde Anomalisi Varhginin Deformite Olusumuna Katkisi

Omurga bi¢cim bozuklugu olgularin %73’linde vardi. Bu bi¢im bozukluklari
icinde skolyoz deformitesi yaklasik %60 olguda bulunuyordu. Gévde anomalili hasta
oraninin %45 oldugu dikkate alindiginda, miyelomeningoselli hastalarda yasamin
gorece erken sathalarinda baglayan omurga egriliklerinin yalnizca dogumsal omur
govde anomalileri ile agiklanamayacagini gormek miimkiindiir. Bu tabloda asil payin
hastalarin tiimiinde bulunan lamina kapanma kusuruna ait oldugunun, 6zellikle de kifoz

ya da lordoz artigi/azalmasi yahut lordozun ya da kifozun tersine dénmesi seklinde
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kendini gosteren sagittal deformitelerde lamina anomalisinin asil kritik rolii oynadiginin
altim1 ¢izmek gerekir. Omur gévde anomalisi olan miyelomeningoselli olgularimizda
omurga deformitesi gozlenme oraninin (%90) govde anomalisi olmayan olgular
arasinda gbzlenen orana (%58,3) gorece daha yiiksek olmasi omur gévde anomalilerinin
potansiyel bir deformite nedeni olduguna isaret etmektedir. Deformiteli olgular iginde
omur gdvdesi anomalisi olanlarin oraninin %56,2, deformitesi olmayan olgular igindeki
omur govde anomalili olgularin oraninin %16,6 olusu da omur gévde anomalilerinin
omurgada bi¢cim bozuklugu olusturucu etkisinin isaretidir. Deformite ile omur anomalisi
arasindaki iliskiye skolyotik ve sagittal bilesenler agisindan bakildiginda, skolyotik
deformiteli olgular arasinda omur gévde anomalisi oraninin %69,2, sagittal deformiteli
olgular arasindaki oranin ise %56,2 oldugunu gérmekteyiz. Omur gévde anomalisi olan
olgular icinde koronal ve sagittal deformiteli olgularin oraninin ayni (%90) olmas1 ile
koronal deformiteli olgular arasinda omur gévde anomalilerinin sagittal deformitelilere
oranla yaklasik %13 oraninda daha fazla goériilmesi omur gévde anomalilerinin koronal
deformite olusturucu etkisinin biraz daha fazla oldugunu gostermektedir. Nitekim, omur
gdvde anomalisi olmayan olgularda saptanan koronal deformite siklig1 %33,3, sagittal
deformite orani ise %58,3 olarak belirlendi. Bu iki deformite oraninin omur anomalisi
olan olgulardakine oranla daha diisiik olusu omur gévde anomalisi yoklugunda koronal
ve sagittal deformitelerin oraninin birlikte diistiigiinii géstermekle kalmayip, iki oran
arasindaki diisiis farkinin (%15) koronal deformitelerde daha belirgin oldugunu, yani
omur gévde anomalilerinin yoklugunda bagka bir etmenin sagittal deformite olusturucu
etkisinin goreli olarak belirginlestigini ortaya koymaktadir. Bu etmen de eslik eden
omur arka kemer (lamina) kapanma kusurunun seviye sayist uzunlugu olarak ortaya
cikmaktadir. Lamina arka kemer anomalilerinin omurga deformitesi olusumunda asil
rolii oynadig1 goriilmektedir. Nitekim, sonuglar kisminda ayrintili olarak sunuldugu
gibi, kusurlu lamina sayisinin artmasiyla 6zellikle kifotik deformitelerin siklik ve derece
olarak siddeti artmaktadir. Arka kemer kapanma kusuru torakalden baslayan olgular
arasindaki genel deformite siklig1 %92,3 iken, lomber baglangi¢li olanlar arasindaki
siklik %37,5 olarak bulunmustur. Sagittal deformite agisindan da ayni oranlar mevcut
olup, koronal deformite sikliklari arasindaki fark da, sagittaldeki kadar olmamakla

birlikte, yaklagik yar1 yariyadir.

Bu durum omur gévde anomalilerinden daha ¢ok omur arka kemerinin tam

olarak kapanamamasi ile seyreden lamina acgiklifinin basl basina bir deformite nedeni
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olusunun gostergesidir. Bu sonug literatiirdeki benzer vargiya sahip c¢alismalari

desteklemektedir [69, 79].

4.3  Bagh Deformite

Yarim omurlu olgularin biiyiik ¢cogunlugunda bu anomaliyle baglantili omurga
deformitesi gozlenmistir. Yapilan analizde omurga deformitesine yol agma siklig1 en
fazla olan omur gdvde anomalisi tilirliniin yarim omur anomalisi oldugu goriilmiis,
ancak Orneklem sayis1 yeterli olmadigi icin fark istatistiksel olarak anlamh
bulunmamistir. Bu anomaliye bagli olarak en sik rastlanan deformite tirii de

skolyozdur.

Kelebek omurlu {i¢ olgunun ikisinde bagli deformite olarak skolyoz
gbzlenmigtir. Bu bulguya bakarak kelebek omur anomalisinin omurga deformitesi
iiretmeye yatkin oldugu sonucunu ¢ikarmak dogru bir yargi olmayacaktir, ¢iinkii bu
olgulardan birinde (Olgu 6) zaten kelebek omurlara yakin yerlesimli ve ayni egrilikle
iligkili iki adet yarim omur anomalisi mevcut olup, egrilik yapici etkinin asil bunlardan
kaynaklandigin1 sdylemek miimkiindiir. Nitekim, Piggot ve ark. [69] kelebek omur
anomalisinin deformite olusturma potansiyelinin belirgin derecede diisiik oldugunu
kaydetmektedirler. Kaldi ki, bu omur anomalisinin deformite yapici potansiyelini
degerlendirmek icin eldeki olgu sayisi istatistiksel analiz yapmayr miimkiin kilacak

yeterlilikte degildir.

4.4 Lamina Kapanma Kusuru Uzunlugunun Deformite Olusumuna Katkisi

Yarim omur, kelebek omur gibi omur gévdesi kusurlarina ek olarak, omur arka
kemer kapanma kusurlar1 da miyelomeningoselli olgularda 6nemli birer deformite

kaynagidir.
Calismamizin sonuglarina gore, lamina kusurlart en stk T9 olmak iizere asagi

torakal bolgeden baslamakta ve bir olgu harig tiim olgularda, basladigi yer neresi olursa

olsun, omurganin en distal boliimiine kadar laminalar acik kalmaktadir. Bu yukari
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baslangi¢ seviyesi olgulardaki cilt defektinin baslangic seviyesinden genellikle daha

yukaridadir (Tablo 16).

Hastalardaki deformitenin tiiri ve siddeti ile lamina kusurunun baslangi¢
seviyesi arasinda anlamli bir iligki bulunmustur (p = 0,005). Buna gore, lamina kusuru
ne kadar yukaridan basliyorsa, sagittal plandaki lomber deformitelerin, 6zellikle de

lomber kifozun siklig1 ve derecesi artmaktadir.

Rintoul ve ark.'nin islevsel ndrolojik seviye (islevsel olarak en iyi durumdaki
miyotom) dagilimi konusunda elde ettikleri sonuglar %62 lomber, %23 torakal ve %15
sakral norolojik seviyedir. Radyolojik seviye (lamina kapanma kusurunun yukari
baslangi¢ seviyesi) olarak %19 torakal, %60 lomber, %21 sakral olarak bildirilmektedir
[80]. Lomber seviyeli tutulumun hem noérolojik hem de radyolojik tutulum seviyesi
olarak c¢ogunlugu olusturdugu bildirilmektedir. buna karsilik, calismamizda elde
ettigimiz sonuglara gore, hem ndrolojik, hem de radyolojik lezyon seviyesi olgularin
cogunlugunda torakal diizeydeydi. Calismamizin siirli sayida olguyu kapsamasi bunun
nedeni olabilir. Rintoul ve ark.’nin ¢alismas1 297 olguyu igerirken [80], incelememiz 22

olguyu kapsamaktaydi.

Ayrica, Piggot ve ark., [69] kusurlu lamina yapraklarinin kitap sayfasi gibi agik
kalmas1 nedeniyle {izerlerine yapisan ve lomber lordozun stabilitesine katkida bulunan
kaslarin da 6ne dogru yer degistirmesi ve ekstansiyon yerine fleksiyon yaptirir bir
islevsellige biiriinmesinin omurga biyomekanigine olumsuz katkida bulunarak kifoz

egilimini iyiden iyiye gii¢lendirdigini belirtmislerdir.

Sonuglarimiza gore, norolojik lezyon seviyesi ile lamina kapanma kusurunun
yukar1 smirin1 ifade eden anatomik lezyon seviyesi arasinda olgularin ¢ogunlugu igin
gecerli olmak {tizere, fark mevcuttur ve bu farklilik bazen her 6 seviyeye kadar

¢ikabilmektedir.
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4.5  Distan muayene ile cilt defekti yukar: ucu ile seviye tayini

Miyelomeningoselde disardan muayene ile seviye araligi tayini yaparken,
disardan yapilan gozle ve elle muayenede iliak kenarlarin st sinirlari hizasini
birlestiren ¢izginin orta hatta uzanan diisey c¢izgiyi kestigi nokta L4 omuru hizasi
sayillmistir. Bu nirengi noktasinin altindaki ve iistiindeki mesafelerin tayini orta hattin
hemen disindaki lamina uglar1 sayilarak yapilmistir. Gelgelelim, ne kadar dikkatli
sayilsa da, bu yolla yapilan bir seviye belirlemesinin kendine has sakincalar1 vardir.
Birincisi, ciddi derecede omurga deformitesi olan hastalarda topografik omurga
seviyeleri ile gergek omurga seviyeleri birbirinden farkli olacagindan, seviye tayini
sonuglar1 bu itibarla giivensiz olacaktir. Ikincisi, distan muayene ile cilt defektinin
uzanimi dogru yapilmis bile olsa, lamina kusurunun radyolojik olarak uzandig: seviye
araligl ile digardan muayene ile cilt defektinin uzanim araligi birbirinden farkli
olabilmektedir. Nitekim, Tablo 16’da sunulan verilere gore, lamina kusuru tam cilt
defekti hizasindan, cilt defektinin daha yukarisindan ya da asagisindan baslayabilir.
Zira, omur gévde anomalisi olan miyelomeningoselli olgularin %90’inda hem sagittal
hem de koronal deformiteye rastlanirken, omur gévde anomalisi olmayan olgularda
sagittal ya da koronal herhangi bir deformitesi olan olgularin orant %53,8’¢,
koronosagittal deformitesi olanlarin oran1 da %30,7’ye gerilemektedir. Geriye, %30,7

gibi aciklanmay1 bekleyen bariz bir deformite orani kalmaktadir.

Literatiirde miyelomeningosel ile baglantili verilen omurga anomalisi ve
deformitesi insidanslar1 ¢ok degiskenlik gostermektedir. Bu c¢esitliligin asil sebebi
deformite icin segilen sinir degerlerin ¢alismadan calismaya farklilik gostermesidir.
Caligmamizda belirlenen omurga deformite insidanslar1 da kimi yonlerden farkliliklar
gostermektedir. Ancak, bu ¢alismanin asil amaci1 miyelomeningoselli olgularda omurga
egriligi gelisimi siirecinin ¢ok erken yaslardan baslayabildigini ortaya koymakti. Hemen
miidahale gerektirmese de, bu egriliklerin erken donemlerden, hatta dogumdan itibaren
diizenli araliklarla izlenmesi ve degerlendirilmesinin gerekli oldugunu vurgulamak

gerekir.

Miyelomeningoselli olgularda omurgada bi¢im bozuklugu olusumunun
omurgaya ait nedenleri diginda hidrosefali, pelvik egiklik gibi dis nedenleri de

mevcuttur ve bunlar deformitenin olusumu kadar gelisiminde de rol sahibidirler.
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Incelememizde olgularm bu ek rahatsizliklar yoniinden degerlendirmesi yapilmamis

olup, ¢aligmanin bir eksikligidir.

Bu incelemenin sonuglarini saglikli sekilde yorumlamayi giiclestiren bir diger
etmen de normal saglikli bebekler ve miyelomeningoseli olmadan dogumsal omurga
anomalileri olan bebeklerden olusan birer kontrol grubuna yer verilmemis olmasidir.
Normal saglikli bebeklerden olusan bir kontrol grubunun olmamasi lamina ve omur
govde anomalilerinin birlikte omurga bi¢im bozuklugu olusumuna yaptiklar etkiyi
degerlendirmeyi zorlagtirmakta, miyelomeningoselli olmayan omur gdévde anomalili
bebeklerden olusan bir kontrol grubunun olmamasi ise lamina kusurlar1 ile omur gévde
kusurlarinin omurga bi¢im bozuklugu yaratmada sahip oldugu birbirinden bagimsiz etki
konusunda saglikli ¢ikarimlar yapmayr giiclestirmektedir. Calismamizin verileri bu
konuda 6nemli ipuglart sunmaktadir, ancak daha genis sayilarla ve kontrol gruplari

eklenerek yapilacak calismalara gereksinim vardir.

Calismanin bir diger eksikligi de, hastalarin tiimiiniin omurga MR ve BT
goriintiilemelerinin olmamasi nedeniyle siringomiyeli ya da kanalda kikirdak bélme ve
miyelomeningosel onarim ameliyatina bagli olusabilecek gergin omurilik gibi omurga

egriligi ile iligkili olabilecek ek ndraksis sorunlarinin tanimlanamamis olmasidir.

Hastalarin incelenmesi sirasinda ortaya g¢ikan bir diger zorluk dogum ertesi
radyolojik omurga profilini gésteren goriintiilemelerinin olmamasidir. Bu durum, eldeki
grafileriyle dogduktan sonraki erken donem omurga egrilik profillerinin
karsilastirilmasini ve gecen zaman igerisinde ortaya ¢ikan olast degisiklikleri izlemeyi
olanaksiz kilmigtir. Bu nedenle, miyelomeningoselli tiim hastalarda, bagka endikasyon
olsun olmasin, dogumu izleyen birka¢ giin i¢inde iki yonlii omurga grafisinin rutin

olarak ¢ektirilmesini dnermekteyiz.
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5. SONUC

Miyelomeningoselli  hastalarda, yasamin ilk ddnemlerinde, omurga
anomalilerine ve omurga deformitelerine beklenenden sik rastlanir. Omurga
deformiteleri omur anomalileri gibi yapisal nedenlere dayandigi gibi, norolojik lezyon
seviyesi gibi islevsel nedenlere de dayanir. Lamina kapanma kusuru biitiin
miyelomeningoselli hastalarda bulunur ve deformite yaratma potansiyeli en belirgin
yapisal omur anomalisidir. Bu anomalinin baglangi¢ seviyesi omurganin ne kadar
yukarisindaysa, deformite bulunma sikligi da o kadar fazladir. Lomber kifoz ya da
lordoz azalmasi tarzindaki sagittal deformitelere (lomber kifoz yonelimi) torakal lordoz
ya da torakal kifoz diizlesmesi tarzindaki deformiteler (torakal lordoz yonelimi) siklikla
eslik eder. Lordoz yonelimi tarzindaki bu torakal deformiteler kanimizca ¢ogunlukla
alttaki lomber kifoz yonelimine bagl olup, bu iki yonelim omurganin dengesini birlesik
bir etkiyle bozma potansiyeli gostermektedirler. Bildirdigimiz sonuglarin bu
diizensizliklere yonelik tutucu veya cerrahi tedavilerin alisilmistan daha erken
uygulanmasinin muhtemel etkilerinin degerlendirildigi genisletilmis ve karsilastirmali
calismalara olan gereksinime isaret ettigi kanisindayiz. Belki de, dogumun hemen
ertesinde yapilan miyelomeningosel kese kapatma ameliyati ile eszamanli olarak,
bliylimeye izin veren yar1 esnek sistemler esliginde lamina kusurunun tamirinin de
yapilmas1 miyelomeningoselli olgularda dramatik ilerleme egiliminde olan omurga
deformitelerinin izleyen birka¢ yillik donemde agir derecelere varmasini Onleme
potansiyeline sahip olabilecektir. Calismamizda elde edilen sonuglarin ve bu
sonuglardan hareketle cerrahinin zamanlamasi ve hedefine yonelik olarak saydigimiz bu
Onerilerin daha anlamli bir zeminde degerlendirilebilmesi i¢in ileri ve kapsaml

caligsmalara gereksinim vardir.

94



[9]

6. KAYNAKLAR

Hankinson TC, Anderson RCE, Feldstein NA (2011) Myelomeningocele and
myelocystocele. In: Youmans Neurological Surgery, 6th edn, Chap 214, pp 2199-
2210.

Goodrich JT (2008) A historical review of the surgical treatment of spina bifida In:
Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and
outcome, 1st edn, Chap 1, pp 3-17.

Raybaud C, Miller E (2008) Radiological evaluation of myelomeningocele — Chiari
11 malformation In: Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida:
Management and outcome, 1st edn, Chap 9, pp 111-142.

Sgouros S (2008) Chiari Il malformation and syringomyelia In: Ozek MM, Cinalli
G, Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and outcome, 1st edn, Chap
19, pp 237-248.

Onrat ST, Seyman H, Konuk (2009) Incidence of neural tube defects in
Afyonkarahisar, Western Turkey. Genet Mol Res 8 154-161.

Tungbilek E, Boduroglu K, Alikasifoglu M (1999) Neural tube defects in Turkey :
prevalence, distribution and risk factors. Turk J Pediatr 41 : 299-305.

Giivenc H, Uslu MA, Giivenc M, Ozekici U, Kocabay K, Bektas S (1993)
Changing trend of neural tube defects in eastern Turkey. J Epidemiol Community
Health. Feb;47(1):40-41..

Ozek E, Soll RF (2008) Postoperative care of the newborn with myelomeningocele
In: Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and
outcome, 1st edn, Chap 12, pp 169-176.

Papp C, Adam Z, Toth-Pal E et al (1997) Risk of recurrence of craniospinal
anomalies. J Matern Fetal Med 6:53-57.

[10] Josan V, Morokoff A, Maixner WJ (2008) Epidemiology and aetiological factors

In: Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and
outcome, Ist edn, Chap 4, pp 59-65.

[11] van der Put NM, Steegers-Theunissen RP, Frosst P et al (1995) Mutated

methylenetetrahydrofolate reductase as a risk factor for spina bifida. Lancet

95



346:1070-1071.

[12] van Straaten HW, Copp AJ (2001) Curly tail: a 50-year history of the mouse spina
bifida model. Anat Embryol 203:225-237.

[13] Laurence KM, James N, Miller MH et al (1981) Double-blind randomised
controlled trial of folate treatment before conception to prevent recurrence of
neural-tube defects. Br Med J (Clin Res Ed) 282:1509-1511.

[14] Pitkin RM (2007) Folate and neural tube defects. Am J Clin Nutr 85:285S-288S.

[15] Chambers CD, Johnson KA, Dick LM et al (1998) Maternal fever and birth
outcome: a prospective study. Teratology 58:251-257.

[16] Melvin EC, George TM, Worley G et al (2000) Genetic studies in neural tube
defects. NTD collaborative Group. Pediatr Neurosurg 32:1-9.

[17] McNulty H, Cuskelly GJ, Ward M (2000) Response of red blood cell folate to
intervention: implications for folate recommendations for the prevention of neural
tube defects. Am J Clin Nutr 71:1308S-1311S.

[18] Patten I, Kulesa P, Shen MM et al (2003) Distinct modes of floor plate induction in
the chick embryo. Development 130:4809-4821.

[19] Kibar Z, Capra V, Gros P (2007) Toward understanding the genetic basis of neural
tube defects. Clin Genet 71:295-310.

[20] Nakatsu T, Uwabe C, Shiota K (2000) Neural tube closure in humans initiates at
multiple sites: evidence from human embryos and implication for the pathogenesis
of neural tube defects. Anat Embryol 201 455-466.

[21] Catala M (2008) Embryology applied to neural tube defects In: Ozek MM, Cinalli
G, Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and outcome, 1st edn, Chap 2,
pp 19-41.

[22] Osaka K, Tanimura T, Hirayama A, Matsumoto S (1978) Myelomeningocele
before birth. J Neurosurg 49:711-724.

[23] Cameron AH (1957) The Arnold-Chiari and other neuroanatomical malformations
associated with spina bifida. J Path Bact 73:195-211.

[24] van Straaten HW, Hekking JW (1991) Development of floor plate, neurons and
axonal outgrowth pattern in the early spinal cord of the notochord-deficient chick
embryo. Anat Embryol 184:55-63.

96



[25] Helms AW, Johnson JE (2003) Specification of dorsalspinal cord interneurons.
Curr Opin Neurobiol 13:42-49..

[26] Martins-Green M (1988) Origin of the dorsal surface of the neural tube by
progressive delamination of epidermal ectoderm and neuroepithelium: implications
for neurulation and neural tube defects. Development 103:687-706.

[27] Catala M, Ziller C, Lapointe F, Le Douarin NM (2000) The developmental
potentials of the caudalmost part of the neural crest are restricted to melanocytes
and glia. Mech Dev 95:77-87.

[28] Martins-Green M (1988) Origin of the dorsal surface of the neural tube by
progressive delamination of epidermal ectoderm and neuroepithelium: implications
for neurulation and neural tube defects. Development 103:687-706.

[29] Borycki A-G, Brown AMC, Emerson CP (2000) Shh and Wnt signalling pathways
converge to control Gli gene activation in avian somites. Development 127:2075-
2087.

[30] Catala M (1997) Embryogenesis. Why do we need a new explanation for the
emergence of spina bifida with lipoma? Childs Nerv Syst 13:336-340.

[31] Seller MJ (1995). Sex, neural tube defects, and multisite closure of the human
neural tube. Am. J. Med. Genet. 58: 332-336.

[32] Oi S (1989) Malformations of the vertebrae. In: Raimondi ACM, Di Rocco C (eds)
Principles of pediatric neurosurgery. Springer-Verlag, New York, pp 1-18.

[33] Ozek MM, Belirgen M (2008) Vertebral Anomalies and Spinal Malformations in
Myelomeningocele In: Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida:
Management and outcome, 1st edn, Chap 14, pp 185-196.

[34] Jinkins JR (2000) Atlas of neuroradiologic embryology, anatomy, and variants.
Lippincott Williams & Wilkins, Philadelphia.

[35] Naidich TP, Harwood-Nash DC (1983) Spinal dysraphism. In: Newton TH (ed)
Modern neuroradiology. Clavadel Press, San Anselmo, pp 299-353.

[36] Loder RT, Hernandez MJ, Lerner AL et al (2000) The induction of congenital
spinal deformities in mice by maternal carbon monoxide exposure. J Pediatr
Orthop 20:662-666.

[37] Tsou PM, Hodgson AR (1980) Embryogenesis and prenatal development of

congenital vertebral anomalies and their classification. Clin Orthop Relat Res
152:211-231.

97



[38] McMaster MJ, Singh H. Natural History of Congenital Kyphosis (1999) The
Journal of Bone and Joint Surgery. VOL. 81-A, NO. 10.

[39] Gilbert JN, Jones KL, Rorke LB et al (1986) Central nervous system anomalies
associated with meningomyelocele, hydrocephalus, and the Arnold-Chiari
malformation: reappraisal of theories regarding the pathogenesis of posterior neural
tube closure defects..

[40] Warder DE (2001) Tethered cord syndrome and occult spinal dysraphism.
Neurosurg Focus 10:el.

[41] Dias MS, Walker ML (1992) The embryogenesis of complex dysraphic
malformations: a disorder of gastrulation? Pediatr Neurosurg 18:229-253.

[42] Pang D, Dias MS, Ahab-Barmada M (1992) Split cord malformation: Part I: A
unified theory of embryogenesis for double spinal cord malformations.
Neurosurgery 31:451-480.

[43] Mazzola CA, Albright AL, Sutton LN et al (2002) Dermoid inclusion cysts and
early spinal cord tethering after fetal surgery for myelomeningocele. N Engl J Med
347:256-259.

[44] Habibi Z, Nejat F, Naeini PE, Mahjoub F (2007) Teratoma inside a
myelomeningocele. J Neurosurg 106:467-471.

[45] Herring JA (2002) Tachdjian’s pediatric orthopaedics. WB Saunders, Philadelphia,
pp 1249-1302.

[46] Samuelsson L, Eklof O (1988) Scoliosis in myelomeningocele. Acta Orthop Scand
59:122-127.

[47] Lindseth RE (2001) Myelomeningocele. In: Morrissy RT, Weinstein SL (eds)
Lovell and Winter’s pediatric orthopaedics. Lippincott Williams & Wilkins,
Philadelphia, pp 601-632.

[48] Trivedi J, Thomson JD, Slakey JB et al (2002) Clinical and radiographic predictors
of scoliosis in patients with myelomeningocele. ] Bone Joint Surg 84A:1389-1394.

[49] Eysel P, Hopf C, Voth D (1993) Development of scoliosis in myelomeningocele.
Differences in the history caused by idiopathic pattern. Neurosurg Rev 16:301—
306.

[50] Breningstall GN, Marker SM, Tubman DE et al (1992) Hydrosyringomyelia and
diastematomyelia detected by MRI in myelomeningocele. Pediatr Neurol 8:267-
271.

98



[51] Muller EB, Nordwall A (1994) Brace treatment of scoliosis in children with
myelomeningocele. Spine 19:151-155.

[52] Widmann RF, Hresko T, Hall JE (1999) Lumbosacral fusion in children and
adolescents using the modified sacral bar technique. Clin Orthop 364:85-91.

[53] Lindseth RE (1978) Posterior iliac osteotomy for fixed pelvic obliquity. J Bone
Joint Surg 60A:17-22.

[54] Mazur J, Menelaus MB, Dickens DR et al (1986) Efficacy of surgical management
for scoliosis in myelomeningocele: correction of deformity and alteration of
functional status. J Pediatr Orthop 6:568-575.

[55] Muller EB, Nordwall A, von Wendt L (1992) Influence of surgical treatment of
scoliosis in children with spina bifida on ambulation and motoric skills. Acta
Paediatr 81:173-176.

[56] Todore I, Dickens D (1998) The spine. In: Broughton N, Menelaus M (eds)
Menelaus’ orthopaedic management of spina bifida cystica. WB Saunders,
Philadelphia, pp 145-167.

[57] Osebold WR, Mayfield JK, Winter RB et al (1982) Surgical treatment of paralytic
scoliosis associated with myelomeningocele. J Bone Joint Surg 64A:841-856.

[58] Ward WT, Wenger DR, Roach JW (1989) Surgical correction of
myelomeningocele scoliosis: a critical appraisal of various spinal instrumentation
systems. J Pediatr Orthop 9:262-268.

[59] Odent T, Vincent A, Ouellet J et al (2004) Kyphectomy in myelomeningocele with
a modified Dunn-Mc-Carthy technique followed by an anterior inlayed strut graft.
Eur Spine 13:206-212.

[60] Allen Jr BL, Ferguson RL (1984) The Galveston technique of pelvic fixation with
L-rod instrumentation of the spine. Spine 9:388-394.

[61] Lindseth RE. (1976) Treatment of the lower extremity in children paralyzed by
myelomeningocele (birth to 18 months). American Academy of Orthopaedic
Surgeons Instructional Course Lectures 25: 76-82..

[62] Farcy JP, Rawlins BA, Glassman SD (1992) Technique and results of fixation to
the sacrum with iliosacral screws. Spine 17(Suppl):S190-195.

[63] Carstens C, Koch H, Brocai DR et al (1996). Development of pathological lumbar
kyphosis in myelomenin gocele. J Bone Joint Surg 78B:945-950.

99



[64] Allen BL Jr (1979) The operative treatment of myelomeningocele spinal deformity.
Orthop Clin North Am 10:845-862.

[65] McCall RE (1998) Modified Luque instrumentation after myelomeningocele
kyphectomy. Spine 23:1406-1411.

[66] Nolden MT, Sarwark JF, Vora A et al (2002) A kyphectomy technique with
reduced perioperative morbidity for myelomeningocele kyphosis. Spine 27:1807-
1813.

[67] Niall DM, Dowling FE, Fogarty EE et al (2004) Kyphectomy in children with
myelomeningocele. A long-term outcome study. J Pediatr Orthop 24:37-44.

[68] Piggot H. The natural history of scoliosis in children with myelodysplasia (1980) J
Bone Joint Surg Br. 62:54-58.

[69] Sibinski M, Synder M, Higgs ZC, Kujawa J, Grzegorzewski A (2003) Quality of
life and functional disability in skeletally mature patients with myelomeningocele-
related spinal deformity. J Pediatr Orthop B. 22(2):106-9.

[70] Bartnicki B, Synder M, Kujawa J, Stanczak K, Sibinski M (2012) Sitting stability
in skeletally mature patients with scoliosis and myelomeningocele. Ortop
Traumatol Rehabil. 14(4):383-9.

[71] Greggi T, Lolli F, Di Silvestre M, Martikos K, Vommaro F, Maredi E, Giacomini
S, Baioni A, Cioni A (2012) Surgical treatment of neuromuscular scoliosis: current
techniques. Stud Health Technol Inform. 176:315-8.

[72] Wynne-Davies R. (1975) Congenital vertebral anomalies: aetiology and
relationship to spina bifida cystica, Journal of Medical Genetics 12, 280.

[73] D.R. Naik, R.G. Lendon, A.J. Barson (1978) A radiological study of vertebral and
rib malformations in children with myelomeningocele, Clinical Radiology, Volume
29, Issue 4, January—November, Pages 427-430.

[74] Fiirderer S, Hopf C, Schwarz M, Voth D (1999) Orthopedic and neurosurgical
treatment of severe kyphosis in myelomeningocele. Neurosurg Rev 22: 45-9..

[75] Smith JT, Novais E. Treatment of Gibbus deformity associated with
myelomeningocele in the young child with use of the vertical expandable
prosthetic titanium rib (VEPTR): a case report. J Bone Joint Surg Am. 2010 Sep
15; 92(12):2211-5..

[76] Ozgelik D, Yildiz HK, Is M, Désoglu M. Soft tissue closure and plastic surgical
aspects of large dorsal myelomeningocele defects (review of techniques).

100



Neurosurgical Review. (2005) Volume 28, Issue 3, pp 218-225.

[77] Guille JT, Sarwark JF, Sherk H, Kumar SJ. Congenital and developmental
deformities of the spine in children with myelomeningocele. ] Am Acad Orthop
Surg. (2006);14:294-302..

[78] Garg S, Oetgen M, Rathjen K, Richards BS. Kyphectomy Improves Sitting and
Skin Problems in Patients with Myelomeningocele. Clin Orthop Relat Res. (2011)
May; 469(5): 1279-1285.

[79] NE Rintoul, Sutton NL, Hubbard AM, Cohen B, Melchionni J, Pasquariello PS,
Adzick NS. A New Look at Myelomeningoceles: Functional Level, Vertebral

Level, Shunting, and the Implications for Fetal Intervention. Pediatrics.
(2002);109:409-413.

[80] McMaster MJ. Anterior and posterior instrumentation and fusion of thoraco-lumbar
scoliosis due to myelomeningocele. J Bone Joint Surg (1987);69-B:20-25..

[81] Ozek MM, Erol B, Tamai J (2008) Management of vertebral problems and
deformities In: Ozek MM, Cinalli G, Wirginia JM (eds) The spina bifida:
Management and outcome, 1st edn, Chap 26, pp 305-317.

[82] Sav A (2008) Pathological anatomy of spina bifida In: Ozek MM, Cinalli G,
Wirginia JM (eds) The spina bifida: Management and outcome, 1st edn, Chap 3, pp
43-57.

[83] Lendon RG, Wynne-Davies R, Lendon M. Are congenital vertebral anomalies and
spina bifida cystica aetiologically related? Journal of Medical Genetics, (1981) 18,
424-4217.

[84] Catala M, Teillet M-A, Le Douarin NM (1995) Organization and development of
the tail bud analysed with the quail-chick chimaera system. Mech Dev 51:51-65.

[85] Loder RT (2003) Congenital scoliosis and kyphosis.In: DeWald R (ed) Spinal
deformities. Thieme Medical Publishers, New York, pp 684-693.

101



7.1

7. EKLER

EK 1 - ETIK KURUL ONAYI

e TG
- SAGLIK BAKANLIGI
BRSHH  TyRrKiYE KAMU HASTANELERI KURUMU
istanbul Bakirkiy Bolgesi Kamu Hastaneleri Birligi Genel Sekreterligi
Bakirkiy Prof. Dr. Mazhar Osman Ruh Saghg ve Sinir Hastahklan
Egitim ve Aragtirma Hastanesi

SAYI :B.10.1.TKH.4.34.R.AT.0.01/47992-240 13.11.2012
KONU: Etik Kurul Basvurusu Hakkinda

KARAR
Sayin Asist. Dr. Akin OZTURK,
flgi: 08.11.2012 tarih ve 47992 sayili Etik Kurul basvuru dilekgeniz,

flgi yazinizda belirttiginiz “Miyelomeningosel Nedeniyle Primer Onarim Uygulanan
0-18 Ay Aras1 Cocuklarda Omurga Anomalileri ve Deformitelerinin Sikligimin Arastinlmasi”
konulu tez protokoliiniiz, 13.11.2012 tarihinde hastanemiz Etik Kurul’una sunulmus makale
ve ekleri, Hasta Haklar1 Yonetmeligi, Iyi Klinik Uygulamalar Kilavuzu, Helsinki Bildirgesi
kurallarina gore incelenmis ve tez protokoliiniiziin sonuglarimin yaymn yapilmasi Etik
Kurulumuz tarafindan uygun goriilmiigtiir.

Etik Kurul Uyeleri Katilim Durumu Onay

BASKAN

Dog. Dr. Erhan EMEL
Norosgiriirji Klinigi
Egitim ve idari Sorumlusu

Dog. Dr. Baki ARPACI /
Noroloji Klinigi Egitim ve /
Idari Sorumlusu / /

Dog. Dr. M. Cem ILNEM
Psikiyatri Klinigi 7. Unite
Koordinatorii

Uz. Dr. Nihat ALPAY
Psikiyatri Klinigi 1. Unite
Koordinatorii

A
7

Uz. Dr. Ramazan
KONKAN

2
Uz. Dr. Sahap N. ERKOC
Psikiyatri Klinigi 2. Unite 3
Koordinatorii

£

102



