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Problems in Early Diagnosis in Open Spinal Dysraphism Cases
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Ozet: Engelli Cocuklar Merkezinde izlenen 20 agik spinal
disrafizm olgusunun epidemiyolojik 6zellikleri, erken tam
ve hastaneye gelis kosullar degerlendirildi. Tibbi kayitlar
incelendiginde, ultrasonografi ve maternal serum alfa
fetoproteini gibi erken tan1 araglarimin, gehir merkezlerinde
dahi etkinlikte kullanilamadig gorildia. Sik
kullanilmasina karsin (kisi bagina {i¢ kez) olgularin
varisinda spina defektinin ultrason incelemesiyle
goriilemedigi anlagildi. Olgularin primer girisim igin
merkeze ulagsmalarinin uzun stireli geciktigi goriildi. Agk
spinal disrafizm gelismis tlilkelerde giderek azalma
gostermesine karsilik, iilkemiz icin ciddi bir saghk sorunu
olmaya devam etmektedir.

Anahtar sézciikler: Spina bifida, Myelomeningosel,
Epidemioloji, Ultrasonografi, Prenatal tan

Abstract: The epidemiological, early diagnostic and
hospitalization problems encountered in 20 cases with
open spinal dysraphism followed at the Center for
Handicapped Children were analysed. Their medical
reports revealed that, early diagnostic tools such as
ultrasonography and maternal serum alpha-fetoprotein
were not efficiently used even in urban areas. Despite its
frequent use (3 times per patient), ultrasonographic
misdiagnosis was found in half of patients. Patients were
found to be referred considerably late for early
neurosurgical primary repair. Despite its decreasing
incidence in developed countries, open spinal dysraphism
remains a major health problem in our country.
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GiRis

Acik spinal disrafizm, omurilik taslag: olan
noral tiiblin ve gevre spinal yapilarinin embriyonal
donemde primer noriilasyon bozuklugu sonucu
olusan heterojen bir dogumsal malformasyon
grubudur (2,7,12). Bunun prototip bozuklugu olan
myelomeningoselde kapanma bozuklugunun
seviyesine bagh olarak klinik bulgular goriiliir.

Norolojik tutuluma bagl olarak ozellikle alt
ekstremiteleri etkileyen motor ve duyu kusurlan
hastanin mobilizasyonu etkiler. Ayrica, gesitli
ortopedik sekil bozukluklar ve sfinkter kontrol
kusuru nedeni ile, yasam siiresince bir takim
giiclitklerle miicadele etmeyi gerektiren bu hastalikta
tedavide belki de en 6nemli asama hastahigin ortaya
gikmadan 6nce taninmasidir (7,11). Bu calismada,
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tarafindan izlenen 20 olgunun epidemiyolojik
ozellikleri ve erken tanida karsilasilan sorunlar
degerlendirildi.

HASTALAR ve YONTEM

Trakya Universitesi Armagan Dénertas Engelli
Cocuklar Merkezi Spina Bifida Grubu pediyatrik
norosiriirji, pediyatrik ortopedi, pediyatrik tiroloji ve
fizyoterapi birimlerinden olusmakta ve 1998 yilindan
beri miltidisipliner poliklinik calismasi ve tedavi
yapmaktadir. Grubumuz tarafindan poliklinik izlem
ve tedavileri yapilan 20 agik spinal disrafizmli cocuk
hasta prenatal, perinatal, postnatal donemde ve izlem
stiresinde degerlendirildi.

SONUCLAR

Olgularin 14’1 kiz, 6's1 erkek olup en son
izlemdeki ortalama yaslar1 18+12,7 (6-52) aydu.
Gebelik stiresi; 5 olguda 36 hafta, 5 olguda 38 hafta,
3 olguda 39 hafta ve 7 olguda 40 haftaydi. Tamanu
hastanede dogmus olan bebeklerin dogumlar: 3
olguda dogum ebe, 17 olguda kadmn hastaliklar ve
dogum uzman tarafindan gergeklestirilmigti. Bir
hastanin dogum agirlig1 1000-1500 g, 3 hastanin 1500-
2000 g, 6 hastanin 2500-3000 g, 6 hastanin 3000-3500
g ve 4 hastanin da 3500 g ve iizerinde bulundu.
Norosirtrjikal girisim icin bebeklerin hastaneye
getirilis stireleri Tablo I de goriilmektedir. Primer
onarim girisiminin 6 hastaya hemen uygulandig, 10
hastada disgiik dogum agirhigi, sevk zincirinde
aksama, ailenin ekonomik kosullar1 gibi degisik
nedenlerle beklenildigi, 4 hastanin ailesinin girigimi
kabul etmemis oldugu goriildd.

Tablo I: Bebeklerin norosirtirji merkezine
gonderilmeleri igin gegen siire

Norogiriirjiye refere | Olgu Sayisi Oram
edilme siiresi

< 02 saat 10 % 50

< 06 saat 2 % 10

< 24 saat 2 % 10

> 03 giin 3 % 15

> 03 ay 3 % 15
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Ortalama anne yas1 26,3+4,2 ve baba yas:
29,3+4,5 bulundu. Sekiz olgunun annesinin daha
once spontan abortus dykiisii bulunuyordu. Onyedi
olguda gebelik istemli, {ig olguda ise istemsiz olarak
gerceklesmisti.

On yedi anne ilkokul, ti¢ anne ortaokul mezunu;
13 baba ilkokul, bes baba ortaokul, iki baba ise lise
mezunuydu. Onsekiz hastanin aile kokeni Trakya
bélgesi, bir hastanin Ig Anadolu, bir hastanin da
babasimin Trakya ve annesinin Dogu Anadolu bolgesi
kokenli olduklar goriildu. Yedi aile koyde, 8 aile
ilgede, 5 aile il merkezlerinde yerlesikti.

Iki anneye hig gebelik izlemi yapilmadig, iki
annenin sadece 2 kez, bes annenin 3 kez ve 11 annenin
ise her ay izlendigi anlasildi. Annelere maternal
serum alfafetoprotein (MSAFP) testinin yapilmamis
oldugu belirlendi. Annelere yapilan ultrasonografi
(USG) incelemeleri ve inceleme zamanlar1 Tablo 11
de goriilmektedir. USG kadin hastahklar1 ve dogum
uzmanlarinca, ii¢ olguda radyoloji uzmanlarinca
yapilmugtr. USG ile 10 olgu normal bulunup, bir
hastada 5. ayda ve ti¢ hastada 8. ayda spina bifida
defekti; 5 hastada 6. ayda hidrosefali tanis1 konulmus
oldugu goriildii. Bu olgulardan sadece birine
gebeligin sonlandirilmasmin teklif edilmis oldugu,

U anne gebeligi boyunca antibiyotik
kullandigim belirtirken, 18 anne gebelik boyunca
vitamin kullandigim bildirmesine karsin, bunlardan
sadece 6 (% 33) annenin kullandig: ilacin adini
verebildigi goriildii.

TARTISMA

Myelomeningoselin canli dogumlarda genel
insidans1 % 0,1 - 0,2 olarak bildirilmektedir (7,9,12).
Bu say1 Tirkiye’ de Himmetoglu ve arkadaslan
tarafindan % 0,27 olarak verilmistir (8). Gelismis
tilkelerde, koruyucu hekimlik ve yaygin prenatal tani
olanaklar: ile insidansi azalmistir. Referans
merkezlerinde, MSAFP diizeyi ve USG ile intrauterin
15 - 20. haftalarda % 100" e yakin duyarhlikla
erken tani konabilmektedir (1,2,4). Anne dykiisiinde
8 (% 40) olguda spontan abortus olmasi, bu standart

Tablo II: Annelere uygulanan USG incelemelerinin dagilimi

Zaman 3.ay 4. ay 5. ay 6. ay 7.ay 8. ay 9.ay Hig
Olgu sayis1 3 8 8 12 6 12 12 3
Orani % 15 % 40 % 40 % 60 % 30 % 60 % 60 % 15
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tan1 araclarimin daha fazla titizlikle kullanilmasinin
geregini vurgulamaktadir. Buna karsilik, tigii disinda
tim annelere, gebelik stiresince olgu basina ortalama
2,8 kez ve toplam 49 kez uygulanan USG
incelemesine kargin, ancak 4 (% 20) olguda spina
bifida defekti dogrudan; 5 (% 25) olguda ise geg
evrelerde hidrosefali varligiyla dolayli olarak
tanmabilmisti. On (% 50) olguda USG sonucunun
normal olarak degerlendirilmesi, annelerin hemen
hemen tamamina yakimnin ulagabildikleri bu degerli
erken tani aracinin olmasi gerektigi gibi verimli
kullanilamadigini ortaya koymaktadir. Bilgen ve ark.
nin 42 olguluk serilerinde, % 95 olguda, erken tani
konulamamis veya gok ge¢ donemde konulabilmis
oldugu bildirilmektedir (3). Olgularimizin tiimiiniin
ortak ozelligi, hi¢birisinde MSAFP bakilmadig: ve
ailelerin konudan habersiz olduklariydi. Bu durum
kirsal alan popiilasyonu olmakla aciklanmaya
cahgilirsa da, 14 (% 70) olgunun il ve ilgede oturuyor
olmasi, koruyucu saglik hizmetinden yeterli sekilde
yararlanamadiklari gergegini ortaya koymaktadur.

Spina bifida nedenleri arasinda olan serbest
radikal dizgesi lizerinden bir bozukluga engel
oldugu ve baglantili olarak spina bifida riskini
azalttigr igin gelismis iilkelerde dogurganhk
doénemindeki tiim kadinlara folik asid (0,4 mg/giin)
verilmesi standart hale gelmistir (11). Olgularimiz
icinde, diizenli polivitamin destegi verildigini
belirten anne sayis1 18 (% 90) olmakla birlikte,
bunlardan ancak 6 (% 33) anne kullandig1 vitamin
preparatinin adin1 verebilmistir. Gerek MSAFP testi
ve gerekse verilen polivitamin preparatini
ammmsayamayan gogunluk anneler i¢in, bu sonuglar
ile, izlemleri sirasinda yeterli bilgilendirilmenin
yapilip yapilmadig1 sorusu cevapsiz kalmaktadir.
Konu egitim diizeyi ile de baglantilidir. Ornegin,
anne-babalar arasinda yiiksek §grenim gérmiis
bulunan olmadig: gibi, 17 (% 85) anne ve 13 (% 65)
babanin 6grenim durumunun ilkokul seviyesinde
oldugu goriildii. Kanimizca, yetersiz bilgilendirilme
kadar, yeterli bilgilenememe de bu sorunda 6nemli
paya sahip goriinmektedir.

Myelomeningoselli bebeklerin prognoz ve
cesitli yasamsal islevlerindeki performanslar
alindiginda; kaynaklarda, rastgele secilmis olgularda
yasama orani % 60 - 92 ; hidrosefali ve shunt girigimi
oran1 % 90 — 95 ; olarak gériilmekte, ve enfeksiyon
ile komplike olmayan cocuklarda genellikle normal
mental gelisim elde edilebilecegi bilinmektedir
(4,7,10,11). Benzer gekilde, nérojenik mesaneye
ragmen, lirolojik tedbirler ile (temiz aralikli
kateterizasyon ve medikal / cerrahi tedaviler) % 90
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olguda sosyal olarak sfinkter kontrolii elde
edilebilmektedir (7). Kuskusuz bu performansi elde
etmek erken cerrahi girisim ve sonrasinda etkin
rehabilitasyon galismas: gereklidir (6). i1k 24 saat
iginde yapilan erken cerrahi girisim sonuclari daha
sonra yapilan girisimlerin sonuglar ile
kargilagtinlldiginda, Charney ve ark. ilk grupta
enfeksiyon ve mortalite sikiginin daha az oldugunu
bildirmektedir (5). Bilgen ve ark. nin yenidogan
yogun bakim biriminde izledikleri 42 olguluk
myelomeningosel serisinde, ilk 24 saat iginde girisim
yapilan bebeklerde % 17 oraninda goriilen sepsis,
daha geg opere edilen grupta % 86 oranina
ytikselmigtir (3). Olgularimiz arasinda, erken cerrahi
girisimin ancak 6 bebege uyulanabildigi goriildii.
Hepsi bir hastane ortaminda dogmus olan bu 20 olgu
icinde, 6 (% 30) bebegin gec donemde refere edilmis
olduklar belirlendi. Bu durum, saglik kurumlar ve
personeli arasinda iletisim ve isbirligi eksikligini
diigtindiirmektedir. Ortalama anne yas1 26,3+4,2 ve
baba yas1 29,3+4,5 bulundu.

Engelli Cocuklar Merkezimiz Spina Bifida
Grubu’ nda yiiriitiilen bu galisma sonuglarina gore:
Spina bifida, gelismis iilkelerde giderek azalmasma
karsilik, tilkemiz igin ciddi bir saghk sorunu olmaya
devam etmektedir. Batili iilkelerde standart saghk
hizmeti sekline girmis olan USG ve MSAFP gibi erken
tan1 araglari, iilkemizde yeterli yayginhk ve
verimlilikte kullamlamamaktadir. Saglik kurumlar:
ve personeli arasindaki isbirligi eksikligi sonucu,
myelomeningoselli bebeklerin erken cerrahi girisim
yapilabilmesi ve erken rehabilitasyonun
baslanabilmesi igin merkezlere ulasmalar:
gecikmektedir.

Yazigma Adresi: Yrd.Dog¢.Dr. Tufan Hicdénmez
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi
Norosiriirji Anabilim Dal
22030 Edirne, Tirkiye
Faks: 0 284 235 16 51
GSM: 0 542 253 81 03
e-posta: thicdonmez@hotmail.com

KAYNAKLAR

1. Babcook CJ: Ultrasound evaluation of prenatal and
neonatal spina bifida. Neurosurg Clin N Am 6(2): 203-
217, 1996

2. Barkovich AJ, Naidich TP: Congenital anomalies of the
spine. Barkovich A] (ed), Pediatric Neuroimaging,
NewYork: Raven Press, 1990: 227-271 icinde

3. Bilgen H, Ozek E, Ors R, Isik U, Hicdonmez T, Ozek

119



Tiirk Norogiriirji Dergisi 11: 117 - 120, 2001

MM: Evaluation of neonates with open
myelomeningocele. Marmara Med ] 12(2): 67-69,
1999

. Chambers GK, Cochrane D, Irwin B: Assessment of

the appropriateness of services provided by a
multidisciplinary meningomyelocele clinic. Pediatr
Neurosurg 24: 92-97, 1996

. Charney EB, Miller SC, Sutton LN: Management of the
newborn with myelomeningocele: Time for a decision
making process. Pediatrics 75: 58, 1985

Daryal D, Giin G, Bilir F, Caliskan M, Ozmen M, Apak
S: Noral tiip defektli olgularda erken rehabilitasyon
yaklagimu ve uygulamalari. Oziirlii Cocuklar Rehberlik
ve Egitim Sempozyomu bildiri kitabi. Nisan 1993, 89
iginde

7

8.

10.

11.

12.

Higdinmez: Agik Spinal Disrafizm  Olgularoun Erken Tant Sorunlart

Hahn YS: Open myelomeningocele. Neurosurg Clin
N Am 6 (2): 231-241, 1995

Himmetoglu O, Tiras MB, Giirsoy R: The incidence of
congenital malformations in a Turkish population. Int
] Gynecol Obstet 55: 117-121, 1996

Humphreys RP: Spinal dysraphism. Wilkins RH,
Rengachary SS (eds), Neurosurgery, cilt 3 ikinci baski
NewYork: McGraw-Hill, 1996: 3453-3463 icinde
McDonald C: Rehabilitation of children with spinal
dysraphism. Neurosurg Clin N Am 6(2): 393-411, 1996
Pang D: Surgical complication of open spinal
dysraphism. Neurosurg Clin N Am 6 (2): 243-257, 1995
Shurtleff DB, Lemire R]: Epidemiology, etiologic
factors, and prenatal diagnosis of open spinal
dysraphism. Neurosurg Clin N Am 6 (2): 183-193, 1995

120



