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Miyelomeningosel omurga defektine yol acan en sik dogmalik anomalidir. Spinal disrafizmin en ciddi formudur. Miyelomeningosel omuriligin
bir kisminin, ¢evresindeki meningeal yapilarla birlikte, omurga kanalindaki acikliktan disariya dogru kese seklinde ¢ikmasi ile birlikte gorilen
dogmalik santral sinir sistem anomalisidir. Siklikla Chiari 2 ve hidrosefali eslik eder. Omuriligin bu segmenti ve ilgili sinir koki fonksiyonel
degildir. Genetik ve cevresel faktérler bu anomalinin olusmasinda etkilidir. intra-uterin miyelomeningosel tedavisi, nérolojik problemlerin,

Chiari 2 ve hatta hidrosefalinin 6nlenmesi agisindan bir secenek olabilir. Bu ¢calismanin amaci; miyelomeningosel ve bu anomalinin intra-uterin
tedavisi ile ilgili ayrintili bilgiler sunmaktir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Fetal cerrahi, Gergin omurilik, Hidrosefali, intra-uterin miyelomeningosel onarimi, Miyelomeningosel, Néral tiip
defekti, Spina bifida, Spinal disrafizm

ABSTRACT

Myelomeningocele is the most common significant birth defect involving the spine. It is the most severe form of spinal dysraphism.
Myelomeningocele a congenital defect of the central nervous system in which a sac containing part of the spinal cord and its meninges
protrude through a gap in the vertebral column; frequently accompanied by Chiari Il malformation and hydrocephalus. This segment of the
spinal cord and corresponding roots are as a whole non-functional. Genetic and environmental factors are very important for development of
this anomaly. Intrauterine repair of the myelomeningocele is an alternative option for preventing of the neurological deficits, Chiari 2, and also
hydrocephalus. The aim of this study to present detailed information about myelomeningocele and its intrauterine repair.

KEYWORDS: Fetal surgery, Tethered spinal cord, Intra-uterin surgery, Hydrocephalus, Myelomeningocele, Neural tube defect, Spina bifida,

Spinal dysraphism

GiRis

Spinal disrafizm omurga orta hat yapilarinin kapanmamasi
sonucu olusan dogmalik anomalileri icerir (12-14). Spina
bifida, ek anomaliler ile birlikte olabilir ki, bu olgularda spinal
disrafizm cocuk ve eriskin donemde major sakatliklarin
en onemli sebebini olusturur (7, 13, 14, 16, 19). Farkl
embriyolojik mekanizmalarin rol aldigi, temel olarak iki
farkli spinal disrafizm tipi vardir: 1-Acik spinal disrafizm -
myelomeningosel-myelosizis ve 2-kapal spinal disrafizm.

Miyelomeningosel (MM) kemik ve cilt defektinden néral
elemanlarin  disariya herniasyonudur. MM'de maternal
diyetin 6nemi buyulktir. Dogum Oncesi tani konularak,
MM'de intrauterin olarak uygulanan cerrahi tedavi, nérolojik
fonksiyonlarin korunmasi, Chiari 2 ve hidrosefalinin dnlenmesi
acisindan son yillarda 6zellikle A.B.D.nde 6nemli bir secenek
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu ¢calismanin amaci, daha agir
bir form olan ve daha kot prognozu olan acik tip spinal
disrafizimler ile ilgili ayrintil bilgiler sunmaktir.

EMBRIYOLOJIK GELiSIiM

Fertilize ilk hlicre ve sonrasinda olusan 8 hiicre farklilasmamis
iken, asimetrik mitozlar nedeniyle sonraki hiicrelerde fark-
lllagma baglar ve hiicreler arasi etkilesimle embriyo gelisir.
Birinci embriyonik hafta sonunda epiblast ve hipoblast taba-
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kalar, ikinci haftada ise epiblast hiicrelerin olusturdugu ilkel
yarik ve kranial ucunda Hensen dugiimui olusur. Daha sonra
ektoderm, mezoderm ve endodermden olusan gastriilasyon
doénemine girilir.

Hensen diugumu hicreleri notokordu olusturur. Notokord
onci somitik mezodermi olusturur. Somit ciftleri gévdenin
kaslar, vertebra ve kaburgalarin olusumuna katkida
bulunurlar. Uciincii haftada, ektoderm hiicreleri, néral ve
cilt ektodermi olmak Uzere ikiye ayrilir. Néral ektodermden
noéral oluk ve néral tiip olusur. Buna primer nérilasyon adi
verilir. Noral tlip, rostral kissmda beyin ve beyincigi, kaudalde
ise omuriligi olusturur. Noral olugun her iki tarafindaki
katlantilardan ayrilan néral cikintilar da spinal ve kranial
sinirleri olusturacaktir. Omuriligin konus medullaris ve filum
terminale gibi distal kisimlari ise sekonder nérilasyon ile
olusurlar ve sonrasinda primer noral tiip ile birlesirler.

Spinal disrafizm noral tiiplin kaudal boliminin (kaudal n6-
ropor) kapanmamasi sonucu olusur. En sik ve en agir form 27.
glinde kaudal néroporun kapanmamasi sonucu olusan ya da
kaudal néroporun santral kanal icerisinde BOS distansiyonu
sonucu tekrar acilmasi sonucu olusan myelomeningoseldir.
No6ral doku ve meninks artiklari posterior defektlerden disari-
ya herniyedir (spina bifida aperta).
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Noral tlp defektlerinin hepsi de orta hat kapanmasinda
bozukluk ile karakterizedir. Bir sekilde noral doku, cevre
kemik doku, mezensimal doku ve cilt arasindaki organizasyon
aksamistir Ancak embriyogenezis acisindan oldukg¢a karmasik
ve farkl siiregler s6z konusudur.

Embriyolojik stirecte molekuler diizeye indiginiz zaman bili-
nen her seyin o kadar net olmadigi tam tersine ¢cok daha ka-
otik oldugu gézlemlenmektedir. Ornegin Folik Asit'in néral
tlplin olusumu sirasinda hangi devrede nasil etki ettigi mole-
kller seviyede glinimizde hala tam olarak bilinmemektedir
(4,18).

Genetik ve cevresel faktorler bu anomalinin olusmasinda
etkilidir. Cevresel faktorler arasinda disiik sosyo-ekonomik
durum, annede folat eksikligi, maternal hipertermi ve
karbamazepin, valproik asit, dilretikler, antihistaminikler,
sulfonamidler gibi ilaclar sayilabilir. Karbamazepin, valproik
asit kullanimi ve maternal diyette folat eksikligi spina bifidaya
yol acabilecek en 6nemli cevresel faktorlerdir.

Néral tiipln kapanmasinda ¢ok sayida hiicresel mekanizma-
larin karmasik etkilesimleri s6z konusudur. Deneysel ortam-
larda teratojenler, genetik mutasyonlar ile spina bifida olus-
turulabilmektedir. Spina Bifida'da birden fazla etiyolojik fakto-
riin rol aldigi distinilmektedir.

Noral tipln katlanmasinda mikroflaman proteinlerin metilas-
yonu icin metionin gereklidir. Valproik asit, metionin eksikli-
gine yol acar. Metionin yetersizligi de folat yetersizligine yol
acar. Bu nedenle dogal spina bifida modeli olarak valproik asi-
din kullanildigi deneysel calismalar rapor edilmistir (8).

Ancak yine de folat eksikligi ile dogru orantili olarak toplumda
spina bifida gériilmemektedir. Bu da folat eksikliginin direkt
etkisinden ¢ok, folat eklenmesi ile dlzeltilebilecek metabolik
bozukluklarin rol oynadig fikrini akla getirmektedir.

Ortak bir embriyogeneze sahip olduklari gerekcesiyle “spina
bifida” bashgi altinda toplanan dogmalik spinal anomalileri
aclk (aperta) ve kapali (okkult) olarak iki ana grupta
degerlendirme egilimi olmustur. Ancak bu tip genellemeler
spina bifidanin taninmasi, isimlendirilmesi ve anlasilmasinda
karmasaya yol agmistir.

Ayrica ayni grupta degerlendirilen bazi spinal anomaliler
de farkli morfolojik ve dogal seyir farkliliklarina sahiplerdir.
Bu da ayni grupta degerlendirilen bu anomalilerin ayri bir
embriyolojik kokene sahip olduklarini gosterir. Spina bifida
terimi bu grubu tek basina daha iyi temsil etmektedir.

MM, embriyolojik olarak nériilasyon sonrasi kapanmasi gere-
ken noral tliplin belirli bir seviyede agik kalmasidir. Myeleosi-
zis ya da miyelomeningosel olarak klinikte gordiigiimiiz, Gzeri
araknoid membran ile kapli anomaliler Primer Norilasyon su-
reci sirasindaki bir patolojiden kaynaklanmaktadir.

Chiari tip 2 anomalisi myelomeningosellerle birlikte gorulir.
Bu anomalide beyincik ve beyin sapinin, servikal kanala ve
bazen de yukariya dogru yer degistirmesi soz konusudur. Ek
anomaliler ve hidrosefali olma olasiligi ylksektir. McLone ve
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ark. genetik olarak néral tiip kapanma defekti olan farelerde
yaptiklari calismalar sonrasi miyelomeningosel ile Chiari
tip 2 birlikteligi icin “bilesik teori” mekanizmasini rapor
etmislerdir (15). Bu teoriye gore noral tiplin kapanmamasi
primitif ventrikiiler sistem ve rombensefalik keseciklerde
ic basincin az olmasina neden olmaktadir. Rombensefalik
kesecikler cevresindeki mezensim ve endokondral kemik
olusumunun Uzerindeki itici basing da buna bagh olarak
azalacagi icin kii¢lik bir arka cukur olusmasina neden olur. Bu
arada gelismesi devam eden beyincik ve beyin sapi ise, 140.
gebelik gini civarinda kemiklesen kicik bir arka cukura
sigamayacadi icin asagl ve/veya yukariya dogru herniye
olur. Beyin-omurilik sivisinin dolasim yollarinin da arka cukur
bdlgesinde tikanmasina bagli olarak da hidrosefali olusur (15).

Sonug olarak; patolojinin altindaki embriyolojik mekanizma-
larin bilinmesi hem cerrahi perspektif, hem de yontemin be-
lirlenmesi agisindan oldukca dnemlidir. Bu sekilde néral tiip
defekti; spinal disrafizm olgularinin klinik takip ve cerrahi te-
davisinde dogru algoritma izlenebilir.

MIYELOMENINGOSEL

Omurgay! ilgilendiren dogmalik defektler arasinda en sik
gorileni ve en agir olan formudur. 1980lerin basindan beri,
endustriyel tlkelerde diizenli dogum 6ncesi takipler ve elektif
terminasyonlar sayesinde dnemli Olclide azalmaktadir (18).
Etiyolojisi kesin olarak bilinememekle beraber cevresel ve
genetik faktorlerin etkili oldugu dusunilmektedir. Ayrica,
kanita dayali calismalar gostermektedir ki maternal beslenme
spina bifida acisindan potansiyel 6neme sahiptir (17,22).
Bunlarin yaninda, konsepsiyon zamani, sosyoekonomik
dizey, kalkinmislk diizeyi gibi faktorler spina bifidali cocuk
dogumu ile dolayli olarak iliskili bulunmustur. Agustos 1991
de CDC (Centers for Disease Control and Prevention); Avrupa
Ulkelerinde yarittaga, cift kor, randomize ve ¢ok merkezli
bir calismanin sonucunda daha once etkilenmis gebeligi
olan annelerin, gebelik planladiklari andan itibaren giinliik 5
mg folik asit kullanmalarini tavsiye etmistir (17). Ote yandan
spina bifidali cocuk doguran annelerin % 95‘inde daha 6nceki
dogumlarinda etkilenmis fetiis olmadigi géralmustir (20).
Macaristan'da yapilan cift kor, randomize ve ¢cok merkezli bir
calismada annenin perikonsepsiyonel, folik asit kullaniminin
ilk kez ortaya c¢ikabilecek spina bifida riskini dnemli dlclide
azalttigr gosterilmistir (6).

MM servikalden sakruma kadar degisik seviyelerde gorulebilir.
Omuriligin meningeal yapilarla birlikte, sinir koklerini de
icerecek sekilde omurga kanali acgikhdindan disari dogru
keselesmesiyle karakterizedir. Genellikle ilgili segment ve
sinir kdki nonfonksiyoneldir. Prognoz lezyon seviyesi ile
iliskilidir. Ust seviyelere ciktik¢a fonksiyonel prognoz kétiilesir,
degisik dizeylerde motor kayiplarla (S1-L5 kokleri) ile iligkili
sfinkter disfonksiyonu goézlenebilir (52, S3 sinir kokleri).
T10-L4 dizeyleri arasindaki lezyonlarda cogunlukla parapleji
mevcuttur ve hastanin ambulasyonu mimkiin olmaz.

MM biitiin spinal aksisi ilgilendiren bir patolojidir ve ¢cogun-
lukla Chiari tip 2 (%80), hidrosefaliden sorumlu serebellar ton-
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sillerin asagi ve hidrosefaliden sorumlu medulla oblongatanin
foramen magnumdan herniasyonu ile karakterizedir. Hidro-
sefali myelomeningosele eslik eden 6nemli bir sorundur ve
tim olgularin % 80'ninde gozlenir (6). Diger iliskili anomaliler;
beyin sapi, parietal lob anomalileri (polimikrogyri), korpus kal-
lozum hipoplazisi ve serebellar displazidir. Korpus kallozum
hipoplazisi cogunlukla kognitif fonksiyonlarda yetmezlige ne-
den olur ve degisik diizeylerde myelomeningoselli olgularin
blyik cogunlugunu etkiler (15). Ekstremite anomalileri (club
foot, v.s) ve hemivertebra, kifoz, kelebek vertebra, skolyoz gibi
vertebra anomalileri siklikla eslik eder (23). Cocukluk ya da
eriskin déoneme ulastikca yeni ortaya ¢ikan belirtiler gerilmis
omurilik (lumbosakral diizeyde) gibi omurilik patolojilerine,
sant malfonksiyonlarina ve siringomyeli gelismesine bagli
olabilir.

MiYELOMENINGOSEL GENETiGi ve KORUNMA

Folik asitin noral tlpln kapanmasinda etkin roli oldugu
gosterilmistir. Folik asit eksikligi MM gelisimine neden
olmaktadir. Bununla birlikte, annenin folik asit emilim
bozuklugu ve/veya fetlsin sinir sistemi gelisimi icin folik
asit kullaniminda bozukluk gibi nedenlerden dolayl normal
diyetini alan gebelerde MM gelisebilmektedir. Folik asit
metabolizmasindaki kalitsal bozukluklar ailesel MM olgularini
aciklayabilir. Miyelomeningosel gelisimi alkol kullanimi,
antiepileptik ilag kullanimi (karbamazepin, valproik asit ) gibi
cevresel faktorlere de baghdir (5,11,21).

Butun bunlarin yaninda tam olarak saptanamayan genetik
yatkinhginda rol aldigi olgular vardir: Polialel kromozom
yapilarindan dolayi irlandalilar ve iskoglar gibi etnik gruplarda
ve daha 6nceki gebeliklerinde MM'li bebegi olan ciftlerde
gorilme sikhgr daha fazladir (%3). MM'li bebek diinyaya
getiren bir kadinin ikinci gebeligi oldukca siki takip edilmeli
ve gebelige karar verdigi andan itibaren kesinlikle folik asit
profilaksisine baslanmalidir. Folik asit profilaksisi ile % 0.12-
0.45/y1l olan MM insidansi 1980 den sonra % 0.07-0.25/ Il
oranina gerilemistir (6,20).

Folik asit kullanimi MM gelisimini 1/2 ile 2/3 oraninda
azaltmaktadir. Risk altinda olan ciftlere (daha once
miyelomeningoselli dogum, epilepsi) folik asit kullanimi
mutlaka 6nerilmektedir. 5 mg/ giin dozunda konsepsiyondan
1 ay once baslanmali ve en az iki ay devam edilmelidir.
Biitlin gebe kadinlara, sistematik olarak 0.4mg/giin Folik asit
kullanmalari tavsiye edilmelidir.

DOGUM ONCESi TANI

Obstetrik ultrasonografi ile MM olgularinin biyik ¢ogunlu-
guna dogum o6ncesinde tani konulabilmektedir. Ultrasonog-
rafik incelemelerde sefalik bolge ve posterior fossa (Chiari 2
anomalisi agisindan) oldukca iyi incelenmelidir. MM olgula-
rinda lateral ventrikdller siklikla genislemistir. Gebeligin 24.
haftasindan 6nce yapilan ultrasonografik taramada frontal
kemikler konveks olmayip cukurlasmis, diiz olarak goralir.
Kraniumun frontal kismi bu sekilde bilateral basik géraldigu
icin ve limona benzer bir gériinim olustugu icin buna“lemon
sign”adi verilmistir. Spina bifida ile birlikte cok sik gorilir. Tam
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patogenez bilinmemekle birlikte spina bifida'da intraspinal ve
dolayl olarak intraventrikiiler basincin azalmasiyla beyinin
asaglya dogru kaymasi bagh oldugu distndlir. 24. Hafta
ile birlikte kemiklesmenin artmasiyla, ayrica spina bifida ile
birlikte gorilen hidrosefalinin de artmasiyla cukurlasmis, diiz-
lesmis frontal kemikler normal konveks goriiniime kavusur.
Serebellumun sikismasina bagh olarak 4.ventrikilin gorle-
medigi muz seklinde bir gériiniim ortaya cikar ki bu da Chi-
ari 2 anomalisini isaret eder. Karakteristik bulgular varliginda
fetlisiin omurga taramasi mutlaka yapilmalidir. Lumbosakral
kanal agikhgina ve eslik eden meningeal kese olup olmadigi-
na mutlaka dikkat edilmelidir.

Maternal kan ve amniyotik sivi alfa-fetoprotein diizeyleri ve
amniyotik sivi asetilkolinesteraz diizeyleri takip icin dnemlidir.
Amniyotik sivi asetilkolinesteraz diizeyleri noral tiip defektleri
icin daha spesifiktir.

Dogum o6ncesi MM tanisi kondugu zaman aileye néral tip
defektlerinin dogal seyri, bebegin glinliik aktivitelerine olan
etkisi ve mevcut tedaviler ile ilgili genis bilgi verilmelidir. En-
gellidogacaginin alti mutlaka cizilmelidir. Gebelik haftasi, dini
inanclar ve llkenin kanunlan cercevesinde aileye gebeligin
devami ya da sonlandiriimasi ile ilgili dUstinceleri sorulmalidir.
1997 yilindan beri 6zellikle Amerika Birlesik Devletlerinde
bazi merkezlerde uygulanan intra-uterin cerrahinin de varli-
ginin da belirtilmesinde yarar vardir. Tedavi bélimiinde fetal
cerrahinin yeri ve sonuglari ile ilgili ayrintili olarak bahsedil-
mistir.

DOGUM SONRASI DEGERLENDIRME

Bebek dogar dogmaz, prone pozisyonda yatirilip, kese ya
da noral plak steril ve ringer laktath islak gazli bezler ile
kapatiimalidir. Kirmizi, graniler yapidaki néral plak etrafindaki
zona epitelioza, dermoid inkllizyon kistlerinin olusumunu
engellemek icin tamamen cikartilmalidi. MM keselerinin
blyik cogunlugu ovaldir ve uzun caplar dikeydir. Yatay
uzun c¢apa sahip keselerin yatay dizlemde cilt sttlirasyonu
ile kapatilmalari tercih edilebilir. Bazen kese yoktur ve
noral plak agiktadir, buna da myelosizis denir. Riptire
miyelomeningosel ya da myelosizis kisa sire iceresinde
enfekte olmaya egilimlidirler. Yenidogan motor muayeneleri
ve sfinkter fonksiyonlarina mutlaka bakilmalidir. Norolojik
tablo gross olarak lezyon yerlesimi ile ilgili bize fikirler verir.
L3-L4 kokleriniiceren spinal lezyonlar, cerrahive fizik tedaviye
ragmen ciddi norolojik sekellere neden olduklan gibi alt
sakral kokleri ilgilendiren lezyonlar ise Uriner ve anal sfinkter
kusurlarina neden olurlar.

Eslik eden kardiyak ve/veya renal anomaliler kesenin cerrahi
olarak kapatilmasina kontrendikasyon teskil edebilir. Standart
radyolojik islemler ile MM'e eslik eden pes ekino varus
deformitesi, kalca c¢ikigi ve vertebra anomalileri mutlaka
arastiriimalidir.

Chiari 2 anomalisi olgularin buyik cogunluguna eslik etse de,
dogumda az sayida MM’li olguda semptomatiktir. Dogumdan
sonra hemen ortaya ¢ikan solunum problemleri (stridor) ya
da yutkunmada zorluk, bradikardi gibi kot vital bulgular
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medulla oblongata basisini ya da medulla oblongatadan
koken alan kranial sinirlerin niikleuslarinda gelisim anomalisi
oldugunu dislndirmelidir ve kot prognoz gostergesidir.
Chiari 2 anomalisine ait belirti ve bulgular sant obstriiksiyonu,
sant malfonksiyonu gibi nedenlerle hayatin ilerleyen
dénemlerinde ortaya cikabilir.

Hidrosefali dogum oncesi donemde olabilecegi gibi dogum-
dan sonra birkag giin ya da hafta icerisinde belirgin olabilir ve
olgularin %85'de ventrikiilo-peritoneal sant gerektirir. Warf ve
arkadaslan tarafindan son yillarda 6ne ¢ikarilan endoskopik
3.ventrikiilostomi ve koroid pleksus rezeksiyonuna ilgi art-
mistir (26). Cocugun bas cevresi, fontanel gerginliginin takibi
ve daha da 6nemlisi transfontanel ultrasonografi ile ventrikdl
buyukliklerine bakilmasi sant dncesi ve/veya sonrasi takipler
icin cok onemlidir. MM onarimini takiben hidrosefali saatler
veya glinler mertebesinde hizla artabilir. MM'e serebral ano-
maliler (mikrosefali, gyrus migrasyon anomalileri, yiiksek
spinal lezyonlar) eslik edebilir.

MM prognozu ve cerrahi tedavisiileilgili karar neonatal deger-
lendirmenin sonunda yapilmalidir. ideal cerrahi yaklasim ilk
24 saat icerisinde MM kesesinin kapatilmasi ve hidrosefali gibi
eslik eden patolojilerin tedavisidir. Glinlik fizik tedavi, mesane
ve sfinkter fonksiyonlarinin iyilestirilmesi icin egzersizler mut-
laka yapilmalidir. Ciddi nérolojik sekeli olan yiiksek yerlesimli
lezyonlar ile eslik eden agir anomalisi olan olgularda palyatif
tedavi nadirde olsa tercih edilebilir. Cerrahi islemlerin mevcut
patolojik durumu diizeltemeyecegi ancak kotlye gidisi dur-
durabilecegi, bu bebeklerin 6miir boyu ailenin goézetiminde
olmasi gerektigi unutulmamalidir. Genel olarak kese once
kapatilip, VP sant daha sonra gerekirse takilr. Ciddi hidrosefa-
linin eslik ettigi olgularda, kese kapatilmasi ile es zamanli ola-
rak VP sant uygulanabilir. Miyelomeningosel onarimini takip
eden ayri bir seansta hidrosefali icin sant uygulanmasini sant
enfeksiyonu gelismemesi agisindan biz kendi olgularimizda
tercih ediyoruz. Kese kapatilmasini takiben saatler veya glin-
ler icerisinde hidrosefalinin hizla artabilecegini gézden uzak
tutmamak gerekir.

MIiYELOMENiINGOSELIN CERRAHi TEDAVISI

Genel anestezi altinda, bebek prone pozisyonda, gégis ve
batin bosta kalacak sekilde pozisyon verilir (Sekil 1). Eger
tekal sak intakt ise icerisindeki sivi aspire edilerek kultiir icin
ornek alinir. Kesenin ya da defektin horizontal ya da vertikal
olarak kapatilmasi planlandiktan sonra, kese etrafina eliptik
insizyon yapilir. Tam kat cilt kesisi ile kese etrafinda ince
yapida olan zona epitelioza insizyonu yapilir (Sekil 2). insizyon
subkiitan6z dokulara dogru ilerletilerek, disa dogru aciimis
fasya ve dura mater gozlenir. Tekal sak tabani mediale dogru
disseke edilip mobilize edilerek, fasya defektinden iceri
girdigi yer bulunur. Noral plak etrafindaki cilt dairesel olarak
eksize edilerek, cikartilir. ilerde gelisebilecek epidermoid
kistlerin engellenmesi icin zona epiteliozanin tamamen
¢ikartilmasi ¢ok onemlidir (Sekil 3). Serbestlesmis olan noral
plak, ilerde gelisebilecek gerilmis omuriligi engellemek icin,
duranin icinde kalacak sekilde, 6-0 sitlrler kullanilarak,
mikroskop altinda, pia-araknoid-noral bileske tiip olusturacak
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sekilde bir taraftan karsi tarafa dogru sttire edilir. Boylece
santral kanal tim néral plak uzunlugunca kapatiimis olur.
Dura altindaki fasyaya yapisiktir ve mediale dogru her iki
yaprak birbirine kolayca dikilip kapatilacak sekilde disseke
edilmelidir. 4-0 ipek ile dura su gegirmez olarak kapatilr.
Duranin dikilmeyecek kadar parcali oldugu durumlarda yapay
dura grefti kullanilarak duraplasti yapilabilir (Sekil 4). Her iki
tarafa yapilan yarim dairesel kesilerden sonra mediale dogru,
altindaki kas dokusundan disseke edilerek, eger miimkiinse
4-0 prolen ile dura gibi kapatilmalidir. Fasya, lomber ve sakral
myelomeningosellerde kaudal bdlgede oldukca zayiftir ve
tam kapanmayabilir.

Fasya kapatildiktan sonra, cilt parmak ve/keskin disseksiyonlar
ile mobilize edilir. Abdomene dogru, ventral cilt disseksiyonu
cogunlukla gereklidir. Bircok olguda, orta hat, vertikal cilt
kapatilmasi oldukca kolay ve yeterlidir (Sekil 5). Vertikal cilt
dikislerinde cilt gerginligi daha azdir. Blyilk defektlerde
cildin kapatilmasi bazi 6zel teknikler gerektirebilir. Z plasti,
gerginligin azaltilmasi icin cilt kesileri ve daha buylk
defektlerde rotasyon flepleri ya da serbest flepler gerekebilir.

iNTRAUTERIN CERRAHI (FETAL CERRAHI)

Acik fetal cerrahi sinirl sayida merkezde uygulanmaktadir.
Fetal sorunlarin daha erken saptanmasi ve ¢oziimlenmesi
dodum oOncesi tani yontemlerinin gelismesi ile mimkin
olmustur. intrauterin fetal cerrahinin bazi avantajlar vardir.
intrauterin  kosullarda yaralar cabuk iyilesmekte, skar
kalmamaktadir. Gobek kordonu, disardan yardim gelmeden
de gerekli beslenmeyi ve oksijenizasyonu saglamaktadir.
Fetusda immuin sistemin fazla gelismemis olusu bazi
invaziv girisimleri kolaylastirmaktadir. Gebelikteki fizyolojik
degisiklikler, erken dogum, toksolitik ajanlar, maternal ve
fetal anestezi ve ameliyat sonrasi analjezi ile ilgili bilgiler
fetal cerrahide anestezinin temelini olusturmaktadir. Fetal
cerrahide anestezinin oOzellikleri annede kardiyovaskuler
stabilitenin saglanmasi, utero-plasental perfiizyonun optimal
olmasi, uterusun tam gevsemesi, fetusda yeterli anestezi
ve hareketsizlik saglanabilmesi, fetusun miyokardinda
depresyonun minimum olmasi, stres yanitin bloke
edilebilmesidir.

Ancak oldirici olmayan fetal defektler icin intra-uterin
girisimleri rutinlestirmeden once teknikler gelistirilerek anne
ve fetus icin risk en aza indirilmelidir. Yararini ve emniyetini
kanitlamak icin kontrolli calismalar gereklidir. Fetal cerrahi
girisimin gebeligin hangi periyodunda yapilmasinin uygun
oldugu da heniz bilinmemektedir. 22. gebelik haftasindan
once mudahalede bulunulursa diisiik goriilme olasihgi, 30.
gebelik haftasindan sonra operasyon yaplilirsa erken dogum
insidansi artmaktadir.

Fetal cerrahide agik ve laparoskopik olmak tizere iki farkli teknik
kullanilabilmektedir. Acik yontem daha 6nce uygulanmaya
baslamistir. Acik yontemle yapilan ameliyatta karina yapilan
kesi ile rahime ulasilir ve rahime yapilan kesi ile fetus rahim
disarisina alinir. Ameliyatin sonunda rahim ve gebelikamniyon
zarlar tekrar dikilerek kapatilir. Laparoskopik (endoskopik)
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yontemde ise rahim icerisine yaklasik 5 milimetrelik ufak
deliklerden ince aletlerle ulasilir. Laparoskopik yontemde agik
cerrahide fetusda olusacak hipotermi (viicut isisinin diismesi)
riski daha aza indirilmistir. Laparoskopik yontemde uterusa
actk yontemdeki gibi bulylk kesi yapilmadigi icin erken
dogum riski daha disuktir.

Sekil 1: intraoperatif fotograf hasta pozisyonunu géstermektedir.

Sekil 3: intraoperatif fotograf néral plak etrafindaki cildin kesilip
cikartilmasini ve zona epiteliozanin tamamen cikartildigini
gostermektedir.
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Fetal cerrahiye bagh gelisebilecek komplikasyonlardan en sik
gorileni erken dogumdur. Diger rastlanan komplikasyonlar
arasinda uterus riptiru (rahimin yirtilmasi), amniyon sivisinin
rahim disina yani anne karnina sizmasi vardir.

Sekil 2: intraoperatif fotograf meningomyelosel kesesinin etrafi-
na yapilan, cevresel tam kat cilt insizyonunu gdstermektedir.

Sekil 4: intraoperatif fotograf duranin yapay dura kullanilarak
kapatildigini gostermektedir.
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Sekil 5: intraoperatif fotograf cilt defektinin vertikal diizlemde
tamamen, cilt kenarlarinda gerginlik olmadan siture edildigini
gostermektedir.

MYELOMENiINGOSELDE FETAL CERRAHI DUSUNCESININ
ORTAYA CIKISI

Noral plak anne karninda kapanmadidi icin hem amniyon
sivisinin etkisiyle hem de uterus duvarina mekanik sartln-
melerle ilave hasara ugrar. Klinik ve deneysel calismalarla bu
durum gosterilmistir. Spina bifidali bebeklerde erken bacak
hareketleri ultrasonda gorilirken gebeligin ge¢ déneminde
gorilmemektedir (10). Ayrica bilesik teoriye gore gebeligin
140. glinii (20. Hafta) ya da hemen 6ncesinde noral plak anne
karninda iken kapanirsa norolojik hasari engelleyebilecegimiz
gibi Chiari 2'yi de engelleme olasiligi s6z konusudur (15).

1997 yilinda Dr Rekate ile birlikte spina bifida embriyolojisi ve
intra-uterin onarimi ile ilgili tim deneysel ¢alismalari gézden
gecirerek, ozellikle Mc Lone'un “Bilesik Teorisi” isiginda,
klinik gozlemleri de g6z 6niine alarak “Critical Reviews in
Neurosurgery” de bir makale sunduk. Bu makalede hayvan
deneylerinden ve klinik goézlemlerden elde edilen sonuglari
karsilastirmali gestasyonel zaman tablosunda gosterdik.
Yukarida sayilan nedenlerden dolayi 6zellikle 140. Giinden
once yapilan intra-uterin miyelomeningosel onarimi ile alt
ekstremitelerdeki hasari 6nleme disinda Chiari 2 anomalisinin
de engellenebilecegini yorumladik (9).

1997'de ilk kez Amerika birlesik Devletleri'nde intra-uterin
miyelomeningosel onarimi bir hastada uygulandi. 1998'den
itibaren de olgu sunumlari olarak rapor edilerek literatiire
girmeye basladi (1,3, 24, 25).

Amerika Birlesik Devletlerinde U¢ ayr merkezde (“The
Children’s Hospital of Philadelphia’, “University of California-
San Francisco’, “Vanderbilt University Medical Center”)
Subat 2003 yilinda bagslayan Aralik 2010 yilinda sonlandirilan
kontrolli buyik bir calisma yapildi (2). Bu calisma randomize
olarak secilmis 183 spina bifidali bebegi olan hamileler
Uzerinde uygulandi (2). Bu ¢alismaya MOMS “Management of
Myelomeningocele Study”adiverildive 2011 yilindayayinlandi
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(2). Bu calismada 18 yasindan biiyilk anneler ve spina bifida
disinda ek anomalisi olmayanlar kabul edildi ve girisim 19.
Hafta ile 25. Hafta arasinda yapildi (2). intrauterin cerrahi ve
dogum sonrasi cerrahi girisim yapilan MM’li olgular tedavinin
hangi yontemle yapildigini bilmeyen doktorlar tarafindan
degerlendirildi (2). intrauterin olarak tedavi edilen olgularda,
ozellikle Chiari 2 anomalisi orani %64 olarak belirgin diisiik
bulundu. Klasik yontemlerle cerrahi tedavi uygulananlarda ise
bu orani % 94 idi. Ayni calismada; intrauterin cerrahide santa
olan ihtiyacin azaldigi, motor fonksiyonlarin ise lezyonun
seviyesine gore beklenenden iki seviye daha iyi olabilecegi,
bununla birlikte anne ve fetusa ait risklerin de bulunabilecegi
vurgulandi (2).

SONUC

Daha oncede belirtildigi gibi, MM'li ¢cocuklarin bakimi tim
hayatlari boyuncadir. Kesenin kapatiimasi sadece bir bas-
langictir. Sant malfonksiyonlari, hidro-sringomiyeli, gerilmis
omurilik sendromu ya da semptomatik Chiari 2 anomalilerinin
neden oldugu ilerleyici norolojik kétilesmeler goz ardi edil-
memelidir. Pediatrik nérosiriirji, ortopedi, tiroloji, fizik tedavi
ve rehabilitasyon uzmanlari tarafindan olusturulan ekiple
multidispliner yaklagim gerekmektedir. Erken dénem cerrahi
sonrasinda olgularin %92'si, infant dénemlerinde cerrahi uy-
gulanan olgularin ise %86'si takip eden 5 yil icerisinde yasam-
larina devam etmislerdir. Oliim genellikle Chiari 2 anomalisi,
go6gis deformitesine bagh restriktif akciger hastaliklari, sant
malfonksiyonlari ve Uriner sepsise baglidir. Yasamlarina de-
vam eden olgularin %75'i normal zeka (IQ>80) ve sant bagimli
olanlarin %59-60'i normal zekaya sahiptir.
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