Pediatrik Cerrahi Dergisi 14:25-27, 2000

Omurga kapanma eksikliklerinde cerrahi girisimler:

16 yillik deneyim™

Giilay A. TIRELIL, Cem BONEVAL, Semih MIRAPOGLU, Hiiseyin OZBEY, Tansu SALMAN,

Alaaddin CFLIK

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Falkiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Istanbul

Ozet

Omurga kapanma eksikligi olgularimin tani, tedavi ve iz-
lenmesinde karsiasilan sorunlart irdelemek amact ile
1982-1998 arasinda klinigimizde tedavi ettigimiz 692 olgu
geriye doniik olarak incelendi. Hastalarin % 45°i erkek, %
55'i kiz olup, yaslar: 1 giin-13 ay arasinda degismekie idi.
Gebelikteki olasi risk fakiérleri olarak; akraba evliligi (%
8.5), ilag kullanimi (% 7.6) ve ailede aym hastaligin var-
L1 (% 5.7) belirlendi. 53 gebede dogum Gncesi izleme ya-
pildigt, yalmz 13’ iinde tant kondugu ancak gebeligin son-
landiriimadigr égrenildi.

Hastalarin tiimiinde aileye gerekli bilgi verildikten sonra
actklik onarildi, 172 olguya da daha sonra gelisen hid-
rosefaliye yénelik ventrikiiloperitoneal sant takild.. Izlem
siirecinde santl olgularin % 23 iinde sant islev bozuklugu
saptandi. Bu olgularda diizeltici girisim olarak vent-
rikiilostomi, sant kapak¢igi degisimi, ventrikiloatriyal
santa cevirme, distal u¢ diizeltilmesi ve gant yenileme
ameliyarlar: yamldi.

Hasta grubumuzda ameliyat sonrasi erken dénemdeki
mortalite 1982-1989 arasinda % 7.8 iken, 1990-1998 ara-
stnda % 1.4'e geriledi. Uzun siireli izlemleri Néroloji,
Nefroloji ve Ortopedi klinikleri ile ortak yapian has-
talarin yalniz 86" st izlemlerinin diizenli olarak siirdiigii
saptand.

Igili dallarin igbirligine kargm bu hasta grubunda tibbi
sorunlar digmda belirgin sosyal, psikolojik ve ekonomik
sorunlarin da bulunmasi, ézellikle izlemi gii¢lestirerek tat-
minkar sonug alinmasint dnlemektedir.

Anahtar kelimeler: Spinal disrafizm, meningomyelosel,
hidrosefali, omurga, dogum éncesi tan

Summary

Surgical procedures in spinal dysraphism: 16 years’
experience

The aim of this study was to evaluate the pitfalls in di-
agnosis, surgical therapy and follow-up of spinal dysraph-
ism in children. Records of 692 pediatric patients with spi-
nal dysraphism treated berween 1983 and 1998 at our
department were analyzed retrospectively. While 45 %
were male and 55 % female, the age range was | days to
13 months. Marriage between relatives (8.5 %), drug ad-
ministration during pregnancy (7.6 %) and presence of
dysraphism in the family (5.7 %) were recorded as prob-
able predisposing prenatal factors. While prenatal screen-
ing was performed in 53 pregnancies, only in I3 preg-
nancies diagnosis was made in the third trimester and
none were aborted.

Defect repair was performed in all patients after in-
forming the parents for probable outcome of the disease.
In 172 patients ventriculoperitoneal shunt was carried out
due to hydrocephalus. Shunt dysfunction occurred in 23 %
of patients and required a revision procedure; ven-
triculostomy, valve replacement, ventriculoatrial diver-
sion, revision of the distal end or total shunt replacement
being the most common. Mortality was 7.8 % between
1983-1989 and 1.4 % between 1990-1998. The follow-up
program was accomplished by a dedicated group con-
sisting of members of pediatric neurology, nephrology and
orthopedics departments. Only 86 of all treated patients
attended this program regularly.

Despite a multidisciplinary approach and great team ¢f-
fort not only the medical consequences but also common
social, pyschological and economical problems are fac-
tors resulting in an unfavourable outcome in this patient
group.

Key words: Spinal dysraphism, myelomeningocele,
hydrocephalus, vertebra, prenatal diagnosis
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Giris

Omurga kapanma cksiklikleri 0.4-1/1000 dogum
siklikta gozlenen dogumsal bozukluklar olup, te-
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davide klinikler aras: igbirligi, yasam boyu tibbi ve
sosyal destek gerektirmesi nedenleriyle 6zellikli bir
hasta grubu olustururlar. Calismanzda bir Cocuk
Cerrahisi Klinigi olarak bu hastalarda yapilan cer-
rahi girisimler ve komplikasyonlara yaklagim ko-
nusundaki deneyimimiz aktarilmaya calisilmig; te-
davi ve izlemede karsilasilan sorunlar irdelenerek
dogum oncesi tani ve ekip galismasiin énemi vur-
gulanmustir.

Gereg ve Yontem

Klinigimizde 1982-1998 arasinda omurga kapanma
eksikligi bulunan 692 olgu tedavi edilmigtir. Olgula-
rin yag ve cinsiyetleri, olast etiyolojik faktorler, do-
gum Oncesi tant alp almadigr, omurga acikligimn
tipi ve yerlesimi, ek anomaliler, uygulanan cerrahi
girisimler, karsilasilan komplikasyonlar, morialite
oranlari ve ameliyat sonrasi izlemdeki dzellikleri ge-
rive doniik olarak incelenmistir,

Bulgular

% 55°1 kiz, % 451 erkek olan hastalann yaglari 1
glin-13 ay arasinda degismekte olup; % 42’si 1 haf-
tadan kiiciik, % 24’1 1 hafta-1 ay, % 28’1 1 ay-1 yil
arasinda ve % 6’s1da 1 yasindan biiytik idi.

Olgularin % 9’unda akraba evliligi, % 8’inde gebe-
likte ila¢ kullammi, % 6’sinda aymi bozukluk bulu-
nan kardes dykiisii gibi olasi etiyolojik faktorler ola-
rak dikkat cekerken, % 77’sinde herhangi bir faktér
belirlenemedi. 53 gebede dogum oncesi izleme ya-
pildigi, bunlarin yalmz 13’iinde (% 24.5) tam kon-
dugu ancak gebeligin sonlandinlmadigr 6grenildi.
Omurgadaki aciklik % 10 bas-boyun, % 31 gogiis ve
% 359 bel-kuyruk sokumu bolgesi yerlegimli idi. Ol-
gularin % 24’iinde meningosel, % 72’sinde menin-
gomyelosel, % 3’iinde lipomlu lezyonlar ve % 1’in-
de ensefalosel saptandi.

Belirlenen ek anomalilerin baglicalari; ayak (% 36),
omurga (% 6) ve gogiis (% 3) sekil bozukluklari,
anorcktal anomaliler (% 2) ve inguinal bélge bo-
zukluklan (% 3) idi.

flk basvuruda ailelere hastalifin seyir ve sonucu
hakkinda aynntili bilgi verildi. Ac¢iklik onarmi ya-
pilan hastalarda karsilasilan komplikasyonlar Tablo
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Tablo I. Aciklik onariminin ardindan gelisen komplikasyonlar.

Komplikasyon %o
Yara sorunlar 207
Ventrikiilit, sepsis 19.4
Akut hidrosefali 13
Uygunsuz ADH sahmu 5
BOS fistiilii 1.6

ADH: Antiditiretik hormon, BOS: Beyin-omurilik sivist

I’de gosterildi. Hastalarin 172’sine gesitli zamanlar-
da gelisen hidrosefaliye yonelik ventrikiiloperitoneal
(VP) sant takildi. VP sant takilanlarin % 36’s1 bir
ayliktan kiiciik, % 61’1 1 ay-1 yas aras1, % 37 ise 1
yasin tizerinde idi.

VP sant takilmasinin ardindan geligen erken ve geg
komplikasyonlar Tablo II'de gésterildi. Hastalara
uygulanan diizeltici ameliyatlarin baslicalart vent-
rikiilostomi, sant kapakci@i degisimi, ventrikiiloat-
rial (VA) santa ¢evirme, distal u¢ diizeltilmesi ve
santin yenilenmesidir,

Tablo II. Ventrikiiloperitoneal sant komplikasyonlari,

Erken % Geg o
Cilt alunda BOS birikimi 8 Sant iglev bozuklugu 23
Yara ayrilmasi 4 Ventrikiilit 17
Sagh deride BOS fistiilii 2 Karn ici yalanci kist 3

BOS: Beyin-omurilik sivisi

Hastalarin ameliyat sonrasi izlemleri Cocuk Nérolo-
jisi, Nefrolojisi ve Ortopedi Klinikleri ile birlikte ya-
pildi. 692 hastamin yalmz 86’sinin (% 13) izlemle-
rinin diizenli olarak siirdiigii saptand1. Hasta grubu-
muzda ameliyat sonrasi erken dénemdeki mortalite,
1982-1989 arasinda % 7.8 iken 1991-1998 arasinda
% 1.4’e geriledi.

Tartisma

Omurga kapanma eksiklikleri tedavileri etik ve pra-
tik agidan halen tartismali olan dogumsal bo-
zukluklardir. Etiyolojisinde gegitli cevresel ve ge-
netik faktérlerin rol oynayabilecegi diisiiniilmekle
birlikte, son yillarda gebelik siiresince ortaya ¢ikan
folik asit yetersizliinin rolii iizerinde durulmaktadir
(15). Serimizde olas1 bir etiyolojik fakisr bityiik 6l-
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ciide belirlenememis ancak, bir grup hastada ge-
belikte ila¢ kullanimi, ailede aym hastaligin varlig
ve akraba evliligi dikkati ¢ekmistir. Bozuklugun
hasta ile ailesine yasam boyu maddi ve sosyal yiik
getirdigi ve tiim tedavi yaklagimlarinin diizenli ola-
rak uygulandig: hastalarda bile ulagilabilen tibbi ba-
gari ile sosyal yasam kalitesi gozoniinde tu-
tuldugunda erken gebelik déneminde dogum oncesi
taminin ¢ok dnemli oldugu soylenebilir. Hasta gru-
bumuzda 53 gebenin dogum Oncesi izlemi yapilmis
olmasina karsin, bunlarin yalmz % 24.5’ine yasal
sonlandirma siiresini astiktan sonra tam konabildigi
gozlenmistir.

Yine gesitli sosyal ve ekonomik nedenlerle has-
talarin yalmz % 42’si dogumdan sonraki ilk hafta
icinde bagvurmus, bu durum ozellikle {izeri agik ol-
gularda enfeksiyona bagli komplikasyon riskini art-
tirmistir. Olgular 1982-1989 ve 1990-1998 olarak iki
déneme ayrildifinda; basvuru yast bir haftadan
kiiciik olgu sayisiuin ilk donemde % 29 iken, ikinci
dénemde % 55°e yiikselmis ve ikinci sekiz yildaki
mortalite azalmasimm buna bagh olabilecegi dii-
sliniilmiis; bu nedenlerden dolay: ilk bagvuruda ai-
lenin tedavi, izlem plani ve olasi sonug hakkinda ay-
rintih olarak bilgilendirilmesine 6zen gosterilmistir.

Hastalarda agikligin onariminin ardindan geligebilen
hidrosefali kraniyal ultrasonografi ile yapilan dii-
zenli izlem sonucu belirlenerek VP sant takildi. Sant
takildiktan sonra herhangi bir dénemde ventrikiilit
saptanan olgularda ventrikiilostomi ile kapali sistem
ile drenaj saglanarak sistemik ve ventrikiil ici an-
tibiyotik tedavisi uygulandi. VA sant, yiiksek komp-
likasyon riski (akciger embolisi, kor pulmonale, sant

nefriti, kardiyak trombiis, septisemi) nedeniyle (%3

yalmz direngli karin i¢i yalanci kist ve peritonit bul-
gulari olan 12 olguda uygulandi. Karinda yalanci
kist gelisen VP santli hastalarda, santin distal ucu-

nun disart drenaja alinmasi ve antibiyotik tedavisi ile
kistin kendiliginden gerilemesinden sonra VA sant
takildi @,

Tedavisini yaptigimiz hastalarin yalmz 86’s1 (% 13)
izlemlerini diizenli olarak siirdiirdii. Izlem oraninin
diisiik olmasinin baghica nedeni ailelerin yapilan in-
celeme ve girisimlerin ekonomik yiikiinii kar-
silayamamalari olup, sosyal gilivencesi olan has-
talarda tedavi planlari daha diizenli ve siirekli olarak
yapilabilmektedir.

Sonug olarak omurga kapanma eksikliklerinde iyi
bir teknik ve ameliyat sonrasi diizenli izlem ile olas:
morbidite ve mortalite kabul edilebilir diizeylere in-
dirilebilmektedir. Ancak iilkemiz kosullarinda tlim
yagamlar1 boyu izlenmesi gereken bu 6zellikli hasta
grubunda hekim y&niinden tatminkar bir sonug alma
olasiligi ¢cok azdir. Bunu saglamak i¢in disiplinler ve
merkezler arasi igbirliginin daha da iyilestirilmesi,
dogum oOncesi tani olanaklarinin arttirilarak ge-
beligin erken sonlandirilmas: ya da hasta bebegin il-
gili merkeze daha erken getirilme sansimin art-
tinlmas1 ve hastalarin yasama uyumu igin sosyal
destek gruplarinin olusturulmasi gereklidir.

Kaynaklar

1. Eskes TK: Neural tube defects, vitamins and homo-
cysteine. Eur J Pediatr 157(2):139, 1998

2. Haffner D, Schindera F, Aschoff A, et al: The clinical
spectrum of shunt nephritis. Nephrol Dial Transplant 12
(6):1143, 1997

3. Lam CH, Villemure JG: Comparison between ven-
triculoatrial and ventriculoperitoneal shunting in the adult
population. Br J Neurosurg 11(1):43, 1997

4. Roitberg BZ, Tomita T, Mc Lone DG: Abdominal ce-
rebrospinal fluid pseudocyst: A complication of ven-
triculoperitoneal shunt in children. Pediatr Neurosurg 29
(5):267, 1998

5. Sorwark JF: Spina Bifida. Pediatr Clin North Am 43
(5):1151, 1996

27



