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gruptan bireyi etkileyebilse de, kadınlarda (%60-70)  ve İs-
koç-İrlanda kökenli kişilerde daha sık görülebilmektedir (23).  
Ayrıca, sosyoekonomik faktörler, sağlık hizmetlerine erişim 
ve eğitim düzeyi gibi değişkenlerin de miyelomeningosel pre-
valansı üzerinde etkisi olduğu tahmin edilmektedir (4,20,21).  
Ek olarak, daha önce nöral tüp defektli bir bebek doğurmuş 
olanlarda risk %4-8 daha yüksektir (7). Bu makalenin amacı 
miyelomeningosel etiyolojisi, klinik semptomları, tanı ve te-
davi yöntemlerini detaylı bir şekilde gözden geçirmektir.

PATOFIZYOLOJI
Normal omurilik gelişimi, embriyonik dönemde karmaşık 
bir süreçtir ve bir dizi moleküler sinyal ve genetik faktörlerin 
kontrolü altındadır. Henüz izole nöral tüp defekti ile sonuçla-

GIRIŞ
Miyelomeningosel (MM) Cilt, vertebra, sinir kökleri, omuri-
lik ve meninkslerin etkilendiği doğumsal omurga defektleri 
arasında en ağır olan formdur (11). Görülme sıklığı 2-3/1000 
canlı doğum olarak gösterilmiştir. İnsidansı coğrafi ve etnik 
farklılıklar gösterebilmektedir (23). 

Miyelomeningoselin ortaya çıkmasında poligenetik ve çevre-
sel faktörlerin etkisi olduğu bilinmektedir (19,20). Otozomal 
resesif kalıtım bir faktör olabilir. Genetik predispozisyon, aile 
öyküsü, ve genetik mutasyonlar, miyelomeningosel riskini 
artırabilir. Ayrıca, gebelik sırasında anne adayının folik asit 
eksikliği, karbamazepin ve valproik asit gibi ilaçların kulla-
nılması ve çeşitli çevresel etkenler de risk faktörleri arasında 
yer almaktadır. Miyelomeningosel, her yaş, cinsiyet ve etnik 

ÖZ
Miyelomeningosel, omuriliğin genellikle lumbosakral bölgede vertebral kolonun açık olduğu ve bir deri defekti aracılığıyla dışa 
doğru çıkmasıyla karakterize omurga defektine yol açan spina bifida formudur. Spinal disrafizmin en ciddi formudur. Bu durum 
nöral tüpün embriyolojik gelişim sırasında kapanmaması sonucu ortaya çıkar. Açıkta bulunan nöral doku dejenerasyona uğrar 
ve bunun sonucunda lezyon seviyesine bağlı olarak değişken derecelerde güçsüzlük, duyu kaybı, idrar/gaita inkontinansı, 
hidrosefali gibi çeşitli semptom ve bulgulara sebep olur. Ayrıca beyin omurilik sıvısının açıkta bulunan sinir dokusunun ventraline 
sıkıştığı durumlarda kese benzeri bir yapı oluşumuna yol açar. Sıklıkla Chiari Tip 2 ve hidrosefali eşlik eder. Çeşitli tanı yöntemleri 
kullanılarak tespit edilebilmekte ve tedavi stratejileri her geçen gün gelişmekte ve genişlemektedir. Miyelomeningosel nadir 
görülen bir malformasyon olmasının yanında etiyolojisinde çeşitli genetik, çevresel ve beslenme faktörleri suçlanmaktadır ve 
nedeni hâlen tam anlamıyla bilinmemektedir. 
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ABSTRACT
Miyelomeningocele is a form of spina bifida characterized by an open vertebral column, typically in the lumbosacral region, 
leading to the protrusion of the spinal cord through a skin defect. It represents the most severe manifestation of spinal 
dysraphism, arising from the failure of neural tube closure during embryological development. The exposed neural tissue 
undergoes degeneration, resulting in varying degrees of weakness, sensory loss, urinary/fecal incontinence, and various 
symptoms and signs depending on the level of the lesion. Additionally, it may lead to the formation of a sac-like structure when 
cerebrospinal fluid compresses the exposed nerve tissue ventrally, often accompanied by Chiari Type 2 malformation and 
hydrocephalus. Various diagnostic methods are employed for detection, and treatment strategies are continually evolving and 
expanding. Despite being a rare malformation, the etiology of myelomeningocele is attributed to various genetic, environmental, 
and nutritional factors, and its exact cause remains incompletely understood.
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Vakalara çoğunlukla Chiari tip 2 (%90) ve Hidrosefali (%90) 
eşlik eder (5).

Bunların yanısıra polimikrogri, korpus kallozum hipoplazisi, 
serebellar displazi, ekstremite anomalileri, ürolojik problem-
ler, kardiyak sorunlar konjenital skolyoz, kifoz gibi pek çok 
ilişkili multisistemik problemler eşlik edebilir. Chiari 2 ano-
malisi olguların büyük çoğunluğuna eşlik etse de, az sayı-
da vakada semptomatiktir. Doğumdan sonra ortaya çıkan 
stridor gibi ciddi solunum problemleri, yutkunmada zorluk 
ya da bradikardi gibi bulgular kötü prognoz göstergesi olup 
beyin sapı basısını düşündürmelidir. Çok sık eşlik eden hid-
rosefali ise doğum öncesi dönemde olabileceği gibi doğum-
dan sonra da gelişebilir ve genellikle cerrahi girişim gerektirir 
(2,4,5,19) (Tablo I).

TANI YÖNTEMLERI
Miyelomeningosel tanısında prenatal ultrasonografi, fetusun 
omuriliği ve çevresindeki dokuların detaylı bir görüntüsünü 
sağlar. İntrauterin ultrasonografi ile MM olguları çok büyük 
oranda doğum öncesinde tanı almaktadır. Radyolojik ince-
lemede genellikle lateral ventriküller genişlemiş, kraniumun 
frontal kısmı bilateral basık şekilde limona benzer bir görü-
nümdedir. Bu işarete “lemon sign” adı verilmiştir. Ultraso-
nografi haricinde  Maternal kan ve amniyotik sıvıda alfa-fe-
toprotein düzeyleri ve nöral tüp defektleri için daha spesifik 
olan amniyotik sıvıda asetilkolinesteraz düzeyleri takip için 
önemlidir. Postnatal dönemde, miyelomeningosel tanısı ko-
nulduğunda, spinal bölgenin detaylı görüntülenmesi amacıy-
la MRG kullanılabilir. Bu yöntem, omurilik anomalilerinin ve 
ilgili yapıların daha ayrıntılı bir değerlendirmesini sağlar (6,15) 
(Şekil 2).

TEDAVI-TAKIP
Miyelomeningosel tedavisinde temel strateji cerrahidir. Cer-
rahi müdahale, defektin onarımı ve herniye olan yapıların 
tekrar vertebral kolon içerisine getirilmesini amaçlamaktadır. 
Defektin kapatılmasında kullanılan genel yöntem nöral do-
kuların korunarak omuriliğin spinal kanal içine yerleştirilmesi 

nan tek gen değişikliği tanımlanmamıştır (9). Miyelomenin-
goselin moleküler temelleri genellikle genetik mutasyonlar ve 
çevresel faktörlerin etkileşimi olarak açıklanır. Fetal omurilik 
gelişimi ve nöral tüp defektlerinin oluşumları ile ilgili 200’ün 
üzerinde sinyal yolağı ve hücresel mutasyon tanımlanmıştır. 
Bu sinyal yollarının düzensiz aktivasyonu veya inhibisyonu, 
omurilik gelişimi sırasında ortaya çıkan defektlerle ilişkilen-
dirilmektedir (8,13,16,21,22). Ayrıca folik asitin nöral tüp ka-
panmasındaki önemli rolü, eksikliği geliştiğinde doğrudan 
MM gelişimine neden olarak gösterilmektedir. Folik asit kul-
lanımı MM gelişimini %50-60 oranında azaltmaktadır (12).

BELIRTILER ve BULGULAR
Özellikle gelişmiş ülkelerde, prenatal tanı teknolojilerinin 
yaygın kullanımı sayesinde vakaların erken tespit edilmesi 
mümkün olmaktadır. Miyelomeningoselin en belirgin belirti-
si, omurilikteki anormallik nedeniyle bel bölgesinde belirgin 
bir şişliktir ve genellikle intrauterin dönemde tanısı konula-
bilmektedir. Hastalarda genellikle etkilenen segmentin sevi-
yesine göre değişken derecelerde ve özellikle alt ekstremi-
telerde güçsüzlük, duyu kaybı, yürüme zorluğu, parapleji ve 
idrar/gaita inkontinansı gibi belirti ve bulgular izlenmektedir 
(2,4,19) (Şekil 1). 

MM kesesinin olduğu seviyelerdeki sinir kökleri genellikle 
non-fonksiyoneldir. Kese üst seviyelere çıktıkça klinik prog-
nozun daha ağır olarak görülmesine neden olur. 

Şekil 1: Lumbosakral bölgede izlenen miyelomeningosel kesesi.

Şekil 2: Miyelomeningosel kesesi sagittal ve aksiyal MR görüntüleri.
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rumdur. Pediatristler, nörologlar, beyin cerrahları, fizik tedavi 
uzmanları ve beslenme uzmanları tarafından yönetilmelidir. 
Miyelomeningosel, tedavi edilebilir bir durum olmasına rağ-
men, yaşam boyu süren bir takip ve bakım gerektirir. An-
cak unutulmamalıdır ki yapılan cerrahi girişimlerin ana amacı 
kötü gidişin durdurulmasına yöneliktir. Prognoz, defektin bü-
yüklüğü, cerrahi müdahale süreci ve çeşitli komplikasyonlara 
bağlı olarak değişebilir. Çoğu hasta genellikle yaşam boyu 
destekleyici tedaviye ihtiyaç duyarlar. Gelecekteki yönelimler 
arasında, miyelomeningosel tedavisinde gen terapisi ve hüc-
resel tedavilerin potansiyeli de bulunmaktadır. Bu alanlardaki 
araştırmalar, genetik mühendislik ve kök hücre terapilerinin 
miyelomeningoselin neden olduğu hasarı onarma veya hafif-
letme potansiyelini incelemektedir (17,20,24,26).

ve defektin beş tabaka olarak kapatılmasıdır. Bu tabakalar 
sırasıyla pia-araknoid, duramater, fasya, cilt altı ve cilt doku-
sudur. Her boyuttaki cilt defektIerinde en önemli yaklaşım, 
sağlam ve iyi kanlanan bir dokuyla defektin mümkün olan en 
kısa zamanda kapatılmasıdır (3,25). Doğumdan sonra, MM 
kesesinin ince zarı sıklıkla yırtılır ve beyin omurilik sıvısı dışarı 
akar. Böyle bir durumda acil ameliyat gereklidir. Ancak aksi 
takdirde ilk 48 saat içinde ameliyat yapılabilir. İdeal cerra-
hi yaklaşım ilk 24 saat içerisinde MM kesesinin kapatılma-
sıdır. Bebek yüzüstü veya yan olarak yatırılır. Lezyon steril 
ve ringer laktatlı ıslak bir pansuman ile kaplanır ve aralıklı 
olarak ıslatılır. Menenjiti önlemek için genellikle ampisilin + 
gentamisin kombinasyonu başlatılır. Bu hastaların %50’sin-
de lateks alerjisi vardır. Bu nedenle kullanılan malzemelerde 
bu konuda özen gösterilmelidir. Tedavi edilmezlerse zarda 
ve sinir tabakasında meningeal epitelizasyon gelişir, fibröz 
bant kordonda kıvrılabilir, kompresyon oluşturabilir ve ölüm 
meydana gelebilir. Bazı durumlarda epidermoid veya dermo-
id kist gelişebilir (10,14,18).

Cerrahi basamaklar: Genel anestezi altında, bebek prone 
pozisyonda, göğüs ve batın boşta kalacak şekilde pozisyon 
verilir. Cilt insizyonu sonrası kırmızı, granüler yapıdaki nöral 
plak etrafındaki zona epitelioza eksize edilir.  Nöral plak sü-
türe edildikten sonra diseksiyon ile devam edilerek tekal sak 
tabanı mobilize edilerek, fasya defektinden içeri girdiği yer 
bulunarak disseke edilerek çevreden ayrılan duranın içinde 
kalacak şekilde, uygun sütürler kullanılarak, tüp oluştura-
cak şekilde su geçirmez olarak sütüre edilir. Kas dokusun-
dan disseke edilerek, fasya kapatılmalıdır ancak her zaman 
mümkün olmayabilir. Büyük defektlerde cildin kapatılması 
için rotasyon flepleri ya da serbest flepler gerekebilir. Fetal 
cerrahi ise, doğum öncesinde omurilik defektini kapatma 
amacını taşıyan yenilikçi bir yaklaşımdır (1,15) (Şekil 3, 4). 

Doğumda belirgin hidrosefali bulguları olmayan hastalarda 
genel yaklaşım miyelomeningosel defektinin onarımından 
sonra Ventikülo-peritoneal şant cerrahisi için 3-5 gün bek-
lemek olsa da belirgin hidrosefalisi olan hastalarda defekt 
onarımı ve şant cerrahisi uygulanması  aynı seansta yapıla-
bilmektedir. Miyelomeningosel tedavisinde cerrahi müdaha-
le sonrası fizik tedavi ve rehabilitasyon programları, bireysel-
leştirilmiş egzersizler ve rehabilitasyon yöntemleri kullanarak 
hastaların kaybedilmiş nöro-motor fonksiyonlarının belli 
ölçülerde geri kazanılmasını amaçlar. Miyelomeningosel, 
uzun süreçli takip ve multidisipliner bakım gerektiren bir du-

Tablo I: Myelomeningosel ile İlişkili Hastalık ve Anomaliler

Spinal 
Disrafizm 
Ilişkili 
Hastalıklar

Chiari Malformasyonu (%90)

Hidrosefali (%90)

Serebellar Displazi (%75)

Polimikrogri (%15-30)

Skolyoz/Kifoz (%24)

Kardiyak Problemler (%18)

Korpus Kallozum Hipoplazisi (%12)

Ürogenital Problemler (%9)

Ekstremite Anomalileri (%8)

Şekil 4: Cerrahi onarım sırasında cilt flebi.

Şekil 3: Cerrahi insizyon.
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SONUÇ
Miyelomeningosel tanı konulmasının ardından uygulanacak 
tedavi stratejileri ve sonrasındaki bakım ve takip süreçleri ile 
beraber multidisipliner yaklaşım gerektiren bir durumdur. Er-
ken tanı, etkili cerrahi müdahale ve uzun vadeli bakım, has-
taların yaşam kalitesini artırabilir ve potansiyel komplikas-
yonları azaltabilir. Bu nedenle, miyelomeningosel konusunda 
geniş kapsamlı bilgiye dayalı bir tedavi yaklaşımı benimse-
mek önemlidir.
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