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ultrasonografi cihazlarının yaygınlaşması nedeniyle bu tara-
ma yöntemi yerini ultrasonografik taramaya bırakmaktadır. 

Spinal anomalilere doğum öncesi dönemde tanı koyulabil-
mesi, ailelere prognoz hakkında danışmanlık verilebilmesinin 
yanı sıra bu olguların uygun merkezlerde takip edilmesini, 
uygun olgularda fetal cerrahi tedavi yapılabilmesini ve bu 
olguların doğumlarının uygun merkezlerde planlanabilmesini 
sağlamaktadır. Ayrıca, doğum öncesi dönemde tanı koyu-
lan olgularda, fetusa ait olası sayısal ve yapısal kromozom 
hastalıkların ve genetik sendromların araştırılması amacıyla 
invaziv genetik tanı testleri (koryon villus biyopsisi, amniyo-
sentez veya kordosentez) yapılabilmekte ve varsa eşlik eden 
genetik hastalıkların tanısı koyulabilmektedir. Bu bölümde, 
spina bifida ve diğer doğumsal spinal anomalilerin doğum 
öncesi dönemdeki tanısı, spinal anomalisi olan fetüslerin do-
ğum öncesi dönemdeki yönetimi ve spina bifidalı fetüslerde 
fetal cerrahi tedavi seçenekleri tartışılacaktır.

GIRIŞ
Doğumsal spinal anomaliler, başta nöral tüp defektleri olmak 
üzere, en yaygın görülen fetal anomalilerden biridir. Antena-
tal dönemde ultrasonografinin yaygın olarak kullanılmaya 
başlanması ve maternal serumda alfa-fetoprotein (AFP) ta-
raması sayesinde doğumsal spinal anomaliler doğum öncesi 
dönemde daha yaygın olarak tanı almaktadır. Doğumsal spi-
nal anomalileri doğum öncesi saptamak için tarama yapmak 
tüm gebeliklerde önerilmektedir (17). Risk faktörlerine dayalı 
seçici tarama, vakaların %90-95’inin herhangi bir risk faktö-
rü olmayan gebeliklerde meydana gelmesi nedeniyle düşük 
performans göstermektedir (14). Bu nedenle tüm gebeler 
olası spinal anomaliler açısından doğum öncesi dönemde 
taranmaktadır. Özellikle nöral tüp defektleri açısından doğum 
öncesi taramada 16-18. gebelik haftalarında anne serumun-
da AFP ölçümü geçmiş yıllarda kullanılsa da yüksek kaliteli 

ÖZ
Doğumsal spinal anomaliler, büyük çoğunluğu nöral tüp defektleri olmak üzere hemivertebra, ayrık omurilik malformasyonu, 
gergin omurilik, kifoz ve skolyoz dahil pek çok anomaliyi içerir. Serumda alfa-fetoprotein ölçümü geleneksel olarak erken tanı için 
kullanılmışsa da günümüzde ilk ve ikinci trimesterlerde yapılan fetal ultrasonografi, tarama amaçlı daha yaygın kullanılmaktadır. 
Tanı sonrası danışmanlık büyük önem taşır. Anomalinin ciddiyetine göre veya yaşamla bağdaşmayan durumlarda gebeliğin 
sonlandırılması bir seçenek olarak sunulabilirken, günümüzde miyelomeningoselli seçilmiş olgularda intrauterin cerrahi tedavi, 
bir seçenek olarak ön plana çıkmaktadır. Gebeliğin devamı durumunda, intrauterin cerrahi uygulansın uygulanmasın, hastaların 
bu konuda tecrübeli merkezlerde takip edilmesi ve doğumun uygun şartlarda yapılması büyük önem taşır. 
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ABSTRACT
Congenital spinal anomalies include mostly neural tube defects together with hemivertebra, diastematomyelia, tethered cord 
syndrome and kyphosis and scoliosis. While alpha-fetoprotein was used as a screening test in the past, fetal ultrasound is 
getting wider acceptance in contemporary screening in the first and second trimesters. Post diagnosis counseling is the major 
part of the approach in these patients. In serious anomalies that are not compatible with life, termination is the first option. In 
selected patients with myelomeningocele, intrauterin surgery became an option. These patients have to be followed up and 
the delivery has to take place in experienced tertiary centers.
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intrakranial bulgularının fark edilmesini sağlar. Açık spinal 
defektten beyin omurilik sıvısının (BOS) sızmasına bağlı ola-
rak serebellumun beyin sapı etrafında anterior eğriliği (muz 
işareti) ve sisterna magnanın kapalı olarak görüntülenmesi 
spina bifidanın posterior fossa bulgularıdır (Şekil 1B). Sagi-
tal kesitte inferior serebellar vermisin foramen magnumdan 
üst servikal kanala herniasyonu görüntülenebilir (Şekil 1C). 
Ayrıca spina bifidalı fetuslarda çeşitli derecelerde ventrikü-
lomegali, korpus kallozum agenezisi/disgenezisi, anormal 
girasyon, perinoduler heterotopi ve orta hat interhemisferik 
kistler görülebilir (16). 

İntrakranial bulguların varlığında aksiyel, sagital ve koronal 
planlarda vertebra dikkatli şekilde değerlendirilmelidir. Sagi-
tal kesitte vertebrada düzensizlikler, fetal sırtın arka kontu-
runda bir şişkinlik veya fetal cilt konturlarında belirgin bozul-
ma görülebilir (Şekil 1D). Koronal kesitte, normalde paralel 
olarak görülen vertebral arkların etkilenen vertebral kısım-
larda genişlediği izlenebilir (Şekil 1E). Aksiyel kesitlerde ise 
etkilenen vertebral kesimlerde U şeklinde vertebralar görün-
tülenebilir (Şekil 1F). Ayrıca meningosel veya miyelomenin-
gosel varsa lezyon seviyesinde kistik kese görülebilir (Şekil 
1A). Sagital kesitte konus medullaris dikkatli bir şekilde de-
ğerlendirilmelidir. Konus medüllaris normalde lomber 2 - 3. 
vertebra seviyesinde sonlanır. Konus medullarisin bu seviye-
nin daha kaudalinde sonlanması gergin kordun bir bulgusu 
olabilir. Ayrıca, vertebranın değerlendirilmesinde lipomyelo-
meningosel, hemivertebra, ayrık kord malformasyonu, kifoz 
ve skolyoz izlenebilir.

DOĞUMSAL SPINAL ANOMALILERDE DOĞUM 
ÖNCESI YÖNETIM
Tanı sonrası danışmanlık 

Doğum öncesi spinal anomali tanısı koyulan hastalar üçüncü 
basamak merkezlere sevk edillir ve bu merkezlerde önce-
likle perinatoloji uzmanları tarafından hasta değerlendirilir. 
Bu değerlendirmeden sonra ebeveynlere prenatal ve post-
natal prognoz hakkında danışmanlık verilmelidir. Bu danış-
manlıkta spinal anomalinin türü, ek fetal anomali olup ol-
madığı ve mevcut anomaliye genetik anomalinin eşlik edip 
etmediği göz önünde bulundurulur. Anomalinin çeşidine ve 
ciddiyetine göre aileler genel olarak gebelik sonlandırması, 
intrauterin fetal tedavi veya postnatal tedavi seçenekleriyle 
karşı karşıyadır. Yaşamla bağdaşmayan veya doğum sonrası 
ciddi kısıtlılığa neden olabilecek anomalilerde hasta multidi-
sipliner bir ekip tarafından değerlendirilir ve ailelere gebelik 
sonlandırması seçeneği sunulabilir. Spina bifidası olan seçil-
miş hastalarda intrauterin fetal cerrahi tedavi bir seçenektir. 
Ciddi spinal anomalisi olmayan veya ciddi anomalisi olduğu 
halde gebeliğin devamını isteyen hastalar üçüncü basamak 
merkezlerde perinatoloji tarafından takip edilir ve doğum 
üçüncü basamak merkezlerde planlanır.

Tanı sonrası fetal değerlendirme

Spinal anomali saptanan fetuslar eşlik edebilecek diğer sis-
tem anomalileri açısından ultrasonografi ile değerlendirilir. 
Nöral tüp defekti olan fetuslarda başta yarık damak dudak, 
kas-iskelet sistemi anomalileri, renal anomaliler ve kardiyak 
anomaliler olmak üzere yaklaşık %20 oranında ek fetal ano-
mali mevcuttur (19). Bu nedenle fetuslar olası ek anomaliler 
açısından ultrasonografiyle dikkatlice değerlendirilmelidir. 
Manyetik rezonans görüntüleme (MRG) doğum öncesi dö-

DOĞUMSAL SPINAL ANOMALILERIN DOĞUM 
ÖNCESI TANISI
Doğum öncesi dönemde tanı koyulan doğumsal spinal 
anomalilerin büyük çoğunluğunu nöral tüp defektleri oluş-
turmaktadır. Daha nadir olarak hemivertebra, ayrık kord 
malformasyonu, gergin omurilik, kifoz ve skolyoz gibi diğer 
doğumsal spinal anomalilere de doğum öncesi dönemde 
tanı koyulabilir. Doğum öncesi dönemde fetal yapısal ano-
malilerin saptanması için birincil araç ultrasonografidir.  Fetal 
anatomik taramanın bir parçası olarak santral sinir sistemi ve 
vertebra gebeliğin ilk üç ayında ve ikinci üç ayında ultraso-
nografik olarak değerlendirilir (9,15). Gebeliğin ilk üç ayında 
11 ila 14. gebelik haftalarında transabdominal ultrasonogra-
fiyle tarama yapılır ve şüphe durumunda transvajinal ultra-
sonografi kullanılır. Gebeliğin ikinci üç ayında ise 18 ila 22. 
gebelik haftalarında transabdominal ultrasonogafiyle tarama 
yapılmaktadır. Ultrason muayenesinde spinal anomalilerin 
tespiti lezyonun boyutuna ve konumuna, fetüsün pozisyonu-
na, amniyotik sıvının hacmine, geçirilmiş abdominal cerrahi 
ve obezite gibi görüntü kalitesini etkileyecek maternal fak-
törlere, doktorun beceri ve ekipmanına bağlıdır.  Gebeliğin 
ilk üç ayında yapılan ultrasonogafide açık spina bifidaların 
yaklaşık %60’ına tanı koyulabilmektedir (25). Bununla birlik-
te, spina bifidalı fetüslerde tanı genellikle gebeliğin ikinci üç 
ayında konulur. İkinci üç aylık dönem ultrasonografisi, yük-
sek risk altındaki popülasyonlarda omurga disrafizmini tespit 
etmede %97 duyarlılığa ve %100 özgüllüğe sahiptir (21).

Gebeliğin ilk üç ayında tanı

Gebeliğin ilk üç ayında, 11-14. gebelik haftalarında, tran-
sabdominal ultrasonografiyle fetal vertebra görüntülenebilir 
ve varsa spinal anomaliler tespit edilebilir. Transabdominal 
ultrasonografide anomali şühesi varlığında, çözünürlük ve 
görüntü kalitesi daha iyi olduğundan genellikle transvajinal 
ultrasonografi kullanılır. Spina bifida, vertebrada düzensiz-
liklerin veya fetal sırtın arka konturundaki bir şişkinliğin fark 
edilmesiyle direkt olarak tespit edilebilir. Buna ek olarak, 
intrakranial bazı ultrasonografik bulgular spina bifidanın ilk 
üç ay belirtileri olarak tanımlanmıştır. Bu bulgular; intrakra-
niyal saydamlığın görülememesi, sisterna magnanın görün-
tülenememesi, beyin sapının oksipital kemiğe doğru arkaya 
kayması, beklenenden daha küçük biparietal çap, beyin sapı 
(BS) ile beyin sapı oksipital kemik arası mesafenin (BSOB) 
oranının (BS/BSOB) birden büyük olması, koroid pleksusla-
rın lateral ventriküller içini tamamen doldurduğu ‘kuru beyin’ 
bulgusu ve mezensefalonun oksipital kemiğe doğru posteri-
ora yer değiştirdiğinin görüldüğü ‘çarpma işareti’ bulgusudur 
(7,8,10,20,22).

Gebeliğin ikinci üç ayında tanı

Spinal anomali olan fetüslerde tanı çoğunlukla gebeliğin ikin-
ci üç ayında yapılan ultrasonografiyle konulur. İkinci üç ay 
ultrasonografisinde santral sinir sistemi ve vertebra bir bütün 
olarak değerlendirilir. Genellikle, intrakranial yapılardaki ano-
malilerin izlenmesiyle spinal bir anomaliden şüphelenilir ve 
spinal anomalinin direkt olarak görüntülenmesiyle tanı koyu-
lur. Aksiyel kesitte kalvaryum değerlendirildiğinde frontal ke-
miklerin dışbükey şeklinin kaybolması ve düzleşmesi limon 
bulgusu olarak adlandırılır ve spina bifidanın bulgusu olabilir 
(Şekil 1A). İntrakranial değerlendirmede aksiyel kesitte la-
teral ventriküllerin şeklinin ve boyutunun değerlendirilmesi 
ve posterior fossanın görüntülenmesi açık spina bifidanın 
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takiplerinde baş çevresi boyutu, ilişkili Chiari II malformasyo-
nunun görünümü, ventriküllerin boyutu ve lezyonun boyutu 
yapılan seri ultrasonografik muayenelerle takip edilir. Böy-
le bir yaklaşım potansiyel olarak yaşayabilir yenidoğanların 
doğumunun planlaması konusunda bilgi sağlayabilir. Genel 
olarak, diğer obstetrik komplikasyonlar gelişmediği sürece 
gebeliğin ikinci üç ayında aylık ve üçüncü üç ayında 1-2 
hafta arayla yapılan muayenelerle hasta takip edilir. Hasta-
ların doğumunun yenidoğan yoğun bakım ünitesi ve pedi-
atrik beyin cerrahisi servisi olan ve bu bebeklerin yenidoğan 
yönetiminde deneyimli diğer personelin bulunduğu üçüncü 
basamak merkezlerde planlanması gerekir. Preterm doğuma 
bağlı morbiditeyi ve mortaliteyi en aza indirmek için miadın-
da doğum tercih edilir. Doğum şekli (sezaryen veya vajinal 
doğum) ile ilgili veriler net değildir ve spina bifidalı fetüslerde 
doğum şeklini karşılaştıran ramdomize kontrollü bir çalışma 
yoktur. Bu nedenle, doğum şekline ebeveynler ve kadın do-
ğum uzmanının ortak karar vermesi gerektiğine inanıyoruz. 

SPINA BIFIDALI FETÜSLERDE INTRAUTERIN 
CERRAHI ONARIM
Spina bifidalı fetüslerde nöral dokunun nörotoksik amniyotik 
sıvıya uzun süre maruz kalması, defekt seviyesindeki nöral 
elemanların mikrotravmaya uğraması ve sürekli BOS sızıntısı 
ilerleyici fetal hidrosefali gelişimine ve sinir fonksiyon kaybı-

nemde rutin olarak yapılmaz. Ancak, ultrasonografi ile gö-
rüntülemenin yetersiz kaldığı durumlarda MRG uygulanabilir. 
Özellikle korpus kallozumun net olarak değerlendirilemediği 
veya anormal girasyon ve perinoduler heterotopi gibi ultra-
sonografi ile tespit edilmesi zor olan merkezi sinir sistemi 
anomalilerini ve diğer sistem anomalilerini dışlamak veya 
tespit etmek için seçilmiş vakalarda uygulanabilir.

Spinal anomalileri olan fetuslar özellikle ek anomaliler eşlik 
ediyorsa kromozomal anomaliler açısından yüksek risk al-
tındadır. Bu hastalarda olası sayısal ve yapısal kromozomal 
hastalıkların tanısını koymak için prenatal invaziv genetik 
tanı testleri uygulanır. Gebeliğin ilk üç ayında (11-14. gebelik 
haftalarında) tanı koyulan hastalarda koryon villus biyopsi-
si, ikinci üç ayında (16-22. gebelik haftalarında) tanı koyu-
lan hastalarda amniyosentez ve daha geç haftalarda tanı 
koyulan hastalarda kordosentezle fetal kan örneklemesi uy-
gulanır. Elde edilen materyallerden fetal karyotip analizi ve 
karyotip analizine ek olarak özellikle ek anomaliler eşlik edi-
yorsa mikroarray analizi yapılması önerilmektedir (3). Ayrıca 
seçilmiş olgularda doğum öncesi klinik ekzom sekanslama 
da yapılabilir.

Doğum öncesi gebeliğin takibi ve doğum planlaması

Spinal anomalisi olan fetuslarda doğum öncesi takip ano-
malinin çeşidine, varsa eşlik eden ek anomalilere ve obs-
tetrik bulgulara göre planlanır. Spina bifidası olan fetusların 

Şekil 1: Spina bifidanın gebeliğin ikinci üç ayındaki fetal ultrasonografi bulguları. Aksiyel kesitte frontal kemiklerin dışbükey şeklinin 
kaybolması ve düzleşmesi (limon bulgusu) ve ventrikülomegali (A). Serebellumun beyin sapı etrafında anterior eğriliği (muz işareti) ve 
sisterna magnanın kapalı olarak görüntülenmesi (B). Sagital kesitte inferior serebellar vermisin foramen magnumdan üst servikal ka-
nala herniasyonu (C). Sagital kesitte meningomyelosel görüntüsü (D). Koronal kesitte, normalde paralel olarak görülen vertebral ark-
ların etkilenen vertebral kısımlarda genişlediği izlenebilir (E). Aksiyel kesitte etkilenen vertebral kesimlerde U şeklindeki vertebra (F).

A B C

D E F
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faydaları ve hedefleri göz önünde bulundurularak potansiyel 
olarak intrauterin cerrahiye uygun olmayan hastalar olabilir. 
Fetal cerrahinin en önemli dezavantajının preterm su gelişi 
ve erken doğum olduğu düşünüldüğünde kısa servikal uzun-
luğu olan veya önceki gebeliğinde erken doğum öyküsü olan 
hastalar potansiyel olarak intrauterin cerrahi onarım adayı 
değildirler. Bunun dışında, preterm doğuma neden olabile-
cek uterin anomaliler (uterin septum, bikornuat uterus, vb.), 
uterusun üst segmentinde daha önce geçirilmiş histerotomi, 
cerrahiye engel olabilecek myoma uteri, plasental anomaliler 
(plasenta previa, plasenta akreata spektrumu, vaza previa), 
oligohidroamnios, fetal hemolitik hastalıklar ve fetal alloim-
mun trombositopeni genel olarak dışlama kriteridir. Her ne 
kadar MOMS çalışmasında vücut kütle indeksi (VKİ) ≥35 kg/
m2 olan hastalar hariç tutulsa da fetal cerrahi yapan çoğu 
merkez bu hastalara diğer kriterler açısından uygunlarsa fe-
tal cerrahi uygulamaktadır. Son olarak MOMS çalışmasında 
çoğul gebelikler dışlama kriteriydi. Ancak, yakın zamanda 
yayınlanan bir çalışma ikiz gebeliklerde intrauterin fetal cer-
rahinin başarıyla uygulanabileceğini gösterdi (13).

Intrauterin cerrahi onarım için gereksinimler

İntrauterin cerrahi onarım tedavisi bu konuda uzmanlaşmış 
multidisipliner bir ekibe sahip üçüncü basamak sağlık ku-
ruluşlarında yapılmalıdır. Cerrahi tedavi adayı ameliyat ön-
cesinde fetal cerrahi ve obstetrik anestezide tecrübeli bir 
anestezi uzmanı, perinatoloji uzmanı ve beyin cerrahisi uz-
manı tarafından birlikte değerlendirilir. İntrauterin spina bifida 
onarımı oldukça teknik ve komplikasyona açık bir operas-
yon olduğundan ve olası bir komplikasyon maternal ve fetal 
açıdan dramatik sonuçlar doğurabileceğinden bu operasyon 
seçilmiş merkezlerde tecrübeli operatörler tarafından uygu-
lanmalıdır. Ekipte anestezi uzmanı, perinatoloji uzmanı ve 
beyin cerrahisi uzmanının yanı sıra doğum sonrası takip için 
yenidoğan yoğun bakım uzmanı, fizik tedavi uzmanı, çocuk 
cerrahisi uzmanı, pediyatrik üroloji uzmanı ve ortopedi uz-
manı bulunmalıdır. Ayrıca, hastaya ameliyat öncesinde veya 
sonrasında tıbbi genetik uzmanı tarafından genetik danış-
manlık verilmelidir.

Intrauterin cerrahi onarım teknikleri

İntrauterin spina bifida onarımı için ilk uygulanan cerrahi tek-
nikler açık teknik olarak adlandırılan nispeten geniş uterin 
insizyonla yapılan tekniklerdi. MOMS çalışmasında tüm va-
kalar açık teknikle yapılmıştı. Ancak, yıllar içerisinde gelişen 
teknolojiyle birlikte endoskopik teknikler de intrauterin ona-
rım için kullanılmaya başlandı. Günümüzde intrauterin spina 
bifida onarımı için genel olarak üç teknik kullanılmaktadır; 
açık onarım tekniği (klasik açık onarım ve mini-histerotomiyle 
onarım), perkütan fetoskopik onarım tekniği ve hibrit onarım 
tekniği (laparotomi asiste fetoskopik onarım). Günümüzde 
hangi tekniğin daha üstün olduğu henüz belirsizdir. Her tek-
niğin kendine ait avantaj ve dezavantajları mevcuttur. 

Açık onarım tekniği: Açık onarım tekniğinde maternal la-
parotomi (geniş ve yüksek pfannenstiel insizyon) yapılır ve 
uterus batın dışarısına alınır. Ardından intraoperatif ultraso-
nografi yapılarak fetal pozisyon ve plasentanın lokalizasyonu 
belirlenir. Gerekirse eksternal fetal versiyon yapılarak fetus 
cerrahi için uygun pozisyona getirilir. Uterin insizyon plasen-
tanın lokalizasyonuna ve fetüsün pozisyonuna göre uterusun 
anterior veya posterirundan fundal olarak yapılır. Uterin insiz-
yon olası plasental kanamadan kaçınmak için plasentadan 

na neden olabilir (2,23). İntrauterin spina bifida onarımının 
hedefi, fetal hayatta defektin tam olarak kapatılmasıdır. Bu 
sayede BOS sızıntısı önlenir ve intrauterin mikrotravmanın 
önüne geçilir. Defektin tam kapatılması sağlandığında ilerle-
yici intrauterin nöral hasar durdurulabilir ve arka beyin her-
niasyonu ve hidrosefali tersine çevirilerek bunlara bağlı olası 
sekeller önlenebilir.

İnsanda intrauterin miyelomeningosel onarımı ilk kez 1997 
yılında gerçekleştirildi ve bu tarihten itibaren Kuzey Ame-
rika ve Avrupa’daki merkezlerde uygulanmaya başlandı. 
2013 yılında yayınlanan randomize kontrollü ‘Management 
of Myelomeningocele Study’ (MOMS) çalışması intrauterin 
miyelomeningosel onarımının güvenilir ve etkin olduğunu 
ortaya koydu (12). MOMS çalışması ve sonraki çalışmalar, 
intrauterin onarım yapılan çocuklarda doğum sonrası onarım 
yapılan çocuklara kıyasla; doğum sonrası ilk 12 ayda BOS 
şantına olan ihtiyacın ve arka beyin herniasyonun azaldığını, 
doğum sonrası 30. ayda bağımsız yürüme oranının arttığını, 
intrauterin onarım yapılan hastaların standartlaştırılmış mo-
tor gelişim testlerinde daha yüksek puanlara sahip olduk-
larını ve intrauterin onarım yapılan hastalarda okul yaşına 
gelindiğinde de sonuçların benzer olduğunu ortaya koydu 
(6,12,24,26). Öte yandan, intrauterin onarım yapılan çocuk-
larda doğumdan sonraki 30. ayda temiz aralıklı kateterizas-
yon (TAK) ihtiyacında anlamlı olmayan bir azalma varken, 
okul yaşına gelindiğinde intrauterin onarım yapılan çocuk-
larda istemli işeme daha yüksek ve TAK ihtiyacı daha azdı 
(1,27). İntrauterin onarımla postnatal onarımı karşılaştıran bu 
çalışmalardan elde edilen veriler intrauterin onarımın spina 
bifidalı çocukların prognozunu iyileştirdiğini net bir şekilde 
ortaya koydu. Ancak, intrauterin onarım bir takım maternal 
ve obstetrik risklere sahiptir. Bu riskler arasında preterm 
membran rüptürü (erken su gelişi), preterm doğum, oligohid-
roamnios, koryoamniyonit, maternal pulmoner ödem, uterin 
kanama, uterin dehisens, plasenta dekolmanı ve koryoamni-
yotik ayrılma bulunmaktadır (4). Ayrıca, maternal veya fetal 
ölüm de teorik bir risktir. Ancak, deneyimli anestezistler ve 
perinatologlar tarafından yapılan yoğun intraoperatif ve pos-
toperatif izlem, hayatı tehdit eden maternal ve fetal komp-
likasyonların erken tanısına ve hızlı tedavisine olanak tanır.

Intrauterin cerrahi onarıma uygun hastaların seçimi

İntrauterin spina bifida onarımı uygulayan fetal cerrahi mer-
kezlerin çoğu uygun hastaların seçiminde MOMS çalışma-
sının dahil etme ve hariç tutma kriterlerini kullanır. Bununla 
birlikte zaman içerisinde yeni veriler geldikçe merkezler bu 
kriterleri bir miktar esnetmiştir. Buna göre intrauterin onarıma 
uygun hastalar için kriterler; açık spina bifida olması (miye-
lomeningosel veya miyeloşizis), lezyon üst sınırının T1 ile S1 
vertebralar arasında olması, arka beyin herniasyonu olması, 
gebelik yaşının 19 ila 26. gebelik haftaları arasında olması, 
maternal yaşın 18 ve üzerinde olması, anesteziye ve cerrahi-
ye engel maternal hastalığın olmaması, maternal serolojinin 
(HBV, HCV ve HIV) negatif olması, şiddetli fetal kifoz (≥30 
derece) olmaması, ek fetal anomalinin olmaması ve fetal 
karyotipin normal olmasıdır. Ayrıca, ailenin diğer seçenekler 
(gebelik sonlandırılması ve postnatal cerrahi) hakkında da-
nışmanlık almış olması ve intrauterin cerrahi tedaviyi isteme-
si gerekir.

İntrauterin cerrahi tedavi için yukarıdaki kriterleri karşılama-
larına rağmen hastaya özgü riskler ve fetal cerrahinin olası 



Doğumsal Spinal Anomalilerde Doğum Öncesi Tanı, Takip ve Tedavi Seçenekleri

Sayı: 103, Nisan 2024; s. 45-51 49

infüzyonu yapılır. Ardından trokarlar kaviteden çıkarılır. La-
parotomi asiste fetoskopik onarımın perkutan tekniğe göre 
avantajı trokarların yerleştirildikleri lokalizasyonlara trokarlar 
yerleştirilmeden önce birer sabitleme suturu koyulabilme-
sidir. Bu suturler fetal onarım sonrası trokarlar çekildikten 
sonra bağlanır ve böylece amniyotik membranın plikasyonu 
sağlanır.

Intrauterin cerrahi onarımda fetal defektin kapatılması

İntrauterin dönemde yukarıda tarif edilen her üç teknik için 
de esasen defekt kapatılması benzer cerrahi prensiplerle ya-
pılmaktadır. Burada hangi tekniğin seçileceğine ilişkin fak-
törler, yara ve yara kapatılmasına ilişkin cerrahi teknikle ilgili 
faktörlerden daha çok, gebelik ile ilgili faktörlere (örn.gebelik 
yaşı) ve yeterli teknik ekipmanın bulunup bulunmamasına 
(örn.fetoskop) göre belirlenir. Hangi teknik kullanılırsa kulla-
nılsın, temel amaç nöral dokunun mümkün olan en az hasar-
la diseksiyonu ve çevre dokulardan ayrılması, duraplasti ve 
cilt kapatılmasıdır. Bu yolla açık omurilik defektinin ve BOS 
mesafesinin, amniyon sıvısı ile teması kesilir.

Kliniğimizde defekt onarımı cerrahi mikroskop yardımı ile 
yapılmaktadır, ancak büyütücü loop kullanımı da yaygın bir 
yöntemdir. Açık cerrahide öncelikle nöral plakot veya sinir 
köklerinin diseksiyonu yapılır, mezenkimal ve/veya ektoder-
mal kökenli dokularla ilişkisi kesilir. Sonrasında cilt kenarına 
kadar uzanan alan boyunca yerleşik dura ortaya konulur. 
Cilt ve ciltaltı dokulardan diseksiyonu sağlanarak orta hatta 
kapatılabilir seviyede hazırlık yapılır. Bu aşamada dura ta-
bakasının oldukça ince ve narin olduğu, doğum sonrasında 
yapılan onarıma göre çok daha çabuk hasarlanabildiği dik-
kate alınmalıdır. Duranın hazırlanması sonrasında, emilebilir 
monoflaman sütürler kullanılarak mümkünse primer olarak 
kapatılır. Dura kapatmasının mümkün olmadığı durumlarda, 
literatürde dura grefti kullanımı tarfilenmiştir. Bu amaçla pek 
çok biyolojik veya sentetik materyal önerilmiştir (11). Greftler 
genel olarak dura kapatılması amacı ile kullanılırken, bazı ya-
zarlar her durumda greft kullanılmasının ileride oluşabilecek 
tethering sorunlarının da önlenebilmesi amacı ile nöral doku 
ile greft arasına yerleştirilmesini ve her durumda kullanılma-
sını önermektedir (13). Dura kapatılmasını takiben paraver-
tebral kas ve fasya dokularını kullanarak hazırlanacak bir 
miyofasial katmanın da ek bir kat olarak kapatılması BOS 
kaçaklarının önlenmesi ve cildin düzgün iyileşmesine katkı-
sı vardır. Sonrasında cilt emilebilir monoflaman sütürler ile 
kapatılır. Fetoskopik teknikte dura kapatılması, genellikle su 
geçirmez bir teknikle yapılamamaktadır. Hatta duranın hazır-
lanması bile oldukça zor olabilmektedir. Bu nedenle burada 
teknik biraz daha farklılık göstermekte, dura grefti kullanımı 
artmaktadır. Mümkün olduğu kadar dura diseksiyonu yapıl-
dıktan sonra, kullanılacak dura grefti ile dura kapatılmakta, 
mümkün olduğu ölçüde miyofasial grefte önem verilmekte-
dir. Sonrasında cilt sürekli sütürler yardımı ile kapatılır. 

Intrauterin cerrahi onarım yapılan gebeliklerin takibi

İntrauterin cerrahi onarım yapılan gebeliklerin takibi için 
net bir öneri yoktur ve merkezler kendi takip protokollerini 
oluşturur. Çoğu merkezde hastalar ameliyat sonrası 3. ila 4. 
günlerde stabil hâle geldikten sonra taburcu edilir ve hafta-
lık olarak takip edilir. Muayenelerde haftalık biyofizik profil 
yapılarak fetal iyilik hâli ve Doppler yapılarak umbilikal arter 
akımı, orta serebral arter akımı ve gerekirse duktus venosus 
akımı değerlendirilir. Olası erken doğumu ön görmek ve te-

mümkün olabildiğince uzak olacak şekilde planlanır. Klasik 
açık onarım tekniğinde yaklaşık 8 cm’lik bir uterin insizyon 
ve amniyotomi yapılır. İntrauterin sıvı hacmini korumak ama-
cıyla sıcak salin veya laktatlı Ringer solüsyonunun infüze 
edilmesi için bir kateter yerleştirilir ve cerrahi boyunca infüz-
yona devam edilir. Fetal defekt ideal olarak üç katmanlı ve 
su sızdırmaz olarak kapatılır. Fetal defekt onarıldıktan sonra 
yeterli sıcak salin veya Ringer laktat infüzyonu yapıldıktan 
sonra uterus iki kat olacak şekilde kapatılır ve batın içerisi-
ne yerleştirilir. Sonrasında maternal batın katları anatomisine 
uygun şekilde kapatılır.  

Klasik açık teknikten daha sonra tanımlanan mini-histero-
tomi tekniğinde uterus benzer şekilde batın dışarısına alınır. 
Ancak uterin insizyon çok daha küçüktür ve yaklaşık 2,5 - 
3,5 cm’lik bir insizyon yapılır (5). Bu teknikte uterin insizyon 
oldukça küçük olduğundan defektin olduğu yerin tam üze-
rine uterin insizyon yapmak kritiktir. Ayrıca, defektin boyutu 
histerotomi açıklığından daha büyük olabileceğinden, lez-
yonun belirli bir kısmına beyin cerrahlarının erişebilmesi için 
fetüs sürekli ve dikkatli bir şekilde hareket ettirilir. Defekt açık 
teknikle benzer şekilde onarılır. Fetal defekt onarıldıktan son-
ra yeterli sıcak salin veya Ringer laktat infüzyonu yapıldıktan 
sonra uterus üç kat olacak şekilde kapatılır.

Perkütan fetoskopik onarım tekniği: Bu teknikte, lapa-
rotomi veya histerotomi yapılmaksızın ultrason eşliğinde 
perkütan Seldinger tekniği kullanılarak intrauterin kaviteye 
erişilir. Üç ila dört adet 11 ila 16 French boyutunda trokar-
lar intrauterin kaviteye ultrasonografi eşliğinde yerleştirilir ve 
amniyotik sıvı aspire edilir. Aspire edilen amniyotik sıvı yerine 
ısıtılmış ve nemlendirilmiş CO2 intrauterin kaviteye verilir. Fe-
tüs daha sonra endoskopik görüntüleme altında laparosko-
pik aletler kullanılarak konumlandırılır ve fetal defekt onarılır. 
Fetal defekt onarıldıktan sonra uterin kavitedeki CO2 aspire 
edilerek boşaltılır ve yerine sıcak salin veya Ringer laktat in-
füzyonu yapılır. Ardından trokarlar kaviteden çıkarılır. Perkü-
tan fetoskopik teknikte trokarlar çekildikten sonra amniyotik 
membran ve uterus suture edilmez. Maternal cilt laparosko-
pik ameliyatta olduğu gibi standart bir şekilde dikilir. Perkü-
tan fetoskopik tekniğin avantajı minimal invaziv bir teknik ol-
duğundan postoperatif maternal iyileşmenin daha iyi olması, 
uterin dehisens oranın daha düşük olması ve vajinal doğum 
imkânı olmasıdır (18). Öte yandan, perkütan fetoskopik tek-
nikte amniyotik membran suture edilmez ve bu da erken su 
gelişi riskini ve dolayısıyla erken doğum riskini artırır. 

Laparotomi asiste fetoskopik onarım: Bu teknik açık ona-
rım tekniğiyle fetoskopik onarım tekniğinin bir kombinasyo-
nudur. Tekniğin geliştirilmesinin amacı açık teknikte olduğu 
gibi geniş bir uterin insizyon yapmadan fetal defekt onarı-
mını sağlamanın yanı sıra perkütan tekniğin dezanvantajı 
olan amniyotik membranın suture edilememesinin önüne 
geçmektir. Bu teknikte açık teknikte olduğu gibi maternal 
laparotomi (geniş ve yüksek pfannenstiel insizyon) yapılır ve 
uterus batın dışarısına alınır. Ancak bir uterin insizyon yapıl-
maz ve ultrasonografi eşliğinde Seldinger tekniği kullanılarak 
intrauterin kaviteye trokarlar yerleştirilir. Perkütan fetoskopik 
teknikte olduğu gibi amniyotik sıvı aspire edilir. Aspire edilen 
amniyotik sıvı yerine ısıtılmış ve nemlendirilmiş CO2 intrau-
terin kaviteye verilir. Daha sonra endoskopik görüntüleme 
altında laparoskopik aletler kullanılarak fetal defekt onarılır. 
Fetal defekt onarıldıktan sonra uterin kavitedeki CO2 aspi-
re edilerek boşaltılır ve yerine sıcak salin veya Ringer laktat 
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davi etmek için her muayenede servikal uzunluk ölçümleri 
yapılır. Uterin insizyon hattı olası bir dehisens açısından ult-
rasonografi ile değerlendirilir. 

Fetal muayenede defektin onarıldığı cilt bölgesi ve intrakra-
nial bulgular değerlendirilir. Bazı merkezler operasyondan 
6 hafta sonra fetla MRG ile değerlendirme yapar ancak bu 
standart bir uygulama değildir. Genel olarak fetal izlem ult-
rasonografi ile yapılır ve başarılı bir operasyon sonrasında 
Chiari II malformasyonunun geri döndürüldüğü izlenebilir. 
Operasyondan yaklaşık altı hafta sonra, arka beyin yapıla-
rının servikal spinal kanaldan posterior fossaya yükselmesi 
ve BOS’un dördüncü ventriküle dönmesiyle Chiari II mal-
formasyonunun görünümü iyileşmelidir. Ekstraaksiyal BOS 
boşluklarının boyutunda bir artış ve lateral ventriküler bo-
yutta 2 ila 3 mm civarında hafif bir artışla birlikte supraten-
toryal kompartmanda sıvının yeniden birikmesi de meydana 
gelmelidir. Lateral ventriküllerdeki bu ılımlı artış defektin su 
sızdırmaz bir şekilde kapatıldığının indirekt bir bulgusudur. 

İntrauterin fetal cerrahi yapılan hastalarda doğum zaman-
laması hakkında net öneriler yoktur. Uygulanan tekniğin 
türüne göre doğum için gebelik haftaları farklılıklar gösterir. 
Klasik açık teknik uygulandıysa olası uterus rüptürü riskini 
en aza indirmek için erken term veya geç preterm dönemde 
sezaryenle doğum gerçekleştirilir. Minihisterotomi tekniğiyle 
onarım yapılan hastalara ise dehisens ve rüptür riski daha 
düşük olduğundan 37-39. gebelik haftaları arasında sezar-
yenle doğum planlanır. Fetoskopik cerrahi yapılan hastalarda 
ise vajinal doğum mümkündür. Fetoskopik onarım yapılan 
ve vajinal doğum için standart kontrendikasyonları olmayan 
hastalar miadda (39-40. gebelik haftalarında) vajinal doğum 
için indüklenir.

SONUÇ
Doğumsal spinal anomaliler doğum öncesi dönemde sık gö-
rülen ve ultrasonografiyle gebeliğin ilk üç ayında veya ikinci 
üç ayında tanı koyulabilen anomalilerdir. Doğumsal spinal 
anomalilere doğum öncesi dönemde tanı koyulması ailelere 
prognoz hakkında danışmanlık verilebilmesinin yanı sıra ek 
fetal tanı testlerinin yapılmasını, olguların uygun merkezlerde 
takip edilmesini ve doğumlarının uygun merkezlerde planla-
nabilmesini sağlamaktadır. En sık görülen doğumsal spinal 
anomali olan spina bifidaya doğum öncesi dönemde yüksek 
doğrulukla tanı koyulabilir. Spina bifidalı fetüslerde postnatal 
tedavinin yanı sıra uygun olgularda intrauterin onarım tedavi 
seçenekleri arasındadır. İntrauterin onarım yapılan çocuk-
larda doğum sonrası onarım yapılan çocuklara kıyasla BOS 
şantına olan ihtiyaç ve arka beyin herniasyonu sıklığı aza-
lırken, bağımsız yürüme oranı artar. Bununla birlikte, intrau-
terin onarım yapılan gebeliklerde erken su gelişi ve preterm 
doğum oranı daha yüksektir. Spina bifidalı fetüslerde intrau-
terin onarım bu konuda uzmanlaşmış multidisipliner bir eki-
be sahip üçüncü basamak sağlık kuruluşlarında yapılmalıdır.
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