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Dogumsal Spinal Anomalilerde Dogum Oncesi Tani, Takip ve

Tedavi Secenekleri

Prenatal Diagnosis, Follow-Up and Treatment in Congenital
Spinal Anomalies

0oz

Dogumsal spinal anomaliler, blylk cogunlugu néral tip defektleri olmak tzere hemivertebra, ayrik omurilik malformasyonu,
gergin omurilik, kifoz ve skolyoz dahil pek cok anomaliyi igerir. Serumda alfa-fetoprotein 6lgimi geleneksel olarak erken taniicin
kullanilmigsa da giinimUzde ilk ve ikinci trimesterlerde yapilan fetal ultrasonografi, tarama amagli daha yaygin kullaniimaktadir.
Tani sonrasi danismanlik blyldk énem tasir. Anomalinin ciddiyetine gére veya yasamla bagdasmayan durumlarda gebeligin
sonlandiriimasi bir segenek olarak sunulabilirken, gliinimizde miyelomeningoselli secilmis olgularda intrauterin cerrahi tedavi,
bir segenek olarak 6n plana ¢cikmaktadir. Gebeligin devami durumunda, intrauterin cerrahi uygulansin uygulanmasin, hastalarin
bu konuda tecruibeli merkezlerde takip edilmesi ve dogumun uygun sartlarda yapilmasi blytk énem tasir.

Anahtar Sézciikler: Dogumsal, Spinal anomali, Fetal, Fetal cerrahi, Miyelomeningosel

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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GiRiS

Dogumsal spinal anomaliler, basta ndral tlip defektleri olmak
Uzere, en yaygin gorulen fetal anomalilerden biridir. Antena-
tal dénemde ultrasonografinin yaygin olarak kullaniimaya
baslanmasi ve maternal serumda alfa-fetoprotein (AFP) ta-
ramasi sayesinde dogumsal spinal anomaliler dogum dncesi
dénemde daha yaygin olarak tani almaktadir. Dogumsal spi-
nal anomalileri dogum 6ncesi saptamak igin tarama yapmak
tim gebeliklerde dnerilmektedir (17). Risk faktorlerine dayali
segici tarama, vakalarin %90-95’inin herhangi bir risk fakto-
ri olmayan gebeliklerde meydana gelmesi nedeniyle disik
performans gdstermektedir (14). Bu nedenle tim gebeler
olasi spinal anomaliler agisindan dogum &éncesi dénemde
taranmaktadir. Ozellikle néral tiip defektleri agisindan dogum
Oncesi taramada 16-18. gebelik haftalarinda anne serumun-
da AFP dlcimi gecmis yillarda kullanilsa da yuksek kaliteli
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ultrasonografi cihazlarinin yayginlasmasi nedeniyle bu tara-
ma ydntemi yerini ultrasonografik taramaya birakmaktadir.

Spinal anomalilere dogum 6ncesi donemde tani koyulabil-
mesi, ailelere prognoz hakkinda danismanlik verilebilmesinin
yani sira bu olgularin uygun merkezlerde takip edilmesini,
uygun olgularda fetal cerrahi tedavi yapilabilmesini ve bu
olgularin dogumlarinin uygun merkezlerde planlanabilmesini
saglamaktadir. Ayrica, dogum Oncesi dénemde tani koyu-
lan olgularda, fetusa ait olasi sayisal ve yapisal kromozom
hastaliklarin ve genetik sendromlarin arastiriimasi amaciyla
invaziv genetik tani testleri (koryon villus biyopsisi, amniyo-
sentez veya kordosentez) yapilabilmekte ve varsa eslik eden
genetik hastaliklarin tanisi koyulabilmektedir. Bu bdlimde,
spina bifida ve diger dogumsal spinal anomalilerin dogum
oncesi ddonemdeki tanisi, spinal anomalisi olan fetlslerin do-
gum oncesi dénemdeki yonetimi ve spina bifidal fetlslerde
fetal cerrahi tedavi secenekleri tartisilacaktir.
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DOGUMSAL SPINAL ANOMALILERIN DOGUM
ONCESI TANISI

Dogum o6ncesi dénemde tani koyulan dogumsal spinal
anomalilerin blytik ¢cogunlugunu ndral tip defektleri olus-
turmaktadir. Daha nadir olarak hemivertebra, ayrik kord
malformasyonu, gergin omurilik, kifoz ve skolyoz gibi diger
dogumsal spinal anomalilere de dogum 6ncesi donemde
tani koyulabilir. Dogum 6ncesi donemde fetal yapisal ano-
malilerin saptanmasi icin birincil ara¢ ultrasonografidir. Fetal
anatomik taramanin bir parcasi olarak santral sinir sistemi ve
vertebra gebeligin ilk U¢ ayinda ve ikinci U¢ ayinda ultraso-
nografik olarak degerlendirilir (9,15). Gebeligin ilk tg¢ ayinda
11 ila 14. gebelik haftalarinda transabdominal ultrasonogra-
fiyle tarama yapilir ve siphe durumunda transvajinal ultra-
sonografi kullanilir. Gebeligin ikinci U¢ ayinda ise 18 ila 22.
gebelik haftalarinda transabdominal ultrasonogafiyle tarama
yapllmaktadir. Ultrason muayenesinde spinal anomalilerin
tespiti lezyonun boyutuna ve konumuna, fetlistin pozisyonu-
na, amniyotik sivinin hacmine, gecirilmis abdominal cerrahi
ve obezite gibi gorintl kalitesini etkileyecek maternal fak-
torlere, doktorun beceri ve ekipmanina baghdir. Gebeligin
ilk U¢ ayinda yapilan ultrasonogafide acik spina bifidalarin
yaklasik %60’ina tani koyulabilmektedir (25). Bununla birlik-
te, spina bifidali fetlislerde tani genellikle gebeligin ikinci Ug
ayinda konulur. ikinci ti¢ aylik dénem ultrasonografisi, yiik-
sek risk altindaki poptilasyonlarda omurga disrafizmini tespit
etmede %97 duyarliiga ve %100 6zgullige sahiptir (21).

Gebeligin ilk li¢c ayinda tani

Gebeligin ilk ¢ ayinda, 11-14. gebelik haftalarinda, tran-
sabdominal ultrasonografiyle fetal vertebra gérintilenebilir
ve varsa spinal anomaliler tespit edilebilir. Transabdominal
ultrasonografide anomali sthesi varliginda, ¢6zindrlik ve
goruntl kalitesi daha iyi oldugundan genellikle transvajinal
ultrasonografi kullanilir. Spina bifida, vertebrada diizensiz-
liklerin veya fetal sirtin arka konturundaki bir sigkinligin fark
edilmesiyle direkt olarak tespit edilebilir. Buna ek olarak,
intrakranial bazi ultrasonografik bulgular spina bifidanin ilk
Uc ay belirtileri olarak tanimlanmistir. Bu bulgular; intrakra-
niyal saydamligin gérilememesi, sisterna magnanin gorin-
tlilenememesi, beyin sapinin oksipital kemige dogru arkaya
kaymasi, beklenenden daha kii¢ik biparietal cap, beyin sapi
(BS) ile beyin sapi oksipital kemik arasi mesafenin (BSOB)
oraninin (BS/BSOB) birden biiyiik olmasi, koroid pleksusla-
rin lateral ventrikiller igini tamamen doldurdugu ‘kuru beyin’
bulgusu ve mezensefalonun oksipital kemige dogru posteri-
ora yer degistirdiginin gérildigul ‘carpma isareti’ bulgusudur
(7,8,10,20,22).

Gebeligin ikinci lic ayinda tani

Spinal anomali olan fetiislerde tani gogunlukla gebeligin ikin-
ci Uic ayinda yapilan ultrasonografiyle konulur. ikinci tic ay
ultrasonografisinde santral sinir sistemi ve vertebra bir bitlin
olarak degerlendirilir. Genellikle, intrakranial yapilardaki ano-
malilerin izlenmesiyle spinal bir anomaliden stphelenilir ve
spinal anomalinin direkt olarak gériintilenmesiyle tani koyu-
lur. Aksiyel kesitte kalvaryum degerlendirildiginde frontal ke-
miklerin digbikey seklinin kaybolmasi ve dizlesmesi limon
bulgusu olarak adlandirilir ve spina bifidanin bulgusu olabilir
(Sekil 1A). intrakranial degerlendirmede aksiyel kesitte la-
teral ventriklllerin seklinin ve boyutunun degerlendiriimesi
ve posterior fossanin goérintilenmesi agik spina bifidanin

intrakranial bulgularinin fark edilmesini saglar. A¢ik spinal
defektten beyin omurilik sivisinin (BOS) sizmasina bagli ola-
rak serebellumun beyin sapi etrafinda anterior egriligi (muz
isareti) ve sisterna magnanin kapali olarak goérintilenmesi
spina bifidanin posterior fossa bulgulardir (Sekil 1B). Sagi-
tal kesitte inferior serebellar vermisin foramen magnumdan
Ust servikal kanala herniasyonu goruntilenebilir (Sekil 1C).
Ayrica spina bifidal fetuslarda cesitli derecelerde ventriku-
lomegali, korpus kallozum agenezisi/disgenezisi, anormal
girasyon, perinoduler heterotopi ve orta hat interhemisferik
kistler gorilebilir (16).

intrakranial bulgularin varliginda aksiyel, sagital ve koronal
planlarda vertebra dikkatli sekilde degerlendiriimelidir. Sagi-
tal kesitte vertebrada dlizensizlikler, fetal sirtin arka kontu-
runda bir siskinlik veya fetal cilt konturlarinda belirgin bozul-
ma gorulebilir (Sekil 1D). Koronal kesitte, normalde paralel
olarak gorllen vertebral arklarin etkilenen vertebral kisim-
larda genisledigi izlenebilir (Sekil 1E). Aksiyel kesitlerde ise
etkilenen vertebral kesimlerde U seklinde vertebralar gértn-
tulenebilir (Sekil 1F). Ayrica meningosel veya miyelomenin-
gosel varsa lezyon seviyesinde kistik kese gorulebilir (Sekil
1A). Sagital kesitte konus medullaris dikkatli bir sekilde de-
gerlendirilmelidir. Konus meddllaris normalde lomber 2 - 3.
vertebra seviyesinde sonlanir. Konus medullarisin bu seviye-
nin daha kaudalinde sonlanmasi gergin kordun bir bulgusu
olabilir. Ayrica, vertebranin degerlendiriimesinde lipomyelo-
meningosel, hemivertebra, ayrik kord malformasyonu, kifoz
ve skolyoz izlenebilir.

DOGUMSAL SPINAL ANOMALILERDE DOGUM
ONCESi YONETIM

Tani sonrasi danismanhk

Dogum &ncesi spinal anomali tanisi koyulan hastalar Ggtinct
basamak merkezlere sevk edillir ve bu merkezlerde 6nce-
likle perinatoloji uzmanlari tarafindan hasta degerlendirilir.
Bu degerlendirmeden sonra ebeveynlere prenatal ve post-
natal prognoz hakkinda danismanlik verilmelidir. Bu danig-
manlikta spinal anomalinin tird, ek fetal anomali olup ol-
madigl ve mevcut anomaliye genetik anomalinin eslik edip
etmedigi g6z énunde bulundurulur. Anomalinin ¢esidine ve
ciddiyetine gore aileler genel olarak gebelik sonlandirmasi,
intrauterin fetal tedavi veya postnatal tedavi segenekleriyle
karsi karsiyadir. Yasamla bagdasmayan veya dogum sonrasi
ciddi kisithliga neden olabilecek anomalilerde hasta multidi-
sipliner bir ekip tarafindan degerlendirilir ve ailelere gebelik
sonlandirmasi secenegi sunulabilir. Spina bifidasi olan segil-
mis hastalarda intrauterin fetal cerrahi tedavi bir secenektir.
Ciddi spinal anomalisi olmayan veya ciddi anomalisi oldugu
halde gebeligin devamini isteyen hastalar G¢linct basamak
merkezlerde perinatoloji tarafindan takip edilir ve dogum
Uclinct basamak merkezlerde planlanir.

Tani sonrasi fetal degerlendirme

Spinal anomali saptanan fetuslar eslik edebilecek diger sis-
tem anomalileri agisindan ultrasonografi ile degerlendirilir.
Néral tip defekti olan fetuslarda basta yarik damak dudak,
kas-iskelet sistemi anomalileri, renal anomaliler ve kardiyak
anomaliler olmak lzere yaklagik %20 oraninda ek fetal ano-
mali mevcuttur (19). Bu nedenle fetuslar olasi ek anomaliler
acisindan ultrasonografiyle dikkatlice degerlendiriimelidir.
Manyetik rezonans gortntileme (MRG) dogum &ncesi do-
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Sekil 1: Spina bifidanin gebeligin ikinci U¢ ayindaki fetal ultrasonografi bulgulari. Aksiyel kesitte frontal kemiklerin digblkey seklinin
kaybolmasi ve dizlesmesi (limon bulgusu) ve ventrikiilomegali (A). Serebellumun beyin sapi etrafinda anterior egriligi (muz isareti) ve
sisterna magnanin kapali olarak gortntilenmesi (B). Sagital kesitte inferior serebellar vermisin foramen magnumdan Ust servikal ka-
nala herniasyonu (C). Sagital kesitte meningomyelosel gériintiist (D). Koronal kesitte, normalde paralel olarak gorilen vertebral ark-
larin etkilenen vertebral kisimlarda genisledigi izlenebilir (E). Aksiyel kesitte etkilenen vertebral kesimlerde U seklindeki vertebra (F).

nemde rutin olarak yapilmaz. Ancak, ultrasonografi ile go-
rintilemenin yetersiz kaldigi durumlarda MRG uygulanabilir.
Ozellikle korpus kallozumun net olarak degerlendirilemedigi
veya anormal girasyon ve perinoduler heterotopi gibi ultra-
sonografi ile tespit edilmesi zor olan merkezi sinir sistemi
anomalilerini ve diger sistem anomalilerini dislamak veya
tespit etmek icin secilmis vakalarda uygulanabilir.

Spinal anomalileri olan fetuslar 6zellikle ek anomaliler eslik
ediyorsa kromozomal anomaliler acisindan yiksek risk al-
tindadir. Bu hastalarda olasi sayisal ve yapisal kromozomal
hastaliklarin tanisini koymak icin prenatal invaziv genetik
tani testleri uygulanir. Gebeligin ilk G¢ ayinda (11-14. gebelik
haftalarinda) tani koyulan hastalarda koryon villus biyopsi-
si, ikinci Uc¢ ayinda (16-22. gebelik haftalarinda) tani koyu-
lan hastalarda amniyosentez ve daha gec haftalarda tani
koyulan hastalarda kordosentezle fetal kan drneklemesi uy-
gulanir. Elde edilen materyallerden fetal karyotip analizi ve
karyotip analizine ek olarak 6zellikle ek anomaliler eslik edi-
yorsa mikroarray analizi yapilmasi énerilmektedir (3). Ayrica
secilmis olgularda dogum 6ncesi klinik ekzom sekanslama
da yapilabilir.

Dogum oncesi gebeligin takibi ve dogum planlamasi

Spinal anomalisi olan fetuslarda dogum 6ncesi takip ano-
malinin cesidine, varsa eglik eden ek anomalilere ve obs-
tetrik bulgulara goére planlanir. Spina bifidasi olan fetuslarin

Sayi: 103, Nisan 2024; s. 45-51

takiplerinde bas ¢evresi boyutu, iligkili Chiari Il malformasyo-
nunun gdériinimd, ventrikullerin boyutu ve lezyonun boyutu
yapilan seri ultrasonografik muayenelerle takip edilir. Boy-
le bir yaklasim potansiyel olarak yasayabilir yenidoganlarin
dogumunun planlamasi konusunda bilgi saglayabilir. Genel
olarak, diger obstetrik komplikasyonlar gelismedigi slrece
gebeligin ikinci U¢ ayinda aylk ve Ug¢lnci U¢ ayinda 1-2
hafta arayla yapilan muayenelerle hasta takip edilir. Hasta-
larin dogumunun yenidodan yogun bakim Unitesi ve pedi-
atrik beyin cerrahisi servisi olan ve bu bebeklerin yenidogan
ydnetiminde deneyimli diger personelin bulundugu Gg¢incl
basamak merkezlerde planlanmasi gerekir. Preterm doguma
bagli morbiditeyi ve mortaliteyi en aza indirmek i¢cin miadin-
da dogum tercih edilir. Dogum sekli (sezaryen veya vajinal
dogum) ile ilgili veriler net degildir ve spina bifidal fetlislerde
dogum seklini karsilastiran ramdomize kontrolll bir ¢calisma
yoktur. Bu nedenle, dogum sekline ebeveynler ve kadin do-
gum uzmaninin ortak karar vermesi gerektigine inaniyoruz.

SPINA Bi_FiDALI FETUSLERDE iNTRAUTERIN
CERRAHI ONARIM

Spina bifidali fetlslerde néral dokunun nérotoksik amniyotik
siviya uzun slre maruz kalmasi, defekt seviyesindeki néral
elemanlarin mikrotravmaya ugramasi ve surekli BOS sizintisi
ilerleyici fetal hidrosefali gelisimine ve sinir fonksiyon kaybi-
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na neden olabilir (2,23). intrauterin spina bifida onarminin
hedefi, fetal hayatta defektin tam olarak kapatiimasidir. Bu
sayede BOS sizintisi dnlenir ve intrauterin mikrotravmanin
oniine gegilir. Defektin tam kapatiimasi saglandiginda ilerle-
yici intrauterin néral hasar durdurulabilir ve arka beyin her-
niasyonu ve hidrosefali tersine gevirilerek bunlara bagli olasi
sekeller dnlenebilir.

insanda intrauterin miyelomeningosel onarimi ik kez 1997
yilinda gerceklestirildi ve bu tarihten itibaren Kuzey Ame-
rika ve Avrupa’daki merkezlerde uygulanmaya baslandi.
2013 yilinda yayinlanan randomize kontrolli ‘Management
of Myelomeningocele Study’ (MOMS) calismasi intrauterin
miyelomeningosel onariminin gtvenilir ve etkin oldugunu
ortaya koydu (12). MOMS calismasi ve sonraki calismalar,
intrauterin onarim yapilan ¢gocuklarda dogum sonrasi onarim
yapilan ¢ocuklara kiyasla; dogum sonrasi ilk 12 ayda BOS
santina olan ihtiyacin ve arka beyin herniasyonun azaldigini,
dogum sonrasi 30. ayda bagimsiz ylriime oraninin arttigini,
intrauterin onarim yapilan hastalarin standartlastiriimis mo-
tor gelisim testlerinde daha ylksek puanlara sahip olduk-
larini ve intrauterin onarim yapilan hastalarda okul yasina
gelindiginde de sonuglarin benzer oldugunu ortaya koydu
(6,12,24,26). Ote yandan, intrauterin onarim yapilan ¢ocuk-
larda dogumdan sonraki 30. ayda temiz aralikh kateterizas-
yon (TAK) ihtiyacinda anlamli olmayan bir azalma varken,
okul yasina gelindiginde intrauterin onarim yapilan ¢ocuk-
larda istemli iseme daha ylksek ve TAK ihtiyaci daha azdi
(1,27). intrauterin onarimla postnatal onarimi karsilastiran bu
calismalardan elde edilen veriler intrauterin onarimin spina
bifidall cocuklarin prognozunu iyilestirdigini net bir sekilde
ortaya koydu. Ancak, intrauterin onarim bir takim maternal
ve obstetrik risklere sahiptir. Bu riskler arasinda preterm
membran riptird (erken su gelisi), preterm dogum, oligohid-
roamnios, koryoamniyonit, maternal pulmoner 6dem, uterin
kanama, uterin dehisens, plasenta dekolmani ve koryoamni-
yotik ayrilma bulunmaktadir (4). Ayrica, maternal veya fetal
o6lum de teorik bir risktir. Ancak, deneyimli anestezistler ve
perinatologlar tarafindan yapilan yogun intraoperatif ve pos-
toperatif izlem, hayati tehdit eden maternal ve fetal komp-
likasyonlarin erken tanisina ve hizli tedavisine olanak tanur.

intrauterin cerrahi onarima uygun hastalarin secimi

intrauterin spina bifida onarimi uygulayan fetal cerrahi mer-
kezlerin cogu uygun hastalarin segiminde MOMS c¢alisma-
sinin dahil etme ve hari¢ tutma kriterlerini kullanir. Bununla
birlikte zaman igerisinde yeni veriler geldikce merkezler bu
kriterleri bir miktar esnetmistir. Buna goére intrauterin onarima
uygun hastalar icin kriterler; acik spina bifida olmasi (miye-
lomeningosel veya miyelosizis), lezyon Ust sininnin T1 ile S1
vertebralar arasinda olmasi, arka beyin herniasyonu olmasi,
gebelik yasinin 19 ila 26. gebelik haftalar arasinda olmasi,
maternal yasin 18 ve Uizerinde olmasi, anesteziye ve cerrahi-
ye engel maternal hastaligin olmamasi, maternal serolojinin
(HBV, HCV ve HIV) negatif olmasi, siddetli fetal kifoz (=30
derece) olmamasi, ek fetal anomalinin olmamasi ve fetal
karyotipin normal olmasidir. Ayrica, ailenin diger segenekler
(gebelik sonlandiriimasi ve postnatal cerrahi) hakkinda da-
nismanlik almis olmasi ve intrauterin cerrahi tedaviyi isteme-
si gerekir.

intrauterin cerrahi tedavi icin yukaridaki kriterleri karsilama-
larina ragmen hastaya 6zgu riskler ve fetal cerrahinin olasi

faydalari ve hedefleri g6z 6nlinde bulundurularak potansiyel
olarak intrauterin cerrahiye uygun olmayan hastalar olabilir.
Fetal cerrahinin en énemli dezavantajinin preterm su gelisi
ve erken dogum oldugu dusinildiginde kisa servikal uzun-
lugu olan veya dnceki gebeliginde erken dogum 6ykusu olan
hastalar potansiyel olarak intrauterin cerrahi onarim adayi
degildirler. Bunun disinda, preterm doguma neden olabile-
cek uterin anomaliler (uterin septum, bikornuat uterus, vb.),
uterusun Ust segmentinde daha dnce gegcirilmis histerotomi,
cerrahiye engel olabilecek myoma uteri, plasental anomaliler
(plasenta previa, plasenta akreata spektrumu, vaza previa),
oligohidroamnios, fetal hemolitik hastaliklar ve fetal alloim-
mun trombositopeni genel olarak dislama kriteridir. Her ne
kadar MOMS galismasinda viicut kiitle indeksi (VKI) =35 kg/
m? olan hastalar hari¢ tutulsa da fetal cerrahi yapan gogu
merkez bu hastalara diger kriterler agisindan uygunlarsa fe-
tal cerrahi uygulamaktadir. Son olarak MOMS c¢alismasinda
cogul gebelikler dislama kriteriydi. Ancak, yakin zamanda
yayinlanan bir galisma ikiz gebeliklerde intrauterin fetal cer-
rahinin basariyla uygulanabilecegini gdsterdi (13).

intrauterin cerrahi onarim icin gereksinimler

intrauterin cerrahi onarim tedavisi bu konuda uzmanlasmis
multidisipliner bir ekibe sahip U¢lncl basamak saglk ku-
ruluslarinda yapiimalidir. Cerrahi tedavi adayl ameliyat 6n-
cesinde fetal cerrahi ve obstetrik anestezide tecribeli bir
anestezi uzmani, perinatoloji uzmani ve beyin cerrahisi uz-
mani tarafindan birlikte degerlendirilir. intrauterin spina bifida
onarimi oldukca teknik ve komplikasyona agik bir operas-
yon oldugundan ve olasi bir komplikasyon maternal ve fetal
acidan dramatik sonuglar dogurabileceginden bu operasyon
secilmis merkezlerde tecriibeli operatorler tarafindan uygu-
lanmalidir. Ekipte anestezi uzmani, perinatoloji uzmani ve
beyin cerrahisi uzmaninin yani sira dogum sonrasi takip icin
yenidogan yogun bakim uzmani, fizik tedavi uzmani, cocuk
cerrahisi uzmani, pediyatrik Uroloji uzmani ve ortopedi uz-
mani bulunmalidir. Ayrica, hastaya ameliyat éncesinde veya
sonrasinda tibbi genetik uzmani tarafindan genetik danis-
manlik verilmelidir.

intrauterin cerrahi onarim teknikleri

intrauterin spina bifida onarimi igin ilk uygulanan cerrahi tek-
nikler acik teknik olarak adlandirilan nispeten genis uterin
insizyonla yapilan tekniklerdi. MOMS c¢alismasinda tim va-
kalar acik teknikle yapilmisti. Ancak, yillar icerisinde gelisen
teknolojiyle birlikte endoskopik teknikler de intrauterin ona-
nm i¢in kullaniimaya baslandi. GiinUmuzde intrauterin spina
bifida onarimi igin genel olarak U¢ teknik kullaniimaktadir;
aclk onarim teknigi (klasik agik onarim ve mini-histerotomiyle
onarim), perkitan fetoskopik onarim teknigi ve hibrit onarim
teknigi (laparotomi asiste fetoskopik onarim). Ginimuzde
hangi teknigin daha Ustin oldugu heniiz belirsizdir. Her tek-
nigin kendine ait avantaj ve dezavantajlari mevcuttur.

Acik onarim teknigi: Agik onarnim tekniginde maternal la-
parotomi (genis ve ylksek pfannenstiel insizyon) yapilir ve
uterus batin disarisina alinir. Ardindan intraoperatif ultraso-
nografi yapilarak fetal pozisyon ve plasentanin lokalizasyonu
belirlenir. Gerekirse eksternal fetal versiyon yapilarak fetus
cerrahi icin uygun pozisyona getirilir. Uterin insizyon plasen-
tanin lokalizasyonuna ve fetlislin pozisyonuna gore uterusun
anterior veya posterirundan fundal olarak yapilir. Uterin insiz-
yon olasi plasental kanamadan kag¢inmak icin plasentadan
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mimkun olabildigince uzak olacak sekilde planlanir. Klasik
aclk onarim tekniginde yaklasik 8 cm’lik bir uterin insizyon
ve amniyotomi yapilir. intrauterin sivi hacmini korumak ama-
ciyla sicak salin veya laktatl Ringer soliisyonunun inflize
edilmesi icin bir kateter yerlestirilir ve cerrahi boyunca infliz-
yona devam edilir. Fetal defekt ideal olarak t¢ katmanli ve
su sizdirmaz olarak kapatilir. Fetal defekt onarildiktan sonra
yeterli sicak salin veya Ringer laktat inflizyonu yapildiktan
sonra uterus iki kat olacak sekilde kapatilir ve batin igerisi-
ne yerlestirilir. Sonrasinda maternal batin katlar anatomisine
uygun sekilde kapatilrr.

Klasik agik teknikten daha sonra tanimlanan mini-histero-
tomi tekniginde uterus benzer sekilde batin disarisina alinir.
Ancak uterin insizyon ¢ok daha kuguUktir ve yaklasik 2,5 -
3,5 cm’lik bir insizyon yapllir (5). Bu teknikte uterin insizyon
oldukega kiiclk oldugundan defektin oldugu yerin tam Uze-
rine uterin insizyon yapmak kritiktir. Ayrica, defektin boyutu
histerotomi acikligindan daha blylk olabileceginden, lez-
yonun belirli bir kismina beyin cerrahlarinin erisebilmesi icin
fetls surekli ve dikkatli bir sekilde hareket ettirilir. Defekt agik
teknikle benzer sekilde onarilir. Fetal defekt onarildiktan son-
ra yeterli sicak salin veya Ringer laktat inflizyonu yapildiktan
sonra uterus U¢ kat olacak sekilde kapatilir.

Perkiitan fetoskopik onarim teknigi: Bu teknikte, lapa-
rotomi veya histerotomi yapiimaksizin ultrason esliginde
perkitan Seldinger teknigi kullanilarak intrauterin kaviteye
erisilir. Ug ila dért adet 11 ila 16 French boyutunda trokar-
lar intrauterin kaviteye ultrasonografi esliginde yerlestirilir ve
amniyotik sivi aspire edilir. Aspire edilen amniyotik sivi yerine
isttilmis ve nemlendirilmis CO, intrauterin kaviteye verilir. Fe-
tls daha sonra endoskopik gérlintlileme altinda laparosko-
pik aletler kullanilarak konumlandirilir ve fetal defekt onarilir.
Fetal defekt onarildiktan sonra uterin kavitedeki CO, aspire
edilerek bosaltilir ve yerine sicak salin veya Ringer laktat in-
flzyonu yapilir. Ardindan trokarlar kaviteden cikarilir. Perku-
tan fetoskopik teknikte trokarlar ¢ekildikten sonra amniyotik
membran ve uterus suture edilmez. Maternal cilt laparosko-
pik ameliyatta oldugu gibi standart bir sekilde dikilir. Perkui-
tan fetoskopik teknigin avantaji minimal invaziv bir teknik ol-
dugundan postoperatif maternal iyilesmenin daha iyi olmasi,
uterin dehisens oranin daha disik olmasi ve vajinal dogum
imkani olmasidir (18). Ote yandan, perkiitan fetoskopik tek-
nikte amniyotik membran suture edilmez ve bu da erken su
gelisi riskini ve dolayisiyla erken dogum riskini artirir.

Laparotomi asiste fetoskopik onarim: Bu teknik agik ona-
rnm teknigiyle fetoskopik onarim tekniginin bir kombinasyo-
nudur. Teknigin gelistiriimesinin amaci acik teknikte oldugu
gibi genis bir uterin insizyon yapmadan fetal defekt onarn-
mini saglamanin yani sira perkitan teknigin dezanvantaji
olan amniyotik membranin suture edilememesinin dniine
gecmektir. Bu teknikte acik teknikte oldugu gibi maternal
laparotomi (genis ve yuksek pfannenstiel insizyon) yapilir ve
uterus batin disarisina alinir. Ancak bir uterin insizyon yapil-
maz ve ultrasonografi esliginde Seldinger teknigi kullanilarak
intrauterin kaviteye trokarlar yerlestirilir. Perkitan fetoskopik
teknikte oldugu gibi amniyotik sivi aspire edilir. Aspire edilen
amniyotik sivi yerine isitiimig ve nemlendirilmis CO, intrau-
terin kaviteye verilir. Daha sonra endoskopik gériintileme
altinda laparoskopik aletler kullanilarak fetal defekt onarilr.
Fetal defekt onarildiktan sonra uterin kavitedeki CO, aspi-
re edilerek bosaltilir ve yerine sicak salin veya Ringer laktat
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inflzyonu yapllir. Ardindan trokarlar kaviteden ¢ikarlir. La-
parotomi asiste fetoskopik onarimin perkutan teknige goére
avantaji trokarlarin yerlestirildikleri lokalizasyonlara trokarlar
yerlestiriimeden 6nce birer sabitleme suturu koyulabilme-
sidir. Bu suturler fetal onarim sonrasi trokarlar cekildikten
sonra baglanir ve bdylece amniyotik membranin plikasyonu
saglanir.

intrauterin cerrahi onarimda fetal defektin kapatiimasi

intrauterin dénemde yukarida tarif edilen her (¢ teknik icin
de esasen defekt kapatiimasi benzer cerrahi prensiplerle ya-
pilmaktadir. Burada hangi teknigin secilecegine iligkin fak-
torler, yara ve yara kapatiimasina iligskin cerrahi teknikle ilgili
faktdrlerden daha ¢ok, gebelik ile ilgili faktorlere (6rn.gebelik
yasl) ve yeterli teknik ekipmanin bulunup bulunmamasina
(6rn.fetoskop) gdre belirlenir. Hangi teknik kullanilirsa kulla-
nilsin, temel amag ndral dokunun mimkin olan en az hasar-
la diseksiyonu ve ¢evre dokulardan ayrilmasi, duraplasti ve
cilt kapatiimasidir. Bu yolla agik omurilik defektinin ve BOS
mesafesinin, amniyon sivisi ile temasi kesilir.

Klinigimizde defekt onarimi cerrahi mikroskop yardimi ile
yapilmaktadir, ancak buyutlcl loop kullanimi da yaygin bir
yontemdir. Acik cerrahide dncelikle néral plakot veya sinir
koklerinin diseksiyonu yapllir, mezenkimal ve/veya ektoder-
mal kokenli dokularla iligkisi kesilir. Sonrasinda cilt kenarina
kadar uzanan alan boyunca yerlesik dura ortaya konulur.
Cilt ve ciltalti dokulardan diseksiyonu saglanarak orta hatta
kapatilabilir seviyede hazirlik yapilir. Bu asamada dura ta-
bakasinin oldukga ince ve narin oldugu, dogum sonrasinda
yapilan onarima gére ¢ok daha cabuk hasarlanabildigi dik-
kate alinmaldir. Duranin hazirlanmasi sonrasinda, emilebilir
monoflaman sutirler kullanilarak mimkinse primer olarak
kapatilir. Dura kapatmasinin mimkin olmadigi durumlarda,
literatlirde dura grefti kullanimi tarfilenmistir. Bu amagcla pek
cok biyolojik veya sentetik materyal énerilmistir (11). Greftler
genel olarak dura kapatiimasi amaci ile kullanilirken, bazi ya-
zarlar her durumda greft kullaniimasinin ileride olusabilecek
tethering sorunlarinin da énlenebilmesi amaci ile néral doku
ile greft arasina yerlestiriimesini ve her durumda kullaniima-
sini 6nermektedir (13). Dura kapatiimasini takiben paraver-
tebral kas ve fasya dokularini kullanarak hazirlanacak bir
miyofasial katmanin da ek bir kat olarak kapatilmasi BOS
kacaklarinin édnlenmesi ve cildin dizgtin iyilesmesine katki-
sI vardir. Sonrasinda cilt emilebilir monoflaman siittrler ile
kapatilir. Fetoskopik teknikte dura kapatiimasi, genellikle su
gecirmez bir teknikle yapilamamaktadir. Hatta duranin hazir-
lanmasi bile oldukga zor olabilmektedir. Bu nedenle burada
teknik biraz daha farklilik géstermekte, dura grefti kullanimi
artmaktadir. Mimkin oldugu kadar dura diseksiyonu yapll-
diktan sonra, kullanilacak dura grefti ile dura kapatiimakta,
mimkun oldugu él¢lide miyofasial grefte dnem verilmekte-
dir. Sonrasinda cilt strekli stttrler yardimi ile kapatilir.

intrauterin cerrahi onarim yapilan gebeliklerin takibi

intrauterin cerrahi onarm yapilan gebeliklerin takibi icin
net bir éneri yoktur ve merkezler kendi takip protokollerini
olusturur. Gogu merkezde hastalar ameliyat sonrasi 3. ila 4.
glinlerde stabil hale geldikten sonra taburcu edilir ve hafta-
Ik olarak takip edilir. Muayenelerde haftalik biyofizik profil
yapilarak fetal iyilik hali ve Doppler yapilarak umbilikal arter
akimi, orta serebral arter akimi ve gerekirse duktus venosus
akimi deg@erlendirilir. Olasi erken dogumu 6n gérmek ve te-
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davi etmek icin her muayenede servikal uzunluk élgimleri
yapllir. Uterin insizyon hatti olasi bir dehisens acisindan ult-
rasonografi ile degerlendirilir.

Fetal muayenede defektin onarildidi cilt bdlgesi ve intrakra-
nial bulgular degerlendirilir. Bazi merkezler operasyondan
6 hafta sonra fetla MRG ile degerlendirme yapar ancak bu
standart bir uygulama degildir. Genel olarak fetal izlem ult-
rasonografi ile yapilir ve basarili bir operasyon sonrasinda
Chiari 1l malformasyonunun geri déndurtldigu izlenebilir.
Operasyondan yaklasik alti hafta sonra, arka beyin yapila-
rinin servikal spinal kanaldan posterior fossaya ylUkselmesi
ve BOS’un doérdinci ventrikiile dénmesiyle Chiari Il mal-
formasyonunun gorinima iyilesmelidir. Ekstraaksiyal BOS
bosluklarinin boyutunda bir artis ve lateral ventrikiler bo-
yutta 2 ila 3 mm civarinda hafif bir artisla birlikte supraten-
toryal kompartmanda sivinin yeniden birikmesi de meydana
gelmelidir. Lateral ventrikillerdeki bu ihmli artis defektin su
sizdirmaz bir sekilde kapatildiginin indirekt bir bulgusudur.

intrauterin fetal cerrahi yapilan hastalarda dogum zaman-
lamasi hakkinda net &neriler yoktur. Uygulanan teknigin
tiriine gére dogum icin gebelik haftalari farklliklar gosterir.
Klasik acik teknik uygulandiysa olasi uterus ruptirQ riskini
en aza indirmek icin erken term veya gec preterm dénemde
sezaryenle dogum gergeklestirilir. Minihisterotomi teknigiyle
onarim yapilan hastalara ise dehisens ve riptir riski daha
distk oldugundan 37-39. gebelik haftalari arasinda sezar-
yenle dogum planlanir. Fetoskopik cerrahi yapilan hastalarda
ise vajinal dogum mimkindir. Fetoskopik onarim yapilan
ve vajinal dogum igin standart kontrendikasyonlari olmayan
hastalar miadda (39-40. gebelik haftalarinda) vajinal dogum
icin induklenir.

SONUG

Dogumesal spinal anomaliler dogum éncesi ddnemde sik go-
rilen ve ultrasonografiyle gebeligin ilk l¢ ayinda veya ikinci
Uc¢ ayinda tani koyulabilen anomalilerdir. Dogumsal spinal
anomalilere dogum éncesi dénemde tani koyulmasi ailelere
prognoz hakkinda danigsmanlik verilebilmesinin yani sira ek
fetal tani testlerinin yapilmasini, olgularin uygun merkezlerde
takip edilmesini ve dogumlarinin uygun merkezlerde planla-
nabilmesini saglamaktadir. En sik goriilen dogumsal spinal
anomali olan spina bifidaya dogum éncesi dénemde yiksek
dogrulukla tani koyulabilir. Spina bifidal fetlslerde postnatal
tedavinin yani sira uygun olgularda intrauterin onarim tedavi
secenekleri arasindadir. intrauterin onarm yapilan cocuk-
larda dogum sonrasi onarim yapilan ¢cocuklara kiyasla BOS
santina olan ihtiyag ve arka beyin herniasyonu sikligi aza-
lirken, bagimsiz yirime orani artar. Bununla birlikte, intrau-
terin onarim yapilan gebeliklerde erken su gelisi ve preterm
dogum orani daha yuksektir. Spina bifidali fettslerde intrau-
terin onarim bu konuda uzmanlagmis multidisipliner bir eki-
be sahip G¢lincl basamak saglik kuruluglarinda yapiimaldir.
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