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Noral tiip defektleri (NTD), noral tiiplin bir boliimiiniin konsepsiyondan sonraki {igiincii ve dordiincii
haftalarda (22 ila 28 embriyolojik giin) normal sekilde kapanamamasi sonucunda gelisen konjenital
anomalilerdir (1). NTD’lerin biiyiik bir kismini spinal disrafizmler (spina bifida, SB) olusturur ve hem
acik spinal disrafizmleri (spina bifida aperta) hem de kapali spinal disrafizmleri (spina bifida occulta)
igerir. Agik spina bifida (ASB) vakalarimin ¢ogunda defektin {izerinde bir kese olusur ve bu kese sinir
dokusunu (miyelomeningosel) igerir. Daha az sayida vakada ise defekt bir zarla 6rtiilmez ve ciltle ayni

seviyededir(myelosizis).

Acik spina bifida genellikle arka beyin herniasyonu, beyin sap1 anormallikleri, kiigiik bir posterior fossa
ve ¢esitli derecelerde hidrosefali gibi anomalileri igeren bir Chiari 11 malformasyonu (Arnold-Chiari
malformasyonu) ile iligkilidir (2). Ote yandan, NTD’lerin daha az sorunlu bir tipi olan kapali spinal
disrafizmlerde defekt posterior vertebral arklar1 ve meninksleri igerir ancak defekte karsilik gelen bir
epitel defekti genellikle olmaz (dermal siniis traktalarinda kordla disarisi arasinda baglant1 vardir) ve
defektin tizerindeki cilt saglamdir. Deride neviisler, sa¢ kiimeleri, lipoma bagli ¢ikintilar, dermal siniis
agizlari, anormal gelismis cilt segmentleri veya vertebral defektin lizerindeki alanda hiperpigmentasyon
bulunabilir (3).

Insidans - Prevalans
Literatiirde NTD insidans1 1000 canli dogumda 1 ila 7 arasinda degiskenlik gosterir ve etnik koken,

cinsiyet (kizlar erkeklerden daha sik etkilenir), cografik faktdrler ve beslenme faktorlerine baglidir (4-



7). Spina bifida, gebelikte saptanan en yaygin anomalilerden birisidir ve yaklagik olarak Amerika’da
2000 canli dogumda 1 oraninda goriilir (1). Tirkiye’de NTD siklig1 2,75/1000 olup bu vakalarin
%82,6’s1 SB vakalaridir (8). Maternal alfa fetoproteinle serum tarama programlarinin uygulanmasi ve
perikonsepsiyonel folik asit takviyesiyle birlikte NTD oranlart diismiistiir ve pediatrik popiilasyonda
spina bifida prevalansi tahmini ortalama 10.000 kiside 3,1 vakadir (9). Onceki gebeliginde NTD dykiisii
olan kadinlar bir sonraki gebeliklerinde NTD’ler icin artmis riske sahiptir. NTD’lerin bir sonraki

gebelikte tekrarlama orani genel popiilasyona gore yaklasik 20 kat artmustir ve %2-3'tiir (10).

Spina Bifidah Hastalarda Klinik Bulgular

Spina bifidali yenidoganlarda dogum sonrasi klinik bulgular genellikle defektin seviyesi ve boyutu,
intrakranial bulgular ve eslik eden anomalilerle iliskilidir. Miyelomeningoselli olgularda néral tiip
defektinden amnion mayiine dogru olan beyin omurilik sivis1 kayb1 gelisen kranial anomalilerin birincil
sorumlusudur. BOS kaybi 6zellikle posterior fossa hacminin ufak olmasina bu da zamanla biiyiimekte
olan serebellum, tonsiller ve beyin sapinin posterior fossadan spinal kanala dogru herniasyonuna yol
acar. Olusan Chiari II malformasyonu miyelomeningosel ile birlikte serebellar tonsillerin ve medullanin
asag1 dogru yer degistirmesi ile karakterizedir. Malformasyon beyin omurilik sivisinin (BOS) posterior
fossadan cikisini engelleyerek hidrosefaliye neden olur. Hidrosefali siklikla sant revizyonlarit ve bu

islemin komplikasyonlar1 nedeniyle birden fazla hastaneye yatisa yol acar ve ileri yaslarda baglica 6liim

nedenidir (11).

Vermisin orta fossaya dogru fitiklagsmasi, medulla ve dérdiincii ventrikiiliin {ist servikal kanala dogru
yer degistirmesi, alt pons ve medullada uzama ve incelme, servikal kanaldaki mediiller omurilik
bileskesinin biikiilmesi ve foramen magnum genislemesiyle birlikte posterior fossa hacminin belirgin
sekilde ufak olmasi Chiari II Malformasyonunun belirgin morfolojik ozellikleridir. Agik spinal
disrafizmli olgularda goriilebilen diger anomaliler serebral hemisferlerde anormal giruslar, serebellar
displazi, kolposefali, korpus kallozum agenezisi veya disgenezisi, orta hat kistik yapilar (suprapineal
pseudokist), genis massa intermedia veya dar tlglincli ventrikiil, aquaduktus malformasyonlari,
quadrigeminal plakanin gagalanmasi, tentoryum rediiksiyonu veya yoklugu seklinde siralanabilir.
(12,13,14). Forniks ve fetal beyindeki diger yapilarla iligkili anormallikler, miyelomeningoseli olan
bireylerde siklikla gériilen bilissel islevdeki anormalliklerden sorumludur. Intrakranial anomalilerin
gelismekte olan beyin {izerindeki etkileri miyelomeningoseli olan birgok hastada goriilen, 6grenme
giicliiklerinin, biligsel eksikliklerin ve dikkat eksikliklerinin ana nedenidir ve ayni zamanda artan
mortalitenin ¢ogundan da sorumludur. Ote yandan, tiim malformasyonlara ragmen hastalarin ¢ogu

normal zekaya sahiptir.

Miyelomeningoselli hastalarda ¢ogunda Chiari malformasyonuna bagli beyin sapt disfonksiyonu

gelisebilir. Bu durum yutma giigliigii, stridor'a neden olan ses teli parezisi ve apne ataklari, kollarda
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giicslizliikler ve aspirasyon pndmonilerine neden olabilir. Bu durum Chiari 1l Malformasyonun
aktiflesmesi olarak nitelendirilir ve genellikle hidrosefali tedavisiyle diizelir. Diger olgularda foramen

magnum ve posterior spinal kanal dekompresyonu gerekebilir.

Disrafizme bagli noérolojik defisitler genellikle lezyonun seviyesine baghdir ve tipik olarak alt
ekstremitelerde tam felce ve duyu yokluguna, idrar ve gaita inkontinansina neden olur. Defekt siklikla
mesanede ve alt ekstremite kaslarinda spastik veya flask paralizilere neden olur. Alt ekstremitedeki
norolojik defisitler kalca ¢ikig1 ve kontraktiirleri, alt ekstremite rotasyonel anormallikleri gibi ortopedik
problemlere yol agabilir. Ote yandan, spinal kordun baz1 boliimleri baglantilarini koruyabilir ve kismi
isleve sahip olabilir. Bu da ilgili uzuvlarda izole hareketlerin istemli kontroliine veya duyularin
korunmasina neden olur ve tendon refleksleri korunabilir. A¢ikligin kaudalde oldugu durumlarda motor
kayip olmayabilir ancak mesane hemen daima etkilenmistir. Fizik muayenede alt ekstremitelerin

asimetrik tutulumu genellikle ayrik kord malformasyonunu gosterir.

Spina Bifidah Fetiislerde Antenatal Tam

NTD’leri dogum Oncesi saptamak i¢in tarama yapmak tim gebeliklerde Onerilmektedir (15). Risk
faktorlerine dayali segici tarama, vakalarin %90-95'inin herhangi bir risk faktorii olmayan gebeliklerde
meydana gelmesi nedeniyle diisiik performans gdstermektedir. Bu nedenle tiim gebeler olasi spinal
anomaliler acisindan dogum &ncesi dénemde taranmaktadir. Ozellikle noral tiip defektleri agisindan
dogum Oncesi taramada 16-18. gebelik haftalarinda anne serumunda AFP ol¢iimii ge¢mis yillarda
kullanilsa da yiiksek kaliteli ultrasonografi cihazlarinin yayginlagmasi nedeniyle bu tarama yontemi

yerini ultrasonografik taramaya birakmaktadir.

Ultrason muayenesinde spinal anomalilerin tespiti lezyonun boyutuna ve konumuna, fetiisiin
pozisyonuna, amniyotik sivinin hacmine, gecirilmis abdominal cerrahi ve obezite gibi goriintii kalitesini
etkileyecek maternal faktdrlere ve kullanilan ekipmana baghdir. Gebeligin ilk {i¢ aymnda yapilan
ultrasonogafide agik spina bifidalarin yaklasik %60’1na tan1 koyulabilmektedir (16). Bununla birlikte,
spina bifidali fetiislerde tan1 genellikle gebeligin ikinci ii¢ ayinda konur. ikinci {ic aylik donem
ultrasonografisi, yiiksek risk altindaki popiilasyonlarda spinal disrafizmi tespit etmede %97 duyarliliga

ve %100 ozgiilliige sahiptir (17).

Spina bifida, 11-14. Hafta ultrasonografisinde vertebrada diizensizliklerin veya fetal sirtin arka
konturundaki bir sigkinligin fark edilmesiyle direkt olarak tespit edilebilir. Buna ek olarak; intrakraniyal
saydamligin goriilememesi, sisterna magnanin goriintiilenememesi, beyin sapinin oksipital kemige
dogru arkaya kaymasi, beklenenden daha kiiciik biparietal ¢ap, beyin sap1 (BS) ile beyin sap1 oksipital
kemik aras1 mesafenin (BSOB) oraninin (BS/BSOB) birden biiylik olmasi, koroid pleksuslarm lateral



ventrikiiller i¢cini tamamen doldurdugu ‘kuru beyin’ bulgusu ve mezensefalonun oksipital kemige dogru

posteriora yer degistirdiginin gorildiigi ‘¢arpma isareti’ bulgusudur (18-24).

Ikinci ii¢ ay ultrasonografisinde intrakranial yapilardaki anomalilerin izlenmesiyle spinal bir anomaliden
siiphelenilir veya spinal anomalinin direkt olarak goriintiilenmesiyle tani koyulur. Intakranial
degerlendirmede aksiyel kesitte frontal kemiklerin digbiikey seklinin kaybolmasi ve diizlesmesi limon
bulgusu olarak adlandirilir ve spina bifidanin bulgusu olabilir (25). A¢ik spinal defektten BOS sizmasina
bagli olarak serebellumun beyin sapi etrafinda anterior egriligi (muz isareti) ve sisterna magnanin kapali
olarak goriintiilenmesi spina bifidanin posterior fossa bulgularidir. Sagital kesitte inferior serebellar
vermisin foromen magnumdan {ist servikal kanala herniasyonu goriintiilenebilir (25). Ayrica spina
bifidali fetuslarda cesitli derecelerde ventrikiilomegali, korpus kallozum agenezisi/disgenezisi, anormal

girasyon, perinoduler heterotopi ve orta hat interhemisferik kistler de goriilebilir (14,26).

Intrakranial bulgularin varhginda aksiyel, sagital ve koronal planlarda vertebra dikkatli sekilde
degerlendirilmelidir. Sagital kesitte vertebrada diizensizlikler, fetal sirtin arka konturunda bir siskinlik
veya fetal cilt konturlarinda belirgin bozulma goriilebilir. Koronal kesitte, normalde paralel olarak
goriilen vertebral arklarin etkilenen vertebral kisimlarda genisledigi izlenebilir. Aksiyel kesitlerde ise
etkilenen vertebral kesimlerde U seklinde vertebralar goriintiilenebilir. Ayrica meningosel veya
miyelomeningosel varsa lezyon seviyesinde kistik yap1 goriilebilir. Vertebral degerlendirmede sagital
kesitte konus medullaris de dikkatli bir sekilde degerlendirilmelidir. Konus medullaris normalde lomber
2.-3. vertebra seviyesinde sonlanir. Konus medullarisin bu seviyenin daha kaudalinde sonlanmas1 gergin
kordun (tethered cord) bir bulgusu olabilir. Ayrica, vertebranin degerlendirilmesinde

lipomyelomeningosel, hemivertebra, ayrik kord malformasyonu, kifoz ve skolyoz da izlenebilir.

Spina bifida tanis1 koyulan fetiislerde anatomik seviye belirlenmelidir. Bu amacla defektin oldugu
vertebralarin alt ve {ist seviyesi, defektin kapsadigi vertebra sayisi ve varsa meningosel veya
miyelomeningosel kesesi boyutu kayit altina alinmalidir. Ayrica, defekt igin fonksiyonel seviyelendirme
de yapilabilir. Fonksiyonel seviyelendirmede alt ekstremite hareketleri (her iki alt ekstremite i¢in kalga,
diz ve ayak bilegi fleksiyon ve ekstansiyon hareketleri) kayit altina alinir. Spina bifidal fetiislerde
nispeten sik goriilen pes ekinovarus acisindan ayaklar dikkatle degerlendirilmelidir. Pes ekinovarus

varligi eslik eden ek anomaliden ziyade defekte bagl bir bulgu olarak degerlendirilir.

Acik Spina Bifida Tanis1 Koyulan Fetiislerde Tam1 Sonrasi Fetal Degerlendirme Ve
Ebeveyn Danmismanhg:

Noral tiip defekti olan fetiislerde basta yarik damak dudak, kas-iskelet sistemi anomalileri, renal
anomaliler ve kardiyak anomaliler olmak tlizere yaklagik %20 oraninda ek fetal anomali mevcuttur (26).

Bu nedenle antenatal donemde spina bifida tanis1 koyulan veya fetal spinal anomali siiphesi olan hastalar
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iiclincii basmak bir merkeze veya perinatoloji uzmanlaria yonlendirilmeli ve fetiisler eslik edebilecek
diger sistem anomalileri acisindan ultrasonografi ile degerlendirilmelidir. Manyetik rezonans
gorilintiileme (MRG) dogum Oncesi donemde rutin olarak uygulanmamaktadir. Ancak, ultrasonografi ile
goriintiilemenin yetersiz kaldig1 durumlarda fetal MRG uygulanabilir. Ozellikle korpus kallozumun net
olarak degerlendirilemedigi veya anormal girasyon ve perinoduler heterotopi gibi ultrasonografi ile
tespit edilmesi zor olan merkezi sinir sistemi anomalilerini ve diger sistem anomalilerini dislamak veya
tespit etmek icin sec¢ilmis vakalarda fetal MRG uygulanabilir. Spina bifida tanisi koyulan fetiisler
ozellikle ek anomaliler eslik ediyorsa sayisal ve yapisal kromozomal anomaliler ve genetik sendromlar
acisindan yiiksek risk altindadir (27). Bu hastalarda olas1 genetik hastaliklarin tanisini koymak igin
invaziv genetik tan1 testleriyle (koryon villus biyopsisi, amniyosentez veya fetal kan drneklemesi) fetal
karyotip analizi ve mikroarray analizi uygulanmalidir. Ayrica se¢ilmis olgularda genetik danigmanlik
sonrasi tim ekzom sekanslama da yapilabilir. Fetal kromozomal analiz 6zellikle fetal cerrahi onarim

adaylarinin belirlenmesinde 6nemlidir.

Tan1 sonrasi ebeveynlere perinatoloji uzmanlar1 defektin anatomik ve fonksiyonel seviyesi, fetal kranial
bulgular, ek fetal anomali olup olmadig1 genetik anomalinin eslik edip etmedigi ve prognoz hakkinda
ayrintil bilgi ve danismanlik verilmelidir. Bu danigmanlikta ailelere 3 segenek sunulur;

1. Intrauterin fetal cerrahi tedavi

2. Postnatal cerrahi tedavi

3. Gebelik sonlandirmasi,

Intrauterin cerrahi tedaviye uygun olan hastalara bu tedavi secenegi sunulmali ve intrauterin onarim
istemi olan hastalar intrauterin fetal cerrahi i¢in uygun bir merkeze yonlendirilmelidir Postnatal cerrahi
tedavi yapilacak olan hastalar da ti¢lincii basamak merkezlerde perinatoloji uzmanlari tarafindan takip

edilmeli ve dogum {i¢iincii basamak merkezlerde planlanmalidir.

Yasamla bagdasmayan veya dogum sonrasi ciddi kisitliliga neden olabilecek ek anomalilere sahip olan
hastalarda ailenin gebeligi sonlandirma istemi olmasi durumunda multidisipliner degerlendirme ve

danismanlik sonrasinda ailelere gebelik sonlandirilmasi segenegi sunulabilir.

Acik Spina Bifidah Fetiislerde Intrauterin Fetal Cerrahi Tedavi

Agik spina bifida olan fetiislerde néral dokunun norotoksik amniyotik siviya uzun siire maruz kalmasi,
defekt seviyesindeki noral elemanlarin fetal hareketlerle tekrarlayan mikrotravmaya ugramasi ve siirekli
beyin omurilik stvisi (BOS) sizintisi ilerleyici fetal hidrosefali gelisimine ve sinir fonksiyon kaybina
neden olabilir. (28,29). Anne karninda ameliyatin gerekgesi, amniyotik siviya maruziyetin azaltilmasi,
tekrarlayic1 mikrotravmalarin engellenmesi, BOS sizintisinin 6nlenmesi ve ilerleyici hidrosefalinin

oniine gecilmesidir. Defektin tam olarak kapatilmasi saglandiginda ilerleyici intrauterin noral hasar
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durdurulabilir ve arka beyin herniasyonu ve hidrosefali tersine ¢evirilerek bunlara bagli olas1 sekeller

Onlenebilir.

Insanda ilk basarili intrauterin agik SB onarimi1 1997 yilinda Scott Adzick ve ekibi tarafindan, ilk basarili
fetoskopik cerrahi 1999 yilinda Joseph Brunner ve ekibi tarafindan gergeklestirilmistir ve bu tarihten
itibaren Kuzey Amerika ve Avrupa’daki merkezlerde uygulanmaya baslanmustir (30,31). Konuyla ilgili
olarak 2011 yilinda yayinlanan ‘Management of Myelomeningocele Study’ (MOMS) calismast
intrauterin ASB onarimi konusundaki ilk prospektif randomize klinik ¢alisma olup bu cerrahinin
giivenilir ve etkin oldugunu ortaya koymustur (32). MOMS calismas1 ve sonraki pek ¢ok caligma
gostermistir ki intrauterin onarim yapilan ¢ocuklarda dogum sonrasi onarim yapilan ¢ocuklara kiyasla;
dogum sonrasi ilk 12 ayda BOS santina olan ihtiyacin ve arka beyin herniasyonun azaldigini (%45’
kars1 %24), intrauterin onarim yapilan hastalarin standartlagtirilmis motor gelisim testlerinde (Bayley
Infant Gelisimi Olgegi) daha yiiksek puanlara sahip olduklarini (64+17'ye karsi 59+15) ve intrauterin
onartim yapilan hastalarda okul yagma gelindiginde de sonuglarin(hangi sonuglar oldugu pek

anlagilmiyor.) benzer oldugunu ortaya koymustur (33-35).

Ote yandan, intrauterin onarim yapilan ¢ocuklarda dogumdan sonraki 30. ayda temiz aralikli
kateterizasyon (TAK) ihtiyacinda anlamli olmayan bir azalma varken (%38’¢ kars1 %51), okul yasina
gelindiginde intrauterin onarim yapilan ¢ocuklarda istemli iseme daha yiiksek (%24’e kars1 %4) ve TAK
ihtiyact daha az olarak rapor edilmisti6 (%62’e kars1 %87) (36,37). Bu veriler 1s181inda intrauterin ASB
ameliyati diinya ¢apinda 6nemli merkezlerde yaygin olarak uygulanmaya baslamistir ve fetal cerrahi

yapilan iilke ve merkez sayis1 giderek artmaktadir.

Intrauterin onarimla postnatal onarim karsilastiran bu calismalardan elde edilen veriler intrauterin
onarimin spina bifidali ¢ocuklarin prognozunu iyilestirdigini net bir sekilde ortaya koymustur. Ancak,
intrauterin onarim bir takim maternal ve obstetrik risklere de sahiptir. Bu riskler arasinda preterm
membran riiptiirii (%20-45), preterm dogum (%20), oligohidroamnios (%20), koryoamniyonit (%2-5),
maternal pulmoner 6dem (%6-14), uterin kanama (%2-9), uterin dehisens (%1-9), plasenta dekolmani
(%2-7) ve koryoamniyotik ayrilma (%10-40) ve ¢ok nadir de olsa maternal veya fetal 6liim de
bulunmaktadir (32, 38-40). Ancak, deneyimli ekipler tarafindan yapilan yogun intraoperatif ve
postoperatif izlem, hayati tehdit eden maternal ve fetal komplikasyonlarin erken tanisina ve hizli

tedavisine olanak tanir.

Acik Spina Bifidal Fetiislerde Intrauterin Cerrahi Tedaviye Uygun Hastalarin Secimi,
Uygun Merkez Ve Gereksinimler
Intrauterin ASB onarimi uygulayan fetal cerrahi merkezlerin ¢ogunda uygun hastalarin segiminde

MOMS c¢alismasinin dahil etme ve hari¢ tutma kriterlerini kullanilmaktadir (32). Bu kriterler sunlardir;
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o ASB olmasi (meningosel, miyelomeningosel veya miyelosizis),
e lezyon iist sinirinin T1 ile S1 vertebralar arasinda olmast,

e arka beyin herniasyonu olmasi,

o siddetli fetal kifoz (=30 derece) olmamasi,

o ek fetal anomalinin olmamasi ( pes ekinovarus harig)

o fetal karyotipin normal olmas1

e gebelik yasinin 19 ila 26. gebelik haftalar1 arasinda olmasi,

e maternal yasin 18 ve {izerinde olmasi,

e anesteziye ve cerrahiye engel maternal hastaligin olmamasi,

e maternal serolojinin (HBV, HCV ve HIV) negatif olmasi,

e Ayrica, ailenin diger segenekler (gebelik sonlandirilmasi ve postnatal cerrahi) hakkinda

danigmanlik almis olmasi ve intrauterin cerrahi tedaviyi istemesi

Bununla birlikte zaman igerisinde yeni veriler geldikce merkezler bu kriterleri bir miktar
degistirilebilmektedir. Her ne kadar MOMS calismasinda viicut kitle indeksi (VKI) >35 kg/m? olan
hastalar hari¢ tutulsa da fetal cerrahi yapan ¢ogu merkez bu hastalara diger kriterler agisindan uygunlarsa
fetal cerrahi uygulamaktadir. Ayrica, MOMS ¢alismasinda ¢ogul gebelikler dislama kriteri olarak kabul
edilmistir. Ancak, yakin zamanda yayinlanan bir ¢alisma ikiz gebeliklerde intrauterin fetal cerrahinin

basariyla uygulanabilecegini gostermistir (41).

Intrauterin cerrahi tedavi icin yukaridaki kriterleri karsilamalarina ragmen hastaya 6zgii riskler ve fetal
cerrahinin olasi faydalar1 ve hedefleri goz 6niinde bulundurularak potansiyel olarak intrauterin cerrahiye
uygun olmayan hastalar olabilir. Fetal cerrahinin en 6nemli dezavantajinin preterm erken su gelisi ve
erken dogum oldugu diisiiniildiigiinde kisa servikal uzunlugu olan veya 6nceki gebeliginde erken dogum
Oykiisii olan hastalar potansiyel olarak intrauterin cerrahi onarim adayi degildirler. Bunun disinda,
preterm doguma neden olabilecek uterin anomaliler (uterin septum, bikornuat uterus, vb.), uterusun st
segmentinde daha Once gecirilmis histerotomi, cerrahiye engel olabilecek myoma uteri, plasental
anomaliler (plasenta previa, plasenta akreata spektrumu, vaza previa), oligohidroamnios, fetal hemolitik

hastaliklar ve fetal alloimmun trombositopeni genel olarak dislama kriteridir.

Intrauterin cerrahi ASB onarimi bu konuda uzmanlasmis multidisipliner bir ekibe sahip iiciincii basamak
saglik kuruluslarinda yapilmalidir. Intrauterin cerrahi ASB onarimi aday hasta ameliyat dncesinde fetal
cerrahi ve obstetrik anestezide tecriibeli bir anestezi uzmani, perinatoloji uzmani ve beyin cerrahisi
uzmam tarafindan birlikte degerlendirilmelidir. Intrauterin ASB onarimi olduk¢a teknik ve
komplikasyona agik bir operasyon oldugundan ve olast bir komplikasyon maternal ve fetal agidan

dramatik sonucglar dogurabileceginden bu operasyon secilmis merkezlerde tecriibeli operatorler



tarafindan uygulanmalidir. Ekipte anestezi uzmani, perinatoloji uzmani ve beyin cerrahisi uzmaninin
yani1 sira dogum sonrasi takip i¢in yenidogan yogun bakim uzmani, fizik tedavi uzmani, ¢ocuk cerrahisi
uzmani, pediyatrik {iroloji uzmani ve ortopedi uzmani bulunmalidir. Ayrica, hastaya ameliyat 6ncesinde

tibbi genetik uzmani tarafindan genetik danismanlik verilmelidir.

Acik Spina Bifidal Fetiislerde Intrauterin Tedavide Cerrahi Teknikler
Intrauterin ASB onarmmu icin ilk uygulanan cerrahi teknikler acik teknik olarak adlandirilan nispeten
genis uterin insizyonla yapilan tekniklerdir. MOMS ¢aligmasinda tiim vakalar agik teknikle yapilmstir.
Ancak, yillar igerisinde gelisen teknolojiyle birlikte endoskopik teknikler de intrauterin ASB onarim
icin kullanilmaya baglanmigtir. Giinlimiizde intrauterin ASB onarimi i¢in genel olarak {i¢ teknik
kullanilmaktadir;
. Acik onarim teknigi
= klasik agik onarim
= mini-histerotomiyle onarim
Il.  Perkutan fetoskopik onarim teknigi

1. hibrit onarim teknigi (laparotomi asiste fetoskopik onarim).

Klasik Acik Onarum Teknigi: Genel anestezi altinda, perinatoloji hekimleri tarafindan maternal genis
ve yiikksek pfannenstiel insizyon ile laparotomi yapilir ve uterus batin disarisina alinir. Ardindan
intraoperatif ultrasonografi yapilarak fetal pozisyon ve plasentanin lokalizasyonu belirlenir. Gerekirse
eksternal fetal versiyon yapilarak fetus cerrahi i¢in uygun pozisyona getirilir. Uterin insizyon
plasentanin lokalizasyonuna ve fetusun pozisyonuna gore uterus fundusunun anterior veya posterior
kismimdan yapilir. Uterin insizyon olast plasental kanamadan kaginmak i¢in plasentadan miimkiin
olabildigince uzak olacak sekilde planlanmalidir. Klasik acik onarim tekniginde yaklasik 8 cm’lik bir
uterin insizyon ve amniyotomi yapilir (32). Intrauterin s1vi hacmini korumak amaciyla 1sitilmis salin
veya laktatli ringer sollisyonunun infiize edilmesi igin bir kateter uterus igine yerlestirilir ve cerrahi
boyunca inflizyona devam edilir. Fetal spinal defekt, pediatrik beyin cerrahisi ekibi tarafindan, ideal
olarak dura tabakasi, muskuloskeletal fasya tabakasi ve fetal cilt tabakasi ayr ayr siitiire edilecek
sekilde ti¢ katmanli ve su sizdirmaz (water-proof sutur) sekilde kapatilir. Daha sonra perinatoloji ekibi
tarafindan yeterli sicak salin veya Ringer laktat inflizyonu yapilir ve uterus myometrium ve seroza
tabakalarindan iki kat olacak sekilde ayr1 ayri siitiire edilir ve kanama kontroli sonrasi batin igerisine

geri yerlestirilir. Son olarak, maternal batin katlar1 anatomisine uygun sekilde kapatilir.

Minihisterotomiyle onarim teknigi: Klasik agik teknikten sonra 2017 yilinda Prof.Dr.Fabio Peralta
bagkanliginda Brezilyali ekip tarafindan tanimlanan minihisterotomi tekniginde uterus agik onarim
teknigine benzer sekilde perinatoloji ekibi tarafindan genis ve yiiksek pfannenstiel insizyonlu laparatomi

ile batin digina alinir (42). Ardindan intraoperatif ultrasonografi yapilarak fetal pozisyon ve plasentanin
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lokalizasyonu belirlenir. Klasik agik onarim tekniginden farkli olarak minihisterotomiyle onarim
tekniginde uterin insizyon ¢ok daha kiigiiktiir ve plasentanin lokalizasyonuna ve fetusun pozisyonuna
gore uterus fundusunun anterior veya posterior kismindan yaklasik 2,5 - 3,5 cm’lik bir uterin insizyon
ve amniotomi yapilir. Bu teknikte uterin insizyon oldukca kii¢iik oldugundan fetal vertebradaki defektin
oldugu yerin tam iizerine uterin insizyonu denk getirmek ¢ok onemlidir. Fetal spinal defekt, pediatrik
beyin cerrahisi ekibi tarafindan, dura tabakasi, muskuloskeletal fasya tabakasi ve fetal cilt tabakas1 ayri
ayr siitiire edilerek ii¢c katmanli ve su sizdirmaz (water-proof sutur) sekilde onarilir. Fetal defekt
onarildiktan sonra perinatoloji ekibi tarafindan 1sitilmis salin veya Ringer laktat inflizyonu
ultrasonografi rehberliginde yapilir. Daha sonra uterus amnion, myometrium ve seroza tabakalarindan
iic kat olacak sekilde ayr1 ayr siitiire edilir ve kanama kontrolii sonrasi batin igerisine geri yerlestirilir.

Son olarak, maternal batin katlar1 anatomisine uygun sekilde kapatilir.

Perkiitan fetoskopik onarum teknigi: Bu teknikte, laparotomi veya histerotomi yapilmaksizin ultrason
esliginde perkiitan Seldinger teknigi kullanilarak intrauterin kaviteye erisilir. Ug ila dort adet 11 ila 16
French boyutunda trokarlar intrauterin kaviteye ultrasonografi esliginde yerlestirilir. Endoskopik
trokarlarin uterus iginde birbirini engellemeden yerlestirilebilmesi ve kullanilabilmesi i¢in gebelik
haftasinin 26 hafta {izerinde olmasi gerekmektedir. Daha sonra amniyotik sivi aspire edilir ve yerine
sitilip nemlendirilmis CO intrauterin kaviteye verilir. Fetiis endoskopik goriintiileme altinda
laparoskopik aletler kullanilarak sirti yukarda olacak sekilde konumlandirilir. Fetal spinal defekt
endoskopik suturler ile dura tabakasi, muskuloskeletal fasya tabakasi ve fetal cilt tabakasi ayr1 ayr
stitiire edilerek ti¢ katmanli sekilde onarilir. Fetal defekt onarildiktan sonra uterin kavitedeki CO- aspire
edilerek bosaltilir ve yerine 1sitilmis salin veya ringer laktat infiizyonu yapilir. Ardindan trokarlar uterin
kaviteden cikarilir. Perkiitan fetoskopik teknikte trokarlar ¢ekildikten sonra amniyotik membran ve

uterus suture edilemez. Maternal cilt laparoskopik ameliyatta oldugu gibi standart sekilde suture edilir.

Perkiitan fetoskopik teknigin avantaji minimal invaziv bir teknik olmas1 nedeniyle postoperatif maternal
agrinin daha az olmasi, uterin dehisens oranin daha diisiik olmas1 ve vajinal dogum imkan1 olmasidir
(43). Ote yandan, perkutan fetoskopik teknikte amniyotik membran suture edilemediginden erken
membran riptiiri sikligi ve dolayisiyla erken dogum riskinin daha fazla olmasi ise en Onemli

dezavantajdir (43).

Laparotomi asiste fetoskopik onarum: Bu teknik acik onarim teknigiyle fetoskopik onarim tekniginin
bir kombinasyonudur. Teknigin gelistirilmesinin amac1 agik teknikte oldugu gibi genis bir uterin
insizyon yapmadan fetal defekt onarimini saglamanin yani sira perkutan teknigin dezanvantaji olan
amniyotik membranin suture edilememesinin 6niine gegmektir. Bu teknikte agik teknikte oldugu gibi
perinatoloji ekibi tarafindan genis ve yiiksek pfannenstiel insizyonlu laparatomi ile uterus batin digina

alinir.



Ancak bir uterin insizyon yapilmaz ve ultrasonografi esliginde Seldinger teknigi kullanilarak intrauterin
kaviteye ortalama 3 adet 11-16 French boyutunda trokarlar ultrasonografi esliginde yerlestirilir.
Perkiitan fetoskopik teknikte oldugu gibi amniyotik siv1 aspire edilir. Aspire edilen amniyotik s1v1 yerine
1s1tilmig ve nemlendirilmis CO- intrauterin kaviteye verilir. Daha sonra endoskopik goriintiileme altinda
laparoskopik aletler kullanilarak fetal spinal defekt endoskopik suturler ile dura tabakasi,
muskuloskeletal fasya tabakasi ve fetal cilt tabakasi ayr1 ayr siitiire edilerek {i¢ katmanli sekilde onarilir.
Fetal defekt onarildiktan sonra uterin kavitedeki CO> aspire edilerek bosaltilir ve yerine sicak salin veya
ringer laktat inflizyonu yapilir. Ardindan trokarlar kaviteden ¢ikarilir. Laparotomi asiste fetoskopik
onarimin perkutan fetoskopik teknige gore avantaji trokarlarin yerlestirildikleri lokalizasyonlara
trokarlar yerlestirilmeden Once birer ¢evre suturu seklinde sabitleme suturu koyulabilmesidir. Bu
suturler fetal onarim sonrasi trokarlar ¢ekildikten sonra baglanir ve bdylece amniyotik membranin
plikasyonu saglanir. Daha sonra uterus batin igerisine geri yerlestirilir ve maternal batin katlart

anatomisine uygun sekilde kapatilir.

Glniimiizde hangi teknigin daha istiin oldugu tartigmalidir. Her teknigin kendine ait avantaj ve
dezavantajlar1 mevcuttur (43). Intrauterin donemde, yukarida tarif edilen her ii¢ teknik i¢in de esasen
fetal defekt kapatilmas1 benzer cerrahi prensiplerle yapilmaktadir. Burada hangi teknigin secilecegi
gebelik ile ilgili faktorlere (6rn.gebelik yasi) ve yeterli teknik ekipmanin bulunup bulunmamasina
(6rn.fetoskop) gore belirlenir. Hangi teknik kullanilirsa kullanilsin, temel amag noéral dokunun miimkiin
olan en az hasarla diseksiyonu ve ¢evre dokulardan ayrilmasi, duraplasti ve cilt kapatilmasidir. Bu yolla

acik omurilik defektinin ve BOS mesafesinin, amniyon s1visi ile temasi kesilir.

Fetal spinal defekt onarimi beyin cerrahisi ekibi tarafindan cerrahi mikroskop yardimi ile yapilmaktadir,
ancak biiyiitiicii loop kullanim1 da yaygin bir yontemdir. A¢ik cerrahide dncelikle noral plakot veya sinir
koklerinin diseksiyonu yapilir, mezenkimal ve/veya ektodermal kokenli dokularla iliskisi kesilir.
Sonrasinda cilt kenarina kadar uzanan alan boyunca yerlesik dura ortaya konulur. Cilt ve ciltaltt
dokulardan diseksiyonu saglanarak orta hatta kapatilabilir seviyede hazirlik yapilir. Bu asamada dura
tabakasinin olduk¢a ince ve narin oldugu, dogum sonrasinda yapilan onarima gore ¢ok daha gabuk
hasarlanabildigi dikkate alinmalidir. Duranin hazirlanmasi sonrasinda, emilebilir monoflaman siitiirler
kullanilarak miimkiinse primer olarak kapatilir. Dura kapatmasinin miimkiin olmadigi durumlarda,
literatiirde dura grefti kullanimu tarfilenmistir. Bu amagla pek ¢ok biyolojik veya sentetik materyal
Onerilmistir. Greftler genel olarak dura kapatilmasi amaci ile kullanilirken, bazi yazarlar her durumda
greft kullanilmasimin ilerde olusabilecek spinal kord yapigsmasina bagli gerginlik (tethered cord)
sorunlarinin da dnlenebilmesi amaci ile noral doku ile greft arasina yerlestirilmesini ve her durumda
kullanilmasini onermektedir (44). Dura kapatilmasini takiben paravertebral kas ve fasya dokularini

kullanarak hazirlanacak bir miyofasial katmanin da ek bir kat olarak kapatilmasi BOS kagaklarinin
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onlenmesi ve cildin diizgiin iyilesmesine katkisi vardir. Sonrasinda cilt emilebilir monoflaman siitiirler
ile kapatilir. Fetoskopik teknikte dura kapatilmasi, genellikle su gecirmez bir teknikle
yapilamamaktadir. Hatta duranin hazirlanmasi bile oldukca zor olabilmektedir. Bu nedenle burada
teknik biraz daha farklilik gostermekte, dura grefti kullanimi artmaktadir. Miimkiin oldugu kadar dura
diseksiyonu yapildiktan sonra, kullanilacak dura grefti ile dura kapatilmakta, miimkiin oldugu 6l¢iide

miyofasyal grefte 6nem verilmektedir. Sonrasinda cilt siirekli siitiirler yardimi ile kapatilir.

Acik Spina Bifidah Fetiislerde Intrauterin Cerrahi Tedavi Yapilan Gebeliklerin Ameliyat
Sonrasi Takibi

Intrauterin ASB cerrahi onarimu yapilan gebeliklerin postoperatif takibi icin net bir dneri yoktur ve
merkezler kendi takip protokollerini olusturmaktadir. Cogu merkezde hastalar ameliyat sonrasi stabil
hale gelene kadar hastane sartlarinda yatarak yakin takip edildikten sonra taburcu edilir. Cerrahi sonrasi
gebelik takibi sikligi hastanin gebelik haftasina ve sikayetlerine gore belirlenir. Olas1 erken dogumu 6n
gormek ve tedavi etmek i¢in her muayenede servikal uzunluk 6l¢iimleri yapilir. Uterin insizyon hatti

olasi bir dehisens agisindan ultrasonografi ile her muayenede degerlendirilir.

Kontrol muayenelerinde fetal degerlendirme icin gebelik haftasina gore ultrasonografik degerlendirme,
doppler degerlendirmesi, biyofizik profil ve non-stres test (NST) yapilarak fetal biiyiime, amniyotik sivi
miktar1 ve fetal iyilik hali degerlendirilir. Fetal ultrasonografik muayenede defektin onarildigi cilt
bolgesi ve intrakranial bulgular degerlendirilir. Intrauterin onarim yapilan fetiislerin takiplerinde bas
cevresi boyutu, iligkili Chiari II malformasyonunun goriinimii ve ventrikiillerin boyutu seri
ultrasonografik muayenelerle takip edilmelidir. Bazi merkezler operasyondan 6 hafta sonra fetal MRG
ile degerlendirme yapar ancak bu standart bir uygulama degildir. Genel olarak fetal izlem ultrasonografi
ile yapilir ve bagarili bir operasyon sonrasinda Chiari II malformasyonunun geri dondiiriildiigii
izlenebilir. Operasyondan sonra, arka beyin yapilarinin servikal spinal kanaldan posterior fossaya
yiikselmesi ve BOS’un dordiincii ventrikiile donmesiyle Chiari II malformasyonunun goriiniimii
iyilesmelidir. Ekstraaksiyal BOS bosluklarinin boyutunda bir artig ve lateral ventrikiiler boyutta 2 ila 3
mm civarinda hafif bir artigla birlikte supratentoryal kompartmanda sivinin yeniden birikmesi de
meydana gelmelidir. Lateral ventrikiillerdeki bu 1limli artis defektin su sizdirmaz bir sekilde

kapatildiginin indirekt bir bulgusudur.

Intrauterin fetal cerrahi yapilan hastalarda dogum zamanlamasi hakkinda net dneriler yoktur. Uygulanan
teknigin tiiriine gére dogum i¢in gebelik haftalar1 farkliliklar gosterir. Klasik acik teknik uygulandiysa
olas1 uterus riiptiirii riskini en aza indirmek i¢in erken term veya geg preterm donemde sezaryenle dogum
gerceklestirilir. Minihisterotomi teknigiyle onarim yapilan hastalarda ise dehisens ve riiptiir riski daha
diisiik oldugundan 37-39. gebelik haftalar1 arasinda sezaryenle dogum planlanir. Fetoskopik cerrahi

yapilan hastalarda ise vajinal dogum miimkiindiir ve hastalarin yaklasik {igte biri vaginal yolla dogum
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yapmaktadir (43). Perkutan fetoskopik onarim yapilan ve vajinal dogum icin standart
kontrendikasyonlar1 olmayan hastalar 39-40. gebelik haftalarina kadar vajinal dogum icin takip
edilebilirler. Ancak erken membran riiptiirii, oligohidramnios, koriyoamnionit, preterm dogum tehdidi,
plasental ayrilma, maternal veya fetal kotiiliikk hali gibi herhangi bir komplikasyon varliginda dogum

zamanlamasi bireysellestirilmelidir.

Sonu¢

Dogum oncesi donemde ASB tanis1 koyulan fetiislerde postnatal cerrahi tedavinin yani sira intrauterin
cerrahi tedavi de ailelere secenek olarak sunulmalidir. intrauterin ASB onariminin hedefi, fetal hayatta
spinal defektin tam olarak kapatilmasidir. Bu sayede noral dokular amniyotik sivinin nérotoksik
etkisinde korunur ve fetal hareketlerle agikta olan néral dokulardaki mikrotravmanin 6niine gegilerek
ilerleyici intrauterin noral hasar durdurulabilir. Ayrica, BOS sizintis1 dnlendigi i¢in arka beyin
herniasyonu ve hidrosefali tersine cevirilerek bunlara bagl olasi sekeller dnlenebilir. intrauterin ASB
onarimi yapilan ¢ocuklarda dogum sonrasi onarim yapilan ¢ocuklara kiyasla BOS santina olan ihtiyag
ve arka beyin herniasyonu sikligi azalirken, bagimsiz yilirlime orani artar. Ancak, intrauterin ASB
onartmi yapilan gebeliklerde erken su gelisi ve preterm dogum oran1 daha yiiksektir. Spina bifidal
fetiislerde intrauterin onarim bu konuda uzmanlagmis multidisipliner bir ekibe sahip tiglincli basamak

saglik kuruluslarinda yapilmalidir.
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