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Ozet
Calismamizda spinal disrafism’i (SD) olan 117 ¢ocukta noroiirolojik bulgularin ortaya konmasi amaglandi. 1996-2006 yillar arasinda yas araligi 1-16 (ortalama
6.4) y1l olan toplam 117 hasta (63 erkek, 54 kiz) ¢alismaya dahil edildi. Hastalardan ayrmntili anamnez alind1 ve néro-iirolojik muayeneleri yapildi. Hastalarin ilk bagvuru
déneminde, 3., 12. ve 24. aylarda tirodinamik incelemeleri yapildi. 21 ¢ocuga sadece medikal tedavi (oral antikolinerjik ve profilaktik antibiyotik tedavisi) uygulanirken
55 gocuga temiz aralikli kateterizasyon (TAK) baslandi.Medikal tedavi ve/veya TAK’1n basarisiz oldugu 41 gocukta ise 6gmentasyon sistoplasti yapildi. ilk basvuruda
cocuklarin 78 (%66.6)’inde norolojik patoloji saptanmazken, 39 (%33.4)’unda degisen derecelerde norolojik defisit mevcuttu. SD’li ¢ocuklarda erken tani, alt tiriner
sistem disfonksiyonunun ve iist iiriner sistem hasarmnin énlenmesi agisindan en énemli faktordiir. Bu grup hastalarda Urolojik tami ve takipte {irodinamik incelemelerin
yapilmasi sarttir. Hastalar tedavi planlanmasinda Pediatri, Norosirurji ve Ortopedi klinikleri ile birlikte degerlendirilmelidir.
Anahtar Kelimeler: Spinal disrafizm, Mesane disfonksiyonu, Urodinamik inceleme.

Abstract

We aimed to clarify the neurourological findings in 117 children who have spinal dysraphism (SD). Between 1996 and 2006, age ranged 1-16 (mean 6.4) year, a
total of 117 children ( 63 boys, 54 girls) were included to the study. Detailed history was taken from all patients and neuro-urologic examination had been performed.
Urodynamic evaluation was done in the first admission and repeated at 3th,12 th and 24 th months. While we applied only medical treatment (oral anticholinergic and
prophylactic antibiotics) to the 21 children, clean intermittent catheterization (CIC) had begun to the 55 children. Augmentation cystoplasty was performed in the 41
children who had been unsuccessful with medical treatment and/or CIC. While, normal findings were determine in the 78 (66.6%) of children, various degree of neurologic
pathologies had establlished in the 39 of children. Early diagnosis is the most important factor for prevention of lower urinary system dysfunction and upper urinary
system damage in children with SD. Urodynamic investigation is an obligation in urological evaluation and follow-up in this patient group. Patients should be evaluated
together with pediatrics, neurochirurgii and orthopedy department in the management of treatment.
Key Words: Spinal dysraphism, Bladder dysfunction, Urodynamic evaluation.
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GIiRiS

Normal alt tiriner sistem fonksiyonu, sakral spinal sinirler
ile serebral korteks arasindaki kompleks norofizyolojik iligki

Konjenital santral sinir sistemi malformasyonlari otopsilerde
%38.8 oraninda goriilmekte olup bunlarin %45.5ini spinal

kord anomalileri olugturmaktadir (1). Bu anomalilerde spinal
kord ve/veya sinir koklerinde basiya bagli hasar olusmakta,
bu da gelismekte olan noral dokunun distorsiyonuna neden
olmaktadir (2,3). Bu baglamda SD kavrami;
meningoensefalosel, meningosel, myelomeningosel,
lipomeningosel, diastometamyeli, pirimer tethered cord ve
sakral agenezis gibi anomalileri icermektedir.
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ile saglanmaktadir. Spinal disrafism’de s6zkonusu bu kompleks
sistem bozulmakta ve sonucunda mesane disfonksiyonu ile
birlikte alt ekstremitede ve vertebralarda ortopedik deformiteler
ve norolojik defisitler ortaya ¢ikmaktadir (4,5). Hastada
yenidogan déneminde sakral bolgede bariz cilt lezyonu, lipoma,
killanma artis1, neviis veya norolojik defisite bagli alt ekstremite
bulgulart mevcutsa spinal lezyonlara dogumda tani konabilir.
Ancak bu lezyonlar mevcut degilse tirolojik ve norolojik tani
gecikebilir (6).

Urolojik agidan bakildiginda SD; sfinkterik disfonksiyon,
mesane hiperrefleksisi veya arerefleksisi, degisen derecelerde
inkontinans, tiriner retansiyon ve {iriner sistem enfeksiyonuna
yatkinliga neden olur (7). Tekrarlayan iiriner sistem enfeksiyon
ataklari ile birlikte yiiksek basingli hipokomplian mesane
varligy; vezikotireteral reflii (VUR), tist tiriner sistemde ilerleyici
dilatasyon, renal skar dokusu gelisimi ve sonugta renal
yetmezlikle sonuglanmaktadir.
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Tablo 1. MRI bulgularia gére saptanan spinal patolojiler.

Spinal Patolojiler Hasta sayis1 %

Meningomyelosel 25 213
Sekonder tethered cord 20 17.0
Pirimer tethered cord 14 11.9
Siringomyeli 14 11.9
Diastometamyeli 12 10.2
Sakral agenezi 9 7.6
Lipomeningosel 8 6.8
Lipomyelomeningosel 3 2.5
Meningosel 1 0.8
Kalin filum termimale 1 0.8
Dermal sinus 1 0.8
Lipomyelosel 1 0.8

Bu grup hastalarda tirolojik rehabilitasyon; davranis
tedavisi, farmakolojik tedavi, TAK ve rekonstruktif mesane
ameliyatlarini igermektedir (4,5,7).

Calismamizda son 10 yillik stirecte klinigimizde takip
edilen 117 SD’li cocukta ilk bagvuruda saptanan iirolojik,
ortopedik ve norolojik bulgular ile birlikte alt tiriner sistem
rehabilitasyonu amaciyla uygulanan spesifik tedaviler ve bu
tedavi yontemleri ile alt tiriner sistem disfonksiyonunun ne
oranda diizeldiginin saptanmast a¢isindan uygulanan
tirodinamik tetkiklere ait sonuglar ortaya konmustur.

HASTALAR VE YONTEM

19962006 yillart arasinda, yas aralig1 1-16 (ortalama 6.4)
yil olan, 117 SD’li ¢ocuk (63 erkek, 54 kiz) ¢alismaya dahil
edildi. Ttim hastalardan ayrintili anamnez ile birlikte ditirnal
ve noktiirnal entirezis, tiriner sikigma ve/veya sikisma tarzinda
idrar kagirma ve diger iseme semptomlar1 (iseme zorlugu,
idrara baslamada tereddiit, rezidii hissi) sorgulandi. Rutin
laboratuar tetkikleri (tam idrar tetkiki, tam kan sayimi,
biyokimyasal renal fonksiyon testleri) uygulandi. Hastalar
norosirurji klinigine de konsiilte edilerek norolojik muayeneleri
yapildi. Ozellikle perineal sensasyon, bulbokavernozal refleks,
istirahatteki anal sfinkter tonusu ve istemli anal sfinkter tonusu
degerlendirildi. Hastalar ayni zamanda olasi deformiteleri
acisindan da ortopedi klinigince konsiilte edildi.

Tablo 2. Hastalarda ilk bagvuruda saptanan iseme
bozukluklar1.

Iseme semptomlari Hasta sayis1 %

Iseme zorlugu 58 49.5
Idrara baslamada tereddiit 71 60.6
Entirezis noktiirna 46 393
Enurezis ditirna 31 26.4
Urgency 62 52.9
Urge inkontinans 27 23.0
Rezidii idrar hissi 33 28.2
[drar retansiyonu 29 24.7

Spinal lezyonun seviyesini ve yapisini tanimlamak amagl
tiim hastalara MRI (magnetic resonance imaging) yapildi.
Hastalarda alt ve {ist tiriner sistem ultrasonografik incelemeleri
yapilarak renal morfolojileri ve rezidiiel idrar dlgtimleri ortaya
kondu. Hastalarda ilk basvuruda alt driner sistemi
degerlendirmek ve olast VUR’u tanimlamak i¢in tirodinamik
inceleme ve iseme sistoiiretrografisi (ISUG) uygulandi. Ust
uriner sistemde dilatasyon ve/veya renal skar dokusu olan
hastalarda veya ISUG’de VUR saptanan hastalarda dinamik
ve statik renal sintigrafi de uygulandi.

Urodinamik olarak; maksimal mesane kapasitesi ve bu
kapasitede mesane basinci, detriisér instabilitesinin (istemsiz
mesane kontraksiyonlarr) varligi, tiroflowmetrik iseme egrileri
ve rezidi idrar 6l¢timleri ilk bagvuru déneminde ve tedavi
sonrasinda ortaya kondu. Calisma sonunda elde edilen veriler
Wilcoxon rank test’i ile degerlendirildi ve p<0.05 degerler
istatiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Hastalarda MRI bulgularina gore saptanan spinal patolojiler
Tablo 1’de gosterilmistir. Bu patolojiler igerisinde
myelomeningosel en sik saptanan spinal patoloji olmustur.

flk bagvuru déneminde 19 (%16.2) hastada uriner ve/veya
fekal inkontinans yoktu. Ancak geri kalan 106 hastadan tuvalet
egitimini tamamlamis olan 84 (%71.7) hastada degisen
derecelerde inkontinans (enuresis noktiirna (n=36), enuresis
ditirna (n=24), noktiirnal ve dilirnal inkontinans (n=18), total
inkontinans (n=6) ve fekal inkontinans (n=18)) saptandi.

Tablo 3. Medikal tedavi alan ve/veya TAK yapan grupta tedavi dncesi ve sonrasinda tirodinamik parametreler.

Ortalama + SD

ik Basvuru 3. Ay 12. Ay 24. Ay
Mesane kapasitesi (ml) 126+14.5 231+£12.7 240+13.2 241 +£22.8
Maksimal kapasitede
mesane basinci
(ml/cm H,0) 88+5.5 50+3.7 32+4.4 28+5.2
Komplians
(ml/cm H,0) 7.4+2.2 11.742.3 12.0+£2.8 12.8+34
Detrusor instabilitesi
(n, %) 98 (%83.7) 17 (%14.5) 9 (%7.6) 9 (%7.6)
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Tablo 4. Ogmentasyon sistoplasti uygulanan grupta tedavi éncesi ve sonrasinda tirodinamik parametreler.

Ortalama + SD

ik Basvuru 3. Ay 12. Ay 24. Ay
Mesane kapasitesi (ml) 113.8+14.5 291.8+12.7 340.7+13.2 355+22.7
Maksimal kapasitede
mesane basinct
(ml/cm H,0) 94.3+4.5 20.5+3.7 17.6+4.4 16.9+4.9
Komplians
(ml/em H>O) 7.442.2 31.743.3 33.0+2.8 30.5+33
Detrusor instabilitesi
(n, %) 98 (83.7%) 3 (2.5%) 0 (0%) 0 (%0)
Tablo 5. VUR derecesine gére uygulanan tedavi yontemleri.
Derece n Medikal tedavi STING * UNS** USP##**
2 11 11 - -
3 20 - - -
4 21 - 20 16 -
5 2 - 5 - 2
* STING : Subiireterik injeksiyon
** UNS : Ureteroneosistostomi
***USP Ureterosistoplasti

Hastalarda ilk bagvuruda saptanan diger iseme semptomlari
Tablo 2’de gosterilmistir. Ultrasonografik bulgulara gore ilk
basvuruda 39 (% 33.3) hastada normal bulgular saptanirken
78 hastada anormal bulgular (37 gocukta {ist {iriner sistemde
dilatasyon ( 26 orta derecede, 11 siddetli), 11 ¢ocukta ileri
derecede renal parankimal kayip, 27 ¢ocukta iseme sonrasi
>100ml rezidii idrar, 39 ¢ocukta <100ml rezidii idrar) saptandi.
Ayrica iki hastada atnali bobrek, 1 hasta da ¢apraz ektopik
bobrek anomalisi saptandi.

Yirmibir hastada tek basina medikal tedavi (oral
antikolinerjik ve profilaktik antibiyotik) ile alt iiriner sistem
stabil hale getirilirken 55 hastada TAK (10 hastada tek basina,
45 hastada medikal tedavi ile birlikte) uygulandi. Medikal
tedavi ve/veya TAK’a cevapsiz 41 ¢ocukta ise 6gmentasyon
sistoplasti (25 ileosistoplasti, 9 otoogmentasyon ve 7
ureterosistoplasti (USP) yapildi.

Ilk basvuru déneminde yapilan iirodinamik incelemelerde
28 (% 23,9) hastada yasa gére normal mesane kapasitesi
saptanirken 89 (% 76) hastada diisiik kapasiteli mesane saptandi.
[lk bagvuruda, 3., 12. ve 24. aylarda saptanan diger tirodinamik
parametreler Tablo 3 ve 4’de gosterilmistir.
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Medikal tedavi ve/veya TAK uygulanan grup’ta (n=76)
ve dgmentasyon uygulanan grupta ilk basvuru degerleri ile
karsilastirildiginda istatiksel olarak anlamli oranda mesane
kapasitesi ve kompliansinda artis ve detriisor instabilitesi
oranlarinda ve maksimal mesane i¢i basingta diisme saglanmustir
(p<0.001).

flk bagvuruda yapilan ISUG’e gore 54 (% 46.1) hastada
VUR saptandi ki bunlardan 12’sinde bilateral ( 7 olguda derece
3, 3’tinde derece 4, 2’sinde derece 5), 42 hastada unilateral
(11 olguda derece 2, 13’tinde derece 3, 18’inde derece 4) reflii
vardi. Derece 2 VUR’u olan 11 hastada reflii medikal tedavi
ve TAK ile diizeldi. Medikal tedavi ile alt tiriner sistem stabil
hale geldikten sonra derece 3 (n=20) ve derece 4 (n=18)
VUR’u olan hastalarda STING (subiireterik enjeksiyon) tedavisi
uygulandi. Bu grubtan basarisiz olan 4 hasta ile birlikte bilateral
derece 4 VUR’u olan 3 hastada ve derece 5 VUR’u olan 2
hastada UNS (iireteroneosistostomi) uygulandi. VUR saptanan
bu hasta grubu Tablo 5’de 6zetlenmistir.

Hastalarin norolojik muayenelerinde 78 (% 66.6) hastada
normal bulgular saptandi. Anormal bulgu saptanan 56 hastaya
ait bulgular Tablo 6’da gdsterilmistir. Hastalara ortopedi
departmaninda uygulanan muayenelerinde 23 (% 19.6) hastada
degisik ortopedik deformiteler saptanmistir (Tablo 7).
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Tablo 6. i1k basvuruda nérolojik muayenede saptanan
anormal bulgular.

Hasta sayist %

Azalmis perineal sensasyon 21 17.9
Azalmis anal sfinkter basinct 13 11.1
Anormal bulbokavernozal refleks 10 8.5
Parapleji 4 34
Paraparezi 12 10.2

Tablo 7. ilk bagvuruda saptanan ortopedik deformiteler.

Hasta sayist %

Pes ekino varus 7 59
Club foot 5 42
Pes kavus 3 2.5
Bilateral vertikal talus 3 2.5
Unilateral alt ekstremite kisalig1 3 2.5
Kalgada fleksiyon kontraktiiri 2 1.7
Pes planus 1 0.8

TARTISMA

Spinal kord tutulumu olmaksizin spina bifida olgulari
genel populasyonda %15-30 oraninda goriilmektedir ki bunlarin
biiytik ¢ogunlugu L5-S1 seviyesinde olmakta ve tesadiifi
radyografilerde saptanmaktadir (4,8). Bununla birlikte spinal
kord lezyonlari vertebral defekt ile birlikte ise ciddi anomaliler
seklinde karsimiza ¢ikabilmektedir. Bu anomaliler; degisen
oranda ve siddette alt tiriner sistem disfonksiyonu, nérolojik
defisit ve ortopedik deformiteleri icermektedir. Bu hasta
grubunda tirolojik rehabilitasyonun genel amaglari; uygun
kapasitede ve kompliansta mesane saglayarak iist {iriner sistem
hasarinin engellenmesi, tekrarlayan triner sistem
enfeksiyonlariin oniine gegmek ve inkontinansin diizeltilerek
sosyal adaptasyonun saglanmasidir.

Spinal disrafizm’li hasta grubunda, ilk bagvuruda mesane
kapasitesinde ciddi azalma ve/veya {ist iiriner sistemde ileri
derecede etkilenme tespit edilmemisse ilk basamak tedaviyi
antikolinerjik ajanlar ve/veya antibiyotik profilaksisi ile birlikte
TAK olusturmaktadir. Dolum fazinda ve miksiyon esnasinda
basinci sirastyla 40cm H20 ve 100cm H20O’dan yiiksek
seyreden olgularda medikal tedavi tek basina ya da TAK ile
birlikte uygulandiginda renal hasar1 %8-10 oraninda engelledigi
gosterilmistir (9,10,11).

Vezikoiireteral reflii, SD’li yenidoganlarda %3-5 oraninda
goriilmektedir ki bunlar 6zellikle detrusor hipertonisitesi ve
detriisor-sfinkter dissinerjisi (DSD) eslik eden olgulardir.
Diizeltilmedigi takdirde 5 yasinda VUR saptanma riski %30-
40’ a yiikselmektedir (12,13). Johnston ve ark. 51 spina bifida
olgusunda uygulanan video-urodinamik incelemelerde sadece
3 hastada normal bulgular saptarken 13 hastada VUR, 42
hastada DSD, 21 hastada azalmis mesane kompliansi, 35
hastada mesane c¢ikim rezistanst saptamislardir.
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Bu hasta grubundan 30’u TAK ile kontinan hale gelirken
5 hastada UNS ve c¢ekosistoplasti uygulanmistir (14).

1lk bagvuruda yapilan norolojik muayenelerinde hastalardan
%3.4’tinde parapleji, %10.2’sinde paraparezi, %17.9’unda
perianal sensasyon kayb1 ve %11.1’inde azalmis anal sfinkter
aktivitesi bulundu. Sakakibara ve ark.’nin ¢alismasinda 28 SD
olgusunda (16 spina bifida cystica, 12 occulta) alt ekstremitede
hiperrefleksi, pozitif Babinsky refleksi ve perianal duyu kaybi
sirastyla %25, %75 ve %58 oraninda saptanmistir. (15).

Sonug olarak SD’li hasta grubunda erken tant tirolojik ve
norosirurjik agidan rehabilitasyonda en 6nemli noktadir. Bu
noktada prenatal takibin 6nemi bilyiik olmaktadir. Yani sira
yenidogan déneminde cilt lezyonlarinin erken dénemde
taninmasi daha sonra ortaya ¢ikabilecek norotirolojik agidan
fonksiyonel ve striiktiirel degisikliklere erken miidahaleyi
saglayacaktir. Bu hasta grubunda iirodinamik testlerin erken
donemde yapilmasi gerek hastalarda olusan alt ve iist iriner
sistem hasarinin ortaya konmasi ve gerekse takipte biiyiik
6nem arz etmektedir.
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