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Ozet

Amag: Ulkemizde ASB (agik spina bifida) nin prenatal tamst ile ilgili
durum tespiti yapmak ve konuyla ilgili bilgi birikimimizi mes-
lektaglarimizla paylagsmay1 amagladik.

Calismanin yapildig1 yer: Premed Fetus Sagligi Merkezi

Hastalar ve yontem: Agustos 1997 ve Kasim 2001 tarihleri arasinda
merkezimize basvuran 11862 gebe iginde fetusunda veya
fetuslarindan en az birinde agik spina bifida prenatal tanisi koyu-
lan 65 vaka materyalimizi olusturmustur ve bu hastalarin verileri
retrospektif olarak irdelenmistir.

Bulgular: Bu gebelerdeki basvuru nedenleri, 25 (%38.5) vakada spina
bifida on tanisi, 12 vakada (%18.5) MSAFP (maternal serum al-
fa fetoprotein) yiiksekligi, 12 (%18.5) vakada hidrosefali
ontanisi, 12 (%18.5) vakada tanimlanmamis konjenital anomali
ontanisi, iki (%3.1) vakada intrauterin gelisme geriligi 6n tanisi,
bir (%1.5) vakada anomalili fetus dykiisii, bir (%1.5) vakada tic-
lii testte risk ve bir (%1.5) vakada diyabetik gebelik olarak belir-
lendi. Yapilan detayli sonografik incelemelerden sonra, 65 ge-
benin 56’sinda (%86.1) spina bifidanin izole oldugu belirlenir-
ken, dokuzunda (%13.9) spina bifidaya eslik eden ek anomaliler
bulundu. Karyotiplemesi yapilan dort fetustan tigliniin karyotip
sonucu normal iken, spina bifidaya eslik eden omfalosel ve
bilateral hidronefroz saptanan fetusta karyotip 46, XX,del (5)
(pter -- p15) olarak saptandi. Saptanan spina bifidalarin 36’sinda
(%55.3) defekt lumbar, 11’inde (%16.9) lumbosakral, sekizinde
(%12.3) torakolumbar, sekizinde (%12.3) sakral, ikisinde (%3)
torasik idi. Detayli sonografide 65 spina bifidanin 62’sinde
(%95.4) fetal basta en az bir bulgu saptandi. Fetal basta bulgu
saptanmayan {i¢ vakanin {i¢li de 25 hafta altindaydi. Limon bul-
gusunun siklig1 ise gebelik haftasi ilerledik¢e azalmakta idi. PFB
(posterior fossa bulgusu) nun 28. haftadan biiyiik grupta %35.7
oraninda goriilmesi dikkati ¢eken bir diger 6zellikti. Hidrosefali
goriilme sikliginin gebelik haftasmim ilerlemesiyle %66.7’den
%92.8’e ciktig1 saptandi. Fetal bas bulgularinin izlenme oranla-
rinin sakral defektlerde azaldigi izlendi. Vakalarin 21 inde
(%32.3) kifoskolyoz ve 13’linde (%20) pes ekinovarus (PEV)
saptandi.  Sakral lezyonlarda kifoskolyoz izlenmezken
kifoskolyoz oranlarinin yiiksek lokalizasyonlu defektlerde arttig:
izlendi. Akibetlerine ulasilabilen kirkdort gebenin 34’tinde
(%77.3) gebeliklerin termine edildigi 6grenildi. Dokuz vakada
terminasyon sirasinda gebelik haftas1 25 hafta ve iizerinde idi.
Terminasyon yontemi olarak, bu dokuz vakanin altisinda vajinal
yol, iigiinde sezaryen kullanildig ve fetuslarin tiimiiniin neonatal
sonlandirilmasini istemeyen 10 vakanin sadece ikisinin bebegi-
nin canli ancak mental ve motor morbiditeye sahip oldugu belir-
lendi.

Sonug: ASB’l1 fetuslarin prognozu serimizde kotii olarak saptanmustir.
ASB’nin prenatal tanist ve yonetimi i¢in lilkemizde yapilmasi
gereken hala ¢ok sey vardir.
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Summary

Subject: The aim of this study is to clarify the status of screening and
prenatal diagnosis of open spina bifida in our country and to
share our experiences on subject.

Institution: Premed Fetal Health Center

Patients and method: Of the 11862 pregnant referred to our clinic
between Agust 1997 and November 2001, 65 women whose, at
least, one fetus has open spina bifida, enrolled to this study. Da-
ta of these women had been retrospectively studied.

Findings: Indications for detailed sonography in these 65 women are:
diagnosis of open spina bifida in 25 (38.5%), elevated MSAFP
(maternal serum alpha fetoprotein) in 12 (18.5%), diagnosis of
hydrocephaly in 12(18.5%), diagnosis of undefined congenital
anomaly in 12(18.5). After detailed sonography, isolated spina
bifida have been diagnosed in 56 fetuses (86.1%). In 9(13.9%)
cases, spina bifida was associated with additional anomalies. Of
the fetuses, only four had karyotype analysis, and in just one
fetus with omphalocele and bilateral hydronephrosis was
genetically anomalous (46, XX,del (5) (pter -- p15)). Anatomic
spinal defects are: lumbar in 36(55.3%), lumbosacral in
11(16.9%), toracolumbar in 8(12.3%), sacral in 8(12.3%) and
torasic in 2(3%). With detailed sonography, at least one
intracranial finding of open spina bifida had been detected in
62(95.4%) fetuses. In three fetuses, no cranial finding have been
detected with detailed sonography, and gestational ages of these
three fetuses were smaller than 25 weeks. Detection rate of
lemon sign in fetuses with open spina bifida has been found to
be progressively decreased with advanced gestational age. The
detection rate of posterior fossa finding (PFF) in fetuses aged
more than 28 weeks at sonography was low (35.7%) in our
series. The occurrence rate of hydrocephaly has been found to
be increased from 66.7% to 92.8% with advanced gestation.
Occurrence rate of intracranial finding of open spina bifida was
rare in fetuses with sacral defects. Kyphoscoliosis was present in
21(32.3%) fetuses and pes equino varus was present in 13(%20)
fetuses. None with sacral defect had kyphoscoliosis. The higher
anatomic defects, the more frequent kyphoscoliosis had been
seen. In 44 of the 65 fetuses, perinatal outcomes have been
obtained. Pregnancies were terminated in 34(77.3%) cases (after
24 weeks gestation in nine cases, before 24 weeks gestation in
25 cases). The routes of pregnancy termination after 24 weeks
gestation were vaginal in six cases and abdominal in 3 cases,
and all these nine neonates were died after birth without having
a surgical intervention. Only two survival has been found among
ten women who did not prefer to terminate their pregnancies.
But these two infants have motor and mental disabilities.

Conclusion: The prognosis of fetuses with open spina bifida is
extremely poor in our series. Although some improvement in
screening and prenatal diagnosis of open spina bifida has been
obtained in our country, there are still too much to do.

Key Words: Neural tube defect, Open spina bifida, Prenatal diagnosis
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Agik noral tlip defektleri (ANTD) o6zellikle a-
¢ik spina bifidalar (ASB) sik goriilen ve ciddi
morbidite ve mortaliteye neden olan konjenital
anomalilerdir. Pekcok iilkede prenatal tarama ve
tam1 programlarn ile eradike edilmektedirler. Ulke-
mizde ANTD’lerinin taranmasima yonelik ulusal
bir program yoktur. Boyle bir programin gerekli
olup olmadig1 ve nasil organize edilmesi gerektigi
de heniiz tartistlmamustir. 1990’11 yillarin basinda
Down sendromu taramasi amagli {iglii test uygula-
masinin {ilkemize yavas yavag girmesini takiben,
bu taramanin bir parametresi olan maternal serum
alfa feto protein (MSAFP) taramasi da kullanilir
olmustur. Yaymlanmamis bir seride Istanbul Tip
Fakiiltesi Kadin Hastaliklart ve Dogum A.B.D.
Prenatal Tam ve Tedavi Unitesinde Ocak 1988 ile
Haziran 1996 arasindaki donemde prenatal tanist
koyulan 221 agik spina bifida vakasinin bagvuru
sebepleri incelendiginde bunlardan sadece birinde
bagvuru sebebinin MSAFP yiiksekligi oldugu be-
lirlenmistir. Ne yazik ki, MSAFP taramasinin algi-
lanmasi ve antenatal izlem sistemine kismen de
olsa sokulmasi ticlii testi takiben olabilmistir. Gii-
nliimiizde iilkemizdeki gebelerin ne kadarina
MSAFP taramasinin yapildigi ise belli degildir.

Benzeri gariplikleri obstetrik ultrasonografi
uygulamalari, ultrasonografi ile noral tip
defektlerinin taramasi ve tanisi i¢in de gozlemle-
mek miimkiindiir. Obstetrik ultrasonografide 1985
sonrasinda Once teknoloji transferi baslamis, bunu
bilgi ve deneyim birikimi izlemistir. 18-23 hafta
incelemesinin 6nemi son yillarda anlasilmaktadir.
Ancak, iilkemizde obstetrik ultrasonografi uygu-
lamalarmin nitelik ve niceligi konusunda biiyiik
bilgi eksigi vardir. Dogum hekimlerinin bu tekno-
lojiyi daha etkili kullanmaya yonelik arzulari kurs
ve kongrelerde goziikmekte ise de, bu arzunun
sahadaki uygulamaya nasil yansidig belirsizdir.

Yukaridaki sorunlart aydmlatmaya yonelik
epidemiyolojik arastirmalara gereksinim oldugu
aciktir ve bu bir boyuttur. Ancak, bir diger boyut da
ASB nin prenatal tanisi ile ilgili durum tespitidir.
Ulkemizde ASB’nin prenatal tanisi ile ilgili olarak
yapilmis ulagabildigimiz yayinlanmis bir arastirma
yoktur. ASB prenatal tanisindaki sorunlar yeterince
tartistlmamistir. ASB’nin prenatal tamst ile ilgili
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bilgi ve beceri transferi yeterince yapilmamustir.
Bu amagla, prenatal tani tinitemizde ASB tanisi
koyulan vakalarin bagvuru gebelik haftalari, bagvu-
ru sebepleri ve prenatal tani1 bulgularini arastirmak
ve sonuglar tartigmak i¢in bu ¢alismay1 planladik.

Hastalar ve Yontem

Agustos 1997 ve Kasim 2001 tarihleri arasin-
da merkezimize bagvuran 11862 gebe iginde
fetusunda veya fetuslarindan en az birinde agik
spina bifida prenatal tanisi koyulan vakalar ele
alinmgtir. Agirhikli olarak Istanbul ve gevresine
hizmet veren 06zel bir kurum olan merkezimize
sosyo-kiiltiirel diizeyleri ve primer antenatal bakim
aldiklar1 kurumlar1 heterojen olan diisiik ve yliksek
riskli gebeler bagvurmustur. Tiim fetal degerlen-
dirmeler arastiricilardan biri (A.Y.) tarafindan
yapilmistir. Fetal ultrasonografik incelemelerde
Siemens Sonoline Elegra Advanced Ultrason ciha-
z1 ve 3,4-7,2 mHz transabdominal transduser (5.0
C50) kullamilmustir. Eldeki kayitlardan gebelerin
basvuru haftalari, yaslari, gravidalari, tam1 gebelik
haftalar1 not edilmistir. Basvuru sebepleri arasti-
rilmistir. Konjenital fetal anomali aranmasina yo-
nelik olarak yapilan detayli ultrason kayitlar1 ince-
lenmistir. ASB tamis1 alan vakalarda, spina
bifidanin lokalizasyonu, vertebrada kifoskolyoz
olup olmadigy, alt ekstremitelerde pes equino varus
(PEV) varlig, fetal basa ait limon bulgusu (frontal
kemiklerde basiklagsma), posterior fossa bulgular
(PFB) (muz bulgusu, sisterna magnanin oblitere
olmasi1 ve  posterior fossa  anatomisinin
serebellumun goriintillenemeyecegi boyutta bo-
zulmasi) ve ventrikiilomegali (atriyum genisliginin
10 mm ve {izerinde olmasi) olup olmadigi arasti-
rilmistir. Bu fetuslara ait kayitlarda ek anomali
olup olmadigi, varsa ne olduguna bakilmistir. Ya-
pilmigsa invazif girisimlerin endikasyonu, tipi ve
sonucu not edilmistir.

Gebelerin bagvuru nedenlerinin gebelik hafta-
larina gore dagilimlar irdelenmistir. Tam igin ge-
rekli ultrason sayisi arastirilmigtir. Fetal bag bulgu-
larinin gebelik haftas1 degiskenine gore ve spina
bifidanin lokalizasyonuna gore dagilimi incelen-
mistir. Kifoskolyoz ve PEV varligi ile lokalizasyon
arasindaki iliski aragtirilmustir.
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Tim gebelere ve gebeleri refere eden doktor-
lara telefon edilerek akibetler arastirilmistir. Ulasi-
labilen vakalarda prenatal taninin dogrulanip dog-
rulanmadigi, medikal abortus yapilip yapilmadigi,
yapildi ise gebelik haftas1 ve yontemin ne oldugu,
dogumda gebelik haftasi, dogum sekli, perinatal
Olim gelisen vakalarda Oliimiin zamani ve olasi
nedeni, spina bifida nedeni ile nérocerrahi uygula-
nan vakalarin akibetleri irdelenmistir.

Bulgular

Agustos 1997 ve Kasim 2001 tarihleri arasin-
da merkezimize basvuran 11862 gebe iginde
fetusunda veya fetuslarindan en az birinde agik
spina bifida olan 65 (%0.5) gebe saptandi. Bu ge-
belerin bagvuru sirasindaki yaslarimin ortalamasi
264 (min:19 maks:38), yaslarinin standart
deviyasyonu 4.6, gravidalarimin medyan degeri 2
(min:1 maks:5) olarak belirlendi. Bu gebelerden iki
(%3) tanesi ikiz, 63 (%97) tanesi tekil gebelik idi.
Gebelerin bagvuru sirasindaki ortalama gebelik
haftalar1 23.12 (min:16 maks:39), tam sirasindaki
ortalama gebelik haftalar1 ise 23.18 (min:16
maks:39) olarak belirlendi. Gebelerin basvurudaki
gebelik haftalar1 Tablo 1°de 6zetlenmistir.

Bu gebelerdeki bagvuru nedenleri, 25 (%38.5)
vakada spina bifida 6n tanisi, 12 vakada (%18.5)
MSAFP yiiksekligi, 12 (%18.5) vakada hidrosefali
ontanis;, 12 (%18.5) vakada tanimlanmamis
konjenital anomali Ontanisi, iki (%3.1) vakada
intrauterin gelisme geriligi 6n tanisi, bir (%1.5)
vakada anomalili fetus Sykiisii, bir (%1.5) vakada
ticlii testte risk ve bir (%1.5) vakada diyabetik gebe-
lik olarak belirlendi. Tablo 2’de basvuru nedenleri

At1l YUKSEL ve Ark.

ve bunlarin bagvuru gebelik haftalarina gore dagi-
limlar1 gosterilmistir.

Bu 65 gebenin spina bifidali 65 fetusuna uygu-
lanan sonografi sayis1t 69 olarak belirlendi. Fetus
basina yapilan sonografi sayisi 1.06 (min:1 maks:3
medyan:1) olarak bulundu. Sadece ii¢ fetusa tani
amaciyla birden fazla sonografi uygulandi. Bunlar-
dan birinde iki kontrol sonografisi daha uygulanma-
smmin nedeni maternal obezite idi. Diger birinde
saptanan sakral spina bifidanin konfirmasyonu i¢in
yeniden sonografik degerlendirme yapilmasimin
nedeni vakann infertilite dykiisii olmas1 idi. Ugiincii
vakada ise intrakraniyal bulgularin pozitif olmasina
ragmen fetusun oksiput posteriyor pozisyonu nede-
niyle noral arkin degerlendirilememesi, kontrol
sonografisine ihtiya¢ dogurdu.

Yapilan detayli sonografik incelemelerden
sonra, 65 gebenin 56’sinda (%86.1) spina bifidanin
izole oldugu belirlenirken, dokuzunda (%13.9)
spina bifidaya eslik eden ek anomaliler bulundu
(Tablo 3). Izole olmayan vakalarin altisina
karyotipleme Onerildi. Bu amacgla ikisine
kordosentez, birine kardiyosentez uygulandi, birin-
de terminasyon sonrasit plasentada karyotipleme

Tablo 1. Bagvuru gebelik haftalar

Basvuru Gebelik Haftalar n %

<21 27 %41.5
21-24 17 %26.2
25-28 7 %10.8
>28 14 %21.5
Toplam 65 %100

Tablo 2. Bagvuru nedenleri ve gebelik haftalarina gore dagilimlari

Tiim Vakalar <20. GH 20-24. GH 25-29. GH >29. GH
Bagvuru Nedeni n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Spina bifida 6ntanisi 25 (%38.4) 9 (%47.3) 8 (%32) 3 (%37.5) 5 (%38.5)
MSAFP yiiksekligi 12 (%18.4) 4 (%21) 8 (%32)
Hidrosefali ontanisi 12 (%18.4) 1 (%5.3) 3 (%12) 3 (%37.5) 5 (%38.5)
Diger anomali 6ntanisi 11 (%16.9) 3 (%15.8) 5 (%20) 2 (%25) 1 (%7.7)
IUGG 2 (%3) 2 (%15.4)
Anomalili fetus hikayesi 1 (%1.5) 1 (%5.2)
Uclii testte DS riski 1 (%1.5) 1 (%5.2)
DM+Gebelik 1 (%1.5) 1 (%4)
Toplam 65 (%100) 19 (%100) 25 (%100) 8 (%100) 13 (%100)
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Tablo 3. Spina bifidaya eslik eden anomaliler

Spina bifidaya eslik eden

anomaliler (n:9) Kromozom Analizi

Dekstrakardi Yapilamadi

Unilateral hidronefroz Yapilamadi

Atnal1 bébrekte hidronefroz Yapilamadi

Tek umblikal arter Normal

Omfalosel + bilateral hidronefroz 46, XX,del (5) (pter--p15)
Omfalosel, sag elde "clenched hand" Normal

Diyafragma hernisi, at nali bobrek? Normal

Hipospadias?, kriptorsidi, AV kanal Aile istemedi
defekti

AV kanal defekt + PSUV Aile istemedi

Tablo 4. Spina bifidalarin lokalizasyonlari

Spina Bifidalarin Lokalizasyonlari n (%)
Lumbar 36 (%55.3)

Lumbosakral 11 (%16.9)
Torakolumbar 8 (%12.3)
Sakral 8 (%12.3)
Torasik 2 (%3.1)

Tablo 5. Spina bifidali 65 vakada fetal bas bulgu-
lar1

Spina Bifidah Vakalarda Fetal Bas Bulgulari n (%)

Limon 35 (%53.8)
PFB 49 (%75.4)
HS 50 (%76.9)
Limon v/v PFB 49 (%75.4)
Limon v/v PFB v/v HS 62 (%95.4)

PFB: Posteriyor fossa bulgusu, GH: Gebelik haftasi,
HS: Hidrosefali, v/v: ve/veya

yapild1 ve iki tanesi karyotiplemeyi kabul etmedi.
Karyotiplemesi yapilan dort fetustan {igiiniin
karyotip sonucu normal iken, spina bifidaya eslik
eden omfalosel ve bilateral hidronefroz saptanan
fetusta karyotip 46, XX,del (5) (pter -- p15) olarak
saptandi.

Saptanan spina bifidalarin 36’smnda (%55.3)
defekt lumbar, 11’inde (%16.9) lumbosakral, seki-
zinde (%12.3) torakolumbar, sekizinde (%12.3)
sakral, ikisinde (%3.1) torasik idi (Tablo 4). Bu
vakalardan PFB bulgusunun pozitif oldugu birinde
ultrasonografide defekt lokalize edilemedi. Ancak
terminasyon  sonrasi  incelemede  defektin
lumbosakral lokalizasyonlu oldugu belirlendi.
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Detayli  sonografide 65 spina bifidanin
62’sinde (%95.4) fetal basta en az bir bulgu sap-
tandi. Limon ve/veya PFB vakalarin 49’unda
(%75.4) belirlendi. Limon bulgusu, PFB ve hidro-
sefalinin sikliklar1 Tablo 5°te gosterilmistir. Fetal
basa ait hi¢bir bulgu olmayan ii¢ fetus vardi. Bun-
lardan ikisinde lezyon sakral ucta, ligiinciide ise
lumbar lokalizasyonlu idi. Sakral lokalizasyonlu
fetuslardan birinde basvuru gebelik haftasi 24 idi.
Ek olarak bilateral pelviektazi saptanan gebeye
kromozom analizine yonelik invaziv girisim 6ne-
rildi. Aile girisimi reddetti ve takiplere gelmedi.
Sakral spina bifidali 21(+) haftalik diger vakada ek
olarak AV kanal defekti ve persistan sag umbilikal
vena saptandi. Aile invaziv girisim ve otopsiyi
reddetti. Sakral spina bifida tanisi terminasyon
sonrast dogrulandi. Lumbar spina bifidali 19(+)
haftalik {iglincii olguda ise spina bifidaya sekonder
unilateral pes ekinovarus ve minimal kifoskolyoz
vardi. Sonlandirilan bu vakada spina bifida
postmortem inceleme ile dogrulandi.

Gebelik haftasi degiskenine gore fetal bas bul-
gularinin dagilim Tablo 6’da gosterilmistir. Bu
bulgulardan herhangi birinin varligi onceden de
belirtildigi gibi %95.4 oraninda idi ve bulgu sap-
tanmayan ii¢ vakanin ti¢li de 25 hafta altindaydi.
Limon bulgusunun siklig1 ise gebelik haftasi ilerle-
dik¢e azalmakta idi. PFB nun 28. haftadan biiyilik
grupta %35.7 oraninda goriilmesi dikkati ¢ceken bir
diger ozellikti. Hidrosefali goriilme sikliginin ge-
belik haftasinin ilerlemesiyle %66.7’den %92.8°¢
¢iktig1 saptandi.

Spina bifida lokalizasyonu ile bas bulgulari
arasindaki iligkiler incelendiginde fetal bas bulgu-
larindan herhangi birisinin mevcut olma oraninin
sakral lokalizasyonlu spina bifidalarda belirgin
olarak az oldugu izlendi (Tablo 7).

Toplam 65 wvakadan 21’inde (%32.3)
kifoskolyoz ve 13’iinde (%20) pes ekinovarus
(PEV) saptandi. Lezyon lokalizasyonu torakstan
sakral uca dogru indik¢e kifoskolyozun %100 den
%0’a azaldig1 gozlendi. Lezyon lokalizasyonuyla
PEV arasinda belirgin bir iligki kurulamadi.

Spina bifida tanisin1 koymak i¢in sadece bir
(%1.5) vakada amniyosenteze gerek duyuldu.

T Klin Jinekol Obst 2003, 13
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Tablo 6. Gebelik haftas1 degiskenine gore fetal bas bulgularinin dagilimu.

BULGULAR
Limon PFB Limon v/v PFB Limon v/v PFB v/v HS

Tam GH n n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
<21 27 21(%77.8) 25 (%92.6) 18 (%66.7) 25 (%92.6) 26(%96.3)
21-24 17 11(%64.7) 13(%76.5) 13(%76.5) 13(%76.5) 15(%88.2)
25-28 7 2(%28.6) 6(%385.7) 6(%85.7) 6(%385.7) 7(%100)
>28 14 1(%7.1) 5(%35.7) 13(%92.8) 5(%35.7) 14(%100)
TOPLAM 65 35(%53.8) 49(%75.4) 50(%76.9) 49(%75.4) 62(%95.4)

PFB: Posteriyor fossa bulgusu, GH: Gebelik haftasi, HS: Hidrosefali, v/v: ve/veya

Tablo 7. Spina bifida lokalizasyonu ile bas bulgular1 arasindaki iligkiler

BULGULAR
Limon PFB HS Limon v/v PFB Limon v/v PFB v/v HS

Lokalizasyon n n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Lumbar 36 19(%52.8) 27(%75) 29(%80.6) 27(%75) 35(%97.2)
Lumbosakral 11 7(%63.6) 11(%100) 8(%72.7) 11(%100) 11(%100)
Torakolumbar 8 4(%50) 4(%50) 8(%100) 4(%50) 8(%100)
Sakral 8 3(%37.5) 5(%62.5) 3(%37.5) 5(%62.5) 6(%75)
Torasik 2 2(%100) 2(%100) 2(%100) 2(%100) 2(%100)
TOPLAM 65 35(%53.8) 49(%75.4) 50(%76.9) 49(%75.4) 62(%95.4)

PFB: Posteriyor fossa bulgusu, GH: Gebelik haftasi, HS: Hidrosefali, v/v: ve/veya

Posteriyor fossa bulgusunun pozitif oldugu bu
vakada fetusun siirekli oksiput posteriyor pozis-
yonda olmasi nedeniyle noral ark yeterince deger-
lendirilemedi, spina bifida saptanamadi ve lokalize
edilemedi. Bu nedenle amniyosentez uygulandi.
ASAFP >2 MoM ve asetil kolinesteraz pozitif
olarak bulundu. Tanmi terminasyon sonrasi dogru-
land1 ve lezyonun lumbosakral yerlesimli oldugu
belirlendi.

Bu 65 gebenin 44’iniin (%67.7) akibetlerine
ulagilabildi. Kirkd6rt vakanin tiimiinde ASB tanisi
dogrulandi. Kirkdort gebenin 34’tinde (%77.3)
gebeliklerin termine edildigi 6grenildi. Bu gebele-
rin terminasyon sirasindaki ortalama gebelik hafta-
s1 22.8 (min:16 maks:33) olarak bulundu. Termine
edilen 34 gebeligin 25’inde gebelik haftasi 24 ve
altinda idi. Dokuz vakada ise terminasyon sirasin-
da gebelik haftast 25 hafta ve flizerinde idi.
Terminasyon yontemi olarak, bu dokuz vakanin
altisinda vajinal yol, ii¢iinde sezaryen kullanildig
ve fetuslarin tiimiiniin neonatal donemde opere
edilmeden kaybedildigi 0Ogrenildi. Gebeliginin
sonlandirilmasini istemeyen 10 vakanin dogumda-
ki ortalama gebelik haftas1 ise 37.4 (min:35
maks:39) olarak saptandi.
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Tablo 8. Spina bifida lokalizasyonu ile kifoskolyoz
ve PEV arasindaki iligkiler

Kifoskolyoz PEV
Lokalizasyon n n (%) n (%)
Torasik 2 2 (%100) 0
Torakolumbar 8 4 (%50) 1 (%12.5)
Lumbar 36 14 (%39.7) 9 (%25)
Lumbosakral 11 1 (%9.1) 2 (%18.2)
Sakral 8 0 1 (%12.5)
TOPLAM 65 21 (%32.3) 13 (%20)

PEV: Pes ekinovarus

Gebeliginin sonlandirilmasimi kabul etmeyen
on vakadan besinde neonatal Sliim gelistigi, diger
bes bebegin ise opere edilebildigi 6grenildi. Bu bes
bebegin akibetleri Tablo 9°da verilmistir.

Tartisma

Acik spina bifidali gebelerin bagvuru sirasin-
daki ortalama gebelik haftalar1 23.12 (min:16
maks:39), tan1 sirasindaki ortalama gebelik haftala-
11 ise 23.18 (min:16 maks:39) idi. Bu gebeliklerin
%41.5 unda bagvuru sirasindaki gebelik haftast
<21, %067.2 sinde ise <25 idi. Yaymnlanmamis an-
cak sunulmus bir seride Istanbul Tip Fakiiltesi
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Tablo 9. Opere edilen bes bebegin akibetleri

ACIK SPINA BiFIDA PRENATAL TANISINDAKI DENEYIMLERIMiZ

Vaka Lokalizasyon Operasyon sayisi Operasyon Noral defisit Mental durum Son durum
1 Lomber 2 Reparasyontsant + - Sag

2 Lumbosakral 1 Reparasyon+tsant + ? Ex (7 ay)
3 Lomber Cok Reparasyon+tsant + - Ex(5y)
4 Torakolomber 1 Reparasyon+sant + ? Ex(1ly)

5 Lomber 1 Reparasyon +sant + + Sag

Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali
Prenatal Tami Unitesinde Ocak-1988 ile Haziran
1996 tarihleri arasinda tanisi koyulan 221 agik
spina bifidali vakada ise tan1 gebelik haftas1 <25
olanlarin oran1 %22.6 idi. Her ikisi de Istanbulda
olan bu iki merkezde hasta populasyonlar1 arasinda
muhtemelen farklar olsa da, oramin yillar iginde
%22.6’dan %67.2’ye ylikselmesi olumlu olarak
degerlendirilmelidir. Ulkemiz genelinde ve Istan-
bul’da gebelerin ne kadarina MSAFP taramasi yapi-
labildiginin bilinmemesi ve obstetrik ultrasonografi
uygulamalarmin yillar i¢inde muhtemelen artan
kalitesini irdeleyen aragtirmalar olmamasi nedeni
ile ASB tanisinda gebelik haftasinin asagi ¢cekilme-
sinin MSAFP ve obstetrik ultrason taramalarina ne
oOl¢iide baglanabilecegi tartigmalidir. Diger taraftan
%32.3 oraninda ASB nin 25 hafta ve {izerinde tam
aliyor olmasi tedirgin edicidir ve bu oranin asag:
indirilmesine ¢alisilmalidir. Bu noktada iki oneri
getirilebilir: 1) ASB da prenatal tan1 orani ve tani
gebelik haftasini arastiran epidemiyolojik arastir-
malar yapmak, 2) ASB tanisina yonelik MSAFP ve
obstetrik ultrasonografi tarama programlarini des-
teklemek.

Altmis bes ASB 11 fetustan 25 (%38.4)’1 spina
bifida 6n tamisi ile merkezimize refere edildi.
Oniki (%18.4) vaka MSAFP yiiksekligi nedeni ile,
12 (%18.4) vaka ise hidrosefali 6n tanisi ile gonde-
rildi. Buna karsin, yayinlanmamis ancak sunulmus
bir seride Istanbul Tip Fakiiltesinde Ocak-1988 ile
Haziran 1996 tarihleri arasinda tanisi koyulan 221
ASB’l1 vakadan sadece birinde (%0.5) MSAFP
yiiksekligi bagvuru sebebi idi. Ayni seride spina
bifida on tanisi ile refere edilen hasta oranmi ise
%19.5 idi. Bir diger olumlu degisim ise %45.5
olan hidrosefali 6n tanili hasta oraninin arastirma-
mizda %18.4’e diigmiis olmasidir. Bu olumlu degi-
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simler, gerek obstetrik ultrasonografinin gerekse
MSAFP taramasmin daha dogru ve daha yaygin
kullanildiginin indirekt gostergesidir.

Altmis bes ASB’l1 fetustan 62 (%95.3)’sinde
tek detayli ultrason ile ASB tanist koyuldu. Bir
vakada obezite nedeni ile iki, bir digerinde
infertilite Oykiisliniin getirdigi hekim anksiyetesi
nedeni ile bir ultrason incelemesi daha gerekti.
Ugiincii vakada ise PFB bulgusunun pozitifligine
karsin, fetusun oksiput posterior pozisyonda olmasi
ultrason tekrar1 gerektirdi. Vertebradaki ASB’nin
ultrason ile goriintiilenememesi nedeni ile bu va-
kada tan1 amagl amniyosentez uygulandi. ASAFP
>2 MoM ve asetil kolinesteraz (AKE) pozitif ola-
rak bulunmasi ile terminasyon karar1 verildi ve
lumbosakral ASB tanisi terminasyon sonrasi dog-
ruland1. Altmis bes vakadan sadece birinde tani
amagli amniyosentez kullanilmasina gerek duyul-
du. ASB tamsinda iki farkli yaklasim protokolu
vardir. Bunlardan daha eskisi MSAFP si yiiksek
vakalarda ultrason bulgularinin normalligi duru-
munda ASAFP ve gereginde AKE bakilmasina
yonelik amniyosentez uygulanmasi (1-3), digeri ise
detayl1 ultrason incelemesi ile son kararin verilme-
sidir (4-6). Ultrasona dayali yaklagim sekli son
yillarda daha fazla kabul géren ve bizim de uygu-
ladigimiz yontemdir.

ASB’da tam1 sonras1 kromozom analizine yo-
nelik invazif girisimlerin rutin olarak uygulanmasi
pratik olarak yapilamamaktadir. Serimizde ek a-
nomalili dokuz vakadan altisina karyotip analizi
Onerildi. Doérdiinde karyotipleme yapilabildi. Bun-
lardan birinde patolojik sonug¢ elde edildi (46,
XX.,del (5) (pter -- p15). Babcook ve ark. lar1 (7)
spina bifida prenatal tanis1 alan fetuslarda %17
oraninda kromozom anomalisi saptadiklarini be-

T Klin Jinekol Obst 2003, 13



ACIK SPINA BiFIDA PRENATAL TANISINDAKI DENEYIMLERIMiZ

lirtmiglerdir. Ayrica baska bir ¢aligmasinda ayni
arastirict kromozom analizi yapilan 45 vakadan
altisinda (%13) kromozom anomalisi saptamigtir
(8). Ayn1 grup ultrason incelemesinde izole spina
bifida tanis1 alan vakalar i¢in %4 kromozom ano-
malisi riski vermektedir. Yukaridaki veri ve bilgi-
leri birlikte irdeledigimizde, izole ya da ek anoma-
lili ASB larda invazif girisim yapilmasinin bu ge-
belik ya da gelecekteki gebelikler agisindan kiy-
metli bilgiler sunacag asikardir. Ozellikle termine
edilmeyecek gebeliklerde, gebeligin devami karar
verilmeden Once fetal kromozom analizi mutlaka
yapilmalidir.

Saptanan spina bifidalarin 36’sinda (%55.3)
defekt lumbar, 11’inde (%16.9) lumbosakral, seki-
zinde (%12.3) torakolumbar, sekizinde (%12.3)
sakral, ikisinde (%12.3) torasik idi. Van den Hof
MC ve ark.’larmin (9) caligmasinda 130 spina
bifidanin 30’unun (%23) sakral, sekizinin (%0.6)
lumbar, birinin (%0.7) torakal, ikisinin (%1.5)
servikal, 75’inin (%57.6) lumbosakral, besinin
(%3.8) torakolumbosakral ve dokuzunun (%6.9)
torakolumbar oldugu bildirilmistir. Lokalizas-
yonlarin tip ve dagilimlarindaki farkliliklar muh-
temelen verilerin retrospektif olmasindan kaynak-
lanmaktadir. Gerek bizim caligmamizda gerekse
Van den Hof MC ve ark. lariin ¢alismasinda spina
bifidalarin lokalizasyonlar1 vertebra sayim kuralla-
rina gore degil subjektif olarak yapilmistir.

At1l YUKSEL ve Ark.

Altmis bes spina bifidanin 62’sinde (%95.4)
fetal basta en az bir bulgu saptadik. Limon ve/veya
PFB’nu vakalarin 49’unda (%75.4) belirledik.
Limon bulgusu 16-24 hafta grubunda %73 (32/44)
siklikla, >24 hafta grubunda ise %14 (3/21) siklik-
la izlendi (Tablo 10). 16-24 hafta grubundaki %73
olan limon bulgusu siklig1 diger arastiricilarin (4,9-
13) oranlarina (%85-%100) gore diigiiktiir. Nyberg
ve ark.’larinin (10) retrospektif grubundaki %85
oraninin bizim buldugumuz sikliga yakin olmasi,
gerek bu aragtiricinin gerekse bizim oranimizin
diigiikliigiiniin  her iki arastirmanin retrospektif
olarak tasarlanmis olmasindan kaynaklaniyor ola-
bilir. Arastirmamizda >24 hafta grubunda limon
bulgusu sikligimin azalmasi diger arastiricilarin
bulgular ile paralellik gostermektedir. Gebeligin
erken doneminde goézlenen limon bulgusunun
intrakraniyal basincin azalmasi1 sonucu frontal
kemiklerin her iki yanda ¢6kmesinden kaynaklan-
dig1 diistintilmektedir (9). Bu bulgunun ilerleyen
haftalarda kaybolmasi ise gelisen hidrosefali nede-
ni ile intrakraniyal basincin yiikselmesine ve kafa
kemiklerinin ossifikasyonunun artmasina baglan-
maktadir (9). Posteriyor fossa bulgusu 16-24 hafta
grubunda %86 (38/44) siklikla, >24 hafta grubunda
ise %52 (11/21) siklikla izlendi (Tablo 10). Ozel-
likle >24 hafta grubunda serimizde PFB sikliginin
disiik olusu dikkati ¢ekmektedir. Thiagarajah ve
ark.’lar1 (4) benzeri gruba giren altt vakanin tii-
miinde, Van den Hof MC ve ark.’lar1 (9) ise %91

Tablo 10. Arastirmamizda ve diger kaynaklarda fetal basa ait bulgularin siklig1

Arastirici Limon

PFB HS

16-24 Hafta n(%)

Nicolaides (Retrospektif)(11) 54/54 (%100)
Campbell (Prospektif)(12) 26/26 (%100)
Penso (13) 13/13 (%100)
Nyberg (Retrospektif)(10) 11/13 (%85)

Nyberg (Prospektif)(10) 13/14 (%93)
Van den Hof (9) 105/107 (%98)
Thiagarajah (Prospektif)(4) 16/16 (%100)
Bu ¢alisma (Retrospektif) 32/44 (%73)
>24 Hafta n(%)
Penso (13) 3/11 (%27)
Nyberg (Retrospektif) (10) 6/18 (%33)
Nyberg (Prospektif) (10) 2/5 (%40)
Van den Hof (9) 3/23 (%]13)
Thiagarajah (Prospektif)(4) 2/8 (%25)

Bu c¢aligma (Retrospektif) 3/21 (%14)

n(%) n(%)
20/21 (%95) 57/66 (%86)
25/26 (%95) 14/26 (%54)

103/107 (%96)

16/16 (%100) 10/16 (%62.5)
38/44 (%836) 31/44(%70)
n(%) n(%)

21/23 (%91)
6/6(%100) 6/8 (%75)

1121 (%52) 19/21 (%90)
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(21/23)’inde PFB saptamislardir. Van den Hof MC
ve ark.’lar1 (9), sadece muz bulgusu s6z konusu
oldugunda 24 haftanin iizerindeki 21 vakadan sa-
dece dordiinde (%19) bu bulguyu tespit etmisler-
dir. Bu noktada PFB’nun tanimi 6nem kazanmak-
tadir. Spina bifidanin posteriyor fossa anatomisin-
de yaptigi degisiklikler gelisim siireci agisindan
birbirini takip eden sirada asagidaki bulgulardan
olusur: muz bulgusu, sisterna magnanin oblitere
olmasi ve  posterior fossa  anatomisinin
serebellumun goriintiilenemeyecegi boyutta bo-
zulmasi. Bunlardan herhangi birinin  varlig
PFB’nun pozitifligidir. PFB’su, intraspinal basin-
cin azalmasi sonucu posterior fossa basta olmak
iizere intrakraniyal yapilarm foramen magnumdan
fitiklagsmasi ile ya da medulla spinalisin lezyon
tarafindan gergin tutulmasi yoluyla gelisir (9).
Bizim ¢alismamizda >24 hafta grubunda PFB nun
diisiik oranda izlenmesinin ana sebebinin ileri haf-
talarda serebellumun goriilemedigi vakalarda bu
bulgunun veri olarak hi¢ kaydedilmemesi oldugu-
nu diistinmekteyiz. Diger bir ifade ile, prospektif
olarak tasarlanacak bir baska aragtirmada bu bul-
gunun varligi daha dogru olarak kaydedilecektir.
Literatiir bilgileri, PFB’sunun sikliginin gebelik
boyunca degismedigini, ancak muz bulgusunun
ilerleyen gebelik haftalarinda daha az saptandigini,
buna karsin diger posteriyor fossa bulgularmin
daha sik goriildigini isaret etmektedir (4,9). Hid-
rosefali ise 16-24 hafta grubunda %70 (31/44)
siklikla, >24 hafta grubunda ise %90 (19/21) sik-
likla izlendi (Tablo 10). Literatiir verileri incelen-
diginde, hidrosefali sikliginin 16-24 hafta grubun-
da 9%54-%86 arasinda degistigi goriilmektedir
(11,12). >24 hafta grubu ile ilgili ulasabildigimiz
tek calisma sekiz vakadan altisinda (%75) hidrose-
fali saptandigimi bildirmektedir (4). Arastirmamiz-
da ilerleyen gebelik haftalar1 dort alt gruba ayrildi-
ginda hidrosefali sikliginin %66.7°den %92.8’¢
yiikseldigini gézledik (Tablo 6). Bu durum muh-
temelen ilerleyen gebelik haftalar1  boyunca
posteriyor fossa elemanlarinin fitiklagmasindaki
artisa ve medulla spinalisin daha fazla gerilmesine
baglidir.

Serimizde fetal baga ait hi¢bir bulgusu olma-
yan ti¢ fetus (3/65=%4.6) vardi. Bunlardan ikisinde
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lezyon sakral ugta, li¢iincii de ise lumbar lokalizas-
yonlu idi. Sakral lokalizasyonlu fetuslardan birinde
basvuru gebelik haftasi 24 idi. Bu fetusun akibeti
bilinmemektedir. Sakral spina bifidali 21(+) hafta-
lik diger vakada tami terminasyon sonrasi dogru-
landi. Lumbar spina bifidali 19(+) haftalik {igiincii
olguda ise spina bifidaya sekonder unilateral pes
ekinovarus ve minimal kifoskolyoz vardi. Termine
edilen bu vakada spina bifida postmortem inceleme
ile dogrulandi. Bu noktada sakral lezyonlarda nor-
mal intrakraniyal anatomi sikliginin daha fazla
olabilegi spekiile edilebilir. Bell ve ark. lar1 (14)
1980 yilinda abortus materyallerinde yaptiklar
arastirmada izole sakral defektlerle hidrosefali ve
Arnold-Chiarri malformasyonu arasinda iliski ol-
madigimi bildirmislerdir. Bu bulgu, bizim gozle-
mimizle uyumludur. Bu konu prenatal literatiirde
yeterince irdelenmemigtir. Ulasabildigimiz bir
arastirmada (9) 30 sakral spina bifida vakasinin
timiinde intrakraniyal bulgu saptandigi bildiril-
mektedir. Konunun aydinlatilmasi i¢in yeni aras-
tirmalar gerektigi kanisindayiz.

Toplam 65 vakadan 21’inde (%32.3)
kifoskolyoz ve 13’iinde (%20) pes ekinovarus
(PEV) saptandi. Lezyon lokalizasyonu torakstan
sakral uca dogru indik¢e kifoskolyozun %100’den
%0’a azaldig1 gozlendi. Lezyon lokalizasyonuyla
PEV arasinda belirgin bir iliski kurulamadi.
Kifoskolyoz ve PEV varligi olumsuz prognostik
gostergeler olarak tanimlanmistir. Ancak, ulasabil-
digimiz literatiirde ASB’da kifoskolyoz ve PEV
siklign ile ilgili veri bulamadik. Diger taraftan
lezyonun torasikten sakrale yaklagsmasi ile
kifoskolyoz sikliginda azalma varligini1 destekleyen
ya da reddeden ¢alismaya rastlamadik.

ASB’da prognoz genellikle olumsuzdur. Vi-
abilite smirindan Once gebeligin terminasyonu
ciddi olarak diisiiniilmelidir. Lezyonun lokalizas-
yonu, boyutu, PEV ve kifoskolyoz olup olmamasi
bilinen prenatal prognostik faktorlerdir. Ulkemizde
gebelik haftasi ileri de olsa ailelerin terminasyon
talebi 6n plana ¢ikmaktadir. Bu durum bizim seri-
mizde de belirgindir. Takibi yapilabilen 44 vaka-
dan dokuzu 24 hafta iizerinde termine edilmisler-
dir. Bu gruba giren bebeklerin tiimii kaybedilmigse
de, fetosit yapilmadan preterm dogurtulan bu gebe-
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liklerdeki etik sorunun ciddi oldugu kanisindayiz.
Dogumu tercih eden 10 vakadaki olumsuz manzara
ASB nin prenatal tarama ve tanisina yonelik iilke-
mizde yapilacak ¢ok is oldugunu bize birkez daha
hatirlatmaktadir.
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