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KISALTMALAR
MMS-Meningomiyelosel
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1.GIRIS

Konjenital merkez sinir sistemi malformasyonlar1 arasinda %45,5 spinal kord anomalileri
yer aliyorlar. Bu anomalilerde noral doku distorsiyonuna bagli spinal korda veya sinir kdklerine
basi olugsmaktadir(1,2). Spinal disrafizm en sik goriilen merkezi sinir sistemi(MSS) konjenital
anomalisidir, 1.000 dogumda bir rastlanir, gebeligin 3 - 4 haftalarinda néral tiipiin kapanmamasi
nedeniyle meydana gelen bir grup anomalinin genel adidir.(3,4,5,6,7,8,9,10,11,12)

Ortak bir embriyogeneze sahip olduklari gerekgesiyle “spina bifida” basligi altinda
toplanan spinal anomaliler agik (aperta) ve kapali (okkult) olarak iki ana grupta degerlendirme
egilimi olmustur. Ancak bu tip genellemeler spina bifidanin taninmasi, isimlendirilmesi ve
anlasilmasinda karmasaya yol agmistir. Ayrica ayni grupta degerlendirilen bazi spinal anomaliler
de farklt morfolojik ve dogal seyir farkliliklarina sahiplerdir. Bu da ayni grupta degerlendirilen
bu anomalilerin ayr1 bir embriyolojik kokene sahip olduklarini gosterir. Spina bifida terimi bu
grubu tek basina daha iyi temsil etmektedir. Meningomiyelosel (MMS), embriyolojik olarak
noriilasyon sonrasit kapanmasi gereken ndral tiipiin belirli bir seviyede acik kalmasidir.
Miyelosizis ya da miyelomeningosel olarak da klinikte gérdiigiimiiz Uzeri araknoid membran ile
kapli bu anomaliler Primer Noriilasyon siireci sirasindaki bir patolojiden kaynaklanmaktadir.

(3,4,5,6,7,8,9,10,11,12)

Spinal disrafizm spina bifida aperta (meningomiyelosel - MMS, meningosel) ve spina
bifida okkulta (dermal sinis, tetherd kord sendrom, diastematomiyeli, intradural lipom,

lipomeningosel, anterior meningosel) olarak ikiye ayrilabilir.(3,4,5,6,7,8,9,10,11,12)

Spinal disrafizm etiolojisi tam olarak bilinmemektedir bununla birlikte, fakat genetik
faktorler, cevresel faktorler, beslenme ve ilaclar gibi multifaktoryel etyoloji diistiniilmektedir.Son
yillarda prenatal tani1 imkanlarinin artmasi, prekonsepsiyonel ve postkonsepsiyonel ilk donemde

folik asid kullanilmasi sayesinde spinal disrafizm insidansini giderek azaltmaktadir.

Meningomiyelosel-cocukluk doneminde engellilik sebepler arasinda serebral palsiden
sonra 2.siraya alir. Noral kord zedelenmesine bagli ikinci motor néron semptomlart gordlir.
.(3,4,5,6,7,8,9,10,11,12)
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Meningomiyelosel bildirilen ¢aligmalara goére en sik lomber bolgede(%69)
saptanmaktadir. Spina bifida (SB) hastalarinin %65-i normal zekaya sahiptir. Meningomiyelosel
(MMS) ile birlikte en sik goriilen ek anomaliler hidrosefali ve Arnold Chiari malformasyonudur.
Meningomiyeloselli ¢ocuklarin 2/3 de Ust ekstremite fonksiyonlar: etkilenmistir. Bu etkilenme:
kas guciinde azalma, el ve parmak becerisinde diisme, motor hizda zayiflama, motor planlama ve
koordinasyon bozukluklarini kapsamaktadir.(27,28,30,32,67,)

Normal kas-iskelet sistemi fonksiyonu, lumbosakral omurlilik sinirler ile beyin korteksi
arasindaki norolojik ve fizyolojik baglanti kurmaktadir. Spina bifidada bu normal iliski
bozulmakla birlikte alt ekstremite ve vertebra deformiteleri,mesane disfonksyonu ve nérolojik
defisitler ortaya g¢ikmaktadir. Erken yaslarinda hastalarin nérolojik problemleri (hidrosefali,
enfeksyonlar1), Ileri yaslardaki morbidite ve mortalitesi nefrolojik sorunlardan olusmaktadir.
Meningomiyeloselli cocuklarda hem nérolojik, hem ortopedik, hem de iiriner sistem sorunlarina
sik rastlandigindan multidisipliner bir yaklagim gerekmektedir.(34,35,36,37,42,67)

Meningomiyeloselli gocuklarda norolojik bulgularin agirligi defektin seviyesine bagl
olarak degisir. Kas-iskelet sistemine asil sorunlar1 ,ndrolojik lezyon sekli, yerlesim ve lezyon
seviye ile baglantili daha sonra meydana gelen kalga instabilitesi, ayak deformiteleri ve skolyoz
yer alir.Kalca sorunlari, gelisimsel kalca displazisine neden olan dogustan faktorler yerine kalgay1
cevreleyen kaslarin zayifligi, kas gruplar arasindaki giic dengesizligi ve bunlara bagl gelisen

diger yapisal bozukluklar sonucu olusur. (43,44,46,67)

Kalca dislokasyonu/subluksasyonu tedavisini etkileyen asil faktorler- leziyonun dizeyi,
cocugun mobilize olma kapasitesi ve instabilitenin tek veya iki tarafli olmasidir. Cerrahi
girisimler ¢ogu zaman alt seviye (alt lomber, sakral) tutulumlarinda, desteksiz mobilize olabilcek
kapasitesi olan ¢ocuklarda basarili neticeleri ulasabilmekken Ust diizeyi (torakal, tst lomber)
lezyonlara bagli yiirime kapasitesi olmayan hastalarda siklikla basarisiz kalmaktadir.
(43,44,46,47,48,49,51,67)

Literatiirde meningomiyeloselli hastalarinin norolojik defisit seviyesi ve hastalardaki
kalca dislokasyonu iligkisini gdsteren birgok ¢alisma mevcuttur. Bu ¢aligsmalar arasinda farkl
norolojik defisit seviyesi ile skolyoz,ayak deformitesi,fizik tedavinin kalca dislokasyonu (zerine

etkisi gosteren bir ¢alisma yoktur.Biz ¢aligmada retrospektif olarak kalga dislokasyonu nedeni ile
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opere olan farkli norolojik difisit seviyeleri olan hastalar inceledik.Bu hastalarda pelvik
oblisite,skoloz varligi ve skolozun kalga dislokasyonu tizerine etkisi,fizik tedavinin kalca
dislokasyonu o©nlemedeki ve rekurens aralarin etkisini karsilastirdik.Calismamaizda farkh
ndrolojik difesit seviyeli meningomiyeloselli hastalarin nérolojik ve ortopedik muayene yapildi,x
ray ile skoloz ve kalga dislokasyonu durumlari incelendi.Hangi yas grubunda hangi ameliyat

yapildigina dair veriler toplandi.

13



2.GENEL BILGILER
Spina bifida mezenkimal, kemik ve sinirsel yapilarin median c¢izgide parsiyel veya
tamamen birlesmemesi sonucu gelisir (1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,11,12).Gelisen bozukluk omuriligi,
omurgayr ve onlar1 kaplayan kaslart ve deriyi ilgilendirir. Spinal kapanma defektlerinin
patogenezinde ¢esitli teoriler mevcuttur. Asil patoloji noérolizasyon, kanalizasyon ve ayrismanin
gelisimini engelleyen kalitsal veya edinsel sebeplerdir .(3,4,5,6,7,8,9,10,11,12)

2.1.Spinal Kord Embriyolojisi

Sipina bifidaya embriogenez zamaninda sinirsel doku ve ilgili mezodermis ve ektodermis
gelisimindeki bir seri problemler sebep olabilir. Spinal disrafizm agik ve kapali olarak ikiye
ayrilir. Miyelomeningosel, omurlilik ve meninsklerin vertebradaki bir dizeyde var olan
acikhigindan disariya ¢ikmasidir ve en ciddi spinal disrafizm formudur. Embriogenez
zamanindaki bu anomalileri abortuslarla sonuglanabilir. Bu nedenle gercek insidansi saptamak
oldukca zordur.(13,14,15,16,17,18,19)

Fertilize ilk hiicre ve sonrasinda olusan 8 hiicrede farklilasma baslar ve hiicreler arasi
etkilesimle embriyo geligir. Birinci embriyonik hafta sonunda epiblast ve hipoblast tabakalari,
ikinci haftada ise epiblast hiicrelerin olusturdugu ilkel yarik ve kranial ucunda Hensen diigiimii
olusur. Daha sonra ektoderm, mezoderm ve endodermden olusan gastrulasyon dénemine girilir.
Hensen diigiimii hiicreleri notokordu olusturur. Notokord oncii somitik mezodermi olusturur.
Somit ¢iftleri govdenin kaslari, vertebra ve kaburgalarin olusumuna katkida bulunurlar. Uglinci
haftada, ektoderm hicreleri, noral ve cilt ektodermi olmak {izere ikiye ayrilir. Noral ektodermden
noral oluk ve noral tip olusur. Buna primer norilasyon adi verilir. Noral tlp, rostral kisimda
beyin ve beyincigi, kaudale ise omurliligi olusturur. No6ral olugun her iki tarafindaki
katlantilardan ayrilan noral ¢ikintilar da spinal ve kranial sinirleri, mezoderm ise spinal kanali ve
etrafinda adeleleri ve bag dokusunu olusturucaklardir. Omurliligin distal kisimlar1 sekonder

norilasyon ile olusurlar ve sonrasinda primer néral tiip ile birlesirler. .(13,14,15,16,63)

Uclincti haftada, embrionun dorsal orta hattinda yerlesen ektoderm kalinlasir ve noral
tabakay1 (neural plate) olusturmaya baslar. Bu katin her iki yan sinir1 yiikseklik olusturarak orta
hatta tim uzunluk boyunca devam eden egimli kanal olusumunu saglayabilir . 17. glin gestasyon

sirasinda noral plak iceriye gdmuilmis olur ve lateraldeki kisimlar1 kalinlasarak noral katlantilar:
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meydana getirir. Yandan gorilen yiikseklikler noral katlanti (neural fold), orta hatta girinti ise
noral oluk (neural Groove) olarak isimlendirilir. Noral oluk, yanda timsek sekilde g6ziiken noral
katlantilarin ortadan birleserek silindir seklinde kapanir ve néral tiip (neural tube) meydana gelir.
Noral tip formasyonu 4.haftanin ortasinda bitmistir. Ge¢ donemde noral tip, rostral kisimda
ayrisarak beyin ve beyincigi meydana getirecek, diger ve distal bolimler ise spinal kordu
meydana getirecektir. (13,14,15,16,17,18,19)

Norilasyon sirasinda noéral plak olusturan her hicrelenin iginde aktin ve miyozin

demetlerinin ¢alismasi sonucunda, noral plak orta hatta derinlesir ve noral oluk meydana gelir.

=
0

Sekil.1.Noral tupiin olusmasi.

Bu olusum sirada noral kristalar karsilasir, karsilasan hiicreler fibronektin yardimiyla

birlestirerek noral tlpu olustururlar.(Sekil 1.)

Noral kanalin yan kisimlart ventrikilleri, diger parcalari da merkez kanali meydana
getirecektir. Noral oluk olusmasi sirasinda lateralde yerlesen noral katlantilarin  apikal
bolgesinden ayrilan bir kisim hiicreler yer degistirerek, meydana gelmeye baslayan néral tiipiin
dorsolateralinde yer alirlar. Buras1 noral krest olarak isimlendirilir. No6ral krestteki hicreler

zaman icinde ayrisarak, omurlilik ve kafatasi sinirlerin duyu ganglionlarin1 ve otonom sinir
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sistemi ganglionlar1 ortaya ¢ikmaktadir. Omurlilik boylece olusurken, etrafindaki mezodermden
noral tipe dogru giden hiicreler de ayrisarak, spinal kanali ve etrafinda adeleler ve bag dokusunu
ortaya ¢ikaracaklardir. Bu sureg ile ayn1 zamanda, embriolojik omurliligin i¢ kisminda uzunluk
boyunca devam eden, sulkus limitans olarak isimlendirilen bir yartk meydana gelir. Bu sulkus
limitansin anteriorundaki bélim bazal plate posteriordaki bolim ise alar plate olarak adlandirilir.
Olusan omurliligin anterior béliminden motor sinir hiicreleri, arka bélimuinden ise duyu sinir
hiicreleri olusacaktir. Bu spinal kordun basitlestirilmis modeli ge¢ donemde ayrisarak erigkin
omurlilik formunu meydana getirir. Noral hicreleri iceren gri madde merkez kanal etrafinda
toplanarak gri maddeye, daha dig katmandakiler ise aksonal komponentten olusan beyaz maddeye
doéntisecektir. (13,14,15,16,17,18,19,63)

4.haftanin sonuna kadar meydana gelen olaylar primer nérilasyon olarak isimlendirilir. Bu
zamanda omurliligin kaudal bélimi olan kauda equina ve lifleri meydana gelmeye baslar ve bu

evrede ikincil norilasyon donemi tesekkiil edecektir.

Ikincil nérilasyon doneminde néral tiipiin distale uzamasi ikincil norilasyonun ilk evresi
olan kanalizasyonu duzenleyecektir. Noral tuptn distalindeki kaudal hiicreler kuyruk seklinde
uzanir. Bu olusum sirasinda ¢ok sayida kanal ve ependimal doku filum terminale icinde organize
olurlar ve distal konus medullarisi olusturur. 38. gunde kaudal ndéral tipin limeninde daralma
yani retrogresif differensiasyon ile distal konus medullarisi, merkez kanal ve filum terminale son
seklini ahr. (13,14,15,16,17,18,19,63)

Primer norilasyonda meydana gelen hatalar sonrasi, iskelet, meninks ve o bolgedeki
dermal yapilarin defektleri meydana gelir: anensefali, ensefalosel ve meningomiyelosel . Kaudal
noral tup olusum hatalar: 6kilt disrafik durumlara neden olur. Belirgin bir néral tutulum mevcut
degildir. Ornek olarak: lipomeningomiyelosel, diastomatomiyeli ve kojenital dermal sinis.
Kaudal spinal anomalilerle de birlikte bulunabilir ve kaudal regresyon sendromu olarak
adlandirilir.(13,14,15,16,17,18,19,63)

2.2. Kalca Eklemi Embriyoloji
Kalca instabilitesi’nin etiyoloji ve patolojisinin anlamak i¢in kalganin normal
embriyolojisi 6grenmeye ¢alisalim. Intrauterin hayatinin 7. haftasinda mezensim dokudan ilkel
kalca tomurcugu ayrisir. 11. haftasinda bu ilkel hucrelerin ayrismasi sonucu femur basi ve
16



asetabulumun kikirdagi olusur. Intrauterin hayatin 4. haftasinda embriyonun uzunlugu 5 mm ye
ulasir ve ekstremite tomurcuklar1 belirginlesir. Ilerleme, kafatasidan kaudale dogru olur. Alt
ekstremite tomurcugunun proksimal ve merkez bolumlerinde hlcreden zengin blastem meydana
gelir. Kalga ekleminin seklinin olustugu ilk evredir. 8. haftanin sonunda asetabulum primitif
kikirdagi meydana gelir. Femur kemigi ise ilkel kondroblastlarin ayrismast sonucu ortaya ¢ikar.
11. Haftada femur bas1 yuvarlaklasir ve ilkel trokanter majus olusur. Femoral anteversiyon 5-10°,
asetabular anteversiyon 40° dir. Eklem kapsiilii, ligamentum teres, glenoid labrum, transvers
asetabular ligaman tanimlanmistir. 11. haftada femur bast 2 mm. g¢apindadir. Bu evrede alt
ekstremite fleksiyon, addiksiyon ve disa rotasyondadir . 10-11. haftada damarlar ve sinirler
eriskindeki gibidir. 16. haftada fetus 10 cm. uzunlugunda ve ekstremiteler de uzadigi i¢in, diz ve
kalgalar daha da fleksiyondadir. Cogu zaman sol bacagin sag bacak iizerine bindigi goriilmiistiir.
Bu sebebiyle torsiyonel problemler solda daha siktir. 16.haftada femur basinin genisligi 4
mm’dir. trokanter major tamamen gelismis ve lizerine yapisan abduktor kaslar da fonksiyonel
olarak geligmistir. Femur bas1 6. aym sonuna kadar kikirdaksi yapiya sahiptir, fakat bu evreden
sonra kemiklesir (ossifikasyon olusur) . Femur boyun-diafiz agis1 yaklasik 130° dir ve doguma
kadar bu derece de degismez. Femoral anteversiyon gestasyonun ilk yarisina kadar -4° den +11°
ye kadar farklilik gdsterir. Femoral anteversiyon fetal yasamin 2. yarisinda gelismeye baslar ve
dogumda 35° ye ulasir. Badgeley’e gore femorun anteversyonu ekstremite katlantinin ice
donmesi sonucu olusmaktadir. Anteversiyon agisi derecesi, kalganin rahimde yerlesim ile
dogrudan baglantilidir ve asetabulum derinligi, femur basinin boyutlar ile dogrudan iliskilidir.
Gestasyon sirasinda , femoral anteversiyon derecesi ve kalca instabilitesi arasinda baglanti
bulunmamaktadir, asetabulumun derinligi ve hipoplazisi ile kalga displazisi arasinda kesin bir

iliski vardir.(68)

2.2.Kalga Anatomisi

Kalga eklemi, ¢ok eksenli, yuvarlak bas ve yuva seklinde sinoviyal bir eklemdir. Giiglii
yapis1 ve stabil bir eklem olmasi nedeni ile ¢ok genis eklem hareket acikligina sahiptir. Ayakta
durma ve yirime icin mikemmel bir yapis1 vardir. Uyumlu eklemlere en iyi 6rnektir. Her iki
kalcadaki asetabulum ve femur basi arasindaki bu uyum, eklem araliginda minimal farkliliklara
karsin, her noktada esittir. Bu esitlik yeterli eklem kayganligina izin verir. Simetrik yapisi, sabit

akstaki rotasyona izin verir ve eklem iizerindeki kas etkilerini kolaylastirir. Asetabuler
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kapanmanin derecesi Wiberg acisi(merkez-kenar agisi)ile degerlendirilir ve normalde 26 + 6
derecedir. Asetabulumun normal anteversiyonu, femur basi ile normal iliskinin devami icin

gereklidir ve sikisma yaralanmasinin onlenmesi acisindan onem

tasimaktadir.(20,33,52,53,54,56,57,67,68,69)

Asetabuler anteversiyon, asetabulumun 6ne dogru yonelisini gosterir ve normal degeri 20
derecedir. Femur’un kollodiyafizer agis1 kalga eklem stabilitesinin diger onemli bir elemanidir ve
normal olarak 120-130 derecedir (ort. 125 + 7 derece). Bu acginin azalmasina koksa vara,

artmasina ise koksa valga adi verilir. (20,33,68,69)

Pelviste femur bas1 icine alan, asetabulum olarak isimlindiren sferik  bolim
mevcuttur.(Sekil 2). Fascies lunatae -asetabulum icinde, esas eklem yiiziinu olusturan, eni 2 cm
olan ve agzi alt kismina yonelikte olan yarim ay formunda yapidir . Hem kikirdakla ortiilii olmasi
hem de asetabulumun en kalin boliimiinii olusturmasi lUnat ylzeyinin 6zellikleridir. Lina
formunda kikirdak doku ile ¢evrili asetabulumun merkez kismina fossa asetabuli adlandirilir.
Fossa asetabuli, kikirdaksiz, ince kemik yapisi ve yag dokusu ile doldurulmus bir gukurdur.
Asetabulum kenarlar1 etrafinda 5-6 mm’lik fibréz kikirdak mevcuttur. Bu halka Labrum
asetabulare olarak adlandirilir, asetabulum inferiorundaki incisura asetabuli tizerinden sonlanir ve
asetabulumun etrafin1 dolagir , asetabulumun derinligini artirir ve femur proksimal eklem yizeini
% 50 ‘sinden fazlasini igine alabilir.Asetabulum iginde negatif basing yaratir,kal¢a ekleminin
stabilitesi saglar. (20,33,68,69)
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Sekil 2: Asetabulum anatomisi.
A- Eklem kapsulti : superiorunda asetabulum kemik smirma yapisir, labrum

asetabulare ve ligamentum transversum eklem boslugu iginde yer alir. Distalde femur boynu
etrafina yapisir. Kapsiiliin fibr6z katmani1 anteriorda blyuk trokanter ve intertrokanterik cizgi
Uzerine, posteriorda krista intertrokanterika’nin 1,5 cm kadar igine yapisir .

B- - Kapsull destekleyen baglar 1-Anterior bag (Ligamentum iliofemorale) : Bertin
bag,tuberculum iliacum’dan origo alir ve genisleyerek asagiya ve disa dogru, intertrokanterika
cizgiye kadar uzanip,burda insertio yapar . Bertin bagi viicudun en giiglii bagidir, 300 kg’a kadar

agirlik tasiyabilir , femur ve pelvisin fazla arkaya gitmesine engel olur.
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Sekil 3: Kapsiiliin anteriordan goriiniimii

2- I¢ yan bag (Ligamentum Pubofemorale) : Ramus superior ossis pubis ve crista
obturatoria anteriordan origo alir ve demetler seklinde asagiya, disa ve arkaya dogru giderek
kiicuk trokanter oOnlindeki oluga insertio yapar. Bu bag uylugun ekstansiyonda ve fazla

abdiiksiyon sirasinda da frenler ve femur basini i¢ yandan destek verir.

3- Posterior bag (Ligamentum iskiofemorale ) : Tuber ishiadicum yaninda origo alir,
ayrilan lifler 6nde duz durumunda disa, yukariya ve éne dogru uzanip femur proksimaline 6n
tarafina ¢ikarak, iliofemoral bagm st lifleri ile karisarak intertrokanterik ¢izginin Gstinde

insertio yaparlar (Sekil 4). Bu bagda femurun i¢ rotasyonunu ve asir1 ekstansyonu engeller.
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Fm;ekil 4: Kapsiiliin anteriorundan ve posteriordan gérinimd.

C-Kalca eklemi etrafinda kaslari: Gluteus maksimus, gluteus medius ve minimus
proksimal-lateral bolimuni yaparlar. Gluteus maksimus ilium dis kismindan, iliak krestten
sakrum ve koksiksin dorsal yiizeyinden ve ligamentum sakrotuberozumdan baslar. Iliotibial
traktus, tibia dis kondiline ve femoral gluteal tuberositeye insertio yapar. innervasyonu inferior
gluteal sinir (L5-S1-S2) saglar. Gluteus maksimus, uylugun ve pelvisin ekstansyonu hareketi
yapar, uylugun disa rotasyonuna da yardim eder. (20,33,52,53,54,56,57,68,69)

Gluteus medius kasi, maksimus kasinin altinda ve iliumun dis yiiziinde yerlesir. {liumun
dis kenarindan baglar. Trokanter major dis kismina yapisir. Superior gluteal sinir (L5 ve S1) ile
innerve olur. Uyluk abduksyonunu ve ice rotasyonunu saglar. Trendelenburg testinde pelvis

stabilizasyonu saglayarak sarkmasini 6nler.

Gluteus minimus kasi, iliumun dis kenarindan baslar,trokanter major 6n kismina insertio

yapar. Superior gluteal sinir ile inerve olur. Uyluk abdiiksiyonu ve ice rotasyonu yapar.
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Sekil 5. Kalga ve uylugun posterior bolgesindeki kaslar.

Piriformis kasi sakrumun dis yiizeyinden ve sakrotiiber6z ligamandan baslar ve trokanter
majorun proksimal ve medial duvarina insertio yapar. S1 ve S2’nin 6n demetleri inervasyonunu
saglar. Bu kasinin altindan superior gluteal damarlar ve sinir, inferior glutel damarlar ve sinir

gecer. Kalca ekstansiyonda iken uyluk dis rotasyonunu, fleksiyondayken uylugun abdiiksiyonunu
yapar . (20,33,52,53,54,56,57,66,68,69)

Gluteal bolge, dolasim internal iliak arter saglar. Superior gluteal arter, ylizeyel ve derin
olmak tzere iki dala ayrilir. Yiizeyel dali, gluteus maksimusa; derin dali ise gluteus mediusa,
minimusa ve tensor faysa lataya gider. 3 arter, superior gluteal arter, inferior gluteal arter ve
medial sirkiimfleks birbiriyle ile anastamoz yapar. Inferior gluteal arter; gluteus maksimus,

obturator internus, quadriseps femoris ve hamstring kaslar1 ist kismina gider.

Uylugun 6n bolimiinde:tensor faysa lata, sartorius ve quadriseps femoris yerlesir.
iliopsoas da uyluk 6n kismin insertio yapar.
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Sekil 6. Kalga eklemi ve uyluk bélgesi anterior yiizii derin kaslari.

Uylugun fleksorii-Psoas major kasidir. T12 ve LS5 vertebralarmin cisiminden ve
intevertebral disklerden baslar ve trokanter minor (zerinde isertio yapar. Uyluk fleksyonu yapar
ve uyluk Gzerinde viicudu stabilize eder. (20,33,52,53,54,56,57,66,68,69)

[liak krest, fossa ve sakrum arasindan baslayan Iliakus kas1 , psoas major tendonunun

yandan isertio yapar. Femoral sinir tarafindan innerve olur, uyluga fleksiyon hareketi saglar.
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Sekil 7. Kalga ekleminin fleksor kaslari.

[liak krestin dis kenarlarindan ve On-Ust iliak c¢ikintidan baslayan tensor fascia lata,
“iliotibial trakt” olarak devamini gosterir ve tibia dis kondil {izerinde insertio yapar. Uyluga
abdiiksiyon ve fleksiyon hareketi saglar. Vucudun ayakta durma pozisyonunda dizin ekstansiyon

pozisyonunda durmasini saglar, govdeyi uyluk tizerinde sabit tutmaya yardim eder.

Sartorius kasi, On-iist iliak altindan baslar ve tibianin proksimal medial tarafina insertio
yapar. Femoral sinir tarafindan inerve olur. Uyluga ve bacaga fleksiyon, uyluga abdiiksiyon ve

disa rotasyon hareketleri saglar.

Rektus femoris, vastus lateralis, vastus intermedius ve vastus medialis quadriseps femoris

kasin1 olusturur.

Rektus femoris kasi iki bas olarak origo alir: direk basi dn-alt iliak ¢ikinti, yansiyan basi
ise asetabulumun superior kosesinden basarlar. Diger vastus kaslari ile birleserek quadriseps
tendonu olarak patella tizerinde insertio yapar . Femoral sinir (L2-L3-L4) tarafindan inerve olur.

Diz ekleminde ekstansiyona yaptirir, rektus femoris ise uyluga fleksiyon yaptirir. (68,69)
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Femur proksimalinin vaskuler anatomisi.

1980’ de Crock Femur proksimalinin vaskiler anatomisi ile ilgili ¢alisma sonuglari

yayinlamustir, femur proksimalinin arteryel beslenmesini t¢ gruba ayirmistir:
1) Femur boynuna cevreleyen ekstrakapsuler arteryel cember
2) Ekstrakapsiiler arteryel agdan ¢ikan asendan servikal dallar
3) Ligamentum teresin damarlari.

Femur boynu etrafinda Onde lateral femoral sirkiimfleks, arkada medial femoral
sirkiimfleks arterlerin dallarindan olusan ekstrakapsiiler arteryel bir ¢ember yapisi hakkinda
yazmustir (Sekil 5). Superior ve inferior gluteal arterler de bu damarlar ile baglaniyor.
Ekstrakapsiiler halkadan proksimale dogru asendan arter dallar1 yikseliyor, 6nde intertrokanterik
seviyeden eklem kapsuli igine ilerler. Sonra bu damarlar retinakiiler arteryel halkayi formire
ediyor. Retinakdler arteryel halka femur basinin posterosuperioru kanlanmasi saglar.Retinakiler
arterler metafizer seviyede birgok kiiclik dal verir ve “metafizer arter” olarak isimlendirir. Inen
servikal arterler anterior, medial, posterior ve lateral olmak lzere 4 dala ayrilir.Lateral dal femur
boynu ve basinin dolasimma saglar. Eklem kikirdag:i etrafinda, “subsinovyal intra-artikiler

arteryal halka “* dolagimi olarak isimlindiren,ikinci bir arteryal halka olusur .(66,68,69)
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Sekil 8: Femur proksimal ug vaskuler anatomisi

Sinovya altinda eklem icinde arteryal halkadan dallanan femur basina yonine ilerleyen
dallar epifizer arter olarak isimlendirilir.Crock, bu iki damarin da ayn1 arteryal halkadan ayrilan
ve ikisinin de epifizin dolagimini saglayan arter oldugunu ispatlamistir. Bu damarlar arasinda

lateral epifizer arter, en énemli rol oynar, femur basinin yiik tagiyan lateral kismmin dolasimini

Howe ve arkadaslari, obturator ya da medial femoral sirkiimfleks arterden c¢ikan
ligamentum teresin arteri femur basinin vaskiiler beslenmesini tek damar degildir. Claffey’in
calismasina gore, femur basini besleyen tiim damarlarin devamliliginin bozulmasi sonucunda,
ligamentum teres arterinin tek basmna femur basimnin arteryal beslenmesini saglamadigini

gosterilmistir. Wertheimer ve Lopes’in ¢alismasiin sonucuna gore, hastalarin ancak % 30 arter

diametr femur basinin yeterli seviyede dolagimi saglayabilir.(66,68,69)
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2.3. Spina Bifida Insidansi

Meningomiyelosel(MMS) insidans1 azalmakla birlikte ortalama diinya genelinde her 1000
canli dogumda 1-2 olarak bildirilmistir(farkli boélgelerde 0,2-10/1000).En yaygin dogum
kusurlarindan biridir. Ama bazi bolgelerde 6nemli Olgiide daha fazla risk var.1,15/1 oraninda
kizlarda daha sik goriiliir.(64,65,67)

Amerika Birlesik Devletlerinde Meningomiyelosel(MMS) insidanst 1000 canli dogum
basma 0,7 oldugunu, Dogu kiyisinda Bati kiyisinda ve beyazlar (1000 canli dogumda 1
harf),siyahlar(0,1-0,4 durumda 1000 canli dogum basma) iginde insidansi daha
yliksekt’ir.irlandali go¢menlerde insidans1 daha ylksektir .(65,68)

Diinya ¢apinda en yiiksek insidans hizlar1 Irlanda ve Gallilerdedi. Meingomiyelosel 1000
niifiis basina 3-4 vaka fazladir .MMS Brithish Isles bildirilen genel insidans1 1000 dogumda 2-3,5
durumlar oldu.(65)

Tiirkiyede her 1000 canli dogumdan 3’ii MMS veya benzeri bir durumla dogmaktadir.
Izmir merkezinde 2000 yil1 icinde yaklasik 37.000 dogum olmustur ve bir arastirmaya gore
meningomiyelosel gorilme sikligi 1000: 1,5 oranda kaydedilmistir. Ankara’da yapilan bir
caligmaya gore bu oranin 1000: 4 olarak saptanmistir, bu da bolgeler arasinda farklar oldugunu
gostermektedir. 2003-2004 yillarinda TUlrkiyede yapilan bir ¢calismaya gore 9831 canli dogumda
17 spina bifida (spina bifida okkulta ve spina bifida apperta) vakasi bildirilmistir .Bu verilere
gore, Tirkiyede MMS insidanst yaklasik 1,97/1000 oldugu sdylenebilir. Gelismemis Sosyo-
ekonomik duzeyili bolgelerde diger bolgelere gore bu oranin daha yiiksek olma olasiligini
diistintilmektedir.(64,65,68)

2.4. Spina Bifida Etiyoloji
Genetik ve cevresel etkenler, diisiik sosyo-ekonomik diizey,gebeligin erken déneminde

sicaga maruz kalma ve folik asid eksikligi etkili olsada,etiyoloji multifaktoryeldir.Ailevi insidans
dikkati ¢ekmistir.(67)

Genetik faktorler 6nemli rol oynar. Spina bifida (SB) nin kardeslerinde SB gorilme
siklig1 genel popiilasyona gore 50 kat daha fazladir . ikiz cocuklarin ve aile iizerinde yapilan
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calismalar sonucunda genetik yatkinlik oldugu soyleyebilir. Folat metabolizmasi bozukluklari
sonucunda SB olabilir.Ancak SB olusumunda c¢evresel faktorler de énemli rol oynar :hamilelik
sirasinda folat metabolizmasini etkileyen ilaglarin kullanimi, diyabet melitus, gebeligin ilk ig
ayinda gecirilen yiksek ates ile gecen hastaliklar ve annenin sicaga maruziyeti (sauna,sicak
kiivette banyo), diisiik sosyo-ekonomik dizey, prenatal dénemde cay tikeminin fazla
olmasi,annenin radyasyona maruz kalmasi ve annenin antiepileptik ila¢ kullanmasi (valproat ve
karbamazepin-valproik asit metionin eksikligine yol acar) sayilabilir. Annede metionin (noral
tip katlanmasinda mikroflaman proteinlerin metilasyonu i¢in metionin gereklidir), selenyum,
cinko eksikligi SB olusumunda rol oynadigi diisiiniilmektedir. (39,40,41) Prekonvasiyonel ve
gebeligin ilk 3 ay folik asit kullaniminin SB insidansini azalttigi belirtilmistir. (15,16) Halen
prekonsepsyonel folat tedavisi hangi mekanizma ile noéral tiip gelisimini engelledigi
bilinmemekte, ancak folat uygulamasinin MMS insidansi % 60-70 oraninda azalttig
bilinmektedir. Gebeligin ilk 3ay 0,4 mg/gin folik asit alinmali, yiksek risk varsa 5 mg/gune
kadar alinmalidir.(61,62,63,64,65)

2.5. Spina Bifida Fetal Tamisi

Spina bifidanin fetal dénemde tanisi konulabilir. Tarama testlerinde alfa-fetoprotein
yuksekligi ve asetilkolinesteraz seviyesi SB tanisin1 diigiindiirebilir. Trisomi 13 veya 18 % 10
‘nunda ayni1 zamanda noral tip defekti gérilebilir. Ikinci trimesterden sonra yapilan ultrason
(US) ile SB saptanabilir; 6zellikle G¢ boyutlu US ile tutlum seviyesi saptanabilir . Deneyimli
kisiler tarafindan yapilan USG tanida amniosentez kadar etkili olabilir. Turkiyede yapilan bir
calisma sonucuna gore,SB tanist %72 oraninda fetal donemde konulmustur. Gebenin kilo
fazlaligi, oligohidroamnios olmasi, fetusiin rahim iginde yerlesimi ya da fetiisiin yasinin biyik
oldugu olgularda yeterli US goriintiisii alinamayabilir .Bu gibi durumlarda manyetik rezonans
goruntuleme (MRG) ile net bilgi elde edilebilir. (24) Fetlste lezyon seviyesi ve eslik eden
malformasyonlar saptanarak hastaligin klinik seyri hakkinda bilgi sahibi olabilir. Bazen
problemli vakalarda ebeveyinlere hamileligin sonlandirilmasi hakkinda bilgi vermek gerekebilir
(61,62,63,).

Vajinal USG erken gebelik déneminde yapilip,anensefali ve SB tanisi konabilir.Ritin

onerilmez,risk altindaki anneler igin Onerilebilir.18.haftada USG tekrar edilebilir,bu yasta kafatas1

28



ve vertebralar net olarak gorilebili. SB’nin prenatal tanist postnatal prognoz igin
6nemlidir.(60,62)

Prenatal tanist alan SB’li bebeklerin vajinal yolla m1 sezaryenle mi dogurtulmasi halen
tartigmalidir,pratik olarak sezaryen siklikla tercih edilmektedir.Lezyonun dogumdan sonraki ilk
72 saat i¢inde kapatilmasi Onerilir, boylece lezyon yerinde enfeksiyon riskini azalir ve norolojik

tutulum en aza iner. SB’li hastalarda hidrosefali varsa, cerrahi girisim gerekli olabilir.(19,24,26)

2.6.Spina bifidanin anatomiye ve klinige gore simiflamasa.

2.6.1.Spinal disrafizmin olgulari lezyonun anatomiye gore siniflandirilmasi.
1)Anensefali
2)Kranium Bifidum
3)Spina Bifidum
2.6.2. Spinal disrafizmin klinige gore Siniflamasi
2.6.2.1.Anensefali

Anterior noral tlpun yeteri kadar kapanmamasi sonucu gelisen bir bozukluktur,gogu

cocuklar 6lii dogar veya dogumdan sonra birkag¢ gun iginde olurler.(1,2,70)
2.6.2.2.Ensefalosel

Anterior noral tliptin norolizasyon déneminde yetersiz kapanmasi sonucu ortaya ¢ikar. ilk
sirada oksipital bolgede, ardindan temporal ve paryetal bolgede gorilir. %50’sine hidrosefali
eslik eder. (1,2,70)

2.6.2.3.Spina Bifida Aperta
a. Meningomiyelosel

Spinal sinirlerin veya sinir koklerinin omurganin kemikten ve duradaki genis bir arka

defekten disa ¢ikmasidir. Arka noral tipin kapanmamasi sonucu meydana gelir.

Meningomiyelosel merkezi sinir sisteminin sik konjenital anomaliler arasinda yer alir.

Diinyada yaklasik 2-3/1000 olgu bildirilmistir. Cogu zaman ilk ¢ocugunda olur. (70)
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Meningomiyelosel omurliligin farkli seviyesinde olabilir. Lezyonun boyutlar1 ve
yerlesimi norolojik semptomlar1 belirler. En sik lumbosakral bdlgede olur, ardindan lomber,

torakolomber ve torakal bolge izlenir. En az servikal bolgede rastlanir. (64,70)

Meningomiyeloselli hastalarda lezyon seviyesine gore mobilizasyon zorluklar1
gorilebilir. S1 seviyesinin altinda lezyonu olanlar desteksiz yuruyebilirler, L3 seviyesindeki

hastalar tekerlekli sandalye ile mobilizasyon saglanabilirler.(43)

Arnold-Chiari malformasyonu: omurliligin ve alt serebellumun foramen magnumdan
asagl yer degistirmesidir. Var olan dort tipinden, en sik ikinci tiptir . Miyelomeningoselli
hastalarin hemen hepsinde Chiari tip II malformasyonu mevcuttur,fakat genellikle semptom

vermemektedir. (70)

Meningomiyelosel yaninda baska MSS anomalileri olabilir: korpus kallosum agenezisi,
kalvarium disgenezisi, falks ve serebellum hipoplazisi, tentoriumun diisiik yerlesimi, septum
pellusidum anomalileri, frontal boynuzlarda anterior ve inferior ¢ikinti, genis foramen magnum,
kalinlasmis intertalamik baglantilar olabilir. Tan1 koymak igin bilgisayarli tomografi (BT) ve
manyetik rezonans (MRG) kullanabilir. (19,36,37,40)

b.Meningosel

Omurliligi distan saran meninks omurganin bir defekt iginden nodral elemanlar olmadan
disa ¢ikmasidir. MMS gibi,en sik lumbosakral bolgede yerlesir, sonra torakal ve servikal bélgede
gorulebilir. Meningoselli cocuklarda ayak pes ekinovarus deformitesi,yuriime problemleri,

mesane fonksiyonu bozuklugu goérulebilir. (60,70)
2.6.1.4. Spina Bifida Okiilta

Spina bifida okiltada omurlilik kesesinin disa ¢ikmasi yoktur. Lezyon tizerinde %90’1nda
lipom, dermal sinls ve cukurluk (gamze), hipertrikoz, nevis, hemangiom, lateral kleft gibi
anormallikler gorilebilir,fakat deride epitelizasyonu mevcuttur . Noral tutulumun olabilir,cogu
zaman asemptomatiktir,daha nadir olarak Uriner sistem patolojileri, bacak ve ayaklarda duygu

kayb1 veya zayiflig1, yiirime zorluklari ve ayakta sekil bozuklugu gorebilir.(70)
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2.7.Cocukluk Cag1 Kalca Dislokasyonu Simiflamasi

Gelisimsel kalga displazisi her hangi yasinda ortaya ¢ikabilen kalga gelisiminin
bozuklugu. Tam olarak bilinmeyen sebeblerle, femur basi1 asetabulum icerisinde degildir,
kalganin kapsiilii laksitesi fazladir. Kalgalari normal olarak dogan bebekler zaman icinde
asetabular displazi, kal¢anin subluksasyon ya da dislokasyonu gelisebilir. Gelisimsel kalca

displazisi {i¢ grup olarak ayrilabilir:
1. Kalca dislokasyon; femur bas1 asetabulum disindadir.
2. Kalga subluksasyon; femur basi ile asetabulum arasinda iliski azalmistir.
3.Asetabulum displazi; asetabulum derinligi azalmistir.

Gelisimsel kalca displazisi, iki gruba ayrilabilir:“tipik” ve “teratolojik — atipik™ tipler .
Tipik formda kal¢a eklemi, femur basi asetabulumdan parsiyel (sublukse) ya da tam (disloke)
deplase olabiliyor ya da disloke olan kalgaya doktor tarafindan rediikte edilebilir,fakat sonra
tekrar ¢ikabilir. Asetabuler ortinme bozuklugu gelisebilir ve Kkalga displazisi olarak
isimlinderilebilir.(69)

Teratolojik kalg¢a displazisi baska hastaliklar ile birlikte olabilir (myelodisplazi ve
artrogripozis gibi néromuskuler bozukluklar). Bu kalcalar dogum oncesi ¢ikiktir, hareketler

kisitli, muayene sirasinda rediikte edilmesi zordur. Tedaviye direngliydi.(69)

2.8.Spina Bifidal Yenidoganin Sorunlarina Yaklasim.

Semptomlar arasinda parapleji ve pleji,duyu kaybi, ilerleyici nérolojik bozukluk,
spastitise, hidrosefali, bagirsak ve mesane bozukluklari, kas-iskelet sistemi deformiteleri,deri
yaralari,patolojik kiriklar ve obesite olabilir.Bazen lezyonlar asimetrik olabilir,0 nedenle, motor

fonksiyon sag ve sol taraflar i¢in ayr1 ayr1 muayene etmek gerekebilir. (55,56,61,62,70)

2.8.1.Norolojik Sorunlar

Spina bifida aperta dogumdan sonra tani konan spinal disrafizmli hastalarin ¢gogunlugunu
olusturmaktadir. Meningomiyelosel spina bifida apertanin %90’1n1, meningosel %210’unu
olusturur. (23) Erken tani1 konulmasi ve erken tedavi basglanmasi sonucunda %90°’1 sag kalabilir,
%80’inden fazlasinda zeka normal olabilir, %85’i mobilize olabilir.(28,30,31)
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2.8.2.0rtopedik Sorunlar:
SB li cocuklarda gorulen ortopedik problemlerin siddeti lezyon seviyesi ile
orantilidir.cesitli eklem kontraktiirleri,ayakta deformiteler,omurgada egrilikler sik rastlanir.

Ortopedik problemler ¢ocugun yasam kalitesini ve prognozu belirgin olarak etkiler.
2.8.2.1.0murga Sorunlari.

SB da omurga deformiteleri sik ve ilerleyicidir:kojenital vertebra malformasyonlart,
norojenik  skolyoz kifoz veya kifoskolyoz gelisebilir, kalca fleksyon kontraktir nedeniyle

sekonder lomber hiperlordoz da gelisebilir.

SB’li hastalarin yaklasik %10’unda kifoz gelisebilir. (60) Bu deformite siklikla dogumda
mevcuttur ve en azindan kismen, omurganin tutulan bolgesinde arka elemanlarin konjenital
eksikligine baghdir. Yas ilerledikge, kifoz , kas dengesizligi nedeniyle, ilerler, oturma dengesini
bozarak, sirtiistii yatmay1 imkansizlastirir. Karninin tizerine oturmasi sebebi ile ¢ocukta, sindirim
ve solunun problemleri gelisir. Cocuk uyuyabilmek i¢in yan veya sirtiistii yatmak zorunda kalir

ayni pozisyonda yatmak fiziksel olarak zordur, ayrica dekubit yaralari olusumuna sebep olur.

Paralitik tipte skolyoz SB ¢ocuklarda siktir . Bunun yanisira izole dogumsal skolyoz veya
dogumsal ve paralitik skolyoz beraber saptanabilir. Tipik paralitik skolyozun klinigi pelvik
oblisite ile birlikte, uzun bir lomber yada torakolomber egriliktir. Bu sekil bozuklugu torakal
leziyonda oranlarda %80-90 oranlarinda, sakral tutulumunda %10 oranlarinda.Yasla birlikte,sekil
bozuklugu goriilme oran ve siddeti artar. Kifozu olan hastalarda egriligin apeksinde dekubit
yaralar1 agilirken,skolyoz,yiik dagilimimini bozarak iskial tuberozitaslar zerinde yaralara yol
acar.(60,70)

Yuksek lomber leziyon olan hastalarda, kalcalardaki fleksyon kontraktur erken
baslayarak,yas ilerledik¢e fazlalasmis bir lomber lordoza neden olabilir. YUrlyebilen ¢cocuklarda
lomber hiperlordoz ayakta dik durmayi engeller,mobilize olmayan ¢ocuklarda oturur pozisyonda
elleri ile devamli destek almasi gerekir.Bu da ¢ocugun mobilitesini bozar ve giinlik yasam

islevlerinin kisitlamasina yol acar.(20,21,22)

SB’li hastalarin omurga sorunlarinin tedavisinde temel hedef dengeli bir postir elde
ederek, ¢ocugun oturma ve yiiriime fonksiyonunu gelistirmektir. Bu cocuklarda saptanan

omurga deformiteleri ¢ogu zaman cerrahi tedavi gerektirir. Konjenital deformitelerde ilerleme
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saptamak icin hastalarin hizli biiylime evresinde Ug-alt1 ay arayla, ergenlik yasina kadar bir
yilda en az bir kere rontgen cekilmesi onerilir.Hizla ilerleyen lezyonlarin operatif tedavisi

Onerilir.

Diisiik agili esnek kifoz tanist konulan SB’li ¢ocuklarda nonoperatif tedavi (ortezler)
Onerilir, diger kifoz tiplerinde ise erken operativ tedavi daha uygundur. Operativ girisim
geciktirilirse deformite hizla artarak (>100derece) diizeltilmesi zor bir hal alir. Implantsiz arka
spinal fuzyon, kifotik deformite kontroliinde basarisiz kalabilir, implant uygulamalarinda
(Luque modifikasyonlar1) ise c¢ok uzun segment enstriimantasyonlarina ragmen implant
gevsemesi, Cilt sorunlar1 ve infeksiyonla karislasilmaktadir. Paralitik skolyozlu cocukta
deformite agirdegilse ortez ile
(servikotorakolumbosakralortez=STLSO,torakollumbosakral=TLSO) ergenlik c¢agma kadar
takip onerilir. Belirgin pelvik oblisite olusan ve/veya oturma-yuriime dengesi bozulan hastalarda
ise erken cerrahi tedavi, spinal fiizyon uygulanmalidir. Lomber hiperlordoza bagli fonksiyonel
sorunlarin belirgin oldugu vakalarda on veya arka spinal enstrumantasyonla gerekliginde
vertebrektomi eklenerek dizeltme gerekir. Ancak desteksiz mobilize olan hastalarda

omurga deformitesinin dizeltilmesinden énce kalca fleksiyon kontrakttr dizeltmelidir.(67)
2.8.2.2.Kalca Sorunlanr

SB’ligocuklarin ~ %30- %50 olguda ilk 2-3 yasinda, Kkalca instabilitesi
(subluksasyon/dislokasyon) ve fleksiyon deformitesi gelisir.(43) Kalca eklemi problemleri
sakral lezyonlari olan ¢ocuklarda sik degildir, Ust lomber ve torakal tutulumlarda ise %70’e
ulasabilir.(43,60,67) Kalca instabilitesi, gelisimsel kalca displazisinde konjenital faktorlere bagh
olarak gelisir; SB’daise kalganin etrafinda kaslarin zayifligi, kas gruplar1 arasindaki glc
dengesizligi, omurga ve bacak deformiteleri (6r.diz,ayak) ve c¢ocuklarin dogal yuriime
karakteristiklerinin gelismemis olmas1 instabiliteye sebep olur. Geg¢miste spina bifida’l
cocuklarin, genel durumlarmin iyiligi agisindan, mutlaka yurimeleri gerektigi diisiiniiliir ve iyi
bir yarime fonksiyonu icin stabil ,deformitesi olmayan kalca gerekligini diistiniiliirdii. Fakat
zamanla anlasilmustir ki kalga dislokasyonunun, ¢ocugun yirime fonksiyonu tzerindeki etkisi
cok azdir. Kotl bir yiirtiyiis kalibina yol acan kalga cevresi sorunlari genellikle, asirt lomber
lordozla sonuglanan, sabit kalca fleksiyon kontraktlrine baghdir.Diger 6nemli bir nokta da 10.

yastan sonra, yuksek tutulum gosteren SB’li ¢ocuklarin ¢ogunun tekerlekli sandalye ile
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mobilizasyonu daha kolay ve ergonomiktir.

Gunumuzde SB’li cocuklarda kalca instabilitesi tedavisi gerekligini tartismalidir.Bu
hastalarda, kal¢a dislokasyonunun énlenmesi ve tedavisi tipik gelisimsel kal¢a displazisinden
farklidir. SB’l1 ¢ocuklarin ortopedik sorunlari yarar-zarar orani, 0zellikle cerrahi tedavilerde
degerlendirme dikkatli yapilmalidir. Literatlirde rastlanan, SB’ya bagh kalca instabilitesinde
tedaviyi belirleyenen tutulum seviyesi, ¢ocugun mobilize olma potansiyeli, ve kalca dislokasyonu
bi- yada unilateral olmasidir. (60,61) Genel olarak diisiik seviye tutulumda (alt lomber, sakral) ,
yuriime potansiyeli olan hastalarda cerrahi girisim cesaret verici sonuclar verebilir, yiksek
seviye (torakal, ust lomber) tutulumda  yUriyemeyen hastalarda basarisiz sonuglari
verebilmektedir. (20,21) Dolayisiyla, desteksiz mobilize olmayan hastalarda kalga dislokasyonu
tedavisi yapilmamali, yiiriiyebilen hastalarda sadece tek tarafli dislokasyonlarda operativ tedavisi
Onerilebilir.(20,21,22) Kiglk c¢ocuklarda kalca c¢ikigimin rediksiyonu ve stabilizasyonu
endikasyonu kondugunda agik kalga rediiksiyonu, pelvik osteotomiler (periasetabuler kemik
girisimleri; Pemberton veya Chiari osteotomisi) ve femoral osteotomiler (proksimal femoral
kemik girisimleri; femoral varus derotasyon osteotomisi) degisik kombinasyonlar seklinde
uygulanir. Hastada sabit fleksiyon kontraktiirii gelistiginde 6n kalga gevsetmesi baslig1 altinda
kalganin Oniinde yer alan, ndrovaskiiler yapilar ve cilt digindaki, tiim yumusak dokular

serbestlestirilir. (20,21,22)
2.8.2.3.Pelvik Oblisite

Pelvik oblisite; pelvisin, horizontal pozisyonunun yetmezligidir ve Frontal plana gére omurgaya
perpendikiiler hale gelmesidir. Pelvik ¢arpikligin sebebi, sakrumu igeren uzun egrilik
mevcudiyeti ve pelvisten femura, omurgadan femura ve pelvise uzanan kaslarin herbirinin ayri
ayr1 veya kombine kontraktiirleridir. 1983 yilinda Lonstein ve Akbarnia pelvis egrilik tipleri ve

kalganin durumunu kapsayan smiflama yapmislardir.(Sekil 4).
Grup-1 : yuruyebilen hastalar, dengeli egrilik mevcuttur.

Grup-I1 yiiriime potensiyeli olmayan hastalar, egrilik dengesizdir .

GRUP1 GRUP2

34



NIV

Sekil-10: Minimal pelvik oblisite ve torakal ve lumbar ikili egrilikler (Grup-I1), pelvik oblisite fazla
ve tek lombar yada torakolombar egrilikler (Grup-Il).

Gozyast damlalarin birlestiren cizgi (Inter-tear drop ling, ITDL)
[liak kanatlarin maksimum ¢ikintili olan yerlerini birlestiren ¢izgi (Inter-iliac crest line, 11CL)

Tuber ischiadikumlarm maksimum ¢ikintili olan yerlerini birlestiren ¢izgi (ITL)

sekil 11 pelvik oblisitesi olan hastanin x ray goriintiisii

2.8.2.3.Diz sorunlari

SB’li ¢ocuklarda kuadriseps kasmin giicii mobilizasyonu belirleyenen  6nemli

35



faktorlerden birisidir. Eger 3 yasinda ¢ocugunun her iki tarafta kuadriseps kas1 gucl 4/5 ya da
5/5 ise,bu ¢ocugun yirime potensiyeli mevcuttur, disiik kuadriseps glci (2/5 ya da altinda)
sahip olan cocuklar cocukluk ddneminde yiriyebilseler bile daha sonra mobilizasyonu
kabiliyeti kaybolabilir. SB’l1 hastalardaki diz fleksiyon kontraktiirii,kuadrisepsin giigsiizligii
sonucu gelisir ve yiirime agisindan kotl prognoz gostergesidir. Torakolomber leziyon seviyede
%40,lomber leziyon seviyede %20 ve sakral lezyonlarda %15 oraninda diz fleksiyon
kontraktir( gelisir. Hafif (<15°) deformiteler konservatif olarak tedavi onerilir, siddetli (>15°)
kontraktur igin operativ tedavi olarak, yumusak doku gevsetmeleri ve/veya kemik osteotomiler

Onerilebilir.

Tensor fasya lata ve biseps kaslarinin dengelenemeyen gerginligi sonucu olarak Genu
valgum deformitesi meydana getirebilir. Tedavide yumusak doku gevsetmeleri yapilabilir. Nadir

gelisen genu varum deformitesi patolojik kirigin yanlis kaynamasi sonrasi meydana gelebilir
.(58,59)

2.8.2.5.Ayak Sorunlari

SB’li cocuklar da her tirli ayak deformitesi siktir. En sik karsilasilan deformiteler, pes
ekinovarus ve pes valgusdur. Bunlarin disinda metatarsus adduktus, vertikal talus, pes
kalkaneus, pes kalkaneovalgus, pes kavus, pes planovalgus, pence parmak, ¢eki¢ parmak gibi
deformiteler de gorebilir. Ayak deformiteleri,torakal lezyon seviyesinde %90'a ulasirken, sakral
lezyon seviyesinde %50 oranindadir. Ayak deformitelerinin olusumun da dogumsal anomaliler,
uygunsuz postir, kas gicudan essizligi ve duyu kaybmin rol oynadigi diisiiniilmektedir.
Tedavinin amaci, hastanin destekli/desteksiz yiirlimesine yardimci olmaktadir. Eger ayak sert
degilse, deformitelerde ayak pozisyonu ortezler ile (AFO=Ankle foot orthesis,
supramalleolarortezler, ayakkabi igine konan tabanliklarla) duzeltilebilir. Rijid deformitelerde
ise operativ tedavi uygulanir. Dengesiz kas gucu sonucunda deforme olan ayagi diizeltmek igin
tendon transferleri degil, tenotomiler ilk tercihtir, kemikte olan sekil bozukluklari ise
osteotomilerile diizeltilmeli, artrodezlerden kaginilmalidir. SB’li ¢ocuklarin ayaklari hergiin
kontrol edilmeli, vuruk baslangic1 saptanirsa hemen onlem alinmalidir. Ayaktaki duyu kaybi
nedeni ile, deformitenin asir1 basing olusumuna neden oldugu sahalarda gii¢ iyilesen yaralar

acilir ve enfeksiyon baglayabilir.(60,67)

36



2.8.2.6. Ciltte Yara Olugsumu

Geng erigkin cagina kadar SB’li ¢ocuklarin %95’inde de kubit yaralar veya diger
yaralar olusur. Yaralarin sebebi basiya maruz kalan doku iskemisi, duyu kayb ile birlikte ortez
veya al¢1 vuruKlari, idrar ve diski ile derinin ile temas etmesi, yaniklar olabilir. Tuvalet egitimi
almamis kiiciik ¢ocuklarda idrar ve diskiya bagli yaralar, ylriime potensieli olan ¢ocuklarda ise
diz ve ayaklarda strtinmenin sonucunda yaralar meydana gelebilir. Cilt tzerinde yara olusumu,

uzun donem tedavisi gerekebilen 6nemli bir problemdir.(60,67,70)

4.4.Eslik Eden Patolojik Kiriklar
Kemik mineral yogunlugundaki azalma, oSteoporotik kiriklara yol agabilir. SB’li
hastalarin yaklagik %20’sinde patolojik kirik gelisir. Hastalarda agr algis1 olmadigi igin, kiriklar
genellikle ge¢ donemde tani konulur. X-rayda goriilen dev kalluslar MMS’li gocuklar Gzerinde
tecrubeli olmayan ortopedist tarafindan osteomyelit, malignite bile sanilabilir. Kirik riskini
belirleyen temel etken, flask paralizinin dizeyinden ziyade, travmadir. Kirik, kalin pamuk tabaka
ile ateller veya algi ile kisa bir zaman icin stabilize edilir. Hasta, alg1 sikismasi ihtimali nedeniyle

sike¢a takip altinda olmalidir. Genelde, kaynama gecikmez. (60)

3.MATERIYAL VE METOD

Ocak 2009 ile nisan 2015 arasinda MMS tanisi ile hastanemize gelen 58 hastanin 53 tanesinin
ortopedik problemler nedeniyle poliklinigimize bagvurdugu tespit edildi. Bunlardan kalca
dislokasyonu gelisen 23 hastanin 6 s1 takipten ¢iktig1 icin, 1 tanesi de takip sirasinda exitus
oldugu i¢in calisma dis1 birakildi. SU Tip Fakiiltesi Etik kurul onay1 alindiktan sonra geriye kalan
16 kalga dislokasyonlu MMS hastasi (%50’si(n=8) kiz ¢ocuk, %50’si (n=8) erkek ¢ocuk)

calismamiza dahil edildi ve retrospektif olarak incelendi.

Calisma gubunda ortalama ilk bagvuru yas1 39,06+ aydi.

MMS-1i hastalarinda kalca dislokasyonu i¢in uygulanan cerrahi tedavi prensipleri MMS

olmayan kalca dislokasyonlarina uygulananlar ile ayni idi:
- 6 aya kadar -KR+PPA,

- 7 ay-18 ay arasinda -AR,
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- 18 ay-140 aya kadar —-DEGA osteotomi,

- 140 ay Usti-GANZ osteotomi

Caligsma grubuna eklenen tiim hastalarda hastalik hikayesi sorgulamasi ardindan dikkatlh fizik

muayene yapildi. Motor seviye Uluslararas1i myelodisplazi calisma grubu(international

Mylelodysplasia Study Group: IMSG) kriterlerine gore bakildi.(67) (Tablo 1)

Tablo 1: Uluslararast Myelodisplazi Calisma Grubu(International Myelodysplasia Study
Group:IMSG) Kriterlerine Gére Motor Seviye Belirlenmesi

Motor seviye Motor seviye i¢in degerlendirme kriterleri
T-10 veya T-11 in Uzeri Duyu seviyesi anlamak icin tayin ve/veya karin
kaslarinin palpe edilmese
Otururken veya supin pozisyonda pelvis kontrol.
T12 . .
Kuadratus lumborum ile kalga fleksiyonu
L1 Zaylf iliopsoas kas fonksiyonu (kas gtici 2/5)
L-1/L-2 L1 kriterlerini asar, fakat L2 kriterlerine uymaz
iliopsoas, sartorius, kalca adduktérleri kas giici
L2
>3/5
L3 L2 kriterlerine ek olarak kuadriseps giict >3/5
L3/L4 L3 kriterlerini agar, fakat L4 kriterlerine uymaz
L4 L3 kriterlerine ek olarak medial hamstring veya
tibialis anterior guicti >3/5.
L4/L5 L4 kriterlerini asar, fakat L5 kriterleri ile uyusmaz
L5 L4 kriterlerine ek olarak lateral hamstring gucl
>3/5. Ayrlca alttaki durumlardan herhangi biri:a)
gastroknemius-soleus >2/5;b)gluteus medius
glcu >3/5),c)peroneus tertius guclt >4/5
d),tibialis posterior gicti >3/5
L5/S1 L5 kriterlerini apar, fakat S-1 kriterleri ile
uyusmaz
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s1 L5'un kriterlerine ek olarak alttakilerden en az
ikisinin olmasi: a)gastroknemius-soleus
glci>3/5; b)gluteus medius guct >3/5;c)gluteus
maksimus gtict >2/5.

S1/S2 S1 kriterlerini asar,fakat S-2'in  kriterleri ile
uyusmaz.

S2/S3 Tum alt ekstremitenin kas gruplarynyn gucU

"Kayip yok" Mesane ve barsak normaldir.

Kas giicti degerlendirmek icin Standartize Motor Muayene Degerlendirme (Medical Research
Council(MRC) Scalasi) skalasi kullanildi.(Tablo 2)

Tablo 2: Standartize Motor Muayene Degerlendirme (Medical Research Council(MRC) Scalasi)
skalas1.(67)

PUAN KAS GUCU

5 Normal kas glicu

4 Normal kas giiciline kiyasla minimal diizeyde kuvvet azlig1

3 Sadece yer ¢ekimini yenebilecek diizeyde kuvvet azligi

2 Yercekimi elimine edildiginde eklem hareketi var

1 Hareket saglayacak diizeyde kas giicii yoktur sadece ilgili kasin iizerine el
konuldugunda kasilma hissedilir

0 Total paralizi.
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Norolojik muayene sonuglari, ortopedik sorunlart ve diger ek sistem patolojileri not edildi.
Hastalarin norolojik muayenesinde;dort ekstremite kas gucd, kalca fleksorleri, kalca addiktorleri

ve diz ekstansiyon fonksiyonlari, derin tendon refleksleri ulusalarasi skalalara gore bakildi.
(Tablo 3).

Tendon refleks degerlendirmek i¢in NINDS skalas1 kullanilds.

Tablo 3:Tendon refleks degerlendirme NINDS skalasi-Ulusal Norolojik Hastaliklar ve

Inme Enstitiisii (National Institutes of Neurological Disorders and Stroke)

PUAN TANIMI

0 REFLEKS YOK

1 REFLEKS HAFiIF,NORMALDEN AZ

2 NORMAL AMPLITUDE(GENISLIK) VE HIZ,FAKAT TAKVIYESIiz

3 AMPLITUD GENISLIK VE HIZ ARTISI KARSI TARAFA YAYILMASI iLE

4 AMPLITUD GENISLIK VE HIZ ARTISI KARSI TARAFA YAYILMASI ILE
KASILMAYA VE KLONUSA DONUSUMLU

Tablo 4:01 and Mansumoto spina bifida norological scale(SBNS)skalasi
SBNS 3- 15

Motor Islev Skalas1

Skor 1 - L1 etkilenmemis

Skor 2 - L2 etkilenmemis

Skor 3 - L3 etkilenmemis
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Skor 4 - L4 etkilenmemis

Skor 5 - L5 etkilenmemis

Skor 6 - S1 etkilenmemis

Refleks Skalasi

Skor 1 - hicbir refleks yok

Skor 2 — Patellar refleksi yok ( +)

Skor 3 - Asil refleks yok ( +)

Skor 4 - Anal refleksi yok ( +)
Mesane/Barsak Islev Skalasi

Skor 1- Mesane / Barsak kontroli yok ( -)
Skor 2- Birinin kismi kontrolti mevcuttur ( +)
Skor 3- Kismi kontrol edilebilir ( +)

Skor 4- Birinin tam, digerinin kismi kontrolii edilebilir (+)

Skor 5- Mesane / Barsak etkilenmemis

Duyu muayene igin 6nce hastanin siibjektif yakinmalar1 soruldu. Sonra objektif duyu muayene

yapildi.
1-YUZEYEL DUYU MUAYENESI
a-dokunma
b-agri
C-181
2-DERIN DUYU (PROPRIOSEPTIF DUYU)

a-pozisyon
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b-vibrasyon.

Tablo 5: Norolojik muayene duyu testleri:

SEVIYE | BOLGE

T10-L1 | Umbilikus

L2 uyluk ortast

L3 diz Ustu

L4 cruris medial ytzu

L5 cruris lateral yiizii ve ayak sirti

S1 lateral malleol,ayagin lateral kenar1 ve taban yiizeyini kaplar

Hastalarin mobilizasyonu, yiriime potansiyeli: destekli-desteksiz oturma, ayakta destekli-
desteksiz durma ,destekli-desteksiz yiiriime kabiliyeti bakildi.

Iki yastan biiyiik hastalarin iseme ve defekasyon fonksiyonlar: degerlendirildi. Spina bifidali
hastanin kalg¢a dislokasyonu tani koymak tiizere elektronik ortamda mevcut olan eski ve yeni
cekilen grafileri degerlendirildi. Ortopedik muayenede kalga dislokasyonu disinda ayak
deformitesi olup olmadigini degerlendirildi. Skolyoz, pelvik oblisite veya patolojik kirik gibi ek
patoloji saptamak icin anteroposterior ve lateral skolyoz ve alt ekstremite radiografileri cekildi.
Skolyoz egriligin derecesi Cobbs metod ile olgildu. Pelvik oblisitesi vizuel olarak AP pelvis
grafide bakildi. Oblisitesi 10 dereceden Ustl pelvik obisitesi var olarak kabul edildi.

Meningomiyeloseleli kalga dislokasyonu tanis1 konulan gocuklar norolojik seviye agisindan
3 grup olarak ayrildi. Her grupta kalca dislokasyonu bi- veya Unilateral, ameliyat sirasinda yast,
ameliyat tipleri, ameliyat sonrasi rediiksiyonu koruma metodlari, takip sirasinda kalcalarin
redislokasyonu olmasi ve redislokasyon yasi kayit edildi. Hastalarin fizik tedavi almis olup
olmadigi ve ameliyattan sonrasi ebeveyn memnuniyetleri soruldu. Ortalama takip stresi 47(5 ay-

162 ay arasinda) aydr.
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Meningoselli hastalar norolojik tutulum seviyesine gore degerlendirildiginde, vakalarin

cogunlugunun alt torakal ve tst lomber meningomiyelosel (%87,5) oldugu goze ¢arpmakta idi:

4. BULGULAR

Tablo 6 :Norolojik seviyesine gore hasta sayisi.

NOROLOIK SEVIYE HASTA SAYISI(KALCA SAYISI)
T12-L2 8 hasta(10 kalga)

L3-L4 6 hasta(8 kalca)

L5-S1 2 hasta(3 kalca)

Klinigimize 1lk bagvuran olgularin yaslarina bakildiginda; 1 olgu (%6,25) 0-6 ay arasi; 6
olgu (%37,5) 7-12 ay; 1 olgu (%6,25) 13-24 ay; 1 olgu (%6,25) 25-36 ay; 1 olgu (%6,25) 37-48
ay;2 olgu (%12,5) 49-60 ay; 2 olgu (%12,5) 61-72 ay ve 2 olgu (% 12,5) 73 ay ve (zerinde

saptanmistir.(Tablo 7)

Tablo 7:1lk bagvurma sirasinda yas,hastanin sayis1 ve yapilan amelyatlarinin dagilima.

HASTANIN | VAKA SAYISI | VAKA ORANI

YASI

%

YAPILAN AMELYATI

0-6 ay 1

%6,25

KR+PPA
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7-12 ay 6 %37,5 2 OLGU-KR+PPA
4 OLGU-AR+PPA

13-24ay |1 %6,25 AR+FDRO

25-36ay |1 %6,25 AR+FDRO

37-48ay |1 %6,25 DEGA

49-60ay |2 %12,5 DEGA

61-72ay |2 %12,5 DEGA

>73 ay 2 %12,5 1 OLGU-DEGA(92 AY)
1 OLGU GANZ(144 AY)

16 kalca dislokasyonu nedeniyle,opere olan hastadan 9 hastada-bilateral,7 hastada-

uUnilateral kalca dislokasyonu mevcuttur.

Tablo 8.Unilateral kalga dislokasyonu hastalarin seviye gore dagilimu.

SEVIYE HASTA SAYISI % HASTA ORANI

T12-L2 6 85,7

L3-L4 1 14,3
REKKURENS

Toplam 9 hastada (%56,25) kal¢a dislokasyonu rekkdrensi saptandi; 3’tnde unilateral ve

6’ inda bilateral kalca dislokasyonu mevcuttu.

Gruplar arasinda oranlari.
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T12-L 2 seviye tutulumu olanlar:

3 olgu (3-unilateral,bltin olgular ikinci kez aymi kalcaya rekkurens nedeniyle opere

eildi,fakat kalca tekrar disloke oldu).

L3-L4- seviye tutulumu olanlar - 5 olqu :

1 olguda bilateral kalga dislokasyonu mevcuttu, her iki tarafa cerrrahi rediksiyon
uygulandi, bir kalgasindaki redislokasyon nedeniyle 2. kez opere edildi,fakat son kontrolde

kalcanin yeniden disloke oldugu gozlendi, ek bir cerrahi girisim yapilmadi;

2 olguda-bilateral kalca dislokasyonu mevcuttu, her iki tarafa cerrrahi rediksiyon
uygulandi, her ikisininde son kontrollerinde bir kal¢asinda redislokasyon tespit edildi , ek cerrahi

girisim uygulanmadi,

1 olgu-bilateral kalca dislokasyonu nedeniyle 2 kez opere edildi, son kontrolde kalgalar1

konsantrik redikte idi;

1 olgu-unilateral kalca dislokasyonu nedeniyle opere edildi, son kontrolde kalgasinin

redisloke oldugu goézlendi, ek girisim yapilmadi.

L5-S1 seviye tutulumu olanlar :

1 olgu-bilateral kaca dislokasyonu nedeniyle opere edildi, son kontrolde kalgasinin

redisloke oldugu gozlendi, ek girisim yapilmadi.

Klinigimize kalga dislokasyonu rekkiirens nedeniyle basvuran olgularin yaslarina
bakildiginda;

1 olgu (%6,25) 0-6 ay arasi; 1 olgu (%6,25) 13-24 ay; 2 olgu (%12,5) 25-36 ay; 1 olgu
(%6,25) 37-48 ay;2 olgu (%12,5) 49-60 ay; 1 olgu (%6,25) 61-72 ay ve 1 olgu (% 6,25) 73 ay ve

tizerinde saptanmustir.(Tablo 3)

Tablo 9.Kalca redislokasyonu oldugu sirada yas, hasta sayisi ve yapilan amelyatlarin

dagilimi.
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HASTANIN VAKA SAYISI VAKA ORANI YAPILAN
YASI % AMELYATI

0-6 ay 1 %6,25 AR+Dega
13-24 ay 1 %6,25 AR

25-36 ay 2 %12,5 Dega

37-48 ay 1 %6,25 opere edilmemis
49-60 ay 1 %6,25 Dega

61-72 ay 1 %6,25 opere edilmemis
>73 ay 1 %6,25 opere edilmemis

Cinsiyet

Kiz -4(% 44,4)
Erkek -5 (%55,6)
Total -9 (%100)

9 kalca dislokasyonu rekirrens olan hastadan tnilateral kalca dislokasyonu rekirrens 3

kiside saptandu.
Norolojik seviye ve yas gruplar arasinda dagilim:
T12-L2 -1 olgu-42 ay,skolyoz var,T5 hemivertebra,oblisitesi var
1 olgu-48 ay,skolyoz var,oblisitesi var

L5-S1 -1 olgu,92 ay,skolyoz yok,oblisitesi yok
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Tablo 9: Unilateral kalca dislokasyonu rekiirrens olan hastanin nérolojik seviyesi ve yasa

gore skolyoz ve pelvik oblisitenin varlig.

Norolojik seviyesi Yas Skolyoz Pelvik oblisitesi

T12 42 ay var,T5 var

hemivertebra

T12 48 ay var var

L5 92 ay yok yok

9 kalca dislokasyonu rekirrens olan hastadan bilateral kalca dislokasyonu rekiirrens 6
kiside saptandi. (Tablo 10)

Tablo 10: Bilateral kal¢a dislokasyonu rekiirrens olan hastanin norolojik seviyeve yasa

gore skolyoz ve pelvik oblisite varlig:.

NOrolojik seviyesi Yas Skolyoz Pelvik oblisitesi
T12 48ay var var

L3 66AY YOK YOK

L3 132AY YOK VAR

L3 12 AY YOK YOK

L3 48AY VAR VAR

L4 66 AY YOK VAR
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MMS hastalarinda saptanan hidrosefali, talipes ekinovarus, skolyoz, patolojik kiriklar gibi

ek anomalileri saptandi.(Tablo 11).

Tablo 11: Spina Bifida Aperta ve kalga dislokasyonlu hastalarinda Ek patolojiler:

Ek anomalisi Hasta sayisi Hasta oram %
Hidrosefali 10 % 62,5
Hidrosefali ve pes | 2 % 5,6
ekinavarus

Skolyoz 8 % 50

Pes ekinavarus 12 %75

Patolojik kiriklar 6 % 33,3

Total 16 % 100

Toplam 16 spina bifida aperta ve kalga dislokasyonlu hastanin skolyoz %50’inde (n=8)
saptandi. %62,5 ‘unda (n:10) eslik eden malformasyon hidrosefali idi. %44,4’(inde (n:15) ise bir
veya birden fazla malformasyon bir arada goruldi.Pes ekinovarus %75(n:12).Hidrosefali ve pes
ekinavarus oran1 % 5,6; patolojik kiriklar %33,3(n:6).( Tablo 5)

16 MMS-li ¢ocukta kalga dislokasyou nedeniyle opere olan hastalar arasinda skolyoz %50
(n=8) olguda saptandi.Skolyozun sayisi olarak en fazla ve derecesi en yiksek 1.grupta

hastalarin(alt torakal —Ust lomber) saptandi.

1.GRUP-T12-L2-5 kisi(1 olgu T9-L1 arasinda,31 derece;1 olgu T8-L3 arasinda-64 der;1
olgu T1-T7 arasinda-14 derce;1 olgu T1-T8 arasinda,T5 hemivrtebra mevcuttur,35 derece;1 olgu
T12-L5 arasinda-26 derece).
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2.GRUP-L3-L4 -2 kisi(l olgu T12-L4 arasinda,18 derece,;1 olgu L1-L5 arasinda-7

derece.

3.GRUP-L5-S1-1 kisi(T8-L5 arasinda,58 derece).

Tablo 12.Yas gruplar1 arasinda skolyoz dagilimi.
Yas grubu Vaka sayist % orani
36-48 ay 2 vaka % 25
49-60 ay 2 vaka % 25
61-72 ay 1 vaka % 12,5
72 ay ve (st 3 vaka % 37,5

Skolyoz ve rekkiirens:Kalca dislokasyonu rekkiirens olan hastanin 5 olguda (%55,55)
skolyoz mevcuttur ve 4 olguda skolyoz saptanmadi. Rekiirrens olmayan hastalarin 2 kiside
skolyoz gorildi:1 olgu T12 seviyede,lolgu-L5-S1 seviyede.Kalca dislokasyonu rekirrens olan

hastalar arasinda skolyoz oran1 daha fazla idi.
Skolyozu olan 8 hastanin 8 ‘nde (% 50) pelvik oblisite mevcuttu.

Kalca dislokasyonu nedeniyle MMS-li opere olan 16 hastadan 9 olguda(%56,25) pelvik

oblisite gorulda.
T12-L2 GRUP-5 olgu, bitln olgularda skolyoz mevcuttur:
2 olguda-sag iliak kanat yiiksek,sag kalca disloke;
1 olguda-sol iliak kanat yiiksek,sag kalga disloke;
1 olguda -sol iliak kanat yuksek,bilateral disloke;
1 olguda-sag iliak kanat yiiksek,kalgalar diloke degil.Butiin olgularda skolyoz mevcuttur.

L3-L4 GRUP-2 olgu-sol iliak kanat yiiksek,sol kalca disloke,her iki olgularda skolyoz

mevcuttur.
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L5-S1 GRUP-2 olgu:
lolgu-sag iliak kanat yiiksek,sag disloke; skolyoz var.
lolgu-sol iliak kanat yiiksek,kalgalar disloke degil, skolyoz saptanmadi.

9 pelvik oblisiteli hastanin 8’inde skolyoz mevcuttur,birisinde pelvik oblisitesi olan,fakat

skolyoz olmayan hastanin kalca dislokasyonu mevcuttur.
Kalga dislokasyonu rekiirrens olan 9 hastanin 6 ‘nda pelvik oblisite mevcuttur:
T12-L2-3 hasta:
1 olgu-48 ay,unilateral kalca dislokasyonu rekurrens;skolyoz var
lolgu-48 ay,bilateral kalca dislokasyonu rekirrens; skolyoz var
1 olgu-42 ay,unilateral, skolyoz var
L3-L4-2 hasta:
1 olgu-11 ay,bilateral kalga dislokasyonu rekrrens,skolyoz var;
1 olgu48 ay,bilateral kalga dislokasyonu rekirrens,skolyoz var.

L5-S1-1 hasta-162 ay,bilateral kal¢a dislokasyonu rekrrens,skolyoz var

Pelvik oblisitesi olmayan,fakat kalca dislokasyonu rekkirens olan 2 olgu mevcuttur,1

olguda pelvik oblisitesi olan hatanin opere olan kalca degil, kars1 kal¢a dislokasyonu saptandi.
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5.TARTISMA

Calismamizda 2009-2015 yillar1 arasinda spina bifida aperta tanisi almis olan, farkli
seviyelerde norolojik tutulumu bulunan ve kalca dislokasyonu olan 16 ¢ocuk hastanin cerrahi

tedavileri ile ameliyat sonrasi izlem sonuglar1 degerlendirilmistir.

’Spina bifida” bashig: altinda toplanan spinal anomalileri agik (aperta) ve kapali (okkult)
olarak iki ana grup olarak degerlendirilir. Toplumda SB okiilta sikligi %]1,2-5 arasinda
degismektedir. Spina bifida aperta blylk kismi kapsar ve bu grubun da %90-95’i
meningomiyeloseldir. Tim niifiis arasinda yaklasik 1:1000 canli dogumda goriilen SB, kalga
dislokasyonu rekiirrensinin ¢ocuk yas grubundaki en sik nedenidir ( 3,4,5,6,7,8,9,10,11,12 ).
Calismaya dahil edilen 16 spinal disrafizmli olgunun % 100 ’0 spina bifida aperta tanisi
konulmustur. Caligma grubumuza ekleyen vakalar, SB yaratan cesitli problemleri nedeniyle
pediatri, beyin cerrahi ve gocuk cerrahisi tarafindan gerekli tetkikleri ve midahaleleri yapildiktan
sonra ortopedi bolimiimiize bagvurmus olan, secilmis bir hasta grubudur. Bu sebebiyle, spina

bifida aperta ve spina bifida okiilta dagilimin1 genel popiilasyonu gosterisi degildir.

Literatlirde spinal disrafizm olgular1 cinsiyet dagilimi yoniinden incelendiginde kizlarin
erkeklerden daha sik etkilendigi gorildu (60). Calismamizda literatiirden farkli olarak erkek ve

kiz olgularin sayisi esitti (8-kiz, 8-erkek).
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Spinal disrafizmli hastalarin klinige basvuru yaslari lezyonun tipine ve tutulum yerine
gore degismektedir. Spina bifida okiilta grubundaki olgularda, distan gériinen ndral doku
olmamasi, cilt Uzerinde her hangi bulgu gorilmemesi, hastalarin bir kisminin semptom
vermemesi nedeniyle ¢ogu zaman bagvuru zamani gecikir. Spina bifida apertali hastalara ise
belirgin sirt kitlesi olmasi nedeniyle erken zamanda tani koymak miimkiindiir (1,2,3,4,5,70).

Calismamizdaki olgular sadece spina bifida apertali gocuk hastalardan olusturmaktadir.

Gegmiste spina bifida aperta ile dogan birgok bebegin agir ndrolojik komplikasyonlar
sebebiyle erken postnatal yasinda Olmekteydedir. Siit ¢ocuklugu ddénemine kadar yasamini
strdurmeyi basarabilen SB’li gocuklarda, ileri zamanda bir kag sistemik sorun saptanabilir. Biitun
bu sorunlar1 ¢ozebilmek icin bir ekip c¢alismasi ile izlenmesi gereklidirilk kez lowa
Universitesinin miyelodisplazi kliniginde gocuk doktorlar1 ve hemsireler, ortopedi doktorlar,
cocuk cerrahlari, tirolog, psikolog ve egitim danismanlari, diyetisiyenleri ve fizioterapistlerden
bir takim organize edildi.SB’li hasta sayisinin artmasi nedeniyle,benzeyen ekip calismalar1 baska

merkezlerde tesvik etmek gerekmektedir.

Spinal disrafizm etiyolojisinde genetik ve cevresel dahil,birka¢c etiolojik faktor
mevcuttur.Eger ailede bir ¢ocukta spinal disrafizm tan1 konulduysa, ikinci ¢ocukta da olma
ihtimali %5°tir, ailenin iki ¢ocugu da etkinlenmis olsa, 3. ¢ocugun riski %10’lara yukselmektedir
(18,24). Fakat, spina bifida cogu (%90) olgularda genetik sebebi olmadigi saptanmistir.
Hastalarimizda genetik etiolojisi agisindan yaptigimiz arastirmada olgularin  %95’inde
ebeveyinleri akraba olmadigi tespit edilmistir. Bu durum literatir veriler ile uyumlu goriilmekte

ve spinal disrafizm etiopatogenezinde multifaktoriyel kalitimin etkisi oldugunu desteklemektedir.

SB vakalarinda primer kese cerrahi girisim genel olarak ilk 24 saat icinde yapilmaktadir
(19,23). Calismaya dahil edilen ¢ocuklarda spinal disrafizme bagli tutulumlarin primer cerrahi
mudahale zamani 24 saat ile 5 giin arasinda degismekle birlikte, %25’i nin primer kese onarimi

ilk 24 saat iginde yapilmistir.

MMS’li hastalarda hidrosefali oran1 yaklasik %70-90 olarak saptanabilir. Perez ve
arkadaslarinin ¢aligmaya sonucunda (60,67) Ust torasik ve servikal MMS’li hastalarin %45’inde

hidrosefali goriilmistiir. Bizim ¢alisma grubumuzda,literatur bilgileri ile uyumlu olarak
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hidrosefali oran1 % 62,5’tir. Ancak ¢alisma grubumuzdaki olgular alt torasik ve lomber ndrolojik

seviye tutulumlu idi.

Spinal  disrafizmli  hastalarda  hidrosefaliye bagli  mortalite ve morbitide
ventrikuloperitoneal sant uygulanmalar sonrasinda azalma saptandi. Fakat sant uygulanmasi
baska sorunlar1  yaratabilir. ~ Calismamizda  hidrosefalili  olgularin  hepsine(%2100)
ventrikuloperitoneal sant uygulanmisti. Ventrikuloperitoneal santi olan hastalar % 60 oraninda

lomber, %40 oraninda torakal meningomiyeloselli idi.

Bizim ¢aligmamizdaki verilere gore hastalara en sik eslik eden patolojiler; talipes
ekinovarus(%?75), hidrosefali (%62.5) ve skolyoz (%50)’du. Ayrica sik eslik eden diger
patolojilerden birisi de patolojik kiriklar (%33.3)"d1.

Gegmiste MMS-li c¢ocuklarin genel durumlarinin iyiligi agisindan mutlaka yiirtimeleri
gerektigi distindlir ve iyi bir yirime potensiyeli icin de disloke veya kontrakte kalga olmamasi
gerektigi savunulurdu. Bu ¢ocuklarin fonksiyonu gelistirmek ve kalca ¢ikigina bagl olusacak
komplikasyonlar1 6nlemek icin kal¢a ¢ikigi reduksyonu oOnerilirdi. Fakat son yillarda kalca
¢ikiginin ¢ocugun yiiriime fonksyonu tizerindeki etkisi olmadigi ortaya konulmustur (Barden et al

1975)(21).

Literatire gore SB’l1 ¢ocuklarin %30 - %50 arasinda yasamlarinin ilk 2-3 yilinda, kalga
sorunlar geligir (21). Kalga problemleri sakral lezyonlarla birliktedir nadiren gorular, fakat Gst
lomber ve torakal lezyonlarda orami %70’e kadar c¢ikabilir. Daha ©nce meningomiyelosel
nedeniyle hastanemiz farkli boliimlerinde degerlendirilen 58 ¢ocuktan 53(%91.4)’0 klinigimize
ortopedik sikayetlerle basvurdu. Bu 53 hastanin 16 (%27,5) s1 kalca dislokasyonu nedeniyle

tarafimizdan opere edildi. Bu oran literatir ile uyumludur.

Bulent Erol ve arkadaslarinin  1998-2001 tarihleri arasinda 26 kalga instabilitesi olan
hastalar lizerinde yapilan calisma sonucu yayinlanmistir (16 kiz,10 erkek; ort. yas 4.5; dagilim 3-
6), 28 kalgasin1 ameliyat etmislerdir. Bu ¢alismada ameliyat edilen tum olgular diisiik (L4-sakral)
seviye norolojik defisiti olan hastalardi. Bu ¢aligma ile karsilastirildiginda bizim ¢alismamizdaki
norolojik seviyeler farkliydi ve ylksek seviye norolojik defisit ile opere edilen hastalar
cogunluktaydi (20).
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Caligmalara gore, MMS’li hastalarin kalca dislokasyonu rekurrens %4 (Lee and
CARROLL 1985) ile %40 (Feiwell et al 1978) arasinda degisiyor (21,22).Yine ¢alismamizin
sonuglarina gore ylksek norolojik seviyesi olanlarda kalca dislokasyonuna daha sik rastlandigi ve
daha erken yaslarda basladig1 gozlendi (21,22).Bu sonuglara gore T12-L2 seviyesinde 8 hastanin
10 kalcasi (3 kisi bilateral, 5 kisi unilateral), L3-L4 seviyesinde 6 hastanin 8 kalgasi (4 bilateral, 2
unilateral), L5-S1 seviyesi olan 2 hastanin 3 kalcas:1 (1-bilateral,1-unilateral) dislokasyon
nedeniyle opere edildi. iki hastanm bilateral kalca dislokasyonu olmasina ragmen, tek tarafli
reduksiyon uygulandi. En erken cerrahi girisim L3 seviyesindeki bir hastaya 5 aylikken, en gec

cerrahi girisim ise L5 seviyesindeki bir hastaya 13 yasinda iken yapildi.

Literatlr incelendiginde yiksek noérolojik seviyelerde kalga dislokasyonu rekkirensine
daha sik rastlandigi bildirilmistir (Lee and Carroll 1985,Beaty and Canale 1990,Feiwell et al
1978;Asher and Olson 1983) (20,21,22). Daha 6nce bahsettigimiz Biilent Erolun ¢alismasinda 26
kalca dislokasyonu nedeniyle opere olan alcak noérolojik seviye (L4-sakral) MMS’li hastalarda
sadece 3 hastada subluksasyon tekrar gdzlendi. Bizim ¢alismamizda bu sonucla uyumlu olarak
kalca dislokasyon rekirrensi en fazla L3-L4 seviyesinde iken (%55,55), T12-L2 seviyesinde daha
azd1 (%33,33 ). L5-S1 grubunda ise rekiirrens en azdi(%11,12). Literatiirdeki ¢aligmalarda kalga
dislokasyonu olan MMS 1i hastalar ndrolojik seviye agisindan 2 grup altinda (yliksek lomber, alt
lomber-sakral) incelenirken, bizim ¢alismamizda onlardan farkli olarak yiksek (T12-L2), orta
(L3-L4) ve alt (L5-S1) seviye norolojik defisit olmak (zere 3 grubta incelendi. Bu gruplar

arasinda en fazla kalcga dislokasyon rekirrensi L3-L4 seviyesindeki hasta grubunda gordlda.

Bizim ¢alismamizda kal¢a dislokasyonu nedeniyle rediksiyon icin ilk cerrahi
mudahalenin en sik 7-12 ay arasinda yapildig: tespit edildi (6 kisi, %37.5). Bu grupta rekdrrens
oran1 ylksektir(4 kisi,%44,44). Redislokasyonu gelisen diger olgularin ilk cerrahi miidahale
zamanlarina bakildiginda, 0-6 ay arasinda 1 olgunun, 13-24 ay arasinda 1 olgunun, 37-48 ay
arasinda 1 olgunun, 49-61 ay arasinda 1 olgunun ve 61-71 ay arasinda da 1 olgunun ilk cerrahi
rediiksiyonu islemi uygulandig: tespit edildi. Her gruptaki olgu sayist dengeli olmadigindan,
mevcut veriler ilk cerrahi rediiksiyon zamani ile redislokasyon gelisme riski arasinda anlamli bir

iliski kurmamiza yeterli degildir.
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Fakat rekiirrens sayist farkli yas gruplar arasinda ayni dagihim gosteriyor: 0-6 ay -1 olgu
(%6,25),13-24 ay -lolgu (% 6,25);25-36 ay -2 olgu (%12,5);37-48 ay -1 olgu (%6,25);49-60 ay
-1 olgu (%6,25);61-72 ay -1 olgu (%6,5);>73 ay -1 (%6,25). Bu verilere dayanarak rekirrens
acisindan riskli bir yas donemi olmadigi, her yas grubunda rekiirrense rastlanabilecegi ve
rekiirrens agisindan yastan ziyade norolojik seviyenin daha Onemli oldugu sdylenebilir.
Literatiire bakildiginda yas-rekiirrens iliskisini agiklayabilecek somut veri veya bilgiye

ulagilamamustir.

Kalga dislokasyonu ve rekiirrens orani arasindaki iligki incelendiginde bizim ¢alismamiz
sonuglarina gore 4 kiz ve 5 erkek hastada redislokasyon tespit edildi. Bu sonu¢ redislokasyon

riski agisindan cinsiyetin bir 6nemi olmadigin1 gostermektedir .

Literatire gore yuksek seviye leziyona bagh tek tarafli kalga dislokasyonu olmasi
durumunda cerrahi rediiksiyon girisimleri genelde basarisiz olmaktadir. Algak seviye bir lezyona
baglh tek tarafli kalgca dislokasyonu durumunda ise cerrahi rediiksiyon girisimleri basaril
bulunmus ve oOnerilmistir (Keggi et al)(22). Unilateral dislokasyon agisindan c¢alismamiz
sonuglarina bakildiginda 7 Unilateral kalga dislokasyonu olan hastadan 6 si1 alt torakal ve (st
lomber ve 1 i alt lomber seviyede noérolojik defisit ile bagvurmustur. Bunlar arasindan kalca
dislokasyonu rekirrensi olan 3 hastanin 2 si alt torakal ve iist lomber seviyede iken 1 i alt lomber

seviyede idi. Bu sonuglar daha 6nceki ¢alismalar ile uyumlu gériinmektedir (22).

Algak seviye lezyonlara bagli bilateral ¢ikiklarda ve yiiksek seviye lezyonda eslik eden
instabilitelerde operatif tedavi i¢in kismi endikasyon bulunmaktadir(52,60,64). Calismamizda
alcak seviye lezyona sahip hasta sayisi az oldugu i¢in bu konudaki kisitl verilerimizle bir ¢ikarim

yapmamiz mimkiin olmamustir.

MMS ve skolyoz iliskisini arastiran daha 0nceki ¢alismalara gore alt torakal ve tst lomber
norolojik seviye hasari olan hastalarda skolyozun daha sik gorildiigii ve daha yuksek Cobb agisi
ile seyrettigi Dbildirilmistir (70). Skolyoz ile beraber gorilen MMS li hastalarda kalga
dislokasyonu oraninin arttigi gozlenmistir (68,70). Bu bilgiler bizim ¢alismamizda da
destekleniyor. Calismaya dahil olan kalga dislokasyonu hastalaridan 8 tanesinde skolyoz %50

(n=8) saptandi. Calismamizda kalca dislokasyonu rekirrensi olan 9 hastanin 5’inde (%55,55)
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skolyoz mevcuttur. Rekiirrens olmayan kalga dislokasyonlu hastalardan yalnizca 2 kisi de

skolyoz saptanmustir.

Pelvik oblisitenin sebebi skolyoz veya kalca dislokasyonu olabilir.  Skolyozun
eslik ettigi MMS’ 1i kalca dislokasyonu olan hastalarin %100 sinde( 8 kisi ) pelvik oblisite
mevcuttur. Bununla birlikte kalca dislokasyonu nedeniyle opere oaln MMS i hastalarin % 56.25

(9 kisi )’inde pelvik oblisite saptanmustir.

Pelvik oblisite yiiksek norolojik defisiti olan hastalarda daha sik( 5 kisi) gortlmektedir,
L3-L4 grubunda-2 olgu, L5-S1 grubunda 2 olgu saptandi 9 pelvik oblisiteli hastanin 8’inde
skolyoz mevcuttu,birinde pelvik oblisitesi olan,fakat skolyoz olmayan hastanin kalca
dislokasyonu mevcuttu. Pelvik oblisitesi ve kalca dislokasyonu rekkiirens arasinda anlamli
baglant1 saptanmustir. Pelvik oblisitesi olan hastalarda kalga dislokasyonu rekirrensi daha yiiksek
oranda saptanmistir. Rekiirrens olan 9 hastadan 6 sinde pelvik oblisite saptanmis, 2 sinde
saptanmamistir. 1 olguda da pelvik oblisitesi olan hastanin opere olan kalgca degil, karsi

kalcasinda dislokasyonu saptandi.

5.SONUC VE ONERILER

5.1.Sonug

1.Ust nérolojik seviye hastalarinda kalca redislokasyonu daha fazla.
2.Ameliyat yasi ile redislokasyonu arasinda baglant1 kuramiyoruz.
3.YUksek seviye unilateral olgularda ameliyat endikasyonu tartismalidir, alt seviyede yapilabilir.

4. Pelvik oblisite ve kalca rekiirrens arasinda iligki var.
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5.2.0neriler

Calismamizdaki hasta sayist yeterli degildi, takip siiresi kisaydi, ilk ameliyat zamani ile
redislokasyon gelisme riski hakkinda yorum yapamiyoruz ¢iinkii gruplar karsilastirmaya yetecek
kadar dengeli degildi. Bu konuda yeterince ¢alisma literatiirde bulunmamaktadir. Daha fazla
hasta sayist ile birlikte daha uzun takip stiresi olan ¢aligmalar yapilmas1 gerekmektedir. Umariz ki

bizim ¢alismamiz diger ¢alismacilara 6rnek teskil eder ve daha fazla arastirmaya olanak saglar.
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OZET

Meningomiyelosel-¢cocukluk c¢agi engellilik nedenleri arasinda 2.siklikla norolojik
bulgularin agirligi, defektin seviyesine bagli olarak degisir. Kas-iskelet sistemine
ait sorunlarin temelinde,nérolojik tutulumun sekli, yeri ve konumuna bagl olarak
gelisen kalca instabilitesi, ayak deformiteleri ve skolyoz yer alir.Kalga instabilitesi
tedavisini belirleyen en 6nemli faktorler-norolojik tutulum seviyesi, g¢ocugun
ylriime potansiyeli ve instabilitenin tek veya iki tarafli olmasidir.Literatiirde
meningomiyeloselli hastalarinin norolojik defisit seviyesi ve hastalardaki kalga
dislokasyonu iliskisini gosteren birgok calisma olmasma karsin farkli nérolojik
defisitseviyleri ile ile skolyoz,ayak deformitelerinin kalca dislokasyonu tzerine

etkisi olup olmadigini gdsteren bir ¢alisma yoktur.

Bizim ¢alismada retrospektif olarak kalga dislokasyonu nedeni ile opere olan farkl
norolojik defisit seviyeleri olan hastalar inceledi .Bu hastalarda
pelvikoblisite,skolyoz varlig1 ve skolyozun kalca dislokasyonu iizerine etkisi,fizik
tedavinin kalca dislokasyonu 6nlemedeki ve rekurens oranlarina etkisini

karsilastirildi.

Aragtirma sonucu verilere dayanarak rekiirrens agisindan riskli bir yas donemi
olmadigi, her yas grubunda rekiirrense rastlanabilecegi ve rekiirrens agisindan

yastan ziyade norolojik seviyenin daha 6nemli oldugu sdylenebilir.
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ABSTRACT

Meningomyelocele- among the reasons of disability in childhood,severity of
neurological symptoms changes depending on defect level.Hip instability
developing depending on type of neurogical involvement,location of neurogical
involvement and position of neurogical involvement,foot deformities and scoliosis
take place at the basis of problems related to musculoskeletal system.The most
Important factors determining treatment of hip instability are neurogical
involvement level,walking potential of child and that instability is single or double
sided.In literatiire;although there are many studies which Show relation between
neurogical involvement level of patients with meningomyelocele and hip
dislocations in atients,there is not anystudy about whether different neurogical
involvement level,scoliosis and foot deformities have effects on hip dislocation.

In our study,the patients who are operated as retrospective due to hip dislocation
and have different neurolojic deficit levels are examined.Pelvic oblisite,the
presence of scoliosis,effect of scoliosis on hip disloof physiotherapy on prevention
of hip dislocation and recurrence rates are compared in these patients.

According to findings of this study these can be said that there is no a risky age in
terms of recurrence,recurrence can be found in all ages and norological level is

more important than age in terms of recurrence.
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