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Amag: Bu calismada Pamukkale Universitesi Cocuk Nefroloji Klinigi'nde ‘spinal disrafizm' nedeniyle izlenen
cocuk hastalarin Uriner sistem bulgularinin retrospektif olarak degerlendirilerek, bobrek hasari sikligi ve olasi
risk faktorlerini degerlendirmek amaglanmistir.

Gereg ve yontem: Ocak 2014 ile Agustos 2021 tarihleri arasinda ‘spinal disrafizme bagli nérojen mesane’
tanisi ile izlenen g¢ocuk hastalarin verileri retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik ve klinik
ozellikleri, temiz aralikh katater (TAK) tedavisi alip almadigi, aliyorsa baslanma zamani ve son kontroldeki
uriner sistem ultrasanografi bulgulari (hidronefroz ve mesane duvar kalinligi), vezikoureteral reflii (VUR) varhgi,
Dimerkaptosuiksinik asit (DMSA) sintigrafi bulgulari, Shwartz’a gore tahmini glomeruler filtrasyon hizi (eGFR)
dizeyleri kayit edildi.

Bulgular: Calismaya 17 erkek, 27 kiz olmak tzere toplam 44 hasta dahil edildi. Ortalama yas 7,2+4,2 yas olarak
bulundu. Cocuklarin 20’si (%45,5) 5 yildan uzun siredir takip edilmekteydi. Olgular arasinda meningomyelosel
(%88,6) en cok saptanan defekt olarak bulundu. Spinal disrafizme ydnelik operasyon gegirmeyen sadece 2
hasta vardi. Olgularin yaklasik %901 1 yasindan 6nce opere edilmisti. Hastalarin yaklasik %40'inda DMSA
sintigrafide bobrekte hasar, %52’sinde hidronefroz, yaklasik %16’sinda ise eGFR’nin dusiik oldugunu saptandi.
Urodinami bulgularinda 18 (%40,9) hastada yiiksek basingli mesane (mesane basinci >40 cmH20), 11 (%25)
hastada arefleks mesane, 13 (%29,5) hastada normal tGrodinami bulgulari vardi. Onbes (%34,1) hastada VUR
vardi. Operasyon zamani, TAK baslama yasi ve gergin kord gelisimi ile bobrekte hasarlanma arasinda anlamli
iliski saptanmadi.

Sonug: Spinal disrafizm hastalarinin Urolojik problemlerinin yonetiminde temel hedef Ust Uriner sistemin
korunmasidir. Bu hastalarda Urolojik problemlerin erken taninip tedavilerin baglanmasi yéniinde dneriler olsa da
halen bu hastalarin yonetimi tartismali ve zordur.

Anahtar kelimeler: Spinal disrafizm, nérojen mesane, gcocuk, meningomiyelosel.
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Abstract

Purpose: It was aimed to evaluate the frequency of kidney damage and possible risk factors by retrospectively
evaluating the urinary system findings of pediatric patients followed up for 'spinal dysraphism' in Pamukkale
University Pediatric Nephrology Clinic.

Materials and methods: The data of pediatric patients who were followed up with the diagnosis of neurogenic
bladder due to spinal dysraphism between January 2014 and August 2021 were evaluated retrospectively.
Demographic and clinical characteristics of the patients, whether they received clean intermittent catheter (CIC)
treatment, if so, when to start and at the last follow-up, urinary system ultrasound findings (hydronephrosis and
bladder wall thickness), presence of vesicoureteral reflux (VUR), dimercaptosuccinic acid scintigraphy findings,
Glomerular filtration rate (eGFR) levels according to Shwartz were recorded.

Results: A total of 44 patients, 17 male and 27 female, were included in the study. The mean age was 7.2+4.2
years. Twenty (45.5%) of the children were followed for more than 5 years. Among the cases, meningomyelocele
(88.6%) was found to be the most common defect. There were only 2 patients who did not undergo surgery for
spinal dysraphism. Approximately 90% of the cases were operated before 1 year of age. Approximately 40% of the
patients were found to have kidney damage on DMSA scintigraphy, 52% had hydronephrosis, and approximately
16% had low eGFR. In urodynamic findings, 18 (40.9%) patients had high pressure bladder (bladder pressure
>40 cmH?0), 11 (25%) patients had areflex bladder, 13 (29.5%) patients had normal urodynamic findings.
Fifteen (34.1%) patients had VUR. There was no significant relationship between operation time, age at onset
of CIC, tethered cord development and kidney damage.

Conclusion: The main goal in the management of urological problems in patients with spinal dysraphism is
the protection of the upper urinary tract. Although there are suggestions for early diagnosis and treatment of
urological problems in these patients, the management of these patients is still controversial and difficult.
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Giris

Spinal disrafizm ektodermal, mezodermal ve
noroektodermal dokularin anormal gelisiminden
kaynaklanan konjenital omurga ve omurilik
kusurlari grubuna verilen genel terimdir. Bu genel
terim, spina bifida (SB) occulta, meningosel,
meningomiyelosel (MMS), lipomyelomeningosel
ve sakral ageneziyi (SA) icerir. Klinik olarak en
Onemlisi, embriyonik gelisim sirasinda spinal
noéral tipun kapanmadigi meningomiyeloseldir.
Dinya capinda yaklasik 1000 dogumda 1
oraninda gorilen MMS, en yaygin konjenital
malformasyonlardan biridir [1]. Tarkiye'deki
gorilme sikhdi bdlgelere goére binde 3-5,8
arasinda degismektedir [2]. Spinal disrafizmli
hastalarda mesane, bagirsak, bilissel ve
néromuskuloskeletal sistem fonksiyonlarinda
cesitli derecelerde bozukluk olusur ve hastalar
bu sistemlerde ki bozukluklara bagli semptomlar
ile karsimiza gelir [1].

Spinal disrafizme bagli mesanenin depolama
ve bosaltma fonksiyonundaki yetersizlik kronik
bdbrek hastaligi gelisimine neden olur. Budurum
bu hastalarin uzun dénem takiplerinde 6nemli bir
mortalite ve morbidite nedenidir. Bu nedenlede
spinal disrafizime bagli noérojen mesanenin
yonetiminde temel hedef bébrek fonksiyonlarini
korumaktir [3-5]. Bu calismada Pamukkale
Universitesi Cocuk Nefroloji Klinigi'nde ‘spinal
disrafizm’ nedeniyle izlenen ¢ocuk hastalarin
uriner sistem bulgularinin retrospetif olarak
degerlendirilerek, bébrek hasari sikligi ve olasi
risk faktorlerini degerlendirmek amaclanmistir.

Gereg ve yontem

Pamukkale Universitesi Cocuk Nefroloji
Klinigi'nde Ocak 2014 ile Agustos 2021 tarihleri
arasinda izlenen ve ‘spinal disrafizm’ tanisi
olan hastalarin verileri retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalarin yasi cinsiyeti, hangi
defekte sahip oldugu, defektin seviyesi, spinal
disrafizme yo6nelik opere olup olmadigi, opere
oldu ise operasyon zamani, izlemde gergin
kord gelisip gelismedigi, Urodinami bulgular
ve temiz aralikh katater (TAK) tedavisi alip
almadigi, aliyorsa baslanma zamani, 1 veya
daha fazla atesli idrar yolu enfeksiyonu (iYE)
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gecirme 6ykisu ve son kontroldeki Uriner sistem
ultrasanografi (USG) bulgulari (hidronefroz ve
mesane duvar kalinhgi), vezikoureteral reflu
(VUR) varligi, Dimerkaptosuksinik asit (DMSA)
sintigrafi bulgulari, Shwartz’a goére tahmini
glomeruler filtrasyon hizi (eGFR) (Shwartz
formali; eGFR (mL/min/1,73m?)=boy uzunlugu
(santimetre)/Serum kreatinin  (mg/dL)x0,413)
dizeyleri kayit edildi. eGFR <90 mL/min/1,73
m? olmasi eGFR'de azalma olarak kabul
edildi. Veriler SPSS 21.0 programinda analiz
edildi. Calisma igin Pamukkale Universitesi Tip
Fakiltesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu’ndan onay alindi.

Bulgular

Calismaya 17 erkek, 27 kiz olmak Uzere
toplam 44 hasta dahil edildi. Ortalama yas
7,2+4,2 yas olarak bulundu. Cocuklarin 20’si
(%45,5) 5 yildan uzun suredir takip edilmekteydi.
Bir yildan az takip suresi olan 3 (%6,8) hasta
vardli. Olgular arasinda meningomyelosel
(%88,6) en cok saptanan defekt olarak bulundu.
Spinal disrafizme yonelik operasyon gegirmeyen
sadece 2 hasta vardi. Olgularin yaklasik %90’
1 yasindan dnce opere edilmigti. Anne karninda
opere edilen hasta yoktu. Alti hastanin spinal
disrafizme yonelik spinal goérintileme tetkik
sonuglarina ulagilamadi. Spinal gorintileme
sonuglarina gore %55,3 hastada L1-L2 ve
Usti seviye yerlesimli, %47,7 hastada L3-
L4 ve alti yerlesimli spinal disrafizm defekti
vardi. izlemde 28 hastanin (%68,3) sekonder
gergin kord gelismesi sebebiyle opere oldugu
saptandi. Calisma zaman diliminde 36 hasta
TAK yaparken, 8 hasta TAK yapmamaktaydi
(Tablo 1).

Hastalarin son kontrollerindeki gorintileme
tetkikleri incelendi. USG  bulgularinda
23’Unde (%52,3) hidronefroz, 15'inde (%34,1)
mesanede duvar kalinhgr (bos mesane >5 mm,
dolu mesane >3 mm) ve/veya trabekilasyon
oldugu saptandi. On hastanin DMSA sintigrafi
goruntilemesi, 2 hastanin Urodinami c¢ekimi
gerceklestiriliememisti. DMSA sintigrafisi ¢ekilen
34 hastanin 18'inde DMSA sintigrafide hasar
(diferansiye bdbrek fonksiyonlarinda azalma



Spinal disrafizmde (irolojik probemler

(<%45) velveya renal kortikal hipoaktivite,
bdbrekte hacim kaybi, kontraksiyon, kama
seklinde bozukluk ve duzensizlikler) mevcuttu.
Urodinami bulgularinda 18 (%40,9) hastada
yuksek basingli mesane (mesane basinci >40
cmH?0), 11 (%25) hastada arefleks mesane,
13 (%29,5) hastada normal Grodinami bulgulari
vardi (Tablo 2). Onbes (%34,1) hastada VUR, 15
(%34,1) hastada atesli IYE 6ykisi vardi. VUR
ve atesli IYE dykisi ile DMSA sintigrafisinde
hasar varligi arasinda anlamli iligki saptanmadi.

Hastalarin takip suresi, gergin kord gelisimi,
spinal disrafizme ydnelik operasyon zamani,
atesli [IYE gecirme dykiisii ve TAK baglama yasi
ile Ust Uriner sistemde etkilenmesi (Hidronefroz
ve DMSA sintigrafisinde renal hasar) arasinda
istatiksel olarak anlamli bir iliski saptanmadi
(Tablo 3). Kirkdort hastanin 7’inde (%15,9)
eGFR dusukti. eGFR dusuk olan ile normal

Tablo 1. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri

olan hastalar arasinda takip suresi, gergin kord
gelisimi, spinal disrafizme yonelik operasyon
zamani ve TAK baglama yasi istatiksel olarak
anlamli bir fark yoktu.

Tartisma

Spinal disrafizme bagli urololojik
bulgularin yonetiminde temel amag Ust Uriner
sistemi  korumaktir [5]. Spinal disrafizmi
olup dUrolojik problemler acisindan takipli
cocuklar degerlendirdigimiz retrospektif bu
calismamizda hastalarin yaklasik %40’inda
DMSA sintigrafisinde bobrekte hasar, %52’sinde
hidronefroz, yaklasik %16’sinda ise eGFR’nin
dusuk oldugunu saptadik.

MMS’li  hastalarda  enfeksiyon  riskini
azaltmak igin olabildigince erken opere etmek
tercih edilir [6-8]. Ancak operasyon oncesi
gerekli goruntulemelerin yapilmasi ve teknik

Demografik veriler
Erkek
Kiz
Yas ortalamasi (yil) + sd
Takip suresi n
<1yl
1-3 yil
4-5 yil
5 yildan fazla
Spinal disrafizm tipi
Memingomiyelosel

Digerleri (meningosel, sipinabifida oculta, sakral agenezi)

Spinal disrafizm seviyesi
Ust (L1, L2 ve Ust)
Alt (L3, L4 ve alti)
izlemde gergin kord geligimi
Var
Yok
Spinal disrafizme ydnelik operasyon zamani
ilk 72 saatte
3.gUn- 1 ay arasinda
1 ay-1 yil arasinda
1 yildan sonra
operasyon olmayan

n (%)
17 (38.6)
27 (61,4)

7,244,2

3(6,8)
13 (29,5)
8 (18,2)

20 (45,5)

39 (88,6)
5 (11,4)

21 (55,3)
17 (47,7)

28 (63,6)
16 (36,4)

13 (29,5)
12 (27,3)
14 (31,8)
3(6.8)
2 (4,5)
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Tablo 2. Son kontrol trolojik dederlendirme sonuglari

Gorintileme yontemi n (%)
DMSA sintigrafisi
Renal hasar var 18 (40,9)
16 (36,4)

Renal hasar yok

DMSA cekilmemis 10(224)
eGFR
Normal 37 (84,1)
Diisiik 7(159)
Uriner sistem USG
Hidronefroz var 23 (52,3)
Mesanede etkilenme var (mesane duvar kalinhgi artisi veya trabekulasyon) 15(34,1)
Urodinami
Mesane basinci yiiksek 18 (40,9)
Arefleks mesane 11(25)
Normal trodinami bulgulari 13(29.9)
Urodinami yapilmamig 2(43)
VUR
Var n (%) 15 (34,1)
DMSA; Dimerkaptostiiksinik asit, TAK; Temiz aralikli kateterizasyon,
VUR,; vezikoUreteral reflli, USG; ultrasonografi, eGFR; tahmini glomerdler filtrasyon hizi
Tablo 3. Ust Uriner sistem hasarlanmasina etki eden risk faktérleri
DMSA USG
Renal hasar Renal hasar p hidronefroz hidronefroz P
+ - + -
n (%) n (%) n (%) n (%)
Takip suresi (yil)
<1yl 1(5,6) 0 2(8,7) 1(4,8)
1-3 yil 6 (33,3) 2 (12,5) 4(17,4) 9 (42,9)
4-5 yil 2 (11,1) 4 (25,0) 5(21,7) 3(14,3)
> 5yl 9 (47,4) 10 (62,5) 12 (52,2) 8 (38,1)
Toplam 18 (100) 16 (100) 0,30 23 (100) 21 (100) 0,32
Gergin kord gelisimi
Var 11 (52,4) 10 (76,9) 13 (59,1) 15 (78,9)
Yok 7 (38,9) 3(23,1) 9 (40,9) 4(21,1)
Toplam 18 (100) 13 (100) 0,35 22(100) 19 (100) 0,17
Spinal disrafizme yénelik operasyon
zamanli
ilk 72 saatte 4(22,2) 4 (24,8) 7 (30,4) 6 (30,0)
3.gun-1 ay arasinda 4 (22,2) 6 (37,7) 7 (30,4) 5(25,0)
1 ay-1 yil arasinda 8 (44,4) 5(31,2) 6 (26,1) 7 (53,8)
1 yildan sonra 1(5,6) 1(6,3) 2(8,7) 1(5,0)
operasyon olmayan 1(5,6) 0 1(4,3) 1(5,0)
Toplam 18 (100) 16 (100) 0,73 23 (100) 20 (100) 0,96
TAK baglama yasi
1 yas oncesi 2 (11,1) 3(18,7) 4(17,4) 5(23,8)
1-3 yas arasl 8 (44,5) 6 (37,7) 10 (43,5) 5(23,8)
3-5 yas arasi 2(11,1) 4 (24,8) 2(8,7) 4 (19,0)
5 yas ve sonrasi 4 (22,2) 1(6,3) 3(13,0) 2(94)
Tak yapmiyor 2(11,1) 2 (12,5) 4(17,4) 4 (19,0)
Toplam 18 (100) 16 (100) 0,58 23 (100) 21 (100) 0,54

TAK; Temiz aralikli katater
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problemler nedeniyle pek ¢cok merkezde bu slre
cogunlukla uzamaktadir. Calismamiza dahil
edilen hastalarin sadece %29'u ilk 72 saatten
once opere edilmislerdi. Giincel galismalarda
operasyonzamanin postnatal déneme kalmadan
intrauterin (IU) dénemde yapilmasinin néro-
motor gelisim icin faydali oldugu bildiriimektedir
[7-9]. Ancak ayni olumlu sonug nefro-Urolojik
gelisim icin gOsterilememistir. Parizi ve ark. [7]
tarafindan yapilan galismada iU, postnatal ilk 1
yil iginde ve 1 yil sonrasinda cerrahi yapilan 3
ayri grup kiyaslanmis; gruplar arasinda urolojik
bulgular agisindan anlamli fark saptamadiklarini
bildirmiglerdir. Calismamizda iU cerrahi yapilan
hasta yoktu. Postnatal cerrahi zamanlamasi ile
hidronefroz gelisimi, DMSA sintigrafisinde renal
hasar varligi ve eGFR dusukliglu arasinda
anlamli iliski saptamadik. Literatir verileri ve
¢alismamizin sonuglari erken dénemde yapilan
cerrahi girisimin nefro-Urolojik seyir agisindan
fayda saglamadigini distindirmektedir.

Spinal disrafizmde Urolojik bozukluklarin
tedavisinde TAK uygulamasinin énemli bir
yeri vardir. Ancak TAK uygulamasindan
hangi hastanin fayda gorecegi ve TAKa
baslanma zamani tartismahdir [10-15]. Bazi
yazarlara gore klinik bulgularin ve Ust Uriner
sistem USG bulgularinin  periyodik olarak
yakin takip edilmesi klinik bozulma veya
hidronefroz gelismesi durumunda Urodinami
yapilmasi ve TAK uygulamasina baglanmasi
Onerilmektedir. Klose ve ark. [11] 25 hastada
VUR ve hidronefroz gelistikten sonra TAK
baslandiginda %92 oraninda hidronefroz ve
VUR’da dizelme oldugunu bildirmiglerdir. Bazi
yazarlara gore ise Urodinamide mesane basinci
yuksek olan hastalarin Ust Uriner sistemde
etkilenme acisindan daha riskli oldugu, bu
nedenle erken ve duzenli trodinami yapilarak
riskli gruptaki hastalara erken donemde TAK
baslanmalidir [12]. DMSA sintigrafide skar
gelisimini degerlendiren 3 ayri calismada ise
TAK baglama zamanini ile skar gelisimi arasinda
anlamli bir iligkinin olmadigi bildirilmistir [13,
15-17]. Calismamizda TAK baglama yag! ile
hidronefroz ve DMSA sintigrafisinde renal hasar
gelisimi agisindan anlamli iligki saptamadik.

Spinal disrafimze yonelik yapilan cerrahi
sonrasi hastalarda sekonder gergin kord
gelisimi olabilmektedir [18]. Gergin kord gelisimi
genellikle Urolojik ve ndro-ortopedik bulgularda
bozulmaya yol agar. Tarcan ve ark.[19]401 MMS

operasyonu yapillmis hastay! degerlendirdikleri
calismada hastalarin %14’unde gergin kord
gelistigini bildirmiglerdir. Ayni ¢calismada gergin
korda yonelik operasyon sonrasi Urolojik
bulgularda dizelme oldugu bildiriimistir. Gergin
kord operasyonunun o6zellikle cerrahi Oncesi
bozulan Urolojik semptomlari olan hastalarda
iyilesme saglarken, Uurolojik bulgular stabil
olan hastalarin bulgularinda cerrahi sonrasi
degisiklik ya da iyilesme saglamadigini bildiren
yayinlarda mevcuttur [20, 21]. Calismamizda
28 (%63,6) hastada gergin kord gelistigi ve
bu nedenle tekrar opere edildigi saptandi.
Calismamiz retrospektif oldugu igin gergin
kord operasyonu o6ncesi ve sonrasi Urolojik
bulgularin kiyaslamasini yapamadik. Gergin
kord gelisen ve gelismeyen hastalar arasinda
DMSA sintigrafisinde renal hasar gelisimi ve
hidronefroz gelisimi acgisindan anlamli fark
olmadigini saptadik.

Bu calismanin en o6nemli kisithliklari,
retrospektif ve vaka sayisinin az olmasidir.
Calismaya dahil edilen hastalarin yaklasik
%30’unun takip siresinin 3 yilin altinda olmasi
bu galismanin diger bir kisithigidir.

Sonug olarak, spinal disrafizmde Urolojik
problemlerin erken taninip tedavilerin
baslanmasi yoninde O&neriler olsa da bu
hasta grubunun yénetimi tartismalidir. Urolojik
problemlerin yénetimi ve bu hastalarin yasam
kalitesinin artinlmasi i¢cin daha kapsaml
¢alismalara ihtiyag vardir.

Cikar iligkisi: Yazarlar cikar iligskisi olmadigini
beyan eder.
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