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Sayin Editor,

Noral tip defektleri (NTD) anormal nérilasyon
nedeniyle olusan, prenatal ve postnatal dénemde
o6nemli tubbi sorunlara yol agabilen, Olimle
sonuglanabilen, finansal ve sosyal boyutlar: da olan
bir konjenital malformasyon grubudur!.
Meningomyelosel NTD’nin noéral elemanlart da
iceren bir alt tipi olup kese ince bir zatla kapldir.
Myelosizis ise noral tipin olusmadigt ve noral
dokunun dis ortam ile iliskili oldugu tiptir (1).
NTD’ne %060 oraninda ek anomaliler eslik
etmektedir2.  Urogenital sistem anomalileri de
konjenital spinal anomalilere eslik edebilen bir
anomali grubudur?.

Ek anomaliler peroperatif siirecte problemlere neden
olabildiginden cerrahi Oncesinde tetkik edilmesi
gereken anomalilerdir. Tek taraflt renal agenezisi olan
olgularin diger bobreklerinin korunmast hayati 6nem
arz etmektedit. Biz de bu amagla meningomyelosel/
myelosizis nedeniyle takip edilen ve opere edilen 4
olguyu degerlendirerek literatiir verilerini gbzden
gecirdik.

60 noral tip defekti olan hasta tizerinden yapilan
taramada 7 hastada dogumdan sonraki ilk 24 saatte
cekilen batin pelvik ultrasonografide
hidronefroz/pylektazi, 1 hastada bobrekte basit kist,
bir hastada polikistik bébrek saptanirken bir yillik
takiplerinde 3 hastada hidronefroz saptand.
Hidronefrozlarin  nérojen  mesaneye sekonder
gelistigi g6zlendi. Bu hasta grubundaki 4 hastada ise
konjenital renal agenezi/displazi saptandi. Literatir

Pubmed ve Google Scholar veri tabanlar ile
taranarak N'TD tanist ile takip edilen hastalarda renal
agenezi varlig aragtirldi.  Verileri olgularimizla
karsilagtirarak degerlendirdik.

1lk olgumuz 25 yasindaki annenin 2. gebeliginden 1.
canli dogum olan olgu 38 haftalik gebelikten sezaryen
(C/S) ile dogurtulan kiz bebekti. Ebeveynlerinde
akraba evliligi olup ailede NTD 6ykist yoktu.
Hastada torakolomber bélgede 10x6 cm boyutunda
myelosizis mevcuttu. Hidrosefalisi mevcuttu. Alt
extremiteler paraplejik olup bilateral yumru ayak
(club-foot) mevcuttu. Sag renal agenezisi ve
beraberinde hafif derece trikiispit yetmezligi,
sekundum atrial septal defekt (ASD) ve patent duktus
arteriosus mevcuttu.

Tkinci olgu 26 yasindaki annenin 3. gebeliginden 2.
canlt dogum olan olgu 36 haftalik gebelikten C/S ile
dogurtulan erkek bebekti. Ebeveynlerde akrabalik,
aile Oykiisi yoktu. Lomber bolgede 5x5 cm
boyutunda meningomyelosel kesesi mevcuttu. Alt
extremiteler paraplejikti. Sag renal agenezisi ve
beraberinde  hafif derecede sekundum ASD
mevcuttu.

Uciincii olgu 24 yagindaki annenin 3. gebeliginden 3.
canlt dogum olan olgu 40 haftalik gebelikten C/S ile
dogurtulan kiz bebekti. Ebeveynlerde akrabalik, aile
Oykisi  yoktu. Torakolomber bélgede 8x6 cm
boyutunda myelosizis mevcuttu. Alt extremiteler
paraplejik olup bilateral yumru ayak (club-foot)
mevcuttu. Sag renal displazisi mevcuttu. Takiplerinde
hidrosefali gelisti. (Resim 1)
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Dérdiincti olgu, 35 yasindaki annenin 6. gebeliginden
6. canlt dogum olan olgu 36 haftalik gebelikten C/S
ile dogurtulan erkek bebekti. Ebeveynlerinde akraba
evliligi olup ailede 2. dereceden NTD oykiisi
mevcuttu.  Torakolomber  bdlgede 10x8 cm

Néral tiip defekleri hastalarda renal agenezi

boyutunda  myelosizis  mevcuttu.  Hidrosefali
mevcuttu. Alt extremiteler paraplejik olup bilateral
yumru ayak (club-foot) mevcuttu. Sag renal
multikistik displazi olup beraberinde duodenal atrezi

ve sekundum ASD mevcuttu.

Resim 1. Torakolomber bélgedeki myelosizis, néral tiip olugmamig, ndral doku iizerine cilt dokusu olmadig1
gézlenmekte. Spinal MR’da myelosizis ile birlikte kifoz varligi goriilmekte, sag bobrek dokusu izlenmemekte.

Olgularin timd ilk 72 saatte noral tip defekti
nedeniyle opere edildi. 1. olguya ayni seansta 3. olguya
3. ayinda ventrikilloperitoneal sant takildi. 4. olguya
once aymi seansta NTD kesesi onarimi, external
drenaj takilmasi ve duodenal atrezi onarimi 3 hafta
sonra da ventrikiloperitoneal sant takildi. Ancak
battn  absorbsiyonu  olmadigindan  hastaya
ventrikiilovezikal sant takildi. Cerrahi sonrasinda ilk
24 saatte hasta kaybedildi. Tim olgularda renal
agenezi/displazi preoperatif dénemde yapilan rutin
batin pelvik ultrason taramasinda saptandi. Higbir
hastada peroperatif dénemde bobrek yetmezligi
bulgusu saptanmadi. 1 hasta nedeni bilinmeyen ani
kardiyak arrest ile kaybedildi, diger olgular en az bir
yildir takipte olup bu siirecte bobrek yetmezligi
bulgusu saptanmadi. Santral sinir sistemi ektoderm
kokenlidir. Destek dokular ise mezoderm kékenlidir.
Paraksiyel mezoderm ve lateralindeki ince bélim olan
lateral plaklar intermediyer mezodermle baglanir.
Paaraksiyel mezorderm Uglnci hafta baginda
somitomer adt verilen segmentlere bélunir ve bu
somitomerlerden omurga ve beyin mezengimal
dokulari (kas dokusu, kikirdak ve kemik doku, deri altt
dokusu) gelisir. Intermediyer mezorderm ise
urogenital yapilara farklanir®. Omurga defekti ve
bébrek anomalilerinin  gelisimi aynt  embriyolojik
hasardan kaynaklaniyor olabilecegi gibi® bu iki
malformasyon farklt embriyonik hasara bagl da
gelisiyor olabilitS.

Whitaker ve Hunt néral tiip defektli 190 hastadan 17
tanesinde bébrek patolojisi saptarken 3 tanesinde tek

taraflt renal agenezi oldugunu belirtmigler® Torre ve
arkadaglar1 283 néral tip defektli olgu ile yaptiklart
calismada 3 olguda tek tarafli renal agenezi
saptamuslar’. Maeda ve arkadaslari sag renal agenezisi
olan ve miukerrer cerrahi geciren bir olguyu
sunmuslar®. Steelman ve arkadaglari
lipomyelomeningoselli bir olguda sag renal agenezi
bildirmisler?. Aydin ve arkadaglart birinde sag
bébrekte kistik gériinim ve hipoplazi, diger olguda
sol renal agenezisi olan 2 noéral tip defektli olgu
sunmuslar!?,

Incelenen diger noral tip defekti sunulan
calismalarda  renal  agenezi  bildirilen  olgu
belirtilmemistir. Tartistlan 10 olgudan 6 tanesinde
taraf belirtilmemis olup 3 tanesinde sag renal agenezi,
1 tanesinde sol renal agenezi saptanmistir. Bizim
hastalarin timiinde sag renal agenezi saptanmistir.
Olgulardaki akraba evliligi orani %50 olarak
saptanmustir. Bir olguda aile 6ykist (%25) vardu
Akraba evliligi ve aile dykiist varliginda NTD riski
artmaktadir ancak renal agenezi sayist az oldugundan
daha genis calismalara ihtiyag
vardir. mHastalarimizdan iki olguya bir kez cerrahi,
bir olguya iki kez cerrahi, bir olguya 3 kez cerrahi
yapilmis olup hicbirinde peroperatif dénemde bébrek
fonksiyon bozuklugu saptanmadi.

Sonug olarak Noral tiip defekti ile dogmus hastalarda
preoperatif tarama Onemli olup ek anomalilerin
varligt  peroperatif = slrecte g6z  Oninde
bulundurularak tedavi edildiginde morbidite ve
mortalite azaltilabilecektir. Bu ek anomalilerden biri
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olan renal patolojiler sadece nérojen mesaneye baglt

olmayrp konjenital de olabilmektedir. Renal
patolojinin  varligi ek bir risk  yarattugindan
tanimlanmast  ve takibi cerrahi strecinde riski

azaltabilecektir. Ozellikle de tek bébregin varhg
bébrek fonksiyonlarinin yakin takibini gerektirir.
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