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ONSOZ

Miyelomeningoselin ¢ocukluk cagi gilincel nefro-iirolojik yonetimi, bu ¢ocuklarin biiyiik bir
kisminda, mesane disfonksiyonu ve kronik bobrek hasarini Onleyebilmesine ragmen,
iilkemizde miyelomeningosel norojen mesane ve kronik bobrek yetmezliginin 6nemli bir
nedeni olmaya devam etmektedir. Bu baglamda, Cocuk Nefroloji Dernegi/CAKUT ¢alisma
grubu, Pediatrik Uroloji Dernegi ve Tiirk Cocuk Urolojisi Dernegi iiyelerinden goniilliiliik
esasina gore katilimlarla olusan yazar grubu olarak, miyelomeningoselin nefro-iirolojik
yonetimi ile ilgili tan1 ve tedavi Onerilerimizi olusturarak hastalarin uzun donem nefro-iirolojik
sonuclarini iyilestirmeyi amagladik. Bu uzlasi raporunun, tiim hekimlerimiz i¢in faydali bir

kaynak olmasini umuyoruz.
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1. KISALTMALAR

AUS Artifisyel iiriner sfinkter

BTA Botulinum toksin tip A

CysC Sistatin C

DLPP Detrusor kagirma noktasi basinci
EAU Avrupa Uroloji Dernegi

eGFR Tahmini glomeriiler filtrasyon hizi
ICCS Uluslararas1 Cocuk Kontinans Dernegi
IYE Idrar yolu enfeksiyonu

ISUG Iseme sistoiiretrografisi

KBY Kronik bobrek yetmezligi

KOB Koloni olusturan birim

Kr Kreatinin

MMS Miyelomeningosel

NDAA Norojenik detrusor asiri aktivitesi
NTD Noral tiip defekti

NM Norojen mesane

SB Spina bifida

TAK Temiz aralikli kateterizasyon

Tc-99m DMSA  Teknesyum-99m dimerkaptosiiksinik asit

UD Urodinami
usS Ultrasonografi
VUR Vezikotureteral refli
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2. GIRIS
2.1 Genel bilgiler

Erken embriyonel dénemde noral tiipiin uygun bir sekilde kapanmamasindan kaynaklanan
noral tiip defektleri (NTD), anensafali ve acik ya da kapali omurga defektleri ile karakterize
spina bifida (SB) olmak iizere iki ana formu igerir. Tiim SB vakalarimin yaklasik %90’ 11
olusturan ve miyelomeningosel (MMS) olarak da adlandirilan agik SB, spina bifidanin en agir
ve en yaygin formudur. Omurga orta hat yapilarinin kapanmamasi nedeni ile beyin-omurilik
s1visi ile dolu bir kese igine omuriligin ve meninkslerin herniasyonu ile meydana gelen MMS,
en sik lumbal ve lumbosakral bolgelerde gelismekle birlikte, servikal bolgeden sakruma kadar

herhangi bir seviyede goriilebilir (1,2).

Miyelomeningoselin insidans1 diinya genelinde etnik, cografik ve beslenme ile ilgili faktorlere
bagli olarak farklilagir ve 0,5-10/1000 canli dogum olarak bildirilmektedir. Cocuk ve adolesan
yas grubundaki prevalansi ise (0-19 yas araligi) 2002 yilinda Amerika Birlesik Devletleri’nde
3,1/10.000 dir (3,4). Tiirkiye’de MMS’nin siklig1 ve yayginlig: ile ilgili ulusal veriler mevcut
olmamakla birlikte, 2022’de yayinlanan ulusal bir ¢alismada canli dogum, 6lii dogum ve tibbi
abortuslar dahil edilerek NTD sikliginin 2,7/1000 dogum oldugu bildirildi ve SB tanis1 alanlar
tim kohortun %82,6’sin1 olusturdu (5).

En sik goriilen dogumsal defekt olan ve kalic1 olarak engelli birakan MMS’ nin ¢ocugun psiko-
sosyal gelisimine olumsuz etkilerine ek olarak ndrolojik, kas-iskelet, gastrointestinal ve {iriner
sistemle 1ilgili komplikasyonlari, bu hastalarin bakiminda multidisipliner bir yaklasimi

gerektirir. Bu ¢alismada, MMS’nin ¢ocukluk ¢agindaki nefro-iirolojik yonetimi ele alinacaktir.
2.2 Nefro-iirolojik etkilenme

MMS’li ¢ocuklarin bityiik gogunlugunda, MMS iligkili nérojen mesane (NM) meydana gelir ve
bu durum ¢ocukluk yas doneminde NM’nin en sik nedenini olusturur (6). Bu ¢ocuklarin bityiik
bir kisminda, ist triner sistem (bobrek ve tireterler) dogumda normal olmakla birlikte koti
mesane dinamiklerine sahip olan hastalarda kronik bobrek yetmezligi (KBY) gelisme riski
yiiksektir. Mesane disfonksiyonunun derecesine bagli olarak, ilerleyici bobrek hasari hayatin
ilk aylarindan itibaren baslayabilir ve uygun bir sekilde tedavi edilmeyen vakalarda evre 5 (son

dénem) KBY’ye ilerleyebilir (6-8). Son yillarda, batili iilkelerde NM’nin proaktif yonetimi
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KBY’ye ilerleme sikligin1 azaltirken, gelismekte olan iilkelerde MMS iliskili NM ¢ocukluk
¢ag1 KBY nin 6nemli bir nedeni olmaya devam etmektedir (1,9-11).

Bu baglamda, iilkemizde MMS’li ¢ocuk hastalarin nefro-iirolojik yonetimi ve giincel
sonuglarmi degerlendirmek amaci ile Cocuk Nefroloji Dernegi / Bobrek ve Uriner Sistemin
Dogumsal Anomalileri ¢alisma grubu olarak, toplam 911 MMS tanili ¢ocuk hastanin 2022
yilina ait verilerine dayanan ulusal bir ¢alisma yaptik. Calismamizda, 1 yasindan biiyiik 831
cocukta bobrek islevi tahmini glomeriiler filtrasyon hizi (eGFR) ile degerlendirildiginde,
grubun yarisinda farkli evrelerde (evre 1-5) KBY gelistigini saptadik. Bu hastalarin 44’
(n=44/831, %5,3) ortanca 13 yasta (aralik; 2-18 yas) evre 5 KBY’ye ulasmist1. Giincel yas, ilk
anormal saptanan teknesyum-99m dimerkaptosiiksinik asit (Tc-99m DMSA) sintigrafideki yas,
ultrasonografi (US) ve/veya iseme sistoiiretrografisinde (ISUG) orta-agir trabekiile mesane ve
vezikoiireteral reflii (VUR) hikayesi evre 5 KBY ’nin gelisimi i¢in bagimsiz risk faktorleriydi
(swrastyla OR 0,752; %95CI 0,658-0,859; p<0,001, OR 1,187; %95CI 1,031-1,367; p=0,017,
OR 10,031; %95ClI 2,210-45,544; p=0,003, OR 2,722; %95CI 1,215-6.,102; p=0,015). Sadece
8 hastanin Oykiisiinde yiiksek basingli mesane ile ilgkili cerrahi miidahale 6ykiisii vardi (n=8/44,
%18,2) (1). Sonug olarak, verilerimizi MMS iligkili evre 5 KBY ’nin daha az sayida hastada ve
siklikla geng eriskin donemde (18-39 yas araligi) gelistigi batili merkezlerin verileri ile
kiyasladigimizda, bu durumun iilkemizde daha sik ve daha erken yasta meydana geldigini

saptadik (12-15).

Calisma aninda, 701 hasta (n= 701/831, %84,4) temiz aralikli kateterizasyon (TAK)
uyguluyordu. TAK baslanan ortanca yas 131’inde (%15,7) bilinmezken, kalan 570 hastada 24
aydi (13 giin-16 yil). Urodinamik calismalar 567 hastada en az bir kez yapilmisti ve ilk
tirodinamik galismadaki ortanca yas 36 aydi (2 ay - 17 yil). Urodinami ile periyodik
degerlendirme ise %39’unda uygulanmist1 (1). Literatiirde ilk iirodinamik degerlendirme ve
TAK’1n ne zaman uygulanacagina dair bir uzlas1 olmamakla birlikte, bircok merkez TAK’1n
yenidogan doneminde baslandigi ve ilk iirodinamik caligmanin hayatin ilk 2-3 ayinda
uygulandigr proaktif mesane yonetimini Onermektedir. Proaktif yaklasim, idrar yolu
enfeksiyonu (IYE), hidronefroz, ya da skar gibi bobrek parankim hasarmin herhangi bir bulgusu
meydana gelmeden 6nce koruyucu miidahalelerin uygulanmasi olarak tanimlanirken, bizim

tilkemizde de agirhikli olarak uygulanan konservatif mesane yonetimi, goriintiilleme
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calismalarinda (US, ISUG, DMSA bobrek sintigrafisi) nérojen mesane ya da bdbrek hasarini

diistindiiren bulgular saptanana kadar hastanin diizenli araliklarla takibini 6nerir (16-19).

2.3 Miyelomeningoselli ¢ocuk hastalarin nefro-iirolojik yonetiminde gelismekte olan

iilkelerin sorunlari

Literatiir incelendiginde MMS iliskili nérojen mesaneye ikincil gelisen KBY ’nin sik ve erken

yasta goriildiigli gelismekte olan iilkelerin sorunlari;

e Yenidogan doneminden itibaren izleminde, ilgili disiplinler (beyin cerrahisi, aile
hekimligi, pediatri ve diger) tarafindan hastalarin pediatrik nefroloji/iiroloji
polikliniklerine ge¢ yonlendirilmesi

e Miyelomeningoselin olast nefro-iirolojik sonuglari ile ilgili ailelerin yetersiz bilgiye
sahip olmasi, diisiik sosyo-ekonomik kosullarda ve kirsal bolgelerde yasama, brang
hekimlerine ulasmada zorluklar, tedaviye uyumsuzluk

e Pediatrik iirolog ve ilirodinamik caligmalara sinirli ulagim, yiiksek riskli mesanenin
erken donemde tani1 ve tedavisi i¢in olanaklarin kisithh olmasi, TAK’a gec¢ baslama,
TAK’1n tek basina yeterli olmadig1 vakalarda sinirli cerrahi miidahale olarak saptandi
(1,10,112).

2.4 Bu calisma ni¢in hazirland1?

Bu c¢alismada, 2022 yilina ait ulusal verileri kullanarak yaptigimiz kesitsel calismamiza
dayanarak, lilkemizde MMS’li ¢ocuklarin nefro-iirolojik yonetimi i¢in yeni bir yol haritasi
olugturmak, uzun donemde bobrek islevini korumak ve sosyal kontinansi saglamak amaglandi.
Cocuk Nefroloji, Pediatrik Uroloji ve Tiirk Cocuk Urolojisi derneklerinin katkilari ile, belirtilen

hasta grubunda nérojen mesanenin tanisi, medikal ve cerrahi tedavisi ile ilgili oneriler siralandi.
Bu baglamda;

e MMS’li cocuklarin nefro-iirolojik izlemini dogumdan itibaren saglayabilmek i¢in ilgili
tiim disiplinlerin farkindaligini artirmak ve erken dénemde ¢ocuk nefroloji ve ¢ocuk
iiroloji merkezlerine yonlendirilmelerini saglamak,

e Ailelerin bu hastaligin nefro-iirolojik komplikasyonlar: ile ilgili bilgilendirilmelerini
saglamak ve tedaviye uyumlarini artirmak,

e Miyelomeningoselli her yenidoganda yiiksek riskli mesane ihtimali oldugu i¢in, tim

merkezlerde TAK’1n yenidogan doneminden itibaren baglamasini saglamak,
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e Hasta izleminin pediatrik {iroloji ile birlikte yapilamadigi merkezlerde, izleyen hekimin
TAK’1n tek basina nérojen mesane yonetiminde yeterli olmadigi, {ist iiriner sistemin
bozuldugu, cerrahi miidahalenin gerektigi durumlarla ilgili farkindaligini artirmak ve
hastay1 erken koruyucu cerrahi i¢in en yakin merkeze yoOnlendirmesini saglamak
hedeflendi.

3. Metod

3.1 Norojen mesane tanimi ve siniflandirmasi

Isemenin normal olarak gerceklesmesi i¢in mesane ve sfinkter birbirleri ile uyum icinde
caligirlar. NM’de sinir sistemi kaynaklt mesane disfonksiyonu s6z konusudur; mesane
fonksiyonunun depolama ve bosaltma asamalarinda bozukluk olusabilir.

NM’de mesanenin islevi ve NM’nin tipini belirlemek i¢in ¢esitli siniflandirmalar yapilmistir.
NM simiflandirmasi, genellikle mesanenin depolama ve bosaltma islevlerini nasil yerine
getirdigine dayanir. Bu siniflama baslangic mesane tipleri olarak adlandirilabilir ve dort ana
kategoriye ayrilir: normal, giivenli, orta ve zararli mesane tipleri. NM igin gézden gegirilmis
mesane tiplendirmesinde mesanenin islevselligi ve olast komplikasyonlar g6z Oniinde
bulundurularak simiflandirilma yapilmistir: risk seviyelerine gore diisiik, orta, yiiksek risk
olarak tanimlanmustir (Tablo 1). NM’nin iirodinamik 6zellikleri ve tiplendirmesinin ilk ve
revize edilmis tanimlamalari ise Tablo 1°de ayrintili olarak yer almaktadir (20).

Ayrica irodinamik bulgulara dayanarak, sfinkter ve mesanenin asir1 aktif ya da az aktif

calismasina gore NM’nin siniflandirmasi dort farkli kombinasyonda yapilir (8);
- Asirt aktif sfinkter ve asir1 aktif mesane
- Asirt aktif sfinkter ve az aktif mesane
- Az aktif sfinkter ve asir1 aktif mesane
- Az aktif sfinkter ve az aktif mesane

NM smiflandirmasi ile ilgili tanimlar halen giincellemeye devam etmektedir.
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TABLO 1. MESANENIN SINIFLANDIRILMASI

A. ILK YAPILAN MESANE SINIFLAMASI

B. REVIZE EDILMiS MESANE SINIFLAMASI

Normal | Mesane normal kapasiteye ve kompliyansa Diisiik Mesane kapasitesi normal, diisiik veya yiiksek
sahip olup ve neredeyse tamamini Risk olabilir. Kompliyans normaldir veya hafif
bosaltincaya kadar nispeten diigiik bir detrusor azalmistir ancak son dolum basinci veya
basincindadir. detrusor sizdirma noktasi basinc1 <25 cmH20
Iseme dncesi s1zdirma, detrusor asir1 aktivitesi olmalidir. Sizinti mevcut olabilir.
ve detrusor sfinkter dissinerjisi goriilmez. Sistometrogramda detrusor asir1 aktivitesi

mevcut olmamalidir.

Giivenli | Mesane kapasitesi normal, diisiik veya yiiksek | Orta Bu kategori mesaneler i¢in gri bir bolgedir
olabilir. Kompliyans normal veya hafif Risk Bunlar ne giivenli ne de zararlidir. Mesane
azalmistir, ancak son doldurma basinci veya kapasitesi diistik, normal veya yiiksek olabilir.
detrusor sizdirma noktasi basinci < 25 cmH20 Kompliyans, son dolum basinci (detrusorun
olmalidir. Eger mesane kapasitesi ve agir1 aktivitesi veya varsa iseme
kompliyansi normalse, bosalma zayiftir veya kontraksiyonundan once &lg¢iiliir) veya 25-39
yoktur (infantlarda birgogu tamamen cmH20'luk detrusor sizint1 noktasi basinci ile
bosaltmadigi i¢in bu faktdr anormal se¢imin azalir. Detrusor asir1 aktivitesi (>15 cmH20O'luk
tek nedeni olmamalidir). >2 kasilma) veya iseme kasilmalar1 mevcut
Sizdirma mevcut olabilir. olabilir.

Detrusor sfinkter dissinerjisinin kesin kanitlary
ne EMG ne de floroskopide olmamalidir.
Detrusor asir1 aktivitesi sistometrogramda
bulunmamalidir.

Orta Bu kategori mesaneler igin gri bir bolgedir, ne | Yiiksek | Mesanenin son dolum basincina kompliyansi
giivenli ne de zararlidir (asagtya bakin). Risk diisiiktiir veya detrusor sizdirma noktasinin

Mesane kapasitesi diisiik, normal veya yiiksek
olabilir. Son dolum basinciyla kompliyans
azalir (detrusorun asir1 aktivitesi veya varsa
iseme kontraksiyonundan 6nce 6l¢iilmiis olan)
veya 25-39 cmH20 detrusor sizdirma noktasi
basinci vardir.

Detrusor asir1 aktivitesi (baslangi¢ ¢izgisinin
iizerinde >15 cmH20'luk >2 kasilma) veya
iseme kasilmalari olabilir ancak detrusor

sfinkter dissinerjisi eslik etmemektedir.

basinc1 >40 cmH20’dur.
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Asagidaki kriterlerden biri veya her ikisi de
Zararh mevcutsa: A Mesane, son dolum basinci ya da
DLPP > 40 cm H20 olan kétii kompliyansa
sahiptir. B. Mesane kasilmalari veya detrusor

agir1 aktivitesine (varsa) detrusor sfinkter

dissinerjisi eslik eder.

3.1 idrar yolu enfeksiyonu tanimm

Miyelomeningoselli hasta populasyonunda semptomatik IYE tanimu igin kriterler Tablo 2°de
verilmektedir (21,22).

TABLO 2. Miyelomeningoselli hastalarda idrar yolu enfeksiyonunun tanimi

e >2 semptomun varligi;

- > 38,0°C ates,

Yeni baslayan karin, sirt ya da pelvik bolgede agri

Yeni ya da artan inkontinans (TAK aralarinda si1zint1)

Agrili iseme ya da TAK yaparken agr1 VE

e Pozitif idrar analizi VE
e Pozitif idrar kiltiirta

Pozitif idrar analizi; - idrar analizinde nitrit (+) ya da >1+ 16kosit esteraz
- idrar mikroskobisinde santrifiij edilmemis idrar 6rneginde >10
16kosit / biiyiik biiyiitme alan1 ya da santrifiij edilmis idrarda
> 5 16kosit / biiyiik biiylitme alani
Pozitif idrar kiiltiirii; - kateter ile elde edilen idrar 6rneginde tek bir mikroorganizmanin
> 50.000 koloni olusturan birim (KOB)/mLya da orta akim idrar

orneginde > 100.000 KOB/mL iiremesi
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4. Tamsal Degerlendirme
4.1 Anamnez ve Klinik Degerlendirme

Miyelomeningosel hastalarinin izleminde, asagida alt basliklar halinde 6zetlenen nefro-iirolojik

temel problemlere yonelik oykii ve klinik degerlendirme yapilmasi 6nerilir.
4.1.1 iseme ile iliskili sorunlar

Yenidogan doneminde iseme sikligi, isemede zorlanma Oykiisii, glob vezikale gelisimi, alt
ekstremite hareketlerinin sorgulanmasi ve degerlendirilmesi oOnerilir. Fizik muayenede; dis
genital organlarin ve torakolomber bélgenin muayenesi, mesane palpasyonu ve derin tendon
reflekslerinin muayenesi yapilmalidir. Yenidogan déneminden sonraki izlemde iseme sikligi
veya TAK siklig1, TAK aralarinda idrar kagag1 olup olmadig1, mesane kapasitesi, IYE bulgulari,
almakta oldugu ilaglar, bagirsak hareketleri ve norolojik durumun sorgulanmasi onerilir. Tedavi

etkinligini degerlendirmede iki giinliik iseme ¢izelgesi de yardimer olacaktir (8).

4.1.2 Bobrek yetmezligi icin risk faktorlerinin degerlendirilmesi

Yetiskin ve pediatrik MMS hastalarinda yapilan ¢aligmalarda, morbidite ve mortalite tizerinde
etkili olan tek faktoriin bobrek hasari oldugu ve bobrek hasarinin ¢ocukluk ¢aginda %30-40
oraninda gelistigi bildirilmektedir (23). Bu nedenle, MMS’li hastalarin yonetiminde, bobrek
parankiminde hasara yol agabilen VUR, tekrarlayan IYE ve nefrolityazis gibi risk faktorlerinin
erken tan1 ve tedavisi onem tasir (24-26). Ek olarak, beslenme yeterliliginin saglanmasi ve
bobrek yetmezligi gelismis olan hastalarda hipertansiyonun tanisi ve uygun yonetimi nefrolojik

acidan temel yaklagimlar olarak onerilir (23,27).
4.1.3 Digerleri

Oykiide; beslenme sorunlari, ortopedik sorunlar, lateks alerjisi, immobilizasyon problemleri,

fizyoterapi alma durumunun da sorgulanmasi 6nerilir.
4.2 Bobrek Islevinin Degerlendirilmesi

4.2.1 Serum kreatinini: Bobrek islevini degerlendirmede kullanilan serum kreatinini (Kr), kas
kitlesi ile orantil1 bir biyobelirtectir. Ozellikle tekerlekli sandalye kullanan hastalarda siklikla
gozlenen kas kitlesinde azalma, serum Kr degerlerinin saglikli bireylere gore daha diisiik

seyretmesine neden olur (28). MMS’li hastalarda serum Kr referans degerlerini belirlemek
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amaciyla yapilan bir ¢alismada, 1.5-18 yas araligindaki 52 kiz ve 71 erkek hastada toplam 471
serum Kr ol¢limii yapildi. Saglikli kontrol grubuna gore, 3 yasin iizerindeki hastalarda serum
Kr degerleri belirgin olarak daha diisiik saptandi ve ortalama serum Kr degerlerinin sagliklt
kontrollerin 2.5 persantil degerine karsilik geldigi bulundu. Bu nedenle, bobrek islevini
degerlendirirken tek basina Kr degerinin ya da sadece Kr igeren eGFR formiillerinin

kullanilmasimin KBY tanisinda gecikmeye neden olabilecegi gbz oniinde bulundurulmalidir
(29).

4.2.2 Sistatin C: Sistatin C (Cys C), adipositler de dahil olmak tizere tiim ¢ekirdekli hiicreler
tarafindan sabit bir oranda iiretilir (30). Baz1 ¢aligmalar artmis yag hiicreleri veya obezitenin
dolasimda daha yiiksek Cys C konsantrasyonlari ile iliskili oldugunu bildirmistir. (31,32).
MMS'li cocuklar ve ergenler, saglikli yasitlarina kiyasla tipik olarak daha fazla toplam viicut
yagina sahiptir ve bunun baslica nedeni alt ekstremitelerdeki asir1 yaglanmadir. MMC'nin
agirlikli olarak alt ekstremite kaslarini etkiledigi ve kronik kas parezisi olan bolgelerde deri alt1
ve kas i¢i yaglanmanin artmasina yol actig1 diisiintildiigiinde bu durum sasirtici degildir. Bu
nedenlerle, Cys C degerleri MMS hastalarinda oldugundan daha yiiksek saptanabilir ve Cys
C bazli formiiller de gercek GFR degerini yansitmayabilir (30).

4.2.3 Idrar analizi: MMS hastalarinda idrar analizinde 16kositiiri sik rastlanan bir bulgu olarak
karsimiza ¢ikmaktadir (33). Bu hastalardaki 16kositiirinin bir nedeni TAK nedeniyle gelisen
genitotiriner epiteldeki kronik inflamatuar degisikliklerdir (34). Ayrica kateterize edilebilen
kanal ve VUR varligi, 16kositiiri ve 16kosit esteraz pozitifligi oranin1 arttirmaktadir. Kateterize
edilebilen kanal ve I6kositiiri iligkisi, tirotelyum disindaki bir alandan kateterizasyon iligkili
olarak goriilmektedir. VUR ve I6kositiiri arasindaki iliski de daha once gecirilmis olan
enfeksiyonlara bagli gelisen inflamatuar yanmit olarak agiklanmaktadir (35). Amerikan
Enfeksiyon Hastaliklari Dernegi, TAK yapan hastalardaki kateter iliskili IYE tanisinda
16kositiiri varliginin tanisal bir belirte¢ olarak degerlendirilmemesini 6nermektedir (36). MMS
hastalarinda IYE tanis1 igin sadece idrarda 16kositiiri varhigi degil, kilavuzda belirtilen IYE
semptomlart agisindan hastalarin  sorgulanmasi ve idrar kiiltiir sonuglarina gore

degerlendirilmesi onerilir (37).

Idrar kiiltiiriinde Enterococcus tiirlerinin E.coli’ye kiyasla piyiiri yapma ihtimali cinsiyet, 1rk,
kateterize edilebilen kanal varligi, NM etiyolojisi, hidronefroz ve VUR varligindan bagimsiz

olarak daha diisiiktiir. Bu nedenlerle IYE tanisinda kullanilan giincel belirtecler bakteriiiriyi
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tanimlamak igin yetersiz kalmaktadir. Bu hasta grubunda IYE tanis1 igin daha spesifik
biyobelirteclere ihtiyag vardir. IYE semptomu olan riskli hastalara idrar analiz sonucundan
bagimsiz olarak idrar kiiltiirii yapilmasi onerilmektedir (33. MMS hastalarinda proteiniiri

varlig1 da kronik bobrek hasari izlemi i¢in degerlendirilmelidir (27).

4.3. Uriner Sistem Ultrasonografisi: MMS’li yenidoganlarin tiimiine dogumdan sonra en kisa
stirede triner sistem US yapilmalidir. Bobrek parankimi ve bobrek pelvis ¢aplarinin
degerlendirmesi, hidronefroz varliginda SFU simiflamasi yapilmasi, kaliks dilatasyon 6l¢timii
yapilmasi onerilir. Mesane duvar kalinligi ile tirodinami sonuglar arasinda bir iliski bulunmasa
da mesane duvar kalinligmin belirtilmesi faydali olacaktir. Ilk 1 yas izleminde 3 ayda bir, 1
yasindan sonra 6 ayda bir, 5 yasindan sonra da yilda bir iiriner sistem US ile goriintiileme
yapilmasi onerilir (8,28). Dis tiretral sfinkter direng degisikligi ile birlikte ilk 3 yasta iiriner
sistem etkilenmesi riskinin daha yiiksek olmasi sebebi ile daha yakin takibi ve yakin izlemle

riskli hastanin taninmasi 6nemlidir.

MMS’li ¢ocuklarda iirolityazis riski immobilizasyon, iirolojik anomalilerin eslik etmesi ve
metabolik asidoz nedeni ile arttig1 icin US ile iirolityazis varliginin da degerlendirilmesi

oOnerilir. Ayrica bu ¢ocuklarda enfeksiyon taslart da gelisebilmektedir (23).

4.4, Iseme Sistoiiretrografisi (ISUG): MMS hastalarinda yiiksek mesane basincina ikincil
gelisen VUR riski yiiksektir. Bu nedenle, hastanin izlendigi merkezde video-iirodinami
yapilabiliyor ise postnatal 2-3. aydaki kontrolde VUR’u diglamak ya da dogrulamak i¢in video-
tirodinami 6nerilir. Ancak, bu ekipmanin olmadig1 merkezlerde postnatal 2-3. ayda tirodinami

ile birlikte ISUG, iirodinami de yapilamiyorsa tek basina ISUG 6nerilmektedir (8).
4.5. Teknesyum-99m dimerkaptosiiksinik asit (Tc-99m DMSA) Renal Sintigrafi

Tc-99m DMSA sintigrafi, bobrek parankim skarlarin1 degerlendirilmede altin standart olarak
kabul edilmektedir. Spinal disrafizmi olan eriskinlerde yapilan bir ¢alismada US ile %10,
DMSA taramasi ile %46 oraninda renal skar tespit edildi ve spinal disrafizmli hastalarda skari
degerlendirmek i¢cin DMSA sintigrafi g¢ekilmesi 6nerildi. Bu g¢alismada, bobrek skarinin
hipertansiyon ile iligkisi de gosterildi (13). Bagka bir ¢alismada ise, spina bifida ve VUR
birlikteligi olan g¢ocuklarin %25'inde bobrek skari saptandi (38). Klinik pratikte, olasi

parankimal etkilenmenin erken donemde saptanabilmesi i¢in, yasamin ilk yilinda bazal DMSA
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sintigrafi yapilmasi dnerilmektedir. izlemde atesli IYE'den 4-6 ay sonra ve/veya US’de bobrek

parankim hasarini diisiindiirecek bulgularin varliginda tekrarlanmalidir (1,8).
4.6. Urodinamik calismalar

Invaziv iirodinaminin kullanim alani, ndrojen olmayan mesane-bagirsak disfonksiyonunda
giderek daralmakla birlikte MMS’li hastalarda, diger az invaziv tan1 yontemlerinin mesane
fonksiyonu hakkinda yeterli veri sunamamasi ve diizgiin tedavi edilmeyen hastalarda bobrek

hasarmin sik olmasi sebebiyle, 6nemini korumaktadir.
4.6.1 MMS’de norojenik mesane disfonksiyonu ve iirodinamiye yansimasi

Mesanenin normal ¢aligmasi i¢in detrusor ve sfinkterin uyumlu olarak ¢alismasi gerekir, bu
uyum i¢inde ¢alismanin bozuldugu her kosula alt iiriner sistem disfonksiyonu denir.
Miyelomeningoselde norojenik mesane disfonksiyonu g¢ok sik goriilmektedir, hatta bazi
serilerde hastalarin tamaminda goriiliir (39). Norotirolojik olarak, infrapontin suprasakral
spinal lezyonlar mesanenin hem dolum hem bosaltimini bozarak detrusor asir1 aktivitesi ile
detrusor-sfinkter dissinerjisine sebep olur. Sakral lezyonlar ise agirlikli olarak bosaltim
fonksiyonunu bozar, detrusor fonksiyonu genellikle korunur (39). Bununla birlikte spinal
etkilenme yalnizca lezyonun oldugu seviyede olmayabileceginden, spinal disrafizmin oldugu

seviye her zaman mesane disfonksiyonunun tipini gostermez.

Yalnizca motor fonksiyon iizerine yogunlagmis olsa da Madersbacher nérojen mesanedeki
detrusor ve sfinkter disfonksiyonunu (birbirlerinden bagimsiz asir1 ¢calisma ya da ¢aligmama
seklinde) dort simif olarak Ozetleyen bir simiflandirma gelistirmis, 2023 yilinda bir kitap
boliimiinde ise bunu asir1 ¢alisma, normal calisma, az calisma seklinde sekiz sinif olarak
giincellemistir (Sekil 1) (40). Onemli olan, detrusor ve sfinkter fonksiyonunun birbirinden

bagimsiz bozuk/normal olabilecegini bilmek ve lirodinamiyi buna gére yorumlamaktir.

Klinik yansimasi acisindan degerlendirildiginde, farkli serilerde oranlar hafif degismekle
birlikte, kabaca MMS’li hastalarin tigte biri asir1 aktif detrusor-asir1 aktif sfinkter, tigte birisi az
aktif detrusor-asir1 aktif sfinkter, ticte birisi ise az aktif detrusor-az aktif sfinkter grubundadir
(39).
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Suprapontine Suprasacral Sacral / Infrasacral Intrapalvic
Lasion Spinal Lesion Spinal Lasion Lagion

O O O O

Epiconal Epiconal Sphincter Sphincter
Lasion Lesion Oweractivity only Underactivity anly

Sekil 1. Norojen mesanedeki detrusor ve sfinkter disfonksiyonunun siniflandirilmasi (40)
4.6.2.Urodinami esnasinda dikkat edilecekler

Iyi iirodinami uygulamalar1 igin esaslar belirlenmistir ve ICCS tarafindan belli araliklarla
standardizasyon makaleleri yaymlanmaktadir (41), bu baslik altinda {irodinaminin temel
uygulamalariyla ilgili detaylara girilmeyecektir ancak MMS’li hastalara 6zgii baz1 durumlarin

vurgulanmasinin gerektigi diistiniilmuistiir.

. TAK yapmakta olan ¢ocuklarda kolonizasyon sik oldugundan, islem oncesinde idrar

kiiltiirti verilmesi ve islemden 3 giin 6nce antibiyotik baglanmasi onerilir (41).

. Spinal sokun 6 hafta siirmesi beklenmektedir. Dolayisiyla herhangi bir spinal girisim

sonrasi yapilacak tirodinami i¢in en az alt1 hafta beklenmelidir (6).

. Urodinaminin hasta rahatsiz hissettiginde, anlaml1 idrar kagirma basladiginda, basing ya
da hacim tehlikeli sinirlara ulastiginda sonlandirilmasi gerekir. MMS’li hastalarin 6nemli bir
kismi1 paraparezik oldugundan hem hastanin rahatsiz oldugu anin belirlenmesi giigtiir hem de
anormal detrusor kontraksiyonlarina bagli ufak sizdirmalar dolum fazi esnasinda da
olabilmektedir. Ustelik ¢ogu hastanin fonksiyonel mesane kapasitesi, yasa gore beklenen

kapasite (ICCS formiilii (yas x 30)+30) ile uyumsuzdur (41). Bu sebeple uygulayici islem
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boyunca tetikte olmalidir. Ailenin TAK ile bosalttig1 miktarlar1 ve 6nceki tirodinamilerini islem
oncesinde incelemek, olast mesane kapasitesini tahmin etmede yardimci olabilecek bir

yontemdir.

. Meningomyeloselli hastalarda VUR tabloya eslik edebilecegi ve agir reflii mesane igi
basinct ve kompliyansi degerlendirmede giigliikk yaratabilecegi i¢in merkezde var ise bu
hastalarda videotiirodinaminin tercih edilmesi uygun olacaktir. Videoiirodinami ayrica hastaya
ISUG i¢in ayr1 bir girisim yapilmasini engelleyecek, refliiniin hangi basinglarda olustugunu da

gostererek klinisyene yok gosterici olacaktir.
4.6.3.Urodinaminin yorumlanmasi ve érnekler

Norojen mesanede yorumlamasi en zorlu olan iirodinami trasesi yenidogan mesanesidir.
Saglikli yenidoganlar ilk mesane kontraksiyonuyla isediginden, nérojen mesaneli ¢ocuklarda
hastanin anormal bir mesane kontraksiyonuyla mi yoksa refleksif (fizyolojik) iseme
kontraksiyonuyla mi1 isedigini tanimlamak olduk¢a giigtir. Sekil 2’de ¢ aylik

meningomiyelosele ikincil ndrojen mesaneli bir olguya ait tipik bir trase gormekteyiz.
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Dolum fazinin sonuna kadar herhangi basing degisikligi olmayan (kompliyans normal, anormal
kontraksiyon yok) olgunun dolum fazinin sonunda dnce daha diisiik sonrasinda daha yiiksek
basinglarla isemenin gergeklestigini gortiyoruz. Klinik yaklasimimiz, boyle traseleri s6z konusu
kontraksiyonun patolojik olup olmadigimma deginmeden yorumlamak, mesanenin ulastigi
basinca ve mesanenin ne kadar etkin bosaldigina gore tedavi planin1 ve 1 yasinda mutlaka

iirodinami tekrarini yapmak seklindedir.

Amerika’da dokuz hastanede ayni protokolle hasta izlemini igeren UMPIRE ¢alismasi, bu
yorumlama gii¢liikleri sebebiyle 2016’da tanimladiklar1 “yiiksek riskli mesane — hostile
bladder” kriterlerini yeniden diizenleyerek dissinerjiyi tanimlamasi zor oldugu igin kriterlerden
cikarmis, yiiksek risk kriterlerini DLPP ya da detrusorun ulasti§i maksimum basincin 40

cmH20’u agmasi ve diisiik kompliyans olarak yeniden diizenlemistir (20).

Bir diger tipik norojen mesane trasesi ise Sekil 3’te gosterilmistir.
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Sekil 3

Bu trasenin en one ¢ikan 6zelligi erken dolum fazindan itibaren basglayan oldukca yiiksek
basingli (40-50 cmH20) kontraksiyonlardir. Bu yiiksek basingli kontraksiyonlar mesanenin

ancak 17 ml doldurulmasina izin vermistir. Bu yiiksek basingli kontraksiyonlar sebebiyle
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kompliyansi degerlendirmek de giic olmaktadir. Bununla birlikte her bir kontraksiyon sonrasi
basincin kontraksiyon Oncesi basinca gore bir miktar yiikselmekte oldugunu dolayisiyla
kompliyansin azalmis oldugunu sdyleyebiliriz. Bu degisimi anlayabilmek i¢in Sekil 4’teki trase

ile karsilastiriniz.

bamen "o ~o- () - el

. J
Sekil 4

Bu trasede ise kompliyansin normal oldugu, kontraksiyonlara ragmen basincin her bir

kontraksiyon sonrasi bazale dondiigii bir mesane goriiyoruz.

Sekil 5’te giinliik pratikte “fibrotik mesane” olarak adlandirdigimiz traseyi goriiyoruz. Bu
isimlendirme yapilmis c¢esitli deneysel ve klinik ¢aligmalarla bu tip mesanelerin yapisinin
bozuldugu, antikolinerjik tedavi ve botulinum toksinine yanitsiz oldugu gosterilmis oldugu i¢in
kullanilmaktadir (42). Kompliyanstaki ciddi bozulma sebebiyle dolum fazinin bagindan itibaren
artan detrusor basincinin yam sira, herhangi bir kontraksiyonun da gézlenmemesini normal
detrusor fonksiyonunun tamamen bozulmasi olarak yorumlayarak bu sekilde tanimliyoruz. Bu
traseye sahip hastalarda siklikla iist liriner sistem etkilenmesi olur ve invaziv girisimler gerekir,

bu sebeple yakin takipleri gereklidir.
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Sekil 5

Sekil 6’da ise az aktif detrusora sahip bir hastaya ait lirodinami trasesini goriiyoruz. Beklenen

mesane hacmi 450 ml (14 yas) olan hastanin ilk sikigsma hissinin ancak 700 mL’de oldugu, bu

asildiginda bile herhangi bir detrusor kontraksiyonu olmadig1 ve diizgiin isemeyi saglayacak

bir iseme kontraksiyonu baslatamadigi, bu sebeple bir miktar da ikindig1 ancak mesanesini tam

bosaltamadig1 goriilmektedir.
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Sekil 6

Bu boliimiin amaci ve sinirlart dahilinde klinik bulgularina yer verilmemis olsa da bir iirodinami
trasesi degerlendirirken en O6nemli basamak klinisyenin hastanin klinik bulgularmma hakim
olmasidir. Urodinami trasesini degerlendiren hekim hastanin iseyip iseyemedigini, idrar
kagirma durumunu, TAK yapiyorsa alinan miktarlar, TAK arasinda islaklik durumunu,
kullandig: ilaglari, vezikotireteral refliisiiniin olup olmadigini, gegirdigi ameliyatlar1 ve iist
iriner traktusun durumunu bilmeden trase konusunda dogru yorum yapamaz. Bunun yaninda

islem sirasindaki gozlemler de tirodinamiyi yorumlamak i¢in 6nem tasir.
4.6.4.Takip protokollerinde iirodinami

Miyelomeningoselde ilirodinami zamanlamasini merkezin kaynaklar1 ve tedavi yaklasimi
belirlemektedir (19). Erken ve puberteye kadar iirodinamiyi yillik 6neren kaynaklar oldugu gibi

(6), (sayilart az olmakla birlikte) yalnizca klinik gereklilik halinde yapilmasini Oneren
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kaynaklar da mevcuttur (19). Onleyici yonetimi (proaktif) savunan klinisyenler erken bir
iirodinami ve buna goére tedavi planlamasini, bekle-gor yoOnetimini (expectant) savunan
klinisyenler ise klinik bulgularin takibini, iirodinaminin bu bulgulara goére gereginde
yapilmasini savunur. Literatiirde bu iki yontemin birbirine iistiinliiglinii gosterebilecek yeterli
kanit olmamakla birlikte giincel bir derleme (43) 6nleyici yonetimin olasilikla {istiin oldugunu

ortaya koymustur ve kilavuzlarin biiyiik kisminin 6nerileri bu yondedir.

Hem EAU/ESPU kilavuzu (8) hem ICCS (44) standardizasyon makaleleri MMS’de ilk
iirodinamiyi, kapatma sonrasi spinal sok gectikten hemen sonra yani iki ila iiglincii ay i¢inde,
devam eden tirodinamileri ise klinik duruma gore yillik 6nerir. National Institute for Health and
Care Excellence (NICE), iist iiriner traktusta etkilenme riski sebebiyle spina bifidali tiim
hastalara videoiirodinami yapilmasin1 Onerir, zamanlama konusunda ise net bir veri
bulunmamaktadir (45). Spina Bifida Association (SBA) kilavuzu, ilk iirodinaminin ilk ii¢ ay
icinde yapilmasini, 3 yasina kadar yillik tekrarlanmasini, sonrasinda klinik bulgular
gerektirdiginde ya da kontinans i¢in tedavi planlandiginda tekrarlanmasini 6nermektedir (22).
Irlanda kilavuzu spesifik bir zaman belirtmemekte, ICCS onerilerini vurgulamaktadir (46).
Gegtigimiz sene yayinlanan bir sistematik derleme bu kilavuzlar1 (ICCS standardizasyon
makaleleri disinda) incelemis, pediatrik norojenik alt iiriner sistem disfonksiyonu konusundaki

kilavuzlarin yiiksek kalitede, kanita dayali 6nerilerde bulundugunu bildirmistir (47).

[lk iirodinamiyi {igiincii ayda ve sonrasinda ilk ii¢ y1l yillik tekrarlamak kilavuzlarin ¢ogunda
ortak oneri olarak goriinmektedir. Sonraki tirodinamiler i¢in bir siklik belirlemek gii¢ olsa da
hidronefrozda artma, sik IYE gegirme, kontinans durumunda degisme (6r: TAK aralarinda
1islaklik) gibi herhangi bir klinik siiphe halinde iirodinamiyi tekrarlamak, hizli biiylime
donemlerinde gergin omurilik acisindan tetikte olmak ve gerektiginde iirodinami tekrari

yapmak mantikli gériinmektedir.

Giinlimiizde tirodinamide mesaneyi degerlendirmek acisindan kullandigimiz parametrelerin
prognostik gii¢leri sorgulanmakta, cok sayida klinisyen daha iyi kriterler bulabilmek ig¢in
trodinami iizerinde c¢aligmaktadir (48). Bununla birlikte halen noérojen mesaneyi
degerlendirmede, elimizdeki en iyi tetkiktir ve norojen mesaneli hasta takip eden tiim

hekimlerin tirodinamik bulgulara hakim olmas1 gerekir (Sekil 1-6).
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5. Medikal tedavi

Miyelomeningoselli ¢ocuklarda mesane yonetimi, mesane basincini diistirmeye ve idrar stazini
en aza indirmeye yonelik olarak TAK’in erken yasta baslanmasini ve mesane islevindeki
degisikliklerin yakindan izlenmesini igerir. Norojenik detrusor asir1 aktivitesi olan hastalarda
TAK’la birlikte antikolinerjik ajanlar da kullanilir. Bu ve diger miidahaleler (TAK ve medikal
tedavinin yeterli olmadig1 vakalarda cerrahi tedavi), bobrek islevini korunmayi ve uygun yasta

driner kontinansi saglamayi amaglar (49).
5.1 Antikolinerjik Tedavi:

Hastanin postnatal 2-3. ayindaki ilk kontroliinde tirodinami ile asir1 aktif mesane bulgularindan

herhangi birinin saptanmasi halinde antikolinerjik baslanmas1 6nerilir (8).
Antikolinerjik tedavide kullanilan ajanlar,

- Oksibutinin

Antikolinerjik ajan olarak ilk tercihtir, agiz yolu ile ve asagidaki dozlarda kullanilir.
< 12 ay- giinde ti¢ kez 0,1 mg/kg/doz

1-5 yas arasi1 ¢ocuklar - giinde ii¢ kez 0,2 mg/kg/doz

> 5 yas ve tizeri ¢ocuklar — giinde ii¢ kez 5 mg/doz

>5 yasindaki ¢ocuklar i¢in, uzatilmig salimli preparat giinliik 5 mg ile baslanarak ve etkili
olacak sekilde titre edilerek (giinlik maksimum doz; 20 mg) kullanilabilir. Ancak tilkemizde

bulunmamaktadir.

Ayrica transdermal yama ve jel olarak da mevcuttur. Ancak iilkemizde ¢ocukluk ¢aginda

kullanim onay1 yoktur.
- Tolterodin

Alternatif bir antikolinerjik tedavi olarak, giinde iki kez agiz yoluyla 1- 2 mg /giin dozunda

tercih edilebilir.
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- Fesoterodin fumarat

Bir diger uzatilmis saliml antikolinerjik ilag olan fesoterodin fumarat, > 6 yas ve > 25 kg olan
cocuklarda norojenik detrusor asir1 aktivitesini tedavi etmek i¢in FDA tarafindan onaylanmis

olmasina ragmen heniiz iilkemizde ruhsatli degildir (50).

- Mirabegron

Beta adrenerjik agonist olan mirabegron, > 3 yas norojenik detrusor asir1 aktivitesi olan

cocuklari tedavi etmek i¢in FDA tarafindan onaylanmistir (51).
- Propiverin hidrokloriir

Muskarinik reseptor blokoriidiir. 0.6-0.8 mg/kg/giin (2 ya da 3 esit dozda) kullanilir, 35 kg’nin

iizerindeki ¢ocuklarda maksimum doz 2x15 mg ya da 3x10 mg’dur.
- Solifenasin siiksinat
Muskarinik reseptor blokoriidiir, 40 kg iizerindeki ¢ocuklarda 1x5 mg kullanilir.

Diger alternatif ajanlar (trospiyum kloriir ve darifenasin) genellikle ¢ocuklarda arastiriimamistir

ve yetiskin hastalardaki calismalar 6ncelikle NM’den ziyade asir1 aktif mesanenin tedavisine

yoneliktir (52).
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TABLO 3. Norojen mesane tedavisinde sik kullanilan ilaglar

ILACLAR DOz
o Oksibutinin
<12 ay Giinde ii¢ kez oral 0,1 mg/kg
1-5 yas arasi1 ¢ocuklar Giinde ii¢ kez oral 0,3-0.6 mg/kg/doz
> 5 yas ve lizeri cocuklar Giinde ii¢ kez oral 5 mg
>5 yasindaki ¢ocuklar i¢in Uzatilmig salimli preparat giinliik 5 mg,

maksimum 20 mg

e Tolterodin Giinde iki kez oral 0.1 mg/kg/giin
e Fesoterodin fumarat 25-35 kg, glinde tek doz 4mg
>35 kg ¢ocuklarda maksimum 8 mg
e Mirabegron 25 mg
e Solifenasin > 40 kg ¢ocuklarda giinde 5 mg
e Propiverin 0.6-0.8 mg/kg/giin (2 esit dozda)

5.2 Idrar yolu enfeksiyonu tedavisi

Norojen mesanesi olan MMS’li ¢ocuk hastalarda idrar yolu enfeksiyonlar1 sik goriiliir ve
diizenli TAK uygulayan hastalarda bile kabizlik ve TAK’in neden oldugu bakteriiiri gibi
faktorlere bagli olarak IYE riski artar (53).

Idrar yolu enfeksiyonu tedavisi

Bu hasta grubunda, iist iiriner sistem enfeksiyonlar: sik gecirildigi ve bobrek hasarinin 6nemli
nedenlerinden birini olusturdugu igin, semptomatik IYE tanisini takiben lokal direng paterni ve
hastanin 6nceki idrar kiiltiirii sonuglart géz oniinde bulundurularak hizli ve dogru ampirik
tedavinin baslanmasi énemlidir. Ampirik tedavide, 6zellikle tekrarlayan IYE 6ykiisii olan ve
sik antibiyotik kullanan hastalarda coklu antibiyotige direngli genislemis spektrumlu beta-
laktamaz tireten mikroorganizmalar ile enfeksiyonun yaygin oldugu ve E. Coli ile enfeksiyonun
yan1 sira Pseudomonas enfeksiyonlarinin sikligiin arttig1 g6z 6niinde bulundurulmalidir (53).
Ayrica, IYE tanis1 konulurken Ventrikiiloperitoneal sant disfonksiyonu veya enfeksiyonu IYE

semptomlarini taklit edebileceginden dikkatli bir norolojik degerlendirme de yapilmalidir.
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Diger semptomlar olmaksizin sadece bulanik ve/veya kotii kokulu idrar IYE olarak

degerlendirilmemelidir.
Asemptomatik Bakteritiri

MMS’li hastalarda, asemptomatik bakteriiiri (kolonizasyon) ve semptomatik bakteriiiriyi (IYE)
ayirt etmek oOnemlidir. Ozellikle TAK uygulayan hastalarda IYE iliskili semptomlarin
yoklugunda asemptomatik bakteritiri siklikla saptanir ve hastalarin yaklasik %70’inde
mevcuttur (53,54). Asemtomatik bakteriiirisi olan hastalarda bobrek fonksiyonunun korundugu
ve bu durumun bobrekte skar gelisimi ile iliskili olmadig1 gosterilmistir (53-55). Ayrica,
asemptomatik bakteriiiri i¢in tekrarlayan antibiyotik kullanimi diren¢li mikroorganizmalarin

gelisimine neden olabileceginden dnerilmemektedir.
IYE Profilaksisi

Temiz aralikli kateterizasyon uygulayan MMS’li hastalarda tekrarlayan IYE ve bobrekte skar
gelisimini onlemek icin devamli profilaktik antibiyotik kullanimi1 antibiyotiklere artan
bakteriyel direngle iligkilidir (54). Dahasi, bu hasta grubunda rutin antibiyotik profilaksisinin
semptomatik IYE ve yeni skar gelisimini dnleyip dnlemedigi de tartismalidir (8). Bu nedenle,
antibiyotik profilaksisi TAK uygulayan tiim hastalara degil, nérojen mesanenin varligindan
bagimsiz olarak 5. derece VUR’u olan tiim hastalara ve 1-4. derece VUR ile birlikte azalmis
mesane kompliyansi ya da yiiksek detrusor sizint1 noktasi basinci (>40 cm H20) olan hastalara

onerilmektedir (56).

Profilaksi i¢in, iki ayliktan kiiclik ¢ocuklarda amoksisilin siispansiyon 15mg/kg ve daha
biiyiiklerde trimetoprim/siilfametoksazol (2ml/kg trimetoprim) ya da nitrofurantoin (1-2

mg/kg) siispansiyon tek doz kullanilabilir.
5.3  Kabizlik ve gaita inkontinansi tedavisi

Miyelomeningoselli hastalarda NM bulgularina yasam kalitesini de etkileyecek sekilde
norojenik bagirsak bulgular cogunlukla eslik etmektedir. Normal sinirsel uyarinin olmamasi
ve duyusal ve motor kontroliin kaybi1 sonucu alt gastrointestinal sistem islevi bozulur.
Kolorektal hareketliligin azalmasi, yavas kolon gecisi, anormal anal sfinkter islevi kabizlik ve
gaita inkontinansina yol acar. Ongoriilebilir bagirsak hareketlerinin saglanmasi ve bunlarin

kontroliinii bagirsak yonetimi programinin hedefi olmalidir. Hastalarin dogumdan itibaren bu
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acidan degerlendirilip tedavilerine baglanmas1 gereklidir. Baslangigta giinliik diyetin
diizenlenmesi, mineral yag1 gibi hafif laksatifler ile gaita kivaminin degisimi ve bagirsaktan
gecisinin uyarilmasi faydali olabilir. Hastanin giinde 1 kez defekasyonunun saglanabilmesi igin
rektal yoldan fitil ile uyarim yapilabilir. Rektosigmoid bosaltimi saglamak i¢in retrograd
lavmanlar kullanilabilir. Gaita inkontinansinin 6nlenmesinde retrograd lavman yontemi 6nemli
bir yer tutar. Bazi anatomik bozukluklarin varliginda, sosyal nedenli olarak retrograd lavman
yontemi uygulanamadiginda veya konvansiyonel tedaviye yeterli cevabin olmadigi sartlarda
antegrad kontinans lavman uygulamasi kullanilabilir. Antegrad kontinans lavman
uygulamasinin da yeterli olmadigi olgularda kolostomi de bir segenek olarak degerlendirilebilir.
Bagirsak yonetiminde kullanilacak tedavi yaklasimi ¢ocugun gelisimsel yasina ve yasitlartyla

en uygun sosyal uyumu saglayabilecegi sartlara gore secilmelidir (8,57-61).
6. Temiz aralikh kateterizasyon

Temiz aralikli kateterizasyon (TAK), norojenik ve nérojenik olmayan sebeplere bagli olarak
mesanesinde bosaltim zorlugu olan hastalarda kolay uygulanabilir baslica tedavi segenegidir.
TAK, hastanin uzun siireli kateter yerlestirilmesine gerek olmaksizin mesanesini
bosaltabilmesini Ve iiriner inkontinansin 6nlenmesini saglar. Bunun yan1 sira VUR, enfeksiyon
ve bobrek islev bozukluguna yol acabilen mesanenin yiiksek depolama basinglarini diisiirebilir.
Uretra yoluyla ya da Mitrofanoff gibi karin duvarma agilan bir kanal yoluyla, tek kullanimlik
hidrofilik kateterler kullanilarak uygulanir (62). Islem dncesi su ve sabun ile el yikama, perine
bolgesinin giinliik temizligi ve varsa fekal materyalin uzaklastirilmasi gereklidir. Cocukluk
caginda genellikle bir ebeveyn veya bakim veren kisi tarafindan uygulanan kateterizasyon
uygun motor gelisime ulasan hastanin kendisi tarafindan da (self-kateterizasyon) uygulanabilir.
Etkili bir TAK uygulamast igin, IYE ve travma gibi TAK a bagl olabilecek risklerin azaltiimas:
ve her kontrolde TAK sikligi, TAK sirasinda gelen idrar miktari, TAK aras1 donemde 1slaklik

durumunun degerlendirilmesi de gereklidir (8).
7. Norojen mesane yonetimi

MMS’li ¢ocuk hastada ndrojen mesanenin iirolojik yonetimi kritiktir ve iki farkli yaklagimi

icerir; proaktif ve konservatif yaklagim.
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7.1 Konservatif yaklasim

Konservatif yaklasim, iist tiriner sistem goriintiileme bulgulari, bobrek islevi ve idrar yolu
enfeksiyonlarinin yakin izlemine dayanir ve herhangi bir olumsuz degisikligin ilk belirtisinde
yonetim stratejilerini uygulayarak ilerler. Bu yaklasimda, olumsuz iist {iriner sistem
degisikliklerininin invaziv olmayan degerlendirme (US ve bobrek fonksiyon testleri) ile erken
tespit edilebilecegi ve tibbi, farmakolojik ve operatif yonetimle tersine ¢evrilebilecegi kabul
edilir. Bu yaklasim, ¢ocuklar1 "gerektigi gibi" reaktif bir sekilde tedavi etmeyi igerir ve invaziv
prosediirlerin, ilaglarin, kateterizasyonun ve cerrahi miidahalenin potansiyel yan etkilerini
sinirlamay1 amaglar. Ancak, US’de saptanan tiim olumsuz bobrek degisikliklerinin tersine
cevrilebilir olup olmadigi ve 6zellikle serum Kr gibi bobrek fonksiyon ¢alismalarinin MMS’1i

hastalarda renal durumu gergekten yansitip yansitmadigi bilinmemektedir (19).
7.2 Proaktif yaklasim

Proaktif yaklasim, iirodinamik testler araciligiyla mesane islevini degerlendirerek ve olumsuz
mesane parametrelerini yoneterek "risk altindaki" g¢ocuklari erken tanimay1 hedefler (62,63).
Proaktif yonetimde, MMS’li tiim yenidoganlarin potansiyel olarak yiiksek basingli mesaneye
sahip oldugu kabul edilir ve bu nedenle dogum sonras1 miimkiin oldugunca erken dénemde
TAK baslanmasi onerilmektedir (6,8,20,63-65). [k tirodinamik degerlendirme hayatin ilk 2-3
ayinda yapilir ve daha sonra mesane dinamikleri yasla birlikte degisebilecegi icin gesitli
araliklarla tirodinami tekrar edilerek mesane yonetimi bireysellestirilir. Az aktif sfinkteri olan
yenidoganlarin diizenli takiplerinde rezidii idrar1 yoksa ve ilk iirodinamide mesane ¢ikis yolu
tikaniklig1 bulgular1 da saptanmamissa TAK ertelenebilir. Ancak bu bebeklerin IYE, US’de
hidronefroz, parankimde incelme gibi iist tiriner sistem degisiklikleri ve tirodinamide alt iriner

sistem disfonksiyonu bulgulari agisindan ¢ok yakin takip edilmesi gereklidir (8).

Proaktif yaklasim, bazi hastalar1 gereksiz invaziv miidahalelere maruz birakabilir ve
kaynaklarin gereksiz Kkullanimina sebep olabilir. Ancak erken tedavinin izlemde renal
komplikasyonlart ve mesane biiyiitme (augmentasyon) cerrahisine ihtiyact azalttigi

gosterilmistir.

Son yillarda yayimnlanan kilavuzlar agirlikli olarak proaktif yaklasimi Oonermekle birlikte,
tilkemizin de i¢inde bulundugu gelismekte olan iilkelerde, tirodinami gibi spesifik donanim ve

tecriibe gerektiren incelemeler her merkezde miimkiin olmayabilir. Bu nedenle, tirodinamik
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calismalarin yapilamadigi merkezlerde TAK’a yenidogan doneminde baslanarak, hastalarin en

kisa zamanda urodinami i¢in yonlendirilmesini 6nermekteyiz.
8. Cerrahi Tedavi
8.1. Botulinum Toksin A Enjeksiyonu

Sistoskopi esliginde intradetrusor/submukozal botulinum toksin tip A (BTA) enjeksiyonu,
antikolinerjiklere direngli norojenik mesanelerde ilk tedavi segenegidir (66). Bu direngli grup
arasinda, antikolinerjik tedavi ve TAK’a ragmen iiriner inkontinansi devam eden hastalar, st
iiriner sistem hasar1 gelisen ve/veya ilerleyen hastalar ve {irodinamik olarak diisiik mesane
kapasitesi, yiiksek detrusor dolum basinglar1 ve/veya nérdjenik detrusor asir aktivitesi (NDAA)
olan hastalar sayilabilir. Ancak, giinlimiizde BTA enjeksiyonu c¢ocuklarda halen endikasyon
dis1 olarak uygulanabilmektedir. Botulinum toksin tip A uygulamasi, detrusor asir1 aktivitesi
olan mesanelerde daha etkili olurken, belirgin kontraksiyonlar1 olmayan hipokompliyan
mesanelerin yanit verme olasiligi daha diisiiktiir (67). Miyelodisplaziye bagli NDAA’s1 olan
cocuklarda BTA enjeksiyonu ile ilgili ilk ¢alisma 2002 yilinda Schulte-Baukloh ve ark.
tarafindan yaymlanmistir. Ortalama yas1 10,8 yil olan 17 ¢ocugun dahil edildigi bu ¢alismada
85-300 IU arast BTA enjeksiyonu yapilmis ve etkisi tirodinamik olarak gosterilmistir. Bu
caligmada maksimum mesane kapasitesinde %57 (138 & 215 ml), mesane kompliyansinda
%122 (20 & 45 ml/cmH20) artis ve maksimum detrusor basincinda %33 (40 vs. 59 cmH20)
azalma saptanmistir (67). Benzer sekilde ¢esitli ¢calismalarda BTA enjeksiyonu ile pediatrik
hastalarin %32-100"tinde idrar kontinansinin saglandigi, maksimum detrusor basincinda %32-
54 oraninda azalma, maksimum sistometrik kapasitede %27-162 oraninda artis ve mesane
kompliyansinda %28-176 oraninda iyilesme elde edildigi raporlanmistir (68, 69). Botulinum
toksin tip A'nin en ¢ok kullanilan dozu 10-12 1U/kg olup maksimum doz 200-360 1U arasindadir
(70). Randomize kontrollii bir ¢alismada, 200 I[U BTA’nin mesane basincini azaltmada ve
mesane kapasitesini arttirmada 50 veya 100 IU'ya kiyasla etkinsinin daha fazla oldugu
gosterilmistir (71). Botulinum toksin tip A uygulamasinin klinik etki siiresi cogunlukla 3-12 ay
arasinda devam etmektedir (68,72). Ancak tekrarlanan enjeksiyonlarla klinik etkinin on yila
kadar devam edebildigini gosteren yayinlar da mevcuttur (68,73). 2018 yilinda yaymlanan bir
caligmada, miyelodislazili cocuklarda bese kadar tekrarlayan BTA enjeksiyonunun sonuglari
aciklanmustir (74). Tekrarlayan enjeksiyonlarda mesane kompliyansi, mesane kapasitesi ve

maksimum detrusor basinglarinda iyilesme saptanirken, kontinans siireleri ise enjeksiyonlar
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sonrasi sirastyla ortanca 8, 9, 9, 10 ve 10 ay olarak rapor edilmistir. Ayn1 ¢alismada ciddi bir
yan etki gozlenmezken, iki hasta makroskopik hematiiri nedeniyle bir gece yatirilarak takip
edilmistir. Bir baska ¢aligmada ise ilk enjeksiyondan sonra etkili siire olarak ortalama 29 hafta
saptanmustir (75). Botulinum toksin tip A enjeksiyonlarindan fayda goremeyecek hastalarin
tanimlanmasimin amaglandigi bir calismada ise ileri derecede hipokompliyan ve detrusor
kontraksiyonu olmayan mesanelerde BTA enjeksiyonunun etkili olmadig1 saptanmistir (42).
Vezikoiireteral refliisii olan MMS’li ¢ocuklarda ise BTA enjeksiyonu sonrasi reflii derecesinin
ciddi oranda azaldig1 (%73) raporlamistir (76). Ayrica BTA enjeksiyonunun ¢ocuklarda iyi
tolere edildigi bir¢ok ¢alismada vurgulanmistir (68).

Uretrada intrasfinkterik BTA enjeksiyonunun iiretral direnci azaltmada ve isemeyi
iyilestirmede etkili oldugu gosterilmistir. Ancak mesane ¢ikis direncini azaltmada rutin
kullanimini 6nermek icin kanitlar halen c¢ok diisiiktiir, bu nedenle sadece detrusor sfinkter

dissinerjisi olan direngli vakalarda bir alternatif olarak diistiniilmelidir (70).
8.2. Vezikostomi

Vezikostomi (tercihen Blocksom stoma teknigi kullanilarak), TAK kullaniminda uyumsuzluk
durumunda ve/veya iiretral yolla TAK uygulamasinin teknik olarak zor veya imkansiz oldugu
durumlarda, cocuklarda veya yenidoganlarda mesane basincini azaltmak i¢in uygulanabilecek
bir secenektir (77). Ozellikle ciddi iist iiriner sistem dilatasyonu veya IYE’si olan kiigiik

infantlarda vezikostomi diistiniilmelidir (77).
8.3. Augmentasyon Sistoplastisi

Medikal tedavilerin ve intravezikal BTA uygulamalarinin, 1y1 kapasite ve kompliyansa sahip
diistik basingli bir rezervuar saglamada basarili olamadig1 hastalarda, mesane augmentasyonu
(enterosistoplasti) 6nerilmelidir (70,78). Augmentasyon i¢in ileal ve kolonik segmentler
kullanilabilir. Gastrik segmentler, hematiiri-diziiri sendromuyla iliskili komplikasyonlar ve
diger bagirsak segmentlerinden daha erken ortaya ¢ikan ikincil maligniteler nedeniyle nadiren
kullanilmaktadir. Enterosistoplasti mesane kapasitesini arttirip depolama basincini azaltarak tist
{iriner sistem drenajin1 iyilestirebilmektedir. [lave mesane ¢ikim prosediirlerine gerek olmadan
bile, sosyal olarak kabul edilebilir liriner kontinans oranlarina ¢ogu kez ulagilabilmektedir (70,
79). Uretra yoluyla TAK yapamayan hastalarda ise aym seansta kontinan kutanoz kanal

uygulanabilir.
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Ancak unutulmamalidir ki, cerrahi komplikasyon ve revizyon oranlar yiiksektir. Postoperatif
30 giinliik komplikasyon oranlari %23-33 olup erken donemde re-operasyon orani %13 'tiir
(80,81). Yasam beklentisi uzun olan bu hastalarda, takip siiresi arttikga komplikasyon oranlari
da belirgin bir sekilde artmaktadir (82). On yillik kiimiilatif komplikasyon insidansina goére
Mmesane riiptiri % 6,4 , ileus %10,3 , mesane tas1 %36, piyelonefrit %33-35 oraninda
gozlenirken, re-augmentasyon gereksinimi %13’tiir (83). En zorlu komplikasyonlardan biri
olan mesane perforasyonu ise %3-13 civarinda bildirilmistir (84). Gastrointestinal ve {irolojik
islemler sonrast ventrikiiloperitoneal sant enfeksiyonlarinin goriilme orani %0-22 arasinda
degismektedir (70). Giincel bir ¢calismada, preoperatif bagirsak hazirliginin enfeksiyon orani
tizerinde Onemli bir etkisi olmadigi gosterilmistir (%10,5 vs. %8,3) (85). Cerrahi
komplikasyonlarin yani sira postoperatif donemde olusabilecek asit baz dengesizligi, B12
vitamin seviyelerinde azalma, kemik dansitesi kaybi gibi bagirsak rezeksiyonu ile iliskili
metabolik komplikasyonlarin dikkate alinmasi gerekmektedir (68). Ileal rezeksiyon sonrasi
diski siklig1 ve diare goriilme oranlari artabilir (86). Bu nedenle bu hastalarin fizik muayene,
ultrasonografi, kan gazi analizi, bobrek fonksiyonlari, ileum rezeke edilmisse B12 vitamini
dahil olmak iizere, gerekli tetkiklerle yasam boyu takip edilmesi gerekmektedir (68). Mesane
augmentasyonu sonrast iirodinamik calismalar ise iist sistem dilatasyonu ve/veya lriner

inkontinansin ameliyattan sonra diizelmemesi durumunda endikedir (70, 87).

Augmentasyon sistoplastisinin bir diger uzun dénem komplikasyonu ise mesane kanseri
gelisimidir ve ilk kez 1971 yilinda tanimlanmistir (88). Bir sistematik analizde en sik goriilen
tip adenokarsinom, en sik goriilen lokalizasyon ise bagirsak segmenti ile mesanenin anastomoz
hatt1 oldugu raporlanmistir (89). Her ne kadar augmentasyon sistoplastisinin mesane kanseri
gelisimi i¢in bagimsiz bir risk faktorii oldugu raporlansa da kohort caligmalarinda
augmentasyon uygulanan ve uygulanmayan hastalarda benzer mesane kanseri oranlari
saptanmustir (90-92). Kanser gelisiminin sorumlusu olarak iiriner nitratlarin intestinal bakteriler
tarafindan nitrata ¢evrilmesi ve ardindan bir kanserojen olan N-nitrozamine doniisiimii 6ne
stiriilmistiir (93). Augmentasyon isleminden on y1l sonra baglayan endoskopik degerlendirme,
maliyet etkin olmasa da, ge¢ evrede tan1 alabilecek ikincil kanser gelisimini dnleyebilecegi igin
onemlidir (87). Yillik sistoskopik degerlendirmenin uzun dénem sonuglara olan olumlu etkisi
heniiz net olarak kanitlanamamis olmakla birlikte postoperatif ilk on veya on bes yildan sonra
yapilmasi 6nerilmektedir. Ozellikle hematiirisi, kronik pelvik agrisi ve tekrarlayan IYE gelisen

hastalarin mesane kanseri agisindan dikkatle degerlendirilmesi 6nerilmektedir (94).
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Augmentasyon sistoplastisi sonrasi mesane tas1 goriime sikligi ise % 6-52 arasinda
raporlanmustir (95-98). Ozellikle TAK ile etkili bir sekilde mesanenin bosaltilamamasi ve buna
bagl {iriner staz gelisen hastalarda daha sik goriildiigii diisiiniilmektedir. Ureaz pozitif
bakteriler, mesane igerisinde erimeyen dikisler kullanilmasi, bagirsak mukusu diger nedenleri
arasinda sayilabilir (94,99). Mesane tas1 gelisen olgularda tedavi sonrasi da yiiksek rekiirrens
oranlart (%15-29) raporlanmistir (100). Tedavide ¢ogu zaman endoskopik sistolitotripsi yeterli
olmaktadir. Bu arada, mesanenin belli araliklar ile (haftalik) serum fizyolojik ile irrigasyonunun

hem tas olusumu hem de semptomatik IYE gelisimini azalttig1 raporlanmustir (101).

Ileal ve kolonik segmentler kullanilarak yapilan sistoplastilerin olumsuz etkilerinden
korunulmasi i¢in iireterosistoplasti yontemi tarif edilmistir. Ancak, non-fonksiyone bir bobrege
ait ileri derece hidrotireter gelisimi daha nadir gézleneceginden, her olgu buna uygun degildir.
Bu teknik ilk kez 1973 yilinda tanimlanmis olup, basar1 orani hasta se¢cimine baghdir ve re-

augmentasyon oranlar1 %73'e kadar ulasabilmektedir (102).

Bir diger teknik olan otoaugmentasyon, parsiyel detrusorektomi veya detrusormiyotomi ile
mesane divertikiilii olusturarak gergeklestirilir. Bu yontem ile de bagirsak segmentlerinin
kullanimiyla ortaya g¢ikan metabolik komplikasyonlar dnlenmektedir. Ancak uzun doénem
sonuclartyla ilgili ¢eligkili raporlar bildirildiginden, sadece secilmis vakalarda kullanilabilir.
Basarili bir sonug i¢in preoperatif mesane kapasitesinin yasa gore beklenen hacmin %75-80'i
kadar olmasi gerekmektedir (103,104). In vitro ve bazi hayvan modellerinde doku
miihendisligine ait basarili sonuclar bildirilmis olsa da bagirsak segmentlerinin kullanildig:
olgulardaki basari oranlarina ulasilabilecegi heniiz kanitlanmamistir (105,106). Bu nedenle
mesane augmentasyonuna yonelik bu alternatifler deneysel olarak degerlendirilmeli ve yalnizca

kontrollii klinik ¢aligmalar kapsaminda uygulanmalidir (70).

Konjenital bagirsak anomalileri, inflamatuar bagirsak hastaligi, radyasyon enteriti ve kisa
bagirsak sendromu gibi bagirsak segmentlerinin gilivenli kullanimina izin vermeyen
hastaliklarin varlig1 ise augmentasyon sistoplastisinin baslica kontraendikasyonudur (94). Diger
kontraendikasyonlar1 arasinda mesane kanseri, hastanin TAK yapamamasi ve kognitif
fonksiyonlarda bozukluk sayilabilir (107). Mevcut kronik bobrek yetmezligi ise augmentasyon
sistoplastisi i¢in halen tartismali konulardan biridir. Net bir esik degeri olmasa da

augmentasyonun sistoplastisinin glivenligi i¢in kreatinin klirensinin >40mL/dk olmas1 kabul
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edilmektedir (108). Ayrica, bobrek nakli plani yapilan hastalarda sistoplasti nakilden en az 6 ay

once yapilmalidir.
8.4. Mesane Cikim Prosediirleri

Mesane ¢ikis direncini artirmada giiglii kanit diizeyinde onerilen medikal bir tedavi heniiz
yoktur. Mesane boynunun alfa-adrenerjik reseptor stimiilasyonunun kontinansta etkili oldugu
gosterilememistir. Mesane ¢ikim direncini arttirmada kullanilan yontemler arasinda mesane
boynu rekonstriiksiyonlari, mesane boynu enjeksiyonlari, sling cerrahileri ve artifisyel iiriner
sfinkter (AUS) sayilabilir. Mesane ¢ikim direncini arttiran prosediirler sonrast TAK yapma ile
ilgili giicliikler olabileceginden, bu yontemlerin siklikla mesane augmentasyonu ve kateterize
edilebilir bir kanal (Mitrofanoff, Monti vs.) esliginde gergeklestirilmesi tercih edilmektedir
(109). Sadece mesane boynu prosediirii uygulanan hastalarda daha sonra augmentasyon ve/veya
BTA enjeksiyonu gereksinme olasiligi %30'dan fazladir ve bu hastalarin yarisinda {ist tiriner
sistemde yeni bir hasar gelisebilmektedir (109,110). Bu nedenle iist sistem hasar1 ve kronik
bobrek yetmezligini 6nlemek icin bu grup hastalarin belirli periyotlarda hem tirodinamik

caligmalar hem de goriintiileme yontemleri ile takibi gerekmektedir (70).

Mesane boynu rekonstriiksiyonuyla mesane ekstrofili cocuklarda kabul edilebilir sonuglar elde
edilse de norojenik mesanesi olan ¢gocuklarda sonuglar daha az basarilidir. Cogu hastada iiretral
yolla TAK uygulamasindaki zorluklar nedeniyle, kateterize edilebilir kontinan bir stoma
olusturulmasina gerek duyulmaktadir. Ortalama 7-10 yillik takipte, bu hastalarda %67-79
oraninda re-operasyon gerekmekte ve hastalarin sadece %10-33'u iiretral yolla TAK yapmay1
stirdiirebilmektedir (111). Mesane boynu rekonstriiksiyonu uygulanan, ortalama yas1 7,6 yil
olan 55 ¢ocugun (35 nérojenik mesane, 20 ekstrofi vesika) dahil edildigi bir ¢alismada, sadece
10 (%18) ¢ocukta tek basina bu prosediir ile kontinans saglanmistir (112). Diger ¢cocuklar ise
tekrarlayan mesane boynu enjeksiyonlari ile tedavi edilmistir. Cinsiyetler arasinda basari farki
saptanmasa da norojenik hastalarda daha yiiksek basar1 oranlarina ulasilmstir (%54 vs. %30).
Ote yandan, mesane kapasitesi ve kompliyansi iyi olan, baslangigta mesane augmentasyon
endikasyonu olmayan hastalarin %40’1inda daha sonraki siirecte augmentasyon gereksinimi
olabilmektedir (110). Mesane ¢ikim prosediirlerinden sonra halen kontinans saglanamayan
hastalarda, mesane boynunun kapatilarak, kateterize edilebilir kontinan bir stoma uygulanmasi

diger bir secenektir.
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Hacim artiric1 bulking ajanlar ise gegici bir ¢oziim olusturmaktadir ve basar1 oran1 oldukca
diistiktiir (%10-40) (113,114). Mesane boynu enjeksiyonu i¢in siklikla tiretral yol tercih edilse
de kimi olgularda daha iyi goriis saglanmasi i¢in apendivezikostomi i¢inden veya suprapubik
alandan antegrad yolla da enjeksiyon yapilabilir. Bazi ¢alismalarda tekrarlayan enjeksiyonlarin
kuruluga katki sagladigi raporlanmasina ragmen (115,116), bir kisim arastirmacilar tarafindan
coklu enjeksiyonlarin etkili olmadigi gosterilmistir (117,118). Bir c¢alismada antegrad
enjeksiyon ve sonrasinda 1-2 hafta liretral kateterizasyon ile daha yiiksek basari oranlarina
ulagilabilecegi raporlanmistir (115). Ancak, ¢ogu calismanin izlem siiresi kisadir (119).
Postoperatif 6. ay kuruluk agisindan hastalarin iicte ikisinde iyilesme saglansa da bu oran 12.
ayda %50’ye diismektedir (120,121). Mesane boynu enjeksiyonu sonra olduk¢a diisiik
komplikasyon oranlari raporlanmistir. Ancak bu girisimin standardizasyonu net degildir.
Cerrahi tip, enjekte edilen hacim veya iirodinamik parametreler gibi basarty1 6ngoriicii faktorler
tanimlanmamistir (113,119). Ayrica TAK uygulamasina uyum gosterilmemesi durumunda
mesane tasl, mesane perforasyonu ve {ist iiriner sistem fonksiyonlarinda bozulma riski daha

yiiksek seyretmektedir (122).

Mesane ¢ikim direncinin arttirilmasi i¢in kullanilabilecek bir diger yontem sling cerrahileridir.
Otolog graft, ksenograft ve cesitli sentetik materyaller ile uygulanabilen bu cerrahilerin
ozellikle ¢ocuklarda klinik kullanimlar1 iistteki yontemlere gore daha sinirlidir ve ¢cogunlukla
rektus slingleri ile ilgili raporlar mevcuttur. 58 cocugun degerlendirildigi bir ¢aligmada rektus
slingi ve mesane augmentasyonu ile %88 oraninda kontinansa ulasildig1 raporlanmistir (123).
Bir baska ¢alismada ise tek basina mesane boynu slingi sonrasi %46 (16/35) komplet kontinans
saglansa da mesane boynu prosediirii eklendiginde bu oranin %82’ye (14/17) ulastigi
raporlanmistir (124). Ayni ¢alismada tek basina sling uygulanan grupta 39 aylik izlemde
mesane kompliyansinda kotlilesme saptanmamustir. Ancak, mesane boynu prosediirii
uygulanan 60 hastanin 10 yillik izlem sonuglarinin degerlendirildigi bir ¢alismada, hastalarin
biiyiik bir boliimiine daha sonraki siiregte mesane augmentasyonu (%80) ve kontinan kateterize

edilebilir kanal (%97) gerekmistir (125).

Son olarak sfinkter yetmezligine bagli inkontinansi olan olgularda mesane kompliyansi ve
kapasitesine bagl olarak AUS tek basma veya mesane augmentasyonu ile birlikte tercih

edilebilecek yontemler arasindadir. Cesitli calismalarda AUS ile %54-100 arasi kontinans
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oranlar1 raporlanmistir (119). En sik rastlanan komplikasyonlar arasinda ise enfeksiyon, iiretra

ve mesane boynu erozyonu, mekanik bozukluklar sayilabilir.
8.5. Kateterize Edilebilir Kutanoz Kanal

Nérojenik mesaneli hastalarin cogunda TAK uygulamas: gerekmektedir. Uretral yolla TAK
uygulamasinin tolere edilemedigi veya hasta ozelligi sebebiyle yapilamadigi durumlarda,
mesane ¢ikim prosediirlerinde oldugu gibi kontinan kutan6éz kateterize edilebilir kanal
onerilmektedir. Uzun siireli takiplerde, darlik veya inkontinans nedeniyle revizyon gereksinimi
kanalin tipine gore %50-60 oraninda gozlenebilmektedir (126). Stoma umblikusa veya sag alt
karin duvarma yerlestirilebilir (127). Stoma olusturulacak yerin TAK uygulamasini
engellemeyecek konumda olmasi hasta i¢in son derece Onemli oldugundan, preoperatif

donemde dikkatli bir fizik muayene ile planlanmasi gereklidir.
8.6. Kutanoz Uriner Diversiyon

Temiz aralikli kateterizasyon yapmaya istekli olmayan veya yapamayan, ancak iist iiriner
sistemi bozulan hastalarda ve ek olarak sosyal nedenlerden dolay: liriner kontinans elde etmek
isteyen hastalarda inkontinan {iriner diversiyon diisiiniilmelidir. Cocuklarda ve adolesanlarda,
kolonik konduitin ileal konduite kiyasla daha az komplikasyona sahip oldugu gdosterilmistir
(128,129). Cocuklarda ve adolesanlarda bu prosediirler son derece nadir uygulansa da
yetiskinlik doneminde ikincil maligniteler veya triner diversiyonla iliskili komplikasyonlar

nedeniyle bazen gerekli olabilmektedir.
Sonug¢

Spina bifidaya bagli ndrdjenik mesanesi olan ¢ocuklarda antikolinerjik tedaviye ve TAK a yanit
almamayan durumlarda intradetrusor BTA enjeksiyonu etkili bir secenek olarak One
cikmaktadir. Ancak diger cerrahi alternatiflere gére daha az invaziv olmasiyla 6ne ¢ikan BTA
enjeksiyonunun ileri derecede hipokompliyan, fibrotik mesanelerde etkisinin azaldigi
bilinmektedir. Bu olgularda halen intestinal segment ile yapilan mesane augmentasyonu en
onemli segenek olarak goriinmektedir. TAK yapilmasimi kolaylastirmak icin ise es zamanl
uygulanabilen kateterize edilebilir kutenéz kanallar tercih edilebilir. Sfinterik yetmezlik
nedeniyle mesane ¢ikim direncini arttiran prosediirler planlanan olgularda ise mesane hacmi,

mesane kompliyans1 ve detrusor basinglar1 gibi lirodinamik parametreler cerrahi oncesi dikkatli
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degerlendirilmelidir. Hastalarin yukaridaki tarif edilen cerrahiler sonrasi da iist iiriner sistem

hasar1 agindan yakindan izlenmesi gerekmektedir.
9. Takip

Gilinimiizde MMS’li ¢ocuklarin yetiskin yasa ulagsma oranlar1 %85-90 civarinda oldugundan,
yasla birlikte bobrek islevinin korunmasi, kontinansin saglanmasi, yasam kalitesinin
tyilestirilmesi ve baskalarina bagimliligin azaltilmasi temel amag haline gelmektedir. Yasam
boyu bakim ve izlemin siirdiiriilebilmesi i¢in nefrolojik, tirolojik, norolojik, ortopedik, fiziksel
tip ve rehabilitasyon goriislerinden olusan uzun siireli multidisipliner takip gerekmektedir
(16,44). Mesane ve bobrek islevinin diizenli takibi yapilmalidir. Hastalarin ebeveynleri yeni
baslayan idrar kacirma, 1YE, ayak veya omurga deformitesi, omurga ve alt ekstremite agris
gibi semptomlara kars1 dikkatli olmalidir (44,130). Hastalarda tekrar gergin omurilik olusmasi
veya hidrosefali ile iligkili bu nérojenik degisiklikler ndrolojik muayene ve tiim spinal magnetik
rezonans gorilintiileme ile dikkatle degerlendirilmeli ve her vizitte iiriner sistem muayenesi

yapilmalidir (16).
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REHBER iZLEM PROTOKOLU

Yas

1 haftalik

Uriner sistem US

Serum kreatinin

6-12 haftalik

Oykii

Kan basinc1

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum Kreatinin

ISUG*

Urodinami**

6 aylik

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin c

9 aylik

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin ¢

12 aylik

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin c
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DMSA®

Urodinami**

18 aylik

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum Kkreatinin ve/veya sistatin c

2 yas

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi

Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin c
Urodinami** (klinik bulgulara gore

atlanabilir)

2.5 yas

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi
Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin c

3 yas- 18 yas (yillik izlem)

Oykii

Kan basinci

Idrar analizi

Kabizlik degerlendirmesi

Uriner sistem US

Serum kreatinin ve/veya sistatin ¢

Urodinami**
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*ISUG: Spinal defekt kapatildiktan en erken 6 hafta sonra yapilmasi 6nerilir. Mesane yiiksek

basinci olan hastalarda, tekrarlayan IYE olanlarda ve iirolojik cerrahi dncesinde tekrar

edilmesi onerilir (8).

**Urodinami: Ik iirodinaminin iigiincii ayda ve ilk {i¢ yil yillik yapildiktan sonra

hidronefrozda artma, sik IYE gecirme, kontinans durumunda degisme (6r: TAK aralarinda

1slaklik) gibi herhangi bir klinik siiphe halinde iirodinaminin tekrarlanmasi, hizli biiyiime

donemlerinde gergin omurilik agisindan tetikte olunmasi ve gerektiginde lirodinami tekrari

yapilmasi Onerilir.

°DMSA: Yasamm ilk yilinda bazal DMSA onerilir. Atesli IYE'den 4-6 ay sonra,

ultrasonografide bobrek hasarini diislindiirecek bdbreklerde atrofi, bobrek parankiminde

incelme gibi bulgularinin varliginda tekrar edilmesi 6nerilir (1,8).

** Herhangi bir yasta bagvuran ve nefrolojik izlemi olmayan hastalar ilk bagvurusunda tim

goriintiileme (US, ISUG, DMSA, vb.) ve laboratuvar ydntemleri ile degerlendirilmelidir.
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