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Spina Bifidah Olgularda Bilgisayarhh Tomografi Bulgular ile Okiiler Bulgularin

Tliskilendirilmesi
Ogrencinin Adi: Onur Temizsoylu
Tez Danismani: Yard. Dog. Dr. Alev Kogkar
Yardimei1 Tez Danismani: Dog. Dr. ibrahim Alatas
Ana Bilim Dali: G6z Hastaliklar1
OZET

Giris : Spina bifida iilkemizde ve diinyada en sik goriilen konjenital malformasyonlardan
biridir. Gelisen tan1 ve tedavi yontemlerine ragmen spina bifidali hastalarda g6z bulgulari
giiniimiizde oldukga sik goriilmektedir. Calismamizda spina bifidaya hidrosefalinin eslik
edip etmemesinin ve hidrosefali derecesinin goz bulgular ile iliskisi olup olmadigim

arastirmay1 amacladik.

Gere¢ Ve Yontem: Calismamiza Istanbul Bilim Universitesi Goz Hastaliklar1 Ana Bilim
Dali’na bagvuran, daha once bilgisayarli tomografi boliintiileri bulunan 37 hasta dahil
edildi. Bu hastalarin en son ¢ekilen BT goriintiileri iizerinden o6l¢iilen, indirekt yolla
hidrosefali derecesini gosteren, Evans Orani (EO) 6l¢limleri ve daha dnceki g6z muayenesi
bulgular1 reprospektif olarak incelendi. G6z muayene bulgularindan; refraksiyon kusuru,
sasilik ve optik disk bulgulari calisma i¢in kullanildi. Evans oranlarina gore 3 gruba ayrilan
(EO <0.3, 0.3-0.5, >0.5) hastalarin goz bulgular1 karsilastirildi. Ayrica yaslarina gore (yas
<I, 1-3, >3) 3 gruba ayrilan hastalarin evans oranlar1 ve refraksiyon kusurlar

karsilastirildi.

Bulgular : Hastalarin goz bulgularinin evans oranina gore degismedigi ve yas ile evans
oraninda bir iliski bulunmadig: tespit edildi. Ancak hastalarin yasi arttik¢a refraksiyon

kusurlarinin arttig1 gosterildi.

Sonug¢ :Calisma sonuglarimiza gore spina bifidali hastalarda hidrosefali derecesinin goz
bulgularma etki etmedigi ancak bu hasta grubunda emetropizasyon siirecinin

bozulabilecegi diisiintildii.
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SUMMARY

Introduction: Spina bifida is one of the most common congenital malformations in our
country and in the world. Despite the developing diagnostic and therapeutic methods,
ocular findings in spina bifida patients are quite common today. We aimed to investigate

the spina bifida with or without hydrocephalus relation to ocular findings.

Materials and Methods: We included 37 patients who were previously referred to
Istanbul Eye University Department of Ophthalmology and who had computed
tomography scans. Previous ophthalmologic findings and Evans ratio (EO), which
measures indirectly grade of hydrocephalus, measured on recent CT images of these
patients were investigated reprospectively. From the eye examination findings; Refractive
errors, strabismus and optic disc findings were used for the study. Patients were divided
into three groups according to the Evans ratio (EO <0.3, 0.3-0.5, >0.5) and compared
ocular findings of these groups. In addition, patients divided into 3 groups according to

their age (age <1, 1-3, >3), the rates of evans and refraction defects were compared.

Results: It was determined that the eye findings of the patients did not change according to
the rate of evans and there was no relation between age and evans ratio. However,

refraction errors was seen more frequently as patient age increased.

Discussion : According to our study results, it was thought that the degree of
hydrocephalus did not affect the ocular findings in patients with spina bifida. But the

emmetropization could be deteriorated in spina bifida.
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1. GENEL BiLGILER

1.1. EMBRIYOLOJi

1.1.1 Beyin Ventrikiilleri Embriyolojisi

Ventrikiiler sistem ndral tiipten tek bir kavite olarak gelisir. Bu sivi dolu kavite;
noroporlarin kapanmasiyla amniyon sivisindan iletisimi keser. Bu kavitenin degisik
bolgelerinde hiicreler vaskiilerize yapilara diferansiye olarak serebrospinal siviyi iiretecek
olan koroidal pleksusu olustururlar. Spinal kordtaki canalis centralis ile beyindeki
ventrikiiler sistem ayni embriyolojik yapidan kdken alir, yetiskinlerde de bu iki yapinin

icinde ayni1 serebrospinal siv1 dolagir.

Noroporlar kapanmadan Once noéral tiip amniyon sivisi ile dolu iken, ndroporlar
kapandiktan sonra bu bosluk noral sistem elamanlari ile dolar. Daha sonra sirasiyla
dordiincti, lateral ve t¢lincii ventrikiillerde olusan koroidal pleksus serebrospinal siviyi

olusturmaya baslar (1,2).

1.1.2. Optik Sinir Embriyolojisi

Optik sinir, fertilizasyon sonrasi 4 haftada on beyin kavitesi ile optik vezikiilii
birbirine baglayan, genis sirkiiler liimene sahip olan optik stalktan kdken alir. Optik stalk
optik vezikiil i¢cine invajene olur ve vezikiil i¢inde sikisarak optik diski olusturur. Zamanla

stalk limeni uzay1ip daralarak optik siniri olusturur (3).

Optik disk tizerindeki glial hiicreler ¢ogalarak Bergmeister Papillasini olustururlar.
Daha sonra hyaloid arterin involiisyona ugramasiyla bu yapiya gelen kan akimi bozulur ve

atrofiye ugrar. Bu atrofinin derecesi optik disk g¢ukurlugunu belirler, atrofi totale



yaklastik¢a disk ¢ukurlugu biiyiir. Baz1 vakalarda bergmeister papillast persistan kalarak,

retinal arterlerin proksimalinde glial kiliflanma olarak goriiliir.

Optik disk myelinizasyonu embriyogenez sirasinda santralden perifere dogru ilerler,
tiim optik sinir myelinizasyonu dogum sonrasina kadar uzayabilir. Hastalarin yaklasik %1

inde oligodentrositler lamina cribrosay1 gecerek intraokiiler myelinizasyona neden olur (4).

Optik sinirin ¢ap1 ve boyu gestasyon sirasindan adolesan doneme kadar biiyiir.
Erigskinde optik sinirin intraokiiler ¢api 2mm iken ekstraokiiler boliimiiniin ¢ap1 myelin

kilifin kalinligina gore 3-4 mm arasinda degisir. Boyu ise 40-50 mm arasindadir.

1.1.1. Okiiler Motor Sistem Embriyolojisi

Tiim omurgalilarda oldugu gibi insanda da santral sinir sistemi noral plaktan gelisir.
Daha once de anlatildig1 gibi noral plak noral tiipli olusturur. Noral tiip boylu boyunca
asimetrik bir sekilde bilyliyerek ti¢ dilatasyon bolgesi olusturur; prosensefalon,
mezensefalon, rhombensefalon. Mezensefalonun bazal plagindan oculomotor (I11. kraniyal
motor sinir) ve trochlear (IV. kraniyal motor sinir) sinirlerin nukleusu gelisir.
Rhombensefalonun olusturdugu ponsun bazal plagindan ise abducens (VI. kraniyal motor

sinir) gelisir (5).

Ekstraokiiler kaslar ektoderm kaynakli olmayan nadir periokiiler dokulardan biri
olmakla beraber prekordal plak bolgesindeki paraksiyal mezodermden koken aldig
diistiniilmektedir. Kaslar kranial sinirlerin inervasyonlarina gore ii¢ bolgeden koken alirlar;
okiilomotor sinirin inerve ettigi kaslar, siiperior oblik kas ve dis rektus kasi1 ayr1 ayri ii¢
bolgeden gelisir. Kaslar1 olusturan oncii miyositler ekvatoryal bolgede sklerayr olusturacak
olan mezenkimal hiicrelerin diginda gelisim gosterip anteriorda sklera ile birlesir. Tiim
ekstraokiiler kaslar gelisimlerini gebeligin 6. ayinda tamamlar. Kaslar1 inerve eden kranial

sinirlerin aksonlar1 ise go¢ eden miyositleri takip ederek periokiiler bolgeye gelirler (6).



1.2. ANATOMI

1.2.1. Beyin Ventrikiilleri Anatomisi

Beyinde birbirleriyle baglantili dort adet ventikiil bulunur; sag ve sol lateral
ventrikiiller, 3.ventrikiil ve 4.ventrikiil (Sekil-1). Lateral ventrikiiller ile 3.ventrikiil arasi
baglant1 foramen Monro’lar ile saglanir, 3. ve 4.ventrikiiller aras1 baglant1 ise aquaduktus
sylvius ile saglanir. Medulla spinalis igerisinde uzanan canalis centralis ile baglantili olan
4.ventrikill posteriorda foramen magendi, lateralde foramen lusckha larla subaraknoid

araliga agilir (7-10).

Wt ——

- LG
. /" ra ;i%% ﬁ
Cerebral agueduct

Fourth ventricle

Sekil 1. Beyin Ventrikiillerinin Anatomisi, Lewis(1918) Gray’s Anatomy 20th ed



Her bir lateral ventrikiil beynin derininde, talamus iizerinde C harfi seklinde kivrilir
(Sekil 1). Frontal, temporal, oksipital hornlar, gévde ve atrium olmak {izere bes par¢adan
olusur. Lateral ventrikiil duvarlarindaki komsu yapilar, bu yapiya ayn1 zamanda sekil veren

talamus, septum pellusidum, iki adet kaudat niikleus ve fornikstir (7-10).

Frontal horn(Kornu anterior), lateral ventrikiilde foramen Monro’nun Oniinde
yerlesen boliimdiir. Govde boliimii; foramen Monro’nun posteriorundan baslayip , korpus
kallosum ile forniksin birlesimine kadar uzanir. Atrium; gévdenin arka ucunda arka ve alt
boynuzlarin ayrildigi bélgedir. Oksipital horn (Kornu posterior), atriumdan posteriora
oksipital lobun i¢ine uzanir. Temporal horn (Kornu inferior); trigonum kollateraleden

baslayip, temporal loblarin igine dogru kivrilan bolgedir (7-10).

Intervendricwlar foramen

ﬂﬂeﬁfalaqugdw Sy, > Tnfundibulum

‘% Lateral recess
Sekil 2. Lateral Ventrikiil Lewis(1918) Gray’s Anatomy 20th ed

Ugiincii  ventrikiil; yan duvarlar1 {istte talamus, altta hipotalamus tarafindan

yapilmigtir. On duvarm ise kiazma optikumdan anterior komissura kadar uzanan lamina



terminalis yapar. Kiazma ile bu laminanin alt kenar1 arasinda resessus optikus bulunur.
Ventrikiiliin tabanini ise optik kiazma, infundibulum, tuber sinereum, 6 korpus mamillare
ve subtalamus olusturmaktadir. Ventrikiiliin tavani stria medullarislerin arasina gerilmis
zayif, ince bir pia tabakasi ile Ortiilmiistiir. Bu lamina tela koroideay1 yapar. Bu tabakanin
katlantilar1 ventrikiiliin i¢ine iizim salkimi seklinde uzanarak koroid pleksusu meydana

getirirler (7-10).

Dordiincii  ventrikiill romboid fossanin posteriordan velum medullare ile
kapanmasindan olusmus bir odaciktir. Dortgen seklinde olan romboid fossa 4. ventrikiiliin
dosemesini meydana getirir. Yanlardan serebellar pedinkuller ile sinirlanmistir. Alt ucuna

obeks, yan ¢ikmazlarina resessus lateralis denir (7-10).

Koroid pleksus vaskiiler destegini anterior ve posterolateral koroidal arterlerden alir,
3. ventrikiil igindeki kismi ise posterior medial koroidal arter ve 4. ventrikiildeki koroid
pleksus ise posterior inferior serebellar arterden (PICA) beslenir. Vendz doniisii koroidal
ven ile internal serebral venlere olmaktadir. 4. ventrikiil koroid pleksusu ve tela koroideay1
drene eden medial ve lateral vendz segmentler ise serebellomediiller fissiir veni ve inferior

pedinkiil venlerine dokiiliirler (7-10).

1.2.2. Optik Sinir Anatomisi

Optik sinir 4 boliim seklinde inecelenebilir; intraokiiler, intraorbital, intraossedz ve

intrakranial segmentler.

Optik sinirin intraokiiler segmenti aslen retinal gangliyon hiicrelerinden olusturulur.
Optik sinir bagt sinir liflerinin nispeten daha yiiksek olan gozi¢i basinci bolgesinden daha

diisiik basincl retro-orbital bolgeye gegis bolgesidir.

Lamina cribrosa glial doku ve bag dokusundan olusun 200-300 arasindaki
deliklerinden optik sinir aksonlarmin gectigi Ozellesmis bir yapidir (11,12). Lamina

cribrosadaki siki baglantilar yiiksek g6z i¢i basinci ile daha diisiik seviyede olan ve



genellikle intrakranial basingla esit kabul edilen, retro-orbital basing arasinda bir kalkan

gorevi goriir (13,14).

Resim 1. Optik Sinir Segmentleri; intraokiiler(1), intraorbital(2), intraosse6z(3) ve intrakranial segment(4),
Dr. John B. Selhorst arsivinden

Optik sinirin intra orbital segmenti 25mm iken esneklige sahiptir, 9 mm lik

propitozisi esneyerek kompanse edebilir (11).

Intraossedz (intrakanalikiiler) segment orbita apeksinde bulunan optik foramenden
baslayan optik kanal igindeki optik sinir boliimiidiir. Intrakranial boliime yaklastik¢a
genisleyen 10 mm uzunugundaki optik kanal sfenoid kemigin kii¢iik kanadi tarafindan
olusturulur. Optik kanal posterior ve medial yaklasik 35 derece a¢1 yaparak ilerer. Optik
sinir optik kanala dura mater tarafindan sikica baglanmistir, bu siki baglanti frontotemporal
travmalarda, indirekt travmatik optik néropatiye neden olabilir. Optik kanal iginden optik

sinir disinda, oftalmik arter, sempatik koroid pleksus filamentleri ve leptomeninkslerin



orbital uzantilar1 geger. Optik kanalin {istiinde frantal lobdan ayiran bir kemik tabaka yer

alir, kanalin medial sinirin1 ise sfenoid siniis ve posterior etmoidal siniisler yapar.

Optik sinirin intrakranial parcasi optik kanaldan ¢iktiktan sonra diizlesir, posterior-
siiperior-medial yonde uzanarak optik kiazmanin yapisina katilir. Bu segmentin uzunlugu 3
ila 16 mm arasinda degisir (15). Proksimalde frontal lobun girus rektisi optik diskin
tizerinden uzanir. Olfaktor tract optik sinirden anterior serebral ve anterior kominikan

arterlerle ayrilir, lateralinde ise internal karotis arter bulunur (16-19).

Optik sinir en ¢ok internal karotis arterin ilk dali olan oftalmik arter tarafindan
beslenir. Oftalmik arter internal karotis arterden ayrildiktan sonra posterior siliyer arterlere
ve santral retinal arterlere dagilir (20). Optik sinirin kan akimi segmentine gore farkli
arterler tarafindan saglanir. Optik sinir bas1 santral retinal arter tarafindan beslenir. Lamina
cribrosa bolgesinde ise kisa posterior siliyer arterler ve Zinn-Halller halkasi tarafindan
saglanir. Zinn-Haller halkas1 4 ila 8 posterior siliyer arter, koroidal besleyici arterler,
perindral ve pial arterler tarafindan olusturulur ve nérookiiler bolgedeki optik sinir etrafini

sarar (21-26)

Orbital segment ise pial arterler aracilifiyla posterior siliyer arterler tarafindan
beslenir. Orbita apeksinde ise eksternal karotis arterin dali olan orta meningeal arter
tarafindan gonderilen kollateraller de optik sinir beslenmesine destek olur (27,28). Optik

sinir baginin vendz drenaji ise retinal venoz sistem tarafindan gergeklestirilir.

Intrakanalikiiler segment birgok arter tarafinda beslenir; anteriorda oftalmik arter
kollateralleri, posteriorda internal karotis arterden koken alan pial arterler, listte ise

hipoglossal arterler optik siniri besler.

Intrakranial segment ise interior karotis arter, siiperior hipofizeal arter, anterior

serebral arter ve anterior kominikan arter tarafindan beslenir (29).

Kranial sistemi saran leptomeninksler (piamater, araknoidmater, duramater) gézden
c¢ikan intraorbital boliimde optik siniri sarar. Duramater 6nde skleraya orbita apeksinde ise
periost ve Zinn halkasi ile birlesir ve optik kanal boyunca optik sinir etrafinda uzanir.
Intrakranial boliimde ise optik sinir etrafinda yalniz piamater kalir. Optik sinir etrafinda

sarili olan araknoidmater altinda santral sinir sistemindeki subaranoid sivi ile baglantili



olan yaklasin 0,1 ml miktarinda BOS (Beyin Omurilik Stvis1) bulunur (30). intrakranial
basing artigi durumlarinda goriilen papildodemin bu baglanti aracilifiyla oldugu diistiniiliir

(31).

Her iki optik sinir 45° ag1 ile seyrederek optik kiazmada birlesirler. Burada her iki
optik sinirin nazal lifleri ¢aprazlasir, temporal lifler ise kendi tarafinda yoluna devam
ederek ayni taraf optik traktusta seyrederler. Optik kiazma Willis poligonunun ic¢inden
gecmesi sebebi ile beslenmesi 6n serebral ve komiinikan arterler, posterior serebral ve

komiinikan arterler ve basiler arter araciligiyla olmaktadir (32,33).

Optik sinir lifleri ¢aprazlastiktan sonra bir tarafin temporal lifleri ile karst goziin
nazal lifleri, o tarafin optik traktini olustururlar. Optik trakt, lateral genikiilat cisimde
sonlanir. Lateral genikiilat cisim her iki gézden gelen iligkili sinyallerin birlestigi yerdir.
Burada retina ganglion hiicreleri noron degistirir. Bu nedenle optik traktin gerisindeki
gorme yollar1 hasarinda fundus bakisinda degisiklik izlenmez. Gérme yollari, lateral
genikiilat cisimden sonra temporal ve parietal loblar i¢inden temporal ve parietal optik
radyasyon aracilig1 ile seyrederek kalkarin kortekse ulasirlar. Ust retinal lifler temporal
radyasyondan, alt retinal lifler ise parietal radyasyondan gecerler. Gormenin islendigi
primer viziiel korteks birgok serebral korteks alani ile iligkidedir. Kalkarin korteks, diger
bir deyisle Brodmanin 17 nolu alani, medial oksipital lobdadir. Beslenmesi orta ve

posterior cerebral damarlar araciligiyla olmaktadir (32-34).

1.2.3. Okiiler Motor Sistem Anatomisi

Oculomotor sinir (II.Lkraniyal motor sinir) iki ¢ekirdekten koken alir; somatomotor
inervasyonlar koken aldigi nuc.nn. oculomotorii ve perlia niikleusu ile birlikte bunu
olusturan parasempatik inervasyonlarin kdken aldigi nuc.accessorius nervi oculomotorii
(Edinger Westphal niikleusu). Mezensefalonda ventral periakuaduktal bolge hizasindaki

oculomotor niikleustan baglayan yol, nuc. ruber ve substantia nigra dan gegerek fossa



interpedinkiilarise ulasir. Burada a.cerebri posterior ile a.cerebelli superior arasinda 6ne ve
yukar1 dogru ilerler. Daha sonra kaverndz siniise gecip fossa cranii mediay1 katederek
fissura orbitalis superior’dan (Zinn halkasi i¢inde) ge¢ip, orbita’ya ulasir.Orbita disinda
superior ve inferior olmak tiizere iki dal verir. Superior dal géz kapagi ve superior rectus

kasini, inferior dal ise inferior oblik, medial ve inferior rektus kasini inerve eder (35-39).

Trochlear sinir (IV. kraniyal motor sinir) sadece somatik efferent lifler tasiyan
tamamiyla motor bir sinirdir. Beyin sapinin dorsumundan ¢ikan ve ¢apraz yapan tek sinir
olmast yoniinden diger kranial sinirlerden ayrilir. Mezensefalonda, periakuaduktal
bolgedeki gri cevherin colliculus inferior hizasindaki nuc.n.trochlearis den koken alir.
Mezensefalonun arka yiiziinden ¢ikan trochlear sinir, pedunculus cerebellaris superior ve
pedunculus cerebri’yi dolanarak 6n yiize ulasir, beyin tabaninda 6ne dogru ilerler ve
kavernoz siniise girer. Sinus cavernosus’un i¢inde ve dis yan duvarinda iken oculomotor
sinirin hemen altinda olarak ilerler. Daha sonra fissura orbitalis superior’dan gecip
orbita’ya girer ve orbita i¢c yan duvarinda seyrederek inerve ettigi kas olan m.obliquus

superior’a ulasir (35-39).

Abdusens siniri de (VI. Kraniyal motor sinir) sadece somatik efferent lifler tagiyan
tamamiyla motor bir sinirdir. Subaraknoidal boslukta en uzun seyreden sinir olmasi
nedeniyle kafa i¢i basing artisindan en sik etkilenen sinirdir. Lifleri, ponsun alt
seviyelerinde 4. Ventrikiiliin tabaninda kolliikilus fasialis in hemen altindaki nuc.nervi
abducentis ten koken alir. N.abducens lifleri, pons i¢inde 6ne dogru ilerleyerek, pons ile
bulbus arasindaki sulcus bulbopontinus’un yaklasik orta noktasindan ponsu terk eder.
Pons’tan ¢ikan sinirler, beyin tabaninda sisterna pontiste on dogru ilerler, dorsum
sellae’nin dig yanindan dura mater’t delerek, apex partis petrosa yakinlarinda sinus
cavernosus’a girer. Sinus cavernosus’un i¢inde ve a.carotis interna’nin alt dis yan tarafinda
one dogru ilerler. Sinus cavernosus’dan ¢ikinca fissura orbitalis superior’dan zinn halkasi
icinden gecip orbita’ya girer ve orbita disyan duvarinda seyrederek inerve ettigi m.rectus

lateralis’e ulagir (35-39).
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Sekil 3. Dordiincii Kraniyal Sinir (Abducens Siniri)

Ekstraokiiler kaslar 4 adet rektus 2 adet oblik kas olmak tlizere 6 adettir. Dort rektus
kas1 orbita derinliginden gelir ve kornea yakininda ekvatorun 6niinde skleraya tutunur. iki
oblik kas ise orbitanin i¢ tarafinda globu 6nden dolanir,oblik ve lateral olarak devam eder,

globun temporal kisminda ekvatorun arkasinda skleraya yapisirlar (40-42).

Rektuslar sirkiiler bigimde orjin alir, buna zinn halkas1 denir. I¢ ve dis rektiis kaslar
orbita duvarini takip edip giderken, alt rektus kast uzunlugunun ancak yarisi kadarindan
orbita duvari ile temastadir. Ust rektus kasi ile levator ve orbita tavanindan ayrilir.
Rektuslar, limbusa gesitli mesafelerde skleraya yapisirlar ve yapigma yerleri bir spral sekil
meydana getirirler, buna tillaux halkasi denir. Limbusa en yakin i¢ rektustur, sonra alt, dis
ve iist rektus gelir. En diiz yapisan i¢ ve dis rektustur. Ust ve alt rektusun yapisma ¢izgisi
belirgin sekilde limbusa konvekstir ve oblik olarak yukari disariya dogru gider. Bu nedenle
temporal uclar1 nazal uglarina oranla limbusa daha uzaktir. Vertikal meridyene gore iist
rektus tendonunun biiyiilk kismi (1/3 oraninda) temporaldedir. Alt rektus cogunlukla

yapisma ¢izgisi temporalde yer alir (40-42).
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Sekil 4. Zinn halkas1 ve ekstraokiiler kaslar, www.aofoundation.org

Ust oblik kas, orbita apeksinden baslar. Ust medial duvarda trokleaya kadar 6ne
dogru 40 mm ilerler. Burada tendondz hale gelir. Trokleay1 gegtikten sonra orbita i¢ duvari
ile 51 derecelik ac1 yaparak temporale déner. Ust rektusun altindan gecip skleranin iist

temporalinde arka yiizeye oblik olarak yapisir (40-42).

Alt oblik kas, 6n nazal orbita tabanindan baslar arka temporale dogru nazal orbita
duvari ile 51 derecelik ac1 yapacak sekilde seyreder. Alt rektus kasinin ventral yiizeyinde
kilifi ile birlesir ve lockwood ligamanini yapar. Dis rektusun altinda skleraya yapigmak
tizere glob ¢evresinde yana ve arkaya dogru doner, makiila gevresinde globa yapisir (40-

42).
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1.3. FiZYOLOJI

1.3.1. Beyin Omurilik Sivis1 (BOS) Fizyolojisi

BOS, santral sinir sistemi i¢ini dolduran berrak kokusuz, renksiz bir sividir. 37 BOS
esas olarak koroidal pleksusta iiretilmekle birlikte ventrikiil yilizeyini doseyen epandim
hiicrelerinde, beyin parankiminde ve spinal sinir kiliflarinda tiretim olmaktadir. BOS
tiretimi koroidal pleksuslarda ultrafiltrasyonla ve aktif transportla olmak iizere iki yolla
tiretilir. BOS’un 6zgiil agirhigi 37°C’de 1,006 olup pH’1 7,32’dir. Giinde ¢ocuklarda 250
ml (0,17 ml/dk) BOS iretilirken, eriskinde yaklasik 500 ml (0,35 ml/dk) iiretilmektedir.
Tiim sinir sistemi igindeki BOS hacmi yaklasik 150 ml olup bunun biiyiik kism1 beyinde,
25-35 ml kadar1 ise omurilikde bulunur (43,44).

BOS firetildigi ventrikiiler sistemden sisternlere dogru hareket eder, buradan da
subaraknoid bosluga gecerek araknoid graniilasyonlardan emilip ven6z sisteme dahil olur.
BOS drenaj1 araknoid graniilasyonlardan BOS basinci belli bir seviyenin iizerine ¢iktiginda
emilir, bos iiretimi ise BOS basincina bu derece duyarli degildir. BOS basinci, oturur

pozisyonda lomber bdlgede 15-20 cm H,O kadardir (43,44).

1.3.2. Gorme Fizyolojisi

Isik gozde kornea, akéz humor, lens ve vitreustan gecerek 1s1ik enerjisinin elektriksel
sinyallere doniistiiren fotoreseptorleri ihtiva eden retinaya ulasir. Bu elektriksel sinyaller
daha onceki boliimlerde anlatildigi sekilde viziiel kortekse kadar ulasir. Fotoreseptor
tabakasina ulasan 151k biyokimyasal reaksiyonlar1 baslatarak elektriksel degisikliklere

neden olur.
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Rodopsin gece goérmeyi saglayan rod tipi fotoreseptorlerde bulunur. Maksimum
absorpsiyon spektrumu 500 nm civarindadir. Rodopsin, retinin (Vitamin A aldehid veya
11-cis-retinal) ad1 verilen karotenoid ile birlesen, opsin adi1 verilen renksiz bir proteinden
olusur. Rodlara diisen 1s1k, rhodopsin'in 11-cis-retinal bilesenini ¢esitli asamalardan
gecerek all-trans-retinal haline doniistiiriir. Bu sekilde olusan all-trans-retinal daha sonra
opsinden ayrilir, bu ayristirma siirecine foto-dekompozisyon denir. Daha sonar 11-cis-
retinal, opsinden ayrilmis all-trans-retinalden ve kandan saglanan A vitamini (retinal)
yeniden olusturulur. 11-cis-retinal, rodopsin olusturmak tiizere rod dis segmentinde opsin
ile tekrar birlesir. Bu sekilde dongli tamamlanmis olur. Bu dongiide rodopsinin
parcalanmasi 15181n etkisi altinda gerceklesirken, rejenerasyon siireci 1siktan bagimsizdir,

151k ve karanlikta esit derecede ilerlemektedir. Konilerde ise buna ¢cok benzer bir siireg izler

(45,46).

Aktive edilmis rodopsin, 1siga maruz kaldiktan sonra, fotoreptorlerde reseptor
potansiyelinin olusumuyla sonuglanan bir dizi kompleks biyokimyasal reaksiyonu tetikler.
Bunun sonucu olarak fotoreseptorlerin dis segment membraninin sodyum gegirgenligi
azalip, fotoreseptorler hyperpolarize hale gelerek uyarilmis olur ve viziiel kortekse kadar

devam edecek olan gorsel iletim baslar (45,46).

1.3.2. Goz Haraketlerinin Fizyolojisi

GO0z orbita icinde alt1 ekstraokiiler kas, suspensor ligamentler ve orbital yag dokusu
tarafindan desteklenir.Tiim bu kuvvetler sonucu goziin primer pozisyonu ortaya cikar.
Primer pozisyonda glob iist rektus kas1 aksindan 23° nazal ac1 yaparak durur. Bu a¢1 rektus
kaslarmin sekonder ve tersiyer gorevlerini yapmasini saglar. Genel anestezi altindaki
hastada ise goz, kas inervasyonlar1 kayboldugu i¢in dinlenme pozisyonundadir, bu gérme

aksinin orbital aksa kaydig1 diverjans pozisyonudur (47).

GOz kaslar1 higbir zaman tek baslarina kasilmazlar, bir uyum iginde calisirlar.
Cisimleri takip ederken ayni yone bakisi saglayan kaslar(agonist) kasilirken, ters yone

baks1 saglayan kaslar(antagonist) gevser.Tek goziin yaptig1 haraketler diiksiyon, iki goziin
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birlikte yaptig1 haraketler ise versiyon olarak tanimlanir. Goziin primer pozisyon diginda
iki adet pozisyonu daha vardir; addiiksiyon, abdiiksiyon, elevasyon ve depresyon sekonder
pozisyonlar, oblik olanlar ise tersiyer pozisyonlardir. Kaslarin farkli géz pozisyonlarinda

farkli gorevleri olabilir (48,49).

Primer pozisyonda ig, list ve alt rektus; addiiksiyon, dis rektus, iist ve alt oblik;
abdiiksiyon, {ist rektus ve alt oblik; elevasyon, alt rektus ve iist oblik; depresyon, iist rektus

ve st oblik; intorsiyon, alt oblik ve alt rektus; ekstorsiyon yaptirir (50).

1.4. HIiDROSEFALI

14.1. Tanim

Hidrosefali beyin omurilik sivisinin(BOS) yapimi ve emilim dengesinin bozulmasi
sonucu, dilate serebral ventrikiiller ve subaraknoid boslukta birikmesi ile seyreden bir

bozukluktur (51).

Hidrosefali gelisimi iic mekanizmayla agiklanir; BOS dolasim yollarinda tikaniklik,

artmig BOS {iretimi, yetersiz vendz drenaj (52).

Spina bifida hastalarinda hidrosefali nedeni bos dolasim yollarinda tikaniklik

olmasidir.

1.4.2. Hidrosefali Nedenleri

Tablo 1 de 6zetlenmistir.
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Tablo-1 Hidrosefali Nedenleri (53-56)

Konjenital Edinilmis
Myelodisplazi Tiimorler
Foramen Monro atrezisi Menenjit
Noral tlip defektleri Enfeksiyon
Genetik anormallikler: Hemoraji
Akuaduktal stenoz Araknoid Kist
Dandy-Walker Kompleksi Posterior fossa Kisti
Diger serebral ve spinal malformasyonlar Travmatik beyin hasari
Idiyopatik

1.4.2. Hidrosefali’de Klinik Bulgular

Hidrosefali’de klinik bulgular yasa gére degisim gdstermektedir. Ozellikle kranial
stiturlarin acik olup olmamasi1 semptomlar1 degistirir. Kranial siiturlarin acik oldugu 2 yas
alt1 olgularda en 6nemli sempton bas ¢evresindeki hizli biiyiimedir.(Yenidogan doneminde
>2cm/hafta). Ayrica fontanel kabarikligi, kranial siitiirlerde agilma, skalp venlerinde
dolgunluk, apne, bradikardi, oftalmopleji, kusma, istahsizlik, kilo alamama, uykuya egilim,

frontal ¢ikint1 ve batan giines manzarasi goriilebilir (57).

15



Kranial siiturlerin kapandigi vakalarda ise bas agrisi, papil 6demi, kusma, suur
degisiklikleri, kisilik degisiklikleri, hafiza kaybi, okul basarisinda diisme, irritabilite ve
mental bozukluk goriilebilir (57).

1.4.3. Hidrosefali Tedavisi

Tibbi tedavi; hizli gelisen hidosefalide tibbi tedavi yeteli olmamakla birlikte yavas
gelisen hidrosefali olgularinda ve cerrahi tedavinin risk olusturdugu olgularda denenebilir.
Tibbi tedavide hedef BOS {iretiminden sorumlu olan karnonik anhidraz ve Na+/K+ATPaz

enzimlerini inhibe etmek yada osmotik ajanlar kullanarak ters akim olusturmaktir (58).

Cerrahi tedavi; cerrahi tedavide hedef tikayici bir lezyon varsa eksize etmek, BOS un
baska bir viicut bosluguna drenajini saglayan sant sistemleri kullanmak yada {igiincii

ventriikiilii interpedinkiiler sisteme agizlastirarak drenajini saglamaktir (59).

1.5. NORAL TUP DEFEKTLERI

1.5.1. Tamim

Noral tiip defekti (NTD), embriyogenez sirasinda ortaya g¢ikan ve noral tiip
kapanmasinin morfogenetik olarak basarisizligindan kaynaklanan, merkezi sinir sisteminin
ciddi dogum kusurudur. NTD'lerin tipi ve siddeti, etkilenen omurga seviyesine gore
degisir. Beyni olusturacak yapilarin oldugu seviyede noéral tiip kapanma defektleri
anensefaliye neden olurken omurilikte kapanmanin basarisiz olmasi spina bifida ile

sonuglanir (60,61).
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1.5.2. Patofizyoloji

Patogenezde embriyonik spinal bdlgede noral tiip kapanma defekti nedeniyle agik
kalan néral tiipiin amniyotik sivi ile uzamis maruziyeti rol oynar. ilk asamada defekt
altindaki noral gelisim normal olabilse de uzamis amniyotik sivi maruziyeti aksonal

baglantilar1 bozarak néron harabiyetine neden olur (62).

Noral tiip formasyonu iki fazda gergeklesir; primer noriilasyon ve sekonder
noriilasyon. Fertilizasyon sonrast 22. giinde ndral ektodermden olusan ndral plak
katlanarak noral oluk ve noral tiipii olusturmaya baslar. Primer noériilasyon denilen bu
donemde, ileride rostral kisimda beyin ve beyincigi kaudal kisimda ise omuriligi
olusturacak nodral tiip olusumu gerceklesir. Omuriligin distal kisimlar1 ise sekonder

ndriilasyon ile olusurlar.

Primer ndriilasyon Onbeyinden baglar altbeyine ve omurilige bogru devam eder.
Kranial kapanma 24. giinde tamamlanirken spinal kapanma daha uzun siirer ve kaudal

noroporun kapanmasiyla 26. Giinde bu déonem tamamlanir (63).

Noral tiip defektleri ise primer noriilasyon evresinde dorsal bdlgede noral olugun
noral tiipi olusturmasindaki gecikme nedeniyle olusur. Bu gecikme 22. giinde baglarsa
beyin ve omuriligin tamamen dig diinyaya acik olma durumu ‘kraniorasisizis’ olusur,
yasamla bagdagmaz. Daha ge¢ gilinlerde geciken noral kapanma daha alt seviyelerde ndral

tiip defektlerine neden olur.

Kaudal noroporun kapanmasindan sonra sakral ve koksigeal bolgede sekonder
noriilasyon gergeklesir. Sekonder noriilasyon donemindeki problemler spinal disrafizme
neden olur. Sekonder ndrolasyon kapanma evresinden sonra gergeklestigi bu evredeki

defektler dis diinyaya ag¢ik degildir, {izeri cilt ile kapalidir (63).
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1.5.3. Noral Tiip Defekti Cesitleri

NTD ler kranial veya spinal kanal tutulumuna gore siniflandirilir. Anensefali ve
ensefaloselde sadece kraniyal tutulum varken kraniorasisizisde cranial ve spinal kapanma
defekti bir aradadir. Spinal tutuluma ise genel bir tanim olarak spina bifida denir. Spina
bifida tutulum lokasyonuna gore torakal, lumbal ve lumbosakral olarak ayrilabilir. Ancak
daha oOnemlisi tutulum agirligina gore smiflandirilmasidir, ¢ formu vardir;

meningomiyelosel, meningosel, spina bifida okiilta (Sekil-7).

Sekil 7. Spina Dbifida tirleri; Spina bifida okiilta(1), Meningosel(2), Meningomiyelosel(3),
Nature Reviews | Disease Primers Volume 1 | 2015

Meningomiyelosel, spinal kordun kese seklinde cilde agilmasi nedeniyle olusan,
bacaklarda duysal ve motor kayipla seyredebilen spina bifidanin en agir formudur.
Meningosel, spinal kordun cilde protriide olmamasi sebebiyle fonksiyonel kayiplarin daha

seyrek goriildiigii formdur (64-66).
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Spina bifida okiilta ise spinal korda yalmzlikla kiicik bir ac¢ikligin oldugu,
fonksiyonel kaybin olmadigi hatta bir¢ok insanda hayatin ge¢ yaslarina kadar tam

koyulamayan iyi seyirli spina bifida formudur (64-66).

1.6. MENINGOMIYELOSEL

1.6.1. Tamim

Meningomyelosel (MM), bebegin sirtindaki keseden beyinzarlari ve omuriligin
protriide oldugu agir bir spina bifida bi¢imidir.A¢iga ¢ikan sinirler ve kaslar enfekte

olabilir, bu nedenle dogumdan sonra cerrahi miidahale edilmesi gereklidir (67).

Meningomyeloselli hastalar lezyon seviyesinin altinda motor ve sensoriyal fonksiyon
kaybina neden olabilecek norolojik defekte sahiptirler. Ayrica fekal ve iiriner inkontinans
gibi norolojik, pes ekinovarus, dogustan kalga c¢ikigi, skolyoz ve kifoz gibi ortopedik
defisitler goriilebilir. Ust vertebra seviyelerinde lezyona sahip hastalarin progrnozlari daha

alt seviyedekilere gore anlamli derecede kotiidiir (68).

1.6.2. Epidemiyoloji

Spina bifida ortalama olarak 1000 dogumda 1 kez goriilmekle birlikte bu sikligi
degistiren bir¢ok faktor vardir (69,70).

Spina bifidanin diisiik sosyoekonomik diizeyli ailelerin g¢ocuklarinda daha sik
goriildiigi bir ¢cok calismada gosterilmistir (71-76). Yiiksek gelirli ve egitimli annelerin
konsepsiyon dncesi folik asit kullanama sikliginin fazla olmasinin bunun sebeplerinden biri

oldugu diistintilmektedir (77).
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Yapilan meta analizde anne dogum yasinin 40 dan fazla ve 19 dan az olmasinin noral
tip defekti goriilme sikligini arttirdig1 ortaya konmustur (78). Spina Bifida (SB) sikliginda
anne 1rkma bagh anlamli farkliliklar bulunmus olsa da bu farkliligin ne kadarinin

besenmeye bagli, ne kadarmin genetik faktorlere bagli oldugu bilinememektedir (79-81).

Pestisit ve agir kimyasal maruziyeti olan ailelerin ¢ocuklarinda spina bifida siklig

artmis olarak bulunmustur (82,83).

Yapilan bir meta analizde erken gebelik donemi hipertermisinin spina bifida sikligini

1.92 kat arttirdig1 gosterilmistir (84).

1.6.3. Genetik Faktorler

Kalitimsal faktorler NTD etiyolojisinde 6nemli bir yere sahiptir. NTD insidansinin
popiilasyonlar ve etnik gruplar arasinda biiyiik dl¢iide degismesi bunu desteklenmektedir.
Noral tiip defekti goriilme siklig1 bir¢cok toplumda 1000 dogumda 1 iken, Galler’in giineyi
ve Kuzey irlanda da bu oran yaklasik olarak 1000 dogumda 8 dir (85).

Amerika Birlesik Devletleri (ABD)’nin Rocky Mountain ve Pasifik Kuzeybati
bolgelerinde ise bu oran 10000 de 1 e kadar diismektedir (86).

Onceden etkilenmis gebelikleri olan ebeveynlerin ¢cocuklarinda NTD'lerin goriilme
riski yalnizca bu ebeveynler i¢in degil ayni zamanda birinci ve ikinci derece akrabalari igin
de yiiksektir (87). Yerel niifus prevalansi ve etkilenen aile bireylerinin sayisi arttik¢a ilerde
dogacak yeni aile bireylerinde NTD goriilme riski artar (88-90). ABD’de kardeslerdeki
NTD'lerin goriilme oranmi yaklasik %3'tiir ve NTD'li her ilave cocugun dogumuyla kabaca
iki katina ¢ikar (91).

Bu epidemiyolojik veriler genetik faktorlerin  NTD olusumundaki etkisini

desteklemektedir.
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Loop-tail (Lp) geninde mutasyona ugrayan homozigot farelerde kraniosizisis
bulundugu gosterilmistir(92). Kivircik kuyruklu mutant farelerde lumbosakral spina bifida

ile birlikte veya olmadan ensefaloseli gelistirmesi daha olasidir (93).

Ensefaloseli, meningoseli ve spina bifida'yr gelistiren fare mutant splotu Pax3

geninde bir mutasyona sahiptir (94).

Helwig ve arkadaslar1 tarafindan yapilan bir ¢calismada, digenik kalittmin NTD'lerin

kalitimini agiklamak igin olasi bir mekanizma oldugu gosterilmistir (95).

NTD'ler, trizomi 13 and trizomi 18 akrokalosal sendrom, serebrosostomandibular
sendrom, CHILD sendromu, Fraser sendromu, Jarko-Levin sendromu, Meckel-Gruber

sendromu ve Waardenburg sendromu tip 1 ve 2'yi iceren bircok genetik sendrom ile

iliskilidir (96).

Folat metabolizmasina katilan genlerdeki degisiklikler NTD'ler i¢in artmis risk ile
iligkilidir (97). 5,10-metilentetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR), Metiyonin sentaz (MTR),
Metiyonin sentaz rediiktaz (MTRR), Metilentetrahidrofolat dehidrogenaz (MTHFD1) gibi
enzimleri kodlayan genlerin spina bifida ile iligkileri istatistiksel olarak anlamh

bulunmustur (98-101).

Bu genlerin bir kismmin annelik genotipi vasitasiyla spina bifida riski {izerine
etkilerini  gosterebilecegi, bir kismmin da embriyonik genotip yoluyla riskini

gosterebilecegine dair kanitlar vardir (102).

Folat mekanizmasi1 disinda, bone morphogenetic protein 4 (BMP4), NOG, SLUG,
Zinc finger protein of the cerebellum 2 (Zic2) gibi noral tiip gelisiminde yer alan
genlerdeki ve leptin gibi metabolik yollarda gorev alan genlerdeki mutasyonlarin da noral

tiip defekti patogenezinde rol oynayabilecegine dair ¢alismalar vardir (103-107).
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1.6.4. Genetik Dis1 Faktorler

Birgok faktoriin noral tiip defekti ile iliskili oldugu bilense de (Tablo 2) ¢ok azinin
patolojik mekanizmasi ortaya konmustur. Birgok genetik disi faktoriin genetik faktorlerin

predispozanliginda etkili oldugu diisiiniilmektedir.

Bir potent histon deasetilaz inhibitorii olan valporik asitin, protein asetilasyon-
deasetilasyon dengesini bozarak noral plagin noral tube doniismesini engelledigine ve bu
yolla noral tiip defekti sikligin1 10 kata kadar arttirdigina dair yayinlar bulunmaktadir.
(108,109).

Bir fungal iiriin olan fumonisinin sfingozin fosfat metabolizmasini etkileyerek
indirekt yoldan folat kullanimini engelledigi ve noral tiip defektine neden oldugu

distiniilmektedir (110,111).

Maternal diyabetes mellutusun hiperglisemiye bagli NTD ini riskini arttirdig bilinse

de mekanizmasi heniiz anlagilamamustir (125).

1.6.5. Tedavi

Miyelomeningosel hastalarda dogumdan hemen sonra lezyon degerlendirilmeli,

lokalizasyonu, biiyiikliigii ve BOS akintisi olup olmadigi belirlenmelidir (138).

Ideal cerrahi yaklasim ilk 24 saat igerisinde miyelomeningosel kesesinin kapatilmasi
ve hidrosefali gibi eslik eden patolojilerin tedavisidir.Cerrahi islemlerin mevcut patolojik
durumu diizeltemeyecegi unutulmamalidir. Genel olarak kese oOnce kapatilip,
ventrikiiloperitoneal (VP) sant daha sonra gerekirse takilir. Ciddi hidrosefalinin eslik ettigi

olgularda, kese kapatilmasi ile es zamanli olarak VP sant uygulanabilir (139).

Miyelomeningosel tamirini takiben yenidoganda hidrosefali gelisebilir. Bu durumda

hangi hastanin ventrikiiloperitoneal santtan yarar gorecegini belirlemek amaciyla bag
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cevresi ve ventrikiil genisliklerinin, takip eden birkag hafta boyunca izlenmesi

onerilmektedir (140).

Tablo-2 Spina Bifida Risk Faktorleri

Maternal Beslenme

Diger Maternal Faktorler

Cevresel faktorler

Alkol kullanimi (112)
Kafein kullanimi (113)
Disiik folat alim1 (114)
Diisiik diyet kalitesi (115)

Yiiksek glisemik indeksli
beslenme (116)

Diisiik metiyonin alimi

(117)

Diisiik serum kolin degeri
(118)

Diistik serum B12 vitamini

degeri (119)

Diisiik C vitamini degeri
(120)

Diisiik ¢inko alimi (121)

Sigara kullanimi (112)
Hipertermi (122)

Diisiik sosyo-ekonomik
diizey (123)

Maternal enfeksiyonlar (124)

Pregestasyonal diyabetes
mellitus (125)

Pregestasyonel obezite (126)

Psikolojik stres (127,128)

Valproik asit kullanimi (129)

Hava kirliligi (130,131)
Ieme suyu kirliligi (132)
Nitrat bilesikleri (133)
Organik solventler (134)
Pestisitler (135,136)

Polisiklik aromatik
hidrokarbonlar (137)
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2. GIRIS VE AMAC

Spina bifida, embriyonik noéral tiip kapanma defektine bagli olarak gelisen ayrisik
spinal kolonla kendini gdsteren bir konjenital malformasyondur. Ayn1 zamanda genetik ve

cevresel faktorleri igeren kompleks bir etiyolojiye sahip bir ndrogenetik hastaliktir (141).

Spina bifida ililkemizde ve diinyada en sik goriilen dogumsal hastaliklardan biri

olma 6zelligini tagir (142,143).

Spina Bifidanin baslica; meningomiyelosel, meningosel, spina bifida okiilta olmak
izere iic formu vardir. Bunlarin arasinda meningomiyelosel, spinal kordun kese seklinde
cilde acilmasi nedeniyle olusan, bacaklarda duysal ve motor kayipla seyredebilen spina

bifidanin en agir formudur (144).

Spina Bifidanin noérolojik, iirolojik, ortopedik bircok komplikasyonu oldugu gibi,
en sik goriilen komplikasyonlarindan biri de okiiler komplikasyonlaridir. Hastalarda
yiiksek oranda Chiari tip II malformasyona bagli hidrosefali ve arka beyin herniasyon riski

bulunmaktadir (145).

Ambliyopi, strabismus, anizometropi, optik atrofi, kortikal korliik, nistagmus gibi
komplikasyonlar spina bifidali hastalarda siklikla goriiliir (146). Okiiler komplikasyonlarin,
gelisen hidrosefaliye bagl oldugu disiiniilmektedir (147). Yapilan calismalarda, spina
bifidali hastalarda optik atrofi degisik oranlarda goriilmektedir (148-151).

Optik atrofisi olan, hidrosefalisi olan ve spina bifidali hastalarda gruplarinda ayri
ayr1 refraksiyon bozuklugunu arastiran caligmalar vardir. Ancak daha Once yapilan
hidrosefalinin derecesine gore okiiler bulgular1 karsilastiran bir c¢alisma olmadigi igin,
calismamizda hidrosefali derecesine goére okiiler komplikasyonlar:i karsilastirmay1

amagladik.
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Hastalarda hidrosefali dlgtimleri ventrikiiler volum 6l¢timii, direkt olarak ventrikiil
hacmi veya ventrikiil/beyin hacim orani sekilde hesaplanabilecegi gibi indirekt yoldan
Evans orani, Huckman ol¢iimii, minimal lateral ventrikiiler genislik, lateral ventrikiil

acikligi, frontal oksipital boynuz orani gibi yontemlerle hesaplanabilir (152,153).

Yenidoganlarda ilk 48 saat iginde yapilan spina bifida defekt kapatma
operasyonlariin kas paralizisi gibi nérolojik komplikasyonlarda azalmay1 sagladigi ortaya
konulmustur. Bu saptamalardan yola c¢ikarak calismamizda hastalardaki hidrosefali
miktarini 6l¢tiik. Bu 6l¢iimde, lateral ventrikiillerin anterior boynuzlar1 arasindaki transvers

mesafenin i¢ kafatasi ¢apina orani olan Evans oranini kullandik (154,155).

Boylelikle okiiler komplikasyonlarin erken cerrahi olan, dolayisiyla ventrikiil
genislemesinin daha az oldugu hastalarda daha az goriilebilecegini 6ngoérdiik. Bunun i¢in
evans orani ile gruplara ayrilmis hastalarda okiiler komplikasyonlar1 karsilagtirmayi

amacladik.

3. MATERYAL ve METOD

Calismamiza, Istanbul Bilim Universitesi G6z Hastaliklar1 Ana Bilim Dali’na Subat
2015 ile Agustos 2016 arasinda ayaktan basvuran, 0-13 yas arasi, 20’si erkek, 17’si kadin
37 spina bifida hastas1 dahil edildi. Hastalarimizin ortalama yas1 3 y1l 2 ay idi.

Hastalarin geriye yonelik olarak hasta kartlarindan gz muayeneleri degerlendirildi.
Hastalarin yaslarmin kii¢iik olmasindan ve hasta kooperasyonunun azligindan dolay1

gorme keskinligi muayeneleri ¢caligmaya dahil edilmedi.
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Tim hastalarimizin refraksiyon ol¢timleri %1 lik siklopentotat g6z damlasi
(Sikloplejin) 15 dakika arayla 3 kez damlatildiktan 45 dakika sonra, 2Win (Adaptica,

Padua, Italy) el otorefraktometresi ile olgiildii.

13 yas iizeri ve izole okiiler patalojiye sahip olan (konjenital glokom, konjenital

katarakt gibi) hastalar ¢calisma disinda birakildi.

Elde tasinabilir bir kizilotesi videorefraktor olan 2Win, binokiiler kizilotesi
fotorefraksiyonu olgerek bakis yoniinii, okiiler hizalamayi, pupil ¢apini, pupil mesafesini
ve iki goz arasindaki akomodasyon dengesini degerlendirir. Binokiiler veya monokiiler
dlgiimler yapabilir, sferik ve silindirik 6l¢iim aralig1 -5.00D ile 5.00D arasindadir. Olgiim
araliginin digindaki sonuglar "hiperopia™ veya "miopia"” olarak gosterilir. Bu hastalarda ve
kooperasyon problem dolayisiyla 6l¢lim yapilamayan hastalarda refraksiyon manuel
retinoskopi ile degerlendilirdi.

Bu cihaz kizilotesi hedef refraktif hataya bagli yansima goriintiisiinii saglar.
Refraksiyon, 1 metreden binokiiler hizalama kornea refleleri kullanilarak stirekli izlenip
dort farklt meridyenden alinan 6lciimlerle gerceklestirilir. Dim 15181, gerekli olan 4 ila 7

mm capindaki pupil boyutunu saglar.

Muayene eden kisi cihazi iki eliyle yatay olarak hastanin gézlerine dogru tutar.
Hastaya cihazin objektifinin ortasindaki kiigiik orta hedefi tespit etmeleri talimati verir.
Muayene eden kisi korneal refleleri odaklayarak oOl¢lim mesafesini ayarlar. Hastanin
pupillerinin etrafinda iki yesil daire ve yatay bir ¢izgi goriiliir. Daha sonra cihaz dl¢limleri
ekranda goriintiiler (http://www.adaptica.com/products/2win, Erisim tarihi: 20 Aralik
2016)

Calismamizda, iretici tarafindan tavsiye edildigi gibi, Ol¢iimler yalnizca
giivenilirlik endeksinin 5'in {istlinde olmast durumunda kaydedildi (maksimum 9).
Giivenilirlik endeksi 5 veya daha diisiik oldugunda 6l¢iim tekrarlandi. Olgiim hassasiyeti
gii¢ icin 0.25 D, eksen icin 5 derece olacak sekilde ayarlandi. iki dogru 6l¢iimiin ortalamasi

alinarak veriler kaydedildi.

Hastalarin sasilik muayeneleri hirschberg, agma-kapama ve alternan kapama testleri
ile yapildi. Hirschberg testinde yarim metre uzakliktan hastanin goz hizasinda kalem 15181

tutularak hastaya 1s18a bakmasi soylenir. Isigin kornealar lizerine diisen reflesi subjektif
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olarak degerlendirilir. Her iki gozde kornea ortasina diisen refle 0°(derece) olarak not
edilir, hastanin ortoptik oldugunu ifade eder. Bu yontemde korneadan yansiyan reflenin 1
mm sapmasinin 7 © veya 15 A (prizm diyoptri) e karsilik geldigi ongoriiliir. Bu nedenle,
pupil kenarindaki refle pupilla merkezinden (4 mm'lik bir pupilde) yaklasik 2 mm'dir ve bu
sapma 15 ° veya yaklasik 30 A deviasyona karsilik gelir. Irisin ortasina diisen refle pupilla
merkezinden yaklagik 4 mm uzakliktadir, yaklasik 30 © veya 60 A deviasyona denk gelir.
Benzer sekilde, limbustaki bir refle yaklasik 45 © veya 90 A lik bir deviasyona isaret eder.
Korneanin temporaline diisen refleler ezotropyayi, nazaline diisen refleler ise ekzotropyay1

disiindiiriir (156).

Daha sonra hastalara agma-kapama testi yapildi. Bu yontemde gézlerin oniine bir
engelleyici konularak gozler tek tek kapatilip agilir. Bir goz kapatildiginda diger goziin
haraketine bakilir. Diger gbzde haraket yok ise tropya olmadig: diistiniiliir. Hareketin gelis
yonii temporalden nazale dogru ise ekzotropya, nazalden temporale ise ezotropya oldugu
diistiniiliir. Bu test ayn1 zamanda alternasyon degerlendirilmesinde kullanilir. Alternasyonu
olmayan kaymalarda, kayan g6z sadece tercih edilen g6z kapatildiginda fiksasyon

yapabilir.

Sasilik muayenesinde son olarak alternan kapama testi yapildi. Alternan kapama
testi, gozler, ayn1 anda ikisi birden agik olmayacak sekilde, ard arda kapatilarak yapilir.
Forya varliginda kapatilan goz ag¢ildiginda, goz kayma yoniinden baslayan bir haraketle
g0z ortoforik pozisyona gelir. Bu hareket hastada forya varligini diislindiiriir; nazalden

gelen hareket ezoforyayi, temporalden gelen hareket ekzoforyayi isaret eder.

Sasilik muayenesi sirasinda, hastalarda fiksasyon ve nistagmus olup olmadigi not
edildi. Siklopentolat ile yeterli dilatasyon saglanamayan hastalara ek olarak %0,05’lik
tropikamid (Tropamide) damla kullanilarak dilatasyon saglandi. Kooperasyon saglanan
hastalarda biyomikroskop ile, 3 yasin altinda olan ve 3 yasin {istiinde olup kooperasyon
saglanamayan hastalara ise binokiiler indirekt oftalmaskop ile kapak, konjonktiva, 6n-arka
kamara ve fundus muayenesi yapildi. Fundus muayenesi i¢in biyomikroskop kullanilan
hastalarda 90 D, binokiiler indirekt oftalmaskop kullanilan hastalarda 20 D mercekler
kullanildi. indirekt oftalmoskopi icin Welch-Allyn marka WA 12500 model binokiiler
indirekt oftalmoskop kullanildi.
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Hastalarimizin Sigli Florence Nightingale Hastanesi’'nde en son ¢ekilen kontrol
bilgisayarli tomografileri (BT) goriintiileri lizerinden &n-arka optik kanal ¢ap1 ve evans
oran1 Olgtimleri yapildi. Tim hastalar i¢in The Somatom Sensation 16 (Siemens,
Forchheim, Germany) bilgisayarli tomografi cihazi kullanildi. Bu hastalar i¢in radyolojik
kullanilan degerler; kilovolt (peak), 100kv; milliampere second, 150mas;kesit kalinlig

0,67mm; kesit aralig1 0,4mm idi.

Beyin cerrahisi uzmani tarafindan geriye doniik olarak degerlendirilen bilgisayarli
tomografi goriintiileri, evans oranini belirlemek amaciyla incelendi. Aksiyel diizlemde, her
iki lateral ventrikiiliin 6n boynuzlarinin en genis oldugu bolgedeki dis duvarlar1 arasindaki
mesafe Ol¢iildii. Daha sonra bu mesafe, kranyumun i¢ tabulalarinin arasindaki mesafeye
boliinerek evans orani elde edildi. Evans oraninin >0.3 olmasi, hastalarda hidrosefali
oldugunu disilindiirdii. Hastalar evans oranlarina gore ii¢ gruna ayrildi; <0.3, 0.3-0.5 ve

>0.5.

Arastirmanin amact dogrultusunda verilerin analiz edilmesinde parametrik
(ANOVA ve bagimsiz drneklem t esti) ve parametrik olmayan testler (Mann-Whitney U ve
Ki-kare testi) kullanilmigtir. Parametrik testler kullanilmadan once veri setinde normal
dagilimi giiglestiren aykiri degerlerin bulunup bulunmadigi incelenmistir. Bunun i¢in
veriler standardize degerler olarak kaydedilmis ve +3 aralifinin disinda herhangi bir degere
rastlanmamistir. Daha sonra, her bir bagimli degiskenlerin gruplara gore dagilimi
Kolmogorov-Smirnova ve Shapiro-Wilk normallik testleri ile incelenmistir. Elde edilen
sonuglara goére normal dagilim varsayimini karsilayan veri setleri i¢in parametrik,
karsilamayan veri setleri i¢in parametrik olamayan testler kullanilmistir. Arastirmanin
amact dogrultusunda kategorik degiskenler arasindaki iligkilerin incelenmesinde ise Ki-
kare testi kullanilmigtir. Arastirmada bagimsiz 6rneklem t testinde etki degeri hesaplamak
i¢in Cohen d degerleri hesaplanmistir. 0-0,2 arasindaki d degerleri diisiik etkiyi, 0,5 civari
d degerleri orta etkiyi ve 0,8 ve daha biiylik d degerleri ise genis etkiyi gostermektedir.
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4. BULGULAR

Calismamiza dahil edilen 37 hastadan 6 sinda kooperasyon eksikligi nedeniyle
refraksiyon Ol¢iimii alinamadi, kalan 31 hastanin 61 gdziinden alinan 6l¢iimlere gore 19
hastada (%31) refraksiyon kusuru saptandi. Bu gozlerin 6’sinda hipermetropi (%31),
2’sinde  miyopi (%10), 11’inde izole astigmatizma (%57), 3’linde ise

hipermetrop+astigmatizma (%15) tespit edildi.

Hasta bazinda degerlendirilecek olunursa 31 hastanin 10’unda (%32) refraksiyon
kusuru saptandi. Bu hastalarin 1’inde (%10) miyopi, 1’inde (%10) hipermetropi, 2’sinde

hipermetropi ve astigmatizma (%20), 6’sinda ise izole astigmatizma (%60) saptandu.

Calismaya dahil edilen 38 hastanin bilgiyasarli tomografi bulgular1 incelendi. Bir
hastada araknoid kist nedeniyle evans orani(EQO) 6l¢iimii yapilamadi, kalan 36 hasta evans
oranina gore gruplara ayrildiginda 8 hastada EO <0.3, 20 hastada 0.3<E0<0.5, 8 hastada
EO>0.5 bulundu.

Evans orani ile refraksiyon arasindaki iliski Ki-Kare testi ile incelendi (Tablo 3).Bu
test i¢in hem evans Ol¢limii, hem de refraksyon 6l¢limii yapilabilen 30 hastanin 59 gozii
karsilastirildi. Elde edilen sonuglara gore, evans orami ile refraksiyon kusuru arasinda

anlamli bir iligki bulunmadig1 goriildii ( Xz =,71, p>,05).

Tablo 3. Evans orani ile refraksiyon kusuru arasinda iligkinin incelenmesi

Refraksiyon Kusuru

Toplam
Yok Var X P
.30 ve alt1 7 5 12
Evans
.31-.49 aras1 25 10 35
Oram 0,71 0,70
SOvetusti 8 4 12
Toplam 40 19 59

30



Calismaya dahil edilen tiim hastalarin fundus muayeneleri yapildi. Calismaya dahil
edilen tiim hastalarin makiilalar1 dogal goériimde, retinalar1 yatisikti. Bu fundus bulgulari
icinden yalniz optik disk bulgulari kullanildi. Hastalarin 5’inde (%13) bilateral optik
diskler soluk goriiniimdeydi, 1’inde (%2) optik disk simirlart silik gériiniimde, 1’inde (%2)
ise optik disk 6demi bulgulari vardi. Istatistikte kullanilirken, optik diskinde bulgu olan

tiim hastalar icin “pozitif optik disk bulgusu’ olarak gruplandirildi.

Evans orani ile optik disk bulgusu arasindaki iliski Ki-Kare testi ile incelendi
(Tablo 4). Elde edilen sonuglara gore, evans orani ile optik disk bulgusu arasinda anlamli

bir iliski bulunmadig gériildii ( x* = 3,60, p>,05).

Tablo 4. Evans orani ile optik disk bulgusu arasindaki iligskinin incelenmesi

Optik Disk
Bulgusu Toplam
Negatif Pozitif Vs p
.30 ve alt1 7 1 8
Evans
31-.49 aras1 14 6 20
Orani 3,60 0,17
.50 ve sti 8 0 8
Toplam 29 7 36

Optik disk bulgusu ile refraksiyon kusuru arasindaki iligki Ki-Kare testi ile incelendi
(Tablo 5). Elde edilen sonuglara gore, optik disk bulgusu ile refreksiyon kusurunun olup
olmamasi arasinda anlaml bir iliski bulundugu gorildii ( )(2 = 5,85, p<,05). Bu sonuca gore

optik disk bulgusu olan hastalarda refraksiyon kusuru daha az siklikta goriilmektedir.
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Tablo 5. Refraksiyon kusuru ile optik disk bulgusu arasindaki iliskinin incelenmesi

Fundus
Toplam
Yok Var X p
Refraksiyon Yok 14 9 23
Kusuru Var 11 0 11 5,85 0,02
Toplam 25 9 34

Hastalar yaslarina gore gruplara ayrildiginda; 10 hastanin (%27) 1 yas altinda, 16
hastanin (%43) 1-3 yas arasinda, 11 hastanin (%29) 3 yasindan biiyiikk oldugu goriildi.
Hastalarin yas ortalamasi 3 yil 2 ay idi.

Evans oranlarinin yas gruplarina gore dagilimi Kolmogorov-Smirnova ve Shapiro-
Wilk normallik testleri incelendi (Tablo 6). Elde edilen sonuglara gére evans orani yas

gruplarina gore normal dagilim gostermekteydi (p>,05).

Tablo 6. Evans orani 6l¢limlerinin yas gruplarina gore dagilimi

Kolmogorov-Smirnova Shapiro-Wilk
Yas Grubu
Deger Sd p Deger Sd p
12 ay alt1 ,24 10 ,10 ,89 10 0,18
Evans
12-36 ay 17 15 ,20 ,96 15 0,76
Oram
36 ay tlizeri ,20 11 ,20 ,92 11 0,29

Evans oranini yas gruplarina gore karsilagtirmak icin tek yonlii varyans analizi
gerceklestirildi (Tablo 7). Elde edilen sonuglara gore yas gruplarina gore evans oranlari
farklilasmamaktaydi (p>,05). Farkli yas grubunda bulunan hastalarin evans oranlar

birbirine oldukga yakindi.
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Tablo 7. Evans oran1 dl¢limlerinin yas gruplarina gore karsilastiriimasi

Yas Gruplart N X Ss . 0
12ayvealtt 10 A7 ,09

Evans Oran1  12-36 ay 15 41 14 2,33 0,11
36 ay ve lizeri 11 37 ,09

Refraksiyon kusurunun yasa gore degisimini incelemek amaciyla Ki-Kare testi ile
yapild1 (Tablo 8). Elde edilen sonuglara gore, refraksiyon kusuru ile yas grubu arasinda
anlamh bir iliski bulundugu goriildii (,*> = 13,25, p<,05). Buna gore, yas arttikca

refreksiyon kusurunun ortaya ¢ikma ihtimali artmaktadir.

18
16
14
12
10

(o]

oON DO

12 ay ve alti 12-36 ay 36 ay ve uzeri
Yas Grubu

m Refraksiyon Kusuru Yok B Refraksiyon Kusuru Var

Sekil 8. Refraksiyon kusurunun yas gruplarina gore dagilimi
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Tablo 8. Refraksiyon kusuru ile yas gruplari arasindaki iligskinin incelenmesi

Refraksiyon
Kusuru Toplam
Yok Var P p
12 ay ve alt1 16 1 17
Yas
12-36 ay 18 6 24
Grubu 13,25  ,00
36 ay ve lizeri 8 12 20
Toplam 42 19 61

Ayn1 zamanda hastalarin refraksiyon degerlerinin sferik ekivalan1 alinarak
korelasyon analizi yapildiginda aralarinda ¢ok zayif korelasyon oldugu goriildii (r=0,01).
Bu deger hastalarda yasla birlikte refraksiyonlarinin sferik ekivalanlarinin degismedigini

gostemektedir.

Hastalamizin hepsine sasilik muayenesi yapildi, 19’unda (%51) sasilik saptandi.
Bunlarin 16’s1 (%84) ezotropya, 2’si (%10) ekzoforya 1’1 (%)5) ise ezoforya idi. Evans
orant ile sasilik arasindaki iligki Ki-Kare testi ile incelendi (Tablo 9). Elde edilen sonuglara
gore, evans grubu ile sasihk arasinda anlamli bir iliski bulunmadigi goriildii (* = 3,20,

p>,05).

Tablo 9. Evans orani ile sasilik arasindaki iliskinin incelenmesi

Sasilik
Toplam
Yok Var X p
.30 ve alt1 3 5 8
Evans
.31-.49 aras1 12 8 20
Oram 3,20 0,20
.50 ve isti 2 6 8
Toplam 17 19 36
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Sekil 9. Hastalarin refraksiyon 6l¢iimlerinin sferik ekialan degerleri; kirmizi ¢izgi refraksiyon bozuklugu

kriteri i¢in kullandigimiz cut-off degerlerini gostermektedir
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5. TARTISMA

Radyolojik goriintiileme sistemlerdeki teknolojik gelismelere ragmen William Evans
tarafindan 1942 de tanimlanmis olan evans orani , ventrikiiler genislemeyi gosteren 6nemli

bir gosterge olarak klinikte kullanilmaktadir (157-161)

Evans oraninin 0.3’ten yiiksek oldugu vakalar hidrosefali olarak degerlendirildi.
Stein ve ark. meningomyeloselli hastalarda yapmis oldugu calismada hidrosefali oran1 %80

olarak tespit edilmisken bizim ¢aligmamizda da benzer sekilde %77,7 bulundu (162).

Literatiirde hidrosefalisi olan hastalarin goz bulgularina dair birgok ¢alisma
mevcuttur ancak hidrosefalisi olan spina bifida hastalarindaki goéz bulgular az sayidaki

arastirmaci tarafindan incelenmistir.

Yenidoganlarda refraktif hatalar, Gauss dagilimi de denilen genis bir araliga sahip
normal dagilim gosterirler (163). Yillar i¢inde emetropizasyon siireci isler ve bu dagilimin
sferik ekivalan ortalamasi, standart sapmasi diiser, belirli bir aralikta toplanma egilimi

goriiliir (164). Bunun yaninda astigmatizmada da belirgin azalma gortiliir.

Bu sathada refraksiyon degisimini ana belirleyen etkenler; kornea egimi, aksiyel

uzunluk ve lensin kirma giiciidiir (165-167).

Yasamin ilk yillarinda ¢cogu hastada goriilen bu refraktif hatalar1 ekarte etmek igin,
caligmamizda 3 yas c¢ocuklarin siklopejik refraksiyon Ol¢timleri American Academy of
Ophthalmology nin 2012 yilinda ¢ikarmis oldugu Guidelines for Refractive Correction in
Infants and Young Children tablosuna gore degerlendirdi. Kendi yas grubunda refraktif
diizeltmeye ihtiyact olan gozler i¢in refraksiyon bozuklugu oldugu yoéniinde
degerlendirildi. Emetrop olamamasina ragmen refraktif diizeltmeye ihtiyaci olmayan

gozlerde refraksiyon bozuklugu not edilmedi (168).
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Ucg yas iizeri hastalarda ise, benzer ¢alismalarda oldugu gibi (Caines ve ark. 2007,
Biglan 1995) sikloplejik refraksiyon degeri; >3 D hipermetropi, >1 D miyopi, >1D

astigmatizma refraksiyon bozuklugu yoniinde degerlendirildi.

Calismamizda spina bifidast olmayan kontrol grubu olmadigi i¢in hastalarimizin
refraksiyon kusurlarini normal popiilasyon ile karsilastiramadik. Isvecte Caines ve
arkadaglar1 meningomyeloselli hastalarda refraksiyon bozuklugunu %81 oraninda tespit
etmiglerdir ve bu oran isvegli normal ¢ocuklarda goriilen refraksiyon bozuklugu oranindan

10.3 kat daha fazladir (150).

Ulkemizde Toygar ve arkadaslarinin 3568 ilkokul ¢ocugu iizerinde yapmis oldugu
aragtirmada %10.7 sinde refraksiyon bozuklugu bulunmustur (169).Bizim yapmis
oldugumuz calismaya gore spina bifidalilarda refraksiyon bozuklugu yaklasik 3 kat daha
sik goriilse de,dahil edilen hasta yas1 ve Orneklem biiyiikliigii goze alindiginda daha genis

serilere ihtiya¢ oldugunu diisiinmekteyiz.

Ayrica yine iilkemizde Unsal ve arkadaslarmin 4 yas iizeri cocuklarda yapmis
oldugu calismada refraaksiyon kusuru %56 bulunmustur (170). Bu farkli bulgular bu
konuda kontrol grubunun da dahil oldugu karsilastirilmali bir ¢alisma yapilmasinin

gerekliligini gostermektedir.

Hastalarimizin sikloplejik refraksiyon degerlerine gore %32.2 hastada refraksiyon
kusuru tespit edildi. Bu oran Lennerstrand ve Gallo nun 1990 yilinda yapmis oldugu
calismada %354 olarak bulunmustur (171). Bu farkin bizim c¢alismaya dahil ettigimiz
hastalarin yas araligimin diisiik olmasindan ve refraksiyon bozuklugu i¢in kullandigimiz

kriterlerden kaynaklandigini diistinmekteyiz.

Caligmamizda hidrosefali olmayan, hafif hidrosefali (EO 0.3-0.5) ve siddetli
hidrosefali (EO >0.5) spina bifidali hasta gruplar1 arasinda refraksiyon bozuklugu siklig

arasinda anlamli bir fark tespit edilemedi.

Hastalarda refraksiyon bozuklugu su ii¢ senaryo ile gerceklesir; emetropizasyonla
diizeltilemeyecek kadar biiyiik ilk refraktif hata olmasi, normal araliktaki baslangi¢
refraksiyonu ancak emetropizasyonun tam olarak gerceklesmemesi veya bunlarin her

ikisinin kombine olarak gergeklesmesi (172).
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[k senaryo olan, yenidoganlarda emetropizasyonla diizeltilemeyecek kadar biiyiik bir
refraksiyon bozuklugu olup olmadigini, yenidogan spina bifidalilarda refraksiyon

bozukluguna dair bir ¢alismaya rastlanamadigi i¢in bilemiyoruz.

Bizim calismamizda hastalarin yaslar1 ve refraksiyon bozukluklarinin sferik
ekivalan1 korelasyon analizi ile degerlendirildiginde, yas ve refraksiyon bozuklugu
arasinda korelasyon goriilmemesi bu hastalarda emetropizasyonun bozulduguna isaret
etmektedir. Ayrica hastalar1 0-1 yas, 1-3 yas ve 3 yasindan biiyiik olmak iizere 3 gruba
ayirdigimizda refraksiyon kusurlarinin yasla birlikte istatistiksel olarak anlamli bir sekilde

artiyor olusu da emetropizasyonun bozulduguna isaret etmektedir.

Emetropizasyonu etkileyen genetik ve cevresel olmak {izere bir¢ok faktor vardir.
Bunlardan birisi akomodasyon yetersizligidir. Schaeffel ve ark. defokus lensleri ile

akomodasyonu bozulan tavuklarda g6z biliylimesinin daha fazla oldugunu gostermislerdir

(173).

Spina bifidalilarda emetropizasyonu degerlendiren bir ¢alisma yoktur. Ancak beyin
hasarmin goriildiigli serebral palsili hastalarda refraksiyon bozuklugu sikliginin % 76’ya

varan sikliklarda goriildiigiinii gosteren ¢aligmalar yapilmistir (174).

McCelland ve arkadaglar1 bu hastalarda serebral hastaligi olmayan kisilere gore hem
refraktif kusurun daha sik gorildiigiini hem de akomodasyon cevabinin azaldigini
kanitlamiglardir (175). Bu hastalarina yakin ilaveli bifocal gozliik ile refraksiyon

diizeltmesi yapmanin yakinda yararli olabilecegi gosterilmistir (176,177).

Down sendromlularda herhangi bir beyin hasari olmamasina ragmen
akomodasyonun bozulmasiyla beraber  emetropizasyon bozuklugunun goriilmesi,

akomodasyonun emetropizasyondaki onemini desteklemektedir (178,179).

Bu baglamda ileriki ¢alismalarda spina bifidali hastalarda akomodasyonu
degerlendirmek hem emetropizasyon bozuklugunun sebebini, hem de tedavide yakin

ilaveli cam kullanmanin gerekliligini arastirmak i¢in yararli olacaktir.

Akomodasyon bozuklugunun yanisira goOriintiiniin  beyine iletiminin de

emetropizasyonu etkiledigi diisiiniilmektedir. Troilo ve arkadaglar1 merceklerle miyop veya
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hipermetrop hale getirdikleri tavuklarda mercek uygulamasi kesildiginde gozlerin aksiyel
uzamasin1  ayarlayarak tekrardan emetropiye yaklastigimi  gostermislerdir. Bu

emetropizasyon optik siniri kesilen gézlerde de gergeklesmsitir (180).

Bizim calismamizda da fundus muayenesinde optik diskte atrofi, simirlarda sililik
yada papilodem goriilen hastalarda refraksiyon kusuru diger hasta grubuna gore daha sik

degildir, hatta bu grupta istatistiksel olarak anlamli derecede daha az rastlanmistir.

Triolo ve arkadaslarinin ayni ¢alismasinda, ileriki donemde optik siniri kesilmis
gozlerde refraksiyon kusuru bu kez ters yonde artmaya baglamistir.Bu da
emetropizasyonda bir geri bildirim mekanizmast oldugunu ve optik sinirin dnemini
gostermektedir (180). Bu agidan degerlendirildiginde, bizim hasta grubumuzda yapilacak
prospektif bir calisma optik disk bulgusu olan hastalarda emetropizasyon siirecine 1sik

tutabilecektir.

Calismamizda spina bifidali hastalarda sasilik oranin1 %51 bulduk. Biglan’in 298
spina bifida hastasinda 1990 yilinda yapmis oldugu c¢alismada sasilik oran1 %61 idi (146).
Gaston 322 hastasinin %42 sinde sasilik tespit etmistir (147). Caines ve arkadaglari ise
%52 hastada sasilik tespit etmislerdir(150). Bu oranlar karsilsatirildiginda bizim
oranlarimiz daha oOnceki calismalarla uyumludur. Saglikli Tiirk cocuklarinda yapilan

calismalarda sasilik oranlar1 %3 ila %6.5 arasinda degismektedir (181-183).

Buna gore tlirk toplumunda spina bifidalilarda sasilik goriilme oraninin 7 ila 17 kat
arttigin1 sdyleyebiliriz. Ancak evnas orani ile sasilik goriilme siklig1 arasinda istatistiksel
olarak anlaml bir iligki gosterilemedi. Bu veriler bize spina bifidali hastalarda sasiligin sik
gorildiiglinii ancak hidrosefali olup olmamasina ve hidrosefali derecesine gore sasilik

sikliginin degismedigini gostermektedir.

Daha 6nce hidrosefalili hastalarda yapilan ¢aligmalarda ezotropya ekzotropya orani
(ET/XT); 2.3 (Evelyn A ve ark. 2002), 1.9 (Heather ve ark. 2012), 2.3 (Rothstein TB ve
ark. 1973), 1.2 (Aring ve ark. 2007), 1.65 (Biglan 1995), 4.5 (Lennerstrand ve ark 1990)
bulunmustur. Bizim c¢aligmamizda ise 16 hastada ezotropya goriliirken, hicbir hastada

ekzotropyaya rastlanmadi.
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Mohney ve arkadaglarimin sasiligt 627 hastada yaptiklari retrospektif ¢alismada
ezotropya tespit edilen hastalarin ortalama yasi 3.1, ekzotropya tespit edilenlerin ise 7.2
bulunmustur. Ayni1 zamanda yasamin ilk 6 yilinda daha siklikla ezotropya ikinci 6 yilinda

ise daha siklikla ekzotropya goriildiigi gosterilmistir (187).

Bahsedilen calismalarda hasta yas ortalamalar1 4.1 ile 17 arasinda degismekte iken
(ortalama 9.9) bizim calismamizda hasta yas ortalamasit 3.1 idi. Bu baglamda ET/XT nin
bizim hasta grubumuzda diger caligmalara daha yiliksek olmasinin sebebinin ¢alismaya
dahil edilen hastalarin yas ortalamasmin digerlerine gore daha diisiik olmasindan

kaynaklandigini diistinmekteyiz.

Gaston’un ve 1991 yilinda yapmis oldugu calismada %17 oraninda optik atrofi
goriilmistiir. Biz ise 37 hastanin 5’inde (%13) optik atrofi tespit ettik. Gelisen tip
teknolojisine ragmen bu oranin yeterince azalmadigini, bu yiizden spina bifida hastalarinda

erken tani ve tedavinin glinlimiizde hala gelismesini gerektigini diisiinmekteyiz.

Calismamizin kisitlayict unsurlart arasinda olgu sayimizin gruplar arasinda az
olmasi, BT yorumlanirken hesaplanan EO’larin V-P sant operasyonu Oncesi yada

sonrasinda hesaplandig1 ayrimina gidilmis olunmamas sayilabilir.

Biz bu caligmamizda spina bifidali olgularin g6z bulgularinin temeline inmeye
calisarak hastalarin  gorsel rehabilitasyonu agisindan  yapilabilecek  gelecekteki

uygulamalara onciiliik etmeye ¢alistik.

6. SONUC

Calisma sonuglarimiza gore spina bifidali hastalarda, daha 6nceki calismalarla
uyumlu sekilde, géz bulgulariin normal popiilasyona goére daha sik goriildiigli saptandi.
Ancak hidrosefali derecesinin goz bulgularinin sikligina etki etmedigi anlasildi. Hastalarin
yas gruplarina ayrilarak karsilastirilmasi sonucunda, daha biiyiik yastaki hastalarda daha
stk refraksiyon bozuklugunun goriilmesi, bu hasta grubunda emetropizasyon siirecinin

bozulmus olabilecegini diislindiirdii.
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