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OZET:

Split kord malformasyonu, diger adiyla
Diastometamyeli; gelisimsel embriyolojik bir orta
hat anomalisidir ve 2 tane omurilik olusumu ile
karakterizedir. Siniflandirmada Tip 1 ve 2 olmak
tizere ikiye ayrilir. Skolyoz olusumu etyolojisinde
6nemli bir etkendir. Tanida; magnetik rezonans
gortntileme ile bilgisayarli tomografi tetkiki
6nemlidir. Son yillarda, magnetik rezonans
gortintilemenin sik kullaniimasi nedeniyle;
bilgisayarli  tomografi daha az tercih
edilmektedir. Ancak yine de kemik septum ve
vertebra anomalilerinin gdrinttilenmesindeki
etkinligi icin ¢ekimi ihmal edilmemelidir.
Olgularinin  cerrahi tedavisinin planlanma
strecinde en énemli etken; eger varsa skolyoza
neden olan esas etkenin ortaya c¢ikariimasidir.
Sonug olarak, split kord malformasyonlu hastayi
degerlendirme strecinde; ndrogirurjiyen ve
ortopedist isbirligi cok énemlidir. Paraplejiye yol
acmamak igin skolyoza yénelik cerrahi girisimin;
split kord malformasyonuna neden olan etyolojik
faktér ortadan kaldirildiktan sonra yapilmasi
gerekmektedir.

Anahtar  Kelimeler: Split  kord
malformasyonu, diastometamyeli, bilgisayarli
tomografi, manyetik rezonans gdrtintiileme,
cerrahi tedavi

Kanit Dlizeyi: Derleme, Diizey V

SUMMARY:

Split cord malformation (Diastometamyelia) is
a developmental embriologic fusion defect and
characterized by two spinal cord formation. In
classification, two type is present: Type 1 and 2.
It has an important etiologic factor in consistence
of scoliosis. In diagnosis, magnetic resonance
imaging and computed tomography are very
important radiologic examinations. In last years,
due to frequently usage of magnetic resonance
imaging; computed tomography is less
preferred. But then depending on highly effective
diagnosis accuracy of bone septum and
vertebrate anomalies; computed tomography
should not be neglected. The most important
factor in planning of surgical treatment is to
reveal the primary reason for scoliosis In
conclusion, collaboration of neuro and
orthopedic surgeon is so important in
assessment of patient. For not to lead to
paraplegia; surgical treatment of scoliosis
should be performed after removal of etiologic
factor for split cord malformation.
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GIRIS:

Split kord malformasyonu (SKM), diger adiyla
ayrik omurilik anomalisi veya Diastometamyeli;
embriyolojik nedene bagli gelisimsel orta hat
anomalisidir ve 2 tane omurilik olusumu ile
karakterizedir. Yapilan arastirmalarda, her 2
omurilik yarisindan gelen c¢ift innervasyona
rastlanmadigindan; aslinda gercek bir cift
omurilik olusumundan s6z edilemez .

"Diastometamyeli" terimi ilk kez 1837 yilinda
Hertwing tarafindan kullaniimistir. “Diastema"
Yunanca’da vyarik, ayrk; "myelo" ise omurilik
anlamindadir. Bu tanim ileri yillarda daha
gelistiriimis ve Bruce omuriligin bir kemik ile ikiye
ayrilmis olmasi halini "Diastometamyeli®, kemik
cikintt olmaksizin ayriimasini ise "diplomyeli"

olarak isimlendirmigtir **'*%.

SKM genellikle alt torakal ve lomber bélgede
gorilmektedir. Skolyozlu hastalarin néral aks
defektleri arasinda %1.2 oraninda bildirilmistir
ve nadir bir ndéro-ortopedik sendrom olarak
tanimlanmaktadir ©.

SINIFLAMA:

Tip 1 SKM’da her biri kendi dural kilifi icinde
orta hatta kemik ya da fibrokartilajen6z bir
septum ile ayrnimis iki yarim omurilik vardir.
Hastalarin %90’ bu tiptedir ™'® Tip 2 SKM'da
ise ortak bir dural kilif icinde orta hatta fibréz bir
septum ile ayrilmig iki yarim omurilik olusumu
s6z konusudur. "Diplomyeli" olarak adlandirilan
bu durumda; gercek cift omurilik olusumu s6z
konusudur, ¢inkd her 2 omurilikten de motor ve
duyu innervasyonu vardir ¢***_Her iki tip SKM;
ayni hastada degisik seviyelerde gorilebilir.
Bazen de hastalarda kismi SKM da saptanabilir.
SKM, izole olabilecegi gibi, bazi olgularda iskelet
(6rn. spina bifida, kelebek vertebra, kosta
anormallikleri ve hemivertebra) anomalileri,
meningosel veya meningomyelosel, myelosizis,

hidromyeli, kalin filum terminale, filum terminale
lipomu, intradural lipom, fibr6z bantlar, dermoid
timor, dermoid kist ve cilt bulgulari (6rn.dermal
sinds traktlari, hipertrikozis, kapiller hemanjiom
ve subkitandz lipom) ile birliktelik gdsterebilir

(2,5,14)

EMBRIYOLOJi:
Tip 1 ve Tip 2 SKM birbirinden farkli anatomi
patolojilere sahip olmasina ragmen

embriyogenezis sureglerinin benzer oldugu
distnulmektedir. Bu konuda Bremer bir teori
ortaya koymus, Pang ise bu teoriyi gelistirmigtir
®  Amnion ve vitellis kesesi arasindaki
aksesuar norenterik kanal, ndéral kanali ve
notokordu ikiye bdOlmekte ve arkasinda
endomezenkimal bir trakt birakmaktadir.
Endomezenkimal trakt ve sonrasinda
mezenkimal infiltrasyonun zamanlamasina bagli
olarak néral tup; fibrokartilagin6z veya kemik
septum olusumu ile ikiye boélinmekte (tip 1
SKM) veya tek bir dural kilif iginde fibroz
elementlerle yarik omurilik olusmaktadir (tip 2
SKM). Cesitli ektodermal veya nadiren
endodermal artiklar dermal sinis trakti, lipom,
dermoid veya noérenterik Kistlerin olusumuna
neden olmaktadir. Bazen meningosel ve
myelomeningosel olusumu da tabloya
katilmaktadir ©.

KLIiNiK BULGU VE BELIRTILER:

Split kord malformasyonlar kadinlarda 3 kat
fazla gorilmektedir . Klinik bulgu ve belirtilerin
ortaya cikisi siklikla 4-6.5 yaslari arasindadir .
Herediter gecis pek kabul gbérmese de birkac
ailesel SKM olgusu bildirilmistir .

Asemptomatik hastada cilt belirtileri ve
ortopedik deformiteler s6z konusudur. Kutandz
lezyonlar arasinda fokal hirsutizm cogunlukta
olmak Uzere orta hatta hemanjiom, gamze,
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dermal sinls trakti, lipom SKM’lu hastalarin
%771’inde gorilmektedir ®. Kemik deformiteleri
sik gordlur; skolyoz, hemivertebra, kelebek
vertebra, blok vertebra, daralmis disk araliklar
gibi anomalilere olgularin %85’inde rastlanir.
Skolyoz; altta yatan bir vertebra anomalisi yoksa
genellikle SKM’na bagh omurilik gerilmesi
sonucu olugur “*™_ Alt ekstremite bulgulari
arasinda bacak uzunluklan arasinda farklilik
ve/veya ayaklarda asimetri, kas atrofisi, alt
ekstremite reflekslerinin olmamasi, ayakta duyu
kusuru ve buna bagll atrofik yaralarin
bulunmasi, ayakta cavo varus deformitesi, ¢cekic
parmaklar sayilabilir.

SKM'lu  hastalarda goérilen  ndrolojik
bozukluklar arasinda motor disfonksiyon, duyu
kaybi ve agn vardir. Tekrarlayici ve kronik bel
agrisi, cocuklarin %30’unda, erigkinlerin ise

tamaminda séz konusudur """,

Kas zayiflidi genellikle hafif ve ilerleyicidir.
Spinal kordu geren bir olay veya cerrahi girisim
sonrasi akut olarak ortaya cikabilir ®®. Nérojenik
mesaneye bagli islev bozuklugu ise &zellikle
yetigkinlerde daha sik gordlir ®'®, Hastalarda
daha ileri dénemlerde paraparezi gelisebilir.
Bunun da nedeni skolyoz olusumunda oldugu
gibi septumun yarattigi gerginlik etkisi ile spinal
kordun hasarlanmasidir .

SKM'lu hastalardan tethered kord bulgular
olanlar; diger tethered kord veya spinal
disrafizmli hastalarla ayni Kklinik bulgulari
gOsterebilirler.  Bunun nedeni omuriligin;
septumun yarattigir  gerginlik etkisi ile
hasarlanmasidir. Varolan nérolojik defisitler,
genellikle anomalinin  cerrahi  dizeltimi

8,13)

sonrasinda da diizelmez ©".

RADYOLOJIK TANI:

Magnetik rezonans gérintileme (MRG) ile
bilgisayarli tomografi (BT); SKM tanisinda ¢ok

6nemli bir yere sahiptir. Kontrastli BT ile spinal
kanalin daha ayrintih incelenmesi, 6nceki
yillarda daha yaygin kullanimda iken MRG’nin
kullanima girmesiyle daha az tercih edilir hale
gelmistir . Ancak yine de kemik septum ve
vertebra anomalilerinin gdrintilenmesindeki
etkinligi icin BT g¢ekimi ihmal edilmemelidir .
Rutin BT inceleme veya 3 boyutlu
rekonstriksiyon; vertebral anomalilerin tip ve
sayisini ortaya koymada cok yararlidir. BT ile
saptanan orta hatta yer alan kemik veya
fibrokartilajin6z septum, vertebra cisminden
kaynaklanmakta ve cogunlukta da spinal kanali
timulyle katetmektedir ®®. SKM’lu olgularda
yangin yerlesim vyeri %47 lomber, %27
torakolomber, %23 torasik ve %1.5 olguda ise
sakral ve servikal bolgede yer almaktadir. Bu
incelemeler 6ncesi yapilacak direk radyolojik
inceleme; orta hatta kemik dansite, genislemis
spinal kanal, spina bifida, laminalarin vertikal
flzyonu, hemivertebra, skolyoz veya kifoz gibi
bir cok anomalinin saptanmasina yardimci
olabilir. Kemik septuma radyolojik incelemeler
sirasinda siklikla L1-4 arasinda rastlanmaktadir

(19)

MRG, SKM’da ¢ok ayrintili bir gérintuleme
olanagi saglamakta ve siklikla fibrokartilajin6z
bantlari, tethered kord olusumunu ve diger
intradural lezyonlari (dermoid ve filum lipomlari)
ortaya koyabilmektedir (sekil 1,2,3). Yapilan
arastirmalarda konusun anormal olarak asagi
yerlesimli oldugu %83 SKM olgusunda
saptanmig ve siklikla kalinlagmis veya lipomat6z
filum terminale ile birlikteligi gosterilmistir ©. Yine
siklikla hidromyelik kavite yukaridan baglayip
yarigin oldugu yere kadar uzanmakta; bazen de
yarigin altina kadar inmektedir.

SKM’da ultrasonografi kullanimi ile prenatal
tani konulmasi da s6z konusudur. Vertebranin
posterior bélgesinde ultrasonografi ile saptanan
ekojenik bir odak, SKM prenatal tanisinda
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spesifik bir &ézelliktir ve bu lezyon 10,070

prospektif sonografik incelemenin % 0.06’sinda

12,21)

tespit edilmigtir %",

Sekil 1. Skolyozu olan 12 yasindaki bir hastanin T2 agirlikh
sagittal lomber MRG'de asagi yerlesimli (L4-5 arasi) konus
medullaris gériimektedir (beyaz ok).

Sekil 2. Ayni hastanin T2 agirlikh aksial lomber MRG'de
asagi yerlesimli konus medullarisin tekal kese icinde
posterior duvara yapisik oldugu gérilmektedir (beyaz ok).
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Sekil 3. Ayni hastada T2 agirlikh aksial torakolomber
MRG’de tek bir dural kese iginde cift kord olusumu (tip 2
SKM) gérilmektedir (beyaz ok).

CERRAHI TEDAVI:

SKM olgularinin  cerrahi  tedavisinin
planlanma sirecinde en 6nemli etken; eger
varsa skolyoza neden olan esas etkenin ortaya
cikariimasi ve daha sonra cerrahi tedavinin
planlanmasidir. Skolyoza ydnelik cerrahi
girisimin; SKM’na neden olan etken ortadan
kaldirildiktan sonra yapilmasi gerekmektedir.
Cunku gergin omurilik sendromuna neden olan
etken ortadan kaldirilmadan yapilacak bir
skolyoz dlzeltme girisimi parapleji ile
sonuglanabilmektedir. SKM’na neden olan
gerginligin ortadan kaldiriimasi, skolyozun bir
miktar dizelmesi veya daha ilerlemesini
durduracagindan; ortopedik cerrahi girisim
ybnunden hastanin bir sure izlenmesi uygun
olacaktir ®

Bazi olgularda SKM; asemptomatik
seyrederken, olgularin ¢ogunda ndérolojik
(7,17)

defisite neden olmaktadir . Tedavi
seciminde belirgin bir gérus birlikteligi yoktur.
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Bazi otbrler norolojik hasar gelismesine karsi
proflaktik amacgla SKM olan pediatrik hastalara

erken cerrahi ®nermektedir “*.

Kesin endikasyon; ilerleyici nérolojik defisit
varligi ve skolyozun cerrahi olarak dizeltiimesi
planlanan SKM olan olgulardir. Asemptomatik
erigkin hastalarda konservatif kalinacaksa;
yillik nérolojik ve urolojik degerlendirme ile
takip yapilmal, fakat fiziksel aktivite sonrasi
norolojik defisitin  gelisme riski ylksek
olgularda cerrahi 6nerilmelidir. Ancak yine de
son vyillarda kabul gbren yaklagim; gerginligin
zaman icinde Kklinik tabloda bozulma
yaratacagl ve bu nedenle klinigi bozulmamis
hastalarda da cerrahi girisimin yapiimasi
gerekliligidir.  Yapilacak cerrahi girisim
koruyucu amacgla oldugundan, hastada ek
noérolojik defisit yaratmamak temel ilke
olmaldir.

Her iki spinal kord malformasyonunda
cerrahi yaklagim benzer olsa da, olgulara gére
farkliliklar igerebilir. Intratekal lipom, dermoid,
nérenterik kist ve sirinks olusumu olan
hastalarda spinal kordun serbestlestiriimesi ek
dikkat ve deneyim gerektirir.

Cerrahi girisimde temel ilkeler; tim
intratekal band veya kemik septum
olusumlarin eksize edilmesi, kemik cikinti
etrafindaki duramater kilifinin ¢ikariimasi,
islevi olmayan median dorsal kokler ile kalin
filum terminalenin kesilmesidir. Cilt kesisi
proksimal normal bdlgeden distal normal
bélgeye kadar uzanmalidir. SKM nedeniyle
spinal kanalin normalden daha genis oldugu
unutulmamahdir. Laminektomi yapilirken her
iki omurilige ait duramater aciga cikarilmali ve
kemik septum ortada birakilmalidir. Bu
septum; kemik kartilaj, fibr6z doku veya
bunlarin kombinasyonu olabilir.

Tiplerine gére SKM’da uygulanacak cerrahi
prensipleri 6zetleyecek olursak: Tip 1 SKM

51

olan hastalarda orta hatta yer alan kemik
septum eksize edilmelidir. Orta hatta yer alan
septum rongeur veya tur motoru ile 6n ylze
kadar dural vyariklarin medial duvarlari
arasindan eksize edilmelidir. Kemik septum
cikarilirken dikkat edilmesi gereken nokta,
septumun icinden gecgen besleyici arterdir. Bu
arter eksizyon sirasinda cerrahi rahatsiz
edecek derecede kanamaya neden olabilir. Bu
nedenle kanamanin Onlenmesine yo6nelik
hazirlik cerrahi 6ncesi yapilmalidir . Dorsal
kemik elementler siklikla yetersiz veya
anormal gelismis yapidadir ve bazen dural
alana vyapisiklik gosterir. Cerrahide dorsal
lamina ve spindz proseslerin eksizyonu
sirasinda altta yer alan néral elementlere zarar
vermemek icin dikkatli olunmahdir.

Septumun proksimalinde siklikla sirinks
olusumu ile karsilagiimaktadir. Spinal kordun
serbestlestirme igleminin tamamlanmasi igin
siringostomi veya sant koyarak bu kavitenin
drene edilmesi gerekebilir ®”. Septumun
eksizyonu sirasinda araknoid yapigikliklara da
dikkat edilmelidir. Hastalarda tipik olarak 2
adet filum olacagindan yeterli serbestlestirme
icin her ikisi de kesilmelidir. Gerginlik yaratan
tim etkenler temizlendikten sonra her iki spinal
kord ayni duramater icinde olacak sekilde
duramater arka ortadan kapatilir. Septum
cevresindeki duramaterin ¢ikariimasi sirasinda
olusan 6n dura defektinin kapatiimasini éneren
cerrahlar olmasina ragmen, 6én dura tamirinin
yapilmamasi veya yetersiz yapilmasi; nadiren
beyin omurilik sivist kacagina neden
olmaktadir "**, Tip 2 SKM’'unda veya kismi
split kord sendromunda da genel cerrahi
yaklasim benzerdir. Orta hatta yer alan
septumu eksize etme zorunlulugu olmamasina
ragmen, bu bolgeyi disseke ederken araknoid
yapisikliklar ve band olusumlarina dikkat
etmek gerekir. Bazi araknoid yapisikliklar 6n




Turk Omurga Cerrahisi Dergisi

ylzde O&zellikle yangin bulundugu bolgede
daha yodun olarak gorilebilmektedir. Bu
olugsumlarin varligi nedeniyle yeterli cerrahi
g6ris saglamak ve spinal kordun etrafini
tumuyle dénmek amaciyla bazen lateral
dentate ligamanlarin ayrilmasi gerekebilir. On
yuz yapigikliklarinin disseksiyonunda 6zel bir
dikkat gerekmektedir. Spinal kord disseksiyonu
sirasinda ¢ok sinirl kord ekartasyonu tolere
edilebilirken; daha fazla ekartasyon séz
konusu oldugunda; hastalarda ndorolojik
tabloda siklikla kotilesme gorulebilmektedir.
Beyin cerrahi operasyonu sonlandirmadan
Once konus ve filumun da durumunu son
olarak g6zden gecirmelidir ** .

Cerrahi tedavinin sonuglari; hastanin
operasyon 6ncesi nérolojik durumuna baglidir.
SKM’da nérolojik defisit olusmadan yapilacak
cerrahinin sonuglar oldukga iyidir. Bir grup
calismada 15 asemptomatik hastanin sadece
1’inde (%7) ameliyat sonrasi kétlilesme
géralmustar Y. Guthkelch’in calismasinda
SKM’lu  hastalara yapilacak koruyucu
cerrahinin minimal morbidite ile belirgin bir
koruma sagladigi belirtilmistir "°. Kennedy ve
arkadaslan ise 60 SKM’lu hastada %73
oraninda norolojik iyilesme saptandigini
yayinlamiglardir. Bu calismanin sonuglarina
gbre %14 hastanin ndérolojik tablosunda
belirgin bir degisiklik saptanmamis, %13
hastada ise koétllesme oldudu belirtilmigtir.
Norolojik defisiti olan hastalarda ise diizelmeler
tam degildir ve %30’u kalici olmaktadir ‘®.

Sonu¢ olarak, SKM saptandigi zaman
koruyucu amagli cerrahi girisim yapilmahdir.
SKM da hastayl degerlendirme sirecinde
nérogirurjiyen  ve ortopedist igbirli§i cok
6nemlidir. Skolyoz varliginda hasta ortopedist
tarafindan degerlendiriimeli ve skolyoz
cerrahisi; SKM’nun dizeltilmesi sonrasina
birakiimaldir.
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