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Kapali spinal disrafizmler spinal kord ve gevre mezenkimal ve ektodermal yapilarin embriyolojik gelisimleri esnasinda ortaya ¢ikan bir
dizi konjential spinal anomaliyi kapsamaktadir. Klinik, embriyolojik ve anatomik olarak birbirinden farkli olsalar da tedavilerinde ortak
amag mevcut norolojik seviyeyi korumak ve mimkin ise daha iyi seviyeye getirmektir. Kapall spinal disrafizmler ana baslik olarak
lipomyelomeningosel, ayrik omurilik anomalisi, dermal sints, meningosel manke ve yagli-kalin filum terminale anomalilerini igerir.
Hastalarda bazen birden fazla spinal anomali ayni anda bulunabilir. Hastalarin biytik bir cogunlugunda kapali spinal disrafizm varligi
icin uyarici nitelikte olan kutanéz stigmatalar gorllir. Hastalarda bazi nérolojik, tGrodinamik ve miskuloskeletal bulgular dogumdan
itibaren vardir, ancak ¢cogu zaman icinde gergin omurilik sendromu gelismesi ile olusur. Hastalarin bir kismi asemptomatik ve
norolojik olarak normal olabilir, bu nedenle bazi anomalilerde halen cerrahi tedavi ve konservatif tedavi segenekleri tartismali olmaya
devam etmektedir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Kapali spinal disrafism, Lipomyelomeningosel, Ayrik omurilik anomalisi, Dermal siniis, Yagl filum terminale

ABSTRACT

Ocecult spinal dysraphisms include a series of congenital spinal anomalies that occur during the embryological development of the
spinal cord and surrounding mesenchymal and ectodermal structures. Although they differ from each other clinically, embryologically,
and anatomically, the common purpose of their treatment is to preserve the current neurological status and, if possible, to improve it
to a better level. The occult spinal dysraphisms group consists of the following main topics: lipomyelomeningocele, split spinal cord
anomaly, dermal sinus, meningocele manque, and fatty-thick filum terminale anomalies. Sometimes the patients have more than
one spinal anomaly. Cutaneous stigmata, which are a warning for the presence of closed spinal dysraphism, are observed in the
majority of patients. Surgical and conservative treatment options are still controversial in some anomaly groups. Some neurological,
urodynamic and musculoskeletal findings are present in the patients from birth, but neurologic and urodynamic findings arise with
the development of the tethered cord syndrome in most of them. Some of the patients may be asymptomatic and neurologically
normal. Therefore, surgical and conservative treatment options are still controversial in some anomalies.
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B GiRIS
apall spinal disrafizm terimi, dorsal orta hat noral,
B mezenkimal veya ylUzeyel ektordermal vyapilarda
embriyogenez esnasinda olusan bir bozukluk sonucu
ortaya cikan bir grup anomaliyi kapsamaktadir (8). Onceleri
acik spinal disrafizmler ile birlikte siniflandiriimis olsa da (von

Recklinghausen, 1972), son 2 dekattir ayr bir hastalik grubu
olarak siniflandinimaktadir. Bu grup ana baslk olarak ayrik
omurilik anomalisi, lipomyelomeningosel, dermal sinus trakti,
yagli-kalin filum terminale ve meningosel manque gibi anoma-
lileri icermektedir.
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Embriyolojik olarak santral sinir sistemi gelisimi 3. Gestasyonel
hafta civarinda primer ndrilasyon adi verilen bir proses ile
baslamaktadir. Bu esnada notokordu cevreleyen ektoderm
prolifere olur ve néral plate (tabaka) olusur. Bu noral tabakanin
lateral kisimlar kivrilir ve gelisim stirecinde orta hatta birbirine
yaklasarak noral tipl meydana getirir. Bu flizyon servikal
bdlgede baslar, kranio-kaudal yénde ilerleyerek tamamlanir.
Sekonder ndrilasyon adi verilen evre, omuriligin S-2 seviyesi
altinda kalan kaudal kisminin gelismesini tanimlamaktadir.
Néral tarin kapanmasini takiben, epitelyal tabakalar cilt
dokusunu olusturmak igin birlesirken, ndral ve epitelyal tabaka
arasinda kalan mezenkimal dokular meniksler, vertebra
ve paraspinal kaslari olustururlar. Bu embriyolojik gelisim
esnasinda ortaya ¢ikan birlesme ve migrasyon bozukluklari
degisik sekillerde ve ndrolojik formlarda konjenital spinal
anomaliler olarak karsimiza ¢ikmaktadir (11). Dolayisi ile bu
hastalarda ayni anda ¢ogu birden fazla spinal ve santral sinir
sistemi anomalisi gorilebilmektedir. Kapali spinal disrafizm
grubundaki anomalilerin ortak &zelligi olgularin bircogunda
hipertrikoz, subkutandz lipom, kapiller hemanjiom, atipik cilt
ekleri, dermal sinis ve asimetrik gluteal katlantilar gibi kutandz
stigmatalarin olmasidir (Sekil 1). Bu kutandz stigmatalar ve
muskuloskeletal deformiteler gérildigiinde hastalar kapali
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spinal disrafizm agisindan arastirnimaldir (8,15,17,19). Ancak
yine literatire gore basit sakral dimple (gamze) nin kapali
spinal disrafizm ile belirgin bir iliskisi bulunamamuistir (15).

B LIiPOMYELOMENINGOSEL

Lipomyelomeningosel tim spinal disrafizmlerin %14,4 (bazi
kaynaklara gére %13,5)’ini olusturmakta ve her 4.000 canli
dogumda ortalama 1 oraninda gériilmektedir (2,27).

Lipomyelomeningosel (LMMC), spinal néral dokularin arasinda
degisen derecelerde lipomatdz dokunun bulunmasi ile karak-
terize bir konjenital spinal anomalidir. LMMC’in embriyolojik
olarak primer ve sekonder nérilasyon esnasinda cilt ve néral
ektodermi olusturan yapilarin saglikli olarak ayrilamamasi ve
bu yapilar arasinda yer almasi gereken mezenkimal dokularin
duzglin yerlesememesi sonucu olustugu dustnilmektedir.
Bunun sonucu olarak lipomatdéz dokular néral dokulara ve
fasya, kas, cilt gibi ylizey ektoderm dokularina yapisik olarak
kalirlar. Bu patolojik durumu agiklamak igin yag dokusunun
meninkslerden orijin almasi, glial hicrelerde gelisen yag
dejenerasyonu ve mezenkimal vaskuler kdk hicrelerin yag
dokusuna ddénisebilmesi gibi teoriler ortaya atilsa da higbiri
gercek patolojiyi agiklamamaktadir. Yapilan calismalarda bu

Sekil 1: Kapali spinal disrafizmde
gorilebilen gesitli kutanéz
stigmatalar.




lipomatdz dokunun icinde her 3 germ yapragina ait dokular
bulunmustur. Ayrica histolojik galismalarda néral, epitelyal,
kemik, kas ve kikirdak dokulari da saptanmistir. Her olguda
noral tup defekti mevcuttur ve yad dokusu ndral tabakanin
arasinda daginik olarak yer almaktadir. Bu bilgiler lipomye-
lomeningosel olusumunun néral tip kapanmasi ve sekonder
ndrilasyonun sonu arasinda bir zamanda meydana geldigini
kuvvetle gostermekle beraber halen kesin mekanizma aydin-
latilamamistir (26). Folik asit kullaniminin lipomyelomeningosel
insidansini disiirmemesi de patogenezinin myelomeningosel-
den farkli oldugunu kanitlar niteliktedir (27).

Lipomyelomeningosel geleneksel olarak 3 tipte gortlmektedir.
Chapman lipom dokusunun yerlesimine gore lipomlari, I-Dor-
sal, II- Kaudal ve llI-Transizyonel tip olarak siniflandirmistir (7).
Sonrasinda Pang ve ark. tarafindan plakod ve lipom arasinda
dizensiz sininn olmasi ile karakterize Kaotik tip tariflenmis-
tir (30). Dorsal tip LMMC de, lipom konusun dorsal ytziine
yapisiktir ve lipom-kord iligkisi doral root-entry zonun poste-
riorunda yer alir. Kaudal tip LMMC’de, lipom konusun kaudal
kisminda yapisiktir ve lipom-kord iliskisi konusun ucunda ver-
tikal ve diffiiz sekildedir. Son olarak transizyonel tip LMMC’de,
lipom kordun dorsal ytizline yapisir ve konusun ucuna kadar
uzanir. Dorsal ve kaudal tiplerin birlesimi gibi kabul edilebilir.
Sonradan tanimlanan kaotik tipte lipoma kordun dorsal yizin-
de baslar ancak konus seviyesinde ventral yiziine déner. Cok
nadir gdrulen bir formudur ve sakral agenezi ile iligkin olabilir
(6). LMMC’lerin buylk bir kismi dorsal veya transizyonel tipte
gOrulmektedir (44).

Lipomyelomeningoselin olusum mekanizmasi nedeni ile,
lipomatdz dokunun Uzerinde meninks dokusu bulunmamak-
tadir. Ancak nadir olarak omurilige yapisik olarak gelisen ve
Uzerinde meningeal doku bulunan kiguk lipomlar da gérile-
bilmektedir. Bu patolojiler basit lipomlar olarak siniflandirilir ve
ndrolojik bulguya neden olmadigi slrece konservatif olarak
takip edilirler (44,43).

Lipomyelomeningoselde genellikle ilk bulgu Gzeri cilt ile kaph
olan subkutandz lipom dokusudur. Cilt alti lipom dokusu
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degisken buyiiklikte olabilir ve lipomyelomeningosel i¢in en
onemli cilt bulgusudur. Bunun yaninda hipertrikoz, kapiller
hemanjiom, dermal sinus, cilt ekleri-kuyruk, atipik dimple veya
asimetrik gluteal katlantilar olabilir. Lipomyelomeningosel
olgularinda genellikle skolyoz, ayak deformiteleri, club-foot
veya alt ekstremitelerde asimetri gibi muskuloskeletal bulgular
gorulebili. Ayrica ek olarak Chiari Tip 1 malformasyonu
(%13), spina bifida (%14,4), ayrik omurilik anomalisi (%3,1),
anal stenoz (%1) ve Down sendromu (%1) gibi patolojiler
gorilmektedir (44).

Ultrasonografi genellikle tani icin yeterlidir. Ancak patolojinin
genisligini, omurilikle ve gevre dokularla iligkisini ve eslik eden
baska spinal anomalilerin olup olmadigini arastirmak igin
spinal MRG altin standart tetkiktir (Sekil 2).

Noérolojik bulgular anomalinin  buyUkligl ve tipine goére
degisik derecelerde olabilir. Norolojik defisitlerin %20
kadari dogustan itibaren vardir ancak olgularin neredeyse
yarisinda dogumda fark edilebilen bir nérolojik bulgu yoktur.
Blyime devam ettikge, omuriligin gerilmesine bagl olarak
degisken derecelerde noérolojik ve Urodinamik bozukluklar
ortaya ¢ikmaktadir. Alt ekstremitelerde motor ve duyu kaybl,
radikiler agri, spastisite, idrar-gayta inkontinasi veya nérojenik
mesane bu bulgular arasinda sayilabilir. ilerleyen nérolojik
bulgularin varhiginda cerrahi tedavi 6n plana g¢ikmaktadir.
Ancak profilaktik cerrahi yapilmasi halen tartismalidir (22,41).
Oncelerde olgularin neredeyse hepsine cerrahi yapilmasi
fikri 6n planda iken, son 20 yilda bu disince degismeye
baslamistir. Yapilan calismalarda profilaktik olarak cerrahi
yapilan ve konservatif olarak izlenen semptomsuz veya sabit
ndrolojik defisitli hastalarda, takip stresince yeni nérolojik
defisit gelisme orani benzer bulunmustur. Cerrahi tedavi gegici
olarak semptomlarda rahatlama saglasa da takip suresince
omuriligin yeniden gerilmesine bagli olarak olgularin yaklagsik
1/3 U tekrar semptomatik hale gelmektedir (10,22,44). Hatta
Cochrane ve ark. yaptiklan ¢alismada 9 yilda %70 kétulesme
tariflemislerdir (9). Ancak halen bazi yazarlar erken cerrahi
ve total rezeksiyonun oldukca fayda sagladigini ve gulvenli

Sekil 2: Lipomyelomeningosel,
lomber MRG, T2WI sagittal ve T1WI
aksiyal kesitler.
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oldugunu savunmaktadirlar (7,30-32). Cerrahi tedavideki
amag, omuriligin c¢evre dokulardan disseke edilmesi ve
serbestlenmesi, intramediller dekompresyon saglanmasi
ve spinal kord ve dural kesenin rekonstriiksiyonu olarak
tarif edilebilir. Geleneksel olarak cerrahi esnasinda plakodu
korumak ve noérolojik kétllesmeye neden olmamak amaci
ile lipomun parsiyel rezeksiyonu, kordun serbestlestiriimesi
ve duraplasti yapiimaktadir. Ancak parsiyel rezeksiyon ile
istenilen kord dekompresyonu ve dramatik nérolojik iyilesme
gbzlenemeyebilir. Bu nedenle bazi yazarlar erken cerrahi ve
total-near total rezeksiyonun oldukca fayda sagladigini ve
glvenli oldugunu savunmaktadirlar (7,20,31,32). Yaptiklan
calismada olgularin %88,1’i 20 yillik izlemlerinde nérolojik
kétilesme gdstermemistir. Elbette teknolojik gelismeler,
cerrahi mikroskop, ultrasonik aspiratér ve intraoperatif
néromonitorizasyonun yaygin olarak kullanima girmesi daha
glvenli bir cerrahi rezeksiyon olanag saglamaktadir (40).
Kaudal ve dorsal tip lipomlarin cerrahiden fayda gérme
ihtimali, transizyonel ve kaotik tiplere daha fazladir. Ayrica
lipomyelomeningosel cerrahisinde Urolojik  disfonksiyon
genellikle iyilesme gd&stermemekte hatta baz durumlarda
daha koétulesebilmektedir. Cerrahi sonrasinda %3-10 arasinda
kalici nérolojik defisit gelismesi, %10-30 oraninda arasinda
yara enfeksiyonu, yetersiz cilt iyilesmesi ve BOS fistlli gibi
komplikasyonlar gelisebilmektedir (20,43,44).

Lipomyelomeningosel cerrahisi embriyolojik ve morfolojik
dzellikleri nedeni ile tecriibe gerektirmektedir. Ozellikle uzun
dénemde tekrarlayan cerrahilere ihtiyag duyulabilmesi,
ndrolojik kétllesmelerin goérilebilmesi ve cerrahi sonrasi yara
yeri komplikasyon oraninin yiiksek olmasi nedeni ile yakin
takip edilmesi gereken bir konjenital anomalidir.

B AYRIK OMURILIK ANOMALISI

Ayrik omurilik anomalisi (AOM) kavrami, diastematomyeli
ve diplomyeli olarak adlandirilan, birbirinden bazi yénleri ile
farklilk gosteren konjenital spinal anomalileri tariflemektedir.
Ayrik omurilik anomalisi ilk olarak 17.yy. da ayrik omurilik
anomalisi tanimlanmis ve vyillar icinde gesitli isimlendirmeler
yapllmisti. Pang ve ark. diastematomyeli ve diplomyeli
anomalilerini ayrik omurilik anomalisi adi altinda gruplamis ve
Tip | ve Tip Il olarak alt basliklara ayirmiglardir (29). Tip | AOM,
bilinen adi ile diastematomyeli, omuriligin ikiye ayrildigi, her
omuriligin kendisine ait durasinin oldugu ve ortada kemik ya
da kikirdak septum bulunmasi ile karakterizedir. Tip Il AOM’de,
bilinen adi ile diplomyeli’de, omurilik yine ikiye aynimigtir
ancak tek dura ile gevrilidir ve ayri omurilik arasinda genellikle
fibréz bir septum bulunmaktadir.

Ayrik omurilik anomalisinin kesin insidansi bilinmemekle birlik-
te oldukca nadir gorullr ve tim konjenital spinal anomalilerin
%3,8-5 ‘ini olusturur. Yaklasik olarak 5000 canli dogumda
1 gortlmektedir (5,28,29,35). Ayrik omurilik anomalilerinin
embriyogenezin 3. haftasinda meydana gelen bir bozukluktan
kaynaklandigi dustinlilmektedir (11,13,35). Yillar icinde cesitli
yazarlar tarafindan ayrik omurilik malformasyonunun embriyo-
lojik temelini acgiklayabilmek icin notokordun asin kivriimasi,
ndral tipun asir distansiyonu sonucu gevre mezodermin hasar
gbrmesi, cift notokord olmasi gibi ¢esitli teoriler 6ne sirllse
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de Pang ve ark. tarafindan 6ne sirilen birlesik teori daha cok
kabul gérmustir. Bu teoriye goére, yolk kesesi ve amnion kese-
si arasinda baglanti saglayan ve 48 saat sonra kaybolmasi
gereken aksesuar néroenterik kanalin devamliigini stirdirmesi
sonucu notokord orta hatta birlesememektedir. Bunun sonucu
olarak da omurilik 2 parca halinde gelismektedir (29).

Ayrik omurilik anomalisi, ortalama olarak 4-7 yaslarda bulgu
vermektedir. Ancak postpubertal blylmenin gergeklestigi
12-16 yaslarinda tani konulma orani 2. pikini yapmaktadir.
Asemptomatik hastalarda tani yasi gecikebilir ve bu hastalarda
tek bulgu kutanéz bulgular olabilir. Diger kapali distrafismlerde
oldugu gibi ayrnk omurilik anomalilerinde de siklikla
hipertrikoz, dermal sinUs, subkutan lipom, sakral dimple veya
kapiller hemanjiom gibi kutanéz stigmatalar eslik etmektedir.
Mahapatra yaptigi galismada hastalarin %60’iInda kutanéz
bulgular ve %80’inde skolyoz ve alt ekstremite deformiteleri
saptanmistir (23). Hipertrikoz ayrik omurilik anomalisi igin
oldukga spesifik bir bulgudur ve &zel bir formu olan Faun’s tail
siklikla tip | AOM ile iligkilidir (13,35,36).

Olgularda en sik basvuru sikayeti (%30-%50) bel agrisidir.
Olgulardailerleyici nérolojik defisitler, irodinamik disfonksiyon,
radikiler agn ve duyu kusurlan gérilebilir. N6rolojik bulgular
asimetrik olabilecegi gibi, olgularda ekstremiteler arasinda
morfolojik farkliliklar da gorulebilir. (Uzunluk, cap vb.). Ayrik
omurilik malformasyonlarina diger acik ve kapal spinal
disrafizmler eslik edebilir. Literatir bulgularina gore alt torakal
ve lomber yerlesimli AOM’larin %85-100’lGnde gergin omurilik
sendromuna neden olacak en az bir patoloji daha saptanmistir.
Skolyoz en sik eslik eden vertebral anomalidir (%44-60),
bunun disinda syringomyeli, néro-ortopedik sendrom ve
Chiari malformasyonu beraberligi gérilmektedir (35).

AOM tanisinda spinal MRG genellikle yeterli bilgiyi sagla-
maktadir. Tani igin BT kesin gerekmemekle birlikte, eslik eden
vertebra anomalisi, septum yerlesimi ve yapisi hakkinda bilgi
vermektedir. Spinal MRG tercih edilen bir tetkik olsa da BT
myelografi AOM tipini belilemede MRG’ye ustundur (13)
(Sekil 3).

Kapali spinal disrafizmlerin gogunda oldugu gibi asemptomatik
hastalarda cerrahi yapilip yapilmamasi halen tartismalidir.
Pang yaptigi calismalarda her iki tipte de ylksek oranda
ilerleyici nérolojik defisit saptamistir ve bu nedenle her iki tipte
de profilaktik cerrahiyi savunmaktadir (28). Bunu destekleyici
sekilde literatlirde en genis seriye sahip olan Mahapatrada tim
hastalara cerrahi tedavi yapilmasini énermektedir. Yayinlamis
oldugu 300 olgu iceren seride hastalarin %94’G ndrolojik
olarak iyilesme gdstermistir (23). Ancak bazi norosirlrjyenler
insidantal olarak saptanan ve asemptomatik Tip I AOM’lu
hastalar izleme egilimindedir (35).

Cerrahi esnasinda néromonitorizasyon kullanimi énerilmek-
tedir. AOM hastalarinda ¢esitli derecelerde lamina defektleri
de gorllebileceginden paravertebral disseksiyon esnasinda
dikkatli olunmalidir. AOM cerrahisinin esasi spinal kordu ser-
bestlestirmeyi amaglamaktadir. Omuriligin gerilmesine neden
olabilecek ek patoloji varliginda eslik eden patoloji de dizel-
tilmelidir. Tip | AOM cerrahisinde, laminektomi sonrasinda
oncelikle septum bulunmali ve subperiostal kiint diseksiyon



Sekil 3: Diastometamyeli (Tip 1 AOM), spinal BT ve MRG géruntileri.

ile duradan disseke edilmelidir. Septum rezeksiyonu sonrasi
dura acilmali ve duraplasti tamamlanarak tek bir dural kese
olusturulmaldir. Tip I AOM’da sorun intradural fibréz bant-
lardir ve daha ¢ok dorsalde yer almaktadir. Cerrahi sonrasi
komplikasyonlar, sik olmamakla birlikte yara enfeksiyonu,
BOS fistlll ve gegici motor defisitler olarak sayilabilir. Cerrahi
yapilan hastalarda var olan morfolojik ekstremite bulgularinin
fayda goérmesi beklenmemelidir. Hastalarin %90’inda nérolojik
defisitlerde stabillesme veya diizelme gérilmektedir (23,24).
Urolojik disfonksiyonda cerrahi sonrasi diizelme daha az
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oranla olmaktadir ve var olan skolyozda biraz daha kétilesme
gorulebilmektedir. Nérolojik bulgularin diizelme orani ile siiresi
ters orantili oldugundan, nérolojik bulgular kdtlilesmeden cer-
rahi yapilmasi 6nerilmektedir (13,14).

B DERMAL SINUS

Spinal dermal sinUs kapali spinal disrafizmler iginde yer alan ve
nadir gorulen bir konjenital anomalidir. Klinik olarak menenijit,
gergin omurilik sendromu, anormal cilt bulgular veya omurilik
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basi bulgulari ile karsimiza ¢cikmaktadir. Yaklasik olarak 1500-
2500 canl dogumda 1 gorilmektedirler (39). Dermal sinls
trakti en sik lomber bdlgede yerlesmekle beraber, kraniokaudal
olarak orta hatta her bdlgede gorilebilir (1). Embriyolojik
olarak gestasyonun 3.ve 5. haftalar arasinda meydana gelen
bir kapanma bozuklugu sonrasi olustugu dusutniimektedir
(33). Diger kapali spinal disrafizmlerde de oldugu gibi dermal
sinlis anomalisine bagka konjentital spinal anomaliler de eslik
edebilmektedir. Ayrica dermal sinls trakti bulunan olgularda
epidermoid ve dermoid timorler sik gérilmektedir (1,39).

Dermal sinls olgularinda vertebral kolon Uzerinde orta
hatta veya yakininda ciltte ¢cukurluk veya girinti seklinde bir
bulgu gorilmektedir. Olgularin bir kisminda dermal sinis
icinden akinti gordlebilir. Klinik olarak farkindaligin artmasi
ve gorintlileme tetkiklerinin gelismesi ile olgularin biyik bir
cogunlugu 5 yas altinda tani almaktadir. Ciltte bir gukurluk
veya girinti saptanan olgularda akinti olsun veya olmasin
ultrasonografi yapilmasi spinal kanala uzanan fisttl varligi
hakkinda bilgi vermektedir. Ancak ayrintili inceleme icin MRG
altin standart tetkiktir. Menenijit klinigi ile basvuran ve dermal
sinUs slUiphesi bulunan hastalarda spinal MRG ¢ekilmeden
kesinlikle L/P yapiimamalidir. Klinik olarak yenidoganlarda
%2-5 oraninda gluteal kivrimlarin altinda yerlesmis sinis agz
goruntlsu veren cilt lezyonlar olabilir, bunlar kér sonlanmis
olan sakrokoksigeal kalintilardir ve dural kese ile iligkileri
yoktur (1,4,12). Ancak her ne kadar siklikla rastlanan benign
bir bulgu olsa da imkan var ise ultrasonografi yapmak dermal
sinUsU ekarte etmek acisindan édnemlidir. Dermal sinds trakti
olan olgular klinige en sik motor defisitler ile bagvurmaktadirlar
(89). Bunlarin disinda olgularda menenijit, duyu kayiplari, idrar
ve gayta inkontinansi gibi bulgular saptanmaktadir.

Dermal sinis varliginda olgularin semptomatik olup olmadigina
bakilmaksizin cerrahi tedavi yapiimaldir. Ancak menenijit
ile bulgu vermis olgularda antibiyotik tedavisi sonrasi BOS
sterilizasyonu olustuktan sonra cerrahi tedavi planlanmalidir.
Olgularin bazilarinda intradural abse gelisebilir ve nérolojik
kétllesme var ise tedavi yaniti beklenmeden acil cerrahi
planlanmalidir.

Dermal sinis cerrahisinde amag fistili tamamen ¢ikarmak ve
spinal kanalin disari ile olan iligkisini kesmektir. Cerrahi olarak
sinUs agzinin ¢evresini dénen orta hat cilt insizyonu yapilir ve
sinUs cilt alti ve kas dokusunun icinde takip edilir. Laminektomi
yapllarak duraya ulasilir ve sindsin dura Uzerideki kismi da
cevresi donilerek cikarilir. Her olguda mutlaka dura acilarak
intradural alan eksplore edilmelidir. Post operatif ddnemde yara
enfeksiyonu, menenjit ve BOS fistill en sik komplikasyonlardir.
Literatlrde yayinlasmis olgularin %34,7-44,4’( cerrahi sonrasi
iyilesme gosterirken, %11-39’u asemptomatik kalmig, %4.3-
11’inde noérolojik kétllesme gorilmustar (1,16,34).

Dermal sinlis anomalisinde, sonuca etki eden en 6nemli faktor
cerrahinin mimkun olan en erken zamanda yapilmasidir.

B MENINGOSEL MANKE (MANQUE)

Meningosel manke, spinal korddan cikarak duranin dorsal
ylzlne uzanan bantlarla ve omuriligin gerilmesi ile karakterize
bir konjenital spinal anomalidir (42). Bu bantlar aberran sinir
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koklerinden ve fibréz bantlardan olusmaktadir. Nadir bir
anomali olup literatiirde insidansi hakkinda kesin bir bilgi
bulunmamaktdir. Meningosel manke’de olgular gergin omurilik
semptomlari nedeniyle, insidental olarak ya da eslik eden
diger konjenital spinal anomaliyi arastirirken saptanmaktadir.
Literattirde bulunan en genis seri Tubbs ve ark.nin 19 olgudan
olusan ve cerrahi yapilan hastalari igeren serisidir. Hastalarin
%84’linde gergin omurilik sendromu mevcut olup %74’Gnde
ayrik omurilik anomalisi, %72 sinde ¢esitli derecelerde vertebra
anomalileri ve %39’unda spinal lipoma saptanmistir (18,42).

Meningosel manke cerrahisinde amaclanan spinal kordu
duraya baglayarak gerilmesine neden olan dorsal bantlarin
kesilmesi ve varsa herniye olmus dura defektini onarmaktir.
Cerrahi esnasinda meningosel manke’nin bulundugu tiim alan
aciimalidir. Dorsal bantlar genellikle birbirini izleyen seviyelerde
gorllmektedir ancak nadiren farkli vertebra seviyelerinde de
olabilir (42). Tubbs ve ark. yayinlamis olduklari seride hastalarin
%37’inde ndrolojik bulgularda iyilesme gérilirken, %47’sinde
degisiklik olmamis ve %16’sI izlem slresinde kotiye gitmistir
(42). Hastalarin %68’inde kapali spinal disrafizmin kutanéz
bulgular mevcuttur. Meningosel manke olgularinda genellikle
gergin omurilik sendromuna neden olabilecek ek bagka bir
patoloji de bulundugundan semptomatolojiyi ayirmak ve
cerrahi karari vermek her zaman kolay olmayabilir.

B YAGLI, KALIN ve KISA FILUM TERMINALE

Yagh filum terminale, kalin filum terminale, gergin filum
terminale, dustk yerlesimli konus ve kisa filum terminale
aslinda temelde ayni klinik durumu agikladiklar icin ¢ogu
kaynakta ayni spektrum icinde degerlendiriimektedir. Tim
bu bahsedilen patolojiler gergin omurilik sendromuna neden
olarak semptomlari olusturmaktadir. izole yagl filum terminale
bazi kaynaklara gére normal populasyonun %6 sina kadar
gorilebilen bir bulgudur (25). Kalin ve yagh filum terminaleye
baglh gergin omurilik sendromunun insidansi tam olarak
belirlenemese de Bademci ve ark. 5499 ilkokul ¢ocugunu
gergin omurilige neden olabilecek her patoloji dahil edilerek
incelemis ve %0,1 gibi bir gérilme sikhgi saptamiglardir
(5). Filum terminale konus ucundan baslayip genellikle S-2
vertebra hizasinda sonlanmaktadir. Filum terminalenin normal
yapisi oldukca elastik 6zelliktedir ve vertebra hareketleri
esnasinda omuriligin gerilmesine neden olmamaktadir. Ancak
filum terminalenin icinde yag dokusu olmasi veya herhangi
bir nefenle kalinhginin artmasi elastik yapisini bozarak
omurilik hareketi esnasinda ideal sekilde esneme kabiliyetini
bozmaktadir. Hatta bazi kaynaklarda filum terminalenin
morfolojik olarak normal kalinlikta ve normal uzunlukta oldugu
durumlarda bile i¢ yapisinin bozuk olmasi gerilmesine neden
olabilmektedir (37). Son zamanlarda konus yerlesiminin ve
filum terminale yapisinin normal oldugu ancak hastalarin gergin
omurilik klinigi gdsterdigi kapali(okult) gergin filum terminale
terimi tanimlanmistir (3,37,45). Wehby ve ark. cerrahi yapilan
hastalarda idrar inkontinasinda %52 ve gayta inkontinansinda
%56 iyilesme gormuslerdir (45). Ayni sekilde Selguki ve
Coskun yaptiklar calismada konus yerlesiminin normal oldugu
ve gergin filum terminale igin cerrahi yapilan hastalarin %93’0
dramatik bir sekilde 1. glinde Urodinamik dizelme gdstermis



ancak takipte bu hastalarin neredeyse yarisi tekrar inkontinan
hale gelmistir (37). Klinikte en sik semptom lumbosakral
bolgeden baslayarak bacaklarin arka kismina yayilan agrdir.
Cok sik olmamakla birlikte idrar inkontinansi veya hipertonik
mesane eslik eden bulgulardir. Skolyoz genellikle eslik eden
bir bulgudur ve eger ge¢ baslangicli skolyoz var ise gergin
omurilik sendromu acisindan degerlendirilmelidir. Diger kapali
spinal disrafizmlerde oldugu gibi kutandz bulgular gorilebilir.
Spinal MRG de filum terminalenin 2 mm’den kalin olmasi,
icinde yag dokusu bulunmasi veya konusun disik yerlesimli
olmasi gergin omurilik sendromu agisindan anlamlidir. Ancak
lumbosakral MRG filum terminalenin kalinligi, uzunlugu, yag
icerip icermemesi ve konusun yerlesimi icin yeterli bilgiyi
saglasa da konusun ve filum terminalenin normal oldugu
durumlarda tani klinik ve muayene ile konulmaktadir. Urolojik
disfonksiyon bulgulari oldugunda mutlaka Urodinamik testler
yapiimaldir. Cerrahi tedavide amaglanan filum terminalenin
kesilerek omuriligin serbestlestiriimesidir. Cerrahi yapilip
yapillmamasi ve cerrahini zamanlamasi halen tartismali olsa da,
bazi arastirmacilar kalin filum terminalenin asemptomatik dahi
olsa gergin omurilik semptomlari olusturmadan kesilmesini
savunmaktadirlar (21).

B GERGIN OMURILIK SENDROMU

Gergin omurilik sendromu aslen bir kapal spinal disrafizm
degil, konjenital spinal anomalilerin sonucunda olusan klinik
semptom ve bulgulari tarifleyen bir tanimdir. Dolayisi ile tedavisi
ve tedavi secenekleri, gergin omurilige neden olan hastalik
tedavisi icinde ele alinmaktadir. Ancak literatlirde yayinlanan
bir calismaya gore kapali spinal disrafizme bagli olarak cerrahi
yapilan hastalarda genel olarak cerrahiden fayda gérme
orani %75 olarak bulunmustur (38). Bu durum kapali spinal
disrafizm olgularinda cerrahi seceneginin hastalarda daha iyi
sonuglar verdigini distindirmektedir.
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