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Ayrik omurilik malformasyonu, orta hat boyunca spinal kordu simetrik veya simetrik olmayan iki kisma ayiran bir yapiyla karakterize,
nadir gériilen bir konjenital anomalidir. iki tipi mevcuttur. Tip1 ayrik omurilik malformasyonunda her iki hemikord kemik veya kartilaj
septumla ayrilmakta ve iki ayri dural kilif bulunmaktayken Tip2 ayrik omurilik malformasyonunda her iki hemikord fibréz bir septumla
ayrilmistir ve tek bir dural kilif mevcuttur. Ayrik omurilik belirti ve bulgulari nonspesifiktir ve genellikle eslik eden diger anomalilerle
iliskilidir. Buylme ve boy uzamasiyla birlikte ortaya ¢ikabilecek gergin omurilik sendromundan hastayi korumak icin her iki tipinde
de cerrahi tedavi gereklidir. Ozellikle Tip1 ayrik omurilik malformasyonu tedavi edilmezse nérolojik tabloda progresif kétiilesme
gorilebilir.
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ABSTRACT

Split cord malformation is a rare congenital anomaly that is characterized by a split along the midline of the cord, which divides
it into two symmetrical or non-symmetrical entities. Both hemicords are separated by a bony or cartilaginous septum and there
are two dural covers over the hemicords in Type 1 while the hemicords are separated by a fibrous septum and there is one dural
cover over them in Type 2. The signs and symptoms of split cord malformation are nonspecific and are generally related to other
accompanying anomalies. There is a surgical indication for both types in order to prevent the patient from the outcomes of tethered
cord syndrome that can occur during growth. Progressive deterioration in the neurologic status can be seen especially if Type 1 is
left untreated.
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[ | GiRi$ terimi ilk kez Olivier (1837) ve ardindan Hertwig tarafindan

inal disrafi imi bi kim konienital spinal kord kullaniimigtir (13). Bu terim, spinal kordun bir kemik septumla
pinal disrafizm terimi bir ta Im. .onjenlta spinal kor ikiye ayrildigi konjenital malformasyonu temsil etmekteydi.
malformasyonlarini tanimlamak igin kullaniimaktadir. Bu

Dipl li terimi ise kemik kartilaj sept Imad inal
malformasyonlardan biri de Ayrik Omurilik Malformasyo- IPlomyeh terimiise kemik veya karfila] sepium o macan Sping

k iki Idig If lar icin kullaniimakt
nu’dur (AOM). Ayrik omurilik malformasyonu, orta hat boyunca ordun ikiye aynidig m.a ormasyon ar igin ku anllma. gydl
. . . . . . (Bruce-1906) (13). Bu kelimelerin kullaniimasi zaman igerisinde
spinal kordu simetrik veya simetrik olmayan iki kisma ayiran

fibréz bant, kikirdak veya kemik bir yapiyla karakterize, nadir kafg .kanglk“g”le.l neden oldugu icin termlnoI?Jlnln gozden
. . . gecirilme geredi duyulmustur. Bu nedenle 6nce Bremer
gorilen bir anomalidir (1,10).

tarafindan yeni bir siniflama sistemi ve terminoloji énerilmis,
Yillar boyu ‘diastematomyeli’ ve ‘diplomyeli’ kelimeleri ayrik daha sonra bu siniflama Pang ve ark. tarafindan gtincellenmistir
omuriligi tanimlamak igcin kullanilmigtir. Diastematomyeli (1,2,10). Pang’in tim AOM’leri kapsayan, 6nerdigi ‘Split Cord
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Malformation’ terimi Turkce’ye ‘Ayrik Omurilik Malformasyonu’
olarak cevrilmis ve standart bir isimlendirme olarak kabul
edilmistir. Bir septum varliginin temelinde bu siniflandirma
AOMyi Tip1 ve Tip2 olarak ayirmaktadir. Tip1 AOM daha ciddi
bir tablodur ve kemik veya kartilaj septumla ayrilmis, ayri dural
keselere sahip iki hemikordla karakterizedir. Tip2 AOM’de ise
her iki hemikordu tek bir dural kese cevreler, ortada kemik
veya kartilaj septum yoktur, zaman zaman fibréz bir bant
bulunur (10,13).

AOM tek basina gorilebilecedi gibi daha siklkla spinal
disrafizmin diger formlariyla birlikte gortlir. Genel olarak AOM
semptom ve bulgular nonspesifiktir ve siklikla gergin omurilik
sendromunun diger formlarindan ayirt edilemez. Ozellikle
Tip1 AOM tedavi edilmeden birakilirsa nérolojik semptomlar
progresif olarak kotilesir. Dlzeltici omurga cerrahilerinden
once tedavi edilmediginde oldukga ciddi komplikasyonlarin
ortaya cikabilecegi unutulmamaldir. Tip1 AOM c¢ocukluk
caginda, ortopedik ve omurga dizeltici cerrahilerinden énce
tedavi edilmelidir (3).

B EMBRiIYOGENEZ

AOM nedeni kesin olarak bilinmemektedir ve ana mekanizmasi
tam olarak anlasiimamistir ancak patogenezi bircok teoriye
atfedilmistir. En cok kabul géren teori her iki tip AOM’nin ortak
embriyojenik patogenez tarafindan olustugudur. Bu teoriye
gbre patogenez, epiblast hicrelerinin primitif yarik boyunca
mezoderm ve endoderm tabakalarini olusturmak (zere
invajine oldugu dénemde, embriyo gelisiminin gestasyon
periyodunda baslar. U¢ germ tabakasi olustuktan sonra
ektoderm ve endodermin ayriimasinda problem olur ve ekto-
endodermal bir baglanti olusur. Bu baglanti, ektoderm ve
endodermi birlestiren anormal bir fistlle déntstr ve notokord
ve noral plak ikiye ayrlir. Bu fistil, AOM olgularinda bir
bdlgede néral plagin tip formuna déntismesine engel olur. Tlp
formasyonunun normal seyrinde kesinti olmasi ndral dokunun
anormal bir sekilde iki ayri néral tiip olusturmasina neden olur.
Aksesuar bir noral tip olusumu, cift spinal kord ile iliskili tim
anomalilerin ortaya ¢ikmasi igin en dnemli adimdir. Fistultn
alt kisminda bir miktar endodermal doku fistdliin icine dogru
girerken mezenkimal doku da bunu sararak endomezenkimal
traktusu olusturur. Endoderm tabakasi genellikle dejenere
olur ve bazen gastrointestinal veya respiratuar epitelden
kaynaklanan kistik lezyonlar olusturabilir. Plevroperitoneal
mezenkim kemik, kartilaj, kan damarlarn ve yag dokusuna
doénustr. Boylece spinal kordu ikiye bdlen orta hat septal doku,
bu mezenkimal yapilarin degisik kombinasyonlarinin matur
halinden olusur. Néral plagin éniinde seyreden notokordun
da olusan anormal fistll ile ayrilmaya veya caprazlanmaya
ugradigina inaniimaktadir. Bu nedenle vertebral cismin
gelisimi, notokordun iyilesme yetenegine baglidir ve olgular
arasinda degiskenlik gosterir. Vertabral cisim bazen tamamen
ikiye bollnebildigi gibi bazen de tek bir blok seklinde olabilir
(2,10).

Yukarida bahsedildigi gibi Pang ve ark. iki ayn tip AOM
tanimlamiglardir. Tip1 AOM’de kemik veya Kkartilaj sert bir
septumla ayriimis, ayri dural keselere sahip iki hemikord
mevcuttur. Tip2 AOM’de ise her iki hemikordu tek bir dural
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kese cevreler, ortada kemik veya kartilaj septum yoktur, zaman
zaman fibréz bir bant bulunur (10).

B KLINIK

AOM varligi cogunlukla, yasamin ilk dénemlerinde belirgin bir
fonksiyonel problem olusturmaz. Ancak kemik septum varli-
ginin kordu sabitledigi ve blylime esnasinda kordun normal
yukar yer degistirmesine engel oldugu, dolayisiyla spinal kord
gerilmesiyle sonuglandigi varsayilmaktadir. Bu durum hasta-
larin  6zellikle hizli biyime evresinde semptomatik olmasini
aciklamaktadir (1,12,13). Olgularin semptomatik olmasina
katkida bulunan bir diger faktdr vaskiler kompresyondur.
Anterior spinal arter kompresyonu ve/veya hemikordlara esit
olmayan vaskuler kan akimi dagiiminin kordun iskemik duru-
mundan sorumlu olabilecegi diistiniimektedir. Yamada ve ark.
spinal kord traksiyonunun artmasinin oksidatif metabolizma
degisiklikleriyle sonuglandigini géstermislerdir. Bu bulgu kord
gerilmesinin kan akimini azaltabilecegini ve doku iskemisiyle
sonuglanabilecegini desteklemektedir (14).

Hemen tim serilerde AOM’nin kadinlarda daha sik oldugu
bildirilmistir (3,6,9,13). Ersahin ve ark. 2013’te Glkemizde AOM
ile ilgili en genis hasta serisini yayinlamiglardir (4). Bu seride
AOM’de kadin sikliginin 2 kat daha fazla oldugu gosterilmistir.

AOM Kklinigi olduk¢a degiskendir. AOM olan hastalar
tamamen asemptomatik olabilir veya sadece hafif klinik
bulgularla prezente olabilirler. Spinal disrafizmlerin cogunda
gérulduglu tzere AOM’lerde de lezyon seviyesinde orta hatta
gérulebilen cilt bulgulan siktir (3,4,13). Yayinlanmis cesitli
serilerde cilt bulgulari olgularin yaklasik yarisinda bildiriimigtir.
Ersahin ve ark’nin serisinde cilt bulgular olgularin %40’inda
saptanmistir. Hipertrikozis en sik goérilen cilt bulgusu olmakla
birlikte hiperpigmente lekeler, hemanjiyomlar, dermal sints
traktuslarn gorulebilmektedir (Sekil 1A, B). Semptomatik
olgularda nérolojik, Urolojik ve ortopedik bulgular gérilebilir.
Alt ekstremite uzunluk ve kalinliklarinda asimetri AOM’de
gorilebilen bir bulgudur ve kisa ve ince ekstremite tarafindaki
hemikord daima daha atrofiktir (Sekil 1C).

AOM’de nérolojik bulgular eslik eden ikincil patolojiye, yasa
ve lezyon seviyesine gore degiskenlik gdsterir. Baslangicta
semptomatik olmayan olgular blyime ve boy uzamasiyla
birlikte ortaya c¢ikacak gergin omurilik sendromu belirti ve
bulgulanyla klinik olusturabilir; paraparezi, hipoestezi, idrar-
gaita inkontinansi gibi motor, duyu ve sfinkter kusurlari
gorulebili.  Tip1 AOM’deki ndrolojik defisitler, Tip2 ile
karsilastinldiginda daha progresif olma egilimindedir. Ozellikle
Tip1 AOM’li olgularda mindr travmayla norolojik kéttlesmenin
gelisebilecegi bildirilmistir (4,13).

AOM’li olgularin yaklasik %30’unda pes kavus, pes ekinova-
rus gibi ortopedik ayak deformiteleri gorilebilmektedir. Néral
aksin ve vertebral elemanlarin es zamanl gelisimi nedeniyle
intraspinal anomaliler (AOM gibi), diger konjenital spinal
deformitelerle iligkili olabilir. Siklikla goérilen iki spinal defor-
mite konjenital kifoz ve skolyozdur. Konjenital skolyoz, en sik
bildirilen, AOM le iligkili spinal deformitedir. Literatliire gore
AOM’li olgular arasinda konjenital skolyoz insidansi %26 ile
%84 arasinda degismektedir (1,7).
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Sekil 1: A) Hipertrikozis, B) ayni olguda ciltte renk degisikligi ve dermal sinis trakti, C) alt ekstremitelerde asimetri.

AOM ile birlikte spinal disrafizm hastalik grubunun diger Uyeleri
de birlikte gérulebilir. Bu patolojiler arasinda myelomeningosel,
meningosel, lipomyelomeningosel, kalin filum terminale
sayllabilir (4,5,8,9). Pang’in bir serisinde alt torakal ve
lomber seviyelerdeki ttm AOM’li olgularda gergin omurilik
sendromuna neden olabilecek en az bir baska konjenital spinal
malformasyona rastlanmistir. Ersahin ve ark’nin serisinde bu
oran %85 olarak bildirilmistir. Bu nedenle radyolojik tetkik
yapilamadan acil sartlarda opere edilen agik spinal disrafizm
olgularinda bu birliktelik sikligi géz éniinde bulundurulmali ve
cerrahi sonrasi dénemde dahi olsa tim spinal kolon mutlaka
ayrintili radyolojik tetkiklerle incelenmelidir.

B RADYOLOJIK INCELEMELER

Radyolojik incelemelerde ilk yol gdsterici tetkik direkt grafilerdir.
AOM’ye eslik eden patolojiler géz 6ntinde bulunduruldugunda
direkt grafi bulgular oldukc¢a bilgi vericidir. Kemik septum, bifid
laminalar, genislemis interpedinkiler mesafe, hemivertebra,
blok vertebra, kelebek vertebra, sakral agenezi, direkt omurga
grafilerinde gérilebilen patolojik bulgulardir (4,5,8,13). Direkt
grafiler ayni zamanda kifoz ve skolyoz gibi progresif omurga
deformitelerinin takibinde degerlidir.

AOM’nin tanisi ve siniflandirmasinda, énceleri direkt grafi ile,
ardindan bilgisayarli tomografi ile gerceklestirilen miyelografi
tetkiki uzun yillar kullaniimisti. Ancak lomber ponksiyonla
kontrast madde uygulanmasiyla karakterize bu tetkik invaziv
kabul edilebilecek bir yontem olmasi sebebiyle glinimizde
kullanilmamaktadir (5,8).

Manyetik rezonans (MR) incelemenin rutin pratige girmesiyle
AOM tanisi agisindan Onemli bir gelisme kaydedilmistir.
MR avantajlari arasinda noninvaziv olusu, kontrast madde
gereksinimi olmadan AOM tanisinin, tiplendirmesinin ve spinal
kolonda eslik eden diger patolojilerin saptanabilmesi sayilabilir
(Sekil 2A, B).

B DIGER YARDIMCI TETKIKLER

Urodinamik incelemelerle sfinkter kusurlan saptanip kékenleri
ortaya konulabilir. Norofizyolojik testler ile, Ozellikle de alt
ekstremite somatosensodriyel evoked potansiyellerinin (SEP)
incelenmesiyle, olasi ileti yavaslamalar agida cikarilabilir.
Bahsi gecen incelemelerin ilk tani konulmasindaki degerleri
kisith olmakla birlikte tani konulduktan sonra ve 6zellikle
cerrahi sonrasinda takip asamasinda basvurulmasi gereken
tetkikler arasinda olmalidirlar (13).

B TEDAVI

AOM’nin her iki tipinde de tedavi yontemi cerrahidir. Erken
cocukluk déneminde uygulanan cerrahi tedavi, blylime ve
boy uzamasiyla birlikte gelisebilecek ndrolojik kétilesmeyi
onlemeye yonelik koruyucu bir tedavidir (11,13).

Cerrahi esnasinda katastrofik sonuglara yol agmamak icin
dikkat edilmesi gereken hususlar vardir. Fonksiyonel kayba
neden olmamak icin cerrahi girisim mutlaka néromonitérizas-
yon kontroliinde gerceklestiriimelidir. Eslik edebilecek kemik
birlesme defektleri g6z 6nlinde bulundurularak paravertebral
kas disseksiyonu esnasinda monopolar koter kullaniima-
malidir. Monopolar koterin Is1 travmasi etkisiyle nérolojik
hasar olusturulabilir. Ozellikle Tip1 AOM olgularinda cerrahi
esnasinda mutlaka slperior ve inferiorda saglkli anatomi
ortaya konulmali ve saglam anatomik yapilardan patolojik olan
kisimlara dogru devam edilmelidir. Stiperiorda AOM seviye-
sinin hemen Ustilindeki seviyeye laminektomi yapilarak AOM
seviyesine ulasilir. Kemik septumu ortada birakacak sekilde
her iki tarafina laminektomi yapilir. Ortaya konulan kemik
septum, dura agilmadan, tercihen yiksek hizli drill elmas ug
kullanilarak, vertebra korpusuna kadar eksize edilmelidir. Sep-
tumun tabaninda ¢ogu zaman bir arter bulunur ve istenmeyen
kanamalara neden olabilecegi akilda tutulmalidir. Septum
rezeksiyonunun ardindan her iki hemikordu saran dura yarilari,
her iki tarafta medialden insize edilir ve cikarilir. Boylelikle her
iki hemikordu ayiran herhangi bir yapi kalmamig olur. Her iki
hemikord ile dura arasinda baglantiya neden olabilen bantlar
veya nonfonksiyonel dorsal paramedian radikiller varsa bu
baglantilarin hepsi insize edilmelidir. Her iki hemikordun ser-
best bir sekilde hareket edebildiginden ve herhangi bir baglan-
t1 kalmadigindan emin olunduktan sonra her iki hemikord tek
bir dura catisi altinda birlestirilmek Gzere dura primer sittre
edilir (4,13).

Tip2 AOM olgularinda tek bir dura mater kilifi bulunur. Duranin
acllmasindan sonra her iki hemikord arasindaki fibréz septum
kesilir. Yine var olan dorsal paramedian radikiller insize
edilerek her iki hemikord serbestlestiriimelidir (13).

Her iki tip AOM’de de kalin filum terminale insidansi ylksek
oldugundan ve olguyu ileriki donemde ortaya cikabilecek
gergin omurilik sendromu bulgularindan korumak igin, ikinci
bir cilt insizyonu kullanarak dahi olsa, filum terminale bulunup
mutlaka kesilmelidir.

B KOMPLIKASYONLAR

Tum spinal cerrahilerde oldugu gibi gegici veya kalici ndrolojik
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Sekil 2: A) Tip1 AOM MR gériintisa, B) Tip1 AOM MR gorintisi.

defisitler ~ goérilebilmektedir. Motor defisitlerin  yaninda
sfinkter kusurlan veya var olan kusurlarda artma cerrahinin
komplikasyonlari arasindadir. Peroperatif néromonitérizasyon
kullanimi hem fonksiyonel kaybi énlemek agisindan hem de
legal acidan oldukg¢a énemlidir. Beyin omurilik sivisi fistulleri,
yara yeri enfeksiyonlari da goérilebilen komplikasyonlardandir
5,9).
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