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Meningomiyelosele

Eslik Eden Ayrik Omurilik
Malformasyonu
(Kompleks Spina Bifida):
2 Abortus Olgusu

Split Cord Malformation Accompanying
Meningomyelocele

(Complex Spina Bifida):

2 Abortus Cases

(074

AMAQC: Santral sinir sisteminin konjenital anomalilerinden biri olan
meningomiyelosel medula spinalisin de eslik ettigi bir kapanma defektidir.
Agir norolojik disfonksiyonlara neden olan bu patolojiye, santral sinir
sisteminin diger bir konjenital anomalisi olan ayrik omurilik malformasyonu
eslik edebilir. Ayrik omurilik malformasyonu ileri dénemlerde gergin omurilik
sendromuna neden olur. Bu tablo meningomiyelosel tamiri sonrasinda
gelisebilen retethering tablosu ile karigabilir.

OLGULAR: Bu makalede ayrik omurilik malformasyonunun
meningomiyelosele eglik ettigi iki olgu sunularak bu beraberligin olasiligi
tartistlmigtir.

SONUC: Ayrik omurilik malformasyonun meningomiyelosel ile beraber
bulunmasi nadir olmayan bir durumdur. Meningomiyelosel onarimi
yapilmadan o6nce spinal kanalin bu agidan yeterli radiolojik incelemeleri
yapilmalidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Ayrik omurilik malformasyonu, kompleks spina
bifida, manyetik rezonans goriintiileme, meningomiyelosel,

ABSTRACT

OBJECTIVE: Meningomyelocele, a central nervous system anomaly, is a
closure defect including the medulla spinalis. Split cord malformation is
another congenital anomaly of the central nervous system and can accompany
this pathology causing severe neurological dysfunction. Split cord
malformation leads to tethered cord syndrome in the following periods. This
entity can be confused with retethering that can be encountered after the repair
of meningomyelocele.

CASES: Two cases with split cord malformation accompanying
memingomyelocele are presented and the possibility of the coexistence of these
two entities is discussed.

CONCLUSION:  The coexistence of split cord malformation and
meningomyelocele is not a rare entity. Adequate radiological examinations of
the spinal canal should be performed in this respect before repairing a
meningomyelocele.

KEY WORDS: Complex spina bifida, magnetic resonance imaging,
myelomeningocele, split cord malformation
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GIRiS

Vertebral kanalin orta hat birlesme defektlerine
spinal disrafizm denir. Bu kapanma defektleri
vertebra arka elemanlarini icerdigi takdirde spina
bifida (SB) ismini almaktadir. SB genis bir konjenital
malformasyonlar yelpazesinden olusmaktadir. Bu
malformasyonlar1 iki ana grupta smiflandirmak
mimkiindiir: 1- Spina bifida okkiilta (noral
dokularin veya vertebral
olmadig;, cildin intakt oldugu ancak hipertrikoz ve
hiperpigmentasyon gibi bazi kiitantz belirtilerin
oldugu malformasyonlar), 2- Spina bifida aperta
veya kistika (meninks ve/veya noral dokularin
actkta veya bir kese i¢inde olmast).

patolojilerin  agikta

Ektodermden gelisen néral plagin embriyonal
gelisim sirasinda 6nce noral oluk, ardindan noral
tip halini aldigi stirece noriilasyon denir.
Noriilasyon dorsomezensefalik bélgeden baslar,
rostral ve kaudal yonde ilerler. Néral tiipiin 6ndeki
aciklig1 (anterior néropor) embriyonal hayatin 25.
guntinde, arkadaki agiklig1 (posterior néropor) ise
28. giinlinde kapanir. Bu doénemde gelisen
malformasyonlara noriilasyon defektleri denir.
Meningomiyelosel (MM) bir nériilasyon defektidir
ve posterior néroporun kapanma defekti sonucu
gelisir. Daha sonraki dénemlerde olusan defektlere
ise postnériilasyon defektleri denir. Split kord veya
(AOM)

ayrik omurilik

postnoriilasyon defektlerinden biridir (6,14).

malformasyonu

Santral sinir sisteminin agir
malformasyonlarindan biri olan MM, spina bifida
aperta grubu i¢inde yer alan bir orta hat kapanma
defektidir. Goriilme sikligr 1000 canli dogumda
1’den (ABD) 9a (irlanda) kadar degisir (4). MM’de
omurilik veya sinir kokleri vertebra defektinden
disar1 ¢ikarak meninksleri de igceren bir kese icinde
yer alabildikleri gibi herhangi bir meninks veya
ciltle ortiilmeden acik olarak da goriilebilir. Agir
norolojik disfonksiyonlara neden olan bu konjenital
anomaliye santral sinir siteminin (SSS) diger
anomalileri de eslik edebilir . Spina bifida okkiilta
grubunda yer alan AOM bu anomalilerden biridir.

AOM medula spinalisin duplikasyonudur ve iki tipi

konjenital

vardir. Tip I: Her biri dura ile gevrili iki hemikord ve
ayiran  rijid
osteokartilaginéz bir septum, Tip II: Ayn1 dural kilif
iginde iki hemikord ve bu hemikordlar1 birbirinden

bu hemikordlar1 birbirinden

ayiran rijid olmayan fibréz bir septum (3,19,20). Her
iki tipte de medula spinalisin transfiksasyonu
sonucu gergin omurilik sendromu gelismektedir.
AOM’'nun MM'ye eslik etmesine Kompleks spina
bifida denir ve bu tablonun goériilme siklig1
literatiirde  %6-10 oraninda bildirilmektedir
(12,13,17). Bu makalede kompleks spina bifidal iki
abortus olgusu ve bu olgulara ait otopsi ¢aligmalar:
sunulmustur.

OLGU1

26 haftalik
tanisiyla dogurtuldu. Yaklagik 1100 gr agirliginda
olan olguda spina bifida tesbit edildi. Makroskopik
olarak bagka bir konjenital anomali gézlenmedi. Tlk
gebelik ve anne yasinin 18 oldugu olgunun gebelik

erkek bebek inutero mort fetal

anamnezinde herhangi bir 6zellik yoktu. Aile
anamnezinde akraba evliligi ve konjenital
malformasyon Oykiisiit yoktu. Olgu patolojik
incelemeye alindi. Lomber bolgede

meningomiyelosel kesesi ve noral plakod mevcut
idi. Noral plakodun hemen iistinde AOM (Tip I)
saptandi (Sekil 1).

AR
22 23 24

3
—

At

Sekil 1: 1. olguya ait otopsi materyali: Noral plakod (ok).
AOM ve iki hemikord (diiz ¢izgi)

OLGU 2:

24 haftalik ve 650 gram agirliginda erkek bebek
inutero mort fetal tanisiyla dogurtuldu. Anne 22
yaginda ve primipar idi. Annenin gebelik ve aile
anamnezinde her hangi bir 6zellik saptanmadi.
Akraba evliligi ve ailede bagka konjenital anomali
yoktu. Olgunun patolojik incelemesinde ayrik AOM
(Tip I) ve bir hemikordda kapanma defekti saptandi
(Sekil 2).
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Sekil 2: 2. olguya ait otopsi materyal: AOM ve bir
hemikordda kapanma defekti (ok)

TARTISMA

MM nedeniyle opere edilen hastalarin uzun

doénem takiplerinde rastlanan geg
komplikasyonlardan biri gergin omurilik sendromu
(GOSY dur. GOS'nun birinci nedeni cerrahi skar ve
fibrozise bagl gelisen yapisikliklardir (10,15). Diger
neden AOM veya kalin fillum terminale gibi MM’e
eslik (1,5).
Diastematomiyeli ve farkli

terminolojiler ile anilan ancak ayni embriogenezi

edebilen konjenital anomalilerdir
diplomiyeli gibi
paylasan omuriligin duplikasyon anomalisi AOM
ad1 altinda siniflandirilmistir. AOM Tip I ve Tip 11
olarak iki alt guruba ayrilmigtir. Tip I; iki hemikord,
iki dural kese ve bunlar1 ayiran osteokartilaginoz
sert spikiil (diastematomiyeli), Tip II; iki hemikordu
saran tek dural kese ve intradural fibr6z band
(diplomiyeli) seklinde goriilmektedirler (3,7,8,19,20).
Her iki tip omuriligin gerilmesine ve buna bagh
GOS’na neden olurlar. AOM'nun tedavisi cerrahidir.
Kemik spikiil veya fibroz band rezeksiyonu ile
omurilik rahatlatilir. Miller (16) ve Hood (11) gibi
baz1 yazarlarin yalnizca ilerleyici nérolojik bulgular
olan hastalarda operasyon Onermelerine ragmen,
son zamanlarda AOM tanisi konmus biitiin
hastalarin 6zellikle norolojik bulgular ve ortopedik
deformiteler gelismeden 6nce opere edilmesi goriisti
agirlik kazanmaktadir (3,5) .

Meningomiyeloselli olgularin yaklasik %6-
10’'unda ayrik omurilik malformasyonu goriilebilir
(12,13,17). Glnumiizde radyodiagnostik inceleme
tekniklerinin gelismesi ile ve manyetik rezonans
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goriintiileme (MRG)'nin rutin kullammi ile AOM
tanust daha kolay konulmaktadir. AOM'nun MM’e
eslik ettigi yani kompleks spina bifida olgularmin
goriilme insidans: daha da artmaktadir (1,2,9,18,21).

AOM meningomiyelosel ile ayni seviyede
olabildigi gibi daha tist veya daha alt segmentlerde
de olabilir. Kumar (13) ve arkadaslari sunduklar1 16
kompleks spina bifida olgusunda tiimiinde
AOM'nun MM ile ayni seviyede veya 1-2 segment
yukarisinda oldugunu rapor etmislerdir. Iskandar
(12) ve arkadaglar1 20 olguluk serilerinde, 6 hastada
AOM ve MM'nin aymn
AOM'nun

hastada iki segment yukarida ve 1 hastada alti

seviyede oldugunu,
11 hastada bir segment yukarida, 1

segment yukarida oldugunu bildirmislerdir. Ayni
serinin bir olgusunda AOM, MM kesesinden daha
alt seviyede saptanmistir. Bizim sundugumuz iki
abortus olgusunun birinde AOM, MM’in {ist
seviyesinde yer almakta idi (Olgu 1). Diger
olgumuzda ise MM, AOM ile ayni seviyede ve hemi-
meningomiyelosel (MM yalnizca bir hemikordda)
seklindeydi (Olgu 2). Iskandar (12) ve arkadaglari
serilerindeki AOM ve MM’in ayni seviyede oldugu 6
olgunun hepsinde lezyonun hemimeningomiyelosel
seklinde oldugunu bildirmislerdir.

MM'’e diger konjenital anomalilerin eglik
edebilmesi ve bu anomaliler igerisinde AOM'nun
nadir olmamasi, MM’li c¢ocuklarin tedavisinde
AOM'na yonelik diagnostik arastirmalarr gerekli
kilmaktadir. Aksi takdirde tani konmamis AOM,
MM tamirinden sonraki dénemlerde GOS'na yol
acarak norolojik defisitlerin gelismesine sebep
olacaktir. AOM’'na bagli bu norolojik defisitler
yanliglikla. MM onarmmi sonrasi olusan retethering
olarak yorumlanabilir. Bu karigiklik ve hatay:
onlemek i¢cin MM tamiri planlanan olgularin hepsine
tiim spinal kanalin direkt grafi, MRG ve gerekirse
ince kesit bilgisayarl incelemeleri
yapilmalidir (1,9,12,13).

tomografi

MM’e eslik eden AOM'nun daha ¢ok aym
seviyede veya hemen komsu segmentlerde oldugu
icin MM'in ameliyati sirasinda néral plakodun bir tist
ve bir alt seviyelerinin de ekspoze edilmesi onerilir.
Yazarlar radyodiagnostik yontemlerle de gbézden
kagabilen bazit AOM ogular1 oldugunu hatirlatarak bu
yontemin énemini vurgulamuslardir (12).
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SONUC

AOM’'nun MM ile beraber bulunma olasiliginin
nadir olmamast nedeniyle MM onarimina yo&nelik
operasyon yapilmadan 6nce AOM’'nun da eslik
edebilecegi gbéz Oniinde bulundurulmalidir.
Operasyon oncesi tiim spinal kanal direkt grafi ve
MRG ile AOM’'na yonelik tetkik edilmelidir.

MM operasyonu sirasinda lezyon seviyesi, bir
segment yukarist ve bir segment asagisi kontrol
edilmeli ve AOM saptandig: taktirde bu lezyona da
yonelik onarim yapilmalidir.
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