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AMACGC: Ayrik omurilik malformasyonu, ¢ocukluk caginda goriilen gizli spinal disrafizmin nadir bir formudur. Karakteristik klinik bulgulari

degiskenlik gostermekle birlikte asemptomatik de olabilir. Radyolojik olarak kolay tani konulsa da, tedavi yaklasimi konusu tartismalidir. Bu
derlemenin amaci ayrik omurilik malformasyonlarinin patogenez, klinik bulgu ve tedavi yaklasimlari ile ilgili glincel bilgileri sunmaktir.

YONTEM ve GEREG: Bu lezyonla iliskili literatiir taramasi yapildi. Giincel embryogenez, siniflama, cerrahi teknik ve sonuglar sunuldu.
Ayrica 2001 - 2012 yillari arasinda Gazi Universitesinde tedavi edilen ayrik omurilik malformasyonlu hastalarin klinik ve radyolojik bulgulari,
gorintaleri ile birlikte raporlandi.

SONUCG: Ayrik omurilik malformasyonu degisik klinik bulgulara yol acabilir ancak tedavi yaklasimi halen net degildir. Hastalar genellikle cilt
bulgulari, nérolojik ve / veya ortopedik sorunlarla basvururlar. Bazi yazarlarin asemptomatik olgularda koruyucu yaklasimi benimsemektedir.
Bununla birlikte tek tedavi yontemi cerrahidir ve basarili sonuglar raporlanmistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Ayrik omurilik, Diastometamyeli, Spina bifida, Spina bifida occulta

ABSTRACT

AIM: Split cord malformations are rare form of occult spinal dysraphism in children. Characteristic clinical manifestations are variable and
asymptomatic course is possible. Even though radiological diagnosis is easy, the management of split cord malformations is still a subject for
discussion. The aim of the present paper is to update the information regarding pathogenesis, clinical presentation, and management of these
lesions.

MATERIAL and METHODS: All the pertinent literature was reviewed. Updated embryogenesis, classification, surgical technique and results
are presented. Clinical manifestations and images of radiological manifestations in patients with split cord malformation who were treated in
Gazi University between 2001 - 2012, are reported.

CONCLUSION: Split cord malformations may have various presentations and their management still remains unclear. They generally cause
symptoms such as skin stigmata, neurologic and / or orthopedic issues. Even though some authors propose conservative treatment in
asymptomatic patients, unique treatment method is surgery which provides good results.
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GiRiS AOM'luhastalar ciddinérolojik, ortopedik ve iirolojik sikayetler
ile basvurabilecegdi gibi asemptomatik de olabilirler. Oldukca
nadir bir hastalik olmasi nedeniyle diinyaca kabul gérmis
bir tedavi yaklasimi yoktur. Bazi cerrahlar asemptomatik
hastalarda bile cerrahi uygulanmasini savunurken, klinik
bulgu gelisene kadar yakin takip etmeyi ve daha sonra cerrahi
uygulamayi uygun goren doktorlar da mevcuttur.

TARIHCE

Ayrik omurilik malformasyonun (AOM) bilimsel adlandiriimasi
yapilirken cift mi yoksa ayrilmis omurilik ile karakterize
oldugu tartisiimaya devam etmektedir. Gizli spinal disrafizm
olarak da bilinen acikta néral dokunun ve kistik kitlenin gozle
goriinmedigi Uzeri ciltle kapl lezyonlarin nadir gorilen bir
formudur (%30). Cocukluk caginda gorilen bazi kitanoz
anomaliler altta yatan bir omurilik patolojisine delalet eder (2,
9).

) Ayrik omurilik (diastemato + myelia) terimi ilk kez 1892
yilinda Oscar Hertwig tarafindan, amfibi embriyonlarinda
kullanilmistir. Herren ve Edwards, 1940 vyilinda civciv
embriyolarinda yaptigi deneysel calismada néral plagin asiri
katlanmasinin bir sonucu olarak meydana geldigini 6ne
sirmis ve bunu diplomyeli olarak isimlendirmistir (2, 6).

Pang ve ark.nin onerisi dogrultusunda AOM terimi, temelde
ortak embriyolojik etiyolojiye sahip bitin ¢ift omuriligi
olanlarda kullaniimaktadir. AOM terimi, son 20 senedir
diastematomyeli ve diplomyeli terimlerini kapsar haldedir.
Spinal kordun uzanimi sirasinda iki esit veya esit olmayan
parcaya bolindugi AOM, spinal disrafizmlerin Ugte birini

olusturur (13, 14). AOM'nun insidansi 2 = 4/ 1000 canl dogum
olarak verilmistir (7).
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Bu patolojinin embriyogenezi ile ilgili bir ¢cok teori ortaya
atimistir. Bremer, 1952 yilinda “Dorsal intestinal fistil
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teorisi"ni ortaya atmistir (3). Gardner, 1973 yilinda néral tiipiin
hidromiyelik distansiyonuna ikincil olarak gelisen ventral ve
dorsal ruptiiriin bir sonucu olarak iki néral tiiplin meydana
geldigini savunmustur. Daha sonra mezoderm kaynakli fibroz
dokularin iki néral tiip arasindan ilerleyerek fibréz bant veya
kemik cikintly meydana getirdigini 6ne stirmistir (2, 4).

Glinlimiizde halen Pang ve ark.nin 1992 yilinda tanimladig
gibi, ayrik omurilik malformasyonlari iki tip altinda incelen-
mektedir (13, 14). 2002 yilinda Raj Kumar kompleks ayrik
omurilik sendromunu tanimlasa da glinimdiz siniflamasinda
kullanilmamaktadir. 2005 yilinda ise Mahapatra ve Gupta, tip
| ayrik omurilik sendromunun subtiplemesini yapmistir (10).

EMBRIYOLOJi

AOM embriyogenezi ile ilgili olarak en ¢ok kabul géren teori
ilk 6nce Bremer tarafindan 6nerilen ve daha sonra Pang ve
ark tarafindan modifiye edilen “Embriyogenezin birlestirilmis
teorisi"dir (3, 13, 14).

Embriyonik gelisimin 3. haftasi ektoderm, mezoderm
ve endoderm olusur ki bu dénem Gastrulasyon olarak
adlandirilir (12). Bu dénemde arkentron olarak adlandirilan
ilkin bagirsaktan kaynaklanan bir divertikil, notokord ve néral
plagi ikiye ayirir. Endomezenkimat6z traktin kemik septum
icerdigi durumlarda Tip | AOM olusur ve vertebral anomaliler
eslik eder. Tip Il AOM ise endomezenkimal trakt primitif
meninkslerden meydana gelir. Kemik hiicre prekirsorleri
icermedigdi icin sadece fibroz bir bant olusur. Bu ylzden
vertebral anomaliler eslik etmez (2, 3, 13, 14).

Yas, lezyonun tipi ve septumun seviyesi incelendiginde ayrik
omuriligin radyolojik verileri, noral tip gelisiminin erken
donemlerinde endomezenkimal traktin noéral plagi delip
gectigi hipotezini desteklemektedir (16).

SINIFLAMA
Tip | (Diastematomyeli):

iki hemikord kemik / osteokartilaj bir cikinti ile ayrilmistir ve
her hemikordun kendine ait piasi ve dural kilif ile ¢evrili spinal
kanal vardir. Septum hemen her zaman omurga cisminin
posteriorundan iliskili noral arkaya dogru uzanim gosterse
de, nadiren posterior yerlesimli kemik spur goriilebilir. Sep-
tumun rostraline dogru 7 omurga seviyesine kadar hemikord
gorulebilir. Ayrim dizeyinde disk yoklugu, kemik cikintiya
yapisik dorsal hipertrofik kemik gibi anomaliler eslik edebilir.
Hastalarin (cte ikisinde Uzerini 6rten ciltte, nevis, killanma
artisi (hipertrikoz), lipom, gamze veya hemanjiyom gibi ano-
maliler eslik edebilir. Hastalarin blyuk kisminda ortopedik
ayak deformitesi (ndrojenik yiiksek ark) mevcuttur (2, 9,13, 14,
16). Mahapatra ve Gupta 2005 yilinda yaptigi siniflandirmanin
cerrahi basariya olan etkisi asagida gosterilmistir (2, 10). Buna
gore;

Tip la: Kemik cikinti, ayrilmis omuriligin merkezindedir. Ust
ve alt mesafeler esittir.

Tip Ib: Kemik ¢ikinti ayirnimin st ucundadir ve yukarisinda
hi¢ mesafe yokken alt mesafe genistir.
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Tip Ic: Kemik ¢ikinti ayirmin alt ucundadir ve yukarisinda
mesafe genisken, asagida hi¢ mesafe yoktur.

+ Tip Id: Kemik cikinti ata biner pozisyonda ayirimi sarmistir.
Yukarisinda ve asagisinda mesafe yoktur.

Tip Il (Diplomyeli):

iki hemikord yumusak fibréz bir bant ile ayrilmistir ve ikisi
birlikte tek bir dural kanal icerisinde yer alirlar (2, 9, 13, 14).
Her hemikorddan da sinir kokleri ¢ikar. Gerginligi sebebi
medyan fibréz bant olabilecedi gibi her iki hemikordun
mediyal ylUziinden cikan herhangi bir islevi olmayan sinir
koklerinden kaynaklanabilir. Tip | ile karsilastinldiginda
genellikle hemikordlari birbirine daha yakin seyreder ve daha
kisadir. Septum genellikle ayrimin kaudal ucunda yer alir (16).
Ayrim diizeyinde eslik eden bir omurga anomalisi genellikle
bulunmaz ancak lumbosakral bélgede spina bifida okkdlta
gorulebilir. AOM tip 1l (% 50 - 60), tip I'e gore daha sik goriilme
egilimindedir (13).

Siniflama icerisinde yer almasa da Kumar ve ark 2002 yilinda
kompleks AOM tanimini yapmistir. Buna gére AOM her zaman
gizli bir spinal disrafizm degildir. Meningomiyelosel, lipom
veya dermoid tuimor birlikteligi goralebilir (8, 9).
KLINiK

AOM bircok klinik bulguya yol acabilir ve genellikle
semptomatiktir (2). Nadiren asemptomatik olabilecegi
gibi, agn, yuriyus bozuklugu, motor ve duyu kusurlar ve
otonom sistem bozukluklarina yol acabilir. Ozellikle 3 yas
alti cocuklarda anamnez alinmasi, norolojik ve Grolojik
problemlerin degerlendirilmesi oldukca zordur (11). Klinik
bulgular arasinda eslik eden diger cilt lezyonlari &nemli bir yer
tutmaktadir. Hipertrikoz ile AOM birlikteligi herhangi diger
cilt anomalileri ile altinda yatan omurilik lezyonlariyla olan
birlikteliklerinden muhtemelen daha fazladir (16). Basvuru
sirasinda mevcut olan klinik bulgular Tablo I'de, cilt bulgular
Tablo II'de ve klinigimizde takip ve tedavisi yapilan olgulara ait
bazi resimler Sekil 1'de sunulmaktadir.

TANI

AOM siniflandiriimasi cerrahi 6ncesi her zaman radyolojik
olarak yapilamayabilir. Lumbosakral veya alt torakal yerlesimli
AOM'’lerin cogunda nadiren de servikal AOM’lerde gerginlige
yol agmis en azindan bir lezyon (6rnedin, yagh filum)
bulunabilir. Bu nedenle bitiin néral eksen radyolojik olarak
incelenmeli ve gerginlige yol acan ikinci bir lezyon bulunmasi
halinde tedavisi planlanmalidir.

Tani genellikle gebelik sirasinda ultrasonografi (USG) ile
konulmaktadir. Postnatal cilt bulgusu olan bebeklerde de
ultrasonografi kullanila bilinir (15).

Gerek prenatal, gerek postnatal tanida en iyi goriintiileme
yontemi manyetik rezonans goriintlilemedir (MRG) (2, 15). T
1 agirhkh sekanslarda filum lezyonlarini (6rnegin, fibrolipom)
ve vertebral anomalileri degerlendirmek miimkiin olabilmek-
tedir. T 2 agirhkh sekanslar ise kac dural kese oldugu ve sirin-
gomiyelinin olup olmadigi incelenebilmektedir. Gradyent eko
spurun taranmasinda oldukga faydalidir (15).
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Cerrahi oncesi planlama yaparken kemik anatomisi, spur
yapisini ve eslik eden omurga anomalisini degerlendirmek
icin omurga tomografisi cekilmeli, sagittal ve koronal planda
inceleme de yapilmalidir (2, 15). Yine cerrahi 6ncesi, trolojik
sorunlarin belgelenmesi amaciyla renal USG ve rodinamik
testlerin yapilmasi gerekmektedir.

Radyolojik olarak en sik torakal omurgada (% 38,8) yerlesim
gosterir. Bunu takiben lomber (%28,6), torakolomber
(%22,4), servikotorakal (%6,1) ve lumbosakral bolgede (%4,1)
gorulebilir (9). Klinigimizde tedavi edilmis hastalarin eslik eden

radyolojik bulgular Tablo llI'de ve bu radyolojik bulgulardan bir
derleme Sekil 2'de sunulmaktadir. Sunulan tabloya ek olarak
bazi genis serilerde eslik eden meningomiyelosel, hidrosefali,
dermoid - epidermoid timor, araknoid kist, ndroenterik kist
ve Chiari malformasyonu da rapor edilmistir (2, 9).

TEDAVI

AOM tedavisi cerrahidir ve sonuglari oldukca yiiz guldird-
caddr (2, 16). Tedavide amag kemik cikinti veya fibréz bandi
rezeke etmek, gergin omuriligi rahatlatmak ve bozulmus ana-
tomiyi olabildigince diizeltmektir (9). Cerrahi morbidite diisiik

Sekil 1: Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nérosirtirji Bilim Dali tarafindan takip ve tedavisi yapilan hastalardan bazilarina ait klinik
resimler.
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olmakla birlikte tip | lezyonlarda bir miktar daha ytiksektir (16).
Tip | AOM icinde de Tip Id’'nin postoperatif gelisebilecek Uriner
problemler ve motor kayiplar agisindan en yiiksek cerrahi
morbiditeye sahip oldugu gosterilmistir (2). Cerrahi sirasinda
direkt uyarimla multimodal intraoperatif néromonitérizasyon
(MIONM) kullanimi, sinir koklerinin korunmasini saglayarak
ameliyat sonrasi gelisebilecek norolojik kayiplari da engelle-
yecektir (1).

Semptomlar genellikle gergin omurilige baghdir ve gerginli-
gin giderilmesiyle genellikle diizelir (5). Gerginligin giderilme-

sine ek olarak kemik septum cikarilmali ve dura tek bir kanal
olusacak sekilde yeniden yapilandirilmalidir (2, 5, 12). Kemik
¢ikintinda cogunlukla egik olmasi nedeniyle cerrahiye normal
anatomiden baslayarak defekte dogru ilerlemek faydali olabi-
lir (5). Ameliyat 6ncesi gorlintiileme yontemlerinde eger algak
yerlesimli konus saptanmigsa filumun da ayni seansta kesile-
rek serbestlestiriimesi gerekmektedir (2). Unutulmamalidir ki
medyan septum c¢ikarilmadan gergin filumun kesilmemesi,
omuriligin septum tarafindan travmaya maruz kalmasini 6n-
leyecektir (5). Filumun kesilmesi gerektigi durumlarda L5-S1
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Sekil 2: Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik N&rosiriirji Bilim Dali tarafindan takip ve tedavisi yapilan hastalardan bazilarina ait

radyolojik resimler.
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Tablo I: Klinigimizde Tedavi Edilen AOM’lu Hastalarin Mevcut
Klinik Bulgulari

- Noro - ortopedik Sendromlar

Cilt bulgular

Duyu kaybi

Alt ekstremitenin anatomik defektleri
Bacaklarda gii¢ kaybi

Spinal deformite

@) Bl o> Rl Y T

Sfinkter kusuru

Tablo lI: Klinigimizde Tedavi Edilen AOM’lu Hastalarin Mevcut
Cilt Bulgulari

|| ciltBulgulan

Hipertrikoz
Dermal sinlis

1.
2. |
3. ‘ Hiperpigmentasyon
4. ‘ Kutandz hemanjiyom
5. ‘ Cilt katlantisi

Tablo llI: Klinigimizde Tedavi Edilen AOM’lu Hastalarin Eslik Eden
Radyolojik Bulgulan

- Eslik Eden Radyolojik Bulgular

Alcak yerlesimli konus
Gergin omurilik
Siringomiyeli

Kalin / yagh filum
Arkus flzyon defekti
Blok vertebra
Hemivertebra
Skolyoz / kifoskolyoz
Dermal sinls

10. | Kelebek vertebra

11. | intradural lipom

12. | Tarlov kisti
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araliginin tercih edilir ise, interlaminar mesafenin genisligi
edeniyle ek laminektomi yapilmasina gerek duyulmayabilir.
Ayrica bu seviyenin daha altinda dural kilifin incelmesi nede-
niyle su gecirmez bir sekilde tamirini zorlastirmaktadir.

Bokar ve Mahapatra, AOM cerrahisini 6 adimda tarif
etmislerdir. Buna gore (2);

+ Orta hat posterior yaklagim.

« Tercihen, spur diizeyinin bir alt ve bir Ust seviyesine
uzanan laminektomi ve spur diizeyinde kemik cikintinin
elmas tur ile dikkatli bir sekilde turlanmasi.
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+ Spuru cevreleyen duranin aksina uygun olarak duranin
acilmasi. Bu kesi uygun dura kapatilmasi i¢cin en az bir tst
ve bir alt seviyeye kadar uzatilmahdir.

« Kalan kemik cikintinin tur ile inceltilerek Kerrison punch
yardimiyla eksize edilmesi.

+ Duraninsugecirmezbir sekilde dikilmesi. Dural yapraklarin
yeterli olmadigi durumlarda duroplasti yapilmalidir.

- Insizyon katlarinin kapatiimasi.

Genis serilerde raporlanmis en sik cerrahi komplikasyon
BOS fistlltdir (%24,5). Psodomeningosel (%16,3), menenijit
(%12,2), yara yeri enfeksiyonu (%8,2) raporlanmis diger cerrahi
komplikasyonlardir (9). BOS fistiili gelisen olgularin yaklasik
yarisinin yara yeri revizyonu ve duraplastiye gereksinimi olur.

SON SOz

Ayrik omurilik malformasyonu oldukga nadir gériilen bir spinal
disrafizm tipi olmakla birlikte yol actigi nérolojik ve ortopedik
problemler hayat kalitesini olumsuz etkilemektedir. Cerrahi
planlama yapilirken tim noral aksin degerlendirilmesi icin
tomografi ve manyetik rezonans goériintlleme oldukga biyuk
bir 6neme sahiptir. Cerrahi sirasinda néromonitérizasyon uy-
gulamasi gegici veya kalici Grolojik veya ndérolojik sorunlarin
sikhgini azaltacaktir. Hastanin cerrahi 6ncesi ve sonrasi fizik te-
davi, ortopedi ve ¢cocuk urolojisi klinikleri ile degerlendirilmesi
ve takiplerinin birlikte yapilmasi hayat kalitesini artiracaktir.
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