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Lipomyelomeningocele

oz

Lipomiyelomeningosel(LMM), subkutanéz lipom dokusunun lumbodorsal fasya ve orta hat kemik defektinden ilerleyerek dura
ve noral dokulara infiltre olmasi ile karakterize kapali bir spina bifida tipi olup genellikle klinik sonuglari (motor bulgular, idrar-
gaita problemleri) gergin omurilik sendromuna bagl ortaya gikar. Belirgin bir risk faktori etiyolojisinde bulunamamistir. Dorsal,
kaudal, ve transizyonel 3 farkli tipi olup, en sik gortlen ve en basit tipi olan dorsal tiptir. Asemptomatik olgularda cerrahi
yapllmasi hala tartismali olsa da, cerrahiden fayda goéren bircok vaka bildiriimistir.

Anahtar Sézciikler: Spina bifida, Lipomiyelomeningosel, Gergin omurilik

ABSTRACT

Lipomyelomeningocele (LMM) is a closed type of spina bifida characterized by the infiltration of subcutaneous lipoma tissue
through the lumbodorsal fascia and midline bone defect into the dura and neural tissues. It is usually associated with tethered
spinal cord syndrome with clinical consequences (motor findings, urinary and fecal problems). No specific risk factor has been
found in its etiology. There are 3 different types: dorsal, caudal and transitional. The most common and simplest type is the
dorsal type. Although surgery in asymptomatic cases is still controversial, many cases have been reported to benefit from
surgery.
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LIPOMYELOMENINGOSEL

Lipomyelomeningosel (LMM), subkutanéz lipom dokusunun
lumbodorsal fasya ve orta hat kemik defektinden ilerleyerek
dura ve néral dokulara infiltre olmasi ile karakterize kapali bir
spina bifida tipidir. Aslinda adindan dolayr myelomeningo-
sel ve meningosel gibi néral doku ya da meninkslerin spinal
kanaldan herniasyonu gibi anlasilsa da, subkutandz lipom
dokusunun noéral dokulara infiltre olmasidir (12). Genellikle
konus medullaris seviyesinde infilire olup, klinik sonucla-
r gergin omurilik sendromuna bagli ortaya c¢ikar. K:E orani
yaklagik olarak 3:2’dir. 4000 dogumda bir gorilme sikligi
olup en ¢ok gorilen kapali spinal disrafizm tiplerindendir (6).

EMBRIYOLOJi

LMM embriyolojik dénemde 28. glinde primer nérulasyon ve
kaudal néroporun kapanmasi bittikten sonra meydana gelen
bozuklukla ortaya gikar (2). Mezenkimal dokunun néral pla-
koda girip lipomatdz doku olusturdugu, primer nérilasyon-
daki ayriimama bozuklugundan kaynaklanir (29). Sekonder
ndrulasyon déneminde konus medullaris, kauda ekuina ve
filum terminale gelismektedir ve bunlar kapanmis olan sag-
lam derinin altindadir. O ylzden kapali spinal disrafizm ola-

rak ortaya c¢ikar (6). Dorsal tip LMM’ler muhtemelen erken
ayriimanin veya kapall ndral tipUn kutandéz ektodermden
ayrildigi stirecin bir sonucu olarak gelisir (15,18). Kaudal tip-
te ise sekonder ndrulasyonun dejeneratif fazindaki aberran
apoptoz etkilidir (23).

ETiYOLOJi

Acik spinal disrafizmin etiyolojisinde bilinen anneye ait risk
faktorleri (diyabet, antikonvilsan kullanimi, obezite, ylksek
1Sl (6rn. sicak kulvet kullanimi) ve aile dykusiU kapali spinal
disrafizm ile iligkilendirilememistir. Tim néral tip defektle-
rinde oldugu gibi LMM’lerde de genetik ile iligkili oldugu bi-
linmektedir, ancak net bir genetik gecis ve etiyolojik faktér
aydinlatilamamistir (3,13).

SINIFLAMA

1982’de Chapman ve ark. (4) LMM’leri dorsal, kaudal (ter-
minal) ve transizyonel olarak 3 sinifa ayirdi. 2009 yilinda ise
Pang ve ark. (24) kaotik adinda 4. bir sinif ortaya koydu. Bu
siniflamalar MR goérintilerine gére yapllmaktadir ve cerrahi
plan igin gereklidir.
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1. Dorsal tip: Kanala giren lipom kitlesi konus meddllarise
degisen kalinlikta bir fibrolipomatéz stalk yoluyla dorsalin-
den yapisir (Sekil 1A). Spinal kordun daha alt kisminin pos-
teriorunda néral kiviimin oldugu yerde tam bir kaynasma
olmamistir ve stalk agikta kalan alanda posterior kolonlarin
posterior ve medialinde ayrica santral kanalin dorsalinde ya-
pisir (28). Sinir kokleri lipomun igcinden gegmez, daha serbest
oldugu icin cerrahi olarak 6zellikle omurilige yapisan kismi
daha kiicik olan lipom olgularinda daha kolaydir (12).

2. Kaudal (Terminal) tip: Bu tipte lipom konusun kaudal
ucunda yer alir ve neredeyse omuriligin devami gibi seyreder
(Sekil 1B). Lipom tamamen spinal kanal icinde yer alabilir ya
da dura, kemik ve cilt alti bosluk boyunca uzanabilir. Sinir
k&kleri lipomun ventralinde bulunabilir ya da iginden gecebi-
lir. Bu yUzden cerrahisi daha karmasik ve zordur (6,12).

3. Transizyonel tip: Bu tipte ise hem dorsal hem de kaudal
tipin 6zellikleri mevcuttur. Cogu zaman bu vakalarda, kranial
ve kaudal kisimlan sirasiyla dorsal ve kaudal LMM tiplerine
benzemektedir (Sekil 1C).

4. Kaotik tip: Plakod ile lipom arasindaki sinir diizensizdir.
Lipom, omuriligi cevreler ve ventral yoniinde uzanir. Prema-
tlr disjunction, kaotik tip hari¢ tim YMM’ler icin gereklidir.
Kaotik tipin yalnizca sekonder néralizasyonu icerdigi dusi-
nilmektedir (27). Kaotik lipomlar nadirdir ve genellikle sakral
agenezi ile iligkilidir (24).

SEMPTOMLAR

LMM’nin siklikla en énemli bulgusu lumbosakral bélgede
orta hatta bulunan bir deri alti yag dokusudur. Bu bulgu %90
oraninda bulunur. Orta hat kitlesinin disinda gorulebilecek
bulgular ise dermal sinls, gamze, hipertrikoz, hemanjiom ve
nevis gordlebilir. Bulgular dogumdan beri var oldugundan
yenidogan déneminde en sik basvuru nedenidir (7,9,25).

LMM semptomlar genellikle gergin omurilik sendromuna
bagh olur. Yasa gore bulgular farkliik géstermekle birlikte,
gergin omurilik sendromunun nérolojik, ortopedik veya uro-
lojik sorunlarin kombinasyonu olarak ortaya c¢ikar. LMM’li
hastalarin lcte birinde orta hatta gére asimetrik bir deri alti
gorilmekle birlikte bu hastalarda kitle ile ipsilateral alt eks-
tremitede norolojik defisitler ortaya ¢ikmaktadir (20). Cogu
hasta yillar iginde yavas bir fonksiyon kaybi gosterse de,
hiperfleksiyon sonrasi ani ve akut fonksiyon kaybi da tanim-
lanmistir.

Yenidoganlarda, motor bulgular arasinda hipotoni ve kas
atrofisi bulunabilir. Bu atrofiler, yenidoganin yagd tabakasina
bagll olarak gbézden kagabilir. Kas gligstzIigu ve ylrime
bozukluklari genellikle cocuk ylrimeye basladiginda orta-
ya cikar (9). Muayene sirasinda, kas atrofisi, bacak uzunluk
farki, varus veya valgus ayak deformiteleri, ¢cekic veya pen-
¢e ayaklar, skolyoz, degisen derecelerde tendon refleksle-
ri, duyusal anormallikler ve/veya sirt agrisi tespit edilebilir.
idrar veya diski kacirma, anormal idrar yapma paternleri
veya sik idrar yolu enfeksiyonlari da basvuru semptomlari
olabilir (1,31). Cocuklarda 3-4 yaslarinda nérojenik mesane
gelisebilir. Bebekler genellikle cilt anomalileri ile, daha buyik
cocuklar ise ortopedik, ndrolojik veya Urolojik semptomlar-
la basvurabilir. Yetigkinler genellikle sirt agrisi veya radikiler
agrilarla doktora bagvurur (26).

TANI

Prenatal dénemde yapilan USG ile Lipomyelomeningosel
tanisi konulabilmekle birlikte, meningomyelosel ile karisi-
labiledgi unutulmamalidir (27). Ayrica USG, 6 aydan kigik
iskeletsel olarak olgunlasmamis hastalarda lipomlarin spinal
korda baglanmasini tanimlamak igin yararh bir arac olabilir
(17,19). USG ucuzdur, sedasyon gerektirmez ve tethering
varsa omurilik hareketini géstermeye yardimci olabilir; ancak
tek basina ameliyat dncesi donemde guvenilmemelidir (9).
USG’nin MRG’nin yerini almasi olasi degildir, clinkli uygun
anatomik ve preoperatif bilgi saglama yetenegi sinirlidir (12).

Spinal lipomlar igin detayl bir manyetik rezonans goéruntu-
leme (MR) incelemesi kesin goértntileme degerlendirmesi-
dir. MR, LMM’li hastalarin tanisi, takibi ve ayirici tanisinda
mutlaka kullanilir (8,21). Plakod-lipom birlesim noktasinin
anatomik detaylari normal omurilikle iligkili olarak gosterile-
bilir (27). Lipomlarin tiplendiriimesinde de kullanilir. Ayrica ek
spinal kord patolojisi varsa (diastometamyeli, syringomyeli)
onlari da gdsterir. Lipom T1 sekansinda hiperintens, T2 se-
kansinda hipointens goriinimdedir (16,22).

Direkt grafi 6n-arka ve yan radyografiler siklikla dorsal flizyon
defekti veya LMM diizeyinde omurga kanalinin genislemesi
gibi anormallikleri ortaya cikarir. Bilgisayarli tomografi (BT)
gorintileme, skolyozu, kemik yapiyi, kemik defekti deger-
lendirmek ve ameliyat éncesi planlama sirasinda omurganin
kemik anatomisini degerlendirmek igin yararli olabilir. BT’nin
sinirli faydalari, maliyeti ve en énemlisi, gelismekte olan be-
beklerin ve ¢ocuklarin radyasyona maruz kalmasi nedeniyle
kullanimi sinirhdir (12).

Sekil 1: Dorsal (A) Kaudal (B) ve Transizyonel (C) tip lipomyelomeningosel tipler.
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TEDAVI

LMM’lerde semptomatik olgularda tedavi cerrahi segenegi
kesin olsa da, asemptomatik olgularda cerrahi secenegi tar-
tismalidir. Omuriligin gerginliginin miktar ve siresi, boy uza-
masinin ne kadar olacagi ve omuriligin gerilmesine ne kadar
yol acacagi, bulgularin ne zaman ortaya ¢ikacag bilinme-
mektedir. Ayrica ameliyatin néral dokulara ne kadar zarar ve-
recegi bilinmedigi icin operasyon karari zorlasmaktadir (5,6).

Wykes ve ark. 2012 yilinda ve Keating ve ark. 1988 yilinda
yaptigi calismalar, uzun sireli takip edilen hastalarda, LMM’li
hastalarin 10 yil icinde %33 ve %40’k oranda hastanin
norolojik, ortopedik ve Urolojik disls yasadigini géstermis-
tir (10,30). Bazi cerrahlar ise profilaktik cerrahiye sipheyle
yaklasiyor olup Kulkarni ve ark. 2004 yilinda yaptiklar ca-
lismada, cerrahi yapilan hastalar ile konservatif takip edilen
hastalar arasinda progresyonsuz sagkallmda cok az fark
oldugunu gosterdiler. Cerrahi yapilmadan takip sirasinda
LMM’lerin boyutunda spontan azalma oldugu da bildirilmig-
tir (11). Gogu cerrah, erken ddnemde operasyon daha kolay
oldugu ve ileri yas ile semptomlar ortaya ¢ikmadan ameliyat
edildigi icin 6 ayliktan dnce operasyonu Onerirler.

Cerrahinin temel amaglar ise omuriligi dekomprese etmek,
omuriligin gerginligini azaltmak, omuriligi ve durayi yeniden
yapilandirmaktir (14). Bu sirada ndrolojik fonksiyonlarin kay-
bedilmemesi 6nemlidir. Intraoperatif néromonitdrizasyon
sayesinde norolojik kayip olacagi noktada operasyon son-
landiriimaldir.

Cerrahi girisim yaparken hasta intratrakeal genel anestezi al-
tinda intraoperatif néromonitérizasyon altinda prone pozis-
yonda baglanir. LMM’yi ortalayan median lineer ya da eliptik
insizyon yapilir. Her olguya gére insizyonun buyUkligu ve
sekli degisebilir. Oncelikle lumbodorsal fasyaya kadar olan

Sekil 2: Cerrahi stireg
sonunda cilt alti yag
dokusunun azaltiimasi.

lipom kuigulttlebilir. Kemik defektinin proksimalindeki son
saglam laminaya laminektomi yapilarak omuriligin normal
oldugu son segment ortaya konulur. Ardindan bu laminanin
altindaki saglam dura acilarak, saglam omurilik segmenti
bulunur. Kemik defektinden iceri giren ve konusun dorsaline
bir stalk ile yapisan lipom kitlesi ortaya konulur. Mikroskop
kullanarak mikrocerrahi aletler ve teknikler ile sinir kdklerine
zarar vermeden lipom ile omurilik ayrilmaya calisilir (Sekil 2).
Amac ndral dokulara zarar vermeden lipomu eksize etmek,
noral tip seklinde spinal kordu rekonstrikte etmek, gere-
kirse duraplasti yapilarak duranin rahat kapatilabilmesine ve
buna bagl olarak ileride yapisiklik ve omurilik gerginligi ge-
lismesine engel olmaktir. Transizyonel ve kaudal tip lipomye-
lomeningosellerde, lipomun gtvenli sinirda eksizyonu omu-
riligin distalinin ttbdler yapi haline getirilebilmesini zorlastirir.

Cerrahinin sonuglari, konservatif tedavi edilen vakalarla kar-
silastinldiginda faydalar genellikle risklere gére daha agir
basmaktadir, bununla birlikte cerrahiden sonra nérolojik mu-
ayenesi kotlllesen az sayida hasta bildiriimistir (24).
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