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Ayrik Omurilik Malformasyonu

Split Cord Malformation

0z

Ayrik omurilik malformasyonu iki omurilik varlidi ile seyreden dogumsal bir malformasyondur. Tedavi edilmediginde ilerleyici
noérolojik kusurlar, idrar yapma ve diskilama sorunlari, kalici agrilar ve omurga deformiteleri gibi sonuglarla sonuclanabilmektedir.
Tiplerine gére cerrahi teknik degismektedir. Cerrahi sonuglarin yiiz glldirict oldugu bu hastalik grubunda erken tani ve tedavi
plani olumsuz sonuclardan korunmak i¢in ¢ok énemlidir. Klinik olarak stiphe edilen olgularin uygun radyolojik yéntemler ile

degerlendiriimesi ve uygun sekilde tedavisi gerekmektedir.

Anahtar Sézciikler: Ayrik omurilik, Diastometamyeli, Diplomyeli, Disrafizm

ABSTRACT

Split spinal cord malformation is a congenital malformation with the presence of two spinal cords. Progressive neurological
deficits, urination and defecation problems, permanent pain and spinal deformities may occur if left untreated. Surgical
technique varies depending on the type. In this disease group, where surgical results are satisfactory, early diagnosis and
treatment plan are very important to avoid negative consequences. Clinically suspected cases should be evaluated with

appropriate radiological methods and treated appropriately.
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TANIM/EPIDEMIYOLOJI

Ayrik omurilik malformasyonlari (AOM), iki ayri omurilik var-
g ile seyreden spinal disrafizm ile iligkili konjenital omurda
deformitelerinin bir grubudur. Tim konjenital deformitelerin
%3.8-5’ini icerse de erken tani ve tedavinin ¢ok édnemli ol-
masi ve tedavi edilmez ise olusabilecek ciddi nérolojik ku-
surlar olusabileceginden dikkatle degerlendiriimesi gereken
bir klinik durumdur (6).

Yaklasik 5000 dogumda bir gérilmektedir (13). Diger dis-
rafizmlerde oldugu gibi folat metabolizmasi etiyolojide ¢ok
o6nemlidir. Maternal perinatal rutin folat kullanimi AOM’dan
korunmak icin bilinen en etkin yoldur (4).

Kiz cocuklarinda erkeklere kiyasla 1.3 kat fazla goérilmekte-
dir. Semptom yasina bakildiginda 4-7. yaslarda birinci, 12-
16. yaslarda ikinci pikini yaptigi gortimustir. Tip 1 AOM Tip
2’ye gore daha ¢ok gortlmektedir (13).

EMBRIYOLOJi

Diger konjenital malformasyonlar; primer ve sekonder noru-
lasyon asamasindaki sorunlardan kaynaklanmasina karsin
AOM’lar gastrulasyon asamasindaki problemler nedeni ile

olusmaktadir. Bu asamada ektoderm mezoderm ve endo-
derm olugsmaktadir. AOM olusumundaki temel hata sudur;
Hensen digumuniin (primitif digim) dorsal tarafindan gelen
prenotokordal hlcrelerin, orta hat notokordunu olusturmak
icin ektoderm altinda orta hat entegrasyonuna ugramasi
gerekir. AOM’da bu hiicrelerin orta hat entegrasyonunda
gecici olarak kesinti olur ve geride ektodermin hala endo-
derme yapisik oldugu bir orta hat alani birakir. Bu bir sinesi
yaratir (10). Bu yapisiklik iki notokord olusumu ile sonuglanir.
Pirimitif meninks hicrelerinin katiiminin varliginda gére de
AOM’nun tipi degismektedir. Ornegin gec entegre olan lom-
ber ve alt torakal seviyelerdeki AOM’unun zamani meninks
diferansiyasyonuna denk geldigi icin bu bdlgelerde iki tekal
kese dolayisiyla da Tip1 AOM daha sik gortlmektedir (10).

SINIFLAMA

Klinikte farkl adlandirmalari bulunmaktadir. Diastometam-
yeli (ayrnimis, yariklanmis medulla), veya diplomyeli (ikili
medulla) gibi isimlendirmeler daha 6nce kullaniimistir. Gu-
nimuizde ise en sik kullanim sekli AOM’dur. Eski tanimlama
ile yeni tanimlama karsilastirildiginda diastometamyeli daha
cok Tip 1 AOM’na, Diplomyeli ise daha ¢ok Tip 2 AOM’na
karsilik gelmektedir.
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Temel siniflandirma Pang ve arkadaslar tarafinca 1992’de
yapilmistir (8). Bu siniflamaya gére AOM’lari ikiye ayriimak-
tadir. Tip 1 AOM’da iki medulla iki ayri dura ile gevrilmistir
ve bir kemik septum veya kalin bir fibrokartiléz septum ile
ayrilmistir. Tip 2 AOM’da ise iki kord tek dura ile ¢evrilmistir
ancak fibroz bir septum ile aynimistir. Tip 1 en sik AOM’nu
torakolomber ve lomber bdlgede goérilir iken servikalde gé-
rilme olasiligi gok nadirdir. Tip 2’de ise servikal bdlge de de
yerlesim olabilmektedir (Sekil 1) (6,13).

2005’de Mahaparta ve Gupta’nin yaptigi baska bir calisma-
da, Tip 1 AOM’lari, septumun kord ile olan iligkisine gore, 4
ayri altgruba ayrimistir. Bu ¢calismada cerrahi olarak en riskli
grubun Tip 1 d oldudu, en risksiz grubun da Tip 1a oldugu
da belirtilmistir. Kendi serilerinde de en sik olan grubun Tip
1a oldugunu belirtmiglerdir (Sekil 2) (7).

DIGER DEFORMITELERLE OLAN iLiSKisSi

AOM’na diger konjenital anomaliler eslik edebilmektedir.
En sik eslik eden ek deformitelere bakilacak olur ise, gergin
omurilik, distk yerlesimli konus birlikteligi (>%50), kifoskol-
yoz birlikteligi (%44-60), siringomyeli (%27.5-44), yagl kalin
filum, dermoid kist, néroenterik kist, spinal lipom (%11-26)
siralanabilir. Konjenital skolyozu olanlarin %5’inde AOM
gorulebilir. Meningomyeloselli hastalarin %15’inde gérulur.
Skolyoz var ise egrilik tepe noktasinda olma olasiligi %45’dir
(13). Hemivertebra gibi omurga anomalilerine eslik edebilir.
Divertikillerle beraber olabilir (5).

KLINIiK

AOM’unun temel klinik tablosu omurilik gerginligi ile gercek-
lesmektedir. Ozellikle pediatrik hasta grubunda septumun
yol actigi omurilik gerginligine bagl bacaklarda persistan
agrilar, motor ve sensoryal problemler (gli¢csuzllk, alt eks-
tremitelerde atrofi, yuriime bozukluklari, radikiler agri, hipo-
estezi veya parestezi gibi) ile bulgu verebilmektedir. idrar
ve gaita inkontinansi da yapabilir (%20-40). Perinede agriya
neden olabilir. Erken ¢ocuklukta asemptomatik olsa da klinik
genelde ilerleyicidir (6,10,13). Tip 1 AOM’nu olan hastalarin
%72’si Tip 2 AOM olan hastalarin ise %64’U0 semptomatik
olarak ilerlemektedir. Erigkinlerde ise klinik daha ¢ok aksiyel
bel agrisidir. Ancak erigkin grupta da bazen radikuler etki-
lenme (6zellikle travma sonrasinda) gorilebilmektedir. Kifos-
kolyoz’a, eslik ettigi durumlarda durus bozuklugu ve defor-
miteler gbzlemlenebili. Omurga deformitelerinde daha ¢ok
Tip 1AOM goérilmektedir (10). Tip 1 AOM’nun klinigi, Tip 2
AOM’nuna goére daha gurultull seyrettigi gdzlemlenmistir (6).

Ayrica diger spinal disrafizm’lerde oldugu gibi bazi kutanéz
bulgular eslik edebilmektedir. Hipertrikoz, hiperpigmente
makdiller, kapiller hemanjiomlar ile birlikte saptanabilmekte-
dirler.

GORUNTULEME

Antenatal testlerde 14. hastada ekojenik bir fokus olarak
gbzlemlenebilir. SUphe olur ise gebelikte ¢ekilen manyetik
rezonans gorintileme (MRG) yapilmasi eslik edecek diger
patolojileri saptamak ve bilgilendirme igin énemlidir (1).

Hastalarin degerlendiriimesinde MRG cekilmesinin kritik bir
o6nemi vardir. AOM’nun en 6nemli bulgusu T1 agirlikli ce-
kimlerde cift kord gérUlmesidir. Yariklanma genelde T11’in
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altindadir ve genellikle 2 vertebra yuksekligi icinde kord’lar
birleserek tek kord haline gelirler. T1 inceleme ayni zamanda
eslik edebilecek olan yagli filum, dermal sinUs trakti, terminal
lipom gibi ek anomalilerin saptanmasi icin de ¢ok énemli-
dir. T2 inceleme subaraknoid bosluklarin tayinini saglan ve
AOM’larinin tipi ile ilgili bilgi verebilir. Ayrica T2 incelemede
siringomyeli varligi saptanabilir.

AOM’da bilgisayarli tomografi (BT) ¢cekilmesi kemik septu-
mun varli@i igin ¢gok 6nemlidir. Ayrica kemik septumlarinin
operasyon dncesindeki oryantasyonu anlamak ve hipertorfik
lamina yapisinin degerlendirilmesi igin de ¢ekilmesini éner-
mekteyiz. Bazi kemik segmentasyon kusurlarina eslik ede-
bilir. Kemik segmentasyon kusurlari arasinda bifid omurlar,
bifid laminalar, Klippel-Feil malformasyonu, kelebek omurlari
ve hemivertebra yer alir. AOM’nun %50-60’inin skolyoz ile
iliskilidir oldugu ve konjenital skolyozlu hastalarin %5’inde
AOM oldugu belirtiimistir. Major egdriligin apeksi AOM sevi-
yesi ile ortiismektedir (9).
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Sekil 2: Tip 1 AOM’larinin sematik diyagrami.
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intratekal BT myelografi de tekal kese yapisinin subarakno-
id bosluklar ve kemik yapisi tek seferde degerlendiriimesi
acisindan hala kiymetli bir gortntileme yontemidir. Ancak
lomber ponksiyon yapilmasi gerekliligi nedeniyle artik ¢ok
tercih edilmemekte MRG ¢ekilemeyen sinirli olgularda kulla-
nilmaktadir (Sekil 3) (13).

CERRAHI

AOM’de semptomatik tiim olgular cerrahi olarak tedavi edil-
melidir. Semptomatik olmayan olgularda 6zellikle Tip 1 AOM
saptanan olgularda da cerrahi gerekliligi ile ilgili bir stphe
yoktur. Tip 1 AOM saptanan olgularda operasyon uygulan-
maz ise norolojik kdtllesme %85 civarinda iken, uygulanan-
larda bu oran % 4,5 civarindadir. Dolayisi ile profilaktik cer-
rahi, Tip 1 AOM saptanan olgular icin akilci bir yaklagimdir.
Benzer sekilde Tip 2 AOM’nunun da benzer sekilde yone-
tilmesi gerektigi vurgulanmistir (10). Pang ve ark.; nérolo-
jik kotulesmenin her iki grupta da ayni dizeyde oldugunu
vurgulamiglardir (9). Buna karsin sadece kutandz bulgular
olan, tesadifen saptanan, ndrolojik yakinmasi olmayan Tip 2
AOM’lu olgularin takip edilmesini savunan, profilaktik cerrahi
6nermeyen bir géris de bulunmaktadir.

Cerrahi teknigin her iki tip igin de temel amaci omurilik Uze-
rindeki gerginligin azaltimasidir. Tip 1 AOM’nunda kemik
septumun cikariimasi ardindan septumu cevreleyen dura
acllir ve posteriorda tek dura haline getirilir. Anteriordaki
defektif dura’nin dikilmemesinin BOS fistllinG artirmadigu,
anterior dura ile korpus arasindaki sinesilerin BOS fistulina
engelledigi belirtiimistir (Sekil 4) (10,13).

Tip 1 AOM ile beraber cerrahi dizeltme gerektiren omurga
malformasyonlari olan kifoskolyotik hastalarda 6ncelikle
AOM igin cerrahi planlanmalidir. Omurganin cerrahi duzeltil-
mesinin ilk operasyondan yaklasik 3-6 ay sonra yapiimasi ile
daha guvenli bir cerrahi planlanabilir.

Son zamanlarda, tek asamali olarak, ayni seansta kemik
septum rezeksiyonu ve ardindan omurga deformitesinin du-
zeltilmesinin, ayrica kemik ¢ikintinin profilaktik rezeksiyonu
olmadan tek asamali omurgay! kisaltan posterior vertebral
kolon rezeksiyonu ve osteotominin iyi sonuglar da goésteril-
mistir (2,3,14).

Tip 2 AOM’nun cerrahi prensibi ise, gerginligi olan septumun
kesilmesidir. Bazen dorsal fibréz bantlar anteriorda gerginli-
de neden olabilir ve bunun da 6zel manevralarla kordu ¢evi-
rerek serbestlestiriimesi gerekmektedir (11).

Her iki AOM tipinde de cerrahi aninda spinal kord ve iligkili
anatomi yapilar ile direkt olarak temas ve manipuilasyon s6z
konusudur. Bu cerrahi riskleri dolayisiyla olasi bir nérolojik
defisit ihtimalini artirabilecek bir durumdur. Cerrahi givenligi
artirmak igin intraoperatif néromonitdrizasyon uygulanmasi
Onerilmektedir. Operasyona baslamadan hastanin anestezi
prosedirleri tamamlandiktan sonra basa sagl deriye uyarici
elektrotlar takilir. Ardindan ekstremitelerdeki kas gruplarina
ve anls kaslarina alici elektrotlar takilir. Cerrahi esnasin-
da aralikh yapilan motor uyarilar ile kas gruplarinin kasiima
seviyeleri monitorlenir. Ayrica slrekli EMG kaydi yapilir. Bu
cerrahi aninda néral yapilardaki iskemi veya maniptilasyo-
na bagl olan praksi hadiseleri igin erken dénemde uyarici
olmaktadir. Ayrica prop’lar yardimi ile néral dokular cerrahi

Sekil 3:
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Sekil 4:

sahadan uyartilabilmekte ve néral dokular ayirt etmek ko-
laylagsabilmektedir (12).

Uygun yapilmis bir ameliyat ile hastalarin %90’nindan fazla-
sinda norolojik defisit ilerlemedigi gérilmustir. Aksiyel ve ra-
dikller agrlarin azaldigi goérilmustir. Mesane disfonksiyonu
olan hastalarin %30’unda diizelme beklenir. Kutanéz stig-
matlari olan hastalarin semptomlarinin cerrahi sonrasi daha
iyi duizeldigi belirtilmistir.

Komplikasyonlara bakildiginda, hastalarda post-op néroloji
kétulesme olabilir. %3 kalici, %7 gecici norolojik defisit ihti-
mali vardir. %25 ihtimal ile Uriner retansiyon olusabilir hasta-
lari sonda ile takip etmek gerekebilmektedir. %10 ihtimal ile
yara yeri problemleri gérilebilmektedir (7,15).

SONUG

AOM tedavi edilmeyecek olur ise ciddi fonksiyonel kayip-
larla ilerleme olasiligi olan bir disrafizm tirtdudr. Cerrahi so-
nuclari yiz guldirictdir ve komplikasyon oranlari disiktir.
Ozellikle pediatrik grupta eslik eden cilt bulgular varliginda,
kifoskolyoz tespit edildiginde ve ndrolojik semptom ve/veya
kusur varliginda hastalar tim spinal MRG ve gerekir ise ve
BT ile degerlendiriimelidirler. Uygun planlanmis cerrahi ile
potansiyel nérolojik kusurlar engellenebilecektir.
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