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Spinal Meningoseller

Spinal Meningoceles

oz

Spinal meningoseller, spinal kanalin éniinde veya arkasinda yer alan ve duramaterden olusan, beyin-omurilik sivisi ile dolu
kesecik seklindeki malformasyonlardir. Bu derleme c¢alismasi, spinal meningosellerin siniflandiriimasini, klinik 6zelliklerini, tani
yontemlerini ve tedavi yaklasimlarini kapsamli bir sekilde ele almaktadir. Posterior ve anterior yerlesimli meningoseller, klinik
bulgular ve tedavi secenekleri agisindan farklilik gdsterirken, tedavi edilmesi gereken durumlarin belirlenmesi dnemlidir. Ayrica,
Currarino triadi gibi nadir gértilen sendromlar ve Nérofibromatozis veya Marfan sendromu gibi genetik durumlarla iligkili 6zellikli
meningosel gesitleri de incelenmistir. Sonug olarak, spinal meningocelelerin yénetimi, multidisipliner bir yaklasim gerektiren
karmasik bir stiregtir ve her hasta icin 6zellestiriimis tedavi stratejileri uygulanmalidir.

Anahtar Soézciikler: Currarino triadi, Dogumsal spinal anomaliler, Meningosel

ABSTRACT

Spinal meningoceles are malformations characterized by sac-like protrusions filled with cerebrospinal fluid, emanating from the
dura mater and located anteriorly or posteriorly in the spinal canal. This review paper provides a comprehensive examination
of spinal meningoceles, detailing their classification, clinical manifestations, diagnostic procedures, and therapeutic options.
Distinctions between posterior and anterior meningoceles in terms of clinical findings and treatment options underscore the
importance of identifying cases necessitating intervention. The study also delves into specific meningocele variants associated
with rare syndromes like the Currarino triad and genetic conditions such as Neurofibromatosis and Marfan syndrome.
Conclusively, managing spinal meningoceles demands a multifaceted approach, advocating for personalized treatment

strategies tailored to individual patient needs.
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GiRiS

Meningosel, viicudun herhangi bir yerinde dura ve arakno-
idin bir defektten disariya dogru protriide olmasi olarak ad-
landirilir. Defektten ¢ikan bu protriizyon kranial veya spinal
bdlgede olabilir. Spinal meningosel, spinal kanalin éninde
veya arkasinda konumlanabilen, spina bifida arka b&limun-
den ¢ikarak duramaterden olusan ve beyin-omurilik sivisi
(BOS) ile dolu bir kesecik seklinde karakterize edilen bir mal-
formasyondur. En sik rastlanilan bdlgeler lomber ve sakraldir.
Nadiren torasik ve servikal gibi diger bdlgeler de etkilenebilir
ve farkl buyukliklerde olabilirler (Sekil 1). Meningosel iceri-
sinde sinir kdkleri ve daha nadir olarak, hipertrofik bir filum
terminale bulunabilecegi gibi, tanim geregdi omurilik kesenin
icinde bulunmaz ve omuriligin kendisi tamamen normal ya-
pidadir; genellikle bir sakral meningoselin boynuna baghdir.
Buna karsin, presakral bdlgede gorilen anterior meningo-
sellere kaudal regresyon sendromu eglik eder. Meningoselle-
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rin gesitliligi ve kompleks dogasi géz éniinde bulunduruldu-
gunda tedavi yaklasimlarinin hasta bazinda 6zellestiriimesi
gereklidir (2,10,13,23,29).

DOGUMSAL SPINAL ANOMALILERIN TARIiHi

Dogumesal spinal anomaliler, tarih boyunca insanlikla birlikte
var olan ve antik dénemlerden giinimuze kadar farkl me-
deniyetlerin kayitlarinda yer bulmus malformasyonlardir. in-
sanlik tarihinde, bu karmasik durumlar anlamaya ve tedavi
etmeye yonelik cabalar, antik Misirdan Mezopotamya'’ya,
Yunanistan’dan Roma’ya kadar uzanan bir yolculugun par-
casi olmustur. Ozellikle antropolojik kazilarda bulunan ve
spinal disrafizmli bebeklerde tipik olarak gériilen omurga
deformiteleri, bu durumun ¢ok eski zamanlardan beri var ol-
dugunun ve bliyiik ihtimalle cogu zaman tedavisiz kaldiginin
bir gostergesidir (19).
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Sekil 2: Spina bifidanin bilinen en eski basili érneklerinden biri,
Tulp’ un “Observationes Medicae” eserinden (45). Bu goriin-
tinuin agiklamasinda, (resmin sag alt kdsesinde), “spina bifida”
teriminin ilk kez kullanildigi gértlmektedir.

Sekil 1: Spinal
meningoseller,
cogunlukla torasik

ve lomber bolgelerde
yerlesir ve farkl
buyukltklerde olabilirler.
icerisinde noral yapilar
icermemeleri ve BOS
ile dolu kesecikler
olmalari nedeniyle,
transilliminasyon
gosterirler. Bu sayede,
myelomeningosellerden
ayirt edilebilirler.

Antik cag yazarlarindan Hipokrat, Galen ve diger énci tib-
bi arastirmacilar tarafindan yapilan agiklamalar, spina bifida
diger cesitleri ve meningosel gibi hastaliklarin erken tibbi li-
teratirde de yer aldigini gdstermektedir (19,26). Ancak bu
dénemlerde bu durumlarin kesin anlami ve tedavisi hakkin-
da net bir anlayisin olmadigi agiktir. Erken Greko-Roman do6-
nemlerinde, bu kosullarin cerrahi tedavisi neredeyse mevcut
degildi. Ancak, 17. ylzyllda Hollandali klinisyen Peter van
Forest ve Nicoloas Tulp gibi isimlerin ¢alismalari, spina bi-
fida’nin daha detayli tanimlamalarini ve hatta cerrahi mida-
hale denemelerini icermektedir. Tulp, “spina bifida” terimini
tanitan ve bir gocukta blylk bir lomber myelomeningosel
vakasini ilk anlatan kisi olarak 6ne ¢ikar (Sekil 2) (19,45).

19. ve 20. yulzyillarda, dogumsal spinal anomaliler Gzerine
yapilan cerrahi midahalelerde dnemli gelismeler kaydedil-
mistir. Ozellikle Jean Cruveilhier gibi patologlarin detayl ca-
lismalari ve cerrahi patoloji Uzerine yazilmig kitaplar, bu du-
rumlarin anlasiimasinda ve tedavi edilmesinde énemli adim-
lar olarak goériilmektedir (8,19). Ayrica, 20. yuzyilin baslarinda
Charles H. Frazier gibi cerrahlarin gelistirdigi cok katmanl
kapatma teknikleri ve erken dénemde miidahale edilmesinin
onemi Uzerine yapilan galismalar, dogumsal spinal anomali-
lerin tedavisinde modern yaklasimlarin temelini olusturmus-
tur (17) (Sekil 3). Bu slreg, tibbi ve cerrahi anlayisin nasil
evrildigini ve ginimuzde bu kompleks durumlarin nasil ele
alindigini anlamamiza yardimci olur.

SPINAL MENINGOSELLERIN OZELLIKLERIi VE
SINIFLAMASI

Spinal meningoseller, mezenkimal ve/veya kutandz epitelyal
gelisimde bir patoloji zemininde olarak ortaya ¢ikarlar. Bu
patolojik olusum bir membran veya deri tarafindan értaludir.
Primer nérilasyon adi verilen embriyolojik gelisim sirecinde
notokord, Uzerindeki néral ektoderm plakaya bir oluk olus-
turmasinin ardindan yukselip, katlanarak birlesmesini ve orta
hatta birleserek noéral tlipt olusumunu etkiler. Cilt ektodermi
altindaki noéral ektodermden ayrilarak orta hatta birleserek
Ust kisimda cildi olusturur. Lateralde yerlesen mesoderm,
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Fia. 153.—AvuTHOR’S SPINA Biripa TeEcHNIC (Continucd).
4. These aponeurotic flaps are reflected and closed in the median line with a
continuous catgut suture (a).

Sekil 3: Charles H. Frazier’in omurga cerrahisi Uzerine yazdigi “Surgery of the Spine and Spinal Cord” kitaptan, lumbosakral mye-
lomeningoseli olan bir cocugun renkli diyagrami ve dura kapatiimasiyla baslayan ¢ok katmanl kapatma teknigi.

ayrimis iki ektoderm arasinda ilerleyerek posterior verteb-
ral arki ve yumusak dokular olusturur. Bu primer ndrtlasyon
asamalarinda ortaya cikan bir gelisimsel sorun, acgik néral
tUp defektlerine neden olmaktadir. Buna ek olarak, geriye ka-
lan santral sinir sistemi (SSS) yapilari, BOS kaybindan dolayi
anormal gelisimlere acik hale gelir. Noral dokunun gortlduga
ve BOS kacgaginin oldugu lezyonlar tim SSS'yi ilgilendiren
lezyonlardir. Lezyonun Uzeri epitelize oldugunda ve BOS
kagag@i goriimediginde, beyin cogu zaman etkilenmemistir.
Bu nedenle siniflandirma asamasinda, dogumsal spinal ano-
maliler deg@erlendirilirken, noral tip defektleri agik ve kapali
olarak siniflandiriimistir. Bu ayrim spinal néral dokunun di-
saridan gorilir olmasi durumuna gore yapilir. Gergek me-
ningosellerde kese icinde ndral yapi bulunmaz. Ancak, Pang
ve Dias (35)in belirttigi gibi, genellikle meningosel kesesinin
duvarinda bulunmak suretiyle, ganglion hicreleri, periferal
sinir ince dallari gibi néral doku elemanlari gérulebilmektedir.
Bu kicglk noral yapilara ragmen bu hastalar norolojik olarak
genelde normaldirler ve prognozlari diger spinal dogumsal
anomalilere nazaran oldukga iyidir. Hidrosefali ve Chiari Mal-
formasyonu birlikteligi nadiren gorilir (2,13,23).

Disrafizm, ya da orta hat kapanma defektleri adlandirma
konusunda karisikiga neden olabilmektedir. “Spina bifida
cystica” tanisi myelomeningoselli ve meningoselli tim ol-
gular icin kullaniimaktadir. Aralarinda ciddi bir klinik ayrim
yapilamamasi bu taniyi glic hale getirmektedir. Ancak klinik
prognozlarinin birbirinden oldukga farkl olmasi bu iki hasta-
lik grubunun tamamen farkli degerlendiriimesi gereksinimini
ortaya koymustur (2,13). Epidemiyolojik ¢calismalar genellikle
aclk noral tip defektleri ile sinirlidir. Kapal néral tip defekt-
lerinde etkili olan genetik faktorler ve insidans, bu neden-
le iyi bilinmemektedir. Meningosellerin gercek insidansini
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saptamak zor olsa da meningomyelosellerin %5’i civarinda
oldugu tahmin edilmektedir. Son yillarda, folik asit destek te-
davileri ve antenatal ultrasonografinin yayginlasmasi ile me-
ningomyelosellerin de gériilme orani azalmistir (29).

Meningoseller nadir gértlen, heterojen bir kistik lezyonlar
grubudur. Lokalizasyonlarina gére 5 alt baslikta incelenebilir
(23):

1) Posterior lomber ve sakral meningoseller

2) Posterior torasik meningosel

3) Posterior servikal meningosel

4) Anterior sakral meningosel

5) Anterolateral servikal, torasik ve lomber meningoseller
Posterior Lomber ve Sakral Meningoseller

Posterior lumbosakral meningoseli olan yenidoganlar,
lezyonun kolayca disaridan gérilebilir olmasi sebebiyle hizli
tani alirlar (Sekil 4). Bu lezyonlar gesitli blyUkliklerde olabilir.
Cogunlukla dural kese ile baglantili pedinkdlleri olan posteri-
or meningoseller, transliisen gorinimli ve ciltle kaplidir. Her
ne kadar cilt ile kapli olsalar da, Uzerini saran cilt displastik
olabilir ve eg@er cilt elemanlari ince ise, kese yirtilarak BOS
sizintisi meydana gelebilir. Bu durumdaki yenidoganlarda,
ndrolojik muayene normal olsa da, alt ekstremitelerde defor-
miteler nadiren gorulebilir ama anal sfinkter tonusu ¢ogun-
lukla normaldir. Miksiyon diizenli araliklarla gerceklesir ve
idrar arasi dénemlerde kuru kalir. Hidrosefali olmadigi icin,
anterior fontanel yumusak ve bas cevresi normal sinirlarda-
dir (13,23). Hasta degerlendirilirken fizik ve nérolojik muaye-
ne oldukca énemlidir. Ayirici tanilar arasinda, genellikle noral
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Sekil 4: Yenidogan déneminde tespit edilen, kesenin etrafi tamamen cilt dokusu ile kapli oldugu gérilen, lomber ve sakral bolgeyi
icine alan T2 sagital ve aksiyel kesitlerde icerisinde belirgin néral doku elemanlari gézlenmeyen, lumbosakral posterior meningosel.

dokuyu igeren ve BOS sizintisinin daha yaygin oldugu mye-
lomeningosel, kese icinde lipomatdz formasyonlarin bulun-
dugu durumlar, myelosistosel ve sakrokoksigeal teratom
yer alir. Myelomeningosellerde transilliminasyon, icerdigi
ndral dokular nedeniyle zayiftir ve lezyonlar belli bir dereceye
kadar orta hattan bir tarafa dogru baskinlasmis olabilir. Nor-
mal cilt gérulurken, aplastik cilt belirtileri, aplasia cutis, ka-
piller telengiektazi, hiper veya hipopigmentasyon da gézle-
nebilir N6érolojik muayene normal sonug verebilir; ancak bazi
vakalarda motor veya duyusal kayiplar konusunda dikkatli
olunmalidir. Myelosistosellerde, kesenin icinde BOS ile es
zamanli olarak yag dokusu bulunur ve bu lezyonlar genellikle
oldukga buyuktur. Sakrokoksigeal teratomlarda ise lezyon
koksiks ucunda yer alir ve degisen derecelerde pedinkdl olu-
sumlari olan lezyonlar genellikle farkl biyutkliklerdedir. Cilt
displastik 6zellik gdstermez ve ndrolojik muayene ¢ogunluk-
la normaldir (13,23,29).

Spinal kordun keseye goére konumunun belirlenebilmesi
amaciyla, tani asamasinda beyin ve tim spinal MR goruntu-
leme yapilmasi énemlidir. MR gdérinttlemeler ile ayni zaman-
da hastada mevcut diger kapali néral tip defektleri de tespit
edilebilir. Agik ndral tiip defektlerinde, in-utero tani koymada
yararl olan maternal testler (a-FP, fetal ultrasonografi, amni-
yotik sivi analizi ve asetilkolin esteraz seviyedi) uygulanma-
lidir. Kapall néral tlp defektlerinde, BOS sizintisi olmamasi
nedeniyle, fetal serumdaki a-FP, maternal dolasima gegcmez
ve kan testlerinde tespit edilemeyebilir. Bununla birlikte, pre-
natal USG ve MR ile tani oranlari 5nemli derecede artmistir.
Acik ve kapali ndral tip defektlerinin tedavi ve prognozlari-
nin farkli olmasi nedeniyle, bu iki hastalik grubunun ayrimi
ve taninin netlestiriimesi hem tedavi yonlendiriimesi, hem de
ailenin aydinlatimasi agisindan oldukga énemlidir. Menin-
gosellerde, myelomeningoselde oldugu gibi ileri derecede

deforme olan posterior vertebral ark ve vertebra gdvdeleri
olmamasi nedeniyle USG tanisi, meningomyelosellere gore
kolay degildir (13,23,29,33).

Meningosel kesesinin ciltle tamamen kapli olmasi, BOS si-
zintisini engeller ve operasyonun elektif kosullar altinda ya-
pilabilmesine imkan saglar. Standart olarak, yenidoganlarin
hastaneden taburcu edilmeden &nce meningosel onarimi
uygulanmaktadir. Cerrahide meningosel dorsal ylzeyinden
baslayarak kese agilir. Eger mevcutsa, kese duvarina yapisik
durumda bulunan anormal ve displastik néral elemanlar dik-
katle ayrilarak serbestlestirilir. Meningosel kesesinin icindeki
néral elemanlarin blyulk bir kismi fonksiyonel degildir. Her-
niye olmus normal ndral dokular varsa, bunlar subaraknoid
bosluga geri yerlestiriimelidir. Genellikle, meningosel kese-
nin spinal kanala baglantisi bulunmaktadir (13,23,29,33).
Operasyon sirasinda, duramater cevre dokulardan dairesel
bir sekilde dikkatlice ayrilir ve spinal kord, ¢evre dokulardan
serbestlestirilerek “untethering” islemi uygulanir. Bu igslem
icin bir ya da iki seviye laminektomi gerekebilir. Spinal ka-
nal gevresi tamamen serbest birakildiginda, dural acikliklar
emilebilir stttrlerle 6zenle su gecirmez olarak kapatilir. Son-
rasinda, katmanlar anatomik diizene uygun sekilde kapatila-
rak islem tamamlanir. Ciltle kapl keselerde, ekstra bir mani-
pllasyona gerek kalmadan dogrudan cilt kapatilir. Herhangi
bir komplikasyon gelismediyse, bebek, ameliyat sonrasi bir
veya iki glin sonra guivenle taburcu edilebilir. Meningosel ta-
miri dikkatli ve kapsamli bir yaklagim gerektirir, bu sekilde en
iyi hasta sonucu elde edilir (23,29).

Meningoselin kapali bir noral tlip defekti olmasi ve kesenin
icerisinde fonksiyonel beyin veya spinal kord néral eleman-
larinin bulunmamasi nedeniyle, tedavi basarisi diger agik
dogumsal spinal anomalilere gére oldukga yUksektir. Noéral
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Sekil 5: Yenidogan déneminde tani alan, ndrolojik muayenesinde herhangi bir defisit gézlenmeyen olgu. Orta hat yerlesimli, posterior

torasik meningosel.

doku herniasyonunun olmamasi nedeniyle, kauda ekuina
lifleri de normaldir. Bu hastalarin takibi énemli olup, rutin
olarak 3-6-12 aylik ddnemlerde, nérolojik olarak kontrol edil-
meleri gereklidir. Eslik eden noral tip defekt anomalilerinin
degerlendiriimesi amaciyla 12 aylikken kontrol beyin ve tim
spinal MR &nerilmektedir. Bu algoritmik yaklasim ile be-
beklerin nérolojik gelisimlerinin yakindan izlenmesi ve olasi
komplikasyonlarin erken tespiti saglanarak, en iyi tedavi so-
nuclarinin elde edilmesi amaglanir (23,29).

Posterior Torasik Meningosel

Posterior torasik meningoseller diger lokalizasyonlara
gore oldukga nadir gortlen lezyonlardir (Sekil 5). Posterior
torasik meningosel olgularinin ilk bagvuru sirasinda nérolojik
muayene ¢ogunlukla normaldir, genellikle insidental olarak
tespit edilirler. Lezyon kolaylikla baski uygulanabilen, kese
Uzeri tam epitelize, dar boyunlu, disaridan normal cilt ile kapli
olarak gorulmektedir. Literatiirde nadir olarak vaka raporlari
halinde bildirilen torasik meningosellerin bazi olgularda der-
moid kist ile birlikteligi gosterilmistir (23,24,40).

Posterior Servikal Meningosel

Posterior torasik ve lomber meningosellerin gelisimi, se-
konder nérilasyon evresinde ortaya c¢ikan bir hata olarak
aciklanmaktadir. Ancak servikal meningosellerin etiyopato-
lojisi bu yolla aciklanamaz. Servikal meningosellerin etiyo-
patogenezinde, gastriilasyon evresinde, anormal bir orta hat
endomezankimal yolak gelisimi ile notokord ve néral plagin
ayriimasi mekanizmasiyla olustugu dustnllmektedir. Bu,
primer nérilasyon evresinde gelisimsel soruna neden olan
bir gastrilasyon defektidir ve bunun sonucunda, posteri-
or servikal meningosel olusmaktadir. Bu dogumsal spinal
anomali ayni zamanda “kisitli dorsal myelosizis (KDM)”
olarak adlandinlir ve noral ve kutantz ektoderm arasinda,
ndral plagin flizyonu sirasinda kalan baglanti sonucu olusur.
KDM agirlik derecesi dogrultusunda, bir fibréz-yagh merkezi
dorsal bant, kese icinde glial dokuyla birlikte yukariya uzana-
bilir, ancak vakalarin tamaminda omurilik spinal kanal iginde
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yer almaktadir. Bu nedenle, bu anomalinin meningosel ola-
rak deg@erlendirilmesi daha uygundur. Bazi servikal noral tip
defektlerinde, ensefalosel ile birlesme gorilebilecegdi unutul-
mamalidir (23,29,35,42). KDM, bir fibroglial kékin, menin-
gosel kesesinin geperine yapismaslyla sonuglanabilir. Bazi
anomalilerde ise, santral kanaldan sivi dolu bir kese ile noral
dokunun olusturdugu bir divertikll vardir ve buna myelosis-
tosel denir. Bu durumlarda, omurilik ikiye bdlinmus olabilir
ve bu yapilar ayni dural kese igcinde sinirlidir. Notokordun ve
ndral tabakanin daha ileri derecede gelisimsel sirecte et-
kilenimi sonrasi, néroenterik kistler olusabilir. Bu durumda
olusan dogumsal anomalilerde ise “ayrik kord malformas-
yonu”nda iki dural tabaka ve onlari ayiran kemik spur mev-
cuttur (23,43).

Dogumda saptanan bu servikal bdlge lezyonlarinin izeri to-
tal ya da parsiyel olarak displastik epitelyal dokular ile ka-
panmistir. Bazi vakalarda lezyonun dorsalinde skar dokusu
g06zlenebilir. Servikal meningoseller lezyonun tepesindeki
skar dokusuna gore siniflandirilabilir. Lezyon Gzeri tamamen
skar ile ortlli de olabilir, Gizeri tamamen normal cilt dokusu
ile kaplh da olabilir. Bu bdlgenin meningoselleri boyut, pe-
dinkll, kompresyon ve transilliminasyon derecesine tanim-
lanir. Bu lezyonlara ensefaloseller veya spinal kordun diger
bolgelerinde ndéral tip defektleri eslik edebilir. Steinbok ve
Cochrane’ in rapor ettikleri gibi 8 hastanin 4’nde ek ano-
maliler goérilmustur. Ekstremitelerde farkli derecelerde glc-
sUzlUk ya da spastisite gorilebilir. Steinbok ve Cochrane’in
torakolomber myelomeningosel olan bir olgusunda alt eks-
tremitede tam motor ve duyusal kayip bildirilmistir. Pang ve
Dias’in 9 hastalik serilerinde 2 hastada hidrosefali ve Chiari
tip ll, 8 hastada Chiari olmaksizin hidrosefali, 1 hastada hid-
rosefali olmaksizin Chiari tip Il malformasyonu gézlenmistir
(7,23,35,41,42).

Servikal meningosellerde, beyin ve tim spinal bélgeyi iceren
MR gérintlileme oldukga 6nemlidir. Kompleks kemik de-
formitlerin ve multiple seviye etkilenimi olan hastalarda BT
ile ek degerlendirme 6nerilmektedir. Dogumsal veya cerrahi
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olarak yaratilan gerilmeye neden olan (tethering) bantlar ve
pulsasyonlar ultrasonografi ile tanimlanabilir. In utero gorin-
thlemeler bu lezyonlarin tespitinde yararlidir. Defektlerin bu-
yik ¢cogunlugu kapal oldugundan maternal a-FP dizeyleri
normal olarak goézlenir. Servikal meningoseller tek basina
gérilduklerinde iyi prognozludur. Ensefalosel ile birliktelik
gosteren olgularda ise prognoz oldukca kétidur. Bu ylzden
in utero dénemde bu lezyonlarin tespit edilmesi, ailelerin
dogru bilgilendiriimesi agisindan oldukga énemlidir (23,29).

Cerrahide, eksplorasyonun biyUkligi planlanirken, ameli-
yat dncesi tetkikler énemlidir. Cerrahi yaklasim, lomber ve
sakral meningosellerin cerrahisine benzerdir. Spinal kordda
gerginlik gézlenirse, uygun cerrahi yaklasim ile “un-tethe-
ring” yapilarak serbestlestiriimelidir. Kemik defektin uzani-
mina gére multiple seviye laminektomi planlanabilir. Eger ay-
rik kord malformasyonu tespit edilirse veya ventral yerlesimli
gerilim bantlari gézlenirse, serbestlestiriimesi gerekir. Ameli-
yat sonrasi takiplerde, yenidogan, hidrosefali gelisimi acisin-
dan yakin takip edilmelidir (29). Meningosel tamiri ve geri-
lim bantlari “un-tethering” yapilan servikal meningosellerde
ameliyat sonrasi kétiilesme beklenmez. Bu yenidoganlarin
degerlendiriimesinde, uzun ddnem takiplerinde progresif
norolojik gerilemeler olabilecedinden, aile uygun bir sekilde
aydinlatiimalidir. Eger progresif ndrolojik gerileme tespit edi-
lirse, MR ile degerlendirme yapilarak uygun cerrahi planlan-
malidir. Uygun serbestlestirme yapilmayan yenidoganlarda,
uzun dénem takiplerinde nérolojik kotilesme gelisebilecegdi
unutulmamaldir (2,23,29,47).

Anterior Sakral Meningosel

Anterior sakral meningoseller (ASM), gozle gorilebilen
dogumsal anomaliler degil, gercekte okkilt lezyonlardir ve
posterior meningosellere oranla ¢ok daha nadir gbzlenirler.
ASM ilk olarak 1837 yilinda Bryant tarafindan rapor edilmistir
(6). Embriyogenez slirecinde kaudal hilicre grubunda mey-
dana gelen hatali gelisimler sonucunda ortaya c¢ikarlar. Bu
hatali gelisim sureci; imperfore anus, uterus ve vajina ano-
malileri, renal pelvis ve Ureter duplikasyonlari, dermoidler, te-
ratomlar veya hamartomlar gibi ¢esitli lezyonlara yol acabilir.
Anterior sakral yapilarin gelisimindeki defektler, dura mate-
rin herniye olmasina ve bu lezyonlarin gelismesine yol acar.
Bu lezyonlar 6zellikle kiz cocuklarinda erkeklere gére Ug¢ kat
daha sik g&zlenir ve ailesel insidans pek ¢ok vakada bildiril-
mistir. Diger noéral tlip defektleriyle birliktelik gosterebilirler.
ASM Kklinik olarak asemptomatik olabilecegi gibi, bagirsak
hareketlerinde zorluk, dismenore, disparoni, idrar tutuklugu,
inkontinans, disuri, politiri, radikiler agn ve uyusukluk gibi
belirsiz semptomlar seklinde de gértlebilir. Bu semptomlar,
meningosel araciligiyla diger organlara uygulanan basing so-
nucu gelisen kolorektal, Ureme, Urogenital ve ndrolojik dis-
fonksiyonlardan kaynaklanir (2,25,30,31,37,46).

Anterior sakral meningosellerin tedavisinde éncelikli olarak
posterior sakral laminotomi &nerilmektedir. Fistllin dural
baglantisi tespit edildiginde, BOS aspire edilerek kistin ki-
clltilmesi saglanmalidir. Duramater, cevre dokulardan izole
edildikten sonra ligasyon yapllir ve kese mimkin oldugunca
yerinde birakilir. Meningosel kesesi icerisine sinir kdklerinin
girdigi tespit edilirse, bu koékler korunmalidir. Spinal kordun
inferior yerlesimli oldugu ve gergin omurilik tespit edildigin-
de, serbestlestirme (un-tethering) cerrahisi uygulanmalidir.
Diger noral tiip defektleri mevcut ise, mimkinse es zamanli

olarak dizeltiimelidir. Anterior transabdominal yaklasimla en-
doskopik cerrahi teknikler, anterior sakral meningoseller icin
tanimlanmis cerrahi ydntemler arasindadir. Bu lezyonlarla
iliskili olarak, yenidoganlarda anal-rektal anomaliler saptan-
mistir, bu nedenle bazi hastalarda kolostomi ihtiyaci olabilir.
Bu nedenle, basamakli cerrahi planlanmali, menenjit ve BOS
sizintisi riskini azaltmak icin, abdominal girisimler, kist tamiri
sonrasinda gergeklestiriimelidir (4,9,11,15,23,28,32,44,47).

Cerrahi tedavi sonrasi, uzun dénem sonuglar genellikle ol-
dukga iyidir. Filum terminalenin serbestlestiriimesi, neurolojik
defisit gelisimini dnlemek agisindan dnemlidir. Genito-Uriner
ve gastrointestinal dlzeltici cerrahiler gerekli ise, multidi-
sipliner takip ve planlama ile gerekli tedaviler zamaninda
uygulanmalidir. Currarino sendromu tanisi olan hastalarda,
anal-rektal malformasyon, presakral kitle ve anterior sakral
defekt bir arada gorilebilecedi unutulmamalidir. Bu sendro-
mun genetik bir bozukluk oldugu g6z 6niine alindiginda, aile
bireylerinin taranmasi dnerilmelidir. Bu sendromla iligkili en
yaygin gen mutasyonu, MNX1 gen mutasyonu olarak bildi-
rilmistir. Ozellikle hastalarin ileri yillardaki gebelik dénemle-
rinde kistin yirtiimasi ve menenjit tablosuna yol acabilece-
ginden, dikkatle takip edilmelidir. Bu lezyonlar, yillar igcinde
hidrostatik basing ve BOS pulsasyonu ile progresif olarak
blylme egilimindedir. Defekasyon sirasinda bas agrisinin
ortaya ¢cikmasi, kist icindeki artan basincla iligkilendirilir. Mo-
tor ve duyusal kayiplar son derece nadirdir ve inspeksiyonla
muayenede herhangi bir anormallik saptanmaz. Nérolojik
muayene genellikle normaldir. Kitlenin bulyikligine bagl
olarak, rektum, vajina veya abdomen duvarindan kitle pal-
pasyonu yapilabilir. Palpasyon sirasinda, ici sivi dolu, sakru-
ma anteriordan yapigik ve degisen boyutlardaki kistler klinik
sUphe uyandirmalidir. Kapali defektler ve nérolojik muayene-
leri normal olmasi sebebiyle bazi hastalar, ikinci veya tgun-
cl dekata tani alabilmektedir. Kitlenin ayirici tanisinda diger
presakral kitleler g6z 6niinde bulundurulmalidir (9,23,27,39).

Radyolojik incelemeler, karakteristik bir “hilal” gérinimi
ile tani koymaya yardimci olabilir ve bu 6zellikle ileri yastaki
hastalarda daha sik gorulur. Pelvik ve abdominal ultrasonog-
rafi ile lezyon kolaylikla tespit edilebilir. MRG ile, diger noral
tlp defektlerinin varligi, anterior sakral mesafe ile kistin ilis-
kisi, pelviste kistin yerlesimi ve solid komponentin varligini
gOsterir. Bilgisayarl tomografi (BT) myelografi ile, varsa BOS
fistGlinun yeri ve bUyUklugu belirlenebilir. Eslik eden gast-
rointestinal veya Urolojik anomalilerin varliginda, protoskopi,
histerosalpingografi, intravendz piyelografi, sistografi ve sis-
toskopi gibi diger tanisal testlerin yapilmasi onerilir. Bu kistik
yapllarin aspirasyonu kesinlikle énerilmez ctunkl BOS kacagi
veya menenijit riskini artirabilir (4,9,11,15,28,32).

Anterolateral Servikal, Torasik ve Lomber Meningoseller

Spinal meningoseller genellikle posterior bdlgede bulu-
nurken, nadiren de olsa anterior, lateral veya anterolateral
pozisyonlarda, 6zellikle ndrofibromatozis tip 1 (NF-1) veya
Marfan sendromu ile iliskili vakalarda gorulebilir. Etiyopa-
togenezlerine gdre karsilastinldiginda, posterior meningo-
sellerin aksine, anterior yerlesimli meningoseller, néroenterik
kanaldaki embriyolojik gelisim defekti sonucunda goérilir.
Lateral yerlesimli meningoseller intervertebral bir foramen-
den genisleyerek siklikla bir kemik displaziden, dural ektazi-
den ya da her ikisinden dolayi olusur; cogunlukla NF-1 veya
Marfan sendromu ile iligkilidirler. Multiple, bilateral ve siklikla
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sag taraf yerlesimli olarak saptanirlar. Sag tarafta bu lezyon-
larin fazla gérllmesinin nedeni aortun yerlesimi nedeniyle
duranin sol tarafa gé¢ etmesinin zor olmasindandir. Ante-
rolateral yerlesimli meningoseller siklikla yasamin 4. veya 5.
dekadinda tani alirlar. Sadece %10 vaka ilk dekad icerisinde
tani alir (4,15,18,22,28,32,36,38).

Anterior ve lateral spinal meningoseller genellikle NF-1 veya
Marfan sendromu gibi genellesmis mezankimal displazi
belirtisi olarak ortaya ¢ikar ve nadiren izole bir defekt ola-
rak gorllir. Ayrica, bu lezyonlar Currarino triadi ve lateral
meningosel sendromu gibi sendromlarla iligkilendirilmistir.
Posterior spinal meningosellerin aksine, anterior ve lateral
meningoseller disrafik olmayip, dermatalojik belirtiler gos-
termezler, bu da prenatal tani veya dogumdan hemen sonra
erken tespit edilebilmelerini oldukca zorlastirr. Semptoma-
toloji genellikle gevredeki anatomik yapilar Gzerindeki kitle
etkisi nedeniyle olusur ve sonrasinda uygulanan radyolojik
tetkikler sonucunda tani konulabilir (18).

Servikal bolgedeki anterior ve lateral meningoseller nadirdir
ve klinik belirtiler etkilenen sinir koklerine baglidir. Semp-
tomlar arasinda boyun agrisi, radikller agri, hipoestezi ve/
veya gugsuzlik bulunur. Torasik anterolateral meningoseller,
en sik gorilenlerdir, genellikle asemptomatiktir veya radiki-
ler interkostal agri gozlenir, ancak klinik belirtiler genellikle
boyutlarina ve ¢evredeki anatomik bozulmalara baglidir. Bu
belirtiler arasinda sirt agrisi, spinal kord kompresyonundan
kaynaklanan paraparezi veya akciger ve mediastinal yapi-
larin kompresyonundan kaynaklanan nefes darligi, 6ksuruk
ve carpinti bulunabilir. Benzer olarak lomber bélgedeki ante-
rolateral meningoseller, rastlantisal olarak saptanabilir, bazi
yenidoganlarda direncli kabizlik nedeniyle ¢ekilen goriintile-
melerde tespit edilebilir (18).

-Currarino Triadi: Anal stenoz veya agenezisi gibi bir ano-
rektal malformasyon, sakral kemik defekti ve presakral kitle
(anterior meningosel, teratom, dermoid kist, lipom, hamar-
tom veya enterik kist) UglisUnU iceren nadir bir kalitsal du-
rumdur. Anterior meningosel, bu sendromlu hastalarin yak-
lasik %60’inda bulunur. Triad, ilk olarak 1926’da Kennedy
tarafindan bir yenidogan vakasinda tanimlanmistir. Currarino
ve arkadaslari 1981’de, bu bozukluklar, embriyogenez si-
rasinda ortak bir mekanizma sonucunda gelisen gelisimsel
olarak iliskili defektler olarak taniyan bir sendrom olarak ta-
nimiglardir. Bu sendrom, eksik penetrans ve degisken eks-
presyon ile otozomal dominant bir bozukluktur. Bu triadin in-
sidansi bilinmemekte olup, 250’den az vaka rapor edilmistir.
Sendrom i¢in basvuru dénemi, klinik bulgularin baslangici-
na gore, neonatal donemden yetigkinlige kadar degisebilir
(9,18,27).

Ayrica, Currarino triadi, urogenital sistemdeki diger bozuk-
luklarla siklikla iligkilidir, 6zellikle kizlarda bu tur vakalar ailevi
olarak goértilebilir. Bu sendromun teghisinde, inatci kabizlik
olan bebeklerin rektal biyopsi ile Hirschsprung hastaliginin
diglanmasi &nerilir. Anorektal malformasyonun tespiti igin
lumbosakral direkt grafi ve/veya bilgisayarli tomografi (BT)
yapillmaldir. Kabizlik yaygin bir bulgu oldugundan, anosak-
ral ve spinal kord anomalilerinin varligini tespit etmek icin
manyetik rezonans gorintileme (MRG) veya BT miyelografi
yapilmasi tani acgisindan 6énemlidir. Bu sendromda goérilen
vezikoureteral refll, genitouriner sistemde kapsamli bir ince-
leme ile arastinimalidir. Néropatik mesane olasiligini arastir-
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mak i¢in Urodinamik tetkikler yapilmasi dnerilir. Tim vakalar,
aile taramasi ile birlikte pediatrik ve nérosirlrjikal kapsamli
ve multidisipliner degerlendirme gerektirir (1,3,5,18,23,27).

- Lateral Meningosel Sendromu: Lateral meningoseller,
araknoid ve dura materin intervertebral veya intravertebral
foramenler araciligiyla protriizyonudur. Norofibromatoz ve
Marfan sendromunun eslik etmedigi multiple lateral menin-
goseller, lateral meningosel sendromunun (LMS) karakteris-
tigidir. LMS, 1977°de, ayirt edici kafatasi yuz 6zellikleri ve
diger iskelet bulgular olan 14 yasindaki bir kiz cocukta ilk
olarak tanimlanmisti. O zamandan beri dokuz vaka daha
rapor edilmistir. LMS’nin otozomal dominant kalitim modeli
onerilmis olmakla birlikte, altta yatan biyokimyasal ve mole-
kuler defekt henliz aydinlatilamamistir (18,20,21,36).

- Marfan Sendromu: Marfan sendromu, bir¢gok organi et-
kileyen otozomal dominant kalitimli, sistemik bir bag doku-
su bozuklugudur. Prevalansi 5.000-10.000 kiside birdir. Bi-
yokimyasal ve molekiler calismalarda, etkilenen hastalarin
fibrillin geninde mutasyonlar g&sterilmistir. Tani kriterleri ola-
rak, minor kriterler arasinda ylksek kemerli damak, skolyoz,
eklem hipermobilitesi ve pektus deformitesi; major kriterler
arasinda pozitif aile 6ykUsU, ektopia lentis, sekiz iskelet ma-
nifestasyonundan dérdi, aort dilatasyonu/diseksiyonu ve
dural ektazi bulunur (12,18).

Dural ektazi, Marfan sendromunun %63-92’sinde rapor
edilmistir, cogunlukla lumbosakral omurgada gértltr. Dural
kesenin elastin kompozisyonunun degisikligi nedeniyle, bu
hastalarda BOS pulsasyonlari dural keseyi progresif olarak
genigletebilecedi 6ne sirtlmustir. Ciddi dural ektazi, Marfan
sendromlu hastalarda anterior meningosel olusturabilir. Bu
meningoseller, gérintlileme ile tesadifen kesfedilebilir ya
da pelvik veya rektal muayenelerde palpabl bir kitle olarak
tespit edilebilir. Marfan sendromunda bu meningosellerin
belgelenmis vakalardaki rapor edilen prevalansi %28,6’dir
(12,16,18).

- Nérofibromatoz Tip 1: NF-1, kafe au lait lekeleri, iriste Lis-
ch nodiilleri, koltuk alti ve kasikta cillenme ve periferik sinir
kilifi timorleri gdsteren otozomal dominant bir bozukluktur.
Ayrica, omurga deformitesi NF-1’in en yaygin kas-iskelet
sistemi komplikasyonudur. NF-1’de nadir goérllen lateral ve
anterior meningoseller, omurganin her seviyesinde gortlebi-
lir ve bunlarnn travma, dural ektazi, konjenital subaraknoid
alanin herniasyonu, sinir kéku kilifinin uzamasi veya néro-
fibromanin kistik dejenerasyonu sonucu olustugu dne suril-
mdustir. NF-1 ile iligkili lateral meningoseller oldukga nadir-
dir. Bu meningoseller genellikle torasik omurgada yerlesim
gOsterir ancak lomber bdlgede de meningoseller gézlenebi-
lir. Radiografik calismalarla bilateral tutulum ve multiple ola-
rak ortaya cikabilecegi gosterilmistir (14,18,34).

Anterior ve lateral spinal meningoceleslerin tedavisi, her
olgunun kendine 6zgU klinik senaryosuna ve goéruntile-
me bulgularina bagl olarak degisir. Semptomatik olmayan
hastalar icin genellikle konservatif ydnetim Onerilir. Cerrahi
mudahale gerektiren semptomatik veya progresif bliylime
gbzlenen hastalarda, operatif yaklasim, her bir vakadaki
spesifik cerrahi hedeflere bagli olarak dikkatlice degerlen-
dirilmelidir. Cerrahi sonrasi gériintileme, kistin ki¢tilme de-
recesini belirlemek oldukga dnemlidir. Ameliyat sonrasi d6-
nemde, semptomlar gerilemesine ragmen kistin devamlilig
gorulebilir ve mutlaka yeniden opere edilmesi gerektirmez.
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Postoperatif MR’ da devam eden bir kist gbzlenirse, kistin
boyutunda kademeli bir azalma gdsterilebilmesi igin birkag
ay boyunca seri gorintileme yapiimalidir (18,23).

Anterior ve lateral spinal meningoseller, semptom gdsterme-
yen hastalarda, seri omurga MR taramalar ile takip edilme-
lidir. Progresif bliyime s6z konusu oldugunda, klinik sekel
gelisimini 6nlemek amaciyla, éncelikle meningoselin cerra-
hi olarak cikariimasi dislUndlmelidir. Semptomatik hastalar
cerrahi midahaleye alinmalidir, burada teknik, meningose-
lin yerlesimi ve boyutuna bagl olarak belirlenir. Cerrahide,
meningoselin yerlesim yerine gbre anterolateral veya poste-
rolateral yaklasim tercih edilebilir (23,32). Anterolateral yak-
lasimda torakotomi tercih edilebilecek iken, posterolateral
yaklasimda kostotransversektomi uygulanabilir. Segilmis va-
kalarda endoskopi de tercih edilebilecek ydéntemdir. Komp-
leks lezyonlarda spinal stabilizasyon gerekliligi distntimeli
ve tedavi planlamasi yapiimalidir (2,18,23,29).

Sonug olarak, anterior ve lateral spinal meningoseller, semp-
tom godstermeyen hastalarda yakin olarak takip edilmeli ve
semptomatik hastalarda cerrahi midahale duisintlmelidir.
Her vakaya 6zgu cerrahi strateji, meningoselin konumu ve
boyutuna bagli olarak dikkatle olusturulmalidir. Cerrahi son-
rasi dénemde, meningoselin ki¢llme derecesini belirlemek
ve persistan kistlerin zamanla azalip azalmadigini belirlemek
icin postoperatif gériintileme ve yakin takip kritik Sneme sa-
hiptir (2,18,23,29).
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