Diastematomyeli: Olgu Sunumu
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OZET

Diastemaromyeli omurilik veya kauda equinarin bir veya daha cok vertebral diizeyde sagital olarak ayridif
konjenital bir anomalidir. Omurilikieki boliinme; ézellikle vertebra cisminin posterior elemanlara uzanan kemik,
krkardak ya da fibriz cikimuist ile Hliskilidir. Genellikle nérolojik patolojiler, konus medutlaris ve alt omurilik boi-
gesindeki fonksivon kaybindan ortaya ¢ikar. Bu patolojiler; kuvvet kayb, duyn kaybi, derin tendon reflekslerinde
azalma, ayak deformiteleri ya da idrar ve gaita inkontinansi olabilir. Genellikle teshis cocukiuk cagmda ko-
nulur. Klinigimizde opere edilen 13 yasinda diastemarontyelisi olan kadin hastann literatiirle iligkisi gdzden ge-
cirildi.
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SUMMARY

Diastematomyelia is a congenital anomaly of spine in which there is a sagital division of the spinal cord or
cauda equina at one or more vertebral levels. This division of the spinal cord is physically associated with an os-
seous, cartilioginous or fibrous spur or septum that orginates from the vertebral body and can extend to the pos-
terior elements. Usually a neurologic abnormality results from dysfunction of the distal spinal cord and conus
medullaris. This may presents as muscular weakness, sensory loss, decreased deep tendon reflexes, foot de-
formity, or incontinance. Therefore, the diagnosis usually is made during chiidhood. 13 years old female patient
with diastematomyelia, operated in our clinic the related literature is reviewed,
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GIRis

Diastematomyeli omurilik veya kauda eckuinamn
kemik, kilardak, veya {ibréz dokudan ibaret olan bir
septumla iki farkl: lateral kompartmana bolinmesi
ile karakterize olan konjenital bir anomalidir. Bu
septumun néral tipiin mezodermal invazyondan or-
taya ikt ileri stirigliir. Spinal korddaki bu bo-
liinme parsiyel veya komplet olabilir. Hemikordlar
arasindaki septum sikiikla kemik, kikirdak veya fib-
16z bir dokudan ibarettir (-7-10),

Kadinlarda erkeklerden daba fazla giriiliir, Tesbit
edilme yag1 ortalama 4.3 olup literatlirde yetiskin va-
kalar da bildirimistir @3, Diastematomyeli genel-

likle birgok malformasyona eslik eden bir durumdur
@

Diastematomyeli, izole olabiidigi gibi genellikle me-
ningosel ve meningomyelosel gibi noral tip defekt
sonucu olugan omurga malformasyonlan ile beraber
olabilir %), Diisiik konus medullaris (medulla spi-
nalisin L2-L3 vertebra korpusu altinda olmasi) veya
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tethered kord (gergin omurilik), hastalarimin hemen
hemen hepsinde vardir *8),

Diastematomyelisi olan hastalarm % 60-70'inde
konjenital skolyoz mevcuttur @), Diastematomyeli
genellikle deri degisiklikieri, iskelet anomalileri
(0zellikle vertebral), hidromyeli, meningosel, me-
ningomyelosel, Klippel-Feil sendromu, hidrosefali
ve Armold-Chiari malformasyonu ile  beraberdir
(219), Kiinik; primer olarak septumun seviyesine ve
dural kesede meydana getirdigi gerilmeye bagh ola-
rak ortaya gikar. Norolejik defisitler muhtemelen
kemik ciunuinin kordu germesine, filum terminalede
kalmlagmaya, ya da intradural fibrdz banda baghdir
{149)  Septuma siklikia T10 veya daha asadi seg-
mentlerde rastlamr ‘19,

En sik rastlamlan sikayet; yiirdme bozuklugu ve yii-
rimeyl O8renmedeki gliciiiktiir. Lezyon seviyesi
tizerindeki ciltie asin derecede kilfanma oldukea sik
rastlantlan bir durumdur U9, Hastalann ¢ogundan
alt ekstremitelerde motor ve duyu kaybs, kas atrofisi,
reflekslerde azalma veya arima, idrar inkontinans,
spastik yiiriime, skolyoz ya da ayak anomalileri gibi
ortopedik deformitelerin varhi@inda klinik olarak
siiphe edilir. Bu yiizden teghis genellikle cocukiuk
gaginda konur 7). Izole diastematomyelisi olan co-
cuklar fizik muayenede tamamen nommal bulgulara
sahip olabilirler. Ya da cilt lezyonian kombinasyo-
nu, nérolojik defisitler, ya da ortopedik sendromiara
{tek tarafli ayak ve bacaklarda kuvvet kayb: ve skol-
yoz) sahip olabilirler (1), Diastematomyeliden dolay:
ortaya ¢ikan kord gerilmesi, meningomyeloseli olan
kisilerde norolojik defisitlerin daha da artmastmin
asil sebebidir.

OLGU SUNUMU

6 ay once farkettigi sol bacagmda incelme, kuvvet
kaybi, arasua yetigtirerneme geklinde idrar kacirmas:
ve yiriime glicliigd sikayeti ile bagvuran 13 yaninda
kadin hastanin dykiisiinden: dogustan itibaren be-
linin alt kisminda arasira ortaya cikan ve kendiligin-
den kaybolan papiil tarzi lezyonlanin oldugu, takiben
bu bsigenin killanmaya basladig: 6renildi.

Sistemik muayenesinde; sol uylukta 2 cm, sol kru-
riste 1 emlik atrofi, lumbosakral bblgede hiper-

trikozis ve dermal siniis orifisi, torakal bilgede acik-
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li#1 saZa bakan skolyozu mevcuttu. Noérolojik mu-
ayenesinde; sol tibialis anterior, plantar fleksiyon ve
ekstanstr hallusis longus adalelerinde kuvvet kayb,
alt ekstremiie derin tendon refleksierinde azalma, sol
T10 alti hipoestezi ve vibrasyon duyusunda azalma
teshit edildi.

Lumbosakral grafide; L2, L3, L4 spinoz proges age-
nezisi, L5-S1 mesafesinde daralma, L2-3 orta halta
kemik septum, sol ayak grafisinde 4 adet metatars,
lumbosakral MRI tetkikinde; L2-3'de diastematom-
yelisi (Tip I Spiit Cord Malformation) olan, L2-L5
spinal disrafizmi ve konusun L3 diizeyine kadar in-
digi (tethered kord) spinal disrafism tesbit edildi
(Resim 1).

Hastaya L2-L3 total laminektomi uyguland: ve L2
vertebra diizeyinde kemik cikinti ortaya kondu.
Kemik ¢ikintinin duray: 2 ayrnt kemponente ayirdifi
ve alt birlesme yerinden gerdidi tesbit ediidi. Kemik
gikinti cikanld Dura acilip her iki hemikord ortaya
konuidu. Dural kese anteriordan agik birakilip pos-
teriordan primer olarak siitiire edildi. Hastanin pos-
teperatif crken donemde idrar inkontinans, geg dé-
hemde de yiiriimedeki giigliik ve sol bacaktaki
kuvvet kaybr sikayeti ditzeldi (Resim 2, postop.3. ay).

TESHIS

Diastematomyeli'de tani prenatal gebeligin 2. tri-
mesterinde {18-20 hafta) mimkiin olmaktadir. Int-
rauterin tam ulirasonik olarak [btal spinamin pos-
terior osifikasyon merkezlerd arasinda orta hattaki
ekstra ckojenik fokusun tayini ile konulabilir ().
Teshis amact ile omurgamn direkt réntgen grafileri
yaninda pozitif kontrast myelografi, intratekal kont-
rasth spinal BT ve MRI kullandlabilir ). Tani agi-
sindan lateral ve oblik rontgen grafilerinin katkis
fazia degildir. Buna karsin dn-arka grafilerde spinal
kanal merkezindeki dansite artigt bariz bir sekilde
gortliir. Direkt grafilerde % 93 spina bifida, % 60-
70 septum goriilebilir.

Warder ve ark. galismalarinda direkt grafide % 98
anomali tesbit etmiglerdir. Myelografilerde opak
maddenin orta hatta septum ¢evresinde iki kolona
aynldif goriilir. Septumun kikirdak oldugu veya
kerniklegmedigi vakalarda BT veya MRI tamda yar-
dimei olur (10,
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TARTISMA

Diastematomyeli kadinlarda erkeklerden biraz daha
fazla géritlmektedir. Genellikie ortalama tesbit edil-
me vasi 4.3 yillandir. James ve Lassman lumbo-
sakral hipertrikozis ve ayak deformiteleri olan di-
astematomyelisi olan hastalann bircok dzeliiklerini
rapor ettiler 49,

Linn ve ark. yapu@: caligmada lomber fadil{ﬁlopali
ile basvuran, nérolojik muayenesi normal olan ancak
direkt grafide 1.5-S1 de okliilt L4-5'de intervertebral
diskte bulging tesbit edilmis. Aym hastada post-
myelografik BT'de tethered kord yapan diastema-
tomyelia tespit edilmistir. Sonuc olarak da bu tiir
hastalarda yalmz myelografinin yeterli olamayacagl,
postmyelo BT ya da MRI'in teshiste gerckli olduga
kanaatine varmestardir G,

Raghaman ve ark. yapud: calismada tethered spinal
kord vakalarmin % 8'inde sebep diastematomyeli
olarak vurgulanmistir, Warder ve ark. tethered kord-
lu hastalarda yapug: caligmada en stk rastlamian
malformasyonlar, intradural iipomu takiben diaste-
matomyeli, meningosel ve sirengomyelidir (%),

Direkt grafilerde hemen hemen daima interpedin-
kiiler mesafede genisieme ve genellikle vertebra ya
da vertebralarin orta hatlaninda kemiks: gikintilar
vardir. Bu cikinti; posteroanterior omurga grafile-
rinde, skolyozdan dolay: veriebral rotasyon varlifin-
da ya da gikinunm fibréz olusunda siklikla gériile-

Sentiirk, Kepaghe, Avslan, Tutkan, Karakaya, Oral

Resim 2.

meyebilir ), MRI'in en dnemli avantaji noninvaziv
ve nonionize olugudur, Lipom gibl gerginlik yapan
lezyonlanin anatemik lokalizasyonunda néral doku
ve sinir rootlannm  gériintillenmesinde  Gstiinligl
fazladir, Kemik pencere incelemelerinde BT ile ki-
yaslandiinda ise avantaji azalmaktadir. Vertebral
kemik anomalilerinde BT'nin segicilifi daha [uzla-
dir. Bununla birlikie néral yaptlarin goriintiilenmesi
temel amagtir. ’

Ozetle;  konus  medullarisin - goriintiilenmesinde,
filum terminalenin kalinliinin degerlendiriimesinde
ve tethered spinal kKord sendromuna sahip oldufu
klinik olarak siiphe edilen hastada gerginlik yapan
iezyonun tammiamasinda MRI daha faydalidir 7,

SONUC

Diastematomyeli asemptomatik olabilir. Tesadiifen
omurgann ronigen incelemeleri esnasinda tesbit edi-
lebilir, Dolayisiyia diastematomyelisi olan hastalann
belli bir kismi nirolojik olarak sessiz olabilece-
ginden, alt ekstremitede asimetrisi, konjenital skoi-
yozu ya da bel boigesinde cilt lezyonlan ofan ki-
gilerin diastematomyeli varh@ acisindan deerlen-
dirilmesi gerekmektedir. llerleyen nérolojik ké-
tiifegme bu hastalann anamnezlerinin Gnemli bir kis-
mun: olusturmaktadsr 4,

Hastada diastematomyeli tespit edildifinde, patolo-
Hinin sebebi sayilan meveut kemiksi cikintimin re-

zeksiyonunu igeren operasyon yapumalidie,  Di-
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astematomyeli ndrolojik defisitlerle beraber ol-
dufunda iedavi; noral dokularnin gerilmesine bagh
olan orta hat septumunun cerrahi eksizyonunu icerir
. Bu da disrafik anomalinin oldugu bilgenin ta-
miri i¢in laminektomi yapilmasidar .

lieriki yaslarda nérolojik kétiilesmeden sorumlu ol-
dugn ditsiiniilen kemiksi ¢ikintinm erken yasta cer-
rahi gikariimast ile kordun gerilme etkisinden kur-
tarikmasi gerekir (2,
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