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Omurga karmasik mekanizmalar tarafindan olusturulan anatomik bir yapidir. Sonuclanmasi gereken stirec
vicudun iki yarisinin tam olarak ortada birlesip tamamlanmasidir. S6zctik anlami olarak disrafizm parcala-
rin hatali olarak birlesmesidir. Vertebra ve spinal kordun konjenital malformasyonlari genel olarak spinal
disrafizm olarak tanimlanmaktadir. Bu kompleks anomalilerin dogru tespit edilmesi hasta yonetiminin
dogru belirlenmesinde esastir. Spinal disrafizm embriyonik dénemde kordun olusumunda meydana gelen
bozukluklara baghdir. Konjenital spinal malformasyonlarin cogu yenidogan déneminde mevcut olmasina
ragmen bazilari (kapali) yetiskinlige kadar tespit edilemeyebilir. Agir veya acik disrafizmler klinik olarak
kolayca tespit edilirler. Ayni zamanda distal gastrointestinal ve genitouriner sistemin ve alt ekstremitelerin
gelisimini de etkileyen agir disrafizmler hizli bir sekilde teshis edilir ve komplikasyonlari énlemek icin acil
tedavi gerektirebilir. Bu derlemede, konjenital spinal malformasyonlarin dogru sekilde raporlanmasi icin
embriyoloji ve siniflandiriimasi ele alinmistir.

Anahtar Kelimeler: Spinal malformasyon, spinal disrafizm, konjenital

ABSTRACT

The spine forms via complex mechanisms requiring two halves of the body to join at midline. Dysraphism
literally means incomplete fusion of the parts. Congenital malformations of the vertebrae and spinal cord
are generally referred to as spinal dysraphisms. Proper identification of these complex anomalies is es-
sential for correct patient management. Abnormalities occurring the embryonic period result in spinal
dysraphisms. Although most congenital spinal malformations are present in the neonatal period, some
(closed) may not be diagnosed until adulthood. Clinically, severe or open dysraphisms are easily detected.
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ABSTRACT

Spinal Konjenital Malformasyonlar

Severe dysraphisms, which also affect the development of the distal gastrointestinal and genitourinary
systems and the lower extremities, are diagnosed quickly and may require urgent treatment to prevent
complications. This review discusses embryology and classification for accurate reporting of congenital

spinal malformations.

Keywords: Spinal malformation, spinal dysraphism, congenital

GiRiS

Omurga karmagsik mekanizmalar tarafindan
olusturulan anatomik bir yapidir. Sonuglanmasi
gereken siire¢ viicudun 2 yarisinin tam olarak
ortada birlesip tamamlanmasidir. Sozciik an-
lam1 olarak disrafizm parcalarin hatali olarak
birlesmesidir. Vertebra ve spinal kordun konje-
nital malformasyonlar1 genel olarak spinal dis-
rafizm olarak tanimlanmaktadir. Bu kompleks
anomalilerin dogru tespit edilmesi hasta yone-
timinin dogru belirlenmesinde esastir. Spinal
disrafizm embriyonik dénemde kordun olusu-
munda meydana gelen bozukluklara baghdir.
Konjenital spinal malformasyonlarin ¢ogu ye-
nidogan doneminde mevcut olmasina ragmen
bazilar1 (6zellikle kapali olanlar) yetigkinlige
kadar tespit edilemeyebilir. Agir veya agik dis-
rafizmler klinik olarak kolayca tespit edilirler.
Ayni zamanda distal gastrointestinal ve geni-
toiiriner sistemin ve alt ekstremitelerin gelisi-
mini de etkileyen agir disrafizmler daha ¢abuk
bir sekilde teshis edilebilir ve komplikasyonla-
11 onlemek veya siddetlerini azaltmak ig¢in acil
tedavi gerektirebilir. Bu derlemede, konjenital
spinal malformasyonlarin dogru sekilde teshis
edilmesi i¢in embriyolojisi, siniflandirilmasi ve
radyolojik goriintiilemesi ele alinmistir.

1. EMBRiYOLOJi

Konsepsiyon sonrasi embriyo hizla gelisir.
Embriyonun 23. giindeki bas-topuk uzunlugu
4 mm olarak olgiilmektedir. Spinal olusma ve
gelismenin kismen birbiriyle Ortlisen 3 temel
embriyolojik asamasi vardir [1, 2].

1.1. Gastrulasyon (2. ve 3. Haftalar)

Birinci asama iki tabakali (bilaminar) embri-
yonel diskin ii¢ tabakali hale gectigi gastrulas-
yon asamasidir. Fertilizasyondan hemen sonra
boliinerek (2, 4, 8... hiicreli) top seklini alan
hiicre kiitlesi morula adin1 alir. Morula, igin-
de bir bosluk geligmesiyle blastulaya doniigiir.
Blastulanin bir tarafinin ortadaki bosluga dogru
¢okmesiyle gastrula olusur. Bilaminer diskin 2
grup hiicresi vardir. Amniyotik keseye bakan
ylizeyde epiblastlar, vitelliis kesesine (yolk sac)
bakan ylizeyde ise hipoblastlar bulunur (Resim
1). Fertilizasyondan 2 hafta sonra yaklasik 17.
giinde embriyonel diskin ventral yliziinde pri-
mitif ¢izgi olarak adlandirilan yap1 geligir. Pri-
mitif ¢izgi gelisecek embriyonun temel aksini
(kranial ve kaudal), sag ve sol ayrimini yapma-
miz1 saglamaktadir. Embriyonik diskin kranial
tarafinda primitif ¢izgi genisleyerek primitif
nodu (hensen nodu) olustur. Primitif nodun ol-
dugu yerde primitif ¢ukur (primitive pit) vardir.
Primitif ¢izginin yakinindaki epiblast hiicreleri
bu ¢ukura go¢ eder ve hiicreler ice dogru kiv-
rilarak ayri bir tabaka olarak mezodermi olus-
turur. Bu trilaminer diskte amniyon kesesine
bakan ylizde ektoderm, vitelliis kesesine bakan
ylizde endoderm ve aralarinda da mezoderm
mevcuttur (Resim 1). Fetiisiin organlar1 bu 3 ta-
bakal1 yapidan gelisecektir. Daha sonra primitif
¢izgi etrafindaki ektoderm hiicrelerinde ¢ogal-
ma goriiliir, bu yarigin 2 dudagi birbirine dogru
yaklasir ve birlesip noral tiip ad1 verilen bir tiip
olusturur.

Noral tliplin hemen 6niinde notokord ad1 ve-
rilen bu siireci diizenleyen bir yap1 mevcuttur.
Primitif ¢ukur boyunca ilerleyen ve kraniale
gb¢ eden mezoderm hiicreleri 16 ve 17. giinler-
de, primitif ¢izgiye anteriorunda ve ona paralel
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Ektoderm

Hypoblast Mezoderm

Epiblast

Resim 1. Soldaki diyagramda bilaminer diskte
mavi renkli amniotik keseye bakan ylzde epiblast,
sarl renkli vitellGs kesesine bakan yUzde hipoblast
hucreleri yer alir. Sagdaki diyagramda trilaminer
diskte mavi renkli amniotik keseye bakan yuzde
ektoderm, sari renkli vitellis kesesine bakan ytzde
endoderm ve arasinda kirmizi renkli mezoderm
hucreleri yer alir.

olan notokordu olusturur. Notokord baglangigta
“notokord kanal1” ad1 verilen i¢i bos bir tiiptiir.
Notokordal ¢ikintinin ventral yonii alttaki endo-
dermle kaynasir ve primitif cukur bdlgesinden
vitelliis kesesi ile amniyon kesesi arasinda ge-
¢ici bir iletisime olanak tanir. Bu agsamada olu-
san anomaliler, en sik goriileni diastematomyeli
olan “boliinmiis notokord” anomalilerini igerir.
En seyrek goriilen anomaliler intraspinal ente-
rik kistler ve fistiillerdir.

Notokord omurganin temel elemanlarini olus-
turmaz; ancak vertebra govdelerinin (para-aksi-
yal mezoderm yoluyla) ve noéral tiipiin uyaril-
masinda 6nemli bir rol oynar. Muhtemelen altta
yatan notokordal plaka ve prekordal plakadan
gelen indiiksiyona yanit olarak, epiblastin yii-
zeyinde noral plaka (neural plate) adi verilen
fokal bir kalinlagma alan1 belirir. Noral plaka-
nin kranial kism1 beyni olustururken, notokor-
dun tizerinde yer alan kaudal kismi spinal kordu
olusturur.

1.2. Primer Noriilasyon (3. ve 4. Haftalar)

Primer noriilasyon asamasinda, notokord
ve ylizey ektoderminin etkilegsmesiyle noral
ektoderm farklilasir ve kalinlasarak noral plaka-
y1 olusturur. Noral plakanin iceri dogru ¢okmesi
ve orta hattin iki kenarindaki katlantilarin ka-
linlasmasiyla yass1 bir yapiyken U seklindeki

bir yapiya doniisiir. Zamanla ortadaki acikligin
iki yanindaki katlantilar birbirine yaklasip orta
hatta birleserek noral tiiplin olugsmasini saglar.
Noral tiip fermuar benzeri bir sekilde ¢ift yon-
lii olarak kapanir. Ayrilma (disjunction), noral
tiplin ylizey ektoderminden basarili sekilde
temassizlasmasini ifade eder (Resim 2). Bu sii-
recteki hatalar spinal disrafizmlerin biiyiik bo-
liimiine neden olmaktadir.

1.3. Sekonder Noriilasyon (5. ve 6.
Haftalar)

Santral sinir sisteminin biiyiik boliimii (beyin,
beyin sap1 ve spinal kordun tamamina yakini)
primer ndriilasyon asamasinda olusur. Konus
medullaris ve filum terminale ise kaudal hiicre
kitlesi ad1 verilen bir hiicre yumaginin farklila-
sarak ve distal noral tiip ile birlesmesiyle olusur
(Resim 3).

1.4. Somitogenez

mm

C D

Resim 2. (A) Primer nortlasyon asamasinda,
notokord ve ylzey ektoderminin etkilesmesiyle
noral ektoderm farklilasir ve kalinlasarak kirmizi
renkli ndral plakayi olusturur. Orta hatta primitif cizgi
izlenmektedir.Sarirenkle gosterilenylzey ektodermi
ile kirmizi renkli néral ektoderm arasindaki sinira
noral krest adi verilir. (B) Néral plakanin iceri dogru
cokmesi ve orta hattin iki kenarindaki katlantilarin
kalinlasmasiyla yassi bir yapiyken U seklindeki bir
yaplya donusur. (C) Zamanla ortadaki acikhgin iki
yanindaki katlantilar birbirine yaklasip orta hatta
birleserek noéral tipun olusmasini saglar. (D) Kirmizi
renkli néral tipln sari renkli ylzey ektoderminden
basarli sekilde ayrilmasi disjunction olarak ifade
edilir. Noral tiptn hemen 6ninde koyu yesil renkle
gosterilmis notokord bulunur. Mavi renkli néral
krest hicrelerinden periferik sinirler gelisir.

EGIiTICi
NOKTA
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Resim 3. Kirmizi renkle gosterilen distal huicre kutlesi icerisinde selektif apoptozis ile limen olusur, daha
sonra distal hlcre kitlesine ait limen daha 6nce olusan néral tup ile birlesir.

Ugiincii hafta sonundan itibaren paraksiyel
mesafeden embriyonik diskin kafa bolgesin-
den baslayarak kuyruk bolgesine dogru epite-
loid hiicre bloklar1 halinde yeniden yapilanir.
Somitlerden, zaman i¢inde vertebralar ile ¢ev-
re yumusak dokular gelisir. Somitler dncelikle
embriyonun sefalik bolgesinde belirirler. Ge-
lismeleri sefalokaudal yonde siirer. ilk somit
¢ifti 20. giin civarinda embriyonun oksipital
bolgesinde gelisir. Bir embriyonun kag giinliik
oldugu somit sayisina bakilarak hesaplanabi-
lir. Gelisimin 20-30. giin aras1 somit donemi
olarak kabul edilir. Dordiincii haftanin basinda
somitler bilylimeye ve notokorda dogru hare-
ketlenip onu cevrelemeye baslar. Bunlara sk-
lerotom, olusturduklari dokuya mezenkim adi
verilir. Sklerotomlardan kemik ve kikirdak olu-
sur. Dordiincii hafta sonunda somitlerin dis yii-
zeyine bakan bolimiinde dermatom, bunun i¢
ylizeyinde myotom olusur. Her myotom kendi
kaslarimi olusturur. Dermatomlardan da dermis
ve hipodermis olugur (Resim 4).

Somitlerin farklilasmasinda molekiiler dene-
timin 6nemi biiyiiktiir. Somit farklilasmasini
denetleyen genlerin ekspresyonu notokord ve
noral tiip tabanindan salgilanan SHH ve NOG-
GIN somit ventral bolgesinden sklerotomun
gelismesini ve kondrogenezis ile vertebralarin
sekillenmesini saglayan PAX1 salgilanmasini
baslatirlar. Dorsal noral tiipteki WNT protein-
leri dermatomyotom gelisimini saglayan PAX3
genini aktive eder. WNT proteinleri ayni za-
manda somitin dorsomedial bdlgesinden sirt
kaslarinin gelisimesini ve MYF5 ekspresyonu-
nu yonlendirir. Boylece farkli genlere ait olan
proteinler farkli bolgelerde aktive olarak bir
sonraki farklilasma siirecini baslatirlar.

Noral tiip

Somit
Ara mezoderm

Endoderm

Resim 4. Mavi renkle goésterilmis noéral tiptn deri
ektoderminden tamamen ayrildigi izlenmektedir.
Somitlerden ve mezodermden de kas ve kemikler
olusmaktadir.

2. PATOLOJI

Embriyogenezin herhangi bir asamasinda bir
ya da birden fazla gelisimsel hata spinal disra-
fizme neden olup, radyolojik tan1 koyulmasinda
giicliiklere yol agabilir (Tablo 1). Klinik ve rad-
yolojik olarak ilk yapilmas1 gereken spinal dis-
rafizmin agik mi1 kapali m1 olduguna karar veril-
mesidir [ 1, 3]. Eger defekt normal deri ile kaph
ise spinal disrafizm kapali, degilse agik olarak
smiflandirilir. Kapali bir spinal disrafizm varsa
iligkili bir kitlenin olup olmadigina gore ayrica
karakterize edilebilir. Altta yatan kapali disra-
fizmlerin varligina iligkin ipuglar fizik muaye-
ne sirasinda bulunabilir (orta hat gukuru, dermal
siniis, porto sarabi lekesi, fokal hirsutizm, alt
ekstremite deformiteleri, anal ve genitoliriner
anomaliler) [4, 5]. Spinal disrafizmler siklikla
dogum oOncesinde, agik noral tiip defekti olgu-
larinda yiiksek maternal alfa fetoprotein varligi,
sonografi ve manyetik rezonans goriintiileme
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(MRG) ile teshis edilir [6-8]. Baz1 durumlarda
ve uzmanlasmis az sayidaki merkezde defektin
intrauterin cerrahi onarimi yapilabilir [9].

Postnatal goriintiillemede ultrasonun asil ama-
c1 anormallik olup olmadiginin belirlenmesidir.
Anormallik varsa detayli inceleme icin MRG
yapilabilir. Bilgisayarli tomografi (BT) komp-
leks kemik anomalilerin saptanmasinda yar-
dimceidir.

Patolojik ve radyolojik olarak noral plaka ya
da noral plakod (neural plate) olarak adlandirilan
yapi, normal sekilde olusup yiizey ektodermin-
den basariyla ayrilamayan yassilasmis dokudur.
Biitlin agik spinal disrafizmlerde noral plakod

Tablo 1. Konjenital spinal malformasyonlar

Notokordal
anomaliler

Primer nériilasyon
- Noéroenterik kist ¢ Non-disjuntion

- Diastematomyeli - Myelomeningosel

e Kaudal htcre
toplulugu hipogenezisi

disartya ekspozedir. Kapali spinal disrafizmlerin
bir kisminda da noéral plakoda rastlanir.

3. SINIFLANDIRMA

Spinal disrafizmlerin siniflandirilmasinda ilk
yapilan orta hattaki lezyonun {izerinde normal
derinin olup olmadiginin degerlendirilmesidir.
Eger orta hattaki lezyon iizerinde deri yoksa
agik disrafizm, kitle tlizeri deri ile Ortiilii ise ka-
pali disrafizm olarak adlandirilir. Kapali disra-
fizmler ise subkiitan kitlenin eslik ettigi ve kitle
eslik etmeyenler olarak ayrilmaktadir (Tablo 2).

Sekonder nériilasyon

* Primitif cizginin
inkomplet regresyonu

- Dorsal dermal sinus - Kaudal regresyon - Sakrokoksigeal
. sendromu teratoma
- Myelosistosel
L . e Kaudal htcre
® Prematur disjunction S ..
) ) toplulugu displazisi
- Lipomyelomeningosel | Anterior sacral
- Intradural lipom - Terminal myelosistosel
- Tethered kord
sendromu
Tablo 2. Konjenital spinal malformasyonlar
Acik Kapali
¢ Myelomeningosel | Kitle (-) Kitle (+)
° Myel.osel Asagi Kesintiye Ayrik kord Dimple/hole | e Lipomyelome
¢ Hemi- _ yerlesimli ugramis ningosel
myelomeningosel kord kord « Lipomyelosel
Hemi- losel : . .
* riemi-myelose e Intradural *Tip 1 e Ayrik kord | e Dermal ° Terml_nal
* Dorsal dermal lipom Kaudal sendromu sints trakti | myelosistosel
sinus e Filar lipom regresyon * Diastema * Meningosel
e Tip 2 Kaudal | ®Segmental | tomyeli
regresyon spinal
disgenezis

e Gergin filum
terminale

e Noroenterik
kist




3.1. Acik Spinal Disrafizmler

Agik spinal disrafizmlerde deri defekti mev-
cuttur. Orta hatta genellikle lumbar bélgede deri
ile kapli olmayan bir kese vardir. Bunlar arasin-
da myelomeningosel, myelosel, hemi-myelo-
meningosel ve hemi-myelosel yer alir ve bunla-
rin timi degisen siddet derecelerinde Chiari II
malformasyonu ile iligkilidir (Tablo 3).

3.1.1. Myelomeningosel

Myelomeningosel agik spinal disrafizmlerin
yaklasik %98’ini olusturur [ 1]. Gelismekte olan
iilkelerde myelomeningoselin genel goriilme
siklig1 yaklagik 1000 canli dogumda 2 iken ge-
lismis iilkelerde, gebelik dncesinde ve sirasinda
folat kullanimryla goriilme sikligi 10.000 canli
dogumda yaklasik 2’ye diismiistiir. Myelome-
ningoseller deriden disar1 protriide bir kitle ile
klinik olarak kolayca teshis edilir (Resim 5).

Tablo 3. Chiari Il malformasyonu

¢ Arnold-Chiari malformasyonu

e Lumbar myelomeningosel: %100
e Kuicik posterior fossa

e "Cascading” serebellum/beyin sapi
¢ Servikomeduiller kink (%70)

¢ Tektal gagalasma

e “Towering” serebellum

e Uzamis/kictk 4. Ventrikal

¢ Hidrosiringomyeli (%20-90)

28
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Ultrasonografi ve MRG, myelomeningosellerin
intrauterin tamisinda kullanilmaktadir (Resim
6). Noral ektoderm ile deri ektoderminin ayrila-
madig1 durumlarda néral tiip olusamaz ve noral
plakod ad1 verilen yass1 doku goriiliir (Resim
7). Cogunlukla goriintiileme yapilmadan, yeni-
dogan doneminde bu deri defekti cerrahi olarak
kapatilir (Resim 8). Cerrahi tedavinin asil amaci
deri defektini kapatmak ve enfeksiyon gelisme-
sini engellemektir. Diger hedeflerden biri ndral
plakodu deriden ayirmaya g¢alismak, yeniden
bi¢cimlendirmek ve spinal kanala yerlestirmek
olsa da ¢ogu noral plakod onarim bdlgesine
bagl kalir. Bu nedenle, postoperatif goriintiile-
me yalnizca noral plakodun durumunu deger-
lendirmek i¢in degil ayn1 zamanda hidromiyeli
gelisimi, greftleme ve onarim bolgesinde dural
halkalarin daralmast, epidermoidler, dermoidler
ve spinal kord iskemisi gibi diger komplikas-
yonlar1 da arastirmak icin yapilir [1, 3, 10].

2000’1 yillarda, bazi uzmanlagmis merkez-
lerde intrauterin Chiari II malformasyonu tani-
s1 alan fetiislerin bir kismu randomize edilerek,
prenatal donemde myelomeningoselleri beyin
omurilik s1visinin (BOS) néral plakod iizerinde-
ki kimyasal hasarini ve ekspoze noral plakodun
maruz kaldig1 mekanik hasar1 azaltmak amacty-
la onarildi [9]. Postnatal donemde, cerrahi ya-
pilmayan ¢ocuklarda sant gerekliligi %82 iken,
prenatal cerrahi yapilan hastalarda sant gerekli-
ligi %40°da kaldig1 gosterildi.

Resim 5. Yildiz ile isaretlenmis noral plakod
kutanéz ytzeyle ayni hizada sonlaniyorsa
myelosel (solda), deriden disariya dogru
protride ise myelomeningosel (sagda)
olarak siniflandirilir.
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Resim 6. intrauterin dénemde 6. haftada fetal MRG'de myelomeningosel; (A) sagital T2A ve (B) de aksiyel
T2A gorUntulerde lomber bélgede deriden protride gériinimde myelomeningosel kesesi izlenmekte. (C)
Aksiyel T2A goruntulerde bu hastada erken donemde hidrosefali olustugu izlenmektedir. MRG, manyetik
rezonans goruntileme.

A

Resim 7. Bir gunlik yeni dogan myelomeningosel; (A) sagital T1A, (B) sagital T2A ve (C) aksiyel T2A
goruntulerde alt lomber bélgede deriden protride gérinimde myelomeningosel kesesi mevcut ve néral
plakod spinal kanalin disinda izlenmekte. Ayni hastanin beyin gortuntulenmesinde, (D) sagital T2A, (E)
aksiyel T2A goruntulerde serebellar herniasyon ve hidrosefali mevcut (Chiari Il).
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Resim 8. Dort yasinda opere myelomeningosel; (A) sagital T1A, (B) sagital T2A goruntulerde defektin
kapatildigi ve néral plakodun spinal kanal icerisine yerlestirildigi izlenmektedir.

3.1.2. Myelosel

Myelosellerde yine ekspoze bir noral plakod
vardir; ancak ventral subaraknoid boslukta ge-
nigleme olmadigindan noéral plakod kiitan6z yii-
zeyle ayn1 hizada kalir (Resim 5). Her iki kusur
da (myelosel ve myelomeningosel) genellikle
lumbosakral seviyede bulunur ancak omurga-
nin bagka yerlerinde de ortaya ¢ikabilir. Kaudal
yerlesimli olgularda prognoz daha iyi iken daha
yukar1 yerlesimli olgularda prognoz kétiidiir
(eger defekt L4-5 seviyesinin altinda ise hasta
genellikle yiiriiyebilmektedir). Tiim acik disra-
fizmlerde paraaksiyel mezenkimin eksik gogii
sonucu omurilik defekti (spina bifida) ve 6nem-
li kas atrofisine neden olur, bunlarin her ikisi de
skolyoz gelisimine katkida bulunur.

3.1.3. Hemiyelosel ve
Hemiyelomeningosel

Nadiren gastrulasyon ve noriilasyonda birden
fazla hata olmas1 durumunda, spinal kord longi-
tudinal olarak ikiye boliinebilir (diastematom-

yeli) ve hemikordlardan biri myelomeningosel
veya myelosel kesesi iginde bulunabilir (he-
mimyelomeningosel veya hemimyelosel).

Manyetik rezonans goériintiileme, bu malfor-
masyonlarin bilesenlerini ameliyat oncesi de-
gerlendirmek, noral plakodun sinir kokleriyle
anatomik iliskisini tanimlamak ve iligkili anor-
mallikleri aragtirmak i¢in tercih edilen yontem-
dir.

Myelomeningosel hastalarinin biiyiik ¢ogun-
lugunda hidrosefali gelisecegi igin bu hastalarin
beyin goriintiilemesinin diizenli olarak yapil-
masi gereklidir.

3.2. Kapali Spinal Disrafizmler

3.2.1. Subkiitan Kitle ile Birlikte Olan
Kapali Disrafizmler

Bunlar arasinda lipomyeloseller, lipomyelo-
meningoseller, meningoseller ve myelosistosel-
ler bulunur.
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3.2.1.1. Lipomyelosel ve
Lipomyelomeningosel

Lipomyelosel ve lipomyelomeningosel anor-
mal primer ndriilasyon sonucu ortaya ¢ikar; bu-
rada ayrilma (disjunction) erken meydana gele-
rek primitif mezenkimal hiicrelerin néral tiipe
dogru gb¢ etmesine izin verir. Bu hiicreler noral
plakoda ulastiginda yag dokusunu olusturmak
iizere uyarilirlar. Sonug¢ olarak noéral plakoda
yapisik, bifid kemik arka elemanlarin1 gegen,
epidural ve subkiitandz yag ile bitisik olan bir
lipom olusur. Plakod-lipom arayiiziiniin ko-
numu, lipomyelosel ile lipomyelomeningosel
arasindaki ana ayirt edici 6zelliktir (Resim 9)
[3]. Plakod-lipom arayiizii spinal kanal i¢inde
yer aliyorsa, lipomyelosel olarak isimlendirilir.

Subaraknoid boslugun genislemesi nedeniyle
plakod-lipom arayiizii spinal kanalin diginda
kaliyorsa, lipomyelomeningosel olarak sinif-
landirilir (Resim 10) [1, 3, 10]. Klinik olarak,
lipomyelosel ve lipomyelomeningosel, interg-
luteal kivrimin iizerindeki deri alt1 yag kitle-
sidir. Bu olgularda posterior fossa normaldir
(myelomeningoselin aksine).

3.2.1.2. Meningosel

Meningosel lateral olarak bir ndral foramen-
den veya 0n ya da arkada bir vertebral veya
sakral defektten meninkslerin herniasyonu so-
nucu ortaya ¢ikan nadir bir anomalidir [3, 11,
12]. Herniye kese, dista bir dura tabakasi ve icte
bir araknoid membrandan olusur ve genellikle

Resim 9. Yildizile isaretlenmis plakod-lipom araytizt
subaraknoid boslugun genislemesi nedeniyle spinal
kanalin disinda kaliyorsa, lipomyelomeningosel
(solda), spinal kanal icinde yer aliyorsa lipomyelosel
(sagda) olarak siniflandirilir.

Resim 10. Alti haftalik lipomyelomeningosel;
(A) sagital T2A, (B) sagital T1A goruntulerde;
deri intakt, eslik eden lipom izlenmekte, néral
plakod spinal kanalin disinda, sirinks kavitesi
mevcuttur.



sadece BOS igerir, ancak bazen sinir kokleri,
displazik dokular veya tiimor igerebilir (Resim
11) [12]. Meningoseller siklikla nérofibromato-
zis tip 1 veya marfan sendromu gibi sistemik
mezenkimal bozukluklarla iliskilidir, ancak izo-
le formlarda da goriilebilir [11]. Meningoselle-
rin %80’inden fazlas1 posterior ve lumbosakral
omurgada bulunur, ancak bazen torasik omur-
gada ve sakrumda bulunurlar. Kitle etkisinden
kaynaklanan semptomlara neden olacak kadar
bliylik olabilirler [11, 12]. Spinal meningosel-
lerin, gelisimin noriilasyon asamasinda noral
tiipiin kapanmamasi sonucu olustugu ve daha
sonra siirekli BOS pulsasyonuna bagli olarak
boyutlarmin giderek arttigr diisliniilmektedir.
Gecmiste bu lezyonlar direkt radyografi, BT ve
BT myelografi ile degerlendirilirken, gliniimiiz-
de MRG en sik kullanilan yontemdir [12].

3.2.1.3. Myelosistosel

Nadir goriilen myelosistosel aslinda spinal
kordun herniasyonu olup spina bifidanin dor-
salinde yer alan ve biiylik bir terminal sirinks
(siringosel) barindiran biiyiik bir posterior
meningoseldir. Meningosel bileseni subarak-
noid boslukla devamlilik halindedir ve sirin-

Spinal Konjenital Malformasyonlar

gosel ependimal kanalla iligkilidir (Resim 12)
[1,3].

3.2.1.4. Terminal Myelosistosel

Terminal myelosistosel, lumbosakral bolgede
yer alan bir myelosistoseldir (Resim 13). Biiyiik
bir terminal sirinksin (siringosel) posterior spi-
nal defekt yoluyla posterior meningosel igine
herniasyonudur [2].

3.2.2. iliskili Kitle Olmaksizin Kapali
Disrafizmler

Iliskili ~bir kitle bulunmayan kapali
disrafizmler intradural, intramediiller veya filar
lipomlar1 ve gergin filum terminale sendromu-
nu igerir.

3.2.2.1. intradural ve intramediiller
Lipom

Intradural ve intramediiller lipomlar dural
iginde,

kese en sik lumbosakral bolgede

Resim 11. DOrt guinluk posterior meningosel; (A) sagital T2A, (B) aksiyel T2A goruntulerde deri intakt, spinal

kanal disarisinda kese ve durada defekti izlenmektedir.
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bulunur. Spinal korda bitisik olduklar seviyede,
spinal kordu siklikla orta hattan uzaklagtirirlar.
Lipomlarn sinyal intensitesi subkiitan yag ile
biitiin MRG sekanslarinda aynidir (Resim 14).

3.2.2.2. Filar Lipom

Filum terminalede yag dokusunun bulunmas:
filar lipom olarak adlandirilabilir (Resim 15).

Eger konus medullaris normal bir seviyede son-
laniyorsa (postnatal donemde yastan bagimsiz
olarak L2 vertebranin inferior diizeyi normalin
alt siir1 olarak kabul edilmektedir) ve hastada
bagh (tethered) korda iliskin semptomlar yoksa
klinik olarak anlamli bir durum olarak deger-
lendirilmeyebilir. Filar lipomlar sekonder ndrii-
lasyondaki hatalar nedeniyle olusan anormal-
likler olarak kabul edilmektedir.

B

Resim 12. Alti haftalik myelosistosel; (A) aksiyel T2A goéruntulerde deri intakt, spinal kanal disinda kese ve
kese icerisinde buyuk bir kistik lezyon mevcuttur. Bu kistin sirinks kavitesi oldugu izlenmekte. (B) diyagramda
posterior spinal defektten herniye olan genislemis santral kanali gésteren terminal olmayan miyelosistosel

mevcuttur.

Resim 13. DOrt gunlik terminal myelosistosel; (A) sagital T2A, (B) aksiyel T2A goérintilerde deri intakt,

lumbosakral bélgede yer alan myelosistosel mevcuttur.
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Resim 14. iki aylik intradural-ekstra dural lipom, (A) sagital T2A, (B) aksiyel yag baskili T1A, (C) aksiyel
T2A goruntulerde deri intakt, posterior fuzyon defekti mevcut, spinal korda yapisik intradural-ekstradural
uzanimli lipom izlenmektedir.

Resim 15. iki aylik filar lipom; (A) sagital T1A, (B) aksiyel T1A, (C) sagital T2A géruntilerde konus meddillariste
yag infiltrasyonu ve torakal kordda sirinks kavitesi izlenmektedir.

425



426

Yalcin ve Koral.

Eger hastada tethered kord sendromuna atfe-
dilebilecek semptomlar varsa filum kesilmek
suretiyle (clipping) tedavi edilebilir.

3.2.2.3 Gergin Filum Terminale

Gergin (tight) filum terminale sendromu kli-
nik bir tanidir. Goriintiilemenin amaci konus
medullarisin sonlanma seviyesinin saptanmasi,
varsa eslik eden anormalliklerin (lipom gibi)
tespit edilmesidir. Bazen filum terminale yag
infiltrasyonu olmadan da kalinlagmis olabilir.
Filum terminalenin L5-S1 diizeyinde 1 mm’den
fazla Olclilmesi kalinlagsma lehine degerlendiri-
lir [13].

3.2.2.4 Sinirli Dorsal Myelosizis

Nispeten yakin zamanda tanimlanan bu anor-
mallikte deride defekt ya da siniis yoktur, fakat

sigara yanigina benzer bir diskolorasyon gozle-
nir. Normal konus medullaris simetrik, ters don-
miis koni seklinde bir yap: iken, sinirli dorsal
myelosiziste konus medullaris asimetrik olarak
posteriora deplasedir ve bir yelken seklini al-
mistir [14]. Deri altindan kordun posterioruna
uzanan fibréz doku mevcuttur ve bu bir tente-
lesmeye neden olur (Resim 16). Hastalar genel-
likle gergin kord sendromu ile prezente olurlar.

Sinirli dorsal myelosizisin ayirici tanisinda
konjenital dermal siniis vardir [15]. Kongeni-
tal dermal sinuste deride tiiylenme ve siniis ile
spinal kanal arasinda uzanan epitelize bir kanal
vardir (Resim 17). Bu epitelize kanal deri yiize-
yi ile subaraknoid mesafe arasinda oldugundan
menenjite yol acabilir [14].

3.2.2.5 Filar Kist

Filar kistler 6zellikle spinal ultrasonda ve
yiiksek rezoliisyonlu MRG’lerde nispeten sik

Resim 16. Sekiz ayhk sinirlh dorsal myelosizis; (A) sagital yag baskili T2A, (B) sagital T1A, (C) sagital T2A deri
intakt, konus meddillaristeki alev seklindeki tentelesme izlenmektedir.
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goriilen (yaklasik %11), tek baglarina klinik larina bagh gelisen anormalliklerdir (Resim 18)
anlamlar1 olmayan, sekonder noriilasyon hata- [16].

p B

Resim 17. iki ayhk dorsal dermal sinis ve dermoid kist; (A) sagital T2A, (B) sagital T1A géruintilerde dermoid
kist ve dermal trakt izlenmekte. (C) Sagital diyagramda merkezi kanaldan deri ylzeyine uzanan intradural
dermoid ve iliskili yolu gosterir. Dermal sintistin kokeninde dural kese cadirlasmasi vardir.

Resim 18. Filar kist; (A) sagital T1A, (B) sagital T2A goruntulerde filumda BOS intensitesinde kist izlenmekte.
BOS, beyin omurilik sivisi.
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3.2.2.6 Noroenterik Kist

Mekanizmasi konusunda tartismalar olsa da
noroenterik kistler, primer ndriilasyon doéne-
minde notokord olusumundaki hatalara bagl
olarak gelistigi tahmin edilen anormalliklerdir.
Noroenterik kistler intraspinal, intramediiller
veya postvertebral olabilir ancak siklikla pre-
vertebraldir ve posterior mediastende yer alir
[17-19]. Bu kistler sindirim veya solunum epi-
teli ile kaplidir ve mukus iiretebilir. Kistin su-
baraknoid bosluga riiptiire olmas1 durumunda
hastalar kistin kitle etkisine bagli olarak omu-
rilik basisi belirtileri veya menenjit ile bagvura-
bilirler [ 19]. Vertebral/spinal anomaliler, kardi-
yak anomaliler, renal ve ekstremite disgenezisi,
kismi duplikasyonlar ve fistiiller gibi sindirim
sisteminin ¢esitli anomalileri dahil olmak {izere
bir¢ok iligkili anormallik tanimlanmistir [19].

3.2.2.7 Diastematomyeli

Diastematomyeli notokordun regresyonun-
daki hatalara bagli olarak spinal kordu ve/veya
spinal kanali ikiye ayiran dokular nedeniyle
iki hemikord olusmasi ile karakterize bir spi-
nal disrafizmdir. Tip 1 diastematomyelide iki
hemikord ayr1 dural kese i¢inde yer alir. Dural
keseler birbirinden ossedz, kartilajendz ya da
fibroz bir septum ile ayrilmistir (Resim 19). Tip
2 diastematomyelide hemikordlar ayn1 dural ke-
senin i¢indedirler ve aralarinda ince bir fibroz
septum olabilecegi gibi, tanimlanabilir bir doku
da olmayabilir [ 1, 3, 20]. Tip 1 diastematomye-
linin semptomatik olma olasilig1 tip 2’ye gore
cok daha yiiksektir.

Resim 19. Tip 1 diastematomyeli; (A) aksiyel T2A, (B) koronal T2A goértntulerde vertebral kolondan arkaya
uzanan ve spinal kanal ve kordu ikiye bélen kemik diastem gértlmektedir.
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3.2.2.8 Dermal Siniis

Fokal inkomplet ayrilmanin bir sonucu oldu-
gu diisiiniilen dermal siniisler, cildi daha derin
doku katmanlarma baglayan ve intramediiller
omurilik bosluguna kadar uzanabilen, skuaméoz
epitelle kapli traktuslardir (Resim 17) [21, 22].
Bu iliski hastalar1 menenjit riskine maruz birak-
t181 i¢in dermal siniislerin gecikmeden cerrahi
olarak tedavisi gereklidir. Omurganin herhangi
bir seviyesinde dorsal orta hatta ortaya ¢ikarlar
ancak en sik lumbosakral bolgede bulunurlar
[23]. Dermal siniisii olan hastalarin fizik mu-
ayenesinde siklikla sirtin orta hattinda bir deri
cukuru goriiliir. Diger iligkili anormallikler ara-
sinda gergin kord, (lipo) miyelomeningosel ve
vertebral korpus anomalileri yer alir [17, 21,
22]. MRG siniis kanalinin tiim seyrinin ve il-
gili patolojinin (6rnegin; iskelet anormallikleri,
siringohidromyeli gibi omurilik anormallikleri
ve dermoid/epidermoidler gibi kitleler) deger-
lendirilmesi i¢in yararhdir [17].

Spinal dermoid ve epidermoid kistlerin (veya
nodiillerin), primer noriilasyondan sonra néral
tiip iginde kalan ektodermal dokuya sekonder
olarak gelistigi diisiiniilmektedir [21, 24, 25].
Her ikisi de ekstradural, subdural veya intrame-
diiller bolgelerde bulunabilir [24]. Tekal kese
icindeki epidermoid ve dermoidlerin araknoid
kistlerden ayrilmasinda difiizyon agirlikli go-
riintlileme 6nemlidir. Epidermoid/dermoid ve
araknoid kistler diger sekanslarda benzer gorii-
nebilirken (T1 ve T2 uzamasi, kontrastlanma-
ma), diflizyon kisitlanmasi epidermoid ve der-
moid i¢in karakteristiktir [26, 27].

3.2.2.9 Sakrokoksigeal Teratom

Sakrokoksigeal teratomlar siklikla anorektal
ve genital malformasyonlar, ventrikiiler sep-
tal defekt, kalca ¢ikigi, spina bifida ve sakral
agenezi gibi diger anormalliklerle beraber go-
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rilebilir [28, 29]. Histolojik olarak matiir veya
immatiir olarak simiflandirilirlar. Ayrica sakro-
koksigeal teratomlar1 anatomik pozisyonlarina
gore (tip 1 ve 4) siniflandiran bir sistem de bu-
lunmaktadir. Tip 1 tlimor neredeyse tamamen
eksternaldir ve kii¢iik bir presakral bilesene sa-
hiptir. Tip 4 ise disaridan goriilebilen bir bilesen
olmaksizin tamamen presakraldir, tip 2 ve tip 3
ara kademeleri temsil eder. Teratomlar kistik,
solid veya mikst olabilir ve %50’den fazlasi
kalsiyum igerir. Bu tiimdrler siklikla polihid-
ramniyoz ile iliskilidir. BT ve MRG, makros-
kopik yag igeren, heterojen, kontrastlanan bir
kitleyi gosterir; kistik alanlar ve kalsifikasyon
siklikla goriiliir [30].

3.2.2.10 Kaudal agenezi

Kaudal agenezi omurganin kismi ya da tam
yokluguna karsilik gelir. Imperfore aniis, ge-
nital anormallikler, renal displazi ya da aplazi,
pulmoner hipoplazi ve ekstremite anormallikle-
ri gibi eslik eden durumlar siklikla goriiliir. Ko-
nus medullaris genellikle normalden yiiksekte
ve ani sekilde sonlanir (kaudal regresyon send-
romu). Karakteristik ters donmiis koni seklinin
yoklugu ve onun yerine konus medullarisin
ampute edilmis gorlintlisii dikkat ¢eker (Resim
20). Spinal kordun yani sira vertebralarin ve
sakrumun yoklugu da séz konusudur. Genel-
likle diabetik annelerin ¢ocuklarinda karsilagil-
maktadir [31-33].

3.2.2.11 Segmental spinal disgenezis

Segmental spinal disgenezi embriyolojik ola-
rak agiklanamamaktadir. Ancak lomber veya to-
rakolomber omurganin ve ilgili omuriligin ve/
veya sinir koklerinin bir segmentinde (genel-
likle bir vertebra boyu) anormal gelisim vardir
(Resim 21). Her iki taraftaki kostalar, olmayan
vertebra korpusu nedeniyle birbirine ¢ok yakin
olarak konumlanabilirler [34].
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Resim 20. Alti gunluk kaudal regresyon; (A) sagital
T1A, (B) sagital T2A goérintilerde distal sakrum ve
koksiks ageneziktir. Kordun ters dénmus alev sekli
bozulmus ve bicakla kesilmis gibi gérinmektedir ve
daha yukarida sonlanir.

Resim 21. Alti haftalik segmental spinal
disgenezis; (A) sagital T2A, (B) koronal
T2A goruntulerde ve (C) volim rendering
gorunttde 1 segment vertebra korpusu yok,
bu dluzeyde kostalar birbiri ile devamlilik
goOstermektedir.
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SONUC

Spinal konjenital malformasyonlarin karma-
sikl1g1 nororadyolojik tanty1 zorlastirabilir. Spi-
nal embriyoloji bilgisi bu anormalliklerin anla-
silmasia ve simiflandirilmasma biiyiik 6l¢iide

yardimci olur.

Tesekkiirler

Ressam Eda Dikel Akdogan’a resimlerin ha-
zirlanmasindaki katkilarindan dolay1 tesekkiir
ederim.

Dipnotlar

Cikar Catismasi

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemistir.
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Sayfa 415

Spinal olusma ve gelismenin kismen birbiriyle ortiisen 3 temel embriyolojik asamasi vardir.

Sayfa 415

Birinci asama iki tabakali (bilaminar) embriyonel diskin ii¢ tabakali hale gegtigi gastrulasyon
asamasidir.

Sayfa 415

Bu trilaminer diskte amniyon kesesine bakan yiizde ektoderm, vitelliis kesesine bakan yiizde
endoderm ve aralarinda da mezoderm mevcuttur.

Sayfa 416

Primer nériilasyon agsamasinda, notokord ve yiizey ektoderminin etkilesmesiyle noral ektoderm
farklilagir ve kalinlagarak noral plakayi olusturur. Noral plakanin igeri dogru ¢ékmesi ve orta
hattin iki kenarindaki katlantilarin kalinlagmasiyla yassi bir yapiyken U seklindeki bir yapiya do-
niigiir. Zamanla ortadaki agikligin iki yanindaki katlantilar birbirine yaklasip orta hatta birleserek
noral tiipiin olugsmasini saglar. Noral tiip fermuar benzeri bir sekilde ¢ift yonlii olarak kapanir.
Ayrilma (disjunction), noral tiipiin yiizey ektoderminden basarili sekilde temassizlasmasini ifade
eder. Bu siiregteki hatalar spinal disrafizmlerin biiyiik boliimiine neden olmaktadir.

Sayfa 416

Konus medullaris ve filum terminale ise kaudal hiicre kitlesi adi verilen bir hiicre yumaginin
farklilagarak ve distal ndral tiip ile birlesmesiyle olusur.

Sayfa 418

Spinal disrafizmlerin siiflandirilmasinda ilk yapilan orta hattaki lezyonun iizerinde normal de-
rinin olup olmadiginin degerlendirilmesidir. Eger orta hattaki lezyon {izerinde deri yoksa agik
disrafizm, kitle lizeri deri ile ortiilii ise kapali disrafizm olarak adlandirilir. Kapal1 disrafizmler
ise subkiitan kitlenin eslik ettigi ve kitle eslik etmeyenler olarak ayrilmaktadir.

Sayfa 419

Myelomeningosel acik spinal disrafizmlerin yaklasik %98’ini olusturur.

Sayfa 419

Bu nedenle, postoperatif goriintiilleme yalnizca noral plakodun durumunu degerlendirmek igin
degil ayn1 zamanda hidromiyeli gelisimi, greftleme ve onarim bolgesinde dural halkalarin daral-
masi, epidermoidler, dermoidler ve spinal kord iskemisi gibi diger komplikasyonlar1 da arastir-
mak i¢in yapilir.

Sayfa 422

Plakod-lipom arayiiziiniin konumu, lipomyelosel ile lipomyelomeningosel arasindaki ana ayirt
edici dzelliktir.
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Sayfa 424
Lipomlarin sinyal intensitesi subkiitan yag ile biitiin MRG sekanslarinda aynidir.

Sayfa 424

Eger konus medullaris normal bir seviyede sonlaniyorsa (postnatal donemde yastan bagimsiz
olarak L2 vertebranin inferior diizeyi normalin alt sinir1 olarak kabul edilmektedir) ve hastada
bagli (tethered) korda iliskin semptomlar yoksa klinik olarak anlamli bir durum olarak degerlen-
dirilmeyebilir.

Sayfa 426
Filum terminalenin L5-S1 diizeyinde 1 mm’den fazla 6l¢iilmesi kalinlagma lehine degerlendirilir.

Sayfa 426

Smirli dorsal myelosizisin ayiric1 tanisinda konjenital dermal siniis vardir. Kongenital dermal
sinuste deride tilylenme ve siniis ile spinal kanal arasinda uzanan epitelize bir kanal vardir. Bu
epitelize kanal deri yiizeyi ile subaraknoid mesafe arasinda oldugundan menenjite yol agabilir.

Sayfa 428

Tip 1 diastematomyelide iki hemikord ayr1 dural kese i¢inde yer alir. Dural keseler birbirinden
0sse0z, kartilajendz ya da fibroz bir septum ile ayrilmistir. Tip 2 diastematomyelide hemikordlar
ayni dural kesenin igindedirler ve aralarinda ince bir fibroz septum olabilecegi gibi, tanimlana-
bilir bir doku da olmayabilir.

Sayfa 429

Konus medullaris genellikle normalden yiiksekte ve ani sekilde sonlanir (kaudal regresyon send-
romu). Karakteristik ters donmiis koni seklinin yoklugu ve onun yerine konus medullarisin am-
pute edilmis goriintiisii dikkat ¢eker.
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1. Konus medullarisin hangi seviyede sonlanmasi normal kabul edilir?
a. S1 vertebra inferioru
b. L2 vertebra inferioru
c¢. L3 vertebra inferioru
d. L4 vertebra inferioru
e. L5 vertebra inferioru

2. Intrauterin cerrahi yapilmayan miyelomeningosel olgularinda hidrosefali gelisme olasilig
nedir?
a. %40

. %62

. %70

. %82

. %90

o o o o

3. Iki tabakali embriyonel diskin ii¢ tabakali hale gelmesi siirecine ne ad verilir?
a. Morula
b. Blastula
¢. Gastrulasyon
d. Primer nériilasyon
e. Sekonder nériilasyon
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4. Asagida verilen manyetik rezonans goriintiileme kesitinde gézlenen patoloji ile ilgili olarak
asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?
a. Deri intakttir.
b. Eger defekt L4-5 seviyesinin {izerinde ise hasta genellikle yiiriiyebilmektedir.
c. Sekonder nériilasyon evresindeki bir hata sonucu gelisirler.
d. Ekspoze bir noral plakod vardir, ancak ventral subaraknoid boslukta genisleme
olmadigindan néral plakod kiitandz ylizeyle ayni hizada kalir.

e. Degisen siddet derecelerinde Chiari II malformasyonu (Arnold-Chiari malformasyonu) ile
iliskilidir.
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5. Tip 1 ve tip 2 diastematomyeli arasindaki fark nedir?

a. Tip 1 notokordun regresyonundaki hatalara bagli olarak gelisir, tip 2 sekonder noriilasyon
asamasindaki hatalara bagl olarak gelisir.

b. Tip 1’de tek bir kord, tip 2 de iki hemikord olusmaktadir.

c. Her iki tiptede hemikordlar ayr1 dural keseler iginde yer alirken, tip 1°de osse6z/kartilajendz/
fibroz septum vaeken tip 2’de herhangi bir septum yapis1 yoktur.

d. Tip 2 diastematomyelinin semptomatik olma olasilig1 tip 1’e gore ¢cok daha yiiksektir.

e. Tip 1 diastematomyelide iki hemikord ayr1 dural keseler i¢inde birbirinden ossedz,
kartilajen6z ya da fibroz bir septum ile ayrilmustir, tip 2 diastematomyelide hemikordlar ayni
dural kesenin igindedirler ve aralarinda ince bir fibroz septum olabilir ya da tanimlanabilir
bir doku olmayabilir.
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