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GiRiS

Neonatal spinal malformasyonlar; cilt,
kas, vertebra, meninksler ve spinal kord ile
ilgili konjenital anomalileri igerir. Spinal
malformasyonlar kemik anomalileri, arte-
riovendz malformasyonlar1 ve ndrokutandz
hastaliklar1 igerse de bu yazida daha ¢ok spi-
nal disrafizmler anlatilacaktir. “Disrafizm”
embriyonik gelisim esnasinda birlesmesi
gereken organlarin arada agiklik kalarak
birlesmemesini ifade etmektedir. Hastalar
prenatal veya neonatal donemde tani alirlar,
ancak bazi basit distrofik anomaliler daha
gec veya eriskin yasta tani alabilir [1-3]. Bu
yazida spinal embriyoloji, gériintiileme yon-
temleri ve neonatal spinal malformasyonlarin
goriintiileme bulgular1 sirast ile gozden
gecirilecektir.

SPINAL EMBRIYOLOJi

Spinal embriyoloji dort asamada
degerlendirilebilir: (1) Notokord gelisimi ile
gastrulasyon; (2) ganglion gelisimi ile primer
noriilasyon; (3) somitlerin segmentasyonu;
(4) sekonder noriilasyon. Bu siireglerde kismi
ortigme olsa da belirli bir sira ile meydana
gelir.

Embriyo ilk haftanin sonunda iki tabakali
(bilaminer) yapidadir: ektoderm ve endoderm.
Gastrulasyon spinal gelisimin ilk asamasi
olup yaklasik 14. giinde baglar (2-3 haftalar).
Ektoderm hiicreleri ikinci haftada orta hatta
gdc¢ ederek primitif ¢izgi ve Hensen diigiimiinii
(kranial ug¢) olusturur. Ektoderm hiicreleri,
endoderm ve ektoderm arasina gog¢ ederek
embriyo ii¢ tabakali (trilaminer) hale gelir.
Bu siire¢ gastrulasyon olarak isimlendirilir.
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Hiicrelerin ¢ogunlugu lateral bolime gog
ederek mezodermi olusturur. Orta hatta kalan
Hensen diigimii hiicreleri ise primitif ¢izginin
kraniokaudal aksi boyunca uzanarak notokordu
olusturur. Notokord embriyonun ilkel iskeleti
olup 6ncii somitik mezodermi meydana getirir.
Somit giftleri ise vertebra, kosta ve govde
kaslarmi olusturur [ 1-4].

Primer noriilasyon ve ganglionlarin gelisimi

ikinci agsamadir (3-4. haftalar). Notokord
istiindeki ektoderm hiicrelerini  uyararak
farklilagmasini  saglar. Ektoderm, Hensen

digimi ¢evresinde noral ve kutandz ekto-
derm olarak ikiye ayrilir. Noral plaka ektoder-
min kalinlagsmasi ile olusur. Notokord “Sonic
hedgehog” adi verilen proteinleri salgilayarak
primer noriilasyonu baglatir. Noral plaka
18 ile 20. giinler arasinda biikiilerek noral
olugu olusturur, 21. giinde ise kapanmaya
baslayarak noral tiipii olugturur. Noral tiip fer-
muar benzeri ¢ift yonlii kapanir ve bu asamada
komsu kutandz ektodermden ayrilarak ekto-
derm ile endoderm arasina yerlesir. Noral krest
hiicreleri de bu asamada ektoderm sinirindan
ayrilarak ylizey ektodermi altina yerlesir. Noral
krest primordiyal ganglionlar1 olusturur. Primer
noriilasyon esnasinda noral tiip beyin ve spinal
kordun {ist boliimiinii (%90) olusturur [ 1, 2, 4].

Uciincli asama somitlerin segmentasyo-
nudur. Noral tiipliin her iki tarafinda somit
plaka gelisir ve segmentasyon ile somit
ciftler olusur. 5. haftada 42 somit cifti bulu-
nur. Somitlerin santralinde kavite meydana
gelir. Somitlerin i¢ tarafi notokord gevresine
gb¢ ederek primordiyal vertebra haline gelen
sklerotomu olusturur. Somitlerin yerinde kalan
dis kismi ise dermomiyotomlart (dermatom
ve miyotom) olusturur. Miyotomlar vertebral
kaslar1 olusturur. Her sklerotomun kaudal yarisi,
alttaki sklerotomun sefalik kismi ile birlesir.
Bu da vertebra korpuslarmin intersegmental
orijini ile sonuglanir. Her sklerotomun sefalik
yarisinin en alt kismi ise intervertebral diski
olusturur. Notokord, vertebra korpuslarinda
geriler, ancak intervertebral disklerde devam
ederek niikleus pulposus haline gelir [1].

Son asama ise sekonder noriilasyon (5-6.
haftalar) olup, bu asamada spinal kordun

kaudal ucu (%10) ve filum terminale olusur.
Primitif ¢izginin kaudal hiicrelerinden gelisen
kaudal hiicre toplulugu primitif noral tiipe ek
olarak sekonder noral tiipii olusturur. Sekonder
noral tlip baslangicta solid olup kanalizasyon,
retrogresif farklilasma ve primer noral tiip ile
fiizyon siiregleri sonunda konus medullaris ve
filum terminaleyi olusturur [ 1-4].

GORUNTULEME YONTEMLERI

Prenatal donemde spinal ~malformasyon
acisindan yiiksek riskli gebelerde ultrasono-
grafi (US) ile tan1 koymak miimkiindiir. Yiiksek
frekansli lineer problar ve 3-boyutlu goriintiileme-
deki geligmeler ile spinal anomaliler daha detayli
degerlendirilebilir. Manyetik rezonans goriintii-
leme (MRG) tamamlayic1 bir yontem olup spinal
anomalilere ek olarak santral sinir sistemi ve diger
organ anomalileri hakkinda da bilgi verir.

Spinal disrafizmde altin standart goriintii-
leme yontemi MRG’dir. Neonatal donemde
okiilt spinal anomalilerin taramasinda US
oldukga faydalidir. Normal anatomi ve normal
varyantlar1 karakterize edebilir. Bilgisayarl
tomografi (BT) ise daha az tercih edilir, 6zel-
likle kemik yapilar1 3-boyutlu degerlendirmek
i¢in kullanilir [5-8].

Neonatal spinal ultrasonografi

US yenidogan déneminde spinal anomalile-
rin taramasinda siklikla kullanilir. Acil miida-
hale gerektiren veya ileri goriintiileme ihtiyaci
olan hastalarin belirlenmesinde yardimecidir.
Yiiksek frekansli lineer problar ile aksiyal
ve sagital planlarda elde edilen goriintiiler
degerlendirilir. Vertebra seviyesi 12. kostadan
veya lumbosakral acidan belirlenebilir.
Vertebra seviyelerinin belirlenemedigi durum-
larda direk grafiler yardimeidir (Resim 1).

US’de spinal kord santral ekojenitesi bulu-
nan hipoekoik bir yap1 olarak izlenir. Santral
ekojenite anterior komissiir ile median fissiir
arasindaki araylize baghdir. Spinal kord
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Resim 1. A, B. Normal spinal US. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de, spinal kord (ok), santral ekojenite
(ok basi), konus (yildiz) ve kauda ekuina (acik ok) lifleri izlenmektedir.

incelerek konus olarak sonlanir. Konus yaklagik
L1 seviyesindedir, L2 nin altinda olmamalidir.
Kauda ekuina ise hareketli olup bebegin pozis-
yonuna gore yer degistirir (Resim 1). Filum
terminale ince ekojenik serit seklinde izlenir.
Dural kese S2 seviyesinde sonlanir. Santral
kanal anekoik ¢izgi olarak spinal kord i¢inde
izlenebilir. Terminal ventrikiil, filar kist,
yalanci kitle goriintiisii ve yalanci siniis trakti
normal varyant olarak goriilebilir (Resim 2).

SPINAL MALFORMASYONLARDA
SINIFLAMA

Spinal malformasyonlar, néral dokunun cilt
ile ortiili olup olmamasina gore acik ve kapali

Resim 2. A, B. Filar kist, 10 gunluk yenidogan
hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de, filum
terminale icinde kist izlenmektedir.

spinal disrafizm olarak smiflandirilir. Acik
spinal disrafizmde noral doku agikta bulunur
ve beyin omurilik sivist (BOS) kagagi vardir.
Kapali spinal disrafizmde noéral doku mezo-
derm (yag) ve ektoderm (cilt) ile ortiiliidiir.
Noral doku acikta degildir ve BOS kacagi
goriilmez. Cilt altinda kitle ile birlikte olan
kapali spinal disrafizmde tani daha kolaydir
[2-4]. Cilt altinda kitlenin eslik etmedigi kapali
spinal disrafizmler ise basit ve kompleks olarak
siniflanabilir (Tablo 1).

Primer ndriilasyon bozukluklarina genel-
likle fokal killanma ve cilt rengi degisiklikleri
gibi dogum lekeleri eslik eder. Fokal killanma
diastematomiyeliyi, sakral gamze dermal
sinlisli, anorektal malformasyonlar ve eks-
tremite anormallikleri ile kaudal ageneziyi
diistindiiriir [2-6].

ACIK SPINAL DiSRAFiZMLER

Miyelosel ve Miyelomeningosel

Primer noériilasyon esnasinda noral tiipte ink-
omplet veya segmental kapanma kusuru vardir.
Etkilenen cocuklarin yagam kalitesi Onemli
Olclide etkilenir. Kutanoz ile noral ektoderm
ayrilmaz, kutandz ektoderm lateral pozis-
yonda kalir. Cilt orta hatta defektiftir. Noral
plakod yiizey ektodermine yapisik olarak hava
ile temas eder. Cogunlukla lomber bdlgede
goriiliir, ancak torakal ve servikal bolgede de
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Tablo 1. Spinal Malformasyonlarda Siniflama
Acik spinal disrafizmler
Miyelosel ve Miyelomeningosel

Cilt alt1 kitle ile birlikte olan kapali spinal
disrafizmler

Dura defektinin eslik ettigi lipomlar:
Lipomiyelosel ve lipomiyelomeningosel

Terminal miyelosistosel ve miyelosistosel
Meningosel
Basit kapali spinal disrafizmler
Posterior spina bifida
Dorsal Dermal sinls
Spinal lipomlar
Filum terminale lipomu
Persistan terminal ventrikdl
Gergin filum terminale
Kompleks kapali spinal disrafizmler
Diastematomiyeli
Dorsal enterik fisttil ve néroenterik kist
Kaudal agenezi

Segmentasyon anomalileri

goriilebilir. Gelisim agamalar1 eksik oldugu
ve kronik hasara maruz kaldig1 i¢in noral pla-
kod spinal korda gore daha az fonksiyoneldir.
Komsu kemik ve kaslarda genellikle etkilenir
[1-6, 8].

Miyelomeningosel daha sik (%98) goriiliir.
Noral plakod cilt ile ayn1 seviyede ise miyelo-
sel, cilt seviyesinin {stiinde ise miyelomenin-
gosel olarak isimlendirilir. Noral plakodun
cilt tistiine yer degistirmesi BOS mesafesinin
genislemesi sonucu olusur. Enfeksiyona bagh
morbiditeyi azaltmak ve daha fazla hasarn
engellemek icin hastalar acil olarak opere edil-
melidir [2, 3].

Gorintilleme her zaman yapilmaz, klinik
tan1 yeterlidir. Goriintilleme ile ndral pla-
kodun yerlesimi, sinir koklerinin plakod ile

iligkisi degerlendirilebilir. Ayrica goriintiileme
ile eslik edebilecek Chiari II malformasyonu,
hidrosefali, hidromiyeli ve hemimiyelosel-
hemimiyelomeningosel gibi nadir anomaliler
degerlendirilebilir [ 1-6, 8].

US enfeksiyon riski nedeni ile agik
spinal  disrafizmleri  goriintillemek i¢in
kullanilmamalidir. Ancak hidrosefali,

Chiari II malformasyonu, hidromiyeli ve
diastematomiyeli gibi eslik eden patolo-
jileri  goriintiilemek  igin  kullanilabilir.
MRG’de spina bifida diizeyinde cilt ve cilt
altt yag doku izlenmez. Spinal kord ise
arka duvara yapisik ve disiik yerlesimlidir.
Spinal kanalda genisleme siklikla gorilir.
Miyelomeningoselde BOS mesafesi genisler
ve noral plakod cilt yiizeyinin iizerine ¢ikar
(Resim 3). Miyeloselde ise noral plakod cilt
seviyesindedir (Resim 4) [1-10].

Chiari II  malformasyonu  hastalarin
%99’unda goriliir. Chiari II malformasyonu
vermis, beyin sapi ve dordiincli ventrikiiliin
kaudale yer degistirmesi ve kiigiik posterior
fossa ile karakterizedir [2, 10, 11]. Hidrosefali
dogumda veya cerrahi sonrasinda gorii-
lebilir. Ventrikiil boyutlar1 US ile kolaylikla
degerlendirilebilir.

Gergin kord hastalarin %70-90’1nda gortiliir.
US’de pron pozisyonda spinal kordun posterior
ark komsulugunda yapisik oldugu ve hareket
etmedigi goriiliir. Hidromiyeli hastalarin %40-
80’inde goriiliir ve noral plakodun tizerindedir.
Fokal olabilecegi gibi tiim spinal kord etkile-
nebilir. US hidromiyeli tanisinda yararlidir.
Tedavi edilmez ise hizla skolyoz gelismesine
neden olabilir [1-10].

Hastalarin =~ 9%8-45’inde  diastematomiyeli
goriilir. Primer noriilasyon esnasinda tek
tarafli hemikord etkilenir ise hemimiyelosel
veya hemimiyelomeningosel olusur. Anormal
gastrulasyon ve tek tarafli hemikordun primer
noriilasyon bozuklugu birliktedir [2, 12, 13].

Operasyon sonrast gergin kord, dison-
togenetik  kitleler (dermoid veya epi-
dermoid) ve hidromiyeli kaynakli norolojik
durumda kotiilesme olabilir.
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Resim 3. A, B. Miyelomeningosel, 3 gunlik yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A MRG'de,

lumbosakral bélgede spina bifida defekti, ndral plakodun ve subaraknoid boslugun cilt seviyesinin
Ustinde yerlesimi. Noral plakod miyelomeningosel kesesi icinde (ok) sonlanmaktadir.

CiLT ALTI KITLE iLE BIiRLIKTE OLAN
KAPALI SPINAL DiSRAFiZMLER

Dura defektinin eslik ettigi lipomlar
Lipomiyelosel ve
lipomiyelomeningosel

Primer nériilasyon esnasinda néral tiiplin tam
kapanmadan komsu yiizey ektoderminden erken
ayrilmasi sonucu goriiliir. Boylelikle mezenkimal

doku noral tiip i¢ine girerek noral tlipiin i¢ yiizeyi
ile temas eder. Mezenkimal hiicrelerin epen-
dim hiicreleri ile temast sonucu bilinmeyen bir
sekilde yag dokusu olusur. Spinal kanal igindeki
yag dokusu spina bifida aracilig ile cilt alt1 yag
dokusu ile devamlilik gosterir. Hastalarin norolo-
jik ve klinik prognozu noral doku ortiili oldugu
icin daha iyidir. BOS kagag1 olmadig1 i¢in Chiari II
malformasyonu eslik etmez. Noral plakod

korundugu i¢in daha az zarar goriir [2-10].

Resim 4. A, B. Miyelosel, 1 gunltk yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A MRG'de, lumbosakral
bolgede spina bifida defekti, néral plakodun cilt seviyesinin altinda spinal kanal icinde yerlesimi (ok).

453



454

Ozer ve Ozttirk

Cilt altinda yag dokudan olusan kitle ile
karakterizedir, yag dokusu ise noral plakoda
yapisiktir. Ag¢ik spinal disrafizmlerde oldugu
gibi simiflama yapilir. Noral plakod-lipom ara
yiizli spinal kanal iginde ise lipomiyelosel, spi-
nal kanal diginda ise lipomiyelomeningosel
olarak isimlendirilir. Birka¢ vertebral segment
etkilenebilir.

Lipomiyelosel daha siktir, spinal kord 6niinde
subaraknoid bogluk normal genisliktedir.
Lipomiyelomeningoselde ise spinal kord
onilinde subaraknoid bosluk genisler ve spi-
nal kanal ¢ap1 artar. Lipomiyelosel ve lipo-
miyelomeningosel prenatal ve neonatal
gorlintiileme ile kolaylikla ayirt edilebilir.
Neonatal donemde goriintileme igin US
kullanilabilir. Hasta basinda yapilabilmesi en
Onemi avantajidir. US’de deforme spinal kord
komsulugunda cilt altina devamlilik gosteren
hiperekoik kitle goriiliir. MRG yag dokusunu
gostermede oldukea faydali olup noral plakod-
lipom ara yiizli kolaylikla belirlenebilir (Resim
5 ve 6). Tl ve T2 agirlikli goriintiilerde spinal
kanal i¢ine uzanim gosteren yag dokusu izle-
nir. Cilt alt1 lipom noral plakod iistiinde basi
etkisi olusturabilir, meningoselin asimetrik
olmasi ise rotasyona ve gerginlige neden olur.

Eslik edebilecek anomaliler agisindan dikkatli
olunmalidir (kloaka anomalileri) [2-9].

Terminal miyelosistosel ve
miyelosistosel

Terminal miyelosistosel, terminal ven-
trikiiliin kistik dilatasyonu ve kemik defektin-
den dura ile birlikte herniasyon géstermesidir.
Cilt altinda herniasyon gdsteren meningosel
kesesi ve kistik terminal ventrikiil (sirinks)
yer alir (Resim 7). Gergin kord ve hidromi-
yeli eslik eder. Erken embriyolojik donemde
BOS dolasiminin bozulmasi sonucu termi-
nal ventrikiilde dilatasyon meydana gelir ve
dorsal mezenkimal doku etkilenir. Persistan
terminal ventrikiilin daha progresif for-
mudur. Hastalar lumbosakral bolgede cilt
ile ortillii kitle ile bagvurur. Meningosel
i¢indeki subaraknoid sivi terminal ventrikiil
ile baglantil1 degildir. Terminal miyelosisto-
sel ile OEIS kompleksi (omfolosel, kloaka
ekstrofisi, imperfore aniis ve spinal anomali-
ler) birlikteligi siktir [2-6, 14, 15].

Miyelosistosel de ise santral spinal kanalda
kistik dilatasyon ve bu kistik lezyonun kemik

o

Resim 5. A, B. Lipomiyelosel, 7 gunlik yenidogan hasta. Sagital (A) T1A ve aksiyal (B) T2A MRG'de,
lumbosakral bélgede cilt altinda yag icerikli kitle, spinal kanal icine uzanimi (ok) ve spinal kordun
dusuk yerlesimi (gergin kord). Néral plakod-lipom ara yazi (ok basi) spinal kanal icinde yerlesim
gobstermektedir.
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Resim 6. A, B. Lipomiyelomeningosel, 25 giinlik yenidogan hasta. Sagital (A) T1A ve aksiyal (B) T2A
MRG’de, lumbosakral bélgede cilt altinda yag icerikli kitle, néral plakod-lipom ara ytzu (ok) cilt
seviyesinin Ustlnde spinal kanal disinda yerlesim gostermektedir.

defekti araciligi ile herniasyonu goriiliir. En
sik servikal veya iist torakal bolgede goriiliir
[2,3,5,6].

MENINGOSEL

Noriilasyon tamamlandiktan sonra olusur.
BOS pulsasyonlar1 sonucu dural kesenin
kanal disina spinal bifida yoluyla herniasyon

Resim 7. A, B. Terminal miyelosistosel, 6 glinlik yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A

gosterdigi  digiiniilmektedir. Dural keseye
yapisik noral plakod bulunmaz. Ancak sinir
kokleri veya filum terminale meningosel
icinde seyredebilir. Posterior meningosel
daha sik goriiliir ve genellikle lomber bolge
yerlesimlidir (Resim §). Anterior meningosel
ise genellikle presakral alanda goriiliir ve kau-
dal agenezi ile birliktelik gosterebilir. MRG,
kist i¢indeki noral dokularin ayriminda 6nemli
bir role sahiptir [2, 3, 5, 6].

&

MRG'de, lumbosakral bélgede spina bifida defekti ve herniasyon gosteren blytk meningosel kesesi
(ok) mevcuttur. Herniasyon gdsteren meningosel kesesi icinde kistik hale gelmis terminal sirinks

(ok basi) izlenmektedir.
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Resim 8. A-B. Posterior meningosel, 18 gunltuk yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de,
lomber bélgede BOS ile dolu posterior herniasyon gdsteren dural kese (ok) izlenmektedir. Ayni
hastada sagital (C) ve aksiyal (D) T2A MRG'de, lomber boélgede BOS ile dolu dural kese (ok)
izlenmekte olup kese icinde néral doku izlenmemistir.

BASIT KAPALI SPINAL DiSRAFiZMLER

Cilt altinda belirgin kitle veya cilt bulgu yok-
tur. Neonatal donemde saptanmasi daha zordur.
Hastalar daha ¢ok ileri yasta gergin omurilik
sendromu ile bagvurur. Primer veya sekonder
ndriilasyon bozukluklarina bagl olabilir.

Posterior spina bifida

Izole olarak vertebra posterior arkus fiizyon
defektini tanimlamaktadir. Bu hastalarda
primer noriilasyon tamamlanir, spinal kord
ve santral sinir sistemi anomalisi yoktur.
Siklikla lomber bolgede goriilen dnemsiz bir
bulgudur. Radyografilerde rastlantisal olarak
saptanir [2-4].

Dorsal dermal sintis

Dorsal dermal siniis, cilt ile spinal kanal
arasinda epitel ile doseli fistiiloz kanaldir.
Primer noriilasyon anomalisidir. Noral ekto-
derm ile kutandz ektodermin fokal veya
inkomplet kusurlu ayrilmasmna bagli olarak
gelistigi diistiniliir. Klinik olarak hastalarda
aralikli olarak BOS sizintisinin goriildigii orta
hatta gamzesi veya kiiciik igne ucu seklinde
ostium goriillir. Fistiiloz baglant1 enfeksi-
yon i¢in giris kapist olusturur ve enfekte olan
hastalarda kauda lifleri ve radikslerin tutulu-
muna bagl kaudal sendrom goriiliir. En sik
lomber bolgede goriiliir. Fistiiloz kanal ince
kesitli, yiliksek rezollisyonlu MRG’de ciltten
spinal kanala uzanan T1 ve T2 goriintiilerde
ince hipointens hat olarak goriiliir (Resim 9).
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Resim 9. A, B. Dermal sinUs, 6 gunluk yenidogan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A MRG'de
ciltten spinal kanala uzanim gésteren oblik seyirli hipointens hat (ok) izlenmektedir.

Hastalarin %50°sinde konus medullaris veya
filum terminalede lipom goriilebilir. Gergin
kord sendromu eslik edebilir [ 1, 3, 5, 7, 10].
Diisiik riskli sakral gamzeler intergluteal
yarikta yerlesim gosterir. Cilt bulgular eslik
etmez, aniise uzaklig1 2,5 cm’den az ve capi
5 mm’den kiigiiktiir [7]. Yiiksek riskli sakral
gamzeler daha yukarida yerlesim gosterir.
Dogum lekeleri eslik eder, aniise uzaklig
2,5 cm’den fazla ve ¢ap1 5 mm’den biiyiiktir.

intradural lipomlar

Embriyolojik ve patolojik olarak dura
defektli lipomlardan farkli degildir. Primer
noriilasyon anomalisidir. Noroektoderm ve
kutanéz ektodermin erken ayrilmasi s6z
konusudur. Dura saglamdir, kemik defekt
yoktur. Bebeklik doneminde kilo alimi ile
birlikte bilyiime gosterebilir. Intradural lipom-
lar genellikle dorsal yiizde orta hatta yer alir
ve subpial yerlesimlidir. Genellikle lumbo-
sakral bolgede goriiliir ve hastalar gergin
omurilik sendromu ile basvurur. Servikal ve
torakal yerlesimli lipomlar ise hafif spinal kord
basisina neden olur. US’de alt spinal kanalda
ekojenik kitle olarak goriiliir ve spinal kord

diisiik yerlesimlidir. MRG'de cilt alt1 yag sin-
yaline benzer olarak izlenir [2-6, 9, 10, 16].

Filum terminale lipomu

Filum terminalede kalinlagsma ve yagli infil-
trasyon ile karakterizedir. Sekonder noriila-
syon anomalisidir MRG c¢aligmalarinda
bu bulgunun normal erigkin popiilasyonda
%1,5-5 rastlantisal olarak bulunabilecegi
belirtilmigtir [ 17]. Gergin omurilik sendromu
bulgular1 var ise filum terminale lipomu
onemli hale gelir. US’de filum terminale
icinde yag igerikli hiperekoik lezyon izle-
nir. MRG’de kalin ve yag igerigine bagh T1
goriintiilerde yiiksek sinyalli izlenen filum
terminale izlenir [2-6, 16].

Persistan terminal ventrikiil

Konus medullaris i¢inde filuma kadar devam
eden ependim hiicreleri ile diigeli, oval kiigiik
kistik yapidir. Sekonder noériilasyon esnasinda
spinal kordun kaudal ucunun yetersiz kanalizas-
yon ve retrogresif farklilagmasi sonucu gortiliir.
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Genellikle dogumdan sonraki haftalarda boyutu
geriler. Normal bir varyasyon olarak kabul edi-
lebilir, genellikle asemptomatiktir. Kistin filum
terminale komsulugunda olmasi persistan ter-
minal ventrikiilii diistindiriir. Kist boyutlarinda
artig goriilmez |2, 3].

Gergin filum terminale

Kisa ve anormal olarak kalin filum terminale
ile karakterize olup konus medullarisin diisiik
yerlesimli (L2 alt1) gergin olmasima neden olur.
Tek basina goriilmesi nadir olup dorsal dermal
siniis, filum terminale lipomu ve diastematomiyeli
ile birlikteligi siktir. Konus medullaris hastalarin
%86’sinda L2 seviyesinin altindadir [18].
Embriyolojik olarak sekonder ndriilasyon anom-
alisidir. US’de diistik yerlesimli konus ve spinal
kordun normal hareketi izlenmez. MRG’de filum
terminale kalinlig1 artmis olabilir (>2 mm), ancak
diisiik yerlesimli konus daha sik goriiliir [2-6, 16].

KOMPLEKS KAPALI SPINAL
DiSRAFiZM

Notokord gelisim bozukluklari farkli ve kom-
pleks malformasyonlar ile sonuglanir. Spinal

kord ile birlikte notokord kaynakli veya noto-
kord tarafindan indiiklenen diger organlarda
etkilenir. Sekonder noriilasyon bozukluklar
ile kismi Ortiisme goriiliir. Bu malformasyonlar
orta hat notokordal entegrasyon bozukluklar
(longitudinal notokordal bdliinme) ve noto-
kordal formasyon bozukluklari (notokordal
segmentin yoklugu) olarak ikiye ayrilir.

Diastematomiyeli

Primitif ¢izginin anormal genis olmas1 sonu-
cunda notokordu olusturmak icin go¢ eden
hiicreler orta hatta birlesemez. Sonugta primitif
¢izgi ile ayrilmis iki ayri heminotokord olusur.
Bu iki ayr noral plakayi indiikler ve sonugta
septum ile ayrilmis simetrik iki ayr1 hemikord
gelisir. Her hemikord iki ndral kok (ventral ve
dorsal) ve tek santral kanal igerir [1-3, 5, 6, 8,
13, 16, 19].

Anatomik bulgulara gore smiflama yapilir.
Orta hatta yer alan primitif ¢izgi kemik veya
kikirdak septum olarak farklilasir ise iki ayri
dural kesede iki hemikord olusur ve tip 1 diaste-
matomiyeli olarak siniflanir (Resim 10). En sik
lomber ve torakal bolgede bulunur. Genellikle
vertebra korpuslarini etkileyen segmentasyon
anomalileri eslik eder. Skolyoz %30-60 hastada

Resim 10. A, B. Tip 1 diastematomiyeli, 1 ginlik yenidogan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A
MRG'de, septum ile ayrilmis (ok) iki ayri dural kese icinde iki ayri spinal kord izlenmektedir. Anomali
seviyesinde vertebralarda segmentasyon anomalileri mevcuttur.



Resim 11. Tip 2 diastematomiyeli, 13 gunluk
yenidogan hasta. US’de ayni ayri dural kese
icinde iki ayri spinal kord izlenmektedir.

goriilebilir. Hidromiyeli ve gergin omurilik sen-
dromu eslik edebilir [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].
Orta hatta yer alan primitif ¢izgi geriler ve ayni
dural kese iginde iki hemikord gelisirse tip
2 diastematomiyeli olarak siniflanir (Resim 11).
Tip 2 daha sik goriliir. Primitif ¢izginin ger-
ilemesine bagli olarak fibroz septa izlenebilir
veya septa olmadan tam ya da parsiyel kord
ayrigmasi goriilebilir. Hidromiyeli tip 1 ile ben-
zerdir, vertebral anomaliler ise daha hafiftir.
Gergin filum terminale ve filar lipom ile giiglii
birliktelik vardir [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].
Prenatal US veya MRG’da tan1 konulmalidir.
Kisa segment olanlarin tanisi daha zordur.
Neonatal donemde On-arka radyografide
spinal kanalin genislemesi ve kalsifikasyon
gbsteren septum izlenebilir. US yatak basi
yapilabilmesi nedeniyle tercih edilebilir.
US’de iki hemikord goriilebilir. Ancak US’de
kemik septuma bagl akustik gélgelenme spi-
nal kordun incelenmesini zorlastirir. Eglik
eden hidromiyeli ve kalinlagmis filum ter-
minale US ile goriilebilir MRG’de aksiyal
ve koronal goriintiiler ile tan1 daha kolaydir.
Fibroz septa T2 agirlikli sekanslarda her
iki hemikord arasinda ince hipointens ¢izgi
olarak goriiliir. Bazen fibr6z septum cerrahi
esnasinda da saptanabilir. BT kemik sep-
tumu gostermede daha basarilidir. Multifokal
olabilecegi i¢in tim septum detayli olarak
incelenmelidir [1-3, 5, 6, 8, 10, 13, 16, 19].

Neonatal Spinal Gérintileme ve Patolojileri

Dorsal enterik fistlil ve noroenterik
kist

Oldukga nadir goriilen siddetli orta hat ente-
grasyon bozuklugudur. Cilt yiizeyi, spinal
kanal ve barsaklar arasinda anormal fistiil6z
baglanti vardir. Baglanti lokalize ise noro-
enterik kist olusur. Notokord arasinda kalan
primitif ¢izginin endodermal farklilagmasi ile
olusur. Duplike omurga arasinda yerlesir veya
seyir gosterir. Bu cocuklarda siddetli enfek-
siyonlar goriiliir. Servikal ve torakal bolgede
daha ¢ok goriiliir. Spinal kord 6niinde intradu-
ral yerlesimlidirr. MRG’de T2A goriintiilerde
BOS’a gore izo-hiperintens, T1A goriintiilerde
ise izointens veya hafif hiperintens olarak izle-
nir [2, 3, 5, 6].

Kaudal agenezi

Kaudal agenezi, kaudal regresyon sendromu
olarak da bilinir, kaudal spinal kord ve karsilik
gelen vertebral kemik yapilarin agenezisidir.
Anormal gastrulasyona bagli olarak ortaya
¢ikar. Etkilenen notokordun uzunluguna bagh
olarak sekonder noériilasyon veya hem primer
hem de sekonder noriilasyon -etkilenebilir.
Vertebra anomalileri, koksiks agenezisin-
den alt torakal vertebralarin yokluguna kadar
degisebilir. Siklikla sadece sakrum ve koksiks
etkilenir. Urogenital anomaliler, pulmoner
hipoplazi, imperfore aniis ve ekstremite anom-
alileri eslik edebilir. Ayrica OEIS anomalileri
(omfolosel, kloaka ekstrofisi, imperfore aniis
ve spinal anomaliler), Currarino triad1 (parsiyel
sakral agenezi, anorektal malformasyonlar, pre-
sakral kitle) ve VACTERL gibi sendromlarin
bileseni olabilir. Diyabetik anne bebeklerinde
daha sik goriiliir [2, 3, 5, 6, 20, 21].

Primer ve sekonder ndriilasyon arasindaki
smir bolge S3 ile S5 vertebralara karsilik
gelmektedir [2, 3, 5, 6, 21].

Konusun yerlesimi ve sekline bagli olarak
ikiye ayrilir. Tip 1'de konus yiiksek yerlesimli
olup kesintiye ugrar. Gergek notokord ve
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kaudal hiicre toplulugu gelismez buna bagh
olarak hem primer hem de sekonder ndriila-
syon etkilenir. Tip 1 daha giddetli olup sakrum
alt yarisindan alt torakal segmente kadar
etkilenme olabilir. Cogu hastada vertebralar
L5 ile S2 arasinda sonlanir [2, 3, 5, 6, 21].

Tip 2'de ise konus diisiikk yerlesimli olup
gergin omurilik sendromu bulunur. Yalnizca
sekonder ndriilasyon etkilenir ve kuyruk
tomurcugu gelismez. Vertebral disgenezi daha
az siddetlidir. Konus medullaris’in sadece ucu

yoktur [2, 3, 5, 6, 21].

Segmentasyon anomalileri

Oldukga genis hastalik spektrumu mevcut-
tur: (1) Spinal kord patolojisinin eslik etmedigi
rastlantisal olarak saptanan anomaliler; (2) kro-
nik sirt agrisi ve skolyoz tetkiklerinde saptanan
anomaliler; (3) farkli sendromlar ile birliktelik
gosteren anomaliler [ 1].

Hemivertebra, kelebek vertebra ve blok ver-
tebra somitlerin segmental diizensizliginden
kaynaklanir (Resim 12). Tanis1 kolaydir, eslik
eden spinal kord anomalilerini dislamak igin
MRG veya BT yapilabilir [1-3, 22].

Segmental spinal disgenezi,
tal olarak vertebralarin agenezisi

segmen-
veya

\ R )
Resim 12. A, B. \lertebra segmentasyon anomalisi, 3 yas erkek hasta. Koronal (A) ve 3 boyutlu (B)
BT'de torakal bolgede kelebek vertebra anomalileri izlenmektedir.

disgenezisi, spinal kord ve sinir koklerinin
anormalligi, konjenital paraparezi veya
parapleji ve konjenital alt ekstremite defor-
mitelerini igerir. Torakal, lomber veya
sakral bolgeler etkilenebilir. Gastrulasyon
esnasinda notokordun ara bir segmenti
etkilenir. Siddetli olgularda spinal kord
ve vertebralar anomali seviyesinde fokal
olarak aplaziktir. Spinal kolon ve spinal
kord iist ve alt olarak ikiye ayrilmistir ve
akut agilanma gosterir. Spinal kanal ileri
derecede dar veya kesintilidir. Proksimalde
spinal kord normal olup distaldeki kalin
ve diisiik yerlesimlidir. Daha az etkilenmis
olgularda spinal kord fokal hipoplazik olup
normalden daha ince goriiniimdedir. Spinal
kanal stenozu ve hafif vertebral anom-
aliler mevcuttur, ancak spinal kolonda
devamsizlik yoktur [1-3, 22].

SONUC

Spinal malformasyonlar bir veya daha fazla
embriyolojik siirecin etkilenmesi ile ortaya
¢ikabilir. Farkli spinal malformasyonlar birlik-
telik gosterip kompleks hale gelebilir. Bu
nedenle spinal embriyolojinin iyi bilinmesi
spinal malformasyonlar1 anlayabilmek icin



onemlidir. Spinal malformasyonlar ¢ogunlukla
prenatal donemde US veya MRG ile tam
almaktadir. Neonatal donemde US ile okiilt
spinal anomaliler saptanabilir. MRG neonatal
spinal goriintiilemede altin standarttir.
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e
Sayfa 449

“Disrafizm” embriyonik gelisim esnasinda birlesmesi gereken organlarm arada agiklik kalarak
birlesmemesini ifade etmektedir. Hastalar prenatal veya neonatal dénemde tani alirlar, ancak bazi
basit distrofik anomaliler daha ge¢ veya erigkin yasta tani alabilir.

Sayfa 450

Spinal disrafizmde altin standart goriintiileme yontemi MRG’dir. Neonatal donemde okiilt spinal
anomalilerin taramasinda US oldukea faydalidir. Normal anatomi ve normal varyantlar karakterize
edebilir. Bilgisayarli tomografi (BT) ise daha az tercih edilir, 6zellikle kemik yapilar1 3-boyutlu
degerlendirmek i¢in kullanilir.

Sayfa 451

Spinal malformasyonlar, noral dokunun cilt ile ortiilii olup olmamasina gore acik ve kapali spinal
disrafizm olarak siniflandirilir. Agik spinal disrafizmde néral doku agikta bulunur ve beyin omurilik
stvist (BOS) kacagi vardir. Kapali spinal disrafizmde noral doku mezoderm (yag) ve ektoderm (cilt)
ile ortiiliidiir. Noral doku acikta degildir ve BOS kagag1 goriilmez. Cilt altinda kitle ile birlikte olan
kapali spinal disrafizmde tan1 daha kolaydir [2-4]. Cilt altinda kitlenin eslik etmedigi kapali spinal
disrafizmler ise basit ve kompleks olarak siniflanabilir.

Sayfa 452

Miyelomeningosel daha sik (%98) goriiliir. Noral plakod cilt ile ayn1 seviyede ise miyelosel, cilt
seviyesinin istiinde ise miyelomeningosel olarak isimlendirilir. Noral plakodun cilt {istiine yer
degistirmesi BOS mesafesinin genislemesi sonucu olusur. Enfeksiyona bagli morbiditeyi azaltmak
ve daha fazla hasar1 engellemek i¢in hastalar acil olarak opere edilmelidir.

Sayfa 454

Cilt altinda yag dokudan olusan kitle ile karakterizedir, yag dokusu ise noral plakoda yapigiktir. A¢ik
spinal disrafizmlerde oldugu gibi siniflama yapilir. Noral plakod-lipom ara yiizi spinal kanal i¢inde
ise lipomiyelosel, spinal kanal disinda ise lipomiyelomeningosel olarak isimlendirilir. Birkag vertebral
segment etkilenebilir.

Sayfa 457

Diisiik riskli sakral gamzeler intergluteal yarikta yerlesim gosterir. Cilt bulgular eslik etmez, aniise
uzaklig1 2,5 cm’den az ve ¢ap1 5 mm’den kiigiiktiir. Yiiksek riskli sakral gamzeler daha yukarida
yerlesim gosterir. Dogum lekeleri eslik eder, aniise uzakligi 2,5 cm’den fazla ve ¢apt 5 mm’den
bliyiiktiir.

Sayfa 458

Kisa ve anormal olarak kalin filum terminale ile karakterize olup konus medullarisin diisiik yerlesimli
(L2 alt1) gergin olmasina neden olur. Tek bagina goriilmesi nadir olup dorsal dermal siniis, filum
terminale lipomu ve diastematomiyeli ile birlikteligi siktir
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1. Spinal intradural lipomlar1 lipomiyeloselden ayiran en oOnemli farklilik asagidakilerden
hangisidir?
a. Yag icerikli lezyonun intradural alanda izlenmesi

Primer noriilasyon anomalisi olmast

Intradural lipomlara cilt alt1 kitle eslik etmesi

Sekonder noriilasyon anomalisi olmasi

o a0 o

Dura defektinin olmamasi

2. Asagidakilerden hangisinde primer noriilasyon asamasinda etkilenme olmaz?
a. Miyelosel

Lipomiyelomeningosel

Intradural lipom

Persistan terminal ventrikiil

o a0

Hemimiyelosel

3. Asagidakilerden hangisinde sekonder noriilasyon asamasinda etkilenme olmaz?
a. Gergin filum terminale

Dorsal dermal siniis

Filar lipom

Persistan terminal ventrikiil

o pao g

Kaudal agenezi

4. Asagidakilerden hangisi diistik riskli sakral gamze bulgusu degildir?
a. Cilt lezyonlarinin eslik etmemesi

Intergluteal yarikta aniise 2,5 cm’den daha yakin olmasi

Aglaymca BOS sizintis1 olmasi

Capinin 5 mm’den daha kii¢lik olmasi

o a0 o

Orta hatta yerlesim gostermesi

5. Miyelosel ve miyelomeningosel arasindaki en 6nemli farklilik asagidakilerden hangisidir?
a. Noral plakodun cilt ylizeyine gére yerlesiminin farkli olmasi

Chiari tip II malformasyonun eslik etmesi

Konus medullarisin konumu

Hidromiyeli olup olmamasi

o ao

Dura defektinin varlig
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