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Hastaların %50’sinde konus medullaris veya 
filum terminalede lipom görülebilir. Gergin 
kord sendromu eşlik edebilir [1, 3, 5, 7, 10].

Düşük riskli sakral gamzeler intergluteal 
yarıkta yerleşim gösterir. Cilt bulguları eşlik 
etmez, anüse uzaklığı 2,5 cm’den az ve çapı 
5 mm’den küçüktür [7]. Yüksek riskli sakral 
gamzeler daha yukarıda yerleşim gösterir. 
Doğum lekeleri eşlik eder, anüse uzaklığı 
2,5 cm’den fazla ve çapı 5 mm’den büyüktür.

İntradural lipomlar

Embriyolojik ve patolojik olarak dura 
defektli lipomlardan farklı değildir. Primer 
nörülasyon anomalisidir. Nöroektoderm ve 
kutanöz ektodermin erken ayrılması söz 
konusudur. Dura sağlamdır, kemik defekt 
yoktur. Bebeklik döneminde kilo alımı ile 
birlikte büyüme gösterebilir. İntradural lipom-
lar genellikle dorsal yüzde orta hatta yer alır 
ve subpial yerleşimlidir. Genellikle lumbo-
sakral bölgede görülür ve hastalar gergin 
omurilik sendromu ile başvurur. Servikal ve 
torakal yerleşimli lipomlar ise hafif spinal kord 
basısına neden olur. US’de alt spinal kanalda 
ekojenik kitle olarak görülür ve spinal kord 

düşük yerleşimlidir. MRG'de cilt altı yağ sin-
yaline benzer olarak izlenir [2-6, 9, 10, 16].

Filum terminale lipomu

Filum terminalede kalınlaşma ve yağlı infil-
trasyon ile karakterizedir. Sekonder nörüla-
syon anomalisidir. MRG çalışmalarında 
bu bulgunun normal erişkin popülasyonda 
%1,5-5 rastlantısal olarak bulunabileceği 
belirtilmiştir [17]. Gergin omurilik sendromu 
bulguları var ise filum terminale lipomu 
önemli hale gelir. US’de filum terminale 
içinde yağ içerikli hiperekoik lezyon izle-
nir. MRG’de kalın ve yağ içeriğine bağlı T1 
görüntülerde yüksek sinyalli izlenen filum 
terminale izlenir [2-6, 16].

Persistan terminal ventrikül

Konus medullaris içinde filuma kadar devam 
eden ependim hücreleri ile düşeli, oval küçük 
kistik yapıdır. Sekonder nörülasyon esnasında 
spinal kordun kaudal ucunun yetersiz kanalizas
yon ve retrogresif farklılaşması sonucu görülür. 

Resim 9. A, B.  Dermal sinüs, 6 günlük yenidoğan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A MRG’de 
ciltten spinal kanala uzanım gösteren oblik seyirli hipointens hat (ok) izlenmektedir.
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Genellikle doğumdan sonraki haftalarda boyutu 
geriler. Normal bir varyasyon olarak kabul edi-
lebilir, genellikle asemptomatiktir. Kistin filum 
terminale komşuluğunda olması persistan ter-
minal ventrikülü düşündürür. Kist boyutlarında 
artış görülmez [2, 3].

Gergin filum terminale

Kısa ve anormal olarak kalın filum terminale 
ile karakterize olup konus medullarisin düşük 
yerleşimli (L2 altı) gergin olmasına neden olur. 
Tek başına görülmesi nadir olup dorsal dermal 
sinüs, filum terminale lipomu ve diastematomiyeli 
ile birlikteliği sıktır. Konus medullaris hastaların 
%86’sında L2 seviyesinin altındadır [18]. 
Embriyolojik olarak sekonder nörülasyon anom-
alisidir. US’de düşük yerleşimli konus ve spinal 
kordun normal hareketi izlenmez. MRG’de filum 
terminale kalınlığı artmış olabilir (>2 mm), ancak 
düşük yerleşimli konus daha sık görülür [2-6, 16].

KOMPLEKS KAPALI SPİNAL 
DİSRAFİZM

Notokord gelişim bozuklukları farklı ve kom-
pleks malformasyonlar ile sonuçlanır. Spinal 

kord ile birlikte notokord kaynaklı veya noto-
kord tarafından indüklenen diğer organlarda 
etkilenir. Sekonder nörülasyon bozuklukları 
ile kısmi örtüşme görülür. Bu malformasyonlar 
orta hat notokordal entegrasyon bozuklukları 
(longitudinal notokordal bölünme) ve noto-
kordal formasyon bozuklukları (notokordal 
segmentin yokluğu) olarak ikiye ayrılır. 

Diastematomiyeli

Primitif çizginin anormal geniş olması sonu-
cunda notokordu oluşturmak için göç eden 
hücreler orta hatta birleşemez. Sonuçta primitif 
çizgi ile ayrılmış iki ayrı heminotokord oluşur. 
Bu iki ayrı nöral plakayı indükler ve sonuçta 
septum ile ayrılmış simetrik iki ayrı hemikord 
gelişir. Her hemikord iki nöral kök (ventral ve 
dorsal) ve tek santral kanal içerir [1-3, 5, 6, 8, 
13, 16, 19].

Anatomik bulgulara göre sınıflama yapılır. 
Orta hatta yer alan primitif çizgi kemik veya 
kıkırdak septum olarak farklılaşır ise iki ayrı 
dural kesede iki hemikord oluşur ve tip 1 diaste-
matomiyeli olarak sınıflanır (Resim 10). En sık 
lomber ve torakal bölgede bulunur. Genellikle 
vertebra korpuslarını etkileyen segmentasyon 
anomalileri eşlik eder. Skolyoz %30-60 hastada 

Resim 10. A, B.  Tip 1 diastematomiyeli, 1 günlük yenidoğan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A 
MRG’de, septum ile ayrılmış (ok) iki ayrı dural kese içinde iki ayrı spinal kord izlenmektedir. Anomali 
seviyesinde vertebralarda segmentasyon anomalileri mevcuttur.
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görülebilir. Hidromiyeli ve gergin omurilik sen-
dromu eşlik edebilir [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].  
Orta hatta yer alan primitif çizgi geriler ve aynı 
dural kese içinde iki hemikord gelişirse tip 
2 diastematomiyeli olarak sınıflanır (Resim 11).  
Tip 2 daha sık görülür. Primitif çizginin ger-
ilemesine bağlı olarak fibröz septa izlenebilir 
veya septa olmadan tam ya da parsiyel kord 
ayrışması görülebilir. Hidromiyeli tip 1 ile ben-
zerdir, vertebral anomaliler ise daha hafiftir. 
Gergin filum terminale ve filar lipom ile güçlü 
birliktelik vardır [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].

Prenatal US veya MRG’da tanı konulmalıdır. 
Kısa segment olanların tanısı daha zordur. 
Neonatal dönemde ön-arka radyografide 
spinal kanalın genişlemesi ve kalsifikasyon 
gösteren septum izlenebilir. US yatak başı 
yapılabilmesi nedeniyle tercih edilebilir. 
US’de iki hemikord görülebilir. Ancak US’de 
kemik septuma bağlı akustik gölgelenme spi-
nal kordun incelenmesini zorlaştırır. Eşlik 
eden hidromiyeli ve kalınlaşmış filum ter-
minale US ile görülebilir. MRG’de aksiyal 
ve koronal görüntüler ile tanı daha kolaydır. 
Fibröz septa T2 ağırlıklı sekanslarda her 
iki hemikord arasında ince hipointens çizgi 
olarak görülür. Bazen fibröz septum cerrahi 
esnasında da saptanabilir. BT kemik sep-
tumu göstermede daha başarılıdır. Multifokal 
olabileceği için tüm septum detaylı olarak 
incelenmelidir [1-3, 5, 6, 8, 10, 13, 16, 19].

Dorsal enterik fistül ve nöroenterik 
kist

Oldukça nadir görülen şiddetli orta hat ente-
grasyon bozukluğudur. Cilt yüzeyi, spinal 
kanal ve barsaklar arasında anormal fistülöz 
bağlantı vardır. Bağlantı lokalize ise nöro-
enterik kist oluşur. Notokord arasında kalan 
primitif çizginin endodermal farklılaşması ile 
oluşur. Duplike omurga arasında yerleşir veya 
seyir gösterir. Bu çocuklarda şiddetli enfek-
siyonlar görülür. Servikal ve torakal bölgede 
daha çok görülür. Spinal kord önünde intradu-
ral yerleşimlidir. MRG’de T2A görüntülerde 
BOS’a göre izo-hiperintens, T1A görüntülerde 
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 karşılık 
gelen vertebral kemik yapıların agenezisidir. 
Anormal gastrulasyona bağlı olarak ortaya 
çıkar. Etkilenen notokordun uzunluğuna bağlı 
olarak sekonder nörülasyon veya hem primer 
hem de sekonder nörülasyon etkilenebilir. 
Vertebra anomalileri, koksiks agenezisin-
den alt torakal vertebraların yokluğuna kadar 
değişebilir. Sıklıkla sadece sakrum ve koksiks 
etkilenir. Ürogenital anomaliler, pulmoner 
hipoplazi, imperfore anüs ve ekstremite anom-
alileri eşlik edebilir. Ayrıca OEIS anomalileri 
(omfolosel, kloaka ekstrofisi, imperfore anüs 
ve spinal anomaliler), Currarino triadı (parsiyel 
sakral agenezi, anorektal malformasyonlar, pre-
sakral kitle) ve VACTERL gibi sendromların 
bileşeni olabilir. Diyabetik anne bebeklerinde 
daha sık görülür [2, 3, 5, 6, 20, 21].

Primer ve sekonder nörülasyon arasındaki 
sınır bölge S3 ile S5 vertebralara karşılık 
gelmektedir [2, 3, 5, 6, 21].

Konusun yerleşimi ve şekline bağlı olarak 
ikiye ayrılır. Tip 1'de konus yüksek yerleşimli 
olup kesintiye uğrar. Gerçek notokord ve 

Resim 11.  Tip 2 diastematomiyeli, 13 günlük 
yenidoğan hasta. US’de aynı ayrı dural kese 
içinde iki ayrı spinal kord izlenmektedir.
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kaudal hücre topluluğu gelişmez buna bağlı 
olarak hem primer hem de sekonder nörüla-
syon etkilenir. Tip 1 daha şiddetli olup sakrum 
alt yarısından alt torakal segmente kadar 
etkilenme olabilir. Çoğu hastada vertebralar 
L5 ile S2 arasında sonlanır [2, 3, 5, 6, 21].

Tip 2'de ise konus düşük yerleşimli olup 
gergin omurilik sendromu bulunur. Yalnızca 
sekonder nörülasyon etkilenir ve kuyruk 
tomurcuğu gelişmez. Vertebral disgenezi daha 
az şiddetlidir. Konus medullaris’in sadece ucu 
yoktur [2, 3, 5, 6, 21].

Segmentasyon anomalileri 

Oldukça geniş hastalık spektrumu mevcut-
tur: (1) Spinal kord patolojisinin eşlik etmediği 
rastlantısal olarak saptanan anomaliler; (2) kro-
nik sırt ağrısı ve skolyoz tetkiklerinde saptanan 
anomaliler; (3) farklı sendromlar ile birliktelik 
gösteren anomaliler [1].

Hemivertebra, kelebek vertebra ve blok ver-
tebra somitlerin segmental düzensizliğinden 
kaynaklanır (Resim 12). Tanısı kolaydır, eşlik 
eden spinal kord anomalilerini dışlamak için 
MRG veya BT yapılabilir [1-3, 22].

Segmental spinal disgenezi, segmen-
tal olarak vertebraların agenezisi veya 

disgenezisi, spinal kord ve sinir köklerinin 
anormalliği, konjenital paraparezi veya 
parapleji ve konjenital alt ekstremite defor-
mitelerini içerir. Torakal, lomber veya 
sakral bölgeler etkilenebilir. Gastrulasyon 
esnasında notokordun ara bir segmenti 
etkilenir. Şiddetli olgularda spinal kord 
ve vertebralar anomali seviyesinde fokal 
olarak aplaziktir. Spinal kolon ve spinal 
kord üst ve alt olarak ikiye ayrılmıştır ve 
akut açılanma gösterir. Spinal kanal ileri 
derecede dar veya kesintilidir. Proksimalde 
spinal kord normal olup distaldeki kalın 
ve düşük yerleşimlidir. Daha az etkilenmiş 
olgularda spinal kord fokal hipoplazik olup 
normalden daha ince görünümdedir. Spinal 
kanal stenozu ve hafif vertebral anom-
aliler mevcuttur, ancak spinal kolonda 
devamsızlık yoktur [1-3, 22].

SONUÇ

Spinal malformasyonlar bir veya daha fazla 
embriyolojik sürecin etkilenmesi ile ortaya 
çıkabilir. Farklı spinal malformasyonlar birlik-
telik gösterip kompleks hale gelebilir. Bu 
nedenle spinal embriyolojinin iyi bilinmesi 
spinal malformasyonları anlayabilmek için 

Resim 12. A, B.  Vertebra segmentasyon anomalisi, 3 yaş erkek hasta. Koronal (A) ve 3 boyutlu (B) 
BT’de torakal bölgede kelebek vertebra anomalileri izlenmektedir.
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önemlidir. Spinal malformasyonlar çoğunlukla 
prenatal dönemde US veya MRG ile tanı 
almaktadır. Neonatal dönemde US ile okült 
spinal anomaliler saptanabilir. MRG neonatal 
spinal görüntülemede altın standarttır.
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Sayfa 449
“Disrafizm” embriyonik gelişim esnasında birleşmesi gereken organların arada açıklık kalarak 
birleşmemesini ifade etmektedir. Hastalar prenatal veya neonatal dönemde tanı alırlar, ancak bazı 
basit distrofik anomaliler daha geç veya erişkin yaşta tanı alabilir.

Sayfa 450
Spinal disrafizmde altın standart görüntüleme yöntemi MRG’dir. Neonatal dönemde okült spinal 
anomalilerin taramasında US oldukça faydalıdır. Normal anatomi ve normal varyantları karakterize 
edebilir. Bilgisayarlı tomografi (BT) ise daha az tercih edilir, özellikle kemik yapıları 3-boyutlu 
değerlendirmek için kullanılır.

Sayfa 451
Spinal malformasyonlar, nöral dokunun cilt ile örtülü olup olmamasına göre açık ve kapalı spinal 
disrafizm olarak sınıflandırılır. Açık spinal disrafizmde nöral doku açıkta bulunur ve beyin omurilik 
sıvısı (BOS) kaçağı vardır. Kapalı spinal disrafizmde nöral doku mezoderm (yağ) ve ektoderm (cilt) 
ile örtülüdür. Nöral doku açıkta değildir ve BOS kaçağı görülmez. Cilt altında kitle ile birlikte olan 
kapalı spinal disrafizmde tanı daha kolaydır [2-4]. Cilt altında kitlenin eşlik etmediği kapalı spinal 
disrafizmler ise basit ve kompleks olarak sınıflanabilir.

Sayfa 452
Miyelomeningosel daha sık (%98) görülür. Nöral plakod cilt ile aynı seviyede ise miyelosel, cilt 
seviyesinin üstünde ise miyelomeningosel olarak isimlendirilir. Nöral plakodun cilt üstüne yer 
değiştirmesi BOS mesafesinin genişlemesi sonucu oluşur. Enfeksiyona bağlı morbiditeyi azaltmak 
ve daha fazla hasarı engellemek için hastalar acil olarak opere edilmelidir.

Sayfa 454
Cilt altında yağ dokudan oluşan kitle ile karakterizedir, yağ dokusu ise nöral plakoda yapışıktır. Açık 
spinal disrafizmlerde olduğu gibi sınıflama yapılır. Nöral plakod-lipom ara yüzü spinal kanal içinde 
ise lipomiyelosel, spinal kanal dışında ise lipomiyelomeningosel olarak isimlendirilir. Birkaç vertebral 
segment etkilenebilir.

Sayfa 457
Düşük riskli sakral gamzeler intergluteal yarıkta yerleşim gösterir. Cilt bulguları eşlik etmez, anüse 
uzaklığı 2,5 cm’den az ve çapı 5 mm’den küçüktür. Yüksek riskli sakral gamzeler daha yukarıda 
yerleşim gösterir. Doğum lekeleri eşlik eder, anüse uzaklığı 2,5 cm’den fazla ve çapı 5 mm’den 
büyüktür.

Sayfa 458
Kısa ve anormal olarak kalın filum terminale ile karakterize olup konus medullarisin düşük yerleşimli 
(L2 altı) gergin olmasına neden olur. Tek başına görülmesi nadir olup dorsal dermal sinüs, filum 
terminale lipomu ve diastematomiyeli ile birlikteliği sıktır
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1.	 Spinal intradural lipomları lipomiyeloselden ayıran en önemli farklılık aşağıdakilerden 
hangisidir?
a.	 Yağ içerikli lezyonun intradural alanda izlenmesi
b.	 Primer nörülasyon anomalisi olması
c.	 İntradural lipomlara cilt altı kitle eşlik etmesi
d.	 Sekonder nörülasyon anomalisi olması
e.	 Dura defektinin olmaması

2.	 Aşağıdakilerden hangisinde primer nörülasyon aşamasında etkilenme olmaz? 
a.	 Miyelosel
b.	 Lipomiyelomeningosel
c.	 İntradural lipom
d.	 Persistan terminal ventrikül
e.	 Hemimiyelosel

3.	 Aşağıdakilerden hangisinde sekonder nörülasyon aşamasında etkilenme olmaz?
a.	 Gergin filum terminale
b.	 Dorsal dermal sinüs
c.	 Filar lipom
d.	 Persistan terminal ventrikül
e.	 Kaudal agenezi

4.	 Aşağıdakilerden hangisi düşük riskli sakral gamze bulgusu değildir?
a.	 Cilt lezyonlarının eşlik etmemesi
b.	 İntergluteal yarıkta anüse 2,5 cm’den daha yakın olması
c.	 Ağlayınca BOS sızıntısı olması
d.	 Çapının 5 mm’den daha küçük olması 
e.	 Orta hatta yerleşim göstermesi

5.	 Miyelosel ve miyelomeningosel arasındaki en önemli farklılık aşağıdakilerden hangisidir?
a.	 Nöral plakodun cilt yüzeyine göre yerleşiminin farklı olması
b.	 Chiari tip II malformasyonun eşlik etmesi
c.	 Konus medullarisin konumu
d.	 Hidromiyeli olup olmaması
e.	 Dura defektinin varlığı

Cevaplar: 1e,	2d,	3b,	4c,	5a


