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Neonatal Spinal Gérinttileme ve Patolojileri

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].
Diistik riskli sakral gamzeler intergluteal
yarikta yerlesim gosterir. Cilt bulgular eslik
etmez, aniise uzaklig1 2,5 cm’den az ve capi
5 mm’den kigiiktiir [7]. Yiksek riskli sakral
gamzeler daha yukarida yerlesim gosterir.
Dogum lekeleri eslik eder, aniise uzakligi
2,5 cm’den fazla ve ¢ap1 5 mm’den biiytiktiir.

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 ¢alismalarinda
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 icerikli hiperekoik lezyon izle-
nir. MRG’de kalin ve yag icerigine bagl 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 noriilasyon 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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