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Ozet

Gergin omurilik sendromu; dogumsal veya edinsel
nedenlerle omuriligin gerilmesi sonucu ortaya c¢ikan
ilerleyici norolojik, iirolojik ve ortopedik fonksiyon
kayiplariyla karakterize bir hastalik grubudur. Nadiren,
baglangicta asemptomatik olup ciddi norolojik sekel
ilerleyen donemlerde ortaya c¢ikabilir. Lumbosakral
hipertrikoz ve kapiller hemanjiyomlar, dermal siniis
traktlari, orta hatta cilt alt1 lipomlar1, lumbosakral cilt
ekleri gibi cilt bulgularinin dikkate alinmasi, belirtilerin
olmadigr donemde gergin omurilik sendromunun
taninmasin1 saglayan ipuclar1 olabilir. Ayrik omurilik
malformasyonlari; ¢ocukluk caginda goriilen okkiilt
spinal disrafizmin ender bir formudur. Ayrik omurilik
malformasyonlar1 tek veya cift dural kilif igerisinde,
omuriligin iki ayr1 yaridan olustugu konjenital anomaliyi
tanimlar. Asemptomatik kalabilecegi gibi norolojik,
tirolojik ve ortopedik yakinmalara neden olabilir. Bu
problemlerin geligmesinin onlenebilmesi
malformasyonun erken teshis ve tedavisine baglidir. Bu
calismada, hastanemize lumbosakral bolgede asir
killanma sikayeti ile bagvuran 3 yasindaki kiz ¢ocukta
saptadigimiz Gergin omurilik sendromu ve Tip 1 Ayrik
omurilik malformasyonunun Manyetik Rezonans
Goriintiileme bulgularin1 sunmay1 amacladik.

Anahtar kelimeler: Ayrik omurilik malformasyonlart,
gergin omurilik sendromu, hipertrikoz

Giris

Abstract

Tethered cord syndrome is a group of disorder that
progressive neurological, urological and orthopedic
dysfunction may appear due to tethering of the distal
spinal cord by congenital or acquired causes. Rarely it
can be iniatially asymptomatic and subsequently
manifest serious neurological sequele. Consideration
of cutaneous signatures such as lumbosacral
hypertrichosis, cutaneous capillary hemangiomas,
sinus tracts, midline skin appendages and lipomas
may be the clue of occult tethered cord syndrome in
asymptomatic period. Split cord malformations are
rare form of occult spinal dysraphism in childhood.
Split cord malformations are characterized by septum
that cleaves the spinal canal in sagittal plane within
the single or duplicated thecal sac. It may remain
asymptomatic or cause neurological, urological and
orthopedic complaints. Preventing the development of
these problems depends on the early diagnosis and
treatment of malformation. In this study, we aimed to
present magnetic resonance imaging findings of
Tethered cord syndrome and Type 1 Split cord
malformation in a 3-year-old girl who presented to our
hospital with lumbosacral hypertrichosis.

Keywords: Split cord malformations, tethered cord
syndrome, hypertrichosis

Gergin omurilik sendromu (GOS) dogumsal ya da edinsel nedenlerle omuriligin gerilmesi ile ortaya c¢ikan,
ilerleyici norolojik, iirolojik ve ortopedik fonksiyon kayiplart ile karakterize bir hastalik grubudur '. Bu sendrom
tethered conus, tight filum terminale, filum terminale sendromu, tethered kord sendromu gibi cesitli isimlerle
adlandirilmustir. Insidansi her 100.000 dogumda 5-25 arasinda degismektedir. Cocuklarda ve kadinlarda daha sik
saptanmakla birlikte her yagta ve cinste goriilebilir. Kadin-erkek orani 2:1'dir 2,
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GOS ayrik omurilik malformasyonlart (AOM), lipomyelomeningosel, yagli veya kalin filum terminale,
noroenterik kist, spinal dermal siniis gibi okiilt veya tamir edilmis meningomiyelosel ve meningosel gibi agik
spinal disrafizmlere bagh olabilir. Bunun yanisira travma veya infeksiyon sonrasi gelisen araknoiditte omurilik
gerilmesine yol acabilir !

AOM cocukluk ¢aginda goriilen okkiilt spinal disrafizmin ender bir formu olup omuriligin kemik veya kikirdak
bir median septum ile ikiye ayrilmasiyla karakterli seyrek goriilen konjenital anomalileridir 34 Kesin insidansi
bilinmemekle birlikte tiim gelisimsel spinal anomalilerin %3.8-5"ini olusturur. OKkKkiilt spinal disrafizimlerin diger
formlarinda oldugu gibi kadinlarda daha sik gériiliir ve yaklasik oran 1.3:1'dir °. Siklikla iist lomber ve alt torakal
segmentlerde goriilmekle beraber seyrek olarak servikal segmentlerde etkilenebilmektedir ® Servikal bolgede
¢ogu zaman Klippel-Feil sendromuna eslik eder.

Bu caligmada hastanemize lumbosakral bolgede asir1 killanma sikayeti ile bagvuran 3 yasindaki kiz cocukta
saptadigimiz GOS ve Tip 1 AOM'un Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG) bulgularini sunmay1 amacladik.

Olgu Sunumu

Lumbosakral bolgede agir1 killanmasi bulunan 3 yasindaki kiz olguya spina bifida ve konjenital spinal kord
malformasyonu 6n tanisiyla torakolomber MRG tetkiki yapildi. Torakolomber MRG' de; spinal kord 13-4
intervertebral disk diizeyinde sonlanmakta (tethered kord) olup L2-3 intervertebral disk diizeyinde kemik spur ile
boliinmiis iki hemikord (diastematomyeli) ve T12 vertebra diizeyinde hidromyeli mevcuttu (Sekil 1,2,3,4,5,6).

Sekil 1 : Aksiyel T2A MRG?de; L2-3 intervertebral disk diizeyinde iki hemikord izlenmektedir
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Sekil 2 : Aksiyel T2A MRG?de; L2-3 intervertebral disk diizeyinde kemik spur ile boliinmiis iki hemikord
izlenmektedir

Sekil 3 : Aksiyel T2ZA MRG?de; L2-3 intervertebral disk diizeyinde kemik spur izlenmektedir
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Sekil 4 :Sagital T2A MRG?de; spinal kord L3-4 intervertebral disk diizeyinde sonlanmaktadir (Tethered kord).

Sekil 5 :Sagital T2A MRG?de; spinal kord L3-4 intervertebral disk diizeyinde sonlanmakta (tethered kord) olup
L2-3 intervertebral disk diizeyinde kemik spur ve T12 vertebra diizeyinde hidromyeli izlenmektedir.
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Sekil 6 :Sagital T2A MRG?de; spinal kord L3-4 intervertebral disk diizeyinde sonlanmakta (tethered kord) olup
L2-3 intervertebral disk diizeyinde kemik spur izlenmektedir.

Tartisma

Cocukluk doneminde goriilen GOS' da motor kayiplar, iirolojik belirtiler, skolyoz gibi ilerleyici spinal
deformiteler, ayak deformiteleri (pes equinovarus, pes equinos, hallus valgus), trofik iilserler ve deri belirtileri
daha sik goriiliirken; eriskin GOS' da perineal ve perianal agr1, iirolojik belirtiler ve motor kayiplar én plandadir '.

Caligmalarda GOS' ta motor kayiplara % 23,5-93, cilt bulgularina % 46-98, sfinkter kusuruna % 19-63, agriya %
7,7-79,4, ayak deformitelerine % 32-63 ve skolyoza % 16-29 oranlarinda karsilagilmistir .

GOS olgularinda semtomlar dogumdan itibaren bulunabilecegi gibi, genellikle zaman i¢inde ortaya ¢ikmakta ve
norolojik kayip gelistikten sonra ilerleyici olabilmektedir. Baslangi¢ norolojik bulgulara lipomyelomeningoselli
hastalarda 2 yag civarinda, AOM ve kalin filum terminalede ise daha ileri yaslarda yeni bulgularin eklendigi
bildirilmistir .

GOS hastalarinin degerlendirilmesinde; direkt grafi, Bilgisayarli Tomografi (BT) ve MRG kullanilir. Direkt
grafilerde spina bifida ve ayrik korda yol acan kemik spur goriilebilir. GOS' a eslik eden AOM varsa kemik
spikiiliin degerlendirilmesinde BT yardimci olur.

GOS' un kesin tanist MRG ile konur. MRG' de diisiik konus medullarisi (konus medullaris 2. lomber vertebranin
altinda), kalin filum terminaleyi (filum terminale ¢apt 2mm' den daha kalin) ve diger konjenital anomalileri
saptamak miimkiindiir g

GOS' da tedavinin zamani ve sekli tartigmali olmasina ragmen 6 aydan once uygulanan tedavi 4 yastan sonra
uygulanan tedaviye gore olusabilecek defisitleri ¢ok azaltmaktadir 9 Tercih edilecek tedavi erken cerrahi
miidahaledir. Tedavinin amaci spinal kordu anormal baglantilarindan koparip serbestlestirmektir. Eger miidahale
yapilmazsa hastalarin yaklasik %90'ida geri doniisiimsiiz norolojik defisitler gelisecektir .
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Pang ve ark. (12) AOM' yi iki grupta incelemislerdir.

Tip I AOM' de ikiye ayrilan hemikordlarin her birisi kendi dural kilifi ile cevrili olup ortada kemik veya
osteokartilajdan olugmug sert bir septum bulunmaktadir ve Diastematomyeli terimi ile ifade edilir. Septum
genellikle vertebra govdesinin posteriorundan iliskili noral arka, arkaya dogru uzanim gosterir. izole olabilecegi
gibi ayrik seviyesinde hipertrikoz, vertebral govde segmental anomalileri, ortopedik deformiteler veya visseral
malformasyonlar (atnali veya ektopik bobrek, uterin-ovaryan ve anorektal malformasyonlar) ile birliktelik
gosterebilir.

Tip II AOM'de ise ikiye ayrilan hemikordlar tek bir dural kilif ile ¢evrilidir ve iki omurilik arasinda sert olmayan
fibroz yapida bantlar bulunmaktadir. Bu bantlar siklikla orta hatta duraya yapisir. Diplomyeli olarak tanimlanir.
Ayrilma bolgesinde genellikle vertebra anomalisi yoktur.

Her iki tip AOM'de hemikordlarin ikisinden de sinir kokleri ¢ikar. AOM'de gerginligin nedeni fibroz bantlar
olabilecegi gibi, her iki hemikordun medial yiizeyinden ¢ikan herhangi bir islevi olmayan sinir kokleri veya eslik
edebilen diger konjenital anomaliler de olabilir. Erken tanida en onemli bulgu cilt belirtileridir. Olgularin %92'
sine kadar varan yiiksek oranlarda cilt belirtileri goriilmektedir > Bel ve sirtta killanma en sik rastlanan cilt
belirtisidir. Hipertrikoz varligimin diger cilt belirtilerine gore AOM ile birlikteligi daha yiiksektir. Ciltte renk
degisikligi, gamze, dermal siniis, cilt alt1 lipomlari, anormal damar yapilari1 da goriilebilir.

AOM genellikle semptomatiktir. Bazen asemptomatik olup tanisi erigkin yaglara kadar gecikebilir. Bel agrisi
erigkin yaglarda tek sikdyet olabilir. Bacak agrisi, yiiriiylis bozuklugu, 6zellikle alt ekstremitelerde motor ve duyu
kusurlari, idrar ve gaita problemleri ve ortopedik problemler (skolyoz, kifoskolyoz, pes equina varus/valgus,
ekstremitede uzunluk farkliliklart) goriilebilir. Dogumsal skolyozlu hastalarin %5-16.3" iinde AOM saptanmustir.
AOM'l olgularin %44-60'inda skolyoz goriiliir ve Tip I ile daha ¢ok birliktedir. Norolojik bulgular hastanin
yasina ve eslik eden diger omurilik gelisim kusurlarina baglh olarak degismektedir. Sadece hipertrikozu olan bir
yeni doganda hicbir noérolojik defisit bulunmayabilecegi gibi, meningomiyelosel ile birlikte parapleji, idrar ve
gayta inkontinans1 ve ndrojenik mesane goriilebilir. Baslangicta nérolojik olarak normal olan bebeklerde yasin
ilerlemesi ve boy uzamasi ile beraber, GOS progresyon gosterir ve dnceden mevcut olmayan norolojik defisitler
aciga cikar veya var ise progresyon gosterebilir. Agr1 cocuklarda daha az goriiliirken eriskinlerde 6n plandadir .

AOM gelisim bozuklugu oldugundan direk grafide bircok bulgu saptanabilir. Kemik olusum bozukluklari,
segmentasyon kusurlar1 (bifid vertebra, bifid lamina, kelebek vertebra ve hemivertebra, blok vertebra), kemik
spur, kifoz, skolyoz, kifoskolyoz, spina bifida ve interpedinkiiler mesafede artma bunlardan sadece bir kacidir.
Skolyoz grafisi rutin direk grafilere ek olarak mutlaka c¢ekilmelidir. Bilgisayarli tomografi (BT) ile kemik
anomalileri ve kemik spur rahatlikla tespit edilebilir. Tip I ve I AOM ayrimi1 yapilabilir. Cerrahi tedavi planlamak
icin BT'de kemik spurun yapisini, yonelimini degerlendirmek ¢cok énemlidir. MRG prenatal ve postnatal tanida en
iyi goriintiileme yontemidir. Ayrik boliimiin diizeyini, hangi seviyeler arasinda uzandigini, AOM tipini, konusun
diizeyini, GOS'un eglik edip etmedigini, eslik eden anomalileri, siringomiyeliyi gosterebilir. T1 agirlikli
goriintiilerde filum lezyonlarini, 6rnegin fibrolipomu, yagh ve kalin filumu, terminal lipomu, dermal siniis traktini
ve vertebral anomalileri degerlendirmek 6zellikle miimkiin olabilmektedir. Asagi yerlesimli konus medullaris
hastalarinin asag1 yukar yarisinda goriiliir. T2 agirlikli goriintiiler ise Tip I ve II ayrimini ve siringomiyelinin
bulunup bulunmadigim gostermede faydalidir. Ozelikle yiiksek rezoliisyonlu cekilir ise Tip II olgulardaki, orta
hatta duraya yapisan fibroz septumu gosterebilir. Siringomiyeli tiim olgularin yaklasik %50'sinde AKM'nin
proksimal kisminda goriiliir. AOM'de tiim spinal bélge mutlaka ayrintili olarak degerlendirilmelidir .

AOM' li hastalarda tedavi cerrahidir. Tedavide amag¢ kemik spuru veya fibr6z bandi rezeke etmek, gergin
omuriligi rahatlatmak ve bozulmug anatomiyi olabildigince diizeltmektir (13). Cerrahi tedavinin koruyucu oldugu
ve norolojik defisitler agiga cikmadan veya var olan defisitler progresyon gostermeden tedavinin yapilmasi
gerektigi unutulmamalidir. Asemptomatik hastalarda yillik omurilik belirtilerinin gelisme riski %13' tiir. Bu risk

CausaPedia 2021; 10(3): 86-92 Sayfa 91


http://causapedia.com/

e-ISSN:2147-2181

causaBedia

hakemli gu dergisi

adolesan cagina kadar giderek azalmakla birlikte bu doneme kadar omurilik belirtilerinin gelisme olasilig1 % 80'
nin tizerindedir. Bu sebeple infantil veya ¢ocukluk ¢aginda teshis edilen her hastada norolojik kayiplar olsun veya
olmasin cerrahi tedavi Onerilmelidir. Semptomatik hastalarda bulgular stabil olsa bile 6zellikle sfinkter kusuru
bulunanlarda radyolojik tetkik yapilarak ameliyat onerilmelidir. Ge¢ adolesan donemde rastlantisal olarak teshis
konan hastalarda norolojik kayip yoksa diizenli olarak izlenmeli, norolojik kayip gelisen ve pogresif seyir
gdsteren hastalara tedavi onerilmelidir *.

Sonug olarak; AOM okkiilt spinal disrafizmin ¢ok ender goriilen bir tipidir ve GOS' a yol agarak norolojik,
tirolojik ve ortopedik problemler gelismesine yol acar. Bu problemlerin gelismesinin oniine gecilebilmesi AOM'
nin erken tam ve tedavisine baghdir. Ozellikle yeni dogan doneminde bebeklerde muayene esnasinda cilt ve
ortopedik problemlere ¢ok dikkat edilmeli ve bunlar tespit edilir ise tiim noral aks radyolojik olarak
incelenmelidir.
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