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Split Kord Malformasyonu: Iki Olgu Sunumu
Split Cord Malformation: A Report of Two Cases
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Ozet

Split kord malformasyonu (Diastometamyeli, diplomyeli) nadir gorilen
gelisimsel embriyolojik bir orta hat anomalisi olup ayrik iki adet omuri-
lik olusumuyla karakterizedir. Skolyoz olusum etiyolojisinde 6nemli bir
etkendir. Tanida manyetik rezonans gortntileme ve bilgisayarli tomog-
rafi tetkiki cok onemlidir. Direkt vertebra grafileri de kemik septum ve
vertebra anomalilerinin gorilmesi acisindan tanida yardimcidir. Burada
41 ve 52 yaslarinda tani konulan, nadir gorilen iki split kord malformas-
yonlu olgu sunulmustur. Tdrk Fiz Tip Rehab Derg 2010;56:37-9.
Anahtar Kelimeler: Diastometamyeli, diplomyeli, split kord malformas-
yonu, manyetik rezonans gorintileme

Summary

Split cord malformation (Diastometamyelia,diplomyelia) is a rare
developmental embryological fusion defect and is characterized by
double spinal cord formation. It is an important etiological factor in the
pathogenesis of scoliosis. Magnetic resonance imaging and computed
tomography are very useful radiological examinations in the diagnosis.
In addition, X Ray is helpful in detecting bone septum and vertebral
anomalies. Here, we present two cases, who were diagnosed at 41 and 52
years of age as having the rarely seen split cord malformation. Turk J
Phys Med Rehab 2010;56:37-9.

Key Words: Diastometamyelia, diplomyelia, split cord malformation,
magnetic resonance imaging

Girig

Split kord malformasyonu (SKM) dider adiyla diastometam-
yeli, gelisimsel embriyolojik bir orta hat anomalisi olup, spinal
kordun posterior vertebral elemanlarla sagital spinal yariklan-
ma sonucu iki adet omurilik olusumuyla karakterize nadir gori-
len bir spinal disrafizmdir (1,2). SKM'li hastalar daha cok cocuk-
luk caginda minor travmayi takiben bel, bacak agrisi ve perianal
disestezi ile ortaya ¢ikar ve tani konur (3). SKM'li hastalarin pek
cogunda yavas ve ilerleyici norolojik bozulma, ilerleyen yasla
birlikte alt ekstremite ve omurgayiiceren ortopedik sekil bozuk-
luklari gelisir (4,5).

Bu yazida poliklinigimize nérojenik kladikasyo ve spinal ste-
noz klinigi ile basvuran, ge¢ tani konulan SKM'li iki olguyu su-
narken, SKM'nin klinik dzellikleri, tanisi ve tedavisini tartismak
amaclanmaktadir.

Olgu1

Elli iki yasinda kadin hasta ayakta durmak ve ylrimekle artan
her iki bacaga yayilan bel agrisi sikayeti ile poliklinigimize basvur-
du. Hastanin 6ykislinde cocuklugundan beri bel bacak agrisi sika-
yetleri mevcuttu. Hasta 6ne egilmekle azalan, ayakta durmakla
artan, bacaga yayilan noérojenik kladikasyo tarifliyordu. On yedi
yasinda her iki alt eksremitede glcsizlik nedeniyle 1 ay ylrlye-
meme sikayeti olusan hasta yaklasik 35 yildir zaman zaman bel
agrisi sikayeti disinda herhangi bir probleminin olmadigini ifade
ediyordu. Hastaya 2000 yilinda sa§g memede infiltratif duktal kar-
sinoma tanisiyla (T1,N1,M0O) radikal mastektomi operasyonu uygqu-
lanmistr. iki yildir osteoporoz nedeniyle (femur boynu T-skoru:
2,6, L1-L4 T-skoru: -2,8) stronsiyum ranelat 2 gr grandl kullan-
maktaydi. Hastanin soygecmisinde kiz kardesinin cocugunun skol-
yoz nedeniyle 15 yasinda opere edilmis oldugu 6grenilmistir. Fizik

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Fatih Temiztiirk, Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi, istanbul, Tiirkiye
Tel: +90 212 22177 77 E-posta: drtemizturk.fatih@gmail.com Gelig Tarihi/Received: Agustos/August 2008 Kabul Tarihi/Accepted: Mart/March 2009

© Turkiye Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basiimistir. Her hakki saklidir. / © Turkish Journal of Physical Medicine and Rehabilitation, Published by Galenos Publishing. All rights reserved.



Temiztirk ve ark.
38 Split Kord Malformasyonu

Tlrk Fiz Tip Rehab Derg 2010;,56:37-9
Turk J Phys Med Rehab 2010;56:37-9

muayenede ndrolojik kayip veya atrofi yoktu. Sol alt ekstremitede
1,5 cm bacak boyu kisahdi vardi. Hastanin fizik muayenesinde ile-
ri derece skolyoz ve dorsolomber bélgede hemanjiom olmasi tize-
rine spinal disrafizm dustnulerek spinal ortoréntgenogram, dor-
solomber manyetik rezonans goriintiileme (MRG) tetkiki istendi
(Resim 1). Dorsolomber MRG'de T12, L1 vertebra seviyelerinde Tip
2 split kord malformasyonu oldugu tesbit edildi (Resim 2). Hasta-
ya skolyoz icin egzersiz programi diizenlenerek nérosirurji ve or-
topedi konsidltasyonlari istendi.

Olgu 2

Kirk bir yaginda kadin hasta ayakta durmak ve yirimekle ar-
tan sol bacaga yayilan bel agrisi sikayeti ile poliklinigimize basvur-
du. Hasta 2 yil dnce bel agrisi sikayetlerinin basladigini ve zaman-
la sol bacagina yayildigini ifade ediyordu. Hasta 6ne egilmekle
azalan, ayakta durmakla artan, bacaga yayilan nérojenik kladikas-
yo tarifliyordu. Hastada 15 yildir takipte olan basit noddiler guatr
mevcuttu. 20 yildir psdriazis nedeniyle takipteydi. iki yil 8nce yiik-
sekten disme hikayesi mevcuttu. Fizik muayenede, sol ekstansér
hallusis longus kas glicti 4/5 de@erindeydi. Hastada atrofi ve ba-
cak boyu kisaligi yoktu. Hastada lomber bélgede 1,5 x1,5 cm genis-

liginde ve 0,5 cm derinliginde, etrafinda hafif killanma olan konje-
nital bir alan mevcuttu (Resim 3). Hastada spinal disrafizm disU-
nilerek spinal ortoréntgenogram, lomber MRG tetkiki istendi.
MRG'de L3-L5 arasi vertebra seviyelerinde Tip 1 SKM (Resim 4),
L5 vertebrada grade 2 anterolistezis, L4 vertebrada spina bifida
tesbit edildi. Hastaya skolyoz icin postiir egzersizleri 6gretilerek
ndrosirurji poliklinik kontroll dnerildi.

Tartisma

SKM ender gérilen bir konjenital anomali olup literatlirde bu
anomalinin 6zelliklerini tasiyan 314 olgu rapor edilmistir (4,6). Di-
astometamyeli terimi ilk kez 1837 yilinda Ollivier (7) tarafindan
kullaniimistir Bu tanim ileriki yillarda daha da gelistirilmistir. Bru-
ce (1,4) omuriligin bir kemik ile ikiye ayriimis olmasi halini ‘diasto-
metamyeli" (SKM Tip 1), kemik ¢ikinti olmaksizin ayrilmasina ise
‘diplomyeli" (SKM Tip 2) olarak isimlendirmistir. Bu ayrilmayi yara-
tan fibroz kikirdak veya kemik bir spikdl olabilir (8).

Tip 1 ve Tip 2 SKM birbirinden farkli anatomik patolojilere sa-
hip olmasina ragmen embriogenezis sireclerinin benzer oldugu
dUsuntlmektedir. Amnion ve vitellls kesesi arasindaki aksesuvar
ndrenterik kanal, néral kanali ve notokordu ikiye bélmekte ve arka-

Resim 1. T2 adirlikli koronal dorsolomber MRG incelemesinde ileri
derece skolyoz gorilmektedir.

Resim 2. T2 agdirhkl transvers kesit MRG incelemesinde iki adet
omurilik izlenmekte ve arada kemik doku bulunmamaktadir. Tip 2
SKM (Diplomyeli).

Resim 3. Lomber bélgede spina bifida okilta kalintisina badh
dermal sinUs trakti gorilmektedir.

Resim 4. T2 adirlikli transvers kesit MRG incelemesinde iki adet
omurilik izlenmekte ve arada kemik doku bulunmaktadir. Tip 1 SKM
(Diastometamyeli).
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sinda endomezenkimal trakt ve mezenkimal infiltrasyonun zaman-
lamasina badli olarak noral tip, fibrokartilajindz veya kemik sep-
tum ile ikiye bolinmekte (Tip 1 SKM), ya da tek bir dural kilif icinde
fibroz elementlerle yarik omurilik olusmaktadir (Tip 2 SKM) (1,9).

SKM kadinlarda 3 kat daha fazla gortlmektedir. Klinik bulgu ve
belirtilerin ortaya cikisi siklikla 4-6,5 yaslari arasinda olur (9). Cok
az asemptomatik hasta gurubunda bu yazidaki hastalar gibi gec
yasta tani konulabilir. Diastometamyeli izole bir defekt seklinde
gorulebilecedi gibi myelomeningosel veya lipomyelomeningosel
ile birlikte bulunabilir (8).

Asemptomatik hastalarda cilt belirtileri ve ortopedik deformi-
teler sézkonusudur. Cilt belirtileri arasinda en sik fokal killanma
olmak Uzere hemanjiom, gamze, dermal sinus trakti, lipom, telen-
jektazi gorilebilmektedir (1,4). Diastometamyeli'li hastalarin en
az %50'sinde spina bifida okulta, hemivertebra, kongenital bar,
skolyoz gibi vertebra anomalileri goraltr (7). SKM'li hastalarda
gorilen norolojik bozukluklar arasinda motor disfonksiyon, duyu
kaybi ve agri vardir. Tekrarlayici ve kronik bel agrisi ¢ocuklarin
%30'unda, eriskinlerin ise tamaminda s6z konusudur (1).

MRG ve bilgisayarli tomografi (BT) SKM tanisinda ¢cok énemli
bir yere sahiptir. Kontrastli BT ile spinal kanalin daha ayrintili in-
celenmesi, 6nceki yillarda daha yaygin kullanimda iken MRG'nin
kullanima girmesiyle daha az tercih edilir hale gelmistir. Ancak yi-
nede kemik septum ve vertebra anomalilerinin gérintilenmesin-
deki etkinligi icin BT yararh olur. Lezyonun yerlesimi alt torakal
yada Ust lomber vertebra seviyesinde daha sik gorilmekle birlik-
te, herhangi bir seviyede de gorilebilir (4). SKM'li olgularda yari-
gin yerlesim yeri %47 lomber, %27 torakolomber, %23 torasik ve
%»1,5 olguda ise sakral ve servikal bélgede yer almaktadir. Bu in-
celemeler dncesi yapilan direkt radyolojik incelemelerde; orta
hatta kemik dansite, genislemis spinal kanal, spina bifida, lamina-
larin vertikal fizyonu, hemivertebra, skolyoz veya kifoz gibi bir
¢ok anomali tesbit edilebilir (1).

SKM'li hastalarda tedavi cerrahidir. Asemptomatik olgularda
cerrahi tedavinin amaci kuratif olmaktan cok profilaktiktir.
Asemptomatik hastalarda her yil icin omurilik belirtilerinin gelis-
me riski %13'tlr. Bu risk ad6lesan ¢agina kadar giderek azalmak-
la beraber bu ddneme kadar omurilik belirtilerinin gelisme olasili-
g1 %80'inin Uzerindedir (3). Cerrahide amag omuriligi ikiye ayiran
septumu ya da kordu transfikse edebilecek herhangi bir fibroné-
rovaskuler bandi ¢ikartarak omuriligi serbestlestirmektir. Son yil-
larda bazi otérler SKM olan pediatrik hastalara profilaktik amacli
erken cerrahi 6nermektedir (1).

Mid-trimesterde iki boyutlu sonografik inceleme ile SKM'li
hastalarin prenatal tanisi konulabilmektedir. Vertebranin posteri-
or bdlgesinde ultrasonografi ile saptanan ekojenik bir odak, SKM

prenatal tanisinda spesifik bir dzelliktir ve bu lezyon sonografik
incelemenin %0,06'sinda tesbit edilmistir (10,5). SKM'li hastalar-
da da diger spinal disrafizm tiplerinde oldugu gibi artmis mater-
nal serum alfa-fetoprotein (MSAFP) diizeyleri gorilir. Ozellikle
kiz cocuklarda ve MSAFP dlizeyi ylksek olanlarda SKM akla gel-
melidir. Bu anomalinin erken mid-trimester ddnemde sonografi ile
tanilanmasi, boylece erken cerrahi dederlendirmeyle iyi bir prog-
noz elde edilmesi mimkinddr (9).

Erigkin ve yasli hastalarda SKM tanisi nadir goriilmekte ve ko-
laylikla atlanabilmektedir. ilerleyici bel agrisi, skolyoz,yiiriime giic-
|G, cilt bulgular, Grolojik semptomlari olan eriskin ve yasli has-
talarda ayirici tanida SKM de dikkate alinmalidir (11). Ge¢ addlesan
ddénemde tesadtifen tani konulan hastalarda ndrolojk kayip yoksa
periyodik olarak izlenmeli, ndrolojik kayip gelisen ve ilerleyici se-
yir g6steren olgulara ameliyat énerilmelidir (4,12).
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