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OZET

Diastematomyeli nadir gériilen konjenital bir spinal cord
anomalisidir. Bu hastalar nérolojik ve/veya cilde ait bulgular
nedeniyle bagvururlar ve siklikla konjenital killi dev neviis ile
karigtirthirlar.

Bu ¢alismada klinigimize lumbosakral bolgede kalli cilt sikayeti
ile bagvuran, konjenital dev neviis ile karigan ve
diastematomyeli tanisi konmus 2 kiz ve bir erkek hasta
sunulmustur. Beyin cerrahisi klinigi ile beraber takip edilen
hastalarin radyografik incelemelerinde vertebrada diastema
tespit edildi. Hastalarin hig¢ birinde norolojik patoloji mevcut
degildi. Tiim hastalarda killi cilt alanlar eksize edildi. Post
operatif donemde komplikasyon gozlenmedi.

Lumbo sakral bélgede cilt lezyonu ile basvuran hastalar 6zenle
incelenmeli ve ilave patolojiler konusunda dikkatli olunmahdr.
Anahtar Kelimeler: Diastematomyeli, Konjenital dev killi
neviis

GIRiS

Diastematomyeli, ‘Spinal Dysraphism’ ya da ‘Kismi
Kord Malformasyonu’ olarak da adlandirilir. Esas
patoloji spinal korttadir. “Diastema” yunanca yarik
anlaminda iken, “myelia” de spinal kordu ifade eder.
Diastematomyeli kelimesi klinik olarak spinal kordun
sagittal planda ikiye boliinmesi durumunu anlatir '

Diastematomyeli tek basina goriilebildigi gibi bazi
olgularda iskelet (6rn:vertebra) anomalileri, meningosel
ya da meningomyelosel ve cilt bulgulari ile birlikte
goriilebilir. Bu hastalar siklikla cilt bulgular: ile
basvururlar 2.

Bu yazida killi dev neviis ‘goriintiisii’ ile klinigimize
basvuran ve norolojik sikayeti olmayan 3
diastematomyeli hastas1 sunulmustur.
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SUMMARY

A Pathology Confusing with Conjenital Giant Hairy Nevus:
Diastematomyelia

Diastematomyelia is a rare congenital spinal cord
malformation. These patients usually applies with skin and
norolojic findings usually mixed with congenital giant hairy
nevus.

We present two female and 1 male patient who had
diastematomyleia and applied us with resembling conjenital
hairy giant nevus at the lumbosacral area. None of the patients
had had nourologic pathology. Diastema has been observed
on radiographic examination for all the patient determined
with the collaboration of nouro surgery clinic. Hairy skin araes
were excised for all the patient. No complication had been
observed at the post operative period.

The patients applied with skin lesion at lumbo sacral area
should be examined carefully and care must be taken for
additional pathologies.

Key Words: Diastematomyelia, Congenital giant hairy nevus,
Lumbosacral area

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Beyin cerrahisi klinigi tarafindan diastematomyeli
tanisi ile izlenen 12 yasindaki erkek hasta lumbosakral
bolgedeki yaklasik 10x15 cm’lik melanositik
hiperaktivasyon gosteren killi ciltten sikayeti nedeni ile
klinigimize sevk edildi (Sekil 1A). Genel anestezi altinda
s6z konusu cilt eksize edilerek defekt alan primer olarak
kapatildi (Sekil 1B). Materyalin histopatolojik
incelemesi distematomyelia ile uyumlu cilt bulgular
olarak degerlendirildi (Sekil 1C). Ug hafta sonra siitiirleri
alinan hastada herhangi bir komplikasyon gézlenmedi.

Olgu 2

18 aylik kiz gocugu lumbosakral bolgesinde yaklagik
3.5x8 cm ebadinda dogustan olan killanma sikayeti ile
basvurdu (Sekil 2A, 2B). Ciltte herhangi bir
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pigmentasyon yoktu. Fizik muayenesi normaldi.
Diastematomyeli olabilecegi diisiiniilerek direk grafi ve
magnetik rezonans goriintiilleme (MRG) incelemeleri
yapild1 (Sekil 2 C). Beyin cerrahisi klinigi ile konsulte
edilen olguya Tip | diastematomyeli tanis1 konuldu.
Beyin cerrahisi klinigince cerrahi miidahele
diistiniilmeyen ve takip altina alinan hastanin cilt lezyonu
klinigimizce eksize edilerek defekt alan primer kapatildi
ve postoperatif herhangi bir komplikasyon goriilmedi.

|

Sekil 1A: Lumbosakral bélgede 10x15 cm’ lik killi ve melanositik
aktivasyon gdsteren cilt bulgularina sahip 12 yasinda erkek
hasta.B: Eksizyon sonrasi primer kapatilan defektin post-op
erken donem goéruntisi. C: Ayni hastaya ait histopatolojik
goéruntl: Bazal tabakadaki melanosit sayilarinda artma ile
birlikte cilt altinda yUzeyel yerlesimli periferik sinir dokusu. HE
X 20. 1. Cilt altinda periferik sinir dokusu gorintisi. 2.Yogun
melanosit aktivasyonlari .
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Sekil 2A: 3,5 x 8 cm’ lik killi cilt bulgusuna sahip 18 aylik kiz
cocugu. B: Post-op gorintl: Eksizyon ve primer onarim. C:
Tip 1 diastematomyeli olan olgunun T2 agirlikli aksiyel MR
goruntisu. Ok, iki hemicord arasindaki osteocartilaginoz
septumu gdstermektedir.

OLGU 3

10 aylik kiz cocugu lumbal bolge cildinde dogustan
olan killanma sikayeti ile bagvurdu (Sekil 3 A,B). Fizik
ve norolojik muayenesi normal olan hastaya yapilan
MRG inceleme ile tip 2 diastematomyeli tanist konuldu
ve beyin cerrahisi klinigince takip altina alind1 (Sekil 3
C). 8 aylik takip sonrasinda alt ekstremitede gii¢siizliik,
gaita veya idrar inkontinansi gibi herhangi bir nérolojik
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Sekil 3A: 10 aylik kiz gocugu: 9 x 13 cm’ lik killi cilt. B: Eksizyon
ve primer onarim sonrasi géruntisu. C: Tip 2 diastematomyeli
olan olgunun MR gérinttisi. Ok her iki hemicord arasindaki
fibréz septayr gdstermektedir.

Sekil 4: Diastematomyelinin
sematik goérinimu: A: Tip 1
diastematomyeli
osteokartilajindz septum ile
ayrilan iki néral tip olusumu B.
Tip 2 diastematomyeli fibréz
septum ile ayrilan iki néral tup
olusumu C. Diastema-
tomyelinin  posteriordan
sematik gérunima.

semptom tespit edilmeyen hasta cilt lezyonunun
eksizyonu icin klinigimize sevk edildi. Hastanin
muayenesinde lumbal bolgede yaklagik 9x13 cm
ebadinda kill1 cilt lezyonu mevcuttu. Melanositik
hiperpigmentasyon yoktu. Lezyon kenarlarindan eksize
edilerek defekt alan primer kapatildi ve postoperatif
herhangi bir komplikasyon goriilmedi.
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TARTISMA

Diastematomyeli nadir goriilen konjenital gelisimsel
bir orta hat anomalisidir. Yunanca ‘diastema’ yarik ve
‘myelia’ cord anlamina gelmektedir. {1k kez 1892’de
Hertwig tarafindan tanimlanmistir. Omurilik kemik,
kikirdak veya fibroz bir septumla uzunlamasina ikiye
boliinmiistiir ve ¢ift noral tiip olusumu s6z konusudur.
Pang bu ¢ift spinal kord malformasyonunu iki tipe
ayirmustir. Tip 1°de her bir hemikord ayr1 bir dural tiip
ile sarili iken Tip 2’de iki hemikord tek bir dural tiip
icindedir? (Sekil 4 A, B, C). Olgularimizdan 1. ve 2.
olgu Tip 1 iken 3. olgu ise tip 2’dir.

Kiz ¢ocuklarinda erkeklere oranla daha sik
goriilmektedir. Lezyon siklikla orta hatta alt torakal ve
iist lumbal bolgede goriilmesine ragmen herhangi bir
seviyede de goriilebilmektedir * 3. Semptomlar sirt
agrisindan progresif norolojik defisitlere kadar
degisebilir. Siklikla spina bifida okulta gibi vertebral
anomaliler eslik eder. Hidromyelia, Klippel Feil
sendromu, hidrosefali ve Arnold Chiari sendromu ile
birlikte goriilebilmektedir °.

Hastalarin biiyiik cogunlugunda kutandz patolojiler
bulunur. Asemptomatik hastalarin % 20’si cilt
bulgularindan siiphelenildigi i¢in arastirilmakta ve tani
konmaktadir’. Cilt bulgulari arasinda en sik hipertrikozis
goriiliirken bunun disinda lipom, hemanjiom, siniis trakt:
veya sakral ¢okiintiiller goriilebilmektedir 8.
Olgularimizda da hipertrikozis en sik bulgu iken 1.
hastamizda ek olarak melanositik hiperaktivasyon da
mevcuttu. Bunlara eslik eden herhangi bir anomali
saptanmadi. Plastik cerrahi kliniklerine bagvuran bu
hastalara yanlis olarak kongenital dev neviis tanisi
konulabilmekte ve altta yatan esas patoloji gdzden
kacabilmektedir.

Diastematomyeli tanisinda rontgenogramlarda;
spinal kanalda genisleme, disk araliklarinda daralma ve
laminalarda fiizyon vardir. Tan1 bilgisayarli tomografi
(BT) veya MRG ile dogrulanir. Kortta kemik kikirdak
veya fibroz bir spikiil ile ayrilma vardir®.

Norolojik olarak asemptomatik hastalar cilt
bulgular1 nedeni ile plastik cerrahi polikliniklerine
basvurmakta ve diastemetamyelide goriilen killi cilt
lezyonu plastik cerrahi kliniklerinde sik karsilagilan
kojenital kill1 neviis ile karistirilabilmektedir. Lezyon
iizerinde melanositik aktivite olmasi ya da olmamasi
diastematomyeli tanisin1 koydurucu olmayip MRG yada
BT inceleme yapilmalidir.

Diastematomyelide esas patoloji ciltte degil spinal
kortta oldugu icin bodyle bir taninin pediatrik
norosiruryenler tarafindan konulmasi daha dogru
olacaktir. Tanida gecikilmesi tablonun ilerlemesine ve
agir norolojik defisitlere yol agabilmektedir. Bazi otorler
norolojik defisit baglamadan diastematomyelinin
diizeltilmesini 6nermektedir ve bu nedenle erken tam
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onemlidir '*". 2 ve 3 nolu hasta ¢ok kiiciik oldugu, 1
nolu hastada da herhangi bir deformite baglangici ve
norolojik defisit olmadig icin beyin cerrahisi klinigi
tarafindan takip onerilmigtir.

Yetiskin hastalarda agr1 en sik rastlanilan gikayet
iken, buna ilave alt ekstremitede gii¢siizliik, idrar ve gaita
inkontinans1 gibi norolojik semptomlar eslik
edebilmektedir. Cocukluk populasyonunda skolyoz, cilt
bulgulari, progresif ayak deformiteleri, baldir ve ayakta
atrofi, bagirsak, mesane ve yiirliylis bozuklular1 sik
goriilmektedir . Hem ¢ocuklarda hem de yetiskinlerde
semptomlar sirt agrisindan progresif norolojik
bozuklulara kadar degisebilir. Heniiz nérolojik semptom
gelismemis hastalarda agr1 gozlenmeyebilir. 2 ve 3 nolu
olgularimiz 18 ve 12 aylik oldugu i¢in agr1 yoniinden
saglikl1 bir degerlendirme yapilamamstir. 12 yasindaki
olgunun ise agr1 sikayeti yoktu.

SONUC

Lumbosakral bdlgede killi, hiperpigmente cilt ile
basvuran bagvuran hastalarda konjenital killi dev neviis
goriliniimii olsa bile altta baska bir patoloji olabilecegi
disiiniilmelidir. Erken tan1 ve tedavi ile norolojik
sekellerin engellenebilecegi unutulmamali, olgular
mutlaka bir pediatrik nérosiriiryen ile birlikte
degerlendirilmelidir.
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