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istanbul Tip Fakiiltesi, Nérogiriirji Kliniginde 1963-1982 yillan ara-
sinda 7 diastemayomyeli vakasi teshis ve tedavi edildi. Oldukca nadir
gorilen bu vertebro-mediiller sekil bozukiugu omur cismine tespit edil-
mis bulunan bir bant veya mahmuzla omuriligin yanklanmasi sek-
linde tarif edilebilir. Klinik olarak sekil bozuklugunun oldugu bdlgede
cild bulgulari, dogumsal vertebra anomalileri ve alt ekstremitelere ait
progressif nérolojik belirtiler gézlenir. Literatirde kicik seriler ho-
linde yaymlanan bu hastalikta vazgecilmez tani kaydurucu inceleme
yontemi myelografidir. Kemik omurga kanah ile omurilik arasindaki
biyime hizi farkhhi@ nedeniyle norolojik belirtilerin zamanla giderek
ortaya cikmas: ve adirlasmas: tek tedavi sekli olan cerrahi mi-
dahalenin teshis koyuldugu anda vakit gecirilmeden yapilmasini ve
omuriligi asan engelin ortadan kaldinimas: gerekli kilmaktadir.

GiRiS:

Dysraphism anomalilerinden birisi olan Diastematomyeli, ciddi
norolojik defisitlere neden olabilecek omuriligin median-sagittal plan-
da, herhangi bir seviyede kemik veya fibré-kartilaj bir mahmuz
(spur-spicule) veya fibroz bir bant tarafindan ikiye ayrilmasi ile ka-
rakterize dogumsal bir sekil bozuklugudur. Bu sekil bozuklugu c¢cok
defa bir veya daha fazla omurganin anomalisi ile beraberdir (13).
Hemivertebra, spina bifida occulta ve meningomyelosel gibi cesitli
anomalilerle birlikte olma sikligi, néral tib gelismesi sirasinda me-
zenkimal hucrelerin hatali gelismesinden ortaya crktigi fikrini kuv-
vetlendiriri (11).
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Meningomyelosel gibi diastematomyeli de genellikle omurga ka-
nalinin lomber segmentinde yer alirsa da dorsal ve servikal bolge-
lerde de daha nadiren gérulebilir (11).

Omuriligin uzunlugu boyunca olan bu dogumsal yariklanmasi itk
defa 1642 de otopsi materyalinde tanimlanmistir (3). Daha sonra 1837
de OLIVER (17) bu dogumsal lezyonu latincede (diastema: yarik,
myelos : medulla) medulla spinalisin yariklanmasi anlamina gelen
"“diastematomyeli” olarak isimlendirmistir. Kesin olarak tarih edile-
meyen bu sekil bozukluguna “double spinal cord”, “bifurcation of the
spinal cerd”, "diplomyeli” gibi isimler verilmistir (4,5,15,20).

Bu hastalikta kartilaj veya kemiksel spurun, medullanin buyi-
mesinde yukariya dogru uzamay! engelledigi, omurilikteki yangin
tek basina 6nemli clmadigi; belirti ve bulgulardan yarigin ortasin-
daki kemik mahmuz tarafindan omuriligin asilmasinin veya gerilme-
sinin sorumlu oldugu bitin yazarlarca kabul ediimektedir (6,17).

1940 yilina kadar HEREN ve EDWARD (5) literatiirde biri ken-
dilerine ait olmak Uzere 43 vaka toplamislardir. 1950 de NEUHAUSER,
WITTENBORG ve DEHLINGER (13) literatiirde 9 vaka daha bulmus-
lar ve ameliyat ettikleri kendi 12 vakalarini yayinlamislardir. Daha
sonra MATSON ve ark. (9), PERRET (15) 8, 1964 de JAMES ve
LASSMAN (6) 24, 1969 da RITCHIE ve FLANAGAN (17) 9 vakah se-
riler bildirmislerdir. Bu arada yayinlanmig tek vaka raporlari da mev-
cuttur (7,13,14,20). Memleketimizde SARPYENER (18) 1944 de bu
sekil bozukluguna iki otopsi vakasinda rastladigini

MATERYEL ve METOD :

Bu calisma istanbul Tip Fckiiltesi, Norosiririji Kliniginde 1963-
1982 yillan arasinda teshis ve tedavi edilen 7 diastematomyeli vaka-
sini kapsamaktadir.

BULGULAR :

Vakalarimizin 3'U erkek, 4’4 kadin olup, yas ortalamasi 9 idi ve
1 ile 28 yas arasinda degisiyordu.

Klinige basvurma
‘bel agrisi ve 2 yildir ortaya ¢ikan mi
rinde dorso-lomber menengosel ve enlresis noktlirna; birinde lomber
menengosel ve bir ayaginda alti aydir kapanmayan atonik yara; bi-
rinde 5 yildir bel agrisi, bir ayagin parmaklarinda trofik bozukluklar
ve ayni ekstremitede
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maklarinda gelisme geriligi ile kuvvet
iki ayakta kuvvetsizlik ve idrar kacirma idi.

Genel fizik muayenede 7 vakanin altisinda lezyon bdlgesinde
hipertrikoz, liciinde menengosel, ikisinde anjiomatdz lekeler mev-
cuttw. 4’Gnde, ikisinde skolyoz, birinde lomber lordozda diizlesme,
birinde dorsolomber kifoz olmak tizere, vertebra egrilikleri saptand.
2'sinde birinde ayak, digerinde bacak kisaligi olmak lizere ekstre-
mite kicuklugu bulundu. Ayrica 4’lGnde, biri bilateral equinovarus, biri
bilateral pes planus, digerleri unilateral cavo varus ve pes cavus ol-
mak uzere, ayak deformiteleri gézlendi.

Norolojik muayene 3 vakada normaldi; 3'iinde, ikisinde mono-
parezi, birinde paraparezi seklinde, motor fonksiyon kusuru; 3’linde
biri corap tarzinda, biri tek bacakta L, den seviye gOsteren, biri
her iki bacak ve perianalde his kusuru; 4’lnde ucu bilateral Asil ref-
leksi kaybi, ikisi unilateral, biri bilateral patella re
linde derin tendon refleksi degisikligi; 2'sinde, birinde inkontinans,
digerinde anal refleks azalmasi seklinde sfinkter kusuru; polikinetik
derin tendon refleksleri olaninda bilateral (4) Babinski delili sek-
linde piramidal irritasyon bulgulan saptandi.

Resim: 1 — iki vakanin myeliografik
tetkiki ve kemik mahmuza bagli opak
maddede dolug defekti.
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Vertebralarin direkt radyolojik tetkikinde hepsinde -degisik se-
viyelerde spina bifida; 6’sinda dordu lomber, ikisi
simli kemik spur; yine 5 vakada kanal genisliginde artma; 5 vakada
dcunde hemivertebra, ikisinde
mina birlesmesi ile lumbalizasyon seklinde vertebra gelisim anoma-
lileri saptandt.

Hastalarin 6’sinda yapilan myelografik tetki :
alt dorsal, biri dorsolomber bbélgede orta hatta dolus defekti goz-
lendi (Resim: 1).

Diastematomyeli teshisi tim hastalara ameliyat éncesinde ko-
yuldu. Ameliyatta 5 vakada kemik,
muz, bir vakada ise fibroz bant bulundu (Resim: 2). Ucg vakada

Resim: 2 — Vakalarimizda saptadigimiz vertebro-mediller sekit
bozukluklarn
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{vaka 1, 4,5) at kuyrugu lifleri kemik spur tarafindan cekilmeye ma-
ruz ‘birakilmisti, tic vakada medulla birinde kemik (vaka 2), birinde
fibro-kartilaj spur (vaka 3), birinde ise fibr6z bant (vaka 6) tarafin-
dan yariklanmisti. Bir vakada ise (vaka 7) medulla ikiye ayrilip
mik spuru cevreledikten sonra yeniden birlesiyordu.

7 vakadan postoperatif erken dénemde nedenini anlayamadi-
gimiz kardiak arrest sonucu kaybettigimiz biri diginda, diger 6'si
6 ay ile 4 yil arasinda takip edildi. Hepsinde diastematomyeliye bagh
noroloji
olarak degerlendirildi.

TARTISMA :

Oldukca nadir goériilen bu vertebro-medullar sekil bozuklugu bu-

glne kadar genellikle tek vaka raporlan ve kuclik seriler olarak bil-
dirilmistir. Bu sebepten diastematomyelinin karakteristik semptom-
lari ve klinik,
Bununla beraber PERRET (15), RITCHIE ve FLANAGAN (17), MATSON
ve ark. nin (9) 8 ve 9 vakalik serilerinde lezyon bdlgesinde hiper-
trikozis, telanjektiazik lekeler ve lipom gibi cesitli cilt degisiklikleri ile
beraber alt ekstremitelerin kuvvet zaafi, atrofisi ve ylrime guclugu
en sik rastladiklen klinik belirtilerdir.

JAMES ve LASSMAN (6) 24 diastematomyeli vakasinda spina
bifida ccculta, dogumsal vertebra anomalilerli bir veya iki alt ekstre-
mitenin kisalidi ile beraber bazi nérolojik bozukluklar: diastemayomye-
linin karakteristik kulgulart olarak bildirdiler. Vakalarimizda biz de
bahsedilen bu karakteristik bulgulara rastladik.

Dicstemaycmyelinin semptomlari lezyonun bulundugu omurilik
seviyesine gore degisiklik gosterir. Klini
lanabilir :

1 — Vertebro-medullar sekil bozuklugunun oldugu bdlgede cilt
degisiklikleri : Hipertrikozis, anjicmato lekeler, pigmantasyon ve lipom.

2 — Vertebralarda dogumsal -anomaliler : Spina bifida, hemi-
vertebra, blck vertebra, diizensiz lamina birlesmesi, komplet ve in-
komplet vertebral fuzyon.

3 — Alt ekstremitelere ait gesitli ndrolojik belirtiler : Alt ekstre-
mitenin kuvvet zaafi ve trofisi, kemik veter reflekslerinde azalma ve-
ya lezyon dorsal segmentte ise Babinski ile artmus refleksler, cesitli

.derecede sfinkter bozukluklari,
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- Lezyon at kuyrugu seviyesinde ise eyer veya corap seklinde,
dorsal segmentte ise sirengomyelik dissosiasyon tarzinda bir his ku-
suru da tespit edilebilir.

Dogumsal olan bu sekil bozuklugunda goriilen norolojik belirti-
ler cok defa erken kdhil yaslarda ortaya cikmaktadir. Eger noérolojik
belirtilerin sebebi omuriligin yariklanmasi olsaydi bu belirtilerin do-
gumdan beri mevcut olmasi gerekirdi. WALKER (21) norolojik belir-
tilerin dogumdan bir slre sonra ortaya cikmasini omurga kanalt ile
omurilik arasindaki biyime hizlarindaki farka baglamaktadir. Omur
cismine tesbit edilmig olan kemik mahmuz, kemiklerin siratli bi-
yimesine erisemeyen omuriligin cekilerek gerilmesine, dolayisi ile de
motor, hissi ve vazomotor nérolojik bozukluklaa sebep olmaktadir (8).

Dorso-lomber bBdlgenin c¢esitli cilt lezyonlari ve vertebra anomag-
lileri bu sekil bozuklugunu duislindirirse de bazi va
lerde dikkatli bir gézlemle kemik mahmuzun
vetlendirir. Pedikiler arasi mesafelerin genis bulunmasi da diaste-
matomyeli icin tipik ve oldukca karakteristik bir radyolojik bulgudur.
Diastematomyelide intramedullar tomirlerdekinin aksine pedi
de incelme gorlilmez. RITCHIE ve PLANAGAN (17) serilerinde 8 va-
kanin 6’sinda kemik mahmuzu ve hepsinde pedikiiller arasi mesafe-
de artma tespit ettiler. Biz de duz filmlerde 7 va
ler arasi mesafenin arttigini ve 6 va
pit ettik. Myelografide ise orta hatta dolus defekti veya bir engel ta-
rafindan opak maddenin iki sttuna ayrilarak ortada bir dolus defekti
gbstermesi diastematomyeli teshisi icin tipik bir bulgudur.

Omuriligin ortasindan delip gecen veya ikiye ayiran bu kemik
cikinti veya fibrokartilaj bant ekseriya tek ise de bazi cift olabilir.
Multipl kemik mahmuzlarin bulundugu vakalar wyayinlanmistir (1,2,
12,14,19). Diz filmlerie diastemayomyeli teshisi konmus olsa dahi
myelografi ile teshisin kesinlestirilmesi ve birden fazla kemik mahmuz
az goriinmesine ragmen, dorso-lomber bolgede ikinci bir mahmuzun
olup olmadiginin arastiriimasi gereklidir.

MAXWELL ve BUCY’ (10) ye gore diastematomyeli iki tane tam
tesekkil etmis omurilikten
Diastematomyeli klinik ve radyolojik belirtisi olmayan tam olusmamis
bir ciftlesmeden, omuriligin iki esit parcaya bolinmesine kadar de-
disen sekillerde olabilir. Buna ragmen omuriligin butini boyunca bir
diastematomyeli vakasi yayinlanmamistir (16).

Ameliyattan sonra bazi nérolojik semptomlar diizelebilir. Ancak
tedavide gecikilmis vakalarda nérolojik belirtiler ve ayak deformite-
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leri kalicidir. Bu deformitelerin dizelmesi ancak ortopedik mudaha-
lelerle mimkiindir. DAWSON ve DREISBACH (3) kalici ndrolojik be-
lirtiler ortaya cikmadan 6nce konacak erken teshis ve tedavinin 6ne-
mini belirtmislerdir. Hi¢bir ndrolojik belirti olmasa dahi diastema-
tomyeli teshisi koyulan vakalarin ameliyat edilmesi gereklidir. Aileye
mevcut noérolojik bozukluklarin ortadan kal

verilmemeli ancak ilGve bozukluklarin engellenecegi belirtilmeli-
dir (21).

SUMMARY

Diastematomyella

From 1963 to 1982, 7 patients with diastematomyelia were treated. This anomaly
is very rare and caractherized by a duplication of the spinal cord with g band or
a spur, which is attached to the corpus of the vertebra. Skin lesious in the region
of the malformation, congenital anomalies of the vertebral column and progressif
neurologic signs in lower limbs are seen in the clinical picture. For thes entity
the myelography is the most important diagnostic technique. Because of the
difference between the growth rates of the -bony vertebral canal and the spinal
cord, in the neurologic signs appear and become more serious. So, the surgical
intervention which is the only form of treatment, most be done as soon as the
diagnosis is made. The obstacle which pulls down the
resected.
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