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istanbul Tıp Fakültesi. Nöro şlrürii Kliniğinde 1963-1982 yılları ara
sında 7 diastemayamyeli vakası te şhis ve teda vi edildi. Oldukça, nadir 
görülen bu verte bra-medüller şekil bozuklulju omur cismine tespit edil
mi ş bulunan bir bant veya mahmuzla omurlllğin yarıklanmosı şek
linde tarif edile bilir. Klinik olarak şekil bozukluğunun olduğu böl gede 
cild bul guları. do\'jum!K]-1 verte bra anomaıııerl ve alt ekstremitelere ait 
pro gressif nöroloiik _ belirtiler gözlenir. Literotürde küçük seriler ho

linde yayınlanan bu hostahkta vaz geçilmez tanı koydurucu Inceleme 
yöntemi myelo grafidlr. Kemik amur ga kanalı Ile omurilJk arasındaki 

• büyüme hızı farklılıOI nedeniyle nöroloiik belirtilerin zamanla giderek 
ortaya çıkması ve ağırla şması tek teda vi şekli olan cerrahi mü
dahalenin te şhis koyulduğu onda vakit geçirilmeden yapılmasını ve 
omuriliği asan en gelin ortadan kaldırılması gerekIJ kılmaktadır. 

G ı R ı ş : 

Oysraphism anomalilerinden birisi olon Oiastematomyeli, ciddi 
nörolojik defisitlere neden olabilecek omuriliğin median-sagittal plan
da, herhangi bir seviyede :kemik veya fibrö-kartilaj bir mahmuz 
(spur-spicule) veya fibröz bir bant tarafından ikiye ayrılması ile ka
rakterize doğumsal bir şekil :bozukluğudur. Bu şekil bozukluğu -çok 
defa bir veya daha fazla omurganın onomolisi ile beraberdir (13). 

Hemivertebra, spina bifida occulta ve meningomyelosel gibi çeşitli 
anomalilerle birlikte olma sıklığı, nöral tüb gelişmesi sırasında me
zenkimal hücrelerin hatalı gelişmesinden ortaya çı-ktığı fikrini ,kuv
vetlendiriri (11) . 
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Meningomyelosel gibi diastematomyeli de genellikle omurga ka
nalının lomber segmentinde yer alırsa da dorsal ve servikal bölge
lerde de daha nadiren görülebilir (11). 

Omuriliğin uzunluğu boyunca olan bu doğumsal yanklanması i1·k 
defa 1642 de otopsi materyalinde tanımlanmıştır (3). Daha sonra 1837 
de OLIVER (U) bu doğumsal lezyonu latineede (diastema: yank, 
myelos: medulla) medulla spinalisin yanklanması anlamına gelen 
"diastematomyeli" olarak isimlendirmiştir. Kesin olarak tarih edile
meyen bu şekil bozukluğuna "double spinal eord", ":bifureation of the 
spinal eord", "diplomyeli" gibi isimler verilmiştir (4,5,15,20). 

Bu hastalıkta ,kartilai veya kemi'ksel spurun, medullanın büyü
mesinde yukarilYO doğru uzamayı engellediği, omurili:kteki yanğın 
tek ıbaşına önemli olmadığı; belirti ve 'bulgulardan yarığın ortasın
daki kemik mahmuz tarafından omuriliğin asılmasının veya gerilme
sinin 'sorumlu olduğu bütün yazarlarea ,kabul edilmektedir (6,17). 

1940 yılına kadar HEREN ve EDWARD (5) literatürde biri ken
dilerine ait olmak üzere 43 vaka toplamışlardır. 1950 de NEUHAUSER, 
WITTENBORG ve DEHLINGER (13) Iiteratürde 9 vaka daha bulmuş
lar ve ameliyat ettikleri kendi 12 va·kalarını yayınlamışlardır. Daha 
sonra MATSON ve ark. (9). PERRET (15) 8, 1964 de JAMES ve 
LASSMAN (6) 24, 1969 da RITCHIE ve FLANAGAN (17) 9 va ka lı se
riler bildirmişlerdir. Bu arada yayınlanmış tek vaka raporları da mev
cuttur (7,13,14,20). Memleketimizde SARPYENER (18) 1944 de bu 
şekil bozukluğuna iki otopsi va,kasında rastladığını bildirmiştir. 

MATERVEL ve METOD : 

Bu çalışma istanbul Tıp Fakültesi, Nöroşirürii Kliniğinde 1963-
1982 yılları arasında teşhis ve tedavi edilen 7 diastematomyeli vaka
sını kapsamaktadır. 

B ULGULAR: 

Vakalarımızın 3'ü erkek, 4'ü kadın olup, yaş ortalaması 9 idi ve 
1 ile 28 yaş arasında değişiyordu. 

Kliniğe ·başvurma nedenleri vakalarımızdan birinde 8 yıldır süren 
bel ağrısı ve 2 yıldır ortaya cıkan mi. ksiyon-defeka&yon zorluğu; bi
rinde dorso-Iomber menengosel ve enüresis noktüma; birinde lomber 
menengosel ve ·bir ayağında altı aydır ,kapanmayan atonik yara; bi
rinde 5 yıldır bel ağrısı, ıbir ayağın parmaklarında trofik bozukluklar 
ve aynı ekstremitede :kuwet ve his azalması; birinde bir ayak par-
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maklaflnda gelişme geriliği· lle· kuv·yet ve his azalması; birind.e· her 
iki ayakta kuvvetsizlik ve idrar -kaçırma idi. 

Genel fizik muayenede 7 vakanın altısında lezyon bölgesinde' 
hipertrikoz, üçünde menengoseı, i-kisinde anjiomatöz lekeler mev
cuttu. 4'ünde, ikisinde skolyoz, birinde lomber lordozda düzleşme, 
birinde dorsolomber kifoz olmak üzere, vertebra eğriliklerl saptandı. 
2'sinde birinde ayak, diğerinde bacak kısalığı olmak üzere ekstre
mite küçüklüğü bulundu. Ayrıca 4'ünde, biri bilateral equinovarus, biri 
bilateral pes planus, diğerleri unilateral cavo varus ve pes cavus ol
mak üzere, aya·k deformiteleri gözlendi. 

Nörolojik muayene 3 vakada normaldi; 3'ünde, ikisinde mono
parezi, birinde paraporezi şeklinde, motor fonksiyon kusuru; 3'ünde 
biri çorap tarzında, biri tek bocakta Lı den seviye gösteren, biri 
her iki :bacak ve perianalde his -kusuru; 4'ünde üçü bilateral Aşil ref
leksi -kaybı, ikisi unilateral, biri bilateral patella re- fleksi kaybı şek
linde derin tendon refleksi değişi'kliği; 2'sinde, birinde inkontinans, 
diğerinde anal refleks azalması şeklinde- sfinkter 'kusuru; poli-kinetik 
derin tendon refleksleri olanında bilateral (+) Bobinski delili şek
linde piramidal irritasyon bulguları saptandı. 

Resim: 1 - iki vakanın myelo grafik 
tetkiki ve kemik mahmuza bağlı opak 

maddede dolu Ş defekti. 
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Vertebraların direkt radyolojik tetkikinde hepsinde·değişik se
viyelerde spina bifida; 6'sında, dördü lomber, i,kisi alt dorsal yerle'-' 
şimli kemik spur; yine 5 vakada ,kanal genişliğinde artma; 5 vakada 
üçünde hemivertebra, i'kisinde blok vertebra ve birinde düzensiz la
mina birleşmesi ile lumıbalizasyon şeklinde vertebra gelişim anoma
lileri saptandı. 

Hastaların 6'sında yapılan myelografik tetki· kte ücü lomber, ikisi 
alt dorsa!. biri dorsolomber bölgede orta hatta doluş defekti göz
lendi (Resim: 1). 

Diastematomyeli teşhisi tüm hastalara ameliyat öncesinde ko
yuldu. Ameliyatta 5 vakada 'kemi'k, bir yakada kemik ve kartilajmah
muz, bir yakada ise fibröz bant bulundu (Resim: 2). Üc vakada 
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Resim: 2 - Vakalarımızda saptadığımız verte bro·medüller şekil 
bozuklukları

'
nın şemalik görünümü. 
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(Vaka 1,4,5) at kuyruğu lifleri kemik si>Ur tarafından çekUmeye ma
ruz ,bırakılmıştı, üç vakada medulla birinde kemik (vaka, 2), birinde 
fibrcrkartilaj spur (vaka 3). birinde i'se fibröz bant (vaka 6) tarafın
dan yarıklanmıştı. Bir vakada ise (vaka 7) medulla ikiye aryrılıp ke
mik spuru ·çevreledikten sonra yeniden :birleşiyordu. 

7 vakadan postoperatif erken dönemde nedenini anlayamadı
ğımız 'kardiak arrest sonucu kaybettiğimiz biri dışında, diğer 6'sl 
6 ay ile 4 yıl arasında takip edildi. Hepsinde diastemotomyeliye bağlı 
nöroloji· k bulguların düzeldiği gözlendi. Dördü çok iyi, son ikisi iyi 
olarak değerlendirildi. 

TARTIŞMA : 

Oldukça nadir görülen bu vertebro-medullar şekil bozukluğu bu
güne kadar genellikle tek vaka raporları ve küçük seriler olarak bil
<Iirilmiştir. Bu sebepten diastematomyelinin karakteristik semptom
ları ve klini,k, nörolojik belirtilerin mukayeseli sı· klığı az bilinmektedir. 
Bununla beraber PERRET (15). R'ITCHIE ve FLANAGAN (17), MATSON 

. ve ark. nın (9)8 ve 9 vakalık serilerinde lezyon bölgesinde hiper
trikozis, telanjektiazik lekeler ve lipom gibi çeşitli cilt değişiklikleri ile 
beraber alt ekstremitelerin 'kuvvet zaafı, alrofisi ve yürüme güçlüğü 
·en Sık rastladıklorı klinik belirtilerdir. 

JAMES ve LASSMAN (6) 24 diastematomyeli vakasında spina 
'bifida occulta, doğumsal vert'�bra anomalilerli bir veya iki alt ekstre
mitenin kısalığı ile beraber bazı nörolojik bozuklukları diastemaryomye
linin kora.kteristik -bulguları olarak bildirdiler, Vakalarımızda biz' de 
bahsedilen bu karakteristik bulgulara rastladık. 

Diostemayomyelinin semptomları lezyonun bulunduğu omurilik 
seviyesine göre değişiklik gösterir, Klini· k belirtiler 3 ana grupta top

'Ianabilir: 

1 - Vertebro-medullar şekil bozukluğunun olduğu bölgede cilt 
değişiklikleri: Hipertrikozis, anjiomatö lekeler, pigmantasyon ve lipom. 

2 - Vertebralarda doğumsal ·anomaliler: Spina bifida, hemi
vertebra, blok vertebra, düzensiz lamina birleşmesi, komplet ve ,in
,komplet vertebral füzyon. 

3 - Alt ekstremitelere ait çeşitli nörolojik beıirtiler: Alt ek'stre

mitenin kuvvet zaafı ve trofisi. kemik veter reflekslerinde azalma ve

'ya. lezyon dorsal segmentte ise Bobinski ile artmış refleksler, çeşitli 

.derecede sfinkter bozuklukları, 
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- Lezyon at ,kuyruğu seviyesinde ise eyer veya corap şeklinde, 
dorsal segmentte ise sirengomyelik dissosiasyon tarzında bir his k-u
suru da tespit edilebilir. 

-
Doğumsal olah bu şekil bozukluğunda görülen nörolojik belirti

ler ·çok defa erken kôhil yaşlarda ortaya .çıkmaktadır. Eğer nörolojik 
belirtilerin sebebi omuriliğin yanklanması olsaıydı bu belirtilerin do
ğumdan beri mevcut olması gerekirdi. WALKER (21) nörolojik belir
tilerin doğumdan bir süre sonra ortaya çıkmasını omurga ,kanal. ile 
omurilik arasındaki büyüme hızlarındaki far,ka bağlamaktadır. Omur 
cismine te�bit edilmiş olan kemik mahmuz, kemiklerin süratli bü
yümesine erişemeyen omuriliğin çekilerek ,gerilmesine, dolayısı il-e de 
motor, hissi ve vazornotor nörolojik bozukluklaa sebep olmaktadır (8). 

Dorso-Iomber bölgenin ceşitli ci lt lezyonları ve vertebra anoma_
Iileri buı şekil bozukluğunu düşündürürse de bazı va, kalarda düz film
lerde dikkatli bir gözlemle kemik ma'hmuzun görülmesi teşhisi 'kuv
vetlendirir. Pediküler arası mesafelerin geniş bulunması da, diaste
matomyeli için tipik ve Oldukça karakteristik bir radyolojik bulgudur. 
Diastematomyelide intramedullar tömürlerdekinin aksine pedi, küller
de incelme görülmez. RITCHIE ve PLANAGAN (17) serilerinde 8 va
kanın 6'sında kemik mahmuzu ve hepsinde pediküller arası mesafe
de artma tespit ettiler. Biz de düz filmlerde 7 va' kanın 5'inde pedikül-' 
ler arası mesafenin arttığını ve 6 va' kamızda da kemik mahmuzu tes
pit ettik. Myelografide ise orta hatta doluş defekti veya bir engel ta
rafından opak maddenin i'ki sütuna ayrılarak ortada bir doluş defekti 
göstermesi diastematomyeli teşhisi iCin tipik bir bulgudur. 

Omuriliğin ortasından delip geçen veya ikiye ayıran bu <kemik 
cıkıntı veya fibrökartilaj bant ekseriya tek ise de bazı çift olabilir. 
Multipl ·kemik mahmuzların bulunduğu vakalar ıyayınlanmıştır (1,2, 
12,14,19). Düz filmlerle diastemayomyeli teşhisi konmuş olsa dahi 
myelografi ile teşhisin ,kesinleştirilmesi ve birden fazla ,kemik mahmuz 
az görünmesine rağmen, dorso-Iomber bölgede ikinci bir mahmuzun 
olup olmadığının araştırılması gereklidir. 

MAXWELL ve BUCY' (10) ye göre diastematomyeli iki tane tam 
teşekkül etmiş omurili:kten ziyade bir omuriliğin ikiye ayrılmasıdır. 
Diastematomyeli ,klinik ve radyolojik belirtisi olmayan tam oluşmamış 
,bir çiftleşmeden, omuriliğin iki eşit parçaya bölünmesine ,kadar de
ğişen şekillerde olabilir. Buna rağmen omuriliğin bütünü boyunca bir 
diostematomyeli vakası yayınlanmamıştır (16). 

Ameliyattan sonra bazı nörolojik semptomlar düzelebilir. Ancak 
tedavide gecikilmiş vakalarda nörolojik belirtiler ve ayak deformite-
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leri kalıcıdır. Bu deformitelerin düzelmesi ancak ortop�ik müdaha
lelerle mümkündür. DAWSON ve DREISBACH (3) !kalıcı nörolojik be
lirtiler ortaya, eı'kmadan önce konacak er,ken teşhis ve tedavinin öne
mini belirtmişlerdir. Hiebir nörolojik belirti olmasa dahi diastema
tomyeli teşhisi koyulan vakaların ameliyat edilmesi gererklidir. Aileye 
mevcut nörolojik bozuklukların ortadan kal, kaeağına dair bir garanti 
verilmemeli ancak ilôve bozuklukların engelleneceği belirtilmeli
dir (21). 

SUMMARY 

Diostematomyella 

From 1963 to 1982. 7 potients with dkıstematomyelia were treated. This anomaly 
is very rore and caroctherized by o duplication of the spinol cord w�th o bond or 
o spur. which is attached to the corpus of the vertebra. Ski n lesious in the re gion 
of the mallormatian. con genital anamalies of the ' verte bral column and pra gressil 
neurologic si gns In lower Iim bs are seen in the cl�nical picture. For thes entity 
the myelogrophy is the most important dia gnostic technique. Because of the 
difference between the growth rates of the · bony verte bral canal and the spinal 
cord, in the neurolo gic si gns appear cmd become more serioua. So, the sur gicol 
Inter vention which is the 'only form of treatment, most be done as soon as the 

diagnosis Is mode. The a bstacle which puJls down ,the spinal cord should be 
reseeted. 
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