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Split Cord Malformation Cases With Different Clinical Findings in Adults
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OZEeT

Split Kord Malformasyonu (SKM) omuriligin fibroz bant, kemik ya da kikirdak dokuyla ikiye boliinmesiyle karakterize nadir goriilen
bir embriyolojik anomalidir. Genellikle al¢ak yerlesimli konus ve tethered kord ile birlikte bulunur. Tanida manyetik rezonans
goriintiileme ve bilgisayarli tomografi yardimcidir. Tani genellikle ¢ocukluk doneminde konulmakla birlikte nadiren eriskin
dénemde de konulabilmektedir. Tedavi sekli, ¢ocuklarda genellikle cerrahi olmakla birlikte, nadiren semptom gdsteren
eriskinlerde tartismalidir. Hem “bekle ve izle”yaklasimi hem de profilaktik cerrahi, cesitli sekillerde savunulmustur. Bu makalede
eriskin donemde tani konulan 4 SKM deneyimimiz anlatilmaktadir. Yetiskinlerde SKM hakkindaki literatiiriin kapsamli bir
incelemesi sunulurken cerrahi disi tedavi sonuglari da degerlendirilmistir.
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ABSTRACT

Split cord malformation is a rare embryological anomaly characterized by the division of the spinal cord into a fibrous band, bone
or cartilage tissue. It is usually found with a low lying conus and tethered cord. Magnetic resonance imaging and computed
tomography are helpful in the diagnosis. The diagnosis is usually made in childhood, but rarely in adulthood. Here we report a
case of 4 cases of split cord malformation diagnosed in adulthood and showing different clinical findings.
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GiRiS Bu yazida amacimiz bel agrisiyla poliklinigimize basvuran,

Split kord malformasyonu (SKM) nadir gorilen gelisimsel alcak yerlesimli konusun da eslik ettigi gec tani konulan

embriyolojik bir orta hat anomalisidir ve tim konjenital SKM'ye sahip dért yetiskin olguyu sunarken literatiriin

spinal anomalilerin %3,8 ile %5'ini temsil eder (1). Spinal kapsamli bir incelemesini yapmak ve cerrahi disi tedaviyi

kordun orta hattan kemik veya fibrokartilajinéz bir septum tartismaktr.

ile sagittal olarak iki ayri segmente ayrilmasi olarak
tanimlanabilir. Bu ayrilma komplet ya da inkomplet
olabilmektedir (2). SKM genellikle ¢cocukluk déneminde tani
konulan bir hastalik olmakla birlikte yasamin herhangi bir
déneminde de semptomatik olabilmektedir. Cocukluk
caginda semptomlar bel agrisi, bacakta gligsuzlik, skolyoz,
omurga ve ayak deformiteleri olarak sayilabilir (3). Addlesan
ve eriskin donemde ise SKM'li hastalar ilerleyici duysal ve
motor kayiplarla karsimiza ¢ikabilmektedir (4,5). Cocuklarda
sensorimotor semptomlar tipik olarak erken cerrahi ile
tedavi edilir. Eriskin donem SKM'de cerrahi tedavi
tartismalidir (6). Bazi yazarlar pediatrik temele dayali
yetiskin  SKM'de profilaktik cerrahi ©nerirken digerleri
norolojik kaybi olmayan hastalarda beklemeyi

onermektedir (7).

OLGU 1

50 yasinda kadin hasta poliklinigimize 2 yildir olan ve son 1
yildir artan bel ve sag bacak agrisi sikayeti ile basvurdu.
Bilinen bir travma dykusu yoktu. Valsalva manevrasi ile, 6ne
egilmekle artan ve sag bacakta uyusma, karincalanmanin
eslik ettigi mekanik karakterde bir agr tarif ediyordu. Son
bir yildir bu sikayetlerine idrar ve gaita inkontinansi eslik
etmekteydi. Yapilan fizik muayenede lomber bdlgede
killanma artisi, lordozda artis ve acgikhgl sola bakan skolyoz
mevcuttu (Resim 1). Bilateral ekstansor hallusis kas glcleri
4/5 dizeyindeydi ve Babinski refleksi bilateral lakayt olarak
degerlendirildi. Mevcut bulgularla hastada spinal disrafizm
disunulerek lomber manyetik rezonans goruntileme
(MRG) tetkiki istendi. Cekilen lomber MRG'de medulla

spinalisin L3 seviyesinde sonlandigi (alcak yerlesimli konus)
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ve L1-L2 seviyesinde spinal kordu ikiye ayiran kemik spur
formasyonu saptandi (Resim 2). Tip 1 split kord
malformasyonu (diyastomatomiyeli) ile uyumluydu. Ayrica
bu dizeyde posterior elemanlarda kapanma defekti de
eslik etmekteydi. Hastaya skolyoz icin egzersiz programi ve
agr kontrolU icin medikal tedavi verilerek Beyin Cerrahisi
konstltasyonu istendi. Beyin Cerrahi klinigi tarafindan

operasyon dnerildi ancak hasta kabul etmedi.

Resim 1. Lumbosakral bélgede killanma artisi

Resim 2. T2 agirlikli sagittal kesit MRG incelemesinde split kord
malformasyonu gérintisi

OLGU 2
38 yasinda kadin hasta son bir yildir olan, ayakta durmak ve
yurimekle artan belden sol bacaga yayilan agri ve uyusma

sikdyeti ile poliklinigimize basvurdu. idrar ve gaita

inkontinansi tarif etmiyordu. Fizik muayenede lomber
bdlgede gamze ve lordozda artis mevcuttu (Resim 3). Her iki
alt ekstremitede belirgin atrofi olup derin tendon refleksleri
alinamiyordu. Sol kalca fleksiyonunda 1/5 degerinde gug
kaybi tespit edildi. Spinal disrafizm dustnudlerek lomber
MRG istendi. Lomber MRG'de L2-L3 vertebra seviyesinde
anterior fuzyon olup konus medullaris L3-L4 seviyesinde
sonlanmaktaydi. L1-L2 seviyesinde kordu ayiran kemik
spikul ile  diyastomatomiyeli (Tip 1 split kord
malformasyonu) gérinimd mevcuttu (Resim 4, Resim 5).
Beyin Cerrahi konsultasyonu istenen hasta &nerilen

operasyonu kabul etmedi.

Resim 3. Spinal gamze gérinimu

- . Vs L ]

Resim 4. T2 agirlikli sagittal kesit MRG incelemesinde split kord
malformasyonu goriintiisi
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Resim 5. T2 agirlikli transvers kesit MRG incelemesinde
diyastomatomiyeli goriiniimii (Tip 1)

OLGU 3

39 yasinda kadin hasta poliklinigimize 4-5 yildir olan ve
birkac aydir artan bel agrisi ve sag alt ekstremitede uyusma
sikdyeti ile basvurdu. idrar gaita inkontinansi yoktu. Sag
ayak numarasi soldan 2 numara daha kuguktu ve pes kavus
mevcuttu. Fizik muayenesinde sag alt ekstremitede sola
gore 2 cm atrofi tespit edildi. Sag alt ekstremitede derin
tendon refleksleri alinamiyordu. Lomber bdlgede gamze
mevcuttu. Spinal disrafizm duastnullerek istenen lomber
MRG'de medulla spinalis L4 seviyesinde sonlanmakta (algak
yerlesimli  konus) ve L3-L4 seviyesinde diplomiyeli
gorunimu mevcuttu. Ayni zamanda tethered kord eslik

etmekteydi.

OLGU 4

52 yasinda kadin hasta poliklinigimize yaklasik 7 yildir olan
bel agrisi ve omurgada sekil bozuklugu sikayeti ile
basvurdu. Sorgulamasinda idrar inkontinansi  tarif
etmekteydi. Fizik muayenesinde inspeksiyonda sol omuzda
dusukluk, torakal kifozda artis, skolyoz ve lomber boélgede
killanma artisi mevcuttu (Resim 6, Resim 7). Norolojik kayip
yoktu. Spinal disrafizm disUndlerek istenen lomber MRG'de
L3-L4 seviyesinde diyastomatomiyeli ile uyumlu gérinim
saptandi ve tethered kord da eslik etmekteydi (Resim 8,

Resim 9).

Dort hastaya da Beyin Cerrahisi klinigince cerrahi tedavi
onerildi. Ancak hastalarin higbiri cerrahi tedaviyi kabul
etmedi. Bu nedenle hastalara agri medikasyonu ile birlikte
fizik tedavi ve egzersiz programi 6nerildi. Yaklasik bir yillik
takipleri suresince noérolojik muayenelerinde bir kdtilesme

saptanmadi.

Resim 6. Sol omuzda diisiikliik ve skolyoz gériintimii (Tip 1)

e

Resim 7. Lumbosakral bélgede killanma artisi

Resim 8. T2 oagirlikli transvers kesit MRG incelemesinde
diyastomatomiyeli goriiniimi (Tip 1).
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Resim 9. T2 agirlikli sagittal kesit MRG incelemesinde split kord
malformasyonu gértintisi

TARTISMA

SKM, spinal kordun nadir goridlen bir konjenital
anomalisidir. ilk defa 1937 yilinda Ollivier (8) tarafindan
kullanilan bu terim omuriligin longitudinal eksende fibréz
bant, kemik veya kikirdak dokuyla iki ayri segmente
ayrilmasi olarak tanimlanabilir. Pang (9) 1992 yilinda
SKM'nin iki tipi oldugunu bildirmistir. Tip 1 SKM'de
(diyastomatomiyeli) tam olarak ayriimis iki hemikord vardir
ve her iki omurilik kendi dural kilifi ile sarilidir. Septum
kemik ya da kikirdak dokudan olusur. Tip 2 SKM'de
(diplomiyeli) ayni dural kilf icerisinde iki hemikord vardir.
Kord ince fibréz bant ile birbirinden ayrilmistir (9,10,11).
Buyuk olgu serilerinin bircogunda, tip | SKM'lerin tip Il
lezyonlardan daha sik oldugu tahmin edilmektedir
(10,12,13).

Embriyolojik olarak embriyonel hayatin gastrilasyon
déneminde primitif néroenterik kanalin kapanmasindaki
temel bir ontogenetik hatadan kaynaklanmaktadir (9).
Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte asiri alkol
tUketimi, karbamazepin, valproik asit, hipertermi ve obezite
sucglanan faktérler arasindadir (14). Folik asit eksikligi de

artmus risk ile iliskilidir (14).

SKM en sik T9-L3 seviyesinde gorulmektedir. Septumun
%50'si L1-L3, %25'i T7-T12 arasinda yerlesim gosterir. Cok
nadiren  servikal ve Ust torakal yerlesim de
gorulebilmektedir (15-18). Kadin cinsiyette gérulme orani
daha fazladir (9,19,20). SKM izole olabilecegi gibi tethered /
alcak yerlesimli kord (%50), kifoskolyoz (%44-%60),
siringomiyeli (%27,5-%44) ile birlikte bulunabilir. Spinal
disrafizmin diger formlari olan dermoid kist, néroenterik
kist ve spinal lipom (%11-%26) da SKMYye eslik
edebilmektedir (10,12,21). Bu yazida bizim sunmus
oldugumuz olgularda da kadin hakimiyeti olup lomber
bolge yerlesimi gorilmektedir ve alcak yerlesimli konus
eslik etmektedir. Olgularimizin 3'G tip 1 SKM iken 1 ‘i Tip 2
SKM'dir.

SKM siklikla ¢ocukluk déneminde saptanmaktadir. Klinik
bulgularin ortaya cikisi genellikle 4-6,5 yaslari arasindadir
(22). Asemptomatik hastalarin bir kismi bizim olgularimizda
oldugu gibi eriskin dénemde semptomatik hale
gelebilmektedir. Asemptomatik olgularda genellikle cilt
bulgulari ve vertebra anomalileri bulunmaktadir. Cilt
bulgulari arasinda fokal killanma, hemanjiyom, gamze,
lipom ve telenjiektazi sayilabilir (12). Hemivertebra, skolyoz,
konjenital bar eslik edebilen vertebral anomalilerdir (23).
Eriskin donemde gorilen semptomlar arasinda kronik bel
agrisi, alt ekstremitede motor kayip ve duyu kaybi yer alir.
Tekrarlayici ve kronik bel agrisi ¢ocuklarin %30'unda,
eriskinlerin ise tamaminda vardir. Bazi olgularda mesane
disfonksiyonu da  gorulebilmektedir (12,24). Bizim
olgularimiz da benzer bulgulara sahip olup kendi icinde

farkhlklar gostermektedir (Tablo 1).

SKM tanisinda MRG tercih edilen yontemdir. MRG hem
spinal kord deformiteleri hem de vertebral anatomi
hakkinda bilgi vermektedir. SKM tanisinin konulmasinda ve
preoperatif donemde ameliyat ydntemini planlamada
6énemli bir yere sahiptir. Ginumuzde SKM tanisindaki yerini
MRG'ye birakan bilgisayarli tomografi (BT) kemik septum ve
vertebra anomalilerinin  goruntilenmesinde yararhdir
(25,26). SKM tanisi temel olarak gorintileme ydntemlerine
dayanmaktadir. Farkli  goruntileme  ydntemlerinin
birbirlerine gore avantajlan ve dezavantajlari
bulunmaktadir. Bu nedenle tanida SKM tipini, vertebra
yapisini ve SKM ile iliskili malformasyonlari belirleyebilecek

normal spinal MRG ve tim omurga 3D BT rekonstriksiyon
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teknigi kombinasyonunun kullaniimasi 6nerilmektedir (27).

Bizim olgularimizda tani MRG ile konulmustur.

Prenatal donemde, Uclncl trimesterde sonografik
inceleme ile vertebranin posterior elemanlari ve fetal spinal
lamina arasindaki ekojenik odak saptanarak SKM tanisi
konulabilmektedir (28). Prenatal tani icin Maternal Alfa-Feto
Protein (MAFP) dlizeyinin 6lcimu de onerilmektedir. Artmis
MAFP duzeyleri SKM ile iliskilidir (29). Prenatal tani dogum

sonrasi cerrahi yaklasim acisindan 6nem tasimaktadir (22).

SKM'nin  tedavisi cerrahidir. Noérolojik, uGrolojik ya da
ortopedik bir problem olsun ya da olmasin tani konulur
konulmaz opere edilmesi 6nerilmektedir (30,31). Ozellikle
cocuk hastalarda profilaktik cerrahi gereklidir (12,31).
Bununla birlikte, SKM'li eriskinlerde cerrahi endikasyonlari
ve gerekeeleri hala biyuk 6l¢tide tanimlanmamistir (32,33).
ilerleyen yaslarda ézellikle minér travmalara bagl nérolojik
kayip gelisme riski arttigindan dolayl erken dénemde
operasyon onerilmektedir (3,31). Cerrahide amag, omuriligi
ikiye ayiran septumu ya da kordu transfikse edebilecek
fibrondrovaskuler bandi cikartarak omuriligi
serbestlestirmektir (34).

Tablo 1. Hastalarin demografik, klinik 6zellikleri, uygulanan tedavi
ve takip sonuglari

Olgu1 Olgu2 Olgu3 Olgu4
Demografik Ozellikler

Yas 50 38 39 52
Erkek = = - R
Kadin + + + +
Semptom Sduresi (Yil) 2 1 7
Semptomlar
Bel Agrisi + + + +
Bacak Agrisi + + + -
Parestezi + + + -
Hissizlik + + + R
Alt Ekstremitede + + - R
Gugsuzluk
Atrofi - + 1 -

Gaita inkontinansi
idrar inkontinansi
Skolyoz
Killanma Artisi
Sakral Gamze
Ayak Deformitesi = = + =
Radyolojik Ozellikler
Low-lying Konus

+ o+ o+ o+ o+
,
+ o+ o+

Konus L2
Konus L3 +
Konus 14 + + +
Tethered kord + + + +
Tedavi
Konservatif Tedavi + + + +

Cerrahi Tedavi - = - R
Norolojik Defisitte - - - -
ilerleme

Vakalarimizin hepsinde alcak yerlesimli konus ve tethered
kord mevcuttu. Tethered kordun eslik ettigi semptomatik
olan eriskin hastalarin opere edilmesi O©nerilmektedir.
Opere edilen hastalarda agrida buylk o&lcude azalma
saglanmaktadir. Ayrica konservatif olarak tedavi edilen
hastalarla karsilastirildiginda opere edilenlerde nérolojik
kayipta artis gelisme riskinin daha az oldugu saptanmustir.
Revizyon operasyonlarinin  sadece kompleks disrafik
lezyonu olan secili olgularda uygulanmasi 6nerilmektedir
(33).

Bizim vakalarimiz SKM tanisi konulduktan sonra Beyin
Cerrahi klinigine yonlendirildi ve tim olgulara operasyon
Onerildi. Ancak hastalarin hicbiri operasyonu kabul
etmediler. Bununla birlikte konservatif tedavi yéntemleri
kullanilarak semptomatik tedavi (fizik tedavi, néropatik agr
icin medikasyon, kas glclendirmeye yonelik egzersizler, vb.)
uygulandi. Hastalarin bir yillik takipleri stresince nérolojik
kayiplarinda  artis  tespit edilmedi. Asemptomatik
hastalarda, lezyonun bircok kiside yillarca sessiz kaldig
disunuldigunde “bekle ve izle” yaklasimi uygulanabilir.
Ancak non-operatif tedaviye yanit vermeyen bel-bacak
agrisi olan hastalar icin bu uygun bir segenek olarak

gorulmemistir (7).

Eriskinde  SKM  nadir  goérilmekte ve  kolaylikla
atlanabilmektedir. llerleyici bel agrisi, skolyoz, yirime
gucltgu, cilt bulgular, drolojik semptomlari olan eriskinde
ayirici tanida split kord malformasyonu da disundlmelidir.
Tanida MRG ve BT oOnem arz etmektedir. Konus
medullarisin L2'nin altinda sonlanmasi tethered kordu
distundidrmektedir. Eriskin dénemde tani konulan tethered
kordun eslik ettigi semptomatik olgulara operasyon

onerilmelidir.
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