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Oz

Diastematomiyeli, spinal kordun uzunlamasina yaril-
maslyla ortaya cikan, fibr6z veya kemik bir septum ile
ayrilabilen iki hemikord olusumuna neden olan, nadir
bir okdlt spinal disrafizm’'dir. Diastematomiyeli izole
olabilecegi gibi, miyelomeningosel, meningosel, spi-
nal lipom, dermal sinls, vertebral cisimlerin diger seg-
mental anomalileri veya visseral malformasyonlar gibi
diger disrafizmlerle iliskili olabilir. Bu malformasyonun
izole formu, iyi prognoza sahiptir. Bu nedenle, diaste-
matomiyeli saptandiginda dogru ebeveyn danisman-
g saglamak icin, diger anomalileri dislamak adina
prenatal degerlendirme dikkatle yapilmahdir. Dikkatli
sonografik inceleme ile diastematomiyeli'nin prena-
tal tanisi mumkdtndur. Spinal kanalda ekstra ekojenik
posterior odak saptanmasi, bu durum igin oldukga
spesifik bir prenatal isarettir. Magnetik rezonans go-
rintileme (MRG), diger iliskili malformasyonlar dis-
lamak igin faydalidir. izole diastematomiyeli, ok az
veya iligkisiz defisitle ortaya ¢ikabilir. Bu olgu sunu-
munda biz, rutin ikinci trimester sonografisinde tespit
edilen izole bir diastematomiyeli olgusunu sunduk.

Anahtar Kelimeler: Diastematomiyeli, disrafizm, spi-
nal kanal, prenatal tani

Abstract

Diastematomyelia is a rare form of occult spinal dys-
raphism that is caused by longitudinal clefting of the
spinal cord, which results in the formation of two hemi-
cords that may or may not be separated by a fibrous
or bony spur. Diastematomyelia may be isolated or
associated with other dysraphisms such as myelome-
ningocele, meningocele, spinal lipoma, dermal sinus,
other segmental anomalies of the vertebral bodies or
visceral malformations. The isolated form of this mal-
formation has a favorable prognosis. Thus to provi-
de accurate parental counseling, prenatal evaluation
should be done carefully to exclude other anomalies.
Prenatal diagnosis of diastematomyelia is possible
with careful sonographic examination. Detection of an
extra echogenic posterior focus in the spinal canal is a
highly specific prenatal sign for this condition. Magne-
tic resonance imaging (MRI) is beneficial to exclude
other associated malformations. Here we present a
case of diastematomyelia detected at routine second
trimester sonography.
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Giris

Diastematomiyeli, spinal kordun uzunlamasina yaril-
maslyla ortaya ¢ikan, fibréz veya kemik bir septum ile
ayrilabilen iki hemikord olusumuna neden olan, nadir
bir okult spinal disrafizmdir (1,2). Kesin etiyolojisi bi-
linmemekle birlikte, intrauterin hayatin ilk gtinlerinde
notokord’'un anormal gelisimi sonucu ortaya ¢iktigi
disunltlmektedir (3). Diastematomiyeli izole olabi-
lecegdi gibi, miyelomeningosel, meningosel, spinal li-
pom, dermal sinus, vertebral cisimlerin diger segmen-
tal anomalileri veya viseral malformasyonlar gibi diger
disrafizmlerle iliskili olabilir (4). Bu malformasyonun
izole formu iyi prognoza sahiptir (1-4). Burada rutin
ikinci trimester sonografisinde tespit edilen izole bir
diastematomiyeli olgusu sunulmaktadir.

Olgu

22 yasinda, gravida 1, para 0 hasta 21. gebelik hafta-
sinda rutin sonografik taramaya alindi. Maternal obs-
tetrik ve medikal 6ykude 6zellik yoktu. Ultrasonografik
incelemede torasik bolgede hiperekojenik 11x9 mm’lik
kitle saptandi (Sekil 1). Asimetrik hafif lateral ventriki-
lomegali de g6zlendi. Baska bir anormallik tespit edil-
medi. Diger disrafizmleri dislamak icin fetal manyetik
rezonans goruntileme (MRG) yapildi. MRG’de,spinal
kanalda genisleme ve spinal kordda bélinme izlen-
di. Distal torakal bolgede bir kemik septum ile ayri-
lan iki hemikord saptandi (Sekil 2). Maternal serum
alfa-fetoprotein (AFP) seviyeleri normal sinirlardaydi.
On tanida izole diastematomiyeli disunildii. 23,30 ve
36. haftalarda yapilan takip muayenelerinde, lateral
ventrikldl ¢ap! ve omurganin gériniminde degisiklik
olmaksizin normal fetal blylime izlendi. 39. haftada,
3300 gr agirhginda ve 1-5. dakikada APGAR skoru

Sekil 1: Torasik spinal kanalda izlenen ekojenik odagin so-
nografik gérinimu
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8 ve 10 olan erkek bebek normal vajinal yolla dogur-
tuldu. Postnatal gérintuleme torasik diastematomiye-
li'min prenatal tanisini dogruladi. Yenidogan muaye-
nesinde vertebral kolonu drten cilt intakt gériniimde
ve norolojik muayene olagandi, bu bdlgede lokalize
tiylenme artisi mevcuttu. Yenidogan pediatri ve beyin
cerrahisi bolumleri tarafindan takibe alindi.

Tartisma

Diastematomiyeli tim konjenital spinal anomalilerin %
4-9'unu olusturur (5). iki tip diastematomiyeli tanim-
lanmistir: Tip 1 diastematomiyeli, her hemikord kendi
dural kilifina sahiptir, Tip 2 diastematomiyelide ise he-
mikordlar ortak bir dural kilifla kaplidir (1-5). Cogu ol-
guda, lezyonlar, omurganin alt torasik ve tst lomber ki-
simlarinda bulunur (5). Ek olarak, diastematomiyeli’'nin
kiz fetiislarda daha sik gézlendigi rapor edilmistir (6).

Diastematomiyelinin sonografik 6zellikleri arasinda,
koronal dizlemde spinal kanalin genislemesi ile ak-
siyal planda anterior ve posterior duvarlar arasindaki
spinal kanal ve etkilenen spinal segmenti drten sag-
lam deri ve yumusak dokular arasinda gecis yapan
ek bir ekojenik odak yer alir (5, 6). Diastematomiyeli
ayirici tanisinda izole meningosel, intraspinal lipom
ve diger kapali disrafizm tipleri yer alr (7). Ayrica
prognozu olumsuz yénde etkileyen eslik edebilecek
diger anomaliler acisindan da detayl arastirma yapil-
malidir. Prognoz ve danismanligin degisecegi diger
noral tip defektleri ayirici tanida géz éninde bulun-
durulmal ve lezyonun Uzerinde uzanan saglam deri,
normal maternal serum AFP ve diger intrakranial
bulgularin (limon, muz bulgusu gibi) olmamasi du-
rumunda izole diastematomiyeli lehine dustnulmeli-
dir (1-4). Fetal MRG, spinal kanal ve iki hemikordun

Sekil 2: Distal torasik bélgede diastematomiyeliyi gdste-
ren fetal MRG goruntisi



blyikliguni ve myelomeningosel, tethered kord ve
lipom gibi malformasyonlari arastirmak i¢in ikinci ba-
samak goruntileme yontemidir. Spinal kord ve konus
medullaris T2 sekanslarda acikg¢a gorulirken, eger bir
kemik duzensizligi/septum varsa yine T2 sekanslarda
hipointens bir yapi olarak gorulecektir (1). Eslik eden
spinal kord anomalilerini saptamada diger yardim-
cl yontemler arasinda maternal serum AFP ve yani
sira amnion mayi AFP ve asetilkolinesteraz seviyeleri
yer alir. izole olgularda bu seviyelerin normal olmasi
beklenir (8). Bildirilen vakalarda karyotip incelemeler-
de herhangi bir patoloji saptanmamistir (1-8). Bizim
olgumuz prenatal dénemde amniosentez islemini ka-
bul etmediginden amnion mayi AFP-asetilkolinesteraz
duzeyleri ve karyotip calisilamamistir.

Has ve arkadaslarinin calismasinda tani sirasindaki
ortalama gestasyonel yas 21.1 + 3.9 hafta olarak be-
lirtilmis ancak bir olguda 13. hafta gibi erken dénem-
de diastematomyeli tespit edilmistir (4). Sonografideki
gelismeler ve deneyim arttikca bu anomalilerin tanisi
1. trimester gibi erken donemlere gekilebilir (9).

Diastematomiyelide kutandz bulgular goérilebilir ve en
sik gbzlenen deri bulgusu olgularin % 56’sinda goru-
lebilen Ustteki cildin hipertrikozudur. Kapiller heman-
jiyom (% 26), dermal sinisler (% 22) ve subkutan6z
lipomlar (% 11) da artan siklikta tespit edilmistir (1-3).

Diastematomiyeli olgularinda hastalar asemptomatik
olabilir (% 50) ya da semptomlarla ve tethered kord
sendromunu dustnduren ilerleyici ndrolojik defisitler-
le birlikte olabilirler. Bireysel semptomlar ve norolojik
defisitler arasinda sirt ve ekstremite agrilari, yirime
bozukluklari, mesane ve bagirsak disfonksiyonu, mo-
tor zayifliklar ve alt ekstremitelerde duyusal defisitler,
ilerleyici spinal deformite skolyoz, carpik-ayak defor-
mitesi ve sempatik distrofi sayilabilir (1-3,10). izole
diastematomiyelinin cerrahi onarim ile mikemmel bir
prognozu vardir, buna karsilik kifoskolyoz gibi iligkili
noral tip anormalliklerine sahip vakalar, iliskili anor-
malligin siddetine bagli degisken prognoza sahiptir.
Norolojik fonksiyon kaybini dnlemek igin cerrahi te-
davi gereklidir ve genellikle yasamin ilk yilinda elektif
olarak gergeklestirilir (5). Bu nedenle olgularin erken
taninmasi ve takibi 6nem kazanmaktadir.

Sonug olarak, dikkatli sonografik inceleme ile diaste-
matomiyelinin prenatal tanisi mimkuinduar. Spinal ka-
nalda ekstra ekojenik posterior odak saptanmasi, bu
durum icin oldukca spesifik bir prenatal isarettir. MRG,
diger iliskili malformasyonlari dislamak icin faydalidir.
izole diastematomiyeli, cok az veya iliskisiz defisitle
ortaya cikabilir. Bu nedenle, diastematomiyeli saptan-
diginda dogru ebeveyn danismanhgi saglamak igin,
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diger anomalileri dislamak adina prenatal degerlen-
dirme dikkatle yapiimahdir.
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