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SPL‹T KORD MALFORMASYONU: D‹ASTOMETAMYEL‹

SPLIT CORD MALFORMATION: DIASTOMETAMYELIA

Hakan SABUNCUO⁄LU (1),  Aymer COfiAR(2)

ÖZET:

Split kord malformasyonu, di¤er ad›yla
Diastometamyeli; geliflimsel embriyolojik bir orta
hat anomalisidir ve 2 tane omurilik oluflumu ile
karakterizedir. S›n›fland›rmada Tip 1 ve 2 olmak
üzere ikiye ayr›l›r. Skolyoz oluflumu etyolojisinde
önemli bir etkendir. Tan›da; magnetik rezonans
görüntüleme ile bilgisayarl› tomografi tetkiki
önemlidir. Son y›llarda, magnetik rezonans
görüntülemenin s›k kullan›lmas› nedeniyle;
bilgisayarl› tomografi daha az tercih
edilmektedir. Ancak yine de kemik septum ve
vertebra anomalilerinin görüntülenmesindeki
etkinli¤i için çekimi ihmal edilmemelidir.
Olgular›n›n cerrahi tedavisinin planlanma
sürecinde en önemli etken; e¤er varsa skolyoza
neden olan esas etkenin ortaya ç›kar›lmas›d›r.
Sonuç olarak, split kord malformasyonlu hastay›
de¤erlendirme sürecinde; nöroflirurjiyen ve
ortopedist iflbirli¤i çok önemlidir. Paraplejiye yol
açmamak için skolyoza yönelik cerrahi giriflimin;
split kord malformasyonuna neden olan etyolojik
faktör ortadan kald›r›ld›ktan sonra yap›lmas›
gerekmektedir.
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SUMMARY:

Split cord malformation (Diastometamyelia) is
a developmental embriologic fusion defect and
characterized by two spinal cord formation. In
classification, two type is present: Type 1 and 2.
It has an important etiologic factor in consistence
of scoliosis. In diagnosis, magnetic resonance
imaging and computed tomography are very
important radiologic examinations. In last years,
due to frequently usage of magnetic resonance
imaging; computed tomography is less
preferred. But then depending on highly effective
diagnosis accuracy of bone septum and
vertebrate anomalies; computed tomography
should not be neglected. The most important
factor in planning of surgical treatment is to
reveal the primary reason for scoliosis In
conclusion, collaboration of neuro and
orthopedic surgeon is so important in
assessment of patient. For not to lead to
paraplegia; surgical treatment of scoliosis
should be performed after removal of etiologic
factor for split cord malformation.
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G‹R‹fi:

Split kord malformasyonu (SKM), di¤er ad›yla
ayr›k omurilik anomalisi veya Diastometamyeli;
embriyolojik nedene ba¤l› geliflimsel orta hat
anomalisidir ve 2 tane omurilik oluflumu ile
karakterizedir. Yap›lan araflt›rmalarda, her 2
omurilik yar›s›ndan gelen çift innervasyona
rastlanmad›¤›ndan; asl›nda gerçek bir çift
omurilik oluflumundan söz edilemez (19). 

"Diastometamyeli" terimi ilk kez 1837 y›l›nda
Hertwing taraf›ndan kullan›lm›flt›r. "Diastema"
Yunanca’da  yar›k, ayr›k; "myelo" ise omurilik
anlam›ndad›r. Bu tan›m ileri y›llarda daha
gelifltirilmifl ve Bruce omurili¤in bir kemik ile ikiye
ayr›lm›fl olmas› halini "Diastometamyeli", kemik
ç›k›nt› olmaks›z›n ayr›lmas›n› ise "diplomyeli"
olarak isimlendirmifltir (11,19,20). 

SKM genellikle alt torakal ve lomber bölgede
görülmektedir. Skolyozlu hastalar›n nöral aks
defektleri aras›nda %1.2 oran›nda bildirilmifltir
ve nadir bir nöro-ortopedik sendrom olarak
tan›mlanmaktad›r (3). 

SINIFLAMA:

Tip 1 SKM’da her biri kendi dural k›l›f› içinde
orta hatta kemik ya da fibrokartilajenöz bir
septum ile ayr›lm›fl iki yar›m omurilik vard›r.
Hastalar›n %90’› bu tiptedir (14,15) Tip 2 SKM’da
ise ortak bir dural k›l›f içinde orta hatta fibröz bir
septum ile ayr›lm›fl iki yar›m omurilik oluflumu
söz konusudur. "Diplomyeli" olarak adland›r›lan
bu durumda; gerçek çift omurilik oluflumu söz
konusudur, çünkü her 2 omurilikten de motor ve
duyu innervasyonu vard›r (5,8,13,20). Her iki tip SKM;
ayn› hastada de¤iflik seviyelerde görülebilir.
Bazen de hastalarda k›smi SKM da saptanabilir.
SKM, izole olabilece¤i gibi, baz› olgularda iskelet
(örn. spina bifida, kelebek vertebra, kosta
anormallikleri ve hemivertebra) anomalileri,
meningosel veya meningomyelosel, myeloflizis,

hidromyeli, kal›n filum terminale, filum terminale
lipomu, intradural lipom, fibröz bantlar, dermoid
tümör, dermoid kist ve cilt bulgular› (örn.dermal
sinüs traktlar›, hipertrikozis, kapiller hemanjiom
ve subkütanöz lipom) ile birliktelik gösterebilir
(2,5,14).

EMBR‹YOLOJ‹:

Tip 1 ve Tip 2 SKM birbirinden farkl› anatomi
patolojilere sahip olmas›na ra¤men
embriyogenezis süreçlerinin benzer oldu¤u
düflünülmektedir. Bu konuda Bremer bir teori
ortaya koymufl, Pang ise bu teoriyi gelifltirmifltir
(20).  Amnion ve vitellüs kesesi aras›ndaki
aksesuar nörenterik kanal, nöral kanal› ve
notokordu ikiye bölmekte ve arkas›nda
endomezenkimal bir trakt b›rakmaktad›r.
Endomezenkimal trakt ve sonras›nda
mezenkimal infiltrasyonun zamanlamas›na ba¤l›
olarak nöral tüp; fibrokartilaginöz veya kemik
septum oluflumu ile ikiye bölünmekte (tip 1
SKM) veya tek bir dural k›l›f içinde fibröz
elementlerle yar›k omurilik oluflmaktad›r (tip 2
SKM). Çeflitli ektodermal veya nadiren
endodermal art›klar dermal sinüs trakt›, lipom,
dermoid veya nörenterik kistlerin oluflumuna
neden olmaktad›r. Bazen meningosel ve
myelomeningosel oluflumu da tabloya
kat›lmaktad›r (20).

KL‹N‹K BULGU VE BEL‹RT‹LER:

Split kord malformasyonlar› kad›nlarda 3 kat
fazla görülmektedir (20). Klinik bulgu ve belirtilerin
ortaya ç›k›fl› s›kl›kla 4-6.5 yafllar› aras›ndad›r (20).
Herediter geçifl pek kabul görmese de birkaç
ailesel SKM olgusu bildirilmifltir (13).

Asemptomatik hastada cilt belirtileri ve
ortopedik deformiteler söz konusudur. Kutanöz
lezyonlar aras›nda fokal hirsutizm ço¤unlukta
olmak üzere orta hatta hemanjiom, gamze,
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dermal sinüs trakt›, lipom SKM’lu hastalar›n
%71’inde  görülmektedir (20). Kemik deformiteleri
s›k görülür; skolyoz, hemivertebra, kelebek
vertebra, blok vertebra, daralm›fl disk aral›klar›
gibi anomalilere olgular›n %85’inde rastlan›r.
Skolyoz; altta yatan bir vertebra anomalisi yoksa
genellikle SKM’na ba¤l› omurilik gerilmesi
sonucu oluflur (5,12,13). Alt ekstremite bulgular›
aras›nda bacak uzunluklar› aras›nda farkl›l›k
ve/veya ayaklarda asimetri, kas atrofisi, alt
ekstremite reflekslerinin olmamas›, ayakta duyu
kusuru ve buna ba¤l› atrofik yaralar›n
bulunmas›, ayakta cavo varus deformitesi, çekiç
parmaklar say›labilir. 

SKM’lu hastalarda görülen nörolojik
bozukluklar aras›nda motor disfonksiyon, duyu
kayb› ve a¤r› vard›r. Tekrarlay›c› ve kronik bel
a¤r›s›, çocuklar›n %30’unda, eriflkinlerin ise
tamam›nda söz konusudur (11,12). 

Kas zay›fl›¤› genellikle hafif ve ilerleyicidir.
Spinal kordu geren bir olay veya cerrahi giriflim
sonras› akut olarak ortaya ç›kabilir (5,8). Nörojenik
mesaneye ba¤l› ifllev bozuklu¤u ise özellikle
yetiflkinlerde daha s›k görülür (8,12,13). Hastalarda
daha ileri dönemlerde paraparezi geliflebilir.
Bunun da nedeni skolyoz oluflumunda oldu¤u
gibi septumun yaratt›¤› gerginlik etkisi ile spinal
kordun hasarlanmas›d›r (19). 

SKM’lu hastalardan tethered kord bulgular›
olanlar; di¤er tethered kord veya spinal
disrafizmli hastalarla ayn› klinik bulgular›
gösterebilirler. Bunun nedeni omurili¤in;
septumun yaratt›¤› gerginlik etkisi ile
hasarlanmas›d›r. Varolan nörolojik defisitler,
genellikle anomalinin cerrahi düzeltimi
sonras›nda da düzelmez (8,13). 

RADYOLOJ‹K TANI:

Magnetik rezonans görüntüleme (MRG) ile
bilgisayarl› tomografi (BT); SKM tan›s›nda çok

önemli bir yere sahiptir. Kontrastl› BT ile spinal
kanal›n daha ayr›nt›l› incelenmesi, önceki
y›llarda daha yayg›n kullan›mda iken MRG’nin
kullan›ma girmesiyle daha az tercih edilir hale
gelmifltir (1). Ancak yine de kemik septum ve
vertebra anomalilerinin görüntülenmesindeki
etkinli¤i için BT çekimi ihmal edilmemelidir (11).
Rutin BT inceleme veya 3 boyutlu
rekonstrüksiyon; vertebral anomalilerin tip ve
say›s›n› ortaya koymada çok yararl›d›r. BT ile
saptanan orta hatta yer alan kemik veya
fibrokartilajinöz septum, vertebra cisminden
kaynaklanmakta ve ço¤unlukta da spinal kanal›
tümüyle katetmektedir (20). SKM’lu olgularda
yar›¤›n yerleflim yeri %47 lomber, %27
torakolomber, %23 torasik ve %1.5 olguda ise
sakral ve servikal bölgede yer almaktad›r.  Bu
incelemeler öncesi yap›lacak direk radyolojik
inceleme; orta hatta kemik dansite, genifllemifl
spinal kanal, spina bifida, laminalar›n vertikal
füzyonu, hemivertebra, skolyoz veya kifoz gibi
bir çok anomalinin saptanmas›na yard›mc›
olabilir. Kemik septuma radyolojik incelemeler
s›ras›nda s›kl›kla L1-4 aras›nda rastlanmaktad›r
(19).  

MRG, SKM’da çok ayr›nt›l› bir görüntüleme
olana¤› sa¤lamakta ve s›kl›kla fibrokartilajinöz
bantlar›, tethered kord oluflumunu ve di¤er
intradural lezyonlar› (dermoid ve filum lipomlar›)
ortaya koyabilmektedir (flekil 1,2,3). Yap›lan
araflt›rmalarda konusun anormal olarak afla¤›
yerleflimli oldu¤u %83 SKM olgusunda
saptanm›fl ve s›kl›kla kal›nlaflm›fl veya lipomatöz
filum terminale ile birlikteli¤i gösterilmifltir (9). Yine
s›kl›kla hidromyelik kavite yukar›dan bafllay›p
yar›¤›n oldu¤u yere kadar uzanmakta; bazen de
yar›¤›n alt›na kadar inmektedir.

SKM’da ultrasonografi kullan›m› ile prenatal
tan› konulmas› da söz konusudur. Vertebran›n
posterior bölgesinde ultrasonografi ile saptanan
ekojenik bir odak, SKM prenatal tan›s›nda
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spesifik bir özelliktir ve bu lezyon 10,070
prospektif sonografik incelemenin % 0.06’s›nda
tespit edilmifltir (12,21).

CERRAH‹ TEDAV‹:

SKM olgular›n›n cerrahi tedavisinin
planlanma sürecinde en önemli etken; e¤er
varsa skolyoza neden olan esas etkenin ortaya
ç›kar›lmas› ve daha sonra cerrahi tedavinin
planlanmas›d›r. Skolyoza yönelik cerrahi
giriflimin; SKM’na neden olan etken ortadan
kald›r›ld›ktan sonra yap›lmas› gerekmektedir.
Çünkü gergin omurilik sendromuna neden olan
etken ortadan kald›r›lmadan yap›lacak bir
skolyoz düzeltme giriflimi parapleji ile
sonuçlanabilmektedir. SKM’na neden olan
gerginli¤in ortadan kald›r›lmas›, skolyozun bir
miktar düzelmesi veya daha ilerlemesini
durduraca¤›ndan; ortopedik cerrahi giriflim
yönünden hastan›n bir süre izlenmesi uygun
olacakt›r (22).

Baz› olgularda SKM; asemptomatik
seyrederken, olgular›n ço¤unda nörolojik
defisite neden olmaktad›r (7,17). Tedavi
seçiminde belirgin bir görüfl birlikteli¤i yoktur.
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fiekil 1. Skolyozu olan 12 yafl›ndaki bir hastan›n T2 a¤›rl›kl›
sagittal lomber MRG’de afla¤› yerleflimli (L4-5 aras›) konus
medullaris görülmektedir (beyaz ok).

fiekil 2. Ayn› hastan›n T2 a¤›rl›kl› aksial lomber MRG’de
afla¤› yerleflimli konus medullarisin tekal kese içinde
posterior duvara yap›fl›k oldu¤u görülmektedir (beyaz ok).

fiekil 3. Ayn› hastada T2 a¤›rl›kl› aksial torakolomber
MRG’de tek bir dural kese içinde çift kord oluflumu (tip 2
SKM) görülmektedir (beyaz ok).



Baz› otörler nörolojik hasar geliflmesine karfl›
proflaktik amaçla SKM olan pediatrik hastalara
erken cerrahi önermektedir (4,20). 

Kesin endikasyon; ilerleyici nörolojik defisit
varl›¤› ve skolyozun cerrahi olarak düzeltilmesi
planlanan SKM olan olgulard›r. Asemptomatik
eriflkin hastalarda konservatif kal›nacaksa;
y›ll›k nörolojik ve ürolojik de¤erlendirme ile
takip yap›lmal›, fakat fiziksel aktivite sonras›
nörolojik defisitin geliflme riski yüksek
olgularda cerrahi önerilmelidir. Ancak yine de
son y›llarda kabul gören yaklafl›m; gerginli¤in
zaman içinde klinik tabloda bozulma
yarataca¤› ve bu nedenle klini¤i bozulmam›fl
hastalarda da cerrahi giriflimin yap›lmas›
gereklili¤idir. Yap›lacak cerrahi giriflim
koruyucu amaçla oldu¤undan, hastada ek
nörolojik defisit yaratmamak temel ilke
olmal›d›r.

Her iki spinal kord malformasyonunda
cerrahi yaklafl›m benzer olsa da, olgulara göre
farkl›l›klar içerebilir. ‹ntratekal lipom, dermoid,
nörenterik kist ve sirinks oluflumu olan
hastalarda spinal kordun serbestlefltirilmesi ek
dikkat ve deneyim gerektirir.

Cerrahi giriflimde temel ilkeler; tüm
intratekal band veya kemik septum
oluflumlar›n eksize edilmesi, kemik ç›k›nt›
etraf›ndaki duramater k›l›f›n›n ç›kar›lmas›,
ifllevi olmayan median dorsal kökler ile kal›n
filum terminalenin kesilmesidir. Cilt kesisi
proksimal normal bölgeden distal normal
bölgeye kadar uzanmal›d›r. SKM nedeniyle
spinal kanal›n normalden daha genifl oldu¤u
unutulmamal›d›r. Laminektomi yap›l›rken her
iki omurili¤e ait duramater aç›¤a ç›kar›lmal› ve
kemik septum ortada b›rak›lmal›d›r. Bu
septum; kemik kartilaj, fibröz doku veya
bunlar›n kombinasyonu olabilir. 

Tiplerine göre SKM’da uygulanacak cerrahi
prensipleri özetleyecek olursak: Tip 1 SKM

olan hastalarda orta hatta yer alan kemik
septum eksize edilmelidir. Orta hatta yer alan
septum rongeur veya tur motoru ile ön yüze
kadar dural yar›klar›n medial duvarlar›
aras›ndan eksize edilmelidir. Kemik septum
ç›kar›l›rken dikkat edilmesi gereken nokta,
septumun içinden geçen besleyici arterdir. Bu
arter eksizyon s›ras›nda cerrah› rahats›z
edecek derecede kanamaya neden olabilir. Bu
nedenle kanaman›n önlenmesine yönelik
haz›rl›k cerrahi öncesi yap›lmal›d›r (19). Dorsal
kemik elementler s›kl›kla yetersiz veya
anormal geliflmifl yap›dad›r ve bazen dural
alana yap›fl›kl›k gösterir. Cerrahide dorsal
lamina ve spinöz proseslerin eksizyonu
s›ras›nda altta yer alan nöral elementlere zarar
vermemek için dikkatli olunmal›d›r. 

Septumun proksimalinde s›kl›kla sirinks
oluflumu ile karfl›lafl›lmaktad›r.  Spinal kordun
serbestlefltirme iflleminin tamamlanmas› için
siringostomi veya flant koyarak bu kavitenin
drene edilmesi gerekebilir (20). Septumun
eksizyonu s›ras›nda araknoid yap›fl›kl›klara da
dikkat edilmelidir. Hastalarda tipik olarak 2
adet filum olaca¤›ndan yeterli serbestlefltirme
için her ikisi de kesilmelidir. Gerginlik yaratan
tüm etkenler temizlendikten sonra her iki spinal
kord ayn› duramater içinde olacak flekilde
duramater arka ortadan kapat›l›r.  Septum
çevresindeki duramaterin ç›kar›lmas› s›ras›nda
oluflan ön dura defektinin kapat›lmas›n› öneren
cerrahlar olmas›na ra¤men, ön dura tamirinin
yap›lmamas› veya  yetersiz yap›lmas›; nadiren
beyin omurilik s›v›s› kaça¤›na neden
olmaktad›r (19,20). Tip 2 SKM’unda veya k›smi
split kord sendromunda da genel cerrahi
yaklafl›m benzerdir. Orta hatta yer alan
septumu eksize etme zorunlulu¤u olmamas›na
ra¤men, bu bölgeyi disseke ederken araknoid
yap›fl›kl›klar ve band oluflumlar›na dikkat
etmek gerekir. Baz› araknoid yap›fl›kl›klar ön
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yüzde özellikle yar›¤›n bulundu¤u bölgede
daha yo¤un olarak görülebilmektedir. Bu
oluflumlar›n varl›¤› nedeniyle yeterli cerrahi
görüfl sa¤lamak ve spinal kordun etraf›n›
tümüyle dönmek  amac›yla bazen lateral
dentate ligamanlar›n ayr›lmas›  gerekebilir. Ön
yüz yap›fl›kl›klar›n›n disseksiyonunda özel bir
dikkat gerekmektedir. Spinal kord disseksiyonu
s›ras›nda çok s›n›rl› kord ekartasyonu tolere
edilebilirken; daha  fazla ekartasyon söz
konusu oldu¤unda; hastalarda nörolojik
tabloda s›kl›kla kötüleflme görülebilmektedir.
Beyin cerrah› operasyonu sonland›rmadan
önce konus ve filumun da durumunu son
olarak gözden geçirmelidir (20) . 

Cerrahi tedavinin sonuçlar›; hastan›n
operasyon öncesi nörolojik durumuna ba¤l›d›r.
SKM’da nörolojik defisit oluflmadan yap›lacak
cerrahinin sonuçlar› oldukça iyidir. Bir grup
çal›flmada 15 asemptomatik hastan›n sadece
1’inde (%7) ameliyat sonras› kötüleflme
görülmüfltür (11). Guthkelch’in çal›flmas›nda
SKM’lu hastalara yap›lacak koruyucu
cerrahinin minimal morbidite ile belirgin bir
koruma sa¤lad›¤› belirtilmifltir (10). Kennedy ve
arkadafllar› ise 60 SKM’lu hastada %73
oran›nda nörolojik iyileflme saptand›¤›n›
yay›nlam›fllard›r. Bu çal›flman›n sonuçlar›na
göre %14 hastan›n nörolojik tablosunda
belirgin bir de¤ifliklik saptanmam›fl, %13
hastada ise kötüleflme oldu¤u belirtilmifltir.
Nörolojik defisiti olan hastalarda ise düzelmeler
tam de¤ildir ve %30’u kal›c› olmaktad›r ( 8).

Sonuç olarak, SKM saptand›¤› zaman
koruyucu amaçl› cerrahi giriflim yap›lmal›d›r.
SKM da hastay› de¤erlendirme sürecinde
nöroflirurjiyen  ve ortopedist iflbirli¤i çok
önemlidir. Skolyoz varl›¤›nda hasta ortopedist
taraf›ndan de¤erlendirilmeli ve skolyoz
cerrahisi; SKM’nun düzeltilmesi sonras›na
b›rak›lmal›d›r. 
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