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OZET

Gergin Omurilik Sendromu (GOS), konjenital ya da edinsel nedenlerle
omuriligin gerilmesi ile ortaya ¢ikan, ilerleyici nérolojik kayiplar ve inkontinans gibi
bulgular ile karakterize bir klinik tablodur. GOS’ un klasik radyolojik tanisinda algak
yerlesimli konus medullaristir ve diger spinal disrafizm patolojileri ile birliktelik
gosterebilir. Klinik bulgulari olmasina ragmen radyolojik olarak normal yerlesim ve
gorunimde konus medullaris saptanan hastalarda da GOS olabilmektedir.

Urodinami ¢alismalarinda Hipertonik ve hipokompliyan mesanenin saptanmasi
ve hiperrefleks kasilmalarin varligi tani igin gok dnemli ve degerlidir.

Spinal kordun uzun eksen boyunca gerilmesine bagli norolojik, urolojik ve
ortopedik semptomlar ortaya cikmaktadir. Bu tip olgularda bulgular genellikle
bldylimenin hizli oldugu adolesan c¢aga kadar olan slre igerisinde gizli
kalabilmektedir.

Tani konulmasi ile yapilan cerrahi girisim sonrasi hastanin semptomlarinda
duzelme kismen veya tam saglanabilmekle birlikte progresif ilerlemesi durmaktadir.

Klinigimizde GOS nedeni ile 2008-2011 yillari arasinda opere edilen 68
hastanin tanisal yaklasim teknikleri ve cerrahi tedavi sonuglarini gegmise ydnelik
olarak literatur verileri esliginde taradik. Calismamizda izole kisa kalin filum terminale
68 olgunun 22’ sinde (%32), 28 olguda (%41) Ayrik Omurilik Malformasyonu(AOM)
ile birlikte, 13 olguda ise(%19) geciriimis miyelomeningosel neden ile cerrahiye
sekonder oldugu; konus medullaris dizeyinin %16 oraninda L2 omurga dizeyinde,
%34 oraninda L3 omurga duzeyinde, %19 oraninda L4 omurga duzeyinde, %20
oraninda L5 omurga duzeyinde, %10 oraninda S1 omurga duzeyinde, %1 oraninda
S2 omurga dizeyinde sonlandigi; 44 olguda ndérokutan6z bulgu goézlendigi; 41
olguda noéroortopedik bulgu oldugu; 30 olgunun idrar problemleri oldugunu; 23
hastada alt ekstremitede motor defisit oldugu saptandi.

GOS i¢in kabul edilmis bir tani ve tedavi algoritmasi olmadigindan dolayi
calismamizda tani ve tedavide izlenecek yollar ve cerrahi sonrasi sonuglar hakkinda
fikir sahibi olmaya calistik. Bunun sonucunda erken cerrahi tedavinin 6nemli
oldugunu problemlerin g6z ardi edilmemesi gerektigini, orta hat birlegim
anomalilerinin birliktelik gosterme olasiliginin yuksek oldugunu, postoperatif olgularin
duzenli olarak klinik takibi yapilmasi gerektigini gdézlemledik.

Anahtar kelimeler: Filum terminale, gergin omurilik, spinal disrafizm



ABSTRACT

Tethered Spinal Cord Syndrome (TSC) is a clinical condition characterized by
symptoms such as incontinence, neurological deficits and can be congenital or
acquired . TSC'’s classical radiological signs is low localized conus medullaris and
other pathologies can be associated with spinal dysraphism. TCS may be found in
the patients with normal radyologicall medulla spinalis placement with classical
clinical findings.

Urodynamic work up leads to the diagnosis of hypocompliance and hypertonic
contractions of the bladder hyperreflexia presence detection and diagnosis is very
important and valuable for detecting of TCS.

Neurological, urological and orthopedic symptoms occur due to stretching of
the spinal cord along its long axis. Symptoms can be undetectable up to adolescent
age representing the period of rapid growth.

After surgery; patient's symptoms can be resolved partially or completely
moreover the disease is progression may be prevented.

We review 68 patients who underwent surgery due to TCS between 2008
and 2011 in our clinic, and the diagnostic algorythm and the results of surgical
treatment are discuset in light of the related literatue. In our study we detect 22
patiens with short thick filum terminale (%32), 28 patients with diastomyeli (%41), 13
patients with surgery due to myelomeningosel. In addition, it is found that the tip of
conus medullaris finished at L2 spina by %19 patients, L3 spina by %34 patients, L4
spina by %19 patients, L5 by %20 patients, S1 by %10 patients and S2 by %1
patients and neurocutaneous findings observed in 44 cases, neuroorthopedic
findings observed in 41 cases, 30 patients have the urinary problems and 23 patients
had lower extremity motor deficit.

This study is planned to further invastigate the bes diagnostic algorthym and
the management in light of the post surgical findings. This study indicates that early
surgery is important, urological problems should not be overlooked, associated
midline pathologies can be seen in a high percentage and postoperative patient

follow up should be performed regularly.

Key words : Filum terminale, tethered cord, spinal dysraphism



GIRIS AMAG

Gergin omurilik sendromu (GOS), omuriligin mekanik gerilmesine bagh olarak
alt ekstremitelerde hareket, duyu bozukluklari ve inkontinans gibi ilerleyici nérolojik
belirti ve bulgular ile ortaya g¢ikan; siklikla kas ve iskelet sistemi sekil bozukluklarinin
eslik ettigi bir klinik tablodur " % ®. Gerilmenin etyolojisi, fibréz bantlar, kalin filum
terminale, lumbosakral lipoma (lipomiyelomeningosel) ya da gegiriimig
miyelomeningosel ameliyatina sekonder olarak geligen yapisikliklar nedeni ile
olabilmektedir. Hastalarda norolojik, noérokutandéz, ndroortopedik, ndrourolojik
bulularin eslik ettigi klinik bir tablodur. Dogumsal veya edinsel nedenlerle gelisebilen
bu sendromda, embriyolojik donemde norulasyon kusuru sonucu ortaya gikan,
miyelomeningosel,  lipomiyelomeningosel, dermal sinls, ayrik  omurilik
malformasyonu(AOM) ya da kuyruk tomurcugunun kanalizasyon kusuru sonucu
ortaya c¢ikan terminal okilt intrasakral meningosel ve gergin filum terminale gibi
hastaliklar ~ dogumsal (primer) GOS nedenlerini  olusturur.  Gegirilmis
miyelomeningosel, spinal timor gibi ameliyatlarin ardindan ya da spinal travma
sonrasi olusabilecek yapisikliklar da edinsel (sekonder) gerginlik omurilik sendromu
nedeni olabilirler "8

GOS, ilerleyici norolojik defisit ve inkontinans ile karakterize bir hastaliktir.
Hastaligin tedavisi sonrasi var olan norolojik defisitlerde duzelme gozlenebilmekle
beraber progresyonu durmaktadir. GOS tanisi konmasinda MRG dogru tani ve tedavi
plani i¢cin 6nemli fayda saglamaktadir. MRG ile konus medullarisin olmasi gereken
L1-2 disk mesafesinden daha asagida olmasi, filum terminalenin 2 mm den daha
kalin gorulmesi, Urodinamide tipik bulgu saptanmasi GOS tanisi konulmasinda
yeterlidir > ' ', Tani konulma asamasinda somatosensoryel uyariimis potansiyel
(SEP) gibi elektrofizyolojik ydntemler ve UGrodinamik incelemelerde yardimci
olmaktadir. MRG ile normal yerlesimli konus medullaris saptanmasina ragmen GOS
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klinigi olan hastalar olabilmektedir °. Konus medullaris duzeyi normal olsa bile

urodinamide hipertonik, hipokompliyan ve hiperrefleks mesanenin varligi GOS
acisindan cok 6nemli ve degerlidir "% .

Bu galismada ki amacimiz, klinigimizde GOS tanisi ile opere edilen
hastalarin tanisal yaklasim teknikleri ve cerrahi tedavi sonuglarimiz ile birlikte literatur
esliginde degerlendiriimesi ve sonuglarimiza gére hasta yénetimi hakkinda fikir sahibi

olmaktir.



GENEL BILGILER

1. TANIM
Omuriligin degisik dogumsal veya edinsel etyoloji ile vertebral kanal iginde olusan
yapisikliklar nedeniyle normal konumundan daha asagi bir dlizeyde tespiti ve bunun

sonucunda olugsan mekanik gerilme ve iskeminin olusturdugu klinik tabloya gergin
omurilik sendromu denir 791011,

Noral tup kapanma kusurlari genel olarak disrafizm terimi altinda toplanir.
Eski Yunancadan gelen bu terim normalde birlesmeleri gereken dokularin (rafizm),
birlesmemeleri(disrafizm) nedeni ile ortaya c¢ikan anomalileri tanimlamak igin
kullaniimaktadir. Santral sinir sisteminin kusurlu gelisimleri dis gorunuslerine gore
‘spina bifida aperta’ ve ‘spina bifida okulta’ seklinde agikta gorulen bir geligim
kusuru olup olmadigina gore siniflandiriimistir. Her ne kadar bu tip bir siniflandirma
kullaniimaktaysa da embriyolojik gelisim asamalarindaki kusurlara gore yapilacak bir
siniflama daha yararl olabilir. Buna gore;

A.Norulasyon agsamasindaki aksakliklara bagl olan gelisim kusurlari

1.Spina bifida aperta
a.Miyelosizis
b.Miyelomeningosel
c.Hemimiyelomeningosel
d.Siringomiyelomeningosel
e.Spinal meningosel
2.Chiari malformasyonu
3.Dandy-Walker malformasyonu
4.Kranium bifidum
5.0kkult kraniyal disrafizm
6.Ayrik omurilik anomalisi (Diastematomyelia )
7 .Noroenterik kist
8.Anterior sakral meningosel
9.Konjenital spinal dermal sinus
10.Lumbosakral lipoma (Lipomiyelomeningosel)
11.Anterior ve posterior spina bifida beraberligi

B.Kuyruk tomurcugunun rekanalizasyonu (sekonder ndrilasyon) asamasindaki
aksakliklara bagl olan gelisim kusurlari

1.Gergin omurilik sendromu

2.0kult intrasakral meningosel

3.Basit okdilt sipina bifida seklinde siniflandirilabilir.’

MRG tekniklerinin gelismesi ve ulasilabilirligi artikgca yapilan galismalarda
GOS Kklinigi ile seyreden hastalarin sadece spinal disrafizmlerde ortaya ¢ikmadigi

g6zlenmistir. Cerrahi girisim uygulanmis miyelomeningosel, meningosel, timoér veya



travma, araknoidit gibi patolojiler sonucu da ortaya ¢ikabilecegi gézlenmistir 3 Bu
nedenle GOS’ u, etyolojik nedenine gore dogumsal (primer) veya edinsel (sekonder)
olarak iki ana baslik altinda incelemek, gerek etyopatogenezlerini anlamak, gerekse
tani ve tedavi prensiplerini belirlemek ve buralardaki farkli noktalari ortaya koymak
acgisindan daha yararl olabilir.

Primer GOS, kapali spinal disrafizm grubuna giren lipomiyelomeningosel,
AOM, kisa kalin ve/veya yagl filum terminale, dermal sinus, norenterik kist gibi buyuk
¢ogunlugu lumbo-sakral bdlgede yer alan patolojilerle birlikte gérilen ve normalden
daha kaudalde yer alan konus medullaris ile karakterize grubu olugsmaktadir.
Sekonder GOS ise, opere edilmis miyelomeningosel ve meningosel gibi acik spinal
disrafizmler yaninda travma, tumor, enfeksiyon veya araknoidite bagl yapisikliklar
sonucu omuriligin gerilmesiyle ortaya ¢ikabilir.

Primer ya da sekonder GOS’da ortak 6zellik, spinal kanal ve omuriligin farkh
buayime kapasitelerine sahip olmasi nedeniyle, mevcut intradural patolojiye bagli
olarak hareket edemeyen kaudal omuriligin ve sinir elemanlarinin mekanik
geriimesidir. Bu mekanik gerilme ile birlikte ortaya c¢iktigi disundlen ndral doku
iskemisine bagli mitakondrial dejenerasyon nedeni ile ilerleyici motor ve duyu
fonksiyon kayiplarina, agri ve iskelet deformitelerine yol agmaktadir 12,

GOS Klinigi ile kendini gosteren kisa kalin filum terminale; flumun 2 mm’den
daha kalin oldugu, beraberinde omuriligin gerildigi ve ek patolojinin olmadigi
durumlarda kullanilir . Filumdaki kalinlasma siklikla fibrézdir ancak yagh (filum
lipomu), yagli ve fibroz (fibrolipoma) ve daha nadiren kistik olabilir. Ayrica filum

lipomu, dermoid veya epidermoid gibi tiimérlerle iligkili olabilir '>'®"

. Bir grup
hastada ise tipik GOS klinigi olmakla beraber konusun normal yerinde oldugu
saptanmis ve bu hastalarin GOS’lu hastalarin % 14-18’ini olusturdugu bildirilmistir
5,18. Asagi yerlesimli konus medullaris, konus medullarisin L1-2 disk mesafesi

altinda sonlandig§i durumlarda kullanilan bir tanimlamadir ™.



2.TARIHGE

Spinal kanal icindeki yapisikliklara bagli olarak omuriligin gerilmesi ve bu
gerginligin de ilerleyici norolojik, Urolojik ya da ortopedik bozukluklara neden oldugu
dusuncesi yaklasik 150 yildan beri suregelmistir. 1875‘de Virchow, lezyonun cilt ile
kapali olmasi nedeniyle “spina bifida okulta”, hipertrikozis icin ise “at yeleli kadin”
terimlerini kullanmistir.

Omurilik serbestlestiriimesine dair ilk basarili cerrahi girisim 1891 yilinda
ingiltere’de Jones tarafindan gerceklestirilmistir 3,

1909 yilinda Fuchs, direkt grafi ile tespit edilen spina bifida okulta ile entresis,
refleks ve duysal bozukluklar ve ayak deformiteleri arasindaki iliskiyi “miyelodisplazi”
adi altinda tanimlamistir ™.

Lichtenstein 1940 yilinda, gerilme kaynakli semptomatolojiyi ileri strmus ve
“spinal disrafizm” terimi kullanmistir 2.

Matson ve arkadaslari, ilk defa 1950 vyilinda 11 hastadan olusan
diastematomiyeli serisi yayinlamistir *°.

Roger ve arkadaslar tarafindan 1971 yilinda “lipomiyelomeningosel” tanimi
yapiimistir *°.

Hofman ve arkadaglari 1976 yilinda, gergin filum terminalesi olan 31 hastada
filumunun serbestlestiriimesinden sonra norolojik iyilesme oldugunu belirtmigler ve ilk
kez ‘gergin omurilik sendromu’ tanimini kullaniimiglardir 3, izleyen yillarda Yamada
ve Zinke, gerilme kaynakli semptomatoloji konusunda nérolojik bulgularin mekanik

gerilmeyle ortaya ¢ikan kaudal omurilik iskemisine bagl olabilecegini gostermislerdir
21,22
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3.EMBRIYOLOJi

Ovum ve spermin birlesmesinden sonra hizla bolinmeye baslayan embriyo
blastula safhasina gelir. 14. gunde Ozellesen disk seklinde bir bdlge disindaki
hlcrelerde apoptozis ile programli 6lim olusarak blastula tasli ylzuk goéruntisi
almakta ve blastosit adi verilmektedir. Blastoselin icinde de embrioner disk
gelismektedir. Bu olusum epiblast ve endoblasttan olugan iki tabakali (bilaminar) bir
yapidir ve gestasyonun ikinci haftasinin sonuna dogru gelisir. Endoblastik hucreler
sonunda ekstra-embriyonik dokulari olugturur. Epiplast ise gelecekteki ektoderm,
mezoderm ve endodermi olusturur .

Epilastin bir ucunda prekordal bir plak olarak bilinen hafif bir kalinlagsma vardir
ki bu gelecekteki sefalik bolgeyi, embriyonun kraniokaudal aksisini ve yine
embriyonun sag sol aksisini belirler. Yaklasik 13. guinde epiplastin kaudal ucunda
orta hatta ilkel yarik olusur.14.-16. glnlerden sonra ortadaki ilkel yarik kraniale dogru
uzar. Daha sonra ilkel yarik kaudalde geriler. ilkel yarik orta hatta ilkel bir oluk
olusturur. Bu olugun her bir tarafinda epiplastik hucreler bir yere dogru baslar, ilkel
oluga girerler ve embriyonun gelecekteki lic tabakasini olustururlar. igeriye dogru ilk
go¢ eden hicreler endoblastik hicreleri laterale dogru iterler. Bu erken hucreler
respiratuar ve gastrointestinal sistemlerin endodermini olustururlar. Daha sonra
mediale dogru gelecekteki mezodermal hucreler go¢ ederler ve ilkel oluktan gegip
laterale dogru gogerler ve epiplastin derinliklerinde intermedier mezodermal tabakayi
olustururlar. Mezodermal hiicreler orta hattin her iki tarafina dogru gdgerler. ilkel
yarik ve prekordal plak arasinda higbir mezodermal hucre go¢ etmez. Kalan
epiblastik hucreler yuzey ektodermini olustururlar. Bu surecglerde epiblast ve
endoblasttan olusan bilaminar disk endoderm, mezoderm ve ektodermden olusan bir
trilaminar diske donusur. Hucrelerin ilkel yariga go¢ edip gerileyip ve yeni tabakalar
olusturdugu bu siire¢ gastrulasyon diye anilir 2.

ilkel yarigin sefalik ucu belirgin bir kalinlasma gdsterir ki buna Hensen nodu,
ilkel nod veya kordo-néral aks denir. Bu kiiciik bir ilkel cukur icerir. ilkel gukurda her
bir taraftaki htcreler iceriye dogru gocerler, birlesirler ve superfisiyal ektoderm ile
altindaki endoderm arasindaki orta hat notokord procesini olusturmak Uzere sefalik
tarafa dogru gogerler. Bu notokordal hicreler endoderm ile ektoderm arasindaki
gercek notokordu olustururlar. Notokord Ustteki ektodermi uyarir ve bu sekilde noral

ektoderm olugur. Notokord ayni zamanda gelecekteki vertebra merkezlerinin ve

11



disklerin organizasyonunu yonetir. Bu basit baslangi¢glardan yola ¢ikarak daha
sonraki basamaklarda 6nce omuriligin sefalik kismi daha sonra kaudal kismi
olusur %,

Dorsal yuzde olusmaya baslayan noéral dokunun gelisimi, 28. gunde
tamamlanan norulasyon, 28.-40. gunler arasinda olusan kuyruk tomurcugunun
kanalizasyonu (sekonder noriulasyon) ve 41. ginden baglayarak tum intrauterin
hayat boyunca devam eden dedifferentasyon olmak Uzere 3 bolume ayrilabilir.

L2 seviyesi yukarisinda kalan segmentleri ilgilendiren ve dollenmeyi takip
eden ilk 28 ginde olusan primer nérllasyon kusurlari agik tipte (apert) disrafizm
olarak isimlendirilen meningosel ya da miyelomeningosel gibi konjenital anomalilerle
sonugclanirlar. Bu seviyenin distalinde kalan segmentlerde olusan gelisim anomalileri
ise kapali (okult) tipte malformasyonlara yol acmaktadir ve kuyruk tomurcugunun

kanalizasyonu (sekonder nériilasyon) kusurlari sonucu olusmaktadir 2% 2°.

Noriilasyon:
Norlulasyon asamasi 4 asamada incelebilir. Bunlar néral plak olusumu, néral

plagin sekillenmesi, ndral plagin kivrilmasi ve noéral krest migrasyonudur 2

Noral plak olusumu
3.haftanin sonuna dogru notokord Ustindeki ektodermi uyarir ve ektodermin
yuksekligi artar. Pseudostratifiye hale gelir. Ektoderm molekuler isaretlerini ifade eder

ve bu sekilde geleceginin epidermal degil néral olmasini sagdlar %,

Noral Plagin Sekillenmesi
Terlik seklindeki noéral plak rostrokaudal yone dogru uzar. Transvers yonde

daralir ve kalinlasir 2.

Noéral Plagin Kivrilmasi

Noéral plak kendi icindeki ve kendi disindaki nedenlerin birlikte etkisi
sonucunda u¢ asamada kivrilir. Birinci asama eklem noktalarin olusturulmasidir. Orta
hatta noral ektoderm notokord ile birlesir, yuksekligi azalir ve kama seklini alir. Bu
degisiklikler V seklinde ventral eklem noktasini ve gelecekteki noral plak-kordun
medial longitudinal ¢izgisini olustururlar. Notokorda yapisma sureci daha sonraki

katlanma-kivriima islemi icin daha fazla destek saglar. Spinal kord uzunlugu boyunca
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degil ama beyin ve kaudal néropor (fossarhomboidalis) seviyelerinde néral plagin
lateral kisminin altinda yerlesimli bazal membran her iki tarafta epidermal ektoderme
bitisik olarak yer alan bazal membrana yapisir ve bu sekilde dorsolateral eklem
noktalari olusur. ikinci asamada her bir tarafta iki bazal membranin flizyonu néral
ektodermin klgUk bir bioektodermal katlantisini, bazal membranin iki yapisik
tabakasini ve epidermal ektodermi ortaya c¢ikarir. Fizyon zonlari noral plagin bir gift
dorsolateral longitudinal olugun olugturacagd cizgileri meydana getirir. Ektodermal
ortisme noral akses boyunca degiskenlik gosterir. 3. asamada eklem yerlerinin ve
cift bioektodermal katlantinin olusmasi ile noéroektoderm noéral katlantilari
yukseltebilecek duruma ve ventral eklem noktasini katlayabilecek ve dorsal yuzlerini
noral oluga karsi gelecek sekilde bir araya getirebilecek duruma getirir. Beyin ve
kaudal néropor seviyesinde dorsolateral eklem noktasi seviyesinde merkezlenmis 2.
bolim medial fleksiyon néral katlantilarin dorsal kisimlarinin dorsal orta hatta dogru

bir araya gelmesini saglar 2.

Noéral Krest Migrasyonu

Noral krest hlcreleri noéral katlantilarin lateral uglarinda ortaya cikarlar ve
periferal sinir sisteminin ¢ogu noéronlarini ve glial hadcrelerini, endokrin  ve
paraendokrin  hucreleri, adrenal medullanin hdcrelerini ve vicudun tim
melonositlerinin (retinal pigment disinda bas boyun, yluzin ve iskelet dokusunun
pigment hucrelerini olustururlar.) Migratuar noéral crest hlcresi olabilmek igin
premigretuar epitelyal crest hiicreleri mezensime déniismelidirler 2.

Noral katlantilar 22. gunde ilk defa kaudal rombensefalon seviyesinde
karsilagip birbirine yapistigi disunalir. Bulgular néral tip kapanmasinin olasilikla
multipl seviyede (olasilikla 4-5) gergeklestigini dustndurmektedir.

Noral katlantilarin néral tipe donusumunu saglayan fuzyon sureci ile birlikte
noral ektoderm superfisyal ektodermden ayrilmaya baslar. Bu sure¢ de yuzey
adezyon molekilleri ile yonetiliyor gibi goérinmektedir.

Noral ektodermden ayrilmis superfisyal ektodermin iki pargasi orta hatta néral
tipun dorsalinde birleserek superfisyal ektodermin (gelecekteki) butinlaguni
saglamak Uzere birlesir. Noral katlantilarin yapismasi ve ayni anda epidermal
ektodermin ayrilmasindaki sira ¢ok iyi bilinmemektedir. Mezensim dorsale dogru
noral tip ve deri arasina gogctukge tim omirilik sonunda meninksleri, néral arki ve

paraspinal kaslari olusturan bir tabaka altina gémuilmeye baglar. Noéral tipin kranial
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ucu kaudal ucundan 2 gun sonra kapanmakta, kapanma kranialden kaudal sona
dogru ilerlemektedir. Bu nedenle erken etmenler kranial, ge¢ etmenler kaudal tarafta
nériilasyon kusuruna neden olmaktadir "%,

Kuyruk tomurcugunun kanalizasyonu (sekonder norulasyon):

Norulasyon olayl lomber bolgeye ulastiginda bir grup ektodermal hicre kuyruk
tomurcugunu olusturmak Uzere harekete gecer. Kuyruk tomurcugu olugsmasindan
sonra gelisen, kontrolll ve planli hiicre 6limu ile kanalize olan kuyruk tomurcugunun
regresyonu baglar. Bu iglem retrogressiv differentasyon (programli hicre olumu)
olarak bilinmektedir. En distalde olan hiucre nekrozu ile birlikte ileride filum terminale
olacak olan yapi ortaya cikmaya baslar %°.

Noéral doku ve vertebral kanalin farkh blyime hizlarina sahip olmalari
nedeniyle sekonder norulasyonu takiben, 11.haftadan sonra omurilik kanal igerisinde
yukariya cekilmekte, dogumda L1-L2 vertebra seviyesine ulasmaktadir. Omurilige
yapisarak, kanal icerisinde kranyal yondeki bu yukselisini engelleyen herhangi bir
patoloji var ise gerilmeye yol agar ve bu gerginligin bebek dogdugu zaman var

oldugunun gdéz 6niinde tutulmasi gerekir %

. Bu tanimdan da anlasilacag! gibi,
GOS’na yol agan oOzellikle kapall tipte malformasyonlarin ortak o6zelliklerinin,
primerden ¢ok sekonder ndrulasyon kusurlari oldugu éne surulebilir.

Konus medullarisin normal sonlanma yeri, cogunlukla L1 ve L1-L2 omurga
duzeyleri arasinda olmakla birlikte, T12 omurgasinin ortasi ile L3 omurgasinin alt
kismi arasinda degisebilir. Erigkin kadavra galismalarinda %1,5 oraninda konus
medullarisin L3 omurga dlzeyinde sonlandigi saptanmig, MR goérlntileme
calismalari da bu verileri dogrulamistir 28, 35.-38 haftalar arasinda konus L3 de ve
daha kranialde yer almaktadir. Bu nedenle L3 veya altinda yer alan bir konus kordun
bir kemik supuru, fibréz bant veya terminal bir lipom gibi kitle tarafindan gerilmedigi
kanitlanmadigi slrece algak yerlesimli kabul edilir. Tersine uygun bulgulan ve
semptomlari olan hastalar ( kutan6z bulgulari olsun ya da olmasin) konus duzeyi
normal pozisyonda olsa bile dnemli bir derecede gerilmis bir korda sahip olabilir.

Norolojik agidan saglhkh 252 gocuk Uzerinde yapilan postmortem calismada,
dogumda konus medullarisin L2-L3 omurga hizasinda yerlestigini, fakat iglincu ayda
ortalama erigkin seviyelerine (L1-2) ulastigi gosterilmistir 3. Ancak yapilan diger
kadavra ve MRG caligsmalari konusun daha 6nce (40. postmenstrual haftada) L1-2

disk araligi seviyesine ulastigini géstermektedir > °.
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Gergin omurilik sendromunu olusturan gelisim bozukluklari zaman ve neden

iligkisine gore kisaca incelendiginde;

Kalin ve gergin filum terminale:

Distal omuriligin olusmasindaki son evre gestasyonun 43.-48. gulnlerinde
baslar. Kaudal hucre kitlesi ile kaudal noral olugun santral I[imeni, hicre nekrozu
sonucu kugullir. Bu surece “regresyon” denir. Meydana gelen segment konus
medularisi, filum terminaleyi ve “ventriculus terminalis” olarak bilinen konus medularis
dizeyindeki santral kanal fokal dilatasyonunu olusturur. Koksigeal meduller artik
olarak bilinen epidermik hucre kalintisiyla ventriculus terminalis arasindaki kaudal
noral oluk regresyona ugrayarak “filum terminale” adi verilen fibr6z bandi olusturur.
Bu evreden sonra omurga, omurilikten daha hizli gelismeye baslar. Bu ylkselme
esnasinda omuriligin gerilmesi filum terminalenin esnekligiyle Onlenir. Konus
medullarisin alt ucundan koksikse dogru intra ve ekstradural olarak ortalama 20 cm
kadar uzanan filum terminale genelde 2 mm’den daha az bir kalinhktadir. Filum
terminalenin Ust 15 cm’lik kismi(filum terminale internum) dural kese iginde
seyrederek S2 omurgasinin alt sinirinda sonlanir. Bunun altindaki 5 cm’lik kismi
( filum terminale eksternum) ekstradural olarak seyrederek koksiksin arka yuzeyine
yapisir %°.

Filum terminalenin esnekligi, igerdigi fibréz, néral ve ependimal dokularin
bilsimine baglidir. Ortalama 8-9. haftada koksigeal meduler artigin filum’dan
ayrilmasi sonucunda filum terminale yapisal olarak mezodermal doku ile iligkisini
keser. Filumun mezodermal dokudan ayrilamamasi, fibréz veya fibro- adipoz bag
dokularinin filum terminale icine dogru hizla buyumelerine yol acar. Bdylece filum
terminale’nin esnekligi azalir, konus medularisi gerer ve bu durumda, kalinhgi

20 Normalde filum terminale % 8-9 oraninda

erigkinde 2 mm’nin Uzerine ¢ikar
esneme yetenegine sahiptir. Bu nedenle regresyon doneminde olugacak bozukluklar

kalin ve gergin filum terminale olusmasina zemin hazirlarlar.

Lipomiyelomeningosel veya intradural lipom:

Kanalizasyon surecinde, duranin kapanma bozuklugu, néral tubun kaudal
bolimunidn mezodermal yapilarla yapisikhdi, lipoid ve damarsal yapilarin omuriligin
damarlanmasi sirasinda noral yapilarla birlesmesi, perivaskiler mezankimin lipoid

degisimi veya noroektodermin deri ektoderminden erken ayrismasi sonucunda araya
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mezodermal yapilarin girmesi gibi nedenler sonucunda lipomiyelomeningosel veya

intradural lipomalar olusabilir 2 *°.

Ayrik omurilik malformasyonu:

Embriyolojik hayatin 15-17. glnlerinde ortaya ¢ikan ve daha sonra kaybolan
noroenterik kanal, amniyon kesesi ile vitellis kesesi arasinda ve tam orta hatta yer
alir. Notokordun kranyale dogru ilerledigi yol Uzerinde bulunan bu kanallarin
kaybolmamasi halinde notokord 6nuinde ki engeli asmak igin ikiye ayrilir ve daha
sonra tekrar birleserek tek notokord pargasi olarak devam eder. Notokordda degisen
uzunlukta ortaya ¢ikan duplikasyonun acgikligi, endo ve ektoderm ile doldurulmakta
ileride noroepiteli olusturacak olan hucrelerin birlestiriimesi engellenerek fenestre bir
néral plak ortaya c¢ikmaktadir. Sonugta her iki ndéral plak iki hemikorda
donusmektedir. Hemikordlar etrafindaki mezensimin durayl olusturma sekli de
AOM’nun tipini belirler. Mezengim hucreleri primitif meninks oncu hucreleri ile temas
ederlerse mezengimal hucreler dura ile birlikte, hemikordlar ortasindaki kemik septum
gelismesini baslatir. Kemik septum ile ayrilmis, her biri kendi dura kiliflari ile 6rtalU iki
hemikorddan olusan Tip—1 AOM’ nuna neden olur. Mezensim hucreleri, primitif
meninks onclu hucreleri ile temas edemezlerse sadece ince bir fibroz septuma
donuserek, tek dura ile sarili iki hemikorddan olusan Tip—2 AOM’ nuna neden olurlar
. Pang ve arkadaslarina gére AOM yolk kesesi ve amniyon arasinda anormal bir
fistilin varligi ve bu seilde endodermin ve ektodermin segmenter olarak birbirinden

ayrilamamasi sonucunda olustugunu belirtmislerdir 3'32.

Dermal sinus:

Gestasyonun 3. ve 8. haftalar arasinda oOzellikle noéroenterik kanalin
kapanmasi sirasinda yuzey ektoderm ve dermal yapilarin noroektodermden
ayriimasinin yetersiz olmasi sonucu olusur. Konjenital dermal sinis en sik

lumbosakral (%57) ve oksipital yerlesimli olup 1/2500 dogumda gériilmektedir 3>,
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4 PATOFiZYOLOJi

Filum terminale, kranial veya kaudal yone dogru olusabilecek herhangi bir
geriimeye karsi omuriligi tutma, sabitleme ve destekleme fonksiyonlarina sahip
viskoelastik yapida bir anatomik olugsumdur % Filum, viskoelastik yapisi nedeniyle
omurganin fleksiyon ve ekstansiyonu sirasinda konus medullarisin az miktarda
hareket etmesine olanak tanir. Filum terminalenin bu viskoelastik 6zelligi anormal
kalinlasma veya eglik eden lipom nedeniyle kaybedilirse veya azalirsa kaudal basing
ve gerilmeler nedeniyle konus Uzerinde istenmeyen bir strese neden olur. Elastik
olmayan filumun konusun yukselisini engelleyerek L1-2 disk mesafesinden daha
asag! yerlesimli konus medullarise neden oldugu ileri siriilmiistiir 2> %, Klasik olarak
bunun GOS ‘un ana Ozelliklerinden olduguna inanilsa da arastirmalar normal
yerlesimli bir konusun varliginda da GOS olusabilecegini géstermistir >2.

Gergin omuriligin patofizyolojisini aydinlatmak tzere buglne dek yapiimis az
sayida calisma sonucunda, normal omuriligin fizyolojik fleksiyon ve ekstansiyondaki
hareketi, agir gerilmeye karsi filum ve omuriligin verdigi metabolik ve elektrofizyolojik
cevaplari ortaya konmustur. Calismalar, omuriligin viskoelastik 6zelligi sayesinde
geriimenin etkilerinden korundugunu; omuriligin viskozite, filumun ise elastisite

6zelliginin daha belirgin oldugunu géstermistir '2%

. Omuirilik, hiperfleksiyon ve
hiperekstansiyonun zararli germe etkilerinden rostralde dentat baglar, kaudalde
filumun elastik 06zelligi sayesinde korunmaktadir. Belirli bir kuvvetin Gzerindeki
geriimede ise omurilik, 6nceki uzunluguna donememekte ve hafifge uzamis olarak
kalmaktadir. Bu etki, sakral ve koksigeal bolgede, lomber bodlgeye gore daha
belirgindir 2 %.

Gerilmenin yani sira, norolojik bulgularin bir kismindan sorumlu olabilecek
diger faktorler ise, mevcut miyelodisplaziler ve spinal kanal igerisinde basiya yol agan
kitlelerin varigidir. Ozelikle lipomiyelomeningosellerde, embriyogenez sirasinda
olusan myelosizisin dogumdan itibaren tespit edilebilen bazi norolojik hasarlara yol
acabilecegi, buyuk intradural yag dokusunun basi sonucu ilerleyen nérolojik kayiplara
neden olabilecegi akilda tutulmalidir 2% 3,

Gunumuzde GOS’un patofizyolojisinde kabul edilen G¢ temel mekanizma

312 Gerilme

mekanik gerilme, kronik burkulma ve iskemi olarak Ozetlenebilir
sonucunda konus medullaristeki lokal kan akimindaki azalma ile hicrelerdeki ener;ji

eksikligi sonucunda ndrolojik kayiplar ortaya ¢ikmaktadir.
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Yamada ve arkadasglari GOS’u, omuriligin kaudalde elastik olmayan filum
terminaleye baglanmig kismiyla, en altta bulunan dentat ligamanlarin arasinda kalan
bolimanun gerilmesi sonucunda norolojik fonksiyon kayiplarinin gelistigi bir klinik
tablo olarak tanimlamiglardir % Bununla birlikte, Tubbs ve arkadaglar yaptiklar
anatomik calismada omuriligin kranial ya da kaudal ydnde geriimesinde dentat
ligamanlarin bir etkisinin olmadigini éne siirmislerdir *’.

Yamada ve arkadaslari, distal omurilikteki gerilmenin noral dokudaki oksidatif
metabolizmada bozukluga yol actigini ve bu metabolik bozulmanin derecesiyle
norolojik kayiplarin ciddiyeti arasinda iliski oldugunu gdstermislerdir'?2. Oksidatif
metabolizmadaki bu bozulmanin distal omuriligin (L1 alti) gri cevherinde meydana
geldigini ve bu bozulmanin mitokondriyal duzeyde olusarak sitokrom a ve a3
dizeylerinde ciddi bir azalmayla karakterize oldugunu belirtmiglerdir. Sitokrom a ve
a3’'deki bu azalma, distal omurilige uygulanan gerilme miktariyla orantili bulunmus ve
gerilme miktariyla distal omuriligi besleyen kan akimindaki azalma arasinda da
benzer bir iliski gdstermislerdir 12 20 223536, 38,39,

Benzer sekilde, Kang ve arkadaslar da buylyen kedilerde deneysel olarak
olusturulmus gerilme noktasina yakin omurilik bélimlerinde lokal kan akiminin ikKi
hafta igcinde % 32 oraninda azaldigini fakat serbestlegtirici cerrahi sonrasinda ise
lokal kan akiminin 2 hafta icinde artarak eski seviyesine dondugunu gostermislerdir
0 Arastirmacilar, GOS'lu olgularda gerilmenin ilk dénemlerinde omuriligin islevsel
bozuklugunun ilgili omurilik segmentine yonelik mekanik ve vaskuler hasarlardan
kaynaklandigini ve bu durumun blyume surecinde daha yaygin bir iskemik surecle
ilerleyici bir hal aldigini ortaya koymuslardir.
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5.KLINIK

GOS’nun dogumsal etyolojisi dustunuldiginde dogumdan itibaren patolojisi
olan hastalarin bulgulari dogumla birlikte olabilmekle birlikte, zamanla da ortaya
cikabilmektedir. Hangi etyolojik nedenle olursa olsun ilk ndrolojik kayiplarin
olusmasini takiben sureg hizli ve ilerleyici olabilmektedir. Pediatrik olgularin adolesan
donemde ki hizlh boy uzama surecinde omuriligin gerginliginin daha da artarak
hastalar semptomatik hale gelebilir veya var olan semptomlarinda artma gozlenebilir.
GOS olan asemptomatik hastalarin omurganin gerilmesine neden olabilecek travma,
dogum vb. durumlarda ani nérolojik kayiplari olusabilir 4 874142,

Hastalarda norolojik, nérokutandz, néroortopedik, norourolojik bulularin eglik
ettigi klinik bir tablo ortaya gikmaktadir “#*"'2, Nérolojik olarak alt ekstremitelerde
kuvet kayiplari, duyu bozuklugu, yurime bozuklugu, trofik degisiklikler, agri olabilir.
Noroortopedik olarak skolyoz, kifoskolyoz, ayak deformiteleri (pes varus, pes valgus
vb) olabilir. Norourolojik olarak diurnal enurezis, ogrenilemeyen tuvalet egitimi,
norojen mesane ve bunlara sekonder vezikouretral reflu, hidronefroz, sik Uriner
sistem enfeksiyonu, bobrek yetmezligi olabilir. Renal yetmezlik, ndrojen mesanesi
olan hastalarda, normal kisilere gore 8 kat fazla oranda gorilmektedir *'.
Norokutandz olarak ise hipertirikoz, ciltte renk degisiklikleri, dermal sinus, ciltalti
lipom gibi cilt bulgulari GOS’'unda siklikla (%85) gozlenir (Resim 1). Bu lezyonlar
Ozellikle diger semptomlar olusmadan 6nce gozlenerek hastaligin tanisinin erken
konulmasinda uyarici olmasi agisindan énemlidir.

Hastaligin belirti ve bulgular zaman icerisinde farkliik ve progresyon
gosterebilirler. Progresyon nedeni olarak en ¢ok kabul goren iki faktor Uzerinde
durulmaktadir. Birincisi, omurganin normal hareketleri sirasinda olusan fleksiyon ve
ekstansiyon sirasinda meydana gelen hafif travmalar sonucu gergin olan omuriligin
sitorom a ve siokrom a3 diizeylerinin azalmasidir. ikincisi, uzamis veya yavas
ilerleyen bir omurilik gerginliginin, ani ve kuvvetli bir fleksiyon ya da ekstansiyon
hareketiyle artmasiyla iligkilidir. Hayvan traksiyon modeli kullanilarak yapilan
deneysel galismalarin sonuglari, geriimeye ugramig omurilik segmentlerinin histolojik
incelemesinde, noéronal hasarin en fazla lumbosakral bdlgenin merkezi kisminda,
noronlar arasi alani ve uzun yollarin u¢ kisimlarini da igine alacak sekilde oldugunu
gostermigtir. Batun bu bulgular GOS hastalarinin norolojik bulgularinin ani olarak

kétiilesmesini ve alt ekstremite defisitlerini aciklayabilir nitelikte gériinmektedir 3%
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Resim1: Spinal disrafimde gdzlenen cilt bulgulari; ayni hastada hipertrikoz, ciltte renk
degisiklikleri ve sakral bolgede dermal sinus

GOS’da en sik gortlen kas ve iskelet sistemi deformiteleri, artmis lumbosakral
lordoz, pes kavus, varus ve valgus deformiteleri, ekstremite uzunluklarindaki
farklliklar ve skolyozdur "7, Skolyoz konjenital veya gelisimsel olabilir. Konjenital
skolyozda intaruterin hayatta olusum veya segmental kusurlar sonucu vertebra
anomalileri nedeni ile gorulmektedir. Edinsel skolyozada ise, konus medullaris
Uzerindeki gerilmeyi en aza indirebilmek icin paravertebral adaleler islevsel bir
duzenlemeye giderek normal omurga kivrimini degistirir. BOylece omurilik, omurga
kanalinin igbukey tarafindaki en kisa yolu izler. Skolyoz her iki etyolojik nedenin
birlikteligi ile de olabilmektedir. Pes kavus ve varus, medulla igindeki artmis basing
sonucu olugsan norolojik defisitler nedeni ile agonist ve antagonist adale gruplarinin
arasindaki dengesizlik sonucu olusmaktadir ' 3> % .GOS cocukluk caginda daha sik
goriilmekle birlikte giderek artan eriskin GOS olgulari ile karsilasiimaktadir #4142 44,
Hastalar arasindaki semptomlar yas grubuna gore farkliliklar géstermektedir
4

(Tablo-1)*. Erigkin hasta grubunda agri 6n plandadir Cocuklarda spinal

deformiteler daha sik ve ilerleyici yine ayni sekilde trofik bulgularda siktir >4°.
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BULGULAR

Agri

Ayak Deformiteleri

ilerleyici Spinal
Deformiteler

Motor Defisitler

Urolojik Bulgular

Trofik Ulserler

Cilt Bulgulari

COCUK

Nadir; genellikle bacaktadir.

Perineal veya perianal agri
yok.

Sik, ilerleyici

Sk, ilerleyici

Sik

Sik; idrar kagirma, gecikmisg
Tuvalet aligkanhgi, sik idrar
yolu infeksiyonu, inkotinans

Nadir

Sik

ERISKiN

Sik; genellikle perineal ve
perianal,
bilateral ve diestezi tarzinda

Yok

Nadir

Sik; 6zellikle ayakta

Sik; sik idrara ¢ikma,
yetisememe,

Stres inkontinans, tagsma
tarzinda

inkontinans

Cok nadir

< %50 bulunur

Tablo 1. GOS’ da bulgularin yasa gére dagilimi

Yas grubuna gore olan bu farkliigin sebebi patofizyolojide olan farliliklardir.

Adolesan donemde gerceklesen hizli buyume, eriskin donemde ise omurilikteki

gerilmelere bagli travmalar sonucu farkhlik géstermektedir

46,47,48

Spinal disrafizmli bir bebek sahibi olma olasihgi, birinci dogumda veya daha

once spinal disrafizmli gocuk sahibi olmamasi halinde 1/1000, daha 6nce anomalili
bir bebek olmasi halinde 60/1000, iki bebek olmasi halinde 130/1000 dir. Annenin

spinal disrafizmi olmasi halinde 30/1000 olmaktadir. Prenatal donemde fetuste spina
bifida aperta anomalisi varsa, yani noéral tip ile amniyon sivisi istirakli ise,
amniyonsentez ile 16—18 haftalik gebeliklerde alfa-fetoprotein artigi saptanir. USG ile
desteklenerek fetus hakkinda bilgi sahibi olunabilir 3 .
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6.TANI

GOS tanisinin dogru olarak konmasi, lezyonlarin iyi tanimlanmasi, ¢evre doku
ile iligkisinin iyi ortaya konmasi ve dogru degerlendiriimesi, tedavinin ilk ve en énemli
kosullarindan birisidir.

Orta hat kapanma defektleri (spinal disrafizm) sonucu olugsan GOS tanisinin
erken konularak tedavi edilmesi 6nemlidir. Ayrintil bir noérolojik ve fizik muayene
sonrasi yapilacak tetkiklerle konus meddullaris dizeyi saptanabilir. Bu tetkikler sonrasi
konus medullarisin sonlanma yerinin lomber 1-2 disk mesafesinin altinda
olmamasina ragmen GOS olabilecedi unutulmamalidir °. Nérolojik defisiti olmadig
halde lumbosakral bdlgedeki cilt lezyonlari varhgi, etyolojisi agiklanamayan Urolojik
problemlerin varligi, hastada skolyozun olmasi veya agiklanmayan agri sikayetlerinde
radyolojik tetkik ile hastalarin GOS agisindan degerlendiriimesi gerekir. MRG de
konus medullarisin olmasi gereken lomber 1-2 disk mesafesinden daha asagida ve
filum terminalenin 2 mm den daha kalin olmasi tani konulmasinda yeterlidir. Konus
seviyesinin normal olmasina ragmen pozitif Urodinami bulgusu yine tani
koydurucudur. GOS da yaplilan tetkikleri incelersek;

Direkt radyografi: Bifid lamina, kemik spikll, lezyon dizeyinde genislemis
interpedikiler mesafe, kelebek vertebra, blok vertebra, hipertrofik lamina, aksesuar
lamina ve sakral agenezi direkt grafilerde saptanan bulgulardir s Skolyoz ve
kifoskolyozun degerlendiriimesi ve takibi acisindan direkt vertebra grafileri
cekilmelidir (Resim 2).

"Resim 2: Skolyozda torakal ve s:ervikal AP direk grafi
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Bilgisayarli Tomografi (BT) ve Miyelografi: Bu yontemle kemik anatominin
ve kemik septumun yeni jenerasyon BT cihazlari ile Gg boyutlu olarak ¢ok iyi vizualize
edilmesine olanak saglar. Tani konmasi sirasinda ilk tetkik olarak degil, olasi kemik
patoloji dustinildigli zaman gerek duyuldugunda kullaniimasi uygundur. Ozellikle
¢ocuk yas grubunda hastanin maruz kalacagi iyonize radyasyon dozunu g6z éninde
bulundurulmali ve gereksiz tetkikten kaginmak uygun olacaktir. AOM saptanmasi
halinde yapilacak olan BT ile kemik yapi hakkinda ayrintili bilgi sahibi olunabilir
(Resim3). Miyelografi ve BT-miyelografi daha invazif ve komplikasyon riskleri nedeni

ile gunimuzde rutin olarak kullaniimamaktadir.

Resim3: AOM tip 1, axial BT kesitleri

Manyetik Rezonans Gorintileme (MRG): GOS'un belirlenmesinde en
onemli radyolojik tani aract MRG'dir °. Aksiyel, sagittal ve koronal planda tiim spinal
dokulari ylksek ¢dzunurlikte gorintilemeye imkan vermesi nedeniyle gerek tani ve
gerekse takiplerde MRG kullanilabilir. MRG ile hem konus medullarisin lokalizasyonu
ve filumun kalinhgr hakkinda bilgi almak, hem de gerginlige neden olan diger
dogumsal anomalileri saptamak mumkundur(Resim 4-5-6-7-8). T1 agirlikli kesitlerde
normal anatomi, konusun yeri, omurilikte, flumda ya da kanalda lipom varligi, filum
cap! net olarak izlenebilir. T2 agirlikli kesitler ise dermoid ya da epidermoid gibi
tumorleri gostermede faydalidir.

Filum terminale on-arka ¢api aksiyal kesitlerde L5-S1 seviyesinde olgulir ve 2

49

mm‘nin altinda olmalidir Konus meddllaris ise normal bireylerde L1-2

intervertebral disk mesafesinde sonlanir 3.
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Resim 4: MRG T1 ve T2 sagittal kesitte, L5 vertebra seviyesi yerlesimli konus
medullaris

Resim 5: MRG T2 axial kesitte diastematomiyelia ve kalin filum terminale

Resim 6: MRG T2 ve T1 sagittal kesitte lipomiyelomeningosel
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Resim:7: MRG T1 ve T2 sagittal kesitte L3 vertebra seviyesi yerlesimli konus
medullaris ve ayni seviyede blok vertebra

Resim 8: MRG a)S2 vertebra seviyesi yerlesimli konus medullaris ve terminal
sringomiyeli kavitesi b)postoperatif donem, sringomiyeli kavitsinde kagulme

Urodinamik testler: GOS tanisi konulan hastanin nérolojik durumunun nesnel
olarak belirlenmesinde, tani koymada ve takiplerinde vyararldir. Hipertonik ve
hipokompliyans mesanenin saptanmasi ve hiperrefleks kasilmalarin varligi tani igin
oldukca 6nemli ve degerlidir ' > 5",

Fonksiyonel ve elektrofizyolojik incelemeler: Somatosensoryel uyariimis
potansiyel (SEP) incelemesi, duysal uyariya sinir sisteminin elektriksel cevaplarini
gosterir. SEP incelemesinde iletim blogu ya da latans uzamasinin tespit edilmesi
GOS'lu olgularda énemlidir *. SEP sonuclarinin kétii oldugu olgularda basari orani
disuktiir °. Cerrahi tedavi sonrasi takipte de SEP kullanilabilir. SEP sonugclarinda

gorulen duzelme ile klinik tablodaki iyilesmenin birlikte olmamasi, elektrofizyolojik
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dizelmenin klinik dizelmenin 6nunde gittigi ve Kklinik dizelme igin beklemek
gerektigini seklinde yorumlanabilir .

Elektromiyografi (EMG), ozellikle pelvis tabani EMG’si (dig uretral sfinker
aktivitesi icin) ve dis anal sfinkter EMG’si; 6zellikle ¢gocuklarda 6nem tasimasina
ragmen, teknik faktorler nedeniyle yaygin olarak yapilamamaktadir. Ayrica GOS’lu
hastalarda EMG’de fibrilasyon potansiyelleri gorulmekle beraber bu durum GOS igin

spesifik degildir >°.
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7.TEDAVI

GOS’ta tedavinin amaci, omuriligin kranial yondeki hareketini engelleyerek
geriimeye yol acan patolojiyi ortadan kaldirarak omuriligin serbestlestiriimesi ve
saglikli néral yapilara zarar verilmemesidir 23 714,

GOS’da ndrolojik bulgularin ilerleyici oldugu ve 6zellikle ndérojen mesanenin
ortaya ciktiktan sonra duzelmeyebilecegi goz onune alinarak cerrahi tedavi karari
erken alinmali ve nérolojik bulgularin ortaya gikmasi beklenmemelidir > °% %% %,
Cunku néronlar metabolik ve elektrofizyolojik olarak fonksiyonel dizeyde olduklari
surece serbestlestirme yontemi uygulanirsa omurilik fonksiyonunun normale dénmesi
beklenir *.

Calismamizda hastalara uygulanan cerrahi tedavi; genelikle lomber 5.
vertebraya uygulanan laminektomi sonrasi dura agiliyor. Leylaki renkteki kismen
vaskuler filum terminale ortaya konulduktan sonra sutur ile baglaniyor. Bipolar ile
koagule edilip kesiliyor. Hastada GOS’na neden olan birden fazla spinal disrafizm
kusuru varsa bu lezyonlarin tamami ortadan kaldiriliyor. Coklu patolojilerde onarim
veya serbestlestirme kranialden kaudale dogru yapiliyor. Ornek verecek olursak,
omurganin Ust segmentlerinde AOM ve kalin filum terminalesi olan bir hastanin
cerrahi girisim sirasinda oncelikle AOM onariliyor ayni seansta daha sonra filum
terminaleye yoOnelik serbestlestirme uygulaniyor. Aksi durumda serbestlenen
omuriligin daha Ust segmentteki patolojiye badl olarak bu bdlgede gerilmesi veya
patofizyolojideki travmaya maruz kalmasi sonucu hastada ek norolojik defisitler

ortaya cikabilir.

Resim 9: GOS tanisi ile opere edilen vaka; ciltte insan kuyrugu oldugu ve filum
terminale ile baglantisi gorulmekte
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GEREC ve YONTEM

Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Nérosiriirji Anabilim Dali'nda 2008-2010
yillari arasinda GOS tanisi ile opere edilen 68 hasta Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi
Dekanhgi Bilimsel Arastirmalar Degerlendirme Komisyonu'ndan onay alindiktan
sonra retrospektif olarak arastirildi. Hastalarin yagslari 9 gin ile 59 yas (ortalama 12)
arasinda degismekte.

Arastirma sirasinda hastalarin dosya bilgileri tarandi. Hastalardan operasyon
oncesi Tuk Norogirurji Derneginin onam formu kullanilarak onam alindigi igin ek
onama gerek duyulmadi.

Calismaya GOS tanisi ile opere edilen tUm hastalar dahil edildi ve higbir hasta
calisma disinda birakilmadi. Hastalarin semptom, sistemik (cilt lezyonlan, skolyoz,
ayak deformiteleri...) ve norolojik muayene bulgulari ayrintili olarak arastirildi.

Radyolojik olarak, ¢alismadaki tim hastalarin MRG tetkikleri ve buna ek olarak
yapilmis olan diger radyolojik tetkikleri (BT,direk grafi ) incelendi.

Nérourolojik problemler nedeni ile Cocuk Cerrahisi A.D. ve Uroloji A.D. larinda

ki takipleri ve tedaviye yanitlari inceledi.
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BULGULAR

Olgulan etyolojik nedene goére ayirdigimizda 68 hastanin 14’sinin edinsel
(sekonder), 54’nin dogumsal (primer) oldugu saptandi. Edinsel 14 olgunun 13’0
spina bifida aperta kusurlari nedeni ile gecirilmis cerrahi sonrasi oldugu, 1 olgunun
ise vertebral kolon malignitesine bagli cerrahi girisim sonrasi oldugu gozlendi.

Olgularin cinsiyetlerine bakildiginda 48 K, 20 E oldugu saptandi. Eyolojiye
gore ayirdigimizda, dogumsal 40 K 14 E, edinsel 8 K 6 E oldugu saptandi.

Calismaya dahil edilen hastalarin toplam yas ortalamasi 12,2 iken, dogumsal
GOS’lu hastalarin yas ortalamasi 12,8 olarak hesaplandi. Edinsel GOS’da ise bu
deger 10,6 olarak bulunurken, malignite nedeni ile opere olan hasta bu gruptan
cikarildigi zaman yas ortalamasi 7,4’e dustu. Agri problemi olan hastalarin yas
ortalamasi 24,1 olarak bulundu.

Olgularin poliklinige bagvurmasini saglayan ana sikayetleri incelendiginde, 27
hasta agri, 13 hasta sirtinda egrilik, 6 hasta idrar problemleri, 9 hasta ylirumede
sikinti veya kuvvet kaybi, 7 hasta ayaklarindaki sekil bozukluklari, 12 hasta
lumbosakral bolgede killanma veya cilt lezyonlari nedeni ile olmus. Semptomlar izole
olmayip ayni hastada birliktelik gdsterebilmekteydi. Tum sikayetler incelendiginde 33
hastanin miksiyonla ile ilgili sikayeti (idrar kagirma, tuvalet egitimi alamama, tagsma
tarzi iseme) olmus.

Olgularin yapilan fizik muayeneleri incelendiginde:

Norokutan6z:44 hastada noérokutandéz bulgu saptandi. Bunlar 13 hastada
hipertirkoz, 2 hastada insan kuyrugu, 5 hastada ciltte renk degisikligi, 13 hastada
operasyona sekonder skar izi, 3 hastada dermal sinus, 2 hastada ciltalti lipom, 6
hastada bu lezyonlarin birlikteligi (Resim 1) gézlendi. Dermal sinls traktusu gézlenen
hastalarin lezyonlari lumsakral bdlgede goézlenirken 1 hastada servikal bodlgede
saptandi.

Noroortopedik:41 hastada klinik veya radyolojik olarak kas iskelet sistemi
anomalisi saptandi. 15 hastada alt ekstremitede sekil deformiteleri gbzlenirken, 18
hastada skolyoz, 10 hastada hemi veya blok vertebra saptandi. Patolojiler izole veya
birliktelik gosterebildikleri gdzlendi. 27 hastada belirgin bir kas iskelet deformitesi
gozlenmedi. (kemik anomaliler igerisine vertebra posteriorundaki fuzyon defektleri

eklenmemisgtir)
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Norourolojik:30 hastanin idrar ile ilgi sikayeti vardi. Toplamda 38 hastaya
urodinami yapildi. 15 hastada unstabil hiperrefleks kasilmalar saptandi ve bu grupta
8 hastanin idrar ile ilgili gsikayeti yoktu. 6 hastanin Urodinamisi normal olarak
degerlendirilirken myelomeningosel nedeniyle opere edilen ve sekonde yapigikliklar
olan 9 hastanin ise temiz aralikli kateterizasyon ( TAK ) yaptigi saptandi.

Norolojik: hastalarin norolojik muayenesinde 23 hastada alt ekstremitede
motor defisit, 6 hastada izole duyu kusuru saptandi. Motor defisiti olan hastalarin 10’u
edinsel GOS nedeni ile takip edilen hastalar olup ve bu grup dogum sirasinda da bu
defisitleri mevcutmus.

Radyolojik goriintilemeler:

Tum hastalara MRG yapildi ve konus dizeyi goézlenerek eslik eden ek
anomaliler arastirildi. Mevcut patolojiye gore gerek duyulan durumlarda BT eklendi
ve her hasta preoperatif donemde direk grafi ile tetkik edildi. Calismada 22 hastada
tek patolji kisa kalin filum terminale gozlenirken, 12 hastada tip 1 AOM, 16 hastada
tip 2 AOM, 6 hastada Dermal sinUs, 3 hastada lipomiyelomeningosel, 6 hastada

siringomyeli kavitesi saptandi. (Tablo2: Hasta Listesi)

Konus
Yas Sonlanma Spinal Disrafizm Diger

Olgu No Cinsiyet Yeri Bilesenleri

1 27-K L5 J

2 4-K L3 J

3 4ay-E L5-S1 Tip-2 AOM

4 14-K L4 a

5 17-K L3 1]

6 2-k L3 Tip-2 AOM

7 47-E L3 J

8 5-K L3 Tip-1 AOM

9 49-E L3 1]

10 17-E L4 1]

11 6-E L3 0]

12 3-K S1 Dermal Sinus
13 17-E L2 0]

14 3-K L2 Tip-2 AOM
15 4-K L2 Tip-1 AOM
16 3-E L3 J

17 32-K L3 Tip-2 AOM
18 1-E L3 Tip-1 AOM
19 5-E L1-2 Dermal Sinus
20 11-K L2 0]

21 2-E L3 Tip-2 AOM
22 7-K L3 Tip-1 AOM
23 59-K L2-3 1]

24 16-K L5 J

25 6-K L5 Tip-2 AOM
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26 38-K L3 Lipomiyelomeningosel

27 3-K L4 Dermal Sinus
28 13-K L5 Tip 2 AOM
29 13-K L5-S1 Tip-1 AOM
30 9-E L3 J

31 20-E L2 0]

32 4-K L2 Tip-1 AOM
33 9g-K L4 Tip-1 AOM
34 5-K L5 Tip-1 Chiari
35 3-K L2 1]

36 7-K LS J

37 11-K L4 1]

38 1-K L3 Dermal Sinus
39 18-k L4 Lipomiyelomeningosel
40 7-k L3 a

41 5-K L5 0]

42 3-K L2 Tip-2 AOM
43 15-K L5 Tip-2 AOM
44 4-E L5 Tip-1 Chiari
45 32-K L4 Tip1 AOM
46 2y-K L3 Tip-2 AOM
47 1-K L5 Tip-2 AOM
48 1-K L4 Tip-2 AOM
49 7-E L5 Tip-1 AOM
50 11-E L4 Tip-1 AOM
51 14-K L3 Lipomiyelomeningosel
52 3-K L3 Tip-2 AOM
53 28-K L4 Tip-1 AOM
54 14-K S1 J

55 2-K S1 Tip-2 AOM
56 1-K L4 a

57 6-E L5 0]

58 5-E L3 0]

59 6-K L4 Tip-2 AOM
60 15-E L3 Filar Lipom
61 13-K L1-2 1]

62 24-K S1 Tip-2 AOM
63 43-E S1 0]

64 12-K S1 Tip-1 AOM
65 9-K L5 0]

66 6-K L4 0]

67 26-K L3 J

68 14-E S2 J

Tablo 2: Olgularin yas, konus medullaris duzeyi ve ek anomalileri

Agn sikayeti olan 27 olgunun 5’nin sikayeti gegmemis ve bu olgulardan 3’0
operasyon lojunda BOS koleksiyon nedeni ile reopere edilmistir. Diger 2 hasta
medikal tedavi ile kismen fayda gormekle birlikte 1 hasta da algoloji tarafindan takibe
alindi. Erken donem komplikasyon olarak 4 hastada lokal yara yeri enfeksiyonu

saptandi ve medikal tedavi ile dizeldi.
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Olgularin  postoperatif dénem takipleri incelendiginde higbir hastada
preoperatif ddneme gore yeni veya ek norolojik defisit saptanmadi. Motor defisiti olan
23 olgunun 13’nun edinsel oldugu, bu olgularin ortak 6zeliginin 6zge¢misinde opere
miyelomeningosel oldugu saptandi. Bu grupta yani edinsel etyoloji varligida higbir
hastada nérolojik bir dizelme gézlenmedi. Diger 10 hastanin 2’sinde motor kayipta
duzelme saptandi. GOS tanisi konulmadan 6nce skolyoz nedeni ile opere olan ve
daha sonra tarafimizca tanisi konulan hastalardan alinan anamneze gore belirgin bir
norolojik defisit gelismemis. Her iki hastanin da adri ve omurgada egrilik sikayeti 6n
planda olmus.

Norourolojik bulgulara bakildiginda ise yine edinsel gruptaki 9 hasta tasma
tarzi idrar nedeni ile TAK (temiz aralikli katetarizasyon ile idrar bogaltma) yaptiklar
saptanmis olup bunlarda bir degisiklik gdézlenmemistir. Konjenital etyolojiye sahip
diger 21 hastanin takiplerinde Cocuk Cerrahisi AD veya Uroloji AD tarafindan verilen
medikasyonla birlikte 10 hastanin sikayetlerinin gectigi veya dizelme goOsterdigi
gorulmustar. 1 hasta norojen mesane tanisi ile TAK yaparken spontan iseme
fonksiyonu gelmis artik TAK yapmamaktadir ve medikal tedavi ile takip edilmektedir.

Noéroortopedik olarak dizelme gbézlenmeyen olgulardan 3’Unde ayak
deformitesi ve his kusuruna sekonder ciddi basi yaralari ve enfeksiyonlar nedeni ile
takip edilmektedir. Skolyoz tanisi alan hastalarda deformitede artis gozlenmedi.
Cocuk yas grubundaki 3 hastanin ortopedik takiplerinde skolyoz agisinda azalma

g6zlendi ve operasyona gerek kalmadi.
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TARTISMA

Omuriligin  degisik dogumsal veya edinsel nedenlerle vertebral kanal iginde
olusan yapisikliklar nedeniyle normal konumundan daha farkh bir dizeyde tespiti ve
bunun sonucunda olusan mekanik gerilme, burkulma ve iskeminin olusturdugu klinik
tabloya gergin omurilik sendromu denir 78928

Kaynaklarda en sk GOS nedeni olarak kisa kalin filum terminale
gosterilmektedir®®”'° Daha sonra etyolojik faktér olarak AOM, lipomiyelomeningosel,
intradural lipoma ve miyelomeningosel operasyonundan sonra gelisen yapigikliklar
takip etmektedir 2 7 162793
22’sinde (%32) goérulmustuar. 28 olguda (%41) AOM ile birlikte goralmis olup bu

hastalarda operasyon sirasinda filum terminale rutin olarak serbestlestirilmistir. 13

. Calismamizda izole kisa kalin filum terminale 68 olgunun

olgu(%19) spina bifida apertaya sekonder olarak tani konularak opere edilmislerdir.
Miyelomeningosel nedeniyle ameliyat edilen hastalarin 1, 2 ve 5 yillik takiplerinde
GOS gelisme sikligi sirasiyla %27,5, %40, % 60 olarak bildiriimistir*°. Literatiir verileri
ile oranlarimiz kiyaslandiginda ortaya c¢ikan farkin nedeni, hastalarin noérogirirji
poliklinigine bagvurmasi igin belirgin bir norolojik defisiti yoksa bagka bir poliklinikten
sevk ile olmasi oldugu dusundlmustir. Ayrica miyelomeningosel nedeni ile opere
olan hastalarda genellikle tam sifa saglanamadidi igin rutin olarak kontrollere
gelmektedirler. Bu nedenden dolayl olusabilecek GOS tanisi daha erken
konulabilmektedir. Hasta gruplarinin ortalama yas dagilimlari da bunu destekler
niteliktedir.

Lipomiyelomeningosel ve AOM gibi kapal orta hat birlesim anomalilerinde
genel olarak kadin baskinligindan sz edilmesine ragmen GOS, her iki cinste de esit

siklikta izlenmektedir &

. Bizim calismamizda ise 48 K, 20 E oldugu saptandi.
Etyolojiye gore ayirdigimizda, dogumsal 40 K 14 E, edinsel 8 K 6 E oldugu saptandi.

GOS siklikla gocukluk ¢aginda rastlanan bir patolojidir3. Eriskin donemde daha
nadir gériilir & * 4! 42 44 Semptomlarin bazi olgularda daha geg ortaya ¢ikmasinin
nedeni, omuriligin gerilme derece ve hizinin her olguda farklilik géstermesi olabilir**
*_ Yetiskinlerde norolojik kayiplarin ortaya ¢ikisinda siklikla vicut hareketlerinin ya
da pozisyonunun tetikleyici bir rolt vardir. Omuriligin gerilmesine en sik sebep olan
faktorler litotomi pozisyonunda dogum, kalgadan zorlu bacak fleksiyonu, éne egilme,
sirekli oturma, sirta ve kalgalara dogrudan olusmus travmalardir > *® 4748 Ayrica bas

ve boyun fleksiyonunun omuriligin aniden yukari dogru hareketlenmesine neden
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oldugu, bu yuzden tekrarlayan normal bas ve boyun hareketleri sonucu ortaya ¢ikan
mikrotravmalarin konus medullarsin yaralanmasina neden olacagi éne siriilmistiir®
819464748 " Hastalarin semptom siirelerine bakildiginda ani bir sikayet veya defisit
olusmadidi sikayetlerin zaman icerisinde olustugu gézlendi. Ozellikle, yetiskin yas
grubunda. Radikuler agri tarif eden hastalarda bazen tani GOS olmaktadir ve bu
akilda tutulmalidir.

GOS’da olgularin % 30’unda konus meddullarisin L3 omurga duzeyinde, %
60’'Inda L4 ve L5 omurga duzeyinde, % 8-10 oraninda da S1-2 omurga dizeyinde
sonladigi bildirilmistir ”. Calismamizda ise %16 oraninda L2 omurga diizeyinde, %34
oraninda L3 omurga duzeyinde, %19 oraninda L4 omurga duzeyinde, %20 oraninda
L5 omurga duzeyinde, %10 oraninda S1omurga duzeyinde, %1 oraninda S2 omurga
dizeyinde sonlanmistir. Omurilik normal yerinde de sonlansa hastanin klinigi varsa

GOS olabilecedi unutulmamaldir °

. Klinigimizde konus medullaris dizeyi normal
olmakla birlikte Urodinamisi bozuk 2 hasta opere edildi. Bu hastalarda postoperatif
donemde Kklinik duzelme gozlendi. MRG incelenirken L1-2 disk seviyesi ve
yukarisinda konus dizeyi gozlendiginde olasi tanilardan GOS’u akildan ¢gikarmamak
gerektigini distnutyoruz.

Ortopedik sorunlar; ayak deformitelerini (en sik), ekstremite uzunluk
uyumsuzluklarini, bacak malformasyonlarini, kalca asimetrisini ve vertebra
anomalilerini (6rneg@in lamina defektleri, bifid vertebra, hemivertebra, sakral agenezi,
segmentasyon kusurlari ve skolyoz) igerir. Skolyoz GOS’da % 25 oraninda goriiliir >°.
Calismamizda bu oranlar skolyoz i¢in %26, ayak deformiteleri igin %22 bulunmustur.

Skolyozu olan hastalarda, klinik ve nororadyolojik incelemelerle aksi
kanitlanana kadar, GOS olabilecedi ve skolyoza ydnelik dizeltme girisimlerinin ancak
omuriligin serbestlestiriimesinden sonra yapilmasi gerektigi, serbestlestirme ameliyati
uygulanmadan yapilacak bir ortopedik duzeltme ameliyatinin agir norolojik
komplikasyonlara yol acabilecedi yapilan calismalarda énemle vurgulanmistir *°.
Klinigimizde skolyoz nedeni ile opere olan, daha sonra GOS tanisi alan 2 hastada
bdyle bir tablo ile karsilasilmamistir. Fakat patofizyoloji disundltrse, skolyoz diuzeltici
cerrahi sonrasi kanal igerisinde omuriligin gerilmesi artacagindan ndérolojik kayip
olusma veya artma ihtimali vardir. Ayrica, skolyozu olan 30 ¢ocuk hastayla yapiimig
bir calismada, serbestlestirme ameliyati olduktan sonra ¢ocuklarin % 96 ‘sinin bir

yillik takibinde skolyoz acilarinda azalma veya degisme olmadigi gorilmustir °°.

34



Ancak skolyoz agisinda artmanin olmamasi da patolojiye yol agan etmenin ortadan
kalktiginin gostergesi sayilabilir.

Deri bulgularinin GOS kliniginde 6nemli yeri vardir. Bu hastalarin dogumda
normal ndrolojik bulgulara sahip olduklari varsayilirsa zaman igerisinde fonksiyonel
kayiplara ugramadan bu deri lezyonlarinin varliginin erken tanidaki énemi ortaya
cikar. Bunlar; dermal sinus, hemanjioma, hipertrikoz, nevlis ve ciltalti lipomlari gibi
lezyonlar olup, altta yatan dogumsal anomaliyi yansitmalari bakimindan onem
tasirlar. Ornegin ciltalti lipomunun lipomiyelomeningosel, hipertrikozun AOM igin tipik

olduklari belirtilmistir 3

. Calismamizda 13 olguda hipertrikoz saptanmis olup 10
olguda eslik eden AOM, 3 lipomiyelomeningoselli olguda ise ciltalti lipom saptandi.
Hicbir norolojik fonksiyon kaybi olmasa da, 6zelikle lomber ve lumbosakral bolgede
orta hatta yer alan bu tip deri lezyonlarinin varlhgi, GOS yonunden radyolojik

incelemeyi zorunlu kilmahdir °

. Bu asamadaki bir pediatrik hastanin ilk tanisi
norosirurji  polikliniginden ©once pediatri polikliniginde konulmakta ve sevk
edilmektedir. Ozellikle hipertrikoz alani gok biylk boyutlarda degilse veya gocuk
erkekse aileler tarafindan ¢ok 6nemsenmedigini gdzlemledik.

AQgri, 6zellikle eriskin GOS’unda sik gorulen belirti iken, ¢ocukluk yas grubunda
ise nadir oldugu yayinlarda bildirilmistir > ~ & 2% % Bizim galismamizda da agri
sikayeti olan hastalarin yas ortalamasi 24.1olarak bulunmustur. Bui ve arkadaslari,
agn yakinmasinin 3 yas altindaki ¢ocuklarda daha g¢ok huzursuzluk, bacaklarda
kasilma ve ylrimeye karsi olan isteksizlikle kendini gosterdigini icin agrinin eriskin
GOS'lu olgularda daha sik gériildigini bildirmislerdir >. Erigkin GOS hastalarinda
gorulen agn, intervertebral disk hernisinin klinik tablosunu taklit edebilir. Ancak
diskojenik agrinin tersine yatak istirahati ile artan agrilarda GOS dusunulmelidir.
Tedavi edilemeyen agrilarda GOS akildan gikarmamakta fayda vardir.

GOS’da norourolojik problemler, genellikle sempatik, parasempatik ve somatik
yollarin Ugunde birden olusan patolojilerle ortaya c¢ikar. NoOrojenik mesane,
inkontinans, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu siklikla gérilir > 8. Ameliyat ncesi ve
sonrasi donemde yapilacak Urodinamik incelemelerin tani ve takiplerde oldukga

yararli ve &nemli oldugu bildirimektedir '3 % °

. Bebeklerde mesane fonksiyon
bozuklugu saptanmasi oldukga zor iken, gocukluk ¢caginda ise en belirgin habercisi
tuvalet egitiminin gecikmesidir. Kisi ve toplumlara gore degisiklikler gosterse de, dort
ile bes yaslarina kadar yetersiz sfinkter kontrol kusuru, ndérojenik mesane olarak

kabul edilmelidir. Ancak GOS‘ta gorulen idrar inkontinansi dilrinal olmali, gece
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disinda tam bir idrar kontrolii oldugu durumlarda farkl bir neden aranmalidir > 4> 51,

Hastalarda sadece urolojik problemler nedeni ile tani alan vakalar gozlemledik.
Yapilan urodinamilerde 15 hastada unstabil hiperrefleks mesane saptandi ve 8
hastanin Urolojik bir problemi yoktu. Sikayetleri gecen veya iyilesme gdsteren 10
hastanin sadece birinin nérojen mesane tanisi vardi. Sendromun erken taninarak
tedavi edilmesi bu agidan faydal gériilmektedir. Urolojik problemleri olan hastalarin
tedavisinde, ilgili branglardan destek alarak gerekli medikal tedavi destegi
saglanmali.

MRG’nin, GOS tanisina ¢ok o6nemli katkida bulundugu konusunda tim
arastirmacilar arasinda goériis birligi vardir % 3> % 1% 3% MRG, sadece konus
medullarisin lokalizasyonunu ve filumun kalinhigr hakkinda bilgi vermekle kalmayip,
gerginlige neden olan etyolojik faktori de ortaya koyar. Hall ve arkadaslari,
calismalarinda GOS tanisinda MRG’nin tercih edilmesi gerektigini ve kendi
olgularindaki ameliyat 6ncesi MRG bulgulariyla, ameliyat bulgularinin tamamen
uyumlu oldugunu bildirmislerdir °’. iyonizan radyasyon icermemesi ve non-invazif bir
yontem olmasi MRG’nin diger avantajlaridir. Buna karsilik, MRG’nin yetersiz kaldigi
bazi durumlar da bildirilmistir. Ornegin, ileri skolyoz, MRG incelemesini giiclestirir ve

goriintii kalitesini dustiriir. AOM 'de kemik septum BT ile daha kolay belirlenir & 1%

2 Her zaman konus medullarisin normal yerlesimli olmasinin GOS olmadig
anlamina gelmediginin unutulmamasi gerekir °.

GOS’da, erken tani sonrasinda cerrahi girisimle omuriligin serbestlestiriimesi,
semptomsuz hastalara da uygulanan, standart bir yéntem olarak kabul ediimektedir *
7.14.30.40 By hastalara miimkiin oldugu kadar erken cerrahi girisim yapilmasi géris,
tedavi gdrmemis ya da yetersiz serbestlestirme uygulanmig GOS olgularinin dogal
seyri gdzlenerek agirhik kazanmistir. Ornegin Hoffman ve arkadaslar, yenidogan
doneminden itibaren takip edilen 97 lipomiyelomeningosel olgusunda, yas ilerledik¢e

norolojik kayiplarda artis oldugunu saptamislardir °®

. Oakes ve arkadaslari da
lipomiyelomeningoselin dogal seyrinde %88 oraninda norolojik islev kaybi
geliseceg@ini ve koruyucu cerrahi girigsimin, %10’luk morbiditeye ragmen goze
alinmasi gerektigini vurgulamaktadir %

Cerrahi girisimin sonuglarini irdeleyen kaynaklar, genel olarak motor ve
sifinkter iglevlerini, ve erigkinlerde ek olarak agrn belirtisini kriter olarak almiglardir.
GOS’ta cerrahi girisim sonrasinda bulgularin ilerlemesinin genellikle durdudu,

dizelme durumundaysa bunun bulgularin ortaya ¢ikis suresinin kisa olmasiyla iligkili
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oldugu 6ne sirilmustir %

. Cesitli kaynaklarda bildirilen motor dizelme oranlari
genel olarak %40-70 arasindadir * ' % ¢ Sfinkter islevlerinde, 6zellikle kronik
ndrojen mesane olustuktan sonra diizelme sansinin azaldigi bildirilmistir > *'. Bu
olgularda cerrahi tedavi sonrasi ilk 6 ay i¢inde klinik dizelmenin olmasi yaniltici
olabileceginden esas degerlendirmenin 6 aydan sonra yapilmasi gerekir. Agri
belirtisinin cerrahi girisimden sonra tama yakin diuzelme gosterdigi konusunda

yazarlar arasinda goris birligi vardir # 8 365260
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SONUC

GOS’un tedavisinde halen kabul edilmis kesin bir teshis ve tedavi semasi
yoktur. GOS, klinik ve radyolojik olarak genis bir agidan degerlendirilmeli, radyolojik
bulgular normal olarak degerlendiriise de klinik bulgular géz onune alinmaldir.
Urodinamide “Hipertonik ve hipokompliyans mesane’nin saptanmasi ve “hiperrefleks
kasiima”larin varligi tani igcin ¢ok énemlidir ve dederlidir. Hastalarda Urolojik problemi
olmasa da urodinami mutlaka yapilmali ve anlamli bulunmasi halinde GOS tanisi
konulmasi gerektigini dusunmekteyiz.

Spinal kolon Uzerinde orta hatta yerlesim gdsteren hipertrikoz, lipom, ciltte
renk degisikligi gibi durumlarda hastalar olasi GOS olarak duslunulerek MRG
yapilmasini onermekteyiz

GOS tanisi ile operasyona hazirlanan olgularin 6ncelikle tim kraniospinal
aksin MRG ile tetkik edilmesi eslik edebilecek orta hat kapanma defektlerinin
saptanmasi agisindan gerektigini dusunmekteyiz. Gerek duyulmadik¢a BT
tetkiklerinin iyonizan radyasyon nedeni ile yapiimamasi taraftariyiz.

Teshis sonrasi erken cerrahi tedavi uygulamak gerektigini duginmekteyiz.
Hastaligin dogal seyri Uzerine yapilan arastirmalarda defisitlerin veya iskelet
anomalilerin ilerleyen zamanlarda ortaya ¢iktigi goralmastir. Defisit gelistikten sonra
uygulanan tedavi ile tam sifa olmayabilir. Aktif sikayeti olmayan hasta grubuna veya
ailesine bu bilgilerin iyi anlatiimasi, cerrahi tedavinin dneminin anlatilmasi gerektigini
disunmekteyiz.

Edinsel GOS sendromlu hastalar, rutin poliklinik kontrolleri olmasindan dolayi
daha erken yas aralidinda tani konulabilmektedir. Hasta paraplejik ve/veya norojen
mesanesi olsa bile iskelet anomalileri gelismemesi ve olasi defisitte duzelme ihtimali
g6z 6nunde bulundurularak opere edilmesi gerektigini disinmekteyiz.

Urolojik problemler, hastalar icin siirekli hastane bagimliligi ve sik enfeksiyon
problemleri getirmektedir. Hastalar postoperatif takiplerinde multidisipliner olarak
gocuk cerrahisi A.D. veya Uroloji A.D. tarafindan beraber takip edilmesi gerektigini
disunmekteyiz.

Sadece dogumsal degil edinsel nedenlerde GOS olabilecegi her zaman g6z
onunde bulundurulmalidir. GOS tanisi ile opere edilen hastalarda da tekrar bu
sendromun  gelisebilecegi dugunulerek hastalara rutin  poliklinik  kontrolu

onermekteyiz.
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AOM

BT

GOS :

MRG :

SEP

TAK

KISALTMALAR

: Ayrik Omurilik Malformasyonu (Diastematomiyeli)

: Bilgisayarli Tomografi

Gergin Omurilik Sendromu

Manyetik Rezonans Goruntileme

: Somatosensoryel Uyariimis Potansiyel

: Temiz Aralikli Kataterizasyon
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