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oluşmaktadır. Bu aşamada ektoderm mezoderm ve endo-
derm oluşmaktadır. AOM oluşumundaki temel hata şudur; 
Hensen düğümünün (primitif düğüm) dorsal tarafından gelen 
prenotokordal hücrelerin, orta hat notokordunu oluşturmak 
için ektoderm altında orta hat entegrasyonuna uğraması 
gerekir. AOM’da bu hücrelerin orta hat entegrasyonunda 
geçici olarak kesinti olur ve geride ektodermin hâlâ endo-
derme yapışık olduğu bir orta hat alanı bırakır. Bu bir sineşi 
yaratır (10). Bu yapışıklık iki notokord oluşumu ile sonuçlanır. 
Pirimitif meninks hücrelerinin katılımının varlığında göre de 
AOM’nun tipi değişmektedir. Örneğin geç entegre olan lom-
ber ve alt torakal seviyelerdeki AOM’unun zamanı meninks 
diferansiyasyonuna denk geldiği için bu bölgelerde iki tekal 
kese dolayısıyla da Tip1 AOM daha sık görülmektedir (10). 

SINIFLAMA
Klinikte farklı adlandırmaları bulunmaktadır.  Diastometam-
yeli (ayrılmış, yarıklanmış medulla), veya diplomyeli (ikili 
medulla) gibi isimlendirmeler daha önce kullanılmıştır. Gü-
nümüzde ise en sık kullanım şekli AOM’dur. Eski tanımlama 
ile yeni tanımlama karşılaştırıldığında diastometamyeli daha 
çok Tip 1 AOM’na, Diplomyeli ise daha çok Tip 2 AOM’na 
karşılık gelmektedir.  

TANIM/EPIDEMIYOLOJI
Ayrık omurilik malformasyonları (AOM), iki ayrı omurilik var-
lığı ile seyreden spinal disrafizm ile ilişkili konjenital omurda 
deformitelerinin bir grubudur. Tüm konjenital deformitelerin 
%3.8-5’ini içerse de erken tanı ve tedavinin çok önemli ol-
ması ve tedavi edilmez ise oluşabilecek ciddi nörolojik ku-
surlar oluşabileceğinden dikkatle değerlendirilmesi gereken 
bir klinik durumdur (6).

Yaklaşık 5000 doğumda bir görülmektedir (13). Diğer dis-
rafizmlerde olduğu gibi folat metabolizması etiyolojide çok 
önemlidir. Maternal perinatal rutin folat kullanımı AOM’dan 
korunmak için bilinen en etkin yoldur (4). 

Kız çocuklarında erkeklere kıyasla 1.3 kat fazla görülmekte-
dir. Semptom yaşına bakıldığında 4-7. yaşlarda birinci, 12-
16. yaşlarda ikinci pikini yaptığı görülmüştür. Tip 1 AOM Tip 
2’ye göre daha çok görülmektedir (13). 

EMBRIYOLOJI
Diğer konjenital malformasyonlar; primer ve sekonder nörü-
lasyon aşamasındaki sorunlardan kaynaklanmasına karşın 
AOM’ları gastrulasyon aşamasındaki problemler nedeni ile 

ÖZ
Ayrık omurilik malformasyonu iki omurilik varlığı ile seyreden doğumsal bir malformasyondur. Tedavi edilmediğinde ilerleyici 
nörolojik kusurlar, idrar yapma ve dışkılama sorunları, kalıcı ağrılar ve omurga deformiteleri gibi sonuçlarla sonuçlanabilmektedir. 
Tiplerine göre cerrahi teknik değişmektedir. Cerrahi sonuçların yüz güldürücü olduğu bu hastalık grubunda erken tanı ve tedavi 
planı olumsuz sonuçlardan korunmak için çok önemlidir. Klinik olarak şüphe edilen olguların uygun radyolojik yöntemler ile 
değerlendirilmesi ve uygun şekilde tedavisi gerekmektedir. 
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Split spinal cord malformation is a congenital malformation with the presence of two spinal cords. Progressive neurological 
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altındadır ve genellikle 2 vertebra yüksekliği içinde kord’lar 
birleşerek tek kord hâline gelirler. T1 inceleme aynı zamanda 
eşlik edebilecek olan yağlı filum, dermal sinüs traktı, terminal 
lipom gibi ek anomalilerin saptanması için de çok önemli-
dir. T2 inceleme subaraknoid boşlukların tayinini sağlan ve 
AOM’larının tipi ile ilgili bilgi verebilir. Ayrıca T2 incelemede 
siringomyeli varlığı saptanabilir. 

AOM’da bilgisayarlı tomografi (BT) çekilmesi kemik septu-
mun varlığı için çok önemlidir. Ayrıca kemik septumlarının 
operasyon öncesindeki oryantasyonu anlamak ve hipertorfik 
lamina yapısının değerlendirilmesi için de çekilmesini öner-
mekteyiz. Bazı kemik segmentasyon kusurlarına eşlik ede-
bilir. Kemik segmentasyon kusurları arasında bifid omurlar, 
bifid laminalar, Klippel-Feil malformasyonu, kelebek omurları 
ve hemivertebra yer alır. AOM’nun %50-60’ının skolyoz ile 
ilişkilidir olduğu ve konjenital skolyozlu hastaların %5’inde 
AOM olduğu belirtilmiştir. Majör eğriliğin apeksi AOM sevi-
yesi ile örtüşmektedir (9).

Temel sınıflandırma Pang ve arkadaşları tarafınca 1992’de 
yapılmıştır (8). Bu sınıflamaya göre AOM’ları ikiye ayrılmak-
tadır. Tip 1 AOM’da iki medulla iki ayrı dura ile çevrilmiştir 
ve bir kemik septum veya kalın bir fibrokartilöz septum ile 
ayrılmıştır. Tip 2 AOM’da ise iki kord tek dura ile çevrilmiştir 
ancak fibroz bir septum ile ayrılmıştır. Tip 1 en sık AOM’nu 
torakolomber ve lomber bölgede görülür iken servikalde gö-
rülme olasılığı çok nadirdir. Tip 2’de ise servikal bölge de de 
yerleşim olabilmektedir (Şekil 1) (6,13).

2005’de  Mahaparta ve Gupta’nın yaptığı başka bir çalışma-
da, Tip 1 AOM’ları, septumun kord ile olan ilişkisine göre, 4 
ayrı altgruba ayrılmıştır. Bu çalışmada cerrahi olarak en riskli 
grubun Tip 1 d olduğu, en risksiz grubun da Tip 1a  olduğu 
da belirtilmiştir. Kendi serilerinde de en sık olan grubun Tip 
1a olduğunu belirtmişlerdir (Şekil 2) (7).

DIĞER DEFORMITELERLE OLAN ILIŞKISI
AOM’na diğer konjenital anomaliler eşlik edebilmektedir. 
En sık eşlik eden ek deformitelere bakılacak olur ise, gergin 
omurilik, düşük yerleşimli konus birlikteliği (>%50), kifoskol-
yoz birlikteliği (%44-60), siringomyeli (%27.5-44), yağlı kalın 
filum, dermoid kist, nöroenterik kist, spinal lipom (%11-26) 
sıralanabilir. Konjenital skolyozu olanların %5’inde AOM 
görülebilir. Meningomyeloselli hastaların %15’inde görülür. 
Skolyoz var ise eğrilik tepe noktasında olma olasılığı %45’dir 
(13). Hemivertebra gibi omurga anomalilerine eşlik edebilir. 
Divertiküllerle beraber olabilir (5).

KLINIK
AOM’unun temel klinik tablosu omurilik gerginliği ile gerçek-
leşmektedir. Özellikle pediatrik hasta grubunda septumun 
yol açtığı omurilik gerginliğine bağlı bacaklarda persistan 
ağrılar, motor ve sensoryal problemler (güçsüzlük, alt eks-
tremitelerde atrofi, yürüme bozuklukları, radiküler ağrı, hipo-
estezi veya parestezi gibi) ile bulgu verebilmektedir.  İdrar 
ve gaita inkontinansı da yapabilir (%20-40). Perinede ağrıya 
neden olabilir. Erken çocuklukta asemptomatik olsa da klinik 
genelde ilerleyicidir (6,10,13). Tip 1 AOM’nu olan hastaların 
%72’si Tip 2 AOM olan hastaların ise %64’ü semptomatik 
olarak ilerlemektedir. Erişkinlerde ise klinik daha çok aksiyel 
bel ağrısıdır. Ancak erişkin grupta da bazen radiküler etki-
lenme (özellikle travma sonrasında) görülebilmektedir. Kifos-
kolyoz’a, eşlik ettiği durumlarda duruş bozukluğu ve defor-
miteler gözlemlenebilir. Omurga deformitelerinde daha çok 
Tip 1AOM görülmektedir (10). Tip 1 AOM’nun kliniği, Tip 2 
AOM’nuna göre daha gürültülü seyrettiği gözlemlenmiştir (6). 

Ayrıca diğer spinal disrafizm’lerde olduğu gibi bazı kutanöz 
bulgular eşlik edebilmektedir. Hipertrikoz, hiperpigmente 
maküller, kapiller hemanjiomlar ile birlikte saptanabilmekte-
dirler.  

GÖRÜNTÜLEME
Antenatal testlerde 14. hastada ekojenik bir fokus olarak 
gözlemlenebilir. Şüphe olur ise gebelikte çekilen manyetik 
rezonans görüntüleme (MRG) yapılması eşlik edecek diğer 
patolojileri saptamak ve bilgilendirme için önemlidir (1). 

Hastaların değerlendirilmesinde MRG çekilmesinin kritik bir 
önemi vardır. AOM’nun en önemli bulgusu T1 ağırlıklı çe-
kimlerde çift kord görülmesidir. Yarıklanma genelde T11’in 

Şekil 1: A) Tip 1 AOM, B) Tip 2 AOM.

Şekil 2: Tip 1 AOM’larının şematik diyagramı.
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Tip 1 AOM ile beraber cerrahi düzeltme gerektiren omurga 
malformasyonları olan kifoskolyotik hastalarda öncelikle 
AOM için cerrahi planlanmalıdır. Omurganın cerrahi düzeltil-
mesinin ilk operasyondan yaklaşık 3-6 ay sonra yapılması ile 
daha güvenli bir cerrahi planlanabilir. 

Son zamanlarda, tek aşamalı olarak, aynı seansta kemik 
septum rezeksiyonu ve ardından omurga deformitesinin dü-
zeltilmesinin, ayrıca kemik çıkıntının profilaktik rezeksiyonu 
olmadan tek aşamalı omurgayı kısaltan posterior vertebral 
kolon rezeksiyonu ve osteotominin iyi sonuçları da gösteril-
miştir (2,3,14).

Tip 2 AOM’nun cerrahi prensibi ise, gerginliği olan septumun 
kesilmesidir. Bazen dorsal fibröz bantlar anteriorda gerginli-
ğe neden olabilir ve bunun da özel manevralarla kordu çevi-
rerek serbestleştirilmesi gerekmektedir (11).

Her iki AOM tipinde de cerrahi anında spinal kord ve ilişkili 
anatomi yapılar ile direkt olarak temas ve manipülasyon söz 
konusudur. Bu cerrahi riskleri dolayısıyla olası bir nörolojik 
defisit ihtimalini artırabilecek bir durumdur. Cerrahi güvenliği 
artırmak için intraoperatif nöromonitörizasyon uygulanması 
önerilmektedir. Operasyona başlamadan hastanın anestezi 
prosedürleri tamamlandıktan sonra başa saçlı deriye uyarıcı 
elektrotlar takılır. Ardından ekstremitelerdeki kas gruplarına 
ve anüs kaslarına alıcı elektrotlar takılır. Cerrahi esnasın-
da aralıklı yapılan motor uyarılar ile kas gruplarının kasılma 
seviyeleri monitörlenir. Ayrıca sürekli EMG kaydı yapılır. Bu 
cerrahi anında nöral yapılardaki iskemi veya manipülasyo-
na bağlı olan praksi hadiseleri için erken dönemde uyarıcı 
olmaktadır. Ayrıca prop’lar yardımı ile nöral dokular cerrahi 

İntratekal BT myelografi de tekal kese yapısının subarakno-
id boşlukları ve kemik yapısı tek seferde değerlendirilmesi 
açısından hâlâ kıymetli bir görüntüleme yöntemidir. Ancak 
lomber ponksiyon yapılması gerekliliği nedeniyle artık çok 
tercih edilmemekte MRG çekilemeyen sınırlı olgularda kulla-
nılmaktadır (Şekil 3) (13). 

CERRAHI
AOM’de semptomatik tüm olgular cerrahi olarak tedavi edil-
melidir. Semptomatik olmayan olgularda özellikle Tip 1 AOM 
saptanan olgularda da cerrahi gerekliliği ile ilgili bir şüphe 
yoktur. Tip 1 AOM saptanan olgularda operasyon uygulan-
maz ise nörolojik kötüleşme %85 civarında iken, uygulanan-
larda bu oran % 4,5 civarındadır. Dolayısı ile profilaktik cer-
rahi, Tip 1 AOM saptanan olgular için akılcı bir yaklaşımdır. 
Benzer şekilde Tip 2 AOM’nunun da benzer şekilde yöne-
tilmesi gerektiği vurgulanmıştır (10). Pang ve ark.; nörolo-
jik kötüleşmenin her iki grupta da aynı düzeyde olduğunu 
vurgulamışlardır (9). Buna karşın sadece kutanöz bulgular 
olan, tesadüfen saptanan, nörolojik yakınması olmayan Tip 2 
AOM’lu olguların takip edilmesini savunan, profilaktik cerrahi 
önermeyen bir görüş de bulunmaktadır. 

Cerrahi tekniğin her iki tip için de temel amacı omurilik üze-
rindeki gerginliğin azaltılmasıdır. Tip 1 AOM’nunda kemik 
septumun çıkarılması ardından septumu çevreleyen dura 
açılır ve posteriorda tek dura hâline getirilir. Anteriordaki 
defektif dura’nın dikilmemesinin BOS fistülünü artırmadığı, 
anterior dura ile korpus arasındaki sineşilerin BOS fistülünü  
engellediği belirtilmiştir (Şekil 4) (10,13).

Şekil 3:

A

B C
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sahadan uyartılabilmekte ve nöral dokuları ayırt etmek ko-
laylaşabilmektedir (12). 

Uygun yapılmış bir ameliyat ile hastaların %90’nından fazla-
sında nörolojik defisit ilerlemediği görülmüştür. Aksiyel ve ra-
diküler ağrıların azaldığı görülmüştür. Mesane disfonksiyonu 
olan hastaların %30’unda düzelme beklenir. Kutanöz stig-
matları olan hastaların semptomlarının cerrahi sonrası daha 
iyi düzeldiği belirtilmiştir. 

Komplikasyonlara bakıldığında, hastalarda post-op nöroloji 
kötüleşme olabilir. %3 kalıcı, %7 geçici nörolojik defisit ihti-
mali vardır. %25 ihtimal ile üriner retansiyon oluşabilir hasta-
ları sonda ile takip etmek gerekebilmektedir. %10 ihtimal ile 
yara yeri problemleri görülebilmektedir (7,15). 

SONUÇ
AOM tedavi edilmeyecek olur ise ciddi fonksiyonel kayıp-
larla ilerleme olasılığı olan bir disrafizm türüdür. Cerrahi so-
nuçları yüz güldürücüdür ve komplikasyon oranları düşüktür. 
Özellikle pediatrik grupta eşlik eden cilt bulguları varlığında, 
kifoskolyoz tespit edildiğinde ve nörolojik semptom ve/veya 
kusur varlığında hastalar tüm spinal MRG ve gerekir ise ve 
BT ile değerlendirilmelidirler. Uygun planlanmış cerrahi ile 
potansiyel nörolojik kusurlar engellenebilecektir.

Şekil 4:
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