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Ozet

Summary

Amac: Spinal disrafizmin kutandz belirtileri; nevus pilozis,
pigmente makiil, vaskiiler neviis, sakral lipom ve sakral
siniistiir. Az sayida hastada bu kutanoz lezyonlar birliktelik
gosterebilir.

Olgu Sunumu: Sunacagimiz hasta nevus pilozis ve kapiller
hemanjiom birlikteligi gosteren bir spinal disrafizm olgusudur.

Sonug: Spinal disrafizmin erken taninmasi olusabilecek ndrolojik
defisitlerin erken tedavisine imkan tanimasi agisindan ¢ok
onemlidir. Bu nedenle, spinal disrafizmle iliskili kutanoz
belirtiler anomalinin erken taninmasinda biiyik ©nem
tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Nevus pilozis, Kapiller hemanjiom,
Spinal disrafizm

T Klin Tip Bilimleri 2003, 23:227-229

Purpose: Cutaneous lesions of spinal dysraphism are nevus
pilozis, pigmented macula, vascular nevus, sacral lipoma,
sacral dimple or sinus. The lesions are usually seen alone
while few patients have a combination of them.

Case Report: Here in, we reported a rare case of nevus pilozis in
asssociation with capillary hemangioma.

Conclusion: Early diagnosis is essential as it makes early
treatment of neurological deficits possible. Cutaneous signs
of spinal dysraphism must be recognized because they may
be helpful in early diagnosis of this anomaly.

Key Words: Nevus pilozis, Capillary hemangioma,
Spinal dysraphism
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Spinal disrafizm, ilk kez 1940 yilinda Dr.
Lichtenstein tarafindan tanimlanmustir. Ozellikle vertebral
kolon ve spinal kordun konjenital inkomplet fiizyon
defektiyle birlikte deri, kas, kemik, vaskiiler ve noral
dokunun anomalilerini de igeren, orijinini dorsal orta hat
gelisim yetersizliginden alan bir malformasyondur (1,2).

Spinal disrafizm ya da myelodisplazi, gebeligin erken
haftalarinda noral tiibiin  kapanmasit sirasindaki  bir
embriyonik hata sonucu gelisir. Defekt siklikla alt lomber
bolgededir. Ls ve S, vertebralar daha yaygin etkilenmekle
birlikte, L, de siklikla defektiftir. Nadiren tiim sakral
laminalar etkilenmistir (3).

Raf, terim olarak simetrik yapilarin baglanti yeri ya
da baglant1 hatti anlamindadir. Cok hiicreli organizmalarda
embriyolojik olarak viicudun orta hattinda ¢ok sayida raf
sayesinde yapilar biraraya gelir. Yiiz ve bas, brankial ark,
sternum ve spinal kolumna raflardan gelisir. Bu yapilarda
disrafizm  goriildiigiinde kapanmasinda
yetersizlik, yarik damak ve dudak, brankiyal kist, kosta ve
omurga anomalileri ortaya ¢ikar (4-6).

fontanellerin
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Deri ve sinir sistemi ektodermal orijinlidir. Bu
nedenle olabilecek anomalilerin her iki sistemde birlikte
goriilmesi beklenir. Fakomotozlar bunun bilinen en iyi
ornegidir. Lumbosakral bolgenin spinal anomalileriyle
iligkili olarak da kutan6z anomaliler goriilebilir (4-6).

Spinal disrafizmdeki kutandz lezyonlar spinal kordun
traksiyonuna, basinca maruz kalmasina ya da basing ve
traksiyonun kombine etkisine bagli olarak ortaya ¢ikar (3).

Spinal disrafizmin kutan6z bulgular1 yaridan fazla
hastada dogumda vardir. Kutanoz lezyonlar; nevus pilozis,
pigmente makiil, vaskiiler neviis, sakral lipom ya da sakral
siniis seklindedir. Az sayida hastada bu kutantz lezyonlar
birliktelik ~ gosterir. ~ Spinal  disrafizmin  kutanoz
belirtilerinden biri olan nevus pilozis, lumbosakral bolgede
kuyrugu andiran uzun terminal kil kiimelenmesi ile
karakterizedir. "Faun’s tail nevus", "hairy patch" gibi
sinonimleri bulunmaktadir (1-4,7-9).

Olgu
18 yasindaki bayan hasta kalca bolgesinin iizerinde
dogustan beri var olan kuyruk goriiniimiinde sa¢ uzantisi
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sikayetiyle basvurdu. Ozgecmis ve soygecmisinde bir
ozellik yoktu. Yapilan dermatolojik muayenesinde
lumbosakral bolgede tabani 18x7 cm boyutlarinda sag
uzantisi ve bu sa¢ uzantisinin zeminiyle birlikte lezyonun
altindaki sagsiz bolgede kapiller hemanjiomla uyumlu
lezyonlarin oldugu goriildii.

Genel fizik muayenesinde sol bacakta kava varus
deformitesi disinda patolojik bulgu saptanmadi. Hastanin
yiirimesini minimal etkileyen kava varus deformitesi
ortopedi klinigince degerlendirildi ve cerrahi tedaviyi
gerektirecek diizeyde bulunmadi. Norolojik muayenesi
normal olarak degerlendirildi.

Rutin laboratuvar tetkikleri normal olan hastanin,

vertebralar1 kapsayan posterior fiizyon defekti, BT
incelemesinde de posterior fiizyon defektiyle uyumlu
goriiniimler elde edildi.

Herhangi bir norolojik defisiti ve subjektif yakinmasi
bulunmayan hastaya cerrahi ve medikal tedavi onerilmedi.
Nevus pilozis ve kapiller hemanjiomlari icin lazer tedavisi
planland1.

Tartisma
Lumbosakral bolgede yerlesmis kutanoz lezyonlar
uzun zamandan beridir norolog ve beyin cerrahlar icin
gizli spinal defektlerin markir1 olmustur. Bununla birlikte
bu konu dermatologlar tarafindan iyi bilinmesine ragmen
dermatoloji literatiiriinde konuyla ilgili az sayida vaka
bildirimi ve derleme bulunmaktadir (10).

1978 yilinda Tavafoghi ve arkadaglarmim spinal
disrafizmin kutanoz belirtileri ile ilgili olarak 200 hasta
iizerinde gerceklestirmis olduklar1 genis aragtirmada, spinal
disrafizmin kadinlarda daha sik oldugu ve %50’den fazla
hastada kutanoz belirtiler goriildiigii bildirilmistir. 200
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hastanin 102’sinde kutandz lezyon saptanmis ve bu
hastalarin da 14’iinde nevus pilozis, 7’sinde vaskiiler nevus
seklindeymis. Sadece bir hastada bizim olgumuzda oldugu
gibi hem nevus pilozis hem de kapiller hemanjiom
lezyonlar1 birarada tespit edilmis. Nevus pilozis dogumda
var olan en yaygin kutanoz belirti olup konjenital nevositik
nevusla ayirici tanis1 yapilmahidir (1-4,7-9). Hastamizda da
nevus pilozis lezyonlari dogumundan beri bulunuyordu.

Gelisebilecek norolojik semptomlar genellikle ilk 3
yilda goriilmekle birlikte 0-76 yas arasi herhangi bir yasta
da goriilebilir (4). 18 yasindaki bayan hastamizin bize
basvurdugunda norolojik muayenesi normal olarak
degerlendirildi.

Ayakta kava varus deformitesi spinal disrafizm i¢in
tipiktir. Genellikle etkilenen bacak digerinden kisadir ve
cocuk geg yiiriir. Kava varus, paralitik vagus deformitesine
ilerleyebilir (1,3,4). Hastamizda sol bacakta subjektif bir
yakinmaya neden olmayan ve yiiriimesini etkilemeyen
kava varus deformitesi saptadik. Ortopedi klinigince
cerrahi tedavi gerekli goriilmedi.

Spinal disrafizmli hastalarda duyusal kusurlar
goriilebilir, ancak c¢ocuklarda bunun saptanmasi zordur.
Agrisiz  trofik  {iilserasyonlar  gelisebilir.  Progresif
kotiilesmeyle parapleji ve inkontinansa ilerleyebilir (1,3,4).
Hastamizin dykiisiinde bu tip yakinmalara rastlamadik.

Spinal disrafizmin tanis1 iyi bir oykii, fizik muayene,
direkt vertebral grafiler, EMG, myelografi, iirolojik ve
ortopedik degerlendirme ile konulur. Direkt grafide siklikla
spina bifida ya da diger anomaliler goriilir. Anomalinin
kesin tanis1 ve lokalizasyonu i¢in myelografi en giivenilir
yontemdir (3,7).

Nevus pilozis lezyonlariyla bize bagvuran hastamizda
ilk olarak altta yatan vertebral anomali olabilecegi
varsaymmindan yola ¢ikarak vertabral grafilerini gektirdik

Sekil 1.
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Sekil 2.
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ve Ls L4, Ls ve S, vertebralarda posterior fiizyon defekti
bulduk. Spinal disrafizmde de en sik L, Ls ve S;
vertebralar  etkilenmektedir. Ardindan norolojik  ve
ortopedik degerlendirmeleri yapildi. Vertebral anomali
bilgisayarl tomografi ile de incelendi. Invaziv bir yontem
olan myelografinin yapilmasim1 bu asamada gerekli
gormedik.

Lumbosakral bolgede yerlesmis lezyonlarla bagvuran
hastalarda norolojik ve radyolojik inceleme yapmadan,
lezyonlarin yiizeyel tedavilerle estetik diizeltmelerinin
yapilmamas: gerektigi kanaatindeyiz (5,10,11).

Spinal disrafizmin tedavisi cerrahidir. Yiiriimede
anormallik, ayakta progresif bir deformite olmasi veya
norolojik defisitlerin eslik etmesi, ileri derecede spina
bifida varligit ve anomalinin myelografik belirtilerinin
olmasi durumlarinda laminektomi yapilir (1). Hastamizin
norolojik muayenesinde herhangibir patoloji olmamasi,
subjektif yakinmalarinin bulunmamasi nedenleriyle cerrahi
tedavi endikasyonu konmadi. Hastaya bir yakinmasi
oldugunda hemen doktora basvurmasi
onerilerde  bulunuldu. Bize bagvurmasi
nedenlerle oldugundan lazer tedavisi 6nerildi.

konusunda
kozmetik

Uriner ya da fekal inkontinans, tekrarlayan iiriner
enfeksiyon, kas atrofisi, ayak deformiteleri, alt ekstremite-
lerde agri, giigsiizliik, duyusal kusurlar bu hastalarda er ge¢
geligebilecek sekellerdir (6).

Spinal disrafizm, ¢ocuk, iiroloji, noroloji, ortopedi ve
dermatoloji kliniklerini ilgilendiren bir anomalidir ve erken
taninmasi olusabilecek norolojik defisitlerin ve sekellerin
erken tedavisine imkan tanimasi agisindan ¢ok onemlidir.
Bu nedenle, spinal disrafizmle iligkili kutanoz belirtiler
anomalinin erken taninmasinda bilyiik onem tasimaktadir.
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