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OZET

Konjenital dermal sinus ciltten derin dokulara agilan epitelize kanallardir. Bu sintsler erken embriyolojik gelisim sirasinda kiitan6z ek-
toderm ile néroektodermin bilinmeyen bir nedenle ayrismasini tamamlayamamasi sonucu olusur. Ellerde beceriksizligin 6n planda ol-
dugu, el kaslarinda kuvvetsizlik yakinmasiyla muracaat eden iki olguya muayene, elektrofizyoloji ve gértinttileme yéntemleri ile servi-
kal dermal sintis tanisi koyuldu. intrensek el kaslarinda atrofi ve kuvvetsizlik olmasi nedeniyle polinéropati ve motor néron hastaligi
6n tanilari ile takip edilmis olan bu iki hastanin bulgulari ve hastali§in patofizyolojisi tartisiimistir.
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ABSTRACT

Congenital Cervical Dermal Sinuses

Adem ilter Uysal, Semai Bek, Tayfun Kasikci, Gencer Genc, Zeki Odabasi

Department of Neurology, Gulhane Miilitary Medicine Academy, Ankara, Turkey

Congenital dermal sinuses are epithelium-lined tracts that extend from an opening in the skin through deeper tissues. These sinuses
consist of incompletely separated cutaneous ectoderm from the neuroectoderm due to embryological maldevelopment. We present
two cases of cervical dermal sinus that presented to our outpatient clinic with diminished hand muscle strength. These two cervical
dermal sinus cases were followed-up with the diagnosis of polyneuropathy and motor neuron disease based on atrophy and weak-
ness of the intrinsic hand muscles. The pathophysiology of the cases is discussed.
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GiRiS

Konjenital dermal sints (KDS) ciltten derin dokulara agi-
lan epitelize kanallardir (2). Bu sintsler erken embriyolojik
gelisim sirasinda kttandz ektoderm ile ndéroektodermin bi-
linmeyen bir nedenle ayrismasini tamamlayamamasi sonu-
cu olusur (1). Cogu dorsal KDS lumbosakral yerlesimli olup,
servikal yerlesim nadirdir. KDS'li hastalar tipik olarak der-
matolojik, nérolojik veya infeksiydz bulgularla karsimiza ge-
lir (2,4). Nérolojik bulgular ¢cogunlukla spinal kord gerilme-
sine baghdir. Cogu KDS erken cocuklukta tani almasina
ragmen eriskin tanili olgular da rapor edilmistir.

Biz dogustan beri ellerde gligstizltk ve beceriksizlik si-
kayeti olan, polindropati ve fokal 6n boynuz hastali§i 6n
tanilarr ile takip edilmis iki eriskin erkek olgumuzu sunuyo-
ruz.

OLGULAR
Olgu 1

Yirmi bir yasinda erkek hasta dogustan itibaren olan
ve lise yillarinda 6zellikle kalem tutarken ve egzersiz sira-
sinda artan ellerde kuvvetsizlik ve ayaklarda kasilma sika-
yeti ile muracaat ettigi merkez tarafindan polinéropati 6n
tanist ile poliklinigimize yénlendirildi. Oz gecmisinde 10
yaslarinda ense bdlgesinden cerrahi islem gérdigund fa-
kat detaylar hatirlamadigini ifade ediyordu. inspeksiyon-
da ense bolgesinde 2 cm’lik kesi nedbesi mevcuttu (Resim
1). Norolojik muayenesinde bilateral tenar, hipotenar ve
interosseal kaslarda atrofi saptandi. Opozisyon 3/5, el-par-
mak ekstansérleri 4/5, el-parmak fleksérleri 3/5 kuvvetin-
de idi. Duyu kusuru tariflemeyen hastada patolojik refleks
saptanmadi. Yapilan Ust ve alt ekstremite motor ve duyu
sinir iletim incelemeleriyle bilateral median ve tibial sinir
uyarimi ile elde edilen bilateral kortikal duyusal uyariimis
potansiyel yanit latans ve amplittidleri nérofizyoloji labora-
tuvarimizin yasa gére standart degerlerinde normal sinir-
lardaydi (8). Bilateral abduktér pollicis brevis kaslarindan

Renkli!
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Resim 1. Ense bélgesinde 2 cm’lik cerrahi kesi nedbesi.

kayitlama yapilarak elde edilen motor uyariimis potansiyel
yanitlarinin latanslari ve amplittidleri nérofizyoloji labora-
tuvarimizin yasa gore standart degerlerinde normal olarak
bulundu (3). Servikal manyetik rezonans gdrtinttileme
(MRG)'de spinal kordda C2 vertebra korpus seviyesinde,
posteriora ondulasyon izlendi (Resim 2A). Servikal verteb-
ra bilgisayarli tomografi (BT)'sinde ise C2 vertebra posteri-
or elemanlari deforme idi ve posterior flizyon defekti iz-
lendi (Resim 2B). Bu gériinim dorsal dermal sinds ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Cerrahi tedavi icin beyin
cerrahisi konstuiltasyonu alindi, fakat hasta cerrahi tedaviyi
kabul etmedi.

Olgu 2

Yirmi yasinda erkek hasta dogustan itibaren olan ve
Ozellikle ince beceri gerektiren hareketleri yapmak istedi-
ginde ortaya ¢ikan her iki el parmaklarinda hareket zorlu-
Ju sikayeti ile muracaat ettigi merkez tarafindan fokal én
boynuz hastaligi 6n tanisi ile poliklinigimize yonlendirildi.
Nérolojik muayenesinde inspeksiyonda ense bdlgesinde
orta hatta yaklasik 2 cm’lik dorsal dermal sindis ile uyumlu
lezyonu ve bilateral tenar, hipotenar ve interosseal kaslar-
da atrofi saptandi. Opozisyon 3/5, el-parmak ekstansorle-
ri 4/5, el-parmak fleksérleri 3/5 kuvvetinde idi. Duyu kusu-
ru tariflemeyen hastada patolojik refleks saptanmadi. Ya-
pilan st ve alt ekstremite motor ve duyu sinir iletim ince-

Resim 2A. Servikal MRG'de C2 vertebra seviyesinde arkaya on-
ddlasyon.
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Resim 2B. Servikal BT'de C2 vertebra posterior elemanlari defor-
me ve posterior flizyon defekti.

Resim 3A. Servikal MRG'de C4 vertebra korpus seviyesinde C3
vertebranin transvers prosesi alt ucu hizasindan baslayarak yuka-
ri dogru oblik seyir gésteren dorsal dermal sins trakti.

lemesiyle bilateral median ve tibial sinir uyarimi ile elde
edilen bilateral kortikal duyusal uyariimis potansiyel yanit
latans ve amplittidleri, bilateral abdtktér pollicis brevis
kaslarindan kayitlama yapilarak elde edilen motor uyaril-
mis potansiyel yanitlarinin latanslari ve amplittidleri néro-
fizyoloji laboratuvarimizin yasa gére standart degerlerinde

Resim 3B. Servikal vertebra BT'de posterior flizyon defekti.

normal olarak bulundu (3,8). Servikal MRG'de C4 verteb-
ra korpusu seviyesinde, C3 vertebranin transvers prosesi
alt ucu hizasindan baslayarak, stiperiora dogru oblik seyir
gbsteren, cilt ve cilt altinda ¢ikintisi izlenen dorsal dermal
sinUs trakti izlendi (Resim 3A). C2 vertebra korpusu inferi-
oru seviyesinde spinal kord nérofibrillerinin traktusa dog-
ru uzanim gosterdigi saptandi. Servikal vertebra BT'de
posterior flizyon defekti izlendi (Resim 3B). Cerrahi tedavi
icin beyin cerrahisi konstiltasyonu alindi, fakat hasta cerra-
hi tedaviyi kabul etmedi.

TARTISMA

Konjenital dorsal dermal sintslerin yalnizca %1'i servi-
kal yerlesimlidir. Bu lezyonlar embriyolojik gelisim sirasin-
da néroektodermin, kiitandz ektodermden ayrilmayip ya-
pisik kalmasi sonucu olusur (1). Normalde konsepsiyon
sonrasl 15. glinde ektoderm, mezoderm ve endoderm ay-
risir. Ytizeyel ektoderm cildin dermis ve epidermisini olus-
turmak tizere kutanéz ektoderme ve spinal kordu olustur-
mak lizere néroektoderme ayrilir. Néral tlpln flizyonu
servikal bélgeden baslar ve yaklasik olarak dérdtincu haf-
tanin sonunda tamamlanir (4,6). Bu sebepten dolayi kon-
jenital dermal sinusler embriyolojik gelisimin iki ile dérdun-
cl haftalarr arasi gelisen flizyon defektlerinden kaynakla-
nir. Konjenital dorsal dermal sinls insidansi ortalama
2500 canli dogumda 1'dir (1). Lezyonlarin %41'i lomber,
%23'li lumbosakral, % 13U sakrokoksigeal, %10'u torakal
ve sadece %1'i servikal yerlesimlidir (1,4,6).

Konjenital dorsal dermal sintsu en erken tanimlayan-
lardan biri olan Ogle 1865 yilinda menenjit nedeniyle
Olen, oksipital bélgede dermal sintist olan bir cocugu sun-
mustur. Debrevilh ise 1877 yilinda infeksiyon nedeniyle
Olen 2.5 yasinda servikal konjenital dermal sindsld bir er-
kek cocugu sunmustur (6).

Konjenital dermal sindsli hastalar klinik olarak cilt lez-
yonu, infeksiyéz komplikasyonlar ve nérolojik bulgularla
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karsimiza gelir. Konjenital dermal sinuslerin yaklasik
%50'si dermoid, epidermoid veya teratom gibi inkltizyon
tdmdrleriyle iliskilidir. N&rolojik defisitler bu inkltizyon tu-
morlerinin kompresyonu, gerilmis kord veya apse gibi in-
feksiyonlar sonrasi komplikasyonlar sonucu olusabilir. Ap-
selerin cogunda Staphylococcus spp., Streptococcus spp.,
Escherichia coli, Actinomyces spp., Pneumococcus spp.
tespit edilmistir (4,6).

GUuinlimtizde néro gériintlleme yéntemleri ile cilt bul-
gulari olan hastalara infeksiyz ve nérolojik bulgular gelis-
meden erken dénemde tani koyulabilmektedir. Hastalarin
%79'una 5 yasindan &nce, %8'ine 6-10 yaslarl arasi,
%9'una 10-20 yaslari arasi ve sadece %4'line 20 yasin Us-
tinde tani koyulur (6).

Erken teshis ve uygun cerrahi girisim nérolojik fonksi-
yonlarin korunmasi icin en iyi tedavi secenegidir. Tercih
edilen operasyon dorsal orta hat miyelotomi ile apse kavi-
tesinin drenajidir (6). Spinal kord apselerinde uygun cerra-
hi tedavi ile antibiyoterapinin beraber uygulanmasi en iyi
sonucu verir. Tedavinin infeksiyon gelismeden veya geri
ddnustimstiz ndrolojik hasar olusmadan énce uygulanma-
sI prognozu belirgin derecede etkiler (1).

Bizim olgularimizin dnemi, eriskin yaslara kadar tanisiz
olarak gelmeleri ve polindropati hastalarinin klinik bulgu-
lari ile benzerlik gostermeleridir. Su ana kadar literattire
gecmis sadece 22 servikal KDS rapor edilmis olup, bunla-
rin sadece yedi tanesi 16 yasindan daha buyuk yasta tani
almistir. Klinik pratikte geng hastalar ¢cogunlukla infeksi-
yon ile karsimiza gelirken, ileri yastaki hastalar agri veya
nérolojik bulgular ile basvurur. Kesin tani igin néro gorun-
tlleme yontemleri kullaniimaktadir (2).

Sonug olarak; KDS lezyonlari infeksiydz, nérolojik veya
kitandz anormalliklerle karsimiza gikar. Eriskin cagda kar-
simiza ¢ikan olgularda ise ¢ogunlukla spinal kord gerilme-
sine bagli nérolojik semptomlar 6n plandadir. Detayll hari-
ci muayene ve gdrlntlleme yéntemleri ile bu hastalara
kolaylikla tani koyularak polindropati veya motor néron
hastaligi gibi 6n tanilardan uzaklasilabilir ve hastalar cerra-
hi tedaviye yénlendirilebilir.
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