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Kaudal Regresyon Sendromu:
Olgularin Norosirurji Acisindan
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OZET

KAUDAL REGRESYON SENDROMU: OLGULARIN NOROSIRURJI ACISINDAN DEGERLENDIRILMESI
Konunun 6nemi: Kaudal regresyon sendromu, basit sakrokoksigeal ageneziden daha agir bir sekil olan sire-
nomeliye kadar uzanan nadir bir konjenital malformasyondur. Etyolojisi ve patogenezi tam olarak aydinla-
tilamamig olmakla birlikte antenatal tanis1 miimkiindiir. Boliimiimiizde, 1996-1999 yillar1 arasinda saptan-
mis 4 olgu nedeniyle bu konudaki deneyimimizi aktarmak istedik.

Olgular: Dogumdan sonra tanis1 konmus olan 3 kiz ve 1 erkek bebek degerlendirildi. Olgularin hepsinde no-
rojenik mesane, tiglinde parapleji, birinde sol monoparezi belirlendi. Diastometamiyeli ve skolyozu olan bir,
miyelomeningoseli olan diger bir olgu opere edildi.

Sonug: Cerrahi ve diger destek tedavilerine ragmen bu hastalar hayatlan boyunca tibbi bakima muhtagtir-
lar. Erken tanm ve medikal abortus simdilik en ideal ¢6ziim gibi géziikmektedir. Bununla beraber dogumdan
sonra tanisi koyulan hastalar i¢in norosiriirjik degerlendirme sarttir. Erken cerrahi girisim norolojik defisiti
onleyecegi gibi yasam kalitesini de arttiracaktir.

Anahtar Kelimeler: Kaudal regresyon, Erken tani, Norosiriirji

SUMMARY

CAUDAL REGRESSION SYNDROME: NEUROSURGICAL EVALUATION

Background : Caudal regression syndrome is a rare congenital malformation ranging from simple sacrococcy-
geal agenesis to its more severe form, sirenomelia, associated with severe visceral malformations. We pre-
sent clinical characteristics of 4 cases observed at the Department of Neurosurgery between 1996-1999 in
order to communicate our experience with caudal regression syndrome cases.

Observation: 3 females and 1 male patients with caudal regression syndrome diagnosed after birth have be-
en evaluated. Neurological examination revealed paraplegia in three, left sided monoparesis in one, neuro-
genic bladder in all of the cases. One case with diastometamyelia and scoliosis and one case with myelome-
ningocele were operated.

Conclusion: Despite surgery and other supportive treatment these patients will need continuous medical ca-
re during their life. Early recognition and medical abortion is the ideal solution. However, for patients diag-
nosed after birth neurosurgical evaluation is mandatory. Early surgical treatment may prevent the progres-
sion of neurological deficits and therefore improve their quality of life.
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L umbo-sakral vertebral agenezileri ifade etmek

icin kullanilan kaudal regresyon sendromu te-
rimi koksiks agenezisinden alt dorsallere kadar
yukselen vertebra seviyesinde degisik derecelerde
anomalileri icermektedir. Vertebra agenezisinin tist
seviyelerde oldugu hastalarda ciddi norolojik defi-
sitler gorilmesine karsilik izole koksigeal agenezi-
ler tamamen asemptomatik olabilirler (1). Lezyon
seviyesine gore norojen mesane, idrar ve gaita in-
kontinansi, pareziler ve duyu kusurlart gortlebilir.
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Genellikle duyu kusuru diizeyi motor fonksiyon
kaybt dizeyinden daha asagida bulunmustur (1).

Bu sendromun gorilme sikligi 100 000 dogum-
da 1 ile 5 arasinda olup bu c¢ocuklarin %16 kadari-
nin annelerinin gebelik esnasinda diabetik olduk-
lar1 tesbit edilmistir (2).

Imperfore anis, anorektal atreziler gibi gastro-
intestinal sistem anomalileri, displastik vertebra,
skolyoz, kalca c¢ikiklari, dar pelvis, sirenomiyeli,
clubfoot, frogleg gibi ortopedik deformiteler veya
renal ektopi, agenezi gibi trolojik anomaliler, tet-
hered-cord, diastometamiyeli, genis lipomiyelome-
ningosel, konjenital dar spinal kanal gibi noral tip
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anomalileri seklinde bircok disiplini ilgilendiren
ilave anomaliler gortilebilmektedir (1,3).

Bu hastalarin miltipl anomalileri nedeni ile te-
davileri de multi-disiplinerdir. Bazilart tamamen
medikal tedavi ile takip edilirken bazilari seri ame-
liyatlar gerektirebilirler. Imperfore aniis veya triner
obstriiksiyon gibi anomaliler, acik miyelomeningo-
sel acil midahale gerektiren durumlardir.

Bu hastalarin viicudun alt yarisinin gorintmi
cok tipiktir. Kemik aplazilerinin ciddiyetine ve di-
zeyine gore adale atrofileri, kalcalarin duzligi, in-
tergluteal fisstirin kisaligi, transvers pelvik capin
darligi, alt ekstremitelerde fleksiyon deformiteleri
(Resim 1) gortilerek sakral agenezi tanmabilir (1).
En agir form olan sirenomeliada ise alt ekstremite-
lerin fizyonu gorilmektedir. Sirenomelia’y1 ayri bir
patolojik antite olarak kabul eden yazarlar da var-
dir (4.

Sakral agenezinin kemik deformiteleri direkt
radyografilerle (Resim 2), ayrintilt olarak ise bilgi-
sayarlt tomografi (BT) ve ti¢ boyutlu bilgisayarli to-
mografi (3-DBT) ile goruntiilenebilir (Resim 3).

Resim 1. Olgu 3: Kalga ve dizlerde fleksiyon kontraktiirii (frog
leg goriiniimii).

Resim 2. Olgu 1: Sakrum agenezisinin direkt grafide (A: AP po-
zisyonunda, B: Lateral pozisyonda) goriiniimii
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Resim 3. Olgu 2: A. Direkt grafide skolyoz, birlesik kot anoma-
lisi (ok), sakral agenezi ve miiltipl seviyede spina bifida. B. 3-
DBT’de S§1°de hemivertebra, alt sakral agenezi ve lomber verteb-
ralarda orta hat birlesme anomalisi.

Kord lezyonu, miyelomeningosel, tranzisyonel li-
pom gibi patolojilerin aydinlatilmasi i¢in manyetik
rezonans incelemesi (MRD gereklidir (5). Ancak
split kord malformasyonu da s6z konusu ise miye-
lo-BT tercih edilebilir (1,6). Hastanin mevcut duru-
munun degerlendirilmesi ve daha sonraki takipleri
acisindan SEP, EMG ve sistometrik tetkikler yapil-
malidir.

Gestasyonun 1. trimestrinin sonu ile 2. trimest-
rinin basinda yiiksek rezolisyonlu transvaginal
ultrason incelemesiyle erken tanist mimkin olan
(7,8) kaudal regresyon sendromu ile giderek da-
ha az karsilasmaktayiz (3). Bu olgularin klinik
tablolart normal norolojik gelisimden agir noro-
lojik defisite kadar degiskenlik gosterebildigi icin,
norolojik defisiti veya acik meningomiyeloseli ol-
mayan olgular dahi noérosirtirji agisindan deger-
lendirilmeli, ayrintili norolojik muayenenin yant
sira omuriligin MR incelemesi yapimalidir. Sik
rastlanmayan bu sendromdaki farkl: formlarla ilgi-
li saglikli istatistik verileri iceren genis seriler bu-
lunmamaktadir.

Retrospektif arastirmamizda I.U. Cerrahpasa Tip
Fakiiltesi Norosiriirji Anabilim Dalinda 1996-1999
yillar1 arasinda takip edilmis 4 olgu incelenmistir.

OLGULAR

Olgularmizin yaslart 3-11 ay arasinda degis-
mekte olup 4 olgudan 30 kiz, 1'i erkektir. Bagvu-
ru yakinmalari ti¢ hastada ayaklarint oynatamama,
birinde ise belinde kitlenin bulunmasidir. Muaye-
nelerinde ti¢ hastada miultipl anomaliler tespit edil-
di. 9 aylik kiz hastamizda skloyoza neden olan
birlesik kot anomalisi, ayrica alt dorsal bolgede di-
astematomiyeli (Resim 3A), 8 aylik erkek hasta-
mizda alt lomber meningomiyelosel kesesi saptan-
di.

Bu iki olgu opere edildi. Meningomiyeloseli
olan hastanin miyelomeningosel kesesi ¢ikarildi.
Skolyozu, hidronefrozu da olan sakral agenezili ve
sol alt monoparetik 9 aylik kiz hasta diastometami-
yelik spur eksizyonunu takiben ortopedi ile kon-
sulte edilerek eksternal ortotikle rehabilitasyona
gonderildi. Kompleks anomalisine ragmen norolo-
jik defisiti en hafif olan bu olgumuzdu. Bir olgu-
da vertebralar L5te, omurilik D11 dizeyinde ve
kama seklinde sonlanmaktaydi (Resim 4). Paraple-
jilk olan bu hastada cerrahi girisim endikasyonu
konmadi. Hastalarimiza direkt grafi, BT, 3 boyutlu
BT, MRI, ultrasonografi ve sistometrik incelemeler
yapildi. Dort hastamizda da norojen mesane bulgu-
lart mevcuttu. Olgularin tclinde vertebral agenezi
S1 diizeyinin altinda, bir olguda ise D10 ‘da goriil-
di (Resim 5). Olgularimizin dokimi Tablo 1’de
Ozetlenmistir.
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agenezi, Spinal kordun D11 hizasinda kama scklinde sonlanist
dikkati ¢ekmektedir.
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Resim 5. Olgu 3 : T2 agirliklr sagittal MR kesitlerinde D10 sevi-
yesinin altinda vertebral agenezi saptandi.

TARTISMA

Antenatal tani mimkin olmasina ve hastane-
mizde antenatal tant merkezi bulunmasina ragmen
olgularin hicbiri antenatal donemde takip edilmis
olgular degildi. En erken basvuru 3 aylik olup bii-
tiin hastalarda basvuru sirasinda norojen mesane
ve norolojik defisit mevcuttu. Erken tani ile gebeli-
gi sonlandirmak olasiyken agir morbiditesi olan bu
bebeklerin dogmasi sosyo-ekonomik dizeyi ve
egitim diizeyi dusuk, ¢ok ¢ocuklu olan bu aileler-
de ve toplumda ciddi ekonomik ve sosyal sorunlar
yaratmaktadir. ideal olan bu sendromun erken an-
tenatal donemde taninarak gebeligin sonlandiril-
mast olmakla birlikte, dogduktan sonra karsilasilan
olgularda da bebege ve aileye maksimum tibbi yar-
dim yapilmasidir. Bu bebeklerin bakiminda ailenin
isbirligi cok 6nemlidir. Bu nedenle hastalik hakkin-
da ayrintili bilgi verilmeli ve cocuk hastaliklari, ge-
netik, cocuk cerrahisi, ortopedi, norosirtirji, cocuk
psikiyatrisi ve rehabilitasyon uzmanlarint iceren bir
ekip tarafindan tedavisi saglanmalidir.

Kaudal regresyonun patogenezi ¢ok iyi anlasi-
lamamis olmakla birlikte bu anomalinin siklikla
norllasyonun birinci sathasindaki defektlere veya
diferansiyasyon fazindaki bozukluklara bagli oldu-
gu bildirilmistir (1). Patogenezle ilgili bir arastirma-
da sican fetuslerine ti¢ farkli dozda retinoik asid
verilerek deneysel kaudal regresyon sendromu
olusturulmustur (11). Gestasyonun 8-9. giinlerinde
verilen retinoik asid, dozdan bagimsiz olarak bu
anomaliyi olusturmustur. Yiksek doz verilen de-
neklerde kaudal agenezi (gelisememe), diisiik doz
verilenlerde ise, kanama alanlari, 6dem ve hiicre
olumuine bagli olarak kaudal regresyon (gerileme)
saptanmistir. Bu farkliigin dozla bagimli oldugu
gortlmektedir.

Annenin diabetik olmast (2), genetik predispo-
zisyon ve vaskiler hipoperfiizyon etyolojik faktor-
ler arasinda bildirilmistir (7). 4 olgumuzdan yalniz-
ca 1’inde anne diabetikti.

Kaudal regresyon sendromu kaudal vertebrala-
rin agenezisi ve bazen bunlara eslik eden norolo-
jik, Grogenital, gastrointestinal ve ortopedik miiltipl
anomalilerle birlikte olabilen bir durumdur. Hasta-
larin klinik tablolart genellikle vertebra defektleri-
nin seviyesi ile ilgilidir (5). Bu 6zelligi olgularimiz-
da da gozledik. Ornegin omuriligi D11 diizeyinde
sonlanan bir olgumuzda ve vertebral agenezisi D10
da baslayan bir olgumuzda total parapleji gozlenir-
ken, agenezi S1’in altinda baslayan diastometami-
yelisi de olan bir olgumuzda sag bacak normal, sol
bacak distalinde 3/5 motor zaaf saptandi. 4 no’lu
olguda ise her iki kal¢a fleksiyonu zayifti. Bu olgu-
nun son normal vertebrast da S1 olarak gozlendi.

Bazi yazarlar yiksek sakral defektlerin kisa ko-
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Tablo 1: Olgularin Ozeti

Olgu Yas Cins Son Vertebra Eslik eden anomali Nérolojik Defisit MR
1,6G  1lay K S1 Parapleji + T7-Conus sirengomiyeli
nérojen mesane-+ Kalin conus
gaita inkontinansi D 11'de sonlaniyor.
2,CK  Qay K S1 Skolyoz, bilesik kot Sol bacak kas giici Diasfometamiyeli +

3/5 + ndrojen mesane lomber spina bifida occulta

Parapleji + nérojen mesane Kama konus

3, BT 3 ay K D10 Diz ve kalca eklemlerinde
fleksiyon kontraktiri (Frog leg)
4, SP 8 ay E S1 Myelomeningosel

nus medullaris ile birlikteligine dikkat ¢cekmislerdir
(12). Bizim bir olgumuzda da son vertebra S1 ol-
makla birlikte son normal goriinimli vertebra L1
olup omurilik kama seklinde ve D11 hizasinda
sonlaniyordu.

Kemik seviyesi ve konus uzunluguna bakilmak-
sizin kordun duyu fonksiyonlarint saglayan dorsal
kisminin, motor fonksiyon goren ventral bolimiin-
den daha iyi gelisme gosterdigi hemen biitiin olgu-
larda rapor edilmistir (2). Bizim olgularimizda da
duyu sinirt net olarak belirlenememekle birlikte bu
fark gozlenmistir.

Sakral agenezilere eslik eden pekc¢ok anomali-
ler bildirilmis olup bunlarin en sik gortlenleri ekst-
remite ve omurga deformiteleri, genito-tiriner ve
gastrointestinal sistem patolojileridir. Bizim olgula-
rimizda da skolyoz, ekstremite ve eklem anomali-
leri ile norolojik defisite bagli Uriner problemler
dikkati cekerken bir olgumuzda literatiirde cok na-
dir olgu bildirimleri seklinde yer almis diastometa-
miyeli tespit edilmistir (Resim 3B).

Bu olgularin tedavileri, genellikle norosiriirjikal
girisimden Once Uriner problemler sebebiyle geli-
sebilecek hidronefroz veya enfeksiyonlari 6nleme-
ye yonelik mesane bosaltilmast gibi (aralikli sonda-
lama, crede manevrasy) genel tedbirler olmalidir.
Norosirtrjikal tedavi sakral ageneziye eslik eden
tethered kord, spinal kanal darlig1 veya miyelome-
ningosel gibi patolojiler s6z konusu ise gerekli ola-
caktir. Biz olgularimizdan diastometamiyelik kemik
spur’a bagl tethering saptadigimiz bir olgu ile mi-
yelomeningosel’i olan bir olgumuzu opere ettik.
Diger iki olduda cerrahi girisimle diizeltilebilecek
bir patoloji saptanmadigindan dogrudan rehabili-
tasyona baslandi.

Bu olgularin prenatal donemde tespit edilebil-
mesi icin Ozellikle diabetik annelerin ya da baska
anomaliler tespit edilen fetlslerin bu konuda de-
neyimli bir antenatal tan1 merkezinde incelenmele-

Parapleji + nérojen mesane Lomber spina bifida
+ meningomyelosel
+ lipom

ri yeterli olacaktir. Fetal barsak dilatasyonu imper-
fore ants (13), oligohidramnios ise Uriner sistem
agenezisi (9) gostergesi olabilir. Oligohidramnios
ultrasonun degerlendirilmesini gliclestireceginden
amnioinfliizyon veya MR incelemesi 6onerilmektedir
(7). Yeni dogan doneminde dikkati ¢ceken anal at-
rezili bebeklerde sakral agenezilerin %50’ye varan
oranda gorilebilecegi gozontinde bulundurularak
ileri tetkiklerin ve norosirtitji konsiltasyonunun
yapilmasi gerekir.

Zeka duzeyleri genellikle normal olan bu co-
cuklarin (3,7) erken donemde ele alinarak tanilari-
nin konmasi, cerrahi diizeltmelerin geciktirilmeme-
si ve rehabilitasyonun erken donemde baslatiimasi
yasam kalitelerini 6nemli ol¢tide arttirmaktadir. Ol-
gularin buyik cogunlugunda bulunan nérojen me-
saneye bagli nefrolojik komplikasyonlarin onlen-
mesine, kas gliciiniin arttirilmasina, kontrakttirlerin
onlenmesine calisimalidir. Bu hastalarin ailelerine
genetik danismanlik verilmesine yeni olgularin
azaltilmasi acgisindan 6zen gosterilmelir.
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