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umbo-sakral vertebral agenezileri ifade etmek
için kullan›lan kaudal regresyon sendromu te-

rimi koksiks agenezisinden alt dorsallere kadar
yükselen vertebra seviyesinde de¤iflik derecelerde
anomalileri içermektedir. Vertebra agenezisinin üst
seviyelerde oldu¤u hastalarda ciddi nörolojik defi-
sitler görülmesine karfl›l›k izole koksigeal agenezi-
ler tamamen asemptomatik olabilirler (1). Lezyon
seviyesine göre nörojen mesane, idrar ve gaita in-
kontinans›, pareziler ve duyu kusurlar› görülebilir.

Genellikle duyu kusuru düzeyi motor fonksiyon
kayb› düzeyinden daha afla¤›da bulunmufltur (1).  

Bu sendromun görülme s›kl›¤› 100 000 do¤um-
da 1 ile 5 aras›nda olup bu çocuklar›n %16 kadar›-
n›n annelerinin gebelik esnas›nda diabetik olduk-
lar› tesbit edilmifltir (2). 

‹mperfore anüs, anorektal atreziler gibi gastro-
intestinal sistem anomalileri, displastik vertebra,
skolyoz, kalça ç›k›klar›, dar pelvis, sirenomiyeli,
clubfoot, frogleg gibi ortopedik deformiteler veya
renal ektopi, agenezi gibi ürolojik anomaliler, tet-
hered-cord, diastometamiyeli, genifl lipomiyelome-
ningosel, konjenital dar spinal kanal gibi nöral tüp
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anomalileri fleklinde birçok disiplini ilgilendiren
ilave anomaliler görülebilmektedir (1,3). 

Bu hastalar›n mültipl anomalileri nedeni ile te-
davileri de mülti-disiplinerdir. Baz›lar› tamamen
medikal tedavi ile takip edilirken baz›lar› seri ame-
liyatlar gerektirebilirler. ‹mperfore anüs veya üriner
obstrüksiyon gibi anomaliler, aç›k miyelomeningo-
sel acil müdahale gerektiren durumlard›r. 

Bu hastalar›n vücudun alt yar›s›n›n görünümü
çok tipiktir. Kemik aplazilerinin ciddiyetine ve dü-
zeyine göre adale atrofileri, kalçalar›n düzlü¤ü, in-
tergluteal fissürün k›sal›¤›, transvers pelvik çap›n
darl›¤›, alt ekstremitelerde fleksiyon deformiteleri
(Resim 1) görülerek sakral agenezi tan›nabilir (1).
En a¤›r form olan sirenomeliada ise alt ekstremite-
lerin füzyonu görülmektedir. Sirenomelia’y› ayr› bir
patolojik antite olarak kabul eden yazarlar da var-
d›r (4). 

Sakral agenezinin kemik deformiteleri direkt
radyografilerle (Resim 2), ayr›nt›l› olarak ise bilgi-
sayarl› tomografi (BT) ve üç boyutlu bilgisayarl› to-
mografi (3-DBT) ile görüntülenebilir (Resim 3).

RReessiimm  11.. Olgu 3: Kalça ve dizlerde fleksiyon kontraktürü (frog
leg görünümü).

RReessiimm  22.. Olgu 1: Sakrum agenezisinin direkt grafide (A: AP po-
zisyonunda, B: Lateral  pozisyonda) görünümü 
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Kord lezyonu, miyelomeningosel, tranzisyonel li-
pom gibi patolojilerin ayd›nlat›lmas› için manyetik
rezonans incelemesi (MRI) gereklidir (5). Ancak
split kord malformasyonu da söz konusu ise miye-
lo-BT tercih edilebilir (1,6). Hastan›n mevcut duru-
munun de¤erlendirilmesi ve daha sonraki takipleri
aç›s›ndan SEP, EMG ve sistometrik tetkikler yap›l-
mal›d›r. 

Gestasyonun 1. trimestrinin sonu ile 2. trimest-
rinin bafl›nda yüksek rezolüsyonlu transvaginal
ultrason incelemesiyle erken tan›s› mümkün olan
(7,8) kaudal regresyon sendromu ile giderek da-
ha az karfl›laflmaktay›z (3). Bu olgular›n klinik
tablolar›  normal nörolojik geliflimden a¤›r nöro-
lojik defisite kadar de¤iflkenlik gösterebildi¤i için,
nörolojik defisiti veya aç›k meningomiyeloseli ol-
mayan olgular dahi nöroflirürji aç›s›ndan de¤er-
lendirilmeli, ayr›nt›l› nörolojik muayenenin yan›
s›ra omurili¤in MR incelemesi yap›lmal›d›r. S›k
rastlanmayan bu sendromdaki farkl› formlarla ilgi-
li sa¤l›kl› istatistik verileri içeren genifl seriler bu-
lunmamaktad›r.

Retrospektif araflt›rmam›zda ‹.Ü. Cerrahpafla T›p
Fakültesi Nöroflirürji Anabilim Dal›nda 1996-1999
y›llar› aras›nda takip edilmifl 4 olgu incelenmifltir.

OOLLGGUULLAARR

Olgular›m›z›n yafllar› 3-11 ay aras›nda de¤ifl-
mekte olup 4 olgudan 3’ü k›z, 1’i erkektir. Baflvu-
ru yak›nmalar› üç hastada ayaklar›n› oynatamama,
birinde ise belinde kitlenin bulunmas›d›r. Muaye-
nelerinde üç hastada mültipl anomaliler tespit edil-
di. 9 ayl›k k›z  hastam›zda skloyoza neden olan
birleflik kot anomalisi, ayr›ca alt dorsal bölgede di-
astematomiyeli (Resim 3A), 8 ayl›k  erkek hasta-
m›zda alt lomber meningomiyelosel kesesi saptan-
d›. 

Bu iki olgu opere edildi. Meningomiyeloseli
olan hastan›n  miyelomeningosel kesesi ç›kar›ld›.
Skolyozu, hidronefrozu da olan  sakral agenezili ve
sol alt monoparetik 9 ayl›k k›z hasta diastometami-
yelik spur eksizyonunu takiben ortopedi ile kon-
sülte edilerek eksternal ortotikle rehabilitasyona
gönderildi. Kompleks anomalisine ra¤men nörolo-
jik defisiti en hafif olan bu olgumuzdu.  Bir olgu-
da vertebralar L5’te, omurilik D11 düzeyinde ve
kama fleklinde sonlanmaktayd› (Resim 4). Paraple-
jik olan bu hastada cerrahi giriflim endikasyonu
konmad›. Hastalar›m›za direkt grafi, BT, 3 boyutlu
BT, MRI, ultrasonografi ve sistometrik incelemeler
yap›ld›. Dört hastam›zda da nörojen mesane bulgu-
lar› mevcuttu. Olgular›n üçünde vertebral agenezi
S1 düzeyinin alt›nda, bir olguda ise D10 ‘da  görül-
dü (Resim 5). Olgular›m›z›n dökümü Tablo 1’de
özetlenmifltir.

RReessiimm  33.. Olgu 2: A. Direkt grafide skolyoz, birleflik kot anoma-
lisi (ok), sakral agenezi ve mültipl seviyede spina bifida. B. 3-
DBT’de S1’de hemivertebra, alt sakral agenezi ve lomber verteb-
ralarda orta hat birleflme anomalisi.
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TTAARRTTIIfifiMMAA

Antenatal tan› mümkün olmas›na ve hastane-
mizde antenatal tan› merkezi bulunmas›na ra¤men
olgular›n hiçbiri antenatal dönemde takip edilmifl
olgular de¤ildi. En erken baflvuru 3 ayl›k olup bü-
tün hastalarda baflvuru s›ras›nda nörojen mesane
ve nörolojik defisit mevcuttu. Erken tan› ile gebeli-
¤i sonland›rmak olas›yken a¤›r morbiditesi olan bu
bebeklerin do¤mas› sosyo-ekonomik düzeyi ve
e¤itim düzeyi düflük, çok çocuklu olan bu aileler-
de ve toplumda ciddi ekonomik ve sosyal sorunlar
yaratmaktad›r. ‹deal olan bu sendromun erken an-
tenatal dönemde tan›narak gebeli¤in sonland›r›l-
mas› olmakla birlikte, do¤duktan sonra karfl›lafl›lan
olgularda da bebe¤e ve aileye maksimum t›bbi yar-
d›m yap›lmas›d›r. Bu bebeklerin bak›m›nda ailenin
iflbirli¤i çok önemlidir. Bu nedenle hastal›k hakk›n-
da ayr›nt›l› bilgi verilmeli ve çocuk hastal›klar›, ge-
netik, çocuk cerrahisi, ortopedi, nöroflirürji, çocuk
psikiyatrisi ve rehabilitasyon uzmanlar›n› içeren bir
ekip taraf›ndan tedavisi sa¤lanmal›d›r.  

Kaudal regresyonun patogenezi çok iyi anlafl›-
lamam›fl olmakla birlikte bu anomalinin s›kl›kla
nörülasyonun birinci safhas›ndaki defektlere veya
diferansiyasyon faz›ndaki bozukluklara ba¤l› oldu-
¤u bildirilmifltir (1). Patogenezle ilgili bir araflt›rma-
da s›çan fetuslerine üç farkl› dozda retinoik asid
verilerek deneysel kaudal regresyon sendromu
oluflturulmufltur (11). Gestasyonun 8-9. günlerinde
verilen retinoik asid, dozdan ba¤›ms›z olarak bu
anomaliyi oluflturmufltur. Yüksek doz verilen de-
neklerde kaudal agenezi  (geliflememe), düflük doz
verilenlerde ise,  kanama alanlar›, ödem ve hücre
ölümüne ba¤l› olarak kaudal regresyon (gerileme)
saptanm›flt›r. Bu farkl›l›¤›n dozla ba¤›ml› oldu¤u
görülmektedir. 

Annenin diabetik olmas› (2), genetik predispo-
zisyon ve vasküler hipoperfüzyon etyolojik faktör-
ler aras›nda bildirilmifltir (7). 4 olgumuzdan yaln›z-
ca 1’inde anne diabetikti. 

Kaudal regresyon sendromu kaudal vertebrala-
r›n agenezisi ve bazen bunlara efllik eden nörolo-
jik, ürogenital, gastrointestinal ve ortopedik mültipl
anomalilerle birlikte olabilen bir durumdur. Hasta-
lar›n klinik tablolar› genellikle vertebra defektleri-
nin seviyesi ile ilgilidir (5). Bu özelli¤i olgular›m›z-
da da gözledik. Örne¤in omurili¤i D11 düzeyinde
sonlanan bir olgumuzda ve vertebral agenezisi D10
da bafllayan bir olgumuzda total parapleji gözlenir-
ken, agenezi S1’in alt›nda bafllayan diastometami-
yelisi de olan bir olgumuzda sa¤ bacak normal, sol
bacak distalinde 3/5 motor zaaf saptand›. 4 no’lu
olguda ise her iki kalça fleksiyonu zay›ft›. Bu olgu-
nun son normal vertebras› da S1 olarak gözlendi. 

Baz› yazarlar yüksek sakral defektlerin k›sa ko-
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RReessiimm  44..  Olgu 1: T1 a¤›rl›kl› sagittal MR’larda S1 alt›nda sakral
agenezi, Spinal kordun D11 hizas›nda kama fleklinde sonlan›fl›
dikkati çekmektedir.

RReessiimm  55..  Olgu 3 : T2 a¤›rl›kl› sagittal MR kesitlerinde D10 sevi-
yesinin alt›nda vertebral agenezi saptand›.
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nus medullaris ile birlikteli¤ine dikkat çekmifllerdir
(12). Bizim bir olgumuzda da son vertebra S1 ol-
makla birlikte son normal görünümlü vertebra L1
olup omurilik kama fleklinde ve D11 hizas›nda
sonlan›yordu.

Kemik seviyesi ve konus uzunlu¤una bak›lmak-
s›z›n kordun duyu fonksiyonlar›n› sa¤layan dorsal
k›sm›n›n, motor fonksiyon gören ventral bölümün-
den daha iyi geliflme gösterdi¤i hemen bütün olgu-
larda rapor edilmifltir (2). Bizim olgular›m›zda da
duyu s›n›r› net olarak belirlenememekle birlikte bu
fark gözlenmifltir. 

Sakral agenezilere efllik eden pekçok anomali-
ler bildirilmifl olup bunlar›n en s›k görülenleri ekst-
remite ve omurga deformiteleri, genito-üriner ve
gastrointestinal sistem patolojileridir. Bizim olgula-
r›m›zda da skolyoz, ekstremite ve eklem anomali-
leri ile nörolojik defisite ba¤l› üriner problemler
dikkati çekerken bir olgumuzda literatürde çok na-
dir olgu bildirimleri fleklinde yer alm›fl diastometa-
miyeli tespit edilmifltir (Resim 3B).

Bu olgular›n tedavileri, genellikle nöroflirürjikal
giriflimden önce üriner problemler sebebiyle geli-
flebilecek hidronefroz veya enfeksiyonlar› önleme-
ye yönelik mesane boflalt›lmas› gibi (aral›kl› sonda-
lama, crede manevras›) genel tedbirler olmal›d›r.
Nöroflirürjikal tedavi sakral ageneziye efllik eden
tethered kord, spinal kanal darl›¤› veya miyelome-
ningosel gibi patolojiler söz konusu ise gerekli ola-
cakt›r. Biz olgular›m›zdan diastometamiyelik kemik
spur’a ba¤l› tethering saptad›¤›m›z bir olgu ile mi-
yelomeningosel’i olan bir olgumuzu opere ettik.
Di¤er iki olduda cerrahi giriflimle düzeltilebilecek
bir patoloji saptanmad›¤›ndan do¤rudan rehabili-
tasyona baflland›.

Bu olgular›n prenatal dönemde tespit edilebil-
mesi için özellikle diabetik annelerin ya da baflka
anomaliler  tespit edilen fetüslerin bu konuda de-
neyimli bir antenatal tan› merkezinde incelenmele-

ri yeterli olacakt›r. Fetal barsak dilatasyonu imper-
fore anüs (13), oligohidramnios ise üriner sistem
agenezisi (9) göstergesi olabilir. Oligohidramnios
ultrasonun de¤erlendirilmesini güçlefltirece¤inden
amnioinfüzyon veya MR incelemesi önerilmektedir
(7). Yeni do¤an döneminde dikkati çeken anal at-
rezili bebeklerde sakral agenezilerin %50’ye varan
oranda görülebilece¤i gözönünde bulundurularak
ileri tetkiklerin ve nöroflirürji konsültasyonunun
yap›lmas› gerekir.

Zeka düzeyleri genellikle normal olan bu ço-
cuklar›n (3,7) erken dönemde ele al›narak tan›lar›-
n›n konmas›, cerrahi düzeltmelerin geciktirilmeme-
si ve rehabilitasyonun erken dönemde bafllat›lmas›
yaflam kalitelerini önemli ölçüde artt›rmaktad›r. Ol-
gular›n büyük ço¤unlu¤unda bulunan nörojen me-
saneye  ba¤l› nefrolojik komplikasyonlar›n önlen-
mesine, kas gücünün artt›r›lmas›na, kontraktürlerin
önlenmesine çal›fl›lmal›d›r. Bu hastalar›n ailelerine
genetik dan›flmanl›k verilmesine yeni olgular›n
azalt›lmas› aç›s›ndan özen gösterilmelir.
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