Gaziosmanpasa Universitesi, Tip Fakiiltesi Dergisi 2012;4(3):51-54
Olgu Sunumu Gokge ve ark.
Grup 2 Sakral Agenezisi Bulunan Kaudal Regresyon Sendromlu Bir Olgu
Sunumu
Presentation of a Case Involving a Caudal Regression Syndrome with Sacral
Agenesis Type 2
'Erkan Gokge, “Fatih Ersay Deniz, 'Berat Acu, *Erol Oksiiz, ‘M. Murat Firat

Ozet

Kaudal regresyon sendromu koksiks agenezisinden
'Gaziosmanpasa Universitesi T1p torakal vertebralar diizeyine uzanan farkli derecelerde
Fakdiltesi Radyoloji Anabilim spinal ve viseral anomalileri igerebilen, nadir goriilen
Dali noral tlip defektidir. Hastaligin tipi ve tutulum siddetine

gore semptomlar, klinik ve radyolojik bulgular
degiskenlik gosterebilir. Bu c¢alismada antenatal takibi
yapilmamig grup 2 sakral agenezisi bulunan kaudal
regresyon sendromlu 8 yasinda kiz hastanin direk grafi
ve  manyetik rezonans  goriintileme  bulgulan
sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Kaudal regresyon sendromu, Sakral
agenezi, Manyetik rezonans goriintiilleme

Abstract

Caudal regression syndrome is a rare neural tube defect
that might involve spinal and visceral anomalies ranging
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Giris

Kaudal regresyon sendromu
terminal spinal segmentleri etkileyen nadir
ve sporadik noral tiip defektidir. Koksiks
agenezisinden torakal vertebralar diizeyine
uzanabilen farkli derecelerde anomalileri
icerebilmektedir. Anomali diizeyine gore
ndrojen  mesane, idrar ve  gaita
inkontinansi, pareziler ve duyu kusurlar
gorilebilir (1). Bu ¢alismada grup 2 sakral
agenezisi  bulunan kaudal regresyon
sendromlu bir olgunun radyolojik bulgulari
sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Ozgegmisi ve soy gecmisinde
belirgin 06zellik bulunmayan, antenatal
takipleri yapilmamis, 8 yasinda kiz
hastanin yaklasik 2 aydir devam eden bel
agrist ve ara ara idrar kagirmalari, sag
kalcasina vuran agr1 ve bacaklarinda
uyusukluk sikayetleri {izerine gergin kord
on tanist ile radyolojik  tetkikleri
istenmistir. Hastanin lumbosakral
grafilerinde alt sakral ve koksigeal agenezi
ile uyumlu bulgular saptanmasi {iizerine
(Resim 1) manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) tetkiki istenmistir.

Resim 1. A) On arka grafide alt sakral ve
koksigeal agenezi mevcuttur. B) Lateral
grafide vertebral kolon S2 vertebra
distaline kadar goriilmekte, diger sakral ve
koksigeal vertebralar goriilememektedir.

Resim 2. Aym diizlemden gegen A) T2
agirhikli, B) T1 agirhikli sagital planda
MRG serilerinde, spinal kordda gergin
kord ile uyumlu konus medullarisin S1
vertebra korpusu orta kesimi diizeyinde
sonlandig1 goriilmektedir. Spinal kanal
kaudalinde kanal i¢inde filum terminale
lipomu (ok) mevcuttur.

Resim 3. Aymi diizlemden gecen A) T2
agirhikli, B) T1 agirhikli sagital planda
MRG serilerinde, T12-L1 ile L1-L2
intervertebral disk mesafeleri diizeyinde
spinal kordda terminal hidromyeli (kalin
beyaz ok) mevcuttur. Spinal kanal
kaudalinde kanal i¢inde filum terminale
lipomunun uzanimi (beyaz ok)

goriilmektedir.

MRG tetkikinde S2 vertebra
korpusu diizeyi kaudalinde sakral ve
koksigeal agenezi, medulla spinaliste
gergin kord ile uyumlu konus medullarisin
S1 vertebra korpus orta kesimi diizeyinde
sonlandigi  ve TI2-L1 ve L1-L2
intervertebral diskler diizeyinde 3 mm 6n
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arka genislige ulasan terminal hidromyeli
goriilmektedir. Spinal kanal igerisinde S1-
S2 disk aralig1 diizeyinden baslayarak S2
vertebra distali diizeyine uzanan yaklasik
20x2.5 mm boyutlu filum terminale lipomu
ile uyumlu T1 ve T2 agirlikli serilerde
hiperintens lezyon goriilmektedir (Resim
2-3). Medulla spinaliste L1-L.2
intervertebral disk diizeyinden itibaren
kaudale uzanan parsiyel diastomatomiyelik
konfigiirasyon ile uyumlu bilobiile
goriiniim mevcuttur (Resim 4).

Resim 4. A) L1 vertebra korpusu
diizeyinden gecen aksiyel T2 agirlikhi
MRG’de spinal  kordda  terminal
hidromyeliye (beyaz ok) ait kavitasyon
goriilmektedir. B) L2-L3 disk diizeyinden
gecen aksiyel T2 agirhikli MRG’de spinal
kordda parsiyel asimetrik diastomatomyeli
(siyah ok) goriilmektedir.

Santral spinal kanal S2 vertebra
korpus  distali  diizeyinde incelerek
sonlanmaktadir (Resim 2-3). Hastaya
MRG tetkiki sonrasi grup 2 sakral
agenezili kaudal regresyon sendromu
(KRS) tanist1 konularak gergin korda
yonelik cerrahi girisim yapilmistir.

Tartisma

Kaudal regresyon sendromu ile
govdenin  kaudal wucunun bir grup
anomalisinin ~ bir arada  seyretmesi

kastedilir. ~ Bunlar  torakal-lumbosakral
omurganin parsiyel agenezisi, imperfore
aniis, genitalia malformasyonlari, bilateral
renal displazi veya apilazi, pulmoner
hipoplazi ve en ciddi deformite durumunda
karsilagilan alt ekstremitelerin fiizyonu ve
ileri derecede eksternal rotasyonu vardir
(2).

Etiyolojik faktorler arasinda
annenin  diyabetik  olmasi,  genetik
predispozisyon, vaskiiler hipoperfiizyon
bildirilmistir =~ Patogenezi cok iyi
anlasilamamakla birlikte siklikla
noriilasyonun birinci sathasindaki defektler
veya diferansiyasyon
bozukluklara bagli oldugu bildirilmistir
(1). Saglikli gebeliklerde goriilme sikligi
%0.2-1 iken, insuline bagimli diabet
Oykiisii olan annelerde 200 kat daha siktir.
Bununla birlikte KRS’li olgularin sadece
%16-22’sinde maternal diabet Oykiisi
vardir (3).

Sakral agenezi 7500 dogumda bir
goriiliir. Erkekler ve kadinlar esit derecede
etkilenir. Hemen tiim olgular sporodiktir.
Sakral agenezili hastalarda  konusun
pozisyonuna gore iki grup hasta
tanimlanmistir. Olgularin %41’°in1
olusturan Grup 1’de konus, L1 alt
seviyesinin kranialinde sonlanir. Konus
tipik olarak deformedir ve ani olarak T11
veya T12’de sonlanir ve distal u¢ yokmus
izlenimi alinir. Hemen her zaman kiint
sekillidir veya kama sekillidir. Inferiorde
median fissiir yoktur. Gri ve beyaz
cevherin normal alt gruplar1 tanimlanamaz.
Terminal glial bir yumru olabilir. Distal
santral kanal hafifce dilate olabilir ve
terminal ventrikiil olarak izlenebilir veya

fazindaki

terminal hidromyelide oldugu gibi ¢ok
belirgin olarak genislemis olabilir. Yiiksek
konuslu bu grupta sakral defisit tipik
olarak biiyiiktiir ve sakrum genelde S1
veya Ustlinde sonlanir. Olgularin %59’unu
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olusturan Grup 2’de ise konus,L1
vertebradan daha asagida sonlanir ve
elonge sekilli olup kaudaya dogru
gerilmistir. Kalin bir filum ve tethered kord
% 65, terminal myelosistosel % 15,
transizyonel  lipom %10, terminal
hidromyeliyle birlikte elonge kord %10
sikliginda grup 2 kaudal regresyonla
birliktelik  gosterebilir. Bu  hastalarda
sakrum biraz daha iyi korunmus olabilir.
S2 ve daha alttaki  vertebralar
tamimlanabilir. Iki grubun klinik seyirleri
farklidir. Algak tethered kordu olanlarda
klinik kotiilesme daha kotidir (2).

Sakral agenezili hastalarda distal
kemik kanal genellikle diizgiin bir daralma
gosterir olgularin %35’ inde bu, tekal kese

iizerine  bast  uygulamaz.  Olgularin
%6’sinda  distal tekal kese iizerinde
hiperostoz indentasyonu mevcuttur.

Olgularin %18’inde distal sakral kanal
genislemis ve dorsalde bifid goriiniimdedir.
Hastalarin 1/3’linde en alttaki vertebra T11
veya T12 iken, %40’inda ise en alttaki
vertebra L1-4 arasinda degisir. Yiizde
27’sinde ise L5 ve daha asagi diizeyde
vertebra bulunabilir (2).

Ortopedik  deformite  vertebral
agenezinin derecesine gore degiskenlik
gosterir. On lateral sakral agenezi, belirgin
pelvik egilme ve skolyoza neden olurken
izole koksiks agenezisi tesadiifi bir
bulgudur. Cogu olguda dural kese
nonstenotik  koniksekilli sonlanma ve
kisalma gosterir. Daha yiiksek dereceli
spinal agenezilerde konik daralma daha
fazla olup kese daha yiiksek seviyede
sonlanir (2).

Prenatal ultrasonografiyle KRS

tanisi,  gestasyonun  22.  haftasinda

miimkiindiir. ~ Sirenomelik  hastalarda
transvajinal US ile 16-19 haftalarda tanisi
konabilmektedir  (4,5). Bu olgularin
prenatal donemde tespit edebilmesi igin
ozellikle diabetik annelerin ya da anomali
tespit edilen fetiislerin deneyimli antenatal
tan1 merkezlerinde incelenmeleri gerekir

(4).

Sonug¢ olarak antenatal takipleri
yaptlmamis ise KRS’li hastalarin tanisi,
hastaligin tipine ve tutulumun siddetine
gore ileri yaslarda aciga ¢ikan semptomlar
sonucu radyolojik incelemelerle
konulabilir.
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