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Kaudal regresyon sendromu: Olgu sunumu*
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Ozet

Kaudal regresyon sendromu sakral veiveya lumbar omur-
e kismen veva tamamen yokluguyla karekrerize, nadir
bir konjeniral spinal anomalidir. Cogu olguda liriner ve
fekal inkontinans eglik eder. Diger sistemlerle ilgili ek
anomaliler de vardir, Burada klinik ve radvografik bulgu-
lart kaudal regresyon sendromuyla wyumlu, idrar ve gaita
inkontinanst olan yedi yagindaki kiz olgu sunulmakradir.
Ek olarak meningosel, unikorn uterus, sol over ve tuba
voklugn ve sol alt ekstremite yoklugunun olmasi, olguyu
diger kaudal regresyon olgularindan avirmakeadir. Sakral
meningosel nedenivle dnce ndrogirurjikal girigim wyvgu-
lanan olguva, Mitrofanoff ve Malone prosediirleri, sen-
tetik yama ile karin duvar rekonstriiksivonu, dermal siniis
trakti eksizvonu uygulanmig ve tam kontinans saglanmig-
tir. Bu hastalar nadir olmasi ve patolojinin pek ¢ok siste-
mi ilgilendirmesi bakinundan ilging olup multidisipliner
vaklagimla tedavi edilmelidirler. Erken tam ve tedavi iiri-
ner traktusta geri diniigii olmayan hasari énlemede anah-
tardir ve vasam konforunw artirir.

Anahtar kelimeler: Kaudal regresyon sendromu, iiriner
ve fekal inkontinans

Summary
Caudal regression syndrome: Case report

Caudal regression syndrome is a rare congenital spinal
malformation that is characterized by partial or total
absence of sacral andior lumbar spine. Urinary and fecal
incontinence coexist with most of the cases. Associated
anomalies are also present with this syndrome. A seven
years old female patient who had clinically and radiologi-
cally established caudal regression syndrome with uri-
nary and fecal incontinence is presented. In addition, the
presence of meningocele and unicorn uterus with the
absence of left overy, tube and left lower limb distin-
guished this case from other types of caudal regression.
Mitrofanoff and Malone procedures, reconstruction of the
abdominal wall with synthetic material and excision of
the dermal sinus tract were performed for the patient who
had been previously operated for sacral meningocele, and
complete continence was achieved. The rarity of the mal-

Sformation and its associated anomalies involving multiple

systems, makes this syndrome an intriguing situation, thus
requiring multidisciplinary management. Early diagnosis
and treatment is the key to prevent irreversible damage in
the urinary tract and to improve the quality of life.

Key words: Caudal regression syndrome, urinary and
fecal incontinence

Giris

Kaudal regresyon sendromu sakral ve/veya lumbar
omurganin kismen veya tamamen yokluguyla ka-
rekterize, nadir bir konjenital spinal anomalidir (3.
Cogu olguda tiriner ve fekal inkontinans eslik eder.
Diger sistemlerle ilgili ek anomaliler de vardir. Co-
gu sporadiktir ve % 16 oraninda maternal diabetle
birliktelik bildirilmistir (2). Gluteal bilge anormal-
ligi tamda yardimeidir, sikhikla diger ortopedik de-
tormitelerle birlikte olan sakral agenezi pelvik rad-
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yografilerle gdsterilebilir. Burada klinik ve radyog-
rafik bulgulart kaudal regresyon sendromuyla
uyumlu, idrar ve gaita inkontinanst olan yedi yasin-
daki kiz olgu sunulmaktadir.

Olgu

U.G.IL. 7 yaginda, 15 kg agirliginda kiz cocugu; do-
gumundan beri idrar ve gaita kacirma yakinmasty-
la getirildi. Fizik muayenede sol bacak kalgadan iti-
baren yoktu ve sag bacakta kas giicii azalmign. Ka-
rin sol alt kadramnda, yaklasik 11 cm fasya defekti
olan bélgede barsak anslar fekalomla dolu olarak
palpe edilivordu (Resim 1). Vulva deforme idi, vajen
ve firetra goriiliiyordu, prepisyum klitoridis’de 2 cm



(. Frediv ve urk.. Kawdal regresyen serdreni

Resim 1. Olgumuzda ameliyat dncesiz sol alt ekstremite yok-
lugiu ve batin sol alt kadraninda fasya defekti izlenmektedir.

Resim 2. Olgumuzun intravenoz urograli incelemesinde uri-
ner sistem ve pelvisin goriinimii izlenmektedir.

wzunlugunda kalsifive kitle vardi. Aniis, vajenden
1.5 ¢m asagida anterior ektopik verlesimliydi, anal
refleks ve tonus almamadr. Sol gluteal bélgede, ka-
teterize edildiginde icerive dogru 5 cm ilerleven bir
siniis vardr. Idrar sedimentinde [Skositiiri saptandi,
ultrasonografi ve renal sintigrafi inc elemelerinde,
bovut asimetrisi diginda bobr eklerin ver, sekil, bii-
viikliik ve kortikal fonksivonlar normaldi. Intrave-
niz iirografide. bobrek ve lireter lerin normal, mesa-
nenin karmn duvarinda fasya defekti olan bilgeden
fitklagnug oldugu, sol iliak kanat ve femurun olma-
digr, sakrumun sol yaristnn hipoplazik oldugu go-
riilmektevdi (Resim 2). Voiding sistoiiretrografide
vezikoiireteral reflii izlenmedi. Pelvik manyetik re-
zonans goriintiilemede, sol iliak kanat ve sol femur

Resim 3. Ameliyat sonrasi karin on duvarinda stomalar ve
defektin onarim yeri gorillmektedir. (a: Malone stromasi, m:
MitrofanofT stomasi)

izlenmedi. sakrumun sol yarist ileri derecede hipop-
lazikti ve uterus avirdedilemedi. Once sakral menin-
gosel nedeniyle girigim uygulanan olguya yapilan
iirodinamik incelemede hiperrefleks niropatik me-
sane ve hiperaktif sfinkter saptandi. mesane kapa-
sitesi yeterlivdi. Sistoskopide mesane mukozast hafif
trabekiilasyon diginda normaldi. distalde iiretra ile
vajen ince bir septumla ayriliyordu. Prepisyum kli-
toridis’ deki kalsifive kitle ¢ikariarak marsupiyalize
edildi. Kitlenin patolojik incelemesi epidermoid kist
olarak rapor edildi. Anterior ektopik aniis anomalisi
ve mobilizasyon sorunu olan, iiriner ve anal inkonti-
nans nedenivle siirekli bez kullanan olguya temiz
araliklt kateterizasyon ve antegrad lavman icin Mit-
rofanoff ve Malone prosediirleri. “Goretex® dual
mesh” ile karmn duvart rekonstriiksiyonu uyguland
(Resim 3). Operasyon sirasinda sol gluteal bilgede-
ki siniis eksplore edilerek, toplam 7 cm’lik dermal
siniis trakt eksize edildi. Bann agildiginda, uteru-
sun sol yarisin gelismemis oldugu, sol over ve tu-
bamin olmadig goriildii. Dermal siniis trakninn his-
topatolojik incelemesi deri alti yag dokusu icinde,
cevresinde deri eklerini de barindiran skuamo:z epi-
tel ile rtiilii bogluk olarak rapor edildi. Vajen epi-
teli veya rektum mukozasina ait bir alan saptanma-
di. Postoperatif 9. avinda, antikolinerjik tedavi ve
profilaktik antibiyotik alan olgunun dort saatte bir
temiz aralikl kateterizasyon ve giinde bir kez anteg-
rad lavman yaparak kontinan oldugu saptandi.
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Tartisma

Kaudal regresyon sendromu daha énceden, en sid-
detli Torm olan sirenomelia ile ayni grupta siniflan-
dirthmistir. Giintimiizdeki ifadeler, kaudal regresyon
ve sirenomelianin patogenetik mekanizmalarinin
farklt oldugunu diigiindiirmektedir (). ilk defa
1961"de Duhamel (D tarafindan tamimlanan kaudal
regresyon sendromunun, son yillarda VACTERL
anomali birlikteligi icinde incelenme egilimi vardir.
Bu sendromda, distal spinal korddaki bozulma, idrar
ve gaita inkontinansindan, tam nérolojik kayba ka-
dar degisen sckonder nérolojik hasarlara neden olur
ve bacak harcketlerinin azalmasi kaudal bolgede ile-
ri derecede biiytime cksikligine yol agar (3. Degisik
derceelerde sakrum ve/veya lumbar vertebranin in-
komplet gelisimi, sakrum yoklugu nedeniyle kalga-
da diizlesme ve intergluteal yarikta kisalik meydana
gelir 3. Talipes equinovarus ve kalkaneovalgus de-
formiteleri sikur. Renal agenezi, imperfore aniis, ya-
rik damak, yarik dudak, mikrosefali ve meningom-
yelosel igerdigi olast diger ek anomalilerdir ). Ge-
nitoiiriner sistemle ilgili olarak penis ve skrotumda
parsivel transpozisyon, genitoliriner agenezi, iiriner
traktus enfeksiyonlari, vezikoiireteral reflii, uterin
ve vajinal agenezi bulunabilir. Olgumuzda gegiril-
mis idrar yolu enfeksiyonu dykiisiine karsin boyut
asimetrisi diginda bibrekler normal bulunmustur ve
vezikotireteral reflii saptanmamustir. Ancak diger
kaudal regresyon sendromlu olgularda sik goriilme-
yven meningosel. unikorn uterus, sol over ve tuba
voklugu ve sol alt ckstremite yoklugunun olmasi bu
hastaya dézellik kazandirmaktadir,
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Iki veya daha fazla sakral segmentte agenezisi olan
tiim hastalar néropatik mesane ve/veya detrusor-
sfinkter dissinerjisi ve anal disfonksiyon nedenle-
riyle iiriner ve fekal inkontinans yasarlar (4.3.6),
Sakral agenczi ve birlikte bulunabilecek tirolojik
komplikasyonlarin ortaya konabilmesi igin iirodi-
naminin de dahil oldugu iirolojik tani gerekmekte-
dir. Uriner kontinansin saglanmasi ve iist iiriner
traktus fonksiyonlarinin korunmasi tedavinin temel
prensipleri olup uzun dénemli izlem mutlaka gerek-
lidir (.

Kaudal regresyon sendromu nadir olmasi ve patolo-
jinin pek ¢ok sistemi ilgilendirmesi bakimindan ilgi
¢ekici olup multidisipliner yaklagimla tedavi edil-
melidir. Erken tant ve tedavi driner traktusta geri
doniisii olmayan hasart 6nlemede anahtardir ve ya-
sam konforunu arttur.
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