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Ozet

Sakral agenezi nadir goriilen bir konjenital anomalidir.
Olgularin ¢ogunlugu sporadik olarak gériilmekte, ender olarak
da otozomal dominant gegis gdzlenmektedir. Sakral agenezi
meningomyelosel,  nodrolojik, ortopedik ve iirolojik
malformasyonlarla birlikte goriilir. Meningomyelosel ve
yenidogan enfeksiyonu on tanilar1 ile hastaneye yatirilan iig
giinliik erkek olguda yapilan incelemelerde meningomyelosele
ek olarak rektal prolapsus, parsiyel distal sakral agenezi sap-
tandi. Olgu nadir goriilen bir antite olmasi nedeniyle sunuldu.
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Summary

Sacral agenesis is a rare congenital defect in which most
cases are sporadic but rare familial forms also occur. Sacral
agenesis is association with meningocoele, neurologic, ortho-
pedic, urologic malformations. Three days old boy admitted to
hospital with meningomyelocele and neonatal infection. After
investigations addition to the meningomyelocele, rectal
prolapsus, parsial distal sacral agenesis were determined. The
case was reported because of vary rare antity.
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Sakral agenezi sakrumu olusturan vertebral
segmentin kismen veya tamamen yoklugu ile
karakterize konjenital anomalilerin heterojenoz bir
grubudur. Cogunlukla sporadik olmakla birlikte
nadir ailesel formlar1 da gorilebilmektedir. Sakral
agenezi ile birlikte norolojik, ortopedik ve tirolojik
malformasyonlar bildirilmektedir. Sakral agenezi
meningomyelosel ile birlikte de goriilebilir.
Parsiyel sakral agenezi daha nadir konjenital bir
anomali olup, anterior meningosel, presakral
teratoma ve anorektal anomalilerle birlikteligi
nadir otozomal dominant gecis gosteren Currarino
triadi olarak adlandirilmaktadir.

Olgu
Uc giinliik erkek olgu riiptiire, enfekte
meningomyelosel tanisiyla sevk edilmesi {izerine
hastanemiz yenidogan servisine yatirildi. Oz ve
soy ge¢misinde ebeveynlerinin ikinci dereceden
akraba oldugu ve annenin onceki gebeliginin ii¢
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aylik iken nedeni belirlenemeyen diisiik ile sonug-
lanmasi diginda 6zellik saptanmadi.

Yapilan ol¢iimleri sonucunda SGA (small for
gestational age) oldugu belirlenen hastanin fizik
muayenesinde sakral bdlgede 5x7 cm boyutunda
beyin omuilik S1V1S1 s1zint1s1 olan
meningomyelosel kesesi ve rektal prolapsusu sap-
tandi. Norolojik muayenesinde alt ekstremiteler
hipotonik bulundu, derin tendon refleksleri ve ya-
kalama refleksi alimamadi. Diger sistem muayene-
leri normal olarak degerlendirildi.

Tam kan sayimi, kan sekeri, bobrek, karaciger
fonksiyon testleri ve serum elektrolitleri normal
sinirlardaydi. CRP 0.7 mg/dl saptandi, kan
kiitiiriinde tireme olmadi.

Oykiide gestasyonel diabete iliskin bulgu sap-
tanmayan annenin kan sekeri profili ve diabetes
mellitus tanisina yonelik diger testleri normal bu-
lundu.
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Sekil 1. Olgunun lateral lombosakral grafisi.

Iki yonlii kraniografide kranial siitiirlerde
seperasyon, kalvaryumda litik alanlar saptandi.

Iki yonlii lumbosakral grafide S2 seviyesinin
distalinde vertebra gozlenmedi (Sekil 1), distal
sakral agenezis olarak yorumlandi.

Ekstremite grafileri normal olarak degerlendi-
rildi.

Kranial BT’de posterior fossada 4. ventrikiil
net izlenememekteydi, her iki lateral ve 3.
ventrikiil dilate ve serebral parenkim atrofik idi,
kalvaryumda litik alanlar izlendi (Sekil 2).

Oftalmolojik muayenesi, batin
ultrasonografisi, ekokardiografisi normal olarak
degerlendirildi.

Olgu rektal prolapsusu nedeniyle hastanemiz
¢ocuk cerrahi  servisince izleme  alindi
Meningomyelosel kesesinden beyin omuilik sivist
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sizintist olmasi nedeniyle ampirik antibiyoterapi
baslanan hasta bu bdlgenin onarimi i¢in beyin cer-
rahisi merkezine sevk edildi. Hasta beyin cerrahi
merkezinin bulundugu {iniversite hastanesinin ¢o-
cuk cerrahi servisince de izleme alindigindan bir
daha hastanemize bagvurmamastir.

Tartisma

Sakral agenezi ¢ogunlukla sporadik, nadiren
otozomal dominant gec¢is gosteren, konjenital a-
nomalilerin heterojenoz bir grubudur. Yapilan
calismalarda hemisakrum, anorektal atrezi ve
presakral kitle ile birlikte olan familyal formundan
7936 kromozomunun sorumlu oldugu saptanmustir.
Bununla birlikte bu hastaligin kompleks bir genetik
hastalik oldugu ve baska genlerin de rol oynadig
iizerinde durulmaktadir (1). Ring kromozom 7 ile
birlikte oldugu bir olgu da bilidrilmistir (2).

Sakral agenezinin insidansi %0.09 ile %0.43
olarak bildirilmekte en sik diabetik anne bebekle-
rinde goriilmektedir (3). Diabetik anne bebekleri-
nin yaklasik %1’inde sakral agenezi goriiliirken, bu

anomali ile dogan bebeklerin %16’sinin anneleri-
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Sekil 2. Olgunun kraniyal tomografisi.
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nin diabetik oldugu rapor edilmistir (4). Ancak
olgumuzun annesinde ve ailesinde diabet Oykiisii
elde edilemedi. Annenin diabetes mellitus yoniin-
den yapilan tetkikleri normal olarak degerlendiril-
di.

Sakral agenezi ile birlikte nérolojik, ortopedik
ve tirolojik malformasyonlar oldugu vurgulanmak-
tadir (5). Sakral agenezinin otozomal dominant
gecis gosteren formunda anterior meningosel,
presakral teratom ve anorektal malformasyon ile
birlikteligi Currarino triadi olarak adlandiriimakta-
dir (5,6,7,8). Sakral agenezi meningomyelosel ile
birlikte de rapor edilmektedir. Ondort vakadan
olusan bu seride sakral agenezi tanisinin
meningomyeloselden daha ileri yaslarda konuldu-
gu rapor edilmektedir. Sakral agenezi veya
hemisakrum ile birlikte mesane disfonksiyonu,
vezikotreteral reflii de birlikte goriilebilmektedir
ve bu anomalilerin varligi tedavide 6nemli degisik-
likleri ~de beraberinde  getirmektedir  (9).
Konvansiyonel radyolojik incelemelerle bu hasta-
ligin tanisim koymak, lokalizasyonunu belirlemek
icin ¢ok dikkatli incelemeler gerekmektedir. Bu
bolgenin tomografisi veya manyetik rezonans go-
rlintiilenmesi ile sakral lezyonun identifikasyonu,
lokalizasyonu ve karakterizasyonu kolaylikla sag-
lanir (10,11).

Olguya hidrosefali, meningomyelosel, rektal
prolapsus ile birlikte distal sakral agenezis tanisi
kondu. Hasta hidrosefali ve meningomyelosel te-
davileri i¢in beyin cerrahisi, rektal prolapsusu igin
¢ocuk cerrahisi kliniklerine sevk edildi. Bu klinik-
lerdeki tedavilerin tamamlanmasindan sonra takibi
acisindan yenidogan poliklinigine baglandi. Hasta-
nin diabetik anne bebegi olmamasi nedeniyle daha
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da ender bir antite olusturmasi ilging bulunarak
sunuldu.
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