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Norosiriirji Pratiginde Nadir Rastlanan
Bir Bel Agris1 Nedeni:
Kaudal Regresyon Sendromu ve
Eslik Eden At Nali Bobrek Anomalisi

A Rare Cause of Back Pain in Neurosurgery:
Caudal Regression Syndrome Associated with
Horse-Shoe Kidney: Case Report

OZET Kaudal regresyon sendromu (KRS) spinal kordun kaudal kismi, vertebral kolon, iirogenital
sistem ve ekstremitelerde anomali ile seyreden bir sendromdur. Kaudal kivrim ve kloakal mem-
branin gelisimi kaudal ageneziyi takiben yavaslayacagi i¢in tirogenital ve anorektal malformasyon-
lar gelisir. Bu sendroma renal agenezi, at nali bobrek, tireter dublikasyonu, mesane ekstrofisi,
hipospadyas, kriptoorsidizm, rektovajinal fistiil, barsak malrotasyonu, inguinal herni, imperfore
aniis gibi anomaliler eglik edebilir. KRS genellikle yagsamin erken dénemlerinde bulgu vermesine
ragmen ileri yaslara kadar asemptomatik kalip insidental olarak tespit edilebilir. Kaudal regresyon
saptanan hastalar diger sistem anomalileri acisindan tetkik edilmelidir. Bel agris1 nedeniyle tetkik
edilen ve sakral agenezi ile birlikte asemptomatik at nali bobrek anomalisi saptanan bir olgu KRS’ye
dikkat ¢ekmek amaciyla sunulacaktir.

Anahtar Kelimeler: Bel agris1; kaudal regresyon sendromu

ABSTRACT Caudal regression syndrome (CRS) is characterized by a group of heterogeneous anom-
alies involving the distal spinal cord and vertebral column, genitourinary system, hind gut and
limbs. Following the caudal agenesis, caudal fold and cloacal membrane development will slow
down and urogenital and anorectal malformations will occur. Renal agenesis, horseshoe kidney,
ureteral duplication, bladder extrophy, hypospadias, cryptorchidism, rectovaginal fistula, intestinal
malrotation, the inguinal hernia, imperforate anus may be associated with CRS. CRS can mold
asymptomatic until later in life and can be identified as incidental despite symptoms usually appear
early in life. Caudal regression of the patients should be examined in terms of other system abnor-
malities. This case report presents a patient with sacral agenesis and non-symptomatic horseshoe
kidney who has low back pain to take attention for CRS.
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audal regresyon sendromu (KRS) vertebral yapilarin tam geliseme-
mesi ya da yokluguyla seyreden ve her 1000 canli dogumda 0,01-
0,05 insidansi olan bir anomalidir.! KRS'nin en sik goriilen tipi sakral
agenezidir. Sakral ve/veya lomber vertebralarin yetersiz gelisimi, sakral ver-
tebra govdesinin agenezisi kalcada diizlesme ve sakral gamzelerin olugma-
sina, idrar-gayta inkontinansina yol acabilir.? Eslik eden meningomiyelosel
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olmadan motor kayip ve kas-iskelet dokusu ano-
malileri izlenebilir.! Renal agenezi, at nali bobrek,
iireter dublikasyonu, mesane ekstrofisi, hipospad-
yas, kriptoorsidizm, rektovajinal fistiil, barsak mal-
rotasyonu, inguinal herni, imperfore aniis gibi
anomaliler de bu sendroma eglik edebilir.

Bel agrisi ile bize bagvuran, norolojik defisiti ol-
mayan hastamizda sakral ageneziye ek olarak at nal
bobrek anomalisi tespit edilmesi nedeniyle bu sen-
dromik tablo olgu sunumu yapilmistir.

I OLGU SUNUMU

30 yasinda erkek hasta klinigimize bel agris: sika-
yeti ile bagvurdu. Idrar, gayta inkontinansi ve
travma Oykiisii olmayan hastanin yapilan nérolo-
jik muayenesi intakt idi. Hastanin yapilan biyo-
kimyasal incelemesi normal sinirlarda olup, fizik
muayenesinde ekstremite anomalileri ve sakral
gamzeleri olmayip, sakral elevasyon mevcut idi.
Sakral bolgede hipertrikozis saptanmadi. Hastanin
lomber manyetik rezonans goriintiillemesinde
(MRG) sakral agenezi at nal1 bobrek anomalisi sap-
tand1 (Resim 1, 2). MRG’de lipom, meningomiye-
losel ya da tethered kord bulgusu yok idi. Cekilen
skolyoz grafilerinde skolyoz saptanmadi. Yapilan
elektrokardiyogram ve ekokardiyografide patoloji
saptanmadi. Sakral ageneziler klinik olarak erken
bulgu vermesine ragmen bu hastada asemptomatik
seyretmistir.

I TARTISMA

Kaudal regresyon sendromu vertebral yapilarin tam
gelisememesi ya da yokluguyla seyreden ve nadir
goriilen bir sendromdur.? Vertebra agenezisinin yu-
kar1 seviyelerde oldugu hastalarda ciddi nérolojik
defisitler goriilmesine ragmen izole koksigeal age-
neziler tamamen asemptomatik olabilirler.* Orto-
pedik, gastrointestinal, tirogenital ve kardiyak
anomaliler siklikla bu sendroma eslik eder.*

Embriyolojik hasarlanma mezodermin mid-
posterior eksenindedir, kesin etyolojisi halen belir-
siz olmakla birlikte gestasyonun 4. haftasindan
once gelisen intraruterin enfektif, toksik ya da is-
kemik durumlar sorumlu tutulabilir.*”

RESIM 1: T2 Sagittal kesit lomber manyetik rezonans gériintilemede sakral
agenezi (Pang Tip 3) izlenmektedir.

RESIM 2: T2 Aksiyal kesit lomber manyetik rezonans gériintilemede at nali
bdbrek gorinimd.

Maternal diyabetle arasinda agik bir birlikte-
lik vardir ve KRS'li olgularin altida birinde diyabe-
tik anne Oykiisii vardir. Diyabetik annelerde
goriilme oranm1 200 kat daha yiiksektir.8' Gebelik
oncesi ve gebeligin ilk 8 haftasinda diyabetin kont-
rol altinda tutulmasi sonucu anomali oranlari azal-
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maktadir." Bizim hastamizin annesinde de diyabet
oykiisti mevcut idi.

Sakral agenezi Pang tarafindan bes sinifa ay-
rilmistir. Tip 1’de total sakral agenezi ve lomber
vertebra kaybi mevcuttur. Tip 2’de lomber ver-
tebra kaybi1 yoktur. Tip 3’de kismi sakral agenezi
mevcut olup S1 vertebra izlenir ve sakrumda bir ya
da birden fazla kaudal segment eksiktir. Tip 4'de
hemisakrum ve tip 5’de koksigeal agenezi mevcut-
tur.® Bizim hastamiz Pang siniflamasina gore tip 3
olarak kabul edilmistir. Ayrica Renshaw tarafindan
da arta kalan sakrum dokusu ve spinal-pelvik
eklem yapilar1 degerlendirilerek bir sakral agenezi
siniflamasi yapilmigtir.'?

Kaudal kivrim ve kloakal membranin gelisimi
kaudal ageneziyi takiben yavaslayacagi i¢in tiroge-
nital ve anorektal malformasyonlar gelisir (unila-
pelvik  bobrek,
dublikasyon, at nali bobrek, mesane ekstrofisi, rek-

teral renal agenezi, renal
tovajinal fistiil).*!* Sakral agenezi %80 oranda né-
rojenik mesane disfonksiyonu ile iligkilidir.* Sakral
agenezi saptanan hastalarda alt {iriner sistemi de-
gerlendirmek amaciyla mutlaka tirodinamik testler
yapilmalidir.' Cho ve ark. 43 hastada iirodinamik
testleri degerlendirerek yaptiklar: retrospektif ca-
lismada %30 hastada noéroiirolojik instabilite sap-

tamiglar fakat hicbir hastada son donem bobrek

yetmezligi gelismemistir.'"* Vezikoiireteral reflii
(VUR) ve hidronefroz gelisimi bu hastalarda izle-
nebilmektedir.’* VUR gelisen hastalarda inkonti-
nans gelisimi halinde sistoplasti ya da mesane
boynu cerrahileri gerekebilmektedir.'* Sakral age-
nezili hastalarda uzun dénem iirolojik degerlendir-
meye yonelik yeterli yayin bulunmamaktadir.!
Bizim olgumuzun herhangi bir biyokimyasal bo-
zuklugu ve iirolojik semptomu olmay1p at nali bob-
regi mevcuttu.

Sakrum agenezisinin progresif norolojik bo-
zukluklara, ileri yaslarda baslayan iirolojik yakin-
malara yol agabilecegi ya da herhangi bir sikayete
neden olmayabilecegi farkli olgu bildirilerinde
aciklanmugtir.'>1¢ flerleyici nérolojik defisiti olan
hastalarda spinal kord lezyonlarina yonelik radyo-
lojik incelemeler yapilmalidir.'

KRS’ye eslik edebilecek diger anomaliler
lipom, meningosel, miyelosizis ve ayrik omurilik

sendromlaridir.!”-18

Kaudal regresyon sendromu nadir goriilen bir
klinik tablodur. KRS erken bulgu veren bir sen-
drom olmasina ragmen sakral agenezi norosiriirji
pratiginde sik rastlanan bel agrisinin orta-ileri yasta
nadir sebebidir. Bu nedenle bel agrisinin ayirici ta-
nisinda mutlaka akilda tutulmahdar.
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