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Sakral Ageneziye Bagh Gergin
Omurilik Sendromu ve
Dekstrokardi Birlikteligi:

Olgu Sunumu

Tethered Cord Syndrome Due to
Sacral Agenesis Associated with
Dextrocardia: Case Report

oz

Sakral agenezi; koksiks, lomber ve bazen alt torakal segmentleri de icine alan kaudal
regresyon sendromu ailesine ait bir aplastik omurga anomalisidir. Sakral veya
lumbosakral ageneziye ek olarak spinal kord malformasyonlari, genito-tiriner sistem
ve gastrointestinal sistem malformasyonlarmin eslik ettigi oldukca nadir goriilen bir
konjenital anomalidir. Bu anomalide gegitli konjenital kalp hastaliklar izlenebilirken,
dekstrokardi nadir gelismektedir. Bu hastalarin erken tedavisi olduk¢a 6nemlidir ve
norolojik bulgularin geri donmesi bu erken girisimlere bagh olmaktadir. Bu calismada,
hidronefroz tams ile uzun stiredir takip edilen ve yapilan tetkiklerinde gergin
omurilik sendromuna yol acan sakral agenezi ve eslik eden dekstrokardi tespit edilen
bir olgu rapor ettik.

ANAHTAR SOZCUKLER: Dekstrokardi, Gergin omurilik, Kaudal regresyon
sendromu, Sakral agenezi

ABSTRACT

Sacral agenesis is an aplastic vertebrae anomaly which is grouped under the family of
caudal regression syndrome affecting lumbar and occasionally lower thoracal spinal
segments. It is a very rare congenital anomaly in which gastrointesinal and
genitourinary system malformations accompany the sacral or lumbosacral agenesis.
Although, various congenital heart diseases could be observed in this disease,
dextrocardia rarely develops. Early treatment of this patients is very important and
recovery of the neurological symptoms related to the urgent interventions. In this
report, we described a patient followed up for hydronephrosis with an unknown
etiology and later diagnosed as tethered cord syndrome due to sacral agenesis
associated with dextrocardia.

KEY WORDS: Dextrocardia, Tethered cord, Caudal regression syndrome, Sacral
agenesis
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GIRIiS

Sakral agenezi sakrum veya diger omurga
segmentlerindeki ageneziye ek olarak spinal kord
malformasyonlari, siklikla genito-iiriner sistem ve
gastrointestinal sistem anomalilerinin eslik ettigi
oldukga nadir goriilen konjenital bir anomalidir(17).
Konjenital omurga anomalileri ile birlikte bazi
konjenital kalp hastaliklar1 izlenebilirken &zellikle
dekstrokardi’ye bu hastalarda nadir rastlanmaktadir
(20).

Bu hastalarin bir ¢ogu yogun kemik ve tirolojik
problemleri yiiziinden 6ncelikle ortopedi ve {iroloji
kliniklerince degerlendirilmektedir. Bu béliimlerin
mevcut tabloyu sabit malformasyonlara baglamasi
norolojik hasar1 hesaba katmamasi 1980 yilina kadar
devam etmistir. Pang ve Hofman 1980 yilinda sakral
agenezi ile birlikte gergin omurilik sendromuna
bagli norolojik kotiilesmenin cerrahi sonrasi
diizeldigini bildirmislerdir(19). Daha sonra bagka
yazarlarda, agir norolojik tabloya katki yapan
lezyonlara yonelik girisimleri rapor etmiglerdir(13)

Bu calismamizda, idrar yapamamas: nedeniyle
aralikli kateterzasyon yapilan hastada norojenik
mesane tespit edildi. Yapilan tetkiklerde sakral
agenezi ve gergin omurilik tespit edildi. Cerrahi
sonrasi tablosunda kismen de olsa diizelme izlenen
hasta literatiir esliginde tartisildi.

OLGU SUNUMU

45 yasinda erkek hasta klinigimize yurtiimede
gecikme ve idrar yapamama sikayetleri ile getirildi.
Hastanin hidronefroz tanisi ile uzun siiredir takip
edildigi ve aralikli kateterizasyon uygulandigi
6grenildi. Fizik muayesinde lomber bolegede ileri
cikintilasma, pes cavus, spastik paraparezi, artmis
tendon refleksleri, saptandi (Sekil 2A). Bunun
cekilen lumbosakral MR’inda L5-S1
diizeyine kadar uzanim gosteren ileri derecede
elonge kord, siringomyeli, sakral agenezi ve sakral
spina bifida saptand: (SekillA). Spinal kanali
taranan hastanin lumbosakral BT’lerinde Sl
distalinde sakral agenezi oldugu tespit edildi (Sekil
1C,D). Renal USG’de bilateral ileri derece
hidronefroz, vezikoiiretral reflii ve sol bobrekte cift
toplayici sistem saptandi. Uroloji Béliimiine
konsulte edildi. Hastaya yapilan rezidii 6l¢timiinde
100 cc reziidii idrar saptand: ve nérojenik mesane
diistintildii. Preoperatif hazirlik asamasinda ¢ekilen
akciger grafisinde dekstrokardi saptanan hasta
toraks BT ile degerlendirilerek dekstrokardisi

lizerine
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Sekil 1. T2 agrlikli sagital MRG de ileri derecede elonge kord,
siringomyeli ve S1 distalinde sakral agenezi izlenmektedir (beyaz
ok) (A). Toraks BT’de koronal kesitlerde sagda yerlesmis kalp
izlenmektedir (B). Lomber BT'de sagital (C) ve koronal (D)
planda sakral agenezi izlenmektedir (beyaz ok)

dogrulandi (Sekil 1B). Pediatri ile konsulte edilerek
EKG ve EKO ile tarandi. Ek kardiyak patoloji
saptanmadi.

Bu bulgular 1s1ginda hastaya genel anestezi
altinda gergin omurilik igin serbestlestirilme,
kordotomi ile sirinks bosaltilmasi ve duraplasti
yapildr (Sekil 2B). Takiplerinde sorunu olmamast
lizerine postoperatif 3. glinde taburcu edildi.

Postoperatif 6. ay kontroliinde spastik
paraparezisinde dtizelme oldugu ve destekle
yirtiyebildigi goriildii. Giinde 2-3 kez spontan
miksiyonu oldugu 6grenildi ve rezidii dlgiimiinde 25
cc reziidii idrar saptandi.

TARTISMA

Normal omurilik ve omurganin embriyolojik
gelisimi dollenmenin 16. gliniinde notokordun néral
ektodermi indiiklemesi ile baglar. Baglica g
asamadan a) primer ndrilasyon b) sekonder
norilasyon, c) regresyon meydana gelir (7). Primer
norilasyon 28. gilinde L1-2 seviyesinde néral tiipiin
kapanmasiyla sonlanirken sekonder norilasyon
baglar. Bu asamada servikal, torakal ve proksimal
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Sekil 2. Fiziksel muayenede hastanin lomber bolgesinde belirgin
ctkintt mevcut (A). Intraoperatif olarak kordun ileri derecede
elonge oldugu izlenmektedir (B)

segmentler ile ilk 30 somit meydana gelir(7).
Sekonder norilasyon noral tiiptin distalindeki
kaudal hiicre toplulugunun vakuolizasyonu ve
kanalize olmasiyla bir tiip olusturur ve
proksimaldeki tiip ile 48.giinde birlesir. Bu agamada
distal lomber, sakral, koksigeal segmentler ve 31.den
itibaren distal somitler olusur(10,26). Filum
terminale (FT) ise kaudal hiicre toplulugunun
distalindeki hiicrelerin regrese olmasiyla meydana
gelir ve ilk defa 52. giinde izlenir(26). Noral doku ile
omurganmn farkli biiytime hizlarina sahip olmasi
nedeniyle spinal kord kanal igerisinde yukari
cekilirken FT olusur. Barsona gore spinal kord
dogumun 3. aymnda L1/L2 vertebra seviyesinde
sonlanirken, aksine bazi ¢alismalar bunun gebeligin
40. haftasinda bile olacagini iddia etmektedirler
(3,8,27,28). Kanalizasyon ve regresyon asmasindaki
kusurlar kisa-kalin filum, terminal myelositosel gibi
anomalilere neden olurken omuriligin kranial
yondeki ytikselisini engelleyerek nihayetinde gergin
omurilik sendromuna yol acar (5).

Miiller ve O’Rahilly’e gore sakrum ve koksiksin
gelistigi 31. ve distaldeki somitler sekonder

norilasyon agsamasinda kaudal hiicrelerden olusur.
51-5 Segmentler 30-34 somitlerden gelisirken primer
norilasyonda gelisen ilk 30 somit ile birlesme yeri S1-
2 diizeyidir. Sonugta S1 primer norilasyonda, 52-5
sekonder norilasyon agmasinda meydana gelir. Yine
anorekatal ve iirogenital organlarin koken aldig:
kloakanin gelisimi sekonder noérilasyon evresinde
izlenir.

Bu kadar c¢ok sistemin bir arada ve ayni anda
gelismeye bagladigr kaudal segment malformas-
yonlara acik olan teratojenik bir hedeftir. Duhamele
gore S1 primer ndrilasyonda gelistigi icin kauda
agenezilerde Sakrumun ilk segmenti korunur ve
daha ¢ok distaldeki kisminda subtotal ageneziler
izlenir (6). Pang’in 33 hastasinin 29’unda S1
korunurken, 2’side yarim S1 izlenmis, sadece 3
hastada S1 tespit edilmemistir(17). Benzer gozlemi
Renshaw’da yapmustir (21). Ancak lomber segment’
de meydana gelen agenezileri ise, primer
norilasyonda gelisen noral tiiple birlesme
yetersizligi ile aciklamuslardir. Tortori-Donati ve
arkadaslariysa  torakolomber veya lomber
omurgalarin ve omuriligin segmental agenezi/
disgenezisi ile karekterize segmental spinal
disgenezi (SSD) sendromunda bazi vakalarda
kaudal agenezinin de izlenebildigini ve aslinda tek
bir malformasyonun iki ayr1 sekli oldugu ve tek
farkin  embriyonun farkli segmentlerinden
kaynaklanmasi oldugunu bildirmislerdir (24).

Kaudal agenezinin bir diger sonucuda kloakanin
inhibisyonu sonrasida anorektal ve tirogenital sistem
malformasyonlarinin (imperfore aniis, anorektal
atrezi, bobrek ve tireterlerin agenezi, duplikasyon ve
flizyonlari) siklikla gelismesidir (1,23). Daha siddetli
malformasyonlar da sakral ageneziye eslik
edebilmektedirler. Abdominal duvarin agik kalma-
sma bagli omfalosel, ekstrofi, imperfore antis ve
spinal agenezi/disgenezi ile tanimlanan OEIS
sendromu, anorektal stenoz ve presakral kitle ile
izlenen Currarino sendromu ve trakeoosefagal fistiil,
radius anomalileri, renal anomaliler ile seyreden
VATER sendromu ve kardiak anomalilerin de
eklenebildigi VACTERL sendromu bunlarin en ¢ok
bilinenleridir (4,11,25). Bizim hastamizda anorektal
ve genital malformasyonlarin yoklugu ve presakral
kitle olmamasi nedeniyle bu sendromlari
diistinmedik. Ancak cift toplayici sistemi bir renal
anomali varyanti olarak diisiindiik ve hidronefroz
ise norojenik mesane nedeniyle gelismisti.
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Bunun yaninda kardiak anomaliler ile konjenital
vertebra anomalilerinin birlikteligi az da olsa
gozlenmektedir. ~ Ancak  bunlar  arasinda
dekstrokardiye daha da nadir rastlanmaktadir.
Prybis B.G. ve ark. 190 vertebra anomalili hastada
konjenital kalp hastalig1 goriilme orammmi %12,6
olarak saptamistir. Bu hastalarin sadece tg
dekstrokardi saptandi ve bu hastalar tip 1 skolyoz ve
tip 3 skolyoz vakalar: idi (20). Pang ve ark. sakral
agenezili 33 hastalarinin sadece ikisinde kardiak
anomali tespit etmislerdir (Fallot tetralojisi ve kor
triatrium defekti) ancak dextrokardi bildirmemis-
lerdir (17). Vertebra ve kardiyak anomalileri iceren
bir bagka sendrom ise VACTERLdir. Diger
komponentleri trakeodsefagal fistiil, anal atrezi,
renal anomaliler ve ekstremite anomalileridir. Bu
sendrom igerisinde de siklikla PDA, ASD, VSD ve
patent foramen ovale gibi anomaliler izlenmektedir
(4,11,23). Konjenital vertebra anomalisi saptanan
hastalarla karsilasildiginda bu hastalarin sendromik
komponentler tasiyabilecegi akla getirilmeli kardiak
anomali varligi EKG ve EKO ile taranmalidur.

Sakral agenezide izlenen nérolojik defisitler
omuriligin gelisimsel displazilerine ve/veya bagka
intraspinal patolojilere bagh olarak gelismektedir
(13,14). Duyusal ve motor disfonksiyonlar degisik
derecelerde  gelisebilmesine ragmen  sakral
agenezinin ve konusun seviyesinden veya eslik eden
patolojilerin ¢esitliliginden bagimsiz olarak bu
hastalarda duyusal fonksiyonlar motor
fonksiyonlara gore daha iyi korunmustur. Yapilan
histopatolojik ¢alismalar da bunu destekler
niteliktedirler (17,22). Bu hastalarda norolojik
kétiilesmeye en sik neden olan lezyon kahn filum
terminaledir. Diger lezyonlar lipom, meningosel,
myelosizis ve ayrik omurilik malformasyonlaridir
(2,16,17,18). Pang sadece iki hastasinda ileri seviyede
elonge ve hidromyelik konus bildirmistir (17). Bizim
hastamizda da norolojik bulgularin nedeni gergin
omurilik ve siringomyeli olarak diisiiniilmiigtiir.
Literatiir incelendiginde ise bu olgularla oldukga
nadir karsilasildig tespit edilmistir.

Sonug¢ olarak omurilikteki gerilmenin kan
akiminda ve uyarilmis potansiyel aktivetelerde
belirgin azalmaya ve norolojik kotiilesmeye neden
neden oldugu oldugu bilinmektedir. Kan
akimindaki azalmaya bagl olarak hiicrelerdeki
sitokrom aa3’iin mitokondriyal oksidasyonunda
geri dontistimlii azalmaya onun da ATP eksikligine
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sebep oldugu net sonucunsa norolojik disfonksiyon
oldugu tespit edilmistir (29).

1980 yilina kadar norolojik tablo kalict omurilik
hasarlarmna baglanip tedavi edilmezken Pang ve
Hofman 1980 yilinda sakral agenezi ile birlikte
gergin omurilik sendromuna baghh norolojik
kotiilesmenin  cerrahi  sonrast  diizeldigini
bildirmislerdir(19). Muthukumar 1992 yilinda ve
daha sonrasinda sabit norolojik defisitli on hastay:
kotiilesme beklemeksizin opere etmis basarili
sonuglar  bilidirmigdir  (14). Ancak motor
fonksiyonlardaki diizelmenin tirolojik fonksiyon-
lardaki diizelme kadar olmamasinmi eglik eden kas
displazilerine baglamistir. Buna ragmen gergin
omurilik tespit edilen hastalarda erken dénemde
cerrahi serbestlestirme yapildiginda nérolojik ve
urolojik defisitlerde dtizelme sans1 yiiksektir
(9,10,12). Hastamizda zamanlama olarak gec
kalinmasia ragmen diizelmenin olmast umut verici
olmustur ancak daha erken yakalanmis olsaydi ¢ok
daha iyi ve hizli bir sonu¢ alinabilecegini de bize
gOstermisgtir.

Sonug¢ olarak klinikte hidronefroz saptanan
cocuklarda nérojenik mesane etiyolojisi mutlaka
aragtirtlmali ve cerrahi bagar1 sansinin yiiksek
oldugu erken doénemde bu hastalar norosirtirji
kliniklerine yonlendirilmelidir.
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