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Ozet

28 yaginda, 16 haftalik gebelik ve tip 1 (insiilin bagimli) diabeti olan hasta rutin kontrol i¢in klinigimize basvurdu. Obtetrik ultrasonografide canli, tek, 16 haftalik
fetus tespit edildi. Fetusta lumbosakral vertebra diizeyinde spinalarda ani kesilme ve alt ekstremitelerde kisalik saptandi. Gebeligin terminasyonu sonrasinda ¢ekilen
ateroposterior ve lateral pelvis grafilerinde tiim sakral ve distal lumbar vertebralarda yokluk ve iliak kemiklerde orta hatta fuzyon tespit edildi.

Anahtar kelimeler: Kaudal Regresyon Sendromu, Prenatal tani, Maternal Diabet
Abstract
A 28 old years women patients with 16 weeks pregnant and tip 1 insulin dependent diabetes mellitus referred to our department for her routin control. On her
obstetric ultranography a single, viable, appropriate with 16 weeks fetus was seen.The fetal spine was sudden cut at lumbosacral vertebrae level and low limbs were
shorter. After termination of her pregnancy, the baby’s pelvic anteroposterior and lateral X-Ray of the lower segment showed absence of all sacral and distal lumbar

vertebrae, resulting in fusion of iliac bones in the midline.
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GIRIS

Kaudal regresyon sendromu(CRS) terminal spinal
segmentlerin etkilendigi nadir ve sporadik bir néral tip
defektidir. Alt ekstremitelerde total norolojik kayip, mesane
ve barsak kontroliinde kayiplara neden olabilir. Diger sistemlerle
ait anomalilerde siklikla goriiliir. Bu nadir hastaligin sebebi
tam olarak bilinmemekle beraber ¢evresel ve/veya altta yatan
genetik predispozisyona baglanmaktadir (1). Diabetik anne
bebeklerinde bu hastalik 200 kat daha sik meydana gelmektedir.
Prenatal tanis1 20. gebelik haftasinda yapilan ultrasonografide;
vertebralarin yoklugundan dolayi spinalarda ani kesilme ve
alt ekstremitelerde kurbaga bacagi benzeri pozisyon goriilmesi
ile konulur. Hidrosefali eslik edebilmektedir (2).
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28 yasinda (Gravide 2, Parite 1) hasta 16 haftalik gebelik
nedeniyle klinigimize bagvurdu. Hasta 8 yildir Tip 1 insiilin
bagimli diabetes mellitus nedeniyle insiilin (sabah, 6gle ve
aksam 8 tunite kristalize insiilin, gece 8 {inite NPH)
kullanmaktaydi. HbAlc %1 tespit edildi ve kan sekeri bu
tedavi ile regiile durumda idi (aclik kan sekeri 90 mg/dl,
postprandial 1. saat 110mg/dl).

Yapilan obstetrik ultrasonografide 16 haftalik gebelikle
uyumlu tek canli fetus saptandi. Fetusta lumbosakral bolgede
vertebralarin olmadigi ve spinalarin bu diizlemde kesildigi
izlendi (Resim 1). Lateral vetrikiillerde hafif derecede dilatasyon
(13mm) tespit edildi (Resim 2). Aileye prognoz anlatildi ve
terminasyon istemeleri nedeniyle terapstik abort planlandi.
Cekilen postabortal direkt grafide lumbosakral vertebralarda
agenezi ve iliak kemiklerde fiizyon oldugu gozlendi (Resim
3 ve 4). Bu bulgular ultrasonografi bulgulari ile beraber caudal
regresyon sendromu tanisini desteklemekteydi.
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GINTF UM KADIN DOGUM LLE R

Ende-vaginal

Resim 1. Spinalarda sagital diizlemde devamlilik kayb1
ve ani kesilme, sakrum agenezik izlenmekte.

TARTISMA

CRS nadir ve genellikle sporadik bir hastaliktir.Intrauterin
donemde caudal kanaldan koken alan caudal vertebra, noral
tiip, urogenital- sindirim sistemi ve alt ekstremitelerin gelisimsel
bir anomalisidir. Bu nedenle degisik tip anorektal
malformasyonlara, spinal segmentin agenezisine (genelde
lumbosakral veya sakral) ve multiple visseral anomalilere
neden alabilmektedir (3).

Insidanst 1:60.000 dogumdadir ve erkek/kiz orani 2.7:1
olarak bildirilmistir. Bu anomalinin herediter olmadigi
diistintilmektedir ve diabetik hastalarda sik olmasina ragmen
tekrarlama riski ¢ok diigiiktiir (4).

Gergek etyoloji ve patojenik mekanizmasi anlagilamamakla
beraber maternal diabet, genetik yatkinlik ve vaskiiler
hipoperfiizyonun neden olabileceki ileri siiriilmektedir. Bu
sendrom diabetik annelerde 200-250 kez daha fazla
gorilmektedir. Fakat CRS hastalarin annelerin ancak %16-
22’sinin diabetik oldugu tespit edilmis ve bu sendromun
daibete spesifik olmadig1 agiklik kazanmistir. Pregestasyonel
diabet siiphesiz ki bir teratojendir ve gestasyonel diabetin
CRS’nun en siddetli formunun gelisimine katkida
bulunabilecegini gosteren kanitlar bulunmaktadir (5). Diabetik
embriyopatinin teratojenik sonuglart 3.-7.gebelik haftalarinda
organogenezisin baslarinda goriilmektedir.

Resim 2. Hafif derecede lateral ventrikiillerde
dilatasyon.

Ratlarda, kontrolsiiz diabet lumbosakral malformasyona
sadece organ diferansiasyon agsamasinda neden olmustur.
Plasenta maternal instiline kars1 effektif bir bariyerdir ve fetal
insiilin 8. gebelik haftasindan 6nce iretilmemektedir.

Bu nedenle, fetus bu periodda hiperglisemiden en fazla
zarar gorecektir. Prekonsepsiyonel dénemde ve gebelik
stiresince, ozellikle 1. trimestrde stabil ve iyi bir glisemik
kontrol konjenital anomalilerin engellenmesinde oldukge
6nemlidir. Bizim hastamizda glisemik kontrol iyi idi ancak
hasta 2. trimestrde klinigimizde goriildii. Birinci trimestr ve
prekonsepsiyonel glisemi tablosu bilinmiyordu. HbAlc degeri
%6.9’dan disiik oldugunda diabetik hastalar konjenital
malformasyon riskinde degildirler ancak %9.3 oldugunda
anomali riski %3’lere yiikselmektedir (6,7,8).

Maternal retinoik asit kullanimi, minoxidil soliisyonlari,
trimetoprim sulfometaksazol kullaniminda deneysel
calisamlarda CRS’a yol ag¢tigi gosterilmistir (1).

Etkileri ve Eslik eden anomaliler

CRS 28.gestasyon giiniinden 6nce meydana gelen noral
tiip defetinin bir sonucudur. Bu sendrom pek ¢ok anomaliyle
beraberdir (1,2). (Tablo 1 ve Tablo 2)

Tablo 1. Caudal Regresyon Sendromu ve Etkileri

Primer Yapisal Defekt

Sekonder Etkileri

Agenezi/inkomplet gelisim
(sakral/lumbar/torasik vertebra)

Spinal kord kesilmesi

Alt ekstremite hareket yetenegi
kaybi

Distal spinal kordun o seviyede
kesilmesi

Alt ekstremiteyi etkileyen norolojik
defisit (duyu ve motor). Mesane ve barsak
inkontinansi ciddi hipoplazik alt segment

Etkilenen seviyede biiytime eksikligi,
kalganin fleksiyon ve abduksiyon yoklugu
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Resim 3 ve 4. Fetusun postpartum cekilen direkt grafisinde; lumbosakral
vertebralarin yoklugu, pelvik hipoplazi ve iliak kemiklerde orta hatta fiizyon
oldugu izlenmekte.

Tablo 2.Caudal Regresyon Sendromu ve Eslik Eden Anomaliler

Tutulan sistem

Anomaliler /Defektler

Muskuloskeletal sistem

Ekinovarus ve kalkaneovarus, kalca ve dizde fleksiyon

kontraktiirii, kal¢a dislokasyonu, pelvik deformite,
fibula yoklugu, kostalarda fiizyon, sindaktili, polidaktili

Gastrointestinal sistem

Anorektal malformasyon, trakeoozefagial fistiil,

abdominal duvar defekti, inguinal herni, duedonal atrezi

Genitoliriner sistem

Renal agenezi ve displazi, nonspesific hidronefroz,

eksternal genitalyada transpozisyon, hypospadias

Ayirict tant

Meningomyelosel, hidrosefali/ventrikulomegali

TANI

Ultrasonografik olarak prenatal tan1 20. gestasyonel haftada
vertebral agenezi nedeniyle spinada ani kesilme ve alt
ckstremitelerin kurbaga bacagi benzeri pozisyonu goriilmesi
ile konulur. Bununla beraber, sirenomelik (CRS’nin siddetli
formu) fetuslar 16-19. haftalarda transvaginal ultrasonografi
ile tan1 alabilirler. Ilk trimestrde sakrumun ossifikasyonu
tamamlanmadigindan tan1 koymak giictiir. Ancak, kisa bir
crown-rump lenght ve anormal goriintimlii yolk sac CRS’nin
erken bir bulgusu olabilir (9,10).

PROGNOZ

Yasam stiresi eger vital sistemler etkilenmedi ise uzundur.
Bu hastalarda zeka etkilenmedigi i¢in alt ekstremite ve
sfinkterlerin néromuskiiler defisiti disinda yasamlar1 normal
olacaktir. Sekonder nérojenik mesane renal hasara ve renal
fonksiyon kaybina neden olacaktir. Bu nedenle genis ve uzun
stireli tirolojik bakima ihtiya¢ vardir.
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