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KAUDAL REQRESSiYA SINDROMU: KLINIiK MUSAHIDO

Qarayeva S.Z., 9srafova K.N.
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K.Y.Faracova adina Elmi-Tadgiqat Pediatriya Institutu

Kaudal regresiya sindromu terminal onurga seqmentlarinin zadslandiyi va asagi atraflarin,
mada-bagirsaq sisteminin va sidik-cinsiyyat sisteminin anadangslma anomaliyalari ilo xarakte-
rizo olunan nadir sporadik xastalikdir. Bizim nazaratimiz altinda kaudal reqressiya sindromu
olan 37 giinliik pasiyent olmusdur. Maqalada bu klinik hadisonin tasviri toaqdim edilir. Kaudal
reqressiya sindromu miisahido edilon bu hadiso diqqati prenatal diaqnostikaya yonaltmok

maqsadi ilo taqdim olunmusdur.

Agar sozlor: kaudal regressiya, onurganin anadangalma anomaliyasi, qisa alt atraflar

Kaudal regresiya sindromu (KRS) terminal
onurga segmentlorinin zadslondiyi vo asagi
otraflarin, modo-bagirsaq sisteminin va sidik-
cinsiyyat sisteminin anadangslms anomaliya-
lar1 ilo xarakteriza olunan nadir sporadik xaste-
likdir [1-3].

Xastaliyin sababi doqiq bilinmosa do, bazi
otraf miihit faktorlari, genetik meyillik vo da-
mar hipoperfuziyas: sobob oldugu irali siiriil-
misdiir [3,4]. Bir ¢cox todgiqgatlarda insulindan
asil sokorli diabeti olan analarin kérpalarinda
KRS 200-250 dofo daha tez-tez bas verdiyi
bildirilmisdir [1,2,5].

Bizim nozarotimiz altinda kaudal reqgres-
siya sindromu olan 37 giinliik pasiyent olmus-
dur. Bu klinik hadisonin tosvirini toqdim edi-
rik.

Klinik miisahida. Pasiyent 1., 1 sayh
korpalor evindon K.Forocova adina ET
Pediatriya Institutuna otrafli miiayina olunmagq
iiclin gobul edilmisdir. Usaq ailosi torafindon
imtina olunmusdur, anamnez moalumatlar1 yox

idi, belo ki, daxil olduqda, onu gondoron
miiossiso heg bir molumat toqdim etmomisdir.
Birinci miiayino zaman diqqgeti ilk ndvbada
qabariq nozors ¢arpan gévdonin asagi yarisinin
vo otraflarin hiperplaziyas: sayssindos badon
qurulusunun disproporsiyast olmusdur.

Klinikaya daxil oldugda basi orta xott
boyuncadir, aktiv vo passiv horokotlor tam
hocmdadir, agrisizdir. Boynu qisadir vo dorsal
qabariqliq goriiniir. Dos gofosi ¢oallok sokilli
formadadir, auskultasiya zamani kiiylor
esidilmir, qarni yumsaq, palpasiya olunan
toromoalor vo visseromeqaliya yoxdur. Canaq
qursagunin inkisaf geriliyi sobabindon ¢anaq
orqanlart sixildig: {iglin qarin bdyiik goriiniir.
Asagi otraflarin qisalmasi va ikitorafli varuslu
oyripancalik agkar edilir. Asag otraflar biikiicii
kontraktura  (bud-canaq oynaginda, diz
oynaginda) voziyyeotindadirlor (sok.1). Asag
otraflarin  oynaqlarinda  aktiv  horokatlor
yoxdur, passiv. — 5 doaracalik bucaq
haddindadir.

Sokil 1. (a, b).
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Dizalt1 nahiyslordo yelkon tipi lizro dori
zarlar1 vardir (pterigium), bunun sayesindo
baldirin harokati hadsiz mahduddur. Sol pon-
conin ekvinuslu deformasiyasi, sag panconin
ekvino-varus deformasiyasi vardir. Sol ayaqda
oligodaktiliya (4 barmaq), sag ayaqda sindak-
tiliya (4-ci vo 5-ci barmaglar) miisahids edilir
(sok.2). Oma va sagri nahiyolori hiperplaziya
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Sokil 2. a — oquodaktina, b — sindaktiliya

etmisdir, oma slimilyli palpasiya olunmur.
Sagrilar yastidir, anus normal yerina nisbaton
yuxarida yerlogmisdir. Canaq qursaginin inki-
saf geriliyi sobobindon sanaq orqanlar sixil-
dig1 liciin garin boylik gdrsonir. Yuxari otraf-
larda patologiya yoxdur, harokatlori tam hocm-
dodir. Sidik-cinsiyyot sistemi kisi tiplidir.
Kriptorxizm geyd olunur.
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Nevroloji status. Husu 6ziindadir. Bagi dolixosefalik formadadir. Basin1 arxaya atir (sok.3a).
Babok reaksiyalari canlidir, simmetrikdir. G6z almalarinin harokati sorbasdir (sok.3b), dili orta xott
tizro yerlogsmisdir. Yuxart otraflarda ozolo tonusu yiliksolmisdir. Asagi otraflarin ozololorinin
hipotrofiyas1 nozors carpir, asagi otraflarda agr1 hissini miiayins etdikdo narahatliq meydana ¢ixir.

Sakil 3 (a, b).
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Stimiik anomaliyalarint gérmak {i¢iin rent-
gen tosvirlor ¢okilmisdir vo struktur doyisik-
liklorini va stimiiklorin qeyri-doqiq diferensia-
siyasini, qalca slimiiyiin qanadlarinin olmama-
sini, bud siimiiklorinin deformasiyasini, sko-
lioz, bel-qalga birlosmasi ilo birgo oma siimii-
ylinlin tam ageneziyasini miisahido edo bil-
misik. Ultrasonoqrafik miiayino zamani daxili
orqanlarda patologiya geydo alinmamigdir.
Neyrosonoqrafik vo exokardiografik miiayino-
nin moalumatlari da homginin norma daxilin-
dodir.

Miitoxassislorin baxigi aparilmigdir. Trav-
matoloqun rayi: anadangalmo skolioz, hippo-
laziya vo asag1 otrflarin ¢oxsayl kontraktura-
lar1. Genetikin royi: kaudal reqressiya sindro-
mu (caudal dysplasia sequence). Oftalmoloqun
milayinasi goz dibinin patologiyasin1 agkar
etmomigdir. Nevroloqun rayi: hipoksik ensefa-
lopatiya. Yanas1 gedon patologiyadan usaqda
ikitorofli kriptorxizm rast galir.

Miiayino aparildigdan vo miitoxassislorin
maslohatindon sonra pasiyento «Kaudal req-
ressiya sindromu» yekun diagqnoz qoyulmus-
dur.

Miizakirslor. Kaudal regressiya sindromu
— onurganin distal $6basinin vo onurga beyni-
nin nadir agir anadangolmos inkisaf qiisurudur.
Diinya odabiyyatinda bu patoloji vaziyyati
ifado edon bir neg¢a terminlors rast golinir: sak-
ral vo ya lumbosakral ageneziya, kaudal dis-
plaziya, kaudal disgeneziya sindromu [3,4,21,
22]. Oksar hallarda kaudal regressiya sindro-
mu digar orqan vo sistemlorin qiisurlar ilo bir
yerda tosadiif edir [22]. Bu anadangolma qiisur
morkozi sinir sisteminin (mielomeninqosele,
hidrosefaliya, Arnold — Kiari malformasiyasi,
holoprozensefaliya), iiroyin (modaciklorarasi
arakosmonin qiisuru), mada-bagirsaq va sidik-
cinsiyyat yolunun (traxeoezofageal fistul, 6n
qarin divarinin qiisuru, gasiq yirtigi, bagirsagin
malrotasiyasi, onikibarmaq bagirsagin atrezi-
yasi, diiz bagirsagin atreziyasi, ureterohidro-
nefroz, sidik kisosi reflyuksu, sidik kisosinin
ekstrofiyasi, rektovaginal vo rektoureteral fis-
tullar, nalabanzor bdyrak, hipospadiya, uretra-
nin atreziyast, xarici cinsiyyat tizvlorinin trans-
pozisiyasi, kriptorxizm) bir sira anomaliyalari
ilo miisayiot oluna bilor [3,4,6,8,11,13,14,23].

Onurganin zodolonmasi saviyyasindaon asili
olaraq biizdliim, oma, bel vo hotta asag1 dos fo-
qoralori olmaya bilar ki, bu da qiisurun varian-
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tin1 miloyyon edir (sok. 1) [2,4,8,14,19]. Kau-
dal reqressiyanin on agir formasi sirenomeliya
vo ya su parisi sindromu adlandirilir [5]. Bu
letal qiisurun rastgolmo tezliyi 60 000 yeni-
dogulmusa 1 hadiso toskil edir.

[k dafs anadangolma qiisur onurganin dis-
tal hissosinin ageneziyasi soklinde Hohl tors-
findon 1852-ci ilda tosvir edilmisdir. Sindro-
mun rastgalma tezliyi 25000 yenidogulmusa 1
hadiso toskil edir. Comi sakral ageneziya olan
500-0 yaxin pasiyentlor miisahido edilmislor
[18]. Ik dofo 1961-ci ildo Duhamel torafindon
[6] tosvir edilmig bu anomaliyanin patogno-
monik olamoti asagi otraflarin birlogmasi ol-
musdur. Bitisma siimiik monsali vo ya yumsaq
toxumalar hiidudunda ola bilor. Oksor hallarda
sirenomeliya boyraklorin ageneziyasi, kor do-
lik kimi basa ¢atan yogun bagirsaq, xarici vo
daxili cinsiyyst iizvloriin olmamasi, yegano
gobok ciyosi arteriyasi, anusun atreziyast mii-
sahidoa edilir [2,4,5,6,13,22]. Bir ¢ox miiallif-
lorin fikrinco [5], sirenomeliyanin inkisaf
etmasi bodonin agagi yarisinin gan tochizatinin
natamam olmast ilo sortlonmisdir. Miioyysn
edilmisdir ki, bu patologiya olan délds kaudal
strukturlarin qan tochizatini hoyata ke¢irmodon
qan anomal damar wvasitosilo cifto dogru
suntlanir. Olko adobiyyatinda biz kaudal req-
ressiya sindromu olan pasiyentin miisahido vo
ya miialicosing dair moalumatlar tapa bilmadik.
Bu elmi maqals onurganin anadangalmas ano-
maliyasinin nadir formasini vo bu patologiyasi
olan pasiyentin klinik hadisosini isiqlandirir.

Etiologiya. Kaudal regressiya sindromu-
nun etiologiyasi axiradok aydinlagdirilmamis-
dir. Mialliflorin oksariyyati bu patologiyanin
mongayinda sababkar amil kimi sokorli diabet,
genetik meyllik vo doliin badoninin asag1 yari-
sinin gan tochizatini gobul edirlor [1,3,4,10,22,
23]. Phillips et al. [19] molumatina goro, kau-
dal regressiya sindromu olan pasientlorin 50%-
nin anasi sokarli diabet ilo xosto olmusdur.

Insulin asili sokorli diabet zamam1 anadan-
golmo qlisurun amolo golmasinin risk amillori
mayalanmadan ovval qanda sokorin soviyye-
sina lazimi qodar nazarat eilmoamasi, xastoliyin
davametms miiddoti 10 ildon yuxar1 vo
diabetik angiopatiya olmusdur. diabetik em-
briopatiya artiq hestasiyanin 4-5-Ci hoftosindo
formalagsmaga baslayir vo ganda dovr edon
insulin vo keton cisimlorinin, gliikkozanin hom
yiiksok, hom do asag1 soviyyasinin embriona
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birbasa teratogen tosirinin naticosi sayilir [9].
Bu embrionun kaudal mezidermasiin zado-
lonmasina gatirib ¢ixarir ki, o da 6z ndvbasindo
neyronlarin, paraksial (fogorslori distal sobo-
sini v sidik-cinsiyyat yolunu amalo gotiron
somitlorin) hiiceyralorin normal miqyasini po-
zur [22].

Klinika. Kaudal regressiya sindromu olan
pasientlorda algaq boy qeyds alinir ki, bu da
govdonin vo otraflarin qisalmasi ilo sortlon-
migdir. Bu sindromun on qabariq klinik ola-
motlori — ¢canagin daralmasi vo hipoplaziyasi,
asag1 otraflarin hipotrofiyasi, anadangolma bud
cixiqlari, bud-canaq vo diz oynaqlarinin biikii-
clii kontrakturalari, poncolorin ekvinovirus
deformasiyalar1 hesab edilir [15,16,18,19].
Xastaliyin nevroloji monzarasindo dorin pa-
rezlor vo ya asag1 otraflarin plegiyasi, azalo
hipotoniyasi, votor reflekslorinin zaiflomasi
miigahido olunur. Nevroloji defisitin agirliq
doracasi onurga beyninin vo onun saxalorinin
qurilmasi soviyyasi ilo diiz korrelyasiya slago-
sindadir [16,18].

Bozon onurganin hor hanst sobasinin age-
neziyasi genetik sindromlarin [15,16]: OEIS-
kompleks (omfalosele, ifrazat doliyinin (kloa-
ka) ekstrofiyasi, anusun atreziyasi, omanin
inkisaf qiisurlar), VATER-sindromun (verteb-
ral anomaliyalar, anusun atreziyasi, traxeya-
qida borusu fistulu, qida borusunun atreziyasi,
boyraklorin anomaliyalar1) torkibino daxil
olur.

Miialica: Kaudal regressiya sindromu olan
pasientlorin miialicesinde yanasma kompleks,
morhaloli vo fordi aparilmalidir [8,21,23].
Pasiyentlorin bu qrupunun miialicasi hokimin
qarsisinda bir sira kardinal mosalolor qoyur:
miivafiq miitoxassislor xalb olunmaqla onurga-
canaq qeyri-sabitliyin aradan qaldirilmasi,
asag1 otraflarin deformasiyasinin korreksiyasi,
digor organ va sistemlorin inkisaf qiisurlar ilo

bagl olan agirlasmalarin miialicosi [6,15,18,
19, 24].

Onurga-ganaq qeyri-sabitliyi olan pasient-
lorin miialico taktikas1 forglidir. Bir ¢ox miial-
liflar [17,19,20] — aktiv carrahi taktikanin apa-
rilmasini dastokloyirlor vo geyri-sabitliyin ol-
masini rekonstruktiv vo instrumental fiksasiya
omoliyyatinin aparilmasi iigiin gostoris sayirlar
Ki, bu da geyri-sabit badon ii¢lin yuxari otraf-
larin dayaq funksiyasindan azad olunmasi, da-
xili orqanlarin kompressiya va deformasiyadan
miidafio olunmasi, sabit onurga-canaq kom-
pleksinin yaradilmasi mogsadini dasiyir.

Yekun. Kaudal regressiya sindromu olan
pasiyentlorin hoyat keyfiyyotinin prognozu
onurganin vd onurga beyni qiisurunun agirliq
daracasindan, nevroloji pozulmalarin v uro-
loji agirlagmalarin ifads doracasindon asilidir
[2,16,24]. Usaqglar daima tibbi reabilitasiyanin
aparilmasi ehtiyacini duyurlar.

Ogor belo pasiyentlordos hoyati vacib orqan-
lara zoror doymoyibso, onun yasama miiddati
(6mrii) uzundur. Koqnitiv va psixi funksiyalar
adoton zoror gormiir. Asagi otraflarin problem-
lori, bagirsagin sfinkterlorinin vo sidik kiso-
sinin sinir-ozala gatismazligi istisna edilmakla,
onlarin foaliyyati normal olacaqdir. Bazi agir
hallarda prognoz geyri-qonastbaxsdir [7,12].

Prenatal diaqnostika fogorolorin vo asagi
otraflarin ageneziyasi (qurbaga pancosi voziy-
yatinda) ilo bagli olaraq, hamilsliyin 20-Ci
haftosindo USM il aparilir. Bununla barabor
hestasiyanin 16-19-cu hoftosindo agir anadan-
golmo moxmorak sindromu (sirinqomeqaliyali
dol) hallarini transvaginal ultrasos miiayinonin
komayi ilo agkar etmok olar [5,8].

Kaudal reqressiya sindromu miisahida
edilon bu hadise diqqgati prenatal diaqnostikaya
yonaltmok mogsadi ilo togdim olunmusdur. Bu
sindromun profilaktikas1 prenatal diagnostika
zamani askar edilon patoloji hamilsliyin da-
yandirilmasi yolu ilo miimkiindiir.
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CUHJIPOM KAYJIAJIbHOM PETPECCHM: Kaunndeckuii cryuaii

I'apaesa C.3., Ampadona K.H.
Kageopa I oemckux 6onesnet
Aszepbaiioacancrkozo Meduyunckozo Ynusepcumema?,
HUU Ieouampuu um. K. Y. @apadsicesori?

Knirouegvie cnosa: xayoanvhas pecpeccusl, 8pOHNCOEHHASI AHOMANIUS NO360HOYHUKA, KOPOMKUE
HUMICHUE KOHEYHOCMU.

CunapoM KayJalbHOU PErpeccuu - peaKoe Cropagnyeckoe 3abosieBaHNe, XapaKTepHU3yIoleecs
MOpaXCHHUEM TEPMHUHAIbHBIX CETMEHTOB IMO3BOHOYHMKA M BPOXKICHHBIMH aHOMAJUSIMU HHUKHUX
KOHEUHOCTEH, KEITYJOUHO-KUILIEYHOTO TPaKTa U MOUYET0I0BOM cucTemsl. [lon HauM HabI0ieHIEM
Haxowics 37-aHeBHBINA NAIIMEHT ¢ CHHAPOMOM KaynanbHOU perpeccun. B craThe maercs omnrcanue
ATOTO KJIIMHUYECKOTO SIBICHUS. DTO COOBITHE, KOTOPOE XapaKTEPHU3YETCs] CHHIAPOMOM KayJaadbHOM
perpeccu, ObLIO MPEICTaBICHO, YTOOBI MPUBJIEYb BHUMAaHUE K TPEHATAIbHON JUArHOCTUKE.

CAUDAL REGRESSION SYNDROME: Clinical case

Garayeva S.Z., Ashrafova K.N.
Department | of Childhood Diseases of Azerbaijan Medical University,
Scientific Research Institute of Pediatrics. K.J. Farajeva.

Key words: caudal regression, congenital anomaly of the spine, short lower extremities.

Caudal regression syndrome is a rare sporadic disease characterized by lesions of the terminal
segments of the spine and congenital anomalies of the lower extremities, gastrointestinal tract, and
genitourinary system. We observed a 37-day-old patient with caudal regression syndrome. The article
describes this clinical phenomenon. This event, which is characterized by caudal regression
syndrome, was presented to draw attention to prenatal diagnosis.
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