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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

K�FOSKOLYOZ VE B�LATERAL TOKS�K S�NOV�T EÞL�K EDEN  
HADJU - CHENEY SENDROMU

Vaka Takdimi ve Ortopedik - Nöroßirurjik Tedavi Sonuçlar�n�n De¤erlendirilmesi

�. Teoman BENL�1, Onat ÜZÜMCÜG�L2, Alper KAYA3, Teoman DÖNMEZ4

ÖZET:
Hadju - Cheney sendromu, yayg�n osteoporoz ve

buna ba¤l� iskelet sistemi deformiteleri, el ve ayak
parmaklar�n�n terminal falankslar�ndaki erime (acro-
osteolysis) dolikosefali, kraniyal sütürlerde geç ka-
panma, frontal sinüs yoklu¤u, kraniyoservikal displa-
zi, dißlerde prematür kaybolma, böbrek fonksiyon bo-
zuklu¤u ile karakterize nadir görülen bir hastal�kt�r.
Jeneralize osteoporoz, hastal�¤�n tipik bulgusudur.
Burada, tipik Hadju-Cheney sendromu bulgular�na
sahip olan, kraniyoservikal displazi nedeniyle de-
kompresyon operasyonu geçiren ancak operasyon-
dan 8 ay sonra bilateral ciddi kalça a¤r�s�, yürüyeme-
me yak�nmalar�yla baßvuran bir hasta sunulmaktad�r.
Bu hasta daha önce Þ�klar ve arkadaßlar� taraf�ndan
büyüme hormon yetmezli¤i ve periferik nöropatisi ne-
deniyle literatüre yeni eklenen bir vaka olup, bu defa
daha önceki vaka takdiminde üzerinde ayr�nt�l� durul-
mayan nöroßirurjik ve ortopedik bulgular�n sunulmas�
amaçlanm�ßt�r. Hastan�n klinik, laboratuvar, radyolo-
jik, sintigrafik, MR görüntüleme, her iki kalça eklemi
aspirasyonu ve kemik dansitesi fotometrik inceleme-
leri yap�lm�ßt�r. Çal�ßmam�zda sunulan hastan�n aile-
sinin hiç bir bireyinde hastal�k saptanmam�ß, bu ne-
denle vakan�n non-familial, sporadik bir vaka oldu¤u
düßünülmüßtür. T-3 ile T-11 aras�nda yani 9 omurda
patolojik k�r�klara ba¤l� anterior veya lateral kompres-
yon oldu¤u, 40û sa¤ torasik skolyozu ve 106û kifozu
oldu¤u belirlenmißtir. Ayr�ca bilateral genu valgum,
her iki elde 1., 2., 3. ve 4. parmaklar�n distal falanks-
lar�nda akroosteolizis, 4. ve 5. metakarplarda k�sal�k
saptanm�ßt�r. Literatürde görülmeyen triquetrumda
vertikalleßme, distal radial epifizial düzensizlik ve bi-
lateral distal radioulnar eklem ç�k�¤� dikkati çeken di-
¤er iskelet sistemi deformiteleridir. Hasta 13 yaß�nda
iken yutma ve nefes alma güçlü¤ü ile geldi¤i, MR in-
celemelerinde servikomedullar anterior aç�lanma,
medulla oblongataya bas�, biventriküler hidrosefali ve
baziler invajinasyon oldu¤u belirlenmißtir. Bu yak�n-
ma ve bulgularla, transoral yaklaß�mla, C-2 korpekto-

mi, C-1 anterior arkus ve anterior proses eksizyonu
ile anterior dekompresyon yap�lm�ß, nörolojik bulgula-
r�, nefes alma ve yutma s�k�nt�lar� düzelmißtir. Bu
operasyonu takiben ortaya ç�kan yürüyememe yak�n-
mas�n�n, radyolojik olarak belirgin bir bulgu olmasa
da, MR incelemede, eklem aral�¤�ndaki daralmaya
ra¤men kapsüler kal�nlaßma, eklem çevresi yumußak
doku art�ß�, periasetabular skleroz bulunmas�, 3 fazl�
kemik sintigrafisinde avasküler nekrozun ve eklem
aspirasyonu ile piyojenik ve romatolojik artritlerin
ekarte edilmesi nedeniyle transient sinovite ba¤l� ol-
du¤u düßünülmüßtür. Hasta, istirahate al�nm�ß, NSA
ile tedavi edilmißtir. A¤r�n�n azalmas� ile aktif rehabili-
tasyona baßlanm�ß, 6 ay süre ile Scottish Rite Cihaz�
kullan�lm�ß, kalça hareket s�n�rlar� korunmuß ve avas-
küler sürecin baßlamas� engellenmißtir. 6. ay�n so-
nundaki kontrolde tam eklem hareket aral�¤�na ulaß�l-
m�ß ve hastan�n a¤r�s�z yürümesi temin edilmißtir.
Hastam�zda da osteoporoz tedavisi için alendronat
10 mg / gün kullan�lm�ß ve BMD lomber bölgede
0.577 g/cm2 (T : -5.1) ve kalçada 0.688 g/cm2 (T: -
2.46) iken, 18 ay sonraki dansitometrik incelemede
lomber bölgede % 21.3 ve kalçada % 18.3 art�ßla k�-
r�lma riskinin önemli ölçüde azald�¤� ve yeni bir k�r�¤a
rastlanmad�¤� belirlenmißtir. Çal�ßmam�z�n verilerine
göre sinovit tedavisinde NSA ve istirahat d�ß�nda a¤-
r�l� periodu takiben baßlanan aktif rehabilitasyon ve
Scottish Rite cihaz�n�n kullan�m�n�n etkili bir tedavi ol-
du¤u düßünülmüßtür. Çal�ßmam�zda ayr�ca yayg�n
osteoporoz eßlik eden Hadju - Cheney Sendromunda
yeni k�r�k olußumu ve bunlara ba¤l� iskelet sistemi de-
formitelerinin alendronat tedavisiyle önlenebilece¤i
ileri sürülmüßtür. Hadju - Cheney sendromunda görü-
len ciddi kifoskolyozda, yayg�n osteoporoz nedeniyle
enstrümantasyon yetmezli¤i gelißmesi tehlikesi ve
yüksek nörolojik defisit riski nedeniyle cerrahi tedavi-
den kaç�n�lmas� gerekti¤i ileri sürülmüßtür.

Anahtar Kelimeler: Hadju - Cheney sendromu,
akroosteolizis, jeneralize osteoporoz, transient sino-
vitis
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SUMMARY:

Hadju - Cheney Syndrome accompanying
kyphoscoliosis and synovitis with bilateral hip pain.
A case report.

Hadju - Cheney syndrome is rare disease cha-
racterized with skeletal system deformities due to
generalized osteoporosis, acro-osteolysis at the
terminal phalanxes of hands and feet, late closure
of cranial sutures, absence of frontal sinus, crani-
ocervical dysplasia, premature tooth disappearan-
ce and urinary dysfunction. Here, we present a pa-
tient with Hadju - Cheney syndrome who had a de-
compression operation due to craniocervical
dysplasia but admitted 8 months after the operati-
on with bilateral significant hip pain and inability to
walk. This case was added to the literature by Þ�k-
lar and coworkers reporting growth hormone insuf-
ficiency and peripheral neuropathy, and this time
we aim to present the neurochirurgical and ortho-
paedic findings, which were not previously menti-
oned in detail. Clinical, laboratory, radiographic,
scintigraphic, MR imaging, bilateral hip joint aspira-
tion and bone densitometer of the patient was per-
formed. This disease was not encountered in any
of the members of his family and this led us to reg-
ret this case as sporadic. The patient had anterior
or lateral compression with pathologic fractures at
T-3 to T-11 spanning 9 vertebrae causing 40° of ri-
gid thoracic scoliosis and 106° of kyphosis. Additi-
onally, bilateral genu valgum, acro-osteolysis at
1st, 2nd, 3rd, and 4th distal phalanxes of both
hands and short 4th and 5th metacarpi were noted.
Vertical position of triquetrum, distal radial epiphy-
sial irregularity and bilateral radioulnar dislocation
are finding that were not reported in the related li-
terature. This patient aged 13 years has admitted
with dysphagia and ventilator dysfunction and MR
imaging revealed anterior cervicomedullary wed-
ding, compression to medulla oblongata, biventri-
cular hydrocephalus and basilar invagination. With

the complaints and findings, C-2 corpectomy, re-
section of C-1 anterior arcus and anterior process
and anterior decompression was ventilatory and
dysphagia complaints. Severe painful gait causing
inability to walk which occurred after the operation
was addressed as transient synovitis after meticu-
lous examination of the patient with MR imaging
showing subcapsullar thicking with joint space nar-
rowing, pericapsular sclerosis and soft tissue inten-
sity around the hip joint. Avascular necrosis was
eliminated in three-phase bone scanning. Also jo-
int fluid analysis was performed to differentiate this
disease from pyogenic or rheumatoid arthritis. Bed
rest and NSAI were given and after pain relive an
active rehabilitation was started with 6 months of
Scottish Rite orthosis aiming to prevent avascular
necrosis onset and hip range of motion preservati-
on. After 6 months follow-up controls, full range of
motion was maintained with pain free walking. The
patient took 10-mg/day alendronate therapies for
osteoporosis and BMD which was 0.577 gr/cm2 (T:
-5.2) at the lumbar region and 0.688 gr/cm2 (T: -
2.46) at the hip region improved by 21.3 % and
18.3 % respectively and fracture risk was signifi-
cantly lowered. Data in our study showed NSAI
therapy combined active rehabilitation with Scot-
tish rite orthosis is an effective in the treatment of
hip joint synovitis. Additionally alendronate therapy
is also thought to be effective in prevention of new
fractures results skeletal deformities in Hadju -
Cheney syndrome accompanied with osteoporo-
sis. Surgical treatment is not advisable for severe
kyphoscoliosis because of high risk of neural defi-
cit and instrument failure due to generalize oste-
oporosis in the patient with Hadju-Cheney sydro-
me.

Key Words: Hadju - Cheney syndrome, acro-
osteolysis, generalized osteoporosis, and transient
synovitis
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G�R�Þ :

Hadju-Cheney Sendromu, ilk kez 1948�de
Nicholas Hadju ve Ralph Kauntze taraf�ndan bir
kranio-skeletal displazi olarak tan�mlanm�ßt�r(9).
Eß zamanl� olarak Cheney, benzer birkaç vaka
yay�nlam�ß ve hastal�k distal falankslarda kemik
kayb�n�n belirgin özelli¤i olmas� nedeniyle akro-
osteolizis (Acro-osteolysis) sendromu olarak
an�lmaya baßlam�ßt�r(3-4). Sendrom, el ve ayak
parmaklar�n�n terminal falankslar�ndaki erime
(acro-osteolysis) d�ß�nda, dolikosefali, kraniyal
sütürlerde geç kapanma, frontal sinüs yoklu¤u,
yayg�n osteoporoza ba¤l� patolojik k�r�klar, diß-
lerde prematür kaybolma, eklem laksitesi ile ka-
rakterize nadir görülen bir hastal�kt�r. Jeneralize
osteoporoz, hastal�¤�n tipik bulgusudur. Hastal�-
¤�n otozomal dominant oldu¤u ileri sürülse de,
sporadik vakalara rastlanmaktad�r(1,5,7,12-13,16-17).

Osteoporoza ba¤l�, küçük tübüler kemikler-
deki erime ve kaybolma d�ß�nda en önemli prob-
lem, kranioservikal bileßkedeki displazi ve pato-
lojik k�r�klara ba¤l� iskelet ve spinal deformiteler-
dir(5-6). 

Hastal�¤�n tan�s�, klinik ve radyolojik incele-
meyle konulmaktad�r. Yayg�n osteoporoza ba¤l�
k�r�klar ve iskelet sistemindeki deformitelere yol
açmaktad�r. Brennan ve Pauli, 2001�de yay�nla-
d�klar� ve kendi 6 vakalar�ndan elde ettikleri veri-
leri, literatür bilgileriyle birleßtirdikleri çal�ßmala-
r�nda, baßl�ca distal falankslarda akroosteoliz,
kraniyofasial ve kafatas� deformiteleri, dental bo-
zukluklar ve orant�l� bir k�sa boy oldu¤unu ileri
sürdüler. Yine ayn� çal�ßmada yeni do¤an, erken
çocukluk, çocukluk ve adölesan yaß gruplar�na
ay�rd�klar� hastalar�n klinik incelemelerinde, mik-
roginezi, hipertelorizm, düßük kulak, bas�k bu-
run, yayvan yüz, dolikosefali, akroosteolizis, val-
gus defomiteleri, konußma bozukluklar� ve ek-
lemlerde hiperlaksite saptad�klar�n� bildirdiler(2). 

Bu çal�ßmada sunulan hasta, yukar�da belirti-
len tipik klinik bulgular� taß�yan bir hasta olup,

zaten daha önce Þ�klar ve arkadaßlar� taraf�n-
dan, 2000 y�l�nda, periferik nöropati ve büyüme
(growth) hormon eksikli¤i ek bulgular�yla, litera-
türe yeni eklenen bir Hadju - Cheney Sendromu
vakas� olarak yay�nlanm�ßt�r(17). Tipik Hadju-Che-
ney sendromu bulgular�na sahip olan hasta, da-
ha sonra kranioservikal displazi nedeniyle de-
kompresyon operasyonu geçirmiß, ancak ope-
rasyondan 8 ay sonra bilateral ciddi kalça a¤r�s�,
yürüyememe yak�nmalar�yla klini¤imize baßvur-
mußtur. Hastan�n klini¤imizdeki yat�ß�nda büyü-
me hormonu ve di¤er hormon düzeylerinin nor-
mal oldu¤u ancak periferik nöropatisinin devam
etti¤i görülmüßtür. Hastan�n özgün fenotipik
özellikleri d�ß�nda perioral, perinasal ve gö¤üste
yer alan akneiform cilt lezyonlar� da mevcut ol-
du¤u saptanm�ßt�r. Bir çok sebep ekarte edildik-
ten sonra her iki kalçada a¤r�l� hareket k�s�tl�l�¤�-
na yol açan durumun yayg�n cilt döküntülerine
de yol açan viral bir ajan�n neden oldu¤u toksik
sinovit oldu¤u düßünülmüß, bu durum, istirahat,
oral non-steroid anti-enflamatuvar (NSA) ilaçlar
ve takiben Atlanta Scottish Rite cihaz� 6 ay süre
ile tam gün kullan�larak tedavi edilmeye çal�ß�l-
m�ßt�r.

Hadju - Cheney Sendromlu hastalarda, bu
güne kadar bir eklem tutulumu bildirilmemiß, sa-
dece Singh ve arkadaßlar� talo-patello-skafoid
osteolizisi olan iki k�z kardeßte dizlerde kronik si-
novit oldu¤unu tan�mlam�ßlard�r. Bu tan�mlama
ile hastalar�n yeni bir sendroma sahip olduklar�-
n� da iddia etmißlerdir(16). Bu anlamda vakam�z,
kalça sinoviti eßlik eden ilk vakad�r.

Günümüzde Perthes hastal�¤�nda, kontain-
ment tedavisinde en çok kullan�lan Atlanta Scot-
tish Rite cihaz�n�n, a¤r�l� dönemde dahi, hasta-
n�n mobilizasyonuna izin vermesi nedeniyle kal-
ça hareketlerinin korunmas� veya art�r�lmas�nda
büyük baßar�ya sahip oldu¤u rapor edilmiß-
tir(8,10,15). Hastam�zda da, Scottish Rite cihaz�,
özellikle a¤r�l� dönemi takiben, hastal�¤a eßlik
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eden sinovitte kalça hareketlerinin korunmas� ve
art�lmas� amac� ile kullan�lm�ßt�r.

Daha önce pediatrik endokronolojik ve perife-
rik sinir bozukluklar� üzerinde durulan ve büyü-
me hormonu tedavisi uygulanan ve bu tedavinin
sonuçlar� sunulan vaka takdiminde, hastam�z�n
ortopedik ve nöroßirurjik bulgular� üzerinde ay-
r�nt�l� durulmam�ß oldu¤undan ve bu bulgular�n
sunulmas�n�n literatüre bir katk� sa¤layaca¤� dü-
ßünülerek vakan�n sunumu yeniden yap�lm�ßt�r.
Böylece, literatürde daha önce hiç bir çal�ßmada
sunulmayan baz� ortopedik bulgular, kraniodisp-
lazi nedeniyle uygulanan nöroßirurjik girißimlerin
ve hastal�¤a eßlik eden kalça sinoviti nedeniyle
uygulanan ortez tedavisinin ve jeneralize oste-
oporozu için kullan�lan Allondronat tedavisi ön-
cesi ve sonras�ndaki kemik mineral dansitomet-
rik incelemelerin sonuçlar� da tart�ß�lm�ßt�r. Ayr�-
ca hastal�kta görülen kifoskolyoz nedenleri ve te-
davisi de gözden geçirilmißtir.

VAKA TAKD�M� :

Baßvuru yaß� 14 ve erkek çocu¤u olan hasta,
her iki kalçada ciddi a¤r�, yürüyememe yak�nma-
lar�yla hastanemiz ortopedi klini¤ine yat�r�ld�. Ai-
lesinin alt�nc� çocu¤u olan hastan�n, kardeßleri-
nin sa¤ ve s�hhatli oldu¤u, annesinin gebeli¤inin
normal geçti¤i, gebelik esnas�nda ilaç kullanma-
d�¤�, travmaya ve radyasyona maruz kalmad�¤�,
hastanede spontan vajinal yolla normal do¤du¤u
aile öyküsünden ö¤renildi. 

Hastan�n öyküsünden 1,5 yaß�nda gelißme
gerili¤i ve büyüme hormonu eksikli¤i saptand�¤�,
3 yaß�ndan beri hastanemiz pediatri klini¤inde
Hadju-Cheney sendromu tan�s� ile izlendi¤i anla-
ß�ld�. Pediatri klini¤inde 4 kür büyüme hormon
tedavisi uyguland�¤� ve 14 kg�dan 20 kg�a ç�kt�¤�,
9 yaß�nda iken bu tedavinin sonuçlar�n�n 2000
y�l�nda Dr. Þ�klar ve arkadaßlar� taraf�ndan ya-
y�nland�¤� belirlenmißtir(9).

Hasta 10 yaß�ndayken baß a¤r�s�, bulant�
kusma nedeniyle nöroßirurji klini¤ince konsülte
edildi¤i, kranioservikal displazi saptanan hasta-
n�n, nörolojik muayenesi normal oldu¤u için taki-
be al�nd�¤� saptanm�ßt�r. Hasta 13 yaß�nda iken,
bu kez yutma ve nefes almada güçlük nedeniyle
baziller invajinasyon ön tan�s�yla hastanemiz nö-
roßirurji klini¤ine yat�r�lm�ßt�r. Bu tarihte yap�lan
muayenesinde hipertelorizm, blastosefali, mik-
rognezi, her iki parietal kemikte hipertrofi, yutma
ve nefes alma güçlü¤ü saptanm�ßt�r. Magnetik
rezonans incelemesinde platibazi, basiller invaji-
nasyon, servikomedüller bileßkede anterior aç�-
lanma, medulla oblongata bas�s� ve biventriküler
hiderosefali oldu¤u belirlenmiß, bu yak�nma ve
bulgularla transoral yaklaß�mla, C2 korpektomi
ve C1 anterior arkus ve anterior proses eksizyo-
nu ile anterior dekompresyon yap�lm�ßt�r. Ope-
rasyon sonras� hastan�n nefes darl�¤� ve yutma
güçlü¤ünün düzeldi¤i belirlenmißtir. 

Postoperatif 8. ayda, hastan�n hiç bir yak�n-
mas� yokken, her iki kalçada ciddi a¤r� ve yürü-
yememe nedeniyle tekrar nöroßirurji klini¤ine
baßvurmuß, yak�nmalar�n�n nöroßirurjik girißimle
ilgisi olmad�¤�n�n anlaß�lmas� üzerine, ortopedi
ve travmatoloji klini¤inden konsültasyon isten-
miß ve bu kez ortopedi klini¤imize yat�r�lm�ßt�r. 

- Fizik Muayene :

Hastan�n muayenesinde kafatas� ßekil bo-
zuklu¤u (dolikosefali), küçük çene (mikroginezi),
hipertelorizm, kulak kepçesi düßüklü¤ü, k�sa
boy, gö¤üs deformitesi ve yüksek torakal hörgüç
(hump) oldu¤u saptand� (Resim - 1a, b). 

Dißler displazik, ayr�k ve belirgin deforme bu-
lundu. Yüzde perioral nasal bölgede ve al�nda
yayg�n makülopapüler döküntü mevcut olup, bu
cilt bulgular�, gö¤üs ön duvar�nda da izlendi. 

Göz muayenesinde: görme sa¤da 9/10 ve
solda 5/10 olup, fundus incelemesi normal, gör-
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me alan� incelemesinde: fiksasyon kayb� yüksek
olarak bulunmakla birlikte, spesifik bir patolojiye
rastlanmad�. 

Kas iskelet sistemi muayenesinde, hastan�n
belirgin torakal kifozu, yüksek torakal 4 cm hör-
gücü (rib hump) oldu¤u saptand�. Gö¤üs kafesi
dar, güvercin gö¤sü deformitesi mevcuttu. Üst
ekstremiteleri, k�sa gövde nedeniyle uzun görün-
mekteydi. Dirseklerde bilateral kubitus valgus, el
bileklerinde ulnar deviasyon, ulnar stiloid ç�k�nt�-
n�n belirginli¤i mevcuttu. Her iki el parmaklar�
künt ve k�sa oldu¤u belirlendi. Özellikle her iki el
1., 2., 3. ve 4. parmak distal falankslar� oldukça
k�sa, neredeyse yok gibiydi (Resim - 2). Hasta-
n�n dirsek, elbile¤i ve omuz haraketleri serbestti
ve omuz kußa¤�nda ek bir deformite mevcut de-
¤ildi.

Her iki ayakta parmaklar künt ve k�sa idi. Her
iki ayakta belirgin tepesi talonaviküler ekleme
denk gelen pes kavus mevcuttu. Her iki topukta
kalkaneovarus, ön ayakta metatarsus adductus
deformitesi izleniyordu.

Her iki dizde hafif -orta derecede bilateral ge-
nu valgum deformitesi oldu¤u belirlendi. Hasta-
n�n diz ve ayak bile¤i hareketleri serbestti.
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Resim -1. Hastan�n önden yüz  (a) ve yandan 
(b) kafas�n�n görünümü

a

b

Resim - 2. Hastan�n ellerinin görünümü. Akroosteolizis
sonucu gelißen k�sa ve künt parmaklar� izleniyor.



Pelvik tilti olan hastan�n, sol alt ekstremitede
S�AS-MM aras� ölçümlerde sa¤a nazaran 1.5
cm k�sal�k oldu¤u görüldü. Hasta a¤r�l� ve yürü-
yemedi¤i için trendelenburg testi yap�lamad�.
Hastan�n a¤r�l� dönemi geçtikten sonra yap�lan
muayenede Trendelenburg testinin pozitif oldu-
¤u, hasta yatarken pelvisin e¤ilmesi ile ve ayak
alt�na 2 cm yükseltici blok konulmas�yla pelvik til-
tin önemli ölçüde düzeldi¤i belirlendi. Bu sebep-
le ve karß� kalçada abduksiyon kontraktürü ol-
mad�¤�ndan, pelvik tilte, hastan�n ekstremite
eßitsizli¤inin ve skolyozunun sebep oldu¤u dü-
ßünüldü. 

Hastan�n baßvurusunda, kalça hareketleri,
belirgin a¤r�l� ve d�ß rotasyon, fleksiyon ve ab-
duksiyon a¤r� nedeni ile k�s�tl� idi. Her iki kalça-
da, pasif olarak 90° fleksiyon, 20° adduksiyon ve
10° d�ß rotasyon yapt�r�labiliyordu. Abduksiyon
ve iç rotasyonu aktif veya pasif yapt�r�lam�yordu.
Hasta yatarken her iki kalças�n� fleksiyonda tutu-
yor, ekstansiyon ve iç rotasyona zorlamaya di-
renç gösteriyordu.

Nörolojik muayenede, motor kay�p saptan-
mayan hastada, eldiven ve çorap tarz� periferik
nöropatiyi düßündüren, duyu kayb� mevcuttu.
Derin tendon refleksleri normoaktif, kar�n cildi
refleksi dört kadranda al�nmakta idi. Patolojik
reflekse rastlanmayan hastada optik sinir d�ß�n-
da kranial çiftlerin intakt oldu¤u belirlendi.

- Laboratuvar Bulgular :

Hastan�n hafif anemisi oldu¤u belirlendi (Hb:
12.1 g/dl, Htc: %36). Beyaz küre 5600x103/ml
idi. Protrombin zaman� 12.6 (N: 10-13), aPTT
33.7 (N: 25-35) olup normal s�n�rlarda idi. Biyo-
kimyasal incelemelerde glukoz 83 mg/dl (N: 75-
115 mg/dl), üre 58 mg/dl (normali 15-45 mg/dl),
kreatininin 0.4 mg/dl (N: 0.5-1.1 mg/dl), total pro-
tein 8.7 g/dl (N: 6.4-8.5 g/dl), albumin 4.2 g/dl (N:
3.8-4.4 g/dl) idi. Alkalen fosfataz 1940 IU/L (N:

98-279 IU/L) olup, normal s�n�rlar�n üstünde idi.
Buna karß�n Ca 4.9 mEq/L (N: 4.5-5.5 mEq/l) ve
inorganik fosfat 4.6 mg/dl (N: 2.6-4.5 mg/dl) idi.
Büyüme (Growth) Hormonu, T3, T4 ve TSH nor-
mal düzeylerde idi. 

Bu tabloya göre üresi yüksek, kreatini düßük
olan hastada hiperproteinemi mevcut oldu¤u ve
24 saatlik idrarda patolojik bir bulgu olmad�¤� için
renal ultrasonografi çekildi. Nefroloji bölümünce
görülen hastada, kreatin klirensi ve renal fonksi-
yonlar�n normal oldu¤u, sadece volüm aç�¤� ol-
du¤u belirtilerek s�v� replasman� önerildi. 

EKG ve ekokardiyogram normaldi. Üst ve alt
ekstremite EMG incelemelerinde periferik nöro-
patiyi destekler bulgular oldu¤u saptand�.

Akci¤er fonksiyon testleri de¤erlendirildi¤inde
zorlu volüm kapasitesinin (FVC): 1.43 oldu¤u,
FEV1/FVC oran�n�n % 97 düzeyinde saptand�¤�,
solunum fonksiyonlar�n�n normale yak�n oldu¤u
belirlendi. Yap�lan genetik incelemede 46 XY
kromozom bulundu, ek bir patolojiye rastlanma-
d�.

- Radyolojik Bulgular :

Radyolojik incelemede, tüm filmlerde yayg�n
osteoporoz oldu¤u saptand�. Lateral kafa grafi-
sinde sella genißlemesi, diploe kal�nlaßmas�,
platibasi, vormian kemikleri ve kafa ßekil bozuk-
lu¤u izlendi. Ön arka kafa grafisinde multiple stür
aç�kl�¤�, frontal sinüs yoklu¤u saptand� (Resim -
3a, b). Ayr�ca kranioservikal bileßkede geçirilmiß
operasyona ba¤l� defektif görünüm mevcuttu.

Hastan�n tüm omurga posteroanterior ve la-
teral grafilerinde yayg�n osteoporoz d�ß�nda, T8-
9-10-11 omurlarda belirgin anterior yükseklik
kayb�, T3-T7 aras� osteoporoza ba¤l� gelißen pa-
tolojik k�r�klar ve bunun sonu gelißen kifotik de-
formite, gö¤üs kafesinde daralma, solda multip-
le kot k�r�¤�na ba¤l� gö¤üs deformitesi saptand�
(Resim - 4a, b). 
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Torakal bölgede 40° sa¤ torasik rijit skolyoz
izlendi. Sagittal planda T4-11 aras� patolojik ka-
malaßma ile 106° torakal kifoz oldu¤u belirlendi.
L5�te belirgin anterior kompresyona ba¤l� L5-S1
intervertebral eklemin kayboldu¤u izlendi.

Her iki el ve el bile¤i grafilerinde genel oste-
oporoz d�ß�nda çomaklaßma (clubbing), 1., 2., 3.

ve 4. parmaklarda distal falankslarda akrooste-
olizis oldu¤u belirlendi. Karpal kemiklerde oste-
oporoz, 4. ve 5. metakarplarda k�sal�k, trikuet-
rumda vertikalleßme, distal radial epifiz düzen-
sizli¤i, pozitif ulnar varyans, ulnar e¤ilme (bo-
wing) ve radioulnar ayr�lma (seperasyon) izlen-
mekteydi (Resiml - 5a, b). 

Hastan�n iki yönlü ayak grafilerinde, tarsal ke-
miklerde belirgin osteoporoz, 1.,2. ve 3.metatars
k�sal�¤�, her iki ayakta, tepesi talonaviküler ek-
lem olan pes kavus, ön ayakta, özellikle meta-
tars k�sal�¤� ile artm�ß, metatarsus adduktus de-
formitesi mevcuttu.
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Resim - 3. Hastan�n ön - arka (a) ve yan kafa (b)
grafilerinde diploede kal�nlaßma, frontal sinüs yoklu¤u,

kranioservikal bileßke düzensizli¤i izleniyor. 

Resim - 4. Hastan�n her iki el ön - arka (a) ve yan 
(b) grafileri

a

b

a

b



Her iki diz grafisinde, tibial plato lateral k�s�m-
lar�nda osteopoz sonucu çökme sonucu olußan
asimetri ve bunun sonucu gelißti¤i düßünülen
sa¤da 10° ve solda 14° genu valgum deformite-
si mevcuttu. Uzunluk ölçüm grafilerinde, her iki
femur aras�nda 0.8 cm ve tibialar aras�nda top-
lam 0.9 mm fark oldu¤u  ve sa¤ ekstremitenin
sola nazaran toplam 1.7 cm uzun oldu¤u sap-
tand�. 

Ön arka pelvis grafisinde, sakroiliak eklemler-
de düzensizlik, L5-S1 aras� spontan füzyon
mevcuttu. Her iki kalça eklem aral�klar�nda da-
ralma, periasetabular skleroz oldu¤u, periaseta-
bular derin yumußak doku dansitesinde art�ß ol-
du¤u, femoral inklinasyon aç�lar�n�n solda 150°,
sa¤da 148° olarak ölçüldü¤ü belirlendi (Resim -
6a).

- MR �nceleme:

Bilateral kalça eklem aral�klar� daralm�ß, yay-
g�n osteoporoza ba¤l�, T1 serilerde, femur boy-
nunda hipointens alanlar görülmekte olup, kap-
sülde kal�nlaßma, eklem çevresi yumußak doku
kitlesinde art�ß saptand� (Þekil - 6b). 

- Sintigrafi :

Üç fazl� kemik sintigrafisinde kalça avasküler
nekrozu düßündürecek bir bulguya rastlanmad�.
Kemik dansitometrisinde lomber BMD 0.577 g /
cm2 ve T skoru - 5.1, kalçada BMD 0.688 g /
cm2 ve T skoru - 2.46 olarak belirlendi. 

- Eklem aspirasyonu bulgular� :

Her iki eklemin anteriorundan yap�lan aspi-
rasyonda, eklem mayilerinin sar�, berrak oldu¤u,
viskozitesinin normal, kristal görülmedi¤i, beyaz
küre miktar�n�n 1000�den az oldu¤u, fakat lenfo-
sit hakimiyeti oldu¤u, biyokimyasal analizde ße-
kerin 20 mg / dl (Normal s�n�rlarda), total prote-
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Resim - 5. Hastan�n posteroanterior (a) ve lateral (b)
torakal grafilerinde kifoskolyoz izleniyor.

a

b



inin 2.8 g / 100 ml oldu¤u belirlendi. Yap�lan im-
münolojik testlerde romatolojik ißaret ediiler ne-
gatif olarak saptanm�ß ve kompleman düzeyi
normal bulunmußtur.

- Ortopedik De¤erlendirme ve Tedavi :

Hastan�n yürüyememe sorunu karß�m�zdaki
en önemli sorun olup, bu soruna neden olan du-
rum için Perthes hastal�¤�, sekonder avasküler
nekroz, bilateral femoral boyunda osteoporoza
ba¤l� k�r�k veya ezilme (kompresyon), septik art-
rit ve toksik sinovit ön tan�lar� düßünüldü. Hasta-
n�n radyolojik olarak, periasetabular yumußak
doku dansitesinde art�ß olmas� ve bir cerrahi gi-
rißim sonucu gelißmesi nedeniyle ilk olarak he-
matojen septik artrit düßünülmesine karß�n, her
iki kalçay� tutmas�, eklem aral�¤�nda daralma ol-
mas�, negatif kan tablosunun varl�¤�, yüksek ate-
ßin olmamas�, negatif MR bulgular�, üç fazl� ke-
mik sintigrafisinde s�cak tutulum olmamas� ve
eklem aspirasyonunda parçal� hakimiyeti olma-
mas� ve negatif biyokimyasal bulgular nedeniyle
septik artrit düßünülmedi. Radyolojik incelemede
ve MR görüntülemede femoral boyun k�r�¤� ve
çökmesi safd�ß� edildi. Sintigrafik ve MR bulgula-
r� nedeniyle sekonder avasküler nekroz ve Pert-
hes hastal�¤�ndan uzaklaß�ld�. Eklem aral�¤�nda
daralma olmas�na karß�n, kapsüler kal�nlaßma
ve radyolojik derin yumußak doku dansitesinde
art�ß, yayg�n döküntülü ve viral oldu¤u düßünü-
len deri hastal�¤�n�n eßlik etmesi, aseptik lenfosi-
toz ile giden eklem aspirasyon bulgular�n�n varl�-
¤�, subfebril ateß ve ani gelißen klinik nedeniyle
hastam�zda bilateral toksik sinovit düßünüldü.

Hasta, klini¤imize kabulünün ard�ndan, kesin
yatak istirahat�na al�nd�. Na-diclofenac 2x100
mg/gün i.m. baßland�. Hastaya osteoporoz nede-
niyle Alendronate 1x10mg, Ca 0.5 g / gün oral te-
davi verildi. Aktif rehabilitasyon ile kalça hareketle-
rine baßland�. Yat�ß�n�n 14. gününde kalça hare-
ketleri belirgin aç�lan hasta, önce yard�mla, sonra
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Resim - 6. Hastan�n ön arka pelvis grafisi (a), hastan�n
tedavi öncesi (b) ve sonras� (c) MR kesitleri.

a

b

c



yürüteç (walker) ile yürütüldü. 21. günde yard�ms�z
ve desteksiz yürüyen hastaya Atlanta Scottish Ri-
te cihaz� verilerek taburcu edildi (Resim - 7). 

Gerçek alt ekstremite eßitsizli¤i 1.7 cm olup,
bir uzatma veya k�saltma operasyonu endikas-

yonu olmad�¤� düßünülerek, ayakkab� içine 1.5
cm yükseltici tabanl�k verildi.

Taburcu edildikten sonra, 1. ve 3. aydaki
kontrollerinde, kalça hareket s�n�rlar�nda belirgin
art�ßla birlikte, a¤r�s�z yürüdü¤ü belirlendi
(Resim-8a, b). Ortez uygulamas�na, 6. ayda son
verildi. 6. aydaki kontrolünde, her iki kalça ekle-
minde, hem pasif, hem de aktif olarak tam hare-
ket s�n�rlar� (full ROM) elde edildi¤i saptand�.

18. ay kontrolünde yap�lan kemik dansitomet-
risinde, lomber bölgede 0.7 gr/cm2 ve T skoru -
3.6, kalçada 0.814 gr/cm2 ve T skoru -1.7 oldu-
¤u, bu dönem zarf�nda, yeni bir k�r�k olmad�¤�
belirlendi. Bu verilere göre; alendronate tedavi-
siyle kemik dansitesinde, lomber bölgede: %
21.3 ve kalçada: % 18.3 art�ß sa¤land�¤� saptan-
d�. 

Çekilen grafilerinde kemik dansitesinde
önemli art�ß olan hastan�n, kalça MR inceleme-
sinde önemli bir de¤ißiklik olmad�¤�, ancak kalça
çevresi yumußak doku art�ß�n�n azald�¤� belirlen-
di (Resim - 6c).

TARTIÞMA :

Osteoliz sendromlar�, etkilenen kemi¤in re-
zorbsiyonu ile giden herediter kemik hastal�klar�-
d�r(5). Hadju - Cheney sendromunun, otozomal
dominant oldu¤u ileri sürülmektedir(1-5,7,9). Çal�ß-
mam�zda sunulan hastan�n ailesinin hiç bir bire-
yinde hastal�k saptanmam�ß, bu nedenle vaka-
n�n nonfamilial, sporadik bir vaka oldu¤u düßü-
nülmüßtür.

Hadju - Cheney sendromlu hastalarda, krani-
yoservikal bileßke anomalileri, siringomiyeli ve
baziller impresyon, önemli nöral problemlere ve
servikal instabiliteye yol açabilmektedir(2,13). Fa-
ure ve arkadaßlar�, 7 yaß�nda siringomiyelisi olan
bir hasta rapor etmißlerdir. Literatürde de, sade-
ce 3 adet siringomiyelik hasta mevcuttur(8). Çal�ß-
mam�zda sunulan hasta, 13 yaß�nda iken yutma
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Resim - 7. Hasta Scottish Rite cihaz� ile mobilize olurken
görülüyor.
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Resim - 8. Hastan�n tedavi sonras� 6. ayda ayakta önden (a) ve yandan (b)  görünümü



ve nefes alma güçlü¤ü ile geldi¤i, MR inceleme-
lerinde servikomedullar anterior aç�lanma, me-
dulla oblangataya bas�, biventriküler hidrosefali
ve baziler invajinasyon oldu¤u belirlenmißtir. Bu
yak�nma ve bulgularla, transoral yaklaß�mla, C-2
korpektomi, C-1 anterior arkus ve anterior pro-
ses eksizyonu ile anterior dekompresyon yap�l-
m�ß, nörolojik bulgular�, nefes alma ve yutma s�-
k�nt�lar� düzelmißtir.

Faure ve arkadaßlar�na göre: mandibulan�n
küçük olmas�, transoral yaklaß�m� güçleßtirmek-
tedir(8). Hastam�zda, mikrognezi olmas�na karß�n,
transoral yaklaß�m gerçekleßtirilebilmißtir. Küçük
çocuklarda oksipitoservikal artrodez ve stabili-
zasyon önerilmemekte, üstelik füzyona ra¤men,
invajinasyonun % 80 hastada devam etti¤i bildi-
rilmektedir(8). Bu bilgiler �ß�¤�nda, hastam�zda
füzyon ve stabilizasyon yap�lmam�ß, ancak pos-
toperatif halovest uygulamas�yla iyi bir eksternal
destek sa¤lanm�ßt�r.

Kas iskelet sistemindeki yayg�n osteoporoz
ve s�k tekrarlayan k�r�klar belirgin deformitelere
yol açmaktad�r(1-5,7,9,12-13,16-17). En s�k görülen k�r�klar
omurgada görülmekte olup, Brennan ve Pauli�ye
göre hastalar�n % 49�unda vertebral kompres-
yon, % 37�sinde skolyoz ve % 23�ünde kifoz gö-
rülmektedir(2). Bu çal�ßmada sunulan hastada, T-
3 ile T-11 aras�nda, yani 9 omurda patolojik k�-
r�klara ba¤l� anterior veya lateral kompresyon ol-
du¤u, 40 (sa¤ torasik skolyozu ve 106 (kifozu ol-
du¤u belirlenmißtir. Ayr�ca L-5, S-1 aras� komp-
resyona ba¤l�, intervertebral eklem aral�¤�n�n
kayboldu¤u saptanm�ßt�r. Hastan�n e¤ilme grafi-
lerinde hiç bir de¤ißiklik olmad�¤� belirlenmißtir.
Torakal bölgede osteoporotik k�r�klara ba¤l� ola-
rak ço¤u omur aras� spontan füzyon gelißti¤i ve
ileri derecede kifozu ve rijit skolyoz olußtu¤u be-
lirlenmißtir. Yayg�n osteoporoz varl�¤�nda enstrü-
mantasyon yetmezli¤i gelißebilece¤i göz önünde
tutularak ve spinal kanal�n normalden daha dar
gelißmesi ve ciddi e¤rilik nedeniyle yüksek nöro-

lojik defisit tehlikesi nedeniyle korrektif bir cerra-
hi planlanmam�ßt�r. Ayr�ca hastan�n sistemik bul-
gular� nedeniyle anterior ve posterior osteotomi-
leri ve posterior enstrümantasyonla yap�lacak iki
aßamal� masif bir cerrahinin hastadaki morbidite-
yi art�raca¤� düßünülmüßtür.

Di¤er kas iskelet sistemi deformitelerinin en
belirgini, genu valgum, fibuler e¤ilme (bowing)
ve akroosteolizistir(1-5,7,9,12-13). Brennan ve Pauli�ye
göre genu valgum % 19, fibuler e¤ilme % 9 ora-
n�nda görülmektedir(2). Hastam�zda da benzer
olarak, bilateral hafif-orta genu valgum saptan-
m�ß, ancak bunun fibular e¤ilme deformitesine
de¤il de, tibial platolardaki kompresyon sonucu
gelißti¤i belirlenmiß, hastan�n yürüyüßünü olum-
suz etkilemedi¤i düßünülerek operasyon plan-
lanmam�ßt�r. Gerçek alt ekstremite eßitsizli¤i 1.7
cm olup, bir uzatma veya k�saltma operasyonu
endikasyonu olmad�¤� düßünülerek, ayakkab�
içine 1.5 cm yükseltici tabanl�k konulmas�na ka-
rar verilmißtir.  

Hastam�zda, Hadju Cheney sendromunun ti-
pik bulgular�ndan olan her iki elde 1., 2., 3. ve 4.
parmaklar�n distal falanklar�nda akroosteolizis,
distal radial epifizial düzensizlik, ulnar e¤ilme, 4.
ve 5. metakarplarda k�sal�k saptanm�ßt�r. Litera-
türde, bu güne kadar hiç yay�nlanmayan, triquet-
rumda vertikalleßme ve bilateral distal radioulnar
eklem ç�k�k, dikkati çeken di¤er iskelet sistemi
deformiteleridir.

Transient sinovit, 3- 13 yaßlar aras� erkekler-
de daha s�k görülmekte olup, hastan�n a¤r�l� kal-
ça hareketlerinin varl�¤�, özellikle kalçalar�n� flek-
siyonda tutma e¤ilimi, iç rotasyon ve ekstansi-
yon zorlamas�na direnmesi klinik göstergeler
olarak tan�mlanmaktad�r. MR incelemede kap-
süler kal�nlaßma önemli bir bulgudur. Etken ge-
nellikle viruslerdir ancak ço¤u zaman izole edile-
mez(10). Bu çal�ßmada da, yayg�n cilt döküntüleri,
subfebril ateß, ani baßlayan ciddi kalça a¤r�s� kli-
ni¤i, hastan�n iç rotasyon ve ekstansiyon zorla-
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mas�na direnç göstermesi, eklem aral�¤�nda da-
ralmaya karß�n derin yumußak doku dansitesin-
de art�ß saptanan radyolojik inceleme, kapsülde
kal�ßma saptanan MR görüntüleme bulgular�na
ek olarak negatif sintigrafi ve lenfosit hâkimiyeti
gösteren eklem aspirasyonu nedeniyle hastada
transient sinovit tan�s� konulmußtur. Daha önce,
Singh ve arkadaßlar�, talo-patello-skafoid oste-
olizisi olan iki k�z kardeßte dizlerde kronik sinovit
oldu¤unu tan�mlam�ßlard�r(16). Ancak, Hadju -
Cheney Sendromu ile bilateral kalça sinoviti bir-
likteli¤ine literatürde ilk defa rastlanmaktad�r. 

Hastam�z�n ay�r�c� tan�s�nda, tart�ß�lmas� ge-
reken üç önemli husus oldu¤u görülmektedir.
Bunlardan birincisi, radyolojik olarak saptanan
belirgin eklem daralmas�n�n varl�¤�d�r. Fakat,
transient sinovitte eklem içi bas�nc� art�ß� ile gi-
den eklem içi mayi art�ß� hafif düzeyde oldu¤u ve
her hastada belirgin olarak görülmedi¤i, baz�
hastalarda ise normal kalça grafisi dahi görüle-
bildi¤i için, hastam�zda da eklem içi mayi art�ß�-
n�n görülmemesi transient sinovit tan�s�ndan bizi
uzaklaßt�rmamaktad�r(8). Di¤er taraftan, Hadju -
Cheney Sendromlu hastalarda, k�k�rdak atrofisi
ve subkondral osteoporoz sonucu kompresyon
ile eklem aral�¤�nda daralma görülebilmektedir(1-

11). �kincisi, transient sinovitte, 7-10 gün içinde
bulgular�n tamamen geçti¤i, ço¤u çal�ßmada ra-
por edilmesine karß�n(1-5,7,9,12-13,16-17), hastam�zda 14
güne kadar bulgular�n sebat etmesi durumudur.
Bu durumun, cilt bulgular�n�n da uzun süre de-
vam etmesi nedeniyle geçirilen viral aktivasyo-
nun ßiddetiyle ilgili oldu¤unu düßünülmüßtür. Di-
¤er ilgi çekici olan husus ise her iki kalça eklemi-
nin birlikte tutulumudur ki, bu da literatürde tek
tarafl� tutulum ile karß�laßt�r�ld�¤�nda daha az
oranda olsa da karß�laß�lan bir durum oldu¤u bil-
dirilmektedir (8).   

Transient sinovit tan�s� konulan hasta, istira-
hate al�nm�ß, NSA ile tedavi edilmißtir. A¤r�n�n
azalmas� ile aktif rehabilitasyona baßlanm�ß, 6

ay süre ile Scottish Rite Cihaz� kullan�lm�ßt�r. 6.
ay�n sonundaki kontrolde tam eklem hareket
aral�¤�na ulaß�lm�ß ve hastan�n a¤r�s�z yürümesi
temin edilmißtir.

Atlanta Scottish Rite (S-R) cihaz�, Purvis ve
arkadaßlar� taraf�ndan Perthes hastal�¤� için ta-
sarlanm�ß ve ilk sonuçlar�, 1980 y�l�nda rapor
edilmißtir(15). Cihaz, metal pelvik bantlar, kalça ek-
lemleri, uyluk manßonlar�na �ball-and-socket� ek-
lemlerle ba¤l�, ayarlanabilir bir banttan olußur.
Cihaz abduksiyona izin verirken, adduksiyonu
s�n�rlar. Kalça, çocuk yürürken fleksiyon, abdük-
siyon ve d�ß rotasyonda durur. Cihaz� hasta ve
ailesi çok iyi tolere eder. Çocuk cihazla koßabilir,
rahat yürür ve normal aktivitesine dönebilir.
Temel amaç di¤er örtünme art�r�c� cihazlarda ol-
du¤u gibi, kalça hareketlerinin korunmas� ve ar-
t�r�lmas�d�r(10). Purvis ve arkadaßlar�na göre;
cihaz, ciddi etkilenen kalçalarda dahi 1-2 ay için-
de kalça hareket s�n�rlar�n� (ROM) kazand�rmak-
tad�r(15). Herring ve arkadaßlar�, lateral pillar�� sa¤-
lam olan Grup A ve B Perthes�li hastalarda yaß�
ne olursa olsun, S-R cihaz� kullan�m� ile tedavi
sonuçlar�n�n, cerrahi tedaviler dahil di¤er tedavi
seçenekleri ile ayn� sonuçlara sahip oldu¤unu ve
cihaz�n a¤r�l� sinovit döneminde dahi kalça
hareket s�n�rlar�n�n kazan�lmas�nda önemli ol-
du¤unu rapor etmißlerdir(11). Çal�ßmam�zda S-R
cihaz�n�n kullan�lmas�n�n iki önemli amac� vard�r.
Birincisi hastan�n kalça hareket s�n�rlar�n�n art�r�l-
mas� ve korunmas�, di¤eri ise MR ve sintigrafik
incelemede  avasküler nekrozla ilgili pozitif bir
bulgu olmasa da, hastan�n osteoporozunun da
eßlik etmesi nedeniyle, femoral boyunda bir k�r�k-
la birlikte ortaya ç�kabilecek bir kalça avasküler
nekrozunun engellenmesidir. Cihaz, hastam�z
taraf�ndan çok iyi tolere edilmiß ve 6 ay süre ile
tam gün kullan�larak, her iki kalçada normal fiz-
yolojik hareket s�n�rlar� olußturularak, korunabil-
mißtir. Kalça hareket s�n�rlar�n�n art�r�lmas�nda
aktif rehabilitasyonun rolü büyük olmußtur.
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Hastal�¤�n en önemli bulgusu olan os-
teoporoz, literatürdeki tüm yay�nlarda radyolojik
fotodansitometrik incelemelerde, ortak bulgu
olarak sunulmaktad�r(1-5,7,9,12,16-17). Leidig - Brucher
ve arkadaßlar�, Hadju - Cheney Sendromlu bir
anne - k�zda, h�zl� bir kemik turn-over��n� ve
kemik formasyon yetmezli¤ini düßündüren bir
kemik rezorbsiyonu oldu¤unu, buna ba¤l� os-
teoporozun gelißti¤ini ileri sürmüßlerdir(14). Drake
ve arkadaßlar�, jeneralize osteoporozu olan iki
hastada, alendronate tedavisi ile k�r�k riskinin
azald�¤�n� rapor etmißlerdir(6). Hastam�zda da os-
teoporoz tedavisi için alendronat 10 mg / gün
kullan�lm�ß ve BMD lomber bölgede 0.577 g/cm2

(T : -5.1) ve kalçada 0.688 g/cm2 (T: -2.46) iken,
18 ay sonraki dansitometrik incelemede lomber
bölgede % 21.3 ve kalçada % 18.3 art�ßla k�r�l-
ma riskinin önemli ölçüde azald�¤� ve yeni bir
k�r�¤a rastlanmad�¤� belirlenmißtir.

Sistemik olarak, Hadju - Cheney Send-
romuna eßlik eden en önemli hastal�klar, kistik
böbrek ve renal yetmezliktir(2,5,7,12). Renal USG�si
normal olan hastada, kreatin klirensi ve idrar bul-
gular� normal olarak saptanm�ß, nefrologlarca
böbrek fonksiyonlar�n�n normal oldu¤u belirlen-
mißtir. Kifoza ve skolyoza ba¤l� solunum fonk-
siyonlar� yetmezli¤i ve s�k tekrarlayan bron-
kopömoniler hastalar için di¤er önemli sorunlar-
d�r(2). Gö¤üs deformitesine ve kifoskolyozuna
ra¤men, hastam�zda, akci¤er fonksiyonlar� da
normal bulunmußtur.

Bu vaka sunumunda oldukça nadir görülen
Hadju - Cheney Sendromunun nöroßirurjik ve
özellikle ortopedik bulgular� tart�ß�lm�ß ve has-
tal�¤�n trikuetrumda vertikalleßme ve radioulnar

ç�k�k gibi literatürde daha önce rapor edilmemiß
ortopedik bulgular� ve birlikteli¤i daha önce hiç
yay�nlanmam�ß ciddi kifoskolyoz ve bilateral kal-
ça sinoviti hastal�¤� sunulmußtur. Çal�ßmam�z�n
verilerine göre sinovit tedavisinde NSA ve is-
tirahat d�ß�nda, a¤r�l� periodu takiben baßlanan
aktif rehabilitasyon ve Scottish Rite cihaz�n�n
kullan�m�n�n kalça hareket s�n�rlar�n�n korun-
mas� aç�s�ndan etkili bir tedavi oldu¤u düßünül-
müßtür. Çal�ßmam�zda ayr�ca yayg�n os-
teoporoz eßlik eden Hadju - Cheney Send-
romunda yeni k�r�k olußumu ve bunlara ba¤l� is-
kelet sistemi deformitelerinin alendronat
tedavisiyle önlenebilece¤i ve Hadju - Cheney
sendromunda görülen ciddi kifoskolyozda, yay-
g�n osteoporoz nedeniyle enstrümantasyon yet-
mezli¤i gelißmesi tehlikesi ve yüksek nörolojik
defisit riski nedeniyle cerrahi tedaviden kaç�n�l-
mas� gerekti¤i ileri sürülmüßtür. 
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