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THE OUTCOME OF ANTERIOR RELEASE, POSTERIOR INSTRUMENTATION
AND CIRCUMFERENTIAL FUSION IN SCHEUERMANN’S KYPHOSIS

I. Teoman BENLI', Alper KAYA®

SUMMARY

Scheuermann’s kyphosis is generally treated
conservatively. Surgery is reserved for patients
with high-degree progressive Kyphotic deformiti-
es and in patients with pain and neurological de-
ficits. The most preferred surgical approach is
posterior instrumentation and fusion. The risks
associated with posterior approach include cor-
rection losses and pseudoarthrosis. Therefore,
recently combined anterior and anterior fusion
procedures are more frequently used. Studies re-
porting on the long term outcome of surgical and
clinical treatments for Scheuermann’s kyphosis
are not many in number. Our study population
consisted of 20 young adults with a Kyphotic de-
formity greater than 70° who underwent anterior
release, posterior correction with 3rd generation
instrumentation, and anterior-posterior combined
fusion and who were followed for at least 5 years.
Preoperative, postoperative and final visit global
thoracic and apical intersegmental kyphosis ang-
les were assessed radiologically and the percent
correction was determined. Clinically, patients
were evaluated with SRS22 questionnaire. All
patients were male with a mean age of 18.2 +
2.1. Preoperatively, the average kyphotic angle
was 89.2° + 17.9° and postoperatively it fell
down to 40.6° + 14.3°, with a 45.5% + 13.1% cor-
rection. The apical intersegmental angle was
24.6° + 5.3° preoperatively, and it was reduced to
4.9° * 2.0° postoperatively. A statistically signifi-
cant correction was observed in both global tho-
racal and apical intersegmental kyphosis angles

(p < 0.05). No early or late infections, neurologi-
cal deficits, or systemic complications occurred.
In patients who received CTLSO treatment for 4
months, an average correction loss of 3.7° + 1.4°
was detected at the final visit. With regard to
SRS22 scores, scores equal to or greater than 4
were obtained in all patients for all domains, and
the average scores for pain, function, personal
appearance, mental status, and satisfaction with
treatment were 4.8+ 0.3,4.5+0.4,4.6+0.5,4.5
+ 0.5 and 4.7 = 0.4, respectively. The domain
scores for personal appearance, mental status,
and satisfaction with treatment showed a positive
correlation with postoperative percent correction
and a negative correlation with correction loss.
Eighteen patients (90%) became completely free
of pain, and the remaining 2 patients had a cor-
rection loss greater than 5°. In the light of these
data, we suggest that in young adults with Sche-
uermann’s Kyphosis and a thoracal sagittal ang-
le greater than 70°, it is possible to achieve nor-
mal sagittal contours with an intervention consis-
ting of anterior release, posterior correction with
3rd generation instrumentation, and circumferen-
tial fusion. Also, it seems that this surgical treat-
ment method together with the use of Milwakuee
brace for 4 months result in a low incidence of
correction loss as well as satisfactory clinical and
cosmetic results.
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INTRODUCTION

Scheuermann’s kyphosis is a developmental
spinal deformity with an unknown etiology cha-
racterized by deformation of sagittal contours.
This entity was originally described by Scheuer-
mann as “idiopathic juvenile kyphosis” in 1921,
At that time, the disease was considered as an
avascular necrosis, and the many theories that
were then put forth regarding the etiology of the
disease have not been proven. Many studies on
Scheuermann’s kyphosis examined conservative
treatment methods, and the widely accepted the-
rapeutic approach is orthosis"”.

Bradford, in his study in 1974, concludes that
the only and the most important option in the tre-
atment of patients with Scheuermann’s kyphosis
is a conservative method®. Bradford suggests
that surgical treatment is usually not needed.
Most of the studies before 1980 seem to support
Bradford's conclusions, and treatment based on
orthosis and supported by postural exercise
programs were reported to achieve satisfactory

15,17)

results"®"”.

Speck and Chopin (1986), and Otsuka et al.
(1990) suggested that orthosis was definitely ef-
fective in preadolescent children, however the
exercise program had no effect on the control of
curvature and surgery should be reserved for pa-
tients who have significant spinal curvature, pain
resistant to medical treatment, and neurological
deficits®**. According to Herring (2002) conser-
vative treatment should be used in patients with
known progressive disease but with a cosmeti-
cally and functionally acceptable kyphotic defor-
mity who have not yet achieved skeletal maturity
(Risser 2 or below)".

A literature review for the last 20 years indica-
tes a definite consensus on the use of orthosis in
skeletally immature patients. In same papers it is
noted that conservative methods may initially
show some beneficial effect on the kyphotic de-

formity, however significant correction losses
may occur during the follow up period, and even-
tually only a mild to moderate efficacy with regard
to the correction of kyphotic deformity could be

15,17,18,31)

achieved' )

From 1921, which is the year the disease was
described, to 1975, the literature on the surgical
treatment of the disease has been scarce™. In
1975, Bradford and his colleagues reported their
results on the surgical treatment of the disease in
22 patients, and no other studies were published
in the literature. In that study, Bradford et al. re-
commended surgical treatment with Harrington
compression rods"?. In 1993 Murray, Weinstein
and Spratt published a study on the natural cour-
se and the long term outcome of the disease®".
In patients reaching adulthood with a kyphotic
deformity below 60°, no progression is expec-
ted". Lowe proposes that surgical treatment is
indicated in patients unresponsive to medical tre-
atment who have a kyphotic deformity greater
than 70°0""®.

Freeman, suggests that in recent years this
method is being more frequently preferred due to
the fact that it is a cosmetic deformity that res-
ponds to orthotic therapy modestly™. Basic cor-
rective maneuver is compression applied poste-
riorly with instrumentation. Most of the studies on
surgical treatment examined posterior instrumen-
tation techniques. In patients undergoing posteri-
or instrumentation only, significant correction los-
ses have also been reported"'™™®. Therefore,
Speck and Chopin, by considering their results
on 59 patients, concluded that best results can
only be achieved by combined anterior and pos-
terior surgery®.

The study subjects consisted of 20 consecuti-
ve young adults with a kyphotic deformity greater
than 70° who underwent anterior release, poste-
rior correction with 3rd generation instrumentati-
on, and circumferential fusion. Patients were fol-
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lowed for at least 5 years to evaluate correction
losses, fusion rates, patient satisfaction.

PATIENTS AND METHODS

A total of 20 adolescent patients with idiopat-
hic kyphosis with no other identified etiology we-
re included in the study between January 1989
and January 2000. The mean age was 18.2 + 2.1
(range: 17-20). All patients were male. In additi-
on to cosmetic complaints, patients had discom-
fort while lying on their back, and back pain un-
responsive to medical treatment following long
lasting exercise. Neurological examination was
normal. Radiologically, in addition to antero-pos-
terior and lateral images, “fulcrum” radiographies
were also obtained while the patients were stan-
ding. Cobb’s method was used to measure the
global kyphosis angle between the 2nd and 12nd
thoracal vertebrae in the lateral views. Interseg-
mentary angles were determined by measuring
the angle between the lines drawn through the
upper and lower endplates of all the vertebrae in-
volved in the kyphosis. In fulcrum images, the
correction rates for intersegmentary and global
kyphosis angles were determined. A diagnosis of
Scheuermann’s kyphosis was made if interseg-
mentary angles were greater than 5° in at least
three levels and the global kyphotic deformity
greater than 70°, in the lateral images obtained
while the patient was standing.

With respect to classification of Scheuer-
mann’s kyphosis, patients with progressive
kyphosis in the thoracal region were considered
Type |, patients with kyphosis in cervicothoracic
region were considered Type Il, and patients with
lumbar kyphosis were considered Type IlI"”. In
1997, Gennari et al. proposed a new classificati-
on system with the following four categories: high
thoracal kyphosis (Type 1), middle thoracal
kyphosis (Type Il), low thoracal or thoracolumbar
kyphosis (Type Ill), complete thoracal kyphosis

(Type IV)™. All patients were Type | according to
the previous classification and Type IV according
to Gennari classification.

In all patients, regular Scheuermann’s kypho-
sis involving complete thoracal area with an apex
at 7th and/or 8th vertebra was detected and a de-
cision for surgical treatment was made. Indicati-
ons for surgery were as follows: significant back
pain; bone development stage reached to Risser
4-5; a curvature greater than 70°. Also, a good
bone mineral density was required.

Following routine laboratory and clinical exa-
minations, all patients were operated by Dr. Ben-
liin SSK Ankara Research and Training hospital.
Final visits were performed at the same instituti-
on in September 2005.

For surgery, anterior intervention was prefer-
red, and following thoracotomy in lateral decubi-
tus position, vertebrae were reached. Following
the excision of anterior longitudinal ligament, in-
tervertebral discectomy was performed by the re-
moval of end plates with a small osteotomy devi-
ce. These procedures were performed minimally
in 5 levels and maximally in 7 levels located in
the apical region of the kyphosis that had an in-
tersegmentary angle of at least 5°. An intraope-
rative distractor was used to check whether ade-
quate intervertebral release was achieved. To
perform anterior fusion, tricortical grafts cut off
from the ribs that were removed during thoraco-
tomy were placed anteriorly as supportive grafts
in each discectomy level together with autologo-
us spongious grafts. Surgical levels were closed
orderly, and then thorax tube was placed and clo-
sed-water drainage was provided. In the same
session, patients then were placed in prone posi-
tion and posterior intervention was performed. In
one patient Cotrel-Dubousset instrumentation
(CDI) and in 19 Texas Scottish Rite Hospital
(TSRH) system was used.
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In addition to the transversopedicular claws
placed on top, compression hooks and screws
were placed up to the apical region. Then, two
rods, prebend at least to the degree of correction
rate in the fulcrum images, were placed bilate-
rally by the claws and hooks simultaneously.
These were fitted to the hooks and transpedicu-
lar screws in the compressive mode by cantale-
ver method to exert compression. Next, posterior
fusion with autologous grafts was performed.
Postoperatively, patients were made to sit on day
1, and were encouraged to stand and walk on
day 2. Patients used vitraten mold, Milwaukee
brace (CTLSO) for 4 months after the operation.

Thoracal kyphosis angles were measured
pre- and postoperatively and at the final visit. If
present, the Cobb angle of the scoliotic curvatu-
re in frontal plane was measured. Correction ra-
tes were determined. Fusion was ascertained on
the basis of anterior intervertebral consolidation,
the presence of posterior fusion mass as well as
the presence of a correction loss below 5°. A cor-
rection loss between 5 and 10° was considered
fibrous fusion; and a loss greater than 10° with
significant back pain and implant failure was con-
sidered as pseudoarthrosis. In addition, all early
and late complications were recorded and treat-
ment satisfaction was measured by SRS22 qu-
estionnaire, which was validated and translated
into Turkish by Alanay et al.. Five questions for
each of the mental status, pain, function, and
personal appearance domains and two questi-
ons for treatment satisfaction domain were used.
For each question, a 5 point scale was used, and
the final scores were determined by dividing the
total points by 5 for the first four domains and by
2 for the treatment satisfaction domain. A point
equal or greater than 4 was regarded as satisfac-
tory. Statistical analyses were performed by
“SPSS for Windows 9.0” software using “Signifi-
cance test for the difference between different

observations among two paired groups” and “Pe-
arson Correlation-Regression Test”. A p value <
0.05 was considered significant.

RESULTS

In preoperative assessments, the average
global thoracal kyphotic angle was 89.2° + 17.9°
(70°-109°), and no patients had scoliotic deformi-
ties in addition to deformities in the sagittal plane.
The global kyphotic angle which showed an ave-
rage correction of 11.1 + 9.1% in the fulcrum ima-
ges was reduced to 40.6° + 14.3° postoperatively
with an average percent correction of 455 +
13.1%. The average apical intersegmental angle
was 24.6° + 5.3° preoperatively, and it showed
an average improvement of 4.9° + 2.0° postope-
ratively. The improvements in both global thora-
cal kyphosis and apical intersegmental kyphosis
angles were statistically significant (p < 0.05).

No early or late infections, neurological defi-
cits, or systemic complications occurred. In pati-
ents who received CTLSO treatment for 4
months, an average correction loss of 3.7° + 1.4°
was detected at the final visit. In 18 patients
(90%) a correction loss below 5° was detected,
while 2 patients (20%) had 6° and 8° correction
losses. However no patients including the latter
two had significant pain or implant failure, indica-
ting the absence of pseudoarthrosis.

With regard to SRS22 scores, all patients had
domain scores equal to or greater than 4, and the
average scores for pain, function, personal appe-
arance, mental status, and satisfaction with treat-
ment were 4.8 +0.3,45+0.4,46 05,45+
0.5 and 4.7 + 0.4, respectively. The domain sco-
res for personal appearance, mental status, and
satisfaction with treatment showed a positive cor-
relation with postoperative percent correction
and a negative correlation with correction loss.
Eighteen patients (90%) were completely free of
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pain, and the remaining 2 were the subjects with
a correction loss greater than 5°.

DISCUSSION

After the disease was described at the begin-
ning of the 19th century, Scheuermann’s kypho-
sis was considered to be an avascular necrosis
of the spine. Today this disease is thought to be
caused by an abnormality in the cartilage matrix
accompanied by a decrease in glycoproteins or
by an extensive juvenile osteoporosis. Yet the
certain etiopathogenesis is still unknown. Howe-
ver, definitely a shortening and intersegmentary
wedging in the anterior column of the spine oc-
curs due to a developmental defect™™®". For a di-
agnosis of Scheuermann’s kyphosis to be made,
wedging in at least three levels should be greater
than 5° and no other etiological factors (neuro-
muscular, congenital, etc.) should be present"".
Patients in our study met these criteria with wed-
ging in at least 3 vertebrae together with an ave-
rage apical intersegmentary kyphotic deformity of
24.6°.

The most important issue regarding the con-
servative treatment of Scheuermann’s kyphosis
is the outcome of brace treatment. According to
Pizzutillo and Boni et al., compared to idiopathic
scoliosis, brace treatment in Scheuermann’s
kyphosis is associated with a better outco-
me®'"*®, Bradford et al. treated their patients with
Milwaukee brace for a total duration of 32 months
(full-time for 14 months, and then part-time for
the following 18 months), and achieved an ave-
rage correction of 49% for thoracic kyphosis and
35% in lumbar lordosis; although correction loss
was observed in all patients during long term fol-
low up, the final thoracic kyphotic angle was bet-
ter than the initial values in 69% of the patients.
Montgomery and Erwin reported on the use of
Milwaukee orthosis in 21 patients (18 months full-
time, 6 months part-time) with a correction of

30% in the initial kyphosis and 10% of maximum
final kyphotic correction®. Lowe suggested that
treatment with orthosis is associated with a signi-
ficant initial improvement in Scheuermann’s
kyphosis, with a correction loss between 15-30%
in the long term, indicating a moderate effi-
cacy"". On the other hand, Soo et al., in their
study comparing Milwaukee corset and Harring-
ton rod found that although influenced by the se-
verity of the curvature and the age at which treat-
ment was given, long-term results do not differ
significantly®”. All these data suggest that the
correction rates obtained with corset treatment in
Scheuermann’s kyphosis are not very high, but
despite these seemingly low rates, this approach
is effective in achieving a thoracic kyphosis within
the physiological range. During the follow up, the
correction was partly decreased, but the kypho-
sis angle was still satisfactory.

In their review, Sachs et al. reported instru-
mentation failure in patients (n=120) with a
kyphotic deformity greater than 74°®. The critical
angle reported by Montgomery and Ervin was
75°®, Murray et al. suggests that in patients with
a kyphotic angle below 71°, there was no signifi-
cant progression during adulthood and there was
no need for surgery®’.

The first surgical study with a large sample
(n=22) is that of Bradford et al. These authors ac-
hieved significant correction with Harrington
compression rod; but 16 patients had significant
correction loss, 3 patients had infection and 5
had implant failure"®. Taylor et al. in their 27-pa-
tient series, found 15 patients with a correction
loss equal to or greater than 5°%°.

In Scheuermann’s kyphosis, one of the most
controversial issues is the indications for surgical
treatment. Lowe and Kasten treated 32 patients
with CDI and suggested that the surgery was in-
dicated for patients with a kyphotic angle greater
than 75°"®. Gennari et al. proposed that in pati-
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ents with Type |, Type Il and Type Ill Scheuer-
mann’s kyphosis, the presence of a kyphotic
angle greater than 75°, 82° and 78° showed an
indication for surgery"®. According to Freeman,
the definite indication for surgery is a progressive
kyphotic deformity greater than 70°. Other indica-
tions include progressive neurological deficits
and pain unresponsive to medical treatment™.
On the other hand, it is obvious that indications
for surgery have recently expanded due to cos-
metic concerns. In our study, the indications for
surgery were a kyphotic deformity greater than
70°, severe pain and the presence of cosmetic
complaints. The average global thoracic kyphotic
angle was 89.2°.

Another controversy in the surgical treatment
of Scheuermann’s kyphosis is timing of surgery.
Speck and Chopin, and Otsuka et al. suggested
that orthosis was definitely effective in preadoles-
cent children, however the exercise program had
no effect on the control of curvature, and the effi-
cacy of orthosis treatment was mild-to moderate
at adolescence age; thus, they state that in this
age group surgery should only be used for pati-
ents who have significant spinal curvature, pain
resistant to medical treatment, and neurological
deficits"*#?**Y, Freeman proposes that the surgi-
cal treatment was most successful in patients ne-
ar the end of adolescent period"®. Therefore, in
that study surgical treatment was used just befo-
re adulthood for Risser 5 patients. However, age
homogeneity of the patients included in the study
precludes a comparison with other age groups.

Studies reporting on the correction loss in pa-
tients undergoing posterior fusion only caused a
shift in surgical approaches in the direction of
combined fusion techniques. Speck et al. report
that the initial complaint was pain in 46% of the
patients, and the best results can be achieved
with combined anterior and posterior correction
and fusion®. In 1988, Shufflebarger used anteri-

or release and posterior CDI for 15 patients with
Scheuermann’s kyphosis; patients were followed
for 26 months and the kyphotic angle fell from
81° to 33°, with negligible correction losses®.
Tribus states that the fusion segment should be
extended to include the upper and lower verteb-
rae of the kyphotic segment, and with short inst-
rumentations very severe kyphosis over the inst-
rumentation is inescapable. Also, according to
this author a correction greater than 50% should
be avoided, and decompensation and neurologi-
cal deficits can be improved by this way®. Ferre-
ira-Alves, Resina and Palma-Rodrigues in their
38 patient series achieved an average kyphotic
angle of 43° with sublaminar wiring, with only 3
patients having a correction loss equal to or gre-
ater than 10°"",

In line with literature data, in the present study
we used anterior fusion, correction with posterior
instrumentation, and posterior fusion following
anterior release in 20 patients with Type | (former
classification) or Type IV (Gennari classification),
in another words regular Scheuermann’s kypho-
sis. The correction in postoperative global thora-
cic kyphosis angle was much higher compared to
preoperative fulcrum radiographs (45.5%), with
all patients achieving normal physiological thora-
cal kyphosis (30°-50°). The average apical inter-
segmental angle was preoperatively 24.6°, and it
fell down to 4.9° postoperatively. The improve-
ments in both global thoracal kyphotic angle and
apical intersegmental kyphosis angle were statis-
tically significant (p < 0. 05).

No early or late infections, neurological defi-
cits, or systemic complications were noted. In the
final evaluation, a minimal correction loss of 3.7°
was determined. In 90% of the patients, the cor-
rection loss was below 5°, and only in 2 patients
a correction loss of 6° and 8° were observed. Ho-
wever no patients including the latter two had sig-
nificant pain or implant failure, indicating the ab-
sence of pseudoarthrosis.
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Recently, a subjective questionnaire is also
being frequently used in addition to clinical and
radiological assessments in the evaluation of
scoliosis patients. This questionnaire also asses-
ses the change in patient’s life quality®”. There
are also studies on different scoring systems,
and several versions of these questionnaires ha-
ve been translated and validated for different co-
untries®*”. In the current study, the SRS - 22 qu-
estionnaire adapted to Turkish by Alanay et al.
(also co-author of this study) was used"”. Our li-
terature search did not reveal any studies that
used a patient oriented questionnaire such as
SRS-22 for evaluating the long-term outcome of
the surgical treatment in Scheuermann’s kypho-
sis. With respect to this, our study is the first to
assess clinical results of the Scheuermann’s
kyphosis with SRS-22.

In SRS22, the average scores for pain, functi-
on, personal appearance, mental status, and sa-
tisfaction with treatment were >4 in all patients.
The domain scores for personal appearance,
mental status, and satisfaction with treatment
showed a positive correlation with postoperative
percent correction and a negative correlation with
correction loss. Eighteen patients (90%) became
completely free of pain, and the remaining 2 pa-
tients had a correction loss greater than 5°.

In the light of these data, we suggest that in
young adults with Scheuermann’s kyphosis
and a thoracal sagittal contour greater than 70°,
it is possible to achieve normal sagittal contours
with an intervention that consists of anterior re-
lease, posterior correction with 3rd generation
instrumentation, and circumferential fusion. Al-
s0, it seems that this surgical treatment appro-
ach combined with the use of Milwakuee brace
for 4 months result in a low incidence of correc-
tion loss as well as satisfactory clinical and cos-
metic results.
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DERLEME / REVIEW ARTICLE

SPINAL BRUSELLOZ:
KLINIK OZELLIKLER, TANI VE TEDAVI YAKLASIMLARI

Semra TUNCBILEK ©

OZET

Brucella cinsi bakteriler esas olarak hayvan-
larda infeksiyon yapan, yakin temas veya hay-
van drtinlerinin tliketiimesi ile insana gecgebilen
bakterilerdir. Ulkemizin de dahil oldugu bazi ge-
lismekte olan tilkelerde bruselloz endemik olarak
gortilmektedir. Kas iskelet sistemi brusellozun
hedeflerinden biridir ve spinal tutuluma sik rast-
lanir. Lomber bélge diger spinal bélgelere gére
daha sik tutulur. Bruselloz spesifik olmayan bul-
gu ve semptomlarla ortaya ¢ikar. Lokalize spinal
agri spinal tutulumun en erken isaretidir. N6rolo-
Jjik semptomlar daha ileri evrelerde ortaya ¢ikabi-
lir. Diger infeksiyoz spondilodiskitlerden verteb-
ral yapinin korunmasi ile ayrilir. Kesin tani igin
kan veya doku kdiltiirinden etkenin izolasyonu
esastir. Ttp agltitinasyon testi, Rose Bengal tes-
ti gibi tarama testleri yani sira ELISA, PCR ydn-
temleri tanida yardimcidir. Direk radyografi, bil-
gisayarli tomografi, ve manyetik rezonans go-
riintileme yéntemlerinden de tanida yararlanilir.
Tedavide kombine antibiyotik (streptomisin, ri-
fampisin, tetrasiklin, doksisiklin, gentamisin ve
ofloksasin) en az alti hafta stire ile kullanilir. Cer-
rahi tedavi, nérolojik semptomlar varsa veya an-
tibiyotik tedavisine yanit vermeyen hastalarda
endikedir. Brusella spondilitinde erken tani ve
uygun tedavi yaklasimlari ile prognoz iyidir.

Anahtar Sézctikler: Brucella, omurga infek-
siyonlari, spondilit

SUMMARY

Brucellae are mainly zoonotic pathogens; ho-
wever can cause human infections by close con-
tact with the infected animals and via consump-
tion of their products. Brucellosis is endemic in
some regions, particularly developing countries
including Turkey, musculoskeletal system is a
target for brucellosis, and spine is one of the
most affected parts of this system. Lumbar spi-
ne is affected more than thoracic or cervical
parts of the spine. Localized spinal pain is the
earliest sign of the spinal involvement. Neurolo-
gical symptoms occur during later stages of the
infection. Spinal brucellosis can be differentiated
from other infectious spondylodiscitis by the
well-protected architecture of the vertebrae. Iso-
lation of the bacteria from blood or tissue cultu-
res is essential for diagnosis of brucellosis. Scre-
ening tests such as tube agglutination or Rose
Bengal tests, ELISA, PCR are used for diagno-
sis. Imaging techniques such as direct radiog-
raphy, computerized tomography, magnetic re-
sonance imaging are helpful for diagnosis of spi-
nal brucellosis. Combined antibiotics (strep-
tomycin, rifampicin, tetracycline, doxycycline, of-
loxacin, gentamycine) are used for the treatment
for at least 6 weeks. Surgical treatment is indica-
ted if there are neurological symptoms and/or if
the antibiotic treatment is not successful. Prog-
nosis of brucella spondylitis is good with early di-
agnose and appropriate treatments.

Key Words: Brucella, spinal infections,
sponaylitis

"Dog. Dr., Ufuk Universitesi Tip Fakiltesi Klinik Bakteriyoloji ve Infeksiyon Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara
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Brucella cinsi bakteriler kiguk, hareketsiz,
spor olusturmayan, aerop Gram-negatif kokoba-
sillerdir. Brucella cinsinde tanimlanmig alti tar
vardir ve esas olarak hayvanlarda infeksiyona
neden olmakla birlikte belli kogullarda insana ge-
cebilir. insanlarda esas olarak B.abortus, B.me-
litensis, B.suis, infeksiyon yapar®. 18. ylzyilda
brusella tarleri ile olusan sistemik infeksiyon
Malta atesi veya ondulan ates olarak adlandiril-
mis ve 1886’da insanlardan izole edilen etiyolo-
jik ajan Micrococcus melitensis olarak adlandiril-
mistir”. Takiben gesitli organ tutulumlari ile ka-
rakterize akut ve kronik brusella infeksiyonlari
tanimlanmistir. Patojenik brusellalar tm ddnya-
da yaygin olarak bulunmakla birlikte insanlarda-
ki klinik hastalik insidansi cok degiskendir. Bazi
ulkelerden neredeyse eradike edilmis olmasina
ragmen, Orta ve Guney Amerika, Arap Yarima-
dasi ve Akdeniz Ulkelerinde endemik olarak bu-
lunur ve 200 vaka/100,000 gibi bir oranda goru-
lebilir™®. Insana infeksiyon tipik olarak pastérize
edilmemis sit veya sut Urtnlerinin tiketimi veya
infekte hayvanla veya hayvanin sekresyonlari ile
direk temas sonucunda geger™. Ayrica infeksi-
y6z aerosollerin inhalasyonu veya konjonktivaya
inokulasyonu da gegis yolu olabilir. Hayvanlarla
yakin temas gerektiren ciftcilik, veteriner hekim-
lik, hayvan laboratuvari ¢aliganlar gibi insanlar
mesleki olarak ylksek risk grubundadir. Brusel-
loz her yas grubunda gérulebilmekle birlikte, sik-
likla adolesan ve geng¢ erigkinlerin hastaligi-
dir**®_Qzellikle, B. mellitensis'in endemik oldu-
Ju bdlgelerde cocuklarda da infeksiyona rastla-
nir; hastalik eriskindekine benzer seyreder.

Tarkiye’'de en sik, sigirlan tutan B.abortus,
koyun ve kegcileri tutan B.melitensis infeksiyonu-
na rastlanir®’. Turkiye’de insanlarda bruselloz
insidansinin 0.59/100,000/y1l oldugu tahmin edil-
mektedir, fakat bazi bélgelerde ve bazi meslek
gruplarinda daha fazla olabilir™®. Ulkemizde ka-
yit sistemlerinin yeterli olmamasi nedeniyle hay-
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vanlarda ve insanlarda kesin insidans ve preva-
lansi belirlemek glictiir. Ozellikle Glineydogu ve
Dogu Anadolu bélgelerinde, insanlarin pastérize
edilmemis st ve cig et tlkettikleri bdlgelerde
bruselloz daha siktir™®,

Kas iskelet sistemi brusellozun hedeflerinden
biridir ve omurga bu sistemde en sik etkilenen
bolgedir®®*., Spinal tutulum, Akdeniz tlkeleri gi-
bi endemik bolgelerde spondilodiskitlerin % 2-
5'ni olugturur®. Kronik brusellozlu hastalarda %
10-50 oraninda lokal ya da yaygin spinal tutulum
g6zlenebilir***. Spinal tutulumu olan hastalar ol-
mayanlara gére daha yasli, daha uzun semptom
siresine sahip ve daha ylksek eritrosit sedi-
mentasyon hizi olan hastalardir®.

Vertebral tutulum en sik hematojen yolla olur.
Iki komsu vertebra ayni segmental arter tarafin-
dan beslendiginden infeksiyon genellikle iki
komsu vertebrayl ve intervertebral diski tutar.
Lomber spinal bdlge, torakal ya da servikal spi-
nal bélgelere gbére daha fazla tutulur; bruselloz-
da lomber tutulumun % 30 civarinda goérildagu
bildiriimistir®. Servikal tutulum ise % 6-20 ora-
ninda gorilebilir®®*. Infeksiyon izole diskit,
spondilit, spondilodiskit olarak ortaya gikabilir.
Yaygin brusellozda birden fazla vertebrada,

4,44)

diskte ve epidural aralik da tutulabilir*.

Brusella spondilodiskiti, hastaligin erken ev-
relerinde iyi kanlanan bir bélge olan kartilaj son
plagi tutulumu ile karakterizedir®****’. Spinal
ekstradural veya paravertebral apse olusumu ol-

dukga nadir olmakla birlikte gorulebilir®®.

Patogenez

Brucella cinsi bakteriler fakultatif intrasellGler
patojenlerdir ve konagin fagositik hlcreleri igin-
de yasamlarini ve ¢ogalmalarini strddrebilirler.
Brusellalarin polimorfonikleer l6kositin intrasel-
lGler 6ldirme yeteneklerinden korunma meka-
nizmalar kismen anlasilabilmigtir. Bu mekaniz-
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malardan bazilari primer ve sekonder grandllerin
degranilasyonunun, myeloperoksidaz-H,O,

sisteminin ve reaktif O, ara GrGnlerinin eliminas-

yonunu saglayan Cu-Zn slperoksit dismutazin
inhibisyonudur®. Infeksiyonu takiben mikroor-
ganizma, lenf nodu, karaciger, dalak, kemik iligi
gibi retiklloendotelyal sistem organlarinda loka-
lize olur"™®. Virllan bakterinin eliminasyonu Th1
tipi hicre aracili immunite gelismesi ve makro-
fajlarin aktivasyonu ile gerceklesir™.

Konak immiinitesi

Bruselloza karsi olusan kazanilmig immdanite,
infeksiyonun ilk haftasinda IgM antikorlarinin
olusumunu takiben ikinci haftadan itibaren 1gG
sentezinin baslamasi ile karakterizedir®. lyiles-
meyle birlikte IgM ve IgG antikor titreleri yavas
yavas azalir; IgG antikor titresinin yiksek kalma-
s1 kronik infeksiyon veya niikstin gostergesidir™.

Semptom ve Bulgular

Hastalik siklikla spesifik olmayan bulgu ve
semptomlarla kendini gosterir, ates, terleme,
halsizlik, poliartromiyaliji, kilo kaybi, bas agrisi en
sik gorilen Klinik tablodur®'®. Fizik muayenede
en sik hepatomegali (% 28) ve splenomegali (%
27) saptanir™®,

Lokalize spinal adr spinal tutulumun en er-
ken igaretidir®. Belirgin duyu kaybi, tendon ref-
lekslerinin kaybi, ekstremitelerde gugsuzlik, pa-
rapleji, tetrapleji gibi diger nérolojik semptomlar
bunu takiben ortaya ¢ikar®. Yaygin spondilodis-
kite ragmen vertebral yapinin korunmasi brusel-
loza spesifik bir bulgudur ve tlberkuloz gibi diger
etkenlere bagli grantlomat6z hastaliklardan ayi-
ricidir®. Ayrica vertebral yapinin korunmasi ne-
deniyle spinal brusellozda patolojik kiriklara pek
rastlanmaz.
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Tani

Brusellozun semptomlari spesifik olmadigin-
dan detayli 6yki almak esastir. Lokosit sayimi
genellikle normal veya duslktur ve eritrosit sedi-
mentasyon hizi degiskendir. Spondilitli hastalar-
da hematolojik ve biyokimyasal degisiklikler hafif
ve nonspesifik olmakla birlikte, hemoglobin du-
zeyi uzamis infeksiyon nedeni ile disuk olabilir,
hepatik transaminazlar hafif - orta derecede art-
mis olabilir. GGT ve alkalen fosfataz diizeylerin-
de artis ile birlikte normal biliribin dizeyleri sik
rastlanan bulgulardir®,

Kesin tani brusellanin kan, kemik iligi veya di-
ger doku 6rneklerinden izole edilmesi ile konur.
Izolasyon orani, kullanilan metoda bagli olarak
% 15-90 arasinda degiskenlik gosterebilir®,
Brusella kdltir ortaminda kolay Uretilebilen bir
bakteri olmadigindan, etkenin brusella olabilece-
ginden slUphelenilmez ve uygun kuiltdr ortami
kullaniimaz ise kulturler genellikle negatif sonug
verir®. Bakteriyemi intermittant oldugundan
kandan bakterinin izolasyonu cok gugtir. Bazi
calismalarda pozitif kan kultiri elde edebilme
orani dustk bildirilmistir®®*, fakat % 74 kadar
ylksek oranlar bildiren galigmalar da vardir®*’.
Codu laboratuar, otomatik kan kultir sistemlerini
kullanir (6rn. BACTEC veya BacT/Alert). Infeksi-
yonla karsilasma o6ykisu, infeksiyonla uyumlu
semptom ve bulgular, 1/100 Uzerinde brusella
aglutinasyonu, brusellaya yonelik antibiyotik te-
davisi ile hizli duzelme gibi kriterler taniyi guc-
lendirir®*, Brusella intrasellller olarak yasaya-
bildiginden ve retiklloendotelyal sistemi 6zellikle
tuttugundan, ek olarak kemik iligi, karaciger do-
kusu, lenf nodundan alinacak érneklerden yapi-
lacak kulturler pozitif sonuc alma olasihgini arti-
nr"*". Polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) gibi
molekdler teknikler veterinerlikte yaygin olarak
kullaniimaktadir. Periferik kan veya diger doku-
lardan elde edilen 6rneklerde PCR’in ¢ok duyar-
I ve 6zgln oldugu bildirilmigstir; fakat insan bru-
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sella infeksiyonlarinin tanisi i¢in henuz yaygin
olarak kullanima girmemistir®®. Bakterinin 16s
bélgesinden elde edilen rRNA sekansindan elde
edilen tare 6zgu primer ciftleri kullanilan PCR
yontemi ile pozitif sonug orani % 73 kadardir®®.
PCR ile negatif sonug genellikle bir aydan az dy-
ksl olan akut infeksiyonlarda goriltr®. Ayrica,
PCR testi relapslarin erken tanisi icin de fayda-
lidir®#”,

Bakteriyolojik olarak tani konulamayan du-
rumlarda, spesifik antikorlarin serumda yiksek
titrelerde saptanmasi taniyi guglendirir. En yay-
gin olarak kullanilan Tip aglitinasyon testidir.
Rose Bengal testi yaygin olarak kullanilan hizh
ve basit bir tarama testidir fakat diger testlerle
dogrulanmasi gerekir cunki 6zellikle endemik
boélgelerde yalanci pozitif sonuglar siklikla alina-
bilir™®*®, Rose Bengal testi ile elde edilen pozitif
sonuglarin Tup aglitinasyon testi ile dogrulan-
masl! gerekmektedir®.

Brusella ELISA testi en duyarl ve 6zgin se-
rolojik testtir ve diger testlerin negatif oldugu du-
rumda bile pozitif sonug verebilir®®. Hangi test
kullanilirsa kullanilsin, tek bir 6lcim her zaman
tani icin yeterli olmayabilir. Fakat, aktif infeksiyo-
nu olan ¢cogu vakada titre 1:160 veya Uzerinde-
dir. Brusella sitoplazmik proteinlerini 6lgmeye
yOnelik bir ELISA testi ile aktif ve inaktif infeksi-
yon ayinminin saglandigi géralmustir™.

Lokalize spinal agr spinal brusellozun en er-
ken bulgusudur ve organizmanin kandan veya
diger doku Orneklerinden izolasyonu taniy1 dog-
rulamak icin gerekir. Spinal tutulumda dogru ta-
ni ve tedavi icin doku biyopsisi sarttir ve biyopsi
icin perkUtan transpedikul yaklasim ile ¢ok iyi ta-
nisal sonuglar elde edilebilir™®. Spinal tutulumda
kaltir ve serolojik testlerin yani sira radyografi,
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans go-
rintileme yontemleri (MRI) ile daha dogru ve
basarili sonuglar elde edilir®.

Direk radyografik goéruntuleme yontemleri,
hizli, basit ve ucuzdur fakat hastaligin ilk hafta-
larinda duyarlih@r diistikttr®. Brusella spondiliti
yavas seyirli bir hastalik oldugundan direk grafi-
lerde dejeneratif hastaliklarla karisabilir®. Rad-
yonuklid sintigrafisi cok duyarl bir testtir fakat
spesifik degildir; kemikteki inflamatuvar diger du-
rumlardan ayiramaz. Bununla birlikte tim vicut
kas iskelet sistemi degerlendirmesi icin uygun-
dur, fakat MRI gibi ek géranttleme yontemleri ile
birlikte degerlendiriimelidir®.

MRI spondilit tani ve takibinde 6nemli yere
sahiptir. Brusella spondiliti tek veya cok odakli
olabilir; vertebral yapinin yaygin osteomyelite
ragmen korunmus olmasi ve paraspinal yumu-
sak doku tutulumunun minimal olmasi 6zellikle
brusella spondilitini diistindlren bulgulardir®.

Brusella Spondiliti ve Diger Spondilitlerin
Ayirici Tanisi

Brusella spondilitinin ayirici tanisinda kas is-
kelet sistemi travmalari, osteoartritler, interver-
tebral disk hernisi, lokal veya metastatik maligni-
teler, vaskiler malformasyonlar ve 6zellikle os-
teoporozu olan hastalarda vertebral kiriklar di-
sunulmelidir®. Radikiler agri lomber disk herni-
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si ile karismasina neden olabilir®.

Spondilit sik rastlanmayan bir infeksiyon ol-
makla birlikte brusella ve tiberkiloz gibi bazi
sistemik infeksiy6z ajanlarla gérulebilir. Bunlarin
yani sira en ¢ok S. aureus olmak Uzere piyojenik
spondilitler de gérulebilir. Farkli etiyolojik ajanlar-
la olugan spondilitlerin bazi ézellikleri, semptom
ve bulgular, infeksiyonun olusumunu kolaylasti-
rici faktorler, tani ve tedavi yaklagimlar farklihk
gbstermektedir. Ayirici tanida yardimci olabile-
cek bu faktorler sdyle 6zetlenebilir®:

1- Risk faktorleri: Diyabet, intraventz ilag
kullanimi, gegcirilmis fokal infeksiyon ve/veya
bakteriyemi vertebra cerrahisi, bagisiklik siste-
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mini zayiflatan hastalik veya tedaviler baslica
risk faktorleridir. Bu faktorlerin varhgr agirhkh
olarak piyojenik spondilit ile iligkilidir®.

2- Tutulan vertebralar: Brusella spondiliti ve
piyojenik spondilitler en ¢ok lomber vertebralar
ve ikinci sirada torasik vertebralar tutarken, tu-
berkiloz ile ilk sirada torakal ikinci sirada lomber
vertebral tutulum s6z konusudur. Servikal tutu-
lum brusella ve piyojenik ajanlarla sik olmamak-
la birlikte goralirken tlberkiloz ile servikal tutu-
lum ¢ok nadirdir®.

3- Tani: Brusella spondilitinde hastalar genel-
likle daha 6nceden akut infeksiyon tanisi almig
olurlar, fakat tiberkilozun etken oldugu durum-
da spondilit ilk tani olabilir. Ayrica bruselloz mul-
tifokal olabilirken, tliberkilozda buna rastlanma-
mistir .

4- Klinik bulgular: Ates, titreme, terleme gi-
bi bulgular brusella ve piyojenik etkenlerle sik
goralirken taberkiloz spondilitinde bu bulgulara
daha az rastlanir. Spinal deformite diger ajanlar-
la daha nadir gézlenirken tlberkiloz spondilitin-
de sik rastlanir. Nérolojik semptomlar da yine en
cok etkenin tlberkiloz oldugu durumlarda g6z-
lenir. Nérolojik defisit brusella spondilitinde nadir
gorulurken tuberkuloza bagh olarak gelisen
spondilitte sik rastlanan bir bulgudur®.

5- Hematolojik ve biyokimyasal paramet-
reler: Lokosit ve nétrofil sayisi piyojenik spondi-
litte brusella ve tiberkuloza bagh olarak gelisen
spondilite gére belirgin olarak daha yuksektir.
Eritrosit sedimentasyon hizi etkenin piyojenik
ajanlar oldugu durumda brusella spondilitindeki
artisa gbre daha fazladir. Yine albumin dlzeyi
piyojenik spondilitte brusella spondilitine goére
daha azken, y-globulin diizeyi piyojenik spondilit-
te brusella veya tiberkiloza bagh spondilitte 6I-
culen dlzeyden daha yiiksektir®.

6- Tanisal testler: Kan kultiru ile etkenin
brusella veya piyojenik ajanlar oldugu durumlar-

da pozitif sonug¢ elde edilebilirken, tliberkilozda
hi¢c yarari yoktur. Kemik biyopsi kultirQ ile en
fazla pozitif sonug etkenin piyojenik ajanlar oldu-
gu durumda elde edilir; tiberkilozda da kemik
biyopsi klltarl ile pozitif sonug elde etme olasili-
g1 brusellozdan daha fazladir. Diger doku érnek-
lerinden yapilan kultirler yine en fazla piyojenik
ajanlarin neden oldugu spondilitte faydalidir®.

7- Tedavi tipleri ve hastaligin sonucu: Yal-
niz tibbi tedavi ile bruselloz ve piyojenik spondi-
litte basar orani gbreceli olarak yuksek iken ti-
berkiloz spondilitinde tek basina tibbi tedavinin
basari orani dugUktur. Aksine cerrahi tedavi tU-
berkiloz spondilitinde daha ylksek basari sag-
larken brusella spondilitinde tek basina cerrahi
yeterince tedavi saglamamaktadir. Spondilitin
sekelle sonuglanma riski brusellanin etken oldu-
gu durumda tliberkiloza gore gok daha azdir®.

Tedavi

Brusellaya bagli spondilodiskit tedavisinde
esas yaklagim hicre icine penetre olabilen anti-
biyotik kullanmaktir. Ayrica kombinasyon tedavi-
si ile niks orani daha az olacagindan monotera-
piden kaginmak gerekmektedir. Streptomisin, ri-
fampisin, tetrasiklin, doksisiklin, gentamisin ve
ofloksasin kombinasyonlari ile iyi sonuclar elde
edilebilir®®. Dunya Saghk Orgitii doksisiklin
(200 mg/giin) ve rifampin (600-900 mg/giin) 6
hafta sire ile uygulanmasini 6nermektedir®.
Fakat en etkin tedavi 6 hafta sure ile uygulana-
cak oral doksisiklin (200 mg/gun) ile birlikte 2-3
hafta sire ile streptomisin (1 g/gin intramUska-
ler) uygulamasidir®.

Gebelerde ve 8 yasindan kiguk cocuklarda
trimetoprim sulfametoksazol ve rifampin kullani-
mi 6nerilir. Kinolonlar kullanilabilir, fakat makro-
lid antibiyotikler etkisizdir®. Ayrica immunstimu-
lan Ozellige sahip levamizolin klasik tedaviye
eklenmesi ile daha ylUksek tedavi basarisi elde
edildigini bildiren calismalar da mevcuttur®.
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Brusella spondilitinde tedavi slresinin siste-
mik brusellozdan daha uzun olmasi &nerilir®.
Degisik calismalarda farkli uygulama streleri bil-
diriimekle birlikte 6-12 haftadan az degildir®**"*,
Agrinin giderilmesi i¢in analjezik ve immobilizas-
yon uygulanir. Antimikrobiyal tedavi basarisizlig
genellikle antibiyotige diren¢ gelismesi sonucun-
da g6rultr®. Bu durumda hastalik niks edebilir,
farkli kombinasyonlar ve daha uzun sure ile te-
davi tekrarlanabilir.

Insan brusellozunun 6nlenmesi temel olarak
hastaligin domestik hayvanlarda kontroll ve eli-
minasyonuna baghdir. B. abortus ve B. melliten-
sis icin etkin atente canl bakteriyel agilar mev-
cuttur. Fakat cok nadir olmakla birlikte bu asilar
takiben insanda infeksiyon géralmustir. Brusel-
loza karg! insanlarin immanizasyonunda kullani-
labilecek emniyetli ve etkin bir agi henuz yoktur.
Brucella cinsi bakterilerin biyolojik silah olarak
da kullanilabilme riski nedeniyle buna yénelik
asilarin geligtiriimesi cok 6nemlidir.

Cerrahi, noérolojik semptomlara neden olan
epidural apse s6z konusu ise endikedir®. Bazi
serilerde cerrahi tedavinin hastalarin % 3-30’un-
da gerektigi bildirilmigtir®*>*** Fakat cogu has-
ta antibiyotik tedavisine kismen ya da belli bir si-
re yanit verir; bazi calismalarda hastalarin %
40'inin tedavisi icin birden fazla antibiyotik kiru
uygulamak gerektigi bildirilmistir®. Uygun teda-
viye ragmen semptomlarin 6 haftadan uzun sur-
mesi antibiyotik tedavisinin basarisiz oldugunu
gbsterir ve genellikle bu vakalarda gérintileme
yobntemleri ile blyik epidural kitleler saptanmig-
tir®®. Blyuk paravertebral apseler genellikle an-
tibiyotik tedavisine iyi yanit vermezler®. Bununla
birlikte, nérolojik semptomlari olmayan hastalar-
da cerrahinin yeri tartigmalidir. Piyojenik spondi-
lodiskitin transpedikil drenaj ile basariyla tedavi
edilmesi, bu teknigin spinal brusellozda da ya-
rarli olabilecegini diistindirmustir™. Bu yakla-
simla bakteriyolojik ve histolojik tani igin yeterli

14

6rnek alinabilir ve subkondral vertebral bélgede
granulasyon dokusu olusumu uyarilir ki bu,
avaskuler disk alaninin iyilesmesine katkida bu-
lunur™. Kemik deformiteleri ve purilan epidural
apse nedeni ile olusan ciddi nérolojik defisitler
geri dénlsimsiz néral hasara dénisebilecegin-
den mutlak cerrahi endikasyonudurlar. Nérolojik
bulgular veren hastalarda néral dokunun anteri-
yor veya posteriyor yaklagimla dekompresyonu
secilmesi gereken tedavi seklidir. Apsenin cerra-
hi drenaji veya infekte disk herniasyonu duru-
munda diskektomi ve drenaj norolojik semptom-

32)

larin tamamen geri dénmesini saglayabilir®®.

Prognoz

Brusella spondilitinin prognozu iyidir. Mortali-
te veya ciddi sekel sik degildir. Mortalite, servikal
tutulumu olan, omurilik basisi ve tetrapleji ile bir-
likte epidural apsesi olan hastalarda veya infla-
masyonun abdominal aortaya yayildigi hastalar-
da bildirilmistir®*®. Relaps orani % 4-14 civarin-
da bildirilmistir®*®, fakat antibiyotik tedavisinin 6
hafta ile sinirlandiriidigr calismalarda bu oran %
55'lere kadar ¢ikabilmektedir®. Relaps oranini
en aza indirebilmek igin kombine antibiyotik te-
davisine en az 6 ay devam edilmelidir.

8,38
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DERLEME / REVIEW ARTICLE

ERISKIN UST SPINAL KORD BASILARINDA GOZDEN KACAN BIR NEDEN:
TiP 1 CHIARI MALFORMASYONU

Hakan SABUNCUOGLU', i. Semih KESKIL?

OZET

Tip-1 Chiari malformasyonu diger adiyla pri-
mer serebellar ektopi; serebellar tonsillerin fora-
men magnumdan servikal spinal kanala dogru
yer degistirmesidir. Bu malformasyonun tam
olus mekanizmasi bilinmemekte ve olusmasin-
da cesitli teoriler 6ne sdrtlmektedir. Tip-1 Chiari
Malformasyonu’nda klinik; beyin sapi, medulla,
alt kafa ciftleri, serebellum ve spinal kord basisi-
na bagldir. En sik gérdilen bulgu, % 34 oraninda
suboksipital bas agrisidir. Agri ikinci siklikta ser-
vikal spinal bélgede gdrtiliir. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu tanisinda kraniovertebral bileskenin
manyetik rezonans gortnttlemesi (MRG) altin
standarttir. Ancak giiniimtize kadar belirlenmig
kesin bir tedavi yéntemi yoktur. Semptomatik
hastalarda cerrahi tedavi, ilerleyen nérolojik defi-
sitleri durdurmak amaciyla yapilmaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: Chiari malformas-
yonu, spinal kord, servikal, agri, basi.

SUMMARY

Chiari malformation Type-1 as known as pri-
mer cerebellar ectopy is changing position of ce-
rebellum through foramen magnum to cervical
spinal canal. The complete forming of this malfor-
mation is not known and several theories are sug-
gested. In Chiari malformation Type-1 , clinic
symptoms are due to compression of brainstem,
medulla, lower cranial nerves, cerebellum and
spinal cord. The most frequent finding is subocpi-
tal headache (34 %). For the pain, second frequ-
ently seen place is cervical spine. In Chiari malfor-
mation Type-1, MRI of craniovertebral junction is
a gold standard for diagnosis. However there is
no definite treatment method until now. For
symptomatic patients, surgical treatment is per-
formed to prevent progressive neurologic deficits.

KEY WORDS: Chiari malformation, spinal
cord, cervical spine, pain, spinal compression.
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Chiari malformasyonu tarihsel 6nemi nede-
niyle ayni konuda calismis iki bilim adaminin
adiyla "Amold-Chiari Malformasyonu" olarak
anilmaktadir. Ancak Chiari'nin daha yogun katki-
lari nedeniyle Chiari malformasyonu adi daha
sik kullanilmaktadir. Chiari malformasyonu, ilk
olarak 1884 yilinda Arnold tarafindan yayinlan-
mis ancak ilk seri 1891-1896 yillar arasini ige-
ren olgulardan Hans Chiari tarafindan yayinla-
narak, bu malformasyonun siniflamasi yapilimis-
tir. Primer serebellar ektopi adiyla da aniimak-
tadir. Tip-1 Chiari malformasyonu, sporadik ola-
rak gorulur. Hafif kadin predominansi vardir. 30-
40 yas kusaginda daha siktir. 4 tiptir. Tip-1'de
serebellar tonsillerin foramen magnumdan servi-
kal kanala dogru yer degistirmesi, Tip-2'de ton-
siller, serebellar vermis ve alt beyin sapinin fora-
men magnumdan servikal subaraknoid alana
yer degistirmesi ve beraberinde de siklikla miye-
lomeningosel bulunmasi s6z konusudur. Tip-3
kranioservikal bolgedeki (alt oksipital veya Ust
servikal) bir ensefalosel kesesi igine serebellum,
beyin sapi ve 4. ventrikllin fitiklasmasidir. Tip
4'te ise kuglk posterior fossa ile birlikte serebel-
lumda hipoplazi veya aplazi vardir. Ancak olgu-
larin buytk kismini Chiari malformasyonu Tip-1
ve 2 olusturmaktadir* .

Chiari malformasyonu olusmasinda traksi-
yon, hidrodinamik etki, kiglk posterior fossa
olusumu, gelisimsel duraklama, asiri blyime ve
birlesik teori seklinde c¢esitli teoriler ortaya kon-
mustur®?'. Bazi olgular lumboperitoneal sant
implantasyonu ve ¢ogul travmatik lomber ponk-
siyon sonrasi ortaya ¢ikmaktadir. Ancak gunu-
muizde en ¢ok kabul goren; birlesik teoridir. Bu
teoride, acik orta hat defekti varligi nedeniyle be-
yin omurilik sivisi (BOS) kagisi s6z konusudur.
Hastalarda beyin sapi ile tonsiller gevresinde pi-
al ve araknoid fibrosis olusumu ile spinal kordda
hidromyeli ve syringomyeli s6z konusu olabilir
(Sekil-1). Ayrica yapilan calismalarda yas ile
herniye olan tonsillerin uzunlugu arasinda ters
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oranti oldugu goésterilmistir. 1. dekatta herniye

olan tonsil uzunlugu 6 mm iken; 9. dekatta 3
mmidir),
Sekil 1- Tip-1 Chiari Malformasyonu: Siyah ok-Foramen

magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller herniasyon;
Beyaz ok-Servikal bdlgede olusmus siringohidromyeli.

KLINIK
Tip-1 Chiari malformasyonunda; serebellar

tonsilleri 5-10 mm herniye olan olgularin %
30'unda ve 5 mm altinda olanlarin ise tamamin-
da semptom bulunmaz™. Ancak serebellar ton-
siller 12 mm asag! inmisse, hastalar kesinlikle
semptomatiktir. Serebellar tonsiller % 62 olguda
C1 altina, % 25 olguda ise C2 altina kadar uzan-
maktadir”. Semptomlarin ortaya ¢ikis siiresi or-
talama 3 yildir. Tip-1 Chiari Malformasyonu'nda
klinik; beyin sapi, medulla, alt kafa giftleri, sere-
bellum ve spinal kord basisina baghdir. Bulgular
spontan ortaya cikabilecegi gibi, travma veya fi-
ziksel aktivite nedeniyle de olusabilir. En sik go-
rilen bulgu, % 34 oraninda suboksipital bas ag-
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nisidir. Agri ikinci siklikta servikal bélgede gori-
lGr. Bazen retroorbital bélgeye, sirta nadiren de
kol ve bacaga yayilim goralur. Bir veya daha faz-
la ekstremitede kuvvetsizlik, duyu kaybi, agrisiz
yaniklar, diger sik gorulen semptomlardir. Foto-
fobi, diplopi, bulanik gérme, gérme alani defekti
gibi bozukluklar da goérulebilir. Dengesizlik, tinni-
tus, isitme azligi, vertigo, isitme azlidi otondrolo-
jik bozukluklar arasindadir. Beyin sapi kompres-
yonu sonucu alt kranial sinir ve uzun traktus bul-
gular gérulebilir. Buna baglh olarak yutma guclu-
g0, konusma bozuklugu, uyku apnesi, tremor ve
palpitasyon saptanabilir. Diger semptomlar ara-
sinda bas dénmesi, dengesizlik, cift gérme, elde
uyusma vardir. Yapilan nérolojik muayenede en
sik saptanan bulgular; hiperaktif alt ekstremite
refleksleri, nistagmus, yurayds bozuklugu, eller-
de atrofi, Ust ekstremitelerde kuvvet azligi, pele-
rin tipi duyu kaybi, serebellar bulgular, hiperaktif
Ust ekstremite refleksleri, alt kranial sinir disfonk-
siyonlari, Babinski bulgusu, alt ekstremitede
kuvvetsizlik ve dizestezidir™®.

Tip-1 Chiari malformasyonu ile beraber gori-
len patolojiler; omurilik santral kanalinin epandi-
mal katlarinda beyin omurilik sivisinin birikmesi
ve kanal i¢i basing artigi sonucu gelisen distan-
siyonla gérulen siringohidromyeli, foramen mag-
num cizgisinin altindan herniye olan tonsillerin
yapti§i mekanik basi sonucu BOS’nin hidrodina-
miginin bozulmasiyla olusan hidrosefali ve arala-
rinda baziler impresyon, C1-oksiput asimilasyo-
nu, Klippel-Feil anomalisi, C1’in inkomplet ano-
malisinin bulundugu kraniovertebral bileske ano-
malileridir®.

Siringomyeli, daha ¢ok servikal bélgede goé-
ralir. % 20-40 oraninda tip 1 Chiari malformas-
yonuna eslik eder'*®”. Siringomyeli gelistiginde
hastalarda kas zayifigi (Ust ekstremitelerde),
parestezi, hiperestezi, analjezi, anestezi, spasti-
site (alt ekstremitelerde), dizestezi, ekstremite-
lerde yanma hissi, pozisyon duyusu bozuklugu

2, 4, 17,19,23-24,33)

ortaya cikabilir’ . Hastalarin % 10-
15’inde hidrosefali gérulir. Bunun nedeni herni-
ye olan tonsillerin yaptigi mekanik basiya bagh
gelisen BOS hidrodinamiginin bozulmasidir.
Kraniovertebral bileske anomalileri ise tip-1 Chi-
ari malformasyonunda % 25 oraninda goérulr.
Skolyoz da sik basvuru da bulunulan sikayetler-
den biridir. Skolyoza eslik eden tip-1 Chiari mal-
formasyonlarin posterior fossa dekompresyonu
ile cerrahi tedavisinden sonra, skolyozda belirgin
derecede diizelme saptandigi bildirilmistir®”. Ay-
rica hastalarda C2 dermatomuna uyan dizestezi
saptanabilir. Buna bagli olarak bas ve boyun ha-
reketlerinde kisithlik gorilebilir. Hastalarda ge-
nel klinik bulgu spekturumunu anlatilanlar olus-
turmasina ragmen bu bulgularin bazilarn yas
gruplarina gore farklilik gosterebilir. Bu bulgular
infant yas grubunda solunum stridoru, epizodik
apneler, yutma refleksinin azalmasi veya kay-
bolmasi, nistagmus, sabit retrokollis, aglamama,
periferik fasial paralizi, Ust ekstremitelerde spas-
tisite ve hipertoni; cocukluk yas grubunda nistag-
mus, spastik quadriparezi veya Ust ekstremite-
lerde spastisite ve hipertoni, trunkal ataksi, tek-
rarlayan aspirasyon pnémonisi, gastro6zefageal
refll, 6ksruk refleksinin azalmasi veya kaybol-
masi; adolesan yas grubunda alt ekstremiteler-
de spastisite, siringomyeliye bagl duyu kaybi, el
veya Ust ekstremite atrofisi, trunkal ataksi, 12.
kafa cifti parezisi, skolyoz, valsalva manevrasi
ile olan epizodik boyun agrisi ve C2 dizestezisi;
erigkin yas grubunda ise, siringomyeliye bagl
duyu bozuklugu, nistagmus, basagrisi, vertigo,
boyun, omuz ve kol agrisi, Gst ekstremite ve kol
atrofisi, spastik paraparezi, dilde fasikilasyon ve
atrofi, solunum bozukluklari ve skolyozdur®.

TANI

Tip-1 Chiari malformasyonunda kesin tani
kraniovertebral bileskenin manyetik rezonans
gorintilemesi (MRG) ile konur (Sekil-2). Ug
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mm'ye kadar olan tonsiller hemiasyon fizyolojik
olarak normal kabul edilmektedir. MRG ile has-
tada hemiasyon derecesi ile, oksiput yluksekli-
gindeki azalma miktari ve tentorium derinliginde-
ki artma dizeyi saptanabilir. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu saptandiginda, siringohidromyeli tani-
sini ekarte etmek igin tum spinal kanal MRG ile
taranmalidir. Ayrica siringohidromyeli saptanan
olgularda kraniovertebral bileske duizeyinde
BOS sirklulasyonunu degerlendirmek igin Cine-
MR yapilir 251191

Sekil 2- T2 agirlikli servikal MRG'de: Siyah ok-Foramen
magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller hemiasyon;
Beyaz ok-Servikal bolgede olugsmus siringohid- romyeli
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Direk grafi ve miyelografinin tani degeri sinir-
lidir. Direk lateral ve lateral dinamik grafilerle
kranioservikal bileske anomalilerine ait patoloji-
ler (servikal kanalda genigleme, fizyon defektle-
ri, baziler invaginasyon gorilir. Hidrosefalisi
olan olgularda ise direk grafilerde sitirlerde
acilma saptanabilir. Bilgisayarli tomografi (BT)
ile yapilan miyelografinin tani degeri ise MRG'ye
yakindir™_ Ancak spina bifida ve orta hat defek-
ti olan hastalarda uygulanmasi zordur. Krani-
oservikal bileske anomalisi ve flizyon defekti
varliginda; MRG ve BT beraber yapilmalidir.
Yardimci tani yontemleri olarak, hastalar néro-
fizyoloji laboratuarinda degerlendirilerek, taniya
destek saglanabilir.

TEDAVI

Chiari malformasyonu igin ginimuze kadar
ortak bir goris olarak belirlenmis kesin bir teda-
vi yontemi yoktur. Semptomatik hastalarda cer-
rahi tedavi ilerleyen norolojik defisitleri durdur-
mak amaciyla yapilir. Tipi Chiari malformasyo-
nu uzun dénemde yavas gelisir, klinik bulgular
ise varolan patolojilerin ¢esitliligi ve derecesine
gore degisim gosterir. Klinik, kraniovertebral bi-
leskede olusan kompresyon sonucu gelistigi
icin; cerrahi tedavide amag, varolan kompresyo-
nu ortadan kaldirmak ve BOS basincini azalt-
maktir®,

Radyolojik olarak tanisi konmus olgularda
eger klinik bulgu yoksa, siringohidromyeli yok
vel/veya elektrofizyolojik testler sonucu patoloji
saptanmamissa; hastalar spinal MRG ile diizenli
izlenmeli ve klinik bulgu varliginda hekime da-
nigsmasi gerektigi belirtiimelidir. Tip-1 Chiari mal-
formasyonuna siringohidromyelinin eslik ettigi
olgularda ise, norolojik muayenede sorun sap-
tanmissa veya norolojik muayenesi normal an-
cak elektrofizyolojik test sonuglari bozuksa cer-
rahi tedavi yapilmasi gerekir. Cerrahi tedavi yon-
temleri halen tartismalidir. Hastalara sadece si-
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ringoplevral sant uygulamasini Onerenler olsa
da, cerrahi tedavide mutlaka kranioservikal de-
kompresyon yapilimali ve BOS’nin gegisi saglan-

2,8,13,17,28,32)

malidir' )

Hidrosefalinin eslik ettidi tip-1 Chiari malfor-
masyonu olgularinda, kafa ici basing artigi send-
romu nedeniyle klinik bulgular goérdlir, bu ne-
denle hastalara ventrikiloperitoneal sant kon-
masi gerekir. Ayrica yapilan bu uygulama sonu-
cu, siringohidromyeli ve hidrosefali birlikteligi
olan olgularda, klinik bulgularda gerileme de
saptanir®.

Kraniovertebral bélgeye yapilan dekompres-
yon icin hastaya oturur veya Concorde (ytziko-
yun) pozisyonu verilerek bas civili baslikla tespit
edilir. Protuberantia oksipitalis eksterna ile C3
arasina uygulanan insizyon ardindan 3x3 cm
boyutlarinda suboksipital kraniektomi yapilarak;
foramen magnum arka kenari rahatlatilir, buna
C1 laminektomi eklenir. Laminektomiye tonsil
ucu gorilene kadar devam edilmelidir. Gerekirse
C2'ye de laminektomi yapilir. Daha sonra dura-
ya “Y” seklinde insizyon yapilir. Kalinlagsmis
araknoid bantlar temizlenir. % 41 olguda fibréz
yapisikliklarin dura, araknoid ve tonsiller arasin-
da olustugu, foramen Luschka ve Magendi'de ti-
kanma goruldiga bildirilmistir™. Fibréz yapisik-
liklarin disseksiyonu yapilirken dikkatli davranip,
posterior inferior serebellar arter zedelenmeme-
lidir. Zedelenirse hastada beyin sapinda beslen-
me bozuklugu ve 6dem meydana gelir ve aku-
adukt tikanarak akut hidrosefali tablosu gelisebi-
lir ve bu tablo élumle sonuglanir. Son olarak ka-
davra durasi veya hastadan alinan fasia lata kul-
lanilarak genis duraplasti yapilip dura kapatilir.
Bazi cerrahlar ise durayi actiktan sonra arakno-
idi agmaksizin ve duraplasti yapmadan operas-
yonu sonlandirirlar. BlyUk kraniektomi yapilan
olgularda yapigikliklar olugsmasi; servikal kanal
basisina neden olabilir. Bu nedenle duranin ka-
patilmasi postoperatif gelisebilen psédomenin-
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gosel ve yapisiklik olasiliklarini belirgin Olctide

2,8,15,19,24,28)

azaltirt )

KOMPLIKASYONLAR

Operasyon sonrasi en sik gelisen komplikas-
yon solunum depresyonudur. Ozellikle operas-
yon sonrasi ilk 5 giin iginde geligir. Bu nedenle
opere edilmis hastaya solunum monit6rizasyonu
yapilmasi gerekir. Diger komplikasyonlar ise hid-
rosefali, BOS fistiilli, araknoidit, menenijit, kana-
ma, serebellar enfarkt, kemik anomalilerine bag-
I veya iatrojenik instabilite ve ilerleyici servikal

16,26,30)

kifozdur! .

PROGNOZ

Tip-1 Chiari malformasyonunda semptomlari
uzun zamandir varolan, agir nérolojik defisite sa-
hip, kas atrofisi ve deformitesi gelismis, agir du-
yu kusuru olan hastalarda prognoz kétudar.
Eger posterior kolonlar etkilenmemigse ve sorun
sadece spinotalamik yolda ise duyu kusuru du-
zelebilir. Operasyon sonrasi erken dénemde %
70 hastada semptomlarin iyilestigi, % 16 hasta-
da ise semptomlarda belirgin bir dizelme olma-
dig saptanmigtir™.
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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

KIFOSKOLYOZ VE BILATERAL TOKSIK SINOVIT ESLIK EDEN
HADJU - CHENEY SENDROMU
Vaka Takdimi ve Ortopedik - Norosirurjik Tedavi Sonuclarinin Degerlendirilmesi

i. Teoman BENLI', Onat UZUMCUGIL? Alper KAYA?, Teoman DONMEZ"*

OZET:

Hadju - Cheney sendromu, yaygin osteoporoz ve
buna bagdli iskelet sistemi deformiteleri, el ve ayak
parmaklarinin terminal falankslarindaki erime (acro-
osteolysis) dolikosefali, kraniyal stittirlerde ge¢ ka-
panma, frontal siniis yoklugu, kraniyoservikal displa-
Zi, diglerde premattir kaybolma, bébrek fonksiyon bo-
zuklugu ile karakterize nadir gérdlen bir hastaliktir.
Jeneralize osteoporoz, hastaligin tipik bulgusudur.
Burada, tipik Hadju-Cheney sendromu bulgularina
sahip olan, kraniyoservikal displazi nedeniyle de-
kompresyon operasyonu gegiren ancak operasyon-
dan 8 ay sonra bilateral ciddi kalga agrisi, ytiriyeme-
me yakinmalariyla basvuran bir hasta sunulmaktadir.
Bu hasta daha 6nce Siklar ve arkadaslar tarafindan
bliytime hormon yetmeZzIigi ve periferik néropatisi ne-
deniyle literattire yeni eklenen bir vaka olup, bu defa
daha énceki vaka takdiminde lzerinde ayrintili durul-
mayan ndrosirurjik ve ortopedik bulgularin sunulmasi
amaclanmigtir. Hastanin klinik, laboratuvar, radyolo-
jik, sintigrafik, MR gdértintileme, her iki kalga eklemi
aspirasyonu ve kemik dansitesi fotometrik inceleme-
leri yapilmigtir. Calismamizda sunulan hastanin aile-
sinin hi¢ bir bireyinde hastalik saptanmamig, bu ne-
denle vakanin non-familial, sporadik bir vaka oldugu
ddstndlmdstdr. T-3 ile T-11 arasinda yani 9 omurda
patolojik kiriklara bagli anterior veya lateral kompres-
yon oldugu, 40° sad torasik skolyozu ve 106° kifozu
oldugu belirlenmistir. Ayrica bilateral genu valgum,
her iki elde 1., 2., 3. ve 4. parmaklarin distal falanks-
larinda akroosteolizis, 4. ve 5. metakarplarda kisalik
saptanmigtir. Literattirde gdrtilmeyen triquetrumada
vertikallesme, distal radial epifizial diizensizlik ve bi-
lateral distal radioulnar eklem ¢ikigi dikkati ¢eken di-
ger iskelet sistemi deformiteleridir. Hasta 13 yasinda
iken yutma ve nefes alma glicldigd ile geldigi, MR in-
celemelerinde servikomedullar anterior agilanma,
medulla oblongataya basi, biventrikdiler hidrosefali ve
baziler invajinasyon oldugu belirlenmigtir. Bu yakin-
ma ve bulgularla, transoral yaklagimla, C-2 korpekto-

mi, C-1 anterior arkus ve anterior proses eksizyonu
ile anterior dekompresyon yapilmis, nérolojik bulgula-
r, nefes alma ve yutma sikintilan diizelmigtir. Bu
operasyonu takiben ortaya ¢ikan ylrdyememe yakin-
masinin, radyolojik olarak belirgin bir bulgu olmasa
da, MR incelemede, eklem aralijindaki daralmaya
ragmen kapstiler kalinlasma, eklem cevresi yumugak
doku artisi, periasetabular skleroz bulunmasi, 3 fazli
kemik sintigrafisinde avaskdtler nekrozun ve eklem
aspirasyonu ile piyojenik ve romatolojik artritlerin
ekarte edilmesi nedeniyle transient sinovite bagli ol-
dugu ddstndilmdstdr. Hasta, istirahate alinmig, NSA
ile tedavi edilmigtir. Agrinin azalmasi ile aktif rehabili-
lasyona baslanmis, 6 ay stire ile Scottish Rite Cihazi
kullanilmis, kalga hareket sinirlari korunmus ve avas-
Kkdler sdrecin baslamasi engellenmigtir. 6. ayin so-
nundaki kontrolde tam eklem hareket araligina ulagil-
mig ve hastanin agnisiz ydrimesi temin edilmistir.
Hastamizda da osteoporoz tedavisi igin alendronat
10 mg / gin kullaniimig ve BMD lomber bdlgede
0.577 g/en? (T : -5.1) ve kalgada 0.688 g/cn? (T: -
2.46) iken, 18 ay sonraki dansitometrik incelemede
lomber bélgede % 21.3 ve kalgada % 18.3 artisla ki-
rilma riskinin énemli diglide azaldigi ve yeni bir kiriga
rastlanmadigi belirlenmistir. Calismamizin verilerine
gore sinovit tedavisinde NSA ve istirahat disinda ag-
il periodu takiben baglanan aktif rehabilitasyon ve
Scottish Rite cihazinin kullaniminin etkili bir tedavi ol-
dugu ddsdndimdstir. Callsmamizda ayrica yaygin
osteoporoz eslik eden Hadju - Cheney Sendromunda
yeni kirik olusumu ve bunlara bagli iskelet sistemi de-
formitelerinin alendronat tedavisiyle d&nlenebilecedi
ileri sdrdilmdsttir. Hadju - Cheney sendromunda gord-
len ciddi kifoskolyozda, yaygin osteoporoz nedeniyle
enstriimantasyon yetmezIigi gelismesi tehlikesi ve
yliksek nérolojik defisit riski nedeniyle cerrahi tedavi-
den kaginilmasi gerektigi ileri sdirGilmdstdr.

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 Sik-
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

26

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 griem2 (T:
-5.2) at the lumbar region and 0.688 gricm2 (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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GIRIS :

Hadju-Cheney Sendromu, ilk kez 1948'de
Nicholas Hadju ve Ralph Kauntze tarafindan bir
kranio-skeletal displazi olarak tanimlanmigtir®.
Es zamanl olarak Cheney, benzer birka¢ vaka
yayinlamis ve hastalik distal falankslarda kemik
kaybinin belirgin 6zelligi olmasi nedeniyle akro-
osteolizis (Acro-osteolysis) sendromu olarak
anilmaya baglamigtir®®. Sendrom, el ve ayak
parmaklarinin terminal falankslarindaki erime
(acro-osteolysis) disinda, dolikosefali, kraniyal
sUtlrlerde ge¢ kapanma, frontal siniis yoklugu,
yaygin osteoporoza bagll patolojik kiriklar, dis-
lerde prematir kaybolma, eklem laksitesi ile ka-
rakterize nadir gorilen bir hastaliktir. Jeneralize
osteoporoz, hastaligin tipik bulgusudur. Hastali-
gin otozomal dominant oldugu ileri sirilse de,

1,5,7,12-13,16-17)

sporadik vakalara rastlanmaktadir' .

Osteoporoza baglh, kucuk tibiler kemikler-
deki erime ve kaybolma diginda en 6nemli prob-
lem, kranioservikal bileskedeki displazi ve pato-
lojik kiriklara bagli iskelet ve spinal deformiteler-
dir®,

Hastaligin tanisi, klinik ve radyolojik incele-
meyle konulmaktadir. Yaygin osteoporoza bagli
kirkklar ve iskelet sistemindeki deformitelere yol
agmaktadir. Brennan ve Pauli, 2001’de yayinla-
diklari ve kendi 6 vakalarindan elde ettikleri veri-
leri, literatur bilgileriyle birlestirdikleri ¢caligsmala-
rinda, baslica distal falankslarda akroosteoliz,
kraniyofasial ve kafatasi deformiteleri, dental bo-
zukluklar ve orantili bir kisa boy oldugunu ileri
surddler. Yine ayni ¢calismada yeni dogan, erken
cocukluk, cocukluk ve addlesan yas gruplarina
ayirdiklar hastalarin klinik incelemelerinde, mik-
roginezi, hipertelorizm, dusuk kulak, basik bu-
run, yayvan ylz, dolikosefali, akroosteolizis, val-
gus defomiteleri, konusma bozukluklari ve ek-
lemlerde hiperlaksite saptadiklarini bildirdiler®.

Bu calismada sunulan hasta, yukarida belirti-
len tipik klinik bulgular tasiyan bir hasta olup,

zaten daha 6nce Siklar ve arkadaglar tarafin-
dan, 2000 yilinda, periferik néropati ve blylime
(growth) hormon eksikligi ek bulgulariyla, litera-
tare yeni eklenen bir Hadju - Cheney Sendromu
vakasi olarak yayinlanmistir'”. Tipik Hadju-Che-
ney sendromu bulgularina sahip olan hasta, da-
ha sonra kranioservikal displazi nedeniyle de-
kompresyon operasyonu gecirmig, ancak ope-
rasyondan 8 ay sonra bilateral ciddi kalca agrisi,
yuriyememe yakinmalariyla klinigimize bagvur-
mustur. Hastanin klinigimizdeki yatisinda buyd-
me hormonu ve diger hormon dizeylerinin nor-
mal oldugu ancak periferik néropatisinin devam
ettigi gordlmustir. Hastanin 6zgin fenotipik
Ozellikleri disinda perioral, perinasal ve géguste
yer alan akneiform cilt lezyonlar da mevcut ol-
dugu saptanmigtir. Bir cok sebep ekarte edildik-
ten sonra her iki kalgada agril hareket kisitliligi-
na yol agan durumun yaygin cilt dékuntulerine
de yol acan viral bir ajanin neden oldugu toksik
sinovit oldugu disunilmus, bu durum, istirahat,
oral non-steroid anti-enflamatuvar (NSA) ilaglar
ve takiben Atlanta Scottish Rite cihazi 6 ay sire
ile tam gun kullanilarak tedavi edilmeye calisil-
migtir.

Hadju - Cheney Sendromlu hastalarda, bu
gune kadar bir eklem tutulumu bildirilmemis, sa-
dece Singh ve arkadaslari talo-patello-skafoid
osteolizisi olan iki kiz kardeste dizlerde kronik si-
novit oldugunu tanimlamiglardir. Bu tanimlama
ile hastalarin yeni bir sendroma sahip olduklari-
ni da iddia etmiglerdir™®. Bu anlamda vakamiz,
kalgca sinoviti eslik eden ilk vakadir.

Gunldmuzde Perthes hastalijinda, kontain-
ment tedavisinde en ¢ok kullanilan Atlanta Scot-
tish Rite cihazinin, agrih dénemde dabhi, hasta-
nin mobilizasyonuna izin vermesi nedeniyle kal-
ca hareketlerinin korunmasi veya artiriimasinda
blyldk basariya sahip oldugu rapor edilmis-
tir®'®  Hastamizda da, Scottish Rite cihazi,
Ozellikle agnh dénemi takiben, hastaliga eslik
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eden sinovitte kalca hareketlerinin korunmasi ve
artilmasi amaci ile kullanilmigtir.

Daha 6énce pediatrik endokronolojik ve perife-
rik sinir bozukluklari Uzerinde durulan ve blyU-
me hormonu tedavisi uygulanan ve bu tedavinin
sonuglarl sunulan vaka takdiminde, hastamizin
ortopedik ve nérosirurjik bulgulan (zerinde ay-
rintili durulmamis oldugundan ve bu bulgularin
sunulmasinin literatiire bir katki saglayacagi du-
stinulerek vakanin sunumu yeniden yapilmigtir.
Boylece, literatirde daha énce hi¢ bir calismada
sunulmayan bazi ortopedik bulgular, kraniodisp-
lazi nedeniyle uygulanan nérosirurjik girisimlerin
ve hastaliga eslik eden kalca sinoviti nedeniyle
uygulanan ortez tedavisinin ve jeneralize oste-
oporozu ic¢in kullanilan Allondronat tedavisi 6n-
cesi ve sonrasindaki kemik mineral dansitomet-
rik incelemelerin sonuglari da tartisiimistir. Ayri-
ca hastalikta gérulen kifoskolyoz nedenleri ve te-
davisi de gbzden gegirilmistir.

VAKA TAKDIMI :

Basvuru yasi 14 ve erkek ¢cocugu olan hasta,
her iki kalgada ciddi agr, yiriyememe yakinma-
laryla hastanemiz ortopedi klinigine yatirildi. Ai-
lesinin altinci gocugu olan hastanin, kardesleri-
nin sag ve sihhatli oldugu, annesinin gebeliginin
normal gectigi, gebelik esnasinda ila¢ kullanma-
digi, travmaya ve radyasyona maruz kalmadigi,
hastanede spontan vajinal yolla normal dogdugu
aile éykusunden 6grenildi.

Hastanin 6ykasinden 1,5 yasinda gelisme
geriligi ve bliyaime hormonu eksikligi saptandigi,
3 yasindan beri hastanemiz pediatri kliniginde
Hadju-Cheney sendromu tanisi ile izlendigi anla-
sildi. Pediatri kliniginde 4 kir buyime hormon
tedavisi uygulandidi ve 14 kg’dan 20 kg’a c¢iktigi,
9 yasinda iken bu tedavinin sonuglarinin 2000
yilinda Dr. Siklar ve arkadaslar tarafindan ya-
yinlandigi belirlenmistir®.

Hasta 10 yasindayken bas agrisi, bulanti
kusma nedeniyle nérosirurji klinigince konstlte
edildigi, kranioservikal displazi saptanan hasta-
nin, nérolojik muayenesi normal oldugu icin taki-
be alindidi saptanmistir. Hasta 13 yaginda iken,
bu kez yutma ve nefes almada gui¢lik nedeniyle
baziller invajinasyon 6n tanisiyla hastanemiz n6-
rosirurji klinigine yatinimigtir. Bu tarihte yapilan
muayenesinde hipertelorizm, blastosefali, mik-
rognezi, her iki parietal kemikte hipertrofi, yutma
ve nefes alma gicligu saptanmistir. Magnetik
rezonans incelemesinde platibazi, basiller invaji-
nasyon, servikomeduller bileskede anterior aci-
lanma, medulla oblongata basisi ve biventrikiler
hiderosefali oldugu belirlenmis, bu yakinma ve
bulgularla transoral yaklagimla, C2 korpektomi
ve C1 anterior arkus ve anterior proses eksizyo-
nu ile anterior dekompresyon yapilmistir. Ope-
rasyon sonrasi hastanin nefes darliyi ve yutma
gucligunin duzeldigi belirlenmistir.

Postoperatif 8. ayda, hastanin hi¢ bir yakin-
masi yokken, her iki kalcada ciddi agr ve yird-
yememe nedeniyle tekrar nérosirurji klinigine
basvurmus, yakinmalarinin nérosirurjik girisimle
ilgisi olmadiginin anlagilmasi Uzerine, ortopedi
ve travmatoloji kliniginden konsultasyon isten-
mig ve bu kez ortopedi klinigimize yatirimistir.

- Fizik Muayene :

Hastanin muayenesinde kafatasi sekil bo-
zuklug@u (dolikosefali), kigik cene (mikroginezi),
hipertelorizm, kulak kepcgesi dusukligu, kisa
boy, gégus deformitesi ve yiksek torakal hérguc
(hump) oldugu saptandi (Resim - 1a, b).

Digler displazik, ayrik ve belirgin deforme bu-
lundu. Yuzde perioral nasal bolgede ve alinda
yaygin makulopapuler dokinti mevcut olup, bu
cilt bulgulari, g6gus 6n duvarinda da izlendi.

Gb6z muayenesinde: gérme sagda 9/10 ve
solda 5/10 olup, fundus incelemesi normal, gor-
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me alani incelemesinde: fiksasyon kaybi yiksek
olarak bulunmakla birlikte, spesifik bir patolojiye
rastlanmadi.

Kas iskelet sistemi muayenesinde, hastanin
belirgin torakal kifozu, yiksek torakal 4 cm hor-
gucu (rib hump) oldugu saptandi. Gégus kafesi
dar, giivercin gégsii deformitesi mevcuttu. Ust
ekstremiteleri, kisa gévde nedeniyle uzun géran-
mekteydi. Dirseklerde bilateral kubitus valgus, el
bileklerinde ulnar deviasyon, ulnar stiloid ¢ikinti-
nin belirginligi mevcuttu. Her iki el parmaklari
kiint ve kisa oldugu belirlendi. Ozellikle her iki el
1., 2., 3. ve 4. parmak distal falankslar oldukc¢a
kisa, neredeyse yok gibiydi (Resim - 2). Hasta-
nin dirsek, elbiledi ve omuz haraketleri serbestti
ve omuz kusaginda ek bir deformite mevcut de-
gildi.

Resim - 2. Hastanin ellerinin gérinimu. Akroosteolizis
sonucu gelisen kisa ve kiint parmaklari izleniyor.

Her iki ayakta parmaklar kint ve kisa idi. Her
iki ayakta belirgin tepesi talonavikiler ekleme
denk gelen pes kavus mevcuttu. Her iki topukta
kalkaneovarus, 6n ayakta metatarsus adductus
deformitesi izleniyordu.

Resim -1. Hastanin énden yiiz (a) ve yandan
(b) kafasinin gérinimi Her iki dizde hafif -orta derecede bilateral ge-

nu valgum deformitesi oldugu belirlendi. Hasta-
nin diz ve ayak bilegi hareketleri serbestti.
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Pelvik tilti olan hastanin, sol alt ekstremitede
SIAS-MM arasi dlgimlerde saga nazaran 1.5
cm kisalik oldugu gérulda. Hasta agrih ve yuru-
yemedigi icin trendelenburg testi yapilamadi.
Hastanin agril dénemi gegctikten sonra yapilan
muayenede Trendelenburg testinin pozitif oldu-
gu, hasta yatarken pelvisin egilmesi ile ve ayak
altina 2 cm yukseltici blok konulmasiyla pelvik til-
tin dnemli Slctde dlzeldigi belirlendi. Bu sebep-
le ve kargl kalgada abduksiyon kontraktird ol-
madigindan, pelvik tilte, hastanin ekstremite
esitsizliginin ve skolyozunun sebep oldudu du-
sunaldi.

Hastanin bagvurusunda, kalca hareketleri,
belirgin agrili ve dis rotasyon, fleksiyon ve ab-
duksiyon agri nedeni ile kisith idi. Her iki kalca-
da, pasif olarak 90° fleksiyon, 20° adduksiyon ve
10° dig rotasyon yaptirilabiliyordu. Abduksiyon
ve i¢ rotasyonu aktif veya pasif yaptirilamiyordu.
Hasta yatarken her iki kalcasini fleksiyonda tutu-
yor, ekstansiyon ve i¢ rotasyona zorlamaya di-
ren¢ gosteriyordu.

Noérolojik muayenede, motor kayip saptan-
mayan hastada, eldiven ve gorap tarzi periferik
néropatiyi dusundiren, duyu kaybi mevcuttu.
Derin tendon refleksleri normoaktif, karin cildi
refleksi dort kadranda alinmakta idi. Patolojik
reflekse rastlanmayan hastada optik sinir disin-
da kranial ciftlerin intakt oldugu belirlendi.

- Laboratuvar Bulgular :

Hastanin hafif anemisi oldugu belirlendi (Hb:
12.1 g/dl, Htc: %36). Beyaz kire 5600x103/ml
idi. Protrombin zamani 12.6 (N: 10-13), aPTT
33.7 (N: 25-35) olup normal sinirlarda idi. Biyo-
kimyasal incelemelerde glukoz 83 mg/dl (N: 75-
115 mg/dl), Gre 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:
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98-279 IU/L) olup, normal sinirlarin Gstinde idi.
Buna karsin Ca 4.9 mEqg/L (N: 4.5-5.5 mEq/l) ve
inorganik fosfat 4.6 mg/dl (N: 2.6-4.5 mg/dl) idi.
Buyime (Growth) Hormonu, T3, T4 ve TSH nor-
mal diizeylerde idi.

Bu tabloya goére dresi yuksek, kreatini dusuk
olan hastada hiperproteinemi mevcut oldugu ve
24 saatlik idrarda patolojik bir bulgu olmadigi icin
renal ultrasonografi ¢ekildi. Nefroloji bélimince
gorulen hastada, kreatin klirensi ve renal fonksi-
yonlarin normal oldugu, sadece volim acig: ol-
dugu belirtilerek sivi replasmani 6nerildi.

EKG ve ekokardiyogram normaldi. Ust ve alt
ekstremite EMG incelemelerinde periferik néro-
patiyi destekler bulgular oldugu saptandi.

Akciger fonksiyon testleri degerlendirildiginde
zorlu volim kapasitesinin (FVC): 1.43 oldugu,
FEV1/FVC oraninin % 97 dizeyinde saptandidu,
solunum fonksiyonlarinin normale yakin oldugu
belirlendi. Yapilan genetik incelemede 46 XY
kromozom bulundu, ek bir patolojiye rastlanma-
di.

- Radyolojik Bulgular :

Radyolojik incelemede, tim filmlerde yaygin
osteoporoz oldugu saptandi. Lateral kafa grafi-
sinde sella genislemesi, diploe kalinlasmasi,
platibasi, vormian kemikleri ve kafa sekil bozuk-
lugu izlendi. On arka kafa grafisinde multiple stiir
acikhgi, frontal sints yoklugu saptandi (Resim -
3a, b). Ayrica kranioservikal bileskede gecirilmis
operasyona bagh defektif gériniim mevcuttu.

Hastanin tim omurga posteroanterior ve la-
teral grafilerinde yaygin osteoporoz disinda, T8-
9-10-11 omurlarda belirgin anterior yukseklik
kaybi, T3-T7 arasi osteoporoza bagl gelisen pa-
tolojik kiriklar ve bunun sonu gelisen kifotik de-
formite, g6gus kafesinde daralma, solda multip-
le kot kingina bagh gégus deformitesi saptandi
(Resim - 4a, b).
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Resim - 3. Hastanin 6n - arka (a) ve yan kafa (b)
grafilerinde diploede kalinlasma, frontal siniis yoklugu,
kranioservikal bileske diizensizligi izleniyor.

Torakal bolgede 40° sag torasik rijit skolyoz
izlendi. Sagittal planda T4-11 arasi patolojik ka-
malasma ile 106° torakal kifoz oldugu belirlendi.
L5’te belirgin anterior kompresyona bagli L5-S1
intervertebral eklemin kayboldugu izlendi.
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Her iki el ve el bilegi grafilerinde genel oste-
oporoz diginda ¢gomaklasma (clubbing), 1., 2., 3.

Resim - 4. Hastanin her iki el 6n - arka (a) ve yan
(b) grafileri

ve 4. parmaklarda distal falankslarda akrooste-
olizis oldugu belirlendi. Karpal kemiklerde oste-
oporoz, 4. ve 5. metakarplarda kisalik, trikuet-
rumda vertikallesme, distal radial epifiz dizen-
sizligi, pozitif ulnar varyans, ulnar egilme (bo-
wing) ve radioulnar ayrilma (seperasyon) izlen-
mekteydi (Resiml - 5a, b).

Hastanin iki yonli ayak grafilerinde, tarsal ke-
miklerde belirgin osteoporoz, 1.,2. ve 3.metatars
kisaligi, her iki ayakta, tepesi talonavikuler ek-
lem olan pes kavus, 6n ayakta, Ozellikle meta-
tars kisaligi ile artmig, metatarsus adduktus de-
formitesi mevcuttu.
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»

Resim - 5. Hastanin posteroanterior (a) ve lateral (b)
torakal grafilerinde kifoskolyoz izleniyor.
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Her iki diz grafisinde, tibial plato lateral kisim-
larinda osteopoz sonucu ¢ékme sonucu olusan
asimetri ve bunun sonucu gelistigi dustnulen
sagda 10° ve solda 14° genu valgum deformite-
si mevcuttu. Uzunluk 6lgim grafilerinde, her iki
femur arasinda 0.8 cm ve tibialar arasinda top-
lam 0.9 mm fark oldugu ve sag ekstremitenin
sola nazaran toplam 1.7 cm uzun oldugu sap-
tandi.

On arka pelvis grafisinde, sakroiliak eklemler-
de dizensizlik, L5-S1 arasi spontan flizyon
mevcuttu. Her iki kalga eklem araliklarinda da-
ralma, periasetabular skleroz oldugu, periaseta-
bular derin yumusak doku dansitesinde artis ol-
dugu, femoral inklinasyon agilarinin solda 150°,
sagda 148° olarak Olctldugu belirlendi (Resim -
6a).

- MR inceleme:

Bilateral kalca eklem araliklari daralmig, yay-
gin osteoporoza bagl, T1 serilerde, femur boy-
nunda hipointens alanlar gérilmekte olup, kap-
sulde kalinlasma, eklem cevresi yumusak doku
kitlesinde artis saptandi (Sekil - 6b).

- Sintigrafi :

Ug fazli kemik sintigrafisinde kalca avaskiiler
nekrozu dustnddrecek bir bulguya rastlanmadi.
Kemik dansitometrisinde lomber BMD 0.577 g /
cm2 ve T skoru - 5.1, kalcada BMD 0.688 g /
cm2 ve T skoru - 2.46 olarak belirlendi.

- Eklem aspirasyonu bulgulari :

Her iki eklemin anteriorundan yapilan aspi-
rasyonda, eklem mayilerinin sari, berrak oldugu,
viskozitesinin normal, kristal gérilmedigi, beyaz
kire miktarinin 1000’den az oldugu, fakat lenfo-
sit hakimiyeti oldugu, biyokimyasal analizde se-
kerin 20 mg / dl (Normal sinirlarda), total prote-




The Journal of Turkish Spinal Surgery

Resim - 6. Hastanin &n arka pelvis grafisi (a), hastanin
tedavi 6ncesi (b) ve sonrasi (c) MR kesitleri.
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inin 2.8 g / 100 ml oldugu belirlendi. Yapilan im-
munolojik testlerde romatolojik isaret ediiler ne-
gatif olarak saptanmis ve kompleman duzeyi
normal bulunmustur.

- Ortopedik Degerlendirme ve Tedavi :

Hastanin ylriyememe sorunu karsimizdaki
en 6énemli sorun olup, bu soruna neden olan du-
rum igin Perthes hastalidi, sekonder avaskiler
nekroz, bilateral femoral boyunda osteoporoza
bagli kirik veya ezilme (kompresyon), septik art-
rit ve toksik sinovit 6n tanilar disindldu. Hasta-
nin radyolojik olarak, periasetabular yumusak
doku dansitesinde artis olmasi ve bir cerrahi gi-
risim sonucu gelismesi nedeniyle ilk olarak he-
matojen septik artrit distndlmesine karsin, her
iki kalgay! tutmasi, eklem araliyinda daralma ol-
masl, negatif kan tablosunun varhgi, yiksek ate-
sin olmamasi, negatif MR bulgulan, ¢ fazh ke-
mik sintigrafisinde sicak tutulum olmamasi ve
eklem aspirasyonunda parcali hakimiyeti olma-
masi ve negatif biyokimyasal bulgular nedeniyle
septik artrit distindimedi. Radyolojik incelemede
ve MR goérintilemede femoral boyun kirngi ve
cOkmesi safdisi edildi. Sintigrafik ve MR bulgula-
r nedeniyle sekonder avaskuler nekroz ve Pert-
hes hastaligindan uzaklasildi. Eklem araliginda
daralma olmasina karsin, kapsuler kalinlasma
ve radyolojik derin yumusak doku dansitesinde
artis, yaygin dokuntdld ve viral oldugu disini-
len deri hastaliginin eslik etmesi, aseptik lenfosi-
toz ile giden eklem aspirasyon bulgularinin varli-
g1, subfebril ates ve ani gelisen klinik nedeniyle
hastamizda bilateral toksik sinovit disundldi.

Hasta, klinigimize kabultinin ardindan, kesin
yatak istirahatina alindi. Na-diclofenac 2x100
mg/gun i.m. baslandi. Hastaya osteoporoz nede-
niyle Alendronate 1x10mg, Ca 0.5 g / gin oral te-
davi verildi. Aktif rehabilitasyon ile kalga hareketle-
rine baglandi. Yatiginin 14. guninde kalca hare-
ketleri belirgin agilan hasta, 6nce yardimla, sonra
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yUruteg (walker) ile yarataldu. 21. giinde yardimsiz
ve desteksiz ylrlyen hastaya Atlanta Scottish Ri-
te cihazi verilerek taburcu edildi (Resim - 7).

Resim - 7. Hasta Scottish Rite cihazi ile mobilize olurken
goérullyor.

Gercek alt ekstremite esitsizligi 1.7 cm olup,
bir uzatma veya kisaltma operasyonu endikas-

yonu olmadi§i dislnulerek, ayakkabi icine 1.5
cm yukseltici tabanlik verildi.

Taburcu edildikten sonra, 1. ve 3. aydaki
kontrollerinde, kalca hareket sinirlarinda belirgin
artigla birlikte, agrisiz yaridagu Dbelirlendi
(Resim-8a, b). Ortez uygulamasina, 6. ayda son
verildi. 6. aydaki kontrolinde, her iki kalga ekle-
minde, hem pasif, hem de akitif olarak tam hare-
ket sinirlan (full ROM) elde edildigi saptandi.

18. ay kontrollinde yapilan kemik dansitomet-
risinde, lomber bélgede 0.7 gr/cm2 ve T skoru -
3.6, kalcada 0.814 gr/cm2 ve T skoru -1.7 oldu-
gu, bu dénem zarfinda, yeni bir kirik olmadigi
belirlendi. Bu verilere gére; alendronate tedavi-
siyle kemik dansitesinde, lomber bdlgede: %
21.3 ve kalgada: % 18.3 artis saglandi§i saptan-
di.

Cekilen grafilerinde kemik dansitesinde
O6nemli artis olan hastanin, kalgca MR inceleme-
sinde 6nemli bir degisiklik olmadidi, ancak kalca
cevresi yumusak doku artisinin azaldigi belirlen-
di (Resim - 6¢).

TARTISMA :

Osteoliz sendromlari, etkilenen kemigin re-
zorbsiyonu ile giden herediter kemik hastaliklari-
dir®. Hadju - Cheney sendromunun, otozomal
dominant oldugu ileri stiriimektedir'>"®. Calis-
mamizda sunulan hastanin ailesinin hig¢ bir bire-
yinde hastalik saptanmamis, bu nedenle vaka-
nin nonfamilial, sporadik bir vaka oldugu dusu-
nalmagtar.

Hadju - Cheney sendromlu hastalarda, krani-
yoservikal bileske anomalileri, siringomiyeli ve
baziller impresyon, énemli noral problemlere ve
servikal instabiliteye yol acabilmektedir®'®. Fa-
ure ve arkadaslari, 7 yasinda siringomiyelisi olan
bir hasta rapor etmiglerdir. Literatiirde de, sade-
ce 3 adet siringomiyelik hasta mevcuttur®. Calig-
mamizda sunulan hasta, 13 yasinda iken yutma
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Resim - 8. Hastanin tedavi sonrasi 6. ayda ayakta 6nden (a) ve yandan (b) goérinim
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ve nefes alma gucligu ile geldigi, MR inceleme-
lerinde servikomedullar anterior agilanma, me-
dulla oblangataya basi, biventrikuler hidrosefali
ve baziler invajinasyon oldugu belirlenmistir. Bu
yakinma ve bulgularla, transoral yaklasimla, C-2
korpektomi, C-1 anterior arkus ve anterior pro-
ses eksizyonu ile anterior dekompresyon yapil-
mis, ndrolojik bulgulari, nefes alma ve yutma si-
kintilar duzelmistir.

Faure ve arkadaslarina gére: mandibulanin
kuclk olmasi, transoral yaklagimi guclestirmek-
tedir®. Hastamizda, mikrognezi olmasina karsin,
transoral yaklagim gerceklestirilebilmistir. K¢k
cocuklarda oksipitoservikal artrodez ve stabili-
zasyon 6nerilmemekte, Ustelik flzyona ragmen,
invajinasyonun % 80 hastada devam ettigi bildi-
riimektedir®. Bu bilgiler 1siginda, hastamizda
flzyon ve stabilizasyon yapiimamig, ancak pos-
toperatif halovest uygulamasiyla iyi bir eksternal
destek saglanmistir.

Kas iskelet sistemindeki yaygin osteoporoz
ve sik tekrarlayan kiriklar belirgin deformitelere
yol agmaktadir"*#'31¢7 En g1k gorilen kiriklar
omurgada goérulmekte olup, Brennan ve Pauli’ye
gbre hastalarin % 49unda vertebral kompres-
yon, % 37’sinde skolyoz ve % 23’liinde kifoz go6-
rilmektedir®. Bu galigmada sunulan hastada, T-
3 ile T-11 arasinda, yani 9 omurda patolojik ki-
riklara bagli anterior veya lateral kompresyon ol-
dugu, 40 (sag torasik skolyozu ve 106 (kifozu ol-
dugu belirlenmistir. Ayrica L-5, S-1 arasi komp-
resyona bagl, intervertebral eklem araliginin
kayboldugu saptanmistir. Hastanin egilme grafi-
lerinde hi¢ bir degisiklik olmadidi belirlenmisgtir.
Torakal bélgede osteoporotik kiriklara bagh ola-
rak cogu omur arasi spontan flizyon gelistidi ve
ileri derecede kifozu ve rijit skolyoz olustugu be-
lirlenmigtir. Yaygin osteoporoz varliginda enstri-
mantasyon yetmezligi gelisebilecedi g6z 6ninde
tutularak ve spinal kanalin normalden daha dar
gelismesi ve ciddi egrilik nedeniyle yuksek néro-
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lojik defisit tehlikesi nedeniyle korrektif bir cerra-
hi planlanmamistir. Ayrica hastanin sistemik bul-
gulari nedeniyle anterior ve posterior osteotomi-
leri ve posterior enstrimantasyonla yapilacak iki
asamali masif bir cerrahinin hastadaki morbidite-
yi artiracagi distnulmustar.

Diger kas iskelet sistemi deformitelerinin en
belirgini, genu valgum, fibuler egilme (bowing)
ve akroosteolizistir™*"*"*™. Brennan ve Pauli’ye
gobre genu valgum % 19, fibuler egilme % 9 ora-
ninda gorilmektedir®. Hastamizda da benzer
olarak, bilateral hafif-orta genu valgum saptan-
mig, ancak bunun fibular egilme deformitesine
degil de, tibial platolardaki kompresyon sonucu
gelistigi belirlenmig, hastanin yarayasind olum-
suz etkilemedigi dustnulerek operasyon plan-
lanmamistir. Gergek alt ekstremite esitsizligi 1.7
cm olup, bir uzatma veya kisaltma operasyonu
endikasyonu olmadi§i dustnullerek, ayakkabi
icine 1.5 cm yukseltici tabanlik konulmasina ka-
rar verilmisgtir.

Hastamizda, Hadju Cheney sendromunun ti-
pik bulgularindan olan her iki elde 1., 2., 3. ve 4.
parmaklarin distal falanklarinda akroosteolizis,
distal radial epifizial duzensizlik, ulnar egilme, 4.
ve 5. metakarplarda kisalik saptanmistir. Litera-
tirde, bu giine kadar hi¢ yayinlanmayan, triquet-
rumda vertikallesme ve bilateral distal radioulnar
eklem cikik, dikkati ceken diger iskelet sistemi
deformiteleridir.

Transient sinovit, 3- 13 yaslar arasi erkekler-
de daha sik gértlmekte olup, hastanin agrili kal-
ca hareketlerinin varligi, 6zellikle kalcalarini flek-
siyonda tutma egilimi, ic rotasyon ve ekstansi-
yon zorlamasina direnmesi klinik gdstergeler
olarak tanimlanmaktadir. MR incelemede kap-
suler kalinlasma énemli bir bulgudur. Etken ge-
nellikle viruslerdir ancak cogu zaman izole edile-
mez"?. Bu galismada da, yaygin cilt dokintlleri,
subfebril ateg, ani baglayan ciddi kalca agrisi Kli-
nigi, hastanin i¢ rotasyon ve ekstansiyon zorla-
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masina direng géstermesi, eklem aralijinda da-
ralmaya karsin derin yumusak doku dansitesin-
de artis saptanan radyolojik inceleme, kapsulde
kalisma saptanan MR géruntileme bulgularina
ek olarak negatif sintigrafi ve lenfosit hakimiyeti
gbsteren eklem aspirasyonu nedeniyle hastada
transient sinovit tanisi konulmustur. Daha 6nce,
Singh ve arkadaslari, talo-patello-skafoid oste-
olizisi olan iki kiz kardeste dizlerde kronik sinovit
oldugunu tanimlamiglardir™. Ancak, Hadju -
Cheney Sendromu ile bilateral kalga sinoviti bir-
likteligine literatirde ilk defa rastlanmaktadir.

Hastamizin ayirici tanisinda, tartisiimasi ge-
reken U¢ 6nemli husus oldugu goérilmektedir.
Bunlardan birincisi, radyolojik olarak saptanan
belirgin eklem daralmasinin varligidir. Fakat,
transient sinovitte eklem ici basinci artisi ile gi-
den eklem ici mayi artig hafif dizeyde oldugu ve
her hastada belirgin olarak goértimedigi, bazi
hastalarda ise normal kalca grafisi dahi gorule-
bildigi icin, hastamizda da eklem i¢i mayi artigi-
nin géralmemesi transient sinovit tanisindan bizi
uzaklastirmamaktadir®. Diger taraftan, Hadju -
Cheney Sendromlu hastalarda, kikirdak atrofisi
ve subkondral osteoporoz sonucu kompresyon
ile eklem araliginda daralma gorilebilmektedir™
" lkincisi, transient sinovitte, 7-10 giin iginde
bulgularin tamamen gectigi, cogu calismada ra-
por edilmesine kargin"*"*"#"*'%" ‘hastamizda 14
gune kadar bulgularin sebat etmesi durumudur.
Bu durumun, cilt bulgularinin da uzun stre de-
vam etmesi nedeniyle gecirilen viral aktivasyo-
nun siddetiyle ilgili oldugunu dustnulmastir. Di-
ger ilgi cekici olan husus ise her iki kalga eklemi-
nin birlikte tutulumudur ki, bu da literatiirde tek
tarafli tutulum ile karsilastinidiginda daha az
oranda olsa da karsilasilan bir durum oldugu bil-
diriimektedir ®.

Transient sinovit tanisi konulan hasta, istira-

hate alinmis, NSA ile tedavi edilmistir. Agrinin
azalmasi ile aktif rehabilitasyona baslanmig, 6

ay sure ile Scottish Rite Cihazi kullaniimistir. 6.
ayin sonundaki kontrolde tam eklem hareket
arahgina ulagiimis ve hastanin agrisiz yurimesi
temin edilmigtir.

Atlanta Scottish Rite (S-R) cihazi, Purvis ve
arkadaglan tarafindan Perthes hastaligi icin ta-
sarlanmis ve ilk sonuclar, 1980 yilinda rapor
edilmistir®®. Cihaz, metal pelvik bantlar, kalca ek-
lemleri, uyluk mansonlarina “ball-and-socket” ek-
lemlerle bagli, ayarlanabilir bir banttan olusur.
Cihaz abduksiyona izin verirken, adduksiyonu
sinirlar. Kalga, ¢ocuk yurirken fleksiyon, abduk-
siyon ve disg rotasyonda durur. Cihazi hasta ve
ailesi ¢cok iyi tolere eder. Cocuk cihazla kosabilir,
rahat yirlr ve normal aktivitesine donebilir.
Temel amag diger 6rtinme artirici cihazlarda ol-
dugu gibi, kalca hareketlerinin korunmasi ve ar-
tinimasidir™. Purvis ve arkadaslarina gore;
cihaz, ciddi etkilenen kalcalarda dahi 1-2 ay icin-
de kalca hareket sinirlarini (ROM) kazandirmak-
tadir™. Herring ve arkadaslari, lateral pillar' sag-
lam olan Grup A ve B Perthes’li hastalarda yas!
ne olursa olsun, S-R cihazi kullanimi ile tedavi
sonuglarinin, cerrahi tedaviler dahil diger tedavi
secenekleri ile ayni sonuglara sahip oldugunu ve
cihazin agnh sinovit doneminde dahi kalga
hareket sinirlarinin kazaniimasinda énemli ol-
dugunu rapor etmiglerdir™. Calismamizda S-R
cihazinin kullaniimasinin iki Snemli amaci vardir.
Birincisi hastanin kalgca hareket sinirlarinin artiril-
masi ve korunmasi, digeri ise MR ve sintigrafik
incelemede avaskuler nekrozla ilgili pozitif bir
bulgu olmasa da, hastanin osteoporozunun da
eslik etmesi nedeniyle, femoral boyunda bir kirik-
la birlikte ortaya cikabilecek bir kalga avaskuler
nekrozunun engellenmesidir. Cihaz, hastamiz
tarafindan cok iyi tolere edilmis ve 6 ay sure ile
tam gun kullanilarak, her iki kalgada normal fiz-
yolojik hareket sinirlar olusturularak, korunabil-
mistir. Kalca hareket sinirlarinin artinimasinda
aktif rehabilitasyonun rol blydk olmustur.
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Hastaligin en o6nemli bulgusu olan os-
teoporoz, literatirdeki tim yayinlarda radyolojik
fotodansitometrik incelemelerde, ortak bulgu
olarak sunulmaktadir™"*">'*"" | eidig - Brucher
ve arkadaslari, Hadju - Cheney Sendromlu bir
anne - kizda, hizli bir kemik turn-overini ve
kemik formasyon yetmezligini disunduren bir
kemik rezorbsiyonu oldugunu, buna bagli os-
teoporozun gelistigini ileri sirmuslerdir™. Drake
ve arkadaglari, jeneralize osteoporozu olan iki
hastada, alendronate tedavisi ile kirik riskinin
azaldigini rapor etmislerdir®. Hastamizda da os-
teoporoz tedavisi icin alendronat 10 mg / gun
kullanilmis ve BMD lomber bélgede 0.577 g/cm®
(T : -5.1) ve kalgcada 0.688 g/cm? (T: -2.46) iken,
18 ay sonraki dansitometrik incelemede lomber
bélgede % 21.3 ve kalcada % 18.3 artisla kiril-
ma riskinin dnemli 6lcide azaldi§i ve yeni bir
kinga rastlanmadigi belirlenmistir.

Sistemik olarak, Hadju - Cheney Send-
romuna eglik eden en énemli hastaliklar, kistik
bobrek ve renal yetmezliktir®>”'®, Renal USG’si
normal olan hastada, kreatin klirensi ve idrar bul-
gulari normal olarak saptanmis, nefrologlarca
bbbrek fonksiyonlarinin normal oldudu belirlen-
migtir. Kifoza ve skolyoza bagli solunum fonk-
siyonlarn yetmezligi ve sik tekrarlayan bron-
kopdmoniler hastalar i¢in diger 6nemli sorunlar-
dir®. Gogus deformitesine ve kifoskolyozuna
ragmen, hastamizda, akciger fonksiyonlar da
normal bulunmustur.

Bu vaka sunumunda oldukga nadir gérilen
Hadju - Cheney Sendromunun nérosirurjik ve
Ozellikle ortopedik bulgular tartigiimis ve has-
tahgin trikuetrumda vertikallesme ve radioulnar
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cikik gibi literatirde daha 6nce rapor edilmemis
ortopedik bulgulari ve birlikteligi daha 6nce hi¢
yayinlanmamig ciddi kifoskolyoz ve bilateral kal-
¢a sinoviti hastaligi sunulmustur. Calismamizin
verilerine gbre sinovit tedavisinde NSA ve is-
tirahat disinda, agrli periodu takiben baslanan
aktif rehabilitasyon ve Scottish Rite cihazinin
kullaniminin kalca hareket sinirlarinin korun-
masi agisindan etkili bir tedavi oldugu dusunul-
mustdr. Calismamizda ayrica yaygin o0s-
teoporoz eslik eden Hadju - Cheney Send-
romunda yeni kirik olusumu ve bunlara bagli is-
kelet sistemi deformitelerinin alendronat
tedavisiyle 6nlenebilecegdi ve Hadju - Cheney
sendromunda gérilen ciddi kifoskolyozda, yay-
gin osteoporoz nedeniyle enstriimantasyon yet-
mezligi gelismesi tehlikesi ve yluksek ndérolojik
defisit riski nedeniyle cerrahi tedaviden kaginil-
masi gerektigi ileri surdlmastar.
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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

SCIATIC NERVE COMPRESSION CAUSED BY A TRAUMATIC ANEURYSM,
CASE REPORT

H. Selim KARABEKIR, Serhat KORKMAZ

SUMMARY

A rare case of peripheral nerve compression
by a traumatic aneurysm reported. The apparent
of dysfunction of the sciatic nevre led to various
surgical explorations of the nerve at different le-
vels. The real localization of nerve entrapment
was identified by a thorough clinical examinati-
on. Surgical wrapping of aneurysm resulted reli-
ef of pain. To the author knowledge this is the
first report of a traumatic aneurysm in the calf
and causing focal neuropathy.

Keywords: sciatic nerve, traumatic ane-
urysm, peripheral nerve entrapment.

Kocatepe University Neurosurgery Department, Afyon Turkey

OZET

Bu c¢alismada, periferik sinir basisina yol
acan travmatik bir anevrizma vakasi rapor
edilmigtir. Siyatik sinir disfonksiyonunda sinirin
cesitli seviyelerden cerrahi eksplorasyonu
uygulanir. Sinir tuzaginin gercek lokalizasyonu,
klinik muayene ile dogrudan ortaya konulur.
Anevrizmanin cerrahi olarak tedavisi, agrinin
gecmesine yol agmistir. Bizim bilgimize gore,
fokal ndropatiyle  sonuglanan  travmatik
anevrizmayla ilgili bu vaka literattirdeki ilk vaka
ozelligini tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Siyatik sinir, travmatik
anevrizma, periferik sinir tuzak sendromu.
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INTRODUCTION:

Impingement on peripheral nerves by ane-
urysmal or thrombosed vessels has been iden-
tified as a cause of symptomatic peripheral nev-
re compression. Arterial vessels have been re-
ported to compress peripheral nerves both
spontaneously and as a result ot the formation
of true or posttraumatic false aneurysms. Spon-
taneous or traumatic aneurysm, however have
rarely been described as a cause of focal ne-
uropathy at different localizations. We report the
case of a patient who harbored a traumatic ane-
urysm that impinged on the sciatic nerve, resul-
ting chronic nerve compression. Wrapping of
the aneurysm resulted in relief of symptoms.

Case Report:

History: This 48- year-old man presented
with a 5 mounth history of continual pain along
the right leg with paresthesia and muscle weak-
ness after a car accident and splenectomi. After
1.5 mounth from the operation because of his
pain he went to emergency service and an in-
jection was made to his right calf and then his
leg pain began. The pain awakened the patient
at night and he complained right leg weakness,
which increased during walking.

Examination: The patient had a weakness
of right peroneus longus and brevis, extensor
hallucis longus, extensor digitorum longus and
brevis. He had a sharp pain on the sciatic ner-
ve trase. And hypoestesia at lateral tibial crest.
Electrodiagnostic studies demonstrated pero-
neal nerve segmental delay and electromyog-
raphy displayed chronic neuropathic changes in
peroneal muscles.

Operation: The operation was performed
using microsurgical procedures.
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DISCUSSION:

Most common cause of a focal neuropathy is
chronic peripheral nerve compression. Idiopat-
hic entrapment syndromes of upper extremities
such as cubital tunnel syndrome, carpal tunnel
syndrome, pronator teres syndrome or Guyon
canal syndrome are well-known clinical entities
and other causes may include osteoarthritic
processes, soft tissue tumors, bursa enlarge-
ment and synovial cysts. Vascular anomalies
are less frequent causes of symptomatic perip-
heral nerve compression®. Arterial vessels ha-
ve been found to impinge on peripheral nerves
both spontaneously and as a result of posttra-
umatic false aneurysms"”. Venous impinge-
ment on peripheral nerves has been described
rarely®. The cause of sciatica can be conveni-
ently divided into categories according to patho-
logic conditions within the nerve or according to
compression by a pathologic structure. Comp-
ression by a pathologic structure can occur insi-
de or outside of the pelvis. Intrapelvic causes af-
fect the nerve as it course from the neural for-
maina to greater sciatic notch”. Reported intra-
pelvic causes include tumors, hematoma in the
psoas muscle, endometriosis®, tubo-ovarian
abscess, an intrauterine device after uterine
perforation®, an anorectal abscess above the
levator and aneurysms (eg., abdominal aortic
aneurysm)®. Extrapelvic causes affect the ner-
ve as it’s courses from sciatic notch distally. Re-
ported causes include gluteal artery aneurysms®
and pseudoanerysms”®, tumors, gluteal abs-
cess, priformis muscle syndrome"®, avulsion
fracture of the ischial tuberosity® and migration
of the broken trochanteric wires after total hip
arthroplasty™. The occurence of spontaneous
venous malformation compressing peripheral
nerves is rarely found®®.

When arterial anomalies impinge on periphe-
ral nerves they apply pulsatile pressure on the
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nerve trunk. As is the case with cranial nerves,
this may trigger ectopic stimulation of sensory fi-
bers, leading to severe pain and sensory neuro-
pathy, although motor function is usually preser-
ved. In contrast, venous malformations are non-
pulsatile masses. The nerve is exposed to con-
tinuous pressure by venous malformations, si-
milar effect of tumorous lesions. In the present
case the pulsatile pressure of the aneurysm re-
sulted in pain in the sciatic nerve distrubition. At
the same time motor function is effected and
gently palpation of the aneurysms localisation
evoked a sharp irradiating pain. Following wrap-
ping of aneurysm and neurolysis, the patient
was partially free from pain and pressure of
exerted on the postopertaive scar caused no
pain.

The patient had a diagnosis that depending
on injection of analgesic drug. But at the opera-
tion we found there a traumatic pseudoane-
urysm which is the main caues of the pain (Fi-
gure 1 and 2). Decompressing of the sciatic ner-
ve was achieved by wrapping the aneurysm re-
sulting in partially relief from pain.

Figure-1) Traumatic aneurysm shown which compress
the sciatic nerve

Figure-2) Aneurysm compression of the sciatic nerve

The case presented in this article represents
a rare occasion of peripheral nerve compressi-
on by a traumatic pseudoaneurysm. We propo-
se that impingement by traumatic pseudo-
anerysms can be considered when there’s clini-
cal evidence of focal neuropathy in trauma pati-
ents.
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OMURGA CERRAHISINDE iLKLER

KRONOLOJIK OMURGA CERRAHISI TARIHI

Esat KITER
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OMURGA CERRAHININ ONCULERI - 1/ FRONTIERS OF SPINAL SURGERY - 1

RUSSEL A. HIBBS

Esat KITER®

SUMMARY :

Russel A. Hibbs is an orthopaedic surgeon
that his name is very well known by a spinal fu-
sion. At the beginning of the 20th century, he
had some great contributions in the treatment
of the spinal disorders. He applied the first spi-
nal arthrodesis which had been inspired by
knee arthrodesis. The rules that he described
about spinal fusion are still being accepted as
the important tips for a successful spinal fusi-
on.

Key Words: Hibbs, spinal fusion.

Russel A. Hibbs (1869-1932)

OZET :

Russel A. Hibbs adi siklikla spinal ftizyon ile
anilan bir ortopedik cerrahtir. 20. ytizyilin bag-
larinda omurga hastaliklarinin tedavisine bu-
ylik katkisi olmustur. Kendisi diz artrodezinden
esinlenerek ilk spinal artrodezi gergeklestirmis-
tir. Spinal flizyon konusunda tanimladidi teknik
detaylar gintimtizde de bagaril bir spinal fliz-
yon icin nemli gerekliliklerdir.

Anahtar Kelimeler: Hibbs, spinal flizyon.

@ Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali, Denizli.




Turk Omurga Cerrahisi Dergisi

20. ylzyil baglarindaki omurga cerrahisinde
gelismelerin 6nculerinden Russel A. Hibbs
1869 yilinda Kentucy (ABD’da dogdu. On co-
cuklu bir ailenin en kiguk cocuguydu. Vander-
bilt Universitesini bitirdikten sonra tip egitimi
icin Louisville Universitesine devam etti ve
1890 yilinda buradan mezun oldu. Mezuniyet
sonrasi Kentucy hekimlige basladi. Ancak kisa
bir stre sonra yakin aile bireylerinin kaybi ne-
deniyle sikintili bir ddneme girdi. Bu dénemde
yogun bir depresyon yasayIp tibbi pratigi tama-
men birakti. Hem hekim hem de tarih¢i olan
Frank H. Bassett, bu déneme dair, tamamen
icine kapandigini hatta alkolik olduguna dair
s@ylentiler oldugunu ifade eder. Ancak bu si-
kintil sUreci atlattiktan sonra 1894 yilinda New
York’'da ortopedi egitimine basladi. Asistan
olarak calistigi New York Ortopedi Hastanesi
ABD’de ortopedi egitimini vermeye baslayan
ilk hastanedir ve Dr. Hibbs bu egitimi alan ilk
cerrahlardandir. Bu hastanede Dr Shaffer’in al-
tinda calismaya bagladi. Dr. Shaffer, o déne-
min prestijli ve taninan ortopedik cerrahlarin-
dandi. Aylar siren slren bir Avrupa gezisinde
klinigi Dr. Hibbs’e birakti. Dénduginde Dr.
Hibbs’in klinikte bir cok degisiklik yaptigini gor-
dd ve bundan hoslanmadi. Kovulmasi igin Dr.
Hibbs’ i hastane yonetimine sikayet etti. Bu si-
kayetin sonucunda Dr. Hibbs, 30 yasinda yeni
klinik sefi oldu ve Dr. Shafferin gbrevine son
verildi. Dr. Hibbs kariyerinin sonuna kadar bu
klinikte kald.

Russel A. Hibbs’ in esas Une kavusmasini
saglayan konu suphesiz tarihte ilk kez uygula-
digi spinal fuzyon oldu. Ancak bundan 6nce
asil uzatmasi ile ilgili bazi teknikleri tanimladi.
Tlberkiloz ve polio hastalari dénemin hasta
grubunun cogunu olusturmaktaydi. Ozellikle
tiberkuloz hastalarinin tedavisi ile ilgili o do6-
nemde oldukca az tedavi yontemi vardi. Dr.
Hibbs zamaninin ¢cogunu eklem tuberkiloz so-

nucu olugsan deformitelerin tedavisine ayirdi.
Eklem tiberkulozunun da akciger tlberkulo-
zunda oldugu gibi ortam degisikliginden olum-
lu etkilendigini gosterdi. Bu konuda 1906 yilin-
da bir makalesi yayinlandi. Dr. Hibbs Tlberku-
lozlu dizlere yapti1 artrodezden esinlenerek 9
Ocak 1911 de ilk spinal fizyonu gerceklestirdi.
Bundaki amaci omurgayi dondurmak ve defor-
mitenin ilerlemesini engellemekti. Bu konuda
iyi bir periosteal siyirma ardindan iyi bir dekor-
tikasyonun ve flzyon saglamaya yetecek ka-
dar greft uygulamasi Dr Hibbs’in giinimize bi-
raktigi miraslardan birkagidir. Dr. Hibbs hasta-
lar ameliyat sonrasinda 8-10 haftalik yatak is-
tirahatindan sonra brace ile mobilize etmistir.
Kendisinin titizlikle uyguladigi bu teknik detay-
lar sonucunda flizyon oranlari diger cerrahlara
gore oldukga iyidir. Pott hastalarindan sonra
Hibbs skolyoz hastalarinda da flizyon ameliya-
t1 gerceklestirdi. 1917 yilinda U¢ skolyoz hasta-
sina fuzyon uyguladi. Bu vakalardan sonra,
korreksiyonda elde edebilmek icin hastalara
flzyon ameliyatindan énce bir stire gévde algi-
sI uyguladi. Bir miktar dizelme elde ettikten
sonra fuzyonu gerceklestirdi ve hastalari ame-
liyat sonrasi yatak istirahati ve 6-12 ay brace
ile takip etti. 56 hastay! bu sekilde tedavi eden
Dr Hibbs skolyoz tedavisinde yeni bir dénemin
Oncultgunu yapti. Kariyerini sonuna kadar 360
hastada 427 skolyoz ameliyati yapti. Opere et-
tigi hasta grubunun % 44’u poliolu hastalardan
olusmakta idi. Bu hasta grubundan 7 hastanin
6ldugunl, sadece 15 hastada psddoartroz ge-
listigini bildirmistir.

Basarili cerrahi gegmisinin yaninda egitime
6nem veren kimligi de kendisini 6n plana cikar-
di. Ortopedi kitiphanesine bagisladigi yukli-
ce bir miktar para ile egitime destek verdi. Oli-
munden sonra meslektaglari tarafindan anisini
yasatmak icin kutiphaneye onun adi verildi.
Su an Columbia Universitesinde hizmet veren
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Russel A. Hibbs kutiphanesi ABD’nin en es-
ki ve kokll kutiphanelerinden birisidir.

1947 yilinda tip egitimini ve ortopedik cer-
rah vyetistirme programini desteklemek igin
Russel A Hibbs dernegi kurulmustur. 1960
yihina kadar dernek sadece New York'lu
hekimlerin katildidi kiguk bir grup iken bu yil-
dan sonra digsariya aciimistir. Ginimuazde bu
dernek ortopedinin tim alt dallarinda ortopedi
egitimine destek veren bir kurum olarak is-
lemektedir.
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Dr. Hibss’in Skolyoz alaninda da adini yasat-
mak icin SRS (Scoliosis Research Society)
tarafindan yillik kongrelerde en iyi bildirilere
Russel A. Hibbs destek 6dult verilmektedir.
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