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CASE REPORT / OLGU SUNUMU

Hajdu-Cheney Sendromlu Hastada Fokal Enfeksiyon Kontrolii:

Vaka Raporu

Control of Focal Infection in a Patient with Hajdu-Cheney Syndrome: Case Report

Siavash ABBASGHOLIZADEH

Oz

Hajdu-Cheney sendromu, kisa boy, siddetli osteoporoz, akro-
osteoliz, dismorfik yliz Ozellikleri ile karakterize c¢ok nadir
goriilen bir bag dokusu hastaligidir. Otozomal dominant gegis
gosteren bu hastalik, spontan de nova mutasyonu ile de goriilebilir.
Spesifik tedavisi olmayan bu hastaligin tedavisi semptomatiktir ve
osteoporézdan korunma hedeflenir.

Bu vaka raporunda, klinigimize bagvuran Hajdu-Cheney
sendromlu bir hastada goriilen osteoporotik mandibular kirigi
tedavisi ve ardindan baska bir odakta dis ¢cekimi sonrasi goriilen
fokal enfeksiyonun kontroliinde uygulanan tedavi protokoliiniin
anlatilmasi amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Hajdu-Cheney Sendromu, osteoporoz, fokal
enfeksiyon

Abstract

Hajdu-Cheney syndrome is a very rare connective tissue disorder,
characterized by a short stature, severe osteoporosis, acro-
osteolysis, dysmorphic facial features. It has autosomal dominant
inheritance or may occur due to spontaneous de novo mutation. At
present there is no specific treatment for Hajdu-Cheney syndrome.
Management is symptomatic aimed at preventing osteoporosis

In this case report, it is aimed to describe the treatment
protocol applied in the control of osteoporotic mandibular fracture
and focal infection after tooth extraction in patients with Hajdu-
Cheney syndrome.
Keywords: Hajdu-Cheney
infection

syndrome, Osteoporosis, Focal
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Giris

Hajdu-Cheney otozomal dominant gegis gdsteren ve nadir
rastlanan konjenital bir hastaliktir. Tiim hastalarda kisa boy,
yaygin osteoporoz, akroosteolizis, kafatasi deformiteleri
ve orta yiizde diizlesme, mikrognati gibi kranio-fasiyal
deformitelerle karakterizedir (1). Ilk kez klinik ve
radyografik olarak 1948 yilinda Hajdu ve Kauntze tarfindan,
1965 yilinda da Cheney tarafindan tanimlanmis, bu tarihten
sonra Hajdu-Cheney sendromu olarak adlandirilmistir (2).
Artrodentoosteodisplazi olarak da adlandirilir (3). Derin
damak kubbesi, yarik damak, dislerde stirme bozukluklar1
ve erken dig kayiplar1 gibi dental anomaliler gozlenebilir (4,
5). Hastaligin patogenezi hala bilinmemektedir bu sebeple
de kesin bir tedavisi yoktur; fakat ileri osteoporozlar
kontrol etmek i¢in bifosfonat kullanimininda dahil oldugu
semptomatik tedaviler 6nerilmektedir. Bu hastalarda kemik
iyilesmesi kapasitesi azaldigindan fraktiir meydana geldigi
zaman segmentler arast deplasman kalict bir hale donebilir
(6,7). Bu vaka raporunda Hajdu-Cheney sendromlu hastada
goriilen osteoporotik mandibular kirigini ve farkli bir odakta
dis ¢ekimi sonrasi goriilen fokal enfeksiyonun kontroliinde
uygulanan tedavi protokoliiniin anlatilmas1 amaglanmistir.

Vaka Raporu

Marmara Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz, Dis ve
Cene Cerrahisi Anabilim Dali Klinigi’ ne sag mandibular
bolgede agn ve sislik sikayetiyle bagvuran 31 yasimdaki
bayan hastanin hipertansiyon,
hiperlipidemi ve Hajdu-Cheney Sendromu mevcuttur. Bu
sendroma bagli olarak ortaya ¢ikan siddetli osteoporozlardan

sistemik anamnezinde

dolay1 iki bacak dizalti ampute olan hastanin mevcut damar
duvart patolojisine bagli olarak dnceki tedavilerinden sonra
komplikasyon gelismis ve sag kol bolgesinde genis doku
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kaybt oldugu goriilmistiir. Klinigimize gelmeden oOnce
odontojen enfeksiyon kaynakli apse tanistyla antibiyotik
tedavisi uygulanmis, Dbasarisiz olunmasi sebebiyle
klinigimize yonlendirilmistir. Hastanin klinik muayenesinde
sag mandibular bolgesinde palpasyonda sertlik, sislik, agiz
acikliginda kisitlilik, 38 nolu diste dentin ¢iiriigii ve 46 nolu
dis etrafindan eksuda cikist ile birlikte mobilite oldugu
gbzlemlenmistir. Radyolojik muayenede 38 nolu disin
kokiinde kondensing osteitis ile uyumlu radyopak goriintii,
45 ve 46 nolu dis bolgesinde ¢oklu kirik hatlart tespit edildi.
Radyolojik ve klinik muayenenin sonucunda sag mandibular
molar bolgede kontralateral taraftaki interdental iligkide
herhangi bir bozukluga yol agmayan patolojik fraktiir tanisi

konulmustur (Resim 1A)

Akut durum kontrol altina alindiktan sonra hasta
genel anestezi altinda opere edildi. Nazal entubasyonla
genel anestezi uygulandi. Intermaksiller fiksasyon (IMF)
uygulandiktan sonra intraoral yaklasimla kirik bolgesine
ulasildi, nekrotik dokular uzaklastirilip segmentler miniplak
ve vidalar ile fikse edildi, yara yeri primer kapatildi.
Operasyon sonrasi ¢ekilen panaromik radyografi ile fraktiir
hatt1 kontrol edildi (Resim 1B).

Resim 1A. Sag mandibular bolgedeki frakttiiriin radyografik
gorlintiisti

Resim 1B. intermaksiller fiksasyon sonrasi fraktiir hattmin
radyografik goriintiisii

Ikinci y1l kontroliinde, 38 nolu diste agr1 sikayeti bulunan
hastaya yapilan endodontik konsultasyon sonucu, agiz
acikliginin kisitli olmasi sebebi ile ilgili digin ¢ekimine karar
verildi. Lokal anestezi altinda normal dis ¢ekimi yapildi
(Resim 2A, 2B). Bir hafta sonra ilgili bolgede siddetli agri ve
ag1z kokusu sikayetiyle klinigimize gelen hastanin intraoral
muayenesinde ¢ekim bolgesinde alveolit tablosu ile uyumlu
klinik belirtiler gozlemlendi. Bdlgenin serum fizyolojik
ile irrigasyon yapildiktan sonra gaz iyodoform tampon
uygulandi. Bir hafta sonraki kontrolde tablonun daha da
agirlastigi ve kemik agikliginin arttigi, ayrica 36 ve 37 nolu
dislerde siddetli mobilite varligi gozlemlendi. Hastadan
alman dental volumetrik tomografide bu bolgede yaygin
osteolitik alanlar oldugu tespit edildi. Akut enfeksiyonun
kontrolii i¢in Sefazolin 1000 mg 2x1/giin I.M, Ornidazol
500 mg 2x1/giin oral regete edildi. Lokal anestezi altinda
36 ve 37 nolu disler ¢ekildi ve nekrotik kemik sokesteri
¢ikarildi (Resim 3). Post-op dental volumetrik tomografi
ile patolojik bir fraktiiriin gelisip gelismedigi kontrol edildi.
(Resim 4A, 4B, 4C). Yara iyilesmesine katki saglamasi
amaciyla, dis merkezde hastaya 20 seans hiperbarik
oksijen tedavisi uygulandi. 6. ay kontroliinde panoramik
radyografide herhangi bir patoloji gbzlenmemistir (Resim
5). Tim sikayetleri gegen hastanin klinik ve radyografik
takibi devam etmektedir.

Resim 2A. 38 nolu disteki derin dentin ¢liriigiiniin radyografik
gorintiisi

Resim 2B. 38 nolu disin ¢ekimi sonrasi ¢ekim soketinin
radyografik goriintiisii
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Resim 3. Eksize edilen kemik sokesteri

Resim 4. Operasyon sonrasi koronal (4A), aksiyal (4B) ve
sagittal (4C) kesitlerden defekt bolgesinin tomografik gorlintiisii

Resim 5. Hastanin 6. ay kontroliindeki radyografik gériintiisii

Tartisma

Hajdu-Cheney Sendromu (HCS) terminal falankslarin kemik
metabolizmasinda ¢6ziinmelere, kafatasi deformitelerine,
erken dis kayiplarina ve yaygin osteoporozlara yol acan
nadir bir sendromdur (4). Bu sendromun etiyolojisi,
patogenezi ya da etken geni hala bilinmemektedir, ancak
bazi raporlarda HCS’de diisik kemik kiitlesi ve yiiksek
kemik dongiisiiniin osteoporozu olusturabilecegi One
stiriilmiistiir (8). Bu teorilerden yola ¢ikilarak HCS’de akro-
osteoliz ve osteoporozun tedavisi i¢in, birisi bisfosfonat
digeri de teriparatid ile kombine edilmis bisfosfonat
olmak tizere iki tedavi yaklasimi Onerilmistir. Hwang ve
arkadaslarmin yaptig1 bir caligmada her iki metotta da tedavi
boyunca herhangi bir fraktiire rastlanmamuistir (9). Baska bir
calismada bifosfonat terapisinin temporomandibular eklem
agrilarint azalttig1, hareket fonksiyonlarmi gelistirdigi ve
kemik dansitesini yiiksek oranda arttirdigi bildirilmigtir
(10). HCS’de bifosfonat tedavisi fraktiirlerin ortaya
¢tkmasini dnlemeye ve kemik rezorpsiyonunu baskilamaya
yardimct olabilir.

Bizimvakamizinbifosfonat ge¢misi bulunmamaktadir,
siddetli osteoporoz mevcudiyetinden dolayi pek c¢ok
ortopedik cerrahi islemi ge¢irmis ve yakin zamanda
bacaklar1 diz altindan ampute edilmistir. Kisa boyun
varligi, hipoplazik mandibula, boyun hareketlerinde
kisitlanma,  eklemlerde  gevseme ve  dislerin
yapisal bozukluklari gibi sendromun sebep oldugu
degisikliklerden dolay: giivenli hava yolu saglanmasi
glictlir, hemen her zaman entiibasyon ve c¢alisma zorlugu

gibi problemler ortaya cikar (8).

Osteoporotik kemik yapist fokal enfeksiyonlarin
kemik

bozuldugundan klinik tablo agirlasir (5). Bu vakada da

harabiyetini siddetlendirir, iyilesmesi
ilk olarak 46 nolu dis ve ¢evresinde gozlenen enfeksiyona
bagli kirik hatlar1 basarili bir sekilde fikse edildi.
Ikinci sene kontroliinde hastanin 38 nolu disteki agri
sikayeti degerlendirilerek pulpitis teshisi konuldu ve
agiz acikliginin yetersizliliginden dolay1 kanal tedavisi
uygulanamayan disin ¢ekimine karar verildi. Cekim
sonrasl, baslangigta alveolitis ile uyumlu olan tablo ilgili
tedavi uygulanmasina ragmen agirlasan klinik bulgular ve
radyolojik bulgularin degerlendirilmesi sonucunda yaygin
osteomiyelit alanlar1 gozlemlendi. Cerrahi olarak kemik
sokesterinin ¢ikartilmasi, nekrotik alanlarin temizlenmesi,
mobil diglerin ¢ekilmesi, antibiyotik tedavisi ve hiperbarik
oksijen tedavisi destegi ile enfeksiyon kontrol altina alindi.
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Sonuc¢

Hajdu-Cheney Sendromlu hastamizdaki fokal enfeksiyon

hizli bir gekilde yayilma egilimi gosterdiginden bu tip

hastalarda dental problemlerin erken teshisi dnem arz

etmektedir. Enfeksiyon kontroliiniin titizlikle yapilmasi ve

enfeksiyon kaynagi olabilecek dislere radikal tedavilerin

uygulanmasi hastalarin yararia olacaktir.
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