Farkl varyasyon gosteren Copenhagen sendromu: Olgu sunumu
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Ozet

Progresif non-infeksiyéz anterior vertebra fizyonu (Copenhagen sendromu), genellikle erken gocukluk déneminde
torakolomber kifoz ve hareket kisithhgi belirtileri ile kendini gosteren progresif bir spinal rahatsizliktir. Norolojik
anormallikler nadir olarak ortaya c¢ikabilir. Tedavide ortopedik cerrahi ile birlikte multi-disipliner yaklasim
gerekmektedir. Bu olgu sunumunda 20 yasinda bir kadin hastada, torakolomber (T12-L2) bdlgede gorilen
copenhagen sendromunun literatiirde rastlanmayan bir varyasyonu, direk grafi ve magnetik rezonans goruntuleri
esliginde tartisildi.

Anahtar kelimeler: Copenhagen sendromu, son plak, kifoz, magnetik rezonans gérintileme

Abstract

Progressive non-infectious anterior vertebral fusion (Copenhagen Syndrome) is a progressive spinal disease usually
presenting in early childhood with the symptoms like thoracolumbar kyphosis, and limited movement. Neurological
abnormalities rarely may occur. Orthopedic surgery with multi-disciplinary approach is required for the treatment. In
this case report, we discussed a rare variation of Copenhagen syndrome which is not seen in the literature, in a 20 year
old female patient with direct X-ray and magnetic resonance images.
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Giris Literatiirde bildirilen copenhagen sendromu

Progresif non-infeksiy6z anterior vertebra
fiizyonu, "Copenhagen Sendromu" olarak da
bilinen, kendine 6zgii radyolojik 6zellikleri ile
diger kifoz yapan nedenlerden ayirt edilebilen,
spinal kolonun nadir goriilen, progresif bir
hastaligidir. Hastalik genellikle erken ¢ocuklukta
torakolomber kifoz ve hareket kisitliligi ile belirti
verir. Hastalik asemptomatik olabilecegi gibi
omurgada hafif diizeyde agr veya tutukluk
sikayeti ile de kendini gosterebilir (1). Norolojik
anormallikler nadir olarak ortaya c¢ikabilir.
Tedavide ortopedik cerrahi ile birlikte multi-

disipliner yaklasim gerekmektedir.

vakalarinda vertebralarin fiizyona ugrayan anterior
kisimlar1 disinda kalan son plaklarin horizantal
planda dogrusal uzanim gosterdigi ve bunun sonucu
olarak da etkilenen vertebralarin, posteriordan
anteriora dogru gelisim yetersizligi ve yiikseklik
kaybina baglh kama seklini aldig1 gorilmiistiir (1).
Bizim olgumuzda, literatiirde daha once
rastlanmayan, T12-L2 vertebralar arasindaki son
plaklarin disgenezisine bagli olarak gelisen ve lateral
gortintiilerde L1 vertebranin kelebek seklinde
goriindiigli vertebra deformitesine neden olan
copenhagen sendromu tespit edilmistir.

Bu yazida torakolomber bolgede farkli varyasyonda
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ortaya ¢ikan copenhagen sendromlu 20 yasindaki bir
bayan hasta X-RAY ve Magnetik Rezonans
Goruntileme (MRG) esliginde sunulmustur.

Olgu

Yirmi yasinda kadin hasta, torakolomber kifoz ve bel
hareketlerinde kisitlilik nedeniyle poliklinigimize
bagvurdu. Oykisiinde hastalik belirtilerinin 9 yaginda
itibaren ailesi tarafindan fark edildigi ve 15 yasina
kadar giderek artis gdsterdigi 6grenildi. Hasta ayrica
6zellikle uzun sire ayakta durmak ve ylriimekle ortaya
¢ikan ve istirahatle gegen bel ve bacaklarda agri ve her
iki uyluk 6n tarafinda belirgin olan uyusma sikayeti
tarifliyordu. Servikal veya diger eklemlerle ilgili olarak
herhangi bir hareket kisitlli§i veya deformite mevcut
degildi. Bunlarin diginda ekstremitelerde gulgcsuzlik,
idrar ve gaita inkontinansi gibi sikayetleri yoktu.
Hastanin prenatal, natal ve postnatal dénem gelisim
surecleri olagan seyretmisti ve 6zge¢gmis sorgusunda
baska bir ciddi hastalik 6ykist vermiyordu.
Kardeslerinde veya akrabalarinda benzer hastalik
OyklUsu yoktu. Fizik muayenesinde; boyu: 158 cm,
agirhgi: 56 kg ve bas cevresi: 52 cm olarak 6lguldd.
Zeka duzeyi ve ndrolojik muayenesi normaldi. Bas-
boyun ve ekstremite muayeneleri olagan idi. Torako-
lomber bdlgedeki kifoz disinda postir anomalisi yoktu.
Yurime paterni dogal bulundu. Bel fleksiyonu: 70°,
ekstansiyonu: 15°, lateral fleksiyonlar: 18°, rotasyonlar:
15° olarak o6lguldu. Hastanin radyolojik
degerlendiriimesinde; direkt grafi ve magnetik
rezonans goruntilemede (MRI) T12-L1-L2
vertebralarda parsiyel flzyon ve kifotik goérinim
(anterior vertebra flizyonu), lateral goérintilerde L1
vertebranin kelebek seklinde goérindiagu vertebra
deformitesi, lomber lordoz artisi, T12'de schmorl
nodill ve L4-5 intervertebral diskte hipoplazik
goérinim tespit edildi. Sakroileit veya diger

spondiloartrit bulgularina rastlanmadi ($ekil 1). Yapilan

doppler ekokardiyografi (Doppler EKO), tim batin ve
genito-lriner sistemin ultrasonografik muayenesi
normaldi. Rutin biyokimya, tam kan, akut faz belirtegleri,
idrar tetkiki ve genetik analiz sonuglari normaldi ve HLA B-
27 negatifti. Hastadan mevcut bulgulariyla ortopedi
goristi istendi. Ortopedik degerlendirme sonucunda
hastaya konservatif tedavi ve rutin takip énerildi. Bunun
Uzerine hastaya medikal tedavi ve bel ve alt
ekstremitelere yonelik egzersiz (Ginde 1 kez, her bir
egzersizin 10'ar defa yapildigi, germe-gevseme ve
izometrik egzersizleri), postur-yuriyis ve ginlik yasam
aktivite egitiminden olusan tedavi programi duzenlendi.
Hasta aylik kontrollere ¢agirilarak takip edildi. Hastanin
agri ve uyusma sikayetleri birinci aydan itibaren belirgin
olarak azaldi. Ancak bir yilin sonunda hareket kisitliigi ve
kifozda bariz degisiklik gézlenmezken hastada ilave
semptom veya bulgu da tespit edilmedi.

Tartisma

Copenhagen hastaliginin tanisi, anterior vertebral
fuzyonun karakteristik radyolojik goériniminin tespit
edilmesi ve enfeksiydz veya inflamatuar spondilodiskitin
ekarte edilmesi ile konulur. Erken radyolojik bulgular,
vertebra anteriorunda intervertebral diskin daralmis ve
erozyona ugramis son plaklarin birlesik gérinimudar (1).
Vertebra anteriorundaki diz kemiksi ankilozun
puberteden dnce progresyon gdstermeye baglamasi ile
Scheuermann hastaligindan ayirt edilebilir. Scheuermann
hastaliginda ankiloz sadece erigkinlerde ve nadiren
ortaya c¢ikar. Copenhagen hastaliginda bir seviye veya
bizim olguda goéruldigu gibi daha fazla seviye etkilenmis
olabilir. Olgumuzda T12-L1-L2 disinda diger
vertebralarda fizyon izlenmedi.

Knutsson ve ark. ve bazi otérler progresif anterior vertebra
flzyonunu bir sendromun parcasi degil sadece bir
malformasyon olarak bildirmislerdir (1-3). Bizim
olgumuzda da torakolomber anterior vertebra flizyonu

disinda ekstra bir anomaliye rastlanmadi. Bu sebeple biz
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de malformasyon olarak adlandiriimasinin daha dogru
oldugunu disintyoruz. Copenhagen hastahiginin
etyolojisi acik olmamakla birlikte thalidomid
embriyopatisinin neden oldugu benzer spinal
degisiklikler bildirilmistir (3). Bizim olgumuzun intra-
uterin dénemde thalidomid veya bagka bir teratojenik
etkene maruziyet 6ykisu yoktu. Ancak olgumuz intra-
uterin dénemde bilemedigimiz hasar verici bagka bir
etkene maruz kalmis olabilir. Kharrat ve Dubousset (4),
konjenital gecisle ilgili olarak 2 vaka bildirmistir. Bizim
olgunun soyge¢mis sorgusunda benzer hastaligi olan
akraba tespit edilmedi. Smith ve ark.(2), Copenhagen
hastaligi olan c¢ocuklarda radyografik goruntilerde
ankilozun son plak erozyonu sonrasi geligtigini ve
bunun aktif inflamasyon kaniti olabilecegini
bildirmislerdir.

Copenhagen hastaliginda genellikle tutulan
segmentlere komsu saglam disklerde asiri kullanim ve
kompensatuar mekanizmalara bagh hizli geligen
dejeneratif degisiklikler goéralir (5). Bizim olgumuz,
etkilenmis segmente komsu disklerde erken
dejenerasyon bulgusunun gelismemis olmasi
bakimindan farkhlk goéstermekteydi. Buna karsilik
olgumuzda, L4-L5 disk mesafesinin daralmis ve
hipoplazik olmasi gelisim defektine bagli olabilir. Bizim
olgumuzda komsu vertebralardaki son plak
disgenesizinin sonucu olarak, L1 vertebranin lateral
plandaki kelebek seklindeki deforme gorintisi
copenhagen sendromunun daha &nce
karsilagilmamis bir varyasyonu olmasi bakimindan
onemlidir.

Copenhagen hastaligi kronik ve progresif paterne
sahip olmasi dolayisiyla c¢ocukluk ddneminden
baslamak Uzere uzun sure devam edecek yakin takip
gerektirmektedir. Bu hastalardaki zamanla gelisen
vertebral kolonda kifoz ve hareket kisithliginin

derecesi tutulan vertebra sayisina ve diskin flizyon

alaninin bayukligune gore degisiklik gdsterir.

Belde agri ve/veya hareket kisithhgi sikayeti tarifleyen
¢ocukluk doénemindeki hastalarin ayirici tanisinda,
progresif non-infeksiy6z anterior vertebra flizyonu
tanisinin da akilda tutulmasi yerinde olacaktir.
Hastaliin erken dénemde tespit edilmesi gereksiz ilag
kullanimini azaltacaktir. Ayrica erken doénemde
baglanacak egzersiz programlari ve postir egitimiyle
hastaligin omurgada olusturacag:r deformite

derecesinin azaltilabilecedi duguniyoruz.

Sekil 1: Direkt grafi ve magnetik rezonans

goruntilemede T12-L1-L2 vertebralarda parsiyel
fuzyon ve kifotik gérinim (anterior vertebra flizyonu),
lateral goéruntulerde L1 vertebranin kelebek seklinde
gorindigu vertebra deformitesi, lomber lordoz artisi,
T12'de schmorl nodulii ve L4-5 intervertebral diskte

hipoplazik gérinim
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