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Case Report
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OZET

Hipokondroplazi, klinik ve radyolojik olarak akondroplaziye benzer ancak
daha hafif bulgularla seyreden bir iskelet displazisi tipidir. ilk olarak 1969
yilinda Beals tarafindan tanimlanmistir. Yedi aylik erkek hasta bize solu-
num sikintisi ve kas guigslizligu sikayetiyle basvurdu, solunum yetmezli-
gi tespit edilen hasta entiibe edilip mekanik ventilatérde izlendi. iskelet
displazisi bulgulari tasiyan olgumuz klinik ve radyolojik olarak hipokond-
roplazi tanisi aldi. Hipotonisitesi nedeniyle gekilen beyin MR'inda spinal
kord basisi yapan ileri derecede foramen magnum darligi tespit edildi ve
cerrahi olarak dekomprese edildi. Operasyon sonrasi ikinci giin ekstiibe
edildi. Hastamizin mevcut solunum sikintisi ve hipotonisitesi spinal kanal
darligina baglandi. Yayinlarda klinik olarak bulgu veren foramen magnum
darligi akondroplazi ile birlikte sik bildirilirken, hipokondroplazi ile birlikte
bildirilen vakaya rastlamadik. Bu olgu ile solunum sikintisi ve/veya hipoto-
nisite ile gelen, iskelet displazisi bulgular olan hastalarda spinal kanal ve
foramen magnumun gériltilenmesi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Soézciikler: Hipokondroplazi, semptomatik spinal stenoz, de-
kompresyon cerrahisi
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Olgu

Yedi aylik erkek hasta iki glindir olan solunum sikintisi,
ates, oksirik sikayeti ile klinigimize basvurdu. Oykiisiinden
sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi ve alt solunum yolu
enfeksiyonu ve hipotonik infant tanilarilariyla ¢cocuk enfeksi-
yon servisine yatinldigi 6grenildi. Hastanin fizik incelemesinde
boy: 60 cm (3-10p), bas gevresi: 42 cm (3-10p), viicut agirhgr:
6kg (3-10p) di. Hastanin solunumu sikintili, diizensiz, takipne
ve apne ataklar mevcuttu. Hastanin nérolojik muayenesinde
yaygin hipotonisitesi vardi, derin tendon refleksleri normoak-
tif olup, motor gelisimi yasina gore geri idi. Lomber kifozu
ve ayaklarinda bilateral besik ayak (rocker bottom feet) de-
formitesi mevcuttu. Proximal extremitelerinde belirgin kisalik
mevcut degildi. Takibinde solunum sikintisinin artmasi nede-
niyle cocuk yogun bakim servisine devranilip izleminde apne
ataklari ve solunum yetmezIigi gelismesi Uzerine entiibe edilip
mekanik ventilatérde takip edildi. Akciger grafisinde bilateral
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parakardiyak pnémonik infiltrasyon disinda patolojiye rastlan-
madi. Hastanin ¢ekilen kemik grafileri radyoloji bolimi tara-
findan degerlendirildi; vertebralarda &zellikle yan grafilerde
daha belirgin izlenen platispondili ve vertebra korpuslarinda
ylkseklik kaybi ve deformasyon, lomber vertebralarda inter-
pedikiler aralikta daralma, torakolomber boélgede hafif kifoz,
iliak kemikler normale gére kiicik olup asetabular tavanda
dizlesme, sakrum normalden kiicik ve posteriora deplase,
elde &zellikle falankslarda kisalik ve kalinlasma tespit edildi
(Resim 1, 2). Hastanin klinik ve radyolojik bulgular hipokond-
roplazi ile uyumlu bulundu. Hastanin mevcut solunum yetmez-
ligi ve hipotonisitesinin spinal kord basisina bagl olabilecegi
disinlldi. Hasta beyin cerrahisi ile konsilte edilip cerrahi
dekompresyon planlandi. Operasyon 6ncesi darlik bélgesinin
degerlendirilmesi igin ¢ekilen servikal MR incelemesinde bi-
rinci servikal vertebranin anteriora dogru yer degistirdigi ve
buna sekonder birinci ve ikinci servikal vertebra arasindaki
mesafenin kanal diizeyinde belirgin daraldigi, birinci servi-
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Resim 1. Uzun kemik grafisi

Resim 2. Distal alt extremite grafisi

kal vertebra gevresindeki ligamantlerin gergin oldugu, spinal
kordun bu diizeyde belirgin basi altinda oldugu ve 6n arka
capinin yaklagik 2 mm’ye kadar daralmig oldugu tespit edildi
(Resim 3). Distal kordda belirgin syrinks kavitesi izlenmedi an-
cak servikal yedinci vertebra yiiksekliginde orta hatta belirgin
azalma mevcuttur seklinde yorumlandi. Yapilan operasyonda,
foremen magnum posteriordan agilarak kisner teli ters U sek-
linde bukilip oksipital kemik ile kolumna vertebralis acilan
verilerek sorkilaj telleri ile oksipitale acilan deliklerle servikal
2, 3, 4 vertebralan sublaminar olarak tespit edilerek posteri-
ordan stabilize edildi. Hastanin opereasyon sonrasi takibinde
solunum sikintisi diizeldi ve ikinci glinde ventilatérden ayrildi.

Tartisma

En sik gorilen iskelet displazisi olan akondroplazi, otozo-
mal dominant gegisli ciddi boy kisaligina yol agan, enkondral
kemik sekillenmesinde bozuklukla karakterize bir hastaliktir.
Ekstremite kemiklerinin kisalidi, &zellikle proksimal kisimlari
ilgilendirir (rizomeli) (1). Hipokondroplazi ise klinik ve radyo-

Resim 3. Servikal MR; Spinal kord basisi yapan spinal kanal-
da darlik gériintiisi

lojik olarak akondroplaziye benzer ancak daha hafif formudur.
Hipokondroplazide orantisiz boy kisaligi, kisa el ve ayaklar,
radyolojik olarak ise uzun kemiklerde kisalik, inferior lomber
interpedinkiler mesafede daralma, iliak kemiklerde kisalik ve
dlzlesme en sik gorilen bulgulardir (2). Hastanin fizik baki ve
cekilen direkt grafilerindeki bulgular iskelet displazisi ile uyum-
lu ancak akondrolaziye gére hafif seyrediyordu. Mevcut klinik
ve radyolojik bulgularla hastaya hipokondroplazi tanisi kondu.
Hastanin hipotonisitesi nedeniyle planlanan kranial MR ince-
lemesinde servikal ikinci vertabra apeks diizeyinde foramen
magnumda posteriordan kanali daraltan ve anteriordan ciddi
spinal kord basisi yapan kemik olusum tespit edildi ve cerrahi
olarak dekompresyon uygulandi. Yayinlarda spinal kanal ve fo-
ramen magnumda cerrahi girisim gerektirecek dizeyde darlik
akondroplazi ile birlikte siklikla bildirilmektedir (3-7). Literatir-
de klinik olarak bulgu veren veya spinal korda basi nedeniyle
operasyon gerektiren foramen magnumda darlikla seyreden
hipokondroplazi vakasina rastlamadik. Hastamizda sik tekrar-
layan alt solunum yolu enfeksiyonu ve yaygin hipotonisite ve
solunum yetmezIligi mevcuttu. Literatirde hipokondroplazi ile
birlikte hipotonisite bildirilmemektedir. Akondroplazi ile bir-
likte degisik dizeylerde hipotoni bildiriimekte ve bu konuda
farkli gérusler olmasina ragmen yaygin géris bu hipotonisite-
nin foramen magnum darligina bagl spinal kord basisi ile ilis-
kili oldugu seklindedir (8, 9). Bizim hastamizdaki hipotonisite
ve solunum yetmezliginin cerrahi dekompresyon sonrasi hizla
diizelmesi, hipotonisitesinin foramen magnum darligina bagl
spinal kord basisi nedeniyle oldugunu dislindiirdii. Sonug ola-
rak, klinik ve radyolojik olarak hipokondroplazi tanisi koydugu-
muz hastamizda literatur bilgilerinden farkli olarak klinik bulgu
veren ve ciddi boyutta spinal kord basisi yapan, cerrahi mida-
hale gerektiren foramen magnum darlig: tespit ettik. Bu olgu
ile solunum sikintisiyla ve /veya hipotonisite ile gelen, iskelet
displazisi bulgular olan hastalarda spinal kanal ve foramen
magnumun goriltilenmesi gerektigini vurgulamak istedik.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemiglerdir.
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