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Beals-Hecht Sendromu’nun Radyolojik Bulgulari
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0zZET

Beals-Hecht Sendromu nadir goriilen, araknodaktili, kontraktiirler ve kulak
deformiteleri goriilen bir bag dokusu hastaligidir. Bu ¢alismada 5 giinliik
erkek bebekte Beals-Hecht Sendromu’ nun iskelet sistemi radyolojik bulgu-
larini tartismak amaglanmistir.

Anahtar kelimeler: Araknodaktili, Beals-Hecht Sendromu

eals Hetch Sendromu (BHS), araknodaktili, kont-

raktlrler ve kulak deformiteleri bulgularinin sap-

tandigi, nadir gorilen bir bag dokusu hastahgidir.
ilk olarak 197 1'de Rodney Beals ve Frederick Hetch tarafin-
dan tanimlanmistir (1). Bu calisma, BHS'nin iskelet sistemi
radyolojik bulgularini tartismayr amaglamaktadir.

Olgu Sunumu

Bes gulnlik erkek bebek, sarilik nedeniyle getirildi.
Oykiisiinden antenatal dénemde (iclii tarama testleri
sonucuna gore gebeligin dusuk risk grubunda oldugu
ogrenildi.

Fizik muayenede fleksiyon kontraktirleri, araknodaktili,
pes ekinovarus, atipik ylz gorinimi (burun koki genis,
palpebral araliklar asagi ¢ekik), displastik kulak (kulaklar
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RADIOLOGIC FINDINGS OF BEALS-HECHT SYNDROME
ABSTRACT

Beals-Hecht Syndrome is a rare connective tissue disorder associated with
arachnodactily, contractures and deformities of the ears. The aim of this
study is to discuss the radiologic findings of a five day old male infant with
Beals-Hecht syndrome.
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disiik ve arkaya rotasyonda ve her iki kulakta heliks-anti-
heliks deformiteleri) bulgulari (Sekil 1) saptandi.

iskelet sistemi direk radyografileri calisildi. El bilek ve diz
grafilerinde fleksiyon kontrakturleri izlendi. Uzun kemikler
ve kostalar ince uzun, meddiller kavite dar izlenmekteydi.
Ayrica uzun kemiklerde deformasyonlar ve araknodaktili
gorilmekteydi (Sekil 2,3).

Tartisma

BHS, genellikle otozomal dominant gegis gdsterir, nadiren
otozomal resesif gecisli veya sporadik olarak gorilebilir.
Fibrillin geninde (5923-31) mutasyon mevcuttur. BHS art-
rogripozis distal tip 9 olarak da adlandirilir.

Oval yiiz gorinimi, kiciuk agiz (mikrognati), yiksek
damak, dis kulak deformiteleri marfanoid gorinim,
progresif kifoskolyoz, araknodaktili, proksimal interfa-
langial eklem kontraktirleri, bilek ve dizlerde fleksiyon,



Tunggekicler ve ark.

Sekil 1. Fleksiyon kontraktiirleri, araknodaktili, pes ekinovarus, atipik yiiz
gorinim, dustk ve displastik kulak bulgulan hastanin fizik muayenesinde
dikkat cekmektedir.

Sekil 3. Bilateral direk el bilek grafilerinde araknodaktili izlenmekte.

parmaklarda ulnar deviasyon gorulir. Ayrica keratokonus,
ektopia lentis gibi g6z anomalileri, mitral valv prolapsusu,
aortada anevrizmal dilatasyon, tek umblikal arter sendro-
mun bulgularidir. Atrial ve/veya ventikiler septal defekt,
mitral yetmezlik ve patent duktus arteriozus gibi ciddi kar-
diyak problemlerle karsilasilabilir. Ciddi akciger hastaligs;
skolyoz ve torakal kafes anomalilerine baglidir (2).

Radyolojik bulgulari arasinda osteopeni, proksimal fa-
lankslarda elongasyon, uzun kemiklerde hafif egilme,

Sekil 2. Direk radyografilerde fleksiyon kontraktirleri, uzun kemiklerde
deformasyonlar, pes ekinovarus mevcuttur. Uzun kemikler ince uzun, mediiller
kavite dar izlenmektedir.

vertebral malformasyonlar, hipoplastik tibia, ileri kemik
yasi 6zefageal atrezi, duodenal atrezi ve annuler pankre-
as sayilabilir. Hastalhigin diger bulgulan osteopeni, uzun
ve ince viicut yapisi, pektus ekskavatum ya da karinatum,
muskdler hipoplazi ve yiiksek damaktir (3).

BHS'de en 6nemli problemlerden biri ilerleyici skolyozdur.
Gocuklarin yarisinda ve eriskinlerin hemen hemen hepsin-
de skolyoz gézlemlenmistir (1). Literatirde 40 aileden 120
vaka bildirilmistir (4). Genellikle normal dogmakla birlikte
makat dogum sikhgi artmistir (4). Cogunlukla yasam su-
releri normaldir. BHS hastalarinin %94’ inde kontrakturler
kendiliginden geriler (5). Radyolojik 6lciimlerde progres-
yon varsa ve ozellikle egrilik 40°den fazla olursa, cerrahi
tedavi distnilmelidir (5). infant déneminde konjenital
kalp hastaliklarindan olim sik gorilirken daha sonraki
donemlerde skolyoz ve pektus ekskavatus gibi iskelet de-
formitelerine bagh restriktif akciger hastaliklarindan 6lam
sikligi artar. Marfan sendromu olanlarda konjenital kalp
hastaligi riski BHS'ye gore daha ylksektir. Sonografik bul-
gularla prenatal taninin amaci gebeligin sonlandiriimasi
degil aileyi hazirlamaktir (6).

Ayiricl tanida infantil Marfan sendromu, Achard sendro-
mu, homosistiniri, distal artrogripozis yer alir. Beals ve
Hetch bu hastaligi araknodaktili, kontraktirler, kulak de-
formiteleri, goz ve kardiyovaskiiler komplikasyonlarin sik
olmamasi, progresif kifoskolyoz olmasi gibi 6zellikleri ile
Marfan sendromundan farklihgini ortaya koymuslardir (1).
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