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J eune sendromu veya diğer ad›yla asfiksik torasik displazi, otozo-

mal resesif geçiş gösteren ve multisistem organ tutulumu ile sey-

reden nadir bir iskelet displazisidir. Hastal›ğ›n klinik ve radyolojik

bulgular›n›n baş›nda solunum s›k›nt›lar›n›n eşlik ettiği çan şeklinde dar

toraks ve tipik pelvik kemik anomalileri gelir. Bu çocuklar›n büyük bir

k›sm› erken infant döneminde solunum s›k›nt›s›ndan veya daha sonra-

ki dönemde böbrek yetmezliği nedeni ile kaybedilirler. Sendromun ge-

niş bir klinik spektrum oluşturduğu bilinmektedir (1).  

Olgu bildirisi
Dört ayl›k k›z çocuğu hastanemize göğüs deformitesi ve h›zl› soluk

al›p verme şikayetleri ile getirildi. Öyküsünden sezaryen ile ikiz eşi ola-

rak miyad›nda doğduğu, doğduğunda göğüs kafesinin küçük olduğu,

diğer ikiz kardeşinin normal olduğu, anne ve baba aras›nda akrabal›k

olmad›ğ›, ancak ilk çocuklar›n›n doğumu takiben 3. günde solunum s›-

k›nt›s› nedeniyle öldüğü öğrenildi.  

Fizik incelemede bebeğin küçük, dar bir toraks› olduğu ve solunum

ritminin artm›ş olduğu saptand›. Kalp sesleri sağ toraksta al›n›yordu ve

karaciğer solda palpe ediliyordu. Laboratuvar incelemesi normaldi. Çe-

kilen  akciğer grafisinde dekstrokardi mevcuttu ve mide gaz› sağ üst

kadrandayd› (Resim 1A). Toraks antero-posterior çap› azalm›ş, kosta-

lar normalden k›sa ve horizontal yerleşimliydi (Resim 1B). Pelvis rad-

yografisinde ilyak kemiklerin k›sa ve kare şeklinde olduğu ve asetabu-

lar aç›n›n düzleştiği saptand› (Resim 2). Hastaya situs inversus totalisin

eşlik ettiği Jeune sendromu tan›s› kondu. 

Tart›flma
Jeune sendromu baz› tipik kemik anomalileri ile doğumda tan› alan

multisistemik bir hastal›kt›r (1). Bu çocuklarda küçük ve dar bir toraks,

k›sa, horizontal yerleşimli kostalar bulunur.  Bu torasik anomali s›kl›k-

la pulmoner hipoplazi ve s›k tekrarlayan akciğer enfeksiyonlar›na se-

bep olur. Polidaktili sendroma eşlik edebilir, ancak çoğunlukla parmak-

lar normal say›dad›r. İlyak kemiklerin horizontal çap› normalden k›sa-

d›r, asetabular aç›lar dard›r ve asetabular tavanda kemik ç›k›nt›lar bulu-

nur (trident asetabulum). Femur baş› epifizleri erken osifikasyon göste-

rebilir. Vertebralar ve kafa kemikleri normal görünümdedir (1). 

Jeune sendromlu yeni doğanlarda s›kl›kla fatal seyredebilen solunum

s›k›nt›s› bulunur. Ancak sendromun özellikleri  klinikte çok farkl› şe-

Jeune sendromlu bir çocukta situs inversus
totalis

Burçe Özgen, Mithat Halilo¤lu, Aytekin Besim

B. Özgen (E), M. Halilo¤lu, A. Besim
Hacettepe Üniversitesi T›p Fakültesi, Radyoloji Anabilim
Dal›, Ankara

Gelifli: 25.05.2001 / Kabulü: 19.07.2001

OLGU B‹LD‹R‹S‹



T a n › s a l  v e  G i r i fl i m s e l  R a d y o l o j i ● 593

killerde ortaya ç›kabilir ve hiç solu-

num s›k›nt›s› olmayan olgular da bil-

dirilmiştir (2). Çocukluk dönemine

erişebilen hastalarda s›kl›kla böbrek

yetmezliği görülür, ancak renal disp-

lazinin düzeyi çok değişkendir. Peri-

portal fibrozis ve safra yollar› prolife-

rasyonu gibi hepatik anomaliler ve

pankreatik fibrozis de sendroma eşlik

edebilir. Bu bulgular çeşitli nekropsi

ve karaciğer biyopsi spesimenlerinde

de gösterilmiştir (3).  Bizim olgumuz-

da sadece hafif takipne mevcuttu ve

belirgin solunum s›k›nt›s› yoktu. Has-

tam›z›n abdominal sonografisinde si-

tus inversus totalis mevcuttu. Başka

bir patolojik görünüm saptanmad›.  

Jeune sendromunun ay›r›c› tan›s›n-

da öncelikle kondroektodermal disp-

lazi (Ellis-van Creveld sendromu) ve

torakolaringopelvik displazi (Barnes

Resim 1. A. Ön-arka akci¤er grafisinde dekstrokardi; küçük ve çan fleklinde toraks, horizontal yerleflimli kostalar izleniyor. B. Yan akci¤er grafisinde daralm›fl gö¤üs 
ön-arka çap› ve uçlar› genifllemifl kostalar izleniyor.

Resim 2. Ön-arka pelvis grafisinde asetabular tavan›n düzleflti¤i izlenmektedir. 
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Jeune syndrome or asphyxiating thoracic dysplasia is a rare autosomal recessive
chondrodystrophy with multisystem involvement. The main features of the syndro-
me include a small, bell-shaped thorax and typical pelvic bony changes. Patients usu-
ally die from respiratory insufficiency in early infancy but the disease has a wide
spectrum of clinical manifestations including renal dysplasia, hepatic and pancreatic
fibrosis, and retinitis pigmentosa. We present a case of a 4-month-old girl with a
mild form of Jeune syndrome and situs inversus totalis, an association that was not
previously described.
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sendromu) düşünülmelidir. Ellis-van

Creveld sendromlu hastalar›n hemen

hepsinde polidaktili görülür ve çoğun-

da da bulgulara ektodermal displazi

eşlik eder (4). Bizim olgumuzda bu

özellikler bulunmamaktayd›. Barnes

sendromu çan şeklinde toraks ve la-

ringeal stenozun beraber seyrettiği bir

hastal›kt›r (5). Olgumuzda laringeal

stenozun bulunmay›ş› nedeniyle bu

sendromdan uzaklaş›lm›şt›r. 

Jeune sendromu ve situs inversus

totalis birlikteliği literatürde iki kez

belirtilmiş olsa da bildirilen iki olguda

da farkl› sendromlar bir arada bulun-

maktad›r (6,7). Bu nedenle olgumuz

Jeune sendromuna situs inversus tota-

lisin eşlik ettiği ilk olgu olma özelliği-

ni göstermektedir.
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