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Ellis-Van Creveld sendromlu bir olguda bilateral 
redükte edilemeyen patella çıkığınm tedavisi 

Biral Gülman(1) 

Kliniğimizde , Etlis-van Creveld sendromu lanısı koyutan ve bitaıeral redükıe edilemeyen paıetla çıkığı nedeni ile cerrahi ıedavi 
uygulanan bir olgu ıa kd im edilmişıiLTedavi iki devrede uygulanmıştıL Paıetla dislokasyonu ilk ameliyaııa , dizdeki valgus ve fleksi
yon kontraktüm ve tibianın ekstema! rotasyon derarmitesi ikinci ameliyatta düzeltilmiştir. Sonuçlar klinik ve radyolojik olarak iyi 
bulunmuştur. 

The Treatment of Bilateral Irreductible Dis/ocation of Patella in A Case Of EJlis-Van Creveld Syndrome. 

A case of Ellis·van Creveld syndrome with bilateral dislocation arpatella treated surgicaJJy was presented. Treatment had been 
perfomed in tWQ stages. Dislocation of parella had been corrected at the first operation and valgus and lIexİon de[ormities of the 
knee and externa! roıatİan deformiıy of the ribia had been correered at the second step . The resulı was good according to the 
d inje and radiographic examinations. 

Konjenital redükte edilemeyen kalıcı pateııa dislokas
yonu, travma olmadan pateııanın , lateral femoral kondil 
lateralinde fikse , diz hareketleri ile pozisyonu değişme
yen, kapalı redüksiyon ile redükte edilemeyen dislokas
yonu olarak tanımlanabilir (1,2,3). 

Genellikle bilateralolan ve herediler özellik gösteren 
konjenital pateııa dislokasyonunun, artrogriposis multip
leks konjenita, Down sendromu ve Eııis-van Creveld send
romu ile beraber olabileceği araştırmacılar tarafından 
bildirilmiştir (2,4,5). 
Tanının erken devrede koyulması ve kalıcı dislokasyo

nun erken devrede düzeltilmesi, çocuğun büyümesine pa
ralel gelişecek diz deformitelerini ve geç devrede 
oluşacak dejenera tif artriti önlemek yönünden önemlidir 
(1 ,2,3,4 ,5). 

Kliniğimizde, bilateral redükte edilemeyen kalıcı pateııa 
dislokasyonu nedeni ile cerrahi tedavi uygulanan, klinik 
ve radyolojik olarak Eııis-van Creveld sendromu tanısı ko
yulmuş bir olguda uyguladığım'ız cerrahi girişim ve so
nuçları sunulmuştur. 
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Fakültesi Ortopedi ve Travmatoloji Kliniğine , eııerinde ve 
dizlerindeki şekil bozukluğu ve yürüme zorluğu nedeni 
ile baş vurdu . 

Olgumuz ailenin altıncı çocuğu, anne ve baba akraba 
evliliği. Annenin erkek kardeşinin oğlunda aynı deformi
telerin olduğu ve bu çocuğun öldüğü Öğrenild i. 

Sistemik muayenede, dişlerde sivrilme ve oklüzyon bo
zukluğu, her iki gözde 7/10 görme kaybı ve mikropenis 
bulguları dışında patolojik bulgu saptanamadı. 

Ortopedik muayenede , eııerde polidaktili, el ve ayak 
parmaklarında kısalık, el ve ayak tırnaklarında distrofik 
değişiklikler vardı. Alt ekstremiteler gövdeye oranla kı
sa, sağ dizde ; 35° fleksiyon kontraktürü, 40° valgus ve 
bacakta 25° dış roıasyon deformitesi, sol dizde; 30° f1ek
siyon kontraktürü, 45 ° valgus ve 30° dış rotasyon defor
milesi bulundu. Her iki patella [emur lateral kondil 

lateralinde disloke ve diz fleksiyon hareketi tamdı 
(Resim- Ia,b ), 

/ -
Resim 1: (a) Ellis-van C reveld sendromlu olgu nun genel görünüşü. 

Resim 1: (b) Olgunun her ı k ı el inde pol i daktilı ve t ırnakl~.rda d ıstrol ı k de· 
~jşikl j kler. 

(1 ) Ondokuzmayıs Üni. Tıp Fak. Ortopedi ve Trav.Anabilim Dalı. YrdDoç. 
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Resim 1: (c) Her iki dizdeki valgus, tibial dış rotasyan deformilesi ve pa
tella dislokasyonunun klinik görünüşü . 

Radyolojik muayenede, her iki dizde valgus defonmi
tesi, tibia üst uç epifizlerde defonm ite ve bilateral patella 
çıkığı , pelvis grafisinde iliyak kemik iç yüzünde supur for
masyonu, el ve elbilek grafilerinde" polidaktili ve karpal 
füzyon bulguları saptandı (Resim 2a,b,c) 

Olguda bilateral redükte edilemeyen patella dislokas
yonu nedeni ile cerrahi tedavi planlandı. 

Cerrahi Teknik ve Patolojik 
Anatomik Bulgular 

Diz 'T' harli şeklinde cilt insizyonu ile açıldı. (Resim 
3) Quadriseps adelesi tümü ile laterale disloke olmuş , 

patella lateral femoral kondillateralinde ve patellar ten
don laterale disloke bulundu. (Resim 3-a) İliotibial bant 
gergindi. 

Her iki taraftaki diz eklemi kapsülü , patella kenarına 
paralelolarak açıldı. Vastus lateralis ve vastus medialis 
patelladan ayrı ldı (Resiın 3b). Patellar tencl'on ikiye ayrı
larak lateral parça tibia üst uç medialine transfer edildi. 
Patella, femoral kondil ön yüzüne taşındı, lateral femo
ral kondil yüksekliği kaybolmuş olarak bulundu. Vastus 
medialis patella üstüne, infero-laterale dikildi. Medialde 
oluşan eklem kapsülü fazlalığı , patellar tendon altından 

Resim 2: (a) Her iki el ve elbilek ön-arka grafisi. Resim 2: (b) Pelvis ön-arka grafisi, Resim 2: (c) Her iki diz ön-arka grafisi. 

( 

if ' /~...,." 
Resim 3: Klinik olarak redükle edilemeyen pat ellan ı n cerrahi redüksiyo nunda kullanılan teknik. 



geçirilerek kendi üstüne dikildi. Patellanın laterale dis
lokasyonu engellendi (Resim 3-c,d). 

Lateral kompartmana direnaj sistemi kuruldu ve uzun 
bacak ateli yapılarak ameliyata son verildi. Ameliyat so
nu dizin yan grafisi (Resim 4)'de sunulmuştur. 

Birinci ameliyattan üç hafta sonra femur suprakondi
ler bölgeden osteotomi yapılarak dizdeki fleksiyon , val
gus ve tibiadaki dış rotasyon deformitesi düzeltiidi, uzun 

Resim 4: Patella açık redüksiyonunu takiben, diz yan grafisi. 

bacak alçısı uygulandı. Aktif quadriseps egzersizlerine 
hemen başlandı , birbuçuk ay sonunda alçı çıkartılarak 
bükme egzersizlerine başlandı. Alçı çıkartıldıktan sonra 
dizin ön arka ve patello-femoral eklem grafileri (Resim 
S-a,b)'de sunulmuştur. -

Cerrahi girişim sırasında ve postoperatif devrede komp
likasyon olmadı. 

Son muayene bulguları: Sağ dizin 10 ay, sol dizin 8 
ay sonundaki değerlendirilmesinde, sağ dizde 110° , sol 
dizde 90° fleksiyon hareketi mevcut. Her iki dizde eks
tansiyon tam. Patellalar redükte bulundu. Olgumuz ha
len desteksiz yürüyor. RadyolOjik sonuçlar (Resim 
6-a,b )'de sunulmuştur. 

Tartışma 
Konjenital patella çıkığı herediter bir hastalık olup ge

nellikle bilateraldir. Artrogriposis multipleks konjenita ve 
Down sendromu ile beraber redükte edilemeyen patella 
çıkığı tanımlanm ı ştır (2 ,4,5). Buna ilave olarak, polidak
tili , kondrodisplazi ve ektodermal displazi bulguları ile 
karakterize olan Ellis-van Creveld sendromunda da pa
tella sublüksasyonu veya dislokas yonu bildirilmektedir 

. (6,7) 
Olgumuz, klinik ve radyolojik bulguları ile Ellis-van Cre

veld serdromuna uymaktadır. Her iki dizinde redükte edi
lemeyen patella dislokasyonu nedeni ile cerrahi tedavi 
uygulanmıştır. 

Konjenital redükte edilemeyen patella çıkığında tipik 
görüntü ; dizde fleksiyon kontraktürü ve völgus deformi-
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Resim 5: (a) Femur suprakondiler düzeı ıme oslealomisi sonrası diz ön
arka, 

Resim 5:(b) patello-femoral eklem grafileri 

tesi, bacağın dış rotasyon deformitesi ve patellanın fem ur 
lateral kondil late ralinde bulunmasıdır ( 1,2,3). 

Stanisavljevic (1) , patolojik anatom ik bulgu l arı şöyle 

sıralamaktadır ; 

a. Quadriseps femoris ve pa tella diz antero-lateralinde 
yerleşmişti r. 

b. Patella diz lateral yüzünde ka !ı c ı d ı r. Eklem yüzü ve 
cismi normalden küçüktür. 

c. Late ral femoral kondil ante rior yüzü düzdür. 
d. Diz ante rior ve medial yüzünü kaplayan kapsü l ka

!ındır. 

e _ Dizde valgus ve tibiada eksternal rotasyon deformi
tesi vardı r. Bu bulgular, olgumuzun her iki dizinde de bu
lunmuştur. ilan bulgu olarak her iki il iotibial ba nt 
gerginliğ i gözlenm iştir. 

Literatürde redükte edilemeyen pateıia dislokasyonu 
tedavisinde bir çok cerra hi yöntem tanımlanmıştır 

( 1,2 ,3,4 ,5). Bu cerrahi tekniklerin ortak özelliği; 
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Resim 6: (a) Bilateral redükte edilemeyen patella dislokasyonu olgusu
nun son kontrol diz ön-arka. 

a. Açık redüksiyon , 
b. Vastus medialisin patella üstüne taşınması, patellar 
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Resim p:(b) patello-femoral eklem grafileri 

tendon transferi gibi yöntemlerle patellayı yerinde tuta
bilmek, 

c. Quadriseps mekanizmasını lateralden anteriora ta
şımak, 

d. Deformitelere yönelik düzeltme osteotomileri uygu
lamaktır. 
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