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Ellis-Van Creveld sendromlu bir olguda bilateral
redikte edilemeyen patella cikiginin tedavisi

Birol Gilman

Klinigimizde, Ellis-van Creveld sendromu tanisi koyulan ve bilateral rediikte edilemeyen patella cikigi nedeni ile cerrahi tedavi
uygulanan bir olgu takdim edilmistir Tedavi iki devrede uygulanmustir. Patella dislokasyonu ilk ameliyatta, dizdeki valgus ve fleksi-
yon kontraktiirii ve tibianun eksternal rotasyon deformitesi ikinci ameliyatta dazeltilmistir. Sonuglar klinik ve radyolojik olarak iyi

bulunmustur.

The Treatment of Bilateral Irreductible Dislocation of Patella in A Case Of Ellis-Van Creveld Syndrome.

A case of Ellis-van Creveld syndrome with bilateral dislocation of patella treated surgically was presented. Treatment had been
perfomed in two stages. Dislocation of patella had been corrected at the first operation and valgus and flexion deformities of the
knee and external rotation deformity of the tibia had been corrected at the second step. The result was good according to the

clinic and radiographic examinations.

Konjenital rediikte edilemeyen kalici patella dislokas-
yonu, travma olmadan patellanin, lateral femoral kondil
lateralinde fikse, diz hareketleri ile pozisyonu degisme-
yen, kapal rediiksiyon ile rediikte edilemeyen dislokas-
yonu olarak tamimlanabilir (1,2,3).

Genellikle bilateral olan ve herediter 6zellik gosteren
konjenital patella dislokasyonunun, artrogriposis multip-
leks konjenita, Down sendromu ve Ellis-van Creveld send-
romu ile beraber olabilecegi arastirmacilar tarafindan
bildirilmistir (2,4,5).

Tarunin erken devrede koyulmasi ve kalic dislokasyo-
nun erken devrede diizeltilmesi, cocugun biiyiimesine pa-
ralel gelisecek diz deformitelerini ve ge¢ devrede
olusacak dejeneratif artriti 6nlemek yéniinden 6nemlidir
(1,2,3,4,5).

Klinigimizde, bilateral rediikte edilemeyen kalici patella
dislokasyonu nedeni ile cerrahi tedavi uygulanan, klinik
ve radyolojik olarak Ellis-van Creveld sendromu tanisi ko-
yulmus bir olguda uyguladifimiz cerrahi girisim ve so-
nuclan sunulmustur.

Vaka takdimi

H.U., 14 yasinda, Erkek. Ondokuzmayis Universitesi Tip
Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Klinidine, ellerinde ve
dizlerindeki sekil bozuklugu ve yiirime zorlugu nedeni
ile bas vurdu.

Olgumuz ailenin altinci gocugu, anne ve baba akraba
evliligi. Annenin erkek kardesinin oglunda ayni deformi-
telerin oldugu ve bu gocugun oldagu o6grenildi.

Sistemik muayenede, dislerde sivrilme ve okliizyon bo-
zuklu@u, her iki gbzde 7/10 gérme kaybi ve mikropenis
bulgulan disinda patolojik bulgu saptanamadi.

Ortopedik muayenede, ellerde polidaktili, el ve ayak
parmaklarinda kisalik, el ve ayak tirnaklarinda distrofik
degisiklikler vardi. Alt ekstremiteler gévdeye oranla ki-
sa, saj dizde; 35° fleksiyon kontraktiiri, 40° valgus ve
bacakta 25° dis rotasyon deformitesi, sol dizde; 30° flek-
siyon kontraktlird, 45° valgus ve 30° dis rotasyon defor-
mitesi bulundu. Her iki patella femur lateral kondil

lateralinde disloke ve diz fleksiyon hareketi tamdi
(Resim-1a,b).
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Resim 1: (b) Olgunun her ik elinde polidaktili ve tirnaklarda distrofik de-
Gisiklikler

(1) Ondokuzmayis Uni.Tip Fak. Ortopedi ve Trav.Anabilim Dal. Yrd.Doc.
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Resim 1: (c) Her ikl dizdeki valgus, libial dis rotasyon deformites ve pa-

tella dislokasyonunun klinik gérinisd

Resim 2: (a) Her iki el ve elbilek on-arka grafisi.

Resim 2: (b} Pelvis on-arka grafisi,

Radyolojik muayenede, her iki dizde valgus deformi-
tesi, tibia (st ug epifizlerde deformite ve bilateral patella
Gikidy, pelvis grafisinde iliyak kemik i¢ ytiziinde supur for-
masyonu, el ve elbilek grafilerinde,, polidaktili ve karpal
flizyon bulgulan saptand: (Resim 2a,b,c)

Olguda bilateral rediikte edilemeyen patella dislokas-
yonu nedeni ile cerrahi tedavi planlandi.

Cerrahi Teknik ve Patolojik
Anatomik Bulgular

Diz "J" harti seklinde cilt insizyonu ile acildi. (Resim
3) Quadriseps adelesi tiimi ile laterale disloke olmus,
patella lateral femoral kondil lateralinde ve patellar ten-
don laterale disloke bulundu. (Resim 3-a) iliotibial bant
gergindi,

Her iki taraftaki diz eklemi kapsiild, patella kenarina
paralel olarak acildi. Vastus lateralis ve vastus medialis
patelladan ayrildi (Resiin 3b). Patellar tendon ikiye ayri-
larak lateral parca tibia st u¢ medialine transfer edildi.
Patella, femoral kondil én yiiziine tasindi, lateral femo-
ral kondil yliksekligi kaybolmus olarak bulundu. Vastus
medialis patella Gistiine, infero-laterale dikildi. Medialde
olusan eklem kapsiila fazlahi@, patellar tendon altindan

Resim 2: (c) Her ki diz &n-arka grafisi.

Resim 3: Klinik olarak redukte edilemeyen patellanin cerrahi rediksiyo nunda kullanilan teknik
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gecirilerek kendi tstine dikildi. Patellamin laterale dis-
lokasyonu engellendi (Resim 3-c,d).

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

Birinci ameliyatian (¢ hafta sonra femur suprakondi-
ler bolgeden osteotomi yapilarak dizdeki fleksiyon, val-
gus ve tibiadaki dis rotasyon deformitesi duzeltildi, uzun

Resim 4: Patella agik redilksiyonunu takiben, diz yan grafisi.

bacak alcisi uygulandi. Aktif quadriseps egzersizlerine
hemen baslandi, birbuguk ay sonunda al¢i gikartlarak
bitkme egzersizlerine baslandi. Al¢i ¢ikartildiktan sonra
dizin 6n arka ve patello-femoral eklem grafileri (Resim
5-a,b)'de sunulmustur.

Cerrahi girisim sirasinda ve postoperatif devrede komp-
likasyon olmadi.

Son muayene bulgular: Sag dizin 10 ay, sol dizin 8
ay sonundaki degerlendirilmesinde, sag dizde 110°, sol
dizde 90° fleksiyon hareketi mevcut. Her iki dizde eks-
tansiyon tam. Patellalar rediikte bulundu. Olgumuz ha-
len desteksiz yiriyor. Radyolojik sonuclar (Resim
6-a,b)'de sunulmustur.

Tartisma

Konjenital patella ¢ikigr herediter bir hastalik olup ge-
nellikle bilateraldir. Artrogriposis multipleks konjenita ve
Down sendromu ile beraber rediikte edilemeyen patella
¢ikign tammlanmustir (2,4,5). Buna ilave olarak, polidak-
tili, kondrodisplazi ve ektodermal displazi bulgularn ile
karakterize olan Ellis-van Creveld sendromunda da pa-
tella subliiksasyonu veya dislokasyonu bildirilmektedir
(6,7).

Olgumuz, klinik ve radyolojik bulgulan ile Ellis-van Cre-
veld serdromuna uymaktadir. Her iki dizinde rediikte edi-
lemeyen patella dislokasyonu nedeni ile cerrahi tedavi
uygulanmustir.

Konjenital rediikte edilemeyen patella cikiginda tipik
gorinti; dizde fleksiyon kontraktiirti ve valgus deformi-

Resim 5: (&) Femur suprakondiler dizeltme ostectomisi sonrasi diz én
arka,

Fesim 5:(b) patello-femoral eklem grafiler|

tesi, bacagin dis rotasyon deformitesi ve patellanun femur
lateral kondil lateralinde bulunmasidir (1,2,3)

Stanisavljevic (1), patolojik anatomik bulgulan séyle
siralamaktadir;

a. Quadriseps femoris ve patella diz antero-lateralinde
yerlesmistir.

b. Patella diz lateral yiiziinde kahaidir. Eklem yuzii ve
cismi normalden kiiciiktir

c. Lateral femoral kondil anterior yiizii diizdr.

d. Diz anterior ve medial yizini kaplayan kapsil ka-
lindur.

e. Dizde valgus ve tibiada eksternal rotasyon deformi-
tesi varchr. Bu bulgular, olgumuzun her iki dizinde de bu-

lunmustur. Ilavz bulgu olarak her iki iliotibial bant
gerginligi goézlenmistir
Literatirde rediikte edilemeyen patella dislokasyonu

yontem tammlanmistir

erin ortak ozellid

tedavisinde bir c¢ok cerrahi
(1,2,3,4,5). Bu cerrahi teknil
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Resim 6: (a) Bilateral redukte edilemeyen patella dislokasyonu olgusu-
nun son kontrol diz on-arka.

a. Acik rediksiyon,
b. Vastus medialisin patella tistiine tasinmasi, patellar
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