LARSEN SENDROMU
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Nurdan KURAL **

Larsen sendromu, multipl dogumsc:[ cikiklar
nadir bir hastaliktir. Larsen sendromu tanimlanan bir olgu, klinik
ve radyolojik bulgulariyla birlikte sunulmustur.

GIiRIS :

Larsen sendromu ctozemal resesi
kaica, dirsek ve dizlerde dogumsal gikiklar ile karckterize nadir bir
hastaliktir?. Bu hastalikta, basik burun kdéki, hipertelorism ve alinda
(o]
varus yadc ekinovalgus
larda kisalik, vertebralarda anormal segmentasycn olabilir.

Bu sendrom ilk clarck 1950 yihn
findan tanimlanmistir. Ortopedi
likte clan cesitli

Smith (12), hastaligin herediter paterli oldugunu ileri sirmastar,

CLGU TAKDIMI :

Bir gunluk kiz cccugu, senrast sc§ kelundaki sislik ve deformas-
ycn nedeni ile
anne ve -baba akrabalig) clmads
den ogrenildi.

Klinik mu ayenade, hastanin iki kaicesinin hiperakdiksiyon ve
fleksiyon, her iki dizinin hiper ekstansiyon durumunda cldugu, kalga
ve diz hareketlerinin kisith oldugu saptandi (Resim 1). Olgumuzun
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Resim : 1 — Larsen Sendromlu olgumuzun klinik gérinima.

her iki ayaginda ekinovalgus deformitesi vardi. Sag kol sis ve defor-
me idi Alin 6ne dogru cikik, gozler ayrik ve burun koki ¢okikti.

Radyolojik incelemede, her iki kalga ve dizde cikik saptand:. Sag
humerus cisminde angule bir kirtk mevcuttu (Resim 2}.

Labaratuvar muayeneleri normal sinirlardaydi.
Bogaz kilturinde Hemolitik Streptokok ve E.Coli uredi.

Olgumuz servise yatirilip yakin takibe alindi. Sag humerus kingi
icin kolu atellendi. Daha sonra klinik radyolojik bronkopndédmoni ta-
nimlcnan olgu, antibictik tedavisine alind:.
sepsis tablosunda exitus oldu.

TARTISMA :

Dogumsal bir anomali olan Larsen sendromu, ctomozal dominant
(6,10) yada resesif (3,4,14) olarak gecebilir. Dominant ve resesif tip
arasindaki fenotipik ayricaliklar tam clarak telirlenememistir. Erkek ve
kiz esit oranda etkilenir. Erkekten kadina, kadindan erkede gecis
vardir,
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" Resimi 2 — Ol | :
' dislokasyon

" Olgumuzdoki bulgular, Larsen ve arkadaslarinin (7) tarif ettikleri
bulgularle benzeriik gétermektedir. Diz ve kalca cikigi olgumuzda da
saptandi§t gibi, bitiin nesredilen_olgularda pildiriimistir. Ayaklarda
tariimlanan anomali, olgumuzde ckinovalgiis deformitesi olarak sap-
tanmistir.” ' ' e
-+ . Larsen

miteleri ve cesiili arastirmacilar tarafindan bildirilen servikal ve tora-
sik vertebra segmentasyon ancmalilerine olgumuzda rstlahmamlstlr
(5,7.8,11,14). Ancak olgumuzda torakal. vertebralarda interpedikiller
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mesafelerde azalma saptanmistir. Curtis ve Fisher (2,3). Steel ve
Koh! (14)un tanmladigi dirsek cik:di de olgumuzda goézlenemedi. ,

Larse
Kohl (14), ilk
mislardir,

Larsen sendrcmunda, profilaktik cithazlama ve erken cérrahi sta-
bilizasyon tedavide 6nemli bir rol cynar. Qlguruz erken kaybedildi-
dginden, kendisine ortopedik ydnden gerekli tedavi uygulanamamistir.

SUMMARY .

Larsen’s

Larsen’s syndrome, which is a very rare disease and characterized with
multibl congenital dislocations. 'We discussed this syndrome with clinically and
radiologically in this reported.
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