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Larsen sendromu. multipl doğumsal cı.kıklar ile kamkıerlze 
.nadi(bir hastalıkt;r. Larsen sendromu tanımlanan bir olgu. klini'k 
ve radyoloiik bUlgularıyla birlikte sunulmuştur. 

GiRiş: 

La rsen sendromlU! otozom a l reses i f (3, 4, 14) veya domina nt (6,10). 
kaiça, dirsek ve d izlerde doğumsal çıkıklar ile karc:;; kterize na dir bir 
h ast a lıktır ?  Bu' h a st a lıkt a, b a sı·k bu run kökü, hipertelorism ve alinda 
ç ı kıklik gibi yüze a it a nom a l il er b ulunur .  Bu anom alilerle birlikte ekino­

v a rus yada ek inovalgus defo rmires i, silindir ik p a rm a k la r, metakarp­

l a rd a  'kısalık, verte bra l a rda a norma l segmentasyo n  ol a bi lir. 

Bu sendrom ilk ol a ra·i< 1950 yıl ın da Larsen ve arkadaşları 7 tara­
f ınd a n  t a nımlanmıştır. O rtoped i k yayınlarda, is kelet a nom a lileri ile bir­
likte olan ç,eşitli ekleomlerin ımult ib l çıkıklar! r a por edilmiştir (1,2,9,13). 

Smith (12). hastalığın herediter paterli olduğunu ileri sü�müştür. 

OLGU TAKDiMi 

Bir günlük kız çocuğu, sonrası sağ ·kdvndaki şiş!ik ve deformas­
yon nedeni il e  kliniğirnize başvu rdu . Doğumunun fc-rseps ile olduğu 

anne ve 'b[:oba ai<rabcılığı o lm a d ı ğı, ailede ilk çocuk old uğu öyküsün­

den öğrenildi. 

Klinik m u  ayenede, Iıastanın iki kaiçosınınhipera,bdüksiyon ve 
fleksiyon, her ilü dizinin hiper ekstansiyon durumunda olduğu, 'kalça 
ve diz hareketlerinin kısıtlı' Oldu ğu saptandı (Resim ,1). Olgumuzun 
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Resim: 1 � Larsen Sendromlu olgumuzun klinik görünümü. 

her i"ki ayağında ekinovalgus deformitesi vardı. Sağ 'kol şiş ve defor­
me idi Alın öne doğru çıkık, göZjler iıynk ve burun kökü çöküktü. 

Radyolojik incelemede, her iki kalça v e  dizde çı"kık saptandı. Sağ 
hu merus cisminde angule b ir kırık mevcuttu (Resim .2)'. 

Labaratu var muayeneleri normal sınırlardaydı. 
Boğaz kültüründe Hemoliti"k Streptokok ve E.Coli üredi. 

Olgumuz servise yatırılıp yakın takibe alındı. Sağ hu merus 'kırığı 
için kolu atellendi. Daha sonra klinik radyolojik bronkapnömoni ta­
nımlanan o lgu, antibiotil< tedavisine alınd ı.  D u rumu düzelmeyen olgu .  
sepsis tablosunda exitus oldu .  

TARTIŞMA: 

Doğu msal bir anomali olan Larsen sendromu, otomozal dominant 
(6,10) yada resesif (3,4,14) olarak geçeb ilir. Dominant ve resesH tip 
arasındaki fenotipik ayrıcalıklar tam olaraık -belirlenememiştir. Er:ke'k ve 
kız eşit oranda etkilenir. Erkekten kadına, kadından erkeğe geçiş 
vardır. 
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•.• • •  '1. 

. Re�im ; 2 _ Ol
gumuziı�' radyoıi:ıiik g6rünÜrıiü. Kalça�'E"dizıerdeki; 

. . .... '''d'islokasyon 
dil<kati çekmekte . 

• •  " i � 

....
· OI9UTl)!JzOOki bulgular, Lars�n ve arkadaslarının (7) tari f ettikleri 

bulguıarlG b8Tız�rlik götermektedir. Diz ve ka:�6i:ı çıkığı olgumuzda da 

şçıptandığı gibi, bütün. neşredilyn olgularda bildirilmiştir. Ayaklarda 

tpllımlanan onomqlt ôlgumuzda rikinOvalgus'deformite-siolarok sap-

ta�il1lştl;'. . -. . . ' " . . ' . ' . .  

. Lorsen
ve.arkadaşlarının (7) tammladı'kları, 

damnk ve uvula- defor­

miteleri ve çeşitli araştırmacılar tarafından bildirilen servikal ve tora­

sik vertebrasegmentasyon anomalilerine.olgumuzda rastlanmamıştır 

(5,7,8,11,14). AnCa'kolgumuzda tomkolvertebralQrda _ interpediküler 
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mesO'felerde azalma saptanmıştır. Curtis ve Fisher (2,3). Steel ve 
Kohl (14)un tanımladığı d'irsek çık:ğı do olgumuzda gözlenemedi. 

Larse. n sendromunda. görÜlen ariomalilere ilave Ölarak Steel ve 
Kahl (14J:','il1k olarak :bu sendrcımda karpalkemi'k lerde -fazlalık sapta-
mışlardır, ' , : 

' 

Larsen sendromunda� profiiakHk cıhazlama ve erken .cerrahi sta­
bilizasyon tedavide önemli bir rol Cıynar. Olgumuz erken kayb edildi­
ğinden, kendisine ortopedik yönden gerekli tedavi uygulon·ômomıştır. 

SUMMARY 

Larse,n's Syridrome 

Larsen's syndrome, which is o very ran. disease and characterized with 
multibl congenltal disloeations. "Ne discussed this syndrome with elinically and 
radiologically in ttlls reported .. 
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