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Morquio sendromunda tek tarafl› kronik patella ç›k›¤›nda 

proksimal dizilim düzeltici cerrahi tedavi: 

Olgu sunumu 
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OLGU SUNUMU

Mukopolisakkaridoz IVA (MPS IVA: Morquio sendromu) N-asetilgalaktozamin-6-sülfat sülfa-
taz enzim eksikli¤inden kaynaklanan bir lizozomal depo hastal›¤›d›r. MPS IVA hastalar› do¤um-
da sa¤l›kl› görünürler. Bu sendroma özgün radyolojik de¤ifliklikler klinik belirti ve bulgulardan
önce gözlenirler. Hastalar›n ço¤unda, ikinci veya üçüncü on y›lda, ilerlemifl eklem dejenerasyo-
nu ortaya ç›kar. Ara metabolitlerin artmas›na ba¤l› olarak eklem hiperlaksitesi belirgindir. Bu ça-
l›flmada, proksimal yumuflak doku dizilim cerrahisi yap›larak tedavi edilen kronik patella ç›k›k-
l›, kal›tsal cüceli¤i olan bir hasta sunulmufltur. 
Anahtar sözcükler: Do¤um defekti; kal›tsal cücelik; Morquio sendromu; mukopolisakkarid.

Mukopolisakkaridoz IVA (MPS IVA: Morquio
sendromu) otozomal resesif bir hastal›k olup, muko-
polisakkarid depo hastal›klar› aras›nda s›n›fland›r›-
l›r.[1] Bafll›ca klinik özellikleri, 1929 y›l›nda Morqui-
o ve Brailsford taraf›ndan tarif edilmifltir.[2] Bildirilen
s›kl›¤› de¤iflkenlik gösterse de, bat› toplumlar›nda
ortalama görülme s›kl›¤› 1:140,000’dir.[3]

MPS IVA hastalar› do¤umda sa¤l›kl› görünürler.
Bu sendroma özgün radyolojik de¤ifliklikler klinik
belirti ve bulgulardan önce gözlenirler. MPS IVA
hastalar›n›n ço¤unda ilk belirti ve bulgular 3 yafl›nda
fark edilir, ancak k›sa gövdeli cücelik (spondiloepi-
fizyal displaziye ba¤l› geliflir), odontoid hipoplazi,
pektus karinatum, koksa valga ve valgus dizleri de
kapsayan klasik fenotip 6 yafl›nda ortaya ç›kar. Ek-
lem hiperlaksisitesi ve korneal opaklaflma ara meta-
bolitlerin birikmesine ba¤l› geliflen bulgulard›r.[4,5]

Bu hastalar, genç eriflkinlik döneminde kardiyopul-
moner ve nörolojik fonksiyon bozukluklar› nedeniy-

le kaybedilmifl olmakla birlikte, son dönemlerde ge-
liflen yo¤un bak›m sayesinde beklenen ömür alt›nc›
dekada kadar uzat›lm›flt›r. Anestezi ekip ve ekip-
manlar›n›n yeterlili¤i, ekokardiyografi ve akci¤er
fonksiyon testi gibi incelemelerin ameliyat öncesin-
de yap›lmas› cerrahi tedavide kötü sonla karfl›laflma
riskini azaltacakt›r.[6]

Eklem hiperlaksitesi, anormal birikimlere ba¤l›
erken k›k›rdak de¤ifliklikleri, anormal mekanik stres
ve eklem displazisi erken artroza yol açar ve artrop-
lasti ameliyatlar›na gerek duyulabilir.[7]

Bu yaz›da, proksimal yumuflak doku dizilim cer-
rahisi yap›larak tedavi edilen, kronik patella ç›k›kl›,
Morquio sendromlu bir hasta sunulmufltur. 

Olgu sunumu
13 yafl›nda Morquio sendromu tan›s› alm›fl k›z

çocuk, klini¤imize büyüme gerili¤i, dizde deformite
ve yürümede güçlük flikayetleri ile baflvurdu. Hasta-
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ya yürüme ça¤›nda tek tarafl› patella ç›k›¤› tan›s› ko-
nulmufl, ancak sosyo-ekonomik nedenlerle aile tara-
f›ndan ihmal edilmiflti. Akraba evlili¤i olmayan bir
ailenin ilk çocu¤uydu. Hastan›n spondiloepifizyal
displazi tan›s› alm›fl bir erkek kardefli vard›. Hasta
100 cm boyunda ve 17 kg a¤›rl›¤›ndayd›.

Aile, hastada 5 yafl›ndayken ilerleyici tipte pay-
tak yürüyüfl fark etmifllerdi. Geçen süre zarf›nda,
hasta baflka bir merkez taraf›ndan gözlem alt›nda tu-
tulmufltu. Baflvuru s›ras›nda hastan›n flikayeti paytak
yürüyüfl ve özellikle sa¤ dizde eklem hareketleri ile
oluflan diz deformitesiydi. Ayr›ca, klini¤imize bafl-
vurdu¤unda dizde orta düzeyde bir a¤r› ve kas güç-
süzlü¤ü vard›.

Genel fizik muayenesinde, k›sa gövde ve boyun
ile birlikte pektus karinatum saptand›. Diz muayene-
sinde, di¤er uyluk ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda 3 cm kas
atrofisi, fleksiyonda patella ç›k›¤› ve ekstansiyonda
patella subluksasyonu görüldü. Her iki dizde valgus
deformitesi (sa¤ 18 derece, sol 21 derece) mevcuttu.
Q-aç›s› sa¤da 20, solda 18 dereceydi. Her iki tarafta
kalça hareketleri ve sol diz hareketleri tamd›, ancak
sa¤ dizde eklem laksitesi ve 30 derece fleksiyon

kontraktürü mevcuttu. Sol dizde kas gücü normal ol-
mas›na ra¤men sa¤ dizde ekstansiyon gücü 4/5 ola-
rak de¤erlendirildi.

Radyolojik muayenesinde, odontoid hipoplazi,
omurga gövdelerinde düzleflme, disk mesafesinde
artma, asetabular displazi, proksimal femurda defor-
miteye ba¤l› kalça ekleminde uyumsuzluk ve bilate-
ral genu valgum deformiteleri saptand›. Sa¤ diz ön-
arka, yan ve te¤etsel  diz grafilerinde patella ç›k›¤›
gözlendi. Sulkus aç›s› sa¤ dizde 144 derece, sol diz-
de 132 dereceydi. Sa¤ dizde Insall-Salvati indeksi
1.1 olarak ölçüldü.

Hasta ve ebeveynleri ile görüflülerek, sa¤ dize
proksimal dizilim cerrahisi (vastus medialis obliku-
sun lateral ve mediale tafl›nmas› ile birlikte lateral
gevfletme) uyguland› (fiekil 1a-c). Patellar hareketler
ameliyat s›ras›nda de¤erlendirildi ve Q-aç›s›n›n 12
dereceye geriledi¤i görüldü. Yirmi dört saat sonra
drenler ç›kar›ld›. Hasta 15 gün uzun bacak alç›da tu-
tulduktan sonra 4 hafta da dizlik ile takip edildi.
Hastaya aktif uzun bacak kald›rma hareketlerinin ar-
d›ndan aktif diz egzersizlerine baflland›. Ameliyat›n
3. ay›nda diz hareketleri tam olarak yap›labiliyordu.

fiekil 1. (a) Vastus medialis oblikusun haz›rlanmas›, (b)
lateral gevfletme uygulamas›, (c) vastus medialis
oblikusun lateral ve mediale tafl›nmas›. [Bu flekil,
derginin www.aott.org.tr adresindeki online versi-
yonunda renkli görülebilir]

(a)

(c)

(b)
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Bir y›l sonunda yap›lan kontrolünde, klinik muaye-
ne ve radyolojik de¤erlendirmede patella hareketle-
rinin normal s›n›rlarda oldu¤u görüldü (fiekil 2).

Tart›flma
Morquio sendromu, idrarda keratosulfat ve be-

yazküre hücrelerinin sitoplazmas›nda Reilly granü-
lasyonlar›n›n varl›¤› ile karakterize, otozomal resesif
bir mukopolisakkarid metabolizmas› hastal›¤›d›r. ‹s-
kelet sistemi bulgular›ndan odontoid hipoplazi, göv-
desel cücelik, omurga gövdelerinde düzleflme, disk
aral›klar›nda artma tan› koydurucudur. Asetabulu-
mun darald›¤› bir kalça, koksa valga, simfizis pubis
genifllemesi ve genu valgum da tan›mlanm›flt›r.[2,3,6]

Elde metakarplarda k›sal›k, küçük karpal kemikler
beraberinde distal radyal ve ulnar displazi görülür.
Birçok olguda yayg›n ba¤ gevflekli¤i belirgindir. Bi-
zim hastam›zda bu klinik ve radyolojik bulgular›n
birço¤u bulunmaktayd›.

Spondiloepifizyal displazi ve Morquio sendromu
gibi kal›tsal cücelik hastalar›nda, deformitelerin ya-
flam›n ilk on y›l içinde geliflmesi ortopedik cerrahlar
için zor problemler yaratmaktad›r. Literatür gözden
geçirildi¤inde, bu hastalarda ilerlemifl k›k›rdak hasa-
r›na ba¤l› geliflen kalça ve diz eklem artrozunun ar-
troplasti ile tedavisi, veya genu valgum deformitesi-
nin osteotomi ile düzeltilmesi yay›nlanm›flt›r.[3,6-8]

Tekrarlayan patella ç›k›klar›n›n tedavisinde kullan›-
lan cerrahi giriflimler befl gruba ayr›labilir: (1) gergin
lateral retinakulumun gevfletilmesi, (2) ekstansör
mekanizman›n proksimal dizilimi, (3) ekstansör me-
kanizman›n distal dizilimi, (4) distal ve proksimal
dizilim cerrahilerinin kombinasyonu, (5) patellan›n
eksizyonu ile birlikte ekstansör mekanizman›n dizi-
limi. Yumuflak doku cerrahilerinin endikasyonlar›,
troklear displazinin efllik etti¤i veya etmedi¤i medi-
al gevflekli¤e ba¤l› instabilite, distal dizilim cerrahi-
lerine ek olarak ince ayarlama ve iskelet geliflimini
tamamlamam›fl hastalar olarak s›ralanabilir. Distal
dizilim cerrahisinin endikasyonlar›, Q-aç›s›n›n 20
dereceden fazla ve tüberkül-troklear oluk mesafesi-
nin 15 mm’den fazla oldu¤u dizilim bozuklu¤una
ba¤l› instabilite ve inferior ve lateral kondromalazi-
nin efllik etti¤i patellar instabilite olarak s›ralanabi-
lir. Bu ifllemler büyüme pla¤›n›n halen aç›k oldu¤u
hastalarda yap›lmamal›d›r.[9]

Bilgelerimize göre, daha önce Morquio sendrom-
lu bir hastada patella ç›k›¤›n›n tedavisi ‹ngilizce lite-
ratürde bildirilmemifltir.

Kemik deformiteleri ve eklem displazisi sonu-
cunda de¤iflen biyomekanik, eklemlerde dejeneratif
de¤iflikliklere yol açabilir. Özellikle Morquio A sen-
dromlu hastalarda, yük tafl›yan alt ekstremitelerde
bu de¤ifliklikler belirgindir. Bizim hastam›z›n bafl-
vuru s›ras›nda flikayeti, kronik patella ç›k›¤›na ba¤l›
geliflen sa¤ dizde a¤r›, güçsüzlük ve deformiteydi.
Bu hastada, ekstansör mekanizman›n dizilimini sa¤-
lamak, fleksiyon kontraktürünü düzeltmek ve sa¤
dizde geliflebilecek erken deformasyon ve dejeneras-
yonu önlemek için proksimal dizilim cerrahisi yap›l-
mas› planland›. Birinci y›l›n sonundaki kontrolde,
tam diz hareketlerinin kazan›ld›¤› tatminkar sonuç-
lar elde edildi.

Sonuç olarak, Morquio A sendromlu redükte
edilmemifl patellar ç›k›¤› olan bu hastada, yeniden
dizilim cerrahisi k›sa dönemde tatminkar sonuç ver-
mifltir.

Ç›kar Örtüflmesi: Ç›kar örtüflmesi bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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