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Morquio sendromunda tek tarafli kronik patella ¢ikiginda
proksimal dizilim diizeltici cerrahi tedavi:
Olgu sunumu
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Mukopolisakkaridoz IVA (MPS IVA: Morquio sendromu) N-asetilgalaktozamin-6-siilfat stilfa-
taz enzim eksikliginden kaynaklanan bir lizozomal depo hastaligidir. MPS IV A hastalari dogum-
da saglikli goriintirler. Bu sendroma 6zgiin radyolojik degisiklikler klinik belirti ve bulgulardan
once gozlenirler. Hastalarin cogunda, ikinci veya ticiincii on yilda, ilerlemis eklem dejenerasyo-
nu ortaya ¢ikar. Ara metabolitlerin artmasina bagl olarak eklem hiperlaksitesi belirgindir. Bu ca-
lismada, proksimal yumusak doku dizilim cerrahisi yapilarak tedavi edilen kronik patella ¢ikik-

11, kalitsal ciiceligi olan bir hasta sunulmustur.
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Mukopolisakkaridoz IVA (MPS IVA: Morquio
sendromu) otozomal resesif bir hastalik olup, muko-
polisakkarid depo hastaliklar1 arasinda siniflandiri-
lir."! Baslica klinik dzellikleri, 1929 yilinda Morqui-
o ve Brailsford tarafindan tarif edilmistir.”’ Bildirilen
sikligr degiskenlik gosterse de, bati toplumlarinda
ortalama goriilme siklig1 1:140,000°dir."”’

MPS IVA hastalar1 dogumda saglikli goriiniirler.
Bu sendroma 6zgiin radyolojik degisiklikler klinik
belirti ve bulgulardan 6nce gozlenirler. MPS IVA
hastalarinin ¢cogunda ilk belirti ve bulgular 3 yasinda
fark edilir, ancak kisa govdeli ciicelik (spondiloepi-
fizyal displaziye bagl gelisir), odontoid hipoplazi,
pektus karinatum, koksa valga ve valgus dizleri de
kapsayan klasik fenotip 6 yasinda ortaya cikar. Ek-
lem hiperlaksisitesi ve korneal opaklasma ara meta-
bolitlerin birikmesine baglh gelisen bulgulardir.””
Bu hastalar, genc erigkinlik déneminde kardiyopul-
moner ve norolojik fonksiyon bozukluklar1 nedeniy-

le kaybedilmis olmakla birlikte, son donemlerde ge-
lisen yogun bakim sayesinde beklenen omiir altinci
dekada kadar uzatilmistir. Anestezi ekip ve ekip-
manlarinin yeterliligi, ekokardiyografi ve akciger
fonksiyon testi gibi incelemelerin ameliyat oncesin-
de yapilmasi cerrahi tedavide kotii sonla kargilagsma
riskini azaltacaktir."”

Eklem hiperlaksitesi, anormal birikimlere baglh
erken kikirdak degisiklikleri, anormal mekanik stres
ve eklem displazisi erken artroza yol acar ve artrop-
lasti ameliyatlarina gerek duyulabilir."”

Bu yazida, proksimal yumusak doku dizilim cer-
rahisi yapilarak tedavi edilen, kronik patella ¢ikikli,
Morquio sendromlu bir hasta sunulmusgtur.

Olgu sunumu

13 yasinda Morquio sendromu tanist almis kiz
cocuk, klinigimize biiylime geriligi, dizde deformite
ve yiliriimede giicliik sikayetleri ile bagvurdu. Hasta-
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ya yiirlime ¢caginda tek tarafli patella ¢ikig tanisi ko-
nulmus, ancak sosyo-ekonomik nedenlerle aile tara-
findan ihmal edilmisti. Akraba evliligi olmayan bir
ailenin ilk cocuguydu. Hastanin spondiloepifizyal
displazi tanis1 almis bir erkek kardesi vardi. Hasta
100 cm boyunda ve 17 kg agirhigindayd.

Aile, hastada 5 yasindayken ilerleyici tipte pay-
tak yiriiylis fark etmiglerdi. Gecen siire zarfinda,
hasta bagka bir merkez tarafindan gézlem altinda tu-
tulmustu. Basvuru sirasinda hastanin sikayeti paytak
yiirtiylis ve ozellikle sag dizde eklem hareketleri ile
olusan diz deformitesiydi. Ayrica, klinigimize bas-
vurdugunda dizde orta diizeyde bir agr1 ve kas giic-
stizliigli vardi.

Genel fizik muayenesinde, kisa govde ve boyun
ile birlikte pektus karinatum saptandi. Diz muayene-
sinde, diger uyluk ile karsilastirildiginda 3 cm kas
atrofisi, fleksiyonda patella ¢ikig1 ve ekstansiyonda
patella subluksasyonu goriildii. Her iki dizde valgus
deformitesi (sag 18 derece, sol 21 derece) mevcuttu.
Q-agcis1 sagda 20, solda 18 dereceydi. Her iki tarafta
kalca hareketleri ve sol diz hareketleri tamdi, ancak
sag dizde eklem laksitesi ve 30 derece fleksiyon

kontraktiirii mevcuttu. Sol dizde kas giicii normal ol-
masina ragmen sag dizde ekstansiyon giicii 4/5 ola-
rak degerlendirildi.

Radyolojik muayenesinde, odontoid hipoplazi,
omurga govdelerinde diizlesme, disk mesafesinde
artma, asetabular displazi, proksimal femurda defor-
miteye bagli kalca ekleminde uyumsuzluk ve bilate-
ral genu valgum deformiteleri saptandi. Sag diz 6n-
arka, yan ve tegetsel diz grafilerinde patella ¢ikig1
gozlendi. Sulkus agis1 sag dizde 144 derece, sol diz-
de 132 dereceydi. Sag dizde Insall-Salvati indeksi
1.1 olarak olciildii.

Hasta ve ebeveynleri ile goriisiilerek, sag dize
proksimal dizilim cerrahisi (vastus medialis obliku-
sun lateral ve mediale taginmasi ile birlikte lateral
gevsetme) uygulandi (Sekil 1a-c). Patellar hareketler
ameliyat sirasinda degerlendirildi ve Q-acisinin 12
dereceye geriledigi goriildii. Yirmi dort saat sonra
drenler cikarildi. Hasta 15 giin uzun bacak al¢ida tu-
tulduktan sonra 4 hafta da dizlik ile takip edildi.
Hastaya aktif uzun bacak kaldirma hareketlerinin ar-
dindan aktif diz egzersizlerine baglandi. Ameliyatin
3. ayinda diz hareketleri tam olarak yapilabiliyordu.

Sekil 1. (a) Vastus medialis oblikusun hazirlanmasi, (b)
lateral gevsetme uygulamasi, (c) vastus medialis
oblikusun lateral ve mediale taginmasi. [Bu sekil,
derginin www.aott.org.tr adresindeki online versi-
yonunda renkli gérilebilir]
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Bir yil sonunda yapilan kontroliinde, klinik muaye-
ne ve radyolojik degerlendirmede patella hareketle-
rinin normal sinirlarda oldugu goriildii (Sekil 2).

Tartisma

Morquio sendromu, idrarda keratosulfat ve be-
yazkiire hiicrelerinin sitoplazmasinda Reilly granii-
lasyonlarinin varligi ile karakterize, otozomal resesif
bir mukopolisakkarid metabolizmasi hastaligidur. Is-
kelet sistemi bulgularindan odontoid hipoplazi, gov-
desel ciicelik, omurga govdelerinde diizlesme, disk
araliklarinda artma tan1 koydurucudur. Asetabulu-
mun daraldig bir kal¢a, koksa valga, simfizis pubis
geniglemesi ve genu valgum da tanimlanmigtir.”*
Elde metakarplarda kisalik, kiigiik karpal kemikler
beraberinde distal radyal ve ulnar displazi goriiliir.
Bir¢ok olguda yaygin bag gevsekligi belirgindir. Bi-
zim hastamizda bu klinik ve radyolojik bulgularin
bircogu bulunmaktaydi.

Spondiloepifizyal displazi ve Morquio sendromu
gibi kalitsal ciicelik hastalarinda, deformitelerin ya-
samin ilk on yil i¢inde gelismesi ortopedik cerrahlar
icin zor problemler yaratmaktadir. Literatiir gézden
gecirildiginde, bu hastalarda ilerlemis kikirdak hasa-
rina baglh gelisen kalca ve diz eklem artrozunun ar-
troplasti ile tedavisi, veya genu valgum deformitesi-
nin osteotomi ile diizeltilmesi yaymlanmigtir.”*"
Tekrarlayan patella ¢ikiklarinin tedavisinde kullani-
lan cerrahi girisimler bes gruba ayrilabilir: (1) gergin
lateral retinakulumun gevsetilmesi, (2) ekstansor
mekanizmanin proksimal dizilimi, (3) ekstansor me-
kanizmanin distal dizilimi, (4) distal ve proksimal
dizilim cerrahilerinin kombinasyonu, (5) patellanin
eksizyonu ile birlikte ekstansor mekanizmanin dizi-
limi. Yumusak doku cerrahilerinin endikasyonlart,
troklear displazinin eslik ettigi veya etmedigi medi-
al gevseklige bagli instabilite, distal dizilim cerrahi-
lerine ek olarak ince ayarlama ve iskelet gelisimini
tamamlamamis hastalar olarak siralanabilir. Distal
dizilim cerrahisinin endikasyonlari, Q-agisinin 20
dereceden fazla ve tiiberkiil-troklear oluk mesafesi-
nin 15 mm’den fazla oldugu dizilim bozukluguna
bagli instabilite ve inferior ve lateral kondromalazi-
nin eglik ettigi patellar instabilite olarak siralanabi-
lir. Bu iglemler biiyiime plaginin halen ac¢ik oldugu
hastalarda yapilmamalidir.”

Sekil 2. Birinci yil kontrolinde diz fleksiyonunun yan gériintusu.

Bilgelerimize gore, daha 6nce Morquio sendrom-
lu bir hastada patella cikiginin tedavisi Ingilizce lite-
ratlirde bildirilmemistir.

Kemik deformiteleri ve eklem displazisi sonu-
cunda degisen biyomekanik, eklemlerde dejeneratif
degisikliklere yol acabilir. Ozellikle Morquio A sen-
dromlu hastalarda, yiik tasiyan alt ekstremitelerde
bu degisiklikler belirgindir. Bizim hastamizin bas-
vuru sirasinda sikayeti, kronik patella ¢ikigina bagh
gelisen sag dizde agrni, giicsiizliik ve deformiteydi.
Bu hastada, ekstansor mekanizmanin dizilimini sag-
lamak, fleksiyon kontraktiiriinii diizeltmek ve sag
dizde gelisebilecek erken deformasyon ve dejeneras-
yonu 6nlemek icin proksimal dizilim cerrahisi yapil-
mast planlandi. Birinci yilin sonundaki kontrolde,
tam diz hareketlerinin kazanildig1 tatminkar sonug-
lar elde edildi.

Sonug¢ olarak, Morquio A sendromlu rediikte
edilmemis patellar ¢ikig1 olan bu hastada, yeniden
dizilim cerrahisi kisa donemde tatminkar sonug ver-
misgtir.

Cikar Ortiismesi: Cikar ortiismesi bulunmadig: belirtilmistir.
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