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Nail-patella sendromu
(Herediter onycho-osteo displazi)

Mahmut U. Karli®), Mustafa Caniklioglu(®, Ciineyt Mirzanh®, Nikola Azar®, Kuddusi Polat(®

Klinigimizde habitiiel patella ¢ikigi olan bir hastaya Nail-Patella sendromu tanist konuldu. Hastamizda tirnaklarda
distrofik degisiklikler dizde femur kondil hipoplazisi ve habitiiel patella ¢ikigs, dirsekte kapitellum hipoplazisi ve radius ba-
sictkid, iliac hornlar, renal displazi ve otosomal dominant gegis mevcuttu. Hastanin habitiiel patella gikigina Williams-fi-
cat quadrisepsplasti operasyonu yapildi, aym seansta Krogius miyotendinéz flap yéntemi ile patellanin laterali giiglendi-
rildi. Yirmibesinci ayda yapilankontrolda diizelme mevcuttu. Sonug olarak habitiiel patella ¢ikigi olan hastalarda Nail-
Patella sendromunun tetradimin arastinlmas: gerekliligi géz éniinde tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Nail-Patella Sendromu

Nail-Patella Syndrome(A CaseReport)

In our Clinic, a Case of Habitual dislocation of patella was diagnosed as Nail--Patella Syndrome, In our pati-
ent, dystrophic changes in nails, hypoplasia of femoral condyle and habitual dislocation of patella in knee,
hypoplasia of capitellum and radial head dislocation in elbow, iliac horns, renal dysplasia and autosomal domi-
nant trait were present. Williams-Ficat quadricepsplasty operation and lateral reinforcement of patella with Kro-
gius myotendinous flap procedure were performed in the same stage. At follow-up on twenty-fifth months clinical

improvement was present.

Asa result, we think of, in case of habitual dislocation of patella, the tetrad of Nail-Patella Syndrome should

be kept in mind.
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Bu yazidaklinigimizde Mart 1987'de sag habitiiel pa-
tella cikigh nedeni ile tedavi edilen ve nadir gériilen bir
sendrom olan Nail-patella sendromlu bir olgusunulmaya
cahsilmugtir.

Sendrom ilk olarak 1820 senesinde Chatelain tara-
findan tarumlanmustir(l,5). Tirnaklarda distrofik degisik-
likler, primer olarak dizde ve dirsekte olmak {izere multipl
ossetz anomaliler, pelviste iliac hornlar ve renal displazi
ile karakterize olan sendromda femur kondilleri ve patel-
ladaki displaziye bagh tekrarlayan patella gikig sik olarak
goriilmektedir(l,2,4,5).

Vaka Takdimi:

A.A. isimli 25 yasindaki erkek hasta Mart 1987'de kli-
nigimize sag habitiiel patella ¢ikigi Nail Patella sendromu
tarusiile yatinldi. Hasta sag dizini her biikiisiinde diz kapa-
& kemiginin disa dogru gikbgindan sikayet etmektey-
di.Hastaya Klinigimize bagvurmadan evvel yaklagik bir se-
ne énce bagka bir hastanede Modifiye Roux-Goldwhait
prosediirii uygulanmus; fakat immobilizasyon sonrasinda
hastanin diz kapag kemigi tekrardan ¢ikmaya baglamis

Hastanin yapilan klinik muayenesinde su bulgulara
rastlanildi:

Iki eldeki biitiin tirnaklarda ¢atlama, gukurlagma gibi
distrofik degisiklikler gériildii. Sag dizde patellanin dizin
her fleksiyonunda laterale lukse olmasi ise saptanan ikinci

énemli bulguyu olusturmaktaydi. Patella diz 30 derece
fleksiyona getirilinceye kadar yerinde tutulabiliyor bu
noktadan sonra ise laterale gikiyordu. Dizde 20 derecelik
bir ekstansiyon kisithhdina ilave olarak, quadriceps adale-
sinde de saglam tarafa gére 5 cm. lik atrofi mevcuttu.
Yapilan radyolojik tetkikte diz AP grafisinde patella-
nin lateral yerlesimi (Resim-l), tanjansiyel patella grafisin-
deise femur kondil asimetrisi, trochlea displazisi, patella
lateral dislokasyonu ve patella hipoplazisi saptandi.

. Hastamzin her iki dirseginde 20 derece fleksiyon
kontraktiirii, solda 30 sagda ise 40 derecelik supinasyon
kasithh@ vardi. Rayolojik olarakbilateral radius basi cikigi
ve humerus kondillerinde asimetri saptandi(Resim-2).

Hastamizda rastladigimiz diger bir radyolojik bulgu
ise pelviste iliac hornlarin mevcudiyeti idi(Resim-3).
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Resim 1:
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Resim 2:

Resim 3:

Laboratuar muayenesinde ise proteiniiri haricinde
bagkabir patolojiye rastlarulmadi.

Hastamzinsag dizine Williams-Ficat quadriceps-
plasti operasonu (3) yapildi ayni seansta krogius miyoten-
dinéz Flep yéntemi ile patellanin laterali giiclendirildi.
Operasyon sonrast bir hafta siire ile diz 90 derece fleksi-
yonda sirkiiler uzun bacak alcisi bunu takibende iki hafta
stire ile giindiizleri diz ekstansiyonda geceleri ise 90 dere-
ce fleksiyonda posterior alci ateli ile immobilizasyon yapi-
lip bu siire i¢inde quadriceps egzersizlerine baslanildi. Im-
mobilizasyon sonrasi ise hastanin quadriceps egzersizle-
rine devam edildi. Postop 4. ayda yapilan kontrolda kili-
nik olarak patella laterale lukse olmuyor, rayolojik olarak-
ta interkondiler oluga yerlesmis durumda idi. Hastadaki
adale atrofisi ise devam ediyordu; hastaya egzersizlerini
siirdiirmesi 8nerildi. Postop. 8. aydayapilan kontrolda ¢i-
kik yoktu, 3 cm. lik atrofi vardi; dizde hareket kisithhd
yoktu. Operasyon sonrasi en son 25, aydayapilan kont-
rolda hastanin herhangi bir sikayeti mevcut degildi, quad-
riceps normal tonusunu kazanmish, atrofi saptanmadi.
Operasyon sonucu Heywood (3) degerlendirme kritlerle-
rine gére ¢ok ivi olarak bulundu,

Tartisma:

Sendrom tiim diinyada cesitli etnik gruplar arasinda
gériilmekte olup hastahdin insidensi ile ilgiliolarak Ingilte-
re'de yapilan bir ¢alisma sendromun milyonda 22oramin-
da gérildigiinii gostermistir(l,5) Familial ézelligi olan

sendrom otozomal dominant yolla iletilir. Bizim vakarniz-
dada aile anamnezi arastinldiginda hastanin baba tarafin-
da ve iki erkek kardesinde de ayni durumun mevcut oldu-
gu &grenilmistir. Bu da sendromun otozomal dominant
ozelligini gdstermektedir.

Sendromun klinik manifestasyonlan tek bir genetik
lokus tarafindan belirlenir. Bu lokus ABO kan grubu kro-
mozomu icideki lokusta bulunur. Sendromu olusturan
mutasyonun nedeni ise bilinmemektedir. Fakat anne ya-
sinin yiiksekliginin sorumlu oldugu &ne siiriilmektedir{l).

Hastalardaki klinik bulgular bir tetrad seklindedir. Li-
terattir tetkikinde Berds ve Valdueza'nin ézellikle vurgula-
i1 tetradh olusturan kilinik manifestasyonlar sunlardir:

Tirnaklar :

Hastalarda tirnaklar ince, kisadir ve longitiidinal ola-
rak oluklar igerir, kasik goriintimil tipiktir. Tinaklar mev-
cut olmayabilir ya da yalmizea ulnar yondedistrofik degi-
siklikler bulunabilir. Distrofi en sikbasparmakta olup ul-
nar tarafa dogru azalma gosterir. Tirnak degisiklikleri do-
gumdan sonra goriilmekte ve {icgen seklinde lunula ise
cok nadir olarak etkilenir. Basparmak hari¢ diger par-
maklarda distal interfalengeal eklem dorsal yiiziinde cilt
kavrim sikhikla yoktur ve minimum bir fleksiyon kasithha
saptanabilir.

Ossedz Displaziler:

Diz: Patella yoklugu, ufakhid ve lateral yerlesimi sap-
tanir. Femur kondil asimetrisi ve lateral femur kondil hi-
poplazisine bagh olarak hastalarda tekrarlayan patella
ciktidn gok sik goriiliir(l,4,5). Kuadriceps adalesinde &zel-
likle vastus medialiste atrofi saptarur.

Dirsek:

En sik capitelium hipoplazisi ve sekonder olarak ra-
dius bast ¢cikigi goriiliir. Bu deformite hastalarda rotasyon
ve ekstansiyon kisitlihidina yol acar. Triceps adalesinde
goriilebilen hipoplazi ve anormal cilt kiviimlarnnin meveu-
diveti ekstansiyonu daha fazla kisitlayabilir.

lliac Horn'lar :

Sendromun patognomonik birbulgusu olup, sekon-
der bir ossifikasyon merkezinden gelisirler ve iliumun
posteriorundan dogru uzamirlar(4,5).

Renal Displazi:

Tetradin dérdiincii béliimiinii olusturur. Hastalarda
proteiniiri mevcuttur. Hastalardaki renal displazi kronik
nefrit tipindedir ve glomeriiler ponksiyonda bozukluk var-
dir. Yapilan renal biopsilerlezyonlann nonspesifik glo-
merulonefrit tipinde oldugunu gosterir.

Bizim Vakarmizda da sendromun klasik tetradindaki
bulgulardan bazilan mevcuttu.

Bunlar sirasi ile:
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Her iki eldeki tiim tirnaklarda ¢atlama ve ¢ukurlasma
gibi distrofik degisiklikler (Resim-4), dizde femur kondil
hipoplazisine ilave olarak habitiiel patella ¢ikig; dirsekte
kapitellum hipoplazisi ve radius basi ¢ikids; iliac hornlar;
proteiniiri ile kendini gésteren renal displazi. Biz vakami-
za renal biopsi yapmadik sadece proteiniiri ile bu durumu
saptadik.

Resim 4:

Nail-patella sendromlu hastalarda tekrarlayan patel-
la ¢ikidh patella ve femoral kondillerle quadriceps adale-
sindeki hipoplazi nedeni ile sik gériiliir. Biz kendi vaka-
mizda da bu anomaliye rastladik. Habitliel patella ¢ikigin-
dakiesaspatolojiyi olusturan quadricepsplasti operasyo-
nunun bu vakada da uygun bir tedavi sekli oldugu gdrii-
siinde olup; habitiiel patella ¢cikigi nedeni ile tedavi edilen
olgularda Nail-Patella sendromunun tetradinin aragtinil-
masinin tedavi planlanmasi agisindan da faydali olacad
kanaatindeyiz.
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