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Ailevi doğumsal radius başı arkaya çıkığı 
(Nail-patella sendromunun bir farklılığı) 

Sait Ada(1), Arslan 80ra(2), Ferda Özkınay(3), Fuat Özerkan(1), jbrahim Kaplan(1) 

Familyal doğumsal radius başı arkaya çıkığı az rastlanan bir anomalidir. izole veya diğer doğumsal ano
ma/ilerle birlikte olabilir. Nail patella sendromu ile birlikte radius başı arkaya çıkığı olan olgular yaYlnlanmışt/{. 
Burada famifial bilateral radius başı arkaya çıkığı gösteren bir olgu soyağacı ile birlikte sunulmaktad/{. 

Anahtar kelime/er: Radius başı çıkığı, doğumsal 

Familial congenital posterlar luxation of the head of rad/us (variance of the Nail-Patella syndrome) 

Familial congenital posterior luxation of the head of radius is ararely encountered congenital anomaly. It 
may be isolated or combined with other congenital anomalies. Some cases of congenital luxation of the head 
of radius combined with Nail-Patella syndrome; had been presented. We present a case of bilateral famifial 
congenital posterior luxation of the head of radius and his pedigree. 

Keywords: Radial head dislocation, congenital 

Doğumsal radius başı çıkığı nadir rastlanılan bir 
anomalidir. Tek başına veya diğer anomalilerle birlik
te olabilir (2, 3, 4, 7, 10, 11 , 12,1 3). Hemimelia, here
diter eksoztoz, artrogripozis, Ehlers Danlos sendro
mu, Klinefelter sendromu, Nail-Patella sendromu 
hastalıklar radius başı doğumsal çıkığı ile birlikte bu
I.unan diğer doğumsal anomalilerdir. izole radius başı 
çıkığı diğer doğumsal anomaliler ile birlikte olanlar
dan daha az rastlanır. Genelolarak öne çıkık ve tek 
taraflı olarak rastlandığı kabul edilir (2, 3, 4). Arkaya 
radius başı çıkıklarının çoğu diğer anomalilerle birlik
tedir. Bu anomalilerin çoğu dikkatle aranılmaz ise 
gözden kaçabilir (4). Doğumsal radius başı çıkığı 
travmatik çıkıktan hastanın öyküsü ve radyolojik fark
lılıklar ile ayrılır. Ilk kez Mc Farland tarafından do
ğumsal radius başı çıkığına ah kriterler tanımlanmış
tır. Bunlar: 

1. Relatif kısa ulna veya uzun radius başı 
2. Kapitellumun hipoplaıisi veya yokluğu 
3. Küçük kubbe şeklinde radius başı ve uzun-dar 

radius boynu 
Ulnar epikondil'in belirginliğidir (3) 

Nail-Patella ya da onyco-osteodisplazi sendro
munda, hastaların yarısında radius başı çıkığına rast
Iandığı bildirilmektedir (6). Nail-patella sendromunda 
hastalığı göstere.n bireylerde geneBi.kle çeşitLi qerece., 
lerde patella displazileri ve tırnak bozuklukları kardi
nal bulgulardır (13) . 

Burada familyal bilateral radius başı arkaya çıkığı 
olan bir hasta sunulmaktadır. Bu hastanın pedigrisin
de yedi bireyde daha radius başı çıkığının olduğu gö
rülmüş ve bunlardan bazılarında radius başı çıkığı ile 
birlikte tırnak distrolileri olduğu saptanmıştır. Ancak 
hiçbir bireyde patellar veya iliak kanada ait bozukluk 
saptanmamıştır. Bu olayın Nail-Patella sendromuna 
neden olan gen lokusundaki ailelik değişikliklerden 
kaynaklandığı kanısına varılmıştır ve olgu Nail·Patel
la sendromunun bir varyans i olarak kabul edilmiştir. 

Vaka takdimi 

Her iki dirseğinde şişliği olan ve dirseğ i ni tam çe
viremeyen 17 yaşında bir kız öğrenci daha çok koz
metik kaygıları nedeni ile hastanemize başvurdu. 
Hastada yapılan radyolojik muayenede her iki radius 
başının arkaya çıkık olduğu , radius başının küçük, 
deforme ve kubbe şeklinde olduğu, capitellumun hi
poplazik ve medial epikandilin belirgin olduğu saptan
dı . Klinik ölçümlerde her iki dirsekte nötral ° konumu
na göre !Ieksiyon ve ekstansiyonda (0-45-160) top
lam 115° hareket genişliği olduğu, supinasyonda 45° 
eksiklik olduğu ve taşıma açısının sağda 30° solda 
25° olduğu saptandı. Bu hastada kozmetik düzeltmek 
ve kısmen supinasyonu arttırmak amacı ile bilateral 
radius başı eksizyonu ameliyatı yapıldı. Radius başı 
yaklaşık 3 cm kadar eksize edildi ve radius başında 
dejenerati! değ işikliklerin olm ad ığı saptandı . Postope
ratif her iki dirsekte ekstansiyon eksikliği aynı kalırken 
supinasyonda ise passi! olarak 200'lik bir artış sağlan
dı . Hasta kozmetik olarak memnun idi. 

Öyküsünde 39 yaşındaki babasında , 34 yaşında
ki amcasında ve 14 yaşındaki kızkardeşinde tek ta-

Resim 1 : Baba ve iki kız çocuğunda rastlanan radius başı arkaya 
ç ı k ı k l arı n görünümü 
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(3) Ege Üniv. Tıp Faklinesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıklan Anabilim Dal Genelik B6lOmü. Doç. Dr. 
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Tablo 1: Nail Patella Sendrom'lu ailedeki tırnak velveya radius başı çıkığı olan bireylerin pedigrisi. 
i. Generation: 1 (Tırnak+Dirsek) . 

ii. Generatian: 8 (Tırnak+Dirsek) 
2,4,6, 11,13 (Tırnak) 

iii. Generation: 3, 5 (Tımak+Dirsek) 
2, 4 (Dirsek) 
7, 11,15 (Tırnak) 

LV. Generatian: 1, 2 (Dirsek) 

Resim 2 a:Vaka sunurnu olarak bildirilen hastanın her iki dirseğinin 
radyolojik görünümü (Bilateral radius başı arkaya çıkık) 

raflı benzer şekil bozukluklar ın ın olduğu belirtildi. Ba
ba ve kızkardeşin yapılan klinik ve radyolojik muaye
nelerinde tek taraflı arkaya doğumsal radius başı ar
kaya çıkığı olduğu görüldü. 

Hastanın yapılan pedigrisinde dört kuşak araştı
rıldığında hastamızda toplam sekiz bireyde radius 
baş ı arkaya çıkığı olduğu ve bunlardan dördünde sa
dece rad ius başı çıkığı , dördünde hem radius başı Çl
kığı hem de tırnaK distrofisi saptanmıştır. Sekiz radi
us baş ı çıkığından üçü bilateral , d iğerleri unilateraldir. 
Sekiz bi reyde ise radius baş ı çıkığı o lmaks ızın sade
ce tırnak distrofisi gözlendi. Aile bireylerinin hiç biri
sinde patellaya ve iliak kanatlara i lişkin patoloji göz
lenmemiştir (Tablo 1). 

Resim 2 b:Aynl hastanın preoperatif klinik görünümü 

Resim 2 c : Radius başı rezeksiyonu son görünümü 
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Tartışma 

Şimdiye kadar dominant kalıtılan izole radius ba
Ş ı çıkığı ayr ı bir anti te olarak tarif edi ldiği gibi (2, 3, 
10, 11 , 12) otozomal resesif, otolOmal dominant kal ı 

t ı l an çeş i t li hasta l ıklarla veya kromozomal bozukluk
larl a birlikte olan radius başı çık ıkları da b i ldirilmiştir 

(4, 6, 10, 13). Izole doğumsal radius başı çıkığı ço
ğunlu kla asemptomatik kalması nedeniyle gerçek in
sidensi tam bilinmemektedi r (10). Genel kabu l edilen 
görü ş izole tipte öne ve tek taraflı çıkığ ın daha s ık ol 
duğudur (2, 3, 9 , 12 , 13). Cockshot! ve ümolu!u 
19S8'de baba ve kızkardeşte bilateral radius baş ı ar
kaya çıkığı olduğunu ve literatürde başka ailevi izole 
bilateral arkaya çıkığa rastlamad ıkarını bildirmi ş l erdir 
(S) . 

Burada sunulan ve doğumsal radius baş ı arkaya 
çık ığ ı kri terl erine uyan olgunun ailesinde hastalık do
minant kalıtım modeli şeklin e uymaktadır ve Nai l-Pa
tell a sendromuna ait varyans olarak kabul edilmiştir 
(Tablo 1). 

Nail-Patella sendromu otozomal dominant ka l ıt ı
lan ve sıklığa az olmayan bir bozukluktur. Ailenin ba
zı bireylerinde sadece tırnak bozuk l ukları olabilir. Bi
zim hastamızın bazı ai le bi reylerinde sadece tırnak 
bulguları görülmesi ile benzerdir. Bazılarında ise hem 
tırnak hem de temik ve eklem bulguları vard ı r (1,6,8, 
13). Bizim hastamızın aile bireylerinin hiç birinde ke
mik ve eklem bulgusu olarak patellaya ve iliak kanat
lara ilişkin patolojiye rastlanmamasına karş ın sadece 
radius başı dislokasyon ları olması ilg inçtir. Bireylerde 
hastalığın bulgularının farklı fark lı gözlenmesi yani bir 
kısmında sadece tırnak bozukluklarının olması, bazı 
l arınd a sadece rad iu s ba ş ı ç ıkığı, bazıl arında da her 
ikisinin bulunması otozomal dominant hastalıklarda 
penetrans yokluğu ve ekspresivite değişik liği ile açık
lanabilir (6): 

Radius başı konjeni tal ç ık ığı nın kapalı veya açı k 
redüksiyonu sonuçları erken yaş larda bile genell ikle 
başa rı sızdır (3, 10, 13). üne ç ıkıklardaki fleksiyon, 
arkaya ç ı kıklardaki ekstansiyon ve supinasyon s ınırlı 
Iı ğı fonksiyonu genell ikle bozmaz. Bu yüzden kabul 
edilen görüş büyüme tamam l andıktan sonra radius 
baş ı rezeksiyonu yapılma sıd ı r. Hastamızda bilateral 
arkaya radius başı çık ı ğı için rad ius ba ş ı rezeksiyonu 
daha çok kozmetik nedenlerle yapılmış ve istenilen 
sonuca u l aşmışt ır. Ayrıca hastada supinasyon hare
ketinde passi f olarak yaklaşık 20" lik bir artış saptan
mı ştır . 

Doğumsal radius başı çıkığı izole veya diğer has
t al ı klar veya sendromlarla birl ikte rastlanan ve genel
likle üç yaşına kadar sess iz kaldıktan sonra fonksiyo
nu etkilemeyecek tarzda hareket sını rlılı ğı ve kozme
tik yak ınmalara yol açan bir deformitedir. Travmatık 
çıkıktan hastanın öyküsü ve radyolojik özellikleri ile 
ayrılır. Bizim olgumuzun özelliği ise ilk bakışta do
ğumsal izole radius baş ı arkaya ç ıkığını akla getirme
sidir. Ancak aile araştı rmasında baz ı bireylerde t ırnak 
distrofi lerinin tek başına veya radius ba şı arkaya ç ıkı
ğı ile birl ikte olması bize Nail-Patella serdromunun bir 
varyansıolduğunu düşündürmüştür. 
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