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Ailevi dogumsal radius basi arkaya cikigi

(Nail-patella sendromunun bir farklihgi)

Sait Adal), Arslan Boral?), Ferda Ozkinay®), Fuat Ozerkan(), ibrahim Kaplan(?)

Familyal dogumsal radius bas! arkaya ¢ikigi az rastlanan bir anomalidir. [zole veya diger dogumsal ano-
malilerle birlikte olabilir. Nail patella sendromu ile birlikte radius basi arkaya ¢ikigl olan olgular yayinlanmistir.
Burada familial bilateral radius bagi arkaya ¢ikigi gésteren bir olgu soy agaci ile birlikte sunulmaktadir.

Anahtar kelimeier: Radius basi ¢ikigi, dogumsal

Familial congenital posterior luxation of the head of radius (variance of the Nail-Patella syndrome)

Familial congenital posterior luxation of the head of radius is a rarely 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 familial
congenital posterior Iuxation of the head of radius and his pedigree.

Keywords: Radial head dislocation, congenital

Dogumsal radius basi ¢ikigl nadir rastlanilan bir
anomalidir. Tek bagina veya diger anomalilerle birlik-
te olabilir (2, 3, 4, 7, 10, 11, 12, 13). Hemimelia, here-
diter eksoztoz, artrogripozis, Ehlers Danlos sendro-
mu, Klinefelter sendromu, Nail-Patella sendromu
hastaliklar radius bagi dogumsal ¢ikig ile birlikte bu-
lunan diger dojumsal anomalilerdir. Izole radius bagi
¢ikig! diger dogumsal anomaliler ile birlikte olanlar-
dan daha az rastlanir. Genel olarak éne gikik ve tek
tarafli olarak rastlandigi kabul edilir (2, 3, 4). Arkaya
radius bagi gikiklarinin gogu diger anomalilerle birlik-
tedir. Bu anomalilerin gogu dikkatle araniimaz ise
gozden kagabilir (4). Dogumsal radius bag! gikig!
travmatik gikiktan hastanin dykisu ve radyolojik fark-
liliklar ile ayrilir. Ik kez Mc Farland tarafindan do-
gumsal radius bagi ¢ikigina ait kriterler tanimlanmig-
tir. Bunlar:

1. Relatif kisa ulna veya uzun radius bagi

2. Kapitellumun hipoplazisi veya yoklugu

3. Kiiglk kubbe geklinde radius bagi ve uzun-dar
radius boynu

Ulnar epikondil'in belirginligidir (3)

Nail-Patella ya da onyco-osteodisplazi sendro-
munda, hastalarin yarisinda radius bagi ¢ikigina rast-
landid! bildiriimektedir (6). Nail-patella sendromunda
hastaligi gosteren bireylerde genellikle cesili derece:
lerde patella displazileri ve tirnak bozukluklari kardi-
nal bulgulardir (13).

Burada familyal bilateral radius bagi arkaya ¢ikig
olan bir hasta sunulmaktadir. Bu hastanin pedigrisin-
de yedi bireyde daha radius bagi ¢ikiginin oldugu gé-
rlmis ve bunlardan bazilarinda radius bagsi ¢ikigi ile
birlikte tirnak distrofileri oldugu saptanmigtir. Ancak
higbir bireyde patellar veya iliak kanada ait bozukluk
saptanmamigtir. Bu olayin Nail-Patella sendromuna
neden olan gen lokusundaki allelik degisikliklerden
kaynaklandigi kanisina varilmistir ve olgu Nail-Patel-
la sendromunun bir varyansi olarak kabul edilmigtir.

Vaka takdimi

Her iki dirseginde sigligi olan ve dirsegini tam ge-
viremeyen 17 yasinda bir kiz 6grenci daha gok koz-
metik kaygilari nedeni ile hastanemize basvurdu.
Hastada yapilan radyolojik muayenede her iki radius
baginin arkaya gikik oldugu, radius basinin kiguk,
deforme ve kubbe geklinde oldugu, capitellumun hi-
poplazik ve medial epikondilin belirgin oldugu saptan-
di. Klinik élgiimlerde her iki dirsekte nétral 0 konumu-
na gore fleksiyon ve ekstansiyonda (0-45-160) top-
lam 115° hareket genigligi oldugu, supinasyonda 45°
eksiklik oldugu ve tagima agisinin sagda 30° solda
25° oldugu saptand|. Bu hastada kozmetik diizeltmek
ve kismen supinasyonu arttirmak amaci ile bilateral
radius bag! eksizyonu ameliyat yapildi. Radius bast
yaklagik 8 cm kadar eksize edildi ve radius baginda
dejeneratif degisikliklerin olmadigi saptandi. Postope-
ratif her iki dirsekte ekstansiyon eksikligi ayni kalirken
supinasyonda ise passif olarak 20°'lik bir artis saglan-
di. Hasta kozmetik olarak memnun idi.

Oykisinde 39 yasindaki babasinda, 34 yasinda-
ki amcasinda ve 14 yasindaki kizkardesinde tek ta-
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Resim 1: Baba ve iki kiz gocugunda rastlanan radius bagi arkaya
cikiklarin gérinuma
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Tablo 1: Nail Patella Sendrem'lu ailedeki tirnak ve/veya radius basi gikig) olan bireylerin pedigrisi.

|. Generation: 1 (Tirnak+Dirsek)

II. Generation: 8 (Tirnak+Dirsek)
2.4,6,11, 13 (Timak)

Ill. Generation: 3, 5 (Tirnak+Dirsek)
2, 4 (Dirsek)
7, 11, 15 (Tirnak)

IV. Generation: 1, 2 (Dirsek)

Resim 2 a:Vaka sunumu olarak bildirilen hastanin her iki dirseginin
radyolojik gbriinim (Bilateral radius bag arkaya gikik)

rafli benzer gekil bozukluklarinin oldugu belirtildi. Ba-
ba ve kizkardesin yapilan klinik ve radyolojik muaye-
nelerinde tek tarafll arkaya dogumsal radius bagi ar-
kaya ¢ikigl oldugu gorildi.

Hastanin yapilan pedigrisinde dort kusak aragti-
rildiginda hastamizda toplam sekiz bireyde radius
bag! arkaya ¢ikig! oldugu ve bunlardan dérdinde sa-
dece radius basi ¢ikigl, dérdinde hem radius bagl! ¢I-
kigi hem de tirnak distrofisi saptanmigtir. Sekiz radi-
us bagi ¢ikigindan gl bilateral, digerleri unilateraldir.
Sekiz bireyde ise radius bas! ¢ikigl olmaksizin sade-
ce tirnak distrofisi gozlendi. Aile bireylerinin hig biri-
sinde patellaya ve iliak kanatlara iligkin patoloji goz-
lenmemistir (Tablo 1).

Resim 2 ¢ : Radius bagi rezeksiyonu son goriinimad



316 S. Ada ve ark.

Tartisma

Simdiye kadar dominant kalitilan izole radius ba-
sI ¢Ikigl ayri bir antite olarak tarif edildigi gibi (2, 3,
10, 11, 12) otozomal resesif, otozomal dominant kali-
tilan gesitli hastaliklarla veya kromozomal bozukluk-
larla birlikte olan radius bas! ¢ikiklar da bildiriimistir
(4, 6, 10, 18). lzole dogumsal radius basi ¢ikigl ¢o-
gunlukla asemptomatik kalmas nedeniyle gercek in-
sidensi tam bilinmemektedir (10). Genel kabul edilen
goriis izole tipte 6ne ve tek tarafli gikigin daha sik ol-
dugudur (2, 3, 9, 12, 13). Cockshott ve Omoluju
1858'de baba ve kizkardeste bilateral radius basi ar-
kaya cikig! oldugunu ve literatiirde bagka ailevi izole
bilateral arkaya ¢ikiga rastlamadikarini bildirmiglerdir
(5).

Burada sunulan ve dogumsal radius basi arkaya
cikigr kriterlerine uyan olgunun ailesinde hastalik do-
minant kalitim modeli sekline uymaktadir ve Nail-Pa-
tella sendromuna ait varyans olarak kabul edilmistir
(Tablo 1).

Nail-Patella sendromu otozomal dominant kaliti-
lan ve sikliga az olmayan bir bozukluktur. Ailenin ba-
21 bireylerinde sadece tirnak bozukluklar olabilir. Bi-
zim hastamizin baz: aile bireylerinde sadece tirnak
bulgulan gérilmesi ile benzerdir. Bazilarinda ise hem
tirnak hem de temik ve eklem bulgulari vardir (1, 6, 8,
13). Bizim hastamizin aile bireylerinin hig birinde ke-
mik ve eklem bulgusu olarak patellaya ve iliak kanat-
lara iliskin patolojiye rastianmamasina karsin sadece
radius basi dislokasyonlari olmasi ilgingtir. Bireylerde
hastaligin bulgularinin farkl farkli gézlenmesi yani bir
kisminda sadece tirnak bozukluklarinin olmasi, bazi-
larinda sadece radius basi ¢ikigi, bazilarinda da her
ikisinin bulunmasi otozomal dominant hastaliklarda
penetrans yoklugu ve ekspresivite degisikligi ile agik-
lanabilir (6).

Radius bas! konjenital ¢ikiginin kapali veya agik
rediksiyonu sonuclar erken yaslarda bile genellikle
basarisizdir (3, 10, 13). One cikiklardaki fleksiyon,
arkaya gikiklardaki ekstansiyon ve supinasyon sinirli-
g fonksiyonu genellikle bozmaz. Bu ylizden kabul
edilen goériis blyime tamamlandiktan sonra radius
bagi rezeksiyonu yapilmasidir. Hastamizda bilateral
arkaya radius basi ¢ikigi igin radius basi rezeksiyonu
daha gok kozmetik nedenlerle yapiimis ve istenilen
sonuca ulagmistir. Ayrica hastada supinasyon hare-
ketinde passif olarak yaklagik 207'lik bir artis saptan-
mistir.

Dogumsal radius basi ¢ikigl izole veya diger has-
taliklar veya sendromlarla birlikte rastlanan ve genel-
likle ti¢ yasina kadar sessiz kaldiktan sonra fonksiyo-
nu etkilemeyecek tarzda hareket sinirliligi ve kozme-
tik yakinmalara yol agan bir deformitedir. Travmatik
cikiktan hastanin 6ykusl ve radyolojik Gzellikleri ile
ayrilir. Bizim olgumuzun &zelligi ise ilk bakista do-
gumsal izole radius basi arkaya ¢ikigini akla getirme-
sidir. Ancak aile arastirmasinda bazi bireylerde tirnak
distrofilerinin tek basina veya radius basi arkaya ¢iki-
g ile birlikte olmasi bize Nail-Patella serdromunun bir
varyansi oldugunu disindirmistur.
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