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Satoyoshi sendromu, postnatal baslangicli nadir goriilen
multisitemik tutulumu olan bir ndromuskiiler hastaliktir. Agrili kas
spazmlart ile karakterize bu sendromda, kas spazmlarina sekonder
ortopedik bozukluklar gozlenebilmektedir. Bu olgu sunumunda,
Satoyoshi sendromu tanisi olan 12 yaginda kiz olguda gozlenen distal
femur biiylime plaginda meydana gelen degisiklikler ve buna
sekonder gelisen patellar instabilite durumu &zetlenmektedir.
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ARTICLE ABSTRACT

INFORMATION

Gonderilme Tarihi: Satoyoshi syndrome, is a rare neuromuscular syndrome with
21.12.2017 postnatal onset and multisystemic involvement. Musculoskeletal
Revizyon: disorders caused by painful and uncontrolled muscle spasms are
11.03.2018 important components of this syndrome. In this report, we
Kabul: summarize a case of Satoyoshi syndrome in a 12 year old girl with
19.03.2018 diagnosis of acquired patellar instability caused by distal femoral

physeal injury caused by repetitive muscle spasms.
Correspendence Author:
Murat Songiir
msongur77@gmail.com © 2018 Bulent Ecevit University All rights reserved.
Keywords: Satoyoshi Syndrome,
Komuragai Disease
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Giris

Satoyoshi sendromu (Komuragaeri hastaligi),
postnatal baslangicli  olduk¢a nadir goriilen
multisitemik bir hastaliktir. Noromuskuler bir
bozukluk olan bu hastalik, alopesi, amenore,
endokrinopati, malabsorpsiyon sendromu, agrilt ve
aralikli kas spazmlar1 ve bunlara sekonder iskelet
anomalileri ile karakterize bir sendromdur.
Literatiirdeki vakalarin biiyiikk kismi Japonya’dan
bildirilmis olup beyaz irkta olduk¢a nadir
goriilmektedir (1,2). Her ne kadar otoimiinitenin rolii
oldugu diigiiniilse de etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir (3).

Bu  hastalikta  iskelet  deformitelerinin,
kontrolsiiz kas spazmlarma ikincil gelistikleri
diistintilmektedir (3). Kas spazmlarinin etiyolojisinin
incelenmesi ig¢in yapilan bir ylizey EMG
incelenmesinde, spazmlarin alfa motor ndron
seviyesinde bir hiperaktivite veya disinhibisyona
bagli oldugu belirtilmis olsa da, santral bir nedenin
de ekarte edilemedigi bildirilmistir (4). Epifizlerde
kayma, metafizde kistik degisiklikler, akro-osteoliz,
stres kiriklari, tendindz insersiyolarda
fragmantasyon ve erken osteoartrit Satayoshi
sendromunda meydana gelen ortopedik
bozukluklardir (1). Spazmlarin kemik gelisiminin
tamamlanmasindan dnce ortaya ¢ikmasi durumunda
deformitelere kisa boy da eklenmektedir. Iskelet
maturasyonu tamamlandiktan sonra deformitelerin
progresyonunun durdugu bildirilmektedir (3). Bu
durum, spazmlarin esas etkisinin biiylime kikirdag:
iizerinde oldugu ve deformitelerin de bu duruma
sekonder gelistigi olarak kabul edilmektedir.

Kas spazmlarina sekonder patolojik kirtklar da
goriilebilen  problemlerdendir. Bu  hastalarda
uygulanan cerrahi tedaviler ile ilgili olarak hem
basarili hem de komplikasyonlar ile seyreden
vakalar bildirilmistir (5-7). Bu olgu sunumu ile agrili
kas spazmlar1 sonrasi gelisen olduk¢a nadir bir
ortopedik durum olan distal femur epifizyolizine

ikincil gelisen patellar instabilite olgusunu
Ozetliyoruz.
Vaka

12 yasinda kiz ¢ocuguna, 2013 yilinda alopesi
nedeniyle basvurdugu dermatoloji ve pediatri
uzmani tarafindan alopesi, hipogonadizm, biiyiime
geriligi ve aralikli olarak aniden ortaya g¢ikan
istemsiz kasilmalar belirti ve bulgulartyla Satoyoshi
sendromu tanis1 konmus. Yaklasik 2 yil siireyle oral
metil prednizolon tedavisi uygulanan hastanin
kasilma sikayetlerinde bir miktar gerileme meydana

gelmis. Mayis 2015°te sag baldir proksimalinde hafif
agr1 sikayeti olan hastanin cekilen grafisinde sol
fibula proksimalinde stres kirig — gorildii.
Konservatif tedavi uygulanan hastaya tam yiik
vererek mobilizasyonu o6nerildi. Hasta 2 yil sonra
(Ocak 2017) sag dizde agr1 ve diz kapaginda ¢ikma
hissi sikayetleri ile tekrar bagvurdu. Sikayetlerinin
gece uyurken meydana geldigini ve giindiiz
olmadigint belirtmekle birlikte ani bir kasilma
sonrast diz kapaginda disa dogru ¢ikma hissi ve
siddetli agr1 meydana geldigini belirtiyor. Ataklarin
son iki ayda neredeyse her gece meydana
geldiginden yakiniyor. Ataklarin baslangicindan
o6nce mindr bir travma tarif ediyor. Ancak ataklar
oncesi diger bir tetikleyici bir faktor (travma, stres)
bulunmamakta. Giin iginde sorunsuz bir sekilde
yiriiyebildigini belirten hasta ozellikle ¢omelip
kalkarken ve merdiven ¢ikarken ileri derecede
zorlandigini belirtiyor.

Fizik muayenesinde, hastanin yiiriken sag
dizinden dolay1 bir miktar aksadigi ve antaljik
yirliyiis paterni gozlendi. Fleksiyon 120 derece
olgiiliirken ekstansiyon ise +15 derece ekstansiyon
defisiti  seklinde gozlendi. Mediolateral ve
anterioposterior  instabilite  bulgusu  olmayan
hastanin Q agisi1 diger dize gore 4 derece daha yiiksek
oldugu o6l¢iildii (Sekil 1). Pasif patellar tilt negatif,
korkutma testi negatif olarak gozlendi. Etkilenen
tarafta quadriceps atrofisi gozlenirken uyluk
ortasinda yaklasik 3 cm. ¢ap farki gozlendi.
Oturdugu yerden kalkarken ve g¢omelirken ileri
derecede zorlandig1 go6zlendi. Proksimal fibula
kiriginin oldugu sol tarafta ise hafif hassasiyetin
disinda herhangi bir sikayet ve fizik muayene
bulgusu gozlenmemistir.

Sekil 1. Fizik muayene bulgusu olarak artmis Q
acgisl
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Radyolojik olarak direkt grafilerinde sag distal
femur biiylime kikirdaginda, o&zellikle lateral
kesimde belirgin olmak iizere kollaps ve kayma
gozlendi. Aymi zamanda her iki distal femur
epifizinde  genigsleme gozlendi  (Sekil 2).

Patellofemoral uyumun ise normal sinirlarda oldugu
gozlendi. Manyetik rezonans goriintiileme ile lateral
epifizde dejenerasyon ve komsu dokuda kemik iligi
o0demi gozlenmistir. Avaskiiler nekroz diistindiirecek
herhangi bir bulgu gozlenmedi (Sekil 3).

Sekil 2. Bagvurudaki radyolojik bulgular. Distal
femur fiziste ezilme ve lizis bulgular1 ve genisleme

R 3 -
Sekil 3. MR bulgular1. Distal femur epifizinde
dejenerasyon bulgular1 ve kemik iligi 6dem

Sol proksimal fibuladaki kirigin, agrisinin
gegmesine ragmen 2 yil zarfinda kaynamadigi ve
hipertrofik kaynamama seklinde goriildiigii gézlendi
(Sekil 4). Es zamanli olarak pediatrik metabolizma
boliimii tarafindan takip edilen hasta tekrar steroid
tedavisine alindi. E§ zamanli olarak neopren bir
breys ile diz ¢evresi kaslar1 giiclendirici ve eklem
hareket acikligimi kazandiric fizyoterapi
protokoliine alindi. 1 yillik takip sonunda hastanin
kasilma ataklarinda tedrici azalma gdzlenirken
patellar instabilite ataklari da zamanla azalarak
kayboldu.

Sekil 4. iki yillik takip sonrasi radyografi.
Fizisteki  dejenerasyon  bulgularinin  kismen

diizeldigi, proksimal fibula kiriginin kaynamadigi
gozlendi

Tartisma

Satoyoshi sendromunda kas spazmlarina
sekonder beslenme giigliigii ve yiiz kaslarindaki
problemler prognozu etkileyen en dénemli faktorler
olup hastalik sonucu mortaliteden sorumludur (3).
Ancak glukokortikoid tedavisi ile hem spazmlarda,
hem alopesi hem de amenore iizerinde olumlu
sonuglar alinabilmektedir (8,9). Kas spazmlarimin
engellenmesi icin alternatif tedaviler denenmistir.
Ormek olarak, beslenme giicliigii ¢eken olgularda
¢igneme kaslarina botulinum toksin enjeksiyonu ile
olumlu sonuglar alindigi  Dbildirilmistir  (2).
Ancakbenzer bir etkinin diger kas gruplan
tizerindeki etkinligi bilinmemektedir. Ek olarak,
hastaligin kontrol altinda tutulmasi adina intravendz
immuglobulin tedavisi ile olumlu sonuglar alindigt
bildirilmistir (6). Bazi yazarlar ise steroid tedavisinin
tek basma etkili olmadigini, carbamezapin ve
metotreksat ile kombine edildiginde o6zellikle
noktiirnal spazmlarin daha etkin engellendigini
bildirmislerdir. Peri-pubertal dénemde ise hormon
replasman tedavisi ise hayat kalitesini arttirmak i¢in
onerilmektedir (10).

Kas-iskelet deformiteleri siklikla diz, ayak ve el
bileginde belirgin oldugu bildirilmekle birlikte
artmig lomber lordoz ve pes planus da
goriilebilmektedir. Kas spazmlarinin 6 ile 15 yaslar
arasinda, genellikle alopesiden sonra bagladigi
bildirilmistir  (5). Genellikle ilk olarak alt
ekstremitede uyluk ve baldir kaslarinda baslayan
kramplar gittik¢ce proksimale ilerleyerek govde, iist
ekstremite ve boyun kaslarmi etkilemektedir.
Hastalarin bir kismi1 kramplarin baglamasindan 6nce
bir travma belirtmektedir. Spazm ataklarinin
baslamasinin ardindan ekstremitelerde patolojik
kiriklar meydana geldigi bilinmektedir (5).

Meydana gelen patolojik kiriklarin tedavisinde
cerrahi tedavi (osteoklazis + tespit) ile basarili sonug
bildirilmekle birlikte (7), komplike olmus, tekrar
ameliyatlar gecirmis ve basarili sonuglanmamig
olgular da bildirilmistir (5). Saglam biiyiime
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kikirdagi ve saglam kemikte dahi kiriklara ve
deformitelere neden olabilen spazmlarin varliginda
uygulanan tespitin  korunmasi bu hastalarin
tedavsindeki en 6nemli sorunu teskil etmektedir. Bu
duruma uzun siire steroid ve immiin modiilator
ilaglar kullanimi, bozuk kemik kalitesi de eklenince
komplikasyonlar kaginilmaz olmaktadir. Ayrica
cerrahinin  olusturdugu travma, diger spazm
odaklarini da tetikleyebilmektedir. Bu nedenle bu
olguda oncelikle tedavi, kas spazmlarinin sistemik
yontemler ile kontrolii iizerine planlanmigtir. Es
zamanli uygulanan breys ve patellar instabiliteye
yonelik fizyoterapi ile basarili sonug elde edilmesi,
bu tip olgularin normal patellar instabilite olgusu
gibi  degerlendirilmemesi  gerektigi  kanaatini
olusturmustur.

Satayoshi sendromu progresif seyir gosteren bir
hastaliktir. Eklem  deformiteleri,  beslenme
problemleri, solunum problemleri ve malnutriisyon
gibi sorunlara yol ag¢maktadir. Bu nedenle bu
hastalarin  takibi ~ multidisipliner =~ yaklasim
gerektirmektedir. Spazmlarin ortaya ¢iktiginda
agresif bir sekilde tedavi edilmeleri, meydana
gelecek sekonder degisikliklerin dniine ge¢ilmesinde
en 6nemli faktor olarak goziikmektedir. Ortaya ¢ikan
kas iskelet sorunlarinin tedavisinin bagarisi da spazm
kontroliine bagli oldugu diisiiniilmektedir.

Kaynaklar

1. Ikegawa S, Nagano A, Satoyoshi E, Skeletal
abnormalities in Satoyoshi syndrome: a radiographic
study of 8 cases. Skeletal Radiol 1993;22:321-24.

2. Merello M, Garcia H, Nogues M, Leiguarda R. A
masticatory muscle spasm in a non-Japanese patient
with Satoyoshi syndrome successfully treated with
botulinum toxin. Mov Disord 1994;9:104-5.

3. Satoyoshi E. A syndrome of progressive muscle
spasm, alopecia, and diarrhea. Neurology
1978;28:458-71.

4. Drost G, Verrips A, van Engelen BG, Stegeman
DF, Zwarts MJ. Involuntary painful muscle
contractions in Satoyoshi syndrome: a surface
electromyographic study. Mov Disord.
2006;21(11):2015-8.

5. Haymon ML, Willis RB, Ehlayel MS, Lacassie Y.
Radiological and orthopedic abnormalities in
Satoyoshi syndrome. Pediatr Radiol 1997;27:415-
18.

6. Kamat D, Petry L, Berry S. A case of Satayoshi
syndrome: A multisystem disorder. Clin Pediatr.
2003;42:745-48.

7. Wisuthsarewong W, Likitmaskul S, Manonukul J.
Satoyoshi Syndrome. Pediatr Dermatol.
2001;18(5):406-10.

8. Yamagata T, Miyao M, Matsumoto S,
Yanagisawa M. A case of generalized Komuragaeri
disease  (Satoyoshi  disease) treated  with
glucocorticoid. Rinsho Shinkeigaku 1991;31: 79-83.
9. Kuru S, Riku S, Nakayabu Y, Kobayashi Y, leda
T. Acase of “syndrome of progressive muscle spasm,
alopecia, and diarrhea (Satoyoshi)” treated with
steroid pulse therapy. Rinsho Shinkeigaku 1992;32:
612-15.

10. Heger S, Kuester RM, Volk R, Stephani U,
Sippell WG. Satoyoshi syndrome: a rare
multisystemic disorder requiring systemic and
symptomatic treatment. Brain Dev. 2006;28(5):300-
4,

wn
i~
O
i
[a1]
=
S
(<]
&
(7]
=
—
o
<
=
—
=
=}
S
IS
19
S
[<5)
>

152




