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“SMALL PATELLA” SENDROMU: OLGU SUNUMU

Giiltekin Sitki CECEN', Gokge MIK, Giiven BULUT!, Muzaffer YILDIZ!, Erman YANIK !

“Small patella” sendromu oldukga az yayinlanmug nadir goriilen bir sendromdur. Ilk olarak Scott ve Taor 1979 yilinda tammlanustir. Kalga ve
dizlerde hareket kisitlih§i ve ylirime bozuklugu gikayetleri ile poliklinigimize bagvuran olgunun yiiz, patella ve pelvisinin klinik ve radyografik
goriinlimii nadir otozomal dominant bir hastalik olan “small patella” sendromu ile uyumluydu.

Anahtar kelimeler: “Small patelia” sendromu, iskiopatellar displazi, yiiriime bozuklugu

SMALL PATELLA SYNDROME: CASE REPORT

Small patella syndrome is a very rare disease. Scott and Taor firstly described the syndrome at 1979. The patient admitted 1o our policlinics with
the complaint of restriction of range of motion of the knees and the hips and abnormal gait. Clinical and radiological assessment of the patient’s
face, patella and pelvis is well adjusted with rarely seen otosomal dominant disease small patella syndrome.
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“Small patella” sendromu ilk defa 1979°da Scott ve Taor
tarafindan tamimlanmis olup, patella aplazisi veya
hipoplazisi ve pelvis anomalileriyle karakterize bir
sendromdur. Bu sendrom iskiopatellar displazi, koksopodo
patellar sendrom veya Scott-Taor sendromu olarak da
bilinir, Nadir goriilen bu sendrom otozomal dominant gecis
gosterir'%. “Small patella”nin eslik ettigi mental
retardasyon, midfasyal hipoplazi ile beraber karakteristik
yiiz, kas hipotrofileri literatiirdeki kisith sayida vakalarda
bildirilmistir®4.

OLGU

Dokuz yasinda erkek hasta, yiirlime bozuklugu, sag dizi
kiviramama sikayetleriyle poliklinigimize getirildi. Hasta
birinci derece akraba evliligi sonucu, spontan ve diisiik
dogum agirligi ile miyadinda dogmusg olup, 3 ¢cocuklu
ailenin ilk ¢ocuguydu. Soy ge¢misinde annesi ve kiz
kardeslerinden birinde gelisimsel kalga displazisi, diger
kiz kardesinde agriya duyarsizhga bagh self mutilizm
goriildii. Olgumuzda midfasyal hipoplazi ile beraber, tipik
yiiz ifadesi mevcuttu (Resim 1).

Resim 1. Yiiziin 6nden ve yandan gériintimii, midfasyal
hipoplazi

Yapilan fizik muayenede her iki kalgada abduksiyon ve
internal rotasyonda kisithilik, sag dizinde tam ekstansiyon
ve 20° fleksiyon kontraktiirii tespit edildi. Radyografik
incelemesinde bilateral gelisimsel kalca displazisi ve
hipoplazik patella gézlendi (Resim 2).
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Resim 2. Sag dizin 6nden ve yandan, pelvisin 6nden
preop grafileri

flk olarak 3 aylikken hareketsizligi nedeniyle doktora
gdtiiriilen hastanin giiniimiize kadar herhangi bir ortopedik
tedavi gormedigi anlagildi. Ik olarak sag, 8 ay sonra da
sol displazik kalgalan icin radikal rediiksiyon ve Pemberton
iliak osteotomisi yapildi (Resim 3).

Resim 3. Hastanin her iki kalca radikal rediiksiyvon ve
Pemberton iliak osteotomisi sonrasi pelvis AP grafisi

Bir yil sonra her iki kalcadaki implantlar ¢ikanlip
rehabilitasyona baslanan hastanin sag diz fleksiyon
kontraktiirii i¢in 6 ay sonra kuadrisepsplasti uygulandu.
Yapilan ameliyatta vastus lateralis ve rektus femoris
kaslarinda fibrozis ve kisalma goriildii, vastus intermedius
ise ince fibrotik bir bant seklinde idi. Kuadriseps tendonu
Z plasti ile uzauldi. Erken postoperatif rehabilitasyon
baslamp, 90° diz fleksiyonu temin edildikien sonra hasta
taburcu edildi.
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Bir yillik takibinde her iki kalca hareket agikliklarinin ve
radyolojik bulgularinin normal simirlarda (Resim 4) oldugu
gozlenen hasanin sag dizinde 0-70° hareket agiklig:
mevcuttu (Resim 5).

Resim 4. Hastann bir yillik takip sonras: pelvis AP grafisi

Resim 5. Postoperatif sag diz fonksiyonlar

TARTISMA

“Small patella” sendromu oldukc¢a az yaymlanmig nadir
goriilen bir sendromdur. Ilk olarak Scott ve Taor'un 1979
yilinda tammladig1 “Small patella” sendromu otozomal
dominant gegisli nadir bir sendrom olup, iskiopatellar
displazi, koksopodopatellar sendrom olarak da
adlandurtlir®,

Bu sendrom genel olarak kemik displazileri ile
karakterizedir. Pelvis, diz ve ayaklarda cesitli sekillerde
anomali ve displazilerle seyreder. Ozellikle pelvis ve diz
patolojileri tanisal 6neme sahipir. Litaratiirde bazi vakalarda
pelvis ve patelladaki displazilere, yiiz kemiklerinin ve
cesitli kaslarin hipoplazi ve hipotrofilerinin eglik ettigine
dikkat cekilmistir?-%. Iskiumun veya pubisin
ossifikasyonunda gecikme veya yokluk, patella
ossifikasyonunda gecikme, hipoplazi veya aplazi
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gozlenebilir®”, “Small patella” sendromu daha iyi bilinen
ve daha agr gidis gosteren “Nail-patella” sendromu veya
diger bilinen adiyla herediter ostcoonikodisplaziden ayurt
edilmelidir. Tirnak displazisi ve iliak boynuzlar bu
scndroma 6zgii bulgulardir; sundugumuz olguda bu
bulgularin ikisi de yoktuS.

Patella yoklugu veya hipoplazik patellanin eglik ettigi
diger nadir sendromlar artrogripozis benzeri Kuskokwin
sendromu, trizomi 8 ve Coffin-Siris sendromudur?.
Kuskokwin sendromu multipl konjenital eklem
kontraktiirleriyle seyreder. Trizomi 8’de biiyiik bag ¢evresi,
konugma gegikmesi ve yartk damak mevcuttur. Coffin-
Siris sendromu’nda da diger bulgular hipoplastik timaklar,
dirsekte radial dislokasyon, mental retardasyon ve biiyiik
dudaklardir. Olgumuzda hipoplazik patella olmasi diginda
bu sendromlardaki diger ozelliklerin hig biri mevcut degildi.

Hastamuzdaki klinik ve radyografik bulgular “small patella™
sendromu ile uyumlu idi. Kalga displazileri, ossifikasyon
gecikmesi ve hipoplazik patellayla beraber her vakada
goriilmeyen midfasiyal hipoplazi ve kas hipotrofileri de
vakamizda mevcuttu. Bu sendromla beraber bazen ayak
anomalileri de bildirilmis olmasina ragmen"??, biz
olgumuzda izlemedik.

Sonug olarak; hipoplazik bir yiiz gériiniimii, patellar aplazi
veya hipoplazisi olan hastalarda pelvis ve ayak
radyografilerinin alinmasinin tan ve tedavi planlamasinda
onemli oldugunu diisiinmckteyiz.
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