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AILESEL, KONJENITAL RADIUS BASI CIKIGI *

Murat UZEL', Onder OFLUOGLU?, Giltekin Sitki CECEN?, Giiven BULUT', Muzaffer YILDIZ®

Bu makalede ayni aileden iki kardegte goriilen konjenital, iki tarafl, posterior radius basi ¢ikif olgusu; muayene bulgulan, klinik ve radyolojik
goriiniim ve aile afaci sunularak ve bu konudaki literatiir gzden gegirilerek tartigimgtir.
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FAMILIAL, CONGENITAL RADIAL HEAD DISLOCATION

In this article two cases of bilateral, congenital, posterior dislocation of the radial head in same family were discussed . The findings of
clinical and radiological examinations and the pedigree of their family are presented and discussed with related literature.
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Konjenital radius basi ¢ikig, humerus alt ucundaki geligim
yetersizligi ve bunun sonucu ortaya ¢ikan radius basi ve
ulnada goriilen uyumsal degisikliklerle karakterize bir
anomalidir'. Dirsek bolgesinin en sik rastlanan konjenital
anomalisi olup goriilme sikhigi %0,15 olarak
bildirilmistir™>. Bunlarin arasinda ailevi olgular oldukga
nadirdir"*’. Ulkemizde bu anomali ile ilgili simirh sayida
yaymn bulunmaktadir®”®. Bu yazida iki erkek kardeste
tespit edilen ailevi, posterior, bilateral, konjenital radius
bag1 ¢ikigi olgusu sunulmustur.

OLGU

Hasta U.S.(13y,E), poliklinigimize sag dirsegi iizerine
diisme sonrasinda agri yakinmas: ile bagvurdu.
Muayenesinde sag dirsek arka kisminda hassasiyet, sislik
ve dirsek hareketleriyle agn tespit edildi. Hastanin diger
dirseginde de ayni klinik goriiniim vardi. Her iki dirsekte
tagima actlar1 10 derece, dirsek hareketleri notral sifir
yontemine gore sagital diizlemde sagda ve solda (0-20-
150), horizontal diizlemde ise sagda (60-0-60), solda (45-
0-60) idi. Gézlerde hipertelorizm, her iki el parmaklarinin
proksimal interfalangiyal cklemlerinde(PIF)
hiperekstansiyon saptandi. Oz gegmisinde gebelik ve
dogumun normal oldugu ve bebeklik déneminde herhangi
aragtirildiginda biiyiik erkek kardesinin dirseklerinde de
benzer gorinim ve Oykii oldugu d&grenildi,

Hasta $.S.(16y.E), ilk olgunun erkek kardesi olup klinik
muayenesinde her iki dirsekte tagima agilan 10 derece,
dirsek hareketleri notral sifir yontemine gore sagital
diizlemde sagda ve solda (0-35-150), horizontal diizlemde
sagda (60-0-60) solda (30-0-60) idi.
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Her iki hasta mental ve néromiiskiiler agidan normal olarak
degerlendirildi. Biiyiik kardeste de her iki el parmaklarinda
PIF’de hiperekstansiyon saptandi. Sag goziinde sasihi
olan hastanin 5 yi1l 6nce bu goziinden retrobulber kitle
nedeniyle bir hastanede ameliyat edildigi ve patoloji
raporunun konjenital vaskiiler kitle gseklinde bildirildigi
ve poliklinik takibine alindigi 6grenildi (Sekil 1.2).

Sekil 1. Hastalarin onkollar supinasyonda iken dirseklerinde
lespit edilen ekstansiyon hareketi.

Sekil 2. Hastalarin dirsekleri 90 derece fleksiyonda iken tespil
edilen pronasyon hareketi.
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Her iki hastamin g¢ekilen iki yonli dirsek
rontgenogramlarinda: Radius baglan bilateral posteriora
¢ikik, kapitellumun hipoplazik, lateral grafide
humerokapitellar aginin 20 derece, radius boynunun
normalden daha uzun, radius basimn ovoid, ulnadaki
"incisura trochlearis"in normalden daha s1g, fossa olekrani,
olekranon ve koronoid ¢ikintilarin iyi gelismemis, ulnanin
arkaya dogru kavisli, radiusla karsilastinlacak olursa daha
kisa oldugu goriildii. Ik olgunun her iki elbileginde radius
ulnaya gore uzun (ulna minus) iken, ikinci olguda sag
elbileginde radius ulnaya gore uzun (ulna minus), sol
elbileginde ise uzunluklar esitti (Sekil 3.,4).

Sekil 3. Hasta U.S.'ve ait dirsek
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Sekil 4. Hasta $.8.'ye ait dirsek ronigenogramlari.

réntgenogramlari.

Dért kusagin incelendigi soyagacinda anne ve baba arasinda
akrabalik tespit edildi (Tablo I).

Tablo I. Soyagaci. Hastalarimizin anne ve babasi arasinda 1,5
derece kuzen evliligi tespit edildi.

92]

Kartal Efitim ve Aragtirma Hastanesi Tip Dergisi

TARTISMA

Zamanimzda pekgok yazar kemik ve eklem deformitelerini
etyolojilerine gore konjenital, gelisimsel ve postiravmatik
olarak siniflandirmaktadir. Bu konuda zellikle radius bas
cikiginin degerlendirilmesinde bir karmasa gozlenmekiedir,
Konjenital terimi, dirsekte gozle goriiliir bir deformiteyle
sonuglanan, osteoartikiiler yapidaki primer genetik
displaziyi anlatmak icin kullanilmaktadir. Diger konjenital
anomalilerin varligi veya benzer anomalilerin ailede
gozlenmesi bunu bir etyoloji olarak destekler. Gelisimsel
terimi ise dogumda goreceli olarak normal; fakat daha
sonradan anormal stresler, paralizi veya diger hareket
kisithiliklari, noral, metabolik, endokrin, hemotolojik
bozukluklar, tiimoral veya hastaliklar gibi degisik nedenlerle
ikincil olarak deforme olan dirsek iskelet yapisini anlatmak
icin kullamImaktadir . Cok saytda kahtimsal ve akkiz
hastalik siireci bu tabloya yol acabilir. Posttravmatik
grupta ise yasamin erken donemlerinde meydana gelen
¢ikiklar tamsal agidan sorun teskil edebilir. Fakat deformite,
konjenital grupta goriilenden daha hafiftir’.

Konjenital radius basi ¢ikifinin yonii posterior, anterior
veya lateral olabilir, Goriilme sikhklan sira ile; %43-65,
%18-47 ve %10-17 olarak bildirilmektedir'™"". Tek tarafl;
veya iki tarafh olabilir’. Genellikle dirsek, 5nkol ve ozellikle
elin diger anomalileri tabloya eslik eder'. Etyolojide
plazma germ defekti dij;;ijnijlmcklcdiri. Konjenital radius
basi ¢ikigi olgulanimin yaklasik %601 ¢esitli malformasyon
sendromlan ve eklem laksitesinin oldugu bag dokusu
hastaliklan ile birlikte meydana gelir. Olgularnin %40'inda
defekt izole, fakat otozomal dominant gecis ozelliginde

veya bazen de resesif karakterdedir''.

Cockshott ve Omololu'?, bir baba ve kizinda tespit ettiklen
konjenital, iki tarafli, posterior radius basi ¢ikig olgusunu
bildirdiler. Reichenbach ve arkudaﬁurlﬁ. 3 herediter
konjenital posterior radius bagi ¢ikigimi sunduklan
calismalarinda literatiirde tanimlanmig konjenital posterior
radius bas1 ¢ikigi olgularim toplayarak incelediler. Tespit
ettikleri 11 olgunun 8’1 ailesel, 3'ii sporadikti. Cinsiyetin
bildirildigi 10 olgunun 6’s1 kiz, 4’ii erkekti. Bu ¢aligmadan
elde edilen bilgiler temelde otozomal dominant kaliimsal
gecis hipotezini, anne baba arasinda kan bagimin varhginda
ise otozomal resesif kalhitimsal gecis hipotezini
desteklemektedir. Bunun yaninda hasta ebeveynlerin yeni
dogacak ¢ocuklarinda %50 oraninda tekrarlama riski
oldugu goriilmiistiir.

Klinik olarak dirsekler genellikle asemptomatiktir. Bazen
hastalar onkolda harcket kisithhigr yakimmas ile
gclcbilir]erl. Ulna kavislenmistir ve konvekshigin yonii
¢ikigin tipine baghdir; radius baginin 6ne ¢ikiginda ulna
kavsinin konveksligi one, arkaya ¢ikikta ise arkaya dogru
olup laterale ¢ikikta ise ulna yana dogru kavislenir. One
cikikta dirsek fleksiyon genigligi azalir ve radius bas
kubital fossada ele gelir. Posterior ¢ikikta dirsek tam
ekstansiyon yapamaz ve belirginlesen radius bagi arkada
ele gelebilir'.
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Radyolojik degerlendirmede radius saftinin uzun eksenini
gosteren ¢izginin humerusun kapitellumunu hedeflemedigi,
radius basinin superior yiiziiniin kubbe sekilli oldugu,
radius boynunun kapitellumla eklemlesgtigi ve temas
noktasinda bir ¢okiintiiniin varhg: tespit edilebilir'.
Mardame-Bey, radyolojik olarak su bulgularin
goriilebildigini bildirmektedir: Goreceli olarak kisa ulna
veya uzun radius, hipoplastik veya aplazik kapitellum,
kismi defektli troklea, belirgin ulnar epikondil, uzun
boyunlu ve kubbe sekilli radius basi, distal humerusun
oluklasmasi. Benzer degisiklikler uzun siireli travmatik
¢ikiklarda da goriilebildigi i¢in ¢ikigin konjenital olup
olmadiginin belirlenmesinde asagidaki faktérler
aragtinilmalidir: Tutulumun iki tarafli olusu, diger konjenital
kas iskelet sistemi anomalileri, aile Oykiisii, travma
oykiisiiniin olmayis1 ve ¢ikiginin dogumda farkedilmesi,
kapali metodlarla rediikte edilememesi. Bu kriterlere gore
izole anomali seklindeki tek tarafli ¢ikigin konjenital degil,
travmatik kokenli bir ¢ikik oldugu iddia edilmektedir' .

Amadio ve Dobyns’, konjenital gikigin kesin kriterinin
dirsekteki tiim kemik elemanlarin agir hipoplazisi oldugunu
bildirmektedir. Radius bas: ¢cikiginin kapitellum hipoplazisi
ile birlikte goriilmesi ¢cikigin konjenital oldugunu giiclii
bir sekilde destekler'”.

Bell ve arkadaslari, izole konjenital radius bas ¢ikiklarim
ii¢ tipe ayirarak siniflandirmaktadir: Tip I subluksasyon,
en az goriilen ve agrimin eslik etme ihtimali en yiiksek
olan tiptir. Tip II minimal kaymanin oldugu ¢ikik, Tip III
ise radiusun 6nemli derecede proksimale migre oldugu
posterior ¢ikiklardir. Tip II ve 111 sikliklar kabaca esittir.
En fazla hareket kayb: Tip Ill'de gfir[i[iirg.

Radius bagimin seklinin belirlenmesi amaciyla arlrograﬁ”
ve elbilegi rontgenogramlan travmatik ve konjenital radius
bag1 ¢ikigr arasindaki ayinmda yararh olabilir. Kiigiik
cocuklardaki travmatik ¢ikiklarda ulnar varyans kars: el
bilegi ile benzerdir; zira radiusun proksimal migrasyonu
icin yeterli zaman yoktur. Tek tarafli konjenital
deformitelerde, tutulan taraf biiyiik pozitif ulnar varyans
gﬁsterirw.

Tachdjian', hastahgin tedavisi igin yenidogan veya kiigiik
bebeklerde kapah rediiksiyon, ii¢ yasina kadar olan
¢ocuklarda radial kisaltilma ile birlikte agik rediiksiyonu
onermektedir. Beaty'” ise sadece fonksiyon bozukluguna
yonelik fizik tedavi 6nermektedir. Cikik ge¢ adolesan
doneme kadar oldugu gibi birakilarak, bu donemde
gerekiyorsa dejeneratif degisikliklere bagh agn nedeniyle
radius basi eksize edilebilir; fakat ameliyat sonras: harcket
genisliginde artma gt'}rii]mcz"m‘ls. Bu, cerrahi tedavinin
primer endikasyonunu olusturur. Bazen, kozmetik

. . vy 1]
nedenlerle de cerrahi tedavi uygulanablllr”.

Sonug olarak; ailesel. iki tarafli, posteriora, ileri derecede
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kaymus radius basi ¢ikigi (Bell Tip 111) tespit ettigimiz iki
hastamizin dirseklerindeki yaygin kemik ve eklem gelisim
bozuklugu, ¢ikigin olusma zamam ortaya ¢ikarilamamasina
ragmen, etyolojinin konjenital oldugunu diisiindiirmektedir.
Hastalannmizda gordiigiimiiz agrisiz hareket kisithh
giinliik yasantilanm etkilemiyordu ve kozmetik yakinmalan
yoktu. Poliklinik takibine alinan hastalara hareket agikligim
koruyucu egzersizler onerildi. Ancak ileride 6nemli diizeyde
agri yakinmalari olmas: halinde cerrahi girigim
yapilabilecegi anlatildi. Saglikli fakat aralaninda akrabahk
bulunan anne babanin ¢ocuklari olan hastalarimizla ilgihi
olarak genetik incelemenin gerekli oldugunu
diisinmekteyiz.
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