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Ailevi dogumsal radius ba~1 arkaya ~Iklgl 
(Nail-patella sendromunun bir farkllllgl) 

Sait Ada(1), Arslan Bora(2), Ferda Ozklnay(3), Fuat Ozerkan(1), ibrahim KaPlanG 

o 
Familyal dogumsal radius ba§t arkaya ytktgt az rastlanan bir anomalidir. izole veya diger dogumsal ano­

mali/erIe birliktp olabilir. Nail patella sendromu ile birlikte radius ba§t arkaya ytktgt olan olgular yaymlanmt§ttr. 
Burada familial bilateral radius ba§t arkaya ytktgt gosteren bir olgu pedigri'si ile birlikte sunulmaktadtr. 

Anahtar kelime/er: Radius ba§t ytktgt, dogumsal 

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

Familial congenital posterior luxatim 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 luxation of the head of radius and its pedigree. 

Keywords: Radial head dislocation, congenital 

Dogumsal radius ba~1 91kl91 nadir rastlanllan bir 
anomalidir. Tek ba~ma veya diger anomalilerle birlik­
te olabilir (2, 3, 4, 10, 11, 12, 13). Hemimelia, heredi­
ter eksoztoz, artrogripozis, Ehler Danlos sendromu, 
Klinefelter sendromu, Nail-Patella sendromu hastallk­
lar radius b~1 dogumsal 91kl~1 ile birlikte bulunan di­
ger dogumsal anomalilerdir. Izole radius ba~1 91kl9i 
diger dogumsal anomaliler ile birlikte olanlardan daha 
az rastlanlr. Genel olarak one 91k1k ve tek tarafll ola­
rak rastlandlgl kabul edilir (2, 3, 4). Arkaya radius ba­
~I 91klklarmm 90gu diger anomalilerle birliktedir. Bu 
anomalilerin 90gu dikkatle aranllmaz ise gozden ka­
9abilir (4). Dogumsal radius ba~1 91kl91 travmatik 91­
klktan hastanm oykOsO ve radyolojik farkllilklar ile ay­
nllr. ilk kez Mc Farland tarafmdan dogumsal radius 
ba~1 91klgma ait kriterler tanlmlanml~tlr. Bunlar: 

1. Relatif klsa ulna veya uzun radius ba~1 
2. Kapitellumun hipoplazisi veya yoklugu 
3. K090k kubbe ~eklinde radius b~1 ve uzun-dar 

radius boynu 	 . 
Ulnar epikondil'in belirginligidir (3) 

Nail-Patella ya da onyco-osteodisplazi sendro­
munda, hastalann yansmda radius b~1 91klgma rast­
landlgl bildirilmektedir (6). Nail-patella sendromunda 
hastaligl gosteren bireylerde genellikle ge~itli derece­
lerde patella displazileri ve tlrnak bozukluklan kardi­
nal bulgulardlr (13). 

Burada familyal bilateral radius ba~1 arkaya 91kl91 
olan bir hasta sunulmaktadlL Bu hastanln pedigrisin­
de yedi bireyde daha radius ba~1 91klgmln oldugu go­
rOlmO~ ve bunlardan bazllarmda radius ba~1 91kl91 ile 
birlikte tlrnak .distrofileri oldugu saptanm I~tlr. Ancak 
hi9bir bireyde patellar veya i1iak kanada ait bozukluk 
saptanmaml~tlL Bu olaYln Nail-Patella sendromuna 
neden olan gen lokusundaki. allelik degi~ikliklerden 
kaynaklandlgl kanlsma vanlml~tlr ve olgu Nail-Patel­
la sendromunun bir varyansl olarak kabul edilmi~tir. 

Vaka takdimi 
Her iki dirseginde ~i~ligi olan ve dirsegini tam ge­

viremeyen 17 y~mda bir klz ogrenci daha 90k koz­
metik kaygllan nedeni ile hastanemize ba~vurdu. 
Hastada yapllan radyolojik muayenede her iki radius 
ba~mm arkaya 91k1k oldugu, radius ba~mln k090k, 
deforme ve kubbe ~eklinde oldugu, capitellumun hi­
poplazik ve medial epikondilin belirgin oldugu saptan­
dl. Klinik 0190mlerde her iki dirsekte notral 0 konumu­
na gore fleksiyon ve ekstansiyonda(0-45-160) top­
lam 115° hareket geni~ligi oldugu, supinasyonda 45° 
eksiklik oldugu ve ta~lma a91smm sagda 30° solda 
25° oldugu saptandl. Bu hastada kozmetik dOzeltmek 
ve klsmen supinasyonu arttlrmak amaci i1e bilateral 
radius ba~1 eksizyonu ameliyatl yaplldl. Radius ba~1 
yakla~lk 3 cmkadar eksize edildi ve radius ba~mda 
dejeneratif degi~ikliklerin olmadlgl saptandl. Postope­
ratif her iki dirsekte ekstansiyon eksikligi aynl kalirken 
supinasyonda ise passif olarak 200'lik bir artl~ saglan­
dl. Hasta kozmetik olarak memnun idi. 

OykOsOnde 39 ya~mdaki babasmda, 34 y~mda­
ki amcasmda ve 14 ya~lndaki klzkarde~inde tek ta­
rafh benzer ~ekil bozukluklarmln oldugu belirtildLBa­
ba ve klzkarde~in yapllan klinik ve radyolojik muaye­
nelerinde tek tarafli arkaya dogurrisal radius b~1 ar­
kaya 91kl91 oldugu gorOldO. 

Hastanm yapllan pedigrisinde dart ku~ak ar~tl­
nldlgmda hastamlzda toplam sekiz bireyde radius 
ba~1 arkaya 91kl91 oldugu ve bunlardan dordOnde sa­
dece radius b~1 91k191, dordOnde hem radius b~1 91­
klgl hem de tlrnak distrofisi saptanml~tlr. Sekiz radi­
us ba~1 91klgmdan 090 bilateral, digerleri unilateraldir. 
Sekiz bireyde ise radius ba~1 91kl91 olmakslzm sade­
ce Wnak distrofisi gozlendi. Aile bireylerinin hi9 biri­
sinde patellaya ve iliak kanatlara ili~kin patoloji goz­
lenmemi~tir (Tablo 1). 

(1) izmir. EJ ve Mikroceffahi Hastanesi Ortopedi ve TravmatoJoji Kiinigi, Uzman Dr. 
(2) izmir. EJ ve Mikroceffahi Hastanesi Ortopedi ve TravmatoJoji Kiinigi, Oor;. Dr. 
(3) Ege Oniv. TIp FakOltesi 90cuk Sagl1gl VEl HastaltkJan Anabilim OaJ Genetik B6/DmD, 00r;. Dr. 
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Tablo 1: Nail Patella Sendrom'lu ailedeki tlrnak velveya radius ball I Qlklgl olan bireylerin pedigrisi. 
I. Generation: 1 (Tlrnak+Dirsek) 
II. Generation: 8 (Tlrnak+Dirsek) 


2,4,6,11,13 (Tlmak) 

III. Generation: 3, 5 (Tlrnak+Dirsek) 


2, 4 (Dirsek) 

7,11, 15 (Tlrnak) 


IV. Generation: 1, 2 (Dirsek) 

Resim 1: Baba ve iki klz QOCul:)unda rastianan radius baijl arkaya 
. Qlklklarln g6rilnilmO 

Resim 2 b:Aym hastanln preoperatif k1inik gOrilnOmO 

Resim 2 a:Vaka sunumu olarak bildirilen hastamn her lki dirseginin 
radyolojik gOrilnOmO (Bilateral radius balll arkaya Qlklk) 

Resim 2 c : Radius' balll rezeksiyonu son gOrilnOmO 
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Tart1fma 
$imdiye kadar dominant kahtllan izole radius ba­

§I Qlklgl ayri bir antite olarak tarif edildigi gibi (2, 3, 
10, 11, 12) otozomal resesif, otozomal dominant kall­
tllan Qe§itli hastallklarla veya kromozomal bozukluk­
larla birlikte olan radius ba§1 Qlklklan da bildirilmi§tir 
(4, 6, 10, 13). izole dogumsal radius b8§1 Qlklgl QO­
gunlukla asemptomatik kalmasl nedeniyle gerQek. in­
sidensi tam biljnmemektedir (10). Genel kabul edllen 
goru§ izole tipfe one ve tek tarafh Qlklgrn daha slk 01­
dugudur (2, 3, 12, 13). Cockshott ve Omolulu 
1958'de baba ve klzkarde§te bilateral radius ba§1 ar­
kaya Qlklgl oldugunu ve IiteratUrde b8§k~ ~ile~i izol~ 
bilateral arkaya Qlklga rastlamadlkarlnl blldlrml§lerdlr 
(5). 

Burada sun ulan ve dogumsal radius b8§1 arkaya 
Qlklgl kriterlerine uyan olgunun ailesinde hastahk do­
minant kahtlm mode Ii §ekline uymaktadlr ve Nail-Pa­
tella sendromuna ait varyans olarak kabul edilmi§tir 
(Tablo 1). 

Nail-Patella sendromu otozomal dominant kahtl­
Ian ve slkhga az olmayan bir bozukluktur. Ail,enin ba­
Zl bireylerinde sadece tlrnak bozukluklan olabilir. Bi­
zimhastamlzrn bazl aile bireylerinde sadece tlrnak 
bulgulan gorlilmesi ile benzerdir. Bazllarmda ise hem 
tlrnak hem de temik ve eklem bulgulan vardlr (1, 6, 8, 
13). Bizim hastamlzrn aile bireylerinin hiQbirinde ke­
mik ve eklem bulgusu olarak patellaya ve iliak kanat­
lara iIi§kin patolojiye rastlanmam~m.a k~r§l~ sadece 
radius ba§1 dislokasyonlan olmasl IlgrnQtlr. Blreylerde 
hastai1gm bulgularmrn farkh farkh gozlenmesi yani bir 
klsmlOda sadece tlrnak bozukluklannm olmasl, bazl­
lannda sadece radius ba§1 Qlklgl. bazllannda da her 
ikisinin bulunmasl otozomal dominant hastallklarda 
penetrans yoklugu ve ekspresivite degi§ikligi ile aQlk­
lanabilir (6). 

Radius ba§1 konjenital Qlklgmrn kap1;l" veya ~Qlk 
redOksiyonu sonuQlan erken ya§larda bile genelhkle 
b8§anslzdlr (3, 10, 13). One Qlklklardaki fleksiyon, 
arkaya Qlklklardaki ekstansiyon Ve supinasyon slnlrh­
IIgl fonksiyonu genellikle bo.zri1az. Bu yOzden ka~ul 
edilen gorO§ bOyOme tamamlandlktan sonra .radlus 
ba§1 rezeksiyonu yapllmasldlr. Hastamlzda bilateral 
arkaya radius ba§1 Qlklgl iQin radius ba§1 rezeksiyonu 
daha Qok kozmetik nedenlerle yapllml§ ve istenilen ' 
sonuca ul8§ml§tlr. Aynca hastada supinasyon hare­
ketinde passif olarak yakla§lk 20Q 'lik bir artl§ saptan­

, 'ml§tlr. 

Dogumsal radius b8§1 Qlklgl izole veya diger has­
tahklar veya sendromlarla birlikte rastlanan ve genel­
likle OQ ya§lna kadar sessiz kaldlktan sonra fonksiyo­
nu etkilemeyecek tarzda hareket slnlrhhgl ve kozme­
tlk yakrnmalara yol aQan bir deformitedir. Travmatlk 
Qlklktan hastanm oykOsO ve radyolojik ozellikleri ite 
aynhr. Bizim olgumuzun ozelligi ise ilk bakl§ta do­
gumsal izole radius b8§1 arkaya Qlklgml akla getirme­
sidir. Ancak aileara§tlrmasmda bazl bireylerde tlrnak 
distrofilerinin tek b8§rna veya radius ba§1 arkaya Qlkl­
gl ile birlikte olmasl bize Nail-Patella serdromunun bir 
varyansl oldugunu dO§undurmO§tUr. 
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