HEREDIiTER LEGG-PERTHES-CALVE HASTALIGI
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OZET

Pek ¢okvak’ada, Legg-Perthes-Calve hastaligt herhangi bir ailevi
dzellik gostermez. Nadiren heredo-familyaldir. Herediter Legg-Pe}?thés
hakkindaki bir cok negriyat gozden gegirildi. Ug ]enerasyonda, dort
herediter Legg-Perthes vakast takdim edildi. Pedigree’sinde dominant
karakteri gosterildi. Bu hastalarda lezyon tek tarafl idi. Diger, benzer
herediter metafiz ve epifiz hastaliklaryla aywict teghisi tartisidi. -

Glr: :

o Osteochondrms Deformans Juve-
.nlhs, ilk dnce 1909 yilinda Boston’lu
‘Legg, Yine ayni1 yil isve¢’li Waldenstrom
ve 1910 yilinda da Calve ve Perthes ta-
rafindan tarif edildi.

- Legg-Perthes-Calve hastaligmin he-
redlter olmas1 nadir goriilen durumlar-
dan bmdu' Perthes bu  hastaligin
heredlter de olabilecegini 1913 de, iki
erkek kardeste birden hastaligi tesbit
ederek yaptigi negriyatla gosterdi.
(1). Kehl 1925 de (2), ve Brill (3) 1927 de,
24 §ahlsta ve 6 jenerasyonda, kalga-
larmda Perthes hastaligi bulunan vaka-
lan yaymladﬂar Spenphens ve Kerby(4)
1946 da dominant kalitim _gosteren 5
Jenerasyonlu bir aile yakaladﬂar 1948
ylhnda ise Jequier ve Fredenhagen(5),

1953 de Hamsa ve Campbell (6), here-
diter vakalar yaymladilar. 1954 de ise
Goff ve arkadaslari(7), literatiirii tara-
yip, 25 negriyat buldular. Bunlarin 26
pedigree galigmasini yaptilar. Yine ayni
yazarlar, Perthes’deki hereditenin ekseri-
ya recessive oldugunu, bazan de domi-
nant olabilecegini gostererek, sekse bagli
olarak tagindigmi - bildirdiler. Goff ve
arkadaglara (954) gore: Legg-Perthes-
Calve sendromu constitusyonel biyo-
lojikbir hastaliksa da muayyen bir oranda
herediterdir. Yine 1954 de Giannestras,
1957 de Séderberg tarafindan ikizlerde
bu hastalik tarif edildi. 1958 de Barrie,
Carter 've Sutcliffe, muiiltipl * epfifziel
displasiada familial egilim tespit etmig-
lerdir. Bu gruba soktuklari vakalardan
erken = vaka kabul ettikleri- heredlter
perthes]en negrettiler.

®) Atatiirk Universitesi Tip Fakﬁltes_i Ortopedi Ogretim Gorevlisi
(xx) Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi Uzmant
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Vak’alar .

~ Vakalarimizdan I.ci generasyon-
daki kadin (Babanmin annesi, pedigrede
I. generasyondaki hasta) hari¢ hepsi
tarafimizdan muayene edildiler.
Lci Generasyon Vakasi :

Vaka 1: G.Y. 65 yasmda vefatf

etmis. Oglunun ifadesine gbre “annesi
8-9. yaslarinda iken sol kalgasindahis-
settigi -agridan . sonra topallamaga bas-
ladigin1 sdylermis ve bu agrinin herhangi
bir kaza ve diisme ile ilgili olmadigm:
1fade edermis. Bu kalgasmda ‘hig bir

zaman akimti ve yara olmamis, hig S
doktora g1tmem1§ Bu topallik, ve agnv'

artarak olumune kadar devam etm1§

Bu. hastamn biiylik 1ht1malle

Perthes olabllecegmx diigiindiik. = Zaten

II. generasyon olan babaya kendisinde-
ki _hastalik durumunun ¢ocuklarinada

gectigi. soylendlgmde annesindede ayni-

hastalifin bulundugu onun talaﬁndan
1fadc edildi.

B Generayson

Vaka 2: 1. Y (Protokol No 12215/ ;

1‘970) 46 yaginda erkek. 12—13 yagla-
rinda iken uzun bir yol yiirime (kyden
kasabaya 8-10. km. kadar) sonucunda

sag kalcasinda agr1 hissetmis topalla-:

maya baglamig. O zamandan beri topal-
lamasi devam ediyormus. Hali hazirda
uzun miiddet ayakta kaldiginda ve ¢ok
yol- yiiriidiigiinde sag kalcasinda. agri
oluyormus. Hi¢ tedavi gdrmemis. Aile-
nin en biiyiik cocugu. kendisinden kiigiik
ikisi erkek, ikisi kiz olmak iizere dort
kardesi var hepside sag ve sthhatteler.
Kardeslerinin gocuklarinda bir sakathk
yokmus, kendisinmn 3 erkek c¢ocugu
meveut olup ikisi Perthesli.
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Yapilan - klinik muayenesinde :

Yiirtirken sag tarafa aksiyor, kalga
fleksiyonunda 15-20 derece kadar bir
hareket simirliligt mevcut, ekstansiyon
serbest. Kalga da abduksiyon smirlihig
mevcut olup kalga abduksiyonu ancak

- °20° kadar-idi. Sag kalga i¢ rotasyonuda

azalmig ve agrili idi. Trandelenburg
pozitif bulundu. 2,5 cm. kisalik tespit
edildi. Uzun siire ayakta kalmakla kal-
¢ada, uylugun alt boliimii vedizlerde
agri, bacakta yorgunluk ve kramplar
tarif ediyor.

~ Rontgen gdriiniimii :

Caput femoris’in iisti diizlesmig

- sinrrlar gayet muntazam ve yassilagmis
" ‘goriiniimde, eklemmesafesi  daralmis
“iuvetacetabulum tavani femur -basi -diiz-

lesmis ve hiperkalsifiye idi. Ayrica
yer yer dekalsifiye sahalar var. Collum
femoriste kalinlagma ve kisalma vardir.

Ozellikle acetabulumun alt kenarmda
osteoflt prohferasyonu goruluyor Res. 1

III. Generasyon :

Vaka 3: (Prot. No: 13847/1970)
26 ya§mda erkek 9 ya§1nda iken sol
kalgasinda bir agr1 meydana gelrm§ Ba-
basi tarafindan. derhal istanbula gotii-
rulmug Zamanln tip’ Fakulte51 ortopedl
klinik sefi Perthes hastalig oldugunu
soyhyerek Thomas ‘cihazt tavs1ye etmlg,
Cihaz1 hemen yaptlrarak kullanmaya
baglam1§, 9 ay kullandlktan sonra yme
doktorun tavmyem tizerine b1rakm1§
Askerhglm kalgasmdakl ariza sebeblyle
8 ay yapmus. Uzun yol yuruyup, uzun
muddetayakta kaldlgmda sol kal(;a-
sinda afr1 ve aksama oluyormus.

Klinik  muayene : Yiiriirken ¢ok

 hafif aksamast. var, sol kal(;a fleksiyon



‘Resim-1-

V€ eksta1151yon hareketlen serbest ab-
duk51yonda 5-10 derece kadar stour-
lilik ve i¢ rotasyonda da agrl mevcut

Rontgen Gorunumu

Sol femur bagmda haflf yassﬂagma

yayvanlasma ve yet yer klstlk dekalsifiye
‘sahalar mevcuttur. Acetabulum alt
bolimiinde osteofitik baslangig belirti-
leri gbrﬁliiyofi (Resim 2) '

II1. Generasyon

Vaka4: O.Y. (prot No: 12214

1970) 14 yasmda erkek bir sene dnce
sag dizinde agrt olmus. Doktora go-
tirmemisler. Bu agr1 sonradan saf

kalgasinda da meydana gelimis. Arkadas- -
lartyle futbol-oynarken 2 ay dnce, sag
kalgasindaki agri. siddetlenmus ve topal- .
lamaga ba§1am1§ iki ay bu §ek11de bek-
S gegmeyince, poli--

ledikten sonr
klinigimize miiracaat etmis.

“siddetli agr1

Khmk muayene

.....

hiyarak - yuruyor ve' yururken agrl hlS-
sediyor, sag kalganm fleksiyon ve eks-
tansiyonu - agrii ve mahdut Kalganin
abduk51yonu 25° aza

Ront gen bul gulan

Baglanglgta sag caput femoriste
hafif kiigiilme ve eplflzde collum fe-

“moriste kalinlasma goruldu Hiperkal-

sifikasyon bolgeleri ve decalsifiye sa-
halarda; eklem mesafesinde hafif ge-
nileme tespit edildi. Bize bir buguk
yil hi¢ gelmeyince mektupla kontrola
¢agirildi. - Tavsiye edilen Thomas cihazi-

‘m2 ay kullanip attigs Ogrenildi ve
~kontrol grafileri ~¢ektirildi. Kontrol

Grafi k:, Bir bucuk yil sonra cekilen

'kontfol_ grafidg caput femoris yayvan-
~ Yer yer dekalsifiye bolgeler, Pseudo-
.. kistik imajlar gostermekte, Epifiz ta-
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Resim 2

mamen harab olmus. Collum femoris Bu ailenin 9 yagindaki 3.cii erkek
geniglemis ve biiyiik trochanter- aceta- (HY) gocugunda hentiz klinik ve
‘bulym fist kenar hizasma kadar gel- rontgen olarak perthesle 11g111 b1r bungu
mis - durumda, Femur- metafizinde  ve tespit edilemedi. &

diafizinde osteoporoz. ':goruldu,

Resim 3



Resim 5
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Bu :,vakeﬂéu'/nm“z1£'1:1’1 'peydiygre‘sindek go-+

riildigii gibi donii‘i;ant olarak gecen
ailevi bir Legg-Parthes’le kars1i karsi-

yayiz. -Lci genera'Syoﬁdaki kadin tara-
fimizdan muayene ed11emem1§ olmak]a'
beraber, II. ci generasyondak1 08lu k
tarafmdan verilen bﬂgllere gore Perthes, e
kabul” ed11m1§t1r Zira bir kaza geglr- e

medigi, - spesifik veya “non-spesifik bir

enfekmyoz kalga o]madlgl venlen bllgl-ff" '

lerden an]a§1lm1§t1r

Dlger eplflz harablyen 11e karakterh :
"lablleceegl du§u-‘},

heredlter hastahkla: ‘
niilerek aymcl tam yapll'

Displasia epiphys,i,yalis - miiltiplex L

olup olmadigi diger epifizgrafileri ile
kontrcl edildi. Bu eplflzler normaldi.

Boylar1 kisa deglldl ayrica el ve ayak

parmaklarida kisa ve kiint degildi.

~ Tartisma :

'Morquio;Brailsford hastaligi ise
vertebral - grafilerde vertebra plana ol-
mamasi, -govde: ve. ekstremlte -oranlarl

ile ayirt edildi.

Rlbblng hastahgl yani herediter

, karakterh miiltipl ~diafizeal sklerozis
- olmadig1 grafilerle goriildii.

~ Cretinizmde ise ciicelik ve infanti-

"lizm vardir vakalarmizda bblyle bir
i ‘durum tespltedllmedl

theratur taranmasmda simdiye

kadar ok az (26) nesnyat tespit ede-
‘blldlk (II 12).

Stephens ve Kerby nin Vak’alarmda

; ;; / 58 erkek, % 42 kadin-olarak bildi-
‘ r11m1§t1r Gill’in vgk’alaunda erkek hasta
- orami % 85-90 olarak bildirilmistir.

" Bizim hastalarimizin iigii erkek biri

" kadindir. Buna gore % 75 erkek, i1%25

kadin o1smi1 ¢ikmaktadir.

Summary

HERETIDARY LEGG - PERTHESCALVE DISE4SE

In many cases, Legg-Perthes Dise-
ase occurs without any familyhistory
showing the ~defect.

But, this disease is rarly hereditary.
Many reports of Hereditary Legg-
Perthes’ disease ate ‘reviwed.

In this report, four patients with
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Legg-Perthes have been 1eported in
three generation.. The  pedigree of
these cases has been showed dominant
inheritance.

In our cases, the disease is unila-
teral. The differantial diagnosis between

~Pethes’ Disease and the other adjacent

he,reditary skletal disease were discussed.
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