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iskelet displazilerinde alt ekstremite deformitelerinin
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Ozan Ali Erdal', Muharrem inan?2

'Ortopediatri, Istanbul
%istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dal, istanbul

iskelet displazilerinde alt ekstremite deformiteleri olduk¢a
sik goriiliir ve hastalarin yasam kalitelerini 6nemli 6lgtide
etkiler. Baz1 displazi tiplerinde bazi deformiteler daha sik
goriilmekle birlikte, bir hastadaki deformite uzun kemik fi-
zislerinin asimetrik tutulumu, bacakta bir kemigin digerin-
den farkli bir biiytime hizi gostermesi, eklemlerde genellikle
fleksiyon pozisyonundaki kontraktiirler ve bag gevsekligi
sonucu gelisen eklem instabiliteleri gibi nedenlere bagl
olarak gelisebilir. iskelet displazisi zemininde alt ekstre-
mitelerde siklikla gériilen deformiteler; koksa vara, koksa
valga, genu varum, genu valgum, ayak bileginde varus ve
valgus deformiteleri olarak siralanabilir. Olusan deformite-
lere yaklasimda, temel deformite diizeltici tedavi yaklagim-
larina hakim olunmalidir. Her bir bélgenin deformitesinin
tedavisi amaciyla farkli kaynaklarda farkli yaklasimlar 6ne-
rilmektedir. Hastanin klinigi, deformitenin displazi tipine
karakteristik olabilecek 6zellikleri, hastanin biyiime kapa-
sitesi ile hastadaki kisaligin boyutu degerlendirilerek tedavi
karar verilmelidir. Tedavide ise, akut diizeltme yontemleri
secilebilecegi gibi hemiepifizyodez ile veya eksternal fiksa-
tor sistemleri ile asamali diizeltme saglanabilir. Hastalarin
tam olarak tahmin edilemeyen biiyiime kapasiteleri nede-
niyle, tedaviler yetersiz diizeltme ile sonuglanabildigi gibi
uygun tedavi ardindan deformitelerde tekrarlama da has-
tanin biyiimesi ile karsilasilabilecek problemlerdir.
Anahtar sozciikler: iskelet displazisi; genu varum; genu valgum;
koksa vara; koksa valga; deformite diizeltilmesi

skelet displazilerinde temel karakteristik 6zellik olan

kisalik ile birlikte, ekstremitelerde agisal bozukluk-

lar, eklem yiizlerinde diizensizlikler ve bag gevsekligi
veya instabiliteleri hemen her hastada degisik derece-
lerde goriiliir. Bunlar hastalarin yasam kalitelerini dii-
strerek oldukca 6nemli morbiditelere yol agmakta ve
siklikla cerrahi yontemlerle diizeltilmeleri s6z konusu
olmaktadir.

Lower extremity deformities causing decrease in quality
of life are commonly seen in patients with skeletal dyspla-
sia. Although some deformities are seen more frequently
in specific types of dysplasia, deformities commonly
arise from asymmetrical involvement of physes, different
longitudinal growth rates of tibia and fibula in the leg,
contractures around the joints or joint instabilities due
to ligamentous instability. The most common deformities
of lower extremities in skeletal dysplasias are coxa vara,
coxa valga, genu varum, genu valgum and ankle valgus
or varus. When starting to deal with these deformities
surgeon should primarily be familiar with general de-
formity treatment principles. In different studies differ-
ent treatment protocols are supported for deformities
in skeletal dysplasias. Selection out of different correc-
tion choices can be done considering clinical condition,
future growth potential, magnitude of dwarfism of the
patient and characteristic phenotype of a definite dyspla-
sia. Correction can be achieved by either acute correction
methods or gradual correction with hemiepiphysiodesis
or external fixator systems. Because of lack of definite
growth presumption in these patients, sometimes inad-
equate corrections happen. Also, sometimes a thoroughly
corrected deformity might recur in a growing child with
skeletal dysplasia.

Key words: skeletal dysplasia; genu varum; genu valgum;
coxa vara; coxa valga; deformity correction

iskelet displazilerindeki ekstremite deformiteleri bir-
kag nedene bagli olarak gelisir ve deformiteye yaklasir-
ken altta yatan olasi nedenler ortaya koyulmalidir. Bu
nedenler, uzun kemik fizislerinin asimetrik tutulumu,
bacakta veya 6nkolda bir kemigin digerinden farkli
bir biiyiime hizi géstermesi, eklemlerde genellikle flek-
siyon pozisyonundaki kontraktiirler ve bag gevsekligi
sonucu gelisen eklem instabiliteleri olarak siralanabilir.
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iskelet displazilerinde goriilen alt ekstremite defor-
mitelerinin tedavisi temel olarak diger klinik tablolar-
da goriilen deformitelere yonelik yaklasimlardan farkli
degildir. Bu nedenle, displazi zemininde gelisen bir de-
formitenin tanisi ve uygun tedavisi icin oncelikle genel
deformite degerlendirmesi ve tedavi prensipleri ile ilgili
bilgi birikimine sahip olunmasi gereklidir. Ancak, bu
hastalik grubunda deformitelerin multifokal ve mul-
tiplanar olmasi, kemik boyutunun kiiciik ve kalitesinin
yetersiz olmasi, bag laksitelerinin siklikla goriilmesi,
buyiime potansiyellerinin yetersizligi ve kemiklesme-
nin ge¢ gerceklesmesi tedavilerin zorlasmasina neden
olmaktadir. Bu zorluklann bilincinde olarak bir defor-
mitenin varhiginin her zaman duzeltilmesini gerektir-
meyebilecegini akilda tutmak gerekir. Hastanin duy-
dugu rahatsizlik ve fonksiyonel kisithligi géz 6niinde
bulundurularak, hastaya en biiyiik yaran saglayacag
diisuiniilen yaklagimlarda bulunulmalidir. Bu nedenle,
hastalarin deformite tedavisi konusunda tecriibeli bir
ekip tarafindan takip ve tedavi edilmesi daha uygun
olacaktir.

Alt ekstremitelerdeki iskelet displazisi zemininde geli-
sen deformitelerin ve yasanacak zorluklarin esas olarak
etkiledikleri eklemler iizerinden degerlendirilmesi daha
anlasilir olacaktir.

ALT EKSTREMITE DEFORMITELERIi VE
KARSILASILAN ZORLUKLAR

Alt ekstremitelerde goriilen bir deformite iskelet
displazisi zemininde olustugunda, kemik uglarinda
kemiklesme merkezlerinin gelisimindeki gerilikler ne-
deniyle, kemik-kikirdak gecisleri ve belli yaslarin al-
tinda eklem yiizeyleri direkt rontgen goriintiilemeleri
ile gériilememektedir. Dolayisiyla, ¢cocuk hastalarda
ve Ozellikle iskelet displazisi olan olgularda, yetiskin
hastalar icin tamimlanmis agisal 6lgtimlerin yapilma-
st pek miimkiin olamamaktadir.l'l Hastalarin yaslan
kiiciildiikge agisal degerlendirmeler zorlasmakta ve
gozlemciler arasindaki tutarlilik azalmaktadir.? Bu
nedenle, iskelet displazili hastalarda deformiteler
degerlendirilirken diizeltme kararn vermede klinik go-
riinim, alt ekstremite mekanik aksi, ameliyat 6ncesi
manyetik rezonans (MR) goriintiileme gibi tetkikler-
den veya ameliyat 6ncesindeki/sirasindaki artrografi-
den yararlaniimalidir.['-3]

iskelet displazisi zeminindeki deformiteleri degerlen-
dirirken bir diger problem ise, bu hasta grubunda bir
bolgedeki deformitenin diizeltiimesinin ayni kemik veya
ayni ekstremitedeki baska bir noktadaki deformitede
ilerlemeye yol acabilecegi ihtimalidir. Ayrica, bu hasta-
larda hangi deformitenin 6ncelikle diizeltiimesi gerek-
tigi ve hangilerinin bir sonraki asamaya birakilabilecegi
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veya diizeltme sonrasinda uyum saglayacagina karar
vermek de ayn bir zorluktur.

Hangi deformitenin diizeltilecegine karar verdikten
sonraki asamada diizeltme yontemi ve tespit yontem-
lerinin, hastalarin kemik kalitelerinin yetersiz olmasi ve
kemik boyutlarninin da kiigiik olmasi géz 6niinde bu-
lundurularak segilmesi gerekmektedir. Uygulanacak
tedavi ve secilecek tespit yontemleri belirlenirken, cogu
iskelet displazisinde eklemlerde erken donem osteoart-
rit gelisme yatkinhig ve bu hastalarin geng yasta kalga
ve diz total eklem protezi ameliyati gecirme olasiliklari-
nin yiiksek oldugu akilda tutulmalidir.i** Uygulanacak
diizeltici girisimlerde, gelecekte hastaya uygulanacak
bir artroplasti islemine engel olacak, zorlastiracak veya
protezin hastaya yararini kisitlayabilecek uygulamalar
tercih edilmemelidir.

KALCA EKLEMINDEKI DEFORMITELER

iskelet displazisi tanisi olan hastalarin biiyiik bir
kisminda (6zellikle multipl epifizyel displazi-MED ve
spondiloepifizyel displazi-SED tanili olanlar) erken
donemde kalca osteoartriti gelismekte ve bu hastalar
geng eriskinlik doneminde total eklem protezi ameli-
yati gecirmektedirler.[¢] Kalca eklemi diizeyindeki dii-
zeltici cerrahi girisimler, gelismis veya ileride gelisebile-
cek fonksiyonel kisithligi diizeltmeyi veya engellemeyi
amaglar. Bu nedenle, genellikle akut deformite diizelt-
me yontemleri tercih edilmektedir.

Deformitenin Akut Diizeltilmesi

Deformitelerin akut diizeltmesi, diger kemik defor-
mitelerinde oldugu gibi uygun planlanmis bir diizelti-
ci osteotomi sonrasinda deformitenin duzeltilmesini
ve cesitli tespit yontemlerinden (Kirschner telleri, alci
uygulamasi, plak, intramediiller civi) birisi ile tespitini
kapsar.

iskelet displazisi olan ¢ocuklarda akut diizeltme ka-
ran verilirken, bu hastalik grubuna 6zgii durumlarin
gbz oniinde bulundurulmasi gerekir. Deformitenin
tiim bilesenlerine yonelik tedavinin bir defada yapilma-
st hastanin konforunu arttiracak ve tekrarlayan anes-
tezi uygulamalanni da azaltacaktir. Bazi durumlarda
da, sadece deformitenin oldugu kemikte bir osteotomi
yeterli olmayacak, komsu kemiklerde ek diizeltmeler
veya gevsek baglara yonelik islemler de gerekecektir.[”]

Hangi tespit yontemi kullanilirsa kullanilsin ve han-
gi seviyede osteotomi yapilirsa yapilsin, temel amag
ekstremite mekanik aksinin ve kemikteki longitudinal
aks tizerindeki dizilimin veya torsiyonun normal sinirlar
icinde olmasini saglamaktir. Yetersiz diizeltme yapilan
olgularda deformitelerin tekrar etme olasihiginin arttig
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da her zaman akilda tutulmalidir. Deformite ideal dii-
zeyde diizeltilmis olsa bile, deformitenin hastanin bi-
yumesi sirasinda tekrar ayni yonde olusabilecegi unu-
tulmamali ve hastalar diizenli takip edilmelidir.[>2]

Deformitenin akut dizeltilmesi ile, cliceligi olan bi-
reylerde uzatma saglanamaz. Ayrica, akut diizeltmeler-
le sinir hasari, kompartman sendromu (6zellikle prok-
simal tibia osteotomilerinde), kaynama gecikmesi ve
kaynamama gibi komplikasyonlarin gériilme ihtimali
artar.[®9]

Kalca eklemindeki deformiteler, ¢ogunlukla koksa
vara ve koksa valga seklinde goriilmekte ve bunlarin
akut dizeltiimelerinde femur proksimalinde diizelti-
ci osteotomiler yapilmaktadir. Gerek duyuldugunda,
ozellikle koksa valgada, buna asetabular osteotomiler
de eklenir.

Koksa Vara

Koksa vara, iskelet displazilerinin ¢ogunda goriil-
mekle birlikte en sik SED, MED, psédoakondroplazi,
kleidokraniyal displazi ve Schmid tipi metafizyel kond-
rodisplazide goriliir.['®! Femur proksimalindeki ossi-
fikasyon merkezlerinin veya femur proksimal fizisinin
gelisim geriligi nedeniyle, kal¢a eklemindeki deformite-
nin direkt radyografiler ile degerlendirilmesinde zorluk
yasanabilir."?l Bu durumda, trokanter major epifizin-
deki gelisimin devam ettigi hallerde goreceli olarak tro-
kanterik asin biyiime de diisunulebilir.['] Hastalarda
bu nedenle femur basinin sekli ve deformitenin ayrin-
tist ancak artrografi veya BT/MR gibi yontemlerle an-
lagilabilir. Femur bas-boyun agisi 6l¢iilemedigi icin de,
koksa vara deformitesinin taninmasinda kullamlmak
tzere Hilgenreiner-Trokanterik (HT) ve Hilgenreiner-
Epifizyel (HE) agilar tanimlanmistir.['12]

Kalca agrisi, kalcada hareket kisithhg, boyun-saft
acisinin 100°’den az olmasi, HE aginin 60°’den buiyiik
olmasi ve HT aginin 0°’den dusiik olmasi durumunda
diizeltme yapilmasi 6nerilir.[>""1 Diizeltme islemi ama-
ciyla femur proksimal valgus osteotomisi yapilir ve bu
sirada kalca fleksiyon kontraktiirii ve retroversiyonuna
da mudahale edilebilir. Tespit ydntemi olarak da femur
proksimal plaklar veya intramediiller civileme yontem-
leri kullanilabilir.

Koksa Valga

Koksa valga ve beraberinde, siklikla ilerleyici kal¢a
¢ikigi mukopolisakkaridozlar (MPS) icin karakteris-
tiktir.3% Bu deformitenin takiplerinde, kalcada sub-
luksasyon ile femur basi epifizinde yiikseklik kaybi
gozlenmekte asetabulumda displazinin de gelismesi
ile femur basinin 6zellikle anterior ve lateral kaplan-
masi bozulmaktadir. Hastalarin kal¢ca eklemlerinde

takipte, erken yasta osteoartrit gelismesiyle fonksiyo-
nel kisitlilik ilerler. Direkt 6n arka nétral pozisyonda ve
abduksiyonda pelvis grafilerinin incelenmesi ile femur
basinin sekli ve 6rtiinmesi ile ilgili fikir sahibi olunduk-
tan sonra, eklemin rediikte edilmesi ve diizeltilmesi
amaciyla, siklikla asetabular osteotomiler ile femur
proksimal osteotomileri birlikte yapilmalidir (Sekil 1).
Ozellikle MPS olgularinda, hastalar tek basina yapilan
femur proksimal varus derotasyon osteotomilerinden
yarar gorebilecegi gibi, kalca ekleminin instabil kala-
bilecegi ve revizyon cerrahisi gerekebilecegi akilda tu-
tulmalidir.(?3]

DiZDEKi DEFORMITELER

Dizde varus veya valgus deformitesinin yaninda,
cesitli derecelerde rotasyonel deformiteler, prokurva-
tum/rekurvatum ve patella subluksasyonu/luksasyonu
goriilebilir. Ozellikle psédoakondroplazide, diz defor-
mitelerinin birden ¢cok planda yerlesmesi siktir.['%]

iskelet displazilerinde dizdeki koronal plan deformi-
teleri, genellikle endokondral kemiklesmede yetersiz-
lige, tibia proksimal biiyiime plaginin asimetrik tutu-
lumuna, daha nadiren femur distal biiylime plaginin
asimetrik tutulumuna, femur distal epifizinin asimetrik
gelismis olmasina, meniskiis veya bag anormallikleri-
ne, kapsiiler laksiteye veya fibula boyunun asin kisa
veya uzun olmasina bagl gelisebilir.['") Hastanin fazla
kilolu olmasi da deformitenin gelismesinde bir faktor-
dur.[3,14,’|5]

Dizdeki siklikla genu varum veya valgum olarak gé-
rilen deformitelerin radyografik incelemelerinde, diz
eklemi cevresinde tibiofemoral agi, mekanik lateral
distal femoral a¢i (mLDFA) ve mediyal proksimal tibial
agt (MMPTA) incelenmelidir. Lateral distal tibial aci ise
ayrica 6lgiilmelidir. Mekanik aks deviyasyonu (MAD)
ise, mekanik aksin diz merkezinden uzakhginin mili-
metre cinsinden 6l¢iimii ile belirlenebilecegi gibi, 6zel-
likle son zamanlarda alt ekstremite mekanik aksinin
diz eklem araligindan gecerken diz merkezinden olan
uzakliginin mediyal tibial platonun radyografik olarak
genisligine oraninin yiizde olarak ifadesi ile tanimlanir.
Bu tanimlama lateral eklem araligi i¢in de ayni sekilde
yapilmakta ve lateralde pozitif deger, mediyalde nega-
tif degerler verilmektedir. Mekanik aksin gecebilecegi
alan dort bolgeye ayrilarak mekanik aks alanlari belir-
lenmistir: 1. alan, %0-50; 2. alan, %51-100; 3. alan,
%101-200 ve 4. alan, %200’den 6tesi olarak tanimla-
nir.['®] Diizeltme ile, mekanik aksin en fazla lateralde 1.
alandan ge¢mesi hedeflenir.['¢'7] Daha 6nce de bahse-
dildigi gibi, radyografik Slgiimler kiigiik yastaki iskelet
displazili hastalarda tutarli sonuglar vermemektedir ve
ek degerlendirmeler gerekebilmektedir.
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Sekil 1. a-d. Morquio sendromu olan bes yasinda erkek hastada bilateral koksa valga tespit edilmistir (a). Her iki kalcaya
yapilan artrografi ile femur bagi 6rtiimii ve basin sekli daha iyi degerlendirilmistir (b). Hastaya bilateral femur proksimal varus
osteotomisi, asetabular osteotomiler yapilmistir (). Alti aylik takip grafisi gériilmektedir (d).

Diz eklemi ¢evresindeki deformitelerin diizeltilmesin-
de ise, akut dizeltme yontemleri kullanilabilecegi gibi
asamali deformite diizeltme yontemlerine de basvurul-
maktadir. Asamali diizeltme yontemleri, biiyiimenin
yonlendirildigi hemiepifizyodez uygulamalar ve diizelt-
me ile birlikte uzamanin da saglanabildigi eksternal fik-
sator uygulamalan olarak iki grupta incelenebilir.

Hemiepifizyodez Yontemleri ile Deformitenin
Asamali Diizeltilmesi

Ekstremitenin biyiimesinin istenen sekilde yonlen-
dirilmesine olanak veren hemiepifizyodez uygulama-
lan, asamali/tedricen deformite diizeltme yontemleri
icinde uygulamasi oldukg¢a basit, fizis yaralanmasi
olasihig) ve implant yetmezligi gorilme ihtimali disiik

olan seceneklerdir.'®! En azindan bir yil daha biiyiime
kapasitesinin oldugu disinilen hastalarda tercih edi-
lebilen bu segenek ile, daha biiyiik 6lcekli, osteotomi
gerektirecek ve bircok ciddi komplikasyona acik giri-
simler engellenebilmekte veya geciktirilebilmektedir.
(16181 skelet displazisi olan olgularda, epifiz ve meta-
fizde deformiteler olmasina ragmen, bu yontemlerin
giivenilir oldugu gosterilmistir.['l Ancak, buyiime hi-
zinin yavas olmasi nedeniyle, diizeltmenin idiyopatik
olgulara gore daha yavas ilerleyecegi de g6z 6niinde
bulundurulmali, islemin daha erken yasta yapilmasi
gerekliligi akilda tutulmalidir.l'7'8] Bu hastalarda te-
daviye erken baslansa bile, fizisin kapanma zamani
gogunlukla tahmin edilemedigi igin, tam diizeltmeye
de ulagilamayabilir.['] Fakat, kismen elde edilmis olan
diizeltme, hastaya fonksiyonel bir yarar saglamasinin
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yaninda, ileride gerekecek osteotomi isleminde diizelt-
me miktarini azaltarak islemin teknik olarak kolaylas-
masini saglayabilir.

Hemiepifizyodez icin degisik tespit yontemleri ta-
mimlanmistir. Bunlardan U civisi veya staple uygulama-
lan ile transepifizyel vida uygulamalar, son zamanlar-
da implant yetmezligi olasiliklan ve fizise kalici hasar
verilebilmesi korkusu ile popiilerligini kaybederken,
epifizyodez plaklan (sekiz plaklar) popiilerliklerini
arttirmaktadir.['¢'8] Sekiz plak yapisinin esnekligi ne-
deniyle, uygulama sonrasinda erken dénemde vidala-
rin birbirinden uzaklasmasi gériilmekte, bu sayede de
fiziste olusabilecek kompresyon hasarindan uzak du-
rulabilmektedir.['] Ayrica, bu uygulamanin staple uy-
gulamasindan daha kolay olmasi da bir tercih nedeni
olmustur. Ancak, diger yontemlere gére komplikasyon
oranlarinin daha az olduguna dair bir fikir birligi olma-
digi gibi, ozellikle iskelet displazilerinde komplikasyon
oranlarinin staple uygulamalan ile ayni oldugu da gos-
terilmistir.[°]

Hemiepifizyodez icin kullanilan tespit materyalinin
(staple, vida, plak gibi) amaca ulasildiktan sonra gikar-
tilmasinin ardindan fizisin davranisi 6ngériilememek-
tedir. Bu nedenle, hastalar deformitenin tekrari ihtima-
li nedeniyle yakin takip altinda tutulmali, gereginden
fazla asin diizeltmeden kaginilmali ve olasi yeniden
operasyon ihtimali tizerinde durulmalidir.['7'8]

Eksternal Fiksator Yontemleri ile Deformitenin
Asamali Diizeltilmesi

Eksternal fiksatér uygulamalan ile yapilan asama-
li deformite diizeltilmesinde, tek bir seans cerrahi ve
sonrasindaki basamaklar ile iskelet displazili olgularda
multiplanar ve multifokal deformiteler asamali olarak
diizeltilebilir. Diizeltme isleminin yaninda, ekstremi-
tede uzatma da yapilabilmesi 6nemli bir avantajdir.
Bu yontemlerden olan tek duzlemli (monolateral)
eksternal fiksatér uygulamalan, rotasyonel deformi-
tesi olmayan, tek diizlemde olusmus, géreceli olarak
daha basit deformiteleri diizeltmekte kullanilirken,
geleneksel llizarov sirkiler eksternal fiksator sistem-
leri veya bunlarin bilgisayar destekli modern sekilleri
ise daha karmasik deformitelerin diizeltilmesinde kul-
laniimaktadir.21 Bu yontemler ile akut diizeltmenin
olasi komplikasyonlari ile karsilasilmamis olup, daha
az periosteal veya nérovaskiiler hasar ile amaca ula-
siimis olur. Ote yandan, operasyon sonrasi hasta
uyumu ve hastalar veya hekim igin olduk¢a karmasik
sayilabilecek takip ve diizeltme asamalan bu uygula-
malarin dezavantajlaridir.?'l Hangi yéntem kullanilirsa
kullanilsin, eksternal fiksator kullanimina bagl olarak
uygulanan tellerin veya vidalann egilmesi, kinlmasi,

yumusak doku irritasyonu ve pin dibi enfeksiyonlar
karsilagilabilen problemlerdir. Ayrica, fiksatoriin ¢i-
kartilmasindan sonra olusan kallusun giigsiizligi,
bag laksitesi ve cevre kemiklerdeki diger deformiteler
nedeniyle, deformitenin tekrar edebilecegi de gosteril-
mistir.[>2%] Uzatma veya deformite diizeltme sirasinda
erken konsolidasyon yasanmasi ve islemin beklenen-
den erken sonlandirnlmasi ve ek cerrahi gereksinimi,
diger problemlerdir. Bu komplikasyonun, monolateral
eksternal fiksatorlere gore llizarov ve benzeri sirkiiler
eksternal fiksator uygulamalarinda daha nadir oldugu
gosterilmistir. Bunun nedeni olarak da, sirkiiler sistem-
lerin diizeltme veya uzatma igin uyguladiklan giiciin
kemige daha muntazam aktariimasi oldugu dustiniil-
miustur.[22]

Uzatmanin 6n planda oldugu tedavilerde, uzatma
sonunda deformitenin tekrar etmesinin 6niine gecil-
mesi icin, deformitenin akut diizeltilip intramediiller
civi ile tespiti ve bu ¢ivi iizerinden eksternal fiksator ile
agsamali uzatma sonucunda basarili sonuglar elde edil-
mistir.[2"]

Eksternal fiksator sistemleri ile tedricen deformite
diizeltmesine uzatma da dahil edildiginde, o6zellikle
tibia boyunun %40’in1, distal tibiada ise %15’ini asan
uzatmalarda ayak bileginde ekin kontraktiirii gelise-
bilecegi unutulmamali ve ayagin plantigrad basisini
saglamak uizere, ayaga da bir fiksator halkasi yerlesti-
rilerek tedricen dorsifleksiyon kazandirilmasi veya ko-
runmasi gerekliligi g6z 6niinde bulundurulmalidir.>20]

Genu Varum

Genu varum, 6zellikle akondroplazi, Schmid tipi me-
tafizyel kondrodisplazi, MED ve pscdoakondroplazi
ile birlikte goriltur.5'° Bu, akondroplazili hastalarda
en sik karsilasilan ve tedavi edilmesi konu olan en sik
deformitedir.[>'%'71 Akondroplazili ¢ocuklarda, erkek-
lerde genu varum goriilme sikliginin kizlara gére daha
yuksek olabilecegi 48 hastalik bir ¢alisma ile gosteril-
mistir.[23]

Akondroplazili olgularda 2-6 yas arasinda genu va-
rum, siklikla proksimalde fibula uzamasi, lateral kolla-
teral bagin laksitesi ve tibia vara ile birlikte ortaya ¢i-
kar. Yas ilerledikge, distal fibular uzama ve distal tibial
varus ile bacaktaki egrilik daha da belirginlesir.[+'4]

Genu varum, radyografik olarak normalde 0-6° val-
gusta olan anatomik tibiofemoral aksin varusta olma
durumu veya alt ekstremite mekanik aksinin diz eklemi
merkezi yerine mediyal eklem araligindan gegmesi ola-
rak tanimlanabilir.[?3]

Genuvarum deformitesi olan bir bireyde, tipki pek cok
iskelet displazisinde oldugu gibi, erken donemde diz os-
teoartriti gelismesi beklenebilir. Ancak, akondroplazili
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Sekil 2. a, b. Bilateral genu varum ve bilateral koksa varasi olan akondrolazili ii¢ yasinda kadin
hasta. Bilateral femur distal ve tibia proksimal lateral hemiepifizyodez uygulamasi ve bilateral
femur proksimal valgus osteotomisi sonrasi takip grafileri gorilmektedir (a, b).

bireylerde diz osteoartriti nadiren gelismekte ve tistelik
diz eklemi siklikla fonksiyonel kisithlik yaratmamakta-
dir. Bu hastalarda tekrar eden diz veya ayak bilegi agri-
lan ise siktir. Aksine, psédoakondroplazide genu varum
ile birlikte osteoartrite yatkinlk artmigtir.[44]

Hastalarda deformite 10°’nin lizerindeyse, agriya ne-
den oldugunda, deformite ilerlemeye devam ettiginde,
yuriime sirasinda govdede laterale kayma tespit edildi-
ginde diizeltiimelidir.>'® Bazi durumlarda, hastalarin
boy kisaliginin yaninda dizlerdeki deformiteye yonelik
de kozmetik kaygilari olabilmektedir. Kiigiik ¢ocuklar-
daki hafif deformitelerde, fibulanin asin uzun oldugu
olgularda proksimal fibular epifizyodez veya proksimal
fibular kisaltma ile deformitenin diizeltilebilecegi 6neril-
mistir.[+'4] Baska bir yayinda ise, akondroplazili olgular-
da genu varumun siklikla gézlenen fibula asin uzamasi
ile iliskili olmadigi ve tedavinin deformitenin oldugu
femur veya tibiaya yoneltilmesi gerektigi gosterilmistir.
(23] Proksimal tibia veya distal femurda yeterli biiyiime
kapasitesi var ise, deformitenin lateral hemiepifizyodez
ile asamali olarak diizeltilebilmesi miimkundiir.

Akut diizeltme yontemleri sonrasinda biiyiimeye
devam eden ¢ocukta goriilebilen deformitenin tekra-
rn ve revizyon cerrahisi ihtiyaci, hemiepifizyodez yon-
temlerinin tercihini arttirmaktadir (Sekil 2).0'®] Ancak,

bu tedavi ile tibial rotasyon diizeltilememekte ve ob-
lik plan deformitelerinin diizeltilmesi zorlasmakta-
dir. idiyopatik genu varum olgularinda kendiliginden
gerileme ihtimali nedeni ile, diizeltme genellikle sekiz
yasindan sonra onerilirken, iskelet displazili olgularda
biyiime hizlar yavas, diizeltme igin gerekli siire uzun
oldugu i¢in, daha erken yaslarda hemiepifizyodez ile
diizeltme tercih edilmelidir. implantlarin ise, biyiimesi
bir iki yil kalmus bireylerde mekanik aks diz merkezine
yaklastiginda, daha uzun siire kaldiginda ise karsi tara-
fin 1. alanina ulastiginda cikartilmasi, daha fazla asin
diizeltmelerden kaginilmasi uygun bulunmustur.['67]

Genu varumda deformitenin akut diizeltme ile du-
zeltiimesinde, osteotominin amaca yonelik yapilmasi
ile kemikteki varus disindaki diger deformitelere de ¢6-
zum uretilmis olmaktadir. Genu varumun lateral kolla-
teral bag laksitesi ile birlikte oldugu durumlarda, prok-
simal tibial osteotominin yaninda, bagin kisaltilmasi
veya fibula osteotomisi ve fibula proksimalinin distal
translasyonu ile deformite diizeltmesi onerilir.l’l Bu
durumda veya ileri derecede deformiteler igin, llizarov
ve benzeri eksternal fiksator sistemleri ile asamali dii-
zeltme onerilir.7221 Multifokal tibia deformiteleri ile
birlikte rotasyonel problemler, ayni seansta yapilan iki
farkl osteotomi ile de asamali olarak diizeltilebilir.[2°]
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Sekil 3. a, b. Bilateral genu valgum ve bilateral koksa varasi olan psédoakondroplazi
tanili dokuz yasinda erkek hasta. Bilateral tibia proksimal diizeltici osteotomisi ve
bilateral femur proksimal valgus derotasyon osteotomisi yapilmistir (a, b).

Genu Valgum

Genu valgum ise, daha siklikla diastrofik displazi,
MPS, MED, SED ve psddoakondroplazi olgularinda
gozlenir.['l Genu valgum, anatomik tibiofemoral agi-
nin 7°’nin tizerinde valgusta oldugu acisal deformite
olarak tanimlanabilir. On derecenin iizerinde oldugun-
da veya mekanik aksin lateralde 2. veya 3. mekanik aks
alanlarindan ge¢mesi durumunda, yiirime mekanigi
bozulmakta, buna diz 6nii agnsi, oraklayarak yiiriime
veya patellofemoral instabilite de eslik edebilmektedir.
Bu durumda, mekanik aksin normale getirilmesi ama-
ciyla diizeltici cerrahi 6nerilir.[%18]

Diuizeltici cerrahilerde amag, alt ekstremite mekanik
aksini en fazla karsi tarafin 1. alanindan gegecek sekilde

ayarlamaktir. Kalan biiyiime zamani bir iki yildan daha
uzun olan olgularda bu seviyedeki asiri diizeltme tercih
edilirken, daha kisa siire biiyliimesinin kaldigi diistini-
len hastalarda mekanik aksin diz merkezinden gegiril-
mesinin planlanmasi uygun olacaktir.l'67]

Yeterli biiylime potansiyeli olan, iskelet gelisimi-
ne en az bir yil kalmis olgularda, distal femoral veya
proksimal tibial mediyal hemiepifizyodez ile, genu
valgum deformitesi diizeltilebilir®>'>'¢1 Bu tedavinin
uygulanamayaca$ olgularda ise, diizeltici osteotomi-
lerle valgus deformitesi diizeltilirken ayni anda sagittal
plandaki fleksiyon kontraktiirii ile transvers plandaki
rotasyonel problemler de akut veya asamali yontem-
lerle ¢oziilebilir (Sekil 3 ve 4).'024] Displazi zeminin-
de diizeltmeler sonrasinda, tibia veya femurda valgus
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Sekil 4. a—c. Bilateral genu valgumu olan spondiloepifizyel displazi tanili dort yasinda erkek hasta. Mevcut femur distal valgus
deformitesi icin akut diizeltme ve eksternal fiksator ile tespit yapilmis olan hastanin bir yillik takip grafisi sunulmustur (a-c).

deformitesinin tekrar etme olasiliginin yiiksek oldugu
gozlenmistir.(]

Patella Luksasyonu/Subluksasyonu

Patella cikig, iskelet displazilerinde siklikla karsila-
silan bir durumdur. Diastrofik displazi, MED ve SED
olgularinda daha sik karsilasilir. Ozellikle bag laksite-
sine bagl olabilecegi gibi, epifizin anterolateral kondil
kisminin asimetrik olarak az gelismis olmasina da bagli
olabilir. Siklikla genu valgum deformitesi ile beraber
goriilir. Genu valgum deformitesinin kemiksel kaynak-
lan ¢ézilurken, patella ¢cikiginin rediiksiyonuna yonelik
cerrahiler de erkenden planlanmalidir. Mediyal plikas-
yon ve lateralde iliotibial bant ve biseps femoris gev-
setmeleri ile, siklikla patellar tendon yapisma yerinin
mediyalizasyonuna da basvurulmaktadir.[3%

AYAK BIiLEGINDEKi DEFORMITELER

iskelet displazilerindeki en sik ayak bilegi deformite-
si, fibulanin kisaligina bagli olarak gelisen ayak bilegin-
de valgus deformitesidir.'" Bu deformiteye olduk¢a
sik rastlanmasi nedeniyle, tedavi kararn verirken has-
tanin aktivite diizeyine etkisi g6z 6niinde bulundurul-
malidir. Yiirimeye engel teskil eden ve hastanin tolere

edemedigi bir valgus deformitesi igin dizeltme duisi-
nilmelidir. Tedavisi genellikle tibia-fibula distal diizel-
tici osteotomileri ile akut veya asamali olarak yapilir.
Yeterli biiylime potansiyeli oldugu diisiiniilen hasta-
larda deformitenin, tam veya kismi yivli vida ile distal
mediyal tibiaya hemiepifizyodez uygulamasi ile de du-
zeltilebilecegi gosterilmistir.[>16:24]

Daha nadir goriilen ayak bileginde varus deformitesi,
genellikle akondroplazi, hipokondroplazi ve metafizyel
kondrodisplazi olgularinda olusur.[>'% Akondroplazi
olgularinda, sekiz yasindan sonraki ileri ¢ocukluk ¢a-
ginda fibula ile tibia boyu arasindaki farkin ozellikle
distalde artmasi ile birlikte distal tibial varus goriiliir ve
genu varum goriinimiini arttinr. Bu hastalarda prok-
simalden yapilan deformite diizeltme islemleri kabul
edilebilir bir diizeltme saglasa da, distal tibial osteo-
tomi ve distal fibular kisaltma osteotomileri 6nerilir.
Bu yas grubunda, daha az girisimsel bir islem olarak,
distal fibular epifizyodez ile distal tibial varusun ilerle-
mesinin 6niine gegilebilecegi de bildirilmistir.l7:4]

AYAKTAKi DEFORMITELER

Ayak deformiteleri, 6zellikle diastrofik displazi,
SED ve MPS olgularinda siktir.3'°1 Deformiteler,
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esnek olabildikleri gibi oldukca sert de olabilir.
Bunlar, genellikle sadece ligament6z kaynakli olma-
yip kemiksel veya eklem kikirdaklarindan kaynakli
deformiteler de olabilir. Diastrofik displazide ayak
deformiteleri genellikle sert iken, SED olgularinda
genellikle esnektir.['"] Metatarsus adduktus veya pes
ekinovarus gibi deformiteler esnek yapida oldukla-
rinda seri algcilamalar veya ortezler ile diizeltiimeye
calisilirken, basansizlik oranlan idiyopatik olgular-
dan daha siktir. Sert olgularda ise, tedavi mevcut de-
formiteye 6zel tasarlanmakta ve yumusak doku gev-
setmeleri veya tendon transferleri yaninda orta ayak
osteotomileri veya artrodezler de tedavi secenekleri
arasinda yer almaktadr.[3.10.25.26]

Ozellikle diastrofik displazi hastalarinda tekrar eden
ekin kontraktiirleri de siktir ve tekrarlayan yumusak
doku gevsetmeleri sonunda basarisizlikla sonuglanir.
Bunun diz ve kalcadaki fleksiyon kontraktiirlerine
bagl tekrar ettigi diisiinilmektedir. Bu nedenle, has-
talarn ekin kontraktiirii diizeltilmesi planlanirken, bu
kontraktiirlerin de ¢oziimlenmesi dnerilmektedir. ileri
evrede kontraktiirii olan olgularda ise, tibia ve fibula

distal ekstansiyon osteotomileri uygulanmasi tercih
edilebilir.[®]
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