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Mukopolisakkaridozlarda ortopedik sorunlar

Orthopedic problems in mucopolysaccharidoses

Yilmaz Yildiz, H. Serap Sivri

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Ankara

Lizozomal enzimlerin kahtsal eksiklikleri nedeniyle ortaya
cikan lizozomal depo hastaliklarindan mukopolisakkari-
dozlar, iskelet bulgularinin siddeti ve cesitliligi ve nede-
niyle ortopedistler agisindan 6nem tasimaktadir. Biyiime
geriligi, servikal instabilite, kraniyoservikal bileske dar-
hg, kifoz, karpal tiinel sendromu, tetik parmak, kalga
displazisi ve genu valgum, mukopolisakkaridozlarda go-
rilen baslica ortopedik sorunlardir. Bu sorunlar, genellik-
le cerrahi girisim gerektirmektedir. Mukopolisakkaridozlu
hastalarin izlemleri ve tedavileri, icinde ortopedistlerin de
yer aldigi multidisipliner ekiplerce yonetilmelidir.

Anahtar sézciikler: mukopolisakkaridozlar; dizostozis multipleks;
pediatri

izozomal depo hastaliklan, lizozomal enzim

eksiklikleri nedeniyle olusan kalitsal metabo-

lik hastaliklardir. Lizozomal depo hastaliklan
arasinda en carpici ve cesitli, cogu zaman cerrahi
miidahale gerektiren ortopedik bulgular mukopoli-
sakkaridozlarda goriildiigiinden, bu yazida mukopo-
lisakkaridozlarin ortopedik bulgularina deginilecek-
tir. Mukopolisakkaridozlar (MPS’ler), bag dokunun
yapisal bilesenlerinden olan glikozaminoglikanlarin
lizozomda yikimini saglayan gesitli asit hidrolazlarin
eksikligi sonucu gelisen, kronik, ilerleyici ve ¢ok sayi-
da sistemi etkileyen bir hastalik grubudur. Etkilenen
enzim ve biriken glikozaminoglikana gore klinik ve
biyokimyasal olarak birbirinden ayrilan yedi MPS tipi
(MPS Tip I, II, lll, IV, VI, VII, ve IX) bilinmektedir.
MPS’lerin klinik bulgulan arasinda; kaba yiiz géri-
niimi, gelisim geriligi, mental retardasyon, tekrarla-
yan otitis media, isitme kaybi, adenotonsiller hipert-
rofi, korneal bulaniklik, restriktif akciger hastalig,
valvuler kalp hastalgi, hepatosplenomegali, inguinal
ve umbilikal herni, boy kisaligi, eklem kontraktiirleri,

Among the lysosomal storage diseases which arise due to
inherited deficiencies of lysosomal enzymes, mucopolysac-
charidoses are important for orthopedic surgeons due to
their severe and vast skeletal manifestations. Short stature,
cervical instability, stenosis of the craniocervical junction,
kyphosis, carpal tunnel syndrome, trigger finger, hip dyspla-
sia and genu valgum are the cardinal orthopedic problems
in mucopolysaccharidoses. These problems usually require
surgical interventions. Follow-up and treatment of patients
with mucopolysaccharidosis must be managed by multidis-
ciplinary teams which include orthopedic surgeons.

Key words: mucopolysaccharidoses; dysostoses multiplex;
pediatrics

kemik deformiteleri yer almaktadir. MPS tipleri-
nin genel bulgulan Tablo 1’de, tiplerinin ayirt edici
ozellikleri Tablo 2’de 6zetlenmistir. MPS hastalari-
nin genel gériniminde dikkat ¢ekici klinik bulgular
ise Sekil 1’de sunulmustur. X’e bagli resesif kalitilan
MPS Tip Il disinda tiim MPS tipleri otozomal resesif
gecis gosterir.l']

MPS’lerde, endokondral ve membranoz kemikles-
medeki yaygin gecikme ve bozukluk nedeniyle, klasik
olarak goriilen radyografik kemik anomalilerinin biitii-
nii dizostozis multipleks olarak adlandirilir. Dizostozis
multipleksin bilesenleri arasinda; skolyozun da eslik
edebildigi kifoz, femur basinin subluksasyonu veya dis-
lokasyonuna yol agabilen, asetabulumlarin sig olarak
izlendigi kalca displazisi, genu valgum, genis kraniyum
ve kalin kalvariyum, J seklinde genislemis sella turcica,
genisleyerek spatula gériimii almis klavikula ve kosta-
lar, uzun kemiklerde hipoplastik epifizler ile kalinlas-
mis, kaba diyafizler ve kursun seklini almis kisa meta-
karpal kemikler yer alir (Sekil 2).14
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Tablo 1. Muko
bulgularl’2!

polisakkaridozlarda klinik

Norolojik

o Gelisme geriligi

o Zihinsel engellilik (mental retardasyon)

o Davranis sorunlari

o Bas agrisi

o Non-obstriiktif hidrosefali
o Medulla spinalis basisi

o Epilepsi

o Tuzak néropatiler

Otorinolaringoloji

k

o isitme kaybi

o Adenotonsiller hipertrofi
o Tekrarlayan otitis media
o Obstriiktif uyku apnesi

Oftalmolojik

o Korneal bulaniklik
o Glokom

o Retinopati

o Papilédem

Kardiyovaskiiler

o Kardiyomiyopati
o Valvuler kapak hastalig

Pulmoner

o Gogus kafesi deformiteleri

o Restriktif akciger hastalig

o Reaktif hava yolu hastalig;

o Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
Ortopedik

o Eklem sertligi/laksitesi
o Eklem agrisi

o Boy kisaligi

o Spinal deformiteler

o Genu valgum

o Kalca displazisi

Gastrointestinal

o Hepatomegali

o Splenomegali

o inguinal herni

o Umbilikal herni

o ishal

o Beslenme giiclugi

Dental

o Cirtikler
o Periodontal hastalklar
o Okliizyon bozukluklari

TOTBID Dergisi

MPS Tip 1, Il, VI ve VII’de ortopedik bulgular daha
cok dizostozis multipleks ve eklem kontraktiirleri sek-
linde iken, Tip IV’te bundan farkh olarak eklemlerde
laksite ve hipermobilite, odontoid displazi ile seyreden
agir bir iskelet displazisi mevcuttur. MPS Tip Il ise,
iskelet bulgular ve viseral tutulumun daha silik oldu-
gu, hiperaktivite ve otistik davraniglar gibi davranigsal
sorunlar ile baslayip ilerleyici ve agir mental yikim ile
seyreden bir fenotip ile karakterizedir.*l Gegcmis yil-
larda MPS’lerin ¢cogu erken ¢ocukluk déneminde fa-
tal seyirli iken, MPS Tip I’"de hematopoietik kok hiicre
transplantasyonu (HKHT), MPS Tip I, II, IVA ve VI’da
enzim replasman tedavisi (ERT) hastaligin seyri tize-
rinde olumlu etkiler gostererek beklenen yasam siire-
sini uzatmistir; diger MPS tipleri icin ERT gelistirilmesi
calismalan ve baz tipler icin gen tedavisi ¢alismalan
sirmektedir. ERT, hastaligin bircok somatik bulgusu
tizerinde olumlu etki gosterirken, enzimin kemik ve ki-
kirdak dokusuna penetrasyonunun kotii olmasi nede-
niyle, yerlesmis iskelet deformitelerini geri déndiirebi-
len bir medikal tedavi heniiz gelistirilememistir. Erken
tani ve tedavinin 6zellikle somatik bulgular tizerindeki
olumlu etkisi nedeniyle, ortopedistlerin MPS’leri tani-
malari ve hastaligin ya da komplikasyonlarinin tani-
sal ve girisimsel siirecleri hakkinda bilgi sahibi olma-
larinin 6nemi giderek artmaktadir.s! Bu derlemede;
MPS’lerde hayat kalitesini etkileyen 6nemli ortopedik
sorunlardan biyiime geriligi, eklem kontraktiirleri,
spinal deformiteler, karpal tiinel sendromu, tetik par-
mak, kal¢a displazisi ve genu valgum tizerinde durula-
caktir. Ayrica, MPS’lerde gériilen ortopedik sorunlara
yonelik medikal ve cerrahi tedavi segenekleri ile cerrahi
girisimlerde dikkat edilmesi gereken bazi noktalara ki-
saca deginilecektir.

BUYUME GERILIGi
Boy kisaligi, tiim MPS tiplerinde gériilen bir bulgu-
dur. Boy kisaligi orantisiz tipte olup kisalik govdede

daha belirgindir; ancak, ekstremitelerde de kisalik
mevcuttur. Endokondral ossifikasyonun biyiime

Tablo 2. Mukopolisakkaridoz tiplerinde ayirt edici 6zelliklert®]

MPS Tip | MPS Tip Il MPS Tip 1l MPS Tip IV MPS Tip VI MPS Tip VII
Kaba, dismorfik yiiz (+) + + - + +
Mental retardasyon (+) + + - - +
Korneal bulaniklik + - a (+) + +
Boy kisahig (+) + - + + +
Eklem kontraktiirleri + + - - + o
Organomegali (+) + (+) _ + +

Hastalik tipinde; +, belirgin olarak bulunmasi beklenir; (+), olmasi beklenir, bazi olgularda bulunmayabilir; %, hafif siddette bulunmasi beklenir; -, bulunmasi beklenmez.
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Sekil 1. a—g. MPS hastalarinda genel goriiniim.[2! MPS Tip | hastasinda tipik yiiz gériiniimii: Kaba yiiz, frontal belirginlesme, basik
burun kokii, biyiik agiz, makroglossi (a). Korneal bulaniklik (b). MPS Tip VI hastasinda skafosefali (c). MPS Tip Il hastasinda
kaba yiiz gériintimii, rizomeli (d). MPS Tip IIl hastasinda yiiz ve iskelet bulgulari belirgin olmaksizin mental retarde goriinim (e).
MPS Tip IV hastasinda kisa boyun, pektus karinatum, kosta deformiteleri, boy kisaligi, kifoskolyoz, genu valgum (f, g).

Sekil 2. a—e. Dizostozis multipleks.[?l Metakarpal kemiklerde proksimal sivrilesme (a). J-sella gériiniimii (b). Asetabular
diizensizlik, kiigiik iliak kanatlar (c). Kostalarda genisleme, spatula kosta gériinimii (d). Kifoz, vertebra korpuslarinda
anteriora dogru yassilasma, gagalasma (e).
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)

Sekil 3. a—e. MPS’lerde spinal radyografi bulgulari.l'?l Platispondili, dejeneratif artrit (a). Vertebra korpuslarinin anteriorunda
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gagalasma, ¢entiklesme (b). Torakolomber kifoz (c). Fleksiyon (d) ve ekstansiyon (e) grafilerinde servikal instabilite.

plagindaki glikozaminoglikan birikimine bagl ge-
cikmesine ek olarak, endokrinopatinin ve beslenme
bozuklugunun da boy kisaligina yol agan bilesenler
arasinda oldugu dusiinilmektedir. Ayrica, kifoz ve
genu valgum gibi yapisal bozukluklar da boy kisali-
gini derinlestirir.[*]

MPS’ye bagl boy kisaliginda, insan rekombinan
biyiime hormonunun biyiime hizini arttirdig) bildi-
rilmis olsa da kullanimi tartismahdir.[®] ERT’nin bu-
yume geriliginde olumlu etkileri oldugu dustiniilse de,
bu yonde goriis birligi bulunmamaktadir.[’l Bebeklik
déneminde HKHT yapilan ya da ERT baslanan MPS
hastalarinin boylarinin, tedaviye daha ge¢ baslanmis
kardeslerinden daha uzun oldugunu bildiren yayinlar
mevcuttur. 81

MPS HASTALARINDA SPiNAL DEFORMITELER

Dizostozis multipleksin spinal bilesenleri arasinda;
platispondili, vertebra anteriorunda gagalasma, tora-
kolumbar kifoz bulunur. Hastalik ilerledikce, bu tab-
loya dejeneratif artrit bulgular da eklenir (Sekil 3).0'"]

Servikal instabilite

Atlanto-aksiyel instabilite (Sekil 3d ve 3e), yaygin
eklem laksitesinin tabloya hakim oldugu MPS Tip
IV’te en belirgindir. Bu tablonun, odontoid proges
(dens) hipoplazisinin yani sira, eklem cevresinde-
ki baglarda giigsiizluk sonucu da gelistigi distnil-
mektedir. Odontoid progesin ossifikasyonunun
gecikmesi ve kikirdak yapida kalmasi, bu bolgenin
tekrarlayan travmalara duyarli kalmasina ve bazen

kirnlmasina neden olmaktadir. Odontoid kingi, hi-
poplazinin ve bag doku laksitesinin yaratmis oldugu
atlanto-aksiyel instabiliteyi arttirmaktadir. Atlanto-
aksiyel instabilite, fleksiyon-ekstansiyon direkt gra-
filerinde her zaman goriintiilenemeyebilir; o takdir-
de floroskopi ya da dinamik bilgisayarli tomografi
yardima olabilir.[4!

Kraniyoservikal Bileske Stenozu

Odontoid travmalarinin yol agtigi diger bir servikal
sorun, odontoid proges gevresinde kikirdak ve fibroz
dokunun hipertrofisidir. Atlanto-aksiyel instabilite ile
birlikte periodontoid bag dokusu hipertrofisi ve bol-
gedeki glikozaminoglikan birikimi, kraniyoservikal bi-
leske stenozuna ve kord basisi gelismesi durumunda
servikal miyelopatiye yol agar. Miyelopatiye ikincil ge-
lisen kuadriparezi, MPS Tip IV ve VI’nin iyi bilinen bir
komplikasyonu olup, erken 6liim nedenleri arasinda
yer almaktadir.[4]

Oykii ve fizik muayeneye ek olarak elektrofizyolojik
calismalar (somatosensory evoked potentials [SSEP]) ve
manyetik rezonans (MR) goriintiileme, servikal stenoz
ve miyelopatinin tanisinda 6nem tasimaktadir (Sekil
4).['3141 Miyelopati ydniinden, asemptomatik MPS
hastalarinin SSEP ve servikal MR ile aralikli olarak de-
gerlendirilmesi 6nerilmekle birlikte takip sikhgi ya da
cerrahi girisimin zamanlamasi ve yontemi konusunda
goris ayrnlklan bulunmaktadir. Dekompresyon ve
fiizyonun MPS Tip IV’te erken yasta profilaktik ola-
rak yapilmasini 6neren arastirmacilar olsa da, fiizyon
o6nermeyen ve dekompresyon icin daha ileri yaslan
tercih eden gruplar da bulunmaktadr.[413:14]
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Sekil 4. a, b. Eriskin yastaki MPS Tip VI tanili iki kardeste kraniyoservikal bileske darligi. Siddetli darhig
olan 24 yasindaki agabeyde alt ekstremitelerde spastisite, derin tendon reflekslerinde hiperaktivite, yiiriime
guicliigui, paresteziler mevcutken (a), 17 yasindaki kiz kardesinde miyelopatinin klinik bulgulari yoktu (b).

Kifoz

Torakolomber  kifoz  (gibbus  deformitesi),
MPS’lerin en belirgin ortopedik bulgusudur. Tuim
MPS tiplerinde bildirilmis olup, agir MPS Tip |, IV
ve VI olgularinin hemen hepsinde mevcuttur. Kifoz,
ust lomber vertebra korpuslarinin anterior-superior
kisimlarinin yetersiz kemiklesmesinden dolayi mey-
dana gelir. Bu siireg, torakolomber bileskede ante-
rior kamalasma, retrolistezis ve intervertebral disk-
lerin anterior herniyasyonu ile sonuglanir. MPS Tip
| ve VI'da, kifozun ilerlemesini engelleme amaciyla,
genellikle cerrahi girisim gerekmektedir. Bazi olgu-
larda skolyoz da mevcut olup, daha nadiren cerrahi
gerektirir.[+12]

MPS’de kifoza yonelik korse kullanimini destekle-
yen klinik veri bulunmamaktadir. Boy kisaligi, karin
cevresinde genislik gibi nedenlerle, MPS’li ¢ocuklarda
korse ozellikle rahatsiz edici olmakta, genellikle tolere

edilmedigi icin kullanilmamaktadir. Cerrahinin uygun
olmadigy, deformitesi ilerleyici olan kiigiik gocuklarda
kullanilmasi duisiiniilebilir.[#]

MPS HASTALARINDA
UST EKSTREMITELERDE GORULEN
ORTOPEDIK SORUNLAR

Omuz, dirsek ve el bilegi eklemlerindeki kontrak-
turlere bagh hareket kisithhg, MPS hastalarinda
hayat kalitesini etkileyen 6nemli giigliiklere yol agar.
Gunliik yasam aktivitelerini olduk¢a giiclestirebilen
bu yakinmalar, ¢ocukluk ¢aginda motor gelisimin de
yasitlarindan geri kalmasina yol agan etmenlerdendir.
Metakarpofalangeal ve interfalangeal eklem kontrak-
turleri ile karpal tiinel sendromunun birlikte yol agtig
“penge el” deformitesi, MPS’ler i¢in olduk¢a karak-
teristiktir. Ayrica, karpal kemiklerdeki ossifikasyon
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gecikmesi nedeniyle, MPS’li hastalarda kemik yasi ge-
riligi saptanmaktadir. Eklem hareketlerinde kisithlk
disinda, MPS’de oldukea 6zgiil iist ekstremite bulgu-
lar arasinda, karpal tiinel sendromu ve tetik parmak
tzerinde durulmalidir.?]

Karpal Tiinel Sendromu

Karpal tiinel sendromu (KTS), eriskinlerde olduk-
¢a sik goriilen bir sorun olmakla beraber, ¢ocuklar-
da hemen her zaman altta yatan bir hastaliga bagl
olup, mutlaka patolojik olarak degerlendirilmelidir.
Cocukluk caginda KTS tanisi alan 163 hastalik bir se-
ride, etiyolojik neden olarak MPS’ler, 95 hasta (%58)
ile ilk sirada yer almistir.['5] Karpal kemiklerde, karpal
tinelin icindeki tendonlarda ve tendon kiliflarinda
glikozaminoglikanlarin birikimi, mediyan sinirde ba-
sing artisi ve kompresyona yol acar. MPS’li cocuklar-
da mediyan sinirin islevi kayboluncaya kadar, KTS’nin
his kaybi, parestezi, agn gibi klasik semptomlan hig
bildirilmeyebilir. Bu durum, hastalann yasinin kiigtik
olmasi, bilissel ve dil gelisimindeki gecikme, eklem
kontraktiirlerinin belirtileri maskelemesi, bulgularin
yavas gelismesi, hastaligin hayati tehdit edici tutu-
lumlar nedeniyle bu belirtilerin 6nemsenmemesi gibi
bircok nedene bagh olabilir. Dolayisiyla; tirnak yeme
(his kaybu ile iliskili), baskalarinin elini tutmaktan ka-
¢inma, ince motor becerilerde gerileme, giderek artan
sakarlik, terlemede azalma, gece agn ile uyanma gibi
belirtilerin bu hasta popiilasyonunda erken uyarici
ozgiil bulgular olabilecegi yoniindeki bildirimler, er-
ken tani agisindan 6nemlidir.[5! Elektrofizyolojik calis-
malar (elektronéromiyografi [ENMG]), KTS siiphesi
olan MPS hastalarinda mutlaka endikedir. Ancak,
belirtilerin silikligi, gozden kagabilmesi ve progresyo-
nun izlemini saglamasi amaciyla, MPS’li hastalarda
belirli araliklarla tarama testi olarak kullanilmasi da
bazi yazarlarca 6nerilmektedir. KTS tanisi, MPS’li ¢o-
cuklarda cerrahi dekompresyon endikasyonu olustur-
maktadir.[>15]

Tetik Parmak

MPS’lerde tetik parmak prevalansi da artmustir.
Parmak eklemlerindeki glikozaminoglikan birikimi-
ni, tetik parmaga yol agan fleks6r tendon tutulu-
mundan ayirt etmek gii¢ olabilir. Bu nedenle, tiim
MPS hastalarinda tetik parmak belirtilerinin sor-
gulanmasi, tiim parmaklarin hareket kisithhg agi-
sindan muayene edilmesi, fleksiyon kontraktiirleri
ile aktif ve pasif harekette tetiklemenin degerlen-
dirilmesi, o6zellikle A1 makara sistemindeki fleksor
tendon depolanmalarinin palpe edilmesi gerekmek-
tedir.’ Tetik parmakh ¢ocuklarda, 6nce izlem, fizik
tedavi ve atelleme gibi konservatif tedaviler tercih
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edilmeli; belirtiler uzun siire devam ederse cerrahi
girisim planlanmahdir.l®]

MPS HASTALARINDA
ALT EKSTREMITELERDE GORULEN
ORTOPEDIK SORUNLAR

MPS’li hastalarda alt ekstremite eklemlerinin tutulu-
mu da, st ekstremiteye benzer sekilde, hayat kalitesini
etkileyen, 6zellikle mobilizasyonu giiglestiren sorunlara
neden olmaktadir. En agir ve 6nemli bulgular, kalca ve
diz eklemlerinde gorilmektedir.

Kalga Displazisi

Kalca displazisi, dizostozis multipleksin baslica bul-
gularindandir; MPS’nin tiim tiplerinde gézlenebilir.
Asetabulum ve proksimal femur epifizinde gelisme
geriligi nedeniyle, asetabulum yassi olarak izlenir.
Hastalik bulgulan ilerledikge yillar icerisinde femur
basinin kiireselligi azalir, femur laterale dogru go¢
eder '7]; progresif kal¢a instabilitesi ve ge¢ donemde
dislokasyon ile sonuglanir. Bu durum, avaskiiler fe-
mur basi nekrozu icin risk olusturur.[*

Tedavide abduksiyon korsesi muhtemelen etki-
siz olup, bu yaklasimin kas gligstizligiini arttirdig;
ve fiziksel gelismeyi geciktirdigi dusiiniilmektedir.*]
HKHT ve ERT yaklagimlarinin kemik dokuya etkisinin
yetersiz olmasi nedeniyle, kal¢a displazisi de bu te-
davilere yanit vermemekte, bu nedenle 6zellikle kalca
displazisinin en yaygin izlendigi grup olan agir feno-
tipteki MPS Tip | hastalarinda erken donemde cerrahi
girisim gerekebilmektedir.['8] Osteonekroz riski nede-
niyle MPS Tip Il ve IV’te kalca cerrahisinin rolii tartis-
mahdir. Kalga displazisinin progresyonunu takip igin,
diizenli araliklarla anteroposterior pelvis grafilerinin
cekilmesi 6nerilmistir.[4]

Genu Valgum

Cerrahi gerektirecek siddette genu valgum, MPS
Tip IV hastalarinin hemen hepsinde, agir fenotipli
MPS Tip | hastalarinin yarnisindan fazlasinda, MPS
Tip VI ve hafif fenotipli MPS Tip | hastalarinin da bir
kisminda gelismektedir. Tibiofemoral aginin 15°%yi
agmasinin cerrahi endikasyonu olusturdugu 6ne sii-
rilmistir.[’l Osteotomiye kiyasla daha az girisim-
sel olmasi, mobiliteyi daha az azaltmasi nedeniyle,
hemiepifizyodezis tercih edilen yaklasim olsa da,
MPS’li hastalarda biiyiimenin nasil ve ne kadar de-
vam edecegini 6ngérmek gii¢ oldugundan, girisimin
zamani ve yontemine karar vermek de zor olabil-
mektedir.['] Osteotomi, daha invaziv olmakla birlik-
te, biylime modiilasyonu igin ¢ok kiigiik olan ya da
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kalan biiyiime potansiyeli yetersiz olan ¢ocuklarda
tercih edilebilmektedir.[”]

MUKOPOLISAKKARIDOZLARDA
CERRAHI GIiRISIMLER VE ANESTEZi

MPS hastalan, anestezi komplikasyonlan agisindan
artmis risk altindadir. Kardiyomiyopati veya valvu-
ler kapak hastaliklan olan hastalar, ameliyat 6ncesi
kardiyolojik agidan degerlendirilmelidir. Kosta defor-
miteleri, kifoz, skolyoz ya da akciger tutulumu nede-
niyle, restriktif akciger hastaligi olan hastalarin gégiis
hastaliklari uzman tarafindan incelenmesi, koopere
olabilen hastalarda solunum fonksiyon testlerinin ya-
piimasi uygundur. Merkezi sinir sistemi tutulumuna
bagli epilepsisi olan hastalarin antiepileptik ilaglarinin
ameliyat oncesi diizenlemesi ve kanama bozuklugu,
transaminaz yiiksekligi gibi ila¢ yan etkileri agisindan
degerlendirilmesi gerekebilir. Ayrica, makroglossi,
adenotonsiller hipertrofi, laringotrakeal darlik nede-
niyle hastalarin entiibasyonu gii¢ olup, servikal ins-
tabilite, entiibasyon sirasinda pozisyon verirken risk
olusturmaktadir. Giivenli hava yolu saglanmasinda
guicliik yasanirsa acil trakeostomi agilmasi gerekebilir.
Uzun siiren ameliyatlar sonrasi, hava yolu gevresin-
deki kas tonusunun azalmasi nedeniyle ekstiibasyon
glicligii yasabilmekte ve hastanin bir siire yogun ba-
kim tinitesinde izlenmesi gerekebilmektedir.[20]

MPS hastalarinda hayat kalitesini, morbidite ve
mortaliteyi etkileyebilen komplikasyonlar nedeniyle,
cerrahi islemlerin tim bu risklere ragmen yapilmasi
gerekebilmekte ve basarili ameliyatlar yapilmakta-
dir. Girisimsel tim islemlerin, MPS hastalarinda de-
neyimli metabolizma hastaliklan, kardiyoloji, gogiis
hastaliklari, anestezi, kulak-burun-bogaz ve yogun
bakim uzmanlarinin bulundugu merkezlerde yapilma-
si uygun olacaktir.

Mukopolisakkaridozlar, kas-iskelet sistemi tutulu-
munun 6n planda oldugu bir lizozomal depo hastali-
&1 grubudur. Boy kisalig, yaygin eklem kontraktiirle-
ri, kifoz, kraniyoservikal bileske darligi, karpal tiinel
sendromu, tetik parmak, kalca displazisi, genu val-
gum, 6nde gelen ortopedik sorunlardandir. Mevcut
medikal tedavilerin MPS’lerde goriilen ortopedik so-
runlarin énlenmesi ve tedavisi konusunda etkinliginin
disiik olmasi ve hastahigin ilerleyici seyri nedeniyle,
hastalarda ortopedik cerrahi girisimler siklikla gerek-
mektedir. Tani ve tedavi olanaklarinin giderek gelis-
mekte oldugu bu hastalik grubunda erken yaslarda
goriilen ortopedik bulgular, erken tani ve tedavi sansi
saglayabilmektedir. MPS’lerin tedavisi, mutlaka orto-
pedistlerin de katildigi multidisipliner bir ekip tarafin-
dan diizenlenmelidir.
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