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Down sendromlu hastalarda kal¢a sorunlan

Hip problems in patients with Down’s syndrome

Ali Turgut, Onder Kalenderer

izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi, izmir, Turkiye

Down sendromu (Trizomi 21) insanlarda en sik goriilen
kromozomal anormalliktir. Bu hastalarin ¢ogu kardiyo-
vaskiiler cerrahideki gelismeler 6ncesi kardiyovaskiiler ne-
denlerle kaybedilmekteydiler. Giinimiizde bu hastalarin
yasam beklentileri uzamistir. Down sendromlu hastalar-
da kas iskelet sistemi anormalliklerinin olusmasinin ana
mekanizmasi kas hipotonisi ve bag gevsekligidir. Sonug
olarak; tist boyun omurlarinda, dizlerde ve kalgalarda ins-
tabilite, subluksasyon ve cikik olusabilmektedir.

Bu hasta grubunda; displazi-subluksasyon ve ¢ikik, femur
basi epifiz kaymasi ve femur basi avaskiiler nekrozu gibi
kalgca problemleri goriildiigu bildirilmistir. Kalga eklemleri
dogumda tipik olarak normal olmakla birlikte, anormal
bulgular 2-10 yas arasinda gériilmeye baglar. Erigkin has-
talarda %28’e kadar oranda kalga patolojisi olusabilir.
Kalca instabilitesi konservatif veya cerrahi olarak teda-
vi edilebilir. Anestezi uzmanlarinin olasi atlanto-aksiyel
instabilite konusunda uyarnlmalari &nerilir; osteotomi
uygulanan hastalara kapsiil plikasyonu eklenmelidir. Bu
hastalarda yara yeri enfeksiyonu normal popiilasyona
gore daha sik izlenir. Yine bu hasta grubunda femur basi
epifiz kaymasi nedeni ile tedavi edilen hastalarin sonug-
lan da normal popiilasyona gore kotudir. Femur basi
epifiz kaymasi olan hastalarda tiroid bezi disfonksiyonu
arastirilmahdir.
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laksite

own sendromu (DS), diger adi ile trizomi 21
insanlarda en sik rastlanan otozomal kro-
mozom anomalisidir. Bu sendromun klinik
yansimasi; mental retardasyon, yiiz anomalileri, kon-
jenital kardiyak-abdominal hastaliklar ve bir takim dik-
kat cekici ortopedik deformitelerdir.'?l DS’li hastalar
1940’h yillarda 6zellikle kardiyak nedenler ile kaybedil-
mekteydi. Cerrahi ve teknoloji alanlarindaki gelismeler
sayesinde DS’li hastalanin yasam beklentileri olduk¢a

Down’s syndrome (Trisomy 21) is the most frequently
seen chromosomal abnormality in humans. Before the
developments in cardiovascular surgery, most of these
patients were dying because of cardiovascular abnormali-
ties; but nowadays, these patients’ life-time expectancy is
longer. Main mechanisms of musculoskeletal abnormali-
ties that occur in these patients are muscle hypotonia and
ligamentous laxity. As a result of these; instability, sublux-
ation and dislocation can occur at upper servical spine,
knees and hips.

Hip problems such as; dysplasia-subluxation and dislo-
cation, slipped capital femoral epiphysis and avascular
necrosis of the femoral head had been reported in this
patient group. Hip joints are typically normal at birth but
abnormal findings are seen at 2 to 10 ages. Hip pathol-
ogy can occur up to 28% of adult patients. Hip instabil-
ity can be treated either conservatively or surgically. It
is emphasized that; anesthesiologists have to be aware
of possible atlanto-axial instability; besides, plication of
the hip capsule has to be added to osteotomies. Surgical
site infection rates had been reported more than normal
in this patient group; the results of treatment of the pa-
tients who have slipped capital femoral epiphysis are also
worse. Thyroid gland dysfunction has to be investigated
in patients with slipped capital femoral epiphysis.
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uzamistir.3-51 Bu hastalarda yasam siiresinin uzamasi
ile birlikte kas-iskelet sistemi ile ilgili hastaliklarin gé-
rilme olasihgi da artmistir.

DS’li hastalarda kas iskelet sistemi hastaliklarinin
olusmasinin temel nedeni bu hastalarda gériilen bag
gevsekligi ve kas hipotonisidir. Bunlarin sonucunda;
boyun omurlar, diz ve kalcalarda instabilite, subluk-
sasyon ve cikik olusabilir (Sekil 1, 2).12671
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Bu hastalarin pelvis grafileri degerlendirildiginde; ge-
nel olarak, iliak kanatlarin genisledigi, asetabulumun
derinlestigi, asetabular catinin horizontallestigi, femoral
anteversiyon agisinin orta derecede artmis oldugu, fe-
mur boyun-cisim agisinin ise normal oldugu gériiluir.[>7]
Her ne kadar bu sayilan bulgular kal¢a ekleminin stabil
olacagini dusiindiirmekte ise de, 6nceden de bahsedil-
digi gibi, bu hastalarnin bag gevsekligi ve hipotoniye sa-
hip olmalan instabilite olusturabilir.

Bu hastalarda kalga eklemi ile ilgili gorilebilecek
ve Onceden bildirilmis ortopedik hastaliklar; kalga
displazisi-gikigi, femur basi epifiz kaymasi ve femur
basi avaskiiler nekrozudur. Bu hastaliklardan en sik
rastlamilani displazi ve cikiktir. Kalga cikigi gorilme
sikligi yaklasik %5 olarak bildirilir.[¥] Bu hastalarnn kal-
calan tipik olarak dogumda normaldir; ancak, 2-10
yas arasinda kal¢a sorunlan gorilmeye baslar.[>-*]
Cocukluk ¢aginda kalga instabilitesi %1,3-7 arasinda
bildirilmekle beraber eriskin hastalarda %28 oraninda
kal¢a patolojilerine rastlanir.]

DS’li hastalarda goériilen kalga ¢ikigi, Bennet ve ar-
kadaslan tarafindan evrelendirilerek ele alinmistir.['°]
Buna gore:

BASLANGIC FAZI

Kalcalar iki yasina kadar stabil ancak hipermobildir.
Bu yiizden bu gruptaki hastalarin yiiriimeleri de genel-
likle gecikir. Pelvis grafisindeki bulgular karakteristik-
tir; iliak kanatlar genis, asetabulum normalden daha
derindir. Bu siirecte nadiren dogustan kal¢a cikigina
rastlanir ve klasik tedavi yontemleri genellikle basarili
olur.

CIKIK FAZI
Habitiiel Cikik

iki-on yas arasi kal¢a eklemi, travma olmadan spon-
tan olarak ¢ikar ve kendiliginden rediikte olur. Bu d6-
nemde c¢ocuklar; kalcada klik sesi duyulmasi, artan to-
pallama veya kal¢ada bosalma hissi nedeni ile hekime
getirilirler.

Akut Cilak

Yedi-sekiz yasindan sonra ¢ocuklar; ani artan to-
pallama ve aktivite azalmasi nedenleri ile basvururlar.
Agrn, esas yakinma degildir. Kalga klinik olarak ¢ikiktir,
ancak anestezi altinda kolayca rediikte edilir.

SUBLUKSASYON FAZI

Bu gruptaki hastalarda kalganin konsantrik olarak re-
diiksiyonu zordur ve ilerleyici asetabular displazi gelisir.
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SABIT FAZ

Yirmili yaslarda, eger 6nceden tedavi edilmezse sa-
bit kal¢a ¢ikigi olusur. Tiim hastalar belirgin topallama
olmasina karsin herhangi bir yardimar cihaz olmadan
yuriyebilirler. Cok azinda agn kesici kullanma ihtiyaci
gerektirmeyen kalga agrnisi bulunabilir. Rontgenlerde
iliak kal¢a ¢ikigy (yuksekte kalca ¢ikigr), yanlis asetabu-
lum (neokotil) ve asetabular displazi izlenir.

Bu hasta grubunda kalga cikigi tedavisi ile ilgili lite-
ratiir incelendiginde, en genis seri yine Bennet ve arka-
daglarina aittir.['?! On sekiz hastanin 26 cikik kalgasi
yazarlar tarafindan tedavi edilmistir. Buna gére:

AMELIYATSIZ TEDAViI

Bes kalcaya kapali rediiksiyon ve pelvi-pedal alg
(PPA) uygulanmistir. Birisinde tedaviden iki ay, dige-
rinde yedi yil sonra olmak tizere kalici subluksasyon
oldugu izlenmistir. Bir diger kal¢ada, al¢i icindeyken
iic ay sonunda tekrar ¢ikik olusmus ve innominat
osteotomi ile tedavi edilmistir. Bir kalga, li¢ ayn kez
cikmis ve hepsinde kapali rediiksiyon ve al¢i uygu-
lanmistir. Son algidan ti¢ yil sonra kalca stabil olarak
degerlendirilmistir. Son kalca, bir yil sonunda stabil
olarak degerlendirilmis ancak sonradan hasta takip-
ten citkmustir.

AMELIYATLA TEDAViI

Onceden varus osteotomisi yapilmis bir kalgaya ve
bir diger kalgaya kapsiiler plikasyon yapilmis ve bu kal-
calar sirasi ile iki ve yedi yil sonra stabil olarak deger-
lendirilmistir. Femoral osteotomi beraberinde kapsu-
ler plikasyon yapilan hastalarin hepsinde (ii¢ hasta),
takiplerde kalgalar stabil olarak degerlendirilmistir.
Innominat osteotomi ve kapsiiler plikasyon uygulanan
dort hastada (ticii Salter, biri Sutherland), Salter oste-
otomisi yapilan hastalarda sonug iyi iken Sutherland
osteotomisi yapilan hastada ilerleyici subluksasyon ve
dejeneratif eklem hastahig ile karsilasilmistir. Kapsiiler
plikasyon yapilmaksizin femoral-iliak osteotomi uygu-
lanan hastalarda genel olarak kétii sonuglarla karsi-
lagilmistir. iki tarafli agnl sabit ¢ikigi mevcut olan bir
hastada, Schanz osteotomisi ile iyi klinik sonug elde
edilmistir. En iyi ihtimalle %19 hastada yara enfeksiyo-
nu ile karsilasilmistir. Yazarlar ¢ikarim olarak; bu hasta
grubunun yarisinda tedavinin basarili oldugunu ancak
enfeksiyon olasiliginin da azimsanmayacak oranda faz-
la oldugunu belirtmislerdir. Klinigimizde femoral oste-
otomi ve kapsiiler plikasyon ile tedavi edilmis olan olgu
Sekil 3’te, femoral osteotomi-iliak ostotomi ve kapsii-
ler plikasyon ile tedavi edilmis olan olgu da Sekil 4’te
gosterilmistir.
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Sekil 1. iki tarafli coxa valga ve femoral anteverisyon artisi
olan dokuz yasindaki Down sendromlu kiz hastanin pelvis
6n-arka grafisi.

Sekil 3. Varizasyon, derotasyon ve ¢ocuk kalga plak-vida ile
tespit sonrasi kapsiiler plikasyon uygulanan hastanin pelvis
6n-arka grafisi

Ozellikle gelismis iilkelerde yasam beklentisinin uza-
masi ile birlikte, DS’li hastalarda kalca dejeneratif ek-
lem hastalig sikligi da artmaktadir. Kalga osteoartriti
gelisen bu hastalarin tedavisinde total kalca artroplasti
onerilen tedavi olmasina karsin, literatiirde bu konu-
da sinirli bilgi vardir.['21 Hasta uyumunun az olmasi,
goreceli geng yas, norolojik ve kalp hastaliklarinin es-
lik etmesi, enfeksiyon riskinin normalden fazla olmasi
sonuglar olumsuz yonde etkileyebilir.l'3] Literatiirde,
bu hastalarda kalca artroplasti uygulamalarinda; ase-
tabulum genellikle normalden derin oldugu icin tro-
kanterik kayici osteotomi yapilmasi, mevcut laksitenin
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Sekil 2. Sol sublukse, iki tarafli coxa valgali 11 yasinda Down
sendromlu olgu.

I

Sekil 4. iki tarafa femoral derotasyon ve varizasyon osteotomisi
ve sola Dega osteotomisi sonrasi kapsiiler plikasyon uygulanan
hastanin her iki kalca 6n-arka grafisi.

asilmasi icin komponentlerin valgusta yerlestirilmesi,
hatta uyumsuz hastalarda ¢ikik ihtimalinin asilmasi
icin kilitli asetabular insert kullanilmasi bile 6nerilmis-
tir.['"13] Bu hastalarda asetabular retroversiyonda artis
ve asetabulum arka duvarinin yetmezligi olabilecegi
unutulmamahdir.['¥

Literatiirde, DS’li 17 hastada femur basi epifiz kay-
masi (FBEK) gelistigi bildirilmistir.['>-"1 Bu hastalarin
11’inde avaskiiler nekroz gelismistir (%64,7). Avaskiiler
nekroz gelisen hastalarin dérdii stabil tiptir (%36,4).
Bu oranlar diger FBEK sonuglarindan oldukga farkhdir.
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DS’li hastalarda gériilen FBEK’nin diger hastalardaki
FBEK’ye gore daha ¢ok komplikasyonlara a¢ik oldugu
soylenebilir.

Sonug olarak DS’li bir hastanin kal¢a hastaliklarini

tedavi ederken bir ortopedi hekiminin dikkat etmesi
gerekenler asagidaki gibi 6zetlenebilir:

e Bu hastalar ameliyat edilecekler ise atlanto-aksiyel

instabilite konusunda anestezi ve reanimasyon bi-
rimi uyariimalidir.

Kalca cikigi genellikle iki yas sonrasi olusmaktadir;
iskelet matiiritesi olustugunda stabil olan bir kal-
¢a bile sonraki yillarda instabil hale gelebilmekte-
dir. Bu hastalar kalga instabilitesi agisindan takip
edilmelidir.

Kalca cikigi tedavisi igin ameliyat yapiliyorsa, oste-
otomilere kapsiil plikasyonu mutlaka eklenmelidir.

e Ameliyat edilen hastalarda, yara yeri enfeksiyonu

gelisme olasiliginin diger hasta gruplarina gére
daha fazla oldugu bilinmelidir.

Femur basi epifiz kaymasi olan hastalarin sonug-
larinin kotii olabilecegi bilinmeli ve bu hastalarda
mutlaka tiroid bezi fonksiyon bozuklugu olup ol-
madigi arastinlmalidir.
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