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Congenital femoral deficiencies have a wide spectrum of

occurrences ranging from simple hypoplasia to complete

femoral aplasia. They are often associated with congenital

shortening of the tibia and fibular deficiency. There is no

current consensus on the classification and treatment of this

e n t i t y. Existing classifications are neither prognostic nor

helpful in treatment-planning. There are two diverse treat-

ment modalities in the treatment of congenital femoral defi-

ciencies, being prosthetic replacement surgery (Syme

amputation or van Nes rotation-plasty followed by prosthet-

ic fitting) and lengthening reconstruction surg e r y. In this

s t u d y, biological reconstruction methods in the treatment of

congenital femoral deficiencies are reviewed. The results of

lengthening reconstruction surgery seem to be superior and

more economical than those of prosthetic replacements. 
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Konjenital femoral yetersizliklerin spektrumu basit hi-

poplaziden tam femur aplazisine kadar s›ralan›r. Genellik-

le tibia k›sal›¤› ve fibuler displazi birlikte görülür. Bu olu-

flumun s›n›flamas› ve tedavisiyle ilgili bir konsensus yok-

tur. ‹leri sürülen s›n›flamalar prognostik aç›dan ve tedavi

planlamas› yönünden yeterince yard›mc› de¤ildir. Konje-

nital femoral yetersizliklerin tedavisi için iki farkl› tedavi

yöntemi vard›r. Prostetik replasman cerrahisi (Syme am-

putasyonu veya van Nes rotasyon-plastisini takiben pros-

tetik donan›m) ve uzatma rekonstrüksiyon cerrahisidir.

Bu yaz›da konjenital femoral yetersizliklerde uygulanabi-

lecek biyolojik rekonstrüksiyon yöntemleri ele al›nd›.

Uzun süreli takipler göz önüne al›nd›¤›nda, biyolojik re-

konstrüksiyon sonuçlar›n›n prostetik replasmana göre da-

ha üstün ve ekonomik oldu¤u kan›s›na var›ld›.

Anahtar sözcükler: Asetabulum/anormallik/cerrahi; artrodez;

kemik hastal›klar›, geliflimsel/konjenital/s›n›fland›rma; kemik

uzatma/yöntem; femur/anormallik/cerrahi/radyografi; femur ba-

fl›/anormallik/cerrahi; Ilizarov tekni¤i; diz eklemi/cerrahi; bacak

uzunlu¤u eflitsizli¤i/konjenital/s›n›fland›rma/cerrahi; osteotomi.

Femurun yetersiz geliflim spektrumu basit hipop-

laziden parsiyel veya komplet femur yoklu¤una ka-

dar s›ralanm›fl ve konjenital femoral yetersizlik[1] ve

proksimal femoral fokal yetersizlik gibi de¤iflik

isimler alm›flt›r. Konjenital femoral yetersizlik, de-

formite sendromlar›, uzunluk farklar›, femur yeter-

sizli¤i ve uyluk çevresi yumuflak dokudaki yetersiz-

likleri kapsayan bir sendromdur. Genellikle tibia k›sa-

l›¤› ve fibular yetersizlikle birliktedir (fiekil 1a ve 1b).

S›kl›kla proksimal femoral fokal yetersizlik diye

yanl›fl isimlendirilen bu sendroma femurun konjeni-

tal yetersizli¤i ismini vermek daha do¤ru olur.

Bu oluflumun s›n›flamas› ve tedavisiyle ilgili bir

konsensus yoktur. Mevcut s›n›fland›rmalar prognos-

tik de¤ildir ve tedavi planlamas›nda spesifik yard›m-

lar› yoktur.[2-5] Bu s›n›flamalar içinde en iyi bilineni

Aitken s›n›flamas›d›r (fiekil 2); ancak Aitken, ger-

çekte proksimal femoral fokal yetersizlikleri tarif et-
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mifltir; koksa vara ile birlikte konjenital k›sa femur

patolojisi bu s›n›flamaya dahil edilmemifltir. Bundan

baflka Amstutz[6] (fiekil 3a) ve Pappas[7] (fiekil 3b)

radyolojik görünüme göre iki de¤iflik s›n›flama tarif

etmifllerdir. Hamanishi’nin[8] (fiekil 3c) s›n›flamas›

ise basit konjenital k›sa femurdan, subtotal femur

yoklu¤una kadar genifl bir spektrumu kapsar. Ancak

yine de yaln›zca Gillespie ve ark.n›n[2,3] tan›mlad›kla-

r› s›n›flama tedavi planlamas›nda k›smen yard›mc›

olur.

Konjenital femoral yetersizlik için farkl› iki

cerrahi tedavi vard›r: Prostetik replasman cerrahi-

si (PRC) ve uzatma rekonstrüksiyon cerrahisi

(URC). Prostetik replasman cerrahisi, Syme ampü-

tasyonu veya van Nes rotasyon plastisini takiben

prostetik donan›mdan oluflur; cerrah taraf›ndan da-

ha basit, h›zl›, hasta aç›s›ndan daha kolay oldu¤u

için tercih edilir; oysa URC, hekim aç›s›ndan daha

kompleks, vakit alan ve hasta aç›s›ndan daha zor

bir cerrahidir.

‹lgili literatür incelendi¤inde Gillespie,[3] Oppen-

heim ve ark.n›n[9] daha çok PRC ile ilgili yay›nlar

yapt›klar›; buna karfl›n Paley ve ark.n›n[10-14] URC ile

ilgili yay›nlar yapt›¤› görülmektedir.

Uzatma ve rekonstrüksiyon cerrahisinde bir tedavi

protokolü oluflturabilmek için gelifltirilmifl en iyi s›n›fla-

ma Paley ve ark.n›n[ 1 2 ] s›n›flamas›d›r (Tablo 1) (fiekil 3d).

Bu hastalardaki tedavi protokolü afla¤›daki gibi

olmal›d›r:

Tablo 1. Konjenital femoral yetersizliklerde Paley 
s›n›flamas›

Tip 1 Kalça ve diz eklemlerinin hareketli oldu¤u 

intakt femur 

1a Normal proksimal femur ossifikasyonu

1b Gecikmifl proksimal femur ossifikasyonu

Tip 2 Diz ekleminin hareketli oldu¤u mobil psödartroz

2a Femur bafl› asetabulum içinde hareketli

2b Femur bafl› asetabulum içinde hareketsiz 

veya mevcut de¤il

Tip 3 Femur diafiz eksikli¤i

3a Diz hareketi > 45°

3b Diz hareketi < 45°

fiekil 1. Fibuler hemimeli ile birlikte görülen bir konjenital fe-
moral yetersizlik olgusunun ( a ) radyolojik, (b) k l i n i k
g ö r ü n ü m ü .

(a) (b)

a b

c d

fiekil 2. Aitken s›n›flamas›.
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Tip I erken

Tip I Tip II Tip III Tip IV 

Tip VI Tip VII Tip VIII Tip IX

Tip V 

Tip I A geç Tip I B geç Tip II erken Tip II geç

Tip III erken Tip III A geç Tip III B geç Tip III C geç Tip III D geç

Tip IV erken Tip IV geç Tip V erken Tip V geç (b)
(a)

a b
c

d
e

f

b

g

i

j

I II IIIa

IIIb IV V

(c)
Tip I: Sa¤lam femur, hareketli kalça ve diz

Tip II: Hareketli psödoartroz Tip III: Femur diafiz yetersizli¤i

a. Normal
ossifikasyon

b. Gecikmifl
ossifikasyon

a. Femur bafl›
ve diz
hareketli

b. Femur bafl›
hareketsiz
veya yok. 
Diz hareketli

a. Diz k›smen
hareketli
(>45°)

b. Dizde
sertlik
(<45°)

(d)

fiekil 3. (a) Amstutz, (b) Pappas, (c) Hamanishi ve (d) Paley s›n›fla-
malar›.



Tip 1a

Tip 1a rekonstrüksiyonu en kolay olan›d›r. Bu

hastalarda kollodiafizer aç›n›n 90°’ye eflit veya daha

fazla olmas›, Wiberg’in CE aç›s›n›n 20°’ye eflit veya

daha fazla olmas›, patellan›n sublukse olmamas› ve

dizin disloke olmamas› gerekmektedir (fiekil 4).

Boyun ossifikasyonu tamamlanm›fl, fakat kollo-

diafizer aç› 90°’den az ise proksimal femoral subtro-

kanterik valgus osteotomisi uzatmadan önce yap›l-

mal›d›r (fiekil 5a ve 5b). Ayn› seansta, var olan d›fl

rotasyon ve fleksiyon deformiteleri de bu osteoto-

miyle düzeltilmelidir. E¤er kollodiafizer aç› 90°’den

fazla ise, fleksiyon ve d›fl rotasyon deformiteleri

uzatma prosedürü uygulan›rken fiksatör üzerinden

düzeltilebilir. CE aç›s› 20°’den az ise uzatmadan ön-

ce kalçay› stabilize etmek için pelvik osteotomi ge-

reklidir. Üç boyutlu bilgisayarl› tomografi ile, yap›-

lacak pelvik osteotominin tipine karar verilir.[15] Ase-

tabulum arka bölümü yeterli, fakat anterolateral ye-
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Uzatma öncesinde düzeltilmesi gereken deformiteler

1

Kollodiafizer aç› <90°

2 3

CE aç›s› <20° Patella luksasyonu Tibia dislokasyonu

NSA=
60°

5°

fiekil 4. Uzatma öncesi düzeltilmesi gereken deformiteler.

fiekil 5. (a) Kollodiyafizer aç›s› 90°’nin alt›nda olan bir olgu. 
(b) Ayn› olgunun uzatma öncesi subtrokanterik valgi-
zasyon osteotomisi sonras›ndaki radyografisi.

(a)

(b)



tersizlik var ise Salter osteotomisi uygulanmal›d›r

(fiekil 6a ve 6b). Bir miktar uzunluk eklemek için de

Salter osteotomisinin Millis-Hall modifikasyonu ya-

p›labilir.[16] Salter osteotomisi iyi bir anterolateral ör-

tünme sa¤larken, hipoplastik arka dudak varl›¤›nda

arka dudakta örtünmeyi azaltaca¤› için bu durumda

Dega osteotomisi seçilmelidir.

Patella veya tibia dislokasyonu, uzatma öncesi

stabilizasyon prosedürü gerektirir. Bunlar modifiye

Langenskiöld prosedürü ile tedavi edilebilir.[17-19]

Yukar›da sözü geçen bu patolojiler düzeltildikten

sonra femur uzat›lmaya haz›r hale gelir.

Tip 1b

Tip 1b deformitelerde boyundaki radyolojik ossi-

fikasyonun olmay›fl› genellikle psödartroz olarak ni-

telendirilmifltir. Dinamik kalça artrografisi bafl ve

boynun bir bütün olarak hareket etti¤ini gösterir (fie-

kil 7). Sonuçta kartilajinöz proksimal femur ossifiye

olacakt›r; yani tip 1b sonunda tip 1a’ya dönüflecek-

tir. Ossifiye olmam›fl femur boynu ile birlikte oluflan

koksa vara, ossifikasyonu geciktiren makaslama

kuvvetlerinin bir sonucudur. Bundan dolay›, femur

boynuna etki eden makaslama kuvvetlerini azaltarak

ve kompresif yüklenmeyi art›rarak ossifikasyonu

h›zland›rmak amac›yla proksimal femoral valgus os-

teotomisi yap›lmal›d›r. Bu osteotomi s›ras›nda, e¤er
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fiekil 6. ( a ) Asetabuler yetersizlik görülen bir olgu ve (b) Salter osteotomisi yap›ld›ktan sonraki radyolojik görünümü. 

(a) (b)

fiekil 7. Artrografi ile bafl ve boyun hareketlerinin fluros-
kopi alt›nda dinamik olarak incelenmesi.



kalçada a¤›r rotasyon kusuru ve fleksiyon kontraktü-

rü var ise, valgizasyon osteotomisine derotasyon ve

ekstansiyon komponentlerini de eklemek gerekir.

Uzatma için osteotomi seçimi

Uzatma osteotomisinin seviyesi kullan›lan tekni-

¤e ba¤l›d›r: (a) Eksternal fiksatör ile uzatma ve (b)

intramedüller çivi üzerinden uzatma. 

Eksternal fiksatör ile uzatmada fiksatör, distrak-

siyon ve konsolidasyon faz›nda bacakta kal›r. Fiksa-

tör ç›kar›ld›¤›nda kemik rejenerasyon bölgesinde ve-

ya çivilerin oldu¤u bölgede fraktür geliflme riski var-

d›r. Adduktor ve hamstringler nedeniyle, kaslar ve

di¤er yumuflak dokulardaki artan gerginlik, özellikle

proksimal osteotomi bölgesinde fraktür riskini art›-

r›r. Adduktorlar›n distal osteotomi bölgesine az, fa-

kat proksimal osteotomi bölgesine etkisi fazlad›r.

Kemi¤in enine kesiti ne kadar geniflse fiksatör ç›-

kar›ld›ktan sonraki plastik deformasyon veya refraktür

riski o oranda azd›r. Distal femoral kortikotomilerin

yüzeyi proksimaldekinden daha fazla oldu¤undan da-

ima tercih edilmelidir. Proksimal diafizer kemik genel-

likle daralm›fl sklerotik medüller kanal içerir. Bu subt-
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fiekil 8. (a) 3 cm k›sal›¤› olan tip 1 konjenital
femoral yetersizlikli hastan›n klinik
görüntüsü. (b) Ayn› hastan›n posto-
peratif klinik görüntüsü. (c) Hastan›n
preoperatif ortoröntgenografisi, (d)
postoperatif radyografisi ve (e) uzat-
ma bittikten sonraki ortoröntgenog-
rafisi.

(a) (b)

(c)

(d)

(e)
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rokanterik bölgenin rejenerat oluflturma yetene¤i az ve

refraktür oluflma riski fazlad›r. Bundan dolay›, e¤er ‹M

çivi üzerinden uzatma uygulanmayacak ise proksimal

femoral kortikotomiler ile uzatmadan kaç›n›lmal›d›r

(fiekil 8a, 8b, 8c, 8d ve 8e). Distal osteotomilerin diz

ROM k›s›tl›l›¤› ve subluksasyon riski fazlad›r. Proksi-

mal osteotomilerle uzatmada ise kalça subluksasyonu

ve varusa deviasyon riski daha fazlad›r.

fiekil 9. ( a ) Konjenital femoral yetersizlikli bir olguda uzatma öncesi klinik gö-
rünüm. (b) Ayn› olgunun uzatma öncesi ortoröntgenogram›. ( c ) ‹ n t r a-
medüller çivi ile uzatma. ( d ) Uzatman›n sonunda eksternal fiksatörün
ç›kar›larak intramedüller çivinin distal kilitlenmesi. ( e ) Uzatma bittikten
sonraki fonksiyonel foto¤raf. ( f ) K›sal›¤›n kayboldu¤unu gösteren kli-
nik foto¤raf.

(a)

(b)

(c)

(f)(e)

(d)
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Bu faktörlere ek olarak, proksimalden femura de-

rotasyon ve varus veya distalden dize valgus korrek-

siyonu yap›lmal›d›r. Her ikisi de gerekti¤inde, dero-

tasyon ve varus düzeltmesi proksimal osteotomiyle,

valgus korreksiyonu ve uzatma distal osteotomiyle

yap›lmal›d›r. E¤er derotasyon gerekmiyorsa uzatma

ve valgus korreksiyonu distal osteotomiyle yap›l›r.

Ancak valgus korreksiyonu, valgus deformitesinin

apeksi diafiz ortas›ndan uzakta oldu¤u için middiafi-

zer yap›lmamal›d›r. Medüller kanal› daha genifl (>7

mm) olan daha büyük çocuklarda ‹M çivi üzerinden

uzatma uygulanabilir (fiekil 9a, 9b, 9c, 9d, 9e ve 9f).

Çiviyle oluflan büyük trokanter apofizyodezi koksa

varan›n tedrici korreksiyonuna yol açar. Sadece fik-

satörle uzatma genellikle ilk uzatma için kullan›lan

yöntemdir. ‹M çivi üzerinden uzatma ise anatomik

boyutlar ve yukar›da sözü edilen deformiteler izin

veriyorsa ikinci veya üçüncü uzatmada kullan›l›r.[20]

Yumuflak doku rekonstrüksiyonlar›

Konjenital femoral yetersizlik hastalar›nda kalça-

da hafif miktarda fikse fleksiyon deformitesi vard›r.

Genellikle kalça abdüksiyonu k›s›tl›d›r. Bu koksa

varaya ve/veya gergin kalça adduktorlar›na ba¤l›

olabilir. Fasya lata, distalde kal›nlaflm›fl ve kontrak-

te olarak palpe edilebilir. Diz fleksiyon kontraktürü-

nün 10°’den fazla olmas›, hamstringlerin gergin ol-

du¤unun bir göstergesidir.

Kalça ve diz subluksasyonunu ve sertlikleri önle-

mek için, uzatmayla birlikte yumuflak doku gevflet-

meleri gereklidir. Rektus femoris ve sartorius ten-

donlar›n› orijinlerinden, fasya latay› patella üst polü

seviyesinden gevfletmek gerekir. E¤er diz fleksiyon

kontraktürü 10°’den fazla ise medial hamstringler de

fraksiyone olarak uzat›lmal›d›r. Lateral hamstringler

ise fasya lata insizyonundan uzat›labilir.

Yumuflak doku gevfletmelerinde zamanlama

önemli bir faktördür. Her ne kadar uzatma prosedü-

rü ile efl zamanl› olarak gevfletmelerin yap›lmas› pra-

tik ise de, yap›lan çal›flmalar uzatman›n bafllamas›n-

dan 4-6 hafta sonra ikinci bir giriflim olarak yap›lan

yumuflak doku gevfletmelerinin daha etkili oldu¤u

yönündedir. Yumuflak doku gevfletmelerine ek ola-

rak, son zamanlarda adduktorlar, hamstringler ve

rektus femoris kaslar›n› gevfletmek için botulinum

toksini enjeksiyonu da uygulanmaya bafllam›flt›r.

Botulinum toksini, adalede geçici paraliziye yol aç-

makta ve kontraktür oluflmas›n› önlemektedir. Uzat-

ma giriflimi s›ras›nda 5 Ü/kg dozu ile her bir adaleye

30-50 Ü botulinum toksini enjeksiyonu, bu adalede

3-6 ayl›k geçici paralizilere yol açar. Preoperatif

EMG kontrolü alt›nda kaslar›n nöromüsküler bilefl-

kelerine yap›lan enjeksiyonlar ile maksimum etkiyi

alabilmek mümkündür.[21] Hemen hemen tüm konje-

nital femoral yetersizlik hastalar›nda, basitten orta

derecede AP instabiliteye yol açan çapraz ba¤ hi-

poplazi veya aplazisi sözkonusudur. E¤er bu instabi-

lite de¤erlendirilmezse, uzatma s›ras›nda tibian›n fe-

murdan subluksasyonu veya dislokasyonuna yol

açabilir. Bu amaçla, dizi korumak için diz eklemine

mentefle konarak, fiksatör tibiaya kadar uzat›lmal›-

d›r. Böyle bir modifikasyon, sirküler tipte Ilizarov

fiksatör ile monolateral fiksatörlere göre daha kolay

uygulan›r.

Uzatma s›ras›nda diz instabilitesinin tedavisi için

(Wagner metodu), Gillespie ve ark. tip 1 için (Gilles-

pie s›n›flamas›) distal valgus osteotomisi veya diz

artrodezi önermektedirler. Eksternal fiksatör, mente-

flelerle tibiaya uzat›larak antero-posterior subluksas-

yonu önlerken, diz fleksiyon ve ekstansiyonuna izin

verilmifl olur.[22,23]

Uzatma s›ras›nda rehabilitasyon ve takip

Femoral uzatma s›k› takip ve yo¤un rehabilitas-

yon gerektirir. Takip genellikle 1-2 haftada bir klinik

ve radyografik de¤erlendirmeyle yap›l›r. Klinik ola-

rak hastan›n diz ve kalça ROM’u, diz subluksasyo-

nu, sinir fonksiyonlar› ve çivi dibi enfeksiyonu;[10]

radyografik olarak distraksiyon miktar›, rejenere ke-

mi¤in kalitesi, ekstremitenin ekseni ve eklemin yer-

leflimi de¤erlendirilir.

Diz fleksiyonu 40° veya alt›ndaysa uzatma dur-

durulup, diz rehabilitasyonu art›r›l›r. Dizde fikse

fleksiyon deformitesi oluflmas› posterior subluksas-

yon için bir risk faktörüdür.

Kalça addüksiyon ve fleksiyon kontraktürleri

subluksasyon ve dislokasyon gelifliminde rol oynar-

lar. Shenton hatt›nda k›r›lma veya femur bafl›-gözya-

fl› mesafesindeki art›fl kalça subluksasyonunu göste-

rir. Kalça sublukse oldu¤unda adduktor gevfletme

tekrar› ve abdüksiyon ateli uygulamas› gerekli olur.

Femoral uzatmada en riskli sinir derin peroneal

sinirdir. Aksi ispat edilene kadar, distal krus anteri-

oru veya ayak s›rt› a¤r›s›n›n peroneal sinirden kay-

nakland›¤› fleklinde yorumlanmal›d›r. Bu durumda,

sinir iletisi çal›flmas› sinir yaralanmas›n› göstermek

için yap›labilir.
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Hipotrofik rejenerat formasyonu distraksiyon

oran›n›n azalt›lmas›n› gerektirir. Çok fazla kemik

formasyonu ise prematür konsolidasyona yol açar.

Bu durumda distraksiyon oran› birkaç gün art›r›l›r.

Ekstremite ekseni [13] femur ve tibia için ayr› ayr›

de¤erlendirilmelidir ve gerekli oldu¤unda distraksi-

yon faz›n›n sonunda uygun menteflelerle düzeltilme-

lidir. Uzatmada aksiyal deviyasyon, rejenere kemik

hala yumuflak iken düzelebilir. Fizik tedaviye post-

operatif 1-2 günde bafllan›r; distraksiyon ve konsoli-

dasyon fazlar› süresince her gün devam edilir. Eks-

ternal fiksatör ç›kar›ld›¤›nda refraktür riski nedeniy-

le k›sa bir süre fizik tedaviye ara verilir. Kemik ye-

terince güçlenince fizik tedaviye tekrar bafllan›r.

Tip 2a

Tip 2a deformitelerde tedavinin baflar›s› femuru

tip 1’e dönüfltürmektir, yani psödartrozda kaynama

oluflturmakt›r. Bu grubu tip 2a olarak s›n›fland›rmak

için floroskopi ile dinamik inceleme gereklidir. Ba-

fl›n asetabuluma ve proksimal metafizin bafla göre

rölatif hareketini göstermek için artrogram yap›l›r.

Tip 2a’da mobil psödartroz ve mobil bafl gösterilir.

Femur bafl› kaynamas›n› sa¤lamak için psödartrozun

aç›l›p kemik grefti konmas› ve aç›sal uyumunun sa¤-

lanmas› gereklidir. Koksa vara ve psödartrozun aç›-

sal uyumunu sa¤lamak için proksimal femoral valgi-

zasyon osteotomisi yap›l›r. Valgizasyon, Schanz pel-

vik destek osteotomisi fleklinde yap›labilir. Psödart-

roz sahas›na etki eden kuvvetleri nötralize etmek

için fiksasyonu pelvise uzatmak önemlidir. Psödart-

roz kaynad›ktan sonra tedavinin geri kalan k›sm› tip

1’deki gibidir.

Tip 2b’yi tip 2a ile kar›flt›rmamak gerekir; çünkü

hareketsiz bir femur bafl›nda psödartrozun kaynama-

s› kalça artrodezi ile eflde¤erdir. Femur bafl› ile fe-

mur diafizi aras›nda çok iyi hareket olan, fakat fe-

mur bafl› ile asetabulum aras›nda k›s›tl› hareket olan

tip 2a olgular›n›n da tip 2b gibi tedavi edilerek psö-

dartrozdaki hareketin korunmas› daha uygun olur.

Tip 2b

Tip 2b’de rekonstrüksiyon uzatma ile kombine

edilir. Kalça hareketi, psödartroz sahas›ndaki hare-

ketten ibarettir. Kalça hareketini koruyarak uzatma

ve yürüme için stabilite sa¤lamak amac›yla proksi-

mal femura, femur bafl› varl›¤›nda femur bafl›n›n al-

t›na, femur bafl› yok ise ramus pubis superiorun alt›-

na do¤ru abduksiyon osteotomisi yap›lmal›d›r. Bu

tip rekonstrüksiyonun pelvisin eriflkin boyutlara he-

men hemen ulaflt›¤› 16 yafl›na kadar geciktirilmesi

tercih edilir.

Bu yafllardan önce femur bir veya iki kere uzat›labi-

l i r. Femurun proksimale kaymas›n› önlemek için fik-

sasyon pelvise uzat›lmal›d›r. Pelvis fiksasyonu statik

veya fleksiyon ve ekstansiyona izin verecek flekilde

fiekil 10. ( a ) Tip 2b konjenital femoral yetersizlikli bir olgu. Ilizarov ile pelvik destek osteotomisi sonras› ( b ) k l i n i k
ve ( c ) radyolojik görünüm.

(a) (b) (c)
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mentefleli olabilir. Geç çocukluk veya adolesan ça¤da

kalça rekonstrüksiyon osteotomisi uzatma ve aç›sal dü-

zeltme ile kombine edilebilir (fiekil 10a, 10b ve 10c).

Tip 3a

Femoral kondiller düzleflmifltir ve tibia fleksi-

yonda femurun kareleflmifl alt ucu ile eklemleflir. Pa-

tellan›n genellikle mevcut olmamas›na karfl›n kuad-

riseps adalesi s›kl›kla mevcuttur (mevcut olmayabi-

lir). Dizde komplet rijidite ço¤unlukla ön çapraz ba-

¤›n insersiyonu ile femoral kondil ön yüzeyi aras›n-

da uzanan anormal bir ligamana ba¤l›d›r. Bu liga-

man rezeke edildikten sonra diz s›kl›kla 45° fleksi-

yona gelebilir. Femur k›sa oldu¤u için proksimal

kald›raç kolu stabilizasyon için yetersizdir ve bu se-

beplerden ötürü diz egzersizleri zordur. En az direnç

diz ekleminde de¤il, psödartroz sahas›ndaki hareke-

te karfl› mevcuttur. Uzatma program›yla bu ekstre-

mitelerden beklenen en iyi sonuç ekstremite uzun-

luklar›n›n eflitlenmesi, hareketli kalça, hareketli ayak

bile¤i ve en fazla 45° hareketi olan bir dizdir. Fonk-

siyonel olarak sonuç belki de aktif diz eklemi hare-

keti sa¤layan van Nes rotasyon plastisi kadar iyi de-

¤ildir. Diz üstü protez gerektiren Syme amputasyonu

ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda, fark muhtemelen Syme am-

putasyonundaki protezli, pasif hareketli dizin rahat-

l›¤› ile, van Nes rotasyon plastisinde uzatma sonras›

protez gereklili¤i olmamas› ve ayak duyusunun

mevcut olmas› avantajlar› aras›ndaki farkt›r. Her iki-

sinde de kalça eklemi yetersiz ve instabildir. Syme

amputasyonu ve van Nes rotasyon plastisi sonras›

topallamay› azaltmak ve daha iyi pelvik destek sa¤-

lamak için Ilizarov ile kalça rekonstrüksiyonu yap›-

labilir (fiekil 11a, 11b, 11c ve 11d). Tip 3b’de ekst-

fiekil 11 . ( a ) Tip 3 konjenital femoral ye-
tersizlikli bir olgunun klinik gö-
rünümü. ( b ) Olgunun postope-
ratif yandan görünümü. ( c )
Prostetik donan›m ile yerçeki-
mine karfl› aktif ekstansiyon.
(d) Prostetik donan›m ile aktif
diz fleksiyonu.(a) (b)

(c) (d)
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remite uzunluklar›n› eflitlemek çok uzun süren mul-

tipl prosedürler sonunda mümkün olur. Ebeveynler

bu konuda uyar›lmal› ve vazgeçirilmeye çal›fl›lmal›-

d›r. Uzatma rekonstrüksiyon cerrahisi, tip 3b’de sa-

dece hasta prostetik seçeneklerin tümünü reddetti-

¤inde, bilateral olgularda veya üst ekstremiteyi de

tutan fokomeli varl›¤›nda düflünülmelidir.

Yafllara göre rekonstrüksiyon plan›

Tip 1 konjenital femoral yetersizlikli olgular›n

ço¤unlu¤unda en az iki uzatmaya ihtiyaç duyulur.[11]

Femurda bir kerede elde edilebilecek uzama miktar›

femurun bafllang›ç boyuna ba¤l›d›r. Femur ve tibi-

ada kombine uzatma, daha fazla uzatmaya olanak

sa¤lar, fakat daha komplikedir.

‹lk uzatma planlamas› yap›l›rken kalça ve dizde-

ki deformiteleri düzeltmeye yönelik di¤er prosedür-

lere yeterli zaman b›rak›lmal›d›r.

Fonksiyonel sonuç aç›s›ndan kalça eklemi hare-

keti de¤il, diz eklemi hareketi ve eksikli¤i belirleyi-

cidir. Bu kriterlere göre tip 1 ve tip 2, rekonstrüksi-

yona en çok izin verendir. Eskiye oranla birçok ya-

zar daha fazla uzatma[24-26] ve rekonstrüksiyon öner-

di¤i için, kalça ekleminin durumu, halen kullan›lan

ve uzatma ve rekonstrüksiyon cerrahisi ile prostetik

rekonstrüksiyon cerrahisi aras›ndaki seçimde primer

belirleyici faktör olmufltur. Psödartroz olarak de¤er-

lendirilen olgular›n büyük ço¤unlu¤u gerçekte fe-

mur boynu ossifikasyon gecikmesi[27] olan olgulard›r.

Zamanla femur boynu ossifiye olur ve kalçada kok-

sa vara kal›r. Bu nedenle, kalça ekleminin durumu

PRC’nin seçilip seçilmeyece¤ini belirlemede majör

faktör olarak de¤erlendirilmemelidir. Gerçekte,

URC’de kullan›lan kalça prosedürleri, prostetik rep-

lasman cerrahisi seçilse dahi, kalça stabilizasyonu

ve yürümenin düzeltilmesinde faydal›d›r.

Sonuç

1- URC-PRC seçiminde, diz eklemi belirleyici

faktör olarak al›nd›¤›nda, prostetik replasman cerra-

hisi primer olarak tip 3’te (özellikle tip 3b) endike-

dir. Dizin durumuna ve öngörülen k›sal›k miktar›na

göre tip 2 olgular›nda da PRC düflünülebilir. Tip 1a

ve 1b’de prostetik replasman cerrahisi sadece psiko-

lojik ve sosyoekonomik sebepler varl›¤›nda, uzatma

ve rekonstrüksiyon cerrahisine tercih edilmelidir.

2- Uzatma ve rekonstrüksiyon cerrahisinin psiko-

lojik hasar[28] ve çocuklu¤un kayb›na yol açt›¤› iddia

edilmektedir. Fakat iyi aile deste¤i, minimal a¤r›,

agresif rehabilitasyon program›, tecrübeli bir cerrahi

ekip varl›¤›nda, psikolojik problemlerin geliflimi ön-

lenebilir. Uzatma ve rekonstrüksiyon cerrahisi, ço-

cuklar›n hayatlar›n›n büyük bir bölümünü normale

yak›n bir ekstremiteye sahip bir eriflkin olarak geçi-

rebilmeleri için bir yat›r›md›r.
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