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Legg-Calvé-Perthes hastaligi
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Amag: Bu calismada, Down sendromlu ¢ocuklarda Perthes hastaligi 6zelliklerinin tanimlanmasi amag-
land1.

Calisma plan1: Bu retrospektif olgu serisine ait veriler 2000 ve 2011 tarihleri arasinda toplandi. Hastalar,
bu caligmada, demografik, klinik ve radyografik siniflandirmalar 6l¢ii alinacak sekilde degerlendirildiler.

Bulgular: Calismaya 6 hastanin (5 erkek, 1 kiz) 7 kalgasi dahil edildi. {lk ziyaretteki yas ortalamasi 6.1
(dagilim: 3.5-12.7) iken, ortalama takip stiresi 52.3 (dagilhm: 30.2-90.8) ay idi. Ilk ziyaretteki sikayetler
agr1 ve hareket kisithlig ile aksamaya yonelikti. Eklem hareket agikligy siirekli radyografik degisimlere
ragmen erken iyilesme egilimindeydi. Bir hastada ge¢ baglangich Perthes hastaligi ile total kalga protezi
ile tedavi edilen hizli femur bagi ¢okiisti saptand.

Cikarimlar: Down sendromu ¢ocuklardaki Perthes hastaliginda, klinik iyilesme gézlense de, takibe
devam edilmelidir. Down sendromlu, Perthes hastalig1 olan hastalarin radyolojik 6zellikleri Down
sendromu bulunmayan hastalarla benzerlik gostermektedir.

Anahtar sozciikler: Down sendromu; hipotiroidizm; kalga; Perthes hastaligi.

Legg-Calvé-Perthes hastaligi (Perthes hastaligr), fe-
mur bagi avaskiiler nekrozu ve kemik yogunlugu artisi,
rezorpsiyon ve bunu izleyen femur basinin deformasyo-
nu gibi radyografik degisiklikler ile ortaya ¢ikar." Etiyo-
lojisi biiyiik 6l¢tide bilinmemekle birlikte tedavisi de,
hastaliga neyin sebep oldugunun bilinmemesi nedeniyle,
tartismalidir."’ Perthes hastaligi erkek ¢ocuklari, kizlara
kiyasla dért-bes kat daha yiiksek bir oranda etkiler."”

Down sendromu (Trizomi 21) her 10.000 canli do-
gumun 8.4’tinde goriilen, en yaygin ¢ocuk kromozom
anomalisidir."" Vakalarin %8 ila 28’inde Down sendro-
mu, kalca problemleri ile iligkilidir.”’ Genis iliak kanatlt
pelvis ile baz1 ¢ocuklardaki istikrarsiz kal¢al diistik aseta-
bular indeks hastaligin siklikla gériilen bir bulgusudur.”

Down sendromu bag gevsekligi ve kas hipotonisi ile de
iligkilidir."”

Literatiirde, Down sendromlu hastalarda Perthes
hastaliginin olusumuna yénelik birka¢ calisma bildiril-
migtir. Down sendromlu 114 hastayr denek alan bir ¢a-
lismada, hastalardan 11’inde kal¢a bozuklugu, birinde de
Perthes hastaligi tanimlanmigtir.”

Bu ¢alismanin amaci, Down sendromu teghisi konan
hastalarda Perthes hastaliginin 6zelliklerini tanimlamakt.

Hastalar ve yontem

Kurumsal Degerlendirme Kurulu’nun onay alindik-
tan sonra, klinigimize 2000 ila 2011 yillar1 arasinda bag-
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vuran Down sendromlu Perthes rahatsizlig1 tanisi konan
6 hasta belirlendi. Perthes hastaligi tanisi, radyolojik ve
klinik tetkikler esas aliarak konulmustu. Tiim tibbi ka-
yitlar ve radyografilerin incelenmesi sonrasinda hastanin
boy, kilo, alt ekstremite uzunlugu, kal¢a eklem hareket
acikligi (EHA), semptomlarin siddeti ve ilgili tiim saglik
sorunlarini da igerecek gerekli veriler toplandi. Her bir
hastann ilk ve son klinik ve radyografik degerlendirme-
leri bildirildi. Radyografik degerlendirmede, Waldens-
trom evrelemesi esas alinarak, Perthes hastaliginin saf-
hasinin belirlenmesinin yan1 sira, lateral pillar” ve Cat-
terall siniflandirmalan™ esas alinacak sekilde femur basi
deformitesinin siuflandirilmast yapildi. Bag-teardrop
mesafesi,” asetabular indeks,"” merkez-kenar acisy,""
migrasyon yiizdesi'” ve boyun saft acis1 6l¢iildii. Tlk ziya-
ret grafileri riskli bag bulgulari icin degerlendirildi."”
Son olarak, ilk ve son ziyaretlerdeki klinik ve radyolojik
bulgular kargilagtirildi.

Ornekler siirekli veri icin ortalama kullanilarak ta-
mmlanirken, kategorik veriler icin ise siklik ve yiizde bil-
gileri goz 6niine alindi.

Bulgular

Bu calismada Down sendromlu ve ayni zamanda
Perthes hastalig1 olan 6 hastanin (5 erkek, 1 kiz) 7 kalca-
st ele alind1. Bu yedi kalganin besi sol kalgayd: (Tablo 1).
Yas ortalamast 6.1 (dagilim: 3.5-12.7) iken, alti hastadan
besi 9 yasin altinda idi. Ortalama takip stiresi 52.3 (dagi-
lim: 30.2-90.8) ay olarak kaydedildi.

Waldenstrom evrelemesine gore, ilk ziyarette 2 kal-
ca Evre 1’de (yogunluk arusi), 4 kalga Evre 2’de (parca-
lanma), bir kalca ise Evre 3’te (reossifikasyon) yer almak-
taydi. Son ziyarette Evre 3’te yer alan 3 kalca ve 3 de iyi-
lesmis kalca (Evre 4) vardi. Lateral pillar siniflamasina
gore, ilk ziyarette C smifinda 5 kalca varken, son ziyaret-
te bu say1 2 idi. Yine ilk ziyarette dort kalca son ziyaret-
te ise 3 kalca Catterall’a gore Smuf 4 idi (Tablo 2).

Uc numarali hastanin sol tarafinda, epifizin lateral
kisminda, V seklinde bir berraklik olarak tezahiir eden
Gage isareti'"” saptandi. Bu hastada iki tarafli tutulum
soz konusu idi ve sag kalcasinda lateral kalsifikasyon
mevcuttu (Sekil 1). Ala numarali hastada da lateral kal-
sifikasyon goriildi. Tek tarafli tutulum olan hastalarda
(etkilenen tarafta daha biiylik olacak sekilde) bas-tear-
drop mesafesi farklilik gostermekteydi. Femur baginin
lateral deplasmanini degerlendirmek icin migrasyon
yiizdesi ve merkez-kenar acisindan yararlanildi. Ug has-
tada ortalama 1.2 cm’lik bir bacak uzunlugu farkliligt
saptand.

Son ziyarette, li¢ kalca iyilesme asamasinda (Wal-
denstrom Evre 4), iki kalca kiiresel femur bast geligmis,
biri de yanit vermemis olarak goriildii. Ug numarali has-

Tablo 1. Calisma ozellikleri.

Degiskenler n %

Cinsiyet Erkek 5 83.3
Kiz 1 16.7

Yas (yil) 0-9 5 83.3
>9 1 16.7

BUF Yes 3 50
No 3 50

Kalca tarafi* Sol 5 71.4
Sag 2 28.6

Tedavi* Fiziksel tedavi 6 85.7
TKP 1 14.3

*Siklik ve ylzdeler icin 7 kalca esas alinmistir. BUF: Bacak uzunluk farki; TKP:
Total kalca protezi

Tablo 2. Perthes hastaliginin evreleme ve siniflandirmasi.

ilk ziyaret Son ziyaret
Degisken n % n %
Waldenstrom Evre 1 2 28.5 0 0
Evre 2 4 57.1 1 14.2
Evre 3 1 14.4 3 42.9
Evre 4 0 0 3 42.9
Lateral pillar* Sinif A 1 14.3 0 0
Sinif B 1 14.3 2 28.6
Sinif C 5 71.4 2 28.6
Catterall* Sinif 1 1 143 0 0
Sinif 2 1 14.3 0 0
Sinif 3 1 14.3 1 14.3
Sinif 4 4 57.1 3 42.9

*Son ziyarette 2 kalca normaldi ve yizde iginde bu sekilde degerlendirildi.

tanin sol kal¢ca femur basinda (bir daireden 2 mm daha
az bir farkla) iyi kiiresellik goriildi (Sekil 1). Al numa-
ralt hastada da, femur bagi epifiz yiiksekligi kontralateral
normal kalgadan daha algak oldugu halde, femur baginin
iyi kiiresellik ile iyilesmis oldugu gorildi. Dort numara-
Ii hastada da asetabulum ile uyumlu basik femur bagi
saptandi.

Ik ziyarette tiim hastalarda agri ve aksama vardu.
12.7 yasindaki ve hizli bir iyilesme gosteren 2 numaral
hastaya (Tablo 3) yedi ay icerisinde total kal¢a protezi
uyguland: (Sekil 2). Diger tim hastalarda da (herhangi
bir agri ve hicbir aksama olmaksizin) semptomlarda
azalma gozlemlendi ve bu hastalar fizik tedavi ve hafif
analjezilerle tedavi edildiler. D6rt numarali hasta daha
sonra yiiriimesine engel olacak denli siddetli agr1 sikaye-
ti ile bagvurdu. Sert ve agrili kalca hareket ile pelvik egi-
mi olan hastaya, tedavi olarak asetabular ve femoral os-
teotomi 6nerildi. T1bbi kayitlar g6z 6niine alindiginda,
tiim hastalarin, belli eklem araliklar teyit edilmemis ol-
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Sekil 1. Olgu 3; topallama ile basvuran 3 yasindaki erkek cocugu. Her iki kalcada tutulum mevcuttu. (a) llk ziyarette, hastada bilateral Waldenstréom
Evre 2, ve lateral pillar ve Catterall siniflandirmasina gore sag kalcada Sinif C ve 4, sol kalcada ise Sinif A ve 1 tutulum vardi. (b) Analjezik-
lerle semptomatik tedavi sonrasi, hastanin 5. yil takibinde sag kalcanin Waldenstrém Evre 3'e gelistigi ve sol kalcanin iyilestigi goéralda.

masina ragmen, ilk ziyaretlerinde sinirli abdiiksiyon ve i¢
rotasyon gosterdikleri saptandi. Bununla birlikte, erken
takip déneminde hepsi de nispeten (hicbir aksama, agr1
ve azalmig EHA olmaksizin) asemptomatikdi.

Bir hastada (2 numarali hasta) hipotiroid bulunurken,
diger 3 hastadaki tiroid fonksiyonlar1 normaldi. Diger 2
hastanin tiroid durumu hakkinda herhangi bir veri yok-
tu. Tki numarali hastaya, daha sonra, artan yorgunluk ve
kilo belirtileri ile baglantili olarak hipotiroid tamus: kon-
du. Hasta serimize ait veriler Tablo 3’te gosterilmistir.

Tartisma

Bu ¢alismanin amaci Down sendromlu hastalarda
Perthes hastaligini karakterize etmekti. Down sendromu
ile iligkili Perthes hastaligina dair yaymnlanmis herhangi
spesifik bir bilgi olmamakla beraber, Down sendromlu
hastalarda kalca patolojilerine daha yiiksek oranda rast-
landig1 goriilmektedir.”

Hasta serimiz, erkek ¢ocuklarin kizlara kiyasla Pert-
hes hastaligina daha yatkin olduklarimi gostermistir.”
Ayni bulgular Perthes hastaligi haricinde saglik sorunu
olmayan diger cocuklarda da bildirilmistir.”” Hastalar1-
muzin ¢ogunlugu ilk ziyaretlerinde 9 yagindan kiiciik

(bes hasta, alt1 kalca) ve hastaligin yavas ya da orta sidet-
te seyir gosterdigi cocuklardi. Perthes hastaliginin sag-
liklt ¢ocuklarda ise, ge¢ baglangich siddetli kalca dejene-
rasyonu da dahil olmak tizere ciddi komplikasyonlara yol
actign bildirilmistir."*"” Bizim calismamizda, en yash
hastamiz (12.7 yas), Joseph ve ark. tarafindan tanimlanan
adolesanlarda Perthes hastaliginin yikicr gelisim paterni-
ni andiran, femorel bagin hizli ¢okiisii ve rezorpsiyonu
ile birlikte olabilecek en kotii seyri gosterdi."” Bu hasta-
muzda, ilk ziyaretinin 7 ay sonrasinda total kalca protezi-
ne ihtiya¢ duyuldu.

Agri1 ve topallama genellikle Perthes hastaliginda go-
rillen ilk sikayetlerdir"’ ve bizim calismamizda da hasta-
larmmizin bagvuru sirasindaki birincil semptomlart ol-
mustur. Bununla birlikte bu belirtiler, siddetli rezorpsi-
yon gelisen yast daha biiyiik hastanuz diginda, nispeten
hizli bir iyilesme seyri gosterdiler. Hastalarda gorilen
klinik iyilesmeye ragmen, etkiledigi kalcalarin radyogra-
filerinde hastaligin ilerledigine dair belirtiler gozlendi.

Catterall, femur bagi tutulumunun yayginligim 6l¢i
alarak Perthes hastaligini smiflandirmis™ ve bazi radyo-
lojik isaretleri kotii prognozun belirtegleri (riskli bag fak-
torleri) olarak tanimlamustir."” Catterall 3 ve 4 olarak si-

Tablo 3. Serimizdeki hastalarin Perthes evrelemeleri, siniflandirmalari ve radyolojik 6lctimlerinin 6zeti.
BSA BTD MKA MY Al Wal Lat P Cat
Yas Cinsiyet Taraf TS ilk Son ilk Son ilk Son ik Son ilk Son ilk Son ilk Son ilk Son
Olgu 1 4.6 E Sol 322 148 147 9.6 12.1 17 12 20 36 16 13 1 3 c C 4 4
Olgu 2 12.7 K Sol 69t 152 150 8.6 129 38 19 13 55 10 16 1 2 c C 2 4
Olgu 3,sag* 3.3 E Sag 60 145 147 9 78 36 30 14 19 9 15 2 3 C B 4 4
Olgu 3, Sol* 3.3 E Sol 60 147 144 8 84 21 30 15 15 15 15 2 4 A - | -
Olgu 4 8.5 E Sol  21.5 150 152 12.2 156 8 10 47 46 16 13 3 4 C - 4 -
Olgu 5 3.5 E Sag 40.1 148 150 9.1 8 26 28 0 32 16 15 2 3 B B 3 3
Olgu 6 4.2 E Sol 653 147 144 86 9.1 30 34 0 0 15 13 2 4 C - 4 -

*Olgu 3'te bilateral tutulum vardi. TTakip stresi TKP éncesi hesaplanmistir. Al: Asetabular indeks (agl); BSA: Boyun saft acisi (derece); BTD: Bas-teardrop mesafesi (mm);
Cat: Catterall siniflandirmasi; E: Erkek; K: Kiz; Lat P: Lateral Pillar siniflandirmasi; MKA: Merkez-kenar agisi (derece); MY: Migrasyon yuzdesi; TS: Takip suresi (ay), Wal:

Waldenstrom siniflandirmasi.
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Sekil 2. Olgu 2; sol kalcasinda agr ve topallama ile basvuran 12.7 yasindaki kiz cocugu. (a) Ik ziyarette, hastanin kalcasi Wal-
denstrom Evre 1 olarak siniflandirildi. (b) Anti-enflamatuar tedavisi ve semptomatik aktivite kisitlamasi sonrasinda ag-
ri artisi ile birlikte 7. ay degerlendirmesinde hastanin kalgasi Waldenstrém Evre 2 olarak siniflandirildi. (c) Deformite
daha sonra total kalca protezi ile tedavi edildi.

niflandirilan agir Perthes hastalarinda kot sonuglarla
karsilasilmasi daha olasidir."” Benzer sekilde, femur basi-
nin lateralizasyonu ve lateral epifizer berraklik (Gage
isareti) de, gtivenilirlikleri tam olmasa da kétii prognoza
yol acan radyolojik belirtilerdir."*""" Perthes hastaligi-
nin sonuglari femur baginin kiireselligi ile radyolojik ola-
rak degerlendirilebilir; zira agir derecedeki Perthes has-
talig1 sonucu femur baginda yassilasma meydana gelir."
Perthes hastaliginin iskelet olgunlagmast sonrasindaki
klinik degerlendirmeleri bize daha dogru bulgular: ve-
rir."” Femur bagi kiireselligi iyilesme tamamlandiginda
sekli tanimlamak i¢in kullanildig1 halde, serimizdeki has-
talardan hig biri rapor edilen takip stirecinde iskelet ol-
gunluguna erismis degildi.

Perthes hastaliginin tedavisinde, femur bast deformi-
tesini onlemek ve femur bagini asetabulum icerisinde tu-
tulmas: hedeflenir. Ancak, ge¢ bagvuru ya da ge¢ baslan-
giclarda bunun gergeklestirilmesi daha zordur. Perthes
hastaliginin tedavisi, konservatif yaklagimdan (gozlem,
cekilme, aktivite kisitlamast), cerrahi miidahaleye (femo-
ral osteotomi veya asetabuloplasti) kadar uzanan bir dizi
secenegi icerir. Down sendromlu hastalarimizin klinik
durumlarinin ciddiyeti, agrilarinin artmasi nedeniyle yii-
rimeyi reddetmelerine yol acan hastaligmn son sathasin-
daki az sayidaki ciddi semptomlar ortaya ¢ikana dek be-
lirsiz kalmisti. Geg baslangich Perthes vakalarinda, fe-
mur baginin, kalcanin yeniden rekonstriiksiyonunu im-
kansiz kilacak sekilde ciddi bigimde ¢okiisii s6z konusu
oldugunda, total kalca protezi ya da kalca fiizyonu teda-
visi gerekebilir. Kalca artroplastisi sonrasinda, yagh has-
talara kiyasla genc hastalarda daha yiiksek komplikasyon
riski olmasma ragmen, kalca artrodezi kalca artroplasti-
sine gore daha az siklikla kullanilmaktadir." Serimizde-
ki en yash hastamizda, s6z konusu olabilecek cerrahi al-
ternatiflerin (kalca fiizyonu ya da artroplasti) hig biri ide-
al olarak gorilmedi.

Bir hastamizda gériilen hipotiroidizm, Down sendro-
munda siklikla gériilen hormonal fonksiyon bozuklukla-
rina bagli olabilir.”” Hipotiroidizm de dahil olmak iizere,
Perthes hastaligini taklit eden ve femur bagi degisiklikle-
rine yol agan bir¢ok rahatsizlik vardir.”’ Bununla birlik-
te, bu degisiklikler bilateral ve simetrik olmak durumun-
dadirlar."*" Hipotiroidizmin Down sendromu ile iligkisi
femur bagi avaskiiler nekroz etiyolojisine dair bir soru
isaret olugturur. Hipotiroidizmin, Perthes hastalig1 olan
normal ¢ocuklarda yiiksek siklikta gorildiigi bildirilmis-
se de,”” diger caligmalarda bu iligkiye rastlanmamugtir.””

Sonugclari genelleyebilmeyi imkansiz kilacak sekilde
kiictik bir serinin ele alinmis olmasi ¢aligmamizin smnirla-
rindandir. Bunun disinda, hasta serimizdeki kalca
EHA’sinin klinik 6l¢timleri de yapilmamstir. Bu denli
kisith sayida olgu ile genel bir sonug ortaya konamazsa
da, bu olgu serimizdeki gozlemimiz, normal ¢ocuklarin-
ki ile kiyaslandiginda, kalca eklemlerinin iyi bir EHA’y1
korumaya egilimli oldugu yoniindedir. Bunun diginda,
etkilenen kalgadaki agrinin da Down sendromu olan ¢o-
cuklarda daha az siddetli olma egiliminde oldugu izleni-
mine vardik.

Sonug olarak, Perthes hastaligi sikayeti ile bagvuran
Down sendromlu hastalar da Down sendromu bulun-
mayan ¢ocuklarinkine benzer sekilde radyolojik tetkik-
lerle tedavi ve takip edilebilirler. Down sendromlu olup
Perthes hastaligi bulgulari gelisen hastalar, klinik iyiles-
me olsa da, radyografik degisiklikler etkilenmemis ¢o-
cuklardaki gibi devam edecegi ve femur baginin kalict
deformasyonuna yol agabilecegi icin takip altinda kalma-
lidir. Down sendromlu ve Perthes rahatsizlikli hastalarin
klinik ve laboratuvar degerlendirmelerinde hipotiroi-
dizm de ayrica g6z 6niine almmalidir.

Cikar Ortiismesi: Cikar 6rtiismesi bulunmadigr belirtilmistir.
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