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Amag: Bu calismada akondroplastik hastalarin femur ve tibialarinin bilateral ve es zamanl olarak
uzatilmasinin doguracag: sonuglar ve komplikasyonlar analiz edildi.

Calisma plani: Calismaya 44 femur ve 44 tibiasinda es zamanli uzatma yapilan 22 akondroplastik
hasta (16 kiz, 6 erkek; ortalama yas: 6.36, dagilim: 3-11) alind1. Femurlarin uzatilmasi icin Orthofix
LRS monolateral fiksatdrler kullanilirken, tibialarin uzatilmasinda Ilizarov tipi veya hexapod tipi sit-
kiiler eksternal fiksatdrlerden yararlanildi. Kalca fleksorleri ve Asil tendonunda gerceklestirilen teno-
tomilerle, bityiime plaklarinin hasar gdrmesinin ve eklem kontraktiirlerinin 6niine gecildi. Sonuglar ve
komplikasyonlar Paley siniflamasi ve komplikasyon sistemlerine gore degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin ortalama takip siiresi 35 (dagilim: 26-76) ay idi. Femurlar ortalama 7.07 cm
(%46.1) uzatilirken, tibialardaki ortalama uzama 6.64 cm (%52.9) olarak él¢iildii. Hastalarin boyu,
fizyolojik bilyiimeleri de hesaba katildiginda, ortalamada 16.9 cm uzadi. Ortalama kemik iyilesme
indeksi (bone healing index, BHI) femutlar i¢in 31.2 (dagilim: 17.4-43.3) giin/cm, tibialar i¢in 34.3
(dagilim: 19.5-60.0) giin/cm olarak saptandi. Tespit sonrasi gériilen 16 komplikasyon su sekilde si-
ralandy; 3 gecikmis matiirasyon, 3 pin dibi enfeksiyonu, 5 gegici fibula felci, 5 rejenere kirik, 1 ge¢
varus deformitesi, 1 diz kontraktiirii ve 1 diz ¢ikigina sekonder diz kontraktiirii. Fonksiyonel skorlar
acisindan 78 segmentte mitkemmel, 8 segmentte iyi, 1 segmentte orta ve 1 segmentte kotii sonug alinds,

Cikarimlar: Akondroplastik hastalarin femur ve tibialarinin bilateral ve es zamanli olarak uzatilmas:
toplam tedavi ve eksternal tespit siirelerinde azalmaya yol acarken, komplikasyon oran1 diisiik seviye-
lerde seyretmektedir.

Anahtar s6zciikler: Akondroplastik; es zamanli bilateral uzatma; femur; tibia.

Normal eriskin araliginda bir boya sahip olmalari i¢in de, farkli seanslarda her iki femur ve tibianin es zamanl
akondroplastik hastalara seri uzuv uzatma islemlerinin uzatilmasi (transvers uzatma) genel bir uygulamadur.™*
uygulanmam gerekir. Kondrodiatasis (buyume plagmdan Bu galwmada} akondroplastik hastalann femur ve
distraksiyon) ve kallotasis (kallus distraksiyonu) sonras1 alt tibialarinin es zamanli uzatilmasinin sonuglari degerlen-
ekstremiteler basariyla uzatilabilmektedir.'*) Giiniimiiz- dirilmektedir.
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Hastalar ve yontem
Calismaya 2002 ile 2008 yillar1 arasinda akondropla-

zi tanist alan ve es zamanli femur ve tibia (88 segment)
uzatmasi yapilan 22 hasta (16 kiz, 6 erkek) kauld:.
Hastalarin tamamindan yazili onam alindi ve ¢alisma
kurumumuzun Etik Kurulu tarafindan onaylandi. Ca-

lisma, Klinik Arastirmalar Siciline (Clinical Trials.gov)
NCT01328418 kimlik numarast ile kaydedildi.

Hastalarin cerrahi sirasindaki ortalama yas1 6.36 (da-
gilim: 3-11) idi. Hastalara ait demografik veriler Tablo
1de verilmektedir. Femurlarin uzatilmasi i¢cin Orthofix
LRS (Orthofix Stl., Bussolengo Verona, Italya) mono-
lateral fiksatérler kullanilirken, tibialarin uzatilmasinda
Tizarov tipi (Tasarim Med, Istanbul) veya hexapod tipi
(Smart Correction; Gotham Medical LLC, Fort Lee, NJ,
ABD) sirkiiler eksternal fiksatérlerden yararlanildi.

On bes hastada (30 uzuv) kal¢a fleksérlerinin ser-
bestlestirilmesi ile birlikte Asil tendonlar1 perkiitan ola-
rak uzatildi. Boy kisalifina ek olarak, 2 hastada ekstre-
mite esitsizli§i vardi. Cerrahi sonrasi 7. giinde baslanan
kallus distraksiyonunda giinliik distraksiyon oraninin %
mm oldugu kaydedildi. Kirik olusumunu veya yetersiz
rejenerasyonda plastik deformasyonu 6nlemeye yonelik,
fiksatorlerin ¢ikarilmasi seansinda 4 hastaya perkiitan
olarak intramediiller Steinmann pinleri uygulandi (Se-
kil 1).

Cerrahi 6ncesi ve tedavinin sonunda, hastalarin ta-
maminin alt ekstremitelerinin ayakta rontgenleri cekile-
rek, fotograflarla belgelendi (Sekil 2 ve 3). Uzatma dncesi
ve sonrasl, her segmentin uzunlugu dl¢iilerek kaydedildi.
Migkili bir deformitenin varligin teyit etmek igin dizilim
testi uygulandi (Sekil 4).

Eksternal tespit siiresi, kallus distraksiyonunun kon-
solidasyonu i¢in gegen siire ve uzatma miktar1 belgele-
nerek, (segment uzunlugunun uzatma miktarina béliin-
mesi ile) uzatma orani hesaplandi. Uzatilan segmentlere
komgsu alt ekstremite eklemleri, yani kalca, diz ve ayak
bilegi eklemleri eklem hareket aciklig1 ve stabilite agisin-
dan muayene edildiler. Klinik sonuglar Paley® tarafin-
dan onerilen fonksiyonel puanlama sistemine gore de-
gerlendirildiler. Komplikasyonlar Paley kriterlerine gore
(tedavinin sonunda kargilagilan sorun cerrahi olmayan
yontemlerle, engel ise cerrahi ydntemletle ¢dziiliirken,
sekele tedavinin sonunda bir ¢6ziim bulunmaz) siniflan-

dirildilar.

Hastalarin takibi ortopedi kliniginde uzatma siire-
cinin sonuna dek ikiser haftalik araliklarla, fiksatérlerin
¢ikarilmasina dek olan siirecte ise aylik olarak yapildi.
Rejenere kemik olusumu ve bityiime plaginin durumunu
degerlendirmek i¢in hastalarin rontgenlerinden yararla-

nildi. Bunlara ek olarak, bityiime ve gelisimi gozlemek ve
bityiime parametrelerini 6l¢mek ve kaydetmek amaciyla
hastalarin takiplerine pediatri klini§inde devam edildi.

Bulgular

Hastalarin ortalama takip siiresi 35 (dagilim: 26-
76) ay idi. Femurlar ortalama 7.07 (dagilim: 4-11) cm
uzatilirken, tibialardaki ortalama uzama 6.64 (dagilim:
3-11) e¢m olarak dlgiildii. Orijinal segmente gore ortala-
ma uzatma orani femurlar i¢in %46.1 (dagilim: %23.3-
%74.0), tibialar icin %52.9 (dagilim: %22.5-%98.0) idi.
Ortalama kemik iyilesme indeksi (bone healing index,
BHI) femutlar i¢in 31.2 (dagilim: 17.4-43.3) giin/cm,
tibialar i¢in 34.3 (dagilim: 19.5-60.0) giin/cm olarak
saptandi. Bir seansta bir hastada gerceklestirilen ortala-
ma uzatma miktari, uzatma siirecindeki normal bityiime
miktar1 da dahil, 16.9 (dagilim: 9-25) cm idi. Ekstremite
esitsizligi (limb-length discrepancy, LLD) olan 2 hasta
tedavinin sonunda esit uzunlukta ekstremitelere sahip

4

Sekil 1. Kingin énlenmesine yonelik intrameduller cubuklarin femur
ve tibiaya uygulanmasi.
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Sekil 2. Tedavinin asamalarini gésteren rontgenler. (a) Cerrahi 6ncesi, (b) cerrahi tedavi sonrasi, (c) uzatma sonrasi ve (d) eksternal fiksatorin cika-

rilmasi sonrasli cekilen ortoréntgen filmleri.

oldular (bir hastadaki LLD 4.5 cm, diger hastadaki ise
3 cm idi).

Gériilen 19 sorun su sekilde siralands; rejenere kal-
lusun gecikmis matiirasyonu olan 3 segment, antibiyotik
tedavisi ve lokal yara bakimi sonrasi iyilesen 3 pin dibi
enfeksiyonu, cerrahinin hemen sonrasinda ortaya ¢ikan
ve spontane sekilde yok olan 5 gegici fibula felci, rejenere
kallusta kirik gériilen ve al¢1 uygulamasi ile tedavi edilen
5 segment, 1 ge¢ varus deformitesi, 1 diz kontraktiirii ve
1 diz ¢ikigina sekonder diz kontraktiirii.

Fonksiyonel skorlar agisindan 78 segmentte miikem-
mel, 8 segmentte iyi, 1 segmentte orta ve bir segmentte
kotii sonug alindi.

Tartisma

Eksternal tespit, ekstremitelerinin kii¢iik boyda ol-
masi nedeniyle 6zellikle akondroplastik hastalar agisin-
dan rahatsizlik yaratabilecek bir uygulamadir. Bu has-
talarda uzatmanin birden ¢ok seansta gerceklestirilmesi
gerektiginden, eksternal tespit siiresi hastalar agisindan

Sekil 3. Serimizdeki bir hastanin uzatma (a) 6ncesinde, (b) sirasinda ve (c) sonunda goruntaleri.



Kocaoglu ve ark. Akondroplastik hastalarda femur ve tibianin bilateral ve es zamanl uzatilmasi 161

100

90+

80

70

60

50+

40+

30+

20+

aLDFA | MPTA

MAD

(mm) mLDFA | aADTA | aPPTA | PDFA

—4— Operasyon 6ncesi ortalama 87
dizilim parametreleri

1.5 92.5 88.7 88.1 87.8

—ll— Operasyon sonrasi
ortalama dizilim 86
parametreleri
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Sekil 4. Hastalar icin operasyon 6ncesi ve sonrasinda kullanilan dizilim parametreleri. aADTA:
Anatomik Anterior Distal Tibial Aci; aLDFA: Anatomik Lateral Distal Femoral Aci; MAD:
Mekanik Aks Deviasyonu; mLDFA: Mekanik Lateral Distal Femoral Aci; MPTA: Medial
Proksimal Tibial Aci; PDFA: Posterior Distal Femoral Aci; PPTA: Posterior Proksimal Tibi-

al Aci.

onem tagimaktadir. Biz es zamanli olarak bilateral femur
ve tibia uzatmasini tercih ettigimizden, tibia ve femu-
run bir digerinin ardindan uzaulmasina kiyasla, ki bu
durumda eksternal tespit siiresi iki katina ¢ikmakeadir,
eksternal tespit siiresini kisaltmis olduk. Serimizdeki
hastalarin ortalama eksternal tespit siiresi tibia i¢in 233
giin, femur icin 228 giin olarak kaydedildi. Hastala-
rin femur ve tibialar1 ayr1 ayr1 tedavi edilmis olsalards,
toplam eksternal tespit siiresi 228 giin daha uzayacakn
(233+228=461 giin).

Zayif yapida kemik olusum riski*® ve hem femur
hem tibianin es zamanli uzatilmas: ile elde edilen ciddi
derecedeki uzatma miktar: sonrasi olusabilecek traksi-
yon nedeniyle sinirlerin hasar gormesini énlemek icin
giinlitk kallotasis orani bu tiir hastalarda % mm'yi as-
mamalidir. Ug segmentte zayif rejenere kemik olusumu
nedeniyle distraksiyon oranini daha da azaltuk.

Serimizdeki hastalarin femurlar1 i¢in ortalama BHI
31.2 giin/cm iken, tibialarda bu oran 34.3 giin/cm idi.
Aldegheri ve Dall'Oca’nin ¢aligmasinda, iyilesme indeks-
leri femur i¢in 40.76 giin/cm ve tibia i¢in 42.05 giin/

cm olarak bildirilmektedir.’) Vaidya ve ark. ise, tibia i¢in
26.06 giin/cm ile daha diisiik bir iyilesme indeksi sapta-
miglardir.”)

Serimizdeki hastalarda 5 adet (%5.68) rejenere kirik
vardi. Bunlar, cerrahi olmayan al¢1 uygulamasi ile tedavi
edildi. Venkatesh ve ark., serilerinde %15 oraninda reje-
nere kirik bildirmislerdir.8 Daha diisiik bir distraksiyon
orani (giinlitk 1 mm'ye karsihk % mm) uygulamamiz
nedeniyle bizim ¢alismamizdaki rejenere kirik orani da
daha diisiik seviyede gerceklesmistir. Bunun sonucunda
da, daha kaliteli rejenere kemik olusumuna olanak sagla-
nirken, zayif yapida rejenere kemik olusumlu hastalarin
fiksatdrlerinin ¢ikarilmasi sirasinda profilaktik intrame-
diiller Steinmann pinleri kullandik.

Sekiz yasindan daha gen¢ hastalarin uzatma sira-
sinda uygulanan fizik tedavi programiyla tam anlamda
uyum gdstermedikleri bidirilmektedir.>* Bizim hasta-
larimizin yas ortalamasi 6.36 idi. Bu nedenle, profilaksi
amagly, serimizdeki 15 hastanin kalga fleksérleri serbest-
lestirilerek Asil tendonlari uzatildi. Sadece bir hastada
olusan diz ¢ikig1 nedeniyle kalic1 diz kontraktiiriine rast-
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landi. Ekleme bagli komplikasyonlarin diisitk seviyede
seyretmesinin, profilaktik tenotomiler ile bag dokusu-
nun akondroplastik hastalarda genelde gevsek olmasu ile
iliskili olabilecegi diisiincesindeyiz.[®)

Dért uzun kemige es zamanli olarak uygulanan os-
teotominin hasta tarafindan kolay tolere edilebilecek bir
prosediir olmamasi, girisimimizi elestiriye acik kilmak-
tadir. Bununla bitlikte, dért alt ekstremite segmentine
uygulanan es zamanli osteotomi hastalarimiz tarafindan
oldukga yiiksek bir seviyede tolere edilmistir. Agr1 kont-
rolii ve erken mobilizasyonun bunda etkisi biiyiiktiir.
Cerrahi siiresi her hasta i¢in 3 ila 4 saat aras1 olarak kay-
dedilmistir.

Femur ve tibiada es zamanli uzatma veya yakin za-
manda art arda gerceklestirilen iki tibia uzatma giri-
siminin tibiada bilyiime inhibisyonuna yol acabilecegi
literatiirde gdsterilmistir.”) Lee ve ark., geng disi tavsan-
larda %40 oraninin iizerinde gerceklestirilen uzatma-
nin, proksimaldeki tibia biiyiime plaginin mimarisini
olumsuz yonde etkiledigini géstermistir.'” Uzatmanin
tibianin fizyolojik, longitudinal biiyiime iizerindeki bu
olumsuz etkileri Asil tenotomisi ile &nlenebilir.'! Bi-
zim serimizdeki 22 hastanin 15'inin kalca fleksérleri ve
Asil tendonlarina tenotomi uygulanmisti. Bundan bas-
ka, akondroplastik hastalarin genelinde kabul edilen bag
dokusunun gevsekliginin de biiyiime plagini uzatma-
dan kaynaklanan agir1 basing yiiklemesinden korudugu
diisiincesindeyiz. Benzer sekilde, Noonan ve ark. da,
konjenital kisaltma yapilan hastalarda gériilen ekleme
bagli komplikasyon oraninin akondroplastik hastalara
gére daha yiiksek oldugunu ifade etmislerdir." Song ve
ark,,!”¥) tibialarinda uzatma yaptiklar1 23 akondroplazi
hastasini bityiime plaginda olusacak hasar ve kemik ma-
tiirasyonu agisindan takip etmisler ve akondroplazili ol-
gularda %50 oraninin iizerinde uzuv uzatmasi yapilmasi
halinde biiyiime plaginin hasar gorece§i sonucuna var-
muislardir. Bu hasar, kademeli bir sekilde ilerleyen ve ken-
dini cerrahiden 2 yil sonra gdsteren bir siiregtir. Ne var
ki, bu ¢aligmada incelenen grup kiigiiktiir ve bityiimenin
duraklamas: klinik korelasyon olmaksizin, sadece rad-
yolojik tetkiklerle belirlenmistir. Bununla birlikte, Tiirk
toplumundaki akondroplazili normal’ hastalarin tibia ve
femurlarinin biiyiime egrilerinin prospektif bir ¢alisma
ile gozlenmesine ve bu hastalarin biiyiime duraklamas:
acisindan takip edilmesine ihtiyag vardir. Ancak bu se-
kilde, yas acisindan akondroplazili hastalara dair bir li-
mit belirlenebilir.

Gastroknemius-soleus-Asil tendon kompleksi cift
eklemli bir kas olup tibianin uzatilmast ile risk altina gir-
mektedir."¥ Uzatma sirasinda olusabilecek ayak bilegi
ekinus kontraktiiriinii 5nlemeye yonelik bircok secenek

tanimlanmigtir. Cerrahi Oncesi gastroknemius-soleus-
Asil tendon kompleksine uygulanacak germe egzersizle-
r1 ve tendon kompleksinin cerrahi sirasinda pin ile tespi-
ti bu anlamda yararli olabilir. Pin ile tespit yiiksek riskli
(konjenital kisalik, nérovaskiiler hastalig1 olan ve kemik
segment uzunlugunun %20sinden fazla oranda uzat-
ma yapilan) hastalarda tercih edilmelidir.”) Biiyiimenin
duraklamasi teorisine gdre, akondroplastik hastalarin
genelinde goriilen bag dokusunun gevsekligi de uzatma
sirasinda gastroknemius-soleus-Asil tendon kompleksi
icin koruyucu bir rol oynamus olabilir. Ne var ki, ¢alis-
mamizda, orijinal kemik boylarina kiyasla uzatma ora-
n1 literatiirdekilere gore oldukga yiiksektir. Bu nedenle,
Asil tendonuna tenotomi yapmayi tercih ettik. Belthur
ve ark. da, calismalarinda, ayak bilegi ekinusunu 6nleme-
de yeni bir cerrahi teknik olan, eklem disindan kalkane-
otibial vida uygulamasinin ayrintilarini aktarmislardr.
(*) Bununla birlikte, bu teknik uzatma sirasinda eklem
kikirdag: ve biiyiime plaginin iizerinde olusan basincin
artmasina yol agabilir. Ayrica, bu teknik, géreceli olarak
kiigiik bir grupta (10 hastanin 14 uzvunda) uygulandi-
&1 icin, fleksor hallusis longus tendonuna dair veya diger
ndrovaskiiler komplikasyonlar gibi olasi sorunlar hak-
kinda fikir vermede yetersiz kalabilir. Bunun haricinde,
kalkaneotibial vidanin ¢ikarilmasi i¢in de ikinci bir cer-
rahi gerekmektedir.

Caligmamizin sonucunda, akondroplastik hastalarda
femur ve tibianin es zamanli uzatilmasinin toplam tedavi
ve eksternal tespit siiresini azalttif1 gériilmiistiir.

Cikar ortiigmesi: Cikar Srtiismesi bulunmadigi belirtilmigtir.
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