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OZET

X'e bagl hipofosfatemik ragitizmde 6zellikle alt ekstremite defor-
miteleri ile ortopedi kliniginde karsilagiimaktadir. Bu deformiteler
ylrimede glclik ve yetmezlik kiriklarina sebep olmaktadir. Teda-
vileri deformitenin ciddiyetine ve yasa gore sekillenmektedir. Te-
davinin esas amaci mekanik aks kadar anatomik aksi da duzeltip
yetmezlik kiriklarini ve osteomalaziye sekonder deformite niikstinG
Snlemektir. Bunun igin literatlirde bu grup hasta icin altin standart
tedavi cocuk hastada mekanik aksi diizeltmeye yonelik hemie-
pifizyodez ydntemi, eriskin hastada ise multipl osteotomilerle
metafizden metafize tespit saglayan intramediilller ¢ivi tespitidir.
Fiksatorin deformite dizeltme etkisi ile kombine edilerek (fiksator
yardimli ¢ivileme) hastaya konforlu bir tedavi sunulabilir. Hasta bu
sekilde hayat boyu konforlu bir mobilizasyona sahip olur.

Anahtar Kelimeler: fiksator yardimli givileme, rasitizmde inter-
nal tespit

ABSTRACT

X linked hipophosphatemic rickets especially effects lower ex-
tremity. It mostly causes insufficiency fractures and difficulty in
mobility. Treatment depends on seriosity of the deformity and
age of the patients. The main purpose of the treatment is to cor-
rect both mechanical and anatomical axis and prevent the recur-
rence. Hemiepiphysiodesis is the treatment choice fort he young
patients. For the adults multiple osteotomy and intramedullary
fixation from proximal metaphysis to distal metaphysis is sug-
gested. Combination of the external fixator for the correction
ability of the deformity with internal fixation can provide more
comfortable mobilization during the life.

Keywords: fixator assisted nailing, internal fixation in rickets

GiRiS

Hipofosfatemik rasitizm nitrisyonel rasitizme goére daha
ileri bir yasta, 2 yaslarinda fark edilmektedir. Ailelerin si-
kayeti genelde gecikmis ylrime, paytak ylrime ve egri
bacaklar olmaktadir. Hastalarda daha ¢ok genu varum iz-
lenmekle beraber, genu valgum ve windswept deformite-
si yani bir ekstremitede genu varum diger ekstremitede
genu valgum deformitesi ile de karsilasabilmekteyiz (Re-
sim 1) (1-4). Hastalarda ayrica boy kisaligi sikayeti de vardir
ve boy 3. persentilin altindadir. Kullanilan algilama ve bra-
ce tedavileri genelde basarisizlikla sonuglanmaktadir (4).

X'e badli hipofosfatemik ragitizm hastalarinda frontal plan
deformiteleri disinda sagittal planda da, 6zellikle femur-
da, anterior egrilik izlenmektedir (5,6). Bu agir deformite-
ler cocuk buiylyip mobilize oldukga, kilo aldik¢a mekanik
etkilere bagl olarak zaman icinde artmaktadir. Epifizyo-
dez tedavisi, blylime plaginin tek tarafli olarak gecici ka-
patilmasi, frontal planda etkili bir mekanik aks dizeltmesi
saglamakta ancak diafizer deformiteleri dizeltemedigi
icin anatomik aks duzelememektedir. Bununla beraber
sagittal planda epifizyodez etkili olamamaktadir. Bu has-
talarda tercih edilen tedavi yontemi cok seviyeli osteoto-
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Resim 1: Genu varum, genu valgum ve windswept deformitelerinin klinik érnekleri.

milerle anatomik aksi ve mekanik aksi beraber dizeltme
ve internal bir tespit ile kemikte gelisebilecek egrilikleri
engellemedir (7). Aksiyal plan deformiteleri yani rotasyon
sorunlari hastalarin ylrime biomekanigini de etkilemek-
tedir; genelde genu varum deformitesinde internal rotas-
yon, genu valgum deformitesinde de eksternal rotasyon
mevcuttur. Agri mekanik aks bozukluguna bagli olarak ek-
lemlerde veya yetmezlik kiriklarina (stres kingi) bagl uzun
kemik diafizer bolgelerinde olabilir (Resim 2).

Duzeltici osteotomiler sonrasinda tespit icin kullanilan
eksternal fiksasyon ameliyat sonrasi ek dizeltme imkani
saglamaktadir. Ancak kaynama siresince eksternal fiksa-
térin tasinacak olmasi ve cikarildiktan sonra kétt kemik
kalitesi nedeni ile olusan plastik deformasyonlara bagl
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Resim 2: Sag tibia dia ngi izlenmektedir.
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deformitelerin tekrar énemli dezavantajidir (7). internal
tespit, ozellikle kilitli ¢ivi kullanimi, hem hastalarin konforu
acgisindan hem de deformitelerin niks etmemesi agisin-
dan avantajlidir. Fakat kullanilan civilerin fiz, byime plak-
larina, verebilecekleri zarar nedeni ile daha ileri yaslarda
fizlerin kapanmasina yakin veya kapanmasi sonrasinda
kullanilmasina yonelik yaklagimlar mevcuttur. Her ne ka-
dar fiz hattindan gegme ile blylime plaginda etkilenme
olmayacagina dair yayinlar olsa da teknikte dikkat edil-
mesi gereken noktalar nedeni ile bunlar henlz tam kabul
gormemistir (8). Kisalik bu hastalarda, dzellikle boyu 140-
145 cm altinda kalanlarda sosyal sorun olusturabilmek-
tedir. Kisalik olan hastalarda fiksatér yardimli civileme ve
sonrasinda ¢ivi Uzerinden uzatma (FAN ve LON) uygula-
nabilir (7). Unilateral eksternal fiksatorlerle bu deformite-
leri dizeltmek cerrahi olarak daha buytk bir birikim ve
tecrlibe gerektirmekte fakat sirkiler eksternal fiksatérin
ozellikle femurda neden oldugu ameliyat sonrasi konfor-
suzlugu ortadan kaldirmaktadir (8, 9). intramedijllertespit
diginda plak vida tespiti de literatirde bu hastalar icin
tanimlanmistir (9-11). Bu hastalarda kullanilacak internal
tespitlerden bagimsiz olarak en 6nemli prognostik faktor
cerrahi sirasinda bu deformitelerin tam olarak dizeltilme-
si ve hem frontal hem sagittal hem de aksiyal planda ciz-
giselligin saglanmasidir.

Cocuk hastalarda kullanilacak internal tespitin yeterli
uzunlukta olmamasi olsa da boy uzadik¢a kisa kalmala-
r nedeni ile deformitenin tekrarlama ihtimali yuksektir.
Yurime bozulmadikca ve hastanin agr sikayeti olmadik-
ca; daha hafif olan deformiteleri eriskin yasa kadar takip
edip, daha sonra opere etmek dogru bir yaklagim olabilir.
Cocukluk caginda uygulanacak epifizyodez mekanik aksi
dizeltmede etkili olabilir ancak cok ilerlemis deformiteler-
de asin basi altinda kalan biytime plagi istenilen mekanik
dlzeltmeyi saglamayacaktir. Hemiepifizyodez tekniginin
sagittal planda etkisi kisitli olup rotasyonel planda duizelt-
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me etkisi birka¢ dereceyi gecememektedir. Epifizyodezin
en blylk avantaji osteotomi yapmaksizin deformitenin
dlzelmesini saglamasi ve hastayi kaynama suresince kar-
silasilan sorunlardan korumasidir. Bazi secilmis hastalarda
kullanilabilir. Ancak diafizer deformiteyi dizeltmeyecedi
unutulmamalidir. En kot senaryo epifzyodez kullanimina
bagl eklemlerin yere paralelliginin, eklem oryantasyonu-
nun bozulmasidir, bu durum eklemde makaslama kuvvet-
lerinin artmasina ve ileriki yasglarda artroza neden olur. Bu
sebeple bu hastalarda uygulamalar eklemin proksimal ve
distal kemiklerinde ayni anda uygulanmali ve yakin takip
edilmelidir. Agir deformitelerde osteotomi ¢ocuklar igin
de iyi bir secenektir. Dizeltme miktar bu hastalarda ola-
bildigince mekanik aksi ortalayacak sekilde yapilmasi de-
formitenin niiks etmemesi icin faydali olacaktir (9).

Altin standart tedavi glinimizde fiksatorin tedrici du-
zeltme avantajini kullanabildigimiz ve sonrasinda ame-
liyati internal civi tespiti ile bitirdigimiz fiksator yardimli
civileme yontemidir (FAN) (Resim 3) (7). Bu tir egrilikler-
de CORA yani deformitenin apeksi sonsuz sayidadir. Bu
nedenle ameliyat éncesi planlama ile internal ¢ivi tespi-
tine imkan veren ve deformiteyi dizeltecek, eklem or-

Resim 3: FAN teknigiile bilateral alt ekstremite deformitesinin akut olarak diizeltiimesi.

yantasyonunu saglayacak osteotomi yerleri belirlenmeli
ve vakaya 6yle baglanmalidir (7, 12). Bunun igin hastanin
muayenesinden tutun da cekilen radyografilerin kurallara
uygun olmasina kadar uyulmasi gereken karmasik kurallar
mevcuttur. Genelde her segmentte 2 veya 3 osteotomi
bu hastalar icin yeterli olmaktadir.
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