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Dogustan femur yetersizliginde uygulanan
Van Nes rotasyonplastisi: Iki olgu sunumu

Van Nes rotationplasty in two patients with congenital femoral deficiency
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'Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali;
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Dogustan femur yetersizliginin spektrumu, basit hipopla-
ziden tam femur aplazisine kadar siralanir. Genellikle ti-
bia kisalig1 ve fibular hemimeli ile birlikte gortiliir. Hasta-
ligin bilinen bir genetik gecis sekli yoktur. Bu anormal-
likler i¢in iki temel tedavi yontemi vardir: prostetik rep-
lasman cerrahisi (Syme amputasyonu veya Van Nes rotas-
yonplastisini takiben protez kullanimi) ve uzatma re-
konstriiksiyon cerrahisi. Bu yazida dogustan femur yeter-
sizligi nedeniyle Van Nes rotasyonplastisi uygulanan biri
26 (erkek), digeri yedi (kiz) yasinda iki olgunun sonugla-
r1 sunuldu. ki olguda da tedavi siiresi 1.5 ayda tamamla-
narak protezle mobilizasyon saglandi. Biri bes yil, digeri
1.5 yil izlenen olgularda herhangi bir komplikasyon go-
riilmedi. Ozellikle ¢ok kisa femoral segmenti olan hasta-
larda veya Paley siniflandirmasina gore tip 3 femur yeter-
sizliklerinde rotasyonplasti ameliyati fonksiyonel bir yii-
riime olanag1 saglamaktadir.

Anahtar sozciikler: Yapay ekstremite; cocuk; femur/anormal-
lik/cerrahi; eklem protezi; diz eklemi/fizyoloji; bacak uzunluk
esitsizligi/cerrahi; osteotomi; rotasyon; tibia/cerrahi.

Congenital femoral deficiencies have a wide spectrum
ranging from simple hypoplasia to complete femoral apla-
sia. They are often associated with congenital shortening of
the tibia and fibular hemimelia. This anomaly has no
known genetic transmission. There are two main treatment
modalities for congenital femoral deficiency: prosthetic
replacement surgery (Syme amputation or Van Nes rota-
tionplasty followed by prosthetic fitting) and lengthening
reconstruction surgery. In this report, we presented two
patients (male, 26 years; girl, 7 years) with congenital
femoral deficiency treated with Van Nes rotationplasty. In
both cases, the treatment took 1.5 months, after which the
patients were mobilized with prosthesis. No complications
were encountered within a follow-up period of five years
and 1.5 years, respectively. Rotationplasty enables an
improved functional gait in patients with a very short
femoral segment or Paley type 3 femoral deficiency.

Key words: Artificial limbs; child; femur/abnormalities/surgery;
joint prosthesis; knee joint/physiology; leg length inequality/
surgery; osteotomy; rotation; tibia/surgery.

Dogustan femur yetersizligi, femurun gelisimsel
bozuklugu ile karakterize nadir bir durumdur. Femu-
run normalden kisa oldugu, femur boynu ve cismi
arasinda devamliligin bulunmadig1 deformiteleri be-
lirtmek icin kullanilir. Siklikla proksimal femur
yetersizligi olarak adlandirilan bu sendroma dogus-
tan femur yetersizligi isminin verilmesi daha dogru-
dur. Bu patoloji basit hipoplaziden femurun tam
yokluguna kadar genis bir spekturumu igerir.

Hastalarda klinik goériiniim belirgindir; etkilenen
uyluk asir1 derecede kisadir, kalga genelde fleksiyon,
dis rotasyon ve abdiiksiyondadir. Dizde siklikla flek-
siyon kontraktiiriine rastlanir. Klinik sorunlar femu-
run eksen bozuklugu, kalca instabilitesi, koksa vara,
kas zayifligina bagh kalca hareketlerinde kisithilik
ve ekstremite kisaligidir. Bu patolojide anomaliler
nadiren proksimal femurla sinirli kalir. Olgularin
%45’ inde ipsilateral fibular hemimelia, kisa tibia ve
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bununla birlikte ayagin ekinovalgus deformitesi var-
dir.” Ayagin lateral siras1 da eksik olabilir. Kimi za-
man iki tarafli olabilen sendromun etyolojisi bilin-
memektedir.

Smiflandirmasi hakkinda goriis birligi bulunma-
yan bu patoloji i¢in heniiz standart bir tedavi proto-
kolii de gelistirilmemistir. Baslica tedavi segenekleri
ekstremite uzatma (ekstansiyon) protezleri, ayak bi-
legi dezartikiilasyonu ve protezi, ayak bilegi dezarti-
kiilasyonuna ek olarak femoro-pelvik artrodez, ro-
tasyonplasti veya rekonstriiktif uzatma cerrahisidir.
Tedaviyi de iceren en kapsamli siniflama Paley ve
ark.” tarafindan yapilmistir (Sekil 1).

Paley siniflamasinda ozellikle tip III displaziler-
de amputasyon one ¢ikmaktadir.” Van Nes®™ 1950
yilinda, dogustan femur yoklugu olan hastalarda
ayag1 180° derece dondiirerek ayak ve ayak bileginin
protez dizi kontrol edebildigi teknigi tarif etmistir.

Proksimal fokal femur yetersizligi olan hastalar-
da kalca eklemi fiizyonu yapmak tartismal1 bir konu-
dur. Her ne kadar yiiriime ve uzatma islemi yapila-
cak hastalarda stabilite i¢in 6nemli olsa dahi, protez
uyumunu oldukga zorlastiric1 bir etkisi vardir. Diz
flizyonunun ise, stabiliteyi saglayabilmek ve giidii-

giin kars1 taraf diz eklemine gére hemen yukarisinda
olabilmesi i¢in, genellikle Syme amputasyonu ile
birlikte yapilmasi onerilir.*

Bu yazida, dogustan femur yetersizligi nedeniyle
Van Nes artroplastisi ile tedavi edilen iki hasta su-
nuldu.

Teknik

Hastalarda rotasyonplasti karar1 alinmasinda iki
faktor onemlidir: (i) Kalca eklemi stabilitesi. Paley
tip 3 displazilerde kal¢a eklemi olusmadigindan,
hastanin rekonstriiksiyon sonrasinda ekstremitesine
yiik verip veremeyecegine, hastay1 yalnizca kisa
ekstremitesi iizerinde durdurarak karar verilmelidir
(Sekil 2). (ii) Hastalar ve yakinlarina rekonstriiksi-
yon sonrast klinik goriiniimle ilgili bilgi verilmeli;
miimkiinse daha Onceki hastalar gosterilmeli ve bu
tedavinin kozmetik degil fonksiyonel oldugu 1srarla
vurgulanmalidir.

Genel anestezi altinda hastalar supin olarak yati-
rildiktan sonra, bacak proksimalinin anteromedialin-
den distalde anterolaterale dogru bir insizyon yapilir.
Peroneal sinir diseke edilerek ortaya konur. Rotas-
yon miktarinin ayarlanmasi i¢in tibia isaretlenir. Ti-
bia ve fibula ortaya konduktan sonra, fibulaya 10 cm

Tip 1: Saglam femur, hareketli kalga ve diz

Y

a) Normal ossifikasyon

Tip 2: Hareketli psédoartroz

a) Femur basi ve
diz hareketli

Sekil 1. Paley siniflamasi.

b) Femur bagi hareketsiz
veya yok. Diz hareketli

b) Gecikmis ossifikasyon

Tip 3: Femur diyafiz yetersizligi

VIRV,
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) Diz kismen ) Dizde sertlik
hareketli (>45°) (<45°)



Ozkan ve ark. Dogustan femur yetersizliginde uygulanan Van Nes rotasyonplastisi: iki olgu sunumu 371

kadar osteotomi uygulanir, sonrasinda femur uzun-
luguna gore tibia diafizinden rezeksiyon yapilir. Ro-
tasyon yonii laterale dogrudur. Bunun nedeni, lateral
yonde peroneal sinirin gerilmemesidir. Rotasyon is-
lemi tamamlandiktan sonra segmentler plak ve vida
ile tespit edilir. Peroneal sinirin saglam ve gergin ol-
madig1 tekrar kontrol edilmelidir. Fasyalar dikilmek-
sizin cilt katlart kapatilir (Sekil 3).”!

Olgu sunumu

Olgu 1- Yirmi alt1 yasinda erkek hasta klinigimi-
ze yiiriimede zorluk, bacaginda kisalik sikayetiyle
bagvurdu. Yapilan muayenesinde sag femur 415
mm, sag tibia 390 mm; sol femur 130 mm, sol tibia
320 mm o6l¢iildii. Radyografik incelemede displazik
kalca eklemi stabildi (Paley tip 3). Femurda asir1 ki-
salik ve deformasyon vardi; femoral kondillerde de
displazi goze carpiyordu. Eslik eden baska patoloji-
si yoktu. Hastaya 1999 yilinda Van Nes rotasyonp-
lasti ameliyati uygulandi. Ameliyat sonrasinda uzun
bacak sirkiiler al¢1 ile 1.5 ay immobilizasyon uygu-
landiktan sonra, ayak bilegi eklem hareketlerine bas-
land1. Hasta, ameliyat sonrasi ikinci ayda dizden

Sekil 2. Rekonstriiksiyon sonrasinda has-
tanin ekstremitesine yuk verip ve-
remeyecegine, yalnizca kisa ekst-
remitesi Uzerinde durdurarak karar
verilmelidir.

menteseli uzun bacak yiirlime cihazi ile mobilize
edildi. Bes yil sonra yapilan son kontroliinde, sol
ayak bilegi kars1 ekstremite diz ile ayni seviyedeydi.
Ayak bilegi hareketleri fleksiyon ekstansiyon arkin-
da 60 derece idi. Kalga stabildi, 30° fleksiyon kont-
raktiirii vardi ve 90° fleksiyon yapabiliyordu. Sag alt
ekstremite 88 cm, sol alt ekstremite 54 cm ol¢iildii.
Hasta fonksiyonel durumundan ve elbiseli goriinii-
miinden memnundu (Sekil 4a).

Olgu 2- Yedi yasinda kiz ¢ocugu, klinigimize
yiirlimede zorluk, bacaginda kisalik sikayetiyle geti-
rildi. Radyografik incelemede, sol asetabulumda ile-
ri derecede displazi, proksimal femurda ileri derece-
de yetersizlik ve femoral kondillerde displazi goriil-
dii (Paley tip 3b). Sag kalcasinda displazi ve geciri-
len ameliyatlara bagli femur basinda avaskiiler nek-
roz saptandi. Hastanin sag kalgasina, bir yasinday-
ken bagka bir klinikte kapali rediiksiyon yapilmuis,
daha sonra iki kez de agik rediiksiyon denenmisti.
Ameliyat oncesi muayenesinde sol femur 60 mm,
sol tibia 282 mm; sag femur 260 mm, sag tibia 240
mm olciildii. ki ekstremite arasinda 158 mm fark
bulundu. Pelvik tilti vardi. Sag kalca fleksiyonu 90°,
i¢ rotasyon 40°, dis rotasyon 30° idi; kontraktiir yok-
tu. Hastanin, dogustan femur yetersizligi bulunan
ekstremitesi iizerinde ayakta durmasi istenerek, kal-
ca eklemi stabilitesi degerlendirildi; ekstremite iize-

T "

Sekil 3. Dogustan femur yetersizligi icin ya-
pilan rotasyonplasti.
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Sekil 4. Dogustan femur yetersizligi olan iki hastada yapilan rotasyonpla
gorantileri.

rinde ayakta durabildigi goriilerek, pelvis destek os-
tetomisine veya kalca eklemi fiizyonuna gerek du-
yulmadi.

Hastaya 2003 yilinda Van Nes rotasyonplastisi ya-
pildi. Normal biiylime potansiyelinin devam edebil-
mesi icin distal femur ve proksimal tibia epifizleri ko-
rundu ve diz artrodezi yapilmadi. Uzun bacak algisi
ile 1.5 ay immobilizasyondan sonra ayak bilegi ekle-
m hareketlerine baglandi. Hastanin en son kontroliin-
de sag diz ile sol ayak bilegi ayn1 seviyede idi. Ayak
bileginde 70° hareket arki vardi. Hasta ameliyat son-
rast ikinci ayda proteze uyum saglayarak sorunsuz bir
bicimde yiiriimeye baslad1 (Sekil 4b).

Tartisma

Dogustan femur yetersizligi tedavisinde segilebi-
lecek iki ana yol vardir. Bunlar, prostetik replasman
cerrahisi ya da uzatma rekonstriiksiyon cerrahisidir.
Her ne kadar uzatma rekonstriiksiyon cerrahisi ile
daha fonksiyonel sonuglar elde edilebilse de, kisalik
miktari, diz ve kalga eklemlerinin durumu bu tedavi-
nin yapilmasini imkansiz hale getirebilir. Bu tedavi-
nin bir bagka dezavantaji uzun ve zahmetli olmasi-
dir. Bu tedavinin olumsuz psikolojik etkilerinin ol-
dugu ve ¢ocukluk doneminin kotii gecirilmesine yol
actif1 da iddia edilmektedir. Ancak, ozellikle Paley
tip 1 olgularda bu tedavi tercih edilmelidir.”

Van Nes rotasyonplastinin amaci, etkilenmis
ekstremiteyi fonksiyonel dizalti amputasyona g¢evi-

sti. (a) Olgu 1 ve (b) olgu 2’nin ameliyat sonrasi

rip, rotasyona ugramis ayagi diz eklemi yerine gegir-
mektir. Bu ameliyatin genellikle dort yas iizerindeki
cocuklara yapilamasi 6nerilmektedir. Protez fonksi-
yonunun iyi olmasi i¢in, etkilenen ekstremitedeki
ayak ve ayak bileginin normal olmasi ve ameliyat
sonrast hareket arkinin en az 60° olmasi gerekir. Fi-
bula varligi, kalcanin stabil olmasi ve tek tarafli tu-
tulum ile daha iyi sonuglar alindig1 bildirilmigtir.”
Ayak bilegi, kars1 taraftaki dizle ayni seviyede olma-

Sekil 5. Ayak bilegi, protez dizin motor ve duysal kontro-
1UnU saglar.
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It ve tam olarak 180° doniik olmalidir. Her iki olgu-
muzda da ayak bilekleri kars1 taraftaki normal ekst-
remitenin diziyle ayni seviyede idi.

Bu ameliyat sonrasinda, gastrosoleus kasi ayak
bilegine birincil motor kuvvetini saglar ve diz eks-
tansorii olarak islev goriir. Her iki olguda da ameli-
yattan 1.5 ay sonra alcilar ¢ikarilarak, fizyoterapist
esliginde fizik tedavi programina baslandi. Ayak
bileginin diz eklemi olarak gorev yapmasi amagla-
narak, ayak bile§i protez icindeyken ekstansiyon,
fleksiyon ve beraberinde yiirlime egzersizlerine ge-
cildi. Her iki olguda da ameliyat sonrasi ikinci ay-
da protez kontrolii ve propriyosepsiyon tam olarak
saglandi.

Ameliyatin en 6nemli kismi peroneal sinirin di-
seksiyonu ve korunmasidir. Aksi halde, ameliyat
sonrast olusabilecek peroneal felg aktif ayak dorsif-
leksiyonuna, yani diz fleksiyonuna imkan vermez.

Van Nes rotasyonplastisi sonrast olusan goriinii-
miin hasta ve ailesi tarafindan kabullenilmesinde so-
run yasanabilecegi bildirilmistir. Ameliyat oncesinde
hasta ve ailesine ameliyat sonrast durum hakkinda ge-
reken bilginin verilmesi sarttir. Epps™ bunun i¢in ai-
leye bu ameliyati gecirmis bir drnegin gosterilmesini
Onermistir. Bazi1 yazarlar, kozmetik goriiniimiin iyiles-
tirilmesi i¢in ayak parmaklarmin amputasyonunu da
onermiglerdir.”” Olgularimizda kozmetik goriiniimle
ilgili belirgin bir sikayete rastlanmamustir.

Van Nes rotasyonplastisi ve Syme amputasyonu
yapilan hastalarda yiiriime analizlerinin kargilastiril-
dig1 bir calismada Van Nes grubunun daha iyi pros-
tetik fonksiyon gosterdigi saptanmigtir."” Rotas-
yonplastinin énemli avantajlarindan biri de, ayak bi-
leginin duyusal geri bildirimlerinin korunmasi nede-
niyle protez igerisinde daha iyi propriyoseptif kont-
roliin saglanmasidir.™""

Rotasyonplasti sonrasinda ayak bileginin karsi
taraf dizle ayni seviyede olmasi, hem hastanin pro-
tezli kozmetik goriiniimii hem de yiiriime mekanigi
acisindan 6nemlidir.

Rotasyonplasti uyguladigimiz iki olguda da teda-
vi siiresi 1.5 ayda tamamlanmis ve sonrasinda pro-
tezle mobilizasyon saglanmistir. Ameliyatin tekrar-
lanmasmi ya da hastahaneye tekrar yatirilmay1 ge-
rektirecek herhangi bir komplikasyonla karsilasil-
mamustir. Ozellikle birinci olgu, eriskin olmasi dola-
yistyla giinliik hayat aktivitelerini basariyla yapabil-

mektedir. Her iki olguda da ayak bileginin 180° ro-
tasyonu saglandi; ayak bilegi 180° rotasyonda durur-
ken ayak pasif olarak dig rotasyona kadar getirilebi-
liyordu. Ameliyat 6ncesinde, hastalar, femur yeter-
sizligi bulunan ekstremiteleri iizerinde ayakta durdu-
ruldu ve kalca eklemi stabilitesi degerlendirildi;
ekstremiteleri iizerinde ayakta durabildikleri goriile-
rek iki olguda da pelvis destek ostetomisine gerek
duyulmadi.

Rotasyonplastide karsilasilabilecek onemli so-
runlardan biri de derotasyon riskidir. Van Nes rotas-
yonplastisinden sonra zamanla ayak bileginde dero-
tasyon gelisebilir, hatta rotasyonplastinin tekrarlan-
masint gerektirebilir. Bunu 6nlemek icin, Gillespie
ve Torade,” sonrasinda da Krajbich"” diz artrodezi
ile beraber, rotasyon yapilmig tibiada diiz bir hat
tizerinde ¢ekim giicli saglamak icin, diz eklemi ¢ev-
resi kaslarini yapisma yerinden ayirarak yeni pozis-
yona kaydirmislardir. Ancak, bu teknigin uzun do-
nem sonuglart iizerine bilgi yoktur. Olgularimizin bi-
ri bes yil, digeri 1.5 yil izlenmis, derotasyon goriil-
memistir (Sekil 5).

Sonug olarak, ozellikle cok kisa femoral seg-
menti olan veya Paley siniflandirmasina gore tip 3
femur yetersizliklerinde, rotasyonplasti ameliyatla-
rinin hastaya daha fonksiyonel bir yiiriime sagladi-
g1 diisiliniiyoruz. Van Nes rotasyonartroplastisi ol-
dukca biiyiik ¢apli ve agresif bir ameliyat olarak
goriinmekle birlikte, kurallarina uygun olarak ya-
pildiginda komplikasyonlara yol agmamakta (ame-
liyat sirasinda, ayagin rotasyon yonii laterale dog-
rudur. Bunun amaci peroneal sinirin gerilmemesi-
dir) ve uygun rehabilitasyon ile birlikte hastaya er-
ken donemde giinliik aktivitelerine donme olanagi
saglamaktadir.
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