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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.

Do¤ufltan femur yetersizli¤inin spektrumu, basit hipopla-
ziden tam femur aplazisine kadar s›ralan›r. Genellikle ti-
bia k›sal›¤› ve fibular hemimeli ile birlikte görülür. Hasta-
l›¤›n bilinen bir genetik geçifl flekli yoktur.  Bu anormal-
likler için iki temel tedavi yöntemi vard›r: prostetik rep-
lasman cerrahisi (Syme amputasyonu veya Van Nes rotas-
yonplastisini takiben protez kullan›m›) ve uzatma re-
konstrüksiyon cerrahisi. Bu yaz›da do¤ufltan femur yeter-
sizli¤i nedeniyle Van Nes rotasyonplastisi uygulanan biri
26 (erkek), di¤eri yedi (k›z) yafl›nda iki olgunun sonuçla-
r› sunuldu. ‹ki olguda da tedavi süresi 1.5 ayda tamamla-
narak protezle mobilizasyon sa¤land›. Biri befl y›l, di¤eri
1.5 y›l izlenen olgularda herhangi bir komplikasyon gö-
rülmedi. Özellikle çok k›sa femoral segmenti olan hasta-
larda veya Paley s›n›fland›rmas›na göre tip 3 femur yeter-
sizliklerinde rotasyonplasti ameliyat› fonksiyonel bir yü-
rüme olana¤› sa¤lamaktad›r.
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Do¤ufltan femur yetersizli¤i, femurun geliflimsel
bozuklu¤u ile karakterize nadir bir durumdur. Femu-
run normalden k›sa oldu¤u, femur boynu ve cismi
aras›nda devaml›l›¤›n bulunmad›¤› deformiteleri be-
lirtmek için kullan›l›r. S›kl›kla proksimal femur
yetersizli¤i olarak adland›r›lan bu sendroma do¤ufl-
tan femur yetersizli¤i isminin verilmesi daha do¤ru-
dur.[1] Bu patoloji basit hipoplaziden femurun tam
yoklu¤una kadar genifl bir spekturumu içerir.

Hastalarda klinik görünüm belirgindir; etkilenen
uyluk afl›r› derecede k›sad›r, kalça genelde fleksiyon,
d›fl rotasyon ve abdüksiyondad›r. Dizde s›kl›kla flek-
siyon kontraktürüne rastlan›r. Klinik sorunlar femu-
run eksen bozuklu¤u, kalça instabilitesi, koksa vara,
kas zay›fl›¤›na ba¤l› kalça hareketlerinde k›s›tl›l›k
ve ekstremite k›sal›¤›d›r. Bu patolojide anomaliler
nadiren proksimal femurla s›n›rl› kal›r. Olgular›n
%45’inde ipsilateral fibular hemimelia, k›sa tibia ve
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bununla birlikte aya¤›n ekinovalgus deformitesi var-
d›r.[2] Aya¤›n lateral s›ras› da eksik olabilir. Kimi za-
man iki tarafl› olabilen sendromun etyolojisi bilin-
memektedir.

S›n›fland›rmas› hakk›nda görüfl birli¤i bulunma-
yan bu patoloji için henüz standart bir tedavi proto-
kolü de gelifltirilmemifltir. Bafll›ca tedavi seçenekleri
ekstremite uzatma (ekstansiyon) protezleri, ayak bi-
le¤i dezartikülasyonu ve protezi, ayak bile¤i dezarti-
külasyonuna ek olarak femoro-pelvik artrodez, ro-
tasyonplasti veya rekonstrüktif uzatma cerrahisidir.
Tedaviyi de içeren en kapsaml› s›n›flama Paley ve
ark.[3] taraf›ndan yap›lm›flt›r (fiekil 1). 

Paley s›n›flamas›nda özellikle tip III displaziler-
de amputasyon öne ç›kmaktad›r.[4] Van Nes[5] 1950
y›l›nda, do¤ufltan femur yoklu¤u olan hastalarda
aya¤› 180˚ derece döndürerek ayak ve ayak bile¤inin
protez dizi kontrol edebildi¤i tekni¤i tarif etmifltir.

Proksimal fokal femur yetersizli¤i olan hastalar-
da kalça eklemi füzyonu yapmak tart›flmal› bir konu-
dur. Her ne kadar yürüme ve uzatma ifllemi yap›la-
cak hastalarda stabilite için önemli olsa dahi, protez
uyumunu oldukça zorlaflt›r›c› bir etkisi vard›r. Diz
füzyonunun ise, stabiliteyi sa¤layabilmek ve güdü-

¤ün karfl› taraf diz eklemine göre hemen yukar›s›nda
olabilmesi için, genellikle Syme amputasyonu ile
birlikte yap›lmas› önerilir.[6]

Bu yaz›da, do¤ufltan femur yetersizli¤i nedeniyle
Van Nes artroplastisi ile tedavi edilen iki hasta su-
nuldu.

Teknik

Hastalarda rotasyonplasti karar› al›nmas›nda iki
faktör önemlidir: (i) Kalça eklemi stabilitesi. Paley
tip 3 displazilerde kalça eklemi oluflmad›¤›ndan,
hastan›n rekonstrüksiyon sonras›nda ekstremitesine
yük verip veremeyece¤ine, hastay› yaln›zca k›sa
ekstremitesi üzerinde durdurarak karar verilmelidir
(fiekil 2). (ii) Hastalar ve yak›nlar›na rekonstrüksi-
yon sonras› klinik görünümle ilgili bilgi verilmeli;
mümkünse daha önceki hastalar gösterilmeli ve bu
tedavinin kozmetik de¤il fonksiyonel oldu¤u ›srarla
vurgulanmal›d›r. 

Genel anestezi alt›nda hastalar supin olarak yat›-
r›ld›ktan sonra, bacak proksimalinin anteromedialin-
den distalde anterolaterale do¤ru bir insizyon yap›l›r.
Peroneal sinir diseke edilerek ortaya konur. Rotas-
yon miktar›n›n ayarlanmas› için tibia iflaretlenir. Ti-
bia ve fibula ortaya konduktan sonra, fibulaya 10 cm

Tip 1: Sa¤lam femur, hareketli kalça ve diz

a) Normal ossifikasyon b) Gecikmifl ossifikasyon

Tip 2: Hareketli psödoartroz Tip 3: Femur diyafiz yetersizli¤i

a) Femur bafl› ve
diz hareketli

b) Femur bafl› hareketsiz
veya yok. Diz hareketli

a) Diz k›smen
hareketli (>45°)

b) Dizde sertlik
(<45°)

fiekil 1. Paley s›n›flamas›.



kadar osteotomi uygulan›r, sonras›nda femur uzun-
lu¤una göre tibia diafizinden rezeksiyon yap›l›r. Ro-
tasyon yönü laterale do¤rudur. Bunun nedeni, lateral
yönde peroneal sinirin gerilmemesidir. Rotasyon ifl-
lemi tamamland›ktan sonra segmentler plak ve vida
ile tespit edilir. Peroneal sinirin sa¤lam ve gergin ol-
mad›¤› tekrar kontrol edilmelidir. Fasyalar dikilmek-
sizin cilt katlar› kapat›l›r (fiekil 3).[5]

Olgu sunumu

Olgu 1– Yirmi alt› yafl›nda erkek hasta klini¤imi-
ze yürümede zorluk, baca¤›nda k›sal›k flikayetiyle
baflvurdu. Yap›lan muayenesinde sa¤ femur 415
mm, sa¤ tibia 390 mm; sol femur 130 mm, sol tibia
320 mm ölçüldü. Radyografik incelemede displazik
kalça eklemi stabildi (Paley tip 3). Femurda afl›r› k›-
sal›k ve deformasyon vard›; femoral kondillerde de
displazi göze çarp›yordu. Efllik eden baflka patoloji-
si yoktu. Hastaya 1999 y›l›nda Van Nes rotasyonp-
lasti ameliyat› uyguland›. Ameliyat sonras›nda uzun
bacak sirküler alç› ile 1.5 ay immobilizasyon uygu-
land›ktan sonra, ayak bile¤i eklem hareketlerine bafl-
land›. Hasta, ameliyat sonras› ikinci ayda dizden
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mentefleli uzun bacak yürüme cihaz› ile mobilize
edildi. Befl y›l sonra yap›lan son kontrolünde, sol
ayak bile¤i karfl› ekstremite diz ile ayn› seviyedeydi.
Ayak bile¤i hareketleri fleksiyon ekstansiyon ark›n-
da 60 derece idi. Kalça stabildi, 30° fleksiyon kont-
raktürü vard› ve 90° fleksiyon yapabiliyordu. Sa¤ alt
ekstremite 88 cm, sol alt ekstremite 54 cm ölçüldü.
Hasta fonksiyonel durumundan ve elbiseli görünü-
münden memnundu (fiekil 4a).

Olgu 2– Yedi yafl›nda k›z çocu¤u, klini¤imize
yürümede zorluk, baca¤›nda k›sal›k flikayetiyle geti-
rildi. Radyografik incelemede, sol asetabulumda ile-
ri derecede displazi, proksimal femurda ileri derece-
de yetersizlik ve femoral kondillerde displazi görül-
dü (Paley tip 3b). Sa¤ kalças›nda displazi ve geçiri-
len ameliyatlara ba¤l› femur bafl›nda avasküler nek-
roz saptand›. Hastan›n sa¤ kalças›na, bir yafl›nday-
ken baflka bir klinikte kapal› redüksiyon yap›lm›fl,
daha sonra iki kez de aç›k redüksiyon denenmiflti.
Ameliyat öncesi muayenesinde sol femur 60 mm,
sol tibia 282 mm; sa¤ femur 260 mm, sa¤ tibia 240
mm ölçüldü. ‹ki ekstremite aras›nda 158 mm fark
bulundu. Pelvik tilti vard›. Sa¤ kalça fleksiyonu 90°,
iç rotasyon 40°, d›fl rotasyon 30° idi; kontraktür yok-
tu. Hastan›n, do¤ufltan femur yetersizli¤i bulunan
ekstremitesi üzerinde ayakta durmas› istenerek, kal-
ça eklemi stabilitesi de¤erlendirildi; ekstremite üze-

fiekil 3. Do¤ufltan femur yetersizli¤i için ya-
p›lan rotasyonplasti.

fiekil 2. Rekonstrüksiyon sonras›nda has-
tan›n ekstremitesine yük verip ve-
remeyece¤ine, yaln›zca k›sa ekst-
remitesi üzerinde durdurarak karar
verilmelidir.
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rinde ayakta durabildi¤i görülerek, pelvis destek os-
tetomisine veya kalça eklemi füzyonuna gerek du-
yulmad›.

Hastaya 2003 y›l›nda Van Nes rotasyonplastisi ya-
p›ld›. Normal büyüme potansiyelinin devam edebil-
mesi için distal femur ve proksimal tibia epifizleri ko-
rundu ve diz artrodezi yap›lmad›. Uzun bacak alç›s›
ile 1.5 ay immobilizasyondan sonra ayak bile¤i ekle-
m hareketlerine baflland›. Hastan›n en son kontrolün-
de sa¤ diz ile sol ayak bile¤i ayn› seviyede idi. Ayak
bile¤inde 70˚ hareket ark› vard›. Hasta ameliyat son-
ras› ikinci ayda proteze uyum sa¤layarak sorunsuz bir
biçimde yürümeye bafllad› (fiekil 4b).

Tart›flma

Do¤ufltan femur yetersizli¤i tedavisinde seçilebi-
lecek iki ana yol vard›r. Bunlar, prostetik replasman
cerrahisi ya da uzatma rekonstrüksiyon cerrahisidir.
Her ne kadar uzatma rekonstrüksiyon cerrahisi ile
daha fonksiyonel sonuçlar elde edilebilse de, k›sal›k
miktar›, diz ve kalça eklemlerinin durumu bu tedavi-
nin yap›lmas›n› imkans›z hale getirebilir. Bu tedavi-
nin bir baflka dezavantaj› uzun ve zahmetli olmas›-
d›r. Bu tedavinin olumsuz psikolojik etkilerinin ol-
du¤u ve çocukluk döneminin kötü geçirilmesine yol
açt›¤› da iddia edilmektedir. Ancak, özellikle Paley
tip 1 olgularda bu tedavi tercih edilmelidir.[3]

Van Nes rotasyonplastinin amac›, etkilenmifl
ekstremiteyi fonksiyonel dizalt› amputasyona çevi-

rip, rotasyona u¤ram›fl aya¤› diz eklemi yerine geçir-
mektir. Bu ameliyat›n genellikle dört yafl üzerindeki
çocuklara yap›lamas› önerilmektedir. Protez fonksi-
yonunun iyi olmas› için, etkilenen ekstremitedeki
ayak ve ayak bile¤inin normal olmas› ve ameliyat
sonras› hareket ark›n›n en az 60° olmas› gerekir. Fi-
bula varl›¤›, kalçan›n stabil olmas› ve tek tarafl› tu-
tulum ile daha iyi sonuçlar al›nd›¤› bildirilmifltir.[7]

Ayak bile¤i, karfl› taraftaki dizle ayn› seviyede olma-

fiekil 5. Ayak bile¤i, protez dizin motor ve duysal kontro-
lünü sa¤lar.

fiekil 4. Do¤ufltan femur yetersizli¤i olan iki hastada yap›lan rotasyonplasti. (a) Olgu 1 ve (b) olgu 2’nin ameliyat sonras›
görüntüleri.

(a) (b)



l› ve tam olarak 180° dönük olmal›d›r. Her iki olgu-
muzda da ayak bilekleri karfl› taraftaki normal ekst-
remitenin diziyle ayn› seviyede idi.

Bu ameliyat sonras›nda, gastrosoleus kas› ayak
bile¤ine birincil motor kuvvetini sa¤lar ve diz eks-
tansörü olarak ifllev görür. Her iki olguda da ameli-
yattan 1.5 ay sonra alç›lar ç›kar›larak, fizyoterapist
eflli¤inde fizik tedavi program›na baflland›. Ayak
bile¤inin diz eklemi olarak görev yapmas› amaçla-
narak, ayak bile¤i protez içindeyken ekstansiyon,
fleksiyon ve beraberinde yürüme egzersizlerine ge-
çildi. Her iki olguda da ameliyat sonras› ikinci ay-
da protez kontrolü ve propriyosepsiyon tam olarak
sa¤land›.

Ameliyat›n en önemli k›sm› peroneal sinirin di-
seksiyonu ve korunmas›d›r. Aksi halde, ameliyat
sonras› oluflabilecek peroneal felç aktif ayak dorsif-
leksiyonuna, yani diz fleksiyonuna imkan vermez.

Van Nes rotasyonplastisi sonras› oluflan görünü-
mün hasta ve ailesi taraf›ndan kabullenilmesinde so-
run yaflanabilece¤i bildirilmifltir. Ameliyat öncesinde
hasta ve ailesine ameliyat sonras› durum hakk›nda ge-
reken bilginin verilmesi flartt›r. Epps[8] bunun için ai-
leye bu ameliyat› geçirmifl bir örne¤in gösterilmesini
önermifltir. Baz› yazarlar, kozmetik görünümün iyilefl-
tirilmesi için ayak parmaklar›n›n amputasyonunu da
önermifllerdir.[9] Olgular›m›zda kozmetik görünümle
ilgili belirgin bir flikayete rastlanmam›flt›r.

Van Nes rotasyonplastisi ve Syme amputasyonu
yap›lan hastalarda yürüme analizlerinin karfl›laflt›r›l-
d›¤› bir çal›flmada Van Nes grubunun daha iyi pros-
tetik fonksiyon gösterdi¤i saptanm›flt›r.[10] Rotas-
yonplastinin önemli avantajlar›ndan biri de, ayak bi-
le¤inin duyusal geri bildirimlerinin korunmas› nede-
niyle protez içerisinde daha iyi propriyoseptif kont-
rolün sa¤lanmas›d›r.[4,11]

Rotasyonplasti sonras›nda ayak bile¤inin karfl›
taraf dizle ayn› seviyede olmas›, hem hastan›n pro-
tezli kozmetik görünümü hem de yürüme mekani¤i
aç›s›ndan önemlidir.

Rotasyonplasti uygulad›¤›m›z iki olguda da teda-
vi süresi 1.5 ayda tamamlanm›fl ve sonras›nda pro-
tezle mobilizasyon sa¤lanm›flt›r. Ameliyat›n tekrar-
lanmas›n› ya da hastahaneye tekrar yat›r›lmay› ge-
rektirecek herhangi bir komplikasyonla karfl›lafl›l-
mam›flt›r. Özellikle birinci olgu, eriflkin olmas› dola-
y›s›yla günlük hayat aktivitelerini baflar›yla yapabil-

mektedir. Her iki olguda da ayak bile¤inin 180° ro-
tasyonu sa¤land›; ayak bile¤i 180° rotasyonda durur-
ken ayak pasif olarak d›fl rotasyona kadar getirilebi-
liyordu. Ameliyat öncesinde, hastalar, femur yeter-
sizli¤i bulunan ekstremiteleri üzerinde ayakta durdu-
ruldu ve kalça eklemi stabilitesi de¤erlendirildi;
ekstremiteleri üzerinde ayakta durabildikleri görüle-
rek iki olguda da pelvis destek ostetomisine gerek
duyulmad›.

Rotasyonplastide karfl›lafl›labilecek önemli so-
runlardan biri de derotasyon riskidir. Van Nes rotas-
yonplastisinden sonra zamanla ayak bile¤inde dero-
tasyon geliflebilir, hatta rotasyonplastinin tekrarlan-
mas›n› gerektirebilir. Bunu önlemek için, Gillespie
ve Torade,[4) sonras›nda da Krajbich[12] diz artrodezi
ile beraber, rotasyon yap›lm›fl tibiada düz bir hat
üzerinde çekim gücü sa¤lamak için, diz eklemi çev-
resi kaslar›n› yap›flma yerinden ay›rarak yeni pozis-
yona kayd›rm›fllard›r. Ancak, bu tekni¤in uzun dö-
nem sonuçlar› üzerine bilgi yoktur.Olgular›m›z›n bi-
ri befl y›l, di¤eri 1.5 y›l izlenmifl, derotasyon görül-
memifltir (fiekil 5).

Sonuç olarak, özellikle çok k›sa femoral seg-
menti olan veya Paley s›n›fland›rmas›na göre tip 3
femur yetersizliklerinde, rotasyonplasti ameliyatla-
r›n›n hastaya daha fonksiyonel bir yürüme sa¤lad›-
¤›n› düflünüyoruz. Van Nes rotasyonartroplastisi ol-
dukça büyük çapl› ve agresif bir ameliyat olarak
görünmekle birlikte, kurallar›na uygun olarak ya-
p›ld›¤›nda komplikasyonlara yol açmamakta (ame-
liyat s›ras›nda, aya¤›n rotasyon yönü laterale do¤-
rudur. Bunun amac› peroneal sinirin gerilmemesi-
dir) ve uygun rehabilitasyon ile birlikte hastaya er-
ken dönemde günlük aktivitelerine dönme olana¤›
sa¤lamaktad›r.
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