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OZET

Literatirde degisik isimlerle adlandtrilan bu anomali icin muhtelif
siniflandirmalar yapimistir. Cok farkl sekillerde goriilen malformasyon
icin cesitli tedavi metodlar tavsiye edlimektedir. Bu yazimizda uc¢ olgu
takdim edilmekte ve hastalik hakkinda kisaca bilgi verilmektedir.

GIRIS :

Literatirde konjenital kisa femur, femur st ucunun konjenital
hipoplazisi ve proksimal femoral lokal defisit olcrak adi gecen bu
anomali, femurun proksimal ucunun tam olmamasi ve femurun diafi-
zine kadar tamolarak yoklugu diye tarif edilmektedir (1,2,3.4,6,8,9).

- Konjenital koksa vara, hadisenin en hefif ve 6n sekli olarak ka-
bul edilir (2,3,5,6,7,8,9). LANGE 'ye gbre hastaligi li¢ gurupta topla-
mak kabildir. {lk sekil yukarida da ifade edildigi gibi; konijenital
koksa vara, olduk¢a iyi gelismis olan femurun hipoplczisi ve femu-
run parsiyel defektleridir (5). Femurun tam yoklugu bugiine kadar
tam olarak goérilmemistir (6). Her halikéarda femurun perifer kismi
daima mevcuttur (5,6). AITKEN'in yapmis oldugu siniflama en kolay
anlcsitanidir (8). Burada defisit dort ana gruba ayrilir. A ve B grupla-
rinda proksimal femur elementleri vardir. Yani bunlar asetabulum,
femuri basi ve femur boynudur. C ve D grubunda ise asetabulum,
femur basi ve femur boynu yoktur (4,8).

Klinik : Uyluk az veya c¢ok kisadir, disa ve yukarnya dogru
kivrilmistir. Bacak bittnlyle dise degru donuktur. Hafif formlarinda
femur kisa ve O seklinde kivrilmistir (femur varum). Kalca ve diz
ekleminde konkraktir bulunabilir. Ayakta
varus veya pes planus deformitelerine meyil vardir. Ekstremitenin
diger kemikleri (patella,fibula) bulunmayabilir (5,6,8,9).
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Hastahda kesin teshis radyolojik olarak konur. Kigiik ¢ocuk-
lardalarda femur ucu yuvarlak olup, asetabuiumda lateralde ve epey
uzakta asagidadir. Femur diafizinin uzunlamasina aksi saglam ta-
rafa goére vicudun orta hattindan uzaklagsmistir. Yas ilerledikte, dl-
afizin Gst kismi ile asetabulum arasindaki boslukta; kemik parcalar:
ile csetabulum iginde femur basi epifiz ¢ekirdegi belirir ki, daha
sonra birbirleri ile birlesebilirler (6).

Olgu Bildirisi :

Olgu 1 : B.S. 2 aylik erkek ((Pol. No: 3296/78)

Sikdyeti : Annesi tarafindan dogumdan hemen sonra sag 'ba-
cakta fark edilen kisalk.

Oz ve soy gecmisinde bir ézellik yok.

Lokal Bulgu : Sag bacakta spina iliaka cnt. sup. - i¢c malleol ara-
sI sola kiyasla 6 cm kisa. Sag taraf femurun bulunmas: gereken yer-
de palpasyonla kondanse bir kitle ele geliyor. Dizden tutularak kalca
mafsalina dogru yapilan teleskopik
Kalca mafsalinin hareketleri her iki tarafta da normal sinirlar iginde
bulundu (Resim 1).

Radyolojik tetkik : Sag
ve kurbaga pozisyonunda cekilen filimlerde hi¢cbir radyoopak goéri-
nim mevcut degildir (Resim: 2).

. Resim 1 Resim : 2
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Olgu 2: K.T. 2 aylik erkek (Pol. No. 1951/79)

Sikdyeti:  Sag uylugunda sol uyluguna nazaran mevcut olan
kisalik.

Oz ve soy gecmisinde bir dzellik yok.

Lokal Bulgu : Hastanin yapilan muayenesinde sag bacagin sola
gére 3 cm kisa oldugu ve ayrica dizde 80 derece ekstansiyon mah-
dudiyeti tespit edildi.

Cekilen grcfilerde sag femurun tamamen tesekkil ettigi fakat
sol tarafa kiyasla bariz sekilde hipoplazik oldugu tespit edildi (Re-
sim: 3).

Resim : 3

Olgu 3: T.K. 11 yasinda erkek (Pol. No. 4320/79)

Sikayeti : Sag bacagindaki kisaliktan.

Hastanin 6z ve soy gecmisinde bir evvelki olgularda oldugu
gibi bir 6zellik tespit edilemedi.

Lokal Bulgu: Sag bacak disa rotasyonda ve sag kal¢cada flek-
siyon halinde idi. Her iki bacak spina iliaka ant. sup. - i¢ malleol arasi
Olglildiigunde sag: 42 cm. sol: 64 cm. olarak
sola nazaran 22 cm lik bir kisalik vardi. Sag kalgcada hareketler :
Fleksiyon 100 derece, Ekstansiyon —30 derece, Abduksiyon 20 de-
rece, Adduksiyon 0 derece, Rotasyon intern 25-30 derece, Rotasyon
ekstern 90 derece olarak bulundu. Sag ve sol tibianin uzunlukiar ayni
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Resim : 4 Resim : 5

olup 28 cm idi. Sag dizde fleksiyon tam, ekstansiyon —35 derece
olarak bulundu. Hastanin diger ekstremitelerinde konjenital bir ano-
mali tespit edilemedi (Resim: 4, 5).

Radyolojik Tetkik : Cekilen grafilerde femur anatomik olarak ta-
mamen tesekkul etmis, fakat sol tarafa gére belirgin él¢lide hipopla-
zik durumda idi. Ayrica a.p. pozisyonda femurda varus pozisyonu go-
rlilmektedir (Resim: 6).

IRDELEME :

Klinigimize glnumuze kadar femur defekti olan ¢ olgu mu-
racaat etti. Olgulanmiz AITKEN’in tasnifine gore siniflandinidi (8).
Birinci olgumuz bu siniflamada D grubuna uymaktadir. Klinigimize
ilk geldiginde cekilen grafilerde (Resim.2) femur sahasinin tama-
men radyolusens oldugu gorildi. Bu olgunun alti ay sonra yapilan
kontrolunda distalde bir kemik taslaginin meydana ciktigi tespit edil-
di (Resim: 7). Bu bulgu MATZEN'in femurun tam yoklugu olamaya-
cagi gorusine tamamen uymaktadir (6). Hastanin diz ve kalgcasin-
da kontraktir mevcut degildi.

ki ve G¢ numaral olgularimizin ortak Ozelligi siniflamada B
grubunda olmalaridir. Yani her ikisinde
olan asetabulum, femur basi ve femur boynu mevcuttu. lkinci ol-
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3

Resim : 6 Resim : 7

guda cocuk iki aylik bebek oldugu igin kisaltk 3 cm idi. Bebek bu-
ylidikce her iki bacak arasindaki kisahk farki bilytk bir ihtimalle
artacaktir. Bu olgumuzda dizde sadece ekstanslyon mahdudiyeti tes-
pit edildi.

Uclincl olgumuzda ise bulgular tamamiyle klasige uymaktadir.
Bacak disa rotasyonda ve kalcadan fleksiyonda tutulma
ca dizde de fleksiyon kontrakturi tespit edildi. Bu bulgu® iki ve uc¢
numaral olgulanmizda ortak olarak gorildi. Ugilinclii olgumuzda
grafilerde femurun kivrikhgi MATZEN'in tarifine tamamiyle uymak-
tadir. Bu olguda sadece bacak kisaligi klasik siniflamada yerlesti-
rildigi gruba gore biraz daha fazla idi. Fakat diger bitin hususlar
klasik verilerin aynisi olarak tespit edildi (5,6,8).

Hastcligin tedavisinde konservatif ve cerrahi usuller tav
edilmektedir. Her iki metodda da sonu¢ hastanin cihaz veya bir pro-
tez ile rehabilitasyonudur (1,2,3,4,5,6,7,8,9). Tavsiye edilen cerrahi
tedavilerin sonunda hastaltk kisa bir ekstremite ile sonuclanir ve
her haliikGrda protez gereklidir (8).

Tedaviye en.ideali dogum ile baslamak ve kontraktirleri agmak
icin ekzersiz uygulamaktir. Kiiclik cocuklarda devamh traksiyonun
faydali olaca@: ifade edilmektedir. BOylece, bununla femur saftinin
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proksimale dogru kaymasi, koksa vara deformitesinin ilerlemesi ve
proksimal femurda kartilajindéz yapiya vicud agirhdinin stresi o6nlen-
mek istenir (5.6.9). Biz birinci olgumuzda hastaya pasif uzatma ha-
reketleri ile traksiyon uyguladik. ikinci olguda dizdeki kontraktiirleri
acmak icin pasif ekzersizler uyguladik ve bacagi abduksiyon ciha-
zina aldik. Uglincii olgumuz 11 yasina -

misti. Bu hastaya Thomas yurtiime cihaz ile kalgca ve dize aktif, pasif
ekzersizler uygulandi. Her ¢ olgumuz da klinik ve radyolojik kontro-
lumuz altindadir.

SUMMARY

Proximal femoral dysplasia

There are many classifications for this congenital anomaly which is christened
by various names in the literature. Variable clinical presentations are present and
different treatment modalities has been advisd for its management.

In this paper reports of three cases with brief classlcal knowledge are presented
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