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KONJENITAL SKOLYOZ
CONGENITAL SCOLIOSIS
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OZET:

Konjenital skolyoza neden olabilecek omurga
anomalileri, formasyon, segmentasyon ve veya
mikst tip defektler olarak siniflandirilabilir. Dogal
seyir, deformitenin tipine ve lokalizasyonuna ve
hastanin yasina baghdir. Hastanin
degerlendiriimesinde, J6ykd, fizik muayene ile
birlikte uygun gdérintileme ydntemlerine
basvurulmalidir.

Konjenital skolyoz saptanan tlim hastalara,
spinal patolojiler agisindan manyetik rezonans
gortintileme yapilmall, siklikla eslik eden
genitoliriner ve kardiak anomaliler agisindan
titizlikle taranmalidir.

Konjenital skolyoz tedavisinde, ileri derecede
egrilikler gelismeden, erken tani ve uygun
cerrahi tedavi segenedinin  belirlenmesi
gerekmektedir. Dogal seyrinde ilerleme riski
bulunan deformiteler, agresif bir sekilde tedavi
edilmelidir.

Konjenital omurga deformitesinin cerrahi
olarak dtizeltiimesi, ndrolojik hasar agisindan
yliksek risklidir. Bu nedenle erken ve daha basit

(*) Bayindir Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Béliimi, ANKARA

tedaviler tercih edilmelidir. Ameliyat sirasinda
néromonitorizasyon kullanimina énem
verilmelidir.

Deformitenin olmadidi yada az oldugu
ilerleyici egriliklerde cerrahi tedavi ydntemi
olarak insitu flizyon yada hemiepifizyodez ilk
olarak  dlstndlmelidir.  Orta  derecedeki
deformiteler enstriimantasyon ve artodez ile
kismi olarak dlizeltilebilirken, ileri derecedeki
deformitelerde vertebrektomi veya osteotomiler
gerekebilecektir.

Normal anatomik yapiya sahip vertebralari
da iceren, uzun ve ileri derecede egriligi bulunan
Kliglik ¢ocuklarda, flizyonsuz enstriimantasyon
basariyla uygulanabilmektedir. Eslik eden kot
flizyonlarinin  bulundugu torasik yetmezlikli
konjenital skolyoz hastalarinda da torakoplasti
ve vertikal genisletici kot implantlari kullanimi
akilda tutulmasi gereken bir secenekir.

Anahtar kelimeler: Konjenital skolyoz,
siniflandirma, dogal seyir, cerrahi tedavi

Kanit dtizeyi : Diizey V
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SUMMARY:

Vertebral anomalies causing congenital scoliosis
are classified as formation, segmentation and mixt
defects. The natural history depends on type and
localisation of deformity and patient's age. The
patient has to be evaluated with history, physical
examination and appropriate imaging modalities.

All patients with congenital scoliosis have to be
evaluated with magnetic resonance imaging for
spinal pathologies and also genitourinary and
cardiac anomalies have to be detected.

Early diagnosis and intervention before the
development of large curves is important.
Deformities with progression risk have to be treated
aggresively.

Because of the high risk of neurological injury,
early and simple surgical procedures are more
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prefferable and also using neoromonitorisation
during surgery is adviced.

Insitu posterior fusion and hemiepiphysiodesis
may be selected in patients with minimal or no
deformity. Moderate deformities may be partially
corrected with instrumentation and arthrodesis. More
severe deformities may be managed by
vertebrectomies or osteotomies.

Growing rods may be used in younger patients
with severe and long curves. If the thoracic
insufficiency syndrome associated with congenital
scoliosis and rib fusions may be treated with
expansion thoracoplasty and VEPTR devices.

Key words: Congenital scoliosis, classification,
natural history, surgical treatment

Level of evidence : Level V
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GIRIS:

Konjenital skolyoz, omurganin longitudinal
gelisiminde dengesizlie yol agcan dogumsal
anormalliklerine bagli olarak yana dogru
acllanma gostermesidir. Bir baska ifadeyle
omurganin embriyonel gelisimi sirasinda
meydana gelen anomalilere bagl olarak
gelisen bir deformitedir. Embriyolojik olarak
omurganin  gelisimindeki  kritik zaman
segmentasyon isleminin oldugu 5-6. haftalardir.
Bu nedenle omurganin konjenital anomalileri
intrauterin hayatin ilk 6 haftasinda geligir.
Prenatal olarak yaklagik 13. hafta civarinda
ultrasonografik olarak tani konabilir.

Konjenital skolyoz prevelansinin yaklasik
olarak 1000 canh dogumda 0.5-1 oldugu
dustnilmektedir  ®*.  Cinsiyete  gore
dagilimina bakildiginda kizlarda erkeklere
oranla 1.6-2.4 kat daha fazla oldugu bildirilmigtir
(119459 " Etiyolojisinde halen bilinen bir neden
yoktur. Ancak gebelik sirasinda annenin
karbonmonoksit gibi toksinlere maruz kalmasi,
annede diabet varli§i ve gebelik sirasinda anti-
epileptik ilag kullanimi gibi bazi nedenler
arastinimigtir " Genetik gegisle ilgili
calismalar da yapilmis ancak kesin bir sekilde
ortaya konamamistir "®**_ Wynne-Davies'in
calismasinda izole hemivertebra gibi
defektlerin sporadik olup genetik bir gegis
riskinin olmadigi ileri surtlmustir ©. Multipl
anomalilerle birlikte olan konjenital skolyozlarin
genetik gecigli olabilecedi ve bu hastalarin
kardeglerinde veya birinci derece akrabalarinda
% 5-10 oraninda risk oldugu bildirilmigtir ®'"*.

SINIFLANDIRMA:

Konijenital skolyoza yol acgabilecek vertebral
anomaliler embriyogenezdeki bozukluga bagh
olarak Winter ve Moe tarafindan 3 gruba
ayrilacak sekilde siniflandiriimigtir .

1) Formasyon defekti (Tip 1)
2) Segmentasyon defekti (Tip 2)
3) Kombine, mikst defekt (Tip 3)

- Formasyon defektleri :

Normal bir vertebranin gelisimindeki
embriyonik materyallerin olusumundaki defekt
sonucu ortaya cikar (Sekil-1). Formasyonun
tam olmayan defektinde yiksekligi asimetrik,
bir tarafi hipoplastik olan ancak 2 tane pedikulu
bulunan kama vertebra olugur. Tam formasyon
defektinde ise tek pedikilli ve bir kismi
gelismemis vertebra cismi ortaya cikar ve bu
defekte hemivertebra adi verilir (Sekil-2).
Hemivertebranin degisik formlari vardir.
Inkarsere hemivertebra; egriligin ve vertebral
kolonun sinirlar icinde duzgin bir yerlesim
gOsteren hemivertebradir. Hemivertebranin
Uzerindeki ve altindaki vertebralar
hemivertebranin seklini kompanze eder,
pedikillerin dizilimi dizdir. inkarsere olmamis
hemivertebra ise egriligin ve vertebral kolonun
sinirlart digindadir ve ilerleyici egrilige yol acar.
Hemivertebra Ustlindeki ve/veya altindaki
vertebra cismine flzyon yapip yapmamasina
bagh olarak da siniflandinhir . Segmente
olmamig hemivertebra; hemivertebranin altinda
ve Ustinde disk ve blydme plaginin
bulunmamasidir. Semi-segmente
hemivertebra; hemivertebranin altinda veya
ustinde, tek tarafta blyime plagr ve disk
bulunmasidir. Tam segmente hemivertebrada
ise hemivertebranin hem altinda hem de
dstinde blyime plaglr ve disk vardir.
Hemivertebra omurganin ayni tarafinda birden
fazla olabilir yada arada 1 ve daha fazla saglam
vertebra olacak sekilde karsi taraftaki bir baska
hemivertebra ile dengelenmeye calisilabilir. Bu
durum hemimetamerik sift olarak adlandirilir®,
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Sekil 1.Formasyon defektleri. A: Kama vertebra. B: Tam segmente olmus vertebra. C: Semi-segmente hemivertebra. D:
Segmente olmamis hemivertebra.

Sekil 2. L1-2 arasinda yer alan hemivertebra olgusu
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- Segmentasyon defekti : olusur. Unilateral kemik baglantilara bar adi

Omurgalar arasindaki anormal kemiksel ~ Verilir ve bar bir veya daha fazla vertebra
baglantilar ile karakterizedir. Kemik baglantilar ~ arasinda uzanir (Sekil-3).
bilateral ve simetrik oldugunda blok vertebra

= =
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Sekil 3. Segmentasyon defektleri. A. Unsegmente bar, B. Bar + hemivertebra, C. Posterior bar, D. Blok vertebra (T.Benlinin
izniyle)

- Kombine, mikst defekt: zor olabilir ve genellikle ciddi deformiteye yol

Her 2 tip defektin bir arada bulunmasidir ~ acar.
(Sekil-4). Anormal anatomisi nedeniyle tanimi

Sekil 4. Mikst tip deformitesi olan bir olgu (T.Benli’nin izniyle).
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KONJENITAL SKOLYOZDAKI
FORMASYON DEFEKTLERININ
3-BOYUTLU ANALizi “

- Kawakami siniflamasi:

Winter ve Moe tarafindan 1968 yilinda
tanimlanan ve 6n-arka ve yan rontgenografiler
kullanilarak yapilan morfolojik siniflama ile
sadece deformitenin tipinin yaninda; seviyesi,
disk araliklarint ve bunlara bagli olarak da
dogal seyir ve tedavi secene@i hakkinda da
yorumlar  yapilabilmektedir. Ancak, bu
siniflandirmada, vertebranin sadece cismi ve
pedikdlleri degerlendiriimektedir. Kawakami
siniflamasinda, posterior elemanlar da
degerlendiriimektedir. Ayrica skolyoza eslik
eden kifozun bulunmasi durumunda veya ¢ok
sayida patolojik vertebra olmasi halinde tek
basina réntgenografi ile tiplendirme yapmak
zordur. Bu yeni siniflandirmada, formasyon
defektine bagh konjenital skolyozu bulunan
hastalar 3-boyutlu BT ile degerlendiriimiglerdir.
Malformasyonlu vertebralar ve bunlara komsu
vertebralar degerlendirmeye alinmig, anterior
bélim (vertebra cismi), posterior kisim (pedikiil,
vertebral ark, transvers c¢ikintilar, kot) ve bunlar
arasindaki iligki incelenmigtir. Anterior ve
posterior kisimlardaki eksik yapilar, saglam
vertebralar ile malforme vertebra iligkilerinin
varhgi arastinlmis ve sonug¢ olarak malforme
vertebranin  morfolojik  degerlendirmesini
basitlestirmek icin 2 ayr grup olusturulmustur.

1) Soliter malformasyon: Tim omurgada tek
bir malforme vertebra vardir.

2 ) Multipl malformasyon: Birden c¢ok
malforme vertebra vardir.

Bu genel ayirrmdan sonra her bir malforme
vertebra laminadaki veya pedikildeki defektin
varligina gére siniflandinimistir. Buna gore;

A) Bilateral pedikil - bilateral lamina:
(bilateral lamina tipi): Malforme vertebranin 2

adet pedikull vardir. Bilateral lamina da mevcut
ancak sag ve sol taraflar arasinda artikiler,
transvers cikintilarla, kot baslarinin boyutlar
farkhidir.

B) 1. Hemilateral pedikil — hemilateral
lamina: (hemilamina tipi): Malforme vertebranin
1 pedikilinde defekt mevcut ve kargi tarafinda
lamina vardir. Bu tip kendi iginde 3 alt gruba
ayriimistir.

a) Tam segmente olmus hemilamina:
Lamina malforme vertebra korpusuna baglanir
ama komsu laminadan bagimsizdir. Karsi
taraftaki lamina defekti nedeniyle kicuk bir
dikensi ¢ikintt meydana gelmistir.

b) Yar segmente olmus hemilamina:
Lamina malforme vertebra korpusuna baglanir
ve Ustteki veya alttaki komsu laminalar ile
arasinda fuzyonla buyUk bir dikensi ¢ikint
meydana gelmistir. Bu tip yari segmente olmus
hemivertebrayi andirir.

c) Spina bifida: Lamina malforme
vertebranin korpusuna baglanir ancak spina
bfidadaki gibi ayrilmis bir sekildedir ve bir
dikensi ¢ikinti yoktur.

2. Hemilateral pedikil — inkomplet bilateral
lamina: (inkomplet hemilamina tipi): Malforme
vertebranin 1 pedikilinde defekt mevcut ancak
her 2 taraftaki laminalar gelismemis. Bu tip de
kendi icinde 2’ye ayriimistir.

a) Tam segmente olmus inkomplet
hemilamina : Komsu lamina ile arasinda fizyon
yoktur.

b) Yarn segmente olmus inkomplet
hemilamina : Komsu lamina ile arasinda flizyon
vardir.

DOGAL SEYIR:

Konjenital skolyozun progresyonu defektin
tipine, deformitenin lokalizasyonuna ve
hastanin yasina baghdir. Defekt tipine gbre en
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koth prognoz unilateral unsegmente bar ile
birlikte olan kontralateral hemivertebradir. Tek
tarafli segmentasyon defektine bagli olarak
gelisen patolojiler de ciddi ve ilerleyici konjenital
skolyoz tiplerindendir. Unilateral barin uzuniugu
ile birlikte konveks taraftaki blylimenin kalitesi
de ilerlemeyi etkiler. Konveks taraftaki buyime
ne kadar normal olursa problem de o kadar
ciddi olur. Unilateral bar en sik torakal bélgede
ve torakolomber bileskede gorulir. Prognozu
kot olan diger tipler tam segmente olmus
unilateral ¢ift hemivertebra ve tam segmente
olmus hemivertebradir. Kama vertebranin
prognozu nispeten daha iyi olup, en az ilerleme
goOsteren konjenital skolyoz grubu ise blok
vertebradir *°.

Torakal boélgedeki deformitelerin ilerleme
olasiigi daha fazladir. Prognoz acgisindan
koétiden iyiye dogru torakolomber bileske, alt
torasik, Ust torasik, lomber ve lumbosakral
bolge olarak siralama yapilabilir *®

Egriligin ilerlemesi ilk 5 yasta ve pubertal
blyime atagi sirasinda daha hizl olur. Tani
aninda hastanin yasi ne kadar kugukse
prognoz da o kadar kétadar

Genel olarak konjenital skolyozlarin yaklasik
% 25’i ilerleme gbstermez. Yine yaklasik % 25’i
yilda 5 dereceden daha az ilerleme gO0sterir.
Ancak % 50’ye yakini puberteye kadar stabil
bir ilerleme gdsterir ve pubertal blyime atagi
sirasinda hizli bir ilerleme gOsterir % %
McMaster, konjenital skolyoz nedeniyle takip
ettigi hastalarinin yaklasik olarak % 50’sinde 10
yasina kadar cerrahi tedavi gerektirecek dlctide
ilerleme oldugunu bildirmistir *®

KLINIK DEGERLENDIRME:

Konjenital skolyozlu hastanin
degerlendiriimesi  fizik ~muayene, eslik
edebilecek diger deformitelerin arastiriimasi ve

radyolojik degerlendirme Uzerine kurulmalidir.

Hastanin 6ykisinde dogum, gelisim ve
biydmenin  yaninda aile &6ykisd de
sorgulanmahdir.  Ayrica, daha sonra
bahsedilecek olan konjenital skolyoza eslik
edebilecek kas-iskelet sistemi, genitolriner
sistem ve kardiyak patolojiler agisindan da bu
asamada sorgulama yapilmalidir.

Fizik muayenede, cocuk tamamen soyulmali
ve bastan asagi incelenmelidir. Bas-boyun
anomalileri, sa¢ cizgisi, boyun hareketleri,
anormal pigmentasyon, yama tarzi killanmalar,
hemanjiom, nevis, omurga Uzerinde olabilecek
sinusler ve lipomlar arastiriimalidir. Bu cilt

bulgular altta yatan bir intraspinal patolojinin
bulgusu olabilir (Sekil-5). Ayrintili bir nérolojik
muayeneyle birlikte alt ekstremitede atrofi,
ayak

carpilk ayak ve penge ayak gibi
deformiteleri de arastiriimalidir.

Sekil 5. Intraspinal patolojiye ait cilt bulgulari olan bir olgu.
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- Eslik edebilecek diger sistem anomalileri:

Konjenital skolyoza neden olan defekt
hamileligin 6. haftasindan 6nce meydana gelir. Bu
durum, ayni dénemde gelisim gbsteren diger
sistemlerde de anomalilere yol agabilir. Hastalarin
% 35’ine yakininda néral aks anomalileri bulunur.
Bunlar arasinda diastematomyeli, tethered cord,
Chiari  malformasyonu, intradural lipom,
hidromyelia, syringomyelia en sik karsilagilanlardir
4 Norolojik muayenenin normal olmasi veya cilt
bulgularina rastlanmamasi intraspinal patolojiyi
ekarte ettirmez.

Konjenital kalp hastalii bulunma sikhgi, % 7-
12 arasinda degismekle birlikte bu hastaliklar
VSD ve ASD gibi defektlerin yaninda Fallot
tetralojisi ve buylk damarlarin transpozisyonu gibi
ciddi problemler de olabilmektedir ©. Ameliyat
planlanan hastalara kardiyoloji konsultasyonu
rutin olarak uygulanmali ve ekokardiyografi
yaptiriimalidir.

Bobrek agenezisi, hipospadias, at nali bobrek,
Ureter duplikasyonu gibi genitolriner anomaliler %
20’lere varan oranlarda saptanmistir (5,33,44).
Bu nedenle renal ultrason taramasi standart
olarak yaptiriimalidir.

Carpik ayak, Springel deformitesi, Klippel-Feil
deformitesi, gelisimsel kalca displazisi gibi kas-
iskelet sistemi problemleri de konjenital skolyoza
eslik edebilmektedir.

- Radyolojik degerlendirme:

Direkt grafiler deformitenin tanimlanmasinin
yaninda ilerlemenin degerlendiriimesinde de
guvenilir,  standart  yontemdir.  Egriligin
fleksibilitesinin  belirlenmesi icin egilme ve
traksiyon grafileri de cekilmelidir.

Vertebra anomalisinin patoanatomisini detayl
olarak arastirmada bilgisayarli tomografi (BT) ¢ok
yardimcidir. Radyasyona maruziyetin fazla olmasi
nedeniyle preoperatif degerlendirme disinda rutin
takipte kullaniimasi onerilmemektedir ®. Spinal
kanal anatomisi ve diastematomyeli gibi
intraspinal kemik patolojilerin ortaya konmasinda
oldukga degerlidir (Sekil-6.a) “. Hedequist ve
Emans yaptiklari bir retrospektif calismada
ameliyat bulgulariyla preoperatif rontgenografi ve
BT gorintdlerini karsilastirmiglar ve BT’nin
anatomiyi ve rontgenografide tespit edilemeyen
anomalileri saptamada % 100 basarili oldugunu
belirtmiglerdir .

Intraspinal patolojilerin ortaya konmasinda
manyetik rezonans  géruntileme (MRG)
myelografinin yerini almistir. MRG ile néral
dokular, spinal anatomi ve gcevre yumusak dokular
cok iyi degerlendirilebilir (Sekil-6.b). Tek
dezavantaj inceleme sirasinda hastanin

hareketsiz kalmasi gereklilididir ve ¢ok zaman
sedasyon uygulamak gerekir.

Sekil 6. (a) Bilgisayarll tomografide tespit edilen kanal i¢i patoloji, (b) MRG ile tespit edilen spinal patoloji.
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TEDAVi:

- Konservatif tedavi:

Konjenital skolyozda konservatif tedavi
genel olarak tercih edilen bir ydntem degildir.
Prognozunu tahmin etmenin zor oldugu
multipl anomalili hastalarda gbzlem gerekir.
llerleme go6stermeyen egriliklerin  diizenli
olarak 6 ayda bir takibi yapilmalidir.

Kisa, keskin ve rijit egrilikler korse
tedavisine cevap vermez. Winter, Milwaukee
korsesi ile tedavi ettigi konjenital skolyozlu 63
hastada uzun ve esnek egriliklerin, traksiyon
veya egdilme ile duzelen egriliklerin ve anormal
ve normal vertebralarin karigsimiyla ortaya
cikan egriliklerin korse tedavisine cevap
verdigini tespit etmistir © . Korse deformite
disinda kalan vertebralar Uzerinde etkili
oldugundan kompansatuar ikincil egrilikler
korse ile tedavi edilebilir.

- Cerrahi tedavi:

Konjenital skolyozun yaklasik olarak % 75
oraninda ilerleyici olmaslI ve sadece % 5-
10’'unun konservatif tedaviye cevap vermesi
nedeniyle  genellikle cerrahi tedavisi
zorunludur. Ancak, cerrahi tedavide ideal bir
yontem yoktur. Hastanin yasi, deformitenin
tipi, lokalizasyonu ve dogal seyri, egriligin sekli
ve eslik eden diger anomaliler secilecek
cerrahi yéntemin tespitinde etkilidir.

Konjenital omurga deformitesi olan
hastalarin cerrahi tedavisi, idiopatik deformitel
hastalarinkine oranla daha fazla norolojik
yaralanma riski tasir ®”. Ameliyat sirasinda
norolojik hasar yaratabilme riskinin en aza
indiriimesinde cesitli yéntemler olmakla
birlikte, bunlar arasinda en basta ameliyat
6ncesinde spinal kordun MRG ile rutin olarak
degerlendiriimesi gelir. Ameliyat sirasinda
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deformitenin duzeltimesi sirasinda yapilan
cerrahi manuplasyonlar sirasinda eglik eden
spinal kord anomalisi nedeniyle olusabilecek
nérolojik hasarlar, bu anomalilerin daha
Onceden teshis ve tedavisiyle en aza
indirilebilir.  Ameliyat  sirasinda  bazi
durumlarda beyin cerrahisi ekibinin de yardimi
gerekebilir.

Deformitelerin cok  siddetli hale
gelmesinden 6nce erken ve agresif sekilde
tedavisi bu cesit nérolojik riskleri azaltabilir.
Ameliyat sirasinda distraksiyonu olabildigince
sinirh tutup olasi spinal kord gerilmelerinin
Onlne gegilebilir. Kanamayi azaltmak igin
tercih edilen hipotansif ortam, kordda iskemi
yaratmayacak olctide yakindan takip edilip,
kontrol altinda tutulmahdir.

Ameliyat sirasinda motor ve duysal
uyariimis potansiyel monitorizasyonu
mimkinse yapiimalidir Y. Gerektiginde
ameliyat sirasinda uyandirma (wake-up) testi
ile norolojik durum degerlendirilebilir .
Ameliyat sonrasinda da nérolojik durum yakin
izlenmeli, 6zellikle deformite cerrahisinden
sonraki ilk 72 saat sUresince norolojik

problemlerin gelisebilme riski unutulmamalhdir

(40)

Degisik cerrahi teknikler su sekilde
siniflandirilabilir:

* Enstrimantasyonsuz in-situ posterior
fuzyon

* Enstrimantasyonla posterior flizyon

* Kombine anterior ve posterior flizyon

e Kombine anterior ve posterior konveks
hemiepifizyodez

* Hemivertebra eksizyonu - Vertebrektomi

* Flizyonsuz enstrimantasyon

* Genigletici torakoplasti ve VEPTR
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- In situ posterior fiizyon:

Ozellikle omurgada kisa seviyeleri
etkileyen, kucik ama ilerleyici deformitelerin
veya yapisi geregi ilerlemesi kaginilmaz olan
rijit edriliklerin tedavisinde iyi bir tedavi
secenegidir . Ornegin, tamamen segmente
olmus hemivertebra gibi ilerleme orani ylksek
olan yada anterior flzyon yapmanin zor
oldugu servikotorasik bileskeyi etkileyen
egriliklerin  tedavisinde  onerilebilir ",
Sonuglari olduk¢a yiz guldarict olan bu
yaklasim, goéreceli olarak basit ve guvenilir bir
yontemdir  ©°%*°"%®  Bagarili bir cerrahi
uygulama icin faset rezeksiyonu,
dekortikasyon ve greftlerin uygun bir sekilde
yerlestiriimesi gerekir. Yeterli flzyon elde
edebilmek icin otojen kemik grefti yada
hastanin yasi nedeniyle yeterince otogreftin
elde edilememesi durumunda allogreft
kullanilir. Allogreft kullanimiyla da yeterl
flzyonun saglanabildigi gosterilmistir ©°.
Cerrahi sonrasinda % 7-20 psédoartroz riski
vardir. Omurganin kisa bir segmentinde
saglanan flzyon, omurga uzunlugunda az da
olsa kisaliga yol acmakla birlikte, cok kucuk
cocuklarda bile uzun dénemde basaril
sonuglar alinmaktadir ©”. Bllylime potansiyeli
olan hasta grubunda, sadece in-situ posterior
flzyon cerrahisi yapilmasi durumunda % 15’e
varan oranlarda ‘“crankshaft fenomeni"
gozlenebilir ®. Ozellikle, erken yasta cerrahi
tedavi uygulanmis ve egriligi 50 derecenin
Ustiinde olan hastalar bu problem acgisindan
risk altindadir #*?. Bu nedenle, Risser evresi
0 olan, triradiyat kikirdagr kapanmamis
cocuklarda egriligi kontrol edebilmek igin
posterior insitu flzyona ek olarak anterior
fuzyon da onerilir “®. Cerrahi sonrasinda
radyolojik olarak flizyon elde edildigi gérilene
kadar hastalara al¢ci veya korse desteqi
gerekir.

- Posterior flizyon ve enstriimentasyon:

Cocuk hastalarin omurga problemlerinin
tedavisinde enstrimantasyon kullanimi uzun
zamanlar problem olarak gérulse de, bu yas
grubu icin pediatrik boyutlardaki implantlarin
tasarlanmasi ve hastalarin takibi sirasinda
gerekebilecek manyetik rezonans
géruntileme yobntemiyle uyumlu titanyum
implantlarin Gretimi bu problemi blyik oranda
ortadan kaldirmistir. Ortalama yasi 3.3 yil olan
konjenital omurga deformitesi olan ¢ocuklara
uygulanan enstrimantasyonun sonuglarinin
deg@erlendirildigi bir calismada nérolojik
komplikasyon yasanmadigi ve uzun sureli
takipte vyeterli duzeltmenin ve flzyonun
saglandigi, pso6doartroza rastlanmadigi
bildirilmis ve bu yas grubunda enstriman
kullaniminin gtivenli oldudu belirtilmistir .
Baska bir calismada da Ruf ve Harms, 2 yas
altindaki  cocuklarda  pedikil  vidasi
uygulamasinin guvenli ve etkili oldugunu ve
calismaya aldiklari hi¢cbir hastada pedikul
disina cikan vida saptanmadigini
belirtmiglerdir “°.

Enstrimantasyonun daha fazla dizeltme
elde edilebilmesi, psédoartroz riskinin daha az
olmasi ve ameliyat sonrasinda algilama veya
korse kullanimina daha az ihtiya¢ duyulmasi
gibi avantajlarinin yaninda paralizi ve
enfeksiyon riski gibi dezavantajlari da vardir
@) Egriligin 70 derece ve Uzerinde oldugu,
intraspinal patolojinin bulunmadig! hastalar
icin uygun bir ydntemdir. Vicut dengesinin ileri
derecede bozuk oldugu egriliklerde de
enstrimantasyon yapmak  gerekebilir.
Kaynama problemi yasanabilecek ileri yastaki
hastalarda, erken yasta tedavisi ihmal edilmis
ileri derecede egriliklerde veya gecirilmis
basarisiz insitu flzyon cerrahisi sonrasinda
egriligin duzeltiimesi amaciyla, in-situ fizyon
yapilip hala ki¢lik derecelerde egriligi bulunan
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hastalarda ise stabilizasyon ve fiksasyon
amaciyla uygulanabilir.

Enstrimantasyon yapilmasi planlanan
hastalarda ameliyat 6ncesinde myelografi
veya MRG ile spinal kanal intraspinal
patolojiler acisindan mutlaka
degerlendiriimeli, ameliyat sirasinda spinal
kord monitorizasyonu veya "wake-up" testi ile
kontroll olarak enstrimantasyon yapilmahdir.
Enstrimantasyonun amaci daha fazla
dizeltme elde etmek degil, daha saglam
internal fiksasyon ile fizyon oranini arttirmak
ve stabilizasyon saglamaktir.

- Anterior-Posterior flizyon,
enstriimentasyon:

Son yillarda sik tercih edilen bu yéntem ile
sagital plan deformiteleri tedavi edilir,
diskektomiler ile  skolyozun  esnekligi
arttinldigindan daha iyi diizeltme yapilabilir ve
crankshaft fenomeni gelisimi engellenir.
Anterior girisimle disk, kikirdak ve kemik
ylzeyler uzaklastirildiktan sonra flzyon igin
kemik greftleri disk araligina vyerlestirilir.
Anterior enstrimantasyona gerek yoktur. Hem
anterior hem de posterior flizyon yapildidi igin
pstdoartroz riski daha azdir. Ancak anterior
girisimin  riskleri  nedeniyle yaklasimin
avantajlari ve dezavantajlarn (torakotominin
riskleri, pndémotoraks, hemotoraks) iyi
degerlendirilmelidir. Belirgin olarak ilerleme
potansiyeli bulunan egriliklerin tedavisinde
ayni seansta anterior ve posterior flzyon
yapmak gereklidir.

- Traksiyon:

Daha buyuk egriliklerde duzeltmeyi yavas
ve asamall olarak yapmak icin tercih edilir.
Boylece ndral dokularin ani gerilmesi

O6nlenmis olur. Genellikle halo-gravity
traksiyon tercih edilir. Agirlik miktari kontrollU
olarak giderek arttirilir. Egrilikteki dizelme
takip edilir, hastanin hissizlik ve gi¢suzlik gibi
nérolojik sikayetleri olursa traksiyon birakilir.
Traksiyon uygulamasi anterior diskektomi
Oncesinde veya sonrasinda uygulanabir
(39,45). Dizeltme yapildiktan sonra posterior
flizyon ve enstrimentasyon ile stabilizasyon
saglanir.

- Anterior-Posterior konveks filizyon ve
epifizyodez:

Kismi olarak biydmenin durdurulmasidir.
Bu prosedurin basaril olabilmesi icin konveks
fuzyondan sonra konkav buylme sansi
olmahdir.  Bu nedenle segmentasyon
defektleri bu ydntemle basarili olarak tedavi
edilemez. En yaygin endikasyon unilateral
formasyon defektinin oldugu hemivertebradir.
Anterior grisim ile disk ve end plate’in dis 1/3’U
cikarilarak  c¢ikarilan kot ile  fluzyon
uygulanabilir. (Sekil-7). Posterior girisim ile
sadece konveks taraf acilir ve flzyon
uygulanir. Cerrahi sonrasi maksimum
korreksiyonda al¢i uygulanir.  Ameliyat
sirasinda hastanin yasi ne kadar kicukse
zaman iginde egriligin daha da dizelme sansi
vardir. Bu sansi arttirmak icin epifizyodez ve
artrodezin hemivertebranin 2 alt ve 2 Ust
seviyesini icine almasi gerekebilir. Genel
olarak bu prosedur 5 yas altinda, 50
dereceden kucuk egriliklerde ve egriligin 5
veya daha az omurgayi icerdigi deformitelerde
onerilmektedir (Sekil-8.a-b) “.  Anormal
kifozun oldugu vakalarda ise kontrendikedir.
Konveks epifizyodez ile elde edilen total
dizeltme miktari degiskendir ve Onceden

tahmin etmek her zaman mumkun degildir "™
28,53,64)
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Sekil 7. Anterior disk ve son plaklarin dig 1/3'U ¢ikarildiktan sonrasinda greftle flizyon uygulamasi.

Sekil 8. (a) Konveks posterior fiizyon ve anterior hemiepifizyodez yapilan hastanin preoperatif ve (b) kontrol 6n-arka grafileri
(T.Benl’nin izniyle)
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- Hemivertebra eksizyonu ve flizyon:

Ozellikle ilerleyici egrilige neden olan ve
vicutta dengesizlik yaratan hemivertebranin
yol actigi deformitenin tedavisinde guvenilir ve
etkili bir tedavi yontemidir. In-situ flzyon ve
hemiepifizyodez ile her ne kadar egriligin
ilerlemesi durdurulabilse de deformitenin
duzeltimesinde  ve  vicut  dengesini
saglanmasinda hemivertebra eksizyonu kadar
etkili degillerdir ***. Hemivertebra eksizyonu
sadece posterior girisimle hemivertebranin
bosaltiimasi (egg-shell) yada anterior ve
posterior kombine girisimlerle hemivertebranin
cikartilmasi  seklinde uygulanabilir ~ ®*7.
Kombine girisimle omurganin c¢epecgevre
acihmi yapilip hemivertebranin Ustiindeki ve
altindaki disklerin tamamen eksizyonu saglanir.
Ancak uzun cerrahi slre yéntemin
dezavantajidir. Bu ydntemle opere edilen
hastalara ameliyat sonrasinda korse veya algi
uygulanir. Yeterli kemik stogu olup enstriman
kullanilan hastalarin algilama yerine korse
kullanabilme gibi avantajlari olur. Kombine
acihmla  hemivertebra  eksizyonu ve
enstrimantasyon ile tedavi edilen, ortalama
yasi 3 yil olan 18 hastada ortalama % 70
oraninda duzelme saglandigi, noérolojik
komplikasyon yasanmadigi ve hepsinde fuzyon
elde edildigi bildirilmigtir *°.

Literatirde, kombine cerrahi sonrasi
anterior enstrimantasyon uygulamasina ait ve
kombine  cerrahinin  farkh  sira ile
uygulanmasini karsilagtiran bir calisma
bulanmaktadir. Benli ve arkadaglan tarafindan
yapilan bu calisma, tam olarak ayriimis ve
kilitlenmemis  hemivertebrasi olan 26
konjenital skolyozlu hastaya yapilan anterior-
posterior komplet hemivertebrektomi
uygulamasinin ortalama 47.8 = 21.9 aylk
sonugclarini icermekte olup, 2006 yilinda

yayinlanmistir ©. Bu calismada, hastalarin
12’sine  6nce posterior sonra anterior
hemivertebrektomi ve takiben anterior
enstrimantasyon, 14’0ne ise &6nce anterior
sonra posterior hemivertebrektomi ve takiben
posterior enstrimantasyon uygulanmistir.
Preoperatif ortalama 45.5° + 11.4° olan Cobb
acisinin postoperatif ortalama % 64.4 + 13.9
oraninda duzeltildigi, son kontrolde 2.5° + 1.9°
korreksiyon kaybi oldugu saptanmigtir. Tum
hastalar dahil edildiginde preoperatif 39.6 +
18.4 mm olan gbvde kaymasinin postoperatif
15.6 + 9.5 mm’e geldigi, postoperatif
hastalarin % 76.9°da tam ve klinik olarak
gbvde dengesinin saglandigi belirlenmistir. Bu
calismada, Benli ve arkadaslari, ayrica
hemivertebrektomi icin cerrahi girigimin sirasi
ve uygulanan enstrimantasyon tipini de
karsilastirmis, her iki grubun Klinik
sonuglarinin istatistiki olarak benzer oldugunu
saptanmiglardir ve bu calismanin verilerine
dayanarak preadblesan ve addblesan
ddénemde, tam hemivertebrektomi, anterior /
posterior enstrimantasyonla korreksiyonun
etkili ve guvenli bir yéntem oldugunu ileri
strmuslerdir © (Sekil-9.a-d).

Amaci hemivertebranin blylime
potansiyelini engellemek olan egg-shell
yOnteminde transpedikller yolla kuret

yardimiyla hemivertebranin dekanselizasyonu
saglanir. Tek asamali ve tek acilimla
yapilmasi bu teknigin bir avantajidir. Eksizyon
sonrasinda konveks posterior
entrumantasyon ile bir miktar daha dizeltme
saglanir %, Bu yéntemi poptiler hale getiren
Heinig ve Lubicky dural tipl korumak ve
kUreti daha gulvenli bir sekilde kullanabilmek
icin dekanselizasyon islemi tamamlanana
kadar hemilaminanin yerinde birakilmasini
6nermektedir .
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- Flizyonsuz enstrumantasyon:

Omurganin uzun segmentlerini etkileyen
veya normal segmente olmus bdlgelerde
genis kompansatuar egriliklerin bulundugu
konjenital skolyozun 5 vyasin altindaki
hastalarda tedavisi blyuk bir problemdir.
Gecmiste omurganin erken artrodezinin
faydali oldugu ve bu ydntemin oturma ve
gbvde yuksekliginin saglanmasinda tolere
edilebilecek oranda etkili oldugu
dustnulmustar ©”. Ancak son zamanlarda
yapilan calismalarda torakal bolgede
uygulanan erken artrodezin pulmoner
fonksiyonlarda belirgin bir azalmaya yol actigi
gorilmustir .

Omurganin blyimesi hayatin ilk 5 yilinda
en hizlidir ve 5 yil sonunda erigkin donemdeki
oturma yuksekliginin 2/3’Une ulasilirken,
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Sekil 9. Posterior ve anterior komplet hemivertebrektomiyi takiben anterior enstriimantasyonla korreksiyon yapilan hastanin
(a) preoperatif ve (b) kontrol én-arka grafileri (T.Benli’nin izniyle)

toraks buyudkligu erigkin dénemdekinin ¢ok
daha altinda kalir. Kiguk cocuklarda
uygulanan uzun seviyeli fizyonlar gévde boyu
ve toraks hacmi Uzerinde olumsuz sonuclara
yol acip torasik yetmezlige neden olur.
Konjenital kot fuzyonlarinin bulunmadigi
durumlarda erken ilerleyici deformitesi
bulunan ¢ocuklar en iyi rot ilerletme teknigi ile
tedavi edilebilir.

Ik kez 1960’1 yillarda Harrington tarafindan
10 yasindan kucuk hastalarda flzyon
yapilmamasi gerektigi ve bu hastalarda
fuzyonsuz enstrumantasyon uygulamasinin
daha uygun olacagi belirtiimigtir ®”.  Zaman
icinde bu uygulamalar modifiye edilmis, Moe
tarafindan  implantasyon  vyerlestiriimesi
sirasinda sinirh bir agihm yapilmasi
sonucunda enstrumante edilen seviyelerde
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blylmenin devam ettigi gérulmustar . Tek
rod uygulamasi ile yapilan iglemler sirasinda
karsilagilan rod kirilmasi ve kancalarin
cikmasi gibi problemler nedeniyle ikili rod
uygulamasina gecilmis, subkutan yerlestirilen
iki rod tandem konnektérlerle baglanip bu
seviyelerden  belli aralklarla uzatma
yapiimistir . Genel olarak konjenital
anomalinin oldugu seviyenin altinda veya
ustinde normal olarak segmente olmus
kompenzatuvar egrilikleri de bulunan kuigluk
yastaki hastalarin tedavisinde normal
omurlarin blyimesine de olanak
sagladigindan bu tip hastalarda en uygun
tedavi yontemlerinden biri oldugu
dusindlmektedir ®.

- Genisletici torakoplasti ve VEPTR:

Kot fluzyonlarinin da oldugu konjenital
omurga deformiteleri toraksta sikismaya yol
acip toraksin ve akciger parankiminin
baylmesini olumsuz yénde etkileyip, torasik
yetmezlige yol acmaktadir. Konjenital kot

fuzyonlarinin tetikleyici etkisi, omurganin
skolyotik etkisinin yanina uzunluk ve fonksiyon
bozuklugu olan konkav ve sikigik bir
hemitoraks eklemektedir ©”. Akcigerlerin ve
alveollerin gelisimi en fazla hayatin ilk 8
yihnda olur ve torasik hacmin % 50’sine 10
yasinda ulasilir. Bu nedenle erken flzyonlarin
torasik gelisim Uzerine de etkileri vardir ve
konjenital skolyoza ve kot flizyonlarina bagl
olan torasik yetmezlik bu durumda daha da
ilerleyebilir ¢,

Omurga ve g6gus duvari arasindaki bu
iliski g6gus duvari anomalilerinin eslik ettigi
konjenital omurga deformitelerinin tedavisinde
genigletici torakoplasti ve VEPTR (vertical
expansion prosthetic titanium rib)
yerlestiriimesi uygulamasinin geligtiriimesine
yol agmistir ¢, Bu teknikte kotlar arasindaki
fiuzyon osteotomize edilir ve adezyonlar
ayrilarak goégus kafesi genigletilir ve kotlar
arasina, kot ile omurga arasina veya kot ile
pelvis arasina yerlestirilen prostetik cihaz ile
g6gus kafesinin genigletiimesi ve kotlarin
ayrilmasi saglanir (Sekil-10.a-d).

Sekil 10. Gégis ekspansiyonu ve VPTR uygulanan hastanin (a) preoperatif én-arka, (b) yan, (c) kontrol 6n-arka ve (d) kontrol
yan grafileri (T.Benli’nin izniyle)
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Konjenital skolyoz ve g6dus duvari
anomalilerinin bir arada bulundugu hastalarda
hem 2 deformitenin de kontrol altina
alinmasini hem de bUyUmeye izin vermesi
nedeniyle basariyla uygulanabilmektedir.
Campbell ve arkadaslari tarafindan yapilan bir
calismada bu teknigin uygulandigi ortalama
yas! 3.3 yil olan 21 hasta ortalama olarak 4.2
yil takip edilmis ve Cobb acgisinda 74
dereceden 49 dereceye gerileyen bir diizelme
saglandig! ve hastalarin vital kapasitelerinin
arttigr ve torasik omurganin boyunda yillik
olarak ortalama 8 mm uzama oldugu
belirtilmigtir . Benzer baska calismalarda da
torakal omurga blyUmesinin ve total akciger
kapasitelerinin de olumlu yonlerde etkilendigi

17,56)

bildirilmistir 7.
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