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OZET

Yiicekul A. Konjenital Kifoskolyozlarda Enstriimantasyonlu Fiizyon:
Posterior Kolon Osteotomisine Ne Zaman ihtiyagc Duyulur ?, Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi Ve Travmatoloji Anabilim Dal,
Uzmanhk Tezi, Ankara, 2016. Gelisen tip ve implant teknolojisi sayesinde,
konjenital spinal deformitelerde posterior kolon osteotomileri (PKO) etkinligi,
guvenirligi ve goreceli guvenligi nedeniyle siklikla enstrimentasyonlara eslik
etmektedir. Ancak PKO’larin hangi hastalarda gerekli oldugu konusunda kesin
kriterler yoktur. Bu ¢calismada, posterior enstrimentasyon ve fuzyon ile tedavi
edilmis konjenital skolyozlarda, ilave PKO’lerinin tedavi basari ve etkinligine
etkilerinin arastirlimasi amaglanmistir.  Klinigimizde 2010-2015 tarihleri
arasinda ihmal edilmis veya ge¢ basvurmus, 18 yasindan kuguk, konjenital
skolyozuna yonelik 5 seviyeden daha uzun posterior enstrumentasyon ve
fuzyon uygulanmig hastalar retrospektif olarak incelendi. Hastalar sadece
enstrimantasyon ile deformite korreksiyonu yapilan (SE) ve posterior kolon
osteotomisi ile deformite korreksiyonu yapilan (PKO) olmak Uzere 2 gruba
ayrildilar. Toplam 32 hastanin (9E,23K) ortalama yasi 14.8 (9-17) ve takip
suresi 41(13-80) aydir. SE grubunda yas 12, PCO grubunda 15 (p=0,001);
operasyon suresi SE'de 205 dk, PKO’da 283 dk (p=0,006); kanama miktari
SE’de 316 ml, PKO’da 1047 ml (p=0,003); fleksibilite SE’de %50, PKO’da %35
(p=0,026) olarak bulundu. PKO grubu iginde 13 hastada sadece spinal
osteotomi, 7 hastada ek kosta osteotomisi yapildigi goéruldi. Ek kosta
osteotomisi yapilanlarda anomalili vertebra seviye sayisi 7.2 iken sadece
spinal osteotomi yapilanlarda 3.5 seviye oldugu goruldu (p=0,001). Sonug¢
olarak segmentasyon anomalisi olan veya fleksibilitesi %40’dan az olan
hastalarda cerrahi sureyi ve kanama miktarini arttirsa dahi emniyetli ve etkin

bir girisim oldugu gosterilen posterior kolon osteotomisi tercih edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Konjenital skolyoz, posterior enstrumantasyon ve fuzyon,
posterior kolon osteotomisi, genel anestezi altinda cekilen traksiyon X-

rayindeki fleksibilite



ABSTRACT

Yiicekul A. Instrumented Fusion in Congenital Kyphoscioliosis: When
Posterior Column Osteotomy is Needed? Hacettepe University Facult of
Medicine Department of Orthopaedic Surgery, Thesis, Ankara 2016. Due
to improvement in neuromonitorization, imaging, surgical and
anesthesiological techniques intrumentations mostly accompanied by
posterior column osteotomies (PCO) which’s efficacy and safety already
showed. Unfortunately there is a lack of knowledge about when posterior
column osteotomy is needed. In this study we investigated the safety,
efficiency and decision making process of the necessity of PCO. Consecutive
patients who is younger than 18 years old and underwent at least 5 segments
or above thoracolumbar fusions for congenital kyphoscioliosis between 2010-
2015 were retrospectively reviewed and grouped according the existence of
PCO, as only instrumentation (SE) and correction with PCO (PCO). Of 62
patients, 32 patients (9M,23F) was eligible. Average age was 14,8 (9-17) and
average follow-up was 41(13-80) months. In SE group age was found 12 yrs,
whereas in the PCO group it was 15 yrs (p=0,001); operation time 205 min in
SE, 283 min in PCO (p=0,006); estimated blood loss 316 ml in SE, 1047 ml in
PCO (p=0,003); flexibility 50% in SE, 35% in PCO (p=0,026) was found. In
PCO group 7 patients had an additional concave costa osteotomy. In those
patients average anomalous segment level was found as 7.2 whereas it was
3.5 in the only spinal osteotomy patients (p=0,001). Our results suggest that,
congenital scoliosis patient with segmentation type failure and less than 40%
flexibility needs posterior column osteotomy while increases blood loss and

surgery time.

Keyword: Congenital scoliosi, posterior instrumentation and fusion, posterior

column osteotomy, flexibility in the traction under general anesthesia X-ray



iQiNDEKiLER
Sayfa No:

TESEKKUR . .....oviitiititecte ettt ettt ettt et e et e s i
OZET ettt ettt i
AB ST R A C T ettt e e e Y
ICINDEKILER ..ottt v
KISALTMALAR ...ttt et e e e e e e e nnaeeeas vii
SEKILLER DIZINI ..o viii
TABLOLAR DIZINI ..o iX
1 GIRISVE AMAG ...ttt 1
2 GENEL BILGILER .....ooviiieeeeeeee e 2
2.0 TaANIM 2
2.2 Embriyoloji ve Vertebral Kolonun Geligimi............oooveeeiiiii, 2
2.2.1 NOEOKOI ...cooviiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeee et 2
2.2.2 SOMIUET ..cciiiiiiiiiiiieiiieieee e 3
2.2.3 Vertebra kolonun geligimi..........coouiiiiiiiiiiiiiiiceeee e 3
2.2.4 Vertebral Varyasyonlar ve Anomaliler..........ccccccovvvviiiiiiiinninnnnnn. 4

2.3 EPIAeMIYOIOJi ccoeeeeeeeeeeeeeeeeee e 5

F s 1Yo (o | PSP 6
2.4.1 Cevresel faktorler.........cooovriiiiii i 6
2.4.2 Genetik FaKIOrer ........oociiiiiiieie e 7

2.5 SINFIANAIMM@A ... 8
2.5.1 Formasyon anomalileri............cccoeeeeiiiiiiiiiiiii e 8
2.5.2. Segmentasyon anomalileri..........ccccccevvvveiiiiiiiie e 10
2.5.3 Karigik malformasyonar..........ccccccvvvviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeiieeeeeeeeee 11

2.6 DOGal SEYIr.. oo 14

2.7 Hastalarin Degerlendirilmesi.........ccccuuiiiiiiiiiiiiiiiiicee e, 15



vi

2.7.1 KINIK MUAYENE......euiiiie e 15
2.7.2 Radyolojik Degerlendirme.........ccccccvviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeee 16

2.8 Eslik EAen ANOmMaliler..........oooi i 18
2.8.1 Intraspinal Anomaliler ..........coooeieiiiiiiiiii e 18
2.8.2 Diger Konjenital Anomaliler..........ccooovviiiiiiiiiiiiiiiieeeeiiieeeees 19
2.8.3 Solunum Sistemi Anomalileri ..., 20
2.8.4 Kardiak Sistem AnoOmalileri ..........cooevvviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeee 20
2.8.5 Genito-Uriner Sistem Anomalileri.............cccccoeeveveiciceieeieen. 20

2.9 Konjenital Spinal Anomalilerin Goruldigu Sendromlar ...................... 21
2.10 TEUAVI ..o oo 22
2.10.1 Cerrahi Olmayan TeUAVI...........ccevvrieiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieieeeeeeeeeeeeeee 22
21011 HZIBM ..o 22
2.10.1.2 OrteZ TEUAVIST ....vvveeeeeeiiiiiiiiiiiiiee e 23

2.10.2 Cerrahi TEUAVI ......cceviviiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeeeee e 23
2.10.2.1 Deformite Ilerlemesini Engelleme............c.ccccccceveevenenn.. 24
2.10.2.2 Kademeli Duzeltme Teknikleri............ccooooeeiiii 25
2.10.2.2.1 Hemiepifizyodez ve Hemiartrodez...............cccceeeennnn... 25
2.10.2.2.2 Buyimenin Korunmasi / Stimulasyonu ...................... 26

2.10.2.3 Akut Duzeltme TekniKIeri...........coooiiiiieiiiiiee e 27
2.10.2.3.1 Hemivertebra EKSIizyonu ..........ccccooeeviiiiiiiiiiiiiee e, 27
2.10.2.3.2 Enstrimantasyon ve FUzyon..........cccccoveevviiiinieeiinnnnnn. 28

0 0 Y 1 = oS 32

3 GEREGC VE YONTEM....cooiiiiiiceeeeeeeeeeee e 35
3.1 Cerrahi TEKNIK .o 38

4 BULGULAR ...ttt e e e 39
5 TARTISMA L 52
B SONUG ...t e et e e e e e e e e e et e e e e e e e e e e e nnnaeeeean 60

KAYNAKLAR e 61



3D-BT

CO

HOX

ICVAS

MRG

PKO

SE

SPO

SRS

VCR

VEPTR

VSD

Vii

KISALTMALAR

: Ug boyutlu bilgisayarl tomografi

: Karbonmonoksit

. Erkek

: Homeobox

: Uluslararasi vertebral anomali ve skolyoz konsorsiyomu
: Kadin

: Manyetik rezonans gorunttleme

: Posterior kolon osteotomisi

: Sadece enstrimantasyon

: Smith-Petersen osteotomisi

: Skolyoz arastirma cemiyeti

: Vertebral kolon rezeksiyonu

: Vertikal uzayabilen prostetik titanyum kosta

. Vertebral segmentasyon defekti



Sekil 2.1:
Sekil 2.2:

Sekil 2.3:
Sekil 4.1:

Sekil 4.2:

Sekil 4.3:

Sekil 4.4:
Sekil 4.5:

viii

SEKILLER DiZziNi

Sayfa No:
Formasyon defektler ..., 9
a: Aninkarsere tam segmente hemivertebra b: inkarsere
ansegmente hemivertebra c: Inkarsere kismi segmente
hemivertebra d: Hemimetamerik sift ............c.cccccooeiiiiiinnnn. 10
Segmentasyon defektleri. ............coeeiiiiiiiiii e, 11
Kawakami evre 2 (multiple unison) hasta 06rnegi.
Segmente kama vertebra vertebral cismi ve segmente
JAIMINA . 41
Kawakami evre 3 (multiple complex) hasta 6rnegi.
Semisegmente hemibody ve ansegmente hemilamina.
Mixed complex tip discordant.............ccoevuiieeeiiiiiiieeeciiiee e, 41
Kawakami evre 4 (segmentation failure) hasta ornegi.
Bilateral bar (blok vertebra) ve unilateral bar beraberligi........... 42
Sadece enstrimantasyon (SE) yapilan hasta ornegi. ............... 44

Posterior kolon osteotomisi yapilan (PKO) hasta érnegi........... 44



TABLOLAR DiZziNi

Sayfa No:
Tablo 4.1: Konjenital skolyozlu hastalarin demografik ve Kklinik
DIGIETT. ..o 40
Tablo 4.2:  Konjenital skolyozlu hastalarin radyografik sonuglari ............. 43
Tablo 4.3:  Gruplarin yas / cinsiyet / takip slresi / enstrimantasyon
ve anomali seviyesi sayisi /cerrahi suresi / tahmini
kanama miktart dagilimi.........ccccoooiiii 45
Tablo 4.4:  Gruplarin anomali sekli / Kawakami sinifi dagilimi ................ 46
Tablo 4.5:  Gruplarin deformitenin apeksi / Ust enstrimantasyon
seviyesi / alt enstrimantasyon seviyesi dagilimi .................... 46
Tablo 4.6:  Gruplarin koronal plandaki ana egriliklerinin preoperatif /
traksiyon / postoperatif dénemdeki dagilimi ve koronal
balansin preoperatif / postoperatif donemdeki dagilimi .......... 48
Tablo 4.7:  Gruplarin sagital kifoz, lordoz, balansin preoperatif /
postoperatif donemdeki dagilimi..........ccoooeiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeees 48
Tablo 4.8: Posterior kolon osteotomisi ve posterior kolon + kosta
osteotomisi yapilan hastalarda anomalili seviye sayisinin
AAGHIMI e 49
Tablo 4.9:  Anomalinin tiplerine goére koronal plandaki ana
egriliklerinin  preoperatif / traksiyon / postoperatif
donemdeki dagilimi ......coooeiiiiiiiii 50

Tablo 4.10: Kawakami siniflandirmasi yapilmis hastalarda koronal
planda ana egriligin preoperatif / traksiyon / postoperatif
ve anomalili seviye sayisinin dagilmi.............ccccccvvviiiininnnnnne 51



1. GIRIS VE AMAG

Konjenital skolyoz omurganin longitudinal buyumesini bozan
embriyolojik vertebra malformasyonlari nedeniyle vertebral kolonun asimetrik
bldylimesi nedeniyle meydana gelen omurga deformitesidir. Vertebra
malformasyonlari dogumda her zaman var olmasina ragmen bazi hastalarda
omurganin uzunlamasina blyumesi esnasinda da tani alabilmektedir.
Genellikle ilerleyici ve rijid olan bu egriliklerin tedavisi oldukga kompleks ve
tartismalhdir. Hemen daima ilerleyici olan bu egriliklerde cerrahi disi tedavinin
etkinligi kisith olmakla beraber, cerrahi tedavi yontemleri mevcut egriligin
ilerlemesi, hastanin yasi, vertebra anomalisinin tipi ve hastanin eglik eden ek
hastaliklarina bagli olarak genis bir yelpazede yer almaktadir. Bu
yontemlerden hastaya uygun segcilen birisi ile egrilik gogu zaman kontrol altina
alinabilir. Gegmiste 06zellikle eslik edebilecek intraspinal patolojiler ve
komplikasyonlari nedeniyle spinal enstrumantasyondan kacinilip sadece
fuzyon uygulamalar yapiilmaktayken modern cerrahi caginda 6zellikle implant
teknolojilerinin gelismesi, daha uygun perioperatif bakim ve intraoperatif
monitorizasyon ve goruntuleme yontemlerindeki gelismeler sayesinde

cerrahide enstrimentasyon ve flizyon daha konforlu ve guivenli hale gelmistir.

Konjenital skolyozda cerrahi tedavi egrilikte fluzyonsuz ve flzyonlu
Onleyici cerrahiler ve egrilikte kalici ve duzeltici fuizyonlu cerrahiler olarak ikiye
ayrilabilir. Hafif deformitelerin tedavisinde fuzyonsuz ve dnleyici cerrahiler
hastanin yagina bagh gerceklestirilebilirken Ozellikle birden ¢ok planda ileri
deformitesi olan hastalarda duzeltme igin vertebra osteotomileri
gerekebilmektedir. Ozellikle posterior enstriimantasyon ve fiizyon ile cerrahi
tedavide osteotomi ihtiyacini belirleyen ve duzeltme ile iligkisini gosteren
yeterli calisma ve bilgi bulunmamaktadir. Bu ¢alismanin amaci klinigimizde
konjenital skolyoz tespit edilip sadece posterior enstrimantasyon ile
deformitenin duzeltildigi hastalar ile deformitenin duzeltiimesi igin posterior
kolon osteotomisi uygulanmis hastalari karsilastirarak posterior kolon
osteotomi gereksiniminde rol oynayan faktorleri, vertebra osteotomilerinin

etkinligini ve ne kadar emniyetli bir ydontem oldugunu gostermektir.



2. GENEL BILGILER

2.1 Tanim

Konjenital skolyoz vertebral kolonun erken embriyolojik geligsim
bozuklugundan kaynaklanan vertebra anomalileri nedeniyle omurgada

meydana gelen egriliktir.

2.2 Embriyoloji ve Vertebral Kolonun Geligimi

Merkez iskelet; kafatasi, vertebra kolonu, kaburgalar ve sternumdan
olugsmaktadir ve noral, aksiyel iskelet ve muskuler yapilarin gelisimi notokorda
bagimhdir. Notokord ve somitler vertebral kolonun gelismesinde anahtar rolu
oynarlar. Notokord erken omurga gelisim paternini olusturmaktadir. iki laminali
embriyon diskinin U¢ laminali embriyon diskine donusmesi ile (gastrulasyon)
primitif cizgi, notokord ve U¢ germ tabakasi olusur. Primitif cizgi Uguncu
haftanin baslangicinda embriyo diskinin dorsalinde epiblast hicrelerinin
cogalip toplanmasi ile kalin, siskin bir gizgi olarak gorulur. Kisa sure iginde
primitif yarik ve kranial sonunda primitif digum ve ortasinda ¢okme ile primitif
cukur olusur. Primitif yarik ve ¢ukur epiblast hicrelerinin invajinasyonundan
kaynaklanir ve epiblast gastrulasyon olgusu boyunca embriyonun U¢ germ

tabakasini meydana getirir.

2.2.1 Notokord

Notokord embriyonun ilkel eksenini belirler ve orofaringeal
membrandan (agiz) primitif ¢izgiye (anus) kadar uzanim gostermektedir. Bu
sureg, notokord uzantisinin gelismenin 16. giintinde primitif gukurdan invajine
olan mezensim hucrelerinin basa dogru go¢ etmesi sayesinde olugmasiyla
baglamaktadir ve bu esnada primitif gukurda bu uzanti igine uzayarak notokord
kanalini olusturur. Notokord etrafinda kolumna vertebralisi olusturur

(vertebralar olustuktan sonra dejenere olur) ve Ustlindeki ektodermi indukler



ve merkezi sinir sistemi baslangici olan néral plagin gelismesine neden olur.
Yalnizca dejenere olan notokord erigkin intervertebral disklerin ortalarinda

nukleus pulposus olarak kalinti birakir.

2.2.2 Somitler

Notokord ve noral tup gelisirken bunlarin her iki yaninda intraembriyonik
mezoderm hucreleri gogalir ve sagda ve solda seyreden paraksial mezodermi
meydana getirirler. Uglincli haftanin sonunda paraksiyel mezoderm somit
denilen cift kiibik cisimlere ayrilir. ilk somit ¢ifti gelismenin 20. gliniinde servikal
bdlgede gorullr. Buradan baslayarak kraniokaudal yénde 5. hafta sonuna
kadar her gun Ug¢ cift olmak 42-44 c¢ift olustururlar. Bunlar 4 c¢ift oksipital, 8 gift
servikal, 12 ¢ift torasik, 5 ¢ift lumbar, 5 c¢ift sakral, 8-10 ¢ift koksigeal

somitlerdir. ilk oksipital ve son 5-7 koksigeal somitler daha sonra kaybolur.

Ana iskelet, kas ve destekleyici yapilar somitlerden olugsmaktadir. Bu
kisimlarin olusumunda somitlerin sklerotom hucreleri yer degistirmektedir. Bu
vertebranin primordia’sini olusturacak olan notokordu, ndral tupu ¢evreleme

seklinde 4. haftada gerceklesmektedir (1).

2.2.3 Vertebra kolonun geligimi

ilk basamak somitin medioventral duvarindan prollifere olan gevsek
bagll hucre Kkitleleri olan skleretomlardan dagilan hucrelerin segmente
olmayan hucresel perikordal kiliflar olusturmasidir. Daha sonra skleretomun
sefalik kisminda gevsek kaudalinde ise siki dizenlenmis hicre alanlar
meydana gelir. Takibinde gelisim mezengim, kikirdak ve kemik evresi olarak

devam eder.

Mezensim evresinde skleratomdan koken alan mezensim hucreleri
ndral tip ¢evresi, vucut duvari ve notokord ¢evresi olmak tzere 3 farkh yerde
bulunurlar. Notokord ¢evresinde olanlarda siki ve gevsek dizenlenmis olarak
iki farkli alan bulunmaktadir. Bu iki alan asla birbirine karismaz. Siki duzenli

olanlar miyotom merkezi kargisina kaudale go¢ ederek intervertebral diskleri



olustururken, kalan siki dizenli hiicreler hemen kaudellerindeki gevsek dizenli
olan mezensim hucreleri ile birleserek noral arki (taslak vertebra cismi)
olustururlar. Her bir merkez iki komsu skleretomdan gelismekte ve bir
intersegmental yapilyi meydana getirmektedir. Noral arklarin  seri

segmentasyonu, spinal gangliyonlari olusturmaktadir.

Zamanla vertebralar olusmaya baglamasiyla intervertebral notokord
genisleyerek nukleus pulposusu olusturur ve zamanla gevresi annulus fibrosus

telleriyle sarilr.

Noral tup cevresinde olanlar vertebra arkusunu meydana getirirken,
vlucut duvarinda olanlar ise torasik bolge kostalarini ve kosta uzantilarini

olustururlar.

Kikirdak evresi 6. haftada kikirdaklasma merkezinin goértlmesiyle
baglar. Her sentrumda iki adet kikirdaklagsma merkezi, embriyonal donemin
sonunda birleserek kikirdak merkezini olugturmaktadir. Spin6z ve transvers

uzantilar bu merkezdeki uzantilardan gelismektedir.

Kemik evresi ise embriyonel donemde 9. haftada bagslar ve genellikle
22-25. yillarin sonunda sona erer. Dogumda 3 adet ossifikasyon merkezi
mevcuttur. Bir tanesi sentrum diger 2 tanesi vertebra arklarinin igindedir.
Dogumda her bir vertebra kikirkdak ile baglantili 3 adet kemiksi kisimdan

olusmaktadir.

Dogum sonrasi vertebra arkuslari laminalari dnce lumbal yonde olacak
sekilde 3-5. yillarda birlesir. ikincil ossifikasyon merkezleri ise puberteden

sonra gorulen 5 merkezdir.

2.2.4 Vertebral Varyasyonlar ve Anomaliler

Yaklasik insanlarin %95’i 8 servikal, 12 torakal, 5 lumbar ve 5 sakral
vertebraya sahiptir. %3’lUnde bir veya daha fazla vertebra, %Z2’sinde bir eksik
vertebra bulunmaktadir. ilk sakral vertebranin serbest olmasi lumbalizasyon,

son lumbal vertebranin sakruma katilmasi sakralizasyon olarak bilinir.



Spina bifida: Noral tiplin hatali kapanmasi ve vertebral arklarin
flzyonun olmamasi neticesinde gergeklesir. %20 spina bifida okkulta seklinde
goralur. Erigkinlerin %3’Unde atlasta spina bifida okkulta patolojik olmayan

varyasyon olarak gorulebilir.

Hemivertebra: Kisa surede birlesen iki kikirdaklasma merkezinden
birinin olmamasi neticesinde vertebranin yarisinin  sekillenmesi ile

karakterizedir. Notokordun lateral deviasyonu suclanmaktadir.

Vertebral bar: Kolonun bir yuzeyinde gorulen lokalize segmentasyon
anomalisidir. En sik vertebranin posterolateralinde goriilmektedir. iki planda
problem vyaratarak skolyoz ve lordoza neden olur. Torasik vertebralarin

anteriorunda yer almasi durumunda ciddi ilerleyici kifoza neden olur.

Blok vertebra: intervertebral diski olusturmasi gereken siki diizenli
mezensim hucrelerinin komplet kondrofikasyonu neticesinde olusmaktadir.
Konjenital olarak iki veya daha fazla vertebranin ayrismasinda problem

olmaktadir.

Kelebek vertebra: Bilateral ossifik merkezlerin fuzyonunun eksikligi
veya bilateral ossifik merkez olusumunda notokordun prematir dejenerasyonu
nedeniyle problem olmasi durumunda goérulir. Sagital planda yarik vertebra

olarak gorulmektedir.

2.3 Epidemiyoloji

Konjenital omurga deformiteleri, diger omurga deformitelerine kiyasla
daha nadir gérulmekle beraber, ilerleyici olmalari ve daha kotl prognoza sahip
olmalari nedeniyle diger omurga deformitelerine kiyasla daha fazla cerrahi
ihtiyaci dogurmaktadir. Konjenital skolyozla ilgili insidans arastiran cesitli
seriler bulunmaktadir. Delawere eyaletinde 15,000 gogus filminin tarandigi bir
seride (lumbal vertebral defektler hari¢) konjenital skolyozun insidansi yaklagik
0,5-1/1000 dogum olarak saptanmistir (2). Kanada’da yapilan bir ¢alismada
26,947 dgrenci taranmig ve 10° Gzeri egdrilik insidansi %2 olarak saptanmis ve

konjenital skolyoza bakildiginda populasyon insidansinin %0,22 ye karsilik



geldigi belirtilmistir (3). Baska bir seride ise Cin’in Sichuan bdlgesinde skolyoz
insidansi %0,064 ve Pekin’li 6grencilerde 10° Uzerinde egrilik %1,04 olarak
saptanmigtir. Bu egriliklerin %5,19’u konjenital nedenli oldugu beliritiimektedir.
Liu ve Huang'in yaptiklari galismada cerrahilerin %18.1’ini konjenital egrilikler
olusturmaktadir (4). Skolyoz serilerinde konjenital egrilikler insidans olarak az
gorulmektedir ancak dogumdaki anormal vertebral segmentasyonun gergek

sikligini belirten yeterince kaynak bulumamaktadir.

2.4 Etyoloji

Konjenital skolyozun spesifik sebebi bilinmemektedir. Cevresel
faktorler, genetik, vitamin eksiklikleri, kimyasallar ve ilaglarin biri veya
kombinasyonlari suclanmaktadir. Sebebi ne olursa olsun, fizyolojik hasar
erken embriyolojik donemde, kikirdak ve kemik gelisiminden 6nce olmaktadir.
Normal omurga gelisiminde genler ve gevresel faktorler arasinda yakin bir iligki
bulunmaktadir. Gunumuzde, Ozellikle gelisimin 6nemli basamaklarinda

cevresel faktorlerin genetik aktarimi etkiledigi hipotezi mevcuttur (5).

2.4.1 Cevresel faktorler

Omurga gelisimi icin kritik evre mezensimal dokunun tam olarak
omurganin anatomik seklini aldigr 3-8 haftalar arasindadir. Bu dénemde
embriyoyu etkileyen cesitli cevresel faktoérler konjenital deformitelerin

olusmasina neden olabilir.

Vertebra cismi gelisiminde dusuk oksijen mevcudiyeti konjenital
anomalilere sebep oldugu ilk olarak Ingalss ve Curley’'in maternal dusuk
oksijenin konjenital skolyozun bir sebebi oldugunu belirttigi calisma ile
gosterilmigtir (6). Hipoksinin gebe fareler Uzerinde teratojenik ajan olarak
kullanimi ile insandakine benzer konjenital vertebral malformasyon elde
edildigini ve omurga gelisiminin kikirdak evresinde bu malformasyonlarin
gelistigini ise Rivard gostermistir (7). Bu evre gestasyonun 8.5-9.5 glnlerine

tekabul etmekte ve insanda torakolumbal vertebra gelisimine denk



gelmektedir. Farley ve arkadaslari ise bu c¢alismalarn esas alarak
karbonmonoksit (CO) kobay modelini gelistirmis ve gebe farelere gestasyonun
9.5 gununde akut 600 ppm CO ve 11 gun boyunca kronik doz olmak uzere iki
sekilde CO uygulamistir. Sonugta akut grupta ciddi derecede vertebral
anomaliler gelismekte iken kronik grupta ciddi herhangi bir anomali

gorulmemigtir (8).

Konjenital vertebra malformasyonuna neden oldugu belirtilen diger
cevresel faktorler ise; valproik asit, borik asit, sigara kullanimi, fetal alkol
sendromudur  (9-11). Hiperterminin de ensefali, anensefali ve
mikroensefalinin yanisira vertebral anomaliler agisidan teratojenik bir etkisi

oldugu gosterilmistir (12).

2.4.2 Genetik Faktorler

Genel populasyonda konjenital skolyoz riski monozigotik ve dizigotik
ikizlerde daha fazladir. Ozellikle ikinci ikizin malformasyon sahibi olma riski
%5, iki ikizde hastalik varhiginda Uguncu ikizin riskinin %10’a ¢ikmasi
hastaligin genetik ve kalitim yoluna merak uyandirmaktadir (13). Ailesel
gorulme sikhdi da tek vertebra malformasyonunda yakin akrabada riski %1’e,
mulitple anomali varliginda %10-15’e ¢gikarmaktadir. Daha ¢ok erkeklerde ve

sol tarafli skolyoz olarak gorulmektedir (14-16).

Aksiyel ve appendikuler iskelet gelisiminin erken kompleks farklilagsma
surecinde homeobox (Hox) genlerinin rol oynadigi molekiler genetik
calismalari ile gosterilmistir (17). DNA sekanslarinin aktivasyonu ve
represyonu ile aksiyel iskelet gelisiminde rol oynayan spesifik transkripsiyon
faktorlerini ve proteinlerini kodlamaktadir. Hox genleri 6zellikle skleretom
indUksiyonunda primer sinyal cevabi olan notokorddaki sonic hedgehog peptid

diferensiasyonundan sorumludur.

Son zamanlarda “notch” ailesindeki genlerin farelerde vertebral
prekursorlerin  gelisimini regule ettigi gosterilmistir. Notch1 normalde
somatogenezisi koordine eder (18). Hayvan modellerde notch ailesindeki 4
gendeki mutasyon tarfilenmigtir. Bunlar Wnt3a, PAX1, DLL3 ve Sim2 genleridir



(19). Bu mutasyonlardan insanda klinik éneme sahip olan ve monogenik
formda konjenital vertebral mutasyon yapan 2 tanesi, Arap-israil ve Pakistan
irkinda daha gok gorulen spondilokostal disostozisde tariflenen DLL 3 ve daha
cok torasik yetmezlik sendromuna neden olan ve Porto Riko irkinda daha ¢ok
g6rilen spondilotorasik disostoziste tariflenen MESP2 genidir (20,21). Diger
bir notch ailesinde mutasyon gorulen sendrom ise hem c¢oklu hem de tekli
konjenital verterbal malformasyon yapan ve Jag-1 geninde mutasyon gorulen

Alagille sendromudur.

2.5 Siniflandirma

Konjenital skolyoz genellikle rijid, bazilari spinal balansi bozarken, bazi
formlari spinal balansa zarar vermeyen veya prognoz agisindan farkhliklar
olan egriliklerdir. Ozellikle progresyon acisindan risk altindaki hastalar
belirlemek i¢in uygun siniflandirma sistemleri kullaniimaktadir. Siniflandirma
anomalinin tipine gore, egriligin tipine gore (skolyoz, lordoz, kifoz ve
kombinasyonlari), egriligin yerlesimine gore (servikal, torasik, lumbal ve

lumbosakral) ve anomali sayisi ve tanimlamasina gore yapilabilir.

Vertebra anomalisine gére yapilan siniflandirma formasyon kusuru,

segmentasyon kusuru ve karigik malformasyonlar olarak 3’e ayriimaktadir.

2.5.1 Formasyon anomalileri

Formasyon anomalileri omurga halkasinin bir kisminin normal
olusmamasiyla meydana gelir. Anterior, anterolateral, posterior, posterolateral
ve lateral vertebral halka etkilenmig olabilir. Komplet veya inkomplet

formasyon anomalileri olabilir.

Kama vertebra inkomplet formasyon kusurudur. Anormal vertebranin 2
pedikuali vardir ancak bir taraf hipoplaziktir. Kelebek vertebra da inkomplet
formasyon anomalisidir ve iki hipoplazik pedikuli veya vertebra cisminin
merkezinde yariklanmasi mevcuttur. Simetrik ve asimetrik olarak 2 farkli tip

kelebek vertebra mevcuttur.



Hemivertebra komplet formasyon anomalisidir. Anormal vertebranin bir
pedikuli ve vertebranin yarisi bulunmaktadir. Eger hemivertebra torasik
bdlgede bulunursa, kotlar hemivertebral bolgede daha fazla goérulur ve iki
tarafli esit olmayan kot sayisi ile karsilasilir. 3 tip hemivertebra bulunmaktadir:

Tam segmente, kismi segmente ve ansegmente (Sekil 1), (22).

Sekil 2.1: Formasyon defektleri

A: Kama vertebra B: Tam segmente hemivertebra C: Kismi segmente hemivertebra D:
Ansegmente hemivertebra

Tam segmente hemivertebralarin hem kraniyal hem de kaudalde
blylume plaklari mevcuttur. En fazla gortlen alt tipidir ve omurga balansini
ciddi oranda etkilemekte, kraniyele ve kaudele longitudinal buyumesi
mevcuttur. Ansegmente hemivertebra ise kraniyal ve kaudel vertebradan
ayrismamistir ve biyume potansiyeli oldukg¢a azdir dolayisiyla daha az spinal
balans Uzerinde etkisi vardir ve tedavi ihtiyaci daha azdir. Kismi segmente
hemivertebra, tek bir tarafta fonksiyonel diske sahip ve diger tarafta flizyon
durumunda olan vertebradir. Teorik olarak omurga dengeli ise de yavas ve

progresif olarak egrilik olusmaktadir.

Bir hemivertebra spinal kolonda kontrolateral tarafta bulunan baska bir
hemivertebra tarafindan denklesiyorsa bu duruma hemimetamerik sift denir.

Aralarinda en az bir normal vertebra bulunur. Eger birbirlerine yakin ve
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aralarinda bir veya iki vertebra bulunuyorsa birbirlerini dengelerler, omurganin
farkh yerlerinde bulunmalari durumunda ise dengeli olmayan egriliklerle spinal
dekompenzasyona ve kozmetik deformitelere neden olurlar. Daha ¢ok torasik
bdlgede gorulmektedirler (Sekil 2.2), (23,24).

Hemivertebranin spinal kolonla olan iligkisine gore inkarsere ve
aninkarsere olmak iizere 2 alt tipe de ayrilmaktadir. inkarsere hemivertebra
bir Ust ve alt vertebralar tarafindan kompanse edilmektedir. Bir alt ve Ust
taraftaki disk alanlari daha dar ve az gelismis dolayisiyla daha az buylime
potansiyeli barindirmaktadirlar. Skolyoz yavas seyirli ilerleme gdsterir.
Aninkarsere hemivertebra ise spinal kolondan tasar ve pedikul diziminde
bozulma meydana getirir. Genelde tam segmente ve ilerleyici egriliklere
zemin hazirlar (Sekil 2.2), (24).

P 5e
5 B8 8

Sekil 2.2: a: Aninkarsere tam segmente hemivertebra b: Inkarsere
ansegmente hemivertebra c¢: Inkarsere kismi segmente

hemivertebra d: Hemimetamerik sift

2.5.2. Segmentasyon anomalileri

Segmentasyon anomalileri vertebralarin arasinda anormal baglanti
veya bar varliginda goérulur. Mezenkimal dokudaki segmentasyon kusurundan

kaynaklanmaktadir. Bar mevcut oldugu tarafta bliyumeyi sinirlandirmaktadir.
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Tam vertebrayi igerirse blok vertebra veya halkanin sadece bir tarafini icerirse

ansegmente bar olarak adlandirilir (Sekil 2.3), (22).

d

:[‘mjﬂ'.J,llui_;\L"-‘-" h

Sekil 2.3: Segmentasyon defektleri.

A: Blok vertebra B: Unilateral segmentasyon (bar) defekti

Lateral bir defekt skolyoza, posterolateral defekt lordoskolyoza, anterior
defekt kifoza, posterior defekt ise lordoza yol agmaktadir. Bilateral bar (blok
vertebra) spinal balans Uzerinde daha az bozucu etkiye sahiptir (22). Blok
vertebra, skolyoza ve lordoskolyoza sebep olan ansegmente bar en sik

goérilen tipleridir.

2.5.3 Kanisik malformasyonar

Karisik malformasyon ayni hastada hem segmentasyon hem de
formasyon defektlerinin beraber goruldiglu durumlardir. Hizh progresyon
agisindan daha riskli olan gruptur. Ozellikle unilateral ansegmente bara eslik
eden kontrolateral hemivertebra konjenital skolyoz igerisinde en ciddi

progresyona sahiptir (25).
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Gunumuzdeki yaygin kullanilan ve zaman igerisinde skolyoz arastirma
cemiyeti (SRS) tarafindan kabul edilen siniflama ilk olarak MacEwen
tarafindan tariflenen, takibinde Winter tarafindan modifiye edilen
siniflandirmadir (26).

Winter et al. Siniflandirmasi

I. Siniflandirilamayan: Birden c¢ok ve dominant tipin olmadigi

segmentasyon defektleri
II. Kostalarin fizyonu

[ll. Vertebranin unilateral kismi formasyon anomalisinin olmasi: Kama

— trapezoid vertebra

IV. Vertebranin unilateral tam formasyon anomalisinin olmasi:

Hemivertebra

V. Bilateral segmentasyon anomalisinin olmasi: Komsu vertebralar

arasi disk mesafesi olmamasi

VI. Unilateral segmentasyon anomalisinin olmasi: 2 veya daha fazla

vertebrayi etkileyen ansegmente bar olmasi

Kawakami 3 boyutlu goéruntlileme ile hemivertebralarin morfolojik
Ozelliklerinin daha iyi anlasildigini ve kendi aralarinda farkliliklar gosterdigini
belirtmigtir. 2 boyutlu Winter siniflandirmasinin yetersiz oldugunu 6zellikle
kismi segmente hemivertebranin, 3 boyutlu morfolojik incelemesinde mevcut
sinostozlari bakimindan sadece bir formasyon kusuru degdil ayni zamanda
segmentasyon kusuru da oldugunu bu yuzden karigik tip oldugunu
vurgulayarak belirtmektedir. Benzer sekilde Winter siniflandirmasina goére
ansegmente hemivertebra formasyon kusuru olmasina ragmen kraniyel ve
kaudal sinostozlari goéruldiginde blok vertebrayla ayni siniflandirmada

olmamasinin agiklamasinin olmadigini belirtmektedir (27).

Konjenital skolyoz siniflandirmasinda 30 yila yakin suredir kullanilan bu
siniflandirma goéruntileme yoéntemlerindeki ilerlemeler ve cerrahi sonuglarin
zaman igerisinde analizi ve 0zellikle cerrahi i¢in posterior anatominin analiz

edilmesinin 6neminin anlagiimasiyla sorgulanmaya baslanmigtir. Bilgisayarl
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tomografi analizleriyle formasyon kusuru olan malforme vertebralar morfolojik
olarak 3 boyutlu incelenmis ve anterior ve posterior morfolojilerine gore cesitli
sekilde posterior yapinin oldugu (normal, hemi-lamina, fizyonlu laminalar veya
noral yapilarin ekspoze oldugu bifid alanla) uyumlu (unison) ve anterior
posterior yapinin ahenksiz oldugu uyumsuz (discordant) olmak Uzere 2 farkl
alt gruba aynimiglardir (28). Uyumsuz (discordant) anomaliler anormal
vertebranin her yapisi arasindaki yanlis flizyona gore 2 tipe ayrilabilmektedir.
Eslesmeyen kompleks tip (mismatched complex type) ve karigik kompleks tip
(mixed complex type) (27). Bu sonuglar neticesinde daha komplike ancak
konjenital vertebra anomalilerin optimal cerrahi tedavileri icin yeni bir

siniflandirma sistemi yayinlanmistir.
Kawakami et al Siniflandirmasi (27)

I. Tip 1: Tekli basit tip (Solitary simple type): Butin egrilik boyunca

yalnizca bir anormal vertebra bulunmaktadir.

II. Tip 2: Coklu basit tip (Multiple simple type): Uyumlu (unison)
anterior posterior yapilari olan birden ¢ok anormal vertebranin

varhgi

lll. Tip 3: Coklu kompleks tip (Multiple complex type): Uyumsuz
(discordant) veya uyumlu (unison) formasyon ve segmentasyon
defektlerinin  kombinasyonun oldugu birden ¢ok anormal

vertebranin varligi

IV. Tip 4: Segmentasyon kusuru tipi (Segmentation failure type):
Formasyon defektinin olmadigi birden ¢ok anormal vertebranin

varhgi

Konjenital vertebral malformasyonlarinin  fenotip ve genotip
etiyolojilerine yonelik de basit bir siniflandirma ihtiyaci hastaligin gelecekteki
genetik kohort analizlerini yapabilmek i¢in ayri bir dneme sahiptir. Bunun igin
kalitimsal yollaklarini inceleyen, gelisimsel boyutlarini inceleyen ve sendromik
tanilarini inceleyen gesitli siniflandirma sistemleri gegmiste uygulanmistir. Son
donemde Uluslararasi Vertebral Anomali ve Skolyoz Konsorsyumu

(International Consortium for Vertebral Anomalies and Scoliosis) (ICVAS)
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yayinladidi pilot siniflandirma sistemi ile bir algoritma ortaya koymustur (29).
Bu siniflandirmada vertebral segmentasyon defektleri (VSD), tek (single)
(SVSD) veya coklu (multiple) (MVSD) olarak ikiye ayrilmigtir. Mevcut
hastadaki fenotipin bilinme durumuna goérede alt tiplere ayrilmigtir. MVSD’ler
10 veya daha fazla devamlilik gosteren vertebra anomalisi varligina gore
generalize ve rejyonel ve mevcut fenotip bilinme durumuna gére tanimlanmig

(defined) ve tanimlanmamis (undefined) diye alt gruplarina ayrilmaktadir.
ICVAS siniflandirmasi (klinik) (29)
I. Tek vertebra segmentasyon defekti (SVSD)
a. Tanimlanmis (Alagiller, VATER, vb)
b. Tanimlanmamis (SVSD-U)
[I. Multiple vertebra segmentasyon defekti (MVSD)
a. Generalize (10 veya daha fazla vertebra segmenti)

i. Tanimlanmig (Spondilokostal disostozis, Spondilotorasik
disostozi)

ii. Tanimlanmamis (MVSD-GU)
b. Rejyonel (servikal-dorsal-lumbal-sakral)

i. Tanimlanmisg (Alagille, VATER, VACTERL, Goldenhar,
CHARGE, vb.)

ii. Tanimlanmamis (MVSD-RU)

2.6 Dogal Seyir

Hastaligin dogal seyrinde anomalinin tipi, verterbal malformasyonun
lokalizasyonu ve hastanin potansiyel buylumesi egriligin ilerleme potansiyelini

etkileyen en 6nemli 3 faktordar.

Yerlesim yerine bakildigida torasik ve torakolomber egrilikler,
servikotorasik ve lumbal edriliklere kiyasla daha hizl ilerlemektedirler.

Prognozu en kotu olan torakolumbal egriliklerdir, takibinde orta torakal
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egrilikler ve Ust torakal egrilikler gelmektedir. Servikal egriliklerin ise daha ¢ok
kozmetik sonuglari koétidir. ilk basta saptanan egriligin buyUkliga ise

progresyon agisindan herhangi bir sey ifade etmemektedir (25,26).

Anomali tiplerinden en masum olanlar blok vertebra ve bilateral
segmentasyon kusurlaridir. Progesyonlari yilda 2° altindadir. Sirasiyla kama
vertebra, hemivertebra ve unilateral bar daha kott prognozludur. Ancak egrilik

progresyonunu tahmin etmek zordur (25,26).

Konjenital skolyozun ise kotulestigi genel olarak 2 donem
bulunmaktadir. Bunlar hayatin ilk iki yili ve addlesan buyume donemidir. Erken

yasta klinik deformiteye yol agan anomaliler kétl seyirlidir (25,26).

2.7 Hastalarin Degerlendirilmesi

Konjenital skolyozlu hastalarin degerlendirmesi detayh spinal ve
ndrolojik muayene, radyografik degerlendirme ve eslik edebilecek anomalilerin

arastiriimasi seklinde olmalidir.

2.7.1 Klinik muayene

ilk olarak &ykiiniin alinmasinda ¢ocugun dogumu, gelisimi ve biyimesi
yanisira aile oykusu de dahil edilmelidir. Fizik muayeneye oturur ve ayakta
pozisyondaki ¢cocugun boyu Olgllerek basglanmalidir. Bliylme dénemindeki
cocugun gelisimi kayit altina alinmalidir. Sagital ve koronal imbalans mevcutsa
kayit altina alinmali, pelvik balans, bas tilti, omuz dengesi ve spinal balans

sagital ve koronal planda kayit edilmelidir. Egriligin rijidetisi degerlendiriimelidir.

ic camasirlar dahil soyulan cocukta muayene bastan baslamalidir.
Boyun hareketleri, sa¢ cizgisi ve diger bas-boyun anomalileri arastiriimahdir.
Sirt ve kalga; cildde kitle, lipomata, gamze, anormal pigmentasyon ve killanma
acisindan  incelenmelidir.  GOogus  kafesi  deformiteleri  vertebral
malformasyonlara eslik edebilecegi icin gogus kafesi anomalileri kayit altina
alinmal, restriktif akciger hastaligi agisindan inspiratuar ve ekspiratuar akciger

kapasiteleri solunum fonksiyon testleri ile degerlendirilmelidir.
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Detayl bir norolojik muayene ile kas kuvvetleri, cilt duyusu, abdominal
ve derin tendon refleksleri mevcut olabilecek spinal disrafizm acgisindan
degerlendiriimeli ve kayit altina alinmalidir. Rektal muayene mutlaka yapilmali

ve rektal tonus, duyu ve istemli sfinkter kontrolli dederlendirilmelidir.

Alt ekstremite muayenesinde uzunluk farklari degerlendirilmeli, ayakta
kavus, clubfoot veya vertikal talus varligi not edilmeli ve spinal disrafizm

acisindan ek tetkik intiyact dogurmaktadir.

2.7.2 Radyolojik Degerlendirme

Uygun goruntuleme yontemleri patolojik anatominin saptanmasi,
malformasyonun siniflandirmasi, uygun cerrahi yapilabilmesi ve 6zellikle takip
acisindan gereklidir. Ayakta duramayan hastalarda yatarak radyografi
cekilebilir ancak uygun goruntileme yontemi ayakta posterior-anterior (PA) ve
yan grafinin ¢ekilmesidir. Radyografide deformitenin agisal degeri Cobb
yontemi ile dlculmektedir. Konjenital skolyozda vertebral anomalinin yarattigi
guclik nedeniyle anatomik belirtegleri saptamak zor oldugundan deneyimli
ellerde bile en az 3° 6lgum farkhliklari olabildigi ve konjenital skolyoz
Olcumlerinde gozlemci igi guvenirlik ve gozlemciler arasi guvenirlik sirasiyla
9.6° ve 11.8° oldugu ve oldukga dusuk oldugu belirtiimektedir (30) ancak baska
yapilan bir galismada gbzlemci i¢i guvenirlik ve gézlemciler arasi guvenirlik

siraslyla 2.8° ve 3.35° oldugu ve guvenirliligin ylksek oldugu belirtiimistir (31).

Goruntileme mutlaka 2 yonla olmalidir. Lateral plandaki sagital bir
deformite tedaviyi etkileyebilir. Goruntlilemeden buyume potansiyeli ve egrilik
progresyonu hakkinda bilgi sahibi olunabilinir. Kemikler arasinda disk
mesafesi olmasi, pediklllerin goruntilenmesi blydmenin olabilecegini ve
prognozun kotii olacagini gosterir. Ozellikle 2 yas altinda vertebranin blyiik

cogunlugu kikirdak oldugu igin prognoz belirlemek uygun degildir.

Egriligin fleksibilitesini degerlendirmede kullanilan grafiler ise yatarak
yada ayakta egilme grafileri, manuel rediksiyon grafileri ve anestezi altinda
modifiye traksiyon grafileridir. Bu grafiler rutin olmayip sadece cerrahi

planlanan hastalara ¢gekilmektedir.
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Hastaligin degerlendirmesinde direkt rontgenogramlar konvansiyonel
yontemler olsalar da, ufak cesametteki hastalarin degerlendirmesinde ve
deformitenin kompleks yapisini degerlendirmede zorluk ¢ikarmaktadir.
Ozellikle malformasyonun iki boyutta degerlendirilmesi genellikle patolojiyi tam
anlamaya yetmemektedir. Newton, ek anomalisi olan %50’den fazla vakanin

iki boyutlu gorunttlemelerde tam olarak degerlendirilemedigini belirtmigtir (32).

Uc boyutlu bilgisayarli tomografi (3D-BT) osse6z anomalilerin
belirlenmesinde en iyi goruntileme yontemidir. Radyografi ve 3D-BT ile
belirlenen anomaliler ve cerrahi esnasinda gorulen anomalileri karsilastiran bir
calismada, butun hastalarda 3D-BT bulgulari ile cerrahi bulgularin ilintili oldugu
saptanmigtir ve sadece direkt radyografi ile cerrahi gergeklestirildiginde
beklenmeyen anomaliler ile karsilanabilinecegi belirtiimektedir (33). Ancak seri
X-ray’ler ve sik BT c¢ekilmesi hastaya ciddi radyasyon vermektedir. Bu ylzden

Ozellikle BT’nin rutin gozlem ve takipte yeri bulunmamaktadir.

EOS (EOS Imaging, Paris, France) yuklenen radyasyon dozunu
azaltma amaciyla gelistiriimistir. Ozellikle idiopatik skolyozda ve uzuv uzunluk
Olcumlerinde kullanimi guvenlidir ve hastayi biplanar ayaktaki pozisyonda
tarayarak dijital radyografik gorintisini elde etmektedir. Radyasyon dozunu
%85 oraninda azaltmaktadir ancak konjenital skolyozun farkli egrilik ve

malformasyon paternlerindeki sonuglari bilinmemektedir (34,35).

intraspinal patolojilerin  degerlendirimesinde manyetik rezonans
goruntileme (MRG) standart bir yontemdir. MRG, spinal disrafizmden
suphenilen, spinal korreksiyon ve stabilizasyon cerrahisi gergeklestirilecek

batin hastalar igin endikedir (36).

Genitouriner sistem anomali insidansi %18-40 oldugundan tim
hastalarda bobrekler, toplayici sistem, mesane ultrasonografi ile inclenmeledir
(37). Konjenital kalp hastaligi da %26 insidansa sahiptir. Tum hastalara detayl

kardiyolojik muayenin yanisira ekokardiyografi yapiimalidir (38).
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2.8 Eslik Eden Anomaliler

Embriyonik donemde vertebral kolon ve spinal kord, uterusla ayni
evrede gelismektedir. Bu ylzden bu hastalarda intraspinal veya ekstraspinal

bir cok anomali gorulebilmektedir.

2.8.1 Intraspinal Anomaliler

Vertebral kolon ve spinal kord geligsimi yakin iligkilidir, embriyonik
donemde geligimin kontrol evrelerini bozan herhangi bir olay noral ve vertebral
malformasyonlarin ¢ogu zaman birlikte izlenmesine sebep olur. Bu
malformasyonlar nérolojik bulgulara sebep olsa da, yoklugu intraspinal patoloji
ihtimalini ortadan kaldirmaz (22,39). Spinal anomaliler spinal kordun hareketini
kisitlamakta ve deformitenin duzeltiimesi esnasinda noral dokularda gerginlik

olusturmakta neticesinde ciddi komplikasyonlara sebep olabilmektedirler.

Spinal disrafizmler; diastometamyeli, syringomyeli, diplomyeli, Arnold-
Chiari malformasyonlari ve intraspinal tumorler gibi cesitli anomalileri
icermektedir. Konjenital skolyoz hastalarinda radyografi ve myelogramlar ile
yapilan bir galismada 251 hastanin %18,3'Unde intraspinal patolojiye
rastlanmistir (39). MRG kullanildidinda ise néral aks anomali insidansi %30-
38 araliginda oldugu belirtiimektedir (36,40). Bu grup igerisinde en sik gorulen
malformasyon diastometamyelidir. Bu yapi spinal kord veya kauda equina
igerisinde, noral dokunun sagital olarak ikiye ayrilmasidir. Yarigin icerisinde
osse0z veya fibrokatilajendz yapida ve tabani bir veya birden fazla gévdeye
yapisan bir spur bulunur (39). Diastometamyeli konjenital skolyozlu hastalarda
%20 oraninda goérulur (41). Split malformasyonlar kendi icinde tip 1; kemik
septumla beraber diastometamyeli (cift dura bulunmakta) ve tip 2; kemik

septum olmaksizin diastometamyeli olarak ayrilmaktadir (42).

Diger konjenital ndral anomaliler; epidermoid kist, dermoid Kkist,
ndroenterik kist, gergin kord, lipomalar ve teratomlardir (39). Fibréz bantlar,
gergin filum terminale, ektopik posterior sinir kokleri ve dura-araknoid
adhezyonlari arasindaki yapisikliklar sonucunda da spinal kord veya kauda
equina gerilebilir.
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intraspinal anomaliler her bdlgede ve her konjenital skolyoz tipinde
gorulebilmektedir. Hemivertebra seviyesi ve intraspinal patoloji insidansina
bakildiginda hemivertebranin lumbosakral bolgede yerlesiminin oldugu
hastalarda diger hastalara kiyasla daha ylUksek intraspinal patoloji géruldugu
saptanmistir. intraspinal patoloji insidansi lumbosakral bélgede hemivertebra
varliginda %33, lumbal bdlgede hemivertebra varliginda %13 ve torasik
bdlgede hemivertebra varliginda %10 oldugu gosterilmigtir. Calismada
intraspinal ve diger visseral organ anomalileri arasinda ise herhangi bir iligki

bulunmamistir (43).

intraspinal patolojilere yaklasim farklilik gdstermektedir. Progresyon
goOsteren norolojik defisit varliginda veya skolyotik cerrahi ve duzeltme
planlaniyorsa intraspinal patolojiye yonelik néro-cerrahi uygulanmalidir. Split
kord malformasyonlarinda ise butln tip 1 split kordlarin deformite cerrahisi
oncesinde duzeltiimesi gerektigini belirten yayinlar bulunmaktadir(44). Tip 2
lerde ise tartisma bulunmaktadir. Potansiyel gerginlik olusturma riskleri
nedeniyle cerrahi 6neren uzmanlar bulunmaktadir. Bu konuda Shen ve
arkadaslarinin prospektif olarak yapmis oldugu yayinda, tip 1 ve tip 2 split kord
malformasyonu olan konjenital skolyoz hastalarinin higbirine gevsetme ve
septum eksizyonu yapilmadan korreksiyonlarinin gergeklestirildigi ve higbir
hastada norolojik defisit gorulmedigi sadece %5 gecici norolojik bozulma
oldugu ve tipler arasinda fark olmadigi bildiriimistir. Sonug¢ olarak éncesinde
ndro-cerrahi girisim ihtiyaci olmadan konjenital skolyozda deformite
korreksiyonun batin diastometamyeli tiplerinde glvenle yapilabilecegi
belirtilmistir (45).

2.8.2 Diger Konjenital Anomaliler

Hastalarin %60’inda diger organ sistemlerini tutan anomalileri
bulunmaktadir (46). Bu anomaliler genellikle sessizdirler ancak konjenital

skolyoz tanisi konulduktan sonra taninirlar.
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2.8.3 Solunum Sistemi Anomalileri

Konjenital spinal malformasyonlarda omurga, sternum ve kostalar
arasindaki kompleks iligski nedeniyle, vertebranin deplasmani ve rotasyonunda
toraksin sekli degismektedir. Eslik eden kosta anomalisi insidansi %50,3
olarak belirtilmistir. Anomaliler daha ¢cok konkav tarafta ve eksik kosta en sik

gorulen anomalidir (47).

Respiratuar problemler, kot flzyonlarina bagh anormal pulmoner
mekanik; anormal kot mekanigi, torasik kavitenin ekspansiyonun azalmasi ve
g6gus duvari kompliansinin azalmasi neticesinde restriktif akciger hastaligi

seklinde gorulmektedir.

2.8.4 Kardiak Sistem Anomalileri

Konjenital kalp hastaligi hastalarin %10-26’sinda goérulmektedir (38).
Kalpte Ufurim duyuldugunda skolyoz kaynakh olabilecegi disinilmemeli ve
ileri tetkik yapilmalidir. Atriyal ve ventral septal defektler en sik gorulen
anomalilerdir. Klippel-Feil, Sprengel deformitesi ve servikotorasik konjenital

skolyoz varliginda insidans daha artmaktadir.

2.8.5 Genito-Uriner Sistem Anomalileri

Dediferansiye mezensimin medialinden vertebralar, ventrolateralinden
ise bobrek ve uriner trakti olusturacak olan mezonefroz gelismektedir. Bu
yuzden konjenital skolyozla beraber en sik gorulen sistem anomalisidir.
Konjenital skolyozda gortulme sikhgr %18-40 araligindadir (37,48). Anomali
bdbrekleri, Ureter, mesane ve uretrayi etkilemektedir. En sik goérilen renal
anomaliler renal agenezis, bobrek duplikasyon ve ureteral obstruksiyondur.
Obstruktif Gropati gibi hayati tehdit edebilecek urolojik problemlerin gorulme
siIkligi %6 civaridir (37). Konjenital skolyoz tanisi alan hastalar mutlaka trolojik

anomaliler acisindan taranmalidir.
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2.9 Konjenital Spinal Anomalilerin Goruldiigi Sendromlar

Anormal vertebral segmentasyon 150’den daha fazla genetik hastalik,
sendrom ve gelisim bozukluklari ile iligkilidir. SUphenilen sendromik hastalik

varliginda mevcut vertebra anomalisi tan1 koymada yardimci olabilmektedir.

Allagile Sendromu: Otozomal dominant gegisli olan bu sendromunda
inatgi sarilik ve yenidoganda kolestaz varligi sendroma tani koymak agisindan
faydali olmaktadir. Eglik eden kardiyak anomaliler siktir. G6z anomalileri
haricinde yuz anomalileri (genis alin ve nokta ¢ene) gorulebilir. En sik gorulen

vertebra anomalisi kelebek vertebradir (49).

Kamptomelik displazi: Nadir otozomal resesif gecisli bir iskelet
displazisidir. Ekstremitedeki uzun kemiklerin egriliginin yani sira ciddi ilerleyici
torasik kifoskolyoz ve pulmoner hipoplaziyle beraberdir. Cogu hasta solunum

yetmezliginden erken ¢ocukluk déneminde kaybedilir (50).

Diafanosponilostosiz: Vertebra cisimlerinin ossifikasyonun olmadigi
veya geg ossifiye oldugu resesif gecisli bir hastaliktir. Kisa boyun, kisa genis
toraks, anormal kostalar goérultur. Myelomeningosel, kistik bobrekler ve yarik
damak eglik edebilir. Radyografide vertebral cisimlerinin ossifikasyon
merkezlerinin olmadigdi, vertebral pediklllerin diziliminin farkli oldugu, serit

seklinde kostalar ve dar pelvis gorulur (51).

Spondilokostal disostozis: Somatogenezisteki problem neticesinde
anormal vertebra segmentasyonu ve kosta anomalileri gértlmektedir. Notch

yolagindaki gen bozukluklari ile iligkilidir (15).

Spondilotorasik disostozis: Kisa omurga ve radyografide orumcek
veya yenge¢ gorunuimlu kostalar ile karakterize bir malformasyondur. Cok
seviyede kaburga flizyonu ve yoklugu ile karakterize agir bir tablodur. Yasamin
ilk yillarinda respiratuar problemlerle kaybedilirler (15). Klippel-Feil ve Jarcho-
Levin sendromlarinin  gunumuzde adlandirimasiyla ilgili  karnigikhk
yasanmaktadir. Uluslararasi Vertebral Anomali ve Skolyoz Konsorsiyumu
(International Consortium for Vertebral Anomalies and Scoliosis) glinimuzde
bu sendromlarin spondilokostal ve spondilotorasik disostozis seklinde

siniflandirmasini onermektedir (15).
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VATER - VACTERL: Mevcut olan anomalinin tipine gore
isimlendiriimektedir. En sik konjenital skolyoz birlikteligi olan sendromdur.
Randomize olmayan vertebra defektleri, imperfore anus, trake-6zefagial
fisthlle birlikte olan 6zefagial atrezi, renal anomaliler ve radius noksanligr uzun
zamandir bilinmektedir. Gelisimin ayni donemine ve ayni embriyolojik orijinden

gelmeleri nedeniyle beraber gortlmektedirler.

2.10 Tedavi

Konjenital spinal deformitelere tani konuldugunda hastanin yasi, spinal
balansi ve anomalinin siniflandiriimasi oldukga 6nemlidir. Tedavi planina
gegmeden once hasta ve ailesi hastalik, dodal seyir ve tedavisi, tedavi etmenin
ve etmemenin riskleri konusuda uygun sekilde bilgilendirilmelidir. Modeller
uzerinde tedavinin anlatiimasi veya hastanin tedavisi tamamlanmis bir

hastayla bulugsmasinin saglanmasi karar vermede yardimci olabilir.

Ozellikle kotilesmeye meyili olan (6rn; unilateral hemivertebra,
kontrolateral ansegmente bar) hastalarda tedaviye hastanin yasindan
bagimsiz olarak baglanmalidir. Daha selim seyir izleyecegini dusundugumuz
hastalarda seri radyografiler ile edriligin Cobb agisi her muayenede 6lgtlmeli
ve egrilik progresyonu yakindan takip edilmelidir. Tedavide cerrahi ve cerrahi

olmayan tedavi segenekleri bulunmaktadir.

2.10.1 Cerrahi Olmayan Tedavi
2.10.1.1 izlem

Vertebra malformasyonu olan ancak dengeli bir spinal balansi olan
hastalarda tercih edilmelidir. Konjenital egriliklerin cogunda prognozu énceden
tespit etmek gugtir ve hastalar yakin takip edilmelidir. Hemimetamerik gift
veya blok vertebrasi olan, progresyonun daha az olacagini disundugumuz
hastalarda 2 yasina kadar 4 ayda bir daha sonrasinda 6 ay araliklarla seri
goéruntileme yapiimahdir. Grafiler her seferinde 6nceki ve ilk grafiler ile

kargilastiriimahdir.
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2.10.1.2 Ortez Tedavisi

Konjenital skolyozda egrilikler kemik anomalilerine baglh olduklar igin
daha cok rijit ve kisa olmaktadirlar bu ylzden ortez tedavisine uygun
olmamaktadirlar (52). Uzun, esnek ve kompansator egrilikler i¢in kullanimlari

mevcuttur. Segilen cihaz genel olarak Milwaukee ortezidir.

Ozellikle 5 yas altinda goriilen erken baslangigli skolyoz grubundaki
hastalarda diger bir alternatif ise seri derotasyonel algilamalardir. Seri govde
alcilamasi ile egrilikler cerrahiye kadar kontrol altina alinmaya calisiimaktadir.
Demirkiran’in yapmis oldugu ¢alismada konjenital skolyozlu 11 hastada seri

alcilama ile ana ve kompansator egriligin kontrolde tutuldugu bildirilmigtir (53).

Ortez tedavisinde yapilan en sik hatalar, cerrahi gerektiren bir egriligin
cihaz ile tedavi edilmeye calisiimasi ve cihazin iglevini yerine getirmediginin

anlagilamamasi ve tedaviye devam edilmesidir.

2.10.2 Cerrahi Tedavi

ilerleyici egriliklerde cerrahi kaginilmazdir. Konjenital spinal deformiteli
hastalarin cerrahi tedavisi idiopatik spinal deformiteli hastalara kiyasla daha
fazla cerrahi risk barindirmaktadir. Eslik eden spinal kord anomalisi olan
hastalarda cerrahi duzeltmeye bagli olarak noérolojik yaralanma riski
bulunmaktadir. Perioperatif norolojik defisitlerden kaginmak igin 6ncesinde
rutin olarak MRG ile hastalar intraspinal patoloji acgisindan arastiriimalidir.
Mevcut olan intraspinal patoloji yapilacak olan cerrahiye bagl olarak dizeltme
cerrahisiyle es seansl veya farkli zamanlarda yapiimalidir. Hastay riskten
kurtaran énemli bir etken ise egrilik ciddilesmeden 6nce erken ve agresif bir
sekilde deformitenin tedavisidir. intraoperatif spinal kordun uzatilmasindan ve
intraoperatif distraksiyondan kaginilmasi veya cerrahide uygulanan kisaltma

teknikleri ile perioperatif norolojik riskten kaginilabilinir (54).

Kontrolli hipotansiyon ile kanama miktari azaltilabilir ancak duzeltici
manevralar esnasinda istenmeyen kord iskemisi acisindan yakin takip

edilmelidir. Kanamanin azaltiimasinda diger kullanilabilecek olan ilaglar ise
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antifibrinolitik ajanlardir. Ozellikle pediatrik vertebral kolon rezeksiyonlarinda
Aprotinin’in ve Traneksamik asid’in kanama miktarini azalttigi gosterilmigtir.
Aprotinin gunimuzde piyasada bulunmamasina ragmen traneksamik asit
oldukga 6nemli bir etkiye sahiptir. Yapilan bir galismada antifbrinolitik
verilmeyen grupta ortalama kan kaybinin kan volimune orani %51’ iken bu
oranin traneksamik asit grubunda %30’a ve aprotinin grubunda % 32’ye
dustugu gorulmastur ve etkinliginin bdlgeden bolgeye degisim gosterdigi
bildirilmistir (55). Motor ve Duyu Uyarilmis Potansiyel Monitarizyonu (Motor —
Sensory Evoked Potential Monitoring) mumkinse butin cerrahilerde
kullaniimaldir. Bu noktada 6zellikle monitérizasyonda baslangi¢c degerlerine
kiyasla gorulen intraoperatif degisikliklerde diger kullanilabilecek olan alternatif
ise uyandirma testidir. Klguk yastaki hastalarda bile uyandrima testinin

intraoperatif norolojik takipteki etkinligi gosterilmistir (56).

Konjenital deformitelere yaklagim deformitenin ilerlemesini engelleyen
ve mevcut deformiteyi dizelten yaklasimlar olarak iki bashga ayrilabilir.
Deformitenin ilerlemesini engelleyen yaklagimlar klasik yaklagimdaki in situ
fuzyondur. Mevcut deformiteyi dizeltme ise buylme modulasyonundaki
(konveks hemiepifizyodez) gibi yavas dizeltici veya spinal osteotomiler,
hemivertebra eksizyonu ile akut duzeltici olabilir. Konjenital deformite
cerrahisinde pek ¢ok alternatif mevcuttur. Onemli olan hangi cerrahinin, hangi

yasta, kime ve ne zaman uygulanacagidir.

Deformiteyi engellemenin her zaman deformiteyi duzeltmekten daha

kolay oldugu unutulmamalidir.

2.10.2.1 Deformite ilerlemesini Engelleme
In Situ Flizyon

In situ fuzyon kuguk egriligi olan ve ileri derece egrilik olusmadan 6nce
uygun yasta yapilan tarihsel olarak en eski cerrahi tekniktir. ideal olan hastalar
unilateral ansegmente bari olan hastalardir. Fizyonun uygun yasta yapilmasi

onemlidir ornegin kontrolateral hemivertebra ve unilateral ansegmente bar gibi
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ileri derecede egrilik yaratacak malformasyonlarda 1 yasina kadar yapilmalidir
(57).

Posterior fuzyona ek olarak anterior fuzyon gereksinimi, eskiden
tartismali bir konu olmakla beraber, krankmili (crankshaft) fenomenini
engellemesi ve psddoartroz oranlarini disirmesi nedeniyle dnerilmektedir.
Takibinde govde algisi veya Milwaukee cihazi ile 4-6 ay immobilizasyon

uygulanir.

Gecmiste deformitenin anatomisinin kompleks, edriligin rijit olmasi ve
eslik eden intraspinal patolojiler nedeniyle konjenital skolyozda
enstrimantasyondan kaciniimaktadir. Gulnimuizde mevcut olan daha iyi
goruntileme teknikleri, néromonitdrizasyon olanaklari ve gelisen implant
teknolojileri sayesinde konjenital skolyozda enstrimantasyon daha guvenlidir
ve bdylece daha iyi dizeltmeler mimkindir. Bu nedenle, in situ flizyonun
korreksiyon saglamamasi ve psoddoartroz oranlarinin yuksek olmasi nedeniyle
tedavi sonugclarinin kotu olmasi (58), ileri derece egriligi olan ve govde
imbalansi olan hastalarda deformiteyi dizeltememesi nedeniyle ginumuizde

¢ok tercih edilen bir tedavi yontemi degildir.

2.10.2.2 Kademeli Duzeltme Teknikleri
2.10.2.2.1 Hemiepifizyodez ve Hemiartrodez

Bu teknik formasyon kusuru veya karisik tip deformitesi olan hastalar
icin uygundur. Segmentasyon kusuru olan hastalarda rolu bulunmamaktadir.
Deformitenin korreksiyonu konkav taraftaki omurganin bliyime potansiyeline
baglidir. En uygun oldugu malformasyon tipi tek hemivertebralardir. Cerrahi
tedavi icin secilecek en uygun hasta grubu; 5 yasin altinda ve 70° altinda
lordozun veya kifozun eglik etmedigi skolyozu olan hastalardir (59). Egriligin
ilerlemesini engellemesi ve konkav taraftaki buyume ile duzelmenin kademeli
saglanabiliyor olmasi bakimindan konveks buyume arresti etkili bir yontemdir
ancak en buyuk problem sonuglarin tahmin edilemiyor olmasidir. Thompson
ve ark. uzun donem sonuglarinda yuksek oranda basari bildirmis ve hastalarin

%76’sinda Cobb agisinda diizelme goruldiigini bildirirken (60), Uziimctigil 40
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aylik takipte ortalama 5° dizelme oldugunu ve ancak hastalarin %41’inde

gercek epifizyodez etkisi goruldiaguni belirtmektedir (61).

Konveks hemiepifizyodezdeki basari oranlarini yukseltmek amaciyla
Alanay ve ark. konkav tarafa rod yerlegtirilerek distraksiyon uyguladiklari yeni
bir modifikasyon tariflemislerdir. Kirk aylik takipte koronal planda konveks
tarafta %44 duzelme distrakte edilen bdlgede %77 dizelme oldugunu
belirtmiglerdir (62).

2.10.2.2.2 Buyiimenin Korunmasi / Stimulasyonu

Blyuyen Rod: Buylyen rod uygulamasi anormal vertebral segmentte
bir miktar fleksibilitesi olan veya konjenital anomalinin oldugu vertebral
segmentlerin rezeksiyon igin gok uzun oldugu veya konjenital deformiteye eslik
eden yapisal paternde kompensatuar egriligi olan kuguk yastaki hastalar igin
guvenli ve guvenilir bir yontemdir. Bluyuyen rod uygulamalari ilk olarak
vertebral anomalinin olmadigi deformiteler icin tarif edilmistir, amag deformiteyi
tekrarlayan distraksiyon manevralari ile rekonstrikte etmektir. Ancak son
yillardaki buyuyen rod serilerinde konjenital hastalara uygulandigi
gorulmektedir. Konjenital skolyozda etkinligi ve guvenirliligin arastinildigr 2
seride 2 yillik takiplerde hastalarin ana egriliklerinde %31 ve 6nemli oranda
dizelme goruldugl, yilda ortalama 1.2 -1.49 cm uzama elde edildigi
bildiriimektedir (63,64). Diger dnemli bir bulgu ise akciger i¢in olan alan oranin
0,81’den 0,94’e arttigidir. iki calismada da énemli nérolojik bir defisit olmadigi
belirtimektedir (63).

Kostal Distraksiyon ve Ekspansiyon Torakoplasti: Blyuyen rod
uygulamalari dogrudan omurgayl hedeflerken ikincil kazang¢ akciger
gelisimidir. Ancak ileri derecede kosta anomalisi olan hastalarda, kosta
anomalisi olan konkav tarafta torasik kafesin tam uzayamamasi ve
gelisememesi nedeniyle akciger gelisimi yeterli olmaz ve ciddi solunum
yetmezlikleri olur. Primer problem torasik kafes ise mevcut deformiteye yonelik
kostal distraksiyonlar ve torasik ekspansiyon uygulanir (65). Torasik yetmezligi

olan ve ileri derece kostal fuzyonu olan konjenital skolyozlu hastalarda ilk
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olarak go6gus duvarini hedefleyen ikincil olarak vertebradaki egriligin
ilerlemesini engelleme amaciyla vertikal uzayabilen prostetik titanyum kosta
(vertical expandable prosthetic titanium rib) (VEPTR) gelistirilmistir (65). Erken
dénem sonuglarinda akciger kapasitesinden artis bildirilen VEPTR
uygulamasinin uzun donem sonuglari bilinmemekle beraber orta donem 3
yillik takip sonuglarinda butun hastalarda ortalama torasik yukseklikteki artig
3.41 cm ve Cobb agisinin hastalarin %83’unde ortalama 8,9 derece duzeldigi
bildirilmistir. En sik gorulen komplikasyonlar ise hastalarin %30’'unda gorulen

cihaz migrasyonu, enfeksiyon ve cilt problemleridir (66).

2.10.2.3 Akut Diizeltme Teknikleri
2.10.2.3.1 Hemivertebra Eksizyonu

Hemivertebranin eksizyonu akut ve mukemmele yakin duzeltme
saglayabilmesi acisindan oldukc¢a tatmin edici bir cerrahidir. Eksizyonu ile
deformitenin ilerlemesi de durdurulmaktadir. Teknik olarak uzun zaman 6nce
tarif edilmis olsa da, gegmis donemlerde cerrahinin uzun ve zorlayiciligi ve
hastalarin ek komorbiditeleri nedeniyle ¢cok uygulanmamaktaydi. Anestezideki
gelismeler, postoperatif yogun bakimdaki iyilesmeler ile beraber ginimuzde
torakolumbal ve lumbal bdlgedeki tek hemivertebralarin tedavisinde standart
tedavidir (67).

Hemivertebrektomi amaciyla cesitli teknikler tarif edilmistir. Kombine
anterior ve posterior yaklagimla ayni anda veya evrelendirilerek yapilabilecegi
gibi yalnizca posteriordan kostatransversektomi yaklagimi ile eggshell
proseduru gibi hemivertebra dekansellizasyonunu takiben kabugun kollapsi ve
deformitenin duzeltiimesi seklinde de gercgeklestirilebilir. Kombine yaklagim
tercih edilecekse ayni seans veya Once anterior bir veya iki hafta sonra
posterior cerrahi gergeklestirilir, ayni seansa gore arada kan transflizyonu

yapilabilmesi avantajidir.

Kombine yaklasim ile sadece posterior yaklagim arasinda ise sadece
posterior yaklasimda daha az yogun bakimda ve hastanede kalmanin oldugu

ve cerrahi nedenli genel komplikasyonlarin daha az oldugu bildirilmistir (68).
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2.10.2.3.2 Enstrumantasyon ve Fluizyon

Enstrimantasyona ihtiyag, gecmiste bildirilen yUksek oranda

psodoartroz ve egrilikte elde edilen dizeltmenin kaybolmasindan dogmustur.

Konjenital skolyozda spinal enstrimantasyon yontemlerinin kullanimi ilk
olarak Harrington rodlarinin kullanimiyla John Hall tarafindan tarif edilmistir ve
ayni makalede Harrington rodlarin kliguk ¢cocuklarda kullaniminin oldukga zor
olduguna deginilmistir (41). Ancak modern implant teknolojileri ile kullanimi
yayginlasmis ve standart hale gelmigtir. Yayinlanan serilerde psoédoartroz ve
implant yetmezlik oranlarin oldukga az oldugu ve noérolojik defisit riskinin

oldukga az oldugu bildirilmigtir (69).

Konjenital deformitelerde kismi veya tam duzeltme artrodez ve
enstrimantasyon ile mamkun olabilmektedir. Dizeltmenin miktari anomalinin
tipine, deformitenin miktarina ve cerrahinin buyukligline baghdir.
EnstrGmantasyon igin durulacak seviyeler belirlenirken spinal radyografilere ek
olarak anomalinin fleksibilitesini belirlemede kullanilan egilme veya traksiyon

grafileri kullaniimaktadir.

Anomalinin oldugu vertebrada fleksibilitenin belirlenmesi cerrahi igin
oldukga Onemlidir. Fleksibilite grafilerinin cerrahi teknigi belirlerken ve
dizeltme esnasinda secilecek seviyeleri belilemede kullaniimasi
onerilmektedir. Lateral edilme grafileri 1. jenerasyon enstrimantasyonda
(Harrington rodlari) cerrahi dizeltmenin ne kadar duzeltecegini gostermede
altin standart olarak kabul edilmekteydi. Pedikul vidalarinin kullaniimasinin
baglamasiyla beraber aktif yana egilmeli supin radyografilerinde de etkinligi
gosterilmistir (70). Ancak hasta kooperayonu gerektirmesi 6zellikle egriligin
fleksibilitesini degderlendirmesini komplike hale getirebilmektedir. Bu ylzden

bagka fleksibilite degerlendirebilecek yontemler arastirilmigtir.

Manuel reduksiyon grafilerinde egriligin apeksine manuel reduksiyon
yapilarak egriligin fleksibilitesi dederlendiriimeye calisiimaktadir (71). Ancak
manuel reduksiyon grafileri ile postoperatif dizeltme elde edildikten sonraki

grafiler karsilastirildiginda istatiksel anlamli bir fark bulunanamamistir (72).
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Davis ise duzeltme cerrahisi sonrasindaki en yakin sonuglarin elde
edilebilecegini goOsterdigi genel anestezi altinda traksiyon grafilerini tarif
etmistir (73). Teknik olarak kas relaksasyonu takibinde yapilmakta ve hasta
kooperasyonu gerektirmemesi avantajlaridir. 3 yontemin karsilastiriidigi bir
calismada tensil radyografilerin ana torakal bdlge edriliklerinde cerrahi
korreksiyona en yakin sonucu verdigi lumbal bolge egriliklerinde ise cerrahi
duzeltmeden daha fazla egrilikte azalma gozlendigi ve postoperatif sonuglara
en yakin fleksibilitenin ise genel anestezi altinda traksiyon grafisi ile elde
edildigi bildirilmistir (74).

Normal segmentasyonun ve fleksibilitenin oldugu radyografiler ile
anlasilan, ciddi olmayan deformitesi olan hastalarda tedavide standart
posterior flUzyon ve enstrimantasyon yeterli olmaktadir. Ek anterior cerrahi
kalan bayime miktarinin fazla oldugu hastalarda crankshaft fenomeninden
kaginmak amaciyla uygulanir ayni zamanda orta derecede deformitesi olan
ve goruntllemede iyi sinirl disk aralid1 gorulen hastalarda fleksibilite az ise

anterior yaklasim ile diskektomi ve daha iyi dizilimli bir omurga elde edilebilir.

Gegmis donemde zorlu deformitelerin tedavisine baktigimizda ayn
anterior ve posterior yaklagimlarla 6nce anterior gevsetme ile esnekligin
kazanilmasi takibinde posterior yaklasim ile in situ veya enstrumantasyonlu
fuzyon uygulanmaktaydi. Kifotik segmentin anteior gevsetilmesi ile yeterli
fleksibilite elde edilememesi, uzun cerrahi sireleri ve fazla kanama miktarlari
anterior cerrahinin yavas yavas terkedilmesine sebep olmus ve son yillarda

sadece posterior yaklagim daha populer hale gelmistir (75,76).

Daha ciddi deformitelerin tedavisi nérolojik sikintilar ve cerrahinin
blyukligu nedeniyle daha zordur. Vertebral konjenital flizyonlara uygulanacak
osteotomiler duzeltmeye yardimci olmaktadir ancak dogrudan veya dolayli
kord hasari verebilecek olmalari, ciddi kanamaya sebep olabilecekleri
nedeniyle korkutucudurlar (77). Ancak son dénemde c¢ok seviye spinal
osteotomiler ile eslik eden pedikil vidalari ile enstrimantasyonun ciddi
idiopatik egriliklerde basarisi Uzerine, egriligin ileri derecede ve sert oldugu
konjenital skolyozlu hastalarda spinal osteotomiler ile deformite korreksiyonu
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gerceklestiriimeye baslanmistir (78). Spinal osteotomi uygulanmasinda genel
kural olarak flexibilite grafilerinde yari yariya deformite azalmiyorsa posterior
osteotomilerin faydal olacagi seklindedir ancak bununla ilgili literatirde bilgi

bulunmamaktadir.

Osteotomi tiplerine baktigimizda 2014 yilinda yayinlanmis olan SRS-
Schwab siniflandirmasi bu konuda en yaygin kullanilanilan siniflandirmadir

(79). 6 farkh evreye ayrilmaktadir.
SRS-Schwab Spinal Osteotomi Siniflandirmasi
Evre 1: Kismi faset eklem rezeksiyonu
Evre 2:Tam faset eklem rezeksiyonu
Evre 3: Pedikul/ kismi cisim rezeksiyonu
Evre 4: Pedikul/ kismi cisim / disk rezeksiyonu
Evre 5: Tam vertebra ve disk rezeksiyonu
Evre 6: Coklu vertebra ve disk rezeksiyonu

SRS-Schwab siniflandirma sistemi ¢ogunlukla dizeltme esnasinda
kompresyon ve anatomik yapilarin rezeksiyonu tzerinden yapildidi i¢in erken
baslangicli deformiteler Uzerine uygulanabilirligi kisithdir ¢inkl buydyen

omurga cerrahisi eriskin tedavi felsefesinden farkllik géstermektedir.

Batln posterior osteotomiler kemik ekspojuru ve yumusak dokularin
gevsetilmesi ile baslamaktadir. Ligamentum flavum, interspindz ligaman ve
eklem kapsulu ve kikirdak erigkinlere kiyasla ku¢uk ¢ocuklarda daha kalindir.
Egriligin apeksinde bu sekilde gergeklestirilen yumusak doku gevsetmesini
takiben deformitenin korreksiyonu ek osteotomiye ihtiya¢ olmadan
gerceklestirilebilmektedir. ihtiyac halinde inferior artikiiler prosseslerde rezeke
edilebilir (evre 1 osteotomi) ancak yetersiz olmasi durumunda daha ylksek

osteotomilere gecilmelidir (80) .

Smith-Petersen (SPO) osteotomisi faset eklemlerin arasindaki posterior
kolonun alindigi ve anterior kolonun disk alanina dogru acildigi bir

osteotomidir. ilk olarak ankilozan spondiloz hastalarinda tek bir seviyede



31

lordoz elde etmek igin uygulanmistir. (81). Ponte ise Scheurmann’s kifozunda
¢ok seviye uyguladigi chevron osteotomilerine Ponte iglemi adini vermigtir.
Hem Smith-Petersen hem de Ponte osteotomisi posterior kolon osteotomisinin
(PKO) alt bashgi olup SRS-Schwab evre 2 osteotomilerdir. E§er yumusak
doku gevsetmesine ragmen yeterince dizeltme elde edilemediyse endikedir.
Deformiteyi sagittal, koronal ve aksiyel planda dizeltmeye yardimci olur.
Erigkin yas grubunda teorik olarak SPO her mm rezeksiyonda 1° korreksiyon
yapmakta ve her seviyede 10-15° sagittal planda 5-10° dlzeltme
saglamaktadir. 10-15" Uzerinde korreksiyon elde etmek icgin birden fazla
seviyede osteotomi vyapilabilmektedir. SPO genel olarak erigkin ve
addlesanlarda egrilik 70-75° Uzerindeyse ve fleksibilite grafileri ile 40”ye
azalmiyorsa veya kifoz varliginda hiperekstansiyonda 40-45° ye azalmiyorsa
uygulanir (80). Ancak cocukluk yas grubuna ait fleksibilite - korreksiyon

degerlerine ait herhangi bir yayin bulunmamaktadir.

Onsekiz hastalik konjenital skolyoz deformitesinin oldugu bir seride
Ayvaz ve ark. ¢ok seviye chevron osteotomisi ve kosta osteotomisi ile
deformitede %62 dizeltme elde ettiklerini ve higbir hastada postoperatif

norolojik komplikasyonla kargilagmadiklarini belirtmektedirler (78).

Kompleks vertebral anomalilerde yumusak doku gevsetmeleri veya
¢coklu PKO vyeterli olmamaktadir. Cok planda mevcut olan deformitelerde
mevcut multiple hemivertebra ve ansegmente barlara hemivertebrektomide
yeterli olamamaktadir. Daha ileri ve zor bir osteotomi olan vertebral kolon
rezeksiyonu (VCR) gerekmektedir (77). VCR en az bir vertebral cismin anterior
ve posteriorun sirkumferansiyel olarak eslik eden intervertebral diskleriyle
beraber rezeksiyonudur (SRS Schwab evre 5-6 osteotomiler). ilk olarak
Bradford tarafindan kombine anterior ve posterior yaklagimla takibinde Suk

tarafindan tek posterior yaklagimla tarif edilmistir (82,83).

Teknik olarak zor olan VCR’In gocukluk yas grubuna uygulanmasinda
da erigkin yas grubuna uygulanmasina kiyasla farkliliklar bulunmaktadir.

Erigskin yas grubundaki gibi entrimantasyonun guvenlik igin osteotomi
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seviyesinin yukari ve asagisina asiri uzatilmasi onerilmemektedir. Cocukluk
yas grubundaki diger problemler ise cerrahi alandaki buyumenin durmasi
neticesinde kisa bir govdeye ek olarak gecici akciger fonksiyonlarinin
bozulmasi ve crankshaft fenomenin goérulebilecek olmasidir. Kirkdort kifoz ve
skolyoz hastasinin oldugu vaka serisinde preoperatif ortalama 106° olan
egdriligin postoperatif ddbnemde 41.4"’ye geriledigi ve egriliklerde ortalama % 61
dizeltme elde edildigi, koronal imbalansin %79 duzeltildigi belirtiimigtir.
Komplikasyon olara iki hastada enfeksiyon, 2 hastada dural laserasyon ve 1

hastada hemopndmotoraks gelistigi bildirilmistir (84).

VCR mevcut risklere ragmen gunimuzde tecrubeli merkezlerde ciddi
govde imbalansi olan hastalardaki kompleks spinal deformitelerin cerrahisinde

standart bir cerrahi prosedir haline gelmektedir (85).

2.11 Amag

Konjenital spinal deformiteler embriyolojik donemde meydana gelen
vertebra anomalilerine bagli gorilen deformitelerdir. Meydana gelen egrilikler
konveks tarafta buyime devam ederken konkav tarafta buyimenin olmamasi
veya yavas olmasina bagli diger spinal deformitelerden O6nce
gorulebilmektedir. Rijid ve ilerlemeye egilimi olan konjental spinal deformiteler
diger spinal patolojilere gore farkllik gostererek hem spinal dengenin daha
hizli bozulmasi hem de akciger gelisimini bozarak respiratuar yetmezliklere

sebep olabilecek olmasi nedeniyle cerrahi tedavi gereksinime yol agmaktadir.

Tedavide amag buylyen cocukta dengeli bir omurga elde ederken
normal omurga buylumesini ve fleksibilitesini olabildigince korumaktir.
Deformitenin ilerlemeden 6nce erken ve agresif tedavisi hastalarin risklerini
minimuma indirmektedir. Erken tanmnin yani sira, anomalinin ve
progresyonunun dogru tahmini optimum tedavi icin gereklidir. Geg¢miste
kullanilan 6n-arka ve yan grafileri yerine gunumuizde U¢ boyutlu bilgisayarl
tomografi  kullanilarak vertebra anomalisinin  morfolojisi daha net

anlasilabilmektedir. Ancak ileri gértntileme yéntemlerine ragmen, zamaninda
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tani konulamamis veya ihmal edilmis egriliklerin tedavisi oldukga gugtur ve

ciddi komplikasyonlara sebep olabilir.

Konjenital skolyozun dogasi nedeniyle tedavide cerrahi olmayan
tedaviler, cerrahiye alternatif olamamakta ve tek basina tedavide basari
oranlari oldukga dusuktur (52). Cerrahi tedavi alternatifleri ise U¢ genel baslikta
erken dénemde deformitenin ilerlemesini durdurmak, deformite duzeltilirken
bliyuyen omurga biyomekanigine en az zarari vermek veya ge¢ donemde
mevcut deformiteyi kademeli veya akut sekilde dizeltmektir. Bu segenekler
gecmiste kullanilan erken donemde basvurulan hastalarda deformitenin
ilerlemesini durduran in situ flzyon, deformiteyi duzeltirken omurga
blyUmesine musaade eden buylyen rod uygulamalari ve mevcut deformiteyi
kademeli dlzelten konveks hemiepifizyodez veya akut dulzelten
enstrimantasyon ve fuzyon ile beraber hemivertebra eksizyonu veya spinal
osteotomilerdir (14,22,41,52,54,57,60,63,64,66,68,85).

Enstrimantasyon ve flizyon uygulanan cerrahilerde deformitenin
duzeltilmesi igin gereken, erken ¢ocukluk ve addlesan yas grubunda gorulen
diger spinal deformiteleri dizeltmeye yeterli olan posterior gevsetme, daha rijid
ve kemik anomalisi zemininde gorulen konjenital skolyozlarda yeterli
olamayabilmekte ve spinal osteotomilere ihtiyag duyulabilmektedir
(54,57,82,85). Gunumuzde gelisen tip ve implant teknolojisi sayesinde
gecmiste enstrumantasyonundan korkulan konjenital skolyozda, spinal
osteotomiler ileri dizeydeki merkezlerde deformite cerrahisinde standart hale
gelmektedir (85).

Cocukluk yas grubunda, buylyen c¢ocugun anatomisindeki ve
fizyolojisindeki farkliliklar nedeniyle konjenital skolyoz cerrahisinde daha ¢ok
kullanimi gorulen spinal osteotomiler ise posterior kolon osteotomisi ve
vertebral kolon rezeksiyonudur (80). Ancak bu spinal osteotomilerin erigkin yas
grubunda endikasyonlari ve cerrahi sonuglari hakkinda vyeterli veri
bulunmasina ragmen c¢ocukluk yas grubundaki uygulama nedenleri ve

sonuglari netlige sahip degildir.
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Bu gcalismanin amaci Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi'ne
bagvuran konjenital omurga egriligi tespit edilen hastalarda uygulanan
enstrimantasyon ve fuzyonda sadece posterior yumusak doku gevsetiimesi
yapilan hastalar ile beraberinde posterior kolon osteotomisi uygulanan hasta
gruplarinin  kargilastirilmasi  cerrahilerin ~ guvenirliliginin,  etkinliginin

degerlendiriimesi ve osteotomi tercihini etkileyen faktorlerin saptanmasidir.
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3. GEREG VE YONTEM

Calisma Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji
Anabilim Dalr’nda gercgeklestirildi. Calismaya baslamadan 6nce Hacettepe
Universitesi Bilimel Aragtirmalar Degerlendirme Komisyonu'ndan 10.05.2016
tarihli GO 16/257-09 numarali etik kurul izni alindi. Tum hastaladan ¢alismaya
dahil edilmeden o6nce verilerinin kullanimina dair onam alindi. Calisma
restropektif kesitsel bir calisma idi. Ocak 2010-2015 tarihleri arasinda
Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim
Dal’nda cerrahi mudahele yapilan konjenital skolyoz hastalari ele alindi.
Saptanan toplam 62 konjenital skolyozuna yonelik cerrahi uygulanmis hasta
icinden uzun segment posterior enstrimantasyonla ( = 5 seviye) deformite
korreksiyonu yapilmis ve cerrahide osteotomi yapilmamis olan veya posterior
kolon osteotomisi uygulanmis olan 32 hasta (23 kiz, 9 erkek) ¢alismaya dahil
edildi. Ortalama yas 14 (9-17 yas) ve ortalama takip slresi 41 ay (13-80 ay)'dir.

Calismaya dahil edilme kriterleri; yalnizca posterior yaklasimia,
osteotomi uygulanmamis veya posterior kolon osteotomisi ile beraber 6 seviye
veya daha fazla uzun segment enstrimantasyon ve fuzyon uygulanmisg, ve en

az bir yillik takibin olmasiydi.

Calismadan cikartilma kriterleri 18 yasindan buyudk olunmasi, daha
onceden gecirilmis deformite dizeltici cerrahinin olmasi, 12 aydan daha kisa
izlemin olmasi, 6 seviye altinda enstrumantasyon uygulanmig olmasi, egriligin
kifoz olmasi veya kifotik segmentin skolyotik segmente gore daha ciddi olmasi,
vertebra anomalisinin tek segmentte olmasi, preoperatif ve postoperatif
grafilerin degerlendirilemiyor olmasiydi. Buna gore takip suresi kisa olan 8
hasta ¢alismaya dahil edilmedi. 2 hasta daha onceden gegirilmis deformite
dizeltici ameliyati oldugu icin, 1 hasta anterior gevsetme ve posterior
enstrimantasyon fizyon uygulandigi i¢in, 11 hasta hemivertebrektomi ve
posterior vertebral kolon rezeksiyonu uygulandigi igin, 3 hasta 6 seviye alti
enstrumantasyon uygulandigi igin ve 5 hasta egriligi sagital planda 6n planda

oldugu igin ¢ikartildi.



36

Calismaya dahil edilen hastalarin hastane kayitlari dosyalarindan ve
Nucleus v9.17.19 kullanlarak ve goérinttlemeleri PACS V6.0 kullanilarak elde
edildi. Hasta kayitlarindan yas, cinsiyet, daha once gegirdigi cerrahileri,
basvuru anindaki ve cerrahi sonrasi muayene bulgulari, eslik eden sistem
anomalileri, cerrahi sonrasi ve takiplerde tespit edilen komplikasyonlar,
uygulanan cerrahinin tipi, spinal osteotomi uygulanmissa tipi, stresi ve cerrahi
esnasindaki kanama miktari hastane kayitlarindan incelendi. Cerrahi oncesi
deformitenin buyudklugu, intraoperatif anestezi altinda traksiyonun deformite
Uzerine etkisi ve cerrahi sonrasi deformitenin nihai sekli radyografiler ile
degerlendirildi. Batlin vertebral anomaliler grafiler ve bilgisayarli tomografi
goruntuleri ile analiz edildi. Deformiteler anomalinin tipine gore formasyon,
segmentasyon kusuru ve karisik tip olmak tzere siniflandirilidi. Ayni zamanda
hastalarin G¢ boyutlu bilgisayarli tomografilerinden (3D-BT) Kawakami
siniflandirmasina gore siniflandiriimalari gerceklestirildi. Bu calismaya diger

seviyelerdeki, egrilige katilmayan vertebral anomaliler alinmadi.

Hastalar cerrahi esnasinda osteotomi uygulanma durumlarina gére 2
gruba ayrildilar. 1. gruptaki hastalar deformite cerrahisi esnasinda spinal
osteotomi uygulanmadan yalnizca posterior enstrimantasyon ve flzyon
uygulanmiglar, 2. gruptaki hastalar posterior kolon osteotomisi ve posterior

enstrimantasyon ve flzyon uygulanmis hastalar idi.

Hastalarin radyografik élgiimlerinde Cobb acilari, anteroposterior (AP)
preoperatif, traksiyon ve postoperatif grafilerde dlguldi. Sagital plan fizyolojik
egrilikleri global torasik kifoz ve global lumbal lordoz olarak oélguldi. T2-T12
arasindaki superior end plateleri global torasik kifoz, L1-S1 superior end
plateleri global lumbal lordoz 6&lgiminde kullanildi. Deformitenin oldugu

seviyelerde koronal ve ayni seviyelerde sagital plan dlgumleri yapildi.

Spinal balansin belirlenmesinde sagital planda C7 vertebra korpusunun
orta noktasindan g¢ekilen gizginin sakrumun anterosuperior kdsesi arasindaki
mesafe Ol¢uldl. Sagital planda ek olarak pelvik parametreler olan pelvik
insidans, pelvik tilt ve sakral slopla beraber pelvik insidans o6lgumu

gergeklestirildi.
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Koronal planda spinal dengenin degerlendiriimesi igin C7 plumb ¢izgisi
ile sakrumun orta noktasi ara mesafe 6l¢lldi. Koronal planda ek olarak T1-
T12 superior end plateler ile L1-S1 superior end plateler arasindaki acilar

Blguldil.

Vertebral anomali olan segmentin uzunlugunun degerlendirmede 3D-
BT kullanildi. Ek olarak 3D-BT araciligi ile vertebral anomalinin morfolojisine

gore hastalar Kawakami siniflandirmasina gore siniflandirildi.
Kawakami et al Siniflandirmasi (27)

I. Tip 1: Tekli basit tip (Solitary simple type): Butlin egrilik boyunca

yalnizca bir anormal vertebra bulunmaktadir

II. Tip 2: Coklu basit tip (Multiple simple type): Uyumlu (unison)
anterior posterior yapilari olan birden ¢ok anormal vertebranin

varhgi

lll. Tip 3: Coklu kompleks tip (Multiple complex type): Uyumsuz
(discordant) veya uyumlu (unison) formasyon ve segmentasyon
defektlerinin  kombinasyonunun oldugu birden ¢ok anormal

vertebranin varligi

IV. Tip 4: Segmentasyon kusuru tipi (Segmentation failure type):
Formasyon defektinin olmadigi birden ¢ok anormal vertebranin

varligi

TUm hastalara preoperatif donemde manyetik rezonans goérintileme

yontemleri uygulandi ve hastalar intraspinal patoloji agisindan degerlendirildi.

Gruplar icin elde edilen degerler; yas, takip suresi, vertebral anomalinin
tipi, vertebral anomali olan segmentlerin uzunlugu, cerrahinin slresi, kanama
miktarlari, enstrimantasyon yapilan segmentin uzunlugu, deformitedeki ana
egriligin preoperatif, traksiyon ve postoperatif durumu ve degisim oranlari,
koronal balanslarinin preoperatif ve postoperatif durumlari, sagital
balanslarinin preoperatif ve postoperatif durumlari, torakal kifozlarinin
preoperatif ve postoperatif durumlari, lumbal lordozlarin preoperatif ve

postoperatif durumu ve Kawakami siniflandirmalari bakimindan istatiksel
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yontemler kullanilarak karsilastirildi. istatiksel analiz icin IBM SPSS Statistics
verisyon 24 (New York, ABD) paket programi kullanildi. Degiskenlerin normal
dagiliminda Kolmogorov-Smirnov testi kullanildi. Normal dagilim gosteren
gruplarda iki degiskende one way ANOVA testi, normal dagihm goéstermeyen
gruplarda iki degiskende Mann-Whitney U test, ¢ok degiskende Kruskal-Wallis
testi kullanildi. p degerinin 0,05’den kuguk olmasi istatistiksel olarak anlamli
kabul edildi.

3.1 Cerrahi Teknik

Butlun hastalara standart bir cerrahi teknik uygulanmadi. Batun
hastalarda yalnizca posterior yaklasim ile enstrumantasyon ve flzyon
uygulandi. intraoperatif spinal kord transkraniyel elektrik motor uyariimig
potansiyeli monitérizasyonu ile noérolojik agidan takip edildi. Genel prensip
olarak duzeltme igin distraksiyondan kaginilarak translasyon ve cantilever
dizeltme manevralari uygulandi. Spinal osteotomi yapilan hastalarda
enstrimantasyonu takiben posterior kolon osteotomileri oncelikle posterior
ligamentlerin rezeksiyonu takibinde fasetektomi yapilarak uygulandi. Kosta
osteotomisi kosta makasi ile transvers proseslerin 1 cm lateralinden olacak
sekilde kesilerek konkav tarafta uygulandi. Tum hastalar postoperatif 1. gun

mobilize edildi.
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4. BULGULAR

Hastalar bolumimuze sirtta egrilik sikayeti ile bagvurmuslardir. Toplam
32 hastanin 9'u erkek ,23’'U kiz idi. Ortalama yas 14 (9-17 yas) ve ortalama
takip suresi 41 ay (13-80 ay)’dir.Hastalarin demografik 6zellikleri Tablo 4.1 de

gosterilmektedir.

Hastalarin daha oOncesinde deformitelerine yonelik cerrahi girisim
hikayeleri bulunmamaktadir. Basvuru anindan hastalarin bilinen kardiyak ve
pulmoner komorbiditesi ve hastalarin kendi baslarina mobilize olmalarini
engelleyecek  bilinen  noérolojik  defisiti  bulunmamaktaydi. MRG
goruntulemelerinde toplam 15 hastada intraspinal patoloji oldugu saptandi. 8
hastada tip 2, 5 hastada tip 1 diastometamyeli, 2 hastada syringomyeli oldugu
belirlendi. 5 hastada deformite cerrahisi 6ncesinde noérogirurjikal cerrahi ile

spur eksizyonu uygulanma hikayesi bulunmaktadir.

Butun hastalarin radyolojik incelemelerinde 10 hastada karisik vertebra
anomalisi, 15 hastada formasyon anomalisi ve 7 hastada segmentasyon
anomalisi saptandi. Egriliklerin apekslerinin lokalizasyonu 7 hastada Ust
torakal (T1-T6), 23 hastada alt torakal (T7-T12) ve 2 hastada Ust lumbal (L1-
L2) bolgedeydi. 3D-BT analizlerinde Kawakami siniflandirmasina gére 8
hasta evre 2 (Sekil 4.1), 15 hasta evre 3 (Sekil 4.2), 5 hasta evre 4 (Sekil 4.3)
idi. Vertebra anomalisinin oldugu segment sayisi ortalama 5 seviye olarak

saptandi (2-10 seviye).
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Hasta sayisi
Cinsiyet (E/K)
Cerrahideki Yaglari
izlem Siiresi

Anomalili Seviye Sayisi

Enstriimantasyon Seviye Sayisi

32
9/23

14 yas (9-17 yas)
41 ay (13-80 ay)
5 seviye (2-10 seviye)

11 seviye (8-15 seviye)

Segmentasyon 7 (%22)
Anomali sekli Formasyon 15 (%47)
Karigik 10 (%31)
Evre 2 8 (%29)
Kawakami siniflandirmasi Evre 3 15 (%53)
Evre 4 5 (%18)

Osteotomi varligi

Osteotomi yok
Sadece PKO

PKO + Kosta osteotomisi

12 hasta ( %37)
13 hasta (%41)
7 hasta (%22)

Deformitenin Apeksinin
Seviyesi

Ust torakal (T1-T6)
Alt torakal (T7-T12)
Ust lumbal (L1-L2)

7 hasta (%22)
23 hasta (%72)
2 hasta (%6)

Alt Enstrimantasyon
Seviyesi

Ust lumbal (L1-L2)
Alt lumbal (L3-L4)

Ust Enstriimantasyon Servikal 2 hasta (%6)
Seviyesi Ust torakal (T1-T6) 30 hasta (%94)
Alt torakal 6 hasta (%18)

13 hasta (%41)
13 hasta (%41)

Cerrahi Siresi

Cerrahi Kanama Miktari

241 dk (150-330 dk)
657 cc (175-2700 cc)
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Sekil 4.1: Kawakami evre 2 ( multiple unison) hasta drnedi. Segmente kama

vertebra vertebral cismi ve segmente lamina

Sekil 4.2: Kawakami evre 3 (multiple complex) hasta 6rnegi. Semisegmente

hemibody ve ansegmente hemilamina. Mixed complex tip

discordant
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Sekil 4.3: Kawakami evre 4 (segmentation failure) hasta 6rnegi. Bilateral bar

(blok vertebra) ve unilateral bar beraberligi

Hastalarin 32 tanesi ilk bagvuru yani ge¢ tani almig veya ihnmal edilmis
vakalardi. Hastalarin hepsine pedikul vidasi ve kanca kombinasyonu ile
sadece posterior yaklasimla cerrahi uygulandi. Ortalama 11 seviye (8-15
seviye) posterior enstrimantasyon yapildi. Hastalarin egriliklerine bagli olarak
en ust enstrimante edilen vertebra; 2 hastada servikal, 30 hastada Ust torakal
(T1-T6), alt enstrimante edilen vertebra 6 hastada alt torakal, 13 hastada Ust
lumbal (L1-L2) ve 13 hastada alt lumbal (L3-L4) bolgedeydi.

Hastalarin ameliyat oncesi, traksiyon ve ameliyat sonrasi ana
egriliklerinin degeri tablo 4.2 de sunulmustur. Ana egrilikte preoperatif dbneme
gore traksiyon ile dizelme %41 postoperatif ddnemde dizelme %49 olarak

saptandi.
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Tablo 4.2: Konjenital skolyozlu hastalarin radyografik sonuglari

Preoperatif Traksiyon Postoperatif
Koronal Planda Ana Egrilik () 58,6 (42-86) 34,6 (13-69) 30 (7-53)
Sagital Planda Kifoz (°) 35,7 (-22-63) 22 (-17-46)
Sagital Planda Lordoz (%) 54,9 (3-96) 48,3 (7-83)
Sagital Balans (mm) -13,1 (-64-64) -6,2 (-60-48)
Koronal Balans (mm) 22 (3-73) 16 (0-44)

Hastalarin dengeleri ele alindiginda hem sagital hem koronal dengede
iyilesme saptandi. Koronal planda ameliyat éncesi 22 mm olan orta hattan
sapma ameliyat sonrasi 16 mm’ye geriledi. Bu planda dengenin dizelmesi

%27 olarak saptandi.

Hastalarin takip sudreleri igerisinde gelisen komplikasyonlara
bakildiginda hi¢bir hastada nérolojik defisit ve implanta baglh komplikasyonlar
(rod kiriimasi, vida pull-out) ve psédoartroz gelismedigi goéruldiu. 4 hastada
enfeksiyon oldugu goruldi. 1 hastada gelisen derin enfeksiyon nedeniyle ek 2
cerrahi girisim uygulanarak debridman yapildi. Takibinde antibiyotik tedavisi
ile implant ¢ikartilmasina gerek kalmadan basarili bir sekilde tedavi edildi.
Diger 3 hastada gelisen ylzeyel enfeksiyon antibiyotik verilerek basarili bir
sekilde tedavi edildi. 1 hastada erken postoperatif donemde kaudal son
vertebranin yanlis se¢imine baglh saptanan koronal imbalansin gorulmesi
uzerine enstrumantasyon 1 hafta sonra 2 seviye daha asagiya uzatildi ayni
zamanda takiplerinin 3. ayinda bir hastada gelisen proksimal birleske kifozuna
yonelik T2 olan Ust enstrimente edilen vertebra seviyesi C5'e c¢ikartilarak
enstrimantasyon 4 seviye proksimale uzatildi. Hastalarin takiplerinde ilerleme

tespit edilmedi ve normal koronal ve sagital dengenin korundugu izlendi.

Calismamizda degerlendirilen 32 hastadan hi¢ spinal osteotomi
yapilmamis olan 12 hasta 1. grupta (SE) yer alirken (Sekil 4.4), posterior kolon
ostoetomisi yapiimis olan 20 hasta 2. Grupta (PKO) (Sekil 4.5) yer ald1.



44

e ~ |4

Sekil 4.4: Sadece enstrumantasyon (SE) yapilan hasta 6rnegi.

A: Preoperatif ana egrilik derecesi B: Traksiyonda ana egrilik derecesi C: Postoperatif ana
egrilik derecesi

Sekil 4.5: Posterior kolon osteotomisi yapilan (PKO) hasta 6rnegi.

A: Preoperatif ana egrilik derecesi B: Traksiyonda ana egrilik derecesi C: Postoperatif ana
egrilik derecesi

Gruplarin yas, takip suresi, cinsiyet, enstrimantasyon seviyesi,
anomalili seviye sayisi, operasyon suresi ve tahmini kan kaybi tablo 4.3’de
gOsterilmigtir. Bu sonuglara gore SE grubunun yas ortalamasi 12,3 yil olup 9
kadin ve 3 erkekten olusmakta ve anomalili vertebra sayisi ortalama 5.2

seviye, enstrimante edilen seviye sayisi 10,9 seviyeydi. PKO grubunun yas
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ortalamasi 14,8 yil olup 14 kadin ve 6 erkekten olusmakta ve anomalili seviye
sayisi ortalama 4,8 seviye olup enstrUmante edilen seviye sayisi 12,1
seviyeydi. Cerrahi sire SE’de ortalama 205 dakika PKO'da 283,5 dakika ve
tahmini kanama miktari SE’de ortalama 316 ml ve PKO ‘da 1047 ml'dir.
Gruplar arasinda yapilan Mann-Whitney U testi sonuclarina gére gruplar
arasinda yas (p=0,001), operasyon siresi (p=0,006) ve kanama miktari

(p=0,009) bakimindan istatistiksel farkhlik bulunmustur.

Tablo 4.3: Gruplarin yas / cinsiyet / takip slresi / enstrimantasyon ve anomali

seviyesi sayisi /cerrahi suresi / tahmini kanama miktari dagilimi

Parametre SE PKO p degeri
n=12 n=20
Yas (yil) 12,3 (9-15) 14,8 (13-17) 0,001
Cinsiyet (K/E) 9/3 14/6 0,546
Takip Suresi (ay) 36,4 (13-80) 44,7 (19-80) 0,240
Enstriimantasyon Seviye Sayisi 10,9 (8-13) 12,1 (9-15) 0,070
Anomalili Seviye Sayisi 5,2 (2-9) 4,8 (2-10) 0,604
Operasyon Sdresi (dk) 205 (150-285) 283 (225-330) 0,006
Tahmini Kan Kaybi (ml) 316 (150-450) 1047 (250-2700) 0,009

Gruplardaki anomalinin tiplerinin, Kawakami siniflandirmasinin dagilimi
tablo 4.4’de gosterilmigtir. Bu sonuglara goére anomalinin tiplerine gore
segmentasyon kusuru olan hastalarin 1’inde sadece enstrumantasyon, 6’sinda
posterior kolon osteotomisi; formasyon kusuru olan hastalarin 7’sinde sadece
enstrimantasyon, 8’'inde posterior kolon osteotomisi ve karigik tipte anomalisi
olan hastalarin 4’Unde sadece enstrimantasyon 6’sinda posterior kolon
osteotomisi ile korreksiyon saglanmistir. Yapilan ki-kare test sonuglarina gore

anomalilerin gruplar arasinda dagihmi yoninden farkhlik bulunmamaktadir.

Kawakami siniflandirmasinin gruplar igcindeki dagihmina bakildigida,
evre 2 hastalarin 3 tanesi SE grubunda, 5 tanesi PKO grubunda; evre 3
hastalarin 7 tanesi SE grubunda, 5 tanesi PKO grubunda ve evre 4 hastalarin
hepsi PKO grubunda yer almaktadir. Yapilan ki-kare test sonuclarina goére
Kawakami siniflarinin  gruplar arasinda dagilimi yonunden farkhlik

bulunmamasina ragmen segmentasyon kusuru grubunda olan hastalarin
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hepsinde deformite korreksiyonu igin posterior kolon osteotomisi ihtiyaci

oldugu gorulmustdar.

Egriligin  seviyesinin, Ust enstrumante edilen vertebranin, alt
enstrimante edilen vertebranin gruplar arasindaki dagilimi tablo 4.5'te
gosterilmis. Yapilan ki-kare test sonuglarina gore egriligin seviyesinin, ust
enstrumente edilen vertebranin ve alt enstrumente edilen vertebranin

dagihminda gruplar arasinda anlamli fark bulunmamaktadir.

Tablo 4.4: Gruplarin anomali sekli/ Kawakami sinifi dagilimi

Parametre niEg rl?i(z(())

Anomali sekli
Segmentasyon 1 6
Formasyon 7 8
Karisik 4 6

Kawakami siniflandirmasi n=10 n=18
Evre 2 3 5
Evre 3 7 8
Evre 4 0 5

Tablo 4.5: Gruplarin deformitenin apeksi / Ust enstrimantasyon seviyesi / alt

enstrumantasyon seviyesi dagilimi

Parametre nifz Efzoo
Deformitenin Apeksinin Seviyesi
Ust torakal (T1-T6) 2 5
Alt torakal (T7-T12) 10 13
Ust lumbal (L1-L2) 0 2
Ust Enstriimantasyon Seviyesi
Servikal 1 1
Ust torakal (T1-T6) 11 19
Alt Enstriimantasyon Seviyesi
Alt torakal 3 3
Ust lumbal (L1-L2) 5 8
Alt lumbal (L3-L4) 4 9
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Gruplardaki hastalarin ameliyat 6éncesi, traksiyon ve ameliyat sonrasi
ana egriliklerinin ve koronal balanslarinin dagilimi tablo 4.6 da sunulmustur.
SE grubunda ana egrilik preoperatif donemde 55°, traksiyonda 28° ve
postopeartif ddonemde 28° iken PKO grubunda ana egrilik preoperatif ddonemde
61°, traksiyonda 39° ve postoperatif dénemde 31° olarak saptandi.
Traksiyonda ana egrilikte azalmanin SE grubunda %50, PKO grubunda %35
oldugu; postoperatif donemde ana egrilikteki azalmanin SE grubunda %50,
PKO grubunda %47 oldugu goéruldud. Gruplar arasinda koronal plandaki ana
egrilikler Mann-Whitney U test ile incelendiginde traksiyon ile ana egrilikteki
azalmanin SE grubunda PKO grubuna kiyasla anlamli olarak daha fazla
oldugu goruldu (p=0,026).

PKO grubu icin ROC curve analizi yapildiginda %38 fleksibilite kesim
(cutoff) degeri dikkate alindiginda %38 fleksibilite altinda osteotomi yapilmasi
gereken hastalar %100 performansla tespit edilmektedir (segicilik), %38
fleksibilite Uzerinde osteotomi yapllmamasi gereken hastalar %64
performansla tespit edilmektedir (duyarlilik). Egrillik altindaki alan (area under
curve) %80°dir.

Hastalarin dengeleri ele alindiginda hem sagital hem koronal dengede
iki grupta iyilesme saptandi. SE grubunda koronal planda ameliyat dncesi 12
mm olan orta hattan sapma PKO grubunda 27 mm’ydi ve ameliyat sonrasi SE
grubunda 11 mm’ye, PKO grubunda 20mm’ye geriledi. Koronal balansin
durumu gruplar arasinda one way ANOVA ile incelendiginde PKO grubunda
koronal balansin preoperatif ve postoperatif donemde, SE grubunda anlamli
olarak daha koétu oldugu saptandi (p=0,011, p=0,007).
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Tablo 4.6: Gruplarin koronal plandaki ana egriliklerinin preoperatif / traksiyon
|/ postoperatif donemdeki dagilimi ve koronal balansin preoperatif

/ postoperatif donemdeki dagilimi

Parametreler SE_ P_KO p degeri
n =12 n=20

Koronal Planda Ana Egrilik
Preoperatif (°) 55,3 (43-78) 60,7 (42-86) 0,213
Traksiyon (°) 28 (13-45) 39,4 (19-69) 0,082
A Traksiyon-Preop %50 (39-79) %35 (6-63) 0,026
Postoperatif (°) 27,6 (7-53) 31,5 (8-51) 0,393
A Postop-Preop %50 (32-88) %47 (7-88) 0,667

Koronal Balans (mm)
Preoperatif 1217 26,5+ 17,4 0,011
Postoperatif 10,8 £ 6,7 20,6 £ 10,4 0,007

Hastalarin sagital plandaki kifoz ve lordozlarinin ve balanslarinin
dagihmi tablo 4.6’da sunulmustur. Gruplar sagital plandaki radyografik
sonuglari agisindan one way ANOVA ile incelendiginde istatiksel olarak

anlamli fark saptanmadi.

Tablo 4.7: Gruplarin sagital kifoz, lordoz, balansin preoperatif / postoperatif

dénemdeki dagilimi

Parametreler SE_ P_KO p degeri
n=12 n=20
Sagital Planda Kifoz (°)
Preoperatif 33,9+15,6 36,9 + 26,2 0,726
Postoperatif 229+8,8 214 +14,4 0,774
Sagital Planda Lordoz ()
Preoperatif 579+16,7 53 £ 19,1 0,478
Postoperatif 52+ 16,1 458 + 16,6 0,281
Sagital Balans (mm)
Preoperatif -2,6 + 30,1 -19,4 + 30 0,144
Postoperatif -1+21,1 -9+ 311 0,451
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PKO grubunda yer alan 13 hastada deformite dizeltiimesi i¢in sadece
posterior kolon osteotomisi uygulanirken, 7 hastada hem posterior kolon
osteotomisi hem de kosta osteotomisi uygulandigi (PKOko) gorulda. Spinal
osteotomi uygulanan hastalarda ortalama 3.3 seviye (1-6 seviye) osteotomi
uygulandi. Kosta osteotomisi uygulanan hastalarda ortalama 4,6 seviyesi (4-6

seviye) kosta osteotomi yapildi.

Sadece posterior kolon osteotomisi ile kosta osteotomisi ve posterior
kolon osteotomisi yapilan hastalarda anomali seviyesinin dagihmina Mann-
Whitney U test ile bakildiginda anomalili seviye sayisinin PKOko grubunda
PKO grubuna kiyasla anlamli sekilde daha uzun oldugu gérulda (p=0,001). 2
grup hastalarinda ana egriliklerinin preoperatif — traksiyon - postoperatif
dénemdeki dagilimina Mann-Whitney U test ile bakildiginda istatiksel anlaml
sonug¢ gorulmedi. Ancak traksiyonda degisim miktarinin (fleksbilite) anlamh
olmamakla beraber PKO grubunda %36 iken PKOko grubunda daha az ve %
33 oldugu goruldu (Tablo 4.8).

ROC cruve analizi yapildiginda 5-6 anomalili vertebra sayisi kesim (cutoff)
degeri alindiginda; 5-6 seviye Uzerinde anomalili vertebra varliginda 2
osteotominin de uygulanmasi gereken hastalarin %71’i, 5-6 seviye altinda
anomalili vertebra varliginda ise tek osteotomi uygulanmasini gereken hastalarin

%93’U yakalanabilmektedir. Egrilik altindaki alan (area under curve %91).

Tablo 4.8: Posterior kolon osteotomisi ve posterior kolon + kosta osteotomisi

yapilan hastalarda anomalili seviye sayisinin dagilimi

Parametreler PISO P_KOkO p degeri
n =13 n=7
Koronal Planda Ana Egrilik
Preoperatif (°) 62,1 (45-86) 58 (43-79) 0,213
Traksiyon (°) 38,5 (19-60) 41 (21-69) 0,482
A Traksiyon-Preop %36 (6-63) %33 (13-51) 0,785
Postoperatif (°) 30,9 (8-51) 32,7 (15-45) 0,393
A Postop-Preop %51 (22-82) %41 (7-75) 0,485
Anomalili Seviye Sayisi 3,5 (2-7) 7,2 (4-10) 0,001
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Gruplardan bagimsiz olarak genel hasta popullasyonunda anomalinin
tiplerine gére ana egriligin preoperatif — traksiyon ve postoperatif acilarinin
dagihmi ve traksiyon ve postoperatif donemdeki duzelmenin oranlari ile
koronal imbalansin preoperatif ve postoperatif donemdeki sonuclari tablo
4.9’da gosterilmistir. Segmentasyon anomalisi olan 7 hastanin 6’sina, karisik
anomalisi olan 10 hastanin 6’sina ve formasyon anomalisi olan 15 hastanin
8'ine posterior kolon osteotomisi yapildi (Tablo 4.4). Formasyon,
segmentasyon ve karisik anomalisi olan hastalarda yapilan Kruskal-Wallis
testine gore ana egriligin preoperatif donemde 3 grup arasinda dagiliminda
istatiksel farkhlik bulunmamaktadir. Ancak traksiyonda ana egrilik istatiksel
olarak anlamli olacak sekilde segmentasyon anomalisinde ¢ok daha ylUksek
iken, en az formasyon anomalisinde goértulmektedir (p=0,026). 3 grup arasinda
yapilan mANOVA analizinde istatiksel olarak anlamli olacak sekilde
postoperatif dénemde ana egrilik yine en fazla segmentasyon anomalisinde,

en az formasyon anomalisinde gorulmektedir (p=0,007).

Tablo 4.9: Anomalinin tiplerine gore koronal plandaki ana egriliklerinin

preoperatif / traksiyon / postoperatif donemdeki dagilimi

Formasyon [ Segmentasyon | Karnigik
Parametreler Anomalisi Anomalisi Anomali | p degeri
n=15 n=7 n=10

Koronal Planda Ana Egrilik

Preoperatif (°) 529+8 68,1+17,3 60+9,7 0,07

Traksiyon (°) 27,4 £ 9,1 58 + 15,5 38,3+12 | 0,024
A Traksiyon-Preop %46 + 15 %24 £ 15 %39+ 16 | 0,218
Postoperatif () 23,4+9,3 38,8+9,6 30,1+12 | 0,007
A Postop-Preop %55 + 17 %41 + 14 %44 +20 | 0,147

3 farkh anomali tipini iceren hastalarda yas, cinsiyet, takip suresi,
enstrUmantasyon seviyesi, cerrahi suresi, tahmini kanama miktari dagilimi ve
sagital kifoz, lordoz ve balansin preoperatif - postoperatif donemdeki
dagihmina Kruskal - Wallis testi ile bakildiginda istatiksel anlamli sonug

gOrulmedi.
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Hastalarin Kawakami siniflandirmalarinda yas, cinsiyet, takip suresi,
enstrUmantasyon seviyesi, cerrahi suresi ve tahmini kanama miktari dagilimi
ve ek olarak koronal plandaki ana egriliklerinin preoperatif — traksiyon -
postoperatif donemdeki dagilimi ile koronal balansin, sagital kifoz, lordoz ve
balansin preoperatif - postoperatif donemdeki dagilimina Kruskal - Wallis testi
ile bakildiginda istatiksel anlamli sonu¢ goérulmedi. Anomali seviyesinin
sayisinin ise evre 3 olan hastalarda evre 4 hastalara kiyasla istatiksel olarak

anlamli sekilde daha uzun oldugu goérulda (p=0,027), (Tablo 4.10).

Tablo 4.10: Kawakami siniflandirmasi yapilmis hastalarda koronal planda ana
egriligin preoperatif / traksiyon / postoperatif ve anomalili seviye

sayisinin dagilhmi

Parametreler Exre 2 E\_/re 3 EYre 4 p degeri
n=8 n=15 n=5
Koronal Planda Ana Egrilik
Preoperatif (*) 54,8 + 10 58 + 11,3 65,6 + 14 0,389
Traksiyon (°) 25,8 + 11 39+ 15,8 389 0,241
A Traksiyon-Preop %51 £ 19 %35,5 + 17 %3910 0,468
Postoperatif (°) 25+10,3 31,8+9,6 34,4 +14 0,344
A Postop-Preop %53 + 22 %44 + 17 %49 + 11 0,644
Anomalili Seviye Sayisi 4,8+2,4 6,2+2,2 3+14 0,027
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5. TARTISMA

Konjenital spinal deformiteler vertebra anomalilerine bagh gértlen rijid
ve ilerlemeye egilimi olan konjenital spinal deformitelerdir. Diger spinal
patolojilere gore farklilik gostererek hem spinal dengenin daha hizli bozulmasi
hem de akciger gelisimini bozarak respiratuar yetmezliklere sebep olabilecek
olmasi nedeniyle erken donemde cerrahi tedavi gereksinime yol agmaktadir.
Tedavide amag¢ buyuyen c¢ocukta dengeli bir omurga elde ederken normal
omurga buyumesini ve fleksibilitesini olabildigince korumaktir. Deformitenin
ilerlemeden 6nce erken ve agresif tedavisi hastalarin risklerini minimuma

indirmektedir.

Konjenital skolyozun dogasi nedeniyle tedavide cerrahi olmayan
tedaviler, cerrahiye alternatif olamamakta ve tek basina tedavide basari
oranlari oldukga dusuktur (52). Cerrahi tedavi alternatifleri ise U¢ genel baslikta
incelenebilir (14,22,41,52,54,57,60,63,64,66,68,85).

Erken dénemde deformitenin ilerlemesini durduran
e Posterior / posterior + anterior in situ fizyon
Deformiteyi diuzelten

e Erken doénemde deformite dizeltilirken buylyen omurga

biyomekanigini koruyan

= Konveks hemiepifizyodez + konkav distraksiyon

= Buyuyen rod uygulamalari

= Kostal distrakisyon / ekspansiyon torakoplasti / VEPTR
e Erken / Ge¢ donemde mevcut deformiteyi akut duzelten

= Hemivertebra eksizyonu

= Posterior / posterior + anterior enstrimantasyon ve fuzyon * spinal

osteotomileri
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Bunlar arasinda posterior in-situ flizyon en eski cerrahidir. In situ flizyon
kigcuk egriligi olan hastalara ve ileri derece egrilik olusmadan 6nce uygun
yasta yapilmaktadir. Anteriordan buyimenin devam etmesine bagl olarak
gérulen crankshaft etkisine bagli olarak deformitenin progresyon riski
bulunmaktadir. Anterior flzyon ile bu risk ortadan kaldiriimaya calisilir.
GuUnumuzde in situ flzyonun korreksiyon saglamamasi ve psoédoartroz
oranlarinin yuksek olmasi ve ileri derecede deformitesi olan veya govde
imbalansi olanlarda tedavi sonuglarinin kdti olmasi nedeniyle ¢ok tercih edilen

bir tedavi yontemi degildir (58).

Erken donemde deformiteyi kademeli dizeltirken ve kontrol altinda
tutarken omurga buyumesini engellemeyen blyuen rod uygulamalari ilk olarak
vertebral anomalinin olmadigi deformiteler igin tarif edilmistir ancak anormal
vertebral segmentte bir miktar fleksibilitesi olan, rezeksiyon igin ¢ok uzun
segmenti olan veya konjenital deformiteye eslik eden kompensator egriligi olan
hastalarda kullanilmaya baglanmis ve hasta serileri yayinlanmaya baglamistir
(63,64,85). Primer olarak torasik yetmezligi olan ve toraks kafesini hedefleyen
kostal distraksiyonlarda ise Campbell koronal planda 12 derecelik iyilesme
goéruldiguna bildirmigtir. GUnimUizde orta donem sonuglari yayinlanan
VEPTR’da ise ortlama 8,9 derece duzelme elde edildigi bildirilmistir (65,66).

Erken ddonemde deformiteyi kademeli duzelten ve dizeltme islemi
esnasinda konkav taraftaki blylmeye guvenen cerrahiler ise konveks
hemiepifizyodezlerdir. Konkav taraftaki buyimenin ne kadar olacaginin tam
olarak bilinememesi nedeniyle sonuglarin tahmin edilememesi en buylk
problemdir (60,61). Basari oranlarini yukseltmek i¢in konkav distraksiyon

eklenmesi ile daha iyi sonuglar elde edilmektedir (62).

Deformiteyi akut olarak ve etkin bir sekilde duzelten hemivertebra
eksizyonundan gecmiste uzun cerrahi sure ve zorlayicihdi nedeniyle
korkulmasina ragmen oldukga tatmin edici bir cerahidir. Kombine anterior ve
posterior yaklasimla tek seansta veya basamaklandirilarak yapilabilecegi gibi,
yalnizca posterior yaklasimla da yapilabilmektedir. Ginumuzde anestezideki

gelismeler ve postoperatif yogun bakimdaki iyilesmeler sayesinde
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torakolumbal ve lumbal bdolgedeki tek hemivertebralarin tedavisinde yalnizca

posterior yaklagim altin standarttir (67).

Ihmal edilmis ciddi egriliklerde ve geg tani konulmus, yasi daha blylk
hastalarda tedavi ¢cok daha gugtur. Dlzeltme intraoperatif yapilabilecegi gibi
hasta uyanikken halo traksiyonuda uygulanabilir. Duzeltmeyi sagladiktan sonra
korumak icin flizyon gerekmektedir. Korumak icin algi — ceket yada internal
fiksasyon yani enstrUmantasyon gerekmektedir. Geg¢migte deformitenin,
anatomisinin kompleks, egriligin rijit olmasi ve eslik eden intraspinal patolojiler

nedeniyle konjenital skolyozda enstrimantasyondan kaginiimaktadir.

Konjenital skolyozda spinal enstrimantasyon yontemlerinin kullanimi ilk
olarak Harrington rodlariyla John Hall tarafindan yapiimistir. Gegmis dénem 1.
nesil enstrimantasyon implantlari olan Harrington rodlari ile yayinlanmis
calismalarda gocugun cesametinin kiguUk olmasi, implantlarin kanal iginde
kapladigi alanlarin fazla olmasi ve Harrington rodlarinin esas korreksiyon
manevrasi olan distraksiyonun sinirdaki kordun daha fazla gerilmesine neden
olmasi gibi sebeplerle yliksek komplikasyon oranlari bildirilmistir (41,86). Ancak
gunumuzde mevcut olan daha iyi goruntuleme teknikleri, noromonitérizasyon
olanaklari ve gelisen implant teknolojileri sayesinde konjenital skoyozda
enstrimantasyon daha guvenlidir ve bdylece daha iyi duzeltmeler mimkundur.
3. nesil enstrimantasyon implanti olan pedikul vidalari ile daha rijid bir
fiksasyonun yani sira 3 kolon Uzerinde distraksiyon manevralarindan c¢ok
translasyon, derotasyon ve cantilever dizeltme mekanizmalarinin

uygulanabilmesi konjenital skolyoz cerrahisini kolaylagtirmigtir.

ihmal edilmis veya gec kalinmis vakalarda akut diizeltme secgenegi olan
enstrimantasyon ve fuzyonda c¢ok farkh tedavi modaliteleri bulunmaktadir.
Sadece enstrUmantasyon ve fuzyon ile duzeltme uygulanabilecegi gibi rijid ve
kisa seviyede keskin acili deformitlerde spinal osteotomi eklenmesi bu
cesitliligi saglamaktadir (54,57,82,85).

Spinal osteotomi ihtiyacini belirleyen ana faktér olan, egriligin

fleksibilitesi ve anomali seviyesinin uzunulugu, ile iligkili osteotomi
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endikasyonlarini belirten veya ihtiyagc durumunu tahmin etmemize yarayacak

literatur bilgisi ise bulunmamaktadir.

Farkli tekniklerde c¢ekilen radyografiler ile edriligin fleksibilitesi ve
postoperatif donemde elde edecegimiz dizeltme miktarlari tahmin edilmeye
calisilmaktadir ayni zamanda duzeltme esnasinda son enstrUmantasyon
seviyelerinin secilmesinde yardimci olmaktadir. Calismalarin hepsi idiopatik
skolyoz hastalari Uzerinde yapilmis ve konjenital skolyozda traksiyon
grafilerinin  etkinligi bilinmemesine ragmen yol gostericidir. Fleksibilite
grafilerinden lateral egilme grafileri Harrington rodlari doneminde altin standart
kabul edilmekteydi ancak gunimuizde ise Davis'’in tarifledigi genel anestezi
altinda traksiyon grafilerinin postoperatif sonuglara en yakin sonucu verecek

fleksibilite grafisi oldugu gosterilmistir (73,74).

Torasik konjenital skolyoz tedavisinde sadece posterior pedikil vidalari
ile enstrimantasyon ve dizeltmenin yapildigi, Sarlak ve arkadaslarinin
yayinlamis olduklari seride 14 hastada ortalama cerrahi sure 3,5 saat, kan
kaybr miktari 980 ml oldugu duzeltme miktarinin preoperatif donemden
postoperatif ddneme %51,6 oldugu ve ortalama 51 ay takipte korreksiyonda

kayip olmadigi bildirilmigtir (87).

Sadece enstrUmantasyon ile deformitenin  duzeltildigi ve
hemivertebrektominin yapildigi 2 grubu karsilastiran Lee ¢alismasinda sadece
enstrimantasyon yapilan grubun fleksibilitesinin % 38 oldugu ve postoperatif
dizelme miktarinin %60,3 oldugu bildirilmigtir. Hemivertebrektomi yapilan
grubun ise fleksibiltesi %21 olup postoperatif dizelme miktari %73 olarak
saptanmis (88). Ancak calismalarin 6énemli bir kisithlhigi hasta gruplarinin
homojen olmamasi ve tek vertebra anomalileri ile beraber ¢ok seviye vertebra

anomalilerini beraber igeriyor olmasidir.

Mevcut calismamizda sadece enstrimantasyon yapilmig olan 12
hastanin hepsi en az 2 seviye anomalili segmente sahipti. Ortalama cerrahi
sure 3 saat olup, tahmini kanama miktari 320 cc olarak saptanmistir. Kanama
miktari ve ortalama cerrahi sure Ozellikle fuzyon ve enstrimantasyon

seviyesine, cerrahinin tipine baghdir (89). Calismada butlin cerrahiler yalniz
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posterior yaklasimla yapilmig olup sadece enstrumantasyon yapilan grupta
ortalama enstrUimantasyon seviyesi 10 ve anomalili segment sayisi 5'dir. Bu
hastalarin koronal plan ana egriliklerinde postoperatif donemde %49 duzeltme
elde edilmigtir. Bu miktar konjenital skolyoz literatirindeki diger serilere

benzer olup, idiyopatik skolyoz serilerine kiyasla daha azdir (90).

Sadece posterior enstrimantasyon ile deformitenin dizeltmenin
yetersiz oldugu durumlarda spinal osteotomilere ihtiyagc duyulur. Bunlar
posterior kolon osteotomisi veya vertebral kolon rezeksiyonu gibi
osteotomilerdir. Pedikul bazli osteotomi addlesan donemde kullanilabilecek
olsa da cocukuk yas grubunda oOzellikle iskelet maturitesi tam olmayan
hastalarda, elastik intervertebral elementlerin ossetz vertebral elemanlara
oraninin daha yuksek olmasi nedeniyle ¢ok kullaniimamaktadir. Pedikdller ile
beraber kismi vertebral cismin rezeksiyonun verecegi kazang, basit posterior
yumusak doku rezeksiyonlari ve posterior kolon osteotomilerinden daha fazla
olmamakla beraber ¢ok daha fazla komplikasyon barindirmasi nedeniyle

risk/yarar orani oldukga dusuktir (80).

Kompleks vertebral anomalilerde vyetersiz olan posterior kolon
osteotomilerinin yerine daha ileri ve zor bir teknik olan vertebral kolon
rezeksiyonu uygulanir. Anterior ve posterior kombine (APVCR) yaklagimla

yada sadece posterior (PVCR) yaklasimla gerceklestirilir (82,83).

Oztlirk, 44 hastalik fleksibilitenin %30’dan az oldugu ve traksiyon
grafilerinde ana egriligin koronal planda 50° altina dismedigi hastalarda
uygulamis oldugu PVCR serisinde, egriliklerde postoperatif donemde %61

dizelme oldugunu, koronal imbalansin %79 duzeltildigini belirtmistir.

Chevron osteotomileri ise erigkin yas grubunda teorik olarak egrilik 70-
75° Uzerindeyse ve fleksibilite grafilerinde 40-45”ye azalmiyorsa (fleksibilite
<%42) endikedir. Bu konuyla ilgili erigkin yas grubunda yapilmig yeterli calisma
olmamakla beraber ¢ocukluk yas grubuna ait fleksibilite — endikasyon degerleri
bilinmemektedir (80).

Konjenital skolyoz cerrahisinde gok seviye chevron osteotomisi ve kosta

osteotomisinin deformite korreksiyonunda kullanildigi literattrde bildirilmigtir.
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Ayvaz, tarafindan yayinlanan 18 hastalik seride korreksiyon igin ortalama 4,6
seviye chevron osteotomisi, 6 seviye kosta osteotomisi yapildigi, ortalama
kanama miktari 989ml ve cerrahi sirenin 292 dakika oldugu bildirilmistir.
Preoperatif ortalama 66° olan ana egriligin fleksibilte grafisinde 52" ye dustugu
ve postoperatif %62 azalma ile ortalama 25° oldugu bildiriimigtir (78).
Hastalarin higbirisinde norolojik ve implanta bagli komplikasyon gortlmemis

ve psodoartroz saptanmamis.

Mevcut ¢alismamizda posterior enstrimentasyona ek olarak posterior
kolon osteotomisi ve kosta osteotomisi uygulanmis 20 hastanin ortalama
cerrahi suresi 284 dakika, ortalama posterior kolon osteotomi sayisi 3,3 ve
kosta osteotomisi sayisi 4,6 seviye olup tahmini kanama miktari 1047 ml’dir.
Spinal ve kosta osteotomileri yapilan hastalarda preoperatif ortalama 61° olan
ana egriligin fleksibilite grafisinde 39”ye geriledigi ve postoperatif ortalama
%47 azalma ile 32”ye geriledigi gortlmustir. Bu sonuglar literatirdeki diger
sonugclarla uyumludur. Koronal balanstaki orta hattan 27 mm olan sapmanin
postoperatif donemde 20mm’ye geriledigi belirlenmigtir. Hastalarin higbirinde
takip surelerinde norolojik defisit, implant yetmezlikleri ve psddoartroz
gorulmemigtir. Sadece posterior kolon osteotomisi yapilan 13 hastada
anomalili seviye sayisi 3,5 iken posterior kolon + kosta ostoetomisi yapiimig
olan hastalardaki anomalili seviye sayisi 7,2 oldugu goéruldd. Anomalili seviye
saylsi ve posterior kolon osteotomisine ek kosta osteotomisi ihtiyacini belirten

literatirde bilinen yayin yoktur.

Adodlesan idiopatik skolyoz literatirine bakildiginda sadece
enstrimantasyon yapilmis hastalar ile ek spinal osteotomi yapilmis hastalar
incelendiginde fleksibiliteleri arasinda farklilik oldugu gdsterilmistir. Koerner,
219 hastalik idiopatik skolyoz hastasi serisinde sadece enstrimantasyon
yapillmis hastalarda %47, ponte osteotomisi yapiimis hastalarda %51
fleksibilte oldugunu belirtmektedir (91). Kanama miktarini en énemli etkileyen
faktorin osteotomi yapilmis olmasinin oldugunu ve osteotomi sayisi ile
kanama miktarinin iligkili oldugunu belirtmektedir ayrica Ponte periapikal
osteotomisinin kanama miktarini artirirken, ana egrilik korreksiyonu uzerine

etkisi olmadigini belirtmistir.



58

Calismamizda sadece enstrimantasyon uygulanmis olan hastalar ile
posterior kolon osteotomisi uygulanmig hastalari kargilastirdigimizda sadece
enstrimantasyon yapilan hastalarin, ortalama yasinin 12, cerrahi suresinin
205 dakika ve tahmini kan kaybinin 316 ml oldugu gorulirken spinal osteotomi
yapilan hastalarin ortalama 15 yasinda yani daha rijid bir omurgaya sahip
oldugu, cerrahi surelerinin 285 dakika ve kan kaybinin 1047 ml oldugu
gorulmustur. Beklendigi Uzere spinal osteotomi takibinde anlamlh sekilde
kanama miktarinin ve cerrahi sure artmis oldugu saptandi. Gruplar arasinda
preoperatif ve postoperatif ana egrilik miktarlari benzer olmakla beraber
traksiyon grafilerindeki fleksibiliteleri sadece enstrimantasyon grubunda %50
iken spinal osteomi grubunda daha az ve %35’dir. Koronal balansta ise spinal

osteotomi ile %27, sadece enstrimantasyon ile %10 duzeltme elde edilmistir.

Mevcut Koerner'in addlesan idiopatik skolyozda periapikal Ponte
osteotomisinin koronal planda etkisi olmadigini belirttigi calismasiyla bu durum
arasinda farkhligin, hastaliklarin etiyolojik zeminlerinin farkli olmasi ve
egdriliklerin konjenital deformitelerde daha rijid olmasi rol oynamaktadir. Ayrica
Koerner'in  calismasinda fleksibiliteleri ylUksek olan ve sadece
enstrimantasyon yapilabilecek hastalara da osteotomi yapilmis oldugu

osteotomi yapilmamis grubun fleksibilitelerinden anlagiimaktadir.

Calismamizda preoperatif koronal planda ana egrilik degerleri ayni olan
ancak daha az esnek olan hastalarin postoperatif donemde sadece
entrimantasyon yapilan hastalarla ayni dereceye gelebilmesi igin posterior
kolon osteotomisi gereksinimi oldugu goérdimustir. ROC curve analizi
yapildiginda %38 fleksibilite altinda spinal osteotomi ihtiyacinin %100 oldugu
saptanmistir. Bu noktada karsilasilan en buylk problem fleksibilitelerin
traksiyon grafileri ile genel anestezi altinda ameliyathanede cerrahiden hemen
once degerlendiriimesidir. Spinal osteotomi ihtiyacinin énceden bilinmesi hem
cerrahi hazirlik, hem hastaya bilgi verilmesi ve aydinlatilmis onama eklenmesi
hem de Kkargilasilabilinecek medikolegal problemler acgisindan Onem
tasimaktadir. Fleksibilite bunlardan biridir ancak karar ameliyathanede

verilmektedir.
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Calismamizda spinal osteotomi vyapilan hasta grubunda spinal
osteotomiye ek kosta osteotomisi ihtiyacini belirleyen faktorler incelendiginde
fleksibilitenin ek kosta osteotomisi yapilan hasta grubunda daha az oldugu
ancak istatiksel anlaml olmadigi goérildi (sirasiyla %33 - %37). istatiksel
anlamli sonug elde edilememesinde hasta sayisinin az olmasinin rolt oldugu
dusunulmektedir. Ancak posterior kolon osteotomisi yapilan 13 hastada
anomalili seviye sayisi 3,5 iken posterior kolon osteotomisi + kosta ostoetomisi
yapilmis olan hastalardaki anomalili seviye sayisinin anlamli olarak daha fazla
ve 7,2 oldugu gorulmustur. ROC curve analizine gore 5-6 seviye altinda
vertebra anomalisinde tek osteotominin yeterli oldugu gorullrken iken 7 seviye
tzerinde %100 ek kosta ihtiyaci bulunmaktadir. Ozellikle 7 seviye ve lizerinde
anomali varhdinda aile kosta osteotomisi gerekliligi ve muhtemel

komplikasyonlari bakimindan bilgilendiriimelidir.

Calismadaki mevcut anomali tiplerine goére 15 formasyon, 7
segmentasyon, 10 karisik tipte anomali mevcuttu. Preoperatif ana egrilik
acisinin dagihmi 3 anomali tipinde de esit bulundu ancak traksiyon grafilerine
bakildiginda formasyon anomalilerinde %46 olan fleksibilitenin, karigik tipte
%39 ve segmentasyon anomalilerinde %24 oldugu goruldu. Traksiyonda ana
egdrilikteki acinin, anomali tipleri arasinda istatiksel olarak farkli oldugu goruldu.
Segmentasyon grubunda 58°, karigik anomali grubunda 38° ve formasyon
grubunda 277dir. Bu da segmentasyon anomalisi olan hastalarin %85’ine
posterior kolon osteotomisi uygulanmigken, formasyon anomalisi olanlarda bu
oranin %54’e neden dustigunu agiklamaktadir. Postoperatif dizelme oranlari
formasyon grubunda %55, karigik anomalide %44 ve segmentasyon
anomalilerinde %41’dir. Segmentasyon anomalisinin varliginda, 6zellikle
formasyon anomalisine kiyasla egriligin daha rijid oldugu ve artmis spinal

osteotomi gereksinimi konusunda cerrah uyanik olmalidir.



60

6. SONUG

Sonug¢ olarak, enstrimantasyon ile deformitenin duzeltimesinde
amaglanan dengeli ve kabul edilebilir sinirlarda (<40°) bir omurga elde
etmektir. idiopatik skolyozdakine benzer oranlarda yiiksek diizeltme elde

etmek zordur

Cerrahi tipine karar vermede anomalinin tipi, ka¢ seviye oldugu ve
traksiyon grafileri Gnemli rol oynamaktadir. Cerrahi yonteme karar vermede

g6z dnunde bulundurulmasi gereken unsurlar sunlardir.

Traksiyonda fleksibilite %40’dan az ise cerrahi sureyi ve kanama
miktarini arttirsa dahi emniyetli ve etkin bir girisim oldugu gosterilen posterior

kolon osteotomisi tercih edilmelidir.

Sadece segmentasyon anomalisi olan hastalarda egrilikler daha rijid

olmakta ve posterior kolon osteotomisi ihtiyaci artmaktadir.

Anomalili vertebra sayisi 5-6 seviye uzerinde olan hastalarda
deformiteyi duzeltmede konkav kosta osteotomisi posterior kolon

osteotomisine yardimci olmaktadir.

Gecmigte enstrimantasyonundan korkulan konjenital skolyozda spinal
osteotomiler ileri dlzeydeki merkezlerde deformitenin duzeltimesinde
standart hale gelmektedir ancak osteotomilerin endikasyonlarini, etkinliklerini
ve guvenliliklerini degerlendirmek igin daha fazla c¢alismaya ihtiyag

duyulmaktadir.
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