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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

ERISKIN AKONDROPLAZIK HASTADA BERABER GORULEN KONJENITAL
KIFOZ VE SPINAL STENOZ: OLGU SUNUMU

CONGENITAL KYPHOSIS AND SPINAL STENOSIS IN THE ADULT
ACONDRAPLASIC PATIENT: A CASE REPORT

Alpaslan SENKOYLU*, Ahmet ALANAY**, Murat ZINNUROGLU***,
Mehmet Ali DEVECiI****, Necdet ALTUN*****

OZET:

Akondroplazi, otozomal dominant gecis

Gelisimsel  kanal darligina ek olarak
torakolomber kifozun gérildigu hastalarda, agir
spinal stenoz bulgulari olugabilir. Bu g¢alismanin
amaci miyelopatik belirti ve bulgularla basvuran
otuz yedi yasindaki erkek akondroplazik
hastanin tedavi planlamasi ve sonucunun
tartisiimasi amaglanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Akondroplazi, spinal
stenoz, kifoz

Kanit Diizeyi: Olgu sunumu, Diizey V

ABSTRACT:

Achondroplasia, the most common cause of
Skeletal dysplasia, is an autosomal-dominant
inherited dwarfism syndrome. Patients that have
together developmental spinal stenosis and
thoracolumbar Kyphosis may shown severe
stenotic symptoms. The aim of this study is to
present thirtyseven year-old achondroplasic
patient and discuss its management and
outcome.
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GiRiS:

Akondroplazi otozomal dominant gecis
gbsteren kemik displazilerinin en sik gorilen
tipidir. Enkondral kemik olusumundaki defekt
nedeniyle ortaya cikan, orantisiz rizomelik
cucelikle karaterize bu patoloji, iskelet
sisteminin  birgok  yerini  tutabilir. Bu
tutulumlardan torakolomber kifoz, yaba el, kisa
parmaklar, eklem gevsekligi sikca goralenleridir.
Ayrica kisa pedikial ve interpedikuler
mesafedeki darlik nedeniyle spinal stenoz da
ortaya ¢ikabilmektedir ©°.

Az da olsa akondroplazik hastalarda,
Ozellikle erigkin yaslarda, torakolomber kifoz ile
spinal stenoz birlikte gorilmektedir. Bu durumda
zaten gl¢ olan tedavi, daha da karmasik hale
gelmektedir.

Bu calismada torakolomber kifoz ile spinal
stenozu ve eglik eden myelopatik semptomlari
olan akondroplazik hastanin tedavi planlamasi
ile izleminin sunumu amaclanmigtir.

OLGU SUNUMU:

37 yasindaki akondroplazik erkek hasta sol
bacaginda guc¢ kaybi, yol yirime ile her iki
bacaginda olugsan agri, uyusma ve yanma
yakinmalari ile poliklinigimize bagvurdu. Hasta
bu yakinmalarinin iki yil énce basladigini ve
Ozellikle son alti ayda da artis gosterdigini ifade
etti. Hastanin yakinmasi olmaksizin yirime
mesafesi 100 m.’idi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde boyu
132 cm, viicut agirhgi 34 Kg idi. inspeksiyonda
hastanin alni genis, burun kéku basik ve frontal
boélgesi cikintihydi. Her iki kol ve uylugu énkol
ve bacaga gore kisaydi. Her iki elinde yaba el
gorinimi mevcuttu. Hastanin torakolumber
bileske bolgesinde kifozu, bunu kompanze eden
torakal bédlgede lordozu ve alt lomber bélgede
de hiperlordozu mevcuttu (Sekil-1.). Bel
hareketlerinden &ne fleksiyon 60 derece,
ekstansiyonu ise 30 derece ve agrisizdi.

Sekil-1. Hastanin arkadan ve yandan ayakta
cekilmis olan klinik fotograflari.

Laseque testi bilateral negatifti. Norolojik
muayenede sol alt ekstremitede kalca fleksiyon
(L1-2) kuvveti 4/5, diz ekstansiyonu (L3) 3/5,
ayak bilegi dorsifleksiyonu (L4) 3/5, bagparmak
dorsifleksiyonu (L5) 3+/5, ayak bilegi plantar
fleksiyonu ise 4/5 glcundeydi. Hastanin her iki
alt ekstremitesinde derin tendon refleksleri
hiperaktif ve klonus testi pozitifti. Babinski testi
bilateral lakayit olarak saptandi. Hastanin Ust
ekstremite motor muayenesi tamamen normaldi
ve Hoffman belirtisi, klonus gibi uzun trakt
belirtileri Ust ekstremitede bilateral negatifti.

Yapilan rontgenografik incelemede 6n-arka
flmde omurganin diz oldugu ancak lateral
filmde apeksinde L2 hemivertebra olan
torakolomber kifoz mevcuttu (Sekil-2.). Fizik
muayenede oldugu gibi torakal boélge lordotik,
alt lomber bolge ise hiperlordotik olarak
degerlendirildi.

Manyetik rezonans goruntuleme
incelemesinin T2 agirlikli sagittal kesitlerinde,
L2 hemivertebra ve L1 kama vertebra mevcuttu.
Ayrica T11-12, T12-L1 ve L1-2 seviyelerinde
kanali anteriordan ileri derecede, L2-3
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Sekil-2. On-arka ve yan diizlemde cekilen direkt
rontgenogramlar. Yan filmde T12-L3 arasi Cobb
acisi 89° olarak olgtlmustr.
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Sekil-3. T2 agirlikh sagital kesitlerde 6zellikle T11-
12, T12-L1, L1-2 seviyelerinde beyin-omurilik
sivisi sinyalinin gorilemedigi ¢ok seviyeli basi
gorulmekte.

seviyesinde ise hafif derecede daraltan disk
protrizyonlari mevcuttu  (Sekil-3.).  Ayni
seviyelerden gecen bilgisayarli tomografi
aksiyel kesitlerinde s6z konusu protriizyonlarin
kalsifiye oldugu goéruldi. Ayni zamanda kisa
pedikuller ve dar interpedikiler mesafe
nedeniyle de meduller kanal anlamli bigimde
daralmisti (Sekil-4.). Hastanin servikal bélgede
daha cok olmak Uzere diger seviyelerinde de

kanal darhgr saptanmig, ancak semptom
olusturacak dlzeyde olmadigi sonucuna
variimistir.

Hastaya bu bulgular ve belirtiler nedeniyle
stenotik olan T11-L3 seviyeler arasina total
laminektomi, L2 seviyesine osteotomi, posterior
enstrimantasyon ve flizyon ameliyati planlandi.

Hasta total intravendz anestezi altinda
ylzustl pozisyonda, karin ici basincini azaltan
ve gbgus ekspansiyonuna izin veren uygun

yastiklar kullanilarak ameliyat masasina
yerlestirildi. Hastanin mevcut nérolojik sorunlari
da g6z Onlne alinarak intraoperatif
ndéromonitérizasyon uygulandi. Multimodal
yaklagsimla  gerceklestirilen  intraoperatif
norofizyolojik izlemde Ust ekstremitelerde
bilateral  abduktor  digiti  minimi, alt

ekstremitelerde bilateral abduktor hallusis,
tibialis anterior, adduktor magnus, vastus
lateralis ve iliopsoas kaslarindan elde edilen
motor uyariimig potansiyeller (MUP) bilateral
ulnar ve tibial sinirlerden uyarimla kaydedilen
somatosensoriyel uyariimis potansiyeller (SUP)
ameliyat boyunca degerlendirildi ®. Oncelikle

standart cerrahi girisimlere uygun olarak hasta

Sekil-4. L1-2 seviyesinden gecgen

aksiyel
bilgisayarli tomografi kesitinde protriize olan diskin
kalsifiye oldugu géruld.
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hazirlandi ve 6rtlldid. Spindéz ¢ikintilar
Uzerinden orta hat uzunlamasina insizyon
yapildi ve paravertebral kaslar subperiosteal
olarak Cobb elevatéri yardimiyla koter
kullanilarak transvers cikintilarin ucuna kadar
siyrildi. T10, T11, T12, L3 ve L4 seviyelerine
karsilikl olarak pedikul vidalari yerlestirildi. T10
ile L3 seviyeleri arasina ylUksek hizli burr
kullanilarak laminektomi uygulandi. Burr ile
laminalarin dorsal korteksi alinip ventral
korteksine gelindiginde, istenmeyen dura yirtigi
olusmamasi i¢in daha az invaziv olan elmas
uclu burr ile ventral korteks alindi. Daha sonra
ligamentum flavum ile dura arasi penfield ve Mc
Donald elevatoérleri yardimiyla dikkatlice disseke
edildi. Ardindan 1 ve 2 numara Kerrison rongeur
kullanilarak ligamentum flavum ¢ikarildu.
Kanalin genigletiimesi icin iki tarafli medial
fasetektomiler uygulandi. Dekompresyon
sonrasinda her iki taraf alt ekstremiteden elde
edilen MUP amplititlerinde 06zellikle distal
kaslarda daha belirgin olmak Uzere baslangic
degerlerine gbre % 50’nin Uzerinde dusus

gbzlendi (Sekil-5). Ancak MUP yanitlarinda tam
kaylp olmadi.  Spinal kordun perflizyonunu
arttirmak amaciyla hastanin sistolik kan basinci
130 mmHg Uzerine cikarldi. Uyarilarin daha
etkin alinabilmesi i¢in yara bol ilik suyla yikandi.
Bunlara karsin amplitidlerin disik seyretmesi
Uzerine hastaya L2 vertebra osteotomisi
uygulamasindan vazgegildi. Transvers ¢ikintilar
yuksek hizli burr ile dekortike edildi ve uygun
rod boyu alinarak bilateral rodlar pedikul vidalar
Uzerine yerlestirildi. Allogreft ile intertransversal
flzyon uygulandi. Daha sonra yaranin
kapatilmasi sirasinda potansiyellerin yavas
yavas arttigi gézlendi. Ameliyat sonrasi nérolojik
muayenenin ameliyat éncesi gibi oldugu kabaca
goérulda. Kontrol réntgenograminda kifozun bir
miktar duzeldigi goéraldi (Sekil-6).

Hasta ameliyat sonrasi ikinci ginde Boston
tipi polietilen torakolumbosakral ortez yardimiyla
ayaga kaldinlarak yrataldd. Yapilan nérolojik
muayenesinde diz ekstansiyonu (L3) ve ayak
bilegi dorsifleksiyonunun (L4) bir miktar
dizelerek, her ikisinin de 4/5 oldugu saptandi.
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Sekil-5. Sol motor korteks uyarimi ile elde edilen motor uyariimis potansiyellerin % 50 nin Uzerinde
distagu izlenmekte.
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Sekil-6. Ameliyat sonrasi ¢ekilen dn-arka ve yan direkt rontgenogramlari gérilmekte. Yan film Uzerinde
T12-L3 seviyeleri arasinda Cobb acisi 750 Ol¢tlmustir (a). Bu élcim ameliyat sonrasi birinci yilda ayni

kalmistir (b).

Geri kalan miyotomlarinin kuvveti degismedi.
Hastanin yUrime mesafesi takipler sirasinda
100 m.den 200 m.'ye kadar c¢ikti. Uyusma
yakinmalari bir miktar azaldi ancak tamamen
gec¢cmedi. Ayrica hastanin motor muayenesinde
belirgin bir dizelme kaydedilmedi. Sagital kifoz
acisinin birinci yil takibinde korundugu gézlendi.

TARTISMA:

Spinal stenoz akondroplazik hastalarda daha
cok lomber ve torakolomber bolgede gorulir. Bu
nedenle Ust ekstremite semptomlari nadirdir ™.
Pediklllerin  kisalmasi ve interpedikiler
mesafenin azalmasi ile spinal kanalin kesitsel
alaninda azalma gorulir. Akondroplazik
hastalarda yapilan manyetik rezonans

géruntuleme  calismalarinda, normalde
interpedikiler mesafenin L1 den L5 e dogru
artmasi gerekirken, bu hasta grubunda azaldig
goralmustir. Bu gelisimsel darliga dejeneratif
sorunlarin eslik etmesiyle stenotik belirtiler
ortaya cikmaktadir ®@. Eger stenoz sonrasinda
spinal kord, kauda ekina veya kdklere basi
olusursa norolojik belirti ve bulgular ile agri
ortaya cikar. Buna goére hastalar uyusma,
karincalanma, glcsuzlik, kramplarla beraber
nérolojik kladikasyon yakinmasi ile doktora
basvururlar. Sunulan olgu da ndérolojik
kladikasyonun 6n plana ciktigi yakinmalar ile
poliklinigimize basvurmustur. Hastada Ust
ekstremite basi semptomlarinin olmamasi ve
muayene bulgularinin negatif olmasi basinin
daha c¢ok torakolomber bdlgede oldugunu
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dasundidrmustar. Yine de akondroplazinin dogal
seyirinde ¢oklu spinal stenoz beklendiginden,
tim omurga manyetik rezonans ile
goéruntilenmis ve Ust seviyelerde basi olup
olmadigi arastinimistir.

Akondroplazik hastalarda tim yas gruplarinda
spinal stenoz igin cerrahi tedaviye % 10 ile 25
arasi oranlarda ihtiyac duyulmaktadir. Ancak,
yine de stenotik belirti ve bulgular en ¢ok 3. ve 4.
dekatta gortlmektedir ®. Akondroplazide 6nemli
bir morfolojik patoloji de duranin incelmesidir. Bu
durum 6zellikle spinal stenozun dekompresyonu
sirasinda istenmeyen dura yirtigi riskini
arttirmaktadir ®. Bu temel bilgi 1siginda sunulan
olguya dekompresyon uygulanirken daha glvenli
olmasi nedeniyle Oncelikle yuksek hizli burr
kullanilmigtir. Laminanin ventral korteksine
gelindiginde daha az invaziv olan elmas ug ile
degigtirilerek  duraya zarar vermeksizin
laminektomi uygulanmistir. Sonrasinda
ligamentum flavumun cikariimasi sirasinda da
Penfield ile ligament ve dura arasi dikkatlice
disseke edilmigtir. Bodylece yapisikliklarin
aclimasi saglanarak ligament Kerrison rongeur
ile alinirken dura yirtiginin olusumu énlenmistir.

Akondroplazik hastalarin cogunda yasamin ilk
birkac ayi icerisinde torakolomber kifoz gelisir.
Gdvde kaslarnin gelismesi sayesinde bunlarin
cogu yurimenin baglamasiyla kendiliginden
dizelir. Eger dizelmiyorsa erken dénemde ortez
ile kontrol altina alinmaya ¢aligilir. Hastalarin az
bir kisminda bu kifoz kalici ve ilerleyicidir “°-
Wynne-Davies ve arkadaglar akondroplazi ile
ilgili klasik makalelerinde omurga tutulumuiile ilgili
olarak on yas Uzeri grupta kifoz oranini % 19,
skolyoz oranini ise % 7 olarak tanimlamigtir .
ilerleyici kifozda &nerilen posterior spinal
enstriimantasyon ve flzyondur. Beraberinde
stenoz olan olgularda ¢ok seviyeli laminektomi
yapilacagindan enstrimantasyon ve flzyon
kaginiimazdir.

Ain ve arkadaslari, akondroplazide posterior
enstrimantasyon ve fluzyon endikasyonlarini
sOyle ifade etmiglerdir: Egriligin derecesine
bakmaksizin beraberinde laminektomi
uygulanmasi, dort yas ya da Uzerinde 50
dereceden fazla egrilik ™. Ancak
enstrimantasyon sonrasi azimsanmayacak
oranda gecici ya da kalici ndrolojik hasar
bildirilmistir. Bunda en buyik etken morfolojik
olarak dar olan kanaldir. Bu anatomik 6zellik
nedeniyle pedikl vidasi yerlestiriimesi sirasinda
hata olmamalidir©2.

Kifotik olgularda uygulanabilecek bir baska
tedavi yontemi de osteotomidir. Bu anterior ve
posterior kombine cerrahi ile yapilabilecegi gibi,
son yillarda artan sekilde sadece posteriordan
yapilmaktadir. Akondroplazik olgularda kifozun
osteotomi uygulanarak tedavisi ilgili sinirh
sayida olgu bildirimleri mevcuttur. Bu sinirh
sayidaki olgu bildirimlerinde posterior osteotomi
ve flzyon glvenli bulunmugtur ® 7. Sunulan
olgunun ameliyat 6ncesi tedavi planlamasinda
L2 seviyesine osteotomi yapiimasi
dustndalmustur. Ancak miyelopati semptomlar
da olan bu olgununun laminektomisi sirasinda
MUP yanitlari % 50 nin altina dismustar. Spinal
kordun perflzyonunu arttirmaya yonelik
girisimlerle (kan basincinin arttinimasi gibi)
yanitlarin dizelmemesi Uzerine osteotomiden
vazgegilmigtir.

Akondroplazi ciddi omurga tutulumu olan
bir kemik displazisidir. Spinal stenoz oldukca
yaygin gorulebilmekte ve torakolomber
kifozun eglik etmesiyle de ciddi fonksiyon
kaybina neden olmaktadir. Miyelopatik
semptomlarin  varhginda ¢6zimi iyice
zorlasan bu patolojide ameliyat 6ncesi ayrintih
planlama énemlidir. Bunun yaninda ameliyat
sirasinda multimodal spinal kord
monitérizasyon ve dikkatli cerrahi teknikle
olasi komplikasyonlar engellenebilmektedir.
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