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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

CIDDI SKOLYOTIK EGRILIGE SAHIP MARFAN SENDROMLU BIiR HASTADA
ANTERIOR GEVSETME VE AYNI SEANSTA POSTERIOR ENSTRUMANTASYON
VE FUZYON UYGULAMASININ SONUCLARI
THE RESULTS OF THE MARFAN SYNDROME PATIENT WITH SEVERE
SCOLIOSIS TREATED WITH ANTERIOR RELEASE AND POSTERIOR
INSTRUMENTATION AND FUSION IN THE SAME SESSION

Alper KAYA', Berk GUCLU?, Dogac KARAGUVEN®, i. Teoman BENLI*

OZET:

Marfan sendromu, iskelet sistemi deformite-
lerinin siklikla eglik ettigi bir bag dokusu hastall-
gidir. En sik gértlen omurga deformitelerinden
biri olan skolyoz, idiopatik skolyoza gore daha ri-
jit olmasi, daha az dlzeltilebilmesi ve cerrahi
sonrasi korreksiyon kaybinin fazla olmasi nede-
niyle énemlidir. 14 yasinda, Marfan sendromlu
skolyotik bir hastaya uygulanan anterior gevset-
me ve ayni seansta posterior enstriimantasyon
ve flizyon sunulmus ve hastanin klinik ve radyo-
lojik sonuglari literattir bilgileri 1s1ginda tartigil-
mugtir.

Anahtar kelimeler: Marfan sendromu, skol-
yoz, anterior gevsetme, posterior enstriimantas-
yon

Kanit Diizeyi : Olgu Sunumu, Dtizey IV

SUMMARY:

Marfan syndrome is a connective tissue di-
sorder that have associated musculosceletal de-
formities. Scoliosis, which is one of the most fre-
quent spinal deformities, is important because of
its rigidity, curve progression and correction loss
after surgery more than idiopatic scoliosis. A 14
year old scoliotic patient with Marfan Syndrome
who surgically treated with anterior release, pos-
terior instrumentation and fusion at the same
stage is presented and discussed her clinical
and radiological results according to the literatu-
re knowledge.
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GiRIS:

Marfan sendromu, ilk kez 1896 yilinda Fran-
sz pediatrist Marfan tarafindan tarif edilmis olup
en sik goérulen bag dokusu hastaliklarindan biri-
dir.” Genel populasyonda % 0.01 siklikta bildiril-
mistir®. Marfan sendromu, 15. kromozomdaki
fibrillin-1 geninin otozomal dominant mutasyonu
sonucu olusur'®. Bu mutasyon, farkl sistemlerde
eslik eden manifestasyonlara neden olur. Bun-
lar; kas-iskelet sisteminde skolyoz, uzun boy,
araknodaktili, sternum anomalileri, yaygin eklem
laksitesi, pes planovalgus, kardiyovaskdler sis-
temde mitral kapak prolapsusu, ¢ikan aortada
genigleme, aort anevrizma diseksiyonu, gézde
lens ektopisi, myopi, retina dekolmani, akciger-
de spontan pndémotoraks, ciltte stria ve herniler,
yuksek damak, merkezi sinir sisteminde dural
ektazi gibi sorunlardir °. Marfan sendromu Eh-
ler-Danlos sendromu, homosistinari, konjenital
kontraktural araknodaktili gibi bircok hastalikla
karisabilir. Marfan sendromunda mental duru-
mun normal olmasi ayirici tanida 6énemlidir
resseeiz2l Marfan sendromunun tanisi, aile 6yku-
su varhiginda bir, yoklugunda ise iki major krite-
rin bulunmasiyla konabilir. Bu major kriterler;
anevrizma olsun olmasin genislemis aort, aort
diseksiyonu, gdzde lens dislokasyonu, dural ek-
tazi, en az dort kas-iskelet sistemi problemi
(skolyoz, araknodaktili, pes planus, gégus kafe-
si anomalileri, uzun kol ve bacaklar gibi.), Marfan
sendromuna yol acan anormal gen varhgidir.

Marfan sendromunda gérilen omurga defor-
miteleri ilerleyici skolyoz, lomber lordoz kaybi ile
birlikte torakal lordoz ve daha nadir gérilen tora-
kolomber kifoz, spondilolistezis ve servikal prob-
lemlerdir>*'**41"% Marfan sendromunda skol-
yoz gorulme orani degisik yazarlar tarafindan
%30-100 arasinda bildirilmigtir®***°"',

Burada pozitif aile éykusu, araknodaktili, pes
planus, pektus karinatus ve asiri uzun kol ve ba-
caklara sahip, béylece Marfan sendromu tanisi
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almis ve ciddi torakal skolyoza sahip bir hasta
sunulmustur. Hastaya, anterior gevsetmeyi taki-
ben posteriordan 3. jenerasyon enstrumantas-
yonla korreksiyon yapilmis ve posterior fuzyon
uygulanmistir. Postoperatif ylksek oranda kor-
reksiyon saglanan hasta, 1 yillik bir stredir takip
altindadir. Bu ¢alismada, nadir gérllen bu has-
talikta uygulanan omurga cerrahisi girigimi so-
nuglari sunulmus ve literatdr bilgileri 15191 altinda
tartisiimigtir.

OLGU SUNUMU:

14 yasinda kiz hasta, sirtinda egrilik ve agri
nedeniyle klinigimize basvurdu. Oykiisiinde 7
yasindayken kalca displazisi nedeniyle ameliyat
olmasi ve son iki yildir fark ettigi ve giderek iler-
leyen egriligi disinda 6zellik yoktu. Annesinde
Marfan sendromu mevcuttu, 36 yasinda kalp ye-
tersizliginden 6lmusta.

Fizik incelemede uzun boy (182 cm), kollari-
nin uzunlugu, ellerinin bayuklugu ve parmaklari-
nin uzunlugu ve ayaklarindaki pes planovalgus
dikkat cekiciydi (Resim 1, 2 ve 3). YUksek da-
mak mevcuttu. Agikligl sola bakan sag torasik
egriligi ve belirgin rib humpr mevcuttu. Hasta so-
la dogru egilerek ylriyordu. Radyolojik incele-
mede acikli§l sola bakan torakal egrilik bulundu.
Hastanin frontal plandaki egrilikleri ve sagittal
konturlar Cobb metodu ile él¢lldu. Ayrica saga
ve sola egilme grafileri ¢cekildi. Midsakral hatta,
C7 omurun, apikal omurun (T8) ve stabil omurun
uzakliklar él¢tldu. Tam bu élcimler postopera-
tif ve son kontrolda de tekrarlanip karsilagtirildi.
Egilme grafilerinde belirgin bir diizelme yoktu.
Intraspinal patoloji ve dural ektaziyi arastirmak
amaciyla spinal kanal manyetik rezonans gorin-
tileme calismasi yapildi ve herhangi bir patoloji
saptanmadi. Hastanin uzun boyu, uzun Ust ekst-
remite, parmaklar, pes planus ve skolyozu nede-
niyle bag dokusu hastaligi arastirildi. Pediatrik
endokrinoloji bolimunce degerlendirildi. Yapilan
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Sekil-1. Hastanin uzun boyu, kol ve bacaklarinin
orantisiz uzunlugu gériulmektedir.
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Sekil-3. Her iki ayakta pes planovalgus

ekokardiyografisi normaldi. Hastanin aile éykusu
oldugundan tek majér kritere dayanarak (uzun
boy, uzun kollar, skolyoz, pes planus) Marfan
sendromu tanisi kondu.

Skolyozun tedavisinin, hastada idiopatik Tip I
egrilige benzer rijit torakal egriligi oldugu icin ay-
NI seansta anterior ve posterior cerrahi ile yapil-
masi planlandi. Lateral pozisyonda sag torako-
tomi ile girilip 8. kosta ¢ikarilarak deformitenin
apeksi olan T8 omura ulagildi. T7-8, T8-9, T9-
10, T10-11 arasindaki seviyelerde omurlarin son
plaklari ince bir osteotomla kesilerek total dis-
kektomi yapilip, anterior longitudinal ligament
gevsetildi. Bu seviyelerin mobilize oldugu goéru-
lerek otolog kosta greftleri ve spongioz allogreft-
lerle anterior flizyon uygulandi. T7-8-9-10. kos-
talarin 3 cm’lik kisimlar c¢ikarilarak kostoplasti
yapildi. Gégus tlpl yerlestirilerek kapatildi. Ar-
dindan ayni seansta hasta pron pozisyona alinip
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posterior longitudinal insizyonla girilerek T4-L3
aras! transpedikuler vida ve ¢engellerle posteri-
or enstrimantasyon uygulanarak derotasyon ve
translasyon manevralariyla deformite dizeltildi.
Dekortikasyonu takiben otojen ve allojen greft-
lerle posterior fiizyon uygulandi. Hemovak dren
yerlestirilerek katlar kapatildi. Ameliyat sonrasi
ikinci giin g6gus tlpu ve dreni gekildi. Herhangi
bir problemi olmayan hasta mobilize edilerek 5.
gun taburcu edildi.

Hastanin 6 ay ve 1 yil sonraki kontrolleri ya-
pildi. Egriligin Cobb agisi dlgulerek korreksiyon
kayiplan belirlendi. Omuz ve kalga dengesi de-
Gerlendirildi.

SONUGLAR:

Hastanin preoperatif 5 cm rib humpi oldugu
belirlendi. Postoperatif 1 cm’ye indigi ve % 80
korreksiyon sadlandigi belirlendi. 1 yilin sonun-
da rib hump korreksiyonunda kayip olmadig
saptandi. Preoperatif agirlik gizgisinin (WL), sa-
kdl testinde intergluteal krizden 4 cm saptidl,
postoperatif sapmanin tamamen kayboldugu ve
gbvde dengesinin saglandigi belirlendi.

Hastada preoperatif King-Moe Tip Il egrilige
benzer, daha fleksibl ¢ift majér egrilik oldugu be-
lirlendi. Torakaldeki majoér egriligin preoperatif
75° olup, postoperatif 14°ye indigi ve % 81.3
korreksiyon saglandigi, son kontrolde 2° korrek-
siyon kaybi oldugu belirlendi. Lomberdeki egrili-
gin preoperatif 45° olup, postoperatif 12°’ye indi-
gi ve % 73.3 korreksiyon saglandigi ve 1 yilin
sonunda 2° korreksiyon kaybi ile postoperatif
saglanan dengeli egrilik dagihminin son kontrol-
de de devam ettigi gézlendi. (Resim 4a ve b)

Sagittal plan incelendiginde preoperatif tora-
kal bolgede hipokifoz, lomber bdlgede lordozda
azalma oldu@u géruldi. Preoperatif 16° olan to-
rakal kifozun postoperatif 35°’ye, 20° olan lom-
ber lordozun ise 45°ye geldigi ve bdylece posto-
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Sekil-4.a) Hastanin ameliyat dncesi 6n-arka skolyoz
grafisi, b) Hastanin ameliyattan 1 yil sonraki kontrol én-
arka skolyoz grafisi.
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peratif normal fizyolojik sinirlarda torakal kifoz ve
lomber lordozun sadlandigi belirlendi. Son kont-
rolde, sagittal plan egriliklerinde bir degisiklik ol-
madigI saptandi.

Denge degerlerine bakildiginda preoperatif
lateral gévde kaymasinin (Lateral Trunk Shift-
LT) 4.5 cm’den 1.0 cm’ye duserek % 77.7 kor-
reksiyon saglandigi, bu dizelmenin de egriligin
Cobb agisindaki diizelme ile korele oldugu belir-
lendi. Basin kaymasinin (Shift of Head- SH) 2.2
cm’den O’'a dustudu saptandi. Bdylece gdvde
dengesinin tam olarak olustugu belirlendi. Son
kontrolde hem g6évde kaymasi, hem de bas kay-
masinda korreksiyon kaybi olmadigi goruldd.

1. yil kontroltinde solid flizyon kitlesi olustugu
belirlendi. Intraoperatif, postoperatif erken ve
gec komplikasyona rastlanmadi.

TARTISMA:

Marfan sendromunda kas iskelet sistemi de-
formiteleri en sik gérilen problemlerdir. Bu has-
talarda uzun boy ve uzun ekstremiteler en gbze
carpan bulgulardir. Skolyoz siklikla hastaliga es-
lik etmektedir. Marfan sendromunda skolyoz idi-
opatik adolesan skolyoza gbre daha erken yas-
larda baglar ve hizli omurga biyimesiyle birlikte
yillar icinde ilerler®. Cift torakal ve Ucli major eg-
rilik sikligi fazla olsa da egriligin paterni idiopatik
skolyoza benzer". Marfan skolyozunda artan riji-
diteyle birlikte egrilikte yilda ortalama 10.2° ilerle-
me gosterme egilimindedir**"*, 40°-50°ye
ulasmis egrilikler maturite sonrasi da ilerlemeye
devam edebilirler”. Egrilikler fark edildiginde ge-
nellikle rijit ve ileridir. Bu ciddi rijit egrilik bazen
agrili olabilir. Kétl kas yapisi ve gogus kafesinin
pektus ekskavatum deformitesi bazi hastalarda
zaten var olan kalp anomalilerini arttirarak solu-
num ve dolasim fonksiyonlarini kétulestirebilir.

Marfan skolyozunda cihaz tedavisi hastalarin
ancak % 17’sinde basarih olabildigi icin etkin de-
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gildir®**. Breys tedavisi ancak hafif egiriligi olan
cocuklarda baglangic déneminde kullanilabilir.
40%nin Uzerindeki egriliklerde ise tedavi artro-
dezdir®®®, Posterior flizyon ve enstrumantas-
yon ¢ok yaygin olarak kullaniimakla birlikte imp-
lant yetmezIigi, psddoartroz, skolyozun ameliyat
sonrasinda artigi gibi yiksek siklikta birgok
komplikasyon  bildirilmigtir®+°91¢2022273¢554547 By
rada sunulan olgumuz, pozitif aile 6ykisi ve
uzun kol ve bacaklar, araknodakiili ve pes pla-
nus ile Marfan sendromu tanisi almig bir hasta-
dir. Hastanin torakal bdlgede 75°lik rijit torakal
egriligi oldugu belirlenmistir. Hastanin egrilikten
cok sirt agrisiyla bagvurmasi dikkat ¢ekici bulun-
mustur.

Loubresse ve ark., Marfan skolyozunda
omurgayla birlikte sagittal planda pelvik para-
metrelerde (pelvik insidans ve sakral slop) bo-
zulma oldugu ve breys tedavisinin neden etkin
olmadigini agiklayabilecegini bildirmislerdir. On-
ceki yillarda 6zellikle bu kardiyovaskuler sistem
bozukluklari Marfan sendromunda skolyozun
cerrahi tedavisinde ciddi risk ve komplikasyonla-
ra neden olmaktaydi®**. Ancak, kardiyovaskdler
cerrahideki ilerlemeler, bu hastalarin hem ya-
sam surelerini uzatmis, hem de diger sistem cer-
rahilerinin komplikasyonlarini azaltmigtir. 1960l
yillarda Marfan sendromlu hastalarin yagsam su-
resi ortalama 32 iken, 2000’lerde erkeklerde 40,
kadinlarda 45 olarak bildiriimektedir’**. QOlgu-
muzun annesinde de Marfan sendromu oldugu
ve 36 yasinda kalp yetmezliginden 6ldigu 6yku-
stnden anlasiimistir. Ancak, klinik ve ekokardi-
yografik incelemelerinde kardiyak bir patolojiye
rastlanmamistir.

Marfan sendromunda gérilen skolyozun te-
davisinde omurgada kemigin zayiflamasiyla bir-
likte gbrulen displazi nedeniyle bazi teknik zor-
luklar vardir. Bu zayiflik kemigin anormal gelisi-
mi nedeniyle olabilecegi gibi dural ektazi nede-
niyle de ortaya cikabilmektedir. Dural ektazi
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asemptomatik olabilecegi gibi bel agrisi veya n6-
rolojik defisitlere de yol agabilir. Literattrde dural
ektazi lomber omurgada % 92’ye varan oranlar-
da bildirilmigtir" ***. Tanisi en iyi MRG ile kona-
bilir. Dural ektazi lumbosakral omurgada kemik
erozyonu ve laminada incelmeye neden olmak-
tadir. Bu da lomber enstrumentasyonda distal
hooklarin gevsemesi ve korreksiyon kaybina ne-
den olabilmektedir. Bazi yazarlar pedikillerde
incelme ve kirik bildirmiglerdir'®***. Olgumuzda
klinik ve radyolojik olarak lumbosakral omurgada
dural ektazi saptanmamigtir.

Dural ektazi ameliyat sirasinda dura yirtiklari-
na da neden olabilmektedir. Silvestre ve arka-
dasglar’nin 23 olguluk serisinde 2 olguda (% 8.6)
dural yirtik tespit edilmis ve cerrahi tamiri ile ek
sorun bildiriimemigtir”. Jones ve arkadaslari da
benzer oranda (% 8) dura yaralanmasi rapor
edilmistir19. Distal duranin genisleyip balonlasga-
rak kolay yaralanmasini énlemek igin ameliyatin
anti-Trendelenburg pozisyonunda yapilmasi ay-
ni yazarlar tarafindan onerilmistir’®. Skolyoz cer-
rahisi sirasinda Marfan sendromlu bir hastada
dalak riptart Christoloudou ve arkadaglar tara-
findan rapor edilmistir’.

Marfan sendromlu hastalarda skolyozun cer-
rahi tedavisinde posterior enstrimantasyon ve
flizyon yaygin olarak kabul edilmis bir tedavidir*
519:20,22.:3435.45.47 ‘Marfan sendromunda bag dokusu
zayifligina karsin skolyoz daha rijit olmakta ve
idiopatik skolyoza gére daha az dizeltilebilmek-
tedir. Bunun nedeni net olarak agiklanamamis-
tir'#"*_ Yeni posterior enstrimantasyon sistem-
lerinin kullanilmaya baglamasiyla birlikte Har-
rington rodlarinin tek basina veya sublaminar
hooklarla birlikte kullanilmasiyla bildirilen psédo-
artroz, implant yetmezIigi, deformitenin postope-
ratif ilerlemesi gibi komplikasyonlar azalmigtir*
229,343,434 Burada sunulan olgumuzda, hasta-
nin torakal rijit ve lomber fleksibl ¢ift majér egrili-
gini dizeltebilmek i¢in anterior gevsetme ve kos-
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taplastiyi takiben ayni seansta 3. jenerasyon bir
enstrimantasyon sistemi ile derotasyon ve
translasyon uygulanmis ve hem torakal egrilikte
(% 81.3), hem de lomber egrilikte (% 73.3) yUk-
sek korreksiyon elde edilmistir. Bu olgu sunumu,
bu anlamda 3. jenerasyon modern enstriman-
tasyon sistemi kullanilarak kombine cerrahi yak-
lagimla ameliyat edilen ¢ok az sayida olgulardan
birini sunmasi agisindan 6nemlidir. Cerrahi teda-
vi ile hastanin ayni zamanda postoperatif sagit-
tal konturlan fizyolojik sinirlara getirilmis, tam
dengeli (SH: 0 cm) bir gdévde balansi saglanmis-
tir.

Enstriimantasyon ve flizyona karsin bag do-
kusundaki ciddi bozukluga bagl olarak, egriligin
ilerleyebilecedi ve implant yetmezligi ve psédo-
artroz gelisebilecegine dair yayinlar vardir* *,
Burada sunulan olguda da yuUksek bir korreksi-
yon saglanmis ve sadece 3 ay Milwaukee korse-
si kullanarak 1. yil sonunda solid flizyon kitlesi
olusarak minimal korreksiyon kaybi gelistigi sap-
tanmistir. Yine de, literatirde ameliyat sonrasi
uzun sure korse kullanimi 6neriimektedir®.

Idiopatik skolyozun cerrahi tedavisinde oldu-
gu gibi Marfan sendromundaki skolyozda da al-
logreft veya otogreft kullaniminin Gstinligu net
degildir’®. Olgumuzda hem anterior cerrahi sira-
sinda ¢ikardigimiz kosta otogreftini hem de allo-
jen demineralize kemik matriksi-spongioz kemik
greftleri kullanilmigtir. Literatirde Marfanl skol-
yotik hastalarda enfeksiyon sikhigi agisindan idi-
opatik skolyoza gore belirgin fark olup olmadigi
net degildir. Silvestre ve arkadaglarinin ve Lipton
ve arkadaslarinin serilerinde hi¢ postoperatif en-
feksiyon goérilmezken, Jones ve arkadaslari en-
feksiyon bildirmistir'®** %', Olgumuzda ise enfek-
siyon gorulmemigtir.

Marfan sendromunda bag dokusunun zayifli-
di ve gevsekligi korreksiyon kaybina yol acabil-
mektedir. Bu ylzden idiopatik skolyoza gére da-
ha fazla segmentin instrumente edilmesi éneril-
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mektedir. Lipton ve ark., kisa selektif segment
instrumentasyonuyla uzun dénemde 20 derece
korreksiyon kaybi bildirirken, Jones ve ark. sagit-
tal planda % 21, koronal planda % 8 dekompan-
sasyon rapor etmiglerdir'®®. Ayni yazarlar bu
komplikasyondan korunmak icin kisa segment
instrumentasyon yapilmamasini 6énermektedir-
ler'®*. Burada sunulan olguda da bu nedenle,
ayrica lomber egrilik fleksibl olmasina karsin,
hem de 40° Uzerinde olmasi (45°) nedeniyle
T2den L3’e kadar uzanan uzun enstrimantas-
yon ve flzyon tercih edilmigtir. Frontal planda
sadece 2° korreksiyon kaybi oldugu belirlenmis,
1 yil sonunda solid flzyon kitlesi olustugu ve
psodoartroza rastlanmadidi da saptanmistir.

Marfan sendromu bircok sistemi etkileyen ve
kas-iskelet sistemi deformitelerinin yaygin olarak
goraldagu genetik bir bag dokusu hastaligidir.
Marfan sendromunda gérilen skolyoz bag doku-
su gevsekligine karsin daha rijit ve daha az du-
zeltilebilen, ameliyat sonrasi korreksiyon kaybi-
nin daha ¢ok oldugu bir yapiya sahiptir. Bu ne-
denle deformitenin ciddi ve rijit oldugu durumlar-
da anterior gevsetme ve diskektomi ile anterior
flzyon, ayni seansta posterior uzun 3. jeneras-
yon enstrimantasyon tercih edilmelidir. Bu olgu
sunumu sonuglarina dayanarak Marfanli skolyo-
tik hastalarda bu yolla frontal planda ytksek kor-
reksiyon elde edilebilecedi, normal fizyolojik sa-
gittal konturlarin olusturulabilecegi ve goévde
dengesinin tam olarak saglanabilecegi fikri elde
edilmigtir.
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