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Femur boynunun femur cismiyle yaptigi aginin
normal degerlerin altina inmesine koksa vara denir.
Edinilmis nedenlerden kaynaklanabilecegi gibi
dogustan da var olabilir. Klinik olarak gelisimsel,
konjenital, displastik veya travmatik olarak
siniflandirilabilir. Stt ¢ocuklugu gaginda ¢ocugun
ylriimeye baglamasiyla birlikte fark edilen, gelisimsel
ozellikli, genellikle ilerleyici, cesitli radyolojik bulgular
ile karakterize olan gelisimsel koksa vara (GKV) icin
literatirde cesitli isimler mevcuttur. Bu hastaligin
ismi konusunda tam bir fikir birligi yoktur. Konjenital
femoral eksiklik ya da eski terminoloji ile proksimal
fokal femoral eksiklik veya konjenital kisa femur ile
birlikte gorulen koksa vara ise dogustan var olan bir
durumdur ve GKV'den ayri tutulmalidir.® Gelisimsel
koksa varanin yani sira bu hastaliga konjenital koksa
vara, infantil koksa vara ya da boynu ilgilendiren
anlaminda servikal koksa vara denilmistir.®® Her ne
kadar terminoloji olarak konjenital denilse de bu
kalcalarin dogumda radyolojik olarak normal oldugu
ve zaman icerisinde varus deformitesi geliserek
fizisin vertikal bir hal aldigi bilinmektedir. Bu nedenle
bu duruma gelisimsel koksa vara denmesi daha
uygundur. GKV, femur boyun-cisim agisinda anormal
bir azalma ile birlikte femur boynunda kisalma,
trokanter majorde goreceli olarak bir asirt blytime ve
etkilenen ekstremitede kisalik ile karakterize, femur
boynunda primer kikirdak defekti olan gelisimsel bir
bozukluktur. Konjenital koksa vara olarak aslinda
konjenital femoral eksiklik ya da konjenital kisa
femur kastedilmeliyse de bazi yazarlar tarafindan
GKYV deformitesine de konjenital koksa vara denmesi
ya da baz edinilmis nedenlerin de bu hastalikla ayni
baslik altinda incelenmesi okuyucunun durumunu
iyice zorlastirmaktadir.¥’ Bu yazida izole olarak siit
cocuklugu doéneminde gorilen gelisimsel koksa
vara anlatilacaktir.

Cocukluk caginda goriilen bu koksa vara ilk olarak
1800'1u wyillarin sonlarinda tarif edilmistir. Detayli
tarihgesini gegmis yazilarda bulmak mimkandur.¢
Gelisimsel koksa vara terimi ilk olarak 1905 yilinda
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Hoffa tarafindan kullanilmigtir.® Fairbank koksa
varayl konjenital, gelisimsel ve edinilmis olarak
tic gruba siniflamigtir®. Bu simiflamada konjenital
nedenler, genellikle konjenital kisa femurun, yani
konjenital femoral eksikligin bir parcasi olarak
karsimiza cikmaktadir. Edinilmis nedenleri Gi¢ bashk
altinda incelemek mUmkindur. i) Femur basi epifizi
kaymasi, ii) Femur basi epifizinin avaskuler nekrozuna
bagl sekel olusmasi; travmatik, enfeksiyona bagl
(septik nekroz), Legg-Calvé-Perthes hastahgi,
gelisimsel kalca displazisi zemininde cikik kalcalarda
rediksiyon sonrasi, iii) Patolojik kemik hastaliklar;
osteogenezis imperfekta, fibroz displazi, rikets (renal
osteodistrofi), osteopetrozis ve kemigi zayiflatan diger
durumlar. Karakteristik rontgen degisiklikleri olan
cocukluk caginin izole koksa varasina ise gelisimsel
koksa vara denmektedir. Gelisimsel koksa vara
izole olabilecegi gibi iskelet displazileri ile birlikte de
gorulebilir. Bunlar arasinda kleidokranial disostozis,
metafizyel disostozis ve spondilometafizyel displazi
yer alr®? Iskelet displazileri baz kaynaklarda
edinilmis nedenler arasinda gosterilmistir.”

Epidemiyoloji

GKV c¢ok nadir bir hastaliktir. Dinya ¢apinda
insidanst 1/25.000'dir.® Cinsiyet veya irk ayrimi
gozetmez. Ayrica sag veya sol kalca arasinda da
siklik acisindan bir fark yoktur. Vakalarin %30 ila 50si
bilateraldir. Bilateral olgularda iskelet displazileri
acisindan uyanik olmak lazimdir.#” Bilateral olgular
genellikle ayn1 anda bulgu vermedigi icin unilateral
olgularda kargi tarafta GKV gelisimi agisindan
epifizler kapanana kadar hasta takip edilmelidir.””

Etiyoloji

GKV'nin etiyolojisinde cesitli hipotezler 6ne
strilmusolsadakesinnedenihalenbilinememektedir.
En ¢ok kabul géren teori femur boynunun medialinin
enkondral ossifikasyon defekti olmasidir.” Bu, o
bolgede distrofik kemik olusumuna yol agmakta ve
Uzerine agirlik verilmesiyle birlikte ilerleyici olarak
varus deformitesi gelismesine neden olmaktadir.
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Bu acidan infantil Blount hastahdiyla benzesse de
her iki durumun ayni hastada goéruldagiine dair bir
veri mevcut degildir. Etiyolojisinde yer alan diger
hipotezler arasinda i) intrauterin dénemde gelismekte
olan femur basina asiri basi olmasi, ii) vaskuler bir
etkilenme olmasi nedeniyle gelismenin geri kalmasi
ve iii) femur boynu kikirdagi ile metafizyel kemigin
anormal gelisimi nedeniyle varus olusumu sayilabi-
lir.” GKV, genetik gecisi bilinen iskelet displazilerinde
siklikla gorilmektedir. Kleidokranial disostozis,
Jansen tipi metafizyel disostozis ve Kozlowski tipi
spondilometafizyel displazi otozomal dominant
olarak kalitlmaktadir.® izole GKV'nin tek ve cift
yumurta ikizlerinde de gorildigine dair yaynlar,
olasi bir ailesel gecis olabilecegine isaret etmekte-
dir® Kismi gegigli otozomal dominant kalitimi

olduguna dair yayinlar da bunu desteklemektedir.
(7,9,10)

Klinik Bulgular

Deformite tipik olarak dogumda ya mevcut
degildir ya da fark edilemeyecek kadar hafiftir.
Gelisimsel koksa varali hastalar hemen her zaman
yuriime ¢agindan sonra (bazen addlesan ¢aga kadar
fark edilmeyebilirse de) genellikle 6 yasindan 6nce
hafif bir aksama ile doktora bagvururlar. Klinik olarak
abdiktor kas glicstzligl ve unilateral hastalarda
belki bir miktar da bacak uzunluk esitsizligi nedeniyle
agrisizaksama mevcuttur. Ancak cabuk yorulmayada
egzersizle kalca cevresinde agr olusmasi gozlenebilir.
Bacak uzunluk esitsizligi, iskelet maturitesi
tamamlandiginda ¢ok nadiren 3 cm’yi gegebilir. Tek
tarafli ise Trendelenburg yurtylisi olabilecegi gibi
cift tarafll olanlarda 6rdekvari ylriiyis gozlenebilir.
GKV'de eklem hareket genisligi acisindan 6zellikle
trokanter majoriin pelvise yaklasmasi nedeniyle
kalcanin abdiiksiyonu azalirken, femur boynunun
anteversiyonunun azalmasi nedeniyle de kalcanin
ic rotasyonu azalmistir. Eger aile 6ykiistinde benzer
bir deformite varsa, boy kisaligi mevcutsa veya
bilateral tutulum varsa iskelet displazisi agisindan
arastirilmalidir. Ancak unutulmamalidir ki butiin bu
bulgular iskelet displazisi olmadan da sadece izole
gelisimsel koksa varada olabilmektedir.*"

Radyolojik inceleme

Cekilen on-arka radyogramlarda gelisimsel
koksa varaya ait tipik Ozelliklerin gértlmesi ile tani
koymak miimkiindiir. Oncelikle boyun-cisim agisinin
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azalmasi, fizis hattinin vertikal yerlesimi, fizisin
proksimal kesiminde genisleme, distal kesiminde
ve aynl zamanda femur boynunun medialine denk
gelen bolgede ticgen seklinde kemik parcasi olmasi
ve bunun hem medialinde hem de lateralinde
radyolisen ¢izgi olmasi, femur boynunda kisalk,
anteversiyonda azalma olmasi genel Ozellikleridir.
Uggen seklindeki kemik parcasinin medialindeki
(stiperiorda yer alan) yani proksimalden gelip Gicgen
seklindeki kemik parcasinin medialine dogru dénen
daha horizontal yerlesimli olan radyoliisen cizginin,
fizisin devami oldugu; lateralindeki (inferiorda yer
alan) yani proksimalden gelip kemik parcasinin
lateralinde daha vertikal sekilde seyreden radyoliisen
Gizginin ise matlrasyonunda sorun olan kikirdagin
ve duzensiz ossifikasyonun bir sonucu olarak
olustugu bilinmektedir®. Kim ve ark®? yaptiklari bir
bilgisayarli tomografi calismasi sonucu bu ic¢gen
kemik pargasinin Salter-Harris Tip 2 seklinde bir
ayrilma oldugu yoniinde bir goriis bildirmislerdir. Yine
yapilan bu calismada femur basinin inferoposteriora
yer degistirdigi gosterilmistir. Bu ticgen pargasinin
etrafindaki radyolisen cizgiler nedeniyle bu
gorinim baz yazarlar tarafindan ters V baz yazarlar
tarafindan ise ters Y gorinimu olarak adlandiriimig
ve bu, GKV'nin olmazsa olmaz olarak bildirilmig-
tir®” Femur boynunda yer alan bu radyoliisen
cizgilenmeler 2 yasindan 6nce pek gorilmezken,
belirgin bir sekilde ortaya ¢ikmasi 5-6 yas civarinda
olur. Epifiz, lateralindeki vertikal fisstir ile boynun
geri kalanindan ayrili. Anatomik olarak goriinen
bas kisminda aslinda anatomik basa ilaveten, epifiz
kikirdag, fizis, ve boynun tcgen seklindeki parcasi
yer alir.® GKV'de ilave olarak hafif asetabiiler displazi
olabilmektedir.”!'?, On — arka radyografilerde mevcut
varus miktarinin 6lgiminde asagidaki radyolojik
acilar tanimlanmuistir: boyun cisim agisi (femur cismi
ile boynun uzun akslar arasinda kalan ac1), bas-cisim
acis! (femur cisminin uzun aksi ile epifizin tabanina
dik cekilen cizgi arasinda kalan ac1) ve Hilgenreiner—
Epifiz (H-E) acis1 (Hilgenreiner cizgisiyle proksimal
femur epifizine paralel cizilen cizgi arasinda kalan
ac1). Bu agllar igerisinde prognoz agisindan en faydali
olani H-E agisidir. Weinstein ve ark'nin ¢alismasinda
bu acinin normal degeri 16 (0 — 25) derece
olarak belirtilmistir.'¥ GKV'de bu agi 60 derece
ve Uzerindeyse deformitenin daha da ilerleyecegi,
45 derecenin altindaysa stabil olarak kalabilecegi
ve belki gerileyebilecegi gosterilmis, H-E agis1 45
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dereceyle 60 derece arasinda kalan hastalarin ise
yakin takip edilmesi gerektigi bildirilmistir.'¥

Patoanatomi

Erken fetal donemde proksimal femur epifizi
boynun medialinden trokanter majére kadar uzanir.
Daha sonra servikal epifizyel ve trokanterik apofizyel
olmak Uzere iki kisma aynlr. Servikal epifizyel
ossifikasyon merkezi ilk olarak 3-6 ay arasinda
gorulurken trokanterik apofizyel ossifikasyon merkezi
4 yas civarinda ortaya cikar. Boyun-cisim acisi bu
iki ossifikasyon merkezinin arasindaki dengeye
bagiml olarak olusur. Yenidoganda ortalama 150
derece civarinda olan boyun cisim agisi eriskin
cagda 120 dereceye kadar geriler. GKV'de medial
boyunda yer alan kikirdak hiicrelerinde azalma ve
dizensizlik gorilir. Hemen yanindaki metafizde
osteoporoz vardi. Femur basi kicuk, boyun
kisa, fizis genislemistir. Ayn1 zamanda intraosseéz
arterlerin de hem ¢apinda hem de sayisinda azalma
mevcuttur. Sonug olarak karsimiza ¢ikan deformite
bu hazrlayic1 faktorlerle birlikte fizis izerindeki
kompresif kuvvetlerin, fizisin vertikal hale gelmesiyle
birlikte makaslayici kuvvetlere déntismesi neticesinde
olusur.%?

Dogal Seyir

Tedavi edilmemis GKV hastalarinda stperior
femur boynuna etkisi olan artmis tensil kuvvetlerin
zaman igerisinde ilerleyici varus deformitesine yol
actigl, bunun da kaginilmaz olarak stres kingina ve
kaynamamaya neden oldugu distinilmekteydi.®
Ancak buitiin hastalarda hastahigin bu kadar ilerleyici
seyretmeyebilecegi goruldi.® Weinstein ve ark’'nin
yaptigi calismaya goére H-E acisi 45 derecenin
altindaki hastalarda ilerleyici bir deformite goériilme
olasihig oldukca nadirdir."® Yine ayni calisgmaya
gore, H-E acis1 60 derecenin izerinde olan hastalar
ise cerrahi tedavi edilmelidirler, aksi takdirde
deformitenin ilerleyici olma olasiigi ¢ok yiiksektir.
Ancak GKV'nin ortaya c¢ikis zamani ve deformitenin
ilerleme hizi hakkinda dogal seyir calismalarindan
yeterli bilgi elde edilememektedir.?”

Biyomekanik

Pauwels kalca eklemine etkiyen kuvvetleri tarif
etmistir.'¥ Kompresif kuvvetler kalga merkezine dik
etkir. Fizis normalde bu kuvvete dik yer alir. Nispeten
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horizontal duran bir fiziste medial kisimda kompresif
kuvvetler, lateral kisimda ise tensil kuvvetler yer alir.
GKV'de boyun cisim agisinin azalmasi nedeniyle
daha vertikal hale gelen fizis Uzerine normalde
kompresif olarak gelen kuvvetler makaslama
kuvvetleri olustururlar. Femur boynunun medialinde
uzama olmaz. Lateralinde meydana gelen biiyiime
nedeniyle trokanter majorin ucu yikselir. Femur
boynunda meydana gelen kisalik nedeniyle abdiiktor
kaslarin olusturacagi kuvvetin kuvvet kolu kisalacagi
icin bunu kompanse etmek

Uizere femur boynuna binen kompresif kuvvet
artacakti. Bu da dolayh olarak femur boynunda
daha fazla egilmeye yol agar.?

Tedavi Prensipleri

Gelisimsel koksa vara’daki patolojinin nedeni
bilinmedigi icin biyolojik bir tedavi sekli yoktur ancak
dogalseyrisirasindaolusabilecekikincil deformitelerin
Onlenmesine ve tedavi edilmesine calisiimaktadir.
GKYV tedavisinde oOncelikle alta yatan, koksa vara
yapabilecek baska bir neden olup olmadig iyice
arastirlmalidir. GKV'nin tedavisindeki ana prensipler
arasinda varus agcilanmasinin normal fizyolojik
degerlere yaklastirilmasi, femur basi—cisim agisinin
normale getirilmesi, bu sayede femur boynunda
olusan anormal makaslama kuvvetlerinin tekrar
kompresyon kuvvetleri haline donustirilmesi ve yine
bu sayede femur boynundaki defektin ossifikasyonu
ve kaynamasinin elde edilmesi sayilabilir. Abdiiktor
kas grubunun sahip olmasi gereken kas uzunlugu
— tonus iligkisinin yeniden kurulmasi ve bu sayede
normal kas mekaniginin saglanmasi ile tek tarafl
olanlarda bacak uzunluk esitsizliginin giderilmesi de
tedavinin amaclari arasindadir.“”

Cerrahi Dis1 Tedavi

Hilgenreiner-epifiz agis1 45 derecenin altinda olan
asemptomatik hastalar iskelet displazisi agisindan
arastirlmalidir ve tek tarafli ise bacak uzunluk
esitsizligi agisindan degerlendirilmelidir.  iskelet
maturitesi tamamlanincaya kadar periyodik olarak
rontgen incelemeleriyle takip edilmelidirler. H-E acisi
45 ve 59 derece arasinda olanlar ise seri rontgenlerle
daha siki takip edilmelidir. Bu gruptaki hastalarda
eger kalca semptomlan ortaya cikarsa, deformite
ilerleyici bir hal alirsa ya da H-E acis1 60 derecenin
lizerine ¢ikarsa hastalara cerrahi 6nerilmelidir.“”
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Cerrahi Tedavi

Semptomatik héle gelen, aksayan, Trendelenburg
yurilyisii olan veya ilerleyici deformitesi olanlara,
H-E acis1 60 derece ve uzerinde olanlara ve femur
boyun cisim acisi 90-100 derece civarinda veya
daha az olanlara cerrahi tedavi 6nerilmelidir. Tedavi
endikasyonu konulan hastalara yatak istirahati,
abdiksiyonda splint, traksiyon veya egzersiz gibi
cerrahi dis1 yontemlerin pek bir faydasi yoktur. GKV'yi
dizeltici en iyi tedavi bir derotasyonel proksimal
femur valgizasyon osteotomisidir. Valgusun yani sira
altta yatan anteversiyon azalmasin duzeltmek icin
de femura i¢ rotasyon verilmelidir. Olusan patolojinin
femur baginin inferoposteriora yer degistirmesi ile
gelistigi dustnulecek olursa gelisen retroversiyonun
da duzeltilebilmesi icin yapillacak en uygun
cerrahi tedavinin valgus — fleksiyon — i¢ rotasyon
komponentlerinin Ggunu birden icermesi gerektigi
asikardir."V Tarihsel gelisim strecinde GKV igin tarif
edilen diger tedavi secenekleri arasinda trokanter
majorun apofizyodezi, femur boynunun pinlenmesive
kemik grefti uygulanmasi gelir.“” Bu yontemlerden,
varus deformitesini diizeltmemesi ve yeterince
etkin olmamasi nedenleriyle uzaklasimistir. Valgus
osteotomisi ile fizis Gizerindeki makaslama kuvvetleri
tekrar kompresif kuvvetler haline gelir, abdiktor kas
biyomekanigi dizelir. Femur boyun-cisim agisinin
dizelmesi proksimal femurun yeniden sekillenmesini
ve normal ossifikasyonun olmasini saglar. Proksimal
femur osteotomisi ug farkl seviyeden yapilabilir:
Boyun, intertrokanterik ve subtrokanterik bolge.
Boyun osteotomileri daha morbiddir. Deformitenin
merkezine yakinhigi ve kaynama agisindan avantajlari
nedeniyle en cok tercih edilen, intertrokanterik
bolgeden yapilan osteotomilerdir. Ornek olarak
valgizasyon amach yapilan Langenskiold
osteotomisi ve Y seklindeki Pauwels osteotomisi'>
sayllabilir Borden ise subtrokanterik bdlgeden
yapilan valgizasyon ostetotomisini tarif etmis-
tir.!® Bu taruimlanan tekniklerin hicbirinin digerine
Ustinlagia  gosterilememistir.  Kullanilan  fiksasyon
materyalleri arasinda da cesitlilik gozlenmektedir.
Tel veya Steinmann pini gapraz olarak tek baslarina
veya algl icerisinde dondurularak (inkorpere
edilerek) ilk baslarda kullanmlmistir. Bunlar eksternal
fiksatorlerle de birlikte kullanilabilir. Bifid plaklar (6r.
Wagner'in catal dilli plag: (bifurcated plate)), kamal
plaklar ve dinamik kompresyon plaklari muhtelif
plak secenekleri arasinda yer alr. Ameliyatin
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zamanlamasi konusunda literatirde Uzerinde fikir
birligine varilmis bir gorus yoktur. Bazi yazarlar klinik
olarak endikasyon konulur konulmaz hasta 18 aylk
bile olsa cerrahinin yapilmasi gorisiini tasisalar da
digerleri ameliyatin ancak cocugun biraz biytidiikten
sonra, 4-5 yas civan yapilmasi taraftaridirlar.*?
Cocuk kuglkken yapilan ameliyatlarin, cogunlugu
kikirdak olan proksimal femurun fiksasyonundaki
yetersizlik nedeniyle rekirense acikk olmasina
karsin c¢ocugun buylUmesi icin beklenen zaman
icerisinde de GKV'’ye eslik eden mevcut asetabiiler
displazinin artacagi kanisi yaygindir. Dolayisiyla
guvenilir fiksasyon yapacak kadar kemik gelisimi
oldugunun goriilmesiyle birlikte cerrahi yapilabilir.?
En guvenilir fiksasyon kamali plak veya kayan kalca
vidasi (dinamik kompresyon vidasi) ile elde edilebilir.
Ancak fizisi gegmeden fiksasyon sagladigi icin kamal
plak tercih edilmelidir. Serklaj teli, gengel plaklar
ve eksternal fiksator gibi diger alternatif fiksasyon
materyalleri fiksasyon yetmezligine neden olduklar
icin artik pek tercih edilmemektedir. Hig fiksasyon
yapmaksizin iki ucu birbirine kenetlenecek tarzda
yapilacak bir (spike) osteotomi ile de femur cisminin
ucu metafize saplanarak stabilite elde edilebilir.'”)
GKV’de ameliyatla proksimal femurun boyun-
cisim agisinda meydana gelen varusu dizeltip valgus
olusturmak esastir. Ameliyat sirasinda tam diizeltme
olmamasi veya osteotominin yetersiz fiksasyonu
nedeniyle postoperatif doénemde elde edilen
diizeltmenin kaybedilmesi ytziinden %30 ila %70
arasinda rekurens oranlari bildirilmistir.>!#19 Carroll
ve ark H-E agcisi 38 derecenin altina diisen hastalarin
%95’inde rekirens olmadigini, buna karsihk H-E
acist 40 derecenin Uzerinde kalan hastalarin
%93’Unde ise tekrarlayan varus deformitesi icin
revizyon ameliyati gerektigini belirtmistir.!® Desai ve
Johnson H-E acisinin 35 derece ve altina dustiga,
bas-boyun agisinin ise 130 derece ve Uzerine ciktigt
hastalarda uzun dénemde iyi sonuglar elde edildigini
belirtmistir.'® Varus duizeltilirken bir yandan da
femur i¢ rotasyona getirilerek normal femur
anteversiyonunun elde edilmesi amaclanmalidir.
Yapilacak bir addiktoér tenotomi valgizasyonu
kolaylastiracaktir. Varus diizeltilmesi sirasinda guiglik
olursa femurdan bir miktar kisaltma da yapilabilir.
Ameliyat sonrasi fiksasyonu desteklemekicin hastaya
pelvipedal alci yapilabilir. Postoperatif donemde ilk
birkag ay icerisinde femur boynunda yer alan tiggen
seklindeki metafizyel defekt femur boynuna etki
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eden kuvvetlerin degismesi ve mekanigin dizelmesi
neticesinde kendiliginden kapanir.*"

Komplikasyonlar

GKV'ninvalgus osteotomisiile diizeltiimesisonrasi
hastalarin %90'1na yakin bir kisminda proksimal femur
bluylime plaginda 12 ila 24 ay igerisinde prematir
kapanma riski mevcuttur.®” Bu kapanmanin nedeni
olarak cerrahiden ¢ok, anormal olan fizise ameliyat
sonrasi etkiyen kompresif kuvvetlerin neden oldugu
disunitlmektedir. Prematir kapanmanin ardindan
bacak uzunluk esitsizligi, trokanterik asiri biytiime ve
buna bagl koksa vara olusabilir. Bunlar 6nlemek icin
deformite gelismeden evvel trokanterik apofizyodez
veya trokanterik ilerletme ameliyati, koksa vara
tekrarladiysa da yeniden valgus osteotomisi
yapilmahdir. Bacak uzunluk esitsizlikleri genellikle
ayakkabi igerisine ylkseklik verilerek telafi edilebi-
lir®

Sonug olarak; gelisimsel koksa vara, nadir gorilen
gelisimsel karakterde bir hastalktir. Radyolojik
ve Kklinik olarak kendine has ozellikler tasir. Tam
konulurken koksa varaya neden olabilecek altta yatan
baska bir durumun varhg 6zellikle arastinlmaldir.
izole gelisimsel koksa vara'da, etiyolojiye yonelik
bir tedavi bulunmamakla birlikte gelisebilecek
deformitelerin 6nlenmesi ya da ilerlemesinin
durdurulmasi tedavinin esasini olusturur.
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