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Giris

Proksimal femur yetmezligi (PFY) kalca dis
rotasyonu, fleksiyon kontraktiirii ve bacak uzunluk
farki ile 6rneklenen nadir gorilen dogumsal bir
anomalidir®®. Yaklagik olarak sikhigi 50.000 canli
dogumda birdir"®. Erkek kiz orani 1.5:1 dir ve
%15 hastada iki tarfidir'?. Agir derecede PFY olan
cocuklarda biyomekanik olarak goérilen sorunlar®
bacak uzunluk farki olmasy,® malrotasyon,®
proksimal kaslarda yetmezlik,® kalga eklemi
instabilitesidir'?.

Dogum sonrasi deformitenin agirhd ile hasta
ailesi ve ortopedik cerrah daha islevsel ekstremite
elde etmeyi saglamasi gereken cerrahi veya cerrahi
olmayan bircok tedavi segenegdi ile karsi karsiya
kalmaktadir. Hastaya uygun tedavinin secilmesi ve
basarinin elde edilmesi igin iyi tedavi planlamasi ve
ekip calismasi gerekmektedir.

Proksimal femoral odaksal eksiklik terimi 1968
yilinda kabul edilmistir. Fakat Aitken® 1959 da bu
deformiteye ilk kez “femur proksimal boliminiin
anomalisi” olarak adlandirmistir ve Amstutz®
1962 de proksimal femurun disgenezisi bashgini
kullanmuistir.

Etiyoloji ve Patoloji

PFY in kesin etiyolojisi hala bilinmemektedir.
Bununla birlikte fizisin damarsal bozuklugu,
viral enfeksiyon, mekanik veya termal travma ve
talidomid, radyasyon ve hormonlar gibi teratolojik
ajanlarin neden oldugunu ileri siiren baz teoriler
vardir®!®, PFY'nin genetik etiyolojisi henltz agik
sekilde ortaya konulmamisti. X bagh gegis!?,
otozomal dominant, otozomal resesif® veya goklu
sebeplerden dolay1 oldugu konusunda farkl yazarlar
tarafindan ileri stirtilen gortsler vardir. Kalitimin rol
belirgin olmamasi nedeniyle aile hikayesi ekstremite
eksikligi acisindan iyi degerlendirilmelidir.

Boden ve ark®, fetiiste tutulum olan femurda
kikirdak orijinin sekil olarak normal olmasina ragmen
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bliyiime plaginin belirgin sekilde anormal oldugunu
bildirmiglerdir. Ana bulgular;V proksimal buyiime
plaginda proksimale kaymanin olmamasi nedeniyle
normal bluyime plaginin olmamasi® proliferatif ve
hipertrofik kondrositlerin organizasyonun olmamasi®
matir olmayan hipertrofik bodlgede dallanma
nedeniyle anormal yapinin ortaya g¢ikmasi® primer
tuberkiilde organize olmayan damarsal invazyon
olmasidir®1.
Birlikte gorilen anomaliler
PFY e % 70 oraninda anomali eslik edebilir.
e Konjenital fibula hemimelisi (en sik)
e Tibia ve fibula kisahgi
o Patella kiiciik ya da hi¢ olmayabilir
o Patellofemoral eklem laterale tam ya da yari
cikik olabilir
e Stabil olmayan diz (6n gapraz bag yoklugu)
e Ayak deformitesi ( tarsal koalisyon, PEV, vertikal
talus)
e Diger bacak ya da kolda konjenital anomaliler
e Nadir olsa da omurga anomalileri birlikte
gorulebilir.

Tani ve Tanimlama

Prematir olarak USG taramalarinda tani
konulabilmektedir. Dogum sonrasi klasik klinik
bulgular arasinda hastaligin tipine goére degisen
kisalik, bacagin abduksiyonu, dis rotasyonda olmasi
ve kalcada fleksiyon kontrakttra vardir (Sekil 1).
Etkilenen ekstremitede uyluk kisa ve siskin olarak

Sekil 1. FPY olan hastanin klinik gérinimd.
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Sekil 2. Radyolojik olarak femur proksimal gelisimi olmayan ve sadece
hipoplazik olan iki farkl hastanin gériniimd.

gorulur. Ayak ekin pozisyonundadir (Sekil 1).
Hastaligin derecesine ve ek patolojilere gore diz ve
ayak bilegi hareketine ragmen anormal kas glcl
olan pasif hareketi kisith bir kalga eklemi vardir'?.

Direk radyografik incelemede femur proksimali
ve kalca eklemi degerlendirilmelidir (Sekil 2). Femur
proksimalinde trokanter major radyografik olarak
goérunur haldedir ve yukarn hareket etmis sekilde
gorllebilir (gikik ya da coxa varaya bagh olarak).
Femur boyun bdlgesinde psoddoartroz gelisimi ve
femur basi kemiklesmesinden sonra kalga icerisinde
hareketi gozlenebilir. Asetabtler displazi o6zellikle
femur basi gelismeyen ya da asetabulum igerisinde
hareketsiz olan olgularda meydana gelir. Bilgisayarl
tomografi asetabular displaziyi degerlendirmek icin
yararl olabilir fakat femur basinda ve boynunda
kikirdak varligi ile ilgili bir bilgi vermez. MRG, direkt
radyografide belirlenemeyen femur basi kikirdak
varligini gosterebilir ve son yillarda siklikla tercih
edilmektedir'42? (Sekil 3).

Yeni doganlarda eksiksiz femur boynu var miy,
yok mu ve psddoartroz hareketli mi degil mi karar
vermek icin anestezi altinda artrografi yapilmasi
tedavinin planlanmasinda énemlidir.
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Sekil 3. MRG ile PFY tanisi konulan hastanin sol femur proksimal kikirdak
yapi degerlendirmesi.
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Anatomi ve Fizyolojik Durum

Bu durum siklikla femur proksimalini etkiler ve
asetabulumun anatomisi PFY tipine gore degisir.
Radyografide genislemis obturator foramen ve
gozyasi figirinde genisleme gozlenmektedir.
Etkilenen taraftaki sartorius disindaki kaslar diger
normal tarafa gore daha kuguktur. Klasik kalga
kontraktiiri nedeni olan sartorius ise hipertrofiktir@?.
Patella proksimale dogru hareket etmistir. Chomiak
ve ark. yaptigi anjiografik calismada damarsal
yapida farkliliklar belirlenmistir ve asir tutulum olan
tiplerde damarsal patolojilerin arastirlmasi gerektigi
belirtilmistir®.

Siniflama ve Dogal Hikaye

En c¢ok kullanilan simiflama sistemi Aitken
tarafindan gelistirilen simiflamadir (Sekil 4). Aitken
siniflamasinda® PFY femur basi ve asetabulumun
varligi ve yokluguna gore dort gruba ayrilir.

Sinif A: En hafif gruptur, femur basi vardir ve
femur boynu ile diyafize baglani. Femurda kisalk
vardir ve koksa vara deformitesi vardir. Femur boynu
ve diyafiz arasindaki kikirdak baglanti subtrokanterik
psodoartrozu olusturur.

Sinif B: Asetabulum vardir ve orta derecede
displastiktir, femur basiniicerir. Olgunlasma sirasinda
femur basi ve diyafiz arasinda kemik baglanti yoktur.
Femurda kisalik vardr.

Sinif C: Asetabulum agir derecede displastiktir.
Femur basi yoktur veya cok kucuktir ve femur
diyafizine baglantisi yoktur. Femurda kisalik vardr.

Sinif D: En agrr formdur. Asetabulum ve femur
proksimali yoktur.

Amstutz, Aitken siniflamasini 5 tipe ayirmistir®.
Siniflamasina goére sinif A tip 1 ve tip 2 olarak

AITKEN AMSTUTZ

H )

Sekil 4. Aitken siniflamasi ve sonrasinda Amstutz tarafindan yapilan
degisikligi gosteren sematik gizim?.
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ayrnilmigti. Tipl daha hafif tirdir ve basit femur
kisaligi ve koksa vara vardir. Tip 2 de ise subtrokanterik
psodoartroz vardir.

Aitken ve Amstutz simiflamasini gelistirmek
icin bircok yeni siniflama 6nerilmistir. Buna gore
Fiksen, yeni doganlarda prognostik radyolojik yapiy1
degerlendirmistir® ve Gillespie tarafindan prognostik
ve yaklasimsal Ozellikleri iceren klinik ve radyolojik
siniflama  tariflenmistir®. Pappas ve Kalamchi
siniflamalari  sadece radyolojik calismalardan
degil aym zamanda epidemiyolojik ve embriyolojik
calismalardan gikarilmistir®®, Buittin bunlara ragmen
heniiz uluslararasi olarak kabul edilen bir siniflama
bulunmamaktadir.

Paley PFY igin potansiyel uzatma ve
rekonstriksiyon stratejilerine dayanan en son
siniflama semasini ortaya koymustur® (Sekil 5).
Bu siniflamaya gore Tip 1, femur gelismis (normal
(Tip a) ya da gecikmis kemiklesme (Tip b) olabilir) ve
kalca-diz hareketleri tamdir; Tip 2, kalca tam olarak
gelismemis ve femur boynundaki psoddoartroz
bolgesinden hareket vardir (femur basi asetabulum
icerisinde hareketli (Tip a) ya da hareketsiz (Tip b));
Tip 3, femur proksimali gelismemistir ve asetabulum
ile eklemlesme yoktur (diz hareketi 45 derecenin
Uizerinde (Tip a) ya da altinda (Tip b)).
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Sekil 5. Paley tarafindan yapilan siniflamanin sematik gosterimi®
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Embriyonik kalca eklemi gestasyonel hayatin
dokuzuncu haftasinda erigkin kalga eklemine benzer
yapidadir. Bircok calisma ekstremite olusumundaki
ve iskelet bilesenlerin kaynamasindaki basarisizhgin
fetal hayatin erken déneminde PFY neden oldugunu
ileri sirmektedir®.

Dogal hikaye ve prognoz agisindan ¢ 6nemli
etmen vardir. Birincisi kalca yapisinin yoklugu veya
varligidir. Eger femur basi asetabulumdaysa (Aitken
sinif A ve B) iyi prognoz beklenebilir; fakat femur
basi osifiye degilse ve asetabular displazi varsa veya
femur basi ve asetabulum tamamen yoksa (sinif
C ve D) koétu prognoza neden olur®. Hilmann ve
ark. calismasinda, PFY siniflamasinda en yararl
parametrelerin femur proksimal yapisi ve femur
uzunluk farki oldugunu belirtmistir. Ayni calismada
asetabulumun olmasmin femur basinin osifiye
olacagini gostermeyecegi de belirtilmigtir(%1213),

ikinci faktor bacak uzunluk farkinin derecesidir.
Tum PFY hastalarinda belirgin ekstremite kisalig
vardir. Clinki proksimal femur biyiime plagi femur
biyuimesinin yaklasikk %30'undan sorumludur.
Beklenen bacak uzunluk farki diger ekstremiteye
gore ylizde olarak degerlendirilir ve bu farka goére de
tedavi secenekleri planlanir. ki tarafli tutulumu olan
olgularda tedavi planlamasi bliyiime kartlarindan
yararlanilarak yapilmalidir.

Ugiinci etmen diz ve kalca ekleminin
hareketliligidir. Ozellikle dizin hareket acikligi tedaviye
karar vermede kritik zelliktir. Ornegin kalca eklemi
sert veya yoksa fakat diz hareketli ise hala uzatma
veya Van Nes rotasyonplasti ile onarim secenegi.
Ancak diz hareketleri de yoksa tedavi secenegi olarak
ortezler ya da amputasyon daha uygun bir secenek
olacaktir.

Femur proksimal ucunun olmamasina bagh
olarak kalca eklemi goreceli olarak saglam ve
agnisizdir. Pirani ve ark calismasina gore, kalca
eklemi cevresinde yer alan kaslar stabilitede 6nemli
rol oynar ve viicut agirhd bu kaslarla kalca eklemini
gecerek taginir'”.

Tedavi

A. Cerrahi olmayan tedavi; standart olmayan
ekstansiyon protezi islevsel bir ekstremite elde etmek
icin kullanilabilir. Kant, bu protezin kullaniimasiyla
tatmin edici yGrime bildirmistir®?.  Cerrahi
olmayan tedavi daha ¢ok iki tarafl PFY vakalarinda
Onerilmektedir.
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B. Cerrahi tedavi; cerrahi tedavinin amaci®
bacak uzunluk farki %20 den az ise bacak esitligini
saglamak (iskelet biiyiimesi tamamlandiktan sonraki
bacak uzunluk farki dustnulerek) ve ayak, diz ve
kalganin daha iglevsel olmasi® etkilenen ekstremiteyi
amputasyonla veya rotasyonplasti ile proteze uyumlu
hale getirmektir.

B-1-Rekostriiksiyon uygulamasi

Rekonstriksiyonun amaci  hastayr  protezi
kullanabilir hale getirmektir.(?)

B-1-a. Syme Amputasyonu: Cerrahi olarak
tedavi edilmeyen hastalarda protez kullanmalidir. Bu
hastalar icin cerrahi girisimin amaci protez icin ideal
guidigi hazirlamaktir. Etkilenen ekstremitede ayak
seviyesi diger taraftaki dizle ayni veya proksimalinde
ise Syme amputasyonu tedavi segenegi olabilir®19.
Boyd ampiitasyonu daha uzun gidik ve topuk
yastiginin korunmasi ile alternatif cerrahi girisim
olabilir.

B-1-b. Diz artrodezi: Protez uyumunu dizin
fleksiyon  kontrakturini  dizelterek — saglar’.
Kuntscher civisi ve eksternal fiksator gibi bazi cerrahi
aracglar saglam kaynama icin kullanilabilir. Ancak
konjenital diz fizyonu, femur boyu cok kisa veya diz
eklemi pelvise cok yakin hastalar diz artrodezinden
fayda gormezler®.

B-1-c. Van Nes rotasyonplasti: rotasyonplasti
islemi: ilk kez 1930 yiinda Borggreve tarafindan tarif
edilmistir. Borggreve kisa ekstremiteyi 180 derece
cevirerek bunu diz artrodezi ile birlikte uygulamustir.
1950 yilinda Van Nes u¢ hastada femur dogumsal
deformitesi  icin  uyguladigi  rotasyonplastileri
yayinlamigtir®.

BuuygulamaPFY hastalarnicin alternatifbir cerrahi
girisimdir. Eger ayak etkilenmeyen taraftaki dizden
daha asagida ise bu cerrahi girisim diisunulebilir. Bu
girisimde bir veya iki asamada yapilabilen ayak ve
ayak bileginin 180°rotasyonu ve ayak bilegi artrodezi
vardir. Sonugcta ayak bilegi eklemi diz eklemi gibi islev
gorur. Basarili bir rotasyonel osteotomi icin saglam
kalca eklemi, normal ayak, aktif ayak bilegi hareket
acikhginin en azindan 45° olmasi, tek tarafli tutulum
ve saglam fibula gereklidir =~ Kuguk c¢ocuklarda
uygulama sonrasinda cevrilen bacak kaslarinin
zamanla derotasyona gitmeye egilimi nedeniyle ek
cerrahi girisim ve revizyonlar gerekebilir. Torode ve
Gillespie, dizde yapilan ilave rotasyon ve gevsetmenin
derotasyonu azaltacagini bildirmislerdir®. Yiiksek
komplikasyon orani nedeniyle son zamanlardaki
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calismalar rotasyonel osteotominin dikkatli secilmis
hastalarda yapilmasi gerektigini belirmektedir.

izole tek tarafll PFY rotasyonplasti ile tedavisinde
Syme amputasyonuna gore daha az enerji tiketimi
ile yiirime saglamaktadir4.

B-2-Bacak uzunluk farkinin tedavisi

PFY olan tim hastalarda 6énemli derecede bacak
uzunluk farki vardir. Bacak uzunluk farkinin cerrahi
tedavisinde femura uzatma, diger bacaga kisaltilma
veya epifizyodez uygulanir.

Femur uzatma endikasyonlar acik olarak ortaya
konulmamistir ve cerrah olasi komplikasyonlari
distinmelidir (Sekil 6). Kolman ve ark (PFFD2),
uzun sure izledikleri 91 hastalarinda tahmini uzunluk
farkinda esik sinirin 17 cm oldugunu belirtmislerdir.
Hastalarinda kalca stabil ve kisalik 17 ¢cm altinda ise
ekstremite esitlemek icin tedaviler; kisallk 17 cm
Uzerinde ve stabil olmayan kalca varsa amputasyon
ve protez tedavilerinin uygun oldugu bu galismada
vurgulanmuistir.

Sekil 6. FPY olan hastada femoral uzatma ile esitsizligin giderilmesi.

Kisaltma tedavileri de ekstremite esitsizligini
gidermek icin kullanilabili. Akut kisaltma miktarn
ekstremitenin uzunluguna gére degismekle birlikte
7 cm’i gegmemelidir,

B-3-Kalca eklemi rekonstriiksiyonu

B-3-a. Osteotomiler

iki yasin atindaki hastalar icin kalca instabilitesini
degerlendirmek zor olabilir. Rontgen degerlendirmesi
femur basinin goérilmemesi nedeniyle sinif B yerine
yanlis olarak sinif D teshisine neden olabilir. Femur
basinin ortaya konmasi kalca rekonstriiksiyonu karari
icin temel faktordir. Femur valgus osteotomisi koksa
varay1 diizeltmek i¢in ve kalca fonksiyonunu arttirmak
icin Aitken sinif A hastalar icin ©nerilmektedir.
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Ancak baz yazarlar valgus osteotomisini faydal
bulmamaktadir. Valgus osteotomisininbasarisiziginin
nedeni kalga abduktorlerindeki zayiflik olabilir®.

B-3-b. lliofemoral artrodez: Bu girisimden
sonra kisa dénem fonksiyonlar iyi olmasina ragmen
iliofemoral artrodez uluslararasi kabul gérmemistir.
Bu tedavi asetabulum ve femur basi displastik olan
veya olmayan Aitken sinif C ve D deformiteler icin
Onerilmektedir.

Teorik olarak iliofemoral fizyon ve Syme
amputasyonu uygulanan hastalar, diz st
amputasyon yapilan hastalar gibi fonksiyon gorurler.
Oysa Van Nes rotasyonplasti, hastalara diz alti
ampuitasyon yapilmig gibi fonksiyon saglar®.
fliofemoral fiizyon Aitken sinif C ve D PFY olan
hastalarda yararl olabilir.

B-3-c. “Super Hip Procedure” Bu cerrahi
teknik Paley tarafindan agiklanmistir'®. Operasyon
7 basmaktan olusmaktadir;

1. Basamak: Femurun posterior sinirindan yapilan
iki kesi ile yumusak dokularnn ayrilmast (Sekil

7-a)

Sekil 7a. Yumusak doku kesisi ile fasiya latanin gérinmesi

2. Basamak: Tensor fasiya latanin ayriimasi (Sekil
7b)

3. Basamak: Kalga fleksorlerinin gevsetmesi (Sekil
7c)

4. Basamak: Abduksiyon ve dis rotasyon
kontraktiiriine yol acan yapilarin gevsetilmesi

Sekil 7-b. Fasiya latanin ortaya konulmasi
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Sekil 7c. Kalca fleksor ve abduktorlarinin gevsetilmesi.

5. Basamak: Prokismal femoral osteotomi ve tespit
(Tespit K teli (Sekil 7-d) ya da plak (Sekil 7-¢) ile
yapilabilir)

Sekil 7-d.Femur proksimal osteotomisi ve K teli ile tespiti.

Sekil 7-e. Femur prokismal osteotomisi sonrasi plak ile tespit.

6. Basamak: Pelvik Osteotomi (genellikle Dega
osteotomi terci edilmektedir) (Sekil 7-f)

7. Basamak: Tendon tamiri ve yumusak dokularin
kapatilmasi. Bu basmakta tensor fasiya lata ve
rektus femorisin yansiyan basi trokanter major
Uzerine dikilerek kalca abduksiyonu elde edilir.
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Sekil 7-f. Dega osteotomisi ile
asetabulumun kaplanmasinin

artinlmasi.

e

Sekil 8. Femur Proksimal yetmezlik nedeniyle “super hip iglemi” yapilan
olgunun ameliyat 6ncesi, ameliyat igi ve takiplerde radyografik gériinimi

Ozet olarak, PFY nadir gorulen ancak ileri
derecedeislev kaybina yol acan dogumsal anomalidir.
Siniflamasi ve tedavisinde ilerlemeler olmasina
ragmen standart tani ve tedavi ydntemi gliinimuzde
belirlenememistir. Amag, fonksiyonlarin artirilmasi
ve bagimsiz yuriimenin kazandirlmasidir.

: Doc. Dr. Muharrem inan
Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Ortopedi ve Travmatoloji AD
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