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KONJENITAL SKOLYOZ
CONGENITAL SCOLIOSIS

(074

Konjenital skolyoz, embriyogenez sirasinda omurga formasyonunda ve/veya segmentasyonunda olusan bozukluklar
nedeniyle intrauterin déonemde gelisen deformitedir. Erken ¢ocukluk doneminde ciddi deformiteye, akciger ve kardiyak
problemlere neden olabildigi gibi; bu problemlerin yasamin ileri donemlerine de taginabilme sikintisindan dolay: erken tani
ve tedavi onemlidir. Konjenital skolyoz, diger bircok anomali bulgulariyla birlikte kompleks spinal bir problemdir. Bu yazida
konjenital skolyozun etiyolojisi, eslik eden anomalileri, siniflamasi, dogal seyri ve tedavisi tartugilacakur.

Anahtar Sézciikler: Blok vertebra, Hemivertebra, Kama vertebra, Konjenital skolyoz, Unilateral bar

ABSTRACT

Congenital scoliosis is an intrauterine deformity of the spine due to defects in formation and / or segmentation during
embryogenesis. It may cause serious deformity, lung and cardiac problems in early childhood. Early diagnosis and treatment
is important because of the difficulty in carrying these problems to the later stages of life. Congenital scoliosis is a complex
spinal problem associated with many other anomalous findings. In this article, etiology, accompanying anomalies,

classification, natural course and treatment of congenital scoliosis heve been discussed.

Keywords: Block vertebrae, Hemivertebrae, Wedge vertebrae, Congenital scoliosis, Unilateral bar

GIRIS

Konjenital skolyoz (KS), omurganin dogumsal gelisim ano-
malilerine bagli olarak gelisen koronal plan deformitesidir.
10° tizerindeki lateral egrilik sorunlart skolyoz olarak kabul
edilir. KS hastalarinda anomaliler dogumla birlikee vardir
ama sikinulari yagamun ileri dénemlerine kadar devam eder.
1000 canli dogumda 0.5-1 sikliginda izlenir. Goldstein
ve ark (6) 1000 canli dogumda 0,33 olarak (78.500 canlt
dogumda 26 hemivertebra) verdikleri prevalans calismala-

rinda; erkek/kadin orani 1/1, tek ve multipl hemivertebra
orant da 2/1 (17 tek, 9 multipl) olarak bildirmislerdir.

Omurganin sekillenmesi intrauterin 3. ile 5. hafta arasinda-
dir. 20. ile 30. giinde tamamlanan formasyon ile 6. haftada
tamamlanan segmentasyon asamalarinin tamamina somato-
genesiz adi verilir ve ilk 6 haftada omurganin embriyolojik

gelisimi sirasinda skolyoza yol acan anomalilerin gelistigi
varsayilmakreadir.

ETIYOLOJi

Cevresel ve genetik fakedrlerin etkili oldugu distintilmek-
tedir:

Cevresel faktérler

* Hipoksi (anne, fetus veya plasental)

*  Gebelikte karbonmonoksite maruz kalmak

e Gebelikte alkol kullanimi

e Gebelikte antiepileptik kullanimi (valproik asit, fenitoin)
¢ Gestasyonel diabetes mellitus

e Hipertermi
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e Retinoik asit, Arsenik, Vitamin A eksikligi, Cinko
eksikligi, Folat eksikligi, Borik asit, Nitrik oksid, Ikiz
varligi, Organofosfat zehirlenmesi, Sinif 3 andariemik
ajan (Almokalant)

Genetik faktorler

e Alagille sendromu (periferal pulmoner stenoz, kolestaz,
fasial dismorfizm)

e Klippel-Feil sendromu (kisa boyun, disiik sa¢ cizgisi,

servikal vertebra flizyonu, hemifasial mikrosomi,

kraniofasial anomaliler)

e Goldenhar sendromu (Okiiloaurikiilovertebral spekt-
rum) (hemifasial mikrosomi, epibulbar dermoid)

e VACTERL sendromu (Vertebral malformasyonlar, Anal

atrezi, Cardiac malformasyonlar, Trakea-Esophageal
fistiil, Renal anomaliler, Limb defektleri)

e Currarino sendromu (Anormal sakrum, presakral kitle,
anorektal malformasyon)

e Lavy Moseley sendromu (Spondilotorasik disoztosiz)
(global spinal fiizyon, tam bilateral kostovertebral

N

fizyonlar, belirgin sekilde kisa toraks, protuberal
abdomen, siklikla respiratuar disfonksiyon)

e Jarcho-Levin sendromu (Spondilokostal dizostosiz)
(multipl vertebra ve kaburga deformiteleri, toraks
kisalig1, vertebra,

hemi/malsegmente kisa  govde,

protuberan abdomen)

Monozigotik ikizlerde KS ortaya ¢ikist, hem monozigotik
hem de dizigotik ikizlerde artmis olan konjenital
malformasyon riskiyle iligkilidir (5).

ESLIK EDEN ANOMALILER

KS hastalarinin yaklasitk %90’da santral sinir sistemi, kardi-
yak, renal, intestinal ve iskelet anomalileri bulunur. Gold-
stein ve ark (6), tanimladiklar1 26 hemivertebra hastasinin
23’tinde eslik eden sistemik anomali varligini gdstermisler-
dir. KS ile birliktelik gosteren en stk anomali %35’lik oranla
spinal disrafizmdir (meningosel/meningomyelosel, ayrik
omurilik sendromu, Chiari malformasyonu, gergin omuri-
lik sendromu, intradural lipom, siringomyeli vb.) (Sekil 1).
Muayene esnasinda streta killanma, hemanjiom, orta hatta

neviis, lipom, gamze olusumu, dermal siniis traku gibi bul-

Sekil 1: 27 yaginda kadindan sezaryen dogum ile dogan term bebek, servikal meningomyelosel nedeniyle kabul edildi. Beraberinde

hidrosefali, Chiari tip 2 malformasyonu ve servikotorasik bileske lokalizasyonlu hemivertebra ile rotoskolyozu mevcuttu. Hastamiza 1.

giinde kese eksizyonu, 7. giinde ise ventrikiiloperitoneal sant operasyonu uyguladik. Su anda 8 yasinda olan hastanin, 2 yas sonrast klinik
takibine aile tarafindan riayet edilmedigi icin, servikal skolyozunun seyri hakkinda bilgiye sahip degiliz.



gular tespit edilen hastalarda intraspinal anomali varligin-
dan siiphe edilmelidir. Hastalarin %25'de Fallot tetralojisi,
biyiik damarlarin transpozisyonu, atrial septal defeke ve
ventrikiiler septal defekt gibi konjenital kalp malformasyon-
lar1 izlenir. %20 hastada iirolojik anomali bulunur (atnali
bobrek, vezikotireteral reflii, hipospadias, tek tarafli renal
agenezi/cift bobrek, tireteral obstriiksiyon). Ayrica bu hasta
grubunda Klippel-Feil sendromu, Sprengel deformitesi,
konjenital femoral displazi, asetebular displazi, tibia yoklu-
gu gibi iskelet anomalilerine de rastlanir. Ghandhari ve ark
(4), KS nedeniyle opere edip 6 yil boyunca izledikleri 202
hastada eslik eden vertebra, kaburga ve intraspinal anomali-
lerin ayrinularini paylagmuglardir. Kaburga anomalisi oran:
%>57,4 iken, intraspinal anomali orani %21,8'dir. Vertebral
sorunlar siklikla alt ve orta torakalde izlenmektedir. En sik
izlenen intraspinal anomali, ayrik omurilik malformasyonu
(%36,4) ve siringomyelidir (%18,2). Hem vertebra ano-
malileri hem de kaburga anomalileri erkeklerde daha sikur.
Kaburga anomalileri siklikla basit tiptedir (%70). Fizyone
ve bifid kaburga ise kizlarda daha sikar. Erkek hastalar ve
intraspinal anomali eslik edenlerde egim progresyonundaki
artis cok daha fazladir.

SINIFLAMA

deformitenin
anomalinin tipine ve 3 boyutlu bilgisayarli tomografi

Vertebranin  tutulum  yerine, tipine,

kullanilarak yapilan siniflandirmalar bulunmaktadir.
Anomalinin tipine gére siniflama
1. Formasyon kusurlar
e Tam olmayan
- Kama vertebra
e Tam
- Tam segmente hemivertebra
- Yar1 segmente
- Segmente olmayan
2. Segmentasyon kusurlar
e Blok vertebra
e Unilateral bar
3. Karisik (en sik)

Tam olmayan formasyon kusuru kama vertebra olarak
tanimlanir ve bir tarafta hipoplastik olsa da bilateral pedikiil
gorilir (Sekil 2). Tam formasyon kusuru hemivertebra ola-
rak tanimlanir ve unilateral pedikiil olusumu vardir. Hem
alt hem de tist vertebra cismi ile hemivertebra arasinda
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intervertebral disk varsa zam segmente hemivertebra; sadece
alt veya tlist vertebra cismi arasinda intervertebral disk
materyali varsa yar: segmente hemivertebra; hemivertebra
ile alt ve st vertebra cisimleri arasinda intervertebral disk
yok yani fiizyon varsa segmente olmayan hemivertebra (anseg-
mente) siniflandirilir (Sekil 3). Segmentasyon kusurlari, iki
vertebra arasinda anormal fiizyon olmast olarak tanimlanir.
Bu fiizyon iki tarafli olursa blok vertebra, tek tarafli olursa
unilateral bar olarak tanimlanir ($ekil 4). Hem segmen-
tasyon hem de formasyon anomalisinin birlikte gortldagi
karisik anomali en stk goriilen durumdur (Sekil 4c). Karigik
bir anatomik goriiniim vardir ve siddetli deformiteler olu-
sur. Bu siniflama direke grafi tizerine dayandigt icin karisik
olgular1 degerlendirmek problemdir. Bu nedenle ti¢ boyutlu
bilgisayarli tomografi (3D BT) kullanilarak degisik sinifla-
ma onerileri getirilmistir (7).
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Sekil 2. Tam olmayan formasyon kusuru.

Kama vertebra.

Yari segmente

Tam segmente

Segmente olmayan

Sekil 3. Tam formasyon kusurlari.
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Sekil 4: Segmentasyon kusurlari. A) Blok vertebra, B) Unilateral
bar C) Tam segmente hemivertebra + Unilateral bar.

3D BT’ve gore siniflama

e Tip 1 — soliter basit
e Tip 2 — muldipl basit
e Tip 3 — kompleks

e Tip 4 — segmentasyon kusuru

DOGAL SEYIiR

KS hastalarinin yarisinda deformitelerinde ¢ok hizli kotiiles-
me olur. %25'de yasam boyunca deformitelerinde degisiklik
gozitkmez iken, %25de ilimli progresyon izlenir. Deformi-
tenin artmast agisindan en iyi prognoz blok vertebra has-
talarinda iken, en kotii prognoz ise unilateral ansegmante
bar ile kontralateral hemivertebra'ya (UAB+KH) sahip
olanlardadir. Kama vertebrada egrilik yilda 1-2° ilerlerken,
UAB+KH yilda 14° kotiilegebilir. Tam segmente hemiver-
tebra ve multipl hemivertebrada durum hastanin pubertede
olup olmamasina ve lokalizasyona gore (iist torakal/torako-
lomber gibi) degisiklik gostermekle birlikte, yillik egrilik
artmast 2-3°dir. Lokalizasyon, yas ve cinsiyet dogal seyri
etkiler. Kizlarda, ilk 5 yagsta ve addlesan ¢agda prognoz daha
kottidiir. Gegis bolgelerindeki egrilikler (servikotorasik,
torakolomber, lumbosakral) daha hizli ilerler. Torakal egri-
lik, servikal ve lombere gére daha progresiftir. Multipl olan
egrilikler, tek olanlara gore daha kotiidiir. Konveks tarafin
kemik kalitesi, egriligin ilerleyip ilerlemesinde onemli bir
etkendir.

KS hastalarindaki en sik mortalite nedeni, restriktif AC
hastaligt ve kronik kalp hastaliklaridir. Tedavi edilmemis
115 KS hastasinin 60 yillik izlemini bildiren yayinda;
gergeklesen 55 6limiin; 21'nde solunumsal, 17’sinde ise
kardiyovaskiiler nedenlerin oldugu belirtilmis ve oliim
oraninin 20 yasa kadar normal, 40 yasinda ise normalin 3
kat daha sik oldugu vurgulanmisur (10).

32

TEDAVI

KS, genellikle rijit bir skolyozdur. Bazi 6zel durumlarda
konservatif tedavi patolojinin dogal seyrini olumlu etkilese
de, siklikla KS da tercih edilen bir tedavi yaklasimi degildir.
Ozellikle keskin, kisa, acili deformitelerde; korseler oldukeca
yetersizdir. Uzun ve fleksible bir skolyoz ile kompansatuar
sekonder yapisal skolyozlarda korse tedavisi faydali olabilir.
Cerrahi tedavi karari; hastanin yasina, deformitenin tipine,
egriligin sekline, deformitenin dogal seyrine, eslik eden
anomaliler var ise bunlarin ciddiyetine gore karar verilir
Cerrahi tedavi; deformiteyi diizeltmeyi, ciddi deformite
gelismemisse bunun gelismesini engellemeyi, gogiis kafesi
biiytimesi ile akciger fonksiyonlarini korumay: ve bunlari
yaparken omurganin biiylime potansiyelini dikkate almay:
amaglar.

Omurga maksimum biiytimesini 6ncelikle ilk 3 yasta,
sonrasinda ise pubertede saglar. Bu dénemlerde en fazla
4-6 ay araliklarla izlem yapilmali ve deformitenin artma
potansiyeline gore cerrahi tedavi yontemi belirlenmelidir.
Eger cerrahi yapilacak ise erken dénemde yapmakta fayda
vardir. Tedavi edilmeyen hastalarin %75den fazlasinda,
10 yasindan sonra omurga egriliklerinde 40° fazla bir arus
oldugu goriilir.

Eger ozellikle torakolomber lokalizasyonda ise torasik
egimler en kotli prognoza sahip olanlardir.  Yavag
progresyonuna ragmen servikotorasik egimler, lumbar ve
lumbosakral egimlere gére daha siddetli estetik sorunlara
yol acar. Cift egrilikler daha hizly ilerler.

En siddeti progresyon UAB+KH hastalarindadir. Bunu
sirastyla multip] hemivertebra, tek hemivertebra, kama
vertebra ve blok vertebra izler. Eglik eden kaburga
anomalilerinin egim siddetini ve progresyonunu etkilemesi
ise hala tartismali bir konudur.

40-50° tizerindeki skolyotik egimler, progresyonu gosterilen
egimler ve unilateral bara sahip olan egimler (kontralateral
hemivertebra olsun veya olmasin) ozellikle de cocuk 5 yagin
altinda ise mutdlak cerrahi endikasyona sahiptir (8).

Fiizyon ve Egriliginin  ilerlemesi
tehdidi bulunan ve kisa segment minimal deformiteye
sahip 5 yasindan kiigitk hastalar profilaktik fiizyon

icin aday olabilir Bu hastalarda govde dengesizligi

enstriimantasyon:

olmamali ve egrilik 40” den az olmalidir. Enstriimansiz
fiizyonda, egrilik 4°—~15° iyilesir fakat bu iyilesme zamanla
kaybolur. 11°-26"ya
kadar iyilestirebilir, ancak zamanla yaklagtk 10° diizeltme
kaybedilecektir. Literatiirde, enstriimanli ve enstriimansiz

Enstriimantasyon,  diizeltmeyi

fizyonlart dogrudan kargilasuran az sayida caligma



vardir. Literatiir, enstrimantasyonlu ve enstriimansiz
prosediirlerin benzer sekilde diisiik norolojik risk ve fiizyon
basarisizliklari, egrilik progresyonu veya vakalarin dorcte
birinde yeniden ameliyat orani sundugunu gostermektedir
(3). Enstriimantasyon daha iyi bir baglangic diizeltmesi
ve daha digiik psodoartroz sagladigindan, ozellikle
implant teknolojisi ve giivenlik profilleri gelistikce, KS
cerrahi  tedavisinde enstriimantasyonlu fiizyona dogru
genel bir kayma olmustur. Uzun segment fiizyon ve
enstriimantasyon, akciger biiytimesini bozabilme ve torasik
yetmezlik sendromu riskinden dolay1 8-10 yasindan 6nce

kontrendikedir.

Meningomyeloselliveciddikifozuolanyenidoganlarda, dural
sakin kapatilmast esnasinda yapilacak olan kifektomi iglemi
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oldukea giivenli bir ydntemdir (Sekil 5). Meningomyeloselli
yenidoganlarda neonatal donemde yapilan kifekcomi islemi,
kifektomisiz meningomyelosel defekt kapatmalarina gore
ciddi bir kifoz korreksiyonu gerceklestirdiginden dolayz,
cok daha hizli yara yeri iyilesmesi saglar (Sekil 6). Ayrica,
eger yasamun ileriki donemlerinde gegirilecek olan revizyon
cerrahileri var ise, bu cerrahilerin daha kolay yapilabilmesi
gibi bir avantaji da vardir (9).

Konveks hemiepifizyodesiz: Hasta biiyiidiikge deformite-
de diizelme saglayan ve deformitenin konveks tarafina fiiz-
yon uygulanarak gerceklestirilen bir yontemdir. 5 yas alt,
tam segmente hemivertebra ve konkav tarafta biiytime po-
tansiyeli olan hastalar, bu islem icin ideal olan adaylardir.
Cobb agist 25° iizerinde, kostovertebral aci farki (KVAF)

'_.!r. Ep—_

Sekil 5: A) [slem sirasinda meningomyeloselin 6nden goriiniimii. B) Islem sirasinda meningomyeloselin yandan goriiniimii. C) Ilk

kesi ve dural ekspojurdan sonra, lumbodorsal fasya, sakral spinalis ve quadratus lumborum’un ayrilip transvers progesler agiga cikarilir.

D, E) Gibbus deformitesini ortaya gikarmak icin bipolar elektrokoter diseksiyonu kullanilir. Korpus transvers progeslerden lateralden

anteriora ve mediale dogru subperiosteal diseksyon ile izole edilir. Kifoza; lateralden orta hatta dogru, sag ve sol yarilar doéntistimli

olarak yaklagilir. Bir periost kagigi dural sakin posterior longutidinal ligamandan ayrilmasi saglanir. Kese nazikge eleve edilir ve vertebral

govdeye erisim saglamak icin dural sak kesilip baglanmasina gerek kalmaz. Periost kagig1 6n yapilara zarar vermeyi 6nlemek amach da

kullanilir. F) Vertebrektomi i¢in 8 mm yiiksek hizli drill kullanilir. G, H) Dura'nin onarimindan sonra yan kaslar, quadratus lumborum

ve lumbosakral fasya kapatilir. I) Ameliyattan sonra yenidogan yiiziistii pozisyona getirilir.
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20° tzerinde ve evre 2 egriligi olan hastalarin egriliklerini
ilerleyecegi ongoriiliir (Sekil 7). Anterior ve posterior kom-
bine uygulama deformitenin hem sagital hem de koronal
planda tedavisini miimkiin kilar (Sekil 8).

Hemivertebra eksizyonu: KS hastalarinda vertebral kolon
rezeksiyonunun birincil nedeni hemivertebral eksizyondur.

Hemiepifizyodez, in situ fiizyon veya rezeksiyonsuz enstrii-
mantasyonlu flizyon ile kargilasurildiginda, hemivertebra
cksizyonunun daha iyi egrilik diizeltmesi sagladigi ancak
daha yiiksek norolojik risk yaratma potansiyeli oldugu dii-
sitniilmektedir. Torakolomber bileske veya lomberde yer-
lesmis, izole semi veya tam segmente hemivertebrast olan
hastalar bu cerrahi i¢in idealdir.

Sekil 6: 2780 gr meningomyeloselli
ve ciddi kifotik deformiteli

term bebege, dogumunun

3. giiniinde kese kapatilmast
esnasinda kifektomi (L3ve L4 total
vertebrektomi) uygulandi.

A) pre operatif BT, B) post operatif
1. hafta BT, C) post operatif 2. yil
BT, D) post operatif 1. hafta cilt
goriiniimii E) post operatif 2. yil
cilt gériiniimii.

Konveks Konkav

Konveks

Oooooooooooo

Kosta-vertebral ag1 farki (RVAD) hesaplanmasi, RVAD = a agisi — B agisi.

(a) Evre 1: Kaburga bag ile vertebra arasinda bir drtiisme yok (b) Evre 2: Kaburga ile vertebra

(O N 0 DA
Konkav Konveks Konkav
Evre 1 Evre 2

arasinda Ortiiyme meveut

Sekil 7: Kostovertebral agi farki (KVAF) hesaplanmast ile kaburga ve vertebra arasindaki 6rtiisme iliskisine yonelik evreleme.
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Sekil 8: Norolojik muayenesi normal olan 8 yasindaki kiz hasta sirtindaki egrilik nedeniyle bagvurdu. Direke grafi (A), ti¢ boyutlu dahil

BT (B, C, D, E) ve manyetik rezonans goriintiileme tetkikinde (F) T11 tam segmente hemivertebra saptandi. Cobb agist 26°, kifoz acist

56°, KVAF: 21° ve evre 2 egriligi olan hastaya, posterior konveks epifizyodesiz uygulandi. Post operatif 1. y1l kontroliinde Cobb acist 17°,

kifoz acis1 64° olarak tespit edildi.

Uzayan rodlar: Uzayan rodlar, iskelet matiirasyonu
tamamlanana kadar uzun segment progresif deformitesi olan
geng hastalar1 tedavi etmek icin tercih edilen yontemdir.
Amag, deformiteyi kontrol etmek ama ayni zamanda
spinal ve pulmoner biiylimeye izin vermektir. Uzayan rod
tedavisi icin iki ana yaklagim vardir: tek rodlu ve cift rodlu
teknik. Tek rod tekniginde, st tiste binen konturlu rodlar,
omurganin konkav tarafi boyunca proksimal ve distal olarak
sabitlenir. Ikili rod tekniginde, proksimal ve distal konturlu
rodlar, her iki tarafa implante edilir; ayn: taraftaki rodlarin
durumu 6 aylik araliklarla merkezi bir tandem konnektor
aracilifryla izlenir. Cift rod teknigi, tek rod teknigine gore
tstlin egri diizeltmesi ve kontrolii sundugu icin popiiler
hale gelmistir.

Ekspansiyon torakoplasti ve VEPTR (Vertical Expandab-
le Prosthetic Titanium Rib): Iskelet matiirasyonu tamam-
lanmamis ve torakst etkileyen deformitesi olan olgularda,
toraks kapasitesini arturmak igin, kostalara distraksiyon
aractyla uygulanan cerrahi yéntemdir. Kaburga fiizyonlari-
nin hemitoraks: daraltugi durumlarda, hemitorasik hacmi
arurmak icin ilk olarak kama osteotomileri yapilmalidir.
Hemitoraks daha sonra VEPTR implantlari ile stabilize
edilir ve 4-6 aylik araliklar ile distraksiyon uygulanir. Biiyii-
me ¢agl tamamlaninca yeterli torakal hacim elde edilince
fizyon cerrahisi uygulanir (2).

Biiyiime rehberli sistemler: Biiyiime rehberli sistemler,
rodun kademeli olarak yer degistirmesine izin vermek
icin rodlarin omurgalara yapistirilmis implantlar boyunca

kaymasina izin verir. Noromiiskiiler, sendromik, idyopatik
ve KS dahil olmak {izere cesitli skolyotik etiyolojilerde
kullanilmisur. Bu ydntemler icinde, Shilla teknigi ve modern
Trolley teknigi bulunmaktadir. Shilla tekniginde rodlar,
proksimal ve distal omurgalara tutturulmus acik pedikiil
vidalari vasitastyla apikal fiizyon laminasina yapisurilir.
Modern Luque Trolley tekniginde ise, proksimal ve distal
olarak sabitlenmis rodlar, biiylimenin sublaminar teller
ve acik pedikiil vidalari tarafindan ydnlendirildigi apikal
egrilikte tst tste gelir (1).

SONUC

KS, diger bir¢ok sistemik anomalinin de eslik edebildigi
karmagtk bir omurga problemidir. Bu ¢ocuklarin yonetimi
ve bakimi icin mutlaka multidisipliner bir yaklagim
gereklidir. Cesitli cerrahi tedavi segenekleri bulunmakeadir.
Bu secenckler iginde hasta icin en uygun olani iyi
degerlendirilmeli ve uzun zaman gerekecek olan tedavi
basarisi i¢in sabir gosterilmelidir.
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