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NOROMUSKULER SKOLYOZ
NEUROMUSCULAR SCOLIOSIS

(074

Noromiiskiiler skolyoz (NMS), idiyopatik skolyozdan (IS) sonra en yaygin ikinci omurga deformitesidir ve ilk olarak erken
cocukluk caginda goriiliir. Serebral palsi (SP), NMS’un en yaygin nedenidir ve bunu Duchenne muskiiler distrofi (DMD)
izler. Ilerleyen omurga deformitesi giinliik bakimda, yiiriimede ve oturmada zorluklara neden olur. NMS’un cerrahi olarak
korreksiyonu ve stabilizasyonu, deformitesi 40—-50 dereceden biiyiik olan hastalarda diistiniilmektedir. Literatiirde cerrahi
yaklagimlar (kombine anterior-posterior, sadece posterior) konusunda fikir birligi yoktur. Hastalar i¢in en énemli hedefler:
fonksiyonun korunmasi, giinlitk bakimin kolaylastirilmast ve agrinin hafifletilmesidir. ileri spinal merkezlere yapilan erken
sevk, NMS’un erken teshisi ve multidisipliner yonetimin saglanmasi agisindan énemlidir.

Anahtar Sozciikler: Duchenne muskiiler distrofi, Fiizyon, Growing rod, Néromuskiiler skolyoz, Pelvik oblisite, Serebral
palsi

ABSTRACT

Neuromuscular scoliosis (NMS) is the second most common spinal deformity following idiopathic scoliosis. The two
common causes of the NMS is cerebral palsy (CP) and duchenne muscular distrophy (DMD) respectively. Progressive
spinal deformity leads to difficultes of daily care, walking and sitting. If the deformity is more than 40-50 degrees, surgical
correction and stabilization must be evaluated. In the current literature there is no consensus on the surgical approaches
(combined anterior-posterior or posterior-only). Most important tasks for patients are, assuring the function, providing easy
daily care, ensuring adequate pain relief. Directing patient to a advanced spine center in an early aspect is mandatory to
provide early and multidisciplinary management.

Keywords: Duchenne muscular distrophy, Fusion, Growing rod, Neuromuscular scoliosis, Pelcik oblicity, Cerebral palsy

GIRIS

Noéromiiskiiler skolyoz (NMS), idiyopatik skolyozdan (IS)
sonra en stk goriilen ikinci spinal deformitedir. NMS’lu
hastalarda kas-iskelet ve nérolojik bozukluklara ek olarak
stklikla kalp, mide, bagirsak ve solunum bozukluklart
da goriiliir. Skolyoz y6netimi bu nedenle karmagikur ve
dikkatli multidisipliner tedavi gerektirir (21).

Epidemiyoloji ve Etiyoloji

En sik goriilen néromuskiiler hastaliklarda skolyoz insidanst
Tablo 1'de gosterilmistir. SB, NMS’un en yaygin nedenidir ve

bunu DMD izler. Néromuskiiler hastaligi olan ¢ocuklarda
govde ve pelvis boyunca zayif kas kontroli, kas giicsiizligi
ve bazen spastisite nedeniyle omurga deformiteleri
gelismektedir. Anormal egrilik; hizli iskelet biiytimesi
sirasinda  posterior spinal ve abdominal kaslarin genel
zayiflig1 nedeniyle, yetersiz bir sekilde desteklenen vertebral
kolon iizerindeki yercekimi etkisinin bir sonucu olarak
gelisir (28). Walker ve ark. intra-tekal baklofen pompasi
ile tedavi edilen SP’li hastalarda yeni NMS gelismesi veya
mevcut skolyozun ilerlemesi agisindan yakin takip edilmesi

gerektigini bildirmistir (30).
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Tablo 1. En sik goriilen noromuskiiler hastaliklarda skolyoz insidanst

Ust Motor Néron Serebral Palsi 25-74
Siringomyeli 25-85
Alt Motor Néron Akut Anterior Poliomyelit 17-65
Spinal Muskiiler Distrofi 67
Herediter motor duyusal néropati 26
Ust ve alt motor néron mikst Miyelodisplazi 60
Travmatik paralizi 100
Miyelomeningosel 52-89
Spino serebellar disfonksiyon Friedrik ataksi 80
Néromuskiiler kavsak Myasteni bilinmiyor
Muskiiler Duchen Muskiiler Distrofi 90
Artrogripozis 30-67

Klinik Belirtiler ve Prezentasyon

NMS ilk olarak erken ¢ocukluk déneminde goriilir.
Baglangicta hasta yatar vaziyette ya da traksiyon ile
diizeltilebilen fleksibl olan postiiral egrilik, genellikle ge¢
cocukluk ve piibertal biiylime esnasinda torsiyonel ve
rijit bir deformiteye doniisiir (28). NMS’un tipik egriligi;
torasik ve lomber omurgay: etkileyen uzun, ¢oken “C” harfi
seklindedir (14). Deformite genellikle pelvisi kapsayacak
sekilde uzanir ve pelvisin biiyiik bir yarist egrinin konkav
tarafina karsilik gelecek sekilde pelvik oblisite olusturur.
Siddetli bir skolyoz ve pelvik oblisite; kalca subluksasyonu
ve cikigy ile birlikte ise, displastik kalca eklemi icindeki yer
degistirmis femur bagini yeniden konumlandirmak icin
cerrahi tedaviden 6nce yatay bir pelvis olusturmak icin
genellikle spino-pelvik deformiteyi tedavi etmek gerekir.
Skolyozla baglantuli olarak govdenin ¢okmesi ile birlikte
kifotik bir deformite de noromuskiiler hastaliklarda
yaygindir (11).

Semptomlar

Deformitenin ilerlemesi spino-pelvik dengesizlige yol acar
ve sonugta islev kaybi ile sonuglanir. Yiiriime ve oturma
yetenegi zorlasarak agriya ve hastanin yataga hapsolmasina
neden olabilir. Gévdenin rotasyonu ve kisalmasy; kalp ve
akcigerlerin  kompresyonuna, kostalarin hareketliliginin
azalmasina ve solunum kapasitesinin kisitlanmasina neden
olabilir. Onceden var olan yutma zorluklari ve gastro-
ozofageal reflide alevlenme meydana gelebilir. Pelvik
oblisite nedeniyle kalca bélgesinde asimetrik yiiklenme bast
yaralarina neden olabilir (21).

Radyolojik Degerlendirme

Radyolojik degerlendirmede yapilmasi gereken tetkikler;
standart ap-pa grafiler, standart lateral grafiler, yana egilme
grafileri, destekli grafiler, traksiyon grafileri, bilgisayarli
tomografi ve MR goriintiilemeleridir.

Spinal deformitenin agisal biiyiikligii Cobb teknigi ile
olctiliir. Egri icine en fazla egilmis son vertebralar belirlenir.
Dogru belirlenmis son vertebralar arast ol¢iim en biiyiik
Cobb él¢iimiinii verecektir. Cobb agisinin dl¢iimii icin
proksimal son vertebranin proksimal end-plate’i ve distal son
vertebranin end-plate’inden gegen cizgilerin birlesmesiyle
meydana gelen agidir. Vertebra rotasyonu 6l¢me konusunda
yeterli degildir. Bu 6l¢iimde 6nce proksimal ve distal notral
sabit vertebralar belirlenmelidir. Koronal plandaki sakrum
merkezli cizilen hatt ortalayan vertebra, stabil vertebra
olarak adlandirilir. Nétral vertebra ise aksiyal planda
rotasyona ugramayan son vertebradir. Bagka bir deyisle en
az rotasyona ugramis vertebradir. NMS'da siklikla koronal
dengesizlik gozlenmektedir. Lordo-skolyotik bulgulart olan
IS’un aksine NMS bir kifo-skolyotik deformiteye benzer.
Pelvis ozellikle dikkatle degerlendirilmelidir. Pelvik obliklik
NMS i¢in patognomonikeir (20)

Konservatif Tedavi

NMS’u olan hastalar icin en énemli hedefler; fonksiyonun
korunmasi, giinlitk bakimin kolaylasurilmast ve agrinin
hafifletilmesidir. Hafif fleksibl deformiteye sahip olgular
gozlem ile yonetilebilir (12). NMS un progresyonu mevcut-
sa korse ile destek diisiiniilebilir. Genel olarak néromuskiiler
hastalig1 olan olgularda deformitenin ilerlemesini 6nlemede
korsenin etkisiz oldugu kabul edilmektedir. Korse cerrahi



miidahale ihtiyacini degistirmese de, operasyonun kontren-
dike oldugu veya rededildigi hastalarda ve kiigiik fleksibl
egriligi olan cocuklarda kullanilabilir (29). Blomkvist ve ark.
korsenin NMS’lu ¢ocuklarda oturma fonksiyonu tizerinde
olumlu bir etkiye sahip oldugunu bildirdiler (3). Fizyote-
rapi noromuskiiler hastaliklarin genel bakiminda yaygin
olarak uygulanir, ancak NMS icin herhangi bir etiyolojik
fakeorii iyilestirmez ve yerlesik bir skolyozun ilerlemesini
engellemez (7).

Cerrahi Tedavi

Genel olarak 40 veya 50 dereceden daha biiyiik bir egrilige
ve islevde 6nemli bir bozulmaya sahip hastalar icin cerrahi
tedavi disiintilmektedir. Cerrahi tedavi spinal defomiteyi,
pelvik oblisiteyi, koronal ve sagittal dengeyi diizeltmeyi ve
saglam bir fiizyon elde etmeyi amaglamaktadir. Deformiteyi
diizeltmek icin genellikle posterior yaklasim tercih edilir
(21). SP’li hastalarda gelismesine izin verilebilecek siddetli
egrileri olan olgular icin zorluk, deformiteyi kontrol
ederken spinal biylimeyi yOnetmektir. 60-90 derece
biytkligiindeki egriler icin deformite klinik ve radyografik
incelemelerde rijit hale geldiginde cerrahi diistintilmektedir.
Omurga fleksibl kalirsa egrilik yaklagik 90 dereceye ulagana
kadar cerrahi ertelenebilir ve posterior enstriimantasyon
teknikleri ile diizeltilebilir. Rijit egrilikler veya sabit pelvik
oblisitesi olan 90 dereceden biiyiik deformiteler igin,
esnekligi arurmak ve daha iyi bir korreksiyon saglamak
icin posterior spinal fiizyona ek olarak omurganin anterior
kolonunun serbestlestirilmesi gerekebilir; bu kombine
prosediir operasyonla iliskili potansiyel morbiditeyi ve
komplikasyonlari artirir.

NMSda deformitenin enstriimantasyonu ve flizyonu
genellikle st torasik omurgadan (T2 vertebra) sakrum
/ pelvise uzanir. Bu sistem enstriimantasyonun {izerinde
ve alunda tekrarlayan deformitelerin gelismesini 6nler
(6). Onemli pelvik deformitenin yoklugunda hastalarin
lumbo-sakral bileskesini korumak icin enstriiman sistemi
alt lomber omurgada sonlandirilabilir (23). Néromuskiiler
skolyozda cerrahi sinirlara  karar verirken idiyopatik
skolyozda oldugu gibi yapisal egriligin fiizyona kaulmast
gerekir, ancak farkli olarak lateral direke grafilerde kifozun
stnurlart iyi belirlenmeli ve fiizyon seviyesi belirlenirken
kifoz da fiizyona katulmalidir (13). Tondevold ve ark. 91
ambulatuar olmayan NMS’lu hasta serilerinde; hastalarin
40 tanesine L5’¢, 51 tanesine pelvise uzanan fiksasyon
sistemi uyguladilar. Pelvik fiksasyonun, hem ana egriligin
hem de pelvik oblisitenin ve ayrica genel koronal dengenin
diizeltlmesine daha fazla izin verdigini saptadilar. Preop
koronal ve sagittal dengesizligin mevcut oldugu, ambulatuar
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olmayan tiim NMS’lu ¢ocuklarda pelvik fiksasyonu énerdiler
(27) Ust torakal bolgeden pelvise uzanan uzun spinal
fiizyon; non-ambulatuar hastalara oturma dengesi saglar,
pulmoner hastaliklarin ve skolyozun ilerlemesini geciktirir.
Ote yandan enstriiman sistemi ve fiizyon, lumbo-sakral
bolgeye uzauldiginda ambulatuar hastalarda da fonksiyonel
aktivitede bozulmaya neden olur. NMSun ambulasyon
kaybinin ardindan hizla gelistigi ve ilerledigi bildirilmistir.
Bu nedenle ambulasyonu siirdiirmek amaciyla segici spinal
fiizyon yapmak hastaligin ilerlemesini engelleyebilir (26).

Master ve ark. yapmis olduklari bir retrospektif calismada
NMSda ambulatuvar olmayan durumun, 60 derece ve
daha yiiksek bir Cobb agisinin major komplikasyonlarin
en biiyiik belirleyicisi oldugunu bildirdiler. Bu nedenle
egriligin 60 derece lizerine gtkmadan operatif miidahale
edilmesini 6nerdiler (15). Biiylime koruma teknikleri
(growing rod), ileri ancak fleksibl egrilikleri olan geng
hastalarda deformite seviyesini kapsayan ve siklikla pelvise
uzanan gegici bir 6nlem olarak kullanilabilir. Bu yontem
omurganin uzamasina izin verirken, egriligin artmasini
engellemektedir ve spinal muskiiler atrofili hastalarda etkili
bir strateji olarak bildirilmistir (5).

Modi ve ark. yapmus olduklari bir ¢alismada NMS
nedeniyle opere ettikleri 26 olguluk serilerinde, anterior
gevsetme prosediirii olmaksizin sadece posterior pedikiil
vida enstrimantasyonu ile kabul edilebilir miktarda
korreksiyonun saglanabilecegini bildirdiler (17). Shao ve
ark. 602 hastalik bir meta-analizde NMS korreksiyonunda
kombine (anterior-posterior) yaklagimlar ile sadece posterior
yaklasimin benzer oldugunu; ancak kombine yaklagimin
pelvik oblisitenin diizeltilmesi ve skolyozdaki postop
etken donem ile takipler esnasinda saptanan a1 kaybinin
gozlenmemesi avantajina sahip oldugunu saptadilar. Sadece
posterior yaklagimin operasyon siiresi, kan kaybi, hastanede
kalig stiresi ve komplikasyonlar agisindan avantajlari

oldugunu bildirdiler (24).

Bekmez ve ark. pedikiil ¢ikarma osteotomisinin (PSO) ileri
ve rijit NMS’un korreksiyonunda bir segenek olabilecegini;
posterior kolon osteotomilerine gore ameliyat siiresini,
transfiizyon ihtiyacini ve hastanede kalis siiresini artirmadan
pelvik oblisitenin daha iyi dizeltilmesini saglayacagini
saptadilar. PSO’nun uzun bir 8grenme egrisine sahip zorlu
bir prosediir oldugunu ve diger tekniklerin istenen cerrahi
hedefleri karsilamadigt durumlar icin yedekte tutulmasi
gerektigini bildirdiler. Anestezi altinda elde edilen traksiyon
grafilerinin cerrahi karar vermede degerli bir teknik
oldugunu vurguladilar (2).
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Miladi ve ark. NMSlu 100 hastalik olgu serilerinde,
proksimalde 4 laminar hook ve distalde ilio-sakral vidalarla
pelvise minimal invazif bir yaklasimla implante edilmis iki
tarafli gift rodlu (teleskopik rod) sistem ile T1den pelvise
uzanan fiizyonsuz operasyon uyguladilar. Bu fiizyonsuz
teknigin; omurga ve torasik biiytimeyi koruyarak giivenli ve
etkili oldugunu, spinal deformitenin ve pelvik oblisitenin
onemli 6l¢iide korreksiyonunu sagladigini bildirdiler (16).

Funk ve ark. opere ettikleri 80 NMS’lu hastanin 57
tanesine rijit, 23 tanesine rijit olmayan enstriimantasyon
sistemi uyguladilar ve rijit enstriimantasyon grubunda;
maliyetin daha yiiksek olmasina ragmen, anterior gevsetme
operasyonunun daha az gereksinim duyuldugunu, hem
Cobb agisinin hem de pelvik oblisitenin korreksiyonun daha
basarili oldugunu ve re-operasyon gerektiren psédoartroz
oranlarinin daha disiik oldugunu saptadilar (8).

Akesen ve ark. NMS nedeni ile opere ettikleri 36 olguluk
vaka serilerinde; NMS tedavisinde posterior spinal fiizyonun
proksimal torasik omurgadan, bilateral iliak vidalarla pelvise

uzatilmasinin daha iyi fonksiyonel sonuglar sagladigini
bildirdiler (1). Jain ve ark.ise sakral-alar-iliak fiksasyonun (5
yillik takip) NMS’lu hastalarda koronal egriligin ve pelvik
oblisitenin korreksiyonunda etkili bir yéntem oldugunu
bildirdiler ve deneyimlerine gére 9 mm ¢apli vidalar tavsiye

ettiler (9).

Borges ve ark. NMS’lu hastalarda koronal skolyotik
deformitelerin  diizeltilmesine ragmen calisuklar grupta
spino-pelvik parametrelerde anlamli bir degisiklik olmadi-
gint saptadilar (4). Nordon ve ark. NMS nedeniyle opere
edilen hastalarin memnuniyetinin; dogrudan deformitenin
korreksiyon derecesine bagli olmadigini, korreksiyon prose-
diirintin basarist ile hasta memnuniyeti arasindaki iligkinin
karmasgtk ve ¢ok fakedrlii oldugunu bildirdiler (19).

OLGU

14 yasinda erkek hastanin yapilan tetkiklerinde progressif
olarak artan skolyotik deformitesi saptandi. Kalga problemi
de olan ve egriligi alt lomberden baglayan hastanin
deformitesinden dolayr oturmakta dahi zorlandig gériildi.
Hastanin  herhangi bir vertebral anomalisi gdriilmedi
(hemivertebra vs..) Hastaya néromuskiiler skolyoz tanist
ile egrilige uygun st torakalden iliak kemiklere uzanan
néromonitorizasyon  altnda

Postoperatif deformitenin diizeldigi goriildi (Sekil 1).

stabilizasyon  uyguland.

KOMPLIKASYONLAR

Rumella ve ark. yapmis olduklari bir ¢alismada intraoperatif
néromonitdrizasyonun ve yalnizca posterior yaklagimlarin
artarak kullaniminin  NMSdaki yiiksek komplikasyon
oranlart ile miicadele edebilecegini bildirmiglerdir (22).

Sekil 1: Preoperatif ¢ekilebilen (CT scannogram)
grafilerde yiiksek dereceli néromuskuler skolyoz
goriilmekte (A) iken postoperatif anlamli derecede
diizeltim goriilmektedir (B).



NMSda spinal flizyon prosediitlerinin  komplikasyon
oranlart % 24-75 arasinda degismektedir (18).

Diger skolyoz tipleri ile kargilastirildiginda NMS en yiiksek
komplikasyon oranina sahiptir, bunu konjenital (%10,6)
ve idiyopatik skolyoz (%6,3) izlemektedir. Sharma ve ark.
postoperatif 15.218 NMS’lu hasta tizerinde yapmus oldugu
meta-analizde pulmoner komplikasyonlarin en yaygin
oldugunu (% 22,71), ardindan sirastyla implantla iligkili
komplikasyonlarin (% 12,51), enfeksiyonlarin (% 10,91),
nérolojik komplikasyonlarin (%3,01) ve psodoartrozun
(%1,88) oldugunu saptadilar (25). Jalanko ve ark.
opere ettikleri 91 NMS’lu hastada % 7 uzamis paralitik
ileus, % 7 disfaji, % 1 gastroparezi gibi gastrointestinal
komplikasyonlar saptadilar. Bu komplikasyonlarin ¢ogu
geri doniisiimlii iken, postoperatif hastanede kalis siiresini
uzatugunt ve bir kisminin gastrointestinal morbiditeye neden
oldugunu bildirdiler. Rijit skolyozun bu komplikasyonlar
icin en 6nemli risk faktorii oldugunu, sadece posterior spinal
fizyondan sonra 6nemli gastrointestinal komplikasyonlarin
daha az siklikta goriildiigiini iddia ettiler (10).

SONUC

Diger skolyoz tipleri ile karsilagtirildiginda NMS en yiiksek
komplikasyon oranlarina sahiptir ve yonetimi oldukca
karmagtkur. Erken teshisi ve ileri spinal merkezlere yapilan
erken sevk, multidisipliner yonetimin saglanmasi acisindan
onemlidir.
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