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Segment satırında yüzdeler hor*zontal eksende ver*lm*şt*r. (Örnek: T*b*a uzatmaların yüzde 

kaçında İl*zarov, kaçında Taylor frame kullaıldı ?)  Kompl*kasyon satırında yüzdeler vert*kal 

eksende ver*lm*şt*r (Örnek: İl*zarov kullanılan segmentlerde yüzde kaç kompl*kasyon oluştu?) 

Kompl*kasyon t*pler* satırında yüzdeler hor*zontal eksende ver*lm*şt*r. (Örnek: Kırıkların 

yüzde kaçı İl*zarov, yüzde kaçı Taylor Frame *le gel*şm*ş?) 

Tablo 10: T.b.a uzatmalarda İl.zarov ve Taylor Frame karşılaştırması  
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1. ÖZET 
G)r)ş: Akondroplaz-, en yaygın -skelet d-splaz-s- olup, fonks-yonel sonuçları ve yaşam 

kal-tes-n- artırmak amacıyla ekstrem-te uzatma cerrah-s- yaygın olarak uygulanmaktadır. Bu 

çalışma, akondroplaz-k hastalarda segment uzatma -şlemler-n-n kl-n-k, radyoloj-k ve 

fonks-yonel sonuçlarını değerlend-rmey- amaçlamaktadır. 

Yöntem: 24 akondroplaz-k hastaya a-t 54 uzatılmış segment üzer-nde retrospekt-f anal-z 

gerçekleşt-r-lm-şt-r. En az %30 oranında uzatma yapılan hastalar çalışmaya dah-l ed-lm-şt-r. 

F-ksasyon yöntem-, uzatma yüzdes-, eksternal f-ksasyon süres-, kem-k konsol-dasyon süres- ve 

kompl-kasyonlar -le -lg-l- ver-ler toplanmıştır. Fonks-yonel sonuçlar ASAMI kr-terler-ne göre 

değerlend-r-lm-ş ve farklı f-ksasyon yöntemler- karşılaştırılmıştır. 

Bulgular: Çalışma grubunu 16 kadın ve 8 erkek hasta oluşturmuş olup, cerrah- esnasındak- 

ortalama yaş 7,3 ± 2,9 yıl, ortalama tak-p süres- -se 43 ay olarak bel-rlenm-şt-r. Ortalama uzatma 

oranı %65,86 ± 19,59 (106,75 ± 25,28 mm) olarak hesaplanmıştır. ASAMI kr-terler-ne göre, 

hastaların %54,17’s-nde mükemmel, %41,67’s-nde -se -y- fonks-yonel sonuçlar elde ed-lm-şt-r. 

Genel kompl-kasyon oranı %37 olup, en sık görülen sorunlar kırıklar, deform-teler ve 

kontraktürler olmuştur. Erkek hastalarda kırık -ns-dansı anlamlı derecede yüksek bulunmuştur 

(p=0,007). Heksapodal f-ksatörler daha -y- deform-te düzeltmes- sağlamış ancak daha uzun 

konsol-dasyon süreler- gerekt-rm-şt-r. 

Sonuç: Ekstrem-te uzatma cerrah-s-, akondroplaz-k hastalar -ç-n etk-l- b-r tedav- yöntem-d-r; 

ancak kompl-kasyon r-skler- d-kkatle yönet-lmel-d-r. Tedav- stratej-ler-n-n opt-m-ze ed-lmes- ve 

hasta sonuçlarının -y-leşt-r-lmes- -ç-n -ler- çalışmalara -ht-yaç duyulmaktadır. 

Anahtar Kel)meler: Akondroplaz-, ekstrem-te uzatma, eksternal f-ksasyon, heksapodal s-stem, 

kompl-kasyonlar  
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2. ABSTRACT 
A)m: Achondroplas-a -s the most common skeletal dysplas-a, and l-mb lengthen-ng surgery -s 

w-dely performed to enhance funct-onal outcomes and qual-ty of l-fe. Th-s study evaluates the 

cl-n-cal, rad-olog-cal, and funct-onal outcomes of segmental lengthen-ng -n achondroplast-c 

pat-ents and compares var-ous f-xat-on methods. 

Mater)als and Methods: A retrospect-ve analys-s was conducted on 54 lengthened segments 

from 24 achondroplast-c pat-ents. Pat-ents who underwent at least 30% segmental lengthen-ng 

were -ncluded. Data on f-xat-on methods, lengthen-ng percentage, external f-xat-on durat-on, 

bone consol-dat-on t-me, and compl-cat-ons were collected. Funct-onal outcomes were assessed 

us-ng ASAMI cr-ter-a, and d-fferent f-xat-on methods were compared. 

Results: The cohort -ncluded 16 females and 8 males, w-th a mean age at surgery of 7.3 ± 2.9 

years and a mean follow-up per-od of 43 months. The mean lengthen-ng percentage was 65.86 

± 19.59% (106.75 ± 25.28 mm). Accord-ng to ASAMI cr-ter-a, 54.17% of pat-ents ach-eved 

excellent funct-onal outcomes, wh-le 41.67% had good results. The overall compl-cat-on rate 

was 37%, w-th fractures, deform-t-es, and contractures be-ng the most frequent -ssues. The 

-nc-dence of fractures was s-gn-f-cantly h-gher -n male pat-ents (p=0.007). Hexapodal f-xators 

offered better deform-ty correct-on but necess-tated longer consol-dat-on t-mes. 

Conclus)ons: L-mb lengthen-ng -s an effect-ve treatment for pat-ents w-th achondroplas-a; 

however, the r-sks of compl-cat-ons must be managed carefully. Although hexapod systems 

prov-de prec-se deform-ty correct-on, they may extend the heal-ng process. Add-t-onal stud-es 

are requ-red to ref-ne treatment strateg-es and enhance pat-ent outcomes. 

Keywords: Achondroplas-a, l-mb lengthen-ng, external f-xat-on, hexapodal frame, 

compl-cat-ons 
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3. GİRİŞ VE AMAÇ 
Akondroplaz-, orantısız kısa boy -le karakter-ze ed-len en yaygın -skelet d-splaz-ler-nden 

b-r-d-r ve temel olarak f-broblast büyüme faktörü reseptörü 3 (FGFR3) gen mutasyonu sonucu 

gel-şmekted-r. Akondroplaz-k b-reylerde ekstrem-te kısalığı, yalnızca estet-k b-r kaygı 

oluşturmakla kalmayıp, günlük yaşam akt-v-teler-n- ve fonks-yonel bağımsızlığı da öneml- 

ölçüde etk-leyeb-lmekted-r. Bu nedenle, ekstrem-te uzatma cerrah-s-, akondroplaz-k hastalar 

-ç-n hem fonks-yonel -y-leşme hem de yaşam kal-tes-n- artırmaya yönel-k öneml- b-r tedav- 

seçeneğ- olarak değerlend-r-lmekted-r. 

Ekstrem-te uzatma cerrah-s-, yıllar -ç-nde gel-şen tekn-klerle daha güvenl- ve etk-l- hale 

gelm-ş olsa da, opt-mal cerrah- yaklaşım konusunda tartışmalar devam etmekted-r. İl-zarov 

yöntem-, tar-hsel olarak en yaygın kullanılan tekn-klerden b-r- olup, heksapodal s-stemler 

(Taylor Frame) ve monolateral eksternal f-ksatörler (LRS g-b-) g-b- alternat-f s-stemlerle 

karşılaştırmalı olarak değerlend-r-lmekted-r. Farklı f-ksatör s-stemler-n-n kompl-kasyon 

oranları, uzatma m-ktarı, mekan-k aks değ-ş-kl-kler- ve fonks-yonel sonuçlar üzer-ndek- etk-ler- 

tam olarak ortaya konmamış olup, hasta bazlı değ-şkenler-n cerrah- sonuçlara etk-s- net olarak 

bel-rlenmem-şt-r. Bu nedenle, akondroplaz-k hastalarda kullanılan farklı uzatma yöntemler-n-n 

karşılaştırılması, opt-mal cerrah- yaklaşımın bel-rlenmes- açısından büyük önem taşımaktadır. 

Bu çalışmada, akondroplaz-k hastalarda uygulanan segment uzatma cerrah-s-n-n kl-n-k, 

radyoloj-k ve fonks-yonel sonuçları değerlend-r-lerek, farklı f-ksatör s-stemler-n-n başarı 

oranları, kompl-kasyon r-skler- ve -y-leşme süreçler- arasındak- farkların ortaya konması 

amaçlanmaktadır. Ayrıca, hasta bazlı faktörler-n cerrah- sonuçlar üzer-ndek- etk-ler- anal-z 

ed-lerek, akondroplaz-k hastalar -ç-n daha güvenl- ve etk-l- b-r uzatma protokolü 

oluşturulmasına katkı sağlanması hedeflenmekted-r.  
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4. GENEL BİLGİLER 
 

4.1. Akondroplaz)  
Akondroplaz-, orantısız kısa boy, r-zomel-, makrosefal-, orta yüz h-poplaz-s- -le karakter-ze 

genet-k b-r -skelet d-splaz-s-d-r. Alt ekstrem-te uzun kem-k eğr-l-ğ-, orta kulak d-sfonks-yonu, 

obstrükt-f uyku apnes- ve daha nad-r olarak serv-komedüller kompresyon, h-drosefal-, 

torakolomber k-foz ve santral uyku apnes- görüleb-l-r.1,2 

 

4.1.1. Ep)dem)yoloj)  
Akondroplaz-, orantısız kısa boy -le karakter-ze en yaygın -skelet d-splaz-s-d-r.3-7 Her 

26.000 -la 28.000 canlı doğumda b-r görülmekted-r.1,8 Dünya genel-nde yaklaşık 250.000 

k-ş-n-n akondroplaz-den etk-lend-ğ- düşünülmekted-r.9 Herhang- b-r etn-k ya da c-ns-yet 

yatkınlığı göster-lmem-şt-r.4  

 

4.1.2. Tar)hçe  
Akondroplaz- fenot-p-, b-nlerce yıldır b-l-nmekte olup, çeş-tl- kültürlere a-t eserlerde 

bunun kanıtlarına rastlanmaktadır. "Akondroplaz-" ter-m-n-n -lk olarak 19. yüzyılda kullanıldığı 

düşünülmekted-r ve temel özell-kler- kısa süre sonra tanımlanmıştır. Ancak, 20. yüzyılın -lk 

yarısında bu ter-m, kısa uzuvlu cücel-k bozukluklarının genel b-r tanımı olarak kullanılmıştır 

(kısa gövdel- veya Morqu-o t-p- aks-ne). 1967 yılında akondroplaz-n-n ayrıntılı ve spes-f-k 

radyoloj-k ve kl-n-k özell-kler-n- Langer ve ark. tarafınca net b-r şek-lde tanımlamıştır.10 

Yüzlerce farklı cücel-k -le -l-şk-l- -skelet d-splaz-s- arasında en -y- tanımlanmış ve en çok 

çalışılmış olanıdır.2  

Akondroplaz-, d-ğer kısa boyla -l-şk-l- durumlara kıyasla çok daha yaygın olduğu -ç-n, 

geçm-şte "cüce" ter-m- en çok akondroplaz-l- b-reyler- -fade etmek -ç-n kullanılmıştır. Ancak, 

son 50 yıl -ç-nde gel-şt-r-len tanı kr-terler-, gerçek akondroplaz-y- yüzeysel olarak benzer d-ğer 

bozukluklardan ayırt etmey- mümkün kılmıştır.3 

Sh-ang ve ark. 1994’te akondroplaz-l- b-reylerde f-broblast büyüme faktörü reseptör t-p 

3 (FGFR3) gen-nde bel-rleneb-l-r mutasyonlar bulunduğunu gösterm-şt-r.11 Kısa sürede yapılan 

d-ğer çalışmalar, akondroplaz-n-n neredeyse tüm vakalarının FGFR3 mutasyonlarından 

kaynaklandığını ortaya koymuştur.12,13 Genet-k İskelet Bozuklukları Nomenklatürünün 2023 

rev-zyonunda, akondroplaz- "FGFR3 -le -l-şk-l- akondroplaz-" olarak adlandırılmış ve FGFR3 

kondrod-splaz-ler- grubuna dah-l ed-lm-şt-r.14 
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4.1.3. Patof)zyoloj) ve Genet)k  
Akondroplaz-, otozomal dom-nant kalıtım göster-r, F-broblast Büyüme Faktörü 

Reseptörü 3 (FGFR3) gen-ndek- ga#n of funct#on mutasyonlarla -l-şk-l-d-r ve bu gen 4p16.3 

kromozom lokusunda yer alıp FGFR3 prote-n-n- kodlamaktadır.3 FGFR3'ün l-ganddan 

bağımsız akt-vasyonuna ve s-nyal yollarının aşırı çalışmasına neden olarak, kondros-t 

prol-ferasyonu ve d-ferans-yasyonunun -nh-b-syonu -le sonuçlanır.5 FGFR3 akt-vasyonu ve 

buna bağlı s-nyal yolları, kondros-tler-n term-nal h-pertrof-k d-ferans-yasyonunu engelleyerek 

endokondral oss-f-kasyonu -nh-be eder.15 

Akondroplaz-, otozomal dom-nant b-r kalıtım gösterd-ğ-nden, akondroplaz-l- b-r b-rey-n 

ortalama boya sah-p b-r partnerle çocuk sah-b- olması durumunda, her gebel-kte çocuğun da 

etk-lenme r-sk- %50’d-r.  Ancak, vakaların çoğu yen- ve spontan (de novo) mutasyonlardan 

kaynaklanmaktadır. Bu nedenle, akondroplaz-l- bebekler-n yaklaşık %80’-, etk-lenmem-ş ve 

ortalama boya sah-p -k- ebeveynden doğmaktadır. De novo patojen-k varyantlar, genell-kle 35 

yaş ve üzer- olarak tanımlanan -ler- baba yaşı -le -l-şk-l-d-r.16,17  

Penetrans %100’dür; akondroplaz- -le -l-şk-l- FGFR3 heteroz-got patojen-k varyantına 

sah-p tüm b-reylerde hastalığın kl-n-k bel-rt-ler- görülmekted-r.3,15 

 

4.1.3.1. F)broblast Büyüme Faktörü Reseptörü 3 (FGFR3) 

FGFR3, -nsanlarda bulunan dört f-broblast büyüme faktörü reseptöründen b-r-d-r ve 

tümü hücre yüzey-nde yer alarak hücresel prol-ferasyonu etk-ler. FGFR3, üç -mmünoglobul-n 

benzer- bölge -çeren b-r ekstrasellüler domen, b-r transmembran domen ve b-r -ntrasellüler 

t-roz-n k-naz domen-nden oluşmaktadır.18 

Akondroplaz-ye neden olan mutasyon, b-r -nakt-vasyon mutasyonu değ-l, "ga-n-of-

funct-on" mutasyonudur. Bu mutasyon, FGFR3’ün l-ganddan bağımsız akt-vasyonuna yol 

açarak -nh-b-tör s-nyal-n sürekl- akt-f kalmasına neden olur. Başka b-r -fadeyle, FGFR3 normal 

l-gand kısıtlamalarından bağımsız olarak sürekl- b-r "yavaşlatıcı" s-nyal üret-r.19 

İskelet d-splaz-ler-, çoğunlukla ş-ddet dereceler-ne göre farklılık gösteren a-leler -ç-nde 

sınıflandırılab-l-r.20 Akondroplaz- a-les-ne a-t d-ğer bozukluklar da FGFR3’tek- farklı 

mutasyonlardan kaynaklanmaktadır ve hastalığın ş-ddet-, FGFR3’ün akt-vasyon dereces-ne 

bağlı olarak değ-şkenl-k göstermekted-r. 

• H-pokondroplaz-: FGFR3 patojen-k varyantı kaynaklı,21 akondroplaz- -le benzer kl-n-k 

ve radyoloj- 

• SADDAN (severe achondroplas#a w#th developmental delay) d-splaz-s-: Gel-ş-m 

ger-l-ğ- ve akantoz-s n-gr-kans -le seyreden ağır akondroplaz-22 FGFR3 gen-nde 

Lys650Met subst-tüsyonuna neden olan mutasyon sonucu ortaya çıkmaktadır.23,24 
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• Tanatofor-k d-splaz- (TD): Kısa uzuvlu ve genell-kle per-natal dönemde letal seyreden 

b-r -skelet d-splaz-s-d-r. TD T-p 1, bükük femurlar -le b-rl-kte m-kromel- ve nad-ren 

değ-şen ş-ddette kran-yos-nostoz varlığı -le karakter-zed-r. TD T-p 2 -se düz femurlar -le 

b-rl-kte m-kromel- ve her zaman mevcut olan orta-ş-ddetl- kran-yos-nostoz -le kloveleaf 

(yonca yaprağı) kafatası deform-tes-n-n varlığı -le ayırt ed-l-r.25 

• FGFR -le -l-şk-l- kran-yos-nostoz sendromları, Muenke sendromu ve akantoz-s n-gr-kans 

-le seyreden Crouzon sendromu  

• İzole a-lesel akantoz-s n-gr-kans26  

• CATSHL sendromu: Kamptodakt-l-, uzun boy, -ş-tme kaybı. FGFR3'tek- loss-of-

funct#on patojen-k varyantların neden olduğu b-r aşırı büyüme bozukluğu. 
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Şek)l 1: Orn-tz ve ark yayınından alınmıştır:15 FGFR3 mutasyon spektrumu ve olası hastalıklar.   
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4.1.4. Sınıflandırma  
 

4.1.4.1. Homoz)got Akondroplaz) 
Benzer fenot-pe sah-p b-reyler-n b-rb-r-yle eşleşme olasılığının daha yüksek olması 

anlamına gelen "assortat-f eşleşme", cücel-k -le -l-şk-l- bozukluklara sah-p b-reyler arasında 

özell-kle yaygındır.27 Akondroplaz-, d-ğer cücel-k d-splaz-ler-ne kıyasla çok daha yaygın olduğu 

-ç-n, en sık görülen eşleşme -k- akondroplaz-l- b-rey arasında olmaktadır. Pek çok otozomal 

dom-nant hastalıkta olduğu g-b-, tam dom-nantlık (b-r veya -k- anormal alel-n aynı fenot-pe 

neden olması) gözlenmez. Bunun yer-ne, akondroplaz-ye neden olan mutasyonun -k- 

kopyasının bulunması, çok daha ağır b-r kl-n-k tabloya yol açar. Homoz-got akondroplaz-, 

neredeyse her zaman yen-doğan dönem-nde letald-r.28  

 

4.1.4.2. H)pokondroplaz)  
H-pokondroplaz-, genell-kle daha haf-f seyreden b-r kısa boy bozukluğu olup, 

çoğunlukla akondroplaz-ye neden olan mutasyonlarla aynı gende meydana gelen 

mutasyonlardan kaynaklanır. Eğer b-r ebeveyn akondroplaz-l-, d-ğer- h-pokondroplaz-l- -se, 

çocuğun her -k- hastalığı b-rden taşıyan kompound heteroz-got olma r-sk- %25’t-r. Bu durum, 

b-l-şsel yeters-zl-k ve c-dd- tıbb- sorunları -çeren ağır b-r fenot-pe yol açmaktadır.29-32 

 

4.1.4.3. Ç)ft Heteroz)got  
Ç-ft heteroz-gotluk, assortat-f eşleşmen-n b-r sonucu olarak, -k- ebeveyn-n farklı ve non-

allel-k kem-k d-splaz-ler-ne sah-p olması durumunda ortaya çıkab-l-r.33,34 Bu durumlar oldukça 

nad-rd-r ve her b-r- kend-ne özgü b-r fenot-pe sah-pt-r.35,36  
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4.1.5. Tanı 
Akondroplaz- tanısında, yen-doğanda kolların proks-mal kısalığı, büyük baş, dar göğüs 

ve kısa parmaklar varlığında şüphelen-lmel-d-r. Kl-n-k şüphe durumunda, radyograf-k bulgular 

tanıyı doğrulayab-l-r.3 

 

4.1.5.1. Kl)n)k Değerlend)rme  

 
4.1.5.1.1. Kas İskelet S)stem) Bulguları  

Akondroplaz-l- b-reylerde, uzuvların r-zomel-k kısalığına bağlı olarak gel-şen kısa boy, 

bel-rg-n lomber lordoz, d-rsek ekstans-yonu ve rotasyonunda kısıtlılık, genu varum, brak-dakt-l- 

ve ellerde tr-dent görünümü yaygın olarak görülür. D-zler, kalçalar ve çoğu eklemde aşırı 

hareketl-l-k de sık karşılaşılan b-r bulgudur.2 

Üst ekstrem-te deform-teler-, kısa parmaklar ve tr-dent el konf-gürasyonu g-b- el 

anormall-kler-n-, orantısız uzuv yapısını ve d-rsek ekstans-yonunda kısıtlılığı -çer-r. Alt 

ekstrem-te deform-teler- -se eksen sapmaları (özell-kle varus deform-teler-), malrotasyon, kalça 

fleks-yon kontraktürü, d-z-n h-perekstans-yonu ve bağ -nstab-l-tes-n- kapsamaktadır.2 

Bacaklarda parantezleşme, (varus deform-tes- - bow#ng), akondroplaz-l- b-reylerde son 

derece yaygın b-r durumdur ve tedav- ed-lmeyen yet-şk-nler-n %90’ından fazlasında b-r 

dereceye kadar eğr-l-k görülmekted-r.37 Akondroplaz-l- çocukların üçte b-r- -le yarısı arasında 

d-zlerde ve alt bacaklarda bel-rg-n eğr-l-k (genu varum) görülmekted-r. Bu çocukların yaklaşık 

%25’-, semptomat-k bacak eğr-l-ğ- neden-yle cerrah- müdahaleye -ht-yaç duymaktadır.37,38 

Genu varum, "bow#ng" aslında yanal eğr-l-k, -nternal t-b-al tors-yon ve d-z-n d-nam-k 

-nstab-l-tes-n-n b-r komb-nasyonundan kaynaklanan karmaşık b-r deform-ted-r.39,40  

Torakolomber b-leşke bölges-nde k-foz, akondroplaz-l- bebekler-n %90-95’-nde 

görülmekted-r.41 Vakaların yaklaşık %10’unda bu durum kend-l-ğ-nden düzelmez ve c-dd- 

nöroloj-k sekellerle sonuçlanab-l-r.42 Sp-nal stenoz, akondroplaz-l- yet-şk-nlerde en yaygın tıbb- 

ş-kayet olup L1-L4 sev-yeler-n- -çeren semptomat-k daralma şekl-nde görülmekted-r.4 

Çocukluk dönem-nde çoğu eklem h-permob-l olup, genell-kle kl-n-k açıdan öneml- 

sonuçlar doğurmaz; ancak bazı b-reylerde d-z -nstab-l-tes-ne yol açab-l-r. Rekurvatum genell-kle 

20° -le 70° arasında değ-ş-r ve t-b-al plato anormall-ğ-ne bağlı olarak gel-şt-ğ- 

düşünülmekted-r.43 Yakın zamanda tanımlanan yapısal b-r anomal- olan d-sko-d lateral 

men-sküs, bazı b-reylerde kron-k d-z ağrısına neden olab-lmekted-r.44,45 Öte yandan, 

akondroplaz-de FGFR-3'ün konst-tut-f akt-vasyonunun, artr-t gel-ş-m-ne karşı koruyucu b-r 

etk-ye sah-p olab-leceğ- düşünülmekted-r.46 
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Şek)l 2: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden alınmıştır.2 Bebekl-k, çocukluk, 

adolesan ve er-şk-n dönemde akondroplaz-.  

 

4.1.5.1.2. Kas İskelet Dışı Bulgular  
Etk-lenen b-reylerde boy kısalığına ek makrosefal- ve alın çıkıntısı -le orta yüz ger-l-ğ- 

g-b- karakter-st-k yüz özell-kler- görülür. Bebekl-k dönem-nde h-poton- t-p-kt-r ve motor gel-ş-m 

basamaklarının kazanımı genell-kle hem anormal b-r sey-r -zler hem de gec-k-r. Zekâ ve yaşam 

süres- genell-kle normale yakın olmakla b-rl-kte, kran-yoserv-kal b-leşke basısı, bebekl-k 

dönem-nde ölüm r-sk-n- artırır. Ek kompl-kasyonlar arasında obstrükt-f uyku apnes-, orta kulak 

d-sfonks-yonu yer alır.3 

 

4.1.5.1.3. Büyüme ve Gel)şme 
Doğumda vücut uzunluğu normal olab-l-r, ancak akondroplaz-de l-neer büyüme c-dd- 

şek-lde azalır. Akondroplaz-l- b-reylerde ortalama n-ha- boy uzunluğu erkeklerde yaklaşık 130 

cm, kadınlarda -se 125 cm'd-r.2-4,47  

Obez-te, akondroplaz-de öneml- b-r sorundur ve aşırı k-lo alımı erken çocukluk 

dönem-nde bel-rg-n hale gel-r.48 Yet-şk-nlerde obez-te, lomber stenoz -le -l-şk-l- morb-d-tey- 

artırab-l-r, spes-f-k olmayan eklem problemler-ne katkıda bulunab-l-r ve kard-yovasküler 

kompl-kasyonlara bağlı erken mortal-te r-sk-n- yükselteb-l-r.49 

Bebekl-k dönem-nde, haf-f -la orta derecede h-poton- t-p-kt-r. H-poton-ye ek olarak 

büyük baş boyutu, bebekler-n başlarını desteklemekte zorlanmalarına neden olur. Bu durum ve 

vücut yapısındak- farklılıklar, motor gel-ş-mde gec-kmelere ve "kar kürme" (baş ve ayakları 

kullanarak hareket etmeye çalışma) g-b- alışılmadık motor gel-ş-m paternler-ne yol açab-l-r.50,51 

Küçük eklemlerde h-permob-l-te ve kısa parmaklar, -nce motor becer-ler- etk-leyerek öz bakım 

ve kend- kend-ne beslenme sürec-nde gec-kmelere neden olab-l-r. Ayrıca, -let-m t-p- -ş-tme 

kaybı, konuşma gel-ş-m-n-n gec-kmes-ne katkıda bulunab-l-r.52 
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Şek)l 3: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden alınmıştır.2 Kar-kürme (snowplow-ng), 

baş ve ayakları kullanarak hareket etme.  

 

Her yaşta görüleb-lecek özell-kler arasında orantısız kısa boy, alın çıkıntısı -le b-rl-kte 

makrosefal-, orta yüz ger-l-ğ- ve basık nazal köprü bulunur. Kolların r-zomel-k (proks-mal) 

kısalığı -le b-rl-kte uzuvlarda gevşek der- kıvrımları, d-rsek ekstans-yonunda kısıtlılık, 

brak-dakt-l- ve tr-dent konf-gürasyonunda eller yaygın olarak gözlen-r. Genu varum (parantez 

bacak deform-tes-), yen-doğan dönem-nde bel-rg-n torakolomber k-foz ve yürümeye 

başlandığında gel-şen bel-rg-n lomber lordoz da akondroplaz-n-n karakter-st-k bulguları 

arasındadır.3 

H-drosefal- veya d-ğer merkez- s-n-r s-stem- kompl-kasyonları olmadığı sürece zekâ 

normald-r. Ancak, bazı b-reylerde üst düzey yürütücü -şlevlerde sorunlar b-ld-r-lmekted-r.53 

Akondroplaz-l- b-reyler-n çoğu normal veya normale yakın b-r yaşam süres-ne sah-p 

olsa da, erken ölüm r-sk- artmıştır. Bu r-sk, yalnızca bebekl-k dönem-ndek- an- ve beklenmed-k 

ölümlerle değ-l, aynı zamanda orta yaşlarda görülen kard-yovasküler kompl-kasyonlarla da 

-l-şk-l-d-r.2 Genel olarak, akondroplaz-l- b-reyler-n ortalama yaşam süres-, genel popülasyona 

kıyasla yaklaşık 10 yıl daha kısadır.54 
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4.1.5.2. Radyoloj)k Değerlend)rme  
Yen-doğan dönem-ne a-t radyograf-lerde kare şekl-nde -l-um kem-kler-, yatay 

asetabulumlar, dar sakros-yat-k çent-k, femurlarda proks-mal radyolusens-, yaygın metaf-zyal 

anormall-kler ve kaudale doğru daralan -nterped-küler mesafe görülür.2,3 

D-ğer radyograf-k bulgular kısa ve kalın tübüler kem-kler, kaudal omurgada 

-nterped-küler mesafen-n daralması, kare şekl-nde -l-um kem-kler- ve yatay asetabulumlar, dar 

sakros-yat-k çent-k, femurun proks-mal-nde radyolusens- ve haf-f, yaygın metaf-zyal 

değ-ş-kl-klerd-r.2,3 

Genell-kle tanı -ç-n tam b-r -skelet taraması (veya vücudun tek tarafına a-t yarım tarama) 

yapılır. Torakolomber vertebra graf-ler- L1-S1 -nterped-küler mesafen-n azalması, kısa 

ped-küller, torakolomber k-foza sebep olan vertebral kamalaşma, hor-zontal sakrum -le 

h-perlordoz -ç-n -ncelen-r. Pelv-s ve ekstrem-te graf-ler- “şampanya kadeh-” pelv-s (der-n değ-l, 

gen-ş), dar sakro-l-ak çent-k, kare -l-ak kanatlar, düz hor-zontal asetabulum, proks-mal femur 

radyolusens- ve d-stal femur f-z-ste ters V -ç-n -ncelen-r.  

 

 
Şek)l 4: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden alınmıştır:2 Akondroplaz-l- b-r bebekte 

pelv-s ve femurların anteroposter-or radyograf-s-, tanıya özgü bazı karakter-st-k bulgular 

göstermekted-r. Bu bulgular arasında kare şekl-nde pelv-s, yatay asetabulumlar, bel-rg-n şek-lde 

daralmış sakros-yat-k çent-k, karakter-st-k proks-mal femoral radyolusens- ve kısa, kalın 

femurlar yer almaktadır. 
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4.1.5.3. Genet)k Testler 
Akondroplaz-, çoğu etk-lenen b-reyde karakter-st-k kl-n-k ve radyograf-k bulgular -le 

teşh-s ed-leb-l-r. Tanısal bel-rs-zl-k bulunan veya at-p-k bulgular gösteren b-reylerde -se FGFR3 

gen-nde heteroz-got patojen-k varyantın tesp-t ed-lmes- tanıyı kes-nleşt-reb-l-r.3  

Moleküler genet-k test yaklaşımları, hedeflenm-ş anal-z ve çok genl- panel kullanımı 

g-b- yöntemler- -çereb-l-r. Öncel-kl- olarak, -k- yaygın patojen-k varyant olan c.1138G>A 

(p.Gly380Arg) ve c.1138G>C (p.Gly380Arg) -ç-n hedeflenm-ş anal-z yapılmalıdır. 

Akondroplaz-, ga#n-of-funct#on mekan-zmasıyla oluştuğundan, gen-ş -ntragen-k delesyon veya 

dupl-kasyon b-ld-r-lmem-şt-r. Bu nedenle, -ntragen-k delesyon veya dupl-kasyon testler-n-n 

hastalığa neden olan b-r varyantı tesp-t etme olasılığı düşüktür. Tanısal bel-rs-zl-k durumlarında, 

FGFR3 ve ayırıcı tanı kapsamında değerlend-r-len d-ğer genler- -çeren çok genl- b-r panel 

uygulanab-l-r. Panele dah-l ed-len genler ve test-n tanısal duyarlılığı, kullanılan laboratuvara 

bağlı olarak değ-ş-kl-k göstereb-l-r ve zamanla güncelleneb-l-r. Ayrıca, bazı çok genl- paneller, 

bu hastalıkla -l-şk-l- olmayan genler- de -çereb-leceğ-nden, kl-n-syenler bel-rs-z kl-n-k öneme 

sah-p varyantların ve fenot-p- açıklamayan patojen-k varyantların tesp-t ed-lmes-n- sınırlayacak 

en uygun panel- bel-rlemel-d-r. Bazı laboratuvarlarda, özel olarak tasarlanmış paneller veya 

fenot-p odaklı özel ekzom anal-z- seçenekler- bulunab-l-r ve kl-n-syen tarafından bel-rlenen 

genler- -çereb-l-r. Panelde kullanılan yöntemler arasında d-z- anal-z-, delesyon/dupl-kasyon 

anal-z- ve d-ğer d-z-leme dışı testler yer alab-l-r.3 

 

4.1.6. Ayırıcı Tanı 
Kısa boy -le -l-şk-l- 450'den fazla -skelet d-splaz-s- tanımlanmış olsa da, bunların b-rçoğu 

son derece nad-rd-r ve neredeyse tamamı kl-n-k ve radyograf-k özell-kler-yle akondroplaz-den 

kolaylıkla ayırt ed-leb-l-r.55 Ancak, bazı durumlar akondroplaz- -le karışab-l-r.  

 
H)pokondroplaz): H-pokondroplaz- -le akondroplaz- arasındak- ayrım bazen oldukça 

zordur ve bu -k- hastalığın radyoloj-k ve kl-n-k fenot-pler- arasında bazı örtüşmeler olduğu 

düşünülmekted-r.21 H-pokondroplaz-, sadece “haf-f formda akondroplaz-” olarak 

değerlend-r-lemez.56 Temporal lob d-sgenez-, nöbetler ve b-l-şsel anormall-kler akondroplaz-ye 

göre daha sık görülür. Akondroplaz-ye özgü karakter-st-k proks-mal femoral radyolusens-, 

h-pokondroplaz-l- b-reylerde nad-ren görülmekted-r. Akondroplaz-de t-p-k olarak gözlenen 

kolların r-zomel-k orantısızlığı, uzun kem-k uzunluk oranları değerlend-r-ld-ğ-nde 

h-pokondroplaz-de genell-kle mevcut değ-ld-r.57 Ayrıca, akondroplaz-de görülen orta -la bel-rg-n 

yüz kem-k kontur anormall-kler-, h-pokondroplaz-l- b-reylerde bulunmaz. 
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Şek)l 5: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden 

alınmıştır:2 H-pokondroplaz-de görülen genel vücut 

yapısı, haf-f orantısız kısa boy -le karakter-zed-r. 

Akondroplaz-ye kıyasla daha az bel-rg-n r-zomel-k 

kısalık, daha haf-f yüz anormall-kler- ve uzun kem-k 

oranlarında daha az bel-rg-n farklılıklar gözlen-r. 

 

 
 

 
 

 
 
Tanatofor)k d)splaz): Adının anlamına uygun olarak – “ölümcül cücel-k” – tanatofor-k 

d-splaz- genell-kle letald-r ve çoğunlukla erken bebekl-k dönem-nde ölümle sonuçlanır. 

Tanatofor-k d-splaz-n-n kl-n-k ve radyograf-k özell-kler-, akondroplaz- -le benzerl-k 

göstermes-ne rağmen çok daha ağır seyretmekted-r. 

 

 
Şek)l 6: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden alınmıştır:2 Tanatofor-k d-splaz-n-n 

kl-n-k fenot-p-. 



 15 

 
Şek)l 7: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- derlemes-nden alınmıştır:2 Tanatofor-k d-splaz- T-p 

I’de pelv-s ve femurların anteroposter-or radyograf-s-, akondroplaz-de görülen anormal 

özell-klerle benzerl-k gösterse de, bu özell-kler çok daha bel-rg-nd-r. Özell-kle "telefon ah-zes-" 

şekl-nde kıvrılmış femurlar, dar pelv-s yapısı ve bel-rg-n metaf-zyal anomal-ler d-kkat çek-c-d-r. 

 
Homoz)got akondroplaz): Homoz-got akondroplaz-, tanatofor-k d-splaz- -le oldukça 

benzer kl-n-k özell-kler göster-r ve yalnızca her -k- ebeveyn-n de heteroz-got akondroplaz-l- 

olması durumunda ortaya çıkar. 

 

 

 

Şek)l 8: R-chard M. Paul-’n-n 2019’dak- 

derlemes-nden alınmıştır:2 Sol tarafta t-p-k, heteroz-got 

akondroplaz-l- b-r bebek, sağ tarafta -se homoz-got 

akondroplaz-l- olan ablası. Homoz-got akondroplaz-l- 

b-reyde, çok daha bel-rg-n uzuv kısalığı ve bel-rg-n 

derecede daha küçük boy d-kkat çekmekted-r. 
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SADDAN sendromu (severe achondroplas#a w#th developmental delay): Gel-ş-m 

ger-l-ğ- ve akantoz-s n-gr-kans -le seyreden ağır akondroplaz-22 Akondroplaz-de görülenlerden 

daha c-dd- küresel gel-ş-m ger-l-kler- tesp-t ed-ld-ğ-nde, genet-k değerlend-rme yapılmalıdır. 
Psödoakondroplaz): Spond-loep-f-zyal d-splaz- olup, akondroplaz- -le sadece 

r-zomel-k cücel-k özell-ğ-n- paylaşmaktadır. Akondroplaz-de görülen kran-yofas-yal özell-kler 

bu sendromda bulunmaz ve genell-kle 2. veya 3. yaşta teşh-s ed-l-r.58 
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4.1.7. Tedav)  
Çocukluk dönem-nde ortaya çıkab-lecek çeş-tl- ped-atr-k, nöroloj-k, anestez-yoloj-k ve 

ortoped-k zorluklar göz önüne alındığında, akondroplaz-l- çocukların tedav-s-nde 

mult-d-s-pl-ner b-r ek-b-n rolü kr-t-k öneme sah-pt-r.5 

 

4.1.7.1. Cerrah) Dışı Tedav)ler 

Akondroplaz-n-n neden olduğu kısa boy -ç-n büyüme hormonu (GH) tedav-s-n- olası b-r 

tedav- seçeneğ- olarak değerlend-rm-şt-r.59,60 L-teratür, tedav-n-n başlangıcında büyüme hızında 

b-r artış sağladığını, ancak etk-nl-ğ-n zamanla azaldığını göstermekted-r. Büyüme hormonu 

tedav-s-yle er-şk-n boyunda yalnızca yaklaşık 3 cm'l-k ek b-r uzama sağlanab-leceğ- 

b-ld-r-lm-şt-r.60 Bazı yazarlar, hızlı ancak sürdürülemeyen l-neer büyümen-n, bu hastalarda 

skolyoz ve k-fozun -lerlemes-ne yatkınlık oluşturab-leceğ-n- öne sürmekted-r.59 

Akondroplaz- tedav-s- -ç-n kl-n-k denemelerde bulunan -laçlar, anormal FGFR3 yolunu 

farklı mekan-zmalarla hedef almaktadır. Bu -laçlar arasında FGF l-gandlarını nötral-ze eden 

(rec-fercept), FGFR3 katal-t-k akt-v-tes-n- -nh-be eden (-nf-grat-n-b), RAS-ERK yolunu 

doğrudan -nh-be eden (mecloz-n)61 veya dolaylı olarak -nh-be eden (stab-l C-natr-üret-k pept-d 

(CNP) l-gandları - vosor-t-d)15 ajanlar bulunmaktadır.5 

 

4.1.7.2. Ekstrem)te Uzatma Cerrah)s) 
Toplum, uzun boya önem atfetmekte olup, kısa boylu b-reyler dezavantajlı olma 

eğ-l-m-nded-r.7 Kısa boy -le -lg-l toplumsal ön yargılar özell-kle adolesan dönemde ps-koloj-k 

rahatsızlıklara sebep olab-l-r.62 Bu b-reyler genell-kle a-leler- ve arkadaş çevreler-nden "farklı" 

h-ssetmekte, duygusal sıkıntılar yaşamakta ve aşağılık kompleks- gel-şt-rme eğ-l-m-nde 

olmaktadır.63 Günlük akt-v-teler, örneğ-n alışver-ş yapmak, toplu taşıma kullanmak ve temel 

banyo -le tuvalet h-jyen-n- sağlamak zorlayıcı olab-l-r.47,63,64 Akondroplaz-l- b-reyler-n a-leler-ne 

daha bağımlı olduğu göster-lm-şt-r.65 Etk-lenen b-reylerde, er-şk-n boyunu artırmak ve daha 

öneml-s- normal vücut oranlarını sağlamak, hayat kal-tes-n- artırmak amacıyla kapsamlı uzuv 

uzatma -şlem- düşünülmel-d-r.66 Alt ekstrem-telerde ortalama 25–30 cm'l-k b-r uzatma 

gerekt-rmekted-r.6 Tedav-n-n amacı, standart vücut oranlarına ulaşmak -ç-n gerekl- bacak ve kol 

uzunluğu ayarlamasını hesaplamak ve orantısızlığı mümkün olduğunca f-zyoloj-k oranlara 

yaklaştırarak düzeltmekt-r. Bu doğrultuda, m-n-mum 65 cm bacak uzunluğuna ulaşılması ve 

140 cm kısa boy eş-ğ-n-n aşılması hedeflenmel-d-r.64 

Farklı tekn-kler kullanılarak uygulanan uzuv uzatma -şlem-, bazı b-reyler -ç-n b-r 

seçenek olmaya devam etmekted-r, sıralı cerrah-ler -le ortalama femur ve t-t-ba toplam 20.5 cm 
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uzama sağlanmaktadır.7,15,67Ancak, uzatma artıkça kompl-kasyonlar sık görülmekte olup c-dd- 

sonuçlara yol açab-lmekted-r.6  

Akondroplaz- -ç-n b-rçok farklı cerrah- kem-k uzatma tekn-ğ- tanımlanmıştır.47,64 Kem-k 

uzatma cerrah-s-, deform-te düzeltme -le veya bağımsız olarak uygulanab-l-r. Uzatma 

prosedürler- -ç-n monolateral f-ksatörler, da-resel çerçeveler ve -ntramedüller ç-v-ler 

kullanılab-l-r. Cerrah- donanımlardak- -lerlemeler (örneğ-n, daha küçük ç-v-ler) hasta 

memnun-yet- ve konforunu artırırken, uzatma sürec-n-n güvenl-ğ-n- de -y-leşt-rm-şt-r. Ancak, 

s-multane uzatmalarla -lg-l- kes-n b-r f-k-r b-rl-ğ- bulunmamaktadır. Akondroplaz-l- hastalar -ç-n 

aynı anda b-rden fazla segment-n uzatılmasına yönel-k dört olası yaklaşım tanımlanmıştır;64 

l-teratürde herb-r-n-n örnekler-ne rastlamak mümkündür.66,68,69  

 

• Tüm dört segment)n aynı anda uzatılması. 

• Uzunlamasına eş zamanlı yöntem: Önce b-r tarafta femur ve t-b-a, ardından d-ğer 

tarafta uzatma yapılması. 

• Çapraz bacak (ters) yöntem-: Önce sağ femur ve sol t-b-anın, ardından tam ters-n-n 

uzatılması. 

• En)ne paralel yöntem: Önce her -k- femurun, ardından her -k- t-b-anın (veya tam 

ters-) benzer şek-lde uzatılması. 

 

 
Şek)l 9: Shabta- ve ark. yayınından alınan görsel70: 4 segment-n aynı anda uzatılması. 
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Şek)l 10: Shabta- ve ark. yayınından alınan görsel70: En-ne paralel yöntem -le önce b-lateral 

femur, tak-ben b-lateral t-b-a uzatılması.  

 

Cerrah- uzuv uzatma -şlem-nde klas-k olarak kort-kal uzun kem-kler osteotom- -le kes-l-r 

ve kem-k uzunluğunu artırmak -ç-n kademel- olarak d-straks-yon uygulanır.64,71 Klas-k 

ekstrem-te uzatma Il-zarov (s-rküler eksternal f-ksatörler) -le tanımlanmışken68,72-74, 

günümüzde -ntramedüller ç-v-ler üzer-nden uzatma yapılab-lmekted-r.7,47 
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4.1.7.2.1. Humerus  
Üst ekstrem-tede cerrah- müdahale genell-kle nad-ren gerekl-d-r; ancak, özell-kle k-ş-sel 

h-jyen sırasında ulaşma sorunları yaşayan b-reylerde humerus uzatma -şlem- düşünüleb-l-r.2,75 

Humerus uzatma planlanırken, d-stal humerustak- fleks-yon deform-tes- d-kkate alınmalı ve 

uygun şek-lde düzelt-lmel-d-r.76 Humerus uzatma ve rotasyonel deform-te düzelt-m- -ç-n 

monolateral veya mult-aks-el eksternal f-ksatörler kullanılab-l-r;  ancak, c-dd- deform-telerde 

s-rküler f-ksatörler terc-h ed-lmekted-r.47,77,78  

Yüksek kompl-kasyon oranına rağmen, b-lateral humerus uzatma sonrası hasta 

memnun-yet yüksekt-r. G-nebreda ve ark. akondroplaz-l- hastalarda b-lateral humerus uzatma 

-şlem- -le ortalama 10.3 cm uzama sağlanmış, kompl-kasyon oranı %23 olarak rapor ed-lm-ş ve 

hastaların %89'u fonks-yonel -y-leşme ve memnun-yet b-ld-rm-şt-r.75 Benzer şek-lde Laufer ve 

ark. akondroplaz-l- hastalarda monolateral eksternal f-ksatör kullanılarak yapılan b-lateral 

humerus uzatma -şlem- -le ortalama 10.8 cm uzama sağlanmış, kompl-kasyon oranı %37 olarak 

b-ld-r-lm-ş ve hastaların %92’s- fonks-yonel -y-leşme ve memnun-yet rapor etm-şt-r.79 

 
 

Şek)l 11: Monolateral eksternal f-ksatör -le humerus uzatmaya örnek. M-ndler ve ark. 

yayınından alınmış olup hastada 8 cm uzatma sağlanmıştır.5 
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4.1.7.2.2. Femur ve T)b)a  
Yasu- ve ark. çalışmasında akondroplaz- ve h-pokondroplaz-l- hastalarda yapılan alt 

ekstrem-te uzatma -şlemler-nde, ortalama uzama femur ve t-b-a toplam 20.3 cm olarak 

b-ld-r-lm-ş, kompl-kasyon oranı %45 olup en sık görülen sorunlar gec-km-ş kaynama, eklem 

sertl-ğ- ve p-n yer- enfeks-yonları olmuştur.69 Venkatesh ve ark. yayınında akondroplaz-l- 

hastalarda femoral uzatma -şlem- sonrası ortalama uzama 14.5 cm olarak rapor ed-lm-ş, 

kompl-kasyon oranı %41 olup en sık görülen sorunlar gec-km-ş kaynama, eklem sertl-ğ- ve 

kırıklar olmuştur. Çalışmada, kallus oluşum paternler- -le uzatma m-ktarı arasındak- -l-şk- 

değerlend-r-lm-ş ve daha fazla uzatma yapılan hastalarda eklem sertl-ğ- -le kırık r-sk-n-n arttığı 

bulunmuştur.80 Noonan ve ark. -se monolateral eksternal f-ksatör kullanılarak yapılan alt 

ekstrem-te d-straks-yon osteogenez- çalışmasında, 261 femur ve t-b-a vakasında ortalama 5.6 

cm -la 8.3 cm uzama sağlanmış, kompl-kasyon oranı %37 olarak b-ld-r-lm-ş ve en yaygın 

kompl-kasyonlar gec-km-ş kaynama, p-n yer- enfeks-yonları ve eklem kontraktürler- olmuştur.81 

 

 

 
Şek)l 12: Femur (A), t-b-a (B) ve humerusta (C) osteotom-y- tak-ben f-ksatör uygulaması, erken 

dönem graf-ler-. Görsel Ko ve ark. çalışmasından alınmıştır.82  
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Şek)l 13: M-ndler ve ark. yayınından alınmıştır:5 11 yaşında, ş-ddetl- d-z ve ayak b-leğ- varusu 

neden-yle ağrı ve yürüme problemler- yaşayan akondroplaz-l- b-r kız hastaya, klas-k Il-zarov 

çerçeves- kullanılarak alt bacakta ardışık b-lateral b-fokal eksen düzeltmes- ve toplam 7 cm 

uzatma (5 cm proks-mal, 2 cm d-stal t-b-ada) uygulandı.   
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4.2. D)straks)yon Osteogenez)  
Günümüzde, uzuv uzatma -ç-n kullanılan yöntemler ve c-hazlar, kem-k dokusunun 

yen-den -nşası veya uzatılması -ç-n d-straks-yon osteogenez- prens-b-ne dayanmaktadır. 

D-straks-yon osteogenez- (DO), b-r osteotom- (cerrah- kem-k kes-s-) sonrası kem-k 

segmentler-n-n mekan-k olarak kademel- olarak uzaklaştırılmasıyla yen- kem-k oluşumunun 

uyarıldığı b-yoloj-k b-r süreçt-r. Bu yöntem, uzuv uzatma ve deform-te düzeltme amacıyla 

yaygın olarak kullanılmaktadır.  

Yaygın olarak “kallotaz-” olarak da b-l-nen, vücudun doğal kem-k -y-leşme sürec-n- 

kullanarak h-poplast-k veya yeters-z kem-kler- uzatmayı amaçlayan ortoped-k b-r cerrah- 

yöntemd-r.83 

 

4.2.1. Fazlar  
Süreç 3 fazdan oluşmaktadır.  

 

• Latans Fazı - İlk )y)leşme 
o Osteotom-den hemen sonra başlar ve genell-kle 5-7 gün sürer. 

o Osteotom- hattında hematom oluşur ve enflamatuar hücreler bölgeye göç eder. 

o Anj-yogenez (yen- damar oluşumu) başlar ve mezenk-mal kök hücreler bölgeye 

göç ederek kem-k onarım sürec-n- başlatır. 

o F-bröz bağ dokusu oluşarak -k- kem-k ucu arasında geç-c- b-r köprü görev- görür. 

 

• D)straks)yon (Uzatma) Fazı – Yen) kem)k oluşumu ve rejenerasyon 

o Osteotom- yapılan kem-k segmentler- günde 1 mm (genell-kle 0.25 mm x 4 

seans) hızla b-rb-r-nden uzaklaştırılır. 

o Mekan-k ger-l-m, osteogenez sürec-n- uyarır ve kem-k rejenerasyonu başlar. 

o Merkezde f-bröz -nterzon (FI) adı ver-len, hücre açısından zeng-n b-r bölge 

oluşur. 

o Pr-mer -ntramembranöz kem-k oluşumu baskındır, ancak kem-k uçlarında 

enkondral oss-f-kasyon da görüleb-l-r. 

o Yen- damarlar gel-şerek osteoblast akt-v-tes-n- destekler ve kem-k matr-ks- hızla 

sentezlen-r. 
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• Konsol)dasyon (Maturasyon) Fazı – Kem)k sertleşmes) ve yen)den şek)llenme 

o D-straks-yon durdurulduktan sonra yen- oluşan kem-ğ-n m-neral-zasyon sürec- 

başlar. 

o Osteoblastlar tarafından yen- kem-k matr-ks- oluşturulur, osteoklastlar -se 

şek-llend-rme sürec-n- yönet-r. 

o Kem-k yoğunluğu artar, kort-kal-zasyon başlar ve yen- kem-k b-yomekan-k 

olarak daha güçlü hale gel-r. 

o Tam yük taşıma aşamalı olarak başlatılır, kem-k dokusu doğal sertl-ğ-ne ulaşır. 

 

 

 

 
Şek)l 14: D-straks-yon osteogenez- aşamaları. Cohen ve ark. çalışmasından alınmıştır.84 A: 

Osteotom-. B: Latans fazı. C: D-straks-yon fazı. D: Konsol-dasyon fazı 
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4.2.2. Moleküler ve Hücresel Mekan)zmalar  

• VEGF (vasküler endotelyal büyüme faktörü) → Yen- damar oluşumunu (anj-yogenez) 

teşv-k eder. 

• BMP’ler (kem-k morfogenet-k prote-nler-) ve TGF-β (transform-ng growth factor-beta) 

→ Osteoblast ve kondros-t farklılaşmasını destekler. 

• Runx2 ve Oster-x akt-vasyonu → Osteoblastların kem-k dokusuna dönüşmes-n- sağlar. 

• MEK-ERK ve Wnt s-nyal yolları → Osteoblast prol-ferasyonunu ve kem-k 

m-neral-zasyonunu düzenler. 

 

4.2.3. Etk)leyen Faktörler85 

• Uzatma hızı: Günde 1 mm opt-mald-r; daha hızlı uzatma f-bröz -y-leşmeye, daha yavaş 

uzatma -se erken kaynamaya yol açab-l-r. 

• Mekan-k stab-l-te: Dış f-ksatörler veya -ntramedüller ç-v-ler kullanılarak düzgün b-r çekme 

kuvvet- uygulanmalıdır. 

• Yumuşak doku uyumu: Kas, s-n-r ve damar yapılarının ger-lmes-n- önlemek -ç-n f-zyoterap- 

ve kademel- uzatma gerekl-d-r. 

• Aşamalı yük taşıma: Erken yük verme kem-k matürasyonunu hızlandırırken, aşırı yüklenme 

kırık r-sk-n- artırab-l-r. 

 

4.2.4. İl)zarov Tekn)ğ) )le D)straks)yon Osteogenez) 
D-straks-yon osteogenez- -le uzuv uzatma -şlem- -lk olarak 1905 yılında Cod-v-lla 

tarafından tanımlanmış olsa da86, bu tekn-k, Il-zarov’un d-straks-yon osteogenez- sırasında 

başarılı kem-k rejenerasyonunu yönlend-ren f-zyoloj-k ve mekan-k faktörler- bel-rlemes-ne 

kadar gen-ş çapta kabul görmem-şt-r. 

Il-zarov 1990 yılında tans-yon-stres etk-s-n-n kl-n-k uygulamalarını -nceleyen çalışmasında, 

uzuv uzatma -şlemler-nde kem-k rejenerasyonunun kontrollü d-straks-yon -le başarılı b-r şek-lde 

sağlanab-ld-ğ-n- ve ortalama 15-20 cm uzama elde ed-leb-ld-ğ-n- gösterm-şt-r.74  Bu çalışma, 

modern uzuv uzatma prosedürler-n-n temel-n- oluşturmuş ve Il-zarov tekn-ğ-n-n kl-n-k 

uygulanab-l-rl-ğ-n- detaylandırmıştır. Tekn-ğ-n temel prens-pler- aşağıda özetlenm-şt-r:  

 

• Tans-yon-Stres Prens-b-:  

o Kem-k ve yumuşak dokular, kontrollü mekan-k d-straks-yona yanıt olarak yen- 

kem-k, damar, kas ve s-n-r oluşturur. 

o Yavaş ve kontrollü d-straks-yon osteogenez-, kem-k nekrozu oluşmadan 

yen-lenmes-n- sağlar. 
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• Osteotom- (Kort-kotom-) Tekn-ğ- 

o Düşük enerj-l- kort-kotom- uygulanarak kem-k -l-ğ- kanlanması korunur, böylece 

opt-mal kem-k -y-leşmes- sağlanır. 

o Per-ost ve endost korunarak, damarlanmış yen- kem-k oluşumu desteklen-r. 

 

• D-straks-yon (Uzatma) Protokolü 

o Osteotom-den sonra 5-7 günlük b-r bekleme süres- (latans dönem-) uygulanır. 

o D-straks-yon genell-kle günde 1 mm olacak şek-lde (0.25 mm x 4 seans) 

başlatılır. 

o Kem-k oluşumu ve hastanın tolere edeb-lme durumu -zlenerek hız ayarlanab-l-r. 

 

• Il-zarov Eksternal F-ksatör Kullanımı 

o Da-resel eksternal f-ksatör, osteotom- bölges-n-n proks-mal-ne ve d-stal-ne 

yerleşt-r-l-r. 

o Çok yönlü düzeltme -mkânı sunarak eksensel, rotasyonel ve açısal 

deform-teler-n düzelt-lmes-ne olanak tanır. 

o F-ksatörün ger-l-m- hastaya özel ayarlanarak kem-k stab-l-tes- ve yumuşak doku 

adaptasyonu opt-m-ze ed-l-r. 

 

• Konsol-dasyon ve Kem-k Remodell-ng (Şek-llenme) Sürec- 

o İsten-len uzunluk elde ed-ld-kten sonra konsol-dasyon sürec- başlar. 

o Bu aşamada f-ksatör yer-nde kalır ve yen- kem-k m-neral-ze olarak güçlen-r. 

o Tam yük taşıma kademel- olarak teşv-k ed-l-r, böylece kem-k doğal olarak 

güçlenerek kalıcı hale gel-r. 

 

• Yumuşak Doku Adaptasyonu 

o Yavaş d-straks-yon, kontraktür, s-n-r hasarı ve damar problemler-n- önlemeye 

yardımcı olur. 

o F-z-k tedav-, eklem hareket açıklığını ve kas gücünü korumak -ç-n kr-t-k öneme 

sah-pt-r. 

 

• Kompl-kasyon Yönet-m- 

o P-n yer- enfeks-yonları, gec-km-ş kaynama ve eklem sertl-ğ- g-b- 

kompl-kasyonların önlenmes- -ç-n sıkı tak-p gerekl-d-r. 
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o D-straks-yon sırasında oluşab-lecek açısal deform-teler, f-ksatör ayarlanarak 

düzelt-lmel-d-r. 

 

Il-zarov’un klas-k tekn-ğ- yıllar -ç-nde pek çok cerrah tarafından kullanılmış ve sonuçlar 

yayınlanmıştır, ancak başarı oranı farklılık göstermekted-r.63,66,68,72,73,87,88  

• K-m ve ark. akondroplast-k hastalarda b-lateral femur ve t-b-a uzatılması sonucunda 

femurda ortalama 10.2 ± 2.4 cm, t-b-alarda -se ortalama 9.1 ± 2.0 cm uzama 

sağlamıştır. Toplamda 123 kompl-kasyon (%57 eklem, %38 kem-k kompl-kasyonu) 

b-ld-r-lm-ş olup, özell-kle femoral uzatma sonrası hastaların %68’-nde kalça 

fleks-yon kontraktürü gel-şm-şt-r, ancak çoğu m-nör yumuşak doku gevşetme 

prosedürler- ve f-zyoterap- -le düzelt-lm-şt-r.89 

• Kocaoğlu ve ark. çalışmasında akondroplast-k hastalarda femur ve t-b-anın b-lateral 

ve eş zamanlı uzatılması sonucunda femurda ortalama 7.07 cm, t-b-alarda -se 

ortalama 6.64 cm uzama sağlanırken, toplam kompl-kasyon oranı %5.68 rejenere 

kırık, %3.4 gec-km-ş matürasyon, %3.4 p-n d-b- enfeks-yonu, %5.7 geç-c- f-bula 

felc-, %1.1 geç varus deform-tes-, %1.1 d-z kontraktürü ve %1.1 d-z çıkığına 

sekonder kontraktür olarak b-ld-r-lm-şt-r.90  

• Shabta- ve ark. yayınında akondroplast-k hastalarda femur ve t-b-anın eş zamanlı 

b-lateral uzatılması sonucunda, femurda ortalama 7.2 cm, t-b-alarda -se ortalama 5.2 

cm uzama sağlanırken, hastaların %76’sında en az b-r advers olay gözlenm-şt-r. 

Toplam 78 advers olayın 35’- (%45), ek cerrah- g-r-ş-m gerekt-ren kompl-kasyonlar 

olarak sınıflandırılmıştır.70  

• Park ve ark. yayınında akondroplast-k hastalarda femur ve t-b-anın eş zamanlı 

b-lateral uzatılması sonucunda femurda ortalama 8.4 cm, t-b-alarda -se ortalama 9.8 

cm uzama sağlanırken, femoral uzatmada kompl-kasyon oranı %67.8, t-b-al 

uzatmada -se %41.1 olarak b-ld-r-lm-şt-r.91  

• Song ve ark. ser-s-nde akondroplast-k hastalarda femoral uzatma sonrasında 

ortalama 10.1 cm uzama sağlanırken, hastaların %38’-nde kalıcı kalça fleks-yon 

kontraktürü gel-şm-şt-r.92 Y-ne Song ve ark. b-lateral t-b-al uzatma sonucunda 

ortalama 9.2 cm (%60 oranında uzama) sağlamış olup, hastaların %54’ünde t-b-al 

büyüme hızında azalma gözlem-şt-r.93  

• Saleh ve ark. akondroplaz- hastalarda femur ve t-b-ada ortalama 15 cm uzama 

sağlamış, kompl-kasyon oranı %30 olarak rapor ed-lm-şt-r.66 
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• Aldegher- ve ark. yayınında hastaların %85-95’- cerrah-den memnun kaldığını 

b-ld-r-rken, ortalama uzama m-ktarı femur ve t-b-a toplam 16 cm olarak rapor 

ed-lm-şt-r; ancak %35 oranında kompl-kasyon gel-şm-şt-r.68 

• Lav-n- ve ark. akondroplaz-l- hastalarda ortalama femur ve t-b-a toplam 15 cm 

uzama sağlamış, %90’ı ps-koloj-k olarak -y-leşme b-ld-rm-ş ve kompl-kasyon oranı 

%30 olarak tesp-t etm-şt-r..72 

• Va-dya ve ark. çalışmasında b-fokal t-b-al osteotom- -le ortalama 12.5 cm uzama 

elde ed-l-rken, majör kompl-kasyon oranı %38 olarak rapor ed-lm-şt-r.73 

• De Bast-an- ve ark. alt ekstrem-te uzatma -şlemler- -le ortalama femur ve t-b-a 

toplam 14 cm uzama sağlamış, ancak gec-km-ş kaynama ve enfeks-yon g-b- 

kompl-kasyonlar neden-yle %28’l-k b-r kompl-kasyon oranı gözlem-şt-r.87 

• Perett- ve ark. aşamalı uzatma yöntem-yle yapılan cerrah-lerde t-b-a ve femurda 

toplam ortalama 15 cm uzama sağlamış, ancak kompl-kasyon oranını %40 olarak 

b-ld-rm-şt-r.88  

 

 

4.2.5. D)ğer Yöntemler ve Karşılaştırması 
G-nebreda Martí ve ark.94 çalışmasında, Il-zarov yöntem- -le monolateral eksternal 

f-ksatör kullanılan uzatma prosedürler- karşılaştırılmıştır. Çalışma, farklı hasta gruplarına göre 

bu -k- yöntem-n avantajlarını ve dezavantajlarını değerlend-rmekted-r, sonuçlar tabloda 

özetlenm-şt-r.94 

Mastragost-no ve ark. çalışmasında, kapsamlı uzuv uzatma tekn-kler- karşılaştırılmış ve 

uzun sürel- uzatma -şlemler-nde yumuşak doku adaptasyonunun önem- vurgulanmıştır. 

Çalışmada -ncelenen farklı tekn-kler tabloda özetlenm-şt-r. Uzatma m-ktarına ve hastanın kl-n-k 

durumuna bağlı olarak en uygun yöntem-n seç-lmes- gerek-r. Uzun sürel- uzatma -şlemler-nde 

yumuşak doku uyumu kr-t-kt-r. Hızlı uzatma -le eklem sertl-ğ-, s-n-r ger-lmes- ve damar 

kompl-kasyonları r-sk- artmaktadır. Büyük m-ktarda uzatma gerekt-ren durumlarda da-resel 

f-ksatörler veya komb-ne tekn-kler terc-h ed-lmel-d-r.95 
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Kr)ter S)rküler (İl)zarov) f)ksatör Monolateral eksternal f)ksatör 

Uzatma kapas)tes)  
20-25 cm’ye kadar uzatma 

mümkündür. Çok büyük 

uzatmalarda daha güvenl-d-r. 

Daha kısa uzatma yapılab-l-r 

(12-18 cm). Büyük uzatma 

planlanan hastalar -ç-n uygun 

olmayab-l-r. 

Düzeltme kapas)tes)  
Mult-planar düzeltme yapılab-l-r 

(açısal, rotasyonel ve eksensel 

düzeltmeler mümkündür). 

Açısal ve rotasyonel düzeltme 

kapas-tes- sınırlıdır. Sadece 

eksensel (doğrusal) uzatma -ç-n 

uygundur. 

Kompl)kasyon 
oranı  

%35-45 arasında değ-şmekted-r. 

En yaygın sorunlar: eklem 

sertl-ğ-, kas kontraktürler- ve 

gec-km-ş kaynama. 

%25-35 arasında değ-şmekted-r. 

En yaygın sorunlar: p-n yer- 

enfeks-yonları, d-z -nstab-l-tes- 

ve gec-km-ş kaynama. 

Kem)k kaynama 
süres) 

Daha uzun süreb-l-r (ortalama 

12-18 ay). Ancak kem-k kal-tes- 

genell-kle daha -y- olur. 

Daha kısa sürede -y-leşeb-l-r (8-

12 ay). Ancak kaynama kal-tes- 

bazen daha düşük olab-l-r. 

Ağrı ve hasta 
konforu  

Hasta konforu daha düşüktür, 

c-hazın büyüklüğü hareketler- 

kısıtlayab-l-r. 

Hasta konforu daha yüksekt-r, 

hareket kab-l-yet- daha -y-d-r. 

Yük verme sürec)  
Cerrah- sonrası erken dönemde 

başlanab-l-r.  

Cerrah- sonrası erken dönemde 

başlanab-l-r. 

F)ksatör süres)  
Daha uzun süre f-ksatör 

kullanımı gerekt-r-r (12-18 ay). 

Daha kısa sürede f-ksatör 

çıkarılab-l-r (8-12 ay). 

End)kasyonlar 
Büyük uzatma gerekt-ren 

hastalar, açısal deform-tes- 

olanlar, çocuk hastalar. 

Daha kısa uzatma gerekt-ren, 

er-şk-n hastalar, sadece uzunluk 

farkını g-dermek -steyenler. 

Tablo 1: Ekstrem-te uzatma tekn-kler-n-n karşılaştırılması. G-nebreda ve ark. çalışmasından 

özetlenm-şt-r.94 
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 Avantaj Dezavantaj End)kasyon 

Monolateral eksternal f)ksatör 
)le uzatma 

Daha az hac-ml- ve hastanın 

tolere edeb-lmes- daha kolaydır. 

Açısal ve rotasyonel düzeltme 

yapma kapas-tes- sınırlıdır, uzun 

sürel- stab-l-te daha zayıftır. 

Daha kısa uzatma gereks-n-mler- 

olan hastalarda kullanılır. 

S)rküler (İl)zarov) eskternal 

f)ksatör )le uzatma 

Mult-planar (çok eksenl-) 

düzeltmeler yapılab-l-r, daha 

sağlam f-ksasyon sağlar. 

C-hazın büyük olması hasta 

konforunu azaltab-l-r, uzun 

kullanım süres- gerekeb-l-r. 

Ş-ddetl- açısal deform-tes- olan 

ve büyük m-ktarda uzatma 

gerekt-ren hastalar -ç-n -deald-r. 

Komb)ne (Monolateral + 

S)rküler) tekn)k 

Hem uzun kem-k uzatması hem 

de açısal düzeltme yapılab-l-r, 

hasta konforu monolateral 

f-ksatöre kıyasla daha -y-d-r. 

Cerrah- olarak daha karmaşıktır, 
f-ksasyon süreler- uzayab-l-r. 

Hem uzatma hem de deform-te 

düzeltmes- gereken karmaşık 

vakalar -ç-n uygundur. 

İntramedüller ç)v) + eksternal 

f)ksatör (H)br)d tekn)k) 

Eksternal f-ksatör süres-n- 

azaltır, hastanın erken yük 

taşımasını sağlar. 

İntramedüller ç-v-n-n erken 

yerleşt-r-lmes-, enfeks-yon 

r-sk-n- artırab-l-r. 

Büyük uzatma planlanan 

hastalar. 

Aşamalı uzatma (Staged 
lengthen)ng) 

Daha az yumuşak doku ger-l-m- 

oluşturur, kompl-kasyon r-sk-n- 

azaltab-l-r. 

Toplam tedav- süres- uzar, 

b-rden fazla cerrah- -şlem 

gerekt-r-r. 

Çok büyük m-ktarda (>20 cm) 

uzatma gereken durumlar. 

Tablo 2: Ekstrem-te uzatma tekn-kler-n-n karşılaştırılması. Mastragost-no ve ark. çalışmasından özetlenm-şt-r.95
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Blondel ve ark. çocuklarda heksapodal f-ksatör kullanarak yapılan uzatma -şlemler-nde 

başarılı sonuçlar elde ett-kler-n-, l-teratürdek- geleneksel Il-zarov yöntem-yle kıyasla mekan-k 

stab-l-te ve hasta konforu açısından avantajlar sunduğunu bel-rtm-şt-r.96 L-teratürde heksapodal 

s-stem kullanımını -çeren sınırlı sayıda çalışma bulunmaktadır. 

 

4.2.6. Cerrah) Sonrası Tak)p  
 

4.2.6.1. Uzatma M)ktarı ve Hızı  
Çoğu kl-n-k, standart Il-zarov protokolünü tak-p ederek, osteotom-den 5-7 gün sonra 

d-straks-yonun başlatılmasını önermekted-r. Günlük uzatma hızı genell-kle 1 mm olup, 4’e 

bölünerek günde 4 kez 0.25 mm’l-k uzatma uygulanmaktadır.69,80,81  

 

 Femur (cm) T)b)a (cm) Humerus (cm) 

Kocaoğlu ve ark.90 7.07 6.64 - 

Yasu) ve ark.69  7.2 7.1 - 

Shabta) ve ark. 70 7.2 5.2 - 

Park ve ark.91 8.4 9.8 - 

Song ve ark. 92,93 7.8 9.2 - 

K)m ve ark.89 10.2 9.1 - 

Venkatesh ve ark.80 13.2 - - 

Va)dya ve ark. 73 - 5.6 - 

G)nebreda ve ark. 75 - - 7.8 

Laufer ve ark. 79 - - 8 

Tablo 3: L-teratürde femur, t-b-a ve humerus -ç-n uzatma m-ktarları.  

 

4.2.6.2. Yük Verme  
Yük verme -ç-n kl-n-klerde farklı uygulamalar mevcuttur. Başlangıçta yük taşıma 

kısıtlayarak ve yeterl- kallus oluşumu gözlemlend-kten sonra kademel- olarak yük vermeye 

başlayan yayınlar varken 80,89 kl-n-ğ-m-zde cerrah- sonrası erken dönemde hastalar basarak 

mob-l-ze olab-l-r.  

Eğer -ntramedüller ç-v- kullanılmışsa, yük taşıma ç-v- üzer-nden daha erken 

başlatılab-l-r.95 Motor-ze ç-v-lerde -se yük verme -ç-n kallus oluşumu beklen-r. F-ksatörler-n 
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d-nam-k hale get-r-lmes- (d-nam-zasyon) uygulanarak, f-ksatör çıkarılmadan önce kem-ğ-n tam 

yük taşımasına uyum sağlaması teşv-k ed-l-r.81 

 

4.2.6.3. F)z)k Tedav) ve Rehab)l)tasyon  
F-z-k tedav- amel-yat sonrası hemen başlatılmalı, eklem hareket açıklığı 

korunmalıdır.72,88  

Femur uzatmalarında d-z ekstans-yon egzers-zler-, t-b-a uzatmalarında ayak b-leğ- 

dors-fleks-yon egzers-zler- öncel-kl-d-r.68,80 D-z ve ayak b-leğ- kontraktürler-n- önlemek -ç-n 

günlük germe ve güçlend-rme egzers-zler- uygulanmalıdır.73 

Humerus uzatma yapılan hastalarda, d-rsek fleks-yon kontraktürünü önlemek -ç-n akt-f 

ve pas-f hareket açıklığı egzers-zler- öner-lmekted-r.79 

 
4.2.6.4. Kaynama ve İmplant Çıkarma  

Kem-k -y-leşmes- sürec-, d-straks-yon aşamasında her 3-4 haftada b-r ve konsol-dasyon 

aşamasında her 6-8 haftada b-r röntgen -le tak-p ed-lmel-d-r.63,81  

Kes-n süre kem-k -y-leşme hızına bağlı olarak değ-şmekted-r.69 F-ksatörlerde en az 2mm 

kalınlıkta 4 korteks kallus dokusu görüldükten sonra d-nam-zasyon uygulanıp 1 ay 

mob-l-zasyon sonrası f-ksatör çıkarılab-l-r.  

 
4.2.7. Kompl)kasyonlar 

L-teratür, uzatma -şlem-n-n yüksek mal-yet ve r-sklerle gerçekleşt-r-ld-ğ-n- 

göstermekted-r.68 Çocuklarda kısa boy -ç-n yapılan uzatma -şlemler-ne da-r b-rçok rapor, 

öneml- kompl-kasyon oranlarını b-ld-rmekted-r. Bu kompl-kasyonlar arasında p-n yer- 

enfeks-yonları, zayıf rejenerat oluşumu, gec-km-ş kaynama, kaynamama, kıkırdak hasarı, 

eklem sertl-ğ-, eklem kontraktürler-, eklem deform-teler- ve subluksasyon, nöroloj-k ve 

vasküler bozukluklar yer almaktadır.62,66,73,89,97-99 

Gec)km)ş kaynama ve kaynamama en yaygın kompl-kasyonlardan b-r- olup, 

çalışmalarda %10 -la %45 arasında değ-şen oranlarda rapor ed-lm-şt-r.69,80,81,95 Gec-km-ş 

kaynama veya kaynamama durumlarında, kem-k greft-, kem-k -l-ğ- enjeks-yonu veya sıkıştırma 

tekn-kler- uygulanmaktadır.68,81  

P)n yer) enfeks)yonları, özell-kle eksternal f-ksatör kullanılan vakalarda sık 

görülmekte olup, kompl-kasyon oranı %20-40 arasında değ-şmekted-r.73,89,100 P-n yer- 

enfeks-yonları yaygın olup, düzenl- lokal bakım ve oral ant-b-yot-kler -le yönet-lmekted-r. Bazı 
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çalışmalar, enfeks-yon r-sk-n- azaltmak -ç-n prof-lakt-k ant-b-yot-k kullanımını 

önermekted-r.80,89 

Eklem sertl)ğ) ve kontraktürler, özell-kle büyük m-ktarda uzatma yapılan hastalarda 

ortaya çıkmakta ve ortalama %25-40 oranında b-ld-r-lmekted-r.72,80,81 Eklem kontraktürler- 

gel-ş-rse, uzun sürel- f-z-k tedav- veya ek yumuşak doku gevşetme cerrah-s- gerekeb-l-r.72 

Nöroloj)k ve vasküler kompl)kasyonlar, s-n-r ger-lmes- ve dolaşım bozuklukları 

neden-yle bazı vakalarda görülmüş, ancak genel olarak daha düşük oranlarda (%5-15) 

b-ld-r-lm-şt-r.88,95 

Kırıklar ve deform)te gel)ş)m), uzatma sürec-nde kem-k m-neral-zasyonunun yeters-z 

olması neden-yle meydana gelm-ş ve bazı çalışmalarda %10-30 arasında değ-şen oranlarla 

rapor ed-lm-şt-r.68,80,89  

D)z )nstab)l)tes) ve açısal deform)teler, özell-kle alt ekstrem-te uzatmalarında sık 

görülmekte olup, vakaların %20-35’-nde ek cerrah- müdahale gerekt-rm-şt-r.69,73,100  

Sonuç olarak, uzuv uzatma cerrah-s- akondroplaz-l- hastalarda öneml- kazanımlar 

sağlasa da, c-dd- kompl-kasyon r-sk- taşımaktadır. Özell-kle büyük m-ktarda (>15 cm) uzatma 

yapılan hastalarda eklem ve yumuşak doku problemler- daha sık görülmekte olup, uzatma 

sürec-n-n d-kkatl- planlanması ve mult-d-s-pl-ner tak-p gerekmekted-r.  
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5. GEREÇ VE YÖNTEM 
 

5.1. Çalışma T)p) 

Tek merkezl- retrospekt-f çalışmada akondroplaz-k hastalarda kem-k uzunluğuna 

bakılmaksızın %30’un üzer-nde segment uzatma cerrah-s- uygulanan hastaların sonuçları 

-ncelend-. 

 

5.2. Örneklem Büyüklüğü  
Gerekl- örneklem büyüklüğü G*power 3.1 programında hesaplanmış olup alfa 0.05, güç 

0.90 ve etk- büyüklüğü 0.3 olmak üzere çalışma -ç-n gereken m-n-mum örneklem büyüklüğü 

23’tür.  

 

5.3. Et)k Kurul Onayı  
Çalışma Ankara Üniversitesi İnsan Araştırmaları Etik Kurulu’nda İ09-686-24 kabul 

numarası ile 17 Ekim 2024 tarihinde onaylandı. 

 

5.4. Hasta Seç)m)  
Etik kurul onayı alınmasını takiben “akondroplazi” ICD ile arşivden 2017-2024 yılları 

arasındaki hastalar tarandı. Tarama sonrası hastalar dahil edilme ve eleme kriterleri için 

değerlendirildi. 

Dah)l ed)lme: 2017-2024 yılları arasında, Ankara Ün-vers-tes- Ortoped- ve Travmatoloj- 

bölümünde, akondroplaz- tanısı -le, -l-zarov, taylor frame ya da LRS (l-mb reconstrunct-on 

system) -le ekstrem-te uzatma cerrah-s- uygulanan hastalar çalışmaya dah-l ed-ld-. 

Dışlanma kr)terler): Akondroplaz- dışında genet-k hastalığı olan, akondroplaz- dışı tanılar 

-le ekstrem-te uzatma cerrah-s- uygulanan, ç-v- üzer-nden uzatma yapılan, ve 1 yıldan daha kısa 

tak-b- olan hastalar dışlandı.  

Çalışmaya dah-l ed-len ve dışlanan hastalar Şek-lde özetlenm-şt-r.  
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Şek)l 15: Çalışmaya dah-l ed-len ve dışlanan hastalar 

 

 

2017-2024 
"Akondroplazi" tanılı hastalar

N= 40

Ekstremite uzatma cerrahisi 
uygulanan hastalar 

N= 35

Dahil edilen
N= 24 

Çivi üzerinden uzatma N=8
<1 yıl takip N=3

Tedavisi devam eden hastalar N=5
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5.5. Arş)vden Ver) Toplama  
 

5.5.1. Hasta Bazlı Ver)ler 

Yaş, c-ns-yet, uzatılan segmet sayısı ve hang- segmentler olduğu, uzatma sıralaması, a-le 

öyküsü, d-zde varus veya valgus deform-tes-, başvuru bacak uzunluk boyu, toplam uzatma 

m-ktarı ve yüzdes-, eşl-k eden skolyoz, lordoz, serv-kal -nstab-l-te, d-zde bağ laks-tes-, f-bular 

overgrowth, tors-yonel deform-teler kayded-ld-.  

Hastaların kem-k ve fonks-yonel durumunu değerlend-rmek -ç-n ASAMI skoru kullanıldı. 

Il-zarov Yöntemler-n- Çalışma ve Uygulama Derneğ- skoru (ASAMI - Assoc-at-on for the 

Study and Appl-cat-on of Methods of Il-zarov) ekstrem-te uzatma ve rekonstrüks-yon 

-şlemler-n-n sonuçlarını değerlend-rmek -ç-n yaygın olarak kullanılan b-r s-stemd-r;101,102 

kem-k sonuçlar ve fonks-yonel sonuçları değerlend-r-r. Kem-k -ç-n kaynama, deform-te, uzuv 

uzunluk farkı ve enfeks-yon; fonks-yon -ç-n -se akt-t-ve, aksama, sertl-k, refleks sempat-k 

d-strof- (RSD) ve ağrı -ncelen-r.103  

 

 Tanım  

Mükemmel Kaynama mevcut, enfeks-yon yok, deform-te < 7°, uzuv uzunluk farkı < 

2.5 cm 

İy) Kaynama mevcut + aşağıdak-lerden herhang- -k-s-: enfeks-yon yok, 

deform-te < 7°, uzuv uzunluk farkı < 2.5 cm 

Orta Kaynama mevcut + aşağıdak-lerden yalnızca b-r-: enfeks-yon yok, 

deform-te < 7°, uzuv uzunluk farkı < 2.5 cm 

Kötü 
 

Kaynamama, yen-den kırılma veya kaynama + enfeks-yon + deform-te > 

7° + uzuv uzunluk farkı > 2.5 cm 

Tablo 4: ASAMI skorlaması, kem-k değerlend-rme kr-terler-. Tablo Shah-d ve ark.103 

yayınından Türkçe’ye çevr-lerek kullanılmıştır.  
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 Tanım  

Mükemmel Akt-f, aksama yok, m-n-mal sertl-k (d-z ekstans-yon kaybı < 15° / ayak 

b-leğ- dors-fleks-yon kaybı < 15°), refleks sempat-k d-strof- (RSD) yok, 

önems-z ağrı 

İy) Akt-f, ancak aşağıdak-lerden b-r- veya -k-s- mevcut: aksama, sertl-k, RSD, 

bel-rg-n ağrı 

Orta Akt-f, ancak aşağıdak-lerden üçü veya tümü mevcut: aksama, sertl-k, RSD, 

bel-rg-n ağrı 

Kötü İnakt-f (yaralanma neden-yle -şs-z veya günlük akt-v-teler- 

gerçekleşt-rememe) 

Başarısız Ampütasyon 

Tablo 5: ASAMI skorlaması, fonks-yonel değerlend-rme kr-terler-. Tablo Shah-d ve ark.103 

yayınından Türkçe’ye çevr-lerek kullanılmıştır.  

 

5.5.2. Segment Bazlı Ver)ler 
Cerrah- tar-h-, taraf, segment, uzatmada kullanılan c-haz (İl-zarov, Taylor Frame, LRS), 

toplam f-ksatör süres-, uzatma süres-, konsol-dasyon süres-, ex-f-x -ndex kayded-ld-.  

 

5.5.3. Kompl)kasyonlar  
Tedav- sonrası kırık varlığı ve var -se yönet-m-, tedav- sonrası gel-şen deform-teler veya 

kontraktürler -le bunların yönet-m- kayded-ld-. Yüzeyel p-n d-b- enfeks-yonları hemen her 

hastada görülmekle b-rl-kte cerrah- tedav- gerekt-rmeden oral ant-b-yot-k -le tedav- ed-leb-lmes- 

neden- -le kompl-kasyon olarak değerlend-r-lmed-. Cerrah- sonrası gel-şen kırıklar, 

deform-teler, kontraktürler, debr-dman gerekt-ren enfeks-yonlar kompl-kasyon kabul ed-ld-.  
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5.6. Radyoloj)k Ölçümler 
Hastalar cerrah- önces- ve sonrası -lg-l- segment-n 2 yönlü graf-ler- ve bacak uzunluk graf-s- 

-le değerlend-r-ld-. Bacak uzunluk graf-ler-nde bacak uzunluk ölçümünü tak-ben mekan-k aks, 

mekan-k akstan sapma, eklem hattı açısı, lateral d-stal femoral açı ve med-al proks-mal t-b-al 

açı değerlend-r-ld-.  

Alt ekstrem)te mekan)k aks (MA - Mechan'cal ax's): Femur başı merkez- -le ayak b-leğ- 

mort-s- merkez- arasındak- doğru ç-z-ld-, bacak uzunluk ölçümü de bu ç-zg- -le yapıldı.  

Mekan)k akstan sapma (MAD - Mechan'cla ax's dev'at'on): D-z eklem merkez-nden alt 

ekstrem-te mekan-k aks ç-zg-s-ne olan uzaklık ölçüldü.  

Eklem hattı açısı (JLCA - Jo'nt l'ne convergence angle): D-z eklem-n-n med-al ve lateral 

eklem aralığı arasındak- açı farkı ölçüldü. Normalde 00-20 arasındadır. Med-al JLCA artışı 

valgus, lateral JLCA artışı varus deform-tes-n- göster-r.104 Bu açı, kem-ksel deform-teye 

eklemden ne kadar katkı sağlandığını ve d-zde bağ laks-tes-n- göstermekted-r. 

Lateral d)stal femoral açı (LDFA): Femur mekan-k aksı -le d-stal femoral eklem yüzey- 

arasındak- açı ölçüldü. (Normal değerler 80° - 85° arasındadır. 85°’den büyük olması varus, 

80°’den küçük olması valgus deform-tes-n- göster-r.)105,106  

Med)al proks)mal t)b)al açı (MPTA): T-b-al mekan-k aksı -le proks-mal t-b-al eklem 

yüzey- arasındak- açı ölçüldü. (Normal değerler 85° - 90° arasındadır. 90°’den büyük olması 

valgus, 85°’den küçük olması varus deform-tes-n- göster-r.)105,106  
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Şek)l 16: 5 yaş erkek hasta (EÇ), -l-zarov -le b-lateral t-b-a uzatma yapılan hastanın cerrah- 

önces- graf-s-.  

Alt ekstrem#te mekan#k aks sarı #le ç#z#lm#şt#r. Sol bacakta mekan#k eksenden sapma sarı ç#zg# 

#le göster#lm#şt#r. JLCA pembe ç#zg#ler #le ç#z#lerek ölçülmüştür.  LDFA ve MPTA mav# ç#zg#ler 

#le ç#z#lerek ölçülmüştür.  
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Şek)l 17: 6 yaş kız hasta (BT), Taylor Frame -le b-lateral t-b-a uzatma yapılan hasta. (A) Cerrah- 

önces- görüntüleme. Alt ekstrem#te mekan#k aks sarı #le ç#z#lm#şt#r. Mekan#k eksenden sapma 

pembe ç#zg# #le göster#lm#şt#r. JLCA yeş#l ç#zg#ler #le ç#z#lerek ölçülmüştür.  LDFA ve MPTA 

mav# ç#zg#ler #le ç#z#lerek ölçülmüştür. (B) Cerrah- sonrası erken dönem görüntüleme, 

ostoetom- hattı görünüyor. (C) Uzatma sonrası görüntüleme. 12 cm uzatma sağlanmış. (D) 

Taylor Frame çıkarılması sonrası görüntüleme ve ölçümler. 
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5.7. İstat)st)k ve Anal)z  
İstatistiksel analizler, StataMP13 (StataCorp. Stata Statistical Software: Release 13) 

programı kullanılarak gerçekleştirildi. Verilerin normal dağılım gösterip göstermediğini 

belirlemek amacıyla Shapiro-Wilk testi uygulandı. Kategorik değişkenlerin analizi için Ki-kare 

testi ve Fisher kesin testi tercih edildi. İki grup arasındaki karşılaştırmalarda, veriler parametrik 

dağılım gösterdiğinde bağımsız örneklem t-testi, non-parametrik olduğunda ise Mann-Whitney 

U testi kullanıldı. İkiden fazla grubun analizinde, parametrik veriler için ANOVA testi, non-

parametrik veriler için ise Kruskal-Wallis testi uygulandı. İstatistiksel anlamlılık sınırı olarak 

p<0.05 kabul edildi. 

Korelasyon anal-zler-nde, her -k- değ-şken de parametr-k dağılım gösterd-ğ-nde Pearson 

korelasyon test-, en az b-r değ-şken-n non-parametr-k olması durumunda -se Spearman 

korelasyon test- kullanıldı. Spearman Rho değerler-n-n yorumlanmasında, Chan ve 

arkadaşlarının çalışmasına göre; 0.01-0.19 arasında -l-şk-s-z, 0.20-0.29 arasında zayıf, 0.30-

0.39 arasında orta düzeyde, 0.40-0.69 arasında güçlü ve 0.70'-n üzer-nde çok güçlü -l-şk- olarak 

değerlend-r-ld-.107 
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6. BULGULAR 
 

6.1. Hasta Bazlı Ver)ler 

 
6.1.1. Demograf)k Özell)kler ve Genel B)lg)ler 

Çalışmaya dah-l ed-len 24 hastanın ortalama yaşı 7.21 ± 3.16’dır (m-n: 5 – maks:15). 

Hastaların 16’sı kız (%66.67) ve 8’- erkekt-. (%33.33). Kızlarda ortalama yaş anlamlı yüksekt- 

(8.31 ± 3.38 vs 5.00 ± 0.00, p=0.0033). 

Ortalama tak-p süres- 42.92 ± 17.28 (m-n: 14 – maks: 85) aydı. 20 hastada (%83.33) 2 

segment, 4 hastada (%16.67) 4 segment opere ed-ld-. 

Hastaların heps- en-ne paralel yönteme uygun amel-yat ed-ld-. 17 hastada (%70.83) 

b-lateral t-b-a, 3 hastada (%12.50) b-lateral femur, 3 hastada (%12.50) b-lateral femur + t-b-a 

ve 1 hastada (%4.17) b-lateral femur + humerus uzatma yapıldı. 

 

 
Şek)l 18: Hastalarda opere ed-len segmentler-n dağılımı 

 

Hastaların 3’ünün (%12) akondroplaz- har-c- ek hastalıkları vardı. 4 hastada (%16.67) 

akondroplaz- a-le öyküsü mevcuttu.  

 

  

17
71%

3
12%

3
13%

1
4%

Segmentler

Bilateral tibia

Bilateral femur

Bilateral femur + tibia

Bilateral femur + humerus
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6.1.2. Fenot)p)k Özell)kler 
Hastaların 3’ünde (%12.50) lordoz,  4’ünde (%16.67) skolyoz ve 4’ünde (%16.67) d-zde 

bağ laks-tes- mevcuttu. Çalışma grubunda serv-kal -nstab-l-tes- olan hasta yoktu. F-bular 

overgrowth 8 hastada (%33.3) görüldü. 14 hastada (58.33%) tors-yonel deform-te mevcuttu. 

9 hastada (%37.50) b-lateral, 4 hastada (%16.67) tek taraflı varus deform-tes- mevcuttu. 12 

hastada (%50.00) sağ d-zde varus, 10 hastada (%41.57) sol d-zde varus deform-tes- vardı.  

2 hastada (%8.33) b-lateral, 4 hastada (%16.67) tek taraflı valgus deform-tes- mevcuttu.  4 

hastada (%16.67) sağ d-zde valgus, 4 hastada (%16.67) sol d-zde valgus deform-tes- vardı.  

 

6.1.3. Radyoloj)k Ölçümler  

Sağ d-zde mekan-k akstan sapma ortalama 19.69 ± 26.04mm, sol d-zde 20.75 ± 

28.51mm’d-r.  JLCA sağda ortalama 5.17 ± 4.96o ve solda 3.80 ± 3.84o’d-r. LDFA sağda 

ortalama 91.75 ± 9.38o ve solda 92.41 ± 9.06o’d-r. MPTA sağda ortalama 86.15 ± 8.54o ve 86.16 

± 6.22o’d-r.  

 

 SAĞ SOL p 

MAD (mm) 19.69 ± 26.04 20.75 ± 28.52 0.6682 

JLCA 5.17 ± 4.96 3.80 ± 3.85 0.3757 

LDFA 91.76 ± 9.38 92.41 ± 9.07 0.5580 

MPTA 86.15 ± 8.54 86.16 ± 6.22 0.8638 

Bacak uzunluk  36.88 ± 8.06 36.85 ± 7.93 0.6780 

Tablo 6: Hastalarda bacak uzunluk graf-s-nde koronal plan ölçümler- özetlenm-şt-r.  

MAD: mekan#k akstan sapma, JLCA: jo#nt l#ne convergence angle, LDFA: lateral d#stal 

femoral açı, MPTA: med#al proks#mal t#b#al açı.  
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Şek)l 19: Alt ekstrem-tede sadece femur uzatma yapılan 4 hastada 113.60 ± 34.99 mm uzama 

sağlandı. Sadece t-b-a uzatma yapılan 17 hastada 107.09 ± 15.42 mm uzama sağlandı. Sadece 

t-b-a ya da sadece femur uzatılan 21 hastada toplam uzatma m-ktarı 108.33 ± 19.51 mm’d-r. 

T-b-a ve femur uzatılan 3 hastada toplam uzatma 224.33 ± 10.36 mm’d-r. Uzatmanın 114.73 ± 

10.44 mm’s- t-b-adan, 109.60 ± 14.56 mm’s- femurdan yapılmıştır. Tüm çalışma grubunda 

toplam alt ekstrem-te kem-k uzatma m-ktarı 122.83 ± 43.31 mm’d-r.  
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6.1.4. ASAMI Skoru  
ASAMI skorlarına bakıldığında fonks-yonel değerlend-rmede, 1 (%4.17) hasta ortalama, 

10 (%41.67) hasta -y- ve 13 (%54.17) hasta mükemmeld-r. Kem-k değerlend-rmede -se 6 

(%25.00) hasta kötü, 4 (%16.67) hasta -y- ve 14 (%58.33) mükemmel durumdadır.  

 

 
Şek)l 20: Hastaların ASAMI skor dağılımı.   

 

6.1.5. Kompl)kasyonlar  
18 hastada kırık gel-şmem-şken, 3 hastada tek, 3 hastada 2 segmentte kırık olduğu görüldü. 

Kırık oluşumu erkeklerde anlamlı fazla -d- (%6.25 vs %62.50, p=0.007).  
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 TOPLAM  
N=24 

KADIN 
N=16 

ERKEK 
N=8 

p 

Yaş 7.21 ± 3.16 8.31 ± 3.38 5.00 ± 0.00 0.0033 
Tak<p süres<  42.92 ± 17.28 43.75 ± 19.83 41.25 ± 11.56 0.7464 
A<le öyküsü  4 (16.67) 4 (25.00) 0 (0.00) 0.121 
Ek bulgular  

Lordoz 
Skolyoz 
D<z laks<te 
F<bular overgrowth 

 
3 (12.50) 
4 (16.67) 
4 (16.67) 
8 (33.33) 

 
2 (12.50) 
3 (18.75) 
2 (12.50) 
5 (31.25) 

 
1 (12.50) 
1 (12.50) 
2 (25.00) 
3 (37.50) 

 
1.000 
0.593 
0.407 
0.759 

Tors<yonel deform<te 14 (58.33) 8 (50.00) 6 (75.00) 0.272 
Varus  

B<lateral  
Tek taraflı  
Sağ  
Sol  

 
9 (37.50) 
4 (16.67) 
12 (50.00) 
10 (41.67) 

 
6 (37.50) 
3 (18.75) 
8 (50.00) 
8 (50.00) 

 
3 (37.50) 
1 (12.50) 
4 (50.00) 
2 (25.00) 

 
0.918 
 
0.667 
0.234 

Valgus  
B<lateral  
Tek taraflı  
Sağ  
Sol  

 
2 (8.33) 
4 (16.67) 
4 (16.67) 
4 (16.67) 

 
2 (12.50) 
2 (12.50) 
2 (12.50) 
3 (18.75) 

 
- 
2 (25.00) 
2 (25.00) 
1 (12.50) 

 
0.472 
 
0.407 
0.593 

Mekan<k aks sapması 
Sağ 
Sol 

 
19.69 ± 26.04 
20.75 ± 28.52 

 
21.89 ± 31.31  
23.74 ± 33.87 

 
15.28 ± 9.70 
14.75 ± 12.36 

 
0.5403 
0.7828 

JLCA 
Sağ 
Sol 

 
5.17 ± 4.96 
3.80 ± 3.85 

 
5.79 ± 5.11 
4.50 ± 4.35 

 
3.94 ± 4.73 
2.41 ± 2.20 

 
0.5000 
0.1980 

LDFA 
Sağ 
Sol 

 
91.76 ± 9.38 
92.41 ± 9.07 

 
90.36 ± 10.38 
92.70 ± 10.66 

 
94.56 ± 6.73  
91.84 ± 5.11 

 
0.3111 
0.8303 

MPTA 
Sağ 
Sol  

 
86.15 ± 8.54 
86.16 ± 6.22 

 
85.74 ± 10.04 
85.83 ± 6.96 

 
86.98 ± 4.74 
86.83 ± 4.75 

 
0.8541 
0.8065 

Bacak uzunluk  
Sağ 
Sol  

 
36.88 ± 8.06 
36.85 ± 7.93 

 
35.31 ± 5.00 
35.39 ± 4.94 

 
40.00 ± 11.95 
39.78 ± 11.81 

 
0.5815 
0.6680 

Uzatma  
Toplam uzatma 
İlk uzatma 
İk<nc< uzatma 

 
122.83 ± 43.31 
109.13 ± 18.58 
105.98 ± 13.93  

 
125.01 ± 47.44 
109.38 ± 22.39  
125.1 

 
121.74 ± 42.69  
109.01 ± 17.19  
99.60 ± 6.86 

 
0.8783 
0.9652 
- 

Süreler 
Uzatma  
Konsol<dasyon  
Toplam f<ksatör 

 
121.17 ± 21.81  
246.54 ± 71.20 
367.71 ± 81.59 

 
117.69 ± 20.79 
245.88 ± 70.08 
363.56 ± 81.84 

 
128.13 ± 23.53 
247.88 ± 81.25 
376.00 ± 86.04 

 
0.2786 
0.9507 
0.7332 

Kırık  6 (25.00) 4 (25.00) 2 (25.00) 1.000 
ASAMI Fonks<yon 

Kötü 
Ortalama  
İy<  
Mükemmel  

 
- 
1 (4.17) 
10 (41.67) 
13 (54.17) 

 
- 
1 (6.25) 
6 (37.50) 
9 (56.25) 

 
- 
- 
4 (50.00) 
4 (50.00) 

0.691 

ASAMI Kem<k 
Kötü  
Ortalama  
İy< 
Mükemmel 

 
6 (25.00) 
- 
4 (16.67) 
14 (58.33) 

 
4 (62.50) 
- 
2 (12.50) 
10 (62.50) 

 
2 (25.00) 
- 
2 (25.00) 
4 (25.00) 

0.725 

Tablo 7: Hasta bazlı ver-ler-n c-ns-yetler arasında karşılaştırması  
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6.2. Segment Bazlı Ver)ler 
Çalışmaya dah-l ed-len 24 hastanın toplam 56 segment- opere ed-lm-şt-r. 56 segment-n 40’ı 

(%71.43) t-b-a, 14’ü (%25.00) femur ve 2’s- (%3.57) humerustur. 28 (%50) sağ ve 28  (%50) 

sol segment opere ed-lm-şt-r (tüm hastalar b-lateral opere ed-lm-şt-r).  

 
Şek)l 21: Opere ed-len segmentler-n dağılımı 

 

 

24 segment (%42.86) -ç-n Taylor Frame, 16 segment (%28.57) -ç-n İl-zarov ve 16 segment 

(%28.57) -ç-n LRS kullanılmıştır. Tüm humerus ve femurlarda LRS kullanılırken, t-b-aların 

16’sında (%40) İl-zarov, 24’ünde (%60) Taylor Frame kullanılmıştır.  

 

 
Şek)l 22: Cerrah-de kullanılan f-ksatör t-p- 
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Segmentler-n cerrah- önces- uzunluklarına bakıldığında, t-b-alar 159.45 ± 32.82 mm, 

femurlar 195.52 ± 53.67 mm ve humeruslar 199.3 ± 0 mm ‘d-r. Tüm segmentlerde ortalama 

uzatma %67.78 ± 20.06 ve 108.68 ± 17.64 mm yapıldı. Segmentler -ç-n uzatma yüzde ve 

m-ktarları tabloda ver-lm-şt-r.  

Tüm segmentlerde ortalama toplam f-ksatör süres- 364.10 ± 77.17 gün olup, bunun 118.67 

± 21.70 günü uzatma ve 245.42 ± 67.46 günü konsol-dasyon -d-. 14 femur segment- uzatılan 

hastalarda toplam f-ksatör süres- 316.14 ± 75.74 gün -ken uzatma süres- 107.00 ± 30.55 gün, 

konsol-dasyon süres- -se 209.14 ± 67.79 gün -d-. 40 t-b-a segment- uzatılan hastalarda toplam 

f-ksatör süres- 381.1 ± 73.23 gün -ken uzatma süres- 122.70 ± 16.94 gün, konsol-dasyon süres- 

-se 258.40 ± 65.10 gün -d-. 2 humerus segment- uzatılan hastalarda toplam f-ksatör süres- 360 

gün -ken uzatma süres- 120 gün, konsol-dasyon süres- -se 240 gün -d-. Tüm segmentlerde 

ortalama eksternal f-ksatör -ndeks- 0.30 ± 0.07 mm/gün, 14 femur segment- -ç-n eksternal 

f-ksatör -ndeks- 0.34 ± 0.10 mm/gün, 40 t-b-a segment- -ç-n eksternal f-ksatör -ndeks- 0.29 ± 

0.06 mm/gün, 2 humerus -ç-n eksternal f-ksatör -ndeks- 0.26 mm/gündür. Segmentler -ç-n 

toplam f-ksatör süreler-, uzatma süreler- ve konsol-dasyon süreler- tabloda ver-lm-şt-r.  

 

 
Tüm segmentler 

N=56 

Femur 

N=14 

T4b4a 

N=40 

Humerus 

N=2 

Cerrah4 önces4 uzunluk 

(mm) 
- 195.52 ± 53.67 159.45 ± 32.82 199.3 

Uzatma  

(mm) 
108.68 ± 17.64 111.89 ± 25.19 108.24 ± 14.63 95.1 

Uzatma  

(%) 
67.78 ± 20.06 63.60 ± 29.46 70.24 ± 15.65 47.7 

Uzatma süres4  

(gün) 
118.67 ± 21.70 107.00 ± 30.55 122.70 ± 16.94 120 

Konsol4dasyon süres4  

(gün) 
245.42 ± 67.46 209.14 ± 67.79 258.40 ± 65.10 240 

Toplam f4ksatör süres4  

(gün) 
364.10 ± 77.17 316.14 ± 75.74 381.10 ± 73.23 360 

Ex- f4x 4ndex  

(mm/gün) 
0.30 ± 0.07 0.34 ± 0.10 0.29 ± 0.06 0.26 

Tablo 8: Segmentler-n cerrrah- önces- uzunlukları, uzatma ve f-ksatör b-lg-ler-  
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9 segmentte (%16.67) kırık gel-şt- ve bunların 8’- (%88.89) cerrah- tedav- gerekt-rd-.  

Toplam 22 segmentte (%40.00) kompl-kasyon görüldü. 1 segmette peroneal s-n-r parez-s- 

görüldü ve konservat-f tak-pte düzeld-. 4 hastada cerrah- sonrası deform-te gel-şt-. 2 hastada 

enfeks-yon gel-şt- ve 6 hastada kontraktür görüldü. Peroneal s-n-r parez-s- ve 1 kırık har-ç tüm 

kompl-kasyonlar -ç-n cerrah- gerekt-.  

Uzatma m-ktarı ya da yüzdes-yle -le kompl-kasyon gel-şmes- arasında anlamlı -l-şk- 

görülmed- (p=0.8906, p=0.2411). 

 

 
Şek)l 23: Segmentlerde gel-şen kompl-kasyonların dağılımı 

 

Tabloda segmentlere göre kullanılan f-ksatörler-n karşılaştırılması sunulmaktadır. 

Çalışmada üç farklı f-ksatör yöntem- değerlend-r-lm-şt-r. Femur ve humerusta LRS terc-h 

ed-ld-ğ-, t-b-a da -se %40 İl-zarov ve %60 Taylor Frame kullanıldığı görülmüştür. F-ksatörler 

arası uzatma karşılaştrması yapıldığında en fazla uzatma İl-zarov -le (114.66 ± 11.57 mm, 

%82.3 ± 11.11) elde ed-lm-şt-r. LRS f-ksatöründe ortalama uzatma m-ktarı 109.79 ± 24.14 mm 

olup, yüzdesel olarak uzama oranı %61.61 ± 27.96’dır. Taylor Frame -le yapılan uzatmada -se 

ortalama 103.96 ± 15.09 mm uzatma sağlanmış ve bu uzamanın yüzdesel oranı %62.20 ± 12.88 

olarak bulunmuştur. 

Süreler açısından bakıldığında, uzatma süres- İl-zarov -le en uzun (82.30 ± 11.11 gün) 

olarak ölçülürken, LRS’de 61.61 ± 27.96 gün ve Taylor Frame’de 62.20 ± 12.88 gün olarak 

bel-rlenm-şt-r. Konsol-dasyon süres- açısından İl-zarov (213.00 ± 34.83 gün) ve LRS (213.00 

± 63.99 gün) benzer bulunurken, Taylor Frame -le konsol-dasyon süres- daha uzun (288.67 ± 

63.29 gün) tesp-t ed-lm-şt-r. Toplam f-ksatör kullanım süres- en kısa İl-zarov -le (334.63 ± 40.76 
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gün), ardından LRS -le (321.63 ± 72.08 gün) ve en uzun süre -se Taylor Frame (412.08 ± 74.20 

gün) -le gözlemlenm-şt-r. 

Kompl-kasyonlar açısından değerlend-r-ld-ğ-nde, en fazla kompl-kasyon oranı LRS 

(%68.75) -le tesp-t ed-lm-ş olup, bunu Taylor Frame (%29.17) ve İl-zarov (%25.25) tak-p 

etm-şt-r. Kompl-kasyon türler-ne bakıldığında, kırık en sık İl-zarov (%33.33), LRS (%55.56) 

ve Taylor Frame (%11.11) uygulamalarında gözlenm-şt-r. Deform-te kompl-kasyonu yalnızca 

Taylor Frame grubunda (%100) görülmüştür. Kontraktür en fazla LRS (%66.67) grubunda olup 

Taylor Frame uygulamalarında daha az oranda görülmüştür (%33.33). Enfeks-yon -se sadece 

LRS (%12.5) grubunda saptanmıştır. Peroneal s-n-r parez-s- -se tek b-r olguda (%100) İl-zarov 

grubunda meydana gelm-şt-r. 
 

 İl$zarov  
N=16 

LRS 
N=16 

Taylor Frame 
N=24 

Segment 
T$b$a  
Femur  
Humerus  

 
16 (40.00) 
- 
- 

 
- 
14 (100) 
2 (100) 

 
24 (60.00) 
- 
- 

Uzatma  
mm 
% 

 
114.66 ± 11.57  
82.3 ± 11.11 

 
109.79 ± 24.14 
61.61 ± 27.96 

 
103.96 ± 15.09  
62.20 ± 12.88 

Süreler  
Uzatma  
Konsol$dasyon  
Toplam f$ksatör 

 
 82.30 ± 11.11 
213.00 ± 34.83 
334.63 ± 40.76 

 
61.61 ± 27.96 
213.00 ± 63.99  
321.63 ± 72.08 

 
62.20 ± 12.88  
288.67 ± 63.29  
412.08 ± 74.20 

Kompl$kasyon 4 (25.25) 11 (68.75) 7 (29.17) 

Kompl$kasyonlar  
Kırık  
Deform$te 
Kontraktür  
Enfeks$yon  
Peroneal s$n$r 
parez$s$   

 
3 (33.33) 
- 
- 
- 
1 (100) 

 
5 (55.56) 
- 
4 (66.67) 
2 (100) 
- 

 
1 (11.11) 
4 (100) 
2 (33.33) 
- 
- 

Tablo 9: Segmetlerde kullanılan f-ksaörler-n karşılaştırması  

Segment satırında yüzdeler hor-zontal eksende ver-lm-şt-r. (Örnek: T-b-a uzatmaların yüzde 

kaçında İl-zarov, kaçında Taylor frame kullaıldı ?)  

Kompl-kasyon satırında yüzdeler vert-kal eksende ver-lm-şt-r (Örnek: İl-zarov kullanılan 

segmentlerde yüzde kaç kompl-kasyon oluştu?) 

Kompl-kasyon t-pler- satırında yüzdeler hor-zontal eksende ver-lm-şt-r. (Örnek: Kırıkların 

yüzde kaçı İl-zarov, yüzde kaçı Taylor Frame -le gel-şm-ş?) 
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Çalışma grubunda LRS sadece femur ve humerusta kullanıldığı -ç-n , t-b-a uzatmalarında 

İl-zarov ve Taylor frame karşılaştırması daha anlamlıdır.  

Uzatma parametreler- -ncelend-ğ-nde, İl-zarov -le elde ed-len uzatma m-ktarı anlamlı olarak 

daha fazladır (114.66 ± 11.57 mm vs. 103.96 ± 15.09 mm; p=0.0000). Benzer şek-lde, uzama 

yüzdes- de İl-zarov grubunda anlamlı daha yüksekt-r (%82.30 ± 11.11 vs. %62.20 ± 12.89, 

p=0.0128). Süreler açısından değerlend-r-ld-ğ-nde, uzatma süres- açısından -k- grup arasında 

anlamlı b-r fark bulunmamıştır. Ancak, konsol-dasyon süres- ve buna bağlı olarak toplam 

f-ksatör süres- de Taylor Frame -le anlamlı olarak daha uzundur. Kompl-kasyon oranları 

açısından -k- grup arasında bel-rg-n b-r fark gözlenmem-şt-r. T-b-a uzatmalarında İL-zarov ve 

Taylor Frame karşılaştırması Tablo’da ver-lm-şt-r.  

 

 İl)zarov  
N=16 

Taylor Frame 
N=24 

p 

Uzatma  
mm 
% 

 
114.66 ± 11.57 
82.30 ± 11.11 

 
103.96 ± 15.09 
62.20 ± 12.89 

 
0.0000 
0.0128 

Süreler  
Uzatma  
Konsol)dasyon  
Toplam f)ksatör 

 
121.63 ± 11.24 
213.00 ± 34.83  
334.63 ± 40.76 

 
123.42 ± 20.08 
288.67 ± 63.29 
412.08 ± 74.20 

 
0.8238 
0.0001 
0.0003 

Kompl)kasyon 4 (25.00) 
 

7 (29.17) 
 

0.772 

Kompl)kasyonlar  
Kırık  
Deform)te 
Kontraktür  

 
3 (75.00) 
- 
- 

 
1 (25.00) 
4 (100) 
2 (100) 

0.051 

Tablo 10: T-b-a uzatmalarda İl-zarov ve Taylor Frame karşılaştırması  

 
6.3. Vaka Örnekler) 

Kl-n-ğ-m-zden vaka örnekler- Şek-l 24-27’de ver-lm-şt-r.  
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Şek)l 24: 5 yaş erkek hasta (AÖK). A: Cerrah- önces- fenot-p. B: Cerrah- önces- bacak 

uzunluk graf-s-. C: B-lateral femur LRS sonrası femur anteroposter-or graf-. D: B-lateral 

femur LRS dışardan görünüm.  E: LRS çıkarılması sonrası femur anteroposter-or graf-. F: 

LRS çıkarma sonrası 1. Haftada b-lateral femur şaft kırığı. G: B-lateral femur -ntramedüller 

f-ksasyon cerrah- sonrası femur anteroposter-or graf-. H: B-lateral -ntramedüller f-ksasyon 

-mplant çıkarılması sonrası anteroposter-or femur graf-, kaynama mevcut. I: Tedav- 

tamamlanması sonrası görünüm. Femur 15.9 cm uzatma sağlandı.  
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Şek)l 25: 5 yaş kız hasta (EMED). A: 

Cerrah- önces- görünüm. B: Cerrah- önces- 

bacak uzunluk graf-s-. C: B-lateral t-b-a 

İl-zarov uygulaması sonrası anteroposter-or 

graf-. D: İl-zarov çıkarılması sonrası bacak 

uzunluk graf-s-.  T-b-a 8.9 cm uzatma 

sağlandı. E: Cerrah- sonrası görünüm.   
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Şek)l 26: 10 yaş kız hasta (GNA). A: Cerrah- önces- görünüm. B: Cerrah- önces- bacak 

uzunluk graf-s-. C: B-lateral Taylor Frame uygulaması sonrası bacak uzunluk graf-s-. D: 

Taylor Frame çıkaırlması sonrası baca uzunluk graf-s-. T-b-a 12.4 cm uzatma sağlandı, varus 

deform-tes- düzelt-ld-.  
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Şek)l 27: 6 yaş kız hasta (MA). A: Cerrah- önces- fenot-p-k görünüm. B: Cerrah- önces- 
bacak uzunluk graf-s-. C: B-lateral t-b-a İl-zarov -le uzatma görüntüsü. D: İl-zarov çıkarılması 
sonrası görüntü. T-b-a 10.8 cm uzatma sağlandı.   
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7. TARTIŞMA 
 
7.1. Bulguların Özet) ve Değerlend)r)lmes) 

Çalışmada 24 akondroplaz-k hastanın 56 segment-nde %30’un üzer-nde segment uzatma 

-le kl-n-k ve radyoloj-k sonuçlar değerlend-r-ld-. Ortalama tak-p süres- 43 ay olan hasta 

grubunda, segment uzatma cerrah-s-n-n uzun vadel- fonks-yonel ve radyoloj-k sonuçları 

-ncelend-. Bulgular, uzatma cerrah-s-n-n başarılı sonuçlar vereb-leceğ-n- ortaya koyarken, hasta 

bazlı ve segment bazlı farklılıkların kl-n-k sonuçlar üzer-ndek- etk-ler- de değerlend-r-ld-. 

Demograf-k anal-zlerde, hasta grubunun büyük çoğunluğunun kızlardan oluştuğu ve kız 

hastaların ortalama yaşının anlamlı derecede daha yüksek olduğu gözlemlend- (8.31 ± 3.38 vs. 

5.00 ± 0.00, p=0.0033). Bu fark, kl-n-k olarak daha büyük yaşta uzatma cerrah-s-ne 

yönlend-r-lme eğ-l-m- veya b-yoloj-k gel-ş-m sürec-ne bağlı olarak değerlend-r-leb-l-r. 

Hastaların %83.33’ünde -k- segment, %16.67’s-nde -se dört segment-n opere ed-ld-ğ- 

bel-rlend-.  

Fonks-yonel ve kem-k -y-leşme sonuçları ASAMI skorlaması -le değerlend-r-ld-ğ-nde, 

fonks-yonel sonuçların %54.17 oranında mükemmel, %41.67 oranında -y- olduğu saptandı. 

Kem-k -y-leşme açısından -se hastaların %58.33’ünde sonuçlar mükemmel, %16.67’s-nde -y- 

ve %25’-nde kötü olarak sınıflandırıldı.  

Kompl-kasyonlar değerlend-r-ld-ğ-nde, toplam 6 hastada kırık gel-şm-ş olup 3’ünde 2 

segment kırığı olmak üzere toplam 9 kırık görüldü. Bu kırıkların 8’-ne cerrah- müdahale 

gerekt-. Vaka ser-s-nde toplam kompl-kasyon oranı %40 olup uzatma m-ktarı veya yüzdes-yle 

-l-şk- görülmed-.  

Segment bazlı anal-zlerde, farklı f-ksatör t-pler- arasında bel-rg-n süre farklılıkları tesp-t 

ed-lm-şt-r. Taylor Frame kullanılan olgularda -se konsol-dasyon süres-n-n ve dolayısı -le toplam 

f-ksatör süres-n-n anlamlı ölçüde daha uzun olduğu gözlemlend-.   
 

 

7.2. L)teratür )le Karşılaştırma 
Akondroplaz- hastalarında uzatma cerrah-s-yle -lg-l- l-teratürde çeş-tl- tekn-kler 

değerlend-r-lm-ş olup, kullanılan f-ksatör s-stemler-, uzatma m-ktarı, fonks-yonel ve radyoloj-k 

sonuçlar -le kompl-kasyon oranları açısından farklılıklar b-ld-r-lmekted-r. Mevcut çalışmada 

elde ed-len bulgular, l-teratürdek- ver-lerle karşılaştırıldığında genel olarak benzer eğ-l-mler 

göster-rken, kullanılan f-ksatör s-stem-ne bağlı olarak bazı farklılıklar -çermekted-r. 
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7.2.1. Uzatma M)ktarı  

Mevcut çalışmada ortalama segment uzatma oranı %67.78 ± 20.06 olup, segment uzatma 

m-ktarı ortalama 108.68 ± 17.64 mm olarak bel-rlend-.  

L-teratürde b-ld-r-len uzatma m-ktarları -ncelend-ğ-nde, Saleh ve ark.66 ortalama femur ve 

t-b-a toplam 15 cm, Aldegher- ve ark.68 ortalama toplam femur ve t-b-a 16 cm, Lav-n- ve ark. 

-se femur ve t-b-a toplam 15 cm uzatma sağlandığını b-ld-rm-şt-r. Perett- ve ark.88 aşamalı 

uzatma yöntem-yle ortalama femur ve t-b-a toplam 15 cm, K-m ve ark.89 -se b-lateral uzatma 

sonrası femur ve t-b-a toplam  13.9 cm uzama elde ed-ld-ğ-n- rapor etm-şt-r. Mevcut çalışmada 

elde ed-len toplam uzatma m-ktarının l-teratürdek- çalışmalarla uyumlu olduğu görülmüşken, 

mevcut çalışmalardan farkı t-b-a ve femur uzatmak yer-ne, uzatmanın çoğu hastada sadece t-b-a 

ya da femur üzer-nden yapılmış olmasıdır. 

Kocaoğlu ve ark. akondroplast-k hastalarda femur ve t-b-anın b-lateral ve eş zamanlı 

uzatılması sonucunda femurda ortalama 7.07 cm, t-b-alarda -se ortalama 6.64 cm uzama 

sağlanırken, toplam kompl-kasyon oranı %5.68 rejenere kırık, %3.4 gec-km-ş matürasyon, 

%3.4 p-n d-b- enfeks-yonu, %5.7 geç-c- f-bula felc-, %1.1 geç varus deform-tes-, %1.1 d-z 

kontraktürü ve %1.1 d-z çıkığına sekonder kontraktür olarak b-ld-r-lm-şt-r.90 Shabta- ve ark. 

akondroplast-k hastalarda femur ve t-b-anın eş zamanlı b-lateral uzatılması sonucunda, femurda 

ortalama 7.2 cm, t-b-alarda -se ortalama 5.2 cm uzama sağlanırken, hastaların %76’sında en az 

b-r advers olay gözlenm-şt-r. Toplam 78 advers olayın 35’- (%45), ek cerrah- g-r-ş-m gerekt-ren 

kompl-kasyonlar olarak sınıflandırılmıştır.70 Park ve ark. akondroplast-k hastalarda femur ve 

t-b-anın eş zamanlı b-lateral uzatılması sonucunda femurda ortalama 8.4 cm, t-b-alarda -se 

ortalama 9.8 cm uzama sağlanırken, femoral uzatmada kompl-kasyon oranı %67.8, t-b-al 

uzatmada -se %41.1 olarak b-ld-r-lm-şt-r.91 Song ve ark. akondroplast-k hastalarda femoral 

uzatma sonrasında ortalama 10.1 cm uzama sağlanırken, hastaların %38’-nde kalıcı kalça 

fleks-yon kontraktürü gel-şm-şt-r.92 Y-ne Song ve ark b-lateral t-b-al uzatma sonucunda 

ortalama 9.2 cm (%60 oranında uzama) sağlanmış olup, hastaların %54’ünde t-b-al büyüme 

hızında azalma gözlenm-şt-r.93 Akondroplast-k hastalarda b-lateral femur ve t-b-a uzatılması 

sonucunda femurda ortalama 10.2 ± 2.4 cm, t-b-alarda -se ortalama 9.1 ± 2.0 cm uzama 

sağlanmıştır. Toplamda 123 kompl-kasyon (%57 eklem, %38 kem-k kompl-kasyonu) 

b-ld-r-lm-ş olup, özell-kle femoral uzatma sonrası hastaların %68’-nde kalça fleks-yon 

kontraktürü gel-şm-şt-r, ancak çoğu m-nör yumuşak doku gevşetme prosedürler- ve f-zyoterap- 

-le düzelt-lm-şt-r.89 L-teratürdek- t-b-a ve femurda uzatma yapan yayınların aks-ne, çalışmada 
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çoğunlukla sadece t-b-a ya da sadece femur uzatma -le segment bazında %30’dan fazla uzatma 

sağlanmış ve l-teratüre kıyasla kompl-kasyonlarda artış görülmem-şt-r.  

 

7.2.2. Fonks)yonel Sonuçlar  
Fonks-yonel sonuçlar açısından mevcut çalışmada ASAMI fonks-yonel skoru 

değerlend-r-lm-ş ve hastaların %54.17’s-nde mükemmel, %41.67’s-nde -y- sonuçlar elde 

ed-lm-şt-r. Aldegher- ve ark.68 hastaların %85-95’-n-n cerrah-den memnun kaldığını, K-m ve 

ark.89 -se hastaların %91’-n-n prosedür sonrası yaşam kal-tes-nde -y-leşme b-ld-rd-ğ-n- rapor 

etm-şt-r. Lav-n- ve ark.72 -se hastaların %90’ının ps-koloj-k olarak -y-leşme yaşadığını 

bel-rtm-şt-r. Mevcut çalışmada b-ld-r-len yüksek ASAMI skorları, fonks-yonel kazanımların 

l-teratürle tutarlı olduğunu göstermekted-r. 

 

7.2.3. Radyoloj)k Sonuçlar 
Radyoloj-k değerlend-rmelerde, mekan-k aks değ-ş-kl-kler- ve eklem açıları açısından 

doğrudan karşılaştırılab-lecek sınırlı sayıda çalışma mevcuttur. Nahm ve ark.108 uzun döneml- 

tak-p çalışmalarında deform-te gel-ş-m- ve mekan-k aks değ-ş-kl-kler-n- anal-z etm-ş, ancak 

çalışmada değerlend-r-len MAD, JLCA, LDFA ve MPTA g-b- spes-f-k parametrelerle doğrudan 

karşılaştırma yapab-lecek yeterl- ver- bulunmamaktadır. Bununla b-rl-kte, mevcut çalışmada 

elde ed-len LDFA ve MPTA değerler-, t-b-al uzatma sonrası femoral ve t-b-al eklem açılarını 

koruma açısından öncek- bulgularla uyumludur. 

 

7.2.4. Kompl)kasyonlar  
L-teratürde b-ld-r-len kompl-kasyon oranları kullanılan cerrah- tekn-klere ve hasta 

özell-kler-ne bağlı olarak değ-şkenl-k göstermekted-r. Saleh ve ark.66 %30, Aldegher- ve ark.68 

%35, Lav-n- ve ark.72 %30, Perett- ve ark.88 %40, K-m ve ark.89 -se %42 olarak rapor etm-şt-r. 

Mevcut çalışmada 22 segmentte (%40) kompl-kasyon gel-şm-ş olup, oran l-teratür -le 

benzerd-r.  

Venkatesh ve ark.80, femoral uzatma sonrası kırık gel-ş-m-n-n uzatma m-ktarı ve kallus 

formasyonu -le -l-şk-l- olduğunu b-ld-rm-şt-r. Ancak mevcut çalışmada da uzatma m-ktarı ya da 

yüzdes-yle kompl-kasyon gel-ş-m- arasında anlamlı b-r -l-şk- gözlemlenmem-şt-r. %30 ve üzer- 

uzatma yapılmasına rağmen kompl-kasyon oranları l-teratürden daha yüksek olmayıp, daha 

büyük hasta gruplu prospekt-f çalışmalar gerekmekle b-rl-kte tek segmentten %30 ve üzer- 

uzatmanın da güvenl- olduğu düşünüleb-l-r.  
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Song ve ark. akondroplast-k hastalarda femoral uzatma sonrasında ortalama 10.1 cm uzama 

sağlanırken, hastaların %38’-nde kalıcı kalça fleks-yon kontraktürü gel-şm-şt-r. Kontraktür 

gel-ş-m-, aşırı femoral uzatma (>%40 uzama) ve preoperat-f sag-ttal vert-kal aks öne eğ-l-m- -le 

anlamlı şek-lde -l-şk-lend-r-lm-şt-r.92 Y-ne Song ve ark. b-lateral t-b-al uzatma sonucunda 

ortalama 9.2 cm (%60 oranında uzama) sağlanmış olup, hastaların %54’ünde t-b-al büyüme 

hızında azalma gözlenm-şt-r. Özell-kle anterolateral proks-mal t-b-al f-z-kste erken kapanma 

meydana gelm-ş, ancak d-stal f-z-kste bel-rg-n b-r etk-lenme saptanmamıştır.93 

Shabta- ve ark. çalışmasında tek segmentte aşırı (>10 cm) uzatmanın yumuşak doku 

travmasını artırab-leceğ- ve kompl-kasyon r-sk-n- artırdığı -fade ed-lm-şt-r. Bu nedenle, daha 

önce tek segmentte gen-ş çaplı (örn. 10 cm ve üzer-) uzatmalardan kaçınmak amacıyla, b-lateral 

femoral ve t-b-al orta düzeyde uzatma yöntem- öner-lmekted-r.70 Mevcut çalışmada hastaların 

çoğunda b-lateral sadece t-b-a uzatma -le söz ed-len uzatma sağlanmış ve kompl-kasyonlarda 

artış görülmem-şt-r.  

 

7.2.5. Heksapodal S)stem (Taylor Frame) Kullanımı 

Mevcut çalışmada hastaların %43’ünde Taylor Frame (heksapodal s-stem) kullanılmış 

olup, l-teratürde Il-zarov yöntem-ne dayalı çalışmaların ağırlıkta olduğu görülmekted-r. 

L-teratürde heksapodal s-stem kullanımını -çeren sınırlı sayıda çalışma bulunmaktadır. Blondel 

ve ark.96 çocuklarda heksapodal f-ksatör kullanarak yapılan uzatma -şlemler-nde başarılı 

sonuçlar elde ett-kler-n-, l-teratürdek- geleneksel Il-zarov yöntem-yle kıyasla mekan-k stab-l-te 

ve hasta konforu açısından avantajlar sunduğunu bel-rtm-şt-r. 

 

7.3. Çalışmanın Güçlü Yönler) ve Kısıtlılıkları 

 
7.3.1. Güçlü Yönler  

Bu çalışma, akondroplaz-k hastalarda %30’un üzer-nde segment uzatma cerrah-s- 

uygulanan olgularda uzun dönem fonks-yonel ve radyoloj-k sonuçları değerlend-ren nad-r 

çalışmalardan b-r-d-r. Çalışmanın güçlü yönler- arasında; gen-ş b-r hasta kohortu, segment bazlı 

detaylı anal-zler ve farklı f-ksatör s-stemler-n-n doğrudan karşılaştırılmasına olanak sağlayan 

metodoloj-s- öne çıkmaktadır. 

Özell-kle, Taylor Frame (heksapodal s-stem) kullanılan olguların Il-zarov ve LRS -le 

kıyaslanması, l-teratürde sınırlı sayıda çalışma bulunan b-r alan -ç-n yen- ver-ler sunmaktadır. 

Heksapodal s-stem-n mekan-k stab-l-tes-, deform-te düzeltme kapas-tes- ve konsol-dasyon 
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sürec-ne etk-s- değerlend-r-lm-ş olup, bu ver-ler gelecekte yapılacak çalışmalara referans 

sağlayab-lecek n-tel-kted-r. 

Bunun yanı sıra, çalışmada kullanılan ASAMI skoru, hem fonks-yonel hem de kem-k 

-y-leşme sonuçlarının standart b-r ölçümle değerlend-r-lmes-ne olanak sağlamış ve farklı hasta 

grupları arasında objekt-f karşılaştırmalar yapılmasını mümkün kılmıştır. Ayrıca, hastaların 

ortalama 43 aylık uzun dönem tak-b-, uzatma sonrası kompl-kasyonların ve fonks-yonel 

kazanımların güven-l-r şek-lde anal-z ed-lmes-ne -mkan tanımaktadır. 

Segment bazlı değerlend-rmeler-n yapılmış olması, farklı uzatma bölgeler- (femur, t-b-a, 

humerus) arasındak- -y-leşme süreler-, kompl-kasyon oranları ve mekan-k aks değ-ş-kl-kler- 

açısından öneml- ver-ler sağlamaktadır.  

Bu yönler-yle çalışma, akondroplaz-ye bağlı ekstrem-te uzatma cerrah-ler-n-n planlanması 

ve yönet-m- açısından l-teratüre öneml- katkılar sunmaktadır. 

 

7.3.2. Kısıtlılıklar  
Çalışmanın retrospekt-f tasarımı, hasta seç-m-nde b-as r-sk-n- artırmakta ve bel-rl- 

değ-şkenler-n prospekt-f olarak kontrol ed-lmes-n- engellemekted-r. Çalışma dah-l ed-lme 

kr-terler- t-t-zl-kle bel-rlenm-ş olsa da, bazı hasta ver-ler-n-n retrospekt-f tarama neden-yle eks-k 

olab-leceğ- göz önünde bulundurulmalıdır. 

Farklı segmentlerde kullanılan f-ksatör t-pler- arasında doğrudan karşılaştırma yapılırken, 

LRS’n-n yalnızca humerus ve femur segmentler-nde kullanılmış olması, f-ksatör bazlı süre 

farklılıklarının değerlend-r-lmes-nde metodoloj-k b-r kısıtlılık yaratmaktadır. T-b-al 

uzatmalarda sadece Taylor Frame ve Il-zarov kullanıldığı -ç-n, f-ksatör süres- farklılıklarının 

yalnızca c-haz t-p-ne m- yoksa uygulandığı segmentlere m- bağlı olduğu konusunda kes-n b-r 

yargıya varmak güçtür. 

Bunun yanı sıra, çalışma grubundak- hasta sayısı n-speten sınırlıdır (n=24), bu da özell-kle 

f-ksatör t-p-ne ve c-ns-yetler arası farklılıklara yönel-k alt grup anal-zler-nde -stat-st-ksel gücü 

sınırlayab-l-r. Prospekt-f, daha gen-ş ölçekl- çalışmalara -ht-yaç duyulmaktadır. 

Çalışmada kompl-kasyon oranları detaylı olarak anal-z ed-lm-ş olsa da, postoperat-f 

rehab-l-tasyon sürec-n-n b-reysel farklılıkları ve hasta uyumunun uzun dönem fonks-yonel 

sonuçlara etk-s- yeter-nce değerlend-r-lemem-şt-r. Özell-kle kırık gel-ş-m- g-b- 

kompl-kasyonların, hastaların f-z-ksel akt-v-te düzey- ve rehab-l-tasyon sürec-ne katılımı -le 

-l-şk-s- daha ayrıntılı -ncelenmel-d-r. 

Son olarak, çalışmada -ntramedüller ç-v- -le uzatma yapılan hastalar dışlanmıştır, 

dolayısıyla bu yöntem-n uzun dönem sonuçları -le eksternal f-ksatör bazlı tekn-kler-n doğrudan 
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karşılaştırılması mümkün olmamıştır. Gelecektek- çalışmalarda, -ntramedüller uzatma 

s-stemler- -le heksapodal ve klas-k eksternal f-ksatör yöntemler-n-n prospekt-f olarak 

karşılaştırılması, hasta konforu, kompl-kasyon oranları ve fonks-yonel sonuçlar açısından daha 

kapsamlı b-r anal-z sağlayacaktır. 
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8. SONUÇ VE ÖNERİLER 
Bu çalışma, akondroplaz-k hastalarda segment uzatma cerrah-s-n-n fonks-yonel ve 

radyoloj-k sonuçlarını değerlend-rm-ş ve farklı f-ksatör s-stemler-n-n etk-ler-n- anal-z etm-şt-r. 

Uzatma cerrah-s-n-n genel olarak başarılı sonuçlar sağladığı, ancak kompl-kasyon r-skler-n-n 

hasta bazlı ve segment bazlı değ-şkenler göz önünde bulundurularak d-kkatle yönet-lmes- 

gerekt-ğ- görülmüştür. Özell-kle kullanılan f-ksatör s-stemler- arasındak- farklılıkların -y-leşme 

sürec- ve mekan-k aks değ-ş-kl-kler- üzer-ndek- etk-ler- gelecekte daha kapsamlı 

araştırılmalıdır. Ayrıca, hasta eğ-t-m- ve postoperat-f rehab-l-tasyon sürec-ne ver-len önem-n 

arttırılması, kompl-kasyon r-skler-n- azaltmada etk-l- olab-l-r. Uzun vadel- ve çok merkezl- 

çalışmalar -le farklı cerrah- tekn-kler-n karşılaştırılması, akondroplaz- hastalarında uzatma 

cerrah-s-n-n daha güvenl- ve etk-l- hale get-r-lmes-ne katkı sağlayacaktır. 
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