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AKONDROPLAZIDE SPINAL KORD YARALANMASI : OLGU SUNUMU

SPINAL CORD INJURY IN ACHONDROPLASIA : CASE REPORT
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OZET

Defektif enkondral ossifikasyona bagh kongenital bir hastalik olan akondroplazi vakalarm yaklagik % 50'sinde nérolojik bozukluklarla iliskilidir. Spinal kanal
stenozuna sekonder myeloradikuler kompresyon semptomlars vardur. Intervertebral disk hernisi, osteofitler ve progresif torakolomber kifoz gibi ilave fakidrler spi-
nal kanal stenozuna katkida bulunur. Bu makalede tipik klinik seyir gisteren spinal stenozlu ve spinal kord yaralanmal akondroplazik hasta sunulmugtur.

Anahtar sozciikler : Akondroplazi, spinal kord yaralanmast, spinal stenoz

SUMMARY

Achondroplasia, a congenital disease due to defective enkondral ossification, is associated with neurological disturbances in about 50 % of cases. There is
myeloradicular compression secondary to stenosis of the spinal canal. Additional factors such as prolapsed intervertebral discs, osteophytes and progressive
thoracolumbar kyphosis contribute to the narrowing of the spinal canal. In this article achondroplastic dwarf baving spinal stenosis and spinal cord injury

representing typical clinical courses are described.
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GIRIS

Osteokondroplazinin en yaygm formu olan akondroplazi, en-
kondral kemik olusumundaki bozuklukla karakterize bir has-
taliktir.Yeni mutasyon olan cogu vakada otozomal dominant
kalitim gosterir (1). Insidanst bir toplumdan digerine biiyiik
degisiklik gosteren akondroplazide ekstremitelerde rizomelik
kisalma (6zellikle proksimal bolimii kisa), makrosefali, yizde
hipoplazi siklikla mevcuttur (2). Norolojik komplikasyonlarin
insidanst yiiksektir (3,4). Vakalarin % 50'sinde hidrosefali, hi-
poakuzi, strabismus, kondrokranium gelisim anomalisine bag-
li beyin hasari spinal kanal stenozuna bagli spinal kord ve
koklerin kompresyonu gibi degisen derecelerde norolojik bo-
zukluklara rastlanmaktadir (5,0).

Klinik bulgular siklikla yasamin 3-4.dekadinda belirginlesir.
Spinal kanalmn morfolojik anomalileri dogustan mevcuttur an-
cak semptomlarin ortaya cikmasindaki gecikme dejeneratif de-
gisikliklerin ve disk prolapsusu gibi faktorlerin sonradan ek-
lenmesiyle actklanabilir (7). Akondroplazide omurga morfolo-
jik degisiklikleri vertebra korpusu ve posterior arkin ossifikas-
yon merkezlerinin premature sinostozisine bagldir. Lamina

kalinlasms, pedikiiller kisalmis ve vertebra korpusunda yiik-
seklik azalmustir. Boylece spinal kanal hem 6n arka hem de
transvers capi daralmistir (6).

Bu makalede spinal kord yaralanmali hastalarin cok 6zel bir
grubuna dahil olan akondroplazik hasta rehabilitasyon prog-
ramt boyunca degerlendirilmis, konuyla ilgili literatir gdzden
gecirilerek olgu sunulmustur.

OLGU

31 yasinda kadin akondroplazik hasta inkomplet parapleji ta-
nisiyla merkezimize kabul edildi. Ortaokul yillarma kadar yi-
riimesi normal olan hastada 16 yasinda yiiksekten atlama son-
rast sol alt ekstremitede parestezi gelismis. Travma sonrast 2-3
ay icerisinde bacaklarinda giderek artan kuvvetsizlik, pareste-
zi ve Uriner retansiyon tanimlayan hastaya ayni yil T12 komp-
resyon fraktlirl tanwsiyla T10-11-12° - L1 laminektomi ve fa-
setektomi uygulanmis. Bes yil boyunca bagimsiz ambule olan
hasta alt ekstremitelerinde giderek artan kuvvetsizlik ve yird-
me glicligii nedeniyle tekerlekli sandalyeye bagimli hale gel-
mis. Lomber MR'da L1 vertebrada anterior kamalasma ve du-
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ral keseye bast ve L1 spinal stenoz saptanms. Tkinci kez ope-
re edilen hasta tekerlekli sandalye seviyesinde merkezimize
yatirildi. Operasyon sonrast motor ve duyu defisitlerinde artis
oldugunu ifade eden hastanin oturma dengeleri destekli, sak-
ral bolgesinde evre IT basinc yarast meveuttu. Lomber lordoz
artmusty, hafif torasik kifoz gozlendi. Motor skor solda 26, sag-
da 28 idi. Duyu muayenesinde pin-prick azalmis, eklem pozis-
yon duyusu bozuk, dokunma duyusu sagda L1 altinda hipo-
estezik, solda L1 -L5 hipoestezik L5 alti anestezikti. Bilateral
derin tendon refleksleri hiperaktifti ve Babinski pozitifti. Me-
sane rektum hissi meveut ancak kontrolii yoktu. Rehabilitas-
yon programina alinan hastaya dekbit iilseri icin gerekli te-
davi planlandy, tilt table programina baslandiHasta oturma
dengesi, tst ekstremite gliclendirme, alt ekstremiteye aktif
asistif ve pasif egzersiz programma alindi. Oturma dengeleri
gelisen hasta paralel barda ayaga kaldildi. Paralel barda
ayakta durma dengesi, yiik aktarimi ve adim alma calistirlds.
Urodinamik calisma sonucunda temiz aralikls kateterizasyon
programina alindz.

Bel kemerli uzun yirime cihazt ve walker ile bagimsiz kisa
mesafe yiirtr (Resim 1) ve giinde 6 kez temiz aralikli kateteri-
zasyon yapar durumda, glinliik yasam aktivitelerinde orta ba-
gimli olarak taburcu edildi.

Resim 1: Akondroplozide spinal kord yaralanmast

TARTISMA

Spinal kolonun morfolojik degisiklikleri akondroplazide tipik
bir bulgudur ve vertebra korpusunun ve posterior arkinin os-
sifikasyon merkezlerinin premature sinostozisi olarak adlandi-
rilan enkondral kemik formasyonunun kongenital defektine
baglidir. Spinal kanal hem anteroposterior hem de transvers
olarak daralmustir, Vertebra formasyonundaki bozuklukla bir-
likte spinal subaraknoid aralikta daralmustir. Akondroplazik
hastalarda torakolomber stenozun nérolojik komplikasyonlari
adult yaslarda klinik olarak belirginlesme egilimindedir (8).Bi-
zim hastamizda da semptomlarin baslangi¢ yast 16 idi. Noro-
lojik problemlerin gelisimindeki bu gecikme tek basina spinal
kanal boyutunun azalmasmin bu komplikasyonlart aciklama-
da yetersiz oldugunu gostermektedir. Norolojik semptomlara
katkida bulunan ilave faktdrler nikleus pulposus herniasyonu,
vertebral fasetlerin dejeneratif degisiklikleri ve vertebral mala-
lignment vertebral instabilite, artmus lomber lordoz, progressif
torakolomber kifoz, kongenital kemik deformitesi ve ligamen-
tum flavum hipertrofisi gibi faktérlerle iliskili olabilir (2,3,9).

T11 -12 vertebra korpusundaki hipoplazi kamalasma akond-
roplazide oldukca sik bir bulgudur ve torakolomber geciste
morfolojik degisikliklere neden olur. Ozellikle infantta en stk
bulgu torakolomber kifozdur. Hipotoni kifozu artirabilir. Vaka-
larm % 25-30'da ilerleyici kifoz gelisir ve % 36'sinda ciddi bo-
yuttadir. Bizim hastamizda da spinal stenozu agreve eden spi-
nal fraktlr ve buna bagl kamalasma, vertebral malalignment
ve fasetlerde dejeneratif degisiklikler mevcuttu. Hafif torasik
kifoz ve lomber lordozda artis gozlendi.

Postpubertal donemde akondroplazik hastada ciddi 6zirlila-
giin en yaygin sebebi spinal kanalda kauda ekuina kompres-
yonudur ve degisik semptomlara sebep olur (10,11). Lutter ve
Longer torakolomber omurga akondroplazisine odaklagmuslar
ve 4 tip norolojik defisit saptamuslardir. 1) Parestezi 2) Yiirti-
mekle artan intermitent kladikasyo 3) Farkli sinir kokii komp-
resyonu 4) Parapleji (10). Son calismalar da bu bulgulart dog-
rulamustir. Vakamizda saptadigimiz parestezi, uyusma, karin-
calanma ve sensitizasyon azalmast ya da kaybr olarak tanim-
lanmugtir. Bu bulgular uzamus ayakta durma, yiirtime sonrasin-
da ortaya cikar ve one fleksiyon, comelme ile kaybolur. Has-
tamiz ASIA smiflamasina gore L1 inkomplet paraplejik (Fran-
kel B) idi.
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Diiz grafiler torakolomber seviyede myeloradikuler kompres-
yon semptomlu akondroplazik hastalarin degerlendirilmesin-
de hala yiksek 6neme sahiptir. CT, myelo CT ve MR malfor-
me ve dejenere iskelet bolimleri ve sinir yapilart arasmdaki
patolojik iliskiyi tanimlar ve cerrahin uygun dekompresif ope-
rasyonu yapmastna izin verir (7).Norolojik semptomlu akond-
roplazik hastalarda tedavi cerrahidir. Cerrahi yaklagimin tipi
anatomik ve klinik ozelliklere gore beliflenmelidir. Laminekto-
mi yoluyla dekompresyon siklikla tavsiye edilir ve norolojik
semptomun tedavisinde etkin bir tedavi oldugu distindlir
(11,12). Cerrahi sonuclarin analizinde torakolomber kifozun
varligt ya da yoklugu, stenozun ciddiyeti klinik bulgularm si-
resi, semptomlarm baslangici ve ciddiyeti gibi faktorler gozo-
ntine alinmalidir (7,13).

Norolojik, ortopedik ve/veya kongenital bozukluklardan yaki-
nan spinal kord yaralanmali hastanin rehabilitasyonu cok da-
ha fazla komplike olarak tanimlanmis olsa da bu makalede
sundugumuz hastamizin rehabilitasyon programt stirecinde
onemli gelismeler elde edilmistir.
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