PEV

PEV olarak bilinen deformite yoğun tedavi gerektiren en yaygın (1000 canlı doğumda 1-2) konjenital ortopedik durumdur. İlk olarak Hipokrat tarafından tanımlanmıştır. Ayak bileğinde plantar fleksiyon (ekin), inversiyon ve subtalar eklemin aksiyel internal rotasyonu (varus) ve talonavikuler ve kalkaneokuboid eklemin medial subluksasyonu (adduktus) ile karakterizedir. Ağır bir cavus bu deformiteye eşlik edebilir. Erkek/kız oranı 2.5/1’dir. Ancak kızlarda daha ağır deformiteler görülür. %50 olguda bilateraldir, tek taraflı olgularda sağ taraf sol taraftan biraz daha fazla etkilenir. En muhtemel olarak dizin altındaki tüm muskuloskeletal dokuların                (muskulotendinöz, ligamentöz, osteoartikuler ve nörovasküler dokular) konjenital bir displazisini tasvir eder.
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PEV 3 tipe ayrılır: 

1- pozisyonel

2- idiopatik konjenital

3- teratolojik  

Etiyoloji: Deformitenin gerçek nedeni bilinmemektedir. Genetik faktörlerin etkisinin olduğu düşünülmektedir. Etkilenen bireylerin kardeşleri 30 kat fazla riske sahiptir. PEV birçok nöromuskuler hastalık ve sendromla ilişkilidir. Bu nedenle tüm idiopatik PEV vakaları için altta yatan nöromuskuler veya sendromik/dismorfik etiyolojiden daima şüphelenilmelidir. PEV’le ilişkili, kromozomal delesyonlardan kaynaklanan daha ayırtedilebilir sistemik konjenital hastalıklar vardır (artrogripozis, diastrofik displazi, Streeter’s displazi (daraltıcı band sendromu), Freeman-Sheldon sendromu, Möbius sendromu, diğerleri). Öte yandan, idiopatik PEV genellikle diğer yönlerden normal olan bir infantta tek bir muskuloskeletal deformite olarak ortaya çıkar. Cerrahiyi de içeren güncel tedavi modaliteleri hastanın kullanabileceği fonksiyonel bir ayak ve ekstremite oluştururlar. Ancak asla normal bir ayak ve ekstremite elde edilemez.

İdiopatik PEV etiyolojisinde embriyonik gelişimde bir arresti öne süren birçok teori vardır. Alt ekstremitenin normal fetal gelişiminde 6-8 haftalık fetüste ayak PEV’in birçok karakteristik özelliğini taşır. Bunlar ekin, supinasyon, önayak adduksiyonu ve talar boynun medial deviasyonudur.12-14 haftalarda fetal ayak normal hale gelir. Bohm doğumda görülen deformiteden bu evredeki fetal gelişim arrestinin sorumlu olduğunu ileri sürmektedir. Ancak tek başına bir fetal gelişim arresti bu primer displaziyi izah etmek için yetersizdir.

PEV etiyolojisi hakkındaki diğer bir hipotez, bir reaktif fibrotik yanıttır. Bu hipotez deformite korreksiyonuna rezistansa neden olan yumuşak dokulardaki anormal ligamentöz ve fasial işgali gösteren çalışmalarla desteklenmektedir. Bununla beraber PEV’in ligamentöz laksite ile seyreden (Down, Larsen’s) sendromlarla ilişkisi, fibrotik retraktil doku hipotezinin primer etiyoloji olması fikrine terstir.

Bazı yazarlar ölü doğan ve fetal PEV’lerde yaptıkları çalışmalarla etiyolojide dismorfik talar boyun ve navikular subluksasyona yol açan kartilaginöz talusta primer germ plazma defektini ileri sürmüşlerdir. 

PEV’in çeşitli nörolojik antitelerle ilişkisi olduğu iyi bilinmektedir. En şiddetli PEV vakalarının bazıları artrogripozis ve spina bifida gibi paralitik hastalıklarla ilişkilidir. Şaşırtıcı olmayacak şekilde özellikle peronealleri içeren, bir lokalize nöromyojenik imbalans teorisi öne sürülmüştür. Her iki peroneal ve triceps surae kaslarının histopatolojik örneklerinde tip1 ve tip2 kas lifleri arasında bir dengesizlik ve tip1 liflerde atrofiyi içeren konjenital lif orantısızlığı olduğu bulunmuştur. Olguların çoğunda anterior tibial arterin yokluğu veya hipoplazisi gözlenmiş ve vasküler displazinin nedensel bir ilişkisi olduğu belirtilmiştir. İntrauterin eksternal bası, oligohidramniyoz gibi diğer faktörlerde etiyolojide öne sürülmüştür.
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PEV’in etiyolojisinin multifaktöriyel olduğu ve ekstremite tomurcukları gelişiminde erken gelişimsel bozukluklarla bariz şekilde etkilendiği sonucuna varmak oldukça güvenlidir.
Anatomi: PEV’in tedavisinde talo-kalkaneo-naviküler eklemin yapısının bilinmesi çok önemlidir. Bu eklem gerçek bir sferoid eklem olmamasına rağmen, sferoid eklem gibi fonksiyon yapar. Konveks eklem yüzünü talus başı oluşturur. Konkav yüz ise naviküler kemiğin konkav yüzü, kalkaneus ön ucundaki ön ve orta faset eklem yüzleri ve kalkaneo-naviküler (spring) ligamentten oluşur. Bu konkav yüze ayağın asetabulumu adı verilir.
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Patolojik Anatomi: PEV talusun çevresinde oluşan çok yönlü bir deformitedir. Kolay anlaşılabilir hale getirebilmek için üç yüzeye indirgeyebiliriz. Horizontal düzlemde kalkaneus talusun altında döner. Bu dönmenin menteşe noktası kalkaneusun ortasındaki talo-kalkaneal bağların yapıştığı bölgedir. Kalkaneusun ön ucu bu menteşe noktasının çevresinde mediale döner. Navikuler kemik, kuboid kemikle beraber diğer tarsal ve metatarsal kemikleri de arkasına alarak bu dönmeye katılır. Böylece navikuler kemik iç malleole yaklaşır. Sagittal düzlemde yine aynı menteşe noktasında oluşan dönme ile kalkaneusun ön bölümü, diğer tarsal kemiklerle beraber talus başına göre plantar fleksiyona gelirken, arka bölümü yukarıya doğru döner. Aksiyel planda dönme yine aynı menteşe noktasındandır, kalkaneusun tümü bu noktanın distalindedir ve  içeriye doğru döner (inversiyon).

Talo-kalkaneo-navikuler eklemin konkav yüzünün mediale (adduksiyon), aşağıya    (ekin) ve içeriye (inversiyon) dönmesi ile, eklemi oluşturan yumuşak doku elementleri; kalkaneo-navikuler bağ (spring ligament), kalkaneo-navikuler ve kalkaneo-kuboid Y ligament, medial ve plantar talo-navikuler eklem kapsülü, medial ve anterior deltoid bağ lifleri kısalır, kontrakte olur ve ayağın asetabulumu küçülür. Yine bu dönme ile tibialis posterior, fleksör hallucis longus ve digitorum longus tendonları, plantar fasia ve plantar intrensek kaslar kontrakte olurlar. Kalkaneusun arka ucunun proksimale ve laterale doğru dönmesi sonucu aşil tendonu, ayak bileği ve subtalar eklemlerin posterior kapsülleri, talo-fibular ve kalkaneo-fibular bağlar kontrakte olurlar ve kalkaneusun arka ucu fibulaya yaklaşır. Deformitenin uzun süreli olarak devam etmesi durumunda ise sekonder kemik deformiteleri oluşmaya başlar.

Tanı: Fizik Muayene; PEV’in klinik olarak tanısını koymak güç değildir. Çünkü rijit bir deformitedir ve pasif olarak tam korrekte edilemez. PEV’li hastaların tüm vücutları muayene edilmelidir. Üst ekstremiteler, sırt, kalçalar ve bacakların ilişkili anomalileri, deformitenin etiyolojisi ve başarılı tedavi olasılığı hakkında bilgi sağlar. Spinal deformite, kaudal gamzelenme veya orta hat spinal tüylü nevüslerin olup olmadığı  dikkatlice araştırılmalıdır. Bunların varlığında nörolojik bir komponentin olabileceği akılda tutulmalıdır.

  Standart muayene başlangıçta ve her alçı ve manüplasyon tedavisinden sonra yapılmalıdır. Ayağın muayenesi için referans noktası olarak dizin 90 derece fleksiyonu seçilmelidir. Torsiyonel dizilim, varus, valgus, ekin deformitesi, tüm bacak, ayak bileği, ayağın büyüklüğü ve şekli değerlendirilmelidir. PEV’li hastanın ayağı normalden daha kısa ve geniştir. Plantar yüzdeki ve topuktaki yarıklar not edilmelidir. Ekin deformitesi değerlendirilmesinde, gastroknemius ve soleus kaslarının kontraktürünü ayırtetmek için muayene dizin hem fleksiyonunda hem de ekstansiyonunda yapılmalıdır. 

Görüntüleme Yöntemleri; Prenatal USG ile doğum öncesi PEV yakalama oranı giderek artmaktadır. Doğumda direkt grafilerin önemi çok azdır. Çünkü yeni doğanda ossifikasyon minimaldir. Radyografiler ancak çocuk yürüme çağına geldiğinde önem kazanır.

Radyolojik çalışmalar, ayak yük taşıma pozisyonunda ve maksimum düzeltmede tutulurken yapılmalıdır. Röntgen tüpü, ön-arka film çekilirken arka ayak üzerine odaklanarak vertikalden 30 derece eğimli olmalıdır. Yan grafide rotasyonel bozulmadan kaçınmak için ışın, fibula tibianın posterior yarısı üzerinde olacak şekilde transmalleoler odaklanmalıdır.

En sık kullanılan ölçümler ön-arka ve yan talo-kalkaneal açılardır (Kite açıları). Her iki kemiğin ossifiye olmuş bölümlerinin uzun aksından geçen çizgiler arasındaki açıların ölçülmesi ile elde edilirler. Normalde ön-arka açı 20-40 derece arası, yan açı 25-50 derece arasındadır. Ayrıca ön-arka grafide talus-1.metatarsal açı (N; 0-15 derece) ve kuboidin kalkaneus önünde mediale yer değiştirmesi değerlendirilmelidir. PEV’de tüm bu açılar küçülmüştür. Talus-1.metatarsal açı negatifleşmiştir.

Konservatif Tedavi: Kuşkusuz PEV’in ideal tedavisi konservatif tedavidir. Başlangıç tedavisi ( doğumdan 6. aya kadar ) manüplasyon ve alçı korreksiyonudur. Bunun için bebeğin ilk doğduğu günler çok değerlidir. Konservatif tedaviye ne kadar erken başlanır ve ne kadar enerjik davranılırsa düzeltme şansı o kadar fazladır. Konservatif tedaviye geç başlanılması, aileye ve tedavi koşullarına bağlı olarak istenilen uygunlukta yapılamaması sonucu cerrahi tedavi uygulanması zorunlu hale gelebilir.

İlk girişim pasif manüplasyon ve pozisyon vererek doğru pozisyona getirmektir. İlk ay pasif manüplasyonlar yapılırken, takiben alçılamalara geçilir. Haftalık aralıklarla alçılamalar yapılır. Alçılamalar sırasında tüm deformiteler düzeltilmeye çalışılmalıdır. Sırayla önayak adduksiyonu, topuk varusu ve arkaayak ekini düzeltilir. Bu korreksiyonlar 6-8 hafta yapılır. Ekin deformitesi rijitse klinikte veya outpatient olarak bir perkütanöz aşil tendonu uzatması veya posterior kapsüler gevşetme yapılır. Aşil tenotomili veya tenotomisiz alçılama ile korreksiyon elde edilemezse cerrahi tedavi şart olur. Bilateral vakalarda ve kızlarda konservatif tedavi başarısızlığı sıktır. Literatürde konservatif tedavi başarı oranları %15-80 arasında değişir. Adesiv tapeleme veya çeşitli bracelerle splintleme bu metodun dışındaki diğer popüler metodlardır. Çocuk 6 aylık olduğunda PEV  korrekte olmuş ise bu durum hem klinik açıdan hem de tekrarlayan AP ve lateral dorsifleksiyon stres grafileri ile dökümente edilmelidir. Böyle hastalarda ayak bir ayak-ayak bileği ortezine konabilir ve uyumlu ailelerde part time kullanılabilir.

Cerrahi Tedavi: 1) yumuşak doku gevşetmeleri

                             2) kemik deformitelerine yönelik girişimler

PEV’in şiddetine ve çocuğun yaşına göre değişir. Burada standart veya tavsiye edilen bir tedavi metodu yoktur. PEV’in cerrahi tedavisi, ayakta sekonder kemik değişiklikleri oluşmadan önce yapılırsa yumuşak dokulara yöneliktir. Temel prensipler kontrakte olmuş yumuşak dokuların gevşetilerek ve serbestleştirilerek, patolojik anatomi bölümünde belirtilen kemiksel dönme ve yer değiştirmelerinin ters yönde düzeltilmesi ve kemikler arasında normal bir anatomik ilişkinin sağlanmasıdır.

Burada multipl cerrahi girişimlerden kaçınılmalıdır. Tekrarlayan cerrahilerden sonra dokuların sertleşmesi, skarların derinleşmesi ve immobilizasyonun neden olduğu atrofi tekrarlayan cerrahinin relatif kontraendikasyonlarıdır. İkinci cerrahinin en sık nedeni tam olmayan veya yetersiz olan korreksiyondur. 

Konservatif tedaviye direnen ayaklara alçı düzeltmesinde ısrar etmek hem daha fazla fibrozise hem de talus tepesinin düzleşmesi (flat top talus) gibi kalıcı kemik deformitelerine neden olur. Konservatif tedaviye tanınan süre en fazla üç ay olarak kabul edilmelidir. Bu yaştan sonra deformite ne kadar erken düzeltilirse sekonder kemik deformitelerin oluşması o kadar engellenir ve eklem kıkırdak yüzlerinin normal fizyolojik yapıya kavuşma şansı o kadar fazla olur. Ancak anestezi koşulları, ayağın küçüklüğüne bağlı teknik güçlükler gibi etkenlerle ameliyatın 6 aylıktan sonraya veya ayak büyüklüğü 6-8 cm’ye ulaştıktan sonraya bırakılması da önerilmiştir. Turco anatomik yapıların daha büyük olması, anatomik ilişkilerin daha iyi değerlendirilebilmesi, korreksiyonun daha kolay yapılabilmesi, tendon uzatma tamirlerinin daha güvenli olması nedeniyle 1 yaş ve üzerinde cerrahi girişimi tercih eder. Cerrahinin 9-10. aydan önce yapılmasının küçük bir avantajı postoperatif alçı immobilizasyonu tamamlandığında hastanın yürüme çağına gelecek olmasıdır. Yumuşak dokulara yönelik ameliyat uygulamasının üst yaş sınırı ise, sekonder kemiksel deformitelerin oluşmasıdır. 

Nadir vakalarda kalkaneusun yaygın posterolateral gevşetme gerektiren şiddetli internal rotasyonel deformitesinin olmadığı hafif deformiteler için Turco tarafından tarif edilen posteromedial gevşetme gibi tek basamaklı bir cerrahi gevşetme seçilebilir.

Carroll, Turco’nun prosedüründe belirtilmeyen ön ayak adduksiyonu ve supinasyonu için plantar fasial gevşetme ve kalkaneokuboid eklemin kapsülotomisini vurgulamıştır. Goldner’de primer deformite olarak talar rotasyonun korreksiyonunu vurgulamıştır. Mc Kay ve Simons tarafından hasta prone pozisyonda iken Cincinnati insizyonu kullanılarak daha geniş prosedürler uygulanır.

Şiddetli posteromedial deformite için posterolateral ligament kompleksini içeren daha geniş bir gevşetme sıklıkla gereklidir. Mc Kay tarafından tarif edilen ektensile posteromedial ve posterolateral gevşetme prosedürü subtalar eklemin 3 boyutlu deformitesini gözönüne alır ve posteromedial ve posterolateral ayağın kontraktürlerinin gevşetilmesine ve kalkaneusun iç rotasyon deformitesinin düzeltilmesine izin verir.

Geniş gevşetme ile sadece posteromedial gevşetme karşılaştırıldığında, geniş gevşetme sonucunda daha az operasyon, topuk varusunun daha fazla düzeltilmesi ve daha fazla düzelmiş subtalar hareket vardır.

Konservatif olarak korrekte edilemeyen PEV tedavisinde CSTR geniş bir yumuşak doku prosedürüdür. Standart posteromedial gevşetmeye ilave olarak, talonavikular eklemin lateral kısmının, subtalar eklemin lateral kısmının, kalkaneofibular ligamentin ve gerekirse interosseöz talocalcaneal ligamentin gevşetilmesini içerir. Esas olarak tüm ayağın talustan serbestleştirilmesidir ve daha sonra talusa daha normal ilişkiler içinde pozisyon verilir ve bu pozisyonda pinlenir. Bu prosedürün iki avantajı daha büyük derecelerde korreksiyon oluşturması ve ayak ile bacak arasındaki superior dizilimi temin etmesidir. Temel dezavantajı overkorreksiyona eğilimidir.

CSTR İçin Endikasyonlar; 1- Konservatif tedaviye rağmen arka ayağın varus deformitesinin devam etmesi. (talonavikuler subluksasyon olabilir de olmayabilir de, bu varusla aynı şekilde tedavi edilir.) 

 2- Yeterince denenen konservatif tedaviyi takiben belirgin olarak düzelmemiş kalkaneal rotasyonun varlığı

3- Arka ayak ekin deformitesini düzeltmek için parsiyel subtalar gevşetmenin yetmezliği. 

4- Ayak 8 cm veya daha büyük olmalıdır. Pratikte boyut yaştan daha önemli bir kriterdir. Ayağın küçüklüğü teknik açıdan sınırlayıcı bir faktördür. 

5- İyi sonuçlar için hasta 4 yaşından daha küçük olmalıdır. Bununla beraber özellikle diz ve bacağa göre ayağın iç rotasyonunu düzeltmek için 4 yaşından büyük çocuklarda da bu yöntem uygulanabilir. Kliniğimizde de 3 yaştan önce kemik deformitelere yönelik girişimler yapılmamaktadır.

PSTR İçin Endikasyonlar; 1- konservatif tedavi sonrası orta ve arka ayağın tek residü deformitesi olarak ekin deformitesinin devamı (AP grafilerde talokalkaneal açı 20 dereceden daha büyükken, lateral grafilerde 30 dereceden daha küçük olmalıdır).

2- Ayak uzunluğu 8 cm veya daha büyük olmalıdır.

CSTR İçin Kontraendikasyonlar; 1- Flat-top talus

2- Anterior ayak bileği kontraktürü. Bu talus tam dorsifleksiyonda iken uzamış alçı immobilizasyonundan kaynaklanabilir. 

Her ikisi de talusun relatif veya tam olarak dorsifleksiyon pozisyonunda fikse olması ile kısıtlanmış ayak bileği hareketi oluştururlar ( ayak bileği full dorsifleksiyondan en fazla 30 derece plantar fleksiyona gelir ). Flat-top talus cerrahi tedaviye iyi yanıt vermezken, anterior ayak bileği kontraktürü CSTR öncesi ya plantar fleksiyon germe egzersizleri ( en iyi 3-6 ayın altındaki çocuklarda sonuç verir ) ya da büyük çocuklarda anterior ayak bileği kapsülotomisi ile tedavi edilebilir. 
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