






Uzuv uzatma ameliyatlarının hangi yaşlarda yapılmasına dair dünyada 
kesin bir görüş birliğine varılmamıştır. Karar için, öncelikle çocuğun bu 
ameliyata adaptasyonu önemli, kendine çok kötü bir şey yapıldığını 
hissetmemesi açısından önemli ve hareketlere, fizik tedaviye uyumu önemli. 
Kliniğimizde bu nedenle genellikle en erken 5 yaşında yapıyoruz. Amerika’da 
7 yaş itibariyle yapanlar klinikler de var. Genelde kolların uzatılması ergenlik 
çağına bırakılmaktadır.

Geç dönemde, erişkinlerde yapılan cerrahi işlemler daha sıkıntılı 
olabilmektedir. Çünkü, ileri yaş özellikle X bacak gibi aksla ilgili bozukluk var 
ise, bu aksın bu şekilde 20 - 25 yaşına kadar kalması, hızlı kireçlenme veya 
eğrilik gelişimine neden olur ve diz, ayak bileği bağlarının etkilenmesine ve 
yürüyüş bozukluklarının oluşmasına ve/veya bel kemiğinin etkilenmesine yol 
açabilir. Çocuklarda uzatma sonrası kemiğin sertleşmesi, yük taşıyabilen 
sağlam kemik halini alması daha hızlı olduğu için örneğin 10 cm uzatma için 
alet çocukta 1 yıl civarında kalıyor iken, erişkinde bu süre 1.5 yıla kadar 
uzayabilmektedir. Bu nedenlerden dolayı, aks bozukluğunda 4-5 yaşlarında 
aks düzeltilmesi ortopedik açıdan daha iyidir.  Diğer taraftan, erişkinde de 
büyüme çekirdekleri kapandığı için çocuklarda kullanılamayan çivi 
üzerinden uzatma tekniği kullanılabilinir. Bu teknikte 2 yerine 4 ameliyat çoklu 
ameliyatlar yapılabilir, aynı kemiğe hem içerinden çivi, hem de dışarıdan 
eksternal fiksatör takılabilir. Uzatmanın bitiminde içteki çivi çok küçük bir 
ameliyatla kilitlenerek dıştaki fiksatör çıkarılmalıdır. Böylece kemik sertleşmesi 
için gereken süreyi fiksatörde geçirmek gerekliliği ortan kalkmış olmaktadır. 
On cm uzatma için klasik sadece fiksatör yöntemi ile 1-1.5 yıl bekleme yerine, 
çivi üzerinden uzatma yöntemi ile dıştaki alet 3.5 - 4 ay sonra çıkarılabiliniyor.

Akondroplazi hastalarının kas-iskelet sistemi sorunlarını hafifletmek için 
düzenli fizik tedavi önerilir. Özellikle, büyük uzatmalarda ve çoklu uzatmalarda 
çok yoğun fizik tedavi gerekir. Bu, eklem esnekliği ve kas gücünü artırarak, 
genel fonksiyonu iyileştirmeye yardımcı olur.
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SOSYAL YAŞAMDA AKONDROPLAZİ
BÖLÜM 6:

Akondroplazili Çocukların, Erişkinlerin Sosyal Hayatı
Nasıl Etkilenmektedir? - Öneriler
Aynur Yıldırım (Akondroplazi ve Aileleri Derneği Başkanı)

Sorunlar:

• Akondroplazili çocuklar okul hayatında çantalarının ağır, sınıf tahtalarının 
yüksek olması, kendilerine uygun forma bulunamaması gibi birçok sıkıntılar 
yaşamaktadır. Bununla birlikte, günümüzde akıllı tahtalar ve uygun lavabolar 
gibi düzenlemelerle okul ortamları daha uygun hale gelmiştir.

• Akran zorbalığı yaşanabilmektedir. Tabi ki bu zorbalığın sadece 
akondroplaziye özel olmadığını ve her bireyin bu tarz ayrımcılığa maruz 
kalabileceğini de unutmamak gerekir.

• Spor alanlarının uygun olmaması nedenli spor yapmakta zorlanma.

Çözümler:

• Toplumda ve ailelerde daha fazla 
bilinçlenme, farkındalık geliştikçe bu engeller 
azalabilir.

• Destek grupları ve aile desteği, sosyal uyumu 
kolaylaştırabilir. Bu nedenle hep birlikte hareket 
etmek çok önemli.

• Akondroplazi ve Aileleri Derneği Başkanı Aynur 
Hanım, kendisinin okul arkadaşlarını evine 
davet ederek ve tiyatro oyunlarında yer alarak 
sosyalleşmenin, katılımın teşvikinin kendi 
yaşamına çok iyi geldiği örneğini paylaştı.

• Akondroplazili çocukların en büyük eğitimleri 
evde olmaktadır, evde mutlu yetiştirilmeleri ve 
her konuda bağımsızlıklarını kazanmalarına 
yönelik destek verici bir ortamın sağlanması 
gibi konular çok değerlidir.
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AKONDROPLAZİLİ ÇOCUK VE YETİŞKİN SORULARI
/ SORUNLARI; BİRLİKTE TARTIŞALIM 

BÖLÜM 7:

Akondroplazi ile İlgili Merak Ettiğiniz Sorular – Yanıtları:

Prof.Dr. Hakan Kınık:

Akondroplazi, yaşam boyu izleme ve özellikle sorudaki cerrahi müdahaleler 
gibi konuların deneyimli bir multidisipliner ekip tarafından yönetilmesi 
gereken bir durumdur.  Akondroplazide kafatasının omurilik ile birleştiği yerde 
veya tüm omurgada darlık mevcut. Aşağıda bir şekilde bir bağ ile omurga 
uzadığı halde omuriliğin uzayamaması sonucu omurgada gerilme olur ve 
sonuç olarak omurganın eğrilmesi sonucu oluşur, hatta parmaklarda 
pençeleşme vardır. Sinirin etkilenme riski de daha yüksektir. Double crushing 
adı verilir. Eğer uzatma yapılacak ise, öncelikle daralma varsa ufak bir 
müdahalede bile sinirler etkilenebilir, bu nedenle omurgadaki daralmanın 
beyin cerrahisi tarafından öncelikle serbestleştirilmesi gerekmektedir. 
Ortopedist bacaklarını değerlendirir, ancak ameliyatta bacaklarında sinirler 
var, bacaklarında ayaklarında uzatma sırasında felç riski artabilir. Medikal 
tedavi ile ilaç ile uzama sağlanıyor, yılda ortalama 1.6 cm kadar, ancak uzuv 
problemlerini ne kadar düzeltir? İlaç tedavisi aks deformitelerine ne kadar 
etkisi olur ve omurga problemlerini ne kadar düzeltir? Ameliyat ile uzatma 
sırasında ilaç tedavisini kullanmak uygun mu? bu konularda henüz net bir 
düzenleme mevcut değil.

Eğer hiçbir müdahale yapılmaz ise akondroplazili bireyler için erişkinde 
erkeklerde boy ortalama 135 cm; kızlarda ise ortalama 125 cm ulaşıyor. Uzuv 
uzatma ameliyatlarında amaç aslında günlük yaşam aktivitelerini rahat 
devam ettirmelerini sağlamaktır. Örneğin, otobüste bir yere tutunmak gibi 
sıkıntıların yaşanmaması için boyun 150 cm üstü olması gerektiği bildiriliyor. 
Bu nedenle amaç aslında yaşam kalitesini artırmaktır.

Akondroplazili bir çocuğa tekrar tekrar ameliyat yapılabilir mi? 
Örneğin, çocuk 6.5 yaşında ameliyatlarla 12 cm. uzatıldı. 
Bacaklar orantılı olmadığı için tekrar ameliyat planlanıyor ve 
Beyin-Omurilik Sendromu tanısı da mevcut. Bu arada medikal 
tedavi için de ilgili birime başvuru yapıldı.

Soru 1:
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Alt bacak, üst bacak uzatma yapmak, denge sağlamak her zaman şart 
değildir. Ayrıca kollarda da dengesizlik var ve hemen uzatma yapılmıyor, 
ancak çok zor durumlarda (örnek; birey poposunu silemiyor), hiyjen ve 
beslenme gibi durumlarda zorlanma varsa  kollarda uzatma yapılmaktadır. 
Çünkü kol kısalığı nedenli yetişkin hayatında bez kullanmak zorunda olan 
insanlar var. Özetle, uzuvlara ait orantısızlıkları alt bacak, üst bacak 
dengelemek yerine daha önemli olan bireyin yaşamını kaliteli devam 
ettirmesini sağlamaktır.

İlaç tedavisine başlanabilir, zaten ortopedik muayenelerine ilaç tedavisini 
alıyor olsa dahi gitmelidir. Çünkü deformitesi var mı? fonskiyonel zorlukların 
değerlendirilmesine ortopedist karar vermelidir. Sonuç olarak bazı olgularda 
belki hem ilaç hem de ameliyat gerekebilir. Bu konuda tecrübeler arttıkça 
daha net konuşulabilir.

Prof.Dr. Gökmen Kahiloğulları: 

Beyin Omurilik Sendromu’nda öncelikle MR ile durumu netleştirmek gerekir. 
Değerlendirmeler yapıldıkran sonra gerçekten bir ihtiyaç varsa öncelikli 
olarak serbestleştirmenin yapılması gerekmektedir, ondan sonra boy-uzuv 
uzatma ve/veya omurgaya ait ameliyatlar planlanmalıdır.

Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

İlacın uygun şekilde ve düzenli kullanımı ile birlikte orantılı düzelme 
sağlandığı çalışmalarda gösterilmiştir. Normal boy uzaması üzerine orantılı 
olarak ekstra 1.5 - 2 cm uzama sağlıyor. Ameliyat ile birlikte ilaç uygulanması 
hakkında sonuçlanmış henüz bir çalışma mevcut değil. Yeni bir tedavi 
olduğu için henüz 5 yıllık veriler mevcut. Ameliyatın uygulandığı yerler ile 
ilaçların etkilediği yerler (plaklara etki) farklı. İlaç ile tedaviye yanıt olumlu 
sağlanır ise öncelikle ilaca ne kadar yanıt var, ne kadar uzama var tespit 
edilmelidir. Bunun yanında, tabi ki bireye fonksiyonel açıdan ameliyat 
gerekiyor ise o zaman düzeltme ameliyatları da yapılmalıdır. Ameliyatlar 
erişkin dönemde de yapılabilmektedir.

Medikal ilaç tedavisi akondroplazili çocukların bacakları ve kol 
kemikleri üzerinden mi uzatma sağlıyor yoksa komple beden 
olarak mı uzatıyor?

Soru 2:

ÇOCUK ENDOKRİNOLOJİSİ VE DİYABET DERNEĞİ

24



Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

Kemik yaşına bakılarak kaç cm daha uzayabilir karar verilir. Eğer uzama 
oranı çok az ise devam edilmiyor. Bu nedenle ilacın erken yaş kullanıma 
başlanması önemli. Kapanmaya yakın başlanırsa tedaviye yanıt daha 
düşük olabilmektedir, maksimum belki 1 - 2 cm uzayabilir. Bazı veriler mevcut, 
yılda 1.5 cm - 2 cm kadar uzamış ise daha sonra final boya da yani erişkin 
boya da gelmiştir ve artık çok fazla bir yararı olmayacaktır.

Onüç yaşında akondroplazili çocuğumda önce ameliyat ile 15 
cm uzama sağlandı ve 9 ay ilaç tedavisi yapıldı ve böylece 2 
cm daha uzama elde edilirken duruş pozisyonunda da düzelme 
tespit edildi. Kontrolünde aralıkların, büyüme plaklarının 
kapanmak üzere olması nedenli medikal tedavisi kesildi. 
Tedavisine devam etmesi için tekrar değerlendirilmesi 
gerekiyor mu?

Soru 3:

Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

Her akondroplazili çocuğun boy uzama farklılıkları bulunmaktadır, yani her 
çocuk aynı oranda uzamayabilir. Normalde 4 cm ve daha üzerine yıllık 
uzamasının olması beklenir. Ailelerin ve bireyin dikkat etmesi gereken konular:

• Normal beslenmesi, fazla kilo almaması, uykusunu düzenli alması gibi klasik 
genel sağlık koşullarının normal sürdürülmesi. 

• En önemli konu, ilacı uygulama tekniğinin düzgün olup olmasının kontrol 
edilmesi. Çünkü hatalı uygulamalar olabilir, iğneyi yaparken gerçekten 
düzgün yapılıyor mu? Gerekli doz uygulanıyor mu? Net ilaç dozu bellidir ve 
doktorunuzun önerdiği şekilde ve dozda uygulanması gerekmektedir.

Her çocukta boy uzama değişir mi? Bu konuda ekstra dikkat 
edilmesi gereken hususlar nelerdir?

Soru 4:

25



Prof Dr Zehra Aycan:  

Akondroplazili çocukların kendi uzamalarının yanında ilaç tedavisi ile en az 
yılda 1,5-2 cm daha büyüme olması bebeklikte ilaca başlayan bir çocuk için 
oldukça iyi bir boy kazanımı sağlayacaktır. O nedenle ilaca mümkün olan en 
kısa sürede başlanmalı ve çocuk endokrinolojisi uzmanı tarafından ilacın 
etkileri/yan etkileri, büyüme durumu dikkatli şekilde izlenmelidir.

Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

Aynı saatte olmasa da, benzer saatler olması önemli. Yani 1 - 2 saat öncesi 
veya sonrası olmak koşulu ile benzer saatlerde yapılması rutini sağlamak 
açısından önemlidir.

Prof.Dr. Olcay Evliyaoğlu: 

Uzun dönem ilaç tedavilerinde ilaca uyum çok önemlidir. Tedavi doktora 
danışılmadan yarıda kesilmemeli, dozu atlanmamalıdır.

İlacı her gün aynı saatlerde yapmak şart mı?

Soru 5:

Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

Henüz ileriki yaşlara ait veriler mevcut değil. Maksimum 30 dk içerisinde 
çözülen günlük kullanılması gereken bir ilaç.  Yapılan çalışmalarda (5 yıllık 
veriler) herhangi bir olumsuz uzun dönem etkisi saptanmamış. Tansiyonda 
düşme ve iğnenin yapıldığı yerde lokal yan etkiler gözlenmiştir. 

Prof.Dr. Olcay Evliyaoğlu: 

Bu tedavi hedefe yönelik tedavilerdendir . Kemiklerin büyüyememesinin 
engellenmesine  yönelik olarak geliştirildiği için ciddi yan etki beklenmiyor. 
Tabi ki, her tedavinin bir yan etkisi olabilir. Bir tedaviyi red etmeden önce iyi 
düşünmek lazım. Faydası da değerlendirilerek karar verilmesi önerilmektedir.

Daha sonraki yıllarda yani 20’li 40’lı yaşlarda bu ilacın bir yan 
etkisi olabileceğine dair bilgi var mı?

Soru 6:
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Prof.Dr. Nazan Çobanoğlu: 

BPAP cihazı Uyku Apne Sendromunu tamamen çözmez, kesin tedavisi 
değildir. Üst hava yollarına pozitif basınç vererek tedavi ediyor. Bu cihazı 
hergün uyurken düzenli kullanması gerekmektedir. Yeni tedavilerle ve belki 
ilerde yüz kemiklerinde düzelme olması durumunda bu alete ihtiyacı 
azalabilir. Ayrıca, bireyin apnesi santral mi? yoksa obstruktif (tıkayıcı) tip mi? 
ayrımı önemli. Çünkü, santral ise beyinden kaynaklı ise farklı tedavisi olabilir. 
Tıkayıcı (obstruktif) ise ilerde birey kilo almaz ise BPAP cihazına ilerde ihtiyacı 
kalmayabilir. Cihaz kullanımı için merkezlerde eğitimlere katılabilirsiniz, yavaş 
yavaş alıştırmak önemlidir.

Çocuğum 5 yaşında geniz eti - bademcik ameliyatı sonrası 
oksijeni sürekli düştüğü için entübe edildi. Bu süreçte uyku 
apnesi olduğu tespit edildi. Uyku testi daha önce de yapılmıştı. 
Ancak, apneleri ilerlemiş. Şu an BPAP kullanması gerekiyor, 
ancak malesef korkuyor, kullanmıyor, sadece 1-2 saat 
kullanıyor. Cihazı düzenli kullanırsak uyku apne bitiyor mu?

Soru 7:

Prof.Dr. Zehra Aycan:  

İlaca erişim/rapor için uyku testi yaptırmak şart değil. Ancak uyku testini 
doktorunuzun uygun gördüğü zamanlarda yaptırmanız önerilmektedir. 

Uyku testini sürekli yaptırmak gerekiyor mu? Ayrıca, bu yeni 
ilaca erişim/rapor için uyku testi yaptırmak şart mı?

Soru 8:

Prof.Dr. Gökmen Kahiloğulları: 

Spina Bifidası olan hastalar çocuk sahibi olabilir, örneğin hastalarımdan 
çocuk sahibi olanlar var.

Spina Bifidası olan hastalar çocuk sahibi olabiliyor mu?

Soru 9:
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Prof.Dr. Zeynep Şıklar: 

Büyük olasılıkla spinal stenoz, yani omurganın daralması durumu var.

Bu gibi nedenlerden dolayı hem Beyin ve Sinir cerrahisi hem Ortopedi hem 
de Nöroloji ve hatta Algoloji bölümüne başvurmak gerekmektedir.

• Birincisi, nörolojik yani sinirsel neden, omurilik kanalındaki daralma 
nedeniyle omurilikten çıkan sinirlere bası olmaktadır. Omurilik darlığı ister 
yukarda ister aşağıda olsun sinirleri sıkıştırıyor. Bu da ağrıya neden 
olabilmektedir.

• İkincisi, akondroplazili bireylerde kemik yapısı, omurga yapısı olarak 
skolyoz yani sırtın kamburluğu bulunmaktadır. Bazı akondroplazili 
bireylerin kuyruk sokumu-bel arasındaki bağlantı farklı olabiliyor. Bunlar 
ağrıya neden olabiliyor.

• Bazen de yük fazla olduğundan ağrı gelişebilir.

• Bacaklar arasında boy farkı çok ise ağrı olabilir. Bacak boyu (örneğin 
biri 2 cm daha kısa ise) eşitsizliğine bağlı da bel ağrısı skolyoz olmadan 
da gelişebilir. 

Akondroplazide sürekli olan geçmeyen bel ağrısı için ne 
yapılabilir?

Soru 10:

Prof.Dr. Hakan Kınık: 

Omurga daralıyor. Buna müdahale edilebilir. Ağrının nedenleri:

ÇOCUK ENDOKRİNOLOJİSİ VE DİYABET DERNEĞİ
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Prof.Dr. Nazan Çobanoğlu:

Sıkıntı yşayabilir, ama fazla değil. Göğüs kafesinin daha küçük olması, şekil 
bozukluğu olması nedeniyle nefes alındığında akciğerlerin yeterince 
genişlemesine engel yaratabilir, bu nedenle fazla görülmemekle birlikte 
bazen nefes alırken sıkıntı yaşayabilirler. Ancak bu durum çok az hastada 
ciddi bir solunum yetersizliğine neden olmaktadır.

Akondroplazili çocukların göğüs kafesleri dar olduğu için bu 
durum ilerde sıkıntı yaratır mı?

Soru 11:

Prof.Dr. Hakan Kınık: 

Bu konuda ameliyat için yaş sınırı yok. Ameliyat olabilir. Ancak mutlaka çok 
kapsamlı değerlendirme yapılmalıdır. Eğrilik var mı? C şeklinde ise bazen çıkık 
olabiliyor. Riskler anlatılmalıdır. Neler kazanabilir? Neler kaybedilir? gibi 
konuların da detaylı konuşulması gerekir.

Akondroplazili 31 yaşındaki bir bireyin ön kolunda ileri derecede 
bozukluk var. Ameliyat olabilir mi? Ameliyat için yaş sınırı var mı?

Soru 12:
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Daha fazla bilgi ve destek için
bizimle iletişime geçebilirsiniz:

Telefon:
0538 418 85 13

Adres:
Osmanağa Mah. Yoğurtçu Şükrü Sok.
No: 43/7, Güven İş Merkezi
Kadıköy / İstanbul

E-posta:
info@akondroplazi.org


