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Erigkin yasta tedavi edilen konjenital tibial hemimeli olgusu

Congenital tibial hemimelia case treated in adult ages
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Ozet

Konjenital tibial hemimeli etiyolojisi bilinmeyen nadir gériilen
bir deformitedir. Her 1 milyon canli dogumda bir goriliir
ve ailesel gecisi olabilir. Bu yazida 28 yasina kadar tedavi
edilmemis olan konjenital tibial hemimelia olgusu sunuldu.
Koltuk degnegine bagli yasayan hasta diz dezartikiilasyonu ve
modiiler protez kullanimi ile koltuk degneginden bagimsiz
fonksiyonel hale getirildi. Konjenital tibial hemimelide, uygun
protez rehabilitasyonuna izin verecek erken amputasyon
cerrahisi bir ¢ok arastirici tarafindan 6nerilmektedir.

Anahtar sozciikler: Konjenital hemimeli, dezartikiisilasyon

Konjenital tibial hemimeli etiyolojisi bilinmeyen
ve nadir goriilen bir deformitedir. Her bir milyon
canli dogumda bir goriiliir ve ailesel gegisi olabilir."!
Jones ve arkadaslar1®? tibial hemimelileri radyolojik
verilere dayanarak siniflandirmiglardir: Tip 1a, tibianin
goriilmedigi hipoplastik distal femur epifizi ; tip 1b,
tibianin gorillmedigi normal distal femur epifizi ; Tip
2, distal tibianin yoklugu; Tip 3, proksimal tibianin
yoklugu ve Tip 4, ayak bilegi diastazi ile beraber
hipoplastik distal tibia.

Deformitenin her tipi degisik o6zellikler igerir.
Tip 1 en sik goriilen tiptir. Tibianin tam yokluguyla
beraber gelismemis ve stabil olmayan bir diz eklemi
vardir. Etkilenen ekstremitede kisalik, bacakta bowing,
dizde fleksiyon kontraktiirii, ayakta ciddi ekinovarus
deformitesi medial sira defekti goriiliir. Daha az goriilen
Tip 2, Tip 3 ve Tip 4 ‘te tibia parsiyel olarak gelismistir
ve kismi olarak islevsel bir diz eklemi bulunmaktadir.
Konjenital tibial hemimelili hastalara yiiksek oranda
farkli konjenital anomaliler eslik edebilir. Bunlar yarik

Abstract

Congenital tibial hemimelia is a rare deformity with unknown
etiology. The deformity has an incidence of 1 per million live
births and a family inheritence may be positive. In this paper
a case of untreated 28 years-old congenital tibial hemimelia
is discussed. The patient was crutch dependent on walking.
With knee desarticulation and usage of modular prosthesis
he became independently functional on his daily activities.
In treatment of congenital tibial hemimelia, early amputation
surgery which allows proper prosthesis rehabilitation is
proposed by many authors.
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damak ve dudak, spinal deformiteler, kalga eklemi
dislokasyonu, proksimal femur aplazisi, yarik el gibi
el deformiteleri ve polidaktili, sindaktili gibi parmak
deformiteleridir.>*..

Konjenital tibial hemimelide uygun protez
rehabilitasyonuna izin verecek erken amputasyon
cerrahisi bir ¢ok aragtirict tarafindan 6nerilmektedir.!"*>
781 Diger taraftan protez gereksinimini ortadan kaldiran
cerrahi diizeltmeler de tanimlanmistir. Ancak bunlar
ugrastirict ve cerrahi teknigi zor tedavilerdir.!!%!!
Bu tedavilerde ayak ve diz eklemindeki deformiteleri
diizeltmek ve ekstremite uzunlugunu saglamak igin
bir¢ok cerrahi yonteme gereksinim vardir.!”!*!.

OLGU SUNUMU

28 yasinda erkek hasta sol alt ekstremitede dogustan
sekil bozuklugu sikayetiyle klinigimize bagvurdu.
Hastanin alinan hikayesinde sikayeti ile ilgili herhangi
bir tedavi gérmedigi, aile hikayesi olmadig1, annesinde
sorunlu bir gebelik hikayesi olmadig1 saptandi. Ayrica
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hastanin tek koltuk degnegi ile hareket edebildigi
ogrenildi.

Hastanin fizik muayenesinde sol alt ekstremitede
sekil bozuklugu goriildii. Sol alt ekstremitede ayak
bilegi, saglam goériiniimde olan sag alt ekstremite
diz eklemi diizeyindeydi. Sol ayakta ekinovarus ve
dis rotasyon deformitesi saptandi. Sol ayakta yarik
ayak, 2 ve 3’lincli parmaklarda sindaktili deformitesi
gortilda (Sekil la-b). Hastada diz ve ayak bilegine
uyan bolgelerde hareket saptanmamakla birlikte kalca
eklemi ve ayak parmaklarinda aktif hareket gozlendi.
Sol uylukta diger tarafa gore atrofi belirlendi. Elle
muayenede ayak bilegi lateralinden uyluk distaline
uzanan kavisli bir kemik yap: saptandi.

Sekil 1.a.b. Hastanin operasyon oncesi fonksiyonel gériinimil.

Hastanin radyografik incelemelerinde sol tibia
yoklugu, fibulanin kavisli, yass1 ve enine uzunlugunun
arttig1, fibulanin proksimale yer degistirdigi, femurda
hipoplazi, sol patella yoklugu, talusta sekil bozuklugu,
metatarsus primus varus, 2 ve 3’lincii parmakta sinositoz,
simfizis pubis seperasyonu, sol hemipelviste hipoplazi,
sol femur bast yoklugu, sol kal¢a dislokasyonu ve sol
ramus pubis lizerinde defekt goriildii (Sekil 2a-b-c).

Sekil 2.a. Ayaktaki sekil bozklugu.

Eklem Hastaliklari ve Cerrahisi - Joint Diseases and Related Surgery

Sekil 2.b. Kavisli fibulanin diz ve ayak bilegi ile olusturdugu eklem.

Sekil 2.c. Femur bag1 yoklugu ile birlikte ¢ikik kalga.

Hastaya yapilan fizik muayene ve radyolojik
incelemeler sonucunda sol Tip 1a tibial hemimeli tanisi
konuldu. Hastaya tedavi olarak sol diz dezartikiilasyonu
uygulandi. Operasyonda genel anestezi altinda sol
femur distaline balik agzi insizyonla girildi. Patella
ve quadriceps tendonu saptanmamakla birlikte tibialis
anterior ve posterior, peroneal tendonlar,parmak
ekstensor ve fleksorleri ve asil oldugu diistiniilen kisa
tendindz bir yapinin varlig: goriildii. Yassilagmuis, kavisli
fibulanin femur ve talus ile kapsiil benzeri yapiyla
cevrili eklem yaptig1 goriildii. Fibula ve ayagin timi
eksize edildi. Diren yerlestirilip katlar karsilikli olarak
kapatildi.

Cerrahi sonras1 donemde hastaya anlajezik, diigiik
molekiil agirlikli heparin ve 5 giin siireyle antibiyotik
tedavisi verildi. Postoperatif 2. giinde hastanin direni
gekildikten sonra hastanin yatak icinde oturmasina
ve aktif kalga hareketlerine izin verildi. Hastaya
postoperatif 3. giinde gecici protez uygulandi ve yiiriiteg



Eriskin yasta tedavi edilen konjenital tibial hemimeli vakasi

yardimui ile hasta mobilize edildi. Hastanin postoperatif
20.giinde dikisleri alinarak kalici diz dezartikiilasyon
protezi ile rehabilitasyona alindi. Rehabilitasyon sonrasi
45. giin ve sonrasinda aylik olarak hasta kontrol edildi
(Sekil 3a ve 3b).

Sekil 3.a.b. Hastanin takip sirasindaki fonksiyonel gortintimii.

TARTISMA

Tibianin tam yoklugunun oldugu Tip 1 vakalarda
siklikla iki tip tedavi uygulanmaktadir. Bunlar:
fibular transferle kombine edilen Syme veya Boyd
amputasyonu ve diz dezartikiillasyonudur.!"*>67812]
Fibular transferle ilgili ilk yayinlarda kotii sonuglar
bildirilmistir.[t4>¢7812] Brown!!*! ve arkadaglar1 bu
teknigi uyguladiklar1 3 vakada baslangic donemde
iyi sonuglar bildirmisler ancak ¢alismanin uzun
doneminde tedavi ettikleri 40 hastanin 18’inde ek
cerrahi tedavilere ihtiya¢ duymuslardir. Schoenecker ve
arkadaglar1® fibular transfer uyguladiklar: hastalarda
%50 ‘den fazla ikincil amputasyon orani bildirmisler ve
bunu diz instabilitesi ve quadriseps yetersizligine bagl
progresif olarak gelisen diz fleksiyon kontraktiiriine
baglamislardir. Fibular transfer sonras: elde edilen
bu kétii sonuglardan dolayr primer tedavi olarak diz
dezartikiilasyonu tercih edilir hale gelmistir.

Bizim olgumuzda tibianin tam yoklugu mevcut olup
preoperatif donemde saptadigimiz bowing fibula varlig
bizi amputasyon dis1 tedavilerden uzaklastirdi. Hastay1
tedavi segenekleri yoniinden bilgilendirdigimizde
hasta amputasyon tedavisini tercih etti. Amputasyon
tedavisinin giinliik yasamina erken doniisii igin uygun
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olacagini soyledi.

Hastamizdaki fibulada egilmenin sonradan
gelistigini diisinmekteyiz. Biiyliik olasilikla kas
dengesizligine bagli olarak fibula zaman iginde
egildi ve yassilagti. Intraoperatif olarak saptadigimiz
kuvvetli tibialis anterior ve posterior kaslarina ait
olarak distindigiimiiz tendonlarin fibulada sekil
bozukluguna yol agabilecegi kanisindayiz. Hastayla
ilgili yenidogan ve bebeklik donemine ait bir kayit
bulamadik. Hastamiz sosyoekonomik nedenlerden
dolay1 tedaviyi geciktirdigini bildirdi.

Pattinson ve Fixsen!"”! cerrahi zamanlamasinin
onemini vurgulayarak bir iki yas arasinda cerrahinin
uygun oldugunu, bu zamanda tedavi edilenlerin
kendi yas gruplariyla ayni zamanda yiiriiyeceklerini
bildirmislerdir.

Jones ve arkadaslari?! konjenital tibia aplazi veya
displazili vakalar1 inceleyerek ii¢ morfolojik grup ve
bes radyolojik tip tanimlamislardir. Bunlarin klinik ve
radyolojik ozelliklerine bakarak prognozu saptamaya
calismislardir. Tedavide morfolojik ozellikler, radyolojik
ve klinik ozelliklerden daha 6nemlidir. Morfolojik
olarak 3 gruba ayirmiglardir: tibianin tam yoklugu
bu (morfolojik Tip 1, radyolojik Tip 1a), proksimal
tibianin kalic1 oldugu (morfolojik Tip 2, radyolojik
Tip 1b veya 2) ve proksimal epifiz ve diafiz her
ikisininde oldugu kisa tibia (morfolojik Tip 3 ve
radyolojik Tip 4) olarak siniflanmistir (Tablo 1).

Tablo 1. Jones, Barnes ve Lloyd-Roberts’in (1978) Tibiyal Displazi
Siniflamas.

Morfolojik Tip Radyolojik Tip Radyolojik Agiklama Sekil
Grup 1 Tibianin gériimedigi .
» 1a hipoplastik distal
Tibianin tam yoklugu femur epifizi
Tibianin goérulmedigi .
1b normal distal femur
epifizi
Grup 2
Tibiaproksimali mevcut
Distal tibianin ,
2 yoklugu
Tanimlanmamis 3 Proksimal }ibianln
yoklugu .
Grup 3 Ayak bilegi
. - diastazisiyla
Prlok5|mal ?p.'f!z ve 4 beraber hipoplastik
diafiz her ikisinde distal tibia
oldugu kisa tibia




147

Tip 1 vakalarda femoral kondilin gelismemis, kas
kontroliiniin yetersiz olmasi, olusacak instabilite
ve istemli kontroliin az olmasi nedeniyle ek cihaza
gereksinim duyulmasindan dolayr Brown prosediirii
yerine diz dezartikiilasyonunu 6nermisglerdir. Biz
olgumuzu Jones siniflamasina gore morfolojik Tipl
ve radyolojik Tip la olarak degerlendirdik.

Jones ve arkadaglar1'? konjenital tibial aplazili
hastalarda femur hipoplazisinin ve kisaliginin
olabilecegini ve femoral kisaligin dezartikiilasyon
yapilanlarda avantaj olarak degerlendirilebilecegini
¢linkii bu hastalarin diz eklemli protezi daha kolay
kullanabilecegini séylemislerdir. Bizim olgumuzda
femur hipoplazisi ve femurda yaklagik 8 cm kisalik
mevcut idi. Hastamiza eklemli diz iistii amputasyon
protezi uygulamas: sonrasi hasta memnuniyetinin
iyi oldugunu goézlemledik. Bu tiir olgularda femoral
kisaligin avantaj olarak degerlendirilmesi kanisindayiz.
Olgumuzda mevcut olan ayni femur bas1 yoklugu ve
kalga dislokasyonunun protez kullanimini olumsuz
etkileyebilecegini diisiinmememize ragmen hastada
herhangi bir sikayetle karsilagmadik.

Kalamchi ve Dawe® klinik ve radyolojik verilere
dayanarak tibial aplazileri 3 gruba ayirmiglardir: Tip 1,
tibianin total yoklugu, Tip 2, distal tibia aplazisi, Tip
3, distal tibia aplazisi ile beraber tibiofibular diastaz.
Tedavi ettikleri 11 Tip 1 aplazili vakadan birine diz
tistii amputasyon uygulamislar ve giidiikte asir1 kemik
bityiimesi nedeniyle cilt problemi yasamislar. Bu hastada
kisa proksimal uyluk segmenti dolayisiyla protezin
rotasyonel kontroliinde zorlanmislar.Bu nedenlerle
Tip 1 vakalarda diz iistii amputasyonun kontraendike
oldugunu savunmuslardir. Bizim olgumuzu Kalamchi
ve Dawe siniflamasina gore tibianin tam yoklugu
olan Tip 1 olarak degerlendirdik. Hastamiza diz
istli amputasyon uygulamay1 diistinmedik. Diz st
amputasyonun hastanin mevcut femoral kisaligini
arttirarak ve mevcut kas dengesizliginden dolay1 protez
kulanimini zorlastiracagi kanisindayiz.

Akifusa ve arkadaglari'® yaptiklar1 ¢aligmada
hastalara ilk tani konulma yasinin 1 ay-2 yil 8ay, ilk
tedavi yasinin 4 ay-2 yil 8 ay araliginda degistigini
bildirmistir. Literatiirde erigkin tibial aplazi ile ilgi
calisma az olmakla beraber genelde yenidogan
doneminde tani konulup erken dénemde tedavi edilen
hastalardir. Bizim olgumuz 28 yasinda olup, tedavi
gormemis bir olgudur.

Sonug olarak tibial aplazi vakalarinda erken tani
ekstremite koruyucu tedavilerin uygulanabilmesi
agisindan onemlidir. Tedavisi gecikmis vakalarda
gelisecek ek problemler tedavi yontemini degistirecektir.
Ancak literatiir degerlendirildiginde tibianin tam
yoklugu olan vakalarda diz dezartikiilasyonu halen en
etkili tedavi secenegidir.
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