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Fibular hemimelia fibulanin longitudinal olarak
bir bélumunin (parsiyel) veya timinin (komplet)
yoklugu ile karakterize 7/1000000 ile 10/1000000
arasinda canli dogumda gorilen konjenital bir
hastalktir®234, En sik karsilagilan konjenital alt
ekstremite yetersizligi olup, ilk defa 1698 yilinda
Gollier tarafindan tanimlanmistirt®. Bu deformite
sadece fibular kisaliktan ibaret olabilecegi gibi
femur, tibia, ayak bilegi ve ayak deformiteleriyle
de birlikte olabilir®® . Stevens PM ve Arms D®
bu patolojinin sadece fibular eksiklikten ibaret
olmadigini ve beraberinde bircok deformitenin eslik
ettigini ifade etmistir. Bu ylizden fibular hemimelia
ya da fibular aplazihipoplazi terimlerinin bu patolojiyi
tanimlamakta yetersiz kaldigint vurguladi ve bu
hastaligr alt ekstremitenin postaksiyel hipoplazisi
olarak tanimladi. Genellikle unilateral olarak gérilen
buanomalininetiyolojisikesinolarak bilinmemektedir.
Genetik predispozisyon saptanamamistir ve cogu
vaka sporadik olarak meydana gelir®. Erkeklerde
kizlara oranla iki kat daha fazla gérilmektedir.

Klinik Bulgular

Fibular hemimeliali bir cocugu Kklinik olarak
degerlendirmeye baslarken ilk akila gelmesi gereken
sorunun sadece kruris bolgesinde olmadigi,
bununla birlikte asagida belirtecegimiz gibi gerek
komsu kemik ve eklemlerde, gerek viicudun diger
bolgelerinde karanmizi etkileyebilecek patolojilerin
olabilecegidir. Bundan dolay1 cocuk bir butiin olarak
ayrintill incelendikten sonra karar verilmelidir.

Fibular hemimeliada ilk géze carpan muayene
bulgusu bacak uzunluklarindaki esitsizliktir.
Bu sadece tibial kisaliga bagh olabilecegi gibi
beraberinde femurun proksimal yokluguna bagh da
gelisebilir®. Stanitski DF ve Stanitski CL® yaptiklar
calismada tibia ve femurdaki kisaligin her biri igin
ortalama %20 oldugunu ve femur ile tibiadaki
kisahgin fibuladaki eksiklik derecesi ile paralellik
gostermedigini bildirmislerdir.

ikinci 6nemli bulgu ise tibianin anteromedial
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ya da medial dizlemde egilmesidir (bowing).
Sagittal ve koronal planda olan bu deformiteye
rotasyon da eslik edebilir. Deformitenin apeksindeki
‘gamze’ seklindeki cilt lezyonu cok karekteristiktir.
Ayrica tibia ve femurdaki longitudinal eksiklige tst
ekstremite deformiteleri eslik edebilir. Ozellikle elin
ulnar tarafindaki parmaklarin yoklugu ve radius basi
cikigr gorilebilir.
Klinikkmuayenede diger énemlibdlge dizcevresidir.
Ligament laksitesi sonucunda diz ekleminde valgus
deformitesi ve antero-posterior instabilite meydana
gelir. Roux ve Carlioz® 20 hastanin artroskopik
ve nukleer manyetik rezonans goéruntilemesi
sonucunda %95 oraninda on capraz bagin, %60
oraninda posterior capraz bagin olmadigi veya
hipoplazik oldugunu ve bunun sonucunda da antero-
posterior insitabilite olustugunu bildirmislerdir. Bu
deformiteye patella alta deformitesi ve hipoplazik
patella eslik edebilir Femurun lateral kondili yassi
goriinimde ve az geligsmis olabilir? .
Degerlendirilmesi gereken bir diger bolge degisik
deformitelerin gorilebilecegdi ayak ve ayak bilegidir.
Bu hastalarda 6n ayagin lateral sirasimin yoklugu
ve tarsal koalisyon siklikla gorilmektedir®?. Bu
iki patolojinin bulunmasi deformitenin ciddiyetini
gosterir'®. Tarsal koalisyonun sikhigi tam olarak
bilinmemekle birlikte, Grogan ve ark!’ 17
hemimeliali hastaya uygulanan Syme amputasyonu
sonrasi 13 hastanin ayaginda tarsal koalisyon
oldugunu bildirmislerdir. Achterman ve Kalamchi®,
97 hemimeliali ekstremitenin 42’'sinde lateral sira
eksikligi ve tarsal koalisyon oldugunu bildirmislerdir.
Caskey ve Lester"™® 23 hemimeliali hastanin 18’inde
lateral sira yoklugu ve tarsal koalisyon oldugunu
ve en sik talokalkaneal koalisyonun gorildaguni
bildirmislerdir. Stanitski DF ve Stanitski CL®, ayakta
tarsal koalisyon ve lateral sira yoklugu olanlarda
fibular eksikligin daha fazla ve deformitenin daha
ciddi oldugunu bildirmislerdir. Sik gorilen diger
bir ayak deformitesi de bas-yuva ayak bilegi
eklemidir (ball and socket ankle joint). Achterman
ve Kalamchi®, 46 hemimeliall hastanin 38’inde
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bas-yuva ayak bilegi deformitesi tespit etmistir.
Fibular hemimelial hastalarda tibianin anteromedial
acillanmasit ile birlikte ayagin ekinovalgus deformitesi
cok karakteristiktir'4. Fakat bazi ¢alismalarda fibular
hemimelia ile birlikte pes ekinovarus deformitesi
sporadik olarak bildirilmistir®®. Daha sonra Caskey
ve Lester™, 23 hemimeliali hastada %16 oraninda
pes ekinovarus deformitesi bildirmislerdir.

Fibularhemimelialihastalardavaskuleranomaliler
de bildirilmistir'®. Hootneick ve ark.” hastalarin alt
ekstremitelerinde vaskuler displazi ve anterior tibial
arterin yoklugunu bildirmislerdir. Ben-Menachem
ve Buttler'in® calismasinda manyetik rezonans
anjiyografi ile posterior tibial arter ve dorsalis pedis
yoklugu bildirilmistir.

Fibular hemimelia olgularina siklikla eslik eden
femur anomalileri ise femur kisaligi ya da proksimal
femurun fokal yetersizligi, femurun asiri derecede
disa donuklugl, femur basinin asin anteverte ya da
retroverte pozisyonda olmasidir. Fibular hemimeliali
bir bebege yaklasimimizda yukarida bahsedilen
fizik muayene bulgularin 1siginda dogum sonrasi
her iki alt ekstremitenin radyografileri alinmalidir.
Gerekirse eslik eden anomaliler igin diger tetkikler
istenmelidir.
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Siiflandirma

Bircok siniflama sistemi tarimlanmustir (Tablo
1). Conventry ve Johnson! 1952 yilinda Kklinik
bulgulari temel alarak hazirladigi siniflandirmalarinda
fibular hemimeliay1 Gi¢ tipe ayirmuglardir. Fibulanin
parsiyel yoklugu ve deformitenin hafif oldugu durum
tip I, fibulanin komplet yoklugu ve defomitenin
ciddi oldugu durum tip II, fibulanin bilateral
olarak olmadigi veya unilateral fibula yoklugu ve
eslik eden diger iskelet anomalilerinin oldugu
durumlar ise Tip Il olarak siniflandirmiglardir. En
yaygin olarak kullanilan Achterman ve Kalamchi
siniflandirmasinda ise radyografik bulgular temel
alinmigtir® (Sekil 1). Tip I'de fibulanin bir kismi
mevcuttur ve iki alt gruba ayrilir. Tip IAda tim fibula
mevcutken proksimal fibular epifiz hipoplaziktir
ve tibia buyime plaginin distalindedir. Ayni
zamanda distal fibular biyiime plagi talus tavaninin
proksimalindedir. Tip [B'de proksimal fibulanin
%30-50 oraninda yoklugu ve distal fibulanin kisahgi
mevcuttur. Tip I'de fibulanin tamamen yoklugu
s6z konusudur. Her iki smniflandirmada sadece
fibuladaki eksiklik géz 6ninde bulundurulmustur.
Searl CP ve ark.'? fibulanin radyolojik olarak normal
oldugu, fakat lateral sira eksikligi, tarsal koalisyon,

Tablo 1. Literatiirde yaygin olarak kullanilan fibular hemimelia siniflandirmalari.

Smiflandirma Tip I Tip Il
Fibulanin komlet yoklugu

Conventry &  Fibulanin parsiyel yoklugu

Tip 1lI
Fibulanin bilateral yoklugu veya

Johnson Ekstremite kisaligt Tek tarafll deformite unilateral yokluguna eslik eden
e g diger iskelet anomalilerinin
Tibiada egrilik yok ya da ¢ok az Tibiada anteromedial egrilik olmasi
Ayakta deformite yok ya da ok az Tibia egrilik yerinde ciltte gamze bulgusu
Viicudun diger boélimlerinde anomali yok Ayakta ekinovalgus deformitesi
Ty e sl ek 22 Ayagin lateral sirasinda yokluk
Ekstremitede belirgin kisalik
Smiflandirma Tip I Tip II
Birch Fibular yokluga fonksiyonel ayagin eslik Fibular yokluga nonfonksiyonel ayagin
etmesi eslik etmesi
Smiflandirma Tip I A Tip IB Tip Il

Achterman &  Proksimal fibula epifizi tibia buyume plginin  Fibula proksimalinin uzunlugunun

Fibulanin tamamen yoklugu

distalindedir ve normalden daha kuciktur. %30-50 oraninda olmamasi, distal

Kalamchi
proksimalindedir.
Siniflandirma Tip I Tipll
Stanitski D Oldukca normal fibula
& Tibiotalar eklem ve distal tibial epifiz
Stanitski CL ~ Morfolojisi

H: horizontal, V: valgus (triangular distal
epifiz

S: siferik (bas ve yuva)

Tarsal koalisyonun varligr: ¢

Ayak sirasinin sayisl (icten disa): 1-5
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Kiuigtik veya az gelismis fibula

Distal fibular buyiime plagi talus domunun fibulanan bulunmasi fakat ayak bilegini
destekleyememesidir.

Tip Il
Fibulanin tamamen yoklugu
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Sekil 1. Achterme ve Kalemchi siniflandirmasina gore Tip 1 A, Tip 1B ve
tip 2 fibular hemimelia'nin sematik gérinimd.

ekstremite kisaligi, bas-yuva ayak bilegi gibi fibular
hemimelia sendromu kompanentlerinin oldugu
durumu Achterman ve Kalachi siniflandirmasina
tip O olarak ilave etmislerdir. Back ve ark.?? fibulasi
normal olan fakat lateral sira eksikligi olan paotojiyi
alt ekstremitenin terminal hemimeliasi olarak
isimlendirmiglerdir. Stanitski DF ve Stanitski CL,®
daha once yapilan siniflandirmalarda ayak bilegi
ve distal epifizyal morfolojiyi, ayagin pozisyonunu,
ayaktaki valgus ya da varus deformitesini, tarsal
koalisyonu, lateral sira yoklugunu, tibia ve femurdaki
kisaligi g6z 6ninde bulundurmadigini, bu yizden
yapilan siniflandirmalarin mevcut deformiteyi yeterli
dizeyde aciklayamadigini ve deformitenin ciddiyetini
ortaya koyamadigini 6ne surmustir. Ayrica bu
siniflandirmalarin hastaligin erken ve ge¢ donemdeki
tedavisine yon veremedigini ve baslangicta
amputasyon ya da uzatma-deformite dizeltme
ameliyatlarina karar vermede yetersiz kaldigini ifade
etmistir. Bu sorunlardan yola gikarak Stanitski DF
ve Stanitski CL,® 2003 yilinda fibular uzunlugu,
tibiotalar eklem ve distal tibial epifiz morfolojisini,
tarsal koalisyonun varhgini ve ayaktaki sira sayisini
dikkate alan yeni bir sinmiflandirma yapmisti. Bu
calismada Achterrman ve Kalamchi siniflandirmasina
gore tip IA olan hastalarin biiylik gogunlugu normal
ayak bilegi gortintisiine sahipken, tip IB ve tip I
hastalarin cogunlugu valgus ayak bilegi egiliminde
oldugunu goézlemlemislerdir (%67). Tip IA hastalarin
%67’inde begs sira mevcut iken, tip IB hastalarin %50
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sinin ve tip Il hastalarin sadece %13’unun beg siranin
bulundugunu bildirmislerdir. Ug sirasi olan ayaklarin
hic¢ birisinin tip IA ya ait olmadigini ve hepsinin tip
IB ya da tip Il ye ait oldugunu gérmuslerdir. Ayni
calismada tarsal koalisyon ile lateral sira eksikligi
arasinda ve tarsal koalisyon ile valgus ayak bilegi
deformitesi arasinda yiiksek oranda paralellik
oldugunu vurgulamislardir.

Tedavi

Fibular  hemimeliali  hastalarda fibulanin
konjenital yokluguna ekstremite kisaligy, tibia egriligi,
ayakta lateral sira eksikligi ve tarsal koalisyon, ayak
bileginde yaygin olarak valgus deformitesi ya da daha
az siklikla pesekinovarus deformitesi, diz ekleminde
valgus-varus ya da antero-posterior insitabilitesi,
femurun asiri dis rotasyonu deformiteleri siklikla eslik
etmektedir®. Bundan dolayi tedavi plani bir butiin
olarak yapilmalidir. Dar bir cerceveden bakilarak
yalniz tibiadaki deformiteye odaklanimamalidir.
Tedavideki o©ncelik sirasi;; kisaligin  giderilmesi,
tibiadaki agllanmanin duzeltiimesi ve yere dizgin
basabilecek stabil bir ayagin elde edilmesidir.

Tedavi seceneklerini baslica i¢ ana grup altinda
toplayabiliriz; 1) ortoprostetik tedavi, 2) ortoprostetik
tedaviyi gelistirmek icin yapilan cerrahi mtidahaleler
ve 3) rekonstriiktif ve ekstremite koruyucu olarak
saglam tarafa gecici epifizyodez, etkilenmis tarafa
deformite dizeltme ve wuzatma teknikleridir®".
Kruger ve Talbott®? 1961 yilinda dogum sirasinda
5 cm’den fazla kisaligi yada ayak parmaklarinin
en az 3 tanesinde ciddi deformite olan hastalarin
amputasyon ve protez uygulamasiyla tedavi
edilmesini 6nermislerdir. Bununla birlikte, giderek
gelisim gosteren yeni ekstremite uzatma teknikleri
(Ornegin; llizarov eksternal fiksatorii ile) fibular
defektli hastalarin rekonstriktif cerrahi tedavisi
blyuk ilgi uyandirmistir.

Fibular hemimeliall hastalar ¢ok farkh klinik
tablolarla karsimiza cikabilir Sadece az miktarda
kisahgin oldugu hafif formundan beraberinde kalca,
diz ve ayak bilegi eklemlerinde, femur, tibia ve ayakta
agrr deformitelerin eslik ettigi ve ciddi seviyede
kisaligin olustugu cok agir formuna kadar degisik
klinik tablo ile karsilasabiliriz.

Hastaligin hafif formlarna ortez kullanimi,
karsi tarafa epifizyodez, kisa tarafa uzatma ve
deformite duzeltme cerrahisi uygulanmaktadir.
Agir formlarina ise Syme ya da Boyd amputasyonu
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uygulanmaktadir@!?223, Kugtik yasta amputasyon
uygulanan hastalarin protez uyumunun iyi oldugu
ve hasta memnuniyetinin ¢ok ylksek oldugu
bildirilmistir®®. Ampitasyon tedavisinin avantajlari;
tek cerrahi yapilmasi, hastanede kalim siiresinin
kisa olmasi, bacak boyunun protezle tam olarak
esitlenmesi, hastanin yliriimesi ve normal hayata
donmesinin  kisa  slrede  gerceklesmesidir.
Dezavantajlar;; amputasyonun geri dénusimsiz

olusu, protezin periyodik olarak degistiriime
gereksinimi, normal ve proprioseptif duyunun
allnamamasidir®?.

Son yillarda ilizarov ekternal fiksatoriin hastahgin
agrr ve hafif formlarinda basarn ile uygulanmasi
Ozellikle hastaligin agir formlarinda amputasyona
karsi bir alternatif yontem haline gelmistir®-29.
Fakat bazi calismalarda hastaligin agir formlarinda
llizarov ile yapilan deformite diizeltme ve uzatma
yontemlerinde tekrarlayan cerrahi tedaviye ihtiyag
duyuldugu, komplikasyon oraninin yiiksek ve basari
oraninin diigiik oldugu bildirilmistir®”. Naudie D
ve ark® erken donem amputasyon yaptigi 12
ve uzatma uyguladigi 10 tip IB ve tip Il hastalan
hastaneye basvurma ve hastaneye yatma saysi,
hastanede kalma suresi, tekrarlayan cerrahi suresi,
komplikasyon orani, okul devamsizigi agisindan
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karsilastirmisti. Amputasyon yapilan hastalarin daha
basarilh oldugunu bildirmislerdir. Ayrica llizarov ile
yapilan uzatma ydnteminde tedavi siirecinin hastay
ve ailesini psikolojik olarak yiprattigi ve hastanin
egitimini ciddi derecede engelledigi bildirilmistir°.
Ayni zamanda uzatma ve deformite diizeltme
yontemiyle basarisiz olan hastalara amputasyon
uygulandigi bildirilmistir®. Bu farkh sonuclardan
dolay1 giinimtizde fibular hemimeliall hastalarda
kesin bir tedavi protokoll olusturulamamistir. Ancak
kisahgi az, deformitesi hafif ve yere saglam basan
ayagin varliginda ekstremite koruyucu cerrahi
onerilirken, kisaligi ve deformitesi ciddi ve yere
saglam basan ayagin yoklugunda ampitasyon
uygulanmasi genel yaklasimdir (Sekil 2).

Tedavi secenegine dogumda ve hastanin
takiplerinde yapilacak olan klinik ve radyolojik
inceleme sonucunda ekstremite kisaligi, tibia
deformitesi ve beraberinde eslik eden deformitelerin
ciddiyetine gore karar verilir®313233, Oncelikle
hastanin yaygin kullanilan siniflandirmalarda hangi
gruba girdiginin dogru olarak belirlenmesi ve
beraberinde eslik eden ayak-ayak bilegi, diz eklemi,
femur ve kalca eklemlerindeki tim deformitelerin
ortaya konulmasi gerekir. Achterman ve Kalamchi
siniflandirmasina gore tip IA ya giren, dogumda

Kisa ekstremite
+lateral sira yoklugu
+tarsal koalisyon

+valgus diz ve vayak bilegi
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Dizgiin basan ayak var,
tahmin edilen nihai ekstremite
kisah@ < 2cm

Dizgiin basan ayak var,
tahmin edilen nihai
ekstremite kisaligi >2cm

Plantigrade ayak yok, <3 ayak
sirasi, tahmin edilen nihai
ekstremite kisaligi > 25cm

Plantigrade ayak yok, < 3 ayak
sirasl, dogdugunda ekstremite
kisalig > 5cm

Deformite diizeltme ve uzatma+
Kars tarafa epifizyodez+Gruca
prosediirii(ayak bilegi instabilse)

Deformite diizeltme ve uzatma +Kars tarafa
epifizyodez+Tibia distal lateral egme
osteotomisi (ayak bilegi insitabilitesi ve V
sekilinde distal tibial epifiz varhginda)
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Sekil 2: Fibular hemimeliada tedavi algoritmasi.
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Fibular Hemimelia

saptanan ve iskelet matiirasyonu tamamlandiginda
beklenen ekstremite kisaligi 2 cm den kuguk,
tibia deformitesi hafif ve yere diizgiin basan ayaga
sahip hastalara uzunluk farkini gidermek icin ortez
(ayak yukseltici) veya karsi ekstremiteye gecici
epifizyodez uygulanarak takip edilir. Bununla birlikte
eger dogumda saptanan ve iskelet mattirasyonunu
tamamladiginda beklenen ekstremite kisaligi
2-5 cm ise uygun zamanda karsi ekstremiteye
epifizyodez ya da kisa ekstremiteye uzatma yapilarak
takip edilir. iskelet maturasyonu tamamlandiginda
beklenen kisaligi 8 cm’den az, diizgiin basan ayagi
ve Ucten fazla lateral sirasi olan tip 1 hemimeliah
hastalar deformite dizeltme ve uzatma cerrahisi
icin en uygun adaylardir>34%3  Ancak iskelet
maturasyonu tamamlandiginda beklenen kisaligi 25
cm’den fazla, dizgiin basan ayagi yok ve lateral sira
eksikligi Ugten az ise eken dénem Boyd ya da Syme
amputasyonu yapilir®. Kisaligi 8 ile 25 c¢cm olan
durumlarda secilmis vakalarda uzatma cerrahisi
yapilabilecek iken eslik eden deformitelerin gok ciddi
oldugu vakalarda amputasyon uygulanabilir®3":

Fibulanin tamamen yok oldugu Tip Il
hemimelianin tedavisi zordur ve beraberinde bircok
ciddi problem meydana gelebilir Eger dogumda
5 cm’den ya da saglam tarafimn %20’sinden az
kisaligi olan, diizgiin basan bir ayagi ve tgten fazla
lateral sirasi olan hastalara ekstremite koruyucu
olarak deformite dizeltme ve uzatma cerrahisi
uygulanir®®39, Aksi takdirde erken dénemde Syme
ya da Boyd ampitasyonu yapilarak iyi bir protez
uyumu hedeflenir®4%4)_ Fakat Zarzycki ve ark.?®nin
son zamanlarda yaptigi bir calismada; dogumda 5
cm’den fazla kisaligi olan tip 2 hemimeliali hastalarda
da uzatma ve deformite diizeltme cerrahisi ile basarili
sonuglarin alinabilecegi bildirilmistir.

llizarov yontemiyle bacagin uzatimasi bugiin
amputasyona alternatif olarak uygulanan bir tedavi
yontemidir. Bu yontemle ekstremite korunmakta
ve uzatmayla birlikte bircok plandaki deformite
duzeltilebilmektedir®”42. Ayrica ayak ve ayak bilegi
deformiteleri de giderilebilmektedir®. Ancak bu
uygulama 5 cm den az kisaliklarda normal veya
goreceli olarak diizgiin basan ayaga sahip (pasif
olarakplantigrade olabilen) hastalarda 6ncelikle tercih
edilmelidir. Bu yontem yiiksek morbiditeye sahiptir
ve tekrarlayan cerrahi tedaviler gerektirir@7:28449,
Dezavantajlari; uzatmanin genellikle iki-i¢ asamada
yapllmasi, hastane siresinin uzun olmasi ve
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rehabilitasyonunda aileye ve hastaya psikososyal
baskilar getirmesidir. Bazen bu tedavi yontemi ile
arzu edilen fonksiyonel ve kozmetik sonuglar elde
edilememekte ve amputasyon gerekebilmektedir?.

Choi ve ark.®? caligmalarinda Wagner yontemiyle
uzatmanin 7 cm ve altinda kisalik varsa veya %15’inin
altinda uzatma gerektiren vakalarda yapilabilecegini,
aksi taktirde sonuglarin kétii olacagini bildirmistir.
Biz 16 ve 16.5 cm lik kisahig olan tip IB ve tip II
olguda tekrarlayan uzatma ve deformite dizeltme
ameliyatlan ile hastalarin ekstremite esitsizligini
giderdik. Ancak, tedavi suresinin ¢ok uzun olmasi
nedeni ile hastalarda ve hasta yakinlarinda zaman
zaman anksiyete, mutsuzluk ve imitsizlik gibi gegici
psikolojik sorunlarla karsilastik. Bu hastalar psikiyatri
klinigi ile birlikte takip edildi.

Oppenheim ve ark.® ile Herring ve ark.®
uzatmanin sadece dikkatli secilmis vakalarda
uygulanmasini  6nermiglerdir. Naudie ve ark.@®
yaptiklari 22 vakalik erken ampiitasyon ve ilizarov
teknigi ile uzatma calismalarinda da benzer sekilde
uzatmanin  secilmis  hastalara  uygulanmasini
onermiglerdir. Dutoid ve ark.©®? 26 hastalik uzatma
yaptigi seride 22 hastanin cesitli problemlerle
kargilastigini, 20 hastanin ge¢  ddnemde
ayakkabl giyme ve basma probleminin oldugunu
bildirmektedir.

Bircok calismada tekrarlayan uzatmalarla iyi
sonuglar bildirilmistir. Miller ve ark®? yaptiklan 12
vakalik Ilizarov teknigi ile uzatma serilerinde ciddi
bir komplikasyon ve ge¢ dénem amputasyon
bildirmemislerdir. Jawiseh ve Carlios“? yaptiklari
retrospektif calismada uzatma uygulanan fibular
hemimeliali hastalardan %601nda ayakta dizelme
oldugunu tespit etmiglerdir. Miller ve Bell“? ile
Catagni ve ark.®®da benzer basarili sonuglar
bildirmistir. James ve ark.?® calismasinda llizarov
teknigi ile yapilan uzatmalarda hastalarin cogunda
normal bacak uzunlugu, normal yirime, minimal
agn ve normal aktivite bildirmistir.

Klinigimizde yaptigimiz bir calismada fibular
hemimelia tanisi konulan bes erkek hastaya ilizarov
teknigiiletibiofibular osteotomiile deformite diizeltme
ve uzatma sonuclarn incelendi®”. Ortalama izlem
suresi 33 ay olan bu galisma neticesinde Tip | ve tip
II fibular hemimelial hastalarda uzun ve tekrarlayan
cerrahi tedavilere ve bircok komplikasyona ragmen,
acisal ve rotasyonel deformitelerin diizeldigi, uzunluk
farkinin tam olarak giderildigi goruldi. Bunun
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sonucunda tip | ve amputasyonu kabul etmeyen
tip Il hemimeliah hastalarda llizarov cihaz ile ayni
anda deformite diizeltme ve ekstremite uzatmanin
yapilabilecegini bildirdik®?".

El-Sayed ve ark® Achterman-Kalamchi Tip
2 fibuler hemimelia tanisi olan 157 hastaya
(180 ekstremite) llizarov yontemiyle uzatma ve
deformite dlzeltme uygulamiglardir. Ortalama
10,7 yil takip edilen hastahlarin klinik sonuclarin iyi
olarak bildirilmistir. Ancak bu ¢alismadaki basaril
sonuclara ragmen tedavi sirasinda bircok problem
ve komplikasyonla karsilasilmistir.

Fibular hemimeliall hastalara uygulanan uzun
streli ve tekrarlayan ilizarov yontemi ile cihaza bagh
bir cok problem ve komplikasyon ile karsilasilir. Diz ve
ayakbileginde fleksiyon kontrakttirlerive eklem sertligi
yaygin olarak gorulir ve yogun fizyoterapi gerektirir.
Civi dibi enfeksiyonlar genellikle oral antibiyotiklerle
tedavi edilebilmesine ragmen osteomiyelit riski vardir.
Cok o6nemli bir komplikasyon da konsolidasyon
yetmezligi ve cihazin erken cikarilmasi nedeniyle
genellikle yeni (rejenere) kemik bolgesinde egilmeler
(angulasyon) goérulmesidir. Yeni kemigin radyografik
goruntisu degerlendirilirken dikkatli olunmaldir.
Gerekirse yeni olusan kemigin matlrite ve
dansitesini degerlendirmek icin bilgisayarli tomografi
kullanilmaldir@®. lizarov tekniginde konjenital fibular
kisaliklarla capraz bag defektlerinin birlikte olmasi
goreceli olarak kontrendikedir®*?. Klinigimizde
llizarov yontemiyle tedavi edilen bir hastada ameliyat
Oncesi diz insitabilitesi olmasina ragmen ameliyat
sonrasi subliiksasyon gozlenmedi®?.

Fibular hemimeliall hastalarda ayak ve ayak
bilegilindeki sorunlar nedeniyle cerrahi tedavi
gerekebilir. Yere dizgiin basan ancak instabil bir
ayak bilegi durumunda ayak bilegi stabilizasyonu
icin Gruca prosedir tanimlanmuistir (Sekil 3). Gruca
yonteminde tibia distal epifizi eklem ylizeyine dogru
uzanan oblik bir osteotomi yapilarak proksimal
ve mediale uzatir. Eger bu osteotomi 6ne dogru
acilacak sekilde yapilirsa buiyik medial parcanin
1.5 cm yukariya ve disariya dogru kaydirilarak talus
lateraline destek olusturulur ve parca kirschner teli
veya vida ile kortikal greftle birlikte tespit edilir.
Fakat Exner G.d. bu yontemin distal tibia epifizine
hasar verdigini ve blyiime kapasitesinin azalttigini
disunerek distal epifizin lateralinden egme
osteotomisini (bending osteotomy) tanimlamistir?.
Bu yontemin stabil ayak bilegi olmayan ve V seklinde
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Sekil 3: Gruca prosedir ile instabil ayak bileginin stabil hale getirilmesi.

distal tibial epifizi olan hastalarda basarih oldugu
bildirilmistir. ileri yaslarda ayak bilegi stabilizasyonu
icin tibia-talo-kalkaneal artrodez yapilabilir. Tarsal
koalisyon ¢ogunlukla longitudinal fibula yetersizligi
ile baglantii olup, deformitenin ilerlemesine neden
olabilir. Bu durumda tarsal koalisyona rezeksiyon
cerrahisi gerekebilir

Bu hastlarda cerrahi tedavi gerektirecek
sorunlardan biri de diz eklemindeki valgus
deformitesidir. lateral femur epikondil, interkondiler
oluk, patella ve tibial tiiberkil ¢ikintinin hipoplazisine
bagh olarak diz ekleminde valgus agisi artar!?. Bu
deformitenin yerine gére medial distal femur ve/
veya medial proksimal tibia epifizyodezi ile tedavi
edilebilir. Eger deformite ¢ok fazla ise femur
distaline ya da tibia proksimaline dizeltici osteotomi
yapilabilir. Semptomatik patellar subluksasyon ya da
dislokasyon durumunda ilave cerrahi isleme ihtiyac
duyulur. Eger femurun lateral torsiyonu belirginse
rotasyonel osteotomi de eklenebilir.

Sonug olarak fibular hemimelia sadece fibula
eksikliginden ibaret basit bir patoloji olmayip,
beraberinde femur, tibia, ayak ve ayak bileginde bir
cok deformitenin ve kisaligin eslik ettigi cok kompleks
bir sendromdur. Bu hastalik icin gelistirilmis hentiz
kesin bir tedavi protokoli yoktur. Ancak butin
deformiteler bir butin olarak degerlendirilmelidir.
Eger ekstremitenin korunmasina karar verilirse,
tedavide tibiadaki deformitenin ve kisaligin
giderilmesine oncelik verilir. Daha sonra ayak, ayak
bilegi ve diz eklemindeki sorunlara yonelik tedavi
planlani. Son dénemde gelisen cerrahi tekniklerle
ekstremite koruyucu yontemler énem kazanmustir.
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Fakat bu yontemde komplikasyon oraninin yiiksek
oldugu ve tekrarlayan cerrahi tedavilere ihtiyag
duyulacagi akildan c¢ikarilmamalidir. Tedavi yontemi
ve beklentileri aileye gercekgi bicimde anlatiimahdir.
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On-arka grafi Yan grafi

Sekil 5. Ameliyat 6ncesi radyografi. Koronal planda 20 derecelik
valgus ve sagittal planda 40 derecelik posterior agllanma mevcut.
Lateral sira eksikligi yok.

On-arka grafi

. Yan grafi
Sekil 6. llizarov cihazinin  uygulanmasi
kortikotominin yapilasi, ameliyat ici gorint
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On-arka grafi
ve Sekil 7. Deformitenin dizeltimeye baslanmasi, Sekil 8. Deformitenin tamamen duzeltilmesi,
ameliyat sonrasi 4.glin

Yan grafi On-arka grafi Yan grafi

ameliyat sonrasi 3. hafta
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. On-arka grafi Yan grafi ) On—arka grafi Yan grafi Sekil 11. Tedavi sonrasi klinik gorintii, ameliyat
Sekil 9. Uzatmanin tamamlanmasi ve ekstremite Sekil 10. lyilesmenin tamamlanmasi, ameliyat sonrag 4. ay

esitsizliginin tamamen giderilmesi, ameliyat sonrasi 8. sonrasi 4. ay

hafta

OLGd 2
4 Yasinda Erkek, Sol Tip 1A Hemimelia, 3 Cm Kisalik Mevcut

On-arka grafi Yan gafi On-arka grafi Yan gafi On-arka grafi Yan gafi
Sekil 12. Ameliyat 6ncesi, koronal planda 20 Sekil 13. liizarov cihazimin uygulanmasi ve Sekil 14. Deformitenin tamamen dizelmesi,
dercelik valgus ve sagittal planda 15 derecelik kortikotomi yapilmasi, ameliyat ici gorunti ameliyat sonrasi 4. giin

posterior agillanma mevcut.

. On-arka grafi Yan grafi On-arka grafi Yan grafi On-arka grafi Yan grafi
Sekil 15. Uzatmanin baslamasi, ameliyat sonrasi 1. Sekil 16. Uzatmanin tamamlanmasi, ameliyat Sekil 17. lyilesmenin tamamlanmasi, ameliyat
hafta sonrasi 5. hafta sonrasi 3. ay
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OLGU 3.
20 Yasinda Kiz, Sol Tip I Hemimelia, 13 cm Kisalik Mevcut

;ﬂ

On-arka grafi Yan grafi On-arka grafi Yan grafi On-arka grafi Yan grafi
Sekil 18. Ameliyat oncesi. Koronal planda Sekil 19. Kisahgin fazla olmasi ve iki noktada Sekil 20. Deformite diizeltme ve bifokal uzatma,
proksimalde 30 derece, distalde 45 derecelik deformite olmasi nedeniyle llizarov cihazinin ameliyat sonrasi 3. ay
valgus acilanmasi, sagittal planda 35 derecelik bifokal uygulanmasi ve iki noktadan kortikotominin
anterior agllanma; Ayak bileginde ileri derecede yapilmasi, ameliyat ici goriintii
valgus deformitesi ve ayakta bir adet lateral sira
eksikligi.

===

On-arka grafi Yan grafi
Sekil 21. Uzatmanin tamamlanmasi, ameliyat
sonrasl 7. ay

On—ark@ grafi Yan grafi
Sekil 22. lyilesmenin tamamlanmasi,
ameliyat sonrasi 8. ay
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