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Giris

Konjenital tibia psodoartrozu (KTP) nadir goriilen
bir hastaliktir ve sikhdg 1.8/1000000-1/190000 canh
dogumda olarak bildirilmigtir!-2". KTP ilk kez 1708
yiinda Hatzoecher tarafindan tanimlanmigtir®. Bir
kac tane ailesel ve iki tarafli tutulum bildirilmesine
ragmen gectigimiz ¢ yuz ylda KTP etiyolojisi
aciklanamamistir®. Boyd, KTP'yi alti ayr tip olarak
siniflandirmigtir®. Her bir tipin kendi patolojisi,
prognozu ve dogal seyri vardir. KTP tedavisi hala
tartismalidir; ancak basarih tedavide hedefler
kaynamanin saglanma ve strdurilmesi ve tibianin
normal diziliminin saglanmasidi.  Bu hedeflere
ulasabilmek icin kemik grefti ve kemigin tespiti,
elektriksel uyarim, damarl kemik grefti ve eksternal
fiksator gibi bazi cerrahi yontemler tariflenmigtir®
456710.192025364148)  Ne yazik ki tedavi tekniginden
bagimsiz olarak kemik kaynamasi saglansa bile baz
sorunlarin devam ettigi bildirilmistir!”-2>27, Kiriklarin
ve ilerleyici agllanmanin 6nlenebilmesi icin tim
hastalara buiyime tamamlanincaya kadar koruyucu
cihaz verilebili. Pek cok cerrahi islem gecirmis
hastalarda bacaga islev kazandirabilmek igin son
secenek de amputasyon olabilir@439,

Anatomi ve Patoloji

KPT genellikle tibianin distal 1/3 Gn de goérlir.
Tibianin antero-lateral egimi, medtller kanal
sklerozu, diyafiz daralmasi veya kistik lezyonlar
vardir. Fibula tutulumu genellikle ayni seviyededir
ve benzer patolojiye sahiptir. Ampitasyon sonrasi
elde edilen oOrneklerde mikroskopik olarak
endarterit gosterildiginden damarsal anomalilerden
stphelenilmistir®. Bunun disinda sklerotik kemik
uclart arasinda anormal fibréz doku bulunur. Bu
alanlarda kemik trabekdlleri, tam olarak olusmamig
kikirdak ve fibrokartilaj gortlebilir. Bu patoloji fibroz
displaziye benzerdir. Brown ve ark !V fibroz displaziyle
iliskili ¢ KTP vakasi bildirmistir. Bazi yazarlar bu
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durumun dogumda goérilen bir grup bolgesel
aplazinin bir parcasi olabilecegini veya tibia kifozunun
normal sonucu olabilecegini 6ne strmektedir“®.
Ayrica literatirde KTP ile nérofibromatozis
arasindaki iliskiden s6z edilmektedir®®; ancak
konjenital psddoartrozda norofibromatozis dokusu
bulunamamis ve elektron mikroskopisi ile Schwann
hlcreleri de gosterilememistir>. Cho ve ark(,
norofibromatozis tip 1 ile birlikte oldugu distintlen
KTP da, fibr6z hamartom olan bolgeyi cerrahi
sirasinda alarak incelemislerdir. Bu doku igerisinde
bazi mezensimal 6n hiicreler tespit edildi fakat bu
hiicrelerin BPM ye karsi osteoblastik yanitlar yoktu.
Ayrica, bu bolgede tibia periostundan daha yiksek
oranda osteklastik aktivite bulunmaktaydi.

Hastaligin Seyri ve Siniflama

Psodoartrozis genellikle dogum sonrasi 1-2 il
icerisinde deformiteli kemigin kirilmasi ile olugur®
(Sekil 1). Bu durum yeni doganda siklikla kirtk dncesi
dénem olarak tanimlanir. Ancak literatiirde dogum

Sekil 2. Tip 1; psodoartroz dogumda vardr. Tip Il;kum saati gérunimiinde
tibia vardir ve genellikle nérofibromatozis ile birlikte gérilir. Tip IlI; Kemikte

kistik gérinim vardir. Tip IV; Tibiada kum saati gérinima olmaksizin
skleroz vardir ve siklikla stres kingi ile sonuglanir. Tip V; Displastik fibula
gorundr. Tip VI; tanisi mikroskopik olarak konulabilir ve kemik igerisinde
norofibrom vardir.
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Oncesi ya da ileri yaslarda psddoartroz gelisimi
bildirilmistir.

Degisik smniflamalar kullanilmasina ragmen
en fazla tercih edilen siniflandrma Boyd'un
siniflamasidir®. Bu siniflamada, Klinik bulgular,
radyolojik goériniim ve hastaligin dogal seyrine gore
alti tip KTP tariflenmistir (Sekil 2). Tip 1; psédoartroz
dogumda vardir. Tip II; kum saati gérinimunde
tibia vardir ve genellikle nérofibromatozis ile birlikte
gorulur. Tip Ill; Kemikte kistik géorinim vardir.  Tip
IV; Tibiada kum saati gérinimu olmaksizin skleroz
vardir ve siklikla stres kirgi ile sonucglanir. Tip V;
Displastik fibula goérinir. Tip VI; kemik igerisinde
vardir.

Diger siniflama yontemi Crawford tarafindan
yapilmistir®™19, Bu siniflamada Boyd siniflamasina
benzemekle birlikte psotdoartoz doért alt sinifa
ayrilmustir (Sekil 3).
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Sekil 3. Crawford siniflamasinin sematik gosterimi. Buitin tiplerde antero-
lateral egrilik vardir. Tip I; Meduller kanal korunmustur ve kortikal kalinlik
gorulebilir. Tip 2; Mediiller kanal daralmigtir ve korteks kalinhgr artmustir. Tip
3; kistik tiptir ve kirik gértlebilir. Tip 4; Tibiada psédoartroz gelismistir ve
fibulada siklikla buna eglik eder.

Tani

Cocugun tibiasindaki antero-lateral egrilik
genellikle dogumda fark edilir. Yeni dogan
doéneminde kirik olursa psodoartroz bolgesinde
deformite ve anormal hareket gorulir. Normal
bacakla karsilastinldiginda ayak ve baldir normal
veya biraz daha kiiciik olabilir.

KTP tanisi radyografilerle konur. Tibia alt yarisinda
One egilme, skleroz, mediller kanalda daralma
ve kistik anormallikler radyografide izlenebilir ve
olabilecek tibia kirigi ve psdédoartrozu gosterebilirler.
Benzer radyolojik ve klinik bulgular ayni taraf fibulada
da gozlenebilir.

2009 - Cilt: 8 Sayr: 3-4

M. Inan, F (stiinkan

Tibiada goérilen g tip deformitenin birbirinden
ayrilmasi gerekir.’ Yukarida tamimlanmig olan
KTP’a bagl tibianin antero-lateral egimi® ve tibianin
postero-medial egimi, selimdir ve es zamanl olarak
duzeltilmelidir. Andersen‘V) posterior tibia egriliginden
asla KTP gelismedigini bildirmistir.® Anterior veya
antero-medial egimde konjenital tibia hemimeli
olabilir.

Tedavi

1930’lara kadar amputasyon gecerli tedavi
secenegiydi. Guncel yaklasimda islevsel ve agrisiz
bir ekstremite sansi varsa etkilenmis olan bacagin
korunmasi esastir. Tedavi yontemi ne olursa olsun
tedavinin U¢ tane amaci vardirV: kaynamanin
saglanmasi,® kaynamanin korunmasi ve® kirik
ve kisalik gibi komplikasyonlarin 6nlenmesi. Kétu
prognostik faktorler tariflenmistir ve bunlar; kemik
greftinin hizlica emilimi, bacakta altt cm’ den daha
fazla kisalik ve Boyd tip-Il lezyonlardir®.

Hastanin yasinin  etkisi tartismaldi. Bazi
yazarlar G¢ yasindan kicuk hastalarda cerrahiden
kacinlmasini ve mumkinse bes yasina kadar
ertelenmesini  6nermektedirler.  Gilbert'e'® gore
hizl iyilesme igin en iyi yaslar 3,5 ve 7,5 yastr.
Masserman®, bir zamanlar en 6nemli belirleyici
etmen oldugu disuntlen cerrahi yasinin gok énemli
olmadigini savunmustur.

Gilbert ve Brockman'®, kaynamanin erkeklerde
daha uzun strdigiunu bildirmislerdir. Ancak bunun
cinsiyet farkindan mi kaynaklandigi yoksa erkek
cocuklarda aktivitelerin kontroliiniin gii¢ olmasina
mi bagh oldugunun ayrimini yapmak zordur.

Cerrahi Olmayan Tedavi

Hastalarin %3’inde uzamis immobilizasyon ile
kendiliginden kaynama bildirilmistir®. Boyd'a gore
sadece algi immobilizasyonu ile KTP’ nin tedavisi
miumkiin degildir®. Breys cerrahiden 6nce gocuk
belli bir yasa gelene kadar kirik 6ncesi ddonemde veya
ge¢ kiriklarin onlenebilmesi icin cerrahiden sonra
iskelet gelisimi tamamlanincaya kadar kullanilabilir.

Cerrahi Tedavi

KTP tedavisi icin cok sayida tedavi gelistirilmistir;
ancak hangi tip cerrahinin uygun olacaginin kararinin
verilmesi zordur. Boyd ve Sage, Ingilizce literatiirde
yaptiklan taramada 23 farkh cgesitte toplam 167
operasyon saptamiglardir®. Bunlar;

Greftleme

Cesitli kemik greftleme teknikleri tarif edilmistir.
Bunlar arasinda masif onlay greft®, ikili onlay
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greft®?, gecikmis otojen onlay®? ve bypass greft®)
bunlardan bazilaridi. Bu ydntemler genellikle
kaynamanin uyariimasi igin diger yontemlerle birlikte
uygulanir. Ofluoglu ve ark®”, kirik olusmadan 6nce
by-pass greftleme ile kingin engellenebilecegini ve
olusabilecek deformitelerin ileri yaslarda dizeltilmesi
gerektigini savunmuglardir. KTP olan tarafta fibula
saglamsa mikrocerrahi yontemleri kullaniimadan
fibula tibiaya dogru kaydmlabili. Peterson, bu
yontemin serbest fibula nakline goére daha az
zaman alan, kolay ve en 6nemlisi de saglam bacagi
etkilemeyen basarili bir tedavi yontemi oldugunu
belirtmistir“?.

Charnley-Williams yéntemi

KTP na cerrahi yaklasimda siklikla tercih edilen
psodoartroz bolgesinden tibia diyafizinin rezeksiyonu
ve kisaltilmasi, daha sonra intramediiller civileme ile
internal tespit ve otojen kemik greftlemesidir124%
(Sekil 4). Fibula rezeksiyonu lateralden girisimle
ayrica yapilmaldir. Ps6doartroz bélgesinde ve fibula
Uzerinde kemik greftlemesiyle islem tamamlanir.
Bu yaklasimla kaynama oranlar1 %28-85 arasinda
bildirilmistir®!®. Paterson ve Simonis“?, bu klasik
teknige elektriksel uyarilmay1 eklemisler ve kaynama
oranini %87 olarak bildirmislerdir. Bu teknigin getirisi
intrameduller tespitin ek i¢ destek saglamasi ve kalici
veya ilerleyici agisal deformiteleri dnlemesidir.

Elektrik uyarum

KTP tedavisinde dogru akim!® veya degisik
elektromanyetik alan tedavileri kullanilmigtir64%
(Sekil 5). Darbeli elektromanyetik alanin (DEMA)
KTP tedavisindeki en Onemli getirisi girisimsel
olmamasidir: Ancak bu yontemle iyilesme oranlar
dogru elektriksel uyarilmaya gore®® daha azdir (%48)

Sekil 4. Charnley-Williams yontemi ve elektrik uyarimi ile kombine olarak

tedavi edilen hastanin radyografileri gériilmektedir.

(Kort 1982). Kemik iyilesme oranini arttirmak icin
elektriksel akim, kemik greftlemesi ve intramediiller
tespit ile bir arada kullaniimaktadir®® (Sekil 4).
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Sekil 5. Tibia distalinde KTP olan hastanin ilizarov yéntemi kullanilarak
tedavisi. Kisaligin giderilmesi icin tibia proksimalinden distraksiyon
uygulanmustir.

llizarov yéntemi

llizarov yontemi KTP’ da birincil iyilesmenin
saglanmasinda faydahdir ve cerrahlar tarafindan
giderek daha fazla tercih edilmektedir®3® (Sekil
5). Paley, kaynama oranini tek tedaviyle %94 ve iki
tedaviyle %100 olarak bildirmistir®®. Bu tedavinin
en onemli getirisi ek cerrahi girisime gerek olmadan
KTP’ a bagh deformitelerinde tedavi edilebilmesidir
(Sekil 6). Ancak Ghanem, teknik zorluklarn ve
eksternal fiksatorle ylriimenin neredeyse imkansiz
olmasi sebebiyle bes yasindan kiiciik cocuklarda bu
operasyonu 6nermemektedir?.

Damarli serbest fibula grefti

Gunimuzde kabul edilen yodntemlerden biri
kargl taraf veya ayn taraftaki fibuladan yapilan
damarli kemik transferleridir'®4>43, Coleman?, ayni
taraftaki fibula kullanildiginda kaynama oranini %100
olarak bildirmistir. Sadece kaynama g6z 6ntinde
bulunduruldugunda mikrovaskiiler transferde basari
orani %92-95 arasindadir. Son yillarda cerrahi
tekniklerin gelismesi ile birlikte basar oram %100
olarak belirtiimekte ve KTP tedavisinde ilk secilmesi
gereken tedavi yontemi olarak savunulmaktadir@.
Karsi taraftaki fibuladan damarli kemik transferi
gerceklestirilirse etkilenen tarafta ve donorbolgesinde
ikincil cerrahinin yarattigi hasara bagl olarak yeniden
kirik ve ameliyat sonrasi deformiteler gérilebilecegi
unutulmamalidir. Fibula c¢ikarilmasi sonrasi ayak
bileginde valgus deformitesinin énlenmesi icin distal
tibia-fibular ekleme fiizyon 6nerilmektedir?.

Ampiitasyon

KTP igin yeterli ¢6zim bazen ampitasyon
olabilir. Burada sorun primer amputasyon kararinda
kullanilacak kriterlerin olmayisidir. Bazi yazarlar
amputasyonicin bazi kriterler 5nermislerdir. Bunlar;®
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Kaynamaya yonelik yapilmis Ug¢ basarisiz cerrahi
girisim,® iki ekstremite arasinda 5 cm’ den fazla
boy farki,® fonksiyonel olmayan agisal deformite®
ve fonksiyonsuz ekstremite®@3? olarak bildirilmistir.
Psodoartroz seviyesinden ampiitasyon yerine Boyd
veya Syme tipi ampitasyon Onerilmektedir®®.
Bu yontemler kesilen kemik uclarinda sivriliklerin
olusumunu o6nlemekte ve gudik topuk cildiyle
kapatilmaktadir.

Giincel yaklasimlar

Son yillarda bilinen klasik tedavi yontemlerine
ek olarak cesitli blyime hormonlar tedaviye
eklenmektedir®® ve kombine tedaviler ile kirik
kaynamasi saglandiktan sonra yeniden kirik olusumu
engellenmeye calisiimaktadir. Thabet ve ark“?,
psodoartroz  bolgesinin temizlenmesinden sonra
serbest periosteal greft, inteamediller rod, kemik
greftlemesi ve illizarov eksternal fiksator tespitini
birlikte kullanarak kaynamanin saglandigini ve
yeniden kirik riskinin 6nlenebildigini savunmaktadir.
Kemik morfojenik proteinlerin kirik iyilesmesini artiric
etkisinin yani sira bisfonatlarin tedaviye eklenmesinin
deneysel olarak iyilesmeyi artirdigi belirtilmistir®4.

Ozet

KTP nadir goértlen bir hastaliktir. Etiyolojisi
bilinmemektedir ve hastaligin dogal seyri degiskendir.
Kemik grefti ve kemigin sabitlenmesi, elektriksel
uyarim, damarl kemik greftleri ve eksternal fiksator
gibi pek cok tedavi yontemi denenmistir; ancak
bugin bile hangi vakada hangi yontemin daha
faydah oldugunu bilmek imkansizdir. Kisalk, ayak
bilegi valgusu ve ayak deformitesi gibi geride kalan
problemler icin ek cerrahi girisimler gerekebilir.
Tedavinin G¢ tane amaci vardir:

(1) kaynamanin saglanmasi

(2) kaynamanin korunmasi ve

(3) kirik ve kisalik gibi komplikasyonlarin
onlenmesi.
Kemik iyilesmesi saglansa bile bazi hastalarda
ekstremite islevsel olmadigindan veya agr
nedeniyle amputasyon gerekebilir.

Yazisma Adresi : Dog. Dr. Muharrem inan
Yeditepe (Iniversitesi Tip Fakiiltesi
Ortopedi ve Travmatoloji AD, Istanbul
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