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Iki tarafl dogustan tibia gelisme eksikligi olan 5 yasindaki
bir ¢cocukta ayagi koruyucu yaklasim

Preservation of the foot in a five-year-old child with bilateral congenital deficiency of the tibia

Hasan BOMBACI, Miicahit GORGEC, Serhat YANIK
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Dogustan tibial gelisme eksikligi alt ekstremitenin kisalik
ve varusuna neden olan nadir bir anomalidir. Son zaman-
larda gelisen ekstremite uzatma ve ayak deformitesi dii-
zeltme teknikleri ayagi koruyarak fonksiyonel sonuglar
almak konusunda cesaret vericidir. Bu yazida, Jones sinif-
lamasina gore iki tarafli tip 2 anormallik saptanan ve
Syme amputasyonu olmaksizin tibia-fibular fiizyon ile te-
davi edilen bes yasindaki erkek cocuk sunuldu. Hasta,
dizlerinin {izerinde ancak ellerinin yardimiyla hareket
edebiliyordu. Radyografik incelemede, fibulanin tam ge-
lismis, distale dogru kalinlagmig oldugu; tibianin ise yal-
nizca proksimal kismimin var oldugu, distal kisminin ol-
madig1 goriildii. Ayak ve ayak bilegi ekleminde sert eki-
novarus deformitesi vardi. Seri ameliyatlarla her iki ba-
cakta tibia-fibular fiizyon ve fibular osteotomi, sag ayaga
subtalar artrodez ve metatarsal osteotomi, sol ayaga sub-
talar artrodez yapildi. Alt1 yillik tedavi ve takip siireci so-
nunda ¢ocuk aksayarak da olsa yiiriiyebiliyordu.

Anahtar sozciikler: Fibula/transplantasyon; ayak deformitesi,
dogustan/cerrahi; tibia/anormallik/cerrahi.

Congenital tibial deficiency is a rare anomaly causing
shortening and varus deformity of the lower extremity.
Recent limb lengthening and foot repositioning tech-
niques enable functional results with preservation of the
foot. We present a five-year-old boy with bilateral con-
genital tibial deficiency of type 2 according to the Jones
classification, who was treated with tibia-fibular fusion
without Syme amputation. His ambulation depended on
crawling. Radiographic examination showed a normally
developed fibula with thickening in the distal portion,
and only proximal tibia with absence of the distal part.
He also had bilateral stiff equinovarus deformity. In a
series of operations, he underwent bilateral tibia-fibular
fusion and fibular osteotomy, subtalar arthrodesis and
metatarsal osteotomy in the right foot, and subtalar
arthrodesis in the left foot. At the end of a six-year treat-
ment and follow-up, walking was achieved despite some
degree of limping.

Key words: Fibula/transplantation; foot deformities, congenital/
surgery; tibia/abnormalities/surgery.

Dogustan tibial gelisme eksikligi (DTGE) nadir
goriilen deformitelerdendir. Jones siiflamasina go-
re tip 1b ve 2 olarak adlandirilan,™ tibianin proksi-
mal kisminin gelistigi, fakat distal kisminin gelisme-
digi olgularda giiniimiizde kabul goren tedavi sekli,
fibulanin distal kisminin tibianin mevcut olan proksi-
mal pargasi ile kaynatilmasi ve ayak bolgesinde Syme
amputasyonu yapilarak proteze uygun, fakat ayaktan
yoksun bir alt ekstremite elde etmektir."” Ancak, bu

tedavi islevsel bakimdan iyi olarak degerlendirilse
de, bir uzvun kaybi aileler tarafindan cok iyi karsi-
lanmamakta, ¢ocugu da tiim yasantisinda proteze
bagimh kilmaktadir. Ozellikle iki tarafli olgularda
protez olmaksizin ¢ocugun kisa mesafeli mobilizas-
yonu cok zorlagmaktadir. Ekstremite uzatilmasinda
son zamanlarda gerceklesen gelismeler, bu deformi-
telerin tedavisinde ortopedistlerin amputasyon disi
yontemleri daha sik kullanmalarina izin vermekte-
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dir. Sundugumuz olguda da, iki ayagin kaybina bag-
11 gelisebilecek sosyal, islevsel ve psikolojik sorun-
lar1 onlemek icin ayagi koruyarak tedavi etme yolu
segildi. Taradigimiz Ingilizce ve Tiirkge yaymlarda,
Jones smiflamasina gore tip 2 olarak degerlendirilen
deformitelerde ayagi koruyan yaklagimla tedavi edil-
mis bir olguya rastlamadik. Burada, bu sekilde tedavi
edilmis olgunun alt1 yillik takip sonucu sunuldu.

Olgu sunumu

1999 yilinda hastanemize bagvuran bes yasindaki
erkek ¢ocukta Jones siniflamasina gore iki taraflr tip
2 DTGE saptandi. Kendisine baska bir merkezde
Asil uzatmasi ve medial gevsetme uygulanmisti. Co-
cuk dizlerinin iizerinde ancak ellerinin yardimiyla
yiiriiyebiliyordu ve diz 6n bolgesindeki cilt ileri de-
recede kalinlagmisti. Hamstring ve kuadriseps islev-
leri normale yakin idi; diz fleksiyon ve ekstansiyon
hareketlerini yapabiliyordu. Her iki dizde de, fibula
bas1 proksimale ve laterale dogru yer degistirmisti
ve belirgin olarak hissediliyordu. Her iki tibia kisa
idi; bacak varusta duruyordu. Ayak ve ayak bilegi
ekleminde sert ekinovarus deformitesi vardi. Rad-
yografik incelemede, fibulanin tam gelismis, distale
dogru normal boyutlarindan daha kalin oldugu; tibi-
anin ise yalnizca proksimal kismimin var oldugu,
distal kisminin olmadig: goriildii. Her iki ayak bile-
ginde, fibula talus ile genis bir yiizeyle eklemlesi-
yordu.

Hastanin 6nce sag tarafinda, fibula distal yarisi
ile tibia arasinda fiizyon olusturmak iizere fibular os-
teotomi ve tibio-fibular fiizyon ameliyati yapildi
(Sekil 1a). Beg ay sonra, sag ayak ve ayak bileginde
posteromedial gevsetme, fibula alt uctan osteotomi
yapilarak talusun fibula altinda merkezleme islemi
uygulandi. Tk ameliyattan bir yil sonra, sol alt ekst-
remitede de proksimal tibia ile distal fibulaya fiizyon
ameliyat1 yapildi (Sekil 1b). Bu sirada diger tarafta-
ki fiizyon hatt1 kaynamistt ve ¢ocuk bu tarafina yiik
vererek yiiriiyebiliyordu. Son ameliyattan bir yil
sonra, sol ayak ve ayak bileginde posteromedial
gevsetme yani sira sol tarafta fibula alt uctaki defor-
masyonu diizeltmek icin ve talusu fibula altinda
merkezlemek i¢in fibula alt uca diizeltici osteotomi
uygulandi. Her iki bacakta yapilan tibia-fibular fiiz-
yon ve fibular osteotomilerden sonra, osteosentezin
cok ideal olmadig1 durumlarda bile kaynama ile ilgi-
li bir sorunla karsilagilmadi (Sekil 1a, b). Her iki
ameliyatta da fibulanin proksimal kisimlar1 yerinde

birakildi. Son ameliyattan yedi ay sonra, sag ayagin
sert ekinovarus deformitelerine yonelik subtalar art-
rodez ve metatarsal osteotomi yapildi. Bu ameliyat-
tan yedi ay sonra da sol ayak bilegine subtalar artro-
dez yapildi. Ayagin dolasimini tehlikeye sokmamak
icin metatarsal osteotomi bu seansta uygulanmadi.
Bacagin biiylime potansiyelini korumak amaciyla,
deformitelerin diizeltilmesinde, ayak bileginin iis-
tiinden fibulaya, altinda da subtalar ekleme yapilan
islemler tercih edildi.

En son takipte, metatarsal osteotomi de yapilan
sag tarafta daha az olmak iizere, her iki ayakta varus
deformitesi vardi. Cocuk yere ayak dis kenart ile ba-
sabiliyordu. Hasta uzun siire ayakta durdugunda be-
sinci metatars bazisinde agridan sikayet¢i idi. Diz
hareket aciklig1 tama yakin idi; ayak bilegi hareket-
siz, fakat stabil ve agrisizdi (Sekil 2a, b, 3a, b). Me-
tatarsal osteotomi yapilmayan sol tarafta ileri dere-
cede olmak iizere, her iki ayakta da metatarsus ad-
duktus ve varus deformitesi vardi (Sekil 4a, b). Sag
alt extremitede yaklasik 2 cm kisalik vardi. Cocuk
aksayarak da olsa yiiriiyebiliyordu. Ayaklardaki me-
tatarsus adduktus ve varus deformitesi icin diizeltme
planlandi.

Tartisma

Nadir goriilen, bazen de iki tarafli olabilen
DTGE’de, anomalinin durumuna gére diz dezartikii-
lasyonu, Brown ameliyat1 degisik basar1 oranlariyla

Sekil 1. (a) Sag ve (b) sol tibia-fibular fizyon ameliyatla-
rindan hemen sonraki 6n-arka grafiler.
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Sekil 2. ilk ameliyattan alti yil sonra sag alt ekstremitenin
(a) 6n-arka ve (b) yan grafileri. Tibia ve fibula tama-
men kaynamig ve fibula ileri derecede kalinlasmis.

kullanilan tedavi yontemlerinden bazilaridir."* Ti-
bianin proksimal boliimiiniin bulundugu durumlar-
da (Jones siniflamasina gore tip 1b ve 2), fibulanin
distal kisminin tibianin var olan kismina fiizyonu
ve Syme amputasyonu ile ¢ok iyi sonuglar bildiril-
migtir.”>* Ancak, kuadriseps yetersizligi olan olgu-

1/

Sekil 3. Sol tarafin son kontroldeki (a) 6n-arka ve (b) yan
grafilerinde sag taraftakine benzer radyografik
bulgular izleniyor.

larda fleksiyon kontraktiirii sik beklenen bir defor-
mite oldugu i¢in, diz seviyesinden dezartikiilasyon
daha fazla onerilmektedir.”® Ancak, aileler zaman
zaman amputasyona direng gosterebilmektedirler.
Ozellikle anomali iki tarafli ise ayagin korunmasi
daha fazla 6nem kazanmaktadir." Bu tiir olgularda

Sekil 4. (a) Sag ve (b) sol ayagin 6n-arka grafileri. Her iki ayakta da metatarsus adduktus defor-
mitesi yani sira sol ayakta birinci metatarsta ve parmakta hipogenezi izleniyor.
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amputasyon endikasyonlarindan biri de alt ekstre-
mite esitsizliginin ¢ok fazla oldugu durumlar-
dir.®' Sunulan olguda her iki alt ekstremitede de
kisalik oldugu i¢in, kisalik amputasyon endikasyo-
nu olarak degerlendirilmedi. Ayrica, gerek uzatma,
gerekse ayak deformitelerinin diizeltilmesi konu-
sunda son yillarda bildirilen basarili sonuglar, bu
olgularda ayagin korunmas: konusunda cesaret
vericidir.

Diz islevleri iyi bulunan, iki tarafli anomalisi
olan bu olguda, ayaklar korunarak, ayak bilegi ha-
reketsiz, fakat yere tabaniyla basan bir alt ekstre-
mite amaglandi. Bunun icin once diz ve ayak bile-
&1 arasindaki kemigin biitiinliigtinii saglamaya yo-
nelik girigsimler yapildi. Bundan sonraki hedefler
ayag1 tabaniyla basar hale getirmek ve en son ola-
rak uzunluk esitsizligini diizenlemekti. Bu tedavi
planinda son asama olan uzunluk esitsizliginin gi-
derilmesinin, iki alt ekstremitede de anomali bu-
lundugu i¢in asir1 olmayacagi; ayak yiikselticisi,
epifizyel biiyiimenin durdurulmasi, uzatma ya da
kisaltma yontemlerinden biriyle saglanabilecegi
ongorildii.

Bu islemler sirasinda, bazi ¢alismalarda ileri sii-
riilenin aksine, tibia-fibular fiizyon yapilirken kay-
nama ile ilgili sorun yaganmadi.” Tip 1 deformite-
lerde sik rastlandigi belirtilen ayak bilegi instabilite-
si de bu olguda yoktu, tersine ¢ok sert bir ekinovarus
deformitesi vardi.” Fibula ve talus ¢ok genis bir yii-
zeyle eklemlesiyordu. Ayaktaki ¢ok sert olan ekino-
varus deformitesini diizeltmek icin, posteromedial
gevsetme yaninda kemiksel islem uygulanmasi ge-
rekti ve bunun i¢in subtalar bolgeden tabani lateral-
de kama cikarilarak diizeltme ve artrodez yapildi.
Fiz hattinda hasar olusturmamak ve var olan kisali§1
artirmamak i¢in, bu asamada fibula-talar ekleme
miidahele edilmedi. Ancak, bu islemin deformitenin
tam giderilmesi icin yeterli olmadig1 son kontroller-
de goriildii. Sag ayaga uygulanan metatarsal osteoto-
mi ayagm adduktus deformitesinin biiyiik oranda
diizelmesini sagladi. Dogustan tibial gelisme eksik-
liginde ayak bilegi instabilitesi pek seyrek olmayan
bir sorundur."” Bu olguda ise fibula talusla genis bir
yiizeyle eklemlesiyordu ve ayak bilegi stabil idi.
Stabil olan ayak bilegi eklemi ayagin yiik tagimasini
kolaylastirdi.

Syme amputasyonundan sonra, daha iyi bir pro-
tez uyumu icin, fibula iist ucunun ¢ikarilmasi 6neril-

migtir. Ancak, bu iglemden sonra, zaten instabil olan
dizde fibular kollateral bagin etkilenmesiyle dizin
lateral stabilitesi; hamstring ve kuadriseps adale
dengesizligi nedeniyle de dizin sagital plandaki isle-
vi etkilenebilir.”” Bu olguda ise, fibula tist kismi ¢i-
karilmadig1 i¢in diz stabilizasyonu riske sokulmamisg
oldu.

Olgumuzun alt1 y1l sonraki degerlendirmesinde,
diz ve ayak bilegi arasinda kemiksel biitiinliigiin
saglanabildigi, cocugun toplumsal hayata katila-
bildigi; ancak, ayaktaki ekinovarus deformitesinin
istenilen olgiide diizeltilemedigi gozlendi. Ailesi,
buna ragmen sonuctan memnun oldugunu belirtti.
Ekinovarus deformitesi i¢in ayak bilegi eklemine
yapilacak daha genis cerrahi miidahaleler deformi-
tenin diizeltilmesi icin daha etkili olsa da, alt ekst-
remitenin var olan kisaligini daha da artirabilir. Bu
anomalinin bir bagka bileseni olan alt ekstremite
esitsizligi de, deformite her iki alt ekstremiteyi tut-
sa da uzun vadede artabilir; ancak, bu daha sonra
gerektiginde miidahale edilebilecek nitelikte bir
sorundur.

Sonug olarak, iki tarafli DTGE’de islevsel olarak
da tatminkar bir alt ekstremite elde etmek icin, aya-
&1 koruyarak yapilan miidahaleler seri ameliyatlari
gerektiren bir siirectir. Bu siirecin en zorlu kismini
ayak ve ayak bilegindeki deformitenin diizeltilmesi
olusturmaktadir. Ote yandan, bu olguda uygulanma-
yan lIlizarov yontemi de ayak ve ayak bilegi defor-
mitelerinin diizeltilmesi i¢in bagka bir secenek ola-
rak degerlendirilebilir.
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