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OZET

1708 yilinda HATZOECHER tarafindan tanimlandigindan beri ortopedik cerra-
hinin tedavisi en guc¢ hastaliklarnindan biri olarak bilinen tibia konjenital psé-
doartrozu tibia diafizinin orta ve 1/3 alt kismin birlesme yerinde bir kemiklegsme
bozuklugudur. Fibroz displazi veya nérofibromatosis ile birlikte bulunabilir.

Tedavi acisindan hatalara digmemek icin, oOzellikle ayirici tanida dikkatle
degerlendirilmesi gereken konjenital tibia egriliklerini de iyi tanimak gerekmektedir.

Tedavide cok degigik yontemler 6nerilmistir. Ancak 6zellikle son yillarda elek-
tromanyetik akimlarin etkilerinin ortaya konmasi ve mikrocerrahide gerceklegti-
rilen ilerlemeler ise serbest vaskularize kemik greflerinin kullanimi bu tedavisi son
derece zor hastaliginda kolay tedavi edilebilirlik sansini yukseltmigtir.

1946 - 1983 vyillan arasinda istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltes! Orto-
pedi ve Travmatolojl Anabilim Dali'nda ameliyat ile tedavi edilen konjenital tibia
psodoartroz ve egrilikleri ile uygulanan tedavi yéntemleri ve alinan sonuglar su-
nulmusgtur.

@iRIS:

Konjenital tibia psdédoartrozu ilk defa 1708 yilinda HATZOECHER
tarafindan tanimlanmistir (17). Sebebi bilinmeyen ve tibianin distal
1/3 ve orta bélumunun birlesme yerinde gorulen bir kemikiesme bo-
zuklugunun yol actigi hastaliktir. VAN NESS tarafindan yayinlanan
olgular disinda, yayinlanmis olan tum olgularda nérofibramatosis ile
olan iligkiler tizerinde durulmustur (24).

Cocuklukta ti
tal tibia psddoartroziarn ile karistinlan hastalik gruplaridir. CAMPA-
NACCI bunlarin hepsini ayri antiteler olarak vermistir (10). Monos-

(*) i. U. istanbul Tip Fakiitesi Ortopedi - Travmatoloji Anabilim Dali Uzmani.
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totik fibroz displazi ve Osteofibr
LEY ve crkadaslari da, tibianin pcsterior acilanmas: seklini, tibianin
konjenital Kifoskolyozu olarak tanimlamistir {17, 23).

SHARRADD ise, ne fitroz displazi ne ae noércfibromatosis gos-
termeyen bir tibia anterior acilanmasini tarif etmistir (21). Burada
kemik yapi normal goériinimde olup, mediller kana!da normal olarak
olar

Bu tiplerde dogumdc psddoartroz yer aimamakla beraber pre-
dispozan hastaliklar olarak kabul edildiklerinden iyi bilinmeleri ve
tipik bir konjenital tibia psédcartrozu gibi tedavi edilmemeleri gerek-
tigi iyice anlasiimalidir.

Gergek tibia psddoartrozunda ise, olay kendini tibianin orta ve
distal 1/3 béliminin birlesme yerinde gosterir. Karakteristik olarak
6ne veya yana dogru bir egilme-acilanma vardir. Spontan kiriklar
olusabilir
Gercek konjenital tibia psédoartrozunu, 6zellikle uygulanacak teda-
vinin secimi yéniinden, degigik sekillerde siniflandirmiglardir (3, 10,
14, 18). (Resim 1).

Resim: 1
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Tip-I: Tibiada Antero-medial acilanma, meduller kanalda ve
fragman uclarinda skleroz ve 5 mm veya daha az aciklik gdsteren
kirtk vardir.

Tip - Il: Burada fraktir meduller mesafede yer alan konjeni-
tl kistler zemininde yer alir. Acilanma var olabilir de olmayabilir
de. Kirikk uclan arasindaki mesafe 5 mm.den azdir.

Tip - lll: Bu grup vakalarda kirik uglari arasindaki mesafe 5 mm.
den fazladir. Kemik uclarn atrofiktir ve ig bicimindeair. (Resim: 2)

Resim: 2

Bitiin bu tipler pstdoartroz bolgesindeki radiografik degisikliklers
gbére tanimlanmistir.

Genis bir hasta materyaline sahip olduguna inandigimiz kendi
klinigimizde, 1946-1982 yillan arcsinda sadece 22 hasta konjenital
tibia psodoartrozu nedeni ile cerrahi yontemlerle tedavi edilmigler-
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dir. Bu bize hastahgin ender goérilmekte oldugunun kanitini olus-
turmaktadir. Ozellikle baslangic dénemlerinde, daha atak tedavi-
lerle sonuclarin koétu yonde etkilendigi ortaya cikmistir. Ancak son
zamanlarda ortopedik cerrahi ve mikro cerrahide kaydedilen gelis-
meler bu hastalik grubunun da tedavisinde daha iyi sonuglar alin-
masina yol agcmistir. Yazimizda kendi vaka sonuclarimizi vererek,
bu yeni gelismelerden de bahsederek tartismayr ve bu dnemli ko-
nuyu yeniden gindeme getirmeyi

MATERYAL - METOD :

Serimiz materyalini istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiilte-
si‘nde 1946-1982 yillar: arasinda Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim
dalinda tedavi edilm:g 22 vakc ociusturmaktiadir. Hastalarimizin in-
celenmesinde; en kucuk yasin 2.5, en buyuk yasin 10 ve ortalama
yasin da 6.02 oldugu goérulmuistir. Hastalarin takip sireleri aci-
sindan ycpilan degerlendirme ise en kisa takibin 1 yil en uzun taki-
vin 14 yiIl olmak uUzere ortalama takip sliresinin 3.23 oldugunu gos-
ermistir. Takip esnasinda ve itk kayitlarda hastaiarda nérofibro-
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matosis ile birlikte bulunacag! iddialari agisindan 6zel énem veril-
mistir. 3 vakamizda nérofibromatosis bulunmustur. FIENMAN ve Ya-
KOVAC kriterleri gézonune alinarak C,5 cm. capindan daha bilylk
tafe-an-lait lekeleri noérofibromatosis olarak alinmistir. 6 vakada
bulunan kahverengi lekeler bu nedenle anlamli olarak kabul edil-
memistir.

PSODOARTROZUN TiPl : Hastalarimizin 8'inde psddoartroz,
hasta bacagin anterc-lateral acillanmasi seklinde idi ve bu hal aile
anemnezine goére genellikle yasamin ilk yilinda ortaya c¢ikmakta idi.
1'inde ise g
mekte oldugu sekilde, yani posterior acilanma seklinde idi. Bu tur

Resim: 4
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vakalarin asagr yukari hepsinde kemikte psodoartroz-predizpozan
zeminde medulla darligi ve skleroz gérilmekte idi (Resim 3). Bu tip

anglile psédoartroz olarak adlandirildi. 1 hastada tibia ve fibula alt
ucunda kistik lezyonlar vardi. Ve bu da kistik tip olarak adlandiril-

di. 12 hastamizin klinik ve grafik bulgulari ise tam psédoartroz sek-
linde idi. (Resim 4). Ozellikle tedavileri ve sonuclari bélimiinde
uzerinde 6nemle durulacagi gibi bu tipler arasinda, tam psédoartroz
tipi disindakiler hari¢, muayeneleri sirasinda psédoartroz gdsterme-
dikleri halde osteotomi ameliyatina tabi tutulduktan sonra karsi-
miza psodoartroz ile geldiler.

Sonuclar Tablo 1'de psddoartroz tipi dikkate alinarak 6zetlen-
mis bulunmaktadir,

Psddoartroz tipi Vaka sayisi Sonuglar Kemik
Grefi Ame.
Kaynama Kisalik Sayisi

Anterolateral Ang. 5 4 1 8
Posterior Ang. Y - —_ —
Anglilasyonlu Tip 6 4 1 8
Kistik Tip 4 —_ —_ 4
Konjenital Tam

Psodoartroz 12 5 2 14

Konjenital kisti olan 4 vakadan 3’Unde kistle beraber 6ne egri-
ligin mevcut oldugu, 1 vakada ise kistte fraktir nedeniyle
rozun gelistigi gérulmistir. Ameliyatta vakalarin hepsinde de psoé-
doartroz sahasinda kalin fibroz dokunun mevcut oldugu gérilmus tam
psodoartroz olan vakalarda fragman uglarinda s
mediiller kanalda tikanma saptanmistir. Psédoartroz sahasindaki fib-
roz dokunun makroskobik bulgular hakkinda daha detayli bilgi
edilemedigi gibi mikroskopik incelemede yapilmamistir.

22 Psddoartroz vakamuzn tedavisi icin topiam 29 ameliyat uy -
gulanmistir. Bunlar Tablo 2'de 6zet olarak verilmis bulunmaktadir.
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Ameliyatin Cinsi Ameliyat Sayisi 5 Basari

Onlay+Inlay --Spongioz gref
Dual onlay gref

Ostectomi

Charnley kompresyon yodntemi
inlay+ Spongioz gref
intramediiller gref+ Spongioz
intramedulier gref+Onlay
Kirschner+ Spongioz gref
Fibula pro-tibia

iKuntscher +Dual onlay gref
Kuntscher+Spongioz gref
Osteotomi+ Spongioz gref

TOPLAM

SN a2 OW®

n
«©
o)

TABLO 2

Bu vakalarimizin hepsinde psddoatroz sahasinda kaynama mey-
dana gelinceye kadar alcih tesbite devam edilmis, kaynama elde edi-
len vakalarda ise daha sonra cihaz verilerek ekstremitenin korunmg-
si saglanmistir,

TARTISMA :

HATZOECHER’in 1708 yilindaki ilk tanimlamasindan sonra etyo-
loji hakkinda pek ¢ok teori ileri surllmustir (8). ilk teoriler, embri-
yonik konstriksiyon bandlari, amnion sivisi tarafindan fetls iskele-
tinin anormal basinca ugramasi, amniotik yapisikliklarin
konstriiksiyon gibi intrauterin travmalara yéneltilmistir (1, 8, 13). Da-
ha sonra bunlar unutulmus, genel metabolik bozukluklar sorumlu tu-
tulmustur (16). Heredite 6nemli bir faktér olarak ileri surdlmustdr.
Vaskdiler anomaliler, tibia besleyici arterindeki defektler sorumiu
faktorler olarak bildirilmislerdir. DURAISWAMI'nin  calismalarindan
sonra bazi endokrin anomalileri de sorumlu birer faktor olarak
atilmislardir (12). Konjenital tibia psédoartrozu ve nérofibromatosis
argsinda énemli ve anlamh bir iliskinin bulundugu gésterilmistir (1,
4, 15). AEGERTER noérofibromatosis, konjenital psédoartroz ve fibroz
displazinin ayni yolla meydana geldigini ifade etmektedir (1). Nérofib-
romatosisde, nérilemma, melanoma ve glioma gibi gercek neoplas-
malar hem de hamartamatoz praliferasyonicr bulunmaktadir. Konje-
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nital tibia psédoartrozunun mikroskobik kesitlerinde de, fibroz doku-
nun hamartcmatoz proliferasyonu ve bunun metaplazik degisimi ile
tibia psdédoartrozunun gelismekte oldugu bulunmustur. AEGERTER,
bu fibroblastik kitlelerin her lG¢ hastalikta da temel neden oldugunu
vurgulamistir (1). Bizim vakalarimizda, norofibromatosis 3 vakada
tesbit edilmistir. Konjenital tibia psddoartrozunun patoloiik olarak 2
major tipi bulunmaktadir. 1.’de tibianin alt 1/3’luk kisminda kistik lez-
yonlar yer almakta ve bu mikroskobik patoloji acisindan fibroz dis-
plaziye benzemektedir. Bu hastalarda tibianin capi anlamli bir daral-
ma gostermemektedir (8). 2. tipte ise; tibia gene ayni bdlimde an-
lamh bir daralma, medduller

kalanin kliniklere

konulabilmesi icin klinik ve radyolojik olarak cok iyi muayene edil-
meleri ve degerlendirilmeleri gerekmektedir. Ancak bu yolla konje-
nital tibia psddoartrozunun farkh radyolojik tipleri arasinda ayirim
yapmak mumkin olacaktir (2).

Konjenital kist tanisi konuldugu zaman psoddoartrozun gelisimini
onlemek icin profilaktik tedbirlere basvurmak gerekir. Bu da kistin
kiretaji ve boslugun greflerle doldurutmasi ve tibianin normal kalin-
hgini kazenincaya kadar ekstremiteyi travmalardan korumak seklin-
d e olacaktir (8, 18, 21, 23).

Konjenital tibia psddcartrozunun tedavisi icin pek ¢cok ydntem
ileri surtlmustur. Ancak iskelet maturatesini tamamlayincaya kadar
takibi surdlrilmis vaka sayisi, 6ne surulen tedavi yontemi sayisi
kadar bile olmadigindan sonuclarin degerlendiriimesi biraz spekiila-
tif olmaktadir. 19330 yilindan dénceleri amputasyon primer tedavi yon-
temi olmustur (2). Ancak sonralar:i degisik ydntemler birbiri ardina
yayinlamaya baslanmistir. Boyd, dual onlay gref yontemini, Charnley
intramedduller civileme ydntemini, Judet ve arkadaslan bu ydnteme
osteo-periyostal greflerin ildve edildigi yontemlerini, Campanacci ve
arkadaslan fibula transplantasyonunu, Scfield; fragmantasyonlu os-
teotomi ve intramediller civiye bu osteotomize fragmanlarin dizil-
mesi seklindeki yontemlerini bildirmislerdir (5, 6, 7, 10, i1, 17, 22).
Daha sonralan LAVINE ve arkadaslan ile BRIGTON ve arkadaslari
infantil psodoartrozlarin tedavisinde elektrikli metodlarin  kullanimi
geklindeki calismalarini yayinlamiglardir (9, 19). BASSET ve arkadag-
lar ise, pulse elektrikli akimlarin tedaviye sokulmasini saglamislar-
dir (17). Bu yontemle % 51 oraninda basarili sonuclar aldiklarini bil-
dirmiglerdir. Bu tedavi karmasasi bizim serimizde de kendini goster-
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mektedir. Diizeltici osteotomiler ¢ogu vakada endikasyon bulmakla
beraber konjenital 6ne egriliklerde cerrahi yolla koreksiyona gidilme-
den Once iyi bir tanimlama geregi asikardir. Clnki anglilasyonun
ilerlemesi riski minimalken spontan iyilesmeler bile mutaddir. O ne-
denle dulzeltici osteotomileri hasta 'yeteri

verebilecek yasa gelinceye kadar geciktirmelidir. Kendi serimizde de
bu husus kendini acikca gostermis buiunmaktadir. 4 osteotomi ame-
liyati yapilmis olan vakalarimizin 4’inde de sonug¢ basarisiz olarak
ortaya cikmistir.

Yukarida da sdylendigi gibi literatirde tam psédoartrozun teda-
visi icin pek c¢ok cerrahi yéntem ileri sirilmustur. Ancak hepsinin
temel prensibi; psddoartroz sahasinda hareketsizligi temin etmek ve
osteogenezisi uyarmak icin kemik greflerinin uygulanmasidir, (1, 5,
6, 8,9, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24).

Bazi yazarlar ameliyatin prognostik ag¢idan degerlendirilmesinde
Onemli bir faktdérin yas oldugunu ve ameliyatin ileri yaslarda yapil-
masinin uygun olacagdini belirtmiglerdir (3, 8). ANDERSEN, erken ve
aktif bir tedavinin énemini vurgulayarak, 7 yasindan 6nce 2 veya
daha fazla gref ameliyati ile sonu¢ alincmamis olan vakalarda daha
sonraki yontemlerle sonuc¢ alinabilecegi seklindeki disinisin fazla
iyimser olacagini ileri surmustur (3). Serimizdeki vakalarda en azin-
dan yas acisindan bu goérusu destekler nitelikte goérilmektedir. Han-
gi ameliyat yapilirsa yapilsin iskelet matiritesi tamamlanana kadar
hastalikli tibia refraktlre acgiktir. Bu nedenle tim bu yéntemler i¢cinde
en guvenilir olani CHARNLEY ve SOFIELD tarafindan o6nerilen intra-
meddller civilerin ve beraberinde greflerin kullanimidir (11).

Ameliyata karar vermed
ameliyatla elde edilecek ekstremite ile protezle kazanilocak bir fonk-
siyonun kiyasidir. Deformitenin agir oldugu vakalarda tibiada 6énem-
li derecede 6ne egrilik varsa ve kisalik farki cok fazla ise bu vaka-
larda amputasyon dusunulebilir.

Klinigimizin 30 senelik materyali arasinda 22 konjenital tibia psé-
doartrozuna rastlamamiz, ve literatirde uygulanmis olan cesitli yon-
temleri uygulayarak sonuc¢ olarak sadece 8 vakada basarili sonug¢
elde etmemiz literatur verileri ile uyusur niteliktedir.

Bu sonu¢ Umit kirici gérilmekle beraber, ortopedik cerrahide
kaydedilen 'yeni yontemlerin kullaniimasi ve cerrahiye karar verirken
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ozelikle angulasyonlu vakalarda dikkatli davraniimasi ile sonuclarin
daha iyiye gidecegi inancindayiz. Tam psddoartroz vakalarinda ise
Dual Onlay gref ameliyati ile veya psédoartrozu cok distalde olup
yeterli fiksasyonun saglanamadigi hallerde Kiintscher givisi ile oste-
osentez ve spongiydéz grefonajla ve hastanin uzun sureli takibi ile
daha basarili sonuclar alinccagdr kanisindayiz.

SUMMARY
CONGENTAL BOWING AND PSEUDOARTHOSIS OF THE TIBIA

Congenital pseudoarthrosis of the tibia, which has been known to be one of
the diseuses of the orthopaedic surgery, the treatment of which is the most dif-
ficult, since it was first described by Hatzoecher 1708, is an ossification defect,
which is localized at the junction the middle third and lower third of the tibial
shaft. It may be associated with fibrous dysplasia or neurofibromatosis. In order
not to cause any errors as regards to therapy, one should identify congenital tibial
angulations adequately, which should especially
rential diagnosis.

Agreat variety of procedures have been suggested in its treatment. But, with
the establishment of the effects of electromagnetic currents and the advances
realized in microsurgery and the application of free vascularized bone grafts have
increased the chance of curability of this disease, the treatment of which in
extremely difficult.

Attempts have been made ta present congenital pseudoarthrosis of the tibia
end its angulations treated by surgery as well as treatment methods applied and
results cobtained.
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