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1708 yılında HATZOECHER taralındoo tanımlandığından beri ortopedik cerra
hinin tedavisi en güç hastalıklarından biri olara,k bilinen tibia konjenital psö
doortrozu tibia dializinin orta ve 1/3 alt kısmın birleşme yerinde bir kemiklaşma 
bozukluğudur. Fibroz displazi veya nörolibromatosis ile birlikte bulunabilir. 

Tedavi açısından ha,talara düşmernek için, özellikle ayırıcı tanıda dikkatl� 
değerlendirilmesi gereken konjenital tibia eğriliklerini de iyi tanımak gerekmektedir. 

Tedavid� çok değişik yöntemler önerilmiştir. Ancak özellikle son yıllarda elek. 
tromanyatik akımların etkilerinin ortaya konması ve mikrocerrohide gercekleşti
rilen ilerlemeler ise serbest voskülarize kemik grellerinin kullanımı bu tedavisi son 
derece zor hostalığında kolay tedavi edilebilirlik şansını yükseltmiştir. 

1946 - 1983 yılları arosında istanbul Üniversitesi Istanbul Tıp Fakültesi Orta

pedi ve Travmatolajl Anabilim Dalı'nda ameliyat ile tedavi edilen konienital tibia 
psödoortroz ve eğrilikleri ile uygulanan tedavi yöntemleri ve alına,n sonuclar su
nulmuştur. 

� i R Ş: 

Konjenital tibia psödoartrozu ilk defa 1708 yılında HATZOECHER 
tarafından tanımlanmıştır (17). Sebebi bilinmeyen ve tibianın distal 
1/3 ve orta bölümünün birleşme yerinde görülen bir kemikleşme bo
zukluğunun yol açtığı hastalıktır. VAN NESS tarafından yayınlanan 
olgular dışında, yayınlanmış olan tüm olgularda nörofibramatosis ile 
olon ilişkiler üzerinde durulmuştur (24). 

Cocuklukta ti' bia eğrilikleri sık rastlanılan ve sıklıkla da konjeni
tal tiibia psödoartrozları ile karıştırılan hastalık gpuplarıdır. CAMPA· 
NACci bunların hepsini ayrı antiteler olarak vermiştir (10). Monos-

(0) i. Ü. istanbul Tıp Fakültesi Ortopedi - Travmatoloii Anabilim Dalı Uzmanı. 
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totik fibroz displazi ve Osteofibr oz displazi bunlar içindedir. BADG
LEY ve arkadaşları da, tibianın posterior açılanması şeklini, tibianın 
,konj'eni'ıal kifoskolyozu olarak tanımlamıştır (17, 23). 

SHARR,ADD ise, ne filbroz displazi ne de nörofibromatosis gös
termeyen bir tibia anterior açılanmasını tarif etmiştir (21). Burada 
kemik yapı normal görünümde olup, medüller kanalda normal olarak 
olar ak 'korunmuştur. Fibula normaldir. 

Bu tiplerde doğumdG psödoartroz yer almamakla beraber pre
dispozan hastalıklar olarak kabul edildiklerinden iyi bilinmeleri ve 
tipik bir konjenital tibia psödoartrozu ,gibi tedavi edilmemeleri gerek
tiği iyice anlaşılmalıdır. 

Gercek tibia psödoartrozunda ise, olay kendini tibianın orta ve 
distal 113 bölümünün birleşme yerinde gösterir. Karakteristik olarak 
öne veya yana doğru bir eğilme-açılanma vardır. Spontan ,kırıklar 
ol,uşabilir ve tüm alışılmış tedavilere karşı dirençlidir (10, 17,21, 23). 

Gerçek konjenital tibia psödoartrozunu, özellikle uygulanacak teda
�inin seçimi yönünden, değişik şekillerde sınıflandırmışlardır (3, 10, 

14, 18). (Resim 1). 

Resim: 1 



Tip - i: Tibiada Antero-medial açııanma, meduller kanalda ve 
fragman uçlarında skleroz ve 5 mm veya daha az açıklı'k gösteren 
kınk vardır. 

Tip - ii: Burada fraktür meduller mesafede yer alan konjeni-
101 ,kistler zemininde yer alır. Açılanma var olabilir de' olmayabilir 
de. Kırık uçları arasındaki mesafe 5 mm.den azdır. 

Tip - iii: Bu grup vakalarda kırık uçları arasındaki mesafe 5 mm. 
cen fazladır. Kemik uçları atrofiktir ve iğ biçimindeair. (Resim: 2) 

Resim: 2 

Bütün bu tipler psödoartroz .bölgesindeki radiografik değişikli,kler. 
göre tanımlanmıştır. 

Geniş bir hasta mate'ryaline sahip olduğuna inandığımız kendı 
kliniğimizde, 1946-1982 yılları arasında sadece 22 hasta konjenital 
Ubia psödoortrozu nedeni ile cerrahi yöntemlerle tedavi edilmişler-
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dir. Bu bize hastalığın ender görülmekte olduğ·unun kanıtını oluş
turmaktadır. Özellikle başlangıç dönemlerinde, daha atak tedavi
l erle sonuçların ·kötü yönde e�kilendiği ortaya çıkmıştır. Ancak son 
zamanlarda ortopedik cerrahi ve mikro cerrahide kaydedilen geliş
meler bu hastalık 'grubunun do tedavisinde daha iyi sonuçlar alın
masırıo yol açmıştır. Yazımızda kendi vaka sonuçlarımızı vererek, 
bu yeni gelişmelerden de bahsederek tartışmayı ve :bu önemli ko
nuyu yeniden gündeme ge'tirmeyi uygun gördük. 

MATERY AL - METOD 

Serimiz mate·ryalini istanbul Üniversitesi Istanbul Tıp Fakülte
si'nde 1946-1982 yılları arasında OrtopEJdi ve Travmatoloji Anabilim 
dalında tedavi ed i lrr: :ş 22 va'kc oluşturmaktadır. Hastalarımızın in
ce�enmesinde; en küçük yaşın 2.5, en büyük yaşın 10 ve ortalama 
yaşın da. 6.02 olduğu görülmüştür. Has.taların takip süreleri açı
sından YGpllan değerlendirme ise en kısa takiıbin 1 yıl en uzun taki
vin 14 yıl olmak üzere ortalama �akip süresinin 3.23 olduğunu gös
termiştir. Takip esnasında ve ilk kayıtlarda hastaıarda nörofibro-
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matasis ile birlikte bulunacağı iddiaları açısından özel önem veril
miştir. 3 vakamızda nömfibromatosis bulunmuştur. FiENMAN ve Ya
KOVAC kriterleri gözönüne alınarak 0,5 cm. çapından daha büyük 
eafe'-an-Iait lekeleri nörai'ibromatosis olarak alınmıştır. 6 vakada 
bulunan kahverengi le'keler bu nedenle anlamlı olarak kabul edil
memiştir. 

PSÖDOARTROZUN Tipi : Hastalarımızın B'inde psödoartrQz, 
hasta bacağın antera-Iateral açılanması şe,klinde idi ve bu hal aile 
anemnezine göre genellikle yaşamın ilk yılında ortaya çıkmakta idi. 
1 'inde ,ise 'g iriş bölümünde belirtildiği gibi ve ender olarak görül
mekte olduğu şekilde, yani posterior açılanma şeklinde idi. Bu tür 

Resim: 4 
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vakaların aşağı yukarı hepsinde kemikte psödoartroz-predizpozan 
zeminde medülla darlığı ve skleroz görülmekte idi (Resim 3). Bu tip 
angüle psödoartroz olarak adlandırıldı. 1 hastada tiıbia ve fibula alt 
ucunda kistik lezyonlar vardı. Ve bu da kistik tip olarak adIandırıl
dı. 12 ha'stamızın klinik ve grafik bulguları ise tam psödoartroz şek
linde idi. (Resim 4). Özellikle tedavileri ve sonuçları bölümünde 
üzerinde önemle durulacağı gibi -bu tipler arasında, tam psödoartroz 
�ipi dışındakiler hariç, muayeneleri sırasında psödoartroz gösterme
dikieri halde osteotomi ameliyatına tabi tutulduktan sonra karşı

mıza psödoartroz ile geldiler. 

Sonuçlar TQblo 1'de psödoartroz tipi dikkate alınarak özetlen
miş bulunmaktadır. 

Psödoartroz tipi Vaka sariiSI Sonuçlar Kemik 
Grefi Ame. 

Kaynama Kısalık SaYiii 

Antarolateral Ang. 5 4 1 8 
Posterior Ang. 1 
Angülasyonlu Tip 6 4 1 8 

Kistik Tip 4 4 

Konienital Tam 
Psödoortroz 12 5 2 14 

Konienital kisti olan 4 vakadan 3'ünde kistle beraber öne eğri
liğin mevcut olduğu, 1 vakada ise kistte fraktür nedeni,yle psödoort

rozun geliştiği ,görülmüştür. Ameliyatta vakaların hepsinde de psö
doortroz sahasında kalın fibroz dokunun mevcut olduğu görülmüş tam 
psodoartroz olan vakalarda fragman uçlarında 's kleroz, sivrileşme, 
medüller kanalda tıkanma saptanmıştır. Psödoortroz sahasındaki fib
roz dokunun makroskobik bulguları hakkında daha detaylı bilgi 
edilemediği gibi mikroskopik incelemede yapılmamıştır. 

22 Psödoortroz vakamıızn tedavisi için topiam 29 ameliyat ul' 
gulanniıştır. Bunlar Tablo 2'de özet olarak verilmiş bulunmaktadır. 
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Ameliyatın Cinsi Ameliyat Sayısı 

Onlay + Inlaıy + Spongioz gref 3 
Dual on lay gref 9 

Osteotomi 4 
Charnley kompresyon y,öMemi 2 
Inloy+Spongioz gref 2 
jntramedüller gref + Spongioz 1 
intramedüller gref+Onlay 1 
Kirschner+Spongioz gref 1 
Rbula pro-tibia 2 
I<üntscher + Dual onlay gref 1 

Başarı 

4 

1 
1 

Küntsch'er + Spongioz gref 2 1 
Osteotomi+Spongioz gref 1 1 
-----------------------------------

roP�M � 8 

TABLO 2 

Bu vakalarımızın hepsinde psödoatr-oz sahasında kaynama mey
dana gelinceye kadar alçılı tesbite devam edilmiş, kaynama elde edi
len vakalarda ise daha sonra cihaz verilerek ekstremitenin ,korunma
sı sağlanmıştır. 

TARTIŞMA: 

HATZOECHER'in 1708 yılındaki ilk tanımlamasından sonra etyo
lojı hakkında pek çok teori ileri sürülmüştür (8). ilk teoriler, embri
yonik ,konstrüksiyon bandları, amnion sıvısı tarafından fetüs iskele.' 
tinin anormal basınca uğraması, amniotik yapışı'klı'kların yol açtığı 
konstrüksiıyon gibi intrauterin travmalara yöneltiimiştir (1, 8, 13). Da

ha sonra bunlar unutulmuş, genel metabolik bozukluklar sorumlu tu
tulmuştur (16). Heredite önemli bir faktör olarak iI,eri sürülmüştür. 
Vasküler anomaliler, tibia 'besleyici arterindeki defektler sonumlu 
faktörler olarak bildirilmişlerdir. DURAISWAMI'nin calışmalarından 
sonra bazı 'endokrin anomalileri de sorumlu birer fa'ktör olara,k ileri 
atılmışlardır (12). Konjenital Nbia psödoartrozu ve nörofiıbromatosıs 
ar<JISında önemli ve anlamlı 'bir ilişkinin bulunduğu gösterilmiştir (1, 
4, 15). AEGERTER nörofibromatosis, konjenital psödoortroz ve fibroz 
displazinin aynı yolla meydana geldiğini ifade etmektedir (1). Nörofib
romatosisde, nörilemma, melanoma ve glioma gibi gerçek neciplas
malar hem de hamortamatoz proliferasyonlar bulunmaktadır. Konje· 
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nifal" tibia .ps·ödoortrozunun mikroskobik kesitlerinde de. fibroz doku
nun hamortamatoz proliferasYoOnu ve bunun metaplazi k değişimi ile 
tibia psödoartrozunun gelişmekte olduğu bulunmuştur_ AEGERTER. 
bu fibroblastik ,kitlelerin her üç hastalıkta da temel neden olduğunu 
vurgulamıştır (1). Bizim vakalarımızda. nörofibromatasis 3 vakoda 
tesbit edilmiştir. KoOnjenital tibia psödoartrozunun patoloUk olarak 2 
major tipi bulunmaktadır. 1.'de tibianın alt 1/3'lük kısmında kistik lez
yonlar yer almakta ve bu mikroskobik patoloji açısından fibroz. dis
plaziye benzemektedir. Bu hastalarda tibianın ·çapı anlamlı bir daral
ma göstermeme'ktedir (8). 2. tipte ise'; Hbia gene aynı bölümde an
lamlı bir daralma. me<lüller kanalda daralma ve skleroz gösterir. Va
kaların klinikl·ere müracaatında. tüm bu tiplerin açık olarak ortaya 
koOnulabilmesi için klinik ve radyolojik olarak çOk iyi muayene edil
meleri ve değerlendirilmeleri gerekmektedir. Anca'k bu yolla konje
nital tibia psödoartroz.u�un farklı radyolojik tipleri arasında ayırım 
yapmak mümJ<ün olacaktır (2). 

Konjenital kist tanısı konulduğu zaman psödoartrozun gelişimini 
önlemek için profilaktik tedbirlere baş'vurmak gerekir. Bu da kistin 
k�retaiı ve boşluğun greflerle doldurulması ve tibianın normal ,kalın
Iı�ını kazonıncaıya kadar ekstren:iteyi travmalardan korumak şeklin

-d e olacaktır (8. 18.21,23). 

Konjenital tibia psödcortrozunun tedavisi için pek çOk yöntem 
ileri sürülmüştür. Ancak iskelet matürütesini tamamlayıncaya kadar 
takibi sürdürülmüş vaka sayısı. öne sürülen tedavi yöntemi sayısı 
kadar bile olmadığından sonuçların değerlendirilmesi biraz speküla
tif olmaktadır. 1930 yılından önceleri amputasyon primer tedavi yön
temi olmuştur (2). Ancak sonraları değişik yöntemler birbiri ardına 
yayınlamaya başlanmıştır. Boyd. dual onlay gref yöntemini. Charnley 
intramedüller çivileme yöntemini. Judet ve arkadaşları bu ıyönteme 
osteo-periyostal greflerin ilôve edildiği yöntemlerini. Gampanaccı ve 
a rkadaşları fibula transplantasyonunu. Sefield; fragmantasyenlu os
teotomi ve intramedüller çiviye bu osteotomize fragmanların diziI
mesi şeklindeki yöntemlerini bildirmişlerdir (5. 6. 7. 10. 11. 17. 22). 
Daha sonraları LAVINE ve' arlwdaşları ile BRIGTON ve arkadaşları 
infantil psödoartrozların tedavisinde elektrikli metodların kullanımı 
şeklindeki çalışmalarını yayınlamışlardır (9. 19). BASSET ve arkada�
ları ise. pul-se elektrikli akımların tedaviye sokulmasını sağlamışlar
.dır (17). Bu yöntemle % 51 oranında başarılı sonuçlar aldıklarını bil
dirmişlerdir. Bu tedavi karmaşası bizim sarimiıde de kendini 'göster-
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mektedir. Düzeltici osteotomiler çoğu vakada endikasyon bulmakla 
beraber konjenital öne eğriliklerde cerrahi yolia koreksiyona gidilme
den önce iyi bir tanımlama gereği aşikardır. Cünkü angülasyonun 
ilerlemesi riski minimaiken spontan iyileşmeler 'bile mutaddır. O ne
denle düzeltici osteotomiler,i hasta :y,eteri kadar otojen kemik grefl 
verebilecek yaşa gelince'Ye kadar geciktirmelidir. Kendi serimizde de 
bu husus kendini açı-kça göstermiş bulunmaktadır. 4 osteotomi ame
liyatı yapılmış olan va-kalarımızın 4'ünde de sonuç başarısız olarak 
ortaya çıkmıştır. 

Yukarıda da söylendiği gibi literatürde tam psödoartrozun teda
vısı için pek çok cerrahi yöntem ileri sürülmüştür. Ancak hepsinin 
temel prensibi; psödoartroz sahasında hareketsizliği temin etmek ve 
osteogenezisi uyarmak icin kemik greflerinin uygulanmasıdır, (1, 5. 
6,8,9,17,18,19,20,21,22,23, 24). 

Bazı yazarlar ameliyatın prognostik açıdan değerlendirilmesinde 
önemli bir faktörün yaş olduğunu ve ameliyatın ileri yaşlarda yapıl
masının uygun olacağını belirtmişlerdir (3, 8). ANDERSEN, er-ken ve 
aktif bir tedavinin önemini vurgulayarak, 7 yaşından önce 2 veya 
daha fazla gref ameliıyatı ile sonuç alıne mamış olon vakalarda daha 
sonraki yöntemlerle sonuç alınabileceği şeklindeki düşünüşün fazla 
iyimser olacağını ileri sürmüştür (3). Serimizdeki vakalarda en azın
dan yaş açısından ıbu görüşü destekler nitelikte ,görülmektedir. Han
gi ameliyat yapılırsa yapılsın iskelet matürütesi tamamlanana kadar 
hastalıklı tibia refraktüre açıktır. Bu nedenle tüm bu yöntemler içinde 
en güvenilir olanı CHARNLEY ve SOFIELD tarafından önerilen intra
medüller çivilerin ve beraberinde greflerin kullanımıdır (11). 

Ameliyata karar vermed. en düşünülmesi gereken bir hus, usta, 
ameliyatla elde edilecek ekstremite ile protezle kazanııocak bir fonk
siyonun kıyasıdır. Deformitenin ağır olduğu vakalarda tibiada önem
li derecede öne eğrilik varsa ve kısalık farkı çOk fazla ise bu vaka
larda ampulasyon düşünülebilir. 

Kliniğimizin 30 senelik materyali arasında 22 konjenit,al tibia psö
doartrozuna rastlamamız, ve literatü�de uygulanmış olan çeşitli yön
temleri uygulayarak sonuç olarak sadece 8 vakada başarılı sonuç 
elde etmemiz literatür verileri ile uyuşur niteliktedir. 

Bu sonuç ümit kırıcı görülmekle beraber, ortopedik cerrahide 
kaydedilen :yeni yöntemlerin kullanılması ve cerrahiye karar verirken 
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ozelikle angulasyonlu vakalarda dikkatli davranılması ile sonuçların 
daha iyiye gideceği inancındayız. Tam psödoartroz vakalarında ise 
Dual Onlay gref ameliyatı ile veya psödoartrozu çOk distalde olup 
yeterli fiksasyonun sağlanamadığı hallerde Küntscher çivisi ile oste
osentez ve spongiyöz grefonajla ve hastanın uzun süreli takibi ile 
daha başarılı sonuçlar alınacağı kanısındayız. 

S U M M A R Y 

CONGENTAL BOWiNG AND PSEUDOARTHOSIS OF THE TIBIA 

Congenital pseudoarthrosis ol the tibia, 'whieh has been known to be one ol 
the diseeses ol the orthopaedie surgery, the treatment ol whieh is the most dil· 
lieult, sinee it wos lirst described by Hatzoecher 1708, is an ossilication deleet, 
which is localized at the junction the middle third and lower third al the tibial 
shalt. It moy be assaciated with librous dysplasia or neuralibromatosis. In order 
not to couse any errors as regards to therapy, one should identily congenital tibial 
angulations adequa'tely, which should espacially be eoreluJly evaluated in dile· 
rential diagnosis. 

Agreat variety of procedures hove been suggested in its treatment. BuL. with 
the establishment of the elfects af electromagnetic currents and the advonees 
realized in microsurgery and the applicotion of free vosculorized bone grafts have 
increased the chanee of curability of this disease, the treatment of which in 
�tremely dilficult. 

Attempts have been made to present congenital pseudoorthrosis of the tibia 
.nd its angulationi: treated by surgery as well as treatment methods applied ond 
r •• ults obtained. 
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