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Cleft hand, lobster claw hand, Ectrodactyly gibi isimlerle de anilan
dogustan yarik el deformitesi, elde orta bdélimde parmaklardan bir
veya birkacinin yoklugu ile karakterizedir. Olduk¢a nadir gorilen bu
deformiteye sahip 4 yasinda bir olgunun her iki eli cerrahi olarak du-
zeltildi. Alinan sonu¢ sunuldu.

Oldukca nadir gorilmesi nedeni ile yeterli deneyim elde edile-
memesinden bu deformitenin tedavi ilkeleri iyi bilinmemektedir. Bu
nedenle bu deformitenin ozellikleri, tipleri ve tedavi ilkeleri literatir
bilgileri ve olgumuzdan elde edilen deneyimlerie birlikte incelendi.

GiRiS:

Dogustan yarik el deformitesi, BARSKY tarafindan belirtildigi gi-
bi, 1575 yiinda AMBROISE PARE'nin tanimindan beri bilinmektzsdir (2).
1895 yilinda KUMMEL tarafindan ilk defa Cleft hand isminin kulla-
nildig, BIRCH JENSEN tarafindan belirtilmistir (1). O tarihten beri
bu deformitenin klinik gériiniml ve tedavisi ile ilgili bircok calis-
malar yapilmistir (1,2,3,4,3,6,7). Dogustan yar k el deformitesinin na-
dir gériilmesi nedeni ile yayinlar genellikle olgu takdimi seklinde ol-
mus, genis seriler ve bunlardan elde edilen sonuglar sunulamamistir.
1964 yilinda BARSKY dogustan yarik el deformitesinin genis bir ta-
ringesini verdikten scnra siniflama ve tedavisini belirtmis ve 19
olgunun sonugclarini sunmustur (2). 1979 yiinda WATARI ve TSUGE
tarafindan dogustan yarik el deformitesinin detayli bir siniflamasi
yapilmig, cesitli deformite tipleri belirtilmis ve hastaligin etyolojisi
aciklanmaga calisiimistir (5).

Dogustan yarik el deformitesi tipik ve atipik olmak lizere bas-
lica iki sekilde gorulir. Tipik sekil genellikle bilateraldir, otosomal
dominan kalitsal bir gecis gosterir ve ayak deformiteleri ile birlikte
olabilir. Bu tipte elin orta bdliminde V seklinde bir defekt vardir,
en hafif sekilde orta parmagin falankslari yoktur, fakat metakarplar
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normal dizilis ve yapidadirlar. En agir sekilde ise tgunci parma-
gin metakarp ve falankstari yoktur, el derin bir olu kla radial ve
ulnar clmak Gzere ikiye aynlr.

Atipik sekilde orta bolimdeki G¢c parmagin metakarp ve falanks-
lan ycktur, yalniz basparmak ve kiclik parmak vardir. Bazen bas-
parmak v2 kicik parmak arasinda, parmaklarin yerinde yumusak
dcku crkintilan vardir. Atipik sekil genellikle tek tarafli olur ve bir-
likie cyak defcrmiteleri ve aile anamnezi yoktur. Tipik sekil atipik
sekle gore daha sik gorilir.

OLGU TAKDIMI:

M.K., 4 yas, erkek, her iki el, Klin. Prot. No.: 45137.

Her iki elde sekil bczuklugu ve fonksion kaybi sikayetleri ile
kiinigimize kcsvuran hastenin yapilen muayenesinde her iki elde
dort parmak vardi, orta parmagin olmasi gereken bolgede el ayasina
degru uzanan V seklinde bir defekt mevcuttu. Sag elde basparmak
ncrmalden bircz daha kiiclikti, casparmak ile ikinci parmak arasinda
vaklasik IP seviyesine kadar uzanan bir veb vardi ve bu veb ne-
deni ile adduksion kontraktirii ve abduksion kisitianmasi mevcuttu.
Yizik parmak ile kiiclik parmak arasinda da olduk¢a genis bir veb
vardi ve bu, fenksicnlarin kisitlanmasina neden cluycrdu. Sol elde
basparmak ile isaret parmagr arasinda sindaktili
normalden daha kuclkti, isaret parmaginda ise proksimal IP'den
baslayan kir fleksion ve valgus deformitesi dikkati cekiyordu. Sindak-
tilize cian bu iki parmakta eklemler birlikte olarak hareket edebili-
ycrdu. Yizlik ve kiicik parmak crasinda diger elde oldugu gibi ge-
nis bir veb vardi (Sekil: 1 aveb).

Sekil: 1 aveb — Her iki elin ameliyattan 6nce dorsal ve palmar
taraftan goérinimi.

Hastanin yaptlan sistemik muayenesinde ve laboratuar tetkik-
lerinde baska herhangi bir patolojiye rastlanmad:i. Pozitif bir aile
anamnezi bulunamadi.
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Her iki elin radyografilerinde orta parmagin falankslari yoktu,
metakarpr ise normal yerinde bulunuyordu (Sekil : 2). Elin diger ke-
miklerinde ve sistemik radyografilerde baska bir patoloji saptanmadi.

Sekil : 2 — Her iki elin ameliyat 6ncesi radyografik gorinimi.

Gerek estetik, gerekse fonksionel acidan cerrahi girisim yapil-
masina karar verildi. Cerrahi tedavide c¢oziilmesi gereken dort sorun
vardi. 1 - Yarik elin dizeltilmesi, 2 - Veb kontraktirlerinin giderilmesi,
3 - Sol elde basparmak ve isaret parmaklari arasindaki sindaktilinin
acilmasi, 4- Sol el isaret parmagindaki vaigus deformitesinin dizel-
tilmesi.

Bu 6zellikler nedeni ile, 6zellikle sol elde ikinci parmakta do-
lasimi bozmamak amaci ile tedavinin iki seansta yapilmasina karar
verildi. 7.7.1981 de ycpilan birinci seansta sag el yarik el deformi-
tesi ve her iki elin veb kontraktirleri  diizeltildi. Sol elde sindaktili
klasik sekilde acildi (Sekil : 3 ave b).

22.9.1981 tarihinde yapilan ikinci seansta sot elin yarik el defor-
mitesi dizeltildi (Sekil: 4 a, b ve c).

Teknik: Veb kontraktlrleri Z-Plastie ile, sindaktili ise klasik
tarzda acildi. Burada sadece yarik elin dizeltiime tekniginden bah-
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Sekil : 3 a ve b — Her iki elin birinci seans sonrasinda dorsal ve palmar
taraftan goérinami.

sedilecektir. Olgumuzda, BARSKY tarafindan tarif edilen teknik uy-
gulandi (2,9) (Sekil : 5).

Sekil: 4 a,bvec — Her iki elin
ikinci seans sonrasi klinik ve rodf
yolojik olarak goérinuami. .

Yarigin bir tarafindan baklava dilimi tarzinda bir fleb hazirland:.
Flebin serbest ucundan yangin karsilikli iki yizi boyunca seyreden
bir insizyon ycpildi. 2, 3 ve doérdinci metakarplar ekstraperiostal
olarak ortaya kondu. Falankslarn olmayan liclincii metakarp total
olarak eksize "edildi, iki ve dérdinciu metakarp baslarinin hemen
proksimalinden iki drill deligi acildi, iki kalin krome katgit bu de-
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Sekil: 5 — Barsky teknigi.

Sekil : 6 a,b vec — Birinci seanstan 6 ay sonra elin fonksionel durumu
ve radyografik géranumi.
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liklerden gecirilefek metakarplar birbirine iyice yaklastirildi ve bag-
landr.

El ayasinin dorsal ve palmar ylziinde fazla kalan cilt eksize edil-
dikten sonra karsilikli getirildi, énceden hazirlanan baklava dilimi
seklindeki fleb parraak arasi vebini yapmak uzere dikildi. Hastanin
birinci seanstan 6 ay sonra yapilan klinik muayenesinde, elde yarik
deformitesinin diizelmis oldugu, eldeki estetik goriinimin dizeldigi
ve elin normale yakin bir gbériiniimde oldugu saptandi. Veb kontrak-
tirleri tamamen acilmis idi ve elde fonksiyon kusuru yoktu (Sekil : 6
a, b ve c).

TARTISMA:

Dogustan yarik el deformitesi olduk¢a nadir gériilen bir defor-
mitedir. BIRCH-JENSEN tarafindan yayinlanan 625 el anomalisi ol-
gusu icinde 36 yarik el olgusu, BARKSY'nin yayimnladigi 400 el ano-
malisi icinde 19 yarik el olgusu bildirilmistir (1,2).

Senede crtalama 40.000 hastanin ayaktan muayene ve tedavi
gOrdigi, ortalama: 1800 hastanin yatinlarck tedavi edildigi klinigimiz-
de scn on yilda tek vakanin gérilmis olmasi deformitenin sikhgi
hakkinda yaklasik bir fikir vermektedir. Deformite tek tarafli olabile-
cegi gibi, iki tarafh da olabilmektedir. BIRCH JENSEN’in 36 olgu-
sundan 21°i iki tarafli, 15’i tek tarafli, BARKSY’nin 10 olgusu iki,
9 olgusu tek tarafli, WATARI ve TSUGE'nin 52 olgusu iki, 37 olgusu
tek taraflidir. Bu bulgular ve bu bulgulara paralel olarak bizim olgu-
muzda da iki tarafh tutulma olmasi, iki tarafh tutulmanin daha sik-
likla goraldiaginia ortaya keymaktadir (1,2,5).

Deformite her iki cinste de goriilebilmektedir. BIRCH JENSEN'in
20 olgusu erkek, 16 olgusu kiz, BARKSY’'nin 9 olgusu erkek, 10 ol-
gusu kiz, WATARI ve TSUGE'nin 53 olgusu erkek, 36 olgusu kizdir.
Bu bulgulara ve bizim vakamizin da erkek olusuna dayanarak, do-
gustan yarik el deformitesinin erkeklerde kizlara nazaran biraz da-
ha sik rastiandigi 6ne siirilebilir (1,2,5).

Bu deformitenin kahtimla da ilglili oldugu ileri- sirilmdistar.
BIRCH JENSEN 15 vakanin ailevi, 21 vakanin sporadik oldugunu
belirtmistir (1). BARKSY kendi serisinde 19 olgudan sadece g¢inin
ailevi oldugunu bildirirken, WATAR! ve TSUGE kendi serilerinde po-
zitif aile anamnezini % 14,5 olarak vermistir (2,5). Bizim olgumuzda
da yapilan aile arastirmasinda, ailevi- bir durum saptanmadi. Bura-
dan dogustan yarik elin ailevi olabilecegi gibi, sporadik olarak da
ortaya cikabilecegi ortaya cikmaktadir.
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Dogustan yarik el deformitesi diger konjenital anomalilerle bir-
likte de goriilebilmektedir. BIRCH JENSEN’in 36 olgusundan 18'inde
ycrik ayak, birinde dudak-damak yarigi, BARSKY'nin 19 olgusundan
5'inde yarik ayak, 3'iinde dudak-damak yarigr gorildigi belirtilmis-
tir (1,2). WATAR! ve TSUGE 89 olgularindan 27°sinde diger baska
konjenital anomaliler oldugunu belirtmislerdir (5). Bizim olgumuzda
olmasa bile dcgustan yarik el deformitesi diger kcnjenitcl anomaii-
lerle birlikte goriilebilmektedir.

Dogustan yarik eiin tedavisi defcrmitenin sekline goére degis-
mektedir. Tipik yarik elde klinik goériinim c¢ok tuhaf ve dikkat ce-
kici oldugundan tedavinin esasi fonksiondan ziyade estetik neden-
lerle endikasyon bulur. Sindaktili varsa klasik tarzda dizeltiimeligir.
Sindaktili icin kullanilan deri insizyonu
pcrmeklarin siniri dikkatle korunmahdir. Parmaklarin ayrilmasindcn
scnra serbest kalan bolgeler olursa, serbest deri grefi ile ortilmeli-
dir. Sindaktili oldugunda hem sindaktilinin acilmasi, hem de yarik
elin dizeltilmesi ortadaki parmagin dolasimini bozabilir. Bu nedenle
bizim olgumuzda sindaktili olan sol elde dnce sindaktili acilmig, bu
duzeldikten sonra ikinci seansta yarik el dizeltilmistir.

a. Cilt insizyonu, b. Metakarplan ortaya koymak icin yapilan diger insizyon,
c ve d. ikinci metakarpin ulnar tarafa transpozisyonu, e. Cildin kapatimasi.
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Yarik elin cerrahi tedavisi icin BARSKY tarafindan belirtilen tek-
nik yaygin bir kullanim alani bulmustur (S). Biz de olgumuzun her
iki eline bu teknigi uyguladik ve iyi sonuc elde ettik. Yarik el de-
formitesi ile birlikte basparmak adduksion kontraktiiri oldugu za-
man, MIURA ve KOMADA tarafindan bir teknik tanimlanmistir (6)
(Sekil : 7).

Bu teknikte ortadaki falankslar olmayan parmaga ait metakarp
1/3 proksimalinden eksize edilir. isaret parmagi metakarpi da ayni
ceviyeden ostectomize edildikten sonra metakarpi ile birlikte ulnar
tcrafa transpoze edilir. Boylece her y
basparmagin veb mesafesi genisletilir. Bizim olgumuz da her iki elde
taspsrmk adduksicn kontraktiiri olmasina karsin, biz bu kontraktiiri
Z-Plastie ile agmayi tercih ettik. BARSKY tekniginde falankslari ol-
mayan bir metakarp varsa, fonksionu olmayan bu kemigin cikarilmasi
onerilir (2,9).

Yarik elin kapatilmasi sirasinda dorsal ve palmar dokular, co-
cuklarda siklikla ortaya cikan keloid ve kontraktirii énlemek icin
zik zak seklinde kapctilir.

Atipik yarik eide cerrahi tedavi bazen gerekli olmayabilir. Egzer-
sizler ve fizik tedavi ile bu tir deformitelerde, fonksionel acidan
iyi sonuclar elde edilebilir. Ortadaki yarigin
ileri derecede bozabilir, basparmak ile kiiciik parmak arasinda forik-
sionu bczan veb varsa bu Z-Plastie ile gevsetilebilir. Hasta, pinch
foenksionunu yapamiyorsa metakarplarda déndirme ostectomisi ile
bu fonksicn kazanilabilir.

SUMMARY
Congenital Cleft Hand

Congenital cleft hand deformity, which is also known with such names as
cleft hand, lobster claw hand and Ectrodactyly, is characterized by the absence
of one or two fingers in the mid portion of the hand. A case of bilateral cleft
hand deformity four years old, which is considerably rare, was reconstructed sur-
gically. The result obtained has been presented.

Because no sufficient experience has accumulated due to the fact that it
is observed considerably rare, the therapeutical principales regarding this deformity
remain to be discovered. Therefore, attempts have been made to review the
aspects, patterns and therapeutical principles of this deformity under the light
of literature and experiences obtained from our cases.
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