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Fibular hemimelia of two sisters and review of literature
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Ozet

Bu galismada fibular hemimeli tanisi alan iki kiz kardegin ve ailelerinden iki Gyenin duz radyogramlari ve manyetik
rezonans gorintileme (MRG) bulgularini sunmayi amagladik. Yurime bozuklugu, alt ekstremitesinde sekil
bozuklugu ve blylime sorunu ile gelen gocuk olgularda fibular hemimeli diigtintlmeli, bu olgularin ailelerinde
baska olgularin olup olmadigi arastiriimalidir.
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Abstract

In this study, we aimed to present the radiography and magnetic resonance imaging (MRI) findings of two
sisters with the diagnosis of fibular hemimelia and two members of their families. Fibular hemimelia should be
considered in children with gait disturbance, lower extremity deformities, growth problems and their families also
be investigated about other cases having similar problems.
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Girig nedeniyle getirilen 4 yasindaki kiz olgunun
alt ekstremitesine yonelik o6n-arka ve yan
radyogramlarinda sag bacakta fibulasinin
olmadigi, sol bacakta ise tamamen normal
fibulasi oldugu goruldi. Sagda tibia sola
gbre daha kisaydi ve tibiada on-i¢c acillanma
bulunmaktaydi. Sag tibianin diz eklemiyle olan
iliskisi kaybolmustu, sad ayakta ekinovarus
deformitesi vardi. Sag ayak tarsal kemiklerinde
talokalkaneal koalisyon saptandi, navikiler ve
kuneiform kemikler ise izlenmiyordu. Sag ayak
parmaklarindan sadece ilk ikisi vardi (Resim
1a,b). Sag dizine yonelik yapilan MRG’de ¢apraz
baglarinin olmadidi, tibianin diz eklemiyle
iliskisinin kayboldugu saptandi (Resim 2).

Fibular hemimeli alt ekstremitedeki en sik
konjenital kemik eksikligi nedenidir. ilk kez Gollier
tarafindan 1698'de tanimlanmistir[1]. Sendromda
fibulanin tam yoklugu veya hipoplazisine ek
olarak, tibiada agilanma ve kisalik, alt ekstremite
uzunluk farklari, tarsal kemiklerde koalisyon,
ayak parmaklarinin  bazilarinin  olmamasi,
ayakta ekinovalgus veya ekinovarus deformitesi
gorulebilir [1-6]. Bu calismada fibular hemimeli
tanisi alan iki kiz kardesin ve ailelerinden iki
Uyenin duz radyogramlari ve manyetik rezonans
goruntileme (MRG) bulgularini sunuyoruz.

Olgu Sunumu

Ayni klinik bulgulari olan olgunun 2 yasindaki
kiz kardesine ait diz radyogramlarda ise her iki
fibulasi da yoktu. Solda daha belirgin olmak tzere

Hastanemize yurime bozuklugu,
bacaklarda sekil bozuklugu ve biyime sorunu
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her iki tibiasinda 6n-i¢ agilanma mevcuttu. Her
iki ayaginda ekinovarus deformitesi vardi. Sag
ayaginda talokalkaneal koalisyonu ve dort tane
parmagi oldugu goérildi (Resim 3). Olgularin
ailesi incelendiginde; annesinin sag ayaginda
dort adet parmagi vardi ve ilk iki parmaginda

ciltten flizyon bulunmaktaydi. Olgunun dayisinda
ilk iki parmakta sindaktili vardi ve Uglinct parmak
ampute edilmisti.

4 yasindaki olgumuza amputasyon ve protez
uygulamasi, 2 yagindaki olgumuza ise llizarov

Resim 1. 4 yasindaki kiz olgunun alt ekstremitesine yénelik 6n-arka (A) ve yan (B) radyogramlarinda;
sag bacakta fibula izlenmezken, sol bacakta ise tamamen normal fibula izleniyor. Sagda tibia sola
gore daha kisa ve tibiada 6n-i¢ agcilanma mevcut. Sag tibianin diz eklemiyle olan iligkisi kaybolmus,
sag ayakta ekinovarus deformitesi var. Sag ayak tarsal kemiklerinde talokalkaneal koalisyon mevcut,
navikuler ve kuneiform kemikler ise izlenmiyor. Sag ayak parmaklarindan sadece ilk ikisi var.

yontemiyle duzeltme operasyonlari 6nerildi,
yontemlerin uzun donem avantaj, dezavantajlari
ve komplikasyonlari anlatildi  fakat, aile
operasyonlari kabul etmedi ve ¢ocuklar taburcu
edildi.

Resim 2. 4 yasindaki kiz olguya ait MRG'de
sagittal proton dansite (PD) sekansinda gapraz

baglarinin olmadigi, tibianin diz eklemiyle
iliskisinin kayboldugu izleniyor.
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Resim 3. 2 yasindaki kiz kardese ait 6n-
arka diz radyogramda ise her iki fibulasi da
izlenmiyor. Solda daha belirgin olmak Uzere
her iki tibiasinda on-i¢ acillanma ve her ki
ayaginda ekinovarus deformitesi, sag ayaginda
talokalkaneal koalisyonu ve doért tane parmagi
mevcut.



Iki kiz kardeste fibular hemimeli

Tartisma

Fibular ~ hemimeli  olgularinda  kemik
anomalilerine ek olarak, diz cevresinde 6n
capraz bag velveya arka capraz bag yoklugu
veya hipoplazisi tariflenmistir, bunun sonucunda
diz ekleminde antero-posterior instabilite
gelistigi  belirtilmistir. Bu olgularda ayrica
anterior ve posterior tibial arter ile dorsal pedal
arterin yoklugu gibi vaskiler anomalilerin de
eslik edebilecegi tariflenmistir [7].

Fibular hemimeli olgularinin cogu
sporadiktir, fakat genetik gegis de bildiriimis
olup bunlarin gogu otozomal resesif gegislidir,
ayrica literatiirde birkag olguda X'e bagli gegis
de bildirilmigtir [8]. Kiz kardes olan olgularimizin
her ikisinde de benzer bulgular oldugundan
dolay1, genetik gegisin olabilecegini digunduk,
fakat bu yonde ileri arastirmalar yapamadik.

Ekstremite hipoplazisini siniflandirmak ve
buna goére tedavi planlanmasi yapmak igin
bircok siniflandirma yéntemi vardir. Bunlardan
en ¢ok kullanilanlar Achterman ve Kalamchi ile
Coventry ve Johnson siniflandirmalarnidir [1].
Achterman ve Kalamchi siniflandirmasinda; Tip
IAda proksimal fibula epifizi tibianin baylime
plagina uzak yerlesimli olup distal fibula blylime
plagi ise talus kubbesine yakin yerlesimlidir. Tip
IB’de proksimal kisimda fibula parsiyel olarak
yoktur, distalde ise vardir fakat ayak bilegini
desteklememektedir. Tip I'de ise fibulanin
komplet yoklugu s6z konusudur [2].

Coventry ve Johnson siniflandirmasinda
ise Tip I'de fibulanin parsiyel yoklugu soz
konusudur. Tip I'de eslik eden anomalilerle
birlikte fibula komplet olarak unilateral yoktur,
Tip ll'de ise yine diger anomalilerle birlikte
fibula bilateral komplet olarak mevcut degildir
[9]. Achterman ve Kalamchi siniflamasina goére
bizim 4 ve 2 yasindaki her iki olgumuz da Tip
Il hipoplazi sinifina girmektedir. Coventry ve
Johnson siniflamasina goére ise 4 yasindaki
olgumuz Tip Il, 2 yasindaki olgumuz ise Tip Il
hipoplazi sinifina girmektedir.

Fibulanin  yokluk  derecesi, buylime
inhibisyonu ylzdesi veya ayaktaki parmak
sayisi ile dogrudan orantil degildir. Fibular
hemimelisi olan her hastada ipsilateral femoral
tutulum da mevcuttur [1]. Achterman ve
Kalamchi [2] calismalarinda fibular hemimeli ile
tarsal koalisyon ve ayak parmagi anomalileri
arasinda iligkiden bahsetmistir fakat ylzde

ve korelasyondan bahsetmemistir. Stanitski
ve Stanitski [1] ise tarsal koalisyonla fibular
hemimeli arasinda ¢ok ciddi korelasyon
oldugunu vurgulamislardir ve bu olgularda ne
kadar az ayak parmagi varsa o kadar ¢ok tarsal
koalisyona rastlamiglardir.

Fibular hemimeli tedavisi halen tartismalidir.
Erken amputasyon ve protez uygulamasi
uzun dénemde c¢ok iyi sonuglar vermektedir
ve bircok avantaja sahiptir, fakat geri
doénusUmsuz bir uygulamadir. llizarov yontemi
ise bacak uzunluk farkini ve ayak deformitelerini
dizelterek ekstremiteyi korumaktadir fakat
uzun dénemde bir ¢ok komplikasyona sahiptir.
Ayrica  amputasyonun aileler tarafindan
onaylanmamasi da tedavide sorunlara neden
olmaktadir [10].

Sonug¢ olarak ylarime bozuklugu, alt
ekstremitesinde sekil bozuklugu ve buyume
sorunu ile gelen c¢ocuk olgularda fibular
hemimeli disundlmeli, bu olgularin ailelerinde
baska olgularin olup olmadid1 arastiriimahdir.
Olgular fibular hemimeli ve eslik edebilecek
kemik anomalileri i¢in diz radyogramlarla,
yumusak doku anomalileri igin ise MRG ile
degerlendiriimelidir. Tani koyulduktan sonra

uygun tedavi yontemleri aileye anlatiimali
ve bu ydntemlerin avantaj-dezavantajlari
belirtiimelidir.

Cikar lliskisi: Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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