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Hemimelik epifizer displazi 
(vaka takdlml) 

Cihangir Yurtoğlu(1), Şafak Şahlan(2), Tayfun Öklü(3) 

Hemimelik epifizer displazi, çok nadir g6rülen ve çocuklarm epifizlerini etkileyen bir gelişim bozukluğudur. 
Genellikle alt ekstremiteyi 6zellikle diz ve ayak bileğini etkiler. Bu yazıda, femur distal, medial epifizi etkilemiş 
bir vakayı bildiriyoruz. 
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Hemimeilc eplphysesl dyspissis (s csse report) 

Hemimelie epiphyseal dysplasia is a very rare developmental disorder affecting the epiphysis in young 
children. The disorder usua/ly affects the lower Iimbs predominantly the knee and ankle. We report a case of 
hemimelie epiphyseal dysplasia of the· medial haif of the epiphysis of the distal femur. 
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Hemimelik epifizer displazi (H. E. D.) çok nadir 
olarak görülen ve epifizleri tutarak kendini gösteren 
bir kemiksel gelişim bozukluğudur. ilk olarak Mouchet 
ve Belot tarafından 1926 da "Tarsomegali" olarak ta­
nımlanmıştır. Trevor, 1950 'de 10 vaka bildirerek 
"Tarsoepifizer aklazi" adını önermiş, 1956 da Fair­
bank 14 vaka bildirerek "Hemimelik epifizer displazi" 
adını kullanmıştır. Bu isim altında hastalığın epifizler­
de olduğu, sadece ayakbileğine değil diğer kemikler­
de de olabileceğini ve epifizin bir tarafını tutma özelli­
ği vurgulanmıştır. 1922'de Keret, literatürde bildirilen 
vaka sayısının 120 civarında olduğunu yazmıştır (7). 

Hastalık genellikle alt ekstremiteyi, özellikle diz ve 
ayak bileğini tutar. Bununla birlikte omuz eklemi (2), 
ulna (3), karpal kemikler ve kalça eklemini de tuttuğu 
(8) bildirilmiştir. H. E. D. de kartilaj dokusunun anor­
mal büyümesine bağlı, epifiz ile sınırlı, ağrısız, asi­
metrik bir eklem içi kitle görülür. Varus-valgus defor­
mitesi, alt ekstremitede boy farkı, topallama ve ek­
lemde hareket kısıtlılığı olabilir. Sıklıkla 2-14 yaşları 
arasında görülür. 

Vaka takdlml 
14 yaşında erkek hasta. Şikayeti son 2 yıl içinde 

ortaya çıkan, sol dizinin iç kısmındaki ağrısız şişlik ve 
diz hareketlerinin kısıtlanması idi. Muayenede eks­
tansiyon tam, fleksiyon 100° olarak ölçüldü. Dizin me­
dialinde ve posteriorda bir kitle palpe ediliyordu. Diz­
de açısal deformite yoktu ve her iki alt ekstremite 
boyları eşitti. Çekilen grafilerde femur distal medial 
epifizinin büyüdüğü, içinde yer yer kalsifikasyonlar ol­
duğu ve sınırlarının düzensizleştiği görüldü. Ayrıca 
eklem içi serbest cisimler vardı . Patolojiyi daha iyi de­
ğerlendirebilmek ve normal doku ile lezyon arasında­
ki sınırı net olarak görebilmek için MRI çekildi. T1 
ağırlıklı kesitlerde lezyonun çevre normal dokuya 
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oranla hiperintens olduğu, T2 ağırlıklı kesitlerde ek 
lem içi hiperintens efüzyon bulunduğu görüldü. Ame 
liyatta diz eklemine posteriordan girilerek kitle çıkarı­
lıp, epifiz remodele edildi, eklem içi serbest cisimler 
alındı. Postoperatif 6. ayda diz fleksiyonu tama yakın· 
dır ve nükse ait bir belirti yoktur. 

Resim 1: Dizin lateral görünümü 

Resim 2: Her iki dizin MRI görünümü 
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Tartışma 

H. E. D. konjenital bir hastalıktır ve etiyolojisi bi­
linmemektedir. Herediter geçişi gösterecek bir kanıt 
bulunamamıştır (6). Bütün epifizin etkilendiOi vakalar 
bildirilmekle (5, 9) birlikte, genellikle epifizin bir yarısı­
nı ve daha çok medial kısmını etkiler. 

Azouz hastalığ ı n üç formu olduOunu yazmıştır. 
Lokal formda tek bir kemik etkilenir. Klasik şeklinde 
alt ekstremitede birden fazla kemik etkilenir. Genera­
lize H. E. D. ise pelvisten ayaOa tüm alt ekstremite et­
kilenir (1). Bizim vakamız lokalize tiptedir. 

Eklemde palpe edilen sert kitle ile birlikte defor­
mite ve hareket kısıtlllıOI en sık görülen bulgulardır. 
Ekstremitede uzama, kısalma, adale atrofisi, açısal 
deformiteler olabilir. Bu semptomolojiye göre farklı te­
davi önerileri yapı lmıştır. Keret, eğer lezyon, ağrı, de­
formite veya hareket kaybına yol açıyorsa müdahele 
edilmesi gerektiğ i ni , epiliz plağı kapanmamış ise lez­
yonun nüks edilebileceğini yazmıştır (7). Campanacci 
hemen exuberan kitlenin çıkarılarak epilizyel yüzeyin 
remodele edilmesi gerektiğini bildirmiştir (4). Carison 
eğer eklem yüzü düzgün ancak açısal bir deformite 
varsa korrektif ostaotomiler yapılabileceğini söylemiş­
tir (5). 
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