Acta Orthop Traumatol Turc 26, 348-349, 1992

Hemimelik epifizer displazi
(vaka takdimi)

Cihangir Yurtoglu("), Safak Sahlan(®, Tayfun Okli(®

Hemimelik epifizer displazi, gok nadir gérilen ve gocuklarin epifizlerini etkileyen bir gelisim bozuklugudur.
Genellikle alt ekstremiteyi dzellikle diz ve ayak bilegini etkiler. Bu yazida, femur distal, medial epifizi etkilemig

bir vakay: bildiriyoruz.
Anahtar kelimeler: Hemimeli, displazi

Hemimelic epiphyseal dysplasia (a case report)

Hemimelic epiphyseal dysplasia is a very rare developmental disorder affecting the epiphysis in young
children. The disorder usually affects the lower limbs predominantly the knee and ankle. We report a case of
hemimelic epiphyseal dysplasia of the medial half of the epiphysis of the distal femur.
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Hemimelik epifizer displazi (H. E. D.) gok nadir
olarak goériilen ve epifizleri tutarak kendini gbsteren
bir kemiksel gelisim bozuklugudur. ik olarak Mouchet
ve Belot tarafindan 1926 da "Tarsomegali” olarak ta-
mimlanmigtir. Trevor, 1950 'de 10 vaka bildirerek
"Tarsoepifizer aklazi" adimi 6nermig, 1956 da Fair-
bank 14 vaka bildirerek "Hemimelik epifizer displazi"
adini kullanmigtir. Bu isim altinda hastaligin epifizler-
de oldugu, sadece ayakbilegine degil diger kemikler-
de de olabilecegini ve epifizin bir tarafini tutma &zelli-
gi vurgulanmigtir. 1922'de Keret, literatiirde bildirilen
vaka sayisinin 120 civarinda oldugunu yazmigtir (7).

Hastalik genellikle alt ekstremiteyi, &zellikle diz ve
ayak bilegini tutar. Bununla birlikte omuz eklemi (2),
ulna (3), karpal kemikler ve kalga eklemini de tuttugu
(8) bildiriimistir. H. E. D. de kartilaj dokusunun anor-
mal bliyimesine bagl, epifiz ile sinirli, agrisiz, asi-
metrik bir eklem igi kitle goriilir. Varus-valgus defor-
mitesi, alt ekstremitede boy farki, topallama ve ek-
lemde hareket kisithligi olabilir. Siklikla 2-14 yaslari
arasinda goérildr.

Vaka takdimi

14 yasinda erkek hasta. Sikayeti son 2 yil iginde
ortaya g¢ikan, sol dizinin i¢ kismindaki agrisiz sislik ve
diz hareketlerinin kisitlanmasi idi. Muayenede eks-
tansiyon tam, fleksiyon 100° olarak &lg¢iildi. Dizin me-
dialinde ve posteriorda bir kitle palpe ediliyordu. Diz-
de agisal deformite yoktu ve her iki alt ekstremite
boylar esitti. Cekilen grafilerde femur distal medial
epifizinin blylidigd, iginde yer yer kalsifikasyonlar ol-
dugu ve sinirlarinin dizensizlestigi gérildi. Ayrica
eklem igi serbest cisimler vardi. Patolojiyi daha iyi de-
gerlendirebilmek ve normal doku ile lezyon arasinda-
ki sinin net olarak gérebilmek igin MRI gekildi. T1
agirikh kesitlerde lezyonun gevre normal dokuya

oranla hiperintens oldugu, T2 agirlkl kesitlerde ek
lem igi hiperintens eflizyon bulundugu gérildi. Ame
liyatta diz eklemine posteriordan girilerek kitle gikari-
lip, epifiz remodele edildi, eklem igi serbest cisimler
alindi. Postoperatif 6. ayda diz fleksiyonu tama yakin-
dir ve nikse ait bir belirti yoktur.

Resim 1: Dizin lateral gérinimu
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Resim 2: Her iki dizin MRI gérinUmi
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Tartisma

H. E. D. konjenital bir hastaliktir ve etiyolojisi bi-
linmemektedir. Herediter gegisi gdsterecek bir kanit
bulunamamigtir (6). Butln epifizin etkilendigi vakalar
bildiriimekle (5, 9) birlikte, genellikle epifizin bir yarisi-
ni ve daha gok medial kismim etkiler.

Azouz hastahgin i¢ formu olduunu yazmigtir.
Lokal formda tek bir kemik etkilenir. Klasik seklinde
alt ekstremitede birden fazla kemik etkilenir. Genera-
lize H. E. D. ise pelvisten ayagda tim alt ekstremite et-
kilenir (1). Bizim vakamiz lokalize tiptedir.

Eklemde palpe edilen sert kitle ile birlikte defor-
mite ve hareket kisitili§i en sik gdrilen bulgulardir.
Ekstremitede uzama, kisalma, adale atrofisi, agisal
deformiteler olabilir. Bu semptomolojiye gére farkli te-
davi 6nerileri yapilmigtir. Keret, eder lezyon, agn, de-
formite veya hareket kaybina yol agiyorsa miidahele
edilmesi gerektigini, epifiz plagi kapanmamig ise lez-
yonun niks edilebilecegini yazmigtir (7). Campanacci
hemen exuberan kitlenin gikanlarak epifizyel yiizeyin
remodele edilmesi gerektigini bildirmigtir (4). Carlson
efer eklem ylizi dizgin ancak agisal bir deformite
varsa korreklif osteotomiler yapilabilecegdini sdylemis-
tir (5).

Kaynaklar

1.  Azouz, R. M,, Slomic, A. M.: The variable manifestations of
dysplasia epiphysealis hemimelica. Pediatr Radiol. 15: 44-9,
1985.

2. Bigliani, L. V., Neer, C. S., Johnston, A. D.: Dysplasia epiph-
ysealis hemimelica of the scapula. J. Bone Joint Surg. (A) 62:
292-294, 1980.

3. Buckwalter, J. A,, Flatt, A. E.: Dysplasia epiphysealis hemimeli-
ca of the ulna. Clin. Orthop. 135: 36-38, 1978.

4, Campanacci, M.. Bone and soft tissue tumors. 206-211, Wien,
New York, Springer-Verlag, 1990.

5. Carison, A. H., Wilkinson, R. H.: Variability of Unilateral dyspla-
;I;S(Dgplaata epiphysealis hemimelica). Radiology 133: 369-

, 1879,

6. Connor, J. M., Beighton, P., Horan, F. T.: Dysplasia epiphysea-
lis hemimelica-a clinical and genetic study. J. Bone Joint Surg.
(B) 65: 350-354, 1983.

7. Keret, D., Spatz, D. K., Mason, D. A.: Dysplasia epiphysealis
hemimelica. Diagnosis and treatment. J. Ped. Orthop. 12: 365-
3722, 1992,

8. Mendez, A. A., Keret, D., Maceven, D.: Isolated dysplasia
epiphysealis hemimelica of the hip joint. J. Bone Joint Surg., 70
(A): 921-925, 1988.

9. Sherlock, D. A., Benson, M. K.: Dysplasia epiphysealis of the
hip. A case report. Acta Orthop. Sandinavica. 57; 173-175,
1986.

Yazigma adresi

Op. Dr. Cihangir Yurtoglu

SSK Okmeydani Hastanesi
Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi
Okmeydani, Istanbul, Tirkiye



