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Fibular hemimelia: llizarov sirkiiler ekstermal fiksatorii
ile tedavi sonuclan

Management of fibular hemimelia with the Ilizarov circular external fixator
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Giilhane Askeri Tip Akademisi Ortopedi ve Travmatoloji A nabilim Dali

Amag: Bu calismada, tip IA, IB ve tip II fibular hemime-
lia saptanan olgularda ekstremite esitsizligi ve deformite-
lerin Ilizarov sirkiiler eksternal fiksatorii ile tedavi sonug-
lar1 degerlendirildi.

Calisma plani: Fibular hemimelia tanis1 konan beg erkek
hastaya (ort. yas 11.4; dagilim 4-20) Ilizarov teknigi ile ti-
biofibular osteotomi ve distraksiyon osteogenezisi uygu-
landi. Achterman ve Kalamchi siniflandirmasina gore, li¢
hastada tip IA, birinde tip IB, birinde de tip II fibular he-
mimelia vardi. Ug olguda sag, iki olguda sol fibula tutu-
lumu saptandi. ki olguda ekin deformitesi, bir olguda da
valgus deformitesi vardi. Ayak bilegi ve diz ekleminde
instabilite gozlenmedi. Olgularda ortalama kisalik 8.7 cm
(dagilim 3-16.5 cm), uzatma indeksi ise ayda ortalama 1.6
cm (dagilim 1.4-2 cm) idi. Ortalama izlem siiresi 33 ay
(dagilim 15-68 ay) idi.

Sonuglar: Son takiplerde tiim hastalarda diz hareketle-
rinin tam oldugu goriildii. Ayaklardan ii¢ii plantgrad idi;
birinde 17, digerinde ise 15 derece ekin deformitesi kal-
di. Komplikasyon olarak, dort olguda ¢ivi dibi enfeksi-
yonu gozlendi ve oral antibiyotiklerle tedavi edildi. Ug
olguda distraksiyon sirasinda agri, ikisinde ayak bilegi
ekleminde hareket kisitlig1 gozlendi. Fakat diz ve ayak
bileginde instabilite ve subluksasyon yoktu. Her iki ol-
guya ait eklem sorunu da fizik egzersizlerle normale
dondii.

Cikanmlar: Tip I ve tip II fibular hemimelial1 hastalarda
acisal ve rotasyonel diizeltme ve uzatma tedavisinde Iliza-
rov tekniginin seckin bir yontem oldugu goriildii.

Anahtar sozciikler:  Anormallik, multipl/tani/rehabilitasyon; ke-

mik uzatma/yontem; eksternal fiksator; fibula/anormallik/cerra-
hi/radyografi; Ilizarov teknigi; osteogenesis, distraksiyon.

Objectives: We evaluated the results of treatment with
the Ilizarov circular external fixator for limb length
inequality and deformities in patients with type IA, IB, and
type II fibular hemimelia.

Methods: Tibial corticotomy and distraction osteogenesis
with the Ilizarov technique were performed in five male
patients (mean age 11.4 years; range 4 to 20 years). According
to the classification of Achterman and Kalamchi, fibular
hemimelia was type IA, IB, and II in three patients, one
patient, and one patient, respectively. Involvement was on the
right in three patients, and on the left in two patients. Two
patients had equinus and one patient had valgus deformities.
No instability existed in the ankle and knee joints. The mean
leg discrepancy was 8.7 cm (range 3 to 16.5 cm), and the mean
lengthening index was 1.6 cm/month (range 1.4 to 2 cm). The
mean follow-up was 33 months (range 15 to 68 months).

Results: On final examinations, full range of motion of
the knee was obtained. A plantigrade foot was achieved in
three feet, while two sustained an equinus deformity of 17
and 15 degrees, respectively. Pin tract infections were
observed in four patients, all of which were treated with
oral antibiotics and dressing. During distraction, three
patients had pain. Two patients had a limited range of
motion of the ankle joint, without instability or subluxa-
tion of the ankle and knee joints. These joint problems
were successfully dealt with by physical exercises.

Conclusion: The Ilizarov technique is a convenient method
in the correction of angular and rotational deformities while
enabling distraction in type I and type II fibular hemimelia.
Key words: Abnormalities, multiple/diagnosis; bone lengthening/
methods; external fixators; fibula/abnormalities/surgery/radiogra-
phy; Ilizarov technique; osteogenesis, distraction.
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Fibular hemimelia, fibulanin kismi veya tama-
men yoklugu ile karakterize dogustan bir hastaliktir.
Sadece fibular kisaliktan olugabilecegi gibi, berabe-
rinde femur, tibia, ayak bilegi ve ayak gibi yokluk-
lar da olabilir."*! Achterman ve Kalamchi™ hastalig1
radyografik bulgulara gore siniflandirmiglardir. Ge-
nellikle klinik goriintii olarak, bacak uzunluklarinda
uyumsuzluk, tibiada anteromedial egilme, dizde
valgus deformitesi, lateral femoral kondil hipopla-
zisi, ayakta ekinovalgus deformitesi, ayak bilegi in-
sitabilitesi goriiliir.

Bu olgularin tedavisindeki amac, hastaya nor-
mal bacak boyu ve basma giicii, yliriiylis ve yiirii-
me sekli kazandirabilmektir. Tip I hafif olgularin
tedavisinde ayakkabiyla uzatma (yiikseltme), yiirii-
me protezleri, epifizyodez veya bacak uzatma pro-
sediirleri ve ayak deformitelerinin diizeltilmesi kul-
lanilir. Ileri deformitelerin tedavisi tartismalidir.
Birgok yazar ayagin erken amputasyonu ve protez-
le rehabilitasyonunu savunmaktadir.”’ Amputas-
yon tedavisinin avantajlari, tek cerrahi yapilmasi,
hastanede kalma siiresinini kisa olmasi, ¢abuk yii-
riime, bacak boyunun esitlenmesi ve cocuklarin ko-
lay uyum saglamalariyla normal hayata cabuk don-
meleridir. Dezavantajlar ise, geri doniisiimsiiz olu-
su, protezin diizenli olarak degistirilmesinin gerek-
mesi ve normal duyu ve proprioseptif duyunun ali-
namamasidir.

Ilizarov yontemiyle bacagin uzatilmasi, bugiin
amputasyona secenek olarak kullanilan bir tedavi
seklidir. Bu yontemle ekstremite korunmakta ve
uzatmayla birlikte yapilan diizeltici ameliyatlarla
ayak ve ayak bilegi deformiteleri de giderilmekte-
dir.”” Bu tedavi sekliyle ilgili dezavantajlar ise,
bircok ameliyat gerektirmesi, uzatmanin genellikle
2-3 asamada yapilmasi, hastane siiresinin uzun ol-
masi1 ve rehabilitasyonda aileye ve hastaya psiko-
sosyal baskilar getirmesidir. Ayrica, bu tedavi yon-
temiyle bazen arzu edilen fonksiyonel ve kozmetik

Tablo 1. Olgularin degerlendirilmesi

sonuglar elde edilememekte ve amputasyon gere-
kebilmektedir.

Bu calismada, tip IA, IB ve tip II fibular hemime-
lia goriiliin olgularda ekstremite esitsizligi ve defor-
mitelerin Ilizarov sirkiiler eksternal fiksatorii ile te-
davi sonuglar1 degerlendirildi.

Hastalar ve yontem

Radyografik olarak fibular hemimelia tanist ko-
nan beg erkek hastaya (ort. yas 11.4; dagilim 4-20),
Agustos 1995-Temmuz 2002 tarihleri arasinda Iliza-
rov teknigi ile tibiofibular osteotomi ve distraksiyon
osteogenezisi uygulandi. Achterman ve Kalamchi
siniflandirmasina gére, ii¢ hastada tip IA, birinde tip
IB, birinde de tip II fibular hemimelia vardi. Ug ol-
guda sag, iki olguda sol fibula tutulumu saptandi.
Olgularda ortalama kisalik 8.7 cm (dagilim 3-16.5
cm), uzatma indeksi ise ayda ortalama 1.6 cm (dag1-
Iim 1.4-2 cm) idi (Tablo 1).

Onceden hazirlanan cihazlar 1.5 mm’lik K-telle-
ri ile Ilizarov teknigine uygun olarak bacaga uygu-
land1. Uzatma tiim hastalarda, kortikotomi ve mono-
fokal Ilizarov cihaz ve sistemi kullanilarak yapildi.
Standart sistem, angiiler ve rotasyonel diizeltmeler
icin modifiye edildi. Iki hastada ekin kontraktiirleri-
ni 6nlemek ve ayak deformitelerini diizeltmek ama-
ciyla ayak halkas1 kullanildi.

Tiim hastalarda ameliyattan beg giin sonra, defor-
mitelerin diizeltilmesi i¢in motor {initeden giinde
dort kez 3x1/4 mm hizla distraksiyona baglandi. De-
formitenin diizelmesinden sonra, distraksiyon rotlari
takilarak giinde dort kez 1/4 mm hizla distraksiyon
uygulandi. Diz kontraktiirleri ve parastezi gelistigi
durumlarda distraksiyon gecici olarak durduruldu
(ayda 3-5 giin). Hastalara tedavi siiresince psikolog-
lar tarafindan psikolojik destek verildi.

Ayaga halka uygulanan olgularda, ayak bilegine
hareket verebilmek i¢in uzatma sonrasi cihazin ayak

No Yas Cinsiyet Tip Deformite bolgesi / taraf Deformite plani (°) Kisalik (cm)
Sagittal Frontal Oblik

1 23 E II 1/3 distal tibia / sol 35 20 41 16

2 16 E IB 1/3 proksimal tibia / sag 35 31 47 16.5

3 4 E 1A 1/3 distal tibia / sag - 15 - 3

4 4 E IA 1/3 proksimal tibia / sol 36 - - 35

5 13 E 1A 1/3 proksimal tibia / sag - - - 4.5
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Sekil 1. Sol ayaginda 16 cm kisaligi olan hastanin ameliyat 6ncesi (a) klinik gérinim, (b) én-arka ve (¢) yan grafileri.

komponenti ¢ikartildi. Bir olguda cihaz ¢ikarildiktan Olgu ornegi : Yirmi ¢ yaginda erkek hastanin,
sonra, ekstremite ii¢ hafta siireyle uzun bacak sirkii- ilk bagvuru (17 yasinda) sirasinda ¢ekilen alt ekstre-
ler alg1 ile immobilize edildi. Iki olguda ise, cihazin mite Olciilii grafisinde sol tibiada 16 cm kisalik,
cikarilmasini takiben hastanin iki hafta koruyucu ile ayakta ekinovalgus deformitesi saptandi (Sekil 1a-
yiirlimesine izin verildi. Ortalama izlem siiresi 33 ay c). Alt ekstremite ortorontgenografisinde ise tibia
(dagilim 15-68 ay) idi. 1/3 distal bolgesinde oblik plan deformitesi goriildii.

(&

ﬂr
Sekil 2. Fiksator uygulanarak deformitenin diizeltiimesi ve distraksiyonu. On-arka ve yan grafilerde (a) birinci ve
(b) 14. ay gérinimleri.
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Deformitenin agisal degerlerini ve ger¢ek deformite
degerini saptamak amaciyla 110 cm’den sol tibia
grafileri ¢ekildi. Bu grafiler iizerinde yapilan calis-
malar sonucunda frontal planda 20, sagittal planda
35, oblik planda 41 derecelik deformite ol¢iildii.
Ameliyat oncesi planlamada, hastanin kisaligini, ti-
bia ve ayak deformitesini ayni anda giderecek bir
sirkiiler eksternal fiksator hazirlandi. Uzatma i¢in ti-
bia proksimal metafiz bolgesinden, deformite dii-
zeltmesi i¢in ise oblik plan deformite apeksinden os-
teotomi yapildi. Her iki osteotomi hattinin proksimal
ve distalinde birer adet tam halka olacak sekilde sir-
kiiler eksternal fiksator cihazinin tibial komponenti
hazirlandi. Ayak deformitesi icin, 6nayakta bir ya-
rim halka ve halkaya bagli iki bayrakli ile kalkaneal
seviye olusturularak ayak komponenti hazirlandi.
Ayak komponenti sinirlamasiz (mentesesiz) olarak
deformite diizeltmesi yapilacak sekilde tibial kom-
ponent ile birlestirildi. Tibianin proksimal halkasin-
dan dort adet, orta ve distal halkalarindan ve kalka-

len yan grafi (birinci ameliyat).

neus ve dnayaktan ikiger adet Kirschner (K) teli uy-
gun sekilde gecirildi. Proksimal halkadan gecirilen
K tellerinden ikisi, halkaya bir delikli bayraklilar
yardimiyla tespit edilerek, osteotomi hattinin proksi-
malinde iki seviye saglandi. Proksimal osteotomiden
uzatma, distal osteotomiden deformite diizeltmesi ve
uzatma, ayak deformitesi i¢in ise deformite diizelt-
mesi (osteotomisiz, sinirlamasiz) planlandi. Bu ci-
hazla, 12 cm uzatma ve tibial deformitede tam dii-
zeltme saglandi (Sekil 2a, b). Ayak deformitesinde,
ayak 15 derece ekinde olacak sekilde diizeltme sag-
lanabildi. Uzatma ve diizeltme tamamlandiktan son-
ra, her ay cekilen direkt grafilerle distraksiyon bol-
gesindeki kallus olusumu izlendi. On bes ay sonra
kalllus dokusu yeterli goriilerek cihaz ¢ikarildr (Se-
kil 3a, b). Direkt grafi ile yeterli ve kaliteli kallus do-
kusu olusumu kalitatif olarak degerlendirilemedigi
icin, li¢ ay sonra tibia proksimali distraksiyon bolge-
sinde angiilasyon (27 derece sagittal plan) saptand1
(Sekil 3c). On iki ay sonra, sagittal plan deformitesi-

Sekil 3. (a) Ameliyat sonrasi 15. ayda direkt 6n-arka ve (b) yan grafiler. (¢) On sekizinci ayda ¢eki-
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nin diizeltilmesi ve 4 cm’lik kisalifin uzatilmasi i¢in
ikinci ameliyat planlandi. Tibial deformite proksi-
malinde bir, distalinde iki adet tam halkadan olusan
tibial komponent; bir adet kalkaneal halka ve 6nayak
halkasindan (yarim halka) olugan ayak komponenti
ile uygun sekilde birlestirildi. Ayag1 tutmadaki ama-
cimiz, birinci ameliyatta elde edilen ayak diizeltme-
lerini korumakti. Tibia proksimal halkasindan iki se-
viye saglayacak sekilde dort adet K-teli, diger sevi-
yelerden ikiger adet K-teli uygun sekilde gegirildi.
Deformite apeksinden osteotomi yapildi. Deformite-
nin diizeltilmesine ve distraksiyona basland1 (Sekil
4a, b) Direkt grafilerle distraksiyon bolgesinde ye-
terli kallus dokusu olusumu saptandiktan sonra, bu-
nun kalitatif olarak degerlendirilmesi i¢in bilgisayar-
I1 tomografi cekildi. Yeterli ve kaliteli kallus dokusu
goriildiikten sonra ikinci cihaz dokuzuncu ayda ¢ika-
rildi (Sekil 5). Hastada ekstremite esitligi saglandi
ve ortez yardimiyla plantigrad ayak elde edildi.

Bulgular

Hastalarin kontrol muayenelerinde, kullanilabi-
lir bir bacak olugmasi, diz ve ayak bilegi hareketle-
rinin ameliyat 6ncesi ve sonrasi hareket genislikle-

(@)

2 :

ri, ayagin ameliyat oncesi ve sonrasi pozisyonlari
degerlendirildi. Bacagin 6n-arka ve yan radyografi-
leri ve her iki alt ekstremitenin ortordntgenogram-
lart ile tibial ve femoral uzunluk farklari, angiiler
deformite dereceleri takip edildi. Radyografiler
uzatma siiresince iki haftalik araliklarla cekildi,
konsolidasyon doneminde ise aylik takipler yapil-
di. Uzama ve angiiler diizelmelerin oranlari takip
edildi.

Ameliyat 6ncesinde, ayak bilegi hareketleri ii¢
hastada normal, iki hastada ise sinirliydi. Ayaklar-
dan icili plantigrad, ikisi ekindeydi. Bir hastada
radyografik olarak anormal talar konfigiirasyon ve
tibio-talar baglanti ve ayak bilegi agris1 vardi. Son
takiplerde tiim hastalarda diz hareketlerinin tam
oldugu goriildii. Ayaklardan ii¢ii plantgrad idi; bi-
rinde 17, digerinde ise 15 derece ekin deformitesi
kald1.

Komplikasyon olarak, dort olguda ¢ivi dibi en-
feksiyonu gozlendi ve oral antibiyotiklerle tedavi
edildi. Ug olguda distraksiyon sirasinda agri, iki-
sinde ayak bilegi ekleminde hareket kisitlhig1 goz-
lendi. Fakat diz ve ayak bileginde instabilite ve

Sekil 4. (a) 6n-arka ve (b) yan grafilerde ikinci fiksatér uygulamasinin géruntileri.
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Tablo 2. Olgularin tedavi sonuglari

No Tip Izlemsiiresi Uzatma miktar1 Uzatma indeksi Komplikasyonlar
(ay) (cm) (cm/ay)

1 II 68 16 1.5 Distraksiyon sirasinda agri,
ayak bilegi hareket kisitliligi,
15 derece ekin deformitesi

2 IB 40 16.5 2.0 Distraksiyon sirasinda agri,
ayak bilegi hareket kisitlilig,
17 derece ekin deformitesi

3 1A 22 3 1.4 K-teli kirilmasi,
¢ivi yolu enfeksiyonu

4 1B 15 35 1.5 Civi yolu enfeksiyonu

5 1A 20 4.5 1.5 Distraksiyon sirasinda agri,

hafif ¢ivi yolu enfeksiyonu

subluksasyon yoktu. Her iki olguya ait eklem soru-
nu da fizik egzersizlerle normale dondii. Bir olgu-
da (olgu 3) ise kirilan iki K-teli yenileriyle degisti-
rildi (Tablo 2).

Tarisma

Fibulanin dogustan defekti sonucu ekstremitede
kisalik, deformite ve ayak malformasyonlart goriil-
mektedir. Buna yonelik olarak yapilacak tedaviden
beklenen sonug, kisaligin giderilmesi, angiilasyonla-
rin diizeltilmesi ve plantigrad bir ayak elde edilme-
sidir. Kisalig1 7.5 cm iizerinde olan, ayag1 malforme,
nonplantigrad olan hastalarda oncelikle Syme veya
Boyd amputasyonlar1 uygulanarak protez kullaml-
maktadir. Bu yontemin, kisa siirede sonug¢ alinmasi,
hastane kalma siiresinin kisa olmasi ve kolay hasta
uyumu saglamasi gibi olumlu yanlar1 olmasina kar-
sin geri doniisiimsiiz bir uygulamadir."” Birgok ¢a-
lismada tedavi olarak Syme veya diger amputasyon-
lar kullanilmistir."*"* Tip IB ve tip II fibular hemi-
meliali hastalara, kisaliklarinin fazla olmasi ve ayak
malformasyonlar1 nedeniyle amputasyon énermemi-
ze karsin, hastalar amputasyonu kabul etmeyerek
tercihlerini Ilizarov sirkiiler eksternal fiksatorii ile
rekonstriiksiyon ve distraksiyon ile tedavi yoniinde
kullandilar.

Ilizarov yontemiyle uzatma ve beraberinde dii-
zeltme yontemi amputasyona secenek olarak goriil-
se de, oncelikle 5 cm’den az kisaliklarda, normal ve-
ya gorece normal plantigrad ayakli (pasif olarak
plantigrad olabilen) hastalarda tercih edilmelidir. Bu
yontemin morbiditesinin fazla oldugu ve tekrarlayan
cerrahiler gerektirdigi goz oniine alinmalidir."*"’

Choi ve ark." 7 cm ve altinda kisalik olan veya
%15’in altinda uzatma gerektiren olgularda Wagner
yontemiyle uzatma yapilabilecegini, aksi halde so-
nuglarin kot oldugunu bildirmislerdir. Biz, 16 ve
16.5 cm kisalig: olan iki olguda, tekrarlayan uzatma
ve deformite diizeltme ameliyatlar1 ile hastalarin
ekstremite esitsizligini giderdik. Ancak, tedavi siire-
sinin ¢ok uzun olmasi nedeniyle, hastalarda ve hasta

Sekil 5. Cihazin c¢ikarilmasindan sonra Uglncl aydaki
6n-arka ve yan grafiler (ikinci ameliyat).
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yakinlarinda zaman zaman anksiyete, mutsuzluk ve
timitsizlik gibi gecici psikolojik sorunlarla karsilas-
tik. Bu hastalara psikologlar tarafindan psikolojik
destek verildi.

Bazi arastirmacilar uzatmanin sadece dikkatli se-
¢ilmis olgularda uygulanmasini onermislerdir.”">"”
Dutoit ve ark."" fibular hemimelia nedeniyle uzatma
uyguladiklart 26 hastanin 22’sinde cesitli sorunlarla
karsilagtiklarini; 20 hastada ge¢ donemde ayakkabi
giyme ve basma sorunu goriildiigiinii bildirmislerdir.
Bununla birlikte, bir¢ok calismada tekrarlayan uzat-
malarla ilgili iyi sonuglar bildirilmistir.*'"*"” Miller
ve ark."¥ [lizarov teknigiyle uzatma uyguladiklart 12
olguda ciddi komplikasyon ve ge¢ donem amputas-
yon bildirmemislerdir. Jawish ve Carlioz uzatma ya-
pilmis hastalarin %60’1nda ayakta diizelme oldugu-
nu gozlemislerdir.” McCarthy ve ark."” da Ilizarov
teknigi ile uzatmada hastalarin cogunda normal ba-
cak uzunlugu ve normal yiiriime elde etmigler, mini-
mal agr ve iyi aktivite bildirmislerdir. Ancak, anilan
calismalarin hepsinde iyi sonuglar belirli derecelerde
potansiyel sorunlar ve komplikasyonlarla birarada
elde edilmistir.

Ilizarov teknigi ile fibular hemimelia tedavisinde,
biiyiik kisaliklar giderilmekte, angiiler, rotasyonel ve
ayak deformiteleri diizeltilmektedir. Caligmamizda
iki hastada uzatma ve angiilasyon diizeltilmesi; iki
hastada uzatma, angiilasyon ve ayak deformitesi dii-
zeltilmesi; bir hastada ise yalnizca uzatma yapilmis-
tir. Uc hastada plantigrad ayak elde edilmistir.

Bununla birlikte, yukarida anilan sorunlara ek
olarak, Ilizarov yontemiyle bagka komplikasyonlar
da goriilebilir. Agresif fizyoterapi gerektiren diz
fleksiyon kontraktiirleri geligebilir. Civi dibi enfek-
siyonlar1 genellikle oral antibiyotiklerle tedavi edile-
bilmesine ragmen osteomiyelit riski vardir. Cok
onemli bir komplikasyon da, konsolidasyon yetmez-
ligi ve cihazin erken ¢ikarilmasi nedeniyle genellik-
le yeni (rejenere) kemik bolgesinde egilmeler (angii-
lasyon) goriilmesidir. Yeni kemigin radyografik go-
riintiisii degerlendirilirken dikkatli olunmalidir. Ge-
rekirse, yeni olusan kemigin olgunlagsma ve yogun-
lugunu degerlendirmek i¢in bilgisayarli tomografi
kullanilmalidir."”

Ilizarov tekniginde dogustan fibular kisaliklarla
kurissial ligament defektlerinin birlikte olmas1 gore-
celi bir kontrendikasyondur.” Bir olgumuzda ameli-

yat Oncesinde diz instabilitesi olmasina ragmen,
ameliyat sonrasinda subluksasyon gozlenmedi.

Sonug olarak, fibular hemimelia tedavisinde Ili-
zarov teknigi ile uzatma yapilirken angiiler ve rotas-
yonel diizeltmeler de saglanmaktadir. Biiyiik kisalik-
larin dahi, bu yontemle, tekrarlayan ameliyatlar ve
distraksiyonlar ile giderilmesi miimkiindiir. Fakat,
tedavi edilecek hastalar ve aileleri, olasi sorunlar,
komplikasyonlar ve tekrarlayan ameliyatlarin gere-
kebilecegi ve tedavi siiresinin uzunlugu konusunda
yeterince bilgilendirilmelidir. Olabilecek komplikas-
yonlarin en aza indirilmesi icin yeni caligsmalara ih-
tiyac duyulmakla birlikte, fibular hemimelia tedavi-
sinde Ilizarov teknigi, uzatma ve deformite diizeltme
icin seckin bir yontemdir.
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