Bacagin Konjenital Anguler Deformiteleri : Konjenital Tibia
Pstdoartrozu ve Posteromedial Angulasyonu
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Bacagin konjenital anguler deformiteleri nadir goriiliir. Ozellikle tibianin konjenital anterolateral
angulasyonu, kirilma ve psédoartroz gelismesi riski  nedeniyle yakin izlenmesi gereken kompleks bir
bozukluktur. Bu yazida 1994-1996 yillart arasinda takip ve tedavi edilen iki konjenital tibia psédoartrozlu ve
iki konjenital tibia posteromedial angulasyonlu dort olgu sunulmus ve ilgili kaynaklar gozden gecirilmistir.
[Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 1996;3(4):363-367]
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Congenital angular deformities of the leg : congenital pseudoarthrosis and congenital
posteromedial angulation of the tibia

Congenital angular deformities of the leg are rare. Congenital anterolateral angulation of the tibia is a
complex deformity which needs close observation because, fracture and pseudoarthrosis are always
potential risk. Here we report 4 cases in which two had congenital pseudoarthrosis of the tibia and the other
two had congenital posteromedial angulation of the tibia which were managed between 1994-1996 and the
related literature were reviewed. [Journal of Turgut Ozal Medical Center 1996;3(4):363-367]
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Bacagin  konjenital anguler deformiteleri, Konjenital tibia psédoartrozu, tibianin distal
angulasyonun apeksinin anterior veya posterioyariminda normal kemik olusumundaki yetersizlik
olmasina gore esas olarak iki tiptir. Her iki tipte, nedeni ile kemigin displazisine neden olan
tibiada siklikla medial veya lateral bowing bulunur.  kompleks bir bozukluktur. Kemik olusumundaki
En sik tibianin anterolateral ve posteromedial  yetersizlik, kemigi segmental olarak zayiflatir,
bowingi gorulir. Bu deformiteler “konjenital tibiada anterolateral angulasyon gelisir ve sonunda
kifoskolyotik tibia” olarak da tanimlanir (1). patolojik kirik meydana gelir. Kingi takiben, kirik
yerinde hamartomatéz bir doku olusur ve normal

Tibianin ~ konjenital - anterolateral ~bowingi, kallus olugsmadigi i¢in psddoartrozla sonuglanir (2).

kirlmaya ve psddoartroz gelisimine egilimlidir. Bu

konjenital anguler deformite, konjenital tibia Konjenital tibia psédoartrozu, ilk olarak 1708 de

psodoartrozu olarak bilinir. Hatzoecher tarafindan tanimlanmig olduk¢a nadir
goriilen bir bozukluktur. 250.000 canl dogumda 1
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goriiliir. Deformite yasamin ilk yilinda genellikle
belirgindir. Sol taraf sagdan biraz daha sik etkilenir,
bilateral tutulum ise ¢ok nadirdir. Genetik ge¢is yolu
bilinmemekte ve c¢ofu vakalar sporadik olarak
gorilmektedir (2,3).

Konjenital tibia pstdoartrozu, nérofibromatozis

ve fibroz displazi ile siklikla birlikte bulunur.
Norofibromatozisin  tipik  café-au-lait  spotlari
dogumda ve bebeklikte goriilmediginden ve daha
sonra  ortaya ciktigindan  konjenital tibia
ps6doartrozu  ile norofibromatozis  arasmndaki
birliktelik degisik oranlarda verilmekle beraber bu
birlikteligin %40-80 vakada bulundugu
bildirilmektedir. Ancak bu iki durum arasinda
mutlak olarak kurulan bir iligki yoktur (3-5).

Konjenital tibia psédoartrozu, Boyd tarafindan
alt1 tipte siniflandirilmastir (6).

Tip I psoédoartrozda; dogumda tibianin anterior
bowingi ve defekti mevcuttur. Baska konjenital
deformiteler mevcut olabilir ve bunlar tedaviyi
etkileyebilir.

Tip II psddoartrozda; dogumda tibianin anterior
bowingi ve saat cami konstriikksiyonu bulunur.
Siklikla 2 yasindan once ve infantin yiiriimeye
baglamasi ile spontan olarak veya mindr travmayi
takiben kirtk meydana gelir. Bu tip, “yiiksek riskli”
tibia olarak adlandirilir. Meduller kanal dar ve
sklerotiktir. Fibulada da genellikle aym yo6nde
bowing  bulunur. En stk gorillen tiptir.
Norofibromatozis siklikla birliktedir. En  kotii
prognoza sahiptir. Biiylime peryodu sirasinda kirigin
tekrarlamast siktir, ancak yas ilerledikge kirilma
riski azalir ve genel olarak iskelet maturasyonundan
sonra durur.

Tip Il ps6doartroz; konjenital bir kist icerisinde
gelisir, genellikle tibianin orta-distal 1/3 kavsagi
yakinindadir. Anterior bowing gerileyebilir veya
kirik geligebilir. Bu tip igin profilaktik kiiretaj ve
otojen iliak kemik greftleme &nerilir. Kaynama
meydana gelinceye kadar algi1 igerisinde immobilize
edilir. Tedaviden sonra kirigin tekrarlamas: Tip II
den daha az sikliktadir.

prognozu o6zellikle inkomplet kirik komplet hale
gelmeden 6nce tedavi edilirse genel olarak iyidir.
Kirik komplet hale geldiginde iyilesmesi giigtiir.
Psodoartroz gelisen hastalar i¢in Boyd tarafindan
tanimlanan dual onlay greftleme basarilidir.

Tip V psodoartroz; displastik bir fibula ile
beraberdir. Fibula veya tibianin psddoartrozu veya
her ikisinin psddoartrozu gelisebilir. Eger lezyon
fibulaya sminirlt ise prognoz iyidir. Tibiada
psodoartroz  gelistiginde bu tipin dogal seyri
genellikle Tip II'ninkine benzerdir.

Tip VI psodoartroz; intraosseoz ndorofibrom
veya schwannoma ile beraberdir. Bu tip c¢ok
nadirdir. Tedavi, intraosseoz lezyonun agressifligine
ve tedavisine baghdir.

Bacagin diger bir konjenital deformitesi olan
tibianin posteromedial bowingi, anterolateral
angulasyona gore daha iyi seyirlidir. Intrauterin
malpozisyona sekonder olarak gelistigi diistiniilir.
Dogumda calcaneovalgus ayakla birlikte tibianin 60
dereceye  kadar posteromedial angulasyonu
bulunabilir. Buyime ve ylrimenin normal
stimulasyonu ile beraber tibial bowing ve ayak
deformitesi genellikle diizelir. Bazi vakalarda
alcilama veya breysleme veya her ikisi gerekli
olabilir. Potansiyel ekstremite uzunluk farki ciddi
vakalarda iskelet maturitesinde 5 cm’yi bulabilir. Bu
hastalarin yillik takiplerinde ekstremite uzunluk
farkhihigt 2 cm’yi astiginda uygun zamanda
epifizyodez veya ekstremite uzatma ameliyati
yapilir (2,3,7-10).

MATERYAL VE METOD

Bu ¢alismada Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi
Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dalinda ve
Goztepe SSK Hastanesi Ortopedi Kliniginde 1994-
1996 yillar1 arasinda takip ve tedavi edilen, iki
konjenital tibia psodoartroz ve ki konjenital
posteromedial bowing olgusunu sunuyoruz.

Olgu 1: ik kez on gimliik iken farkedilen sol
bacak 6nyiiziinde egilme nedeniyle poliklinigimize

Tip IV psodoartroz; tibiada daralma olmadan getirilen 3 aylik erkek ¢ocugu. Fizik muayenesinde;

klasik yerlesimde kemigin sklerotik bir segmenti
icerisinden orijin alir. Meduller kanal kismen veya

sol bacak orta-distal 1/3 bileskede anterolateral
bowingi mevcuttu. Etkilenen ekstremitenin kisaligi,

tamamen oblitere ve sklerotiktir. Tibia korteksindensrofibromatozis bulgulart ve eslik eden baska

inkomplet veya “stress” kirig1 geligir ve kirik hatti
tedricen sklerotik kemik boyunca uzanir. Bu tipin
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konjenital bir deformitesi yoktu.

Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 3(4):1996



Guner Get al. Congenital angular deformities of the leg

X-Ray’de sol tibia orta-distal 1/3 bileskede 40
derecelik anterolateral angulasyon dlguldi. Bu
segmentte medulla kismen oblitere ve sklerotik
goriiniimde idi. Beraberinde fibulanin anterolateral
angulasyonu mevcuttu (Resim 1).

Tip Il konjenital tibia psodoartrozu olarak
degerlendirilen hastaya AFO (ankle foot orthosis)
uygulandi. Hasta diizenli olarak 2 yil siiresince
izlendi, kirik gelismedi. Deformitenin tedrici olarak
geriledigi gozlendi, sadece hafif anterolateral
konveksite kaldu.

Olgu 2: 2 ayliktan itibaren sol bacak on yiizde
egilme ve kisalik nedeniyle poliklinigimize getirilen
6 aylik erkek g¢ocugu. Yapilan muayenesinde sol
bacak orta-distal 1/3 birlesim yerinde anterolateral :
konveksite ve normal ekstremiteye gére 3 cm’lik |
kisalik saptandi. Norofibromatozis bulgulari ve eslik
eden bagka bir konjenital deformitesi yoktu.

X-Ray’de sol tibia orta-distal 1/3 bileske de 52
derecelik anterolateral angulasyonu mevcuttu. Bu
segmentte medulla kismen oblitere ve sklerotik
goriiniimde idi. Beraberinde fibulanin anterolateral
angulasyonu mevcuttu.

Resim 1. Sol tibia orta-distal 1/3 bileskede anterolateral
angulasyonu bulunan Tip Il konjenital tibia
psodoartrozlu 3 aylik erkek ¢ocugu

Tip Il konjenital tibia psodoartrozu olarak
degerlendirilen hastaya AFO uygulandi. Hasta
diizenli olarak 2 yil siiresince izlendi, kirik
gelismedi. Kontrolleri devam eden bu hastaya
biiylimenin tamamlanmasini takiben yapilmak iizere
uzatma ameliyat1 planlandi.

Olgu 3: Dogumdan itibaren farkedilen ve
giderek ilerleyen sol bacakta geriye dogru egilme
nedeniyle poliklinigimize getirilen 5 aylhik kiz
cocugu. Yapilan muayenesinde; cruris orta-distal
1/3 bileskede posteromedial bowingi, sag alt
ekstremitesine gore solda 2 cm’lik kisalig1 ve ayni
tarafta pes valgus deformitesi mevcuttu.
Norofibromatozis bulgular1 yoktu.

X-Ray’de tibia ve fibula orta-distal 1/3 bileskede
40 derece posteromedial angulasyon, tibiada 2
cm’lik  kisalikk ve calcaneovalgus deformitesi
mevcuttu (Resim 2).

Tibianin konjenital posteromedial bowingi
olarak degerlendirilen bu hastaya da AFO
uygulandi. 2,5 vyasinda yapilan son kontrol
muayenesinde tibia ve fibuladaki angulasyonu 24— — - - -

e . Resim 2. Sol tibia orta-distal 1/3 bileskede posteromedial
dereceye geriledi. Angulasyon tarafindaki angulasyonu bulunan 5 aylik kiz gocusu
ekstremite deki kisalik 2 cm’den fazla degildi. Olgu 4: Dogumda farkedilen ve giderek

ilerleyen sol bacakta geriye dogru egilme nedeniyle
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poliklinigimize getirilen 6 aylik kiz ¢ocugu. Yapilan
muayenesinde sol tibia-fibula orta-distal
bileskede posteromedial bowing saptandi. Sag alt
ekstremitesine gore solda 3 cm’lik kisaligi
mevcuttu. Norofibromatozis bulgular1 ve eslik eden
bagka konjenital bir deformitesi yoktu.

X-Ray’de tibia ve fibula orta-distal 1/3 bileskede

Norofiboromatozis ile Dbirlikte olan tibia

1/3 pstdoartrozu olgularinda konservatif yontemlerle

kemiksel kaynama nadiren elde edilir. Bu sekilde
kaynama saglansa bile cocuklukta yeniden kirik
olusmasi siktir (7).

Bizim Tip Il konjenital tibia psddoartroziu iki
olgumuz bebeklikten itibaren ortalama 2 yil takip

60 derece posteromedial angulasyon ve tibiada &dilmis olup baslangicta mevcut olan anterolateral

cm’lik  kisalikk saptandi. 1 sonraki son

yil

bowing breysleme ile ve yakin izlem ile kontrol

muayenesinde 30 derece posteromedial angulasyonitinda tutuldu, son muayenelerine kadar kirik ve

ve 3 cm’lik kisaligi mevcuttu. Tibianin konjenital
posteromedial bowingi
baglangigtan itibaren AFO uygulandi. Kontrolleri
devam eden bu hastaya bilytimenin tamamlanmasini
takiben yapilmak tizere uzatma ameliyat1 planlandi.

TARTISMA

Bebeklerde tibianin konjenital psédoartrozu ile
ilgili literattirde bir c¢ok makale bulunmaktadir
(1,5,6,11-15). Buna ragmen dogumda kirik ve
pstdoartroz, vakalarm c¢ok az bir kisminda
bulundugundan psddoartroz her zaman konjenital
degildir ve tibianin konjenital psédoartrozu bazi
yazarlara gore dogru bir tanimlama degildir. Bu
yiizden bazi otdrler konjenital yerine infantil tibia
ps6doartrozu tanimlamasini kullanmiglardir (2).

Andersen (14), Boyd’un sinflamasmdan farkli
olarak konjenital tibia psddoartromu displastik,
kistik ve ge¢ baslangigli tipler olmak {izere ii¢
grupta smiflamistir. Andersen’in displastik tipi
Boyd'un tip Il psodoartrozuna ve Kkistik tipi,
Boyd’un tip III psddoartrozuna uymaktadir.
Andersen’in ge¢ baslangigli tibia pstdoartrozu
olarak tanimladig1 grupta ise, psoddoartroz, 5
yasinda ve daha sonra ortaya cikar. Etkilenen bacak
daha kisadir. Minimal travma ile kirik ve sonrasinda
ps6doartroz meydana gelir. Norofibromatozis eslik

etmez. Bu tip konjenital psodoartrozun en benigrfarklihig 2

formudur (10).

Konjenital tibia psddoartramun tedavisi,
hastanin yasma ve psddoartrozun tipine baglidir.
Tibia muayene sirasinda intakt olabilir veya
olmayabilir. Muayene sirasinda eger tibia intakt ise,
miimkiin oldugunca uzun siire kirik gelismesini
onlemek igin iskelet maturitesi tamamlanincaya
kadar total kontakt AFO kullanilir. Kirik gelistikten
sonra ise tedavi cerrahidir (3,7).
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ps6doartroz gelismedi. Bu olgularimizda

bulunan bu hastaya daérofibromatozis veya fibroz displazi bulgular

mevcut degildi.

Konjenital tibia psoédoartrozunda kirik ve
ps6doartroz gelistikten sonra kaynamay1 sagliyacak
ve koruyacak en iyi yontem heniiz yoktur. Tibianin
gercek bir konjenital psddoartrozu tek basina
al¢ilama ile tedavi edildiginde iyilesmez. Nonunion
gelisme riski nedeni ile agisal deformitenin elektif
osteotomisi veya korreksiyonu kontrendikedir.

Psodoartroz ~ gelisen  olgularda  elektrik
stimilasyonu ile beraber veya olmadan kemik
greftleme ve intrameduller nailleme uygulanir. Bu
yontem ile %80 oraninda basari bildirilmektedir.
Genig bir defektle beraber nonunion ve belirgin
kisalmanin oldugu ciddi vakalarda fibular veya iliak
crestden alinan sebest vaskularize greftler uygulanir.
Ilizarov eksternal fiksator sistemi ile bagarili
sonuglar bildirilmistir. Cok ciddi vakalarda ve
uygulanan  tedavilere = ragmen  kaynamanin
saglanamadigi anstabil ve kisa bacakta alt
ekstremiteyi fonksiyonel tutabilmek icin
amputasyon gerekli olabilir (3,7).

Tibianin konjenital posteromedial bowingi,
anterolateral angulasyona goére daha iyi seyirlidir.
Genellikle biiytime ile iyilesmeye egilimlidir.
Ekstremite uzunluk fark: bir kag cm’yi bulabilir. Bu
hastalarin yillik takiplerinde ekstremite uzunluk
cm’yi astiginda uygun zamanda
epifizyodez veya ekstremite uzatma ameliyati
yapilir (7).

Bizim konjenital posteromedial angulasyonlu ve
konjenital tibia psoddoartroziu doért olgumuz
bebklikten itibaren breysleme uygulanarak 2 yil
takip edildi. Son kontrol muayenelerinde bu dort
hastada da angulasyonun geriledigi goriildii. Her iki
tip angulasyona sahip hastalarnmizda  son
muayenelerine kadar kirtk gelismedi. Ancak
etkilenen bacaktaki kisahgm iki olgumuzda 2
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cm’nin iizerinde olmasi1 nedeniyle ilerde yapilmak
{izere uzatma planlandu.
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