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Siniflandirma

Ekstremitede olusum hatasi (gelisimin durmasi)
a.  Terminal transvers eksiklikler
b. Longitudinal eksiklikler

Farklilagsma (ayrigma) hatasi
Duplikasyon

Asir1 biiytime (gigantizm)

Yetersiz biiyiime (hipoplazi)
Konjenital bogdurucu bant sendromu
Yaygin iskelet anormallikleri
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TERMINAL TRANSVERS EKSIKLIK (KONJENITAL
AMPUTASYONLAR)

Transvers eksiklikler ekstremitenin intrauterin
btiyime ve sekillenmesindeki durmadan
kaynaklanur.

Transvers eksiklikler tutulma seviyesinde kalan
ekstremite gudugiine gore adlandirilirlar.

Pek ¢cogu sporadiktir;
Onkol amputasyonlari 1/20000
Kol amputasyonlar1 1/270000
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LONGITUDINAL EKSIKLIKLER

Olusum hatalarinin transvers tip disinda kalanlarini icerir.

Tamamen veya kismen eksik olan kemigin adi ile
isimlendirilirler. Ad1 gegmeyen kemiklerin varoldugu kabul
edilir.

Tutulum preaksiyel, postaksiyel veya santral olabilir.
Preaksiyeller radius ve tibiayi, postaksiyeller ulna ve
fibulayr icerir. Santrallerde ise 2, 3, 4. parmak siralari
(bunlarin karpal veya tarsallart da bulunsun veya
bulunmasin) yoktur. Yengec veya yarik el-ayak denen tipte
3. sira yoktur.

Fokomeli ; bu tip anomalilerin en agir seklidir; proksimal-
distal yoniinde gelisim hatasi vardir.




FIGURE 2-2. Preaxial longitudinal deficiencies.
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FIGURE 2-3. Postaxial longitudinal deficiencies

A. Of the ulna. B. Of the fibula.

FIGURE 2-4. Central deficiency
of the long finger.
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RADIUSUN KONJENITAL LONGITUDINAL EKSIKLIiGI

Radiusun basit hipoplazisinden tamamen yokluguna dek
uzanan bir spektrumu olusturur.

Radial club hand adi ile de anilir.

1/100.000 canli dogum

Vakalarin yarisi bilateraldir. Tek tarafli olursa sagda daha
siktir. Erkeklerde 1.5 kat daha siktir.

Etyoloji; Talidomid gibi kimyasallar,
radyasyon
viral infeksiyonlar

Ailesel gecis yoktur, ancak bazi ailesel gecen sendromlarin
parcasi olabilir.



Tip A

Radius hipoplazisi

En hafif sekli

Radiusun distal fizisinde yetmezlik

Epifiz cekirdegi gec belirir

Proksimal radius ve dirsek normal

Scaphoid, trapezium ve bagparmak hipoplazik
Fonksiyonlar iyi

Daha agir olan sekli
e Proksimal ve distal epifizleri hatalidir
e El bileginde instabilite
e Radius belirgin derecede kisa
e Ulna kalinlagsmis ve radiusa dogru konkav
e Bagparmak hipoplazik, az gelismis veya yok



Tip B

* Radiusun kismi yoklugu

* Genellikle orta ve distal
kisimlar1 gelismez

® Proksimal kisim dirsek
ekleminin stabilitesine bir
miktar katki saglar

¢ Ulna kisa, hipertrofik ve egridir

* El bilegi instabildir ve el radiale
deviyedir.




Tip C

* Radiusun tamami yoktur
* En sik gortilen tip (%50)

» Karpal kemiklere radial destek
yok ve el, onkola 9o° a¢ili

» Radial tarafta yumusak doku
kontraktiiri

* Genellikle 1. sira yok

o Karpal kemikler radiale ve volare
deplase

e Tedavi edilmezse deformite
ilerler

* Humerus kisa

* Beraberinde kas ve norovaskiiler
yapilarda da anormallikler

T




= Klinikte onkol kisa ve

radiale dogru
egilmistir. Radial
yapilar palpe
edilemeyebilir.
Tedavi: Hipoplastik
radiusta alcilama ve
gece splintleri ile
kontrakturler
diizeltilip gerekirse 8-
10 yasta radiusa uzatma
uygulanabilir. Uzatma
12-14 yasta
tekrarlanabilir.




Radiusun kismi ve tam

yoklugunda el tamamen
radial tarafa dondigiinden,
tedaviye erken
baslanmalidir, pasif
egsersizler ve splintler
kullanilmalidir. Cocuk 6
aylik olunca ulnanin el bilegi
eklemine santralizasyonu
ameliyat1 yapilir.

‘a;\\
ilna internally ™« -
- N
mooth K-wire -

pal capsule advanced /
lly on the ulna and
through holes on
nar shaft

ostch prepared in the carpus
r end of ulna
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ULNANIN KONJENITAL LONGITUDINAL EKSIKLIGI

* Cok nadir (1/100.000 canli dogum) goriliir.

* Uctip
e Tip I'de distal epifizi de olan hipoplazik bir ulna
 Tip II: distal ulnar epifizi de iceren, ulnanin kismi yoklugu
e Tip III: Ulna tamamen yok

* Radiusun longitudinal eksikliginde oldugu gibi ulnar

eksiklikte de baska ekstremite ve organ anomalileri
bulunabilir.
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ULNANIN KONJENITAL LONGITUDINAL EKSIKLIGI
* Tedavi, yasa gore degisir.

e Tip I'de splintleme 8 yasta ve gerekirse, 12-16 yas arasinda
uzatmalar (kontrakte dokular gevsetilip ulnanin distaldeki
fibroz yatag eksize edilir)

e Tip [I'de 6-12 ayda fibroz yatak eksizyonu yapilarak radiusun
normal uzamasi garantilenir

e Tip Il deformitede 6-12 ay arasi fibroz yatak eksizyonu,
siklikla daha ileri yastaki cocuklarda radiusta mevcut
olan belirgin egrilik korrektif osteotomi ile diizeltilir.
Gerekirse uzatma osteotomileri yapilabilir.



"~ BASPARMAGIN KONJENITAL LONGITUDINAL

EKSIKLIG]
* Genellikle radiusun longitudinal eksikligi ile
beraber

* Basg;

parmak normalde 2. parmak proksimal

falanksinin ortasina dek uzanir; bundan daha kisa
ise hipoplazik oldugu soylenir.

e Kal

D, omurga ve gastrointestinal trakt anomalileri

ile beraber olabilir.

* Yakalama fonksiyonu basparmagin kisaliginda
bozulacagi icin 1 ve 2. parmak arasi derinlestirilir.

® Tam yokluk durumunda 6-12. ay arasinda isaret
parmagi pollisize edilir (bagparmak haline

getl

rilir).






MADELUNG DEFORMITESI

* Madelung deformitesi, distal
radial fizisin ulnar ve volar
tarafinda gelismenin
gecikmesiyle ortaya c¢ikan, el
bileginin konjenital bir
anomalisidir. |

* Inkomplet penetransh otozomal
dominant bir hastalik olup
genellikle bilateraldir ve
kadinlarda daha siktir. Tumor,
travma, infeksiyon da fizisi
hasarlayip bu deformiteye yol
acabilir.

-
2




ilek deformitesi baglica
basvuru sebebidir. Yas arttik¢a
deformite belirginleserek 8-12
yas civarinda hasta basvurur.
Distal radius epifizinin volar-
ulnar kisminin yetersiz
gelisimi, ulnanin ise normal
gelismeye devam etmesi
sonucunda ulna daha uzun,
radius ise kisa ve egri bir hal
alir; el radiale devie olur.
Radiokarpal luksasyon-
subluksasyon goriinimi olur.
Ulnar stiloid belirginlesir.
Dorsifleksiyon ve supinasyon
kisitlanr.



* Rontgende radiusun dorsal
ve radial egikligi, distal
eklem ytuziinun palmar ve
ulnara baktigi, karpal
kemiklerde piramitlesme,
ulnanin daha uzun oldugu
ve ulna basinin buyuduaga, ®
interosse0z mesafenin genis
oldugu goruldr.



* Tedavide bityiime caginda splintleme ile deformiteler
onlenmeye calisilir. Deformite ve kontraktirler olustuktan
sonra, agrisi varsa, distal radiusa korrektif osteotomi ve
ulnaya kisaltma osteotomisi veya distal uc rezeksiyonu

yapilabilir.
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CLEFT HAND (YARIK EL)

* Orta parmak sirasinin yoklugu ve elin ulnar ve radial
segmentlere ayrilmasi

* Tum el deformitelerinin %2'si
* Genellikle bilateral
* Vakalarin yarisinda ayakta da ayn1 deformite

* Beraberinde yarik dudak ve damak, katarakt, sagirlik,
tirnak yoklugu, konjenital kalp hastaliklari, imperfore
anus

* Kesin sebebi bilinmemekle birlikte, genellikle
otozomal dominant gecisin oldugu herediter bir
hastalik



ipik formunda el iki ana
kisma ayrilmis

* Atipik formunda ise elde
ek deformiteler

¢ Elin kavrama ve pinch
kuvveti iyi

» Kozmetik olarak kabul
edilir bir deformite degil
(cerrahi ile yarik
daraltilarak daha normal
bir gortintii)




KONJENITAL MUSKULER TORTIKOLLIS

e Sternocleidomastoideus
kasinin tek tarafli
kontraktura

* Bas kontrakte tarafa
egik

* Cenenin kars1 tarafa
donmiis

e Kizlarda daha sik




KONJENITAL MUSKULER TORTIKOLLIS

* Deformitenin sebebi SCM kasi icinde fibrozis

e Zamanla kontrakte olur ve kisalir
* Patogenez: kompartman sendromu (?)
* Vakalarin %75’inde sag taraf tutulur

* %20’sinde konjenital kalca displazisi vardir.
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KONJENITAL MUSKULER TORTIKOLLIS

* Deformite dogumda mevcut/2-3. haftada farkedilir

* Bas tutulan kas tarafina yatar ve cene karsi tarafa
doner. Tersi tarafa pasif hareketler kisithidir.

* Palpasyonda SCM kasinda genellikle sert, hassas
olmayan, igsi sekilli “kitle” saptanur.

 Takip eden 2-4 hafta boyunca kitle biiyliyerek 2.5-
3cm boya ulasabilir. Sonra kiiciilerek 2-6 ayda
kaybolur.



Kontraktur tedavi edilmezse,
yuz ve kafada sekonder
deformiteler gelisir.

Tutulan taraf ytiz yassilasir.

Bebek genellikle ylizitkoyun
ve kontrakte tarafa dogru
yatar.

Yasla beraber ytizde asimetri
artar; goz ve kulaklarin
seviyesi degisir.

Alt servikal-tist torakal
skolyoz gelisebilir.




* Tani kondugu anda
tedaviye baglanmalidr.

* Aileye yeterli bilgi verilerek
kontrakte olan SCM kasi
pasif germe egsersizleri
yaptirilir.

* Once bas ters tarafa
yatirilir, sonra boyun
kontrakte tarafa cevrilir.

* Gunde 4-6 seans, 15-20
kere germe yapilmalidir.

* Boylece %85 basar1
saglanir.




* 1yasa dek pasif germeden
fayda saglanamadi ise veya
1 yastan sonra ¢ocuk
goruldi ise cerrahi tedavi
uygulanir; SCM kasi
uzatilir veya kesilir.

* Postop donemde bas-
boyunun dogru
postiirde kalmasi icin
alc1 yapilabilir veya
breys kullanilabilir




KLIPPEL-FEIL SENDROMU

e Servikal vertebralarin
konjenital sinostozu

e =Brevicollis

* Iki veya daha cok sayida
vertebra birlesiktir.
 Uc bulgusu vardir
e Boyunda kisalik

e Boyun hareketlerinde
kisithilik

e Ense sac ¢izgisinin asagida
olmasi




KLIPPEL-FEIL SENDROMU

* Bazi tipleri icin otozomal dominant gecis
¢ Klinik bulgular deformitenin siddeti ile paralel

¢ Klasik gl bulgularin olmasi durumunda
genitouriner, kardiopulmoner ve sinir sistemi
anomalileri olabilecegi akla gelmelidir.

* Ayrica beraberinde skolyoz (%60), tortikollis ve
Sprengel deformitesi de bulunabilir.

* Rontgende vertebralardaki fiizyon, vertebralarin
genis ve basik oldugu, disk mesafelerinin kayip
veya dar oldugu goruliir. Fleksiyon-ekstansiyon
grafilerinde servikal instabilite saptanabilir.






Tedavide boyun hareketlerini artirmak icin mimkiin
oldugunca erken donemde pasif germe egsersizleri yapilir,
15-16 yasa dek devam edilir. Ozellikle kifoskolyoz olmasi
durumunda kullanilan Milwaukee breysi fayda saglayabilir.

Servikal instabilite icin cerrahi flizyon ameliyat1 yapilir.



DEFORMITESI)

* Fetal hayatta boyun
seviyesinde yer alan
scapulanin 3. ay
sonunda normal yerine
inmemesi ile ortaya
¢ikan bir deformite

* Otozomal dominant
gecis bazi ailelerde
gosterilmisgtir.




* Normal scapula 2-7. torakal
vertebralar arasi seviyede
yerlesiktir.

e Tutulumun oldugu scapula
ise anormal olarak
tuksektir, vertikal eksende
oyu daha kisadir,
supraspinoz kismi one
dogru egiktir.

* Ust-medial kosesinden alt
servikal vertebralara dogru
bir uzanti bulunabilir
(omovertebral
kemik/kikirdak/fibroz
bant).




* Dogumda dahi fark edilen
omuz asimetrisi esas bulgu

* Yasla birlikte ilerleme

* Ortalama 3-5 cm daha
yukaridadr.

» Kizlarda 3-4 kat daha sik
* Genelde sol tarafta olur.

* Omuz abduksiyonu
kisithdir (skapulotorasik
hareketin kisitlanmasina
ve etraf kas zayifligina
bagl)

* Bazan omovertebral kemik
palpe edilebilir



* Tedavinin amaci
deformiteyi diizeltmek ve
fonksiyonu iyilestirmek

* Bebeklerde ve kii¢iik
cocuklarda pasif germe ve
aktif egsersizler ile hareket
genisligi ve kas giicli
artirilir.

* Eger deformite fazlasi ile
ileri ve omuz fonksiyonlari
bozuksa cerrahi tedavi
uygulanarak scapula
normal yerine indirilir.
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"KONJENITAL OMUZ DiSLOKASYONU

Nadir bir anomalidir.

Siklikla ¢ikik konjenital degil,
paralitiktir; bunlarda kas
tutulumu ile karakterize
obstetrikal brakial pleksus
paralizisine benzer klinik tablo
vardir.

Eger cikik dogustan tespit edildi
ise bu gercek konjenital cikik

Yenidoganda travmatik ¢ikik
olmaz.

Glenoid kavitenin veya humerus
basinin hipoplazisi veya yoklugu
deformiteyi veya instabiliteyi
arttirir.




* Tedavi: Fonksiyonlarda
minimal veya hafif bozulma
varsa tedavi gerekmez.
Manipiilasyonlarla rediiksiyon
denenebilir. Cerrahide
kapstiloplasti, tendon
transpozisyonlari, omuz
artrodezi yapilabilir.

[leri deformitesi olanlarda pek
fayda saglanamayacagi icin
cerrahi yapilmaz.




SINDAKTILI

e Parmaklarin dogustan yapisik
olmasidir

* Elin en sik goriilen konjenital
anomalisidir (1/2250)

* Vakalarin yarisinda tutulum
bilateral ve simetriktir.

* En sik 3-4. parmaklar (%57),
4-5. parmaklar (%27),
2-3. parmaklar (%14).

e Erkeklerde iki kat daha siktir.




* Aslen sporadik gortilmekle
beraber (%80), aile
hikayesi pozitif olanlar da
vardir.

* Sindaktili parmaklar arasi
yapisikligin nereye kadar
uzandigina ve kemik
fiizyon olup olmamasina

ore basit/kompleks ve
complet/inkomplet diye
ayrilir.

* Basitte sadece parmaklar
arasi ciltte yapisiklik
varken, komplekste kemik
fiizyonun disinda sinir,
damar ve tendonlarda da
anormallikler bulunabilir.




* Tedavide cerrahi olarak
parmaklar ayrilir ve normal
gelismelerine imkan
taninir.

* Parmak boylarinin
birbirine esit olmadig1
vakalarda cerrahi daha
erken yapilir (1-2 arasinda
6. ayda, 4-5 arasinda 1
yildan once, 2-3 arasinda 1
yas civarinda ve 3-4
arasinda 2-3 yasta)
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POLIDAKTILI

* Besten fazla parmagin olmasi durumudur.
* Elin konjenital deformiteleri arasinda ikinci en sik gorilenidir.

* Zenci irkta ~300’de bir, beyaz irkta ise ~3000’de bir goruliir.
Zencilerde 5. parmak duplikasyonu 10 kat sik iken, beyazlarda ve
Dogu Asya’lilarda 1. parmak duplikasyonu daha siktir.

* Erkeklerde daha sik goriiliir. Beraberinde pek cok konjenital
anomaliler bulunabilir.

* Fazla parmak 5. parmak tarafinda ise postaksiyel, 1. parmak
tarafinda ise preaksiyel olarak adlandirilir.

* (Cok nadiren santral veya aksiyel de olabilir.



Postaksiyel polidaktili en sik goriilen formdur. Ug alt grubu
vardir: Tip I kemik, kikirdak veya tendon icermeyen bir
yumusak doku seklindedir. Tip II'de parmak tam olarak
olusmustur. Tip III'te ise parmakla beraber metakarp da
vardir. Degisik penetransli otozomal dominant gecis
gosterir. Tedavide cerrahi olarak eksizyon uygulanir.



FIGURE 2-60. Wassel's classification of thumb duplication.

Preaksiyel polidaktilibeyaz ve siyah irkta ~12500 dogumda bir
gorulir. 7 ayr1 alt grubu olmakla beraber falankslardan
itibaren duplikasyonun gortildigi Tip IV yaklasik yarisini
olusturur. Genellikle sporadiktir. Tutulum siklikla tek
taraflidir. Basparmagin vaskiilaritesinde anomali olur.
Preaksiyel polidaktili vertebra anomalileri, tibia yoklugu,
yarik damak ve imperfore aniis ile beraber olabilir.






IDAKTILI
Megalodaktili de denir.
El ve ayak parmaklarinin dogumsal hipertrofisidir.

Sebebi bilinmemektedir.

Lenfodem, norofibromatozis, hemanjiomlar, arteriovenoz
malformasyonlar ayirici tanisinda yer alir.

Statik ve progresif diye iki gruba ayrilir.

Hafif ise yumusak doku kiictiltmeleri, orta ve agir ise ilaveten
kemik kuctiltmeleri veya amputasyon yapilir.




ARMAK

Uzun fleksor tendonun MP eklem
seviyesinde kalinlasmis ve konstrikte olmus
fleksor tendon kilifinin altinda sikigsmasi ile
ortaya ¢ikan bir tendovajinittir.

Esas olarak bagparmakta goriliir.

MP eklem seviyesinde volar tarafta bir
nodil palpe edilir. Tendon fleksor kilifin
altindan gectikten sonra geri dontste
sikistig1 icin parmak fleksiyona getirilebilir,
ancak aktif ekstansiyona getirilemez. Pasif
olarak zorlama ile agma hissi alinir.

Konjenital veya edinsel olabilir.

Konjenitallerin %30’u 1 yilda spontan olarak
diizelir. Edinsel formu 6 ay ile 3 yas arasinda
ortaya cikar ve %12’si spontan olarak diizelir.

Etiyolojisi bilinmemektedir.

“thumb

Digital nerves=f¢
(do not cut) ;

Flexor sheath exposed

constricted

™ Nodule



Bebegin canini yakmadan pasif
germe egsersizleri yaptirilir.

Ekstansiyonda parttime
splintleme veya en fazla 3 hafta
streli fulltime splintleme
uygulanabilir.

Kortizon injeksiyonlarinin pek
yeri yoktur.

Spontan diizelme ihtimali
nedeni ile cerrahi tedavi
genellikle 2 yasta yapilir ve MP
eklem tizerinden girilerek
kalinlasmis olan fleksor kilif
serbestlestirilir.




% TODAKTILI §

Yunanca’'da egri parmak anlamina
gelir.

Genellikle 5. parmak PIP eklemde
olan fleksiyon deformitesidir.

Infantil tip ilk 6 ayda, adolesan tip
12-14 yasta goralir.

Sebebi bilinmemektedir.

Popiilasyonda 1/1000 civarinda
gorulr.

Hafif deformitelerde tedavi
gerekmez, pasif germeler yeterli
olabilir.

Deformite ilerler ise splintleme
uygulanir.

[leri deformitede ise cerrahi
gerekir.



KLINODAKTILI

* Parmagin radioulnar planda
inklinasyonudur.

* En sik 5. parmakta gorilir.

* Otozomal dominant
gecislidir ve normal
popilasyonda %i-19 arasinda
rapor edilmistir

* Yumruk yapmaya engel
olmadig1 middetce cerrahi
gerektirmez.

* Osteotomi yaparak
diizeltilebilir.




URUN KONJENITAL LONGITUDINAL
YETMEZLIGI

* Femurun gelisimsel defektleri basit hipoplazi (konjenital
kisa femur) ile komplet hipoplazi (femurun konjenital
yoklugu) arasinda bir spektrumdadir.

* Iki ana sinifa ayrilabilir:

e Kemik defekt ile beraber olanlar

Proksimal 1/3'te osseoz defektle birlikte goriilen tabloya PFFD
(proximal focal femoral deficiency) denir.

e Kemik defekt olmayanlar

Ossoz defekt olmayan femoral yetmezliklere konjenital kisa femur
denir. Bunlar da basit hipoplazi (oranlarin normal oldugu
konjenital kisa femur), koksa varali hipoplastik femur ve koksa
valgali hipoplastik femur diye tice ayrilirlar.



! Pappas bu anomalileri su sekilde s1nifland1rm1§t1r:

Konjenital femur yoklugu
Proksimal femoral ve pelvik yetmezlik
PFFD femur cismi ve basi arasinda kemik baglant1 yok

PFFD femur cismi ve basi arasinda kot bir fibroosseoz
baglanti var

5. Midfemoral yetmezlik, proksimal ve distal hipoplazik

Roe iy
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Distal femoral yetmezlik

Koksa vara ile birlikta skleroze diafizli
hipoplastik femur

Koksa valganin oldugu hipoplastik femur
Normal orantili hipoplastik femur




Tedavide osse0z defekt olanlarda protezleme veya
cerrahi olarak stabilizasyonu takiben protezleme
uygulanir. Hipoplastik femurlarda ise oncelikle
ekstremite boy esitsizligi giderilir.



KONJENITAL FEMUR HIPOPLAZISI

* Konjenital longitudinal femur yetmezliginin en sik
gorulen formudur.

* Femurun basit kisalig1 mevcuttur.

* Kalca eklemi ve femurun bas—bo?/un acisi normaldir.
Genelde diger tarafa oranla %10 kisalik vardir.

* Konjenital kalca displazisive cikigindan ayirt etmek
icin Ortolani ve Barlow testleri yapilir; negatifdir.

Kisalik ]genellikle topuk destgi ile giderilir. 3-5cm’den
fazla kisaliklar icin uzatma ya da diger femurun
epifizyodezi yapilir.
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DOGUSTAN DiZ CIKIG]

* Tibianin femura gore one-
disa kaymasi ve dis
rotasyonu ile
karakterizedir.

* Dogustan kalca cikilarina
gore 100 kat seyrektir.

* Hamilelikte anormal fetal
pozisyon sorumlu
tutulmustur.

* Diz eklemi capraz
ba]glarlmn yoklugu veya iyi
gelismemesi de bir sebep
olabilir.

* Ailevi gecis yoktur.




raberinde baska anomaliler sikca bulunur; konjenital kalca
cikigr (%45), ayak deformiteleri (%31), konjenital dirsek
cikig (%10) ve diger sistem anomalileri gibi. %33
bilateraldir.

Deformite siddetine gore 3 gruba ayrilir: Grup I'de 15-20° olan
hiperekstansiyon Grup II'de 25-45°dir. Grup III'te ise tibia
femurun ontine dislokedir.

y &




Fleksiyon kisitli, tibia One ve
yana dogru subliiksedir.
[liotibial bant kisa ve
kontrakte, diz onunde
katlantilar vardir.

Yan grafide tibianin 6ne dogru
yer degistirdigi gorulir.
Tedavide erken donemde
fleksiyon germeleri ve iki
haftada bir tekrarlanan alcilar,
gerekirse traksiyon ve splintler
kullanilabilir.

Cerrahi gerekebilir ama sonuc
cok iyi olmayabilir.

Hastanin hayat boyu ortez
kullanmasi gerekebilir.




GENU RECURVATUM

* Normal bir bebek dizinde 3-4 aya kadar 10-20°
fleksiyon deformitesi vardir.

* Makat gelis ile dogumda, kalca cikiginda veya
ailesel ﬁgamentéz gevseklik olanlarda da dizler
hiperekstansiyona gelebilir. Bu durumlarin
timiinde de tibianin tist eklem ytizi ile femurun
alt eklem ytiztintin birbiri ile normal iligkisi vardir;
bu sekilde konjenital diz subliiksasyonu-
cikigindan ayirt edilebilir.

* Dizin konjenital hiperekstansiyon deformiteleri
icin tedaviye gerek yoktur; cocuk buyudiikee
ligamentler sikilasir ve stabilite kazanilir.




| 2

DOGUSTAN PATELLA CIKIGI

Cok nadirdir.

Quadricepsi iceren myotom
mekanizmasinin mediale dogru normal
rotasyonunu yapmamasi ile ortaya ¢ikar.

Patella lateral femoral kondilin
lateralinde posteriorunda dislokedir; diz
ekstansiyona alinsa dahi rediikte
edilemez.

Tibiada dis rotasyon, laterale
subluksasyon ve genu valgum vardir.

Quadriceps kasilinca diz fleksiyon ve dig
rotasyona gelir.




ogustan mevcut olan bu ¢ikik ancak erken cocukluk
doneminde fark edilir. Palpasyonda patellanin normal
yerinde bulunamaz. Cocuk biiyliytip ylirimeye basladikca
deformite ilerler. 3-4 yasindan sonra patella ossifiye olunca
rontgenle kolayca tani konur.

* Tedavi sadece cerrahidir; quadriceps mekanizmasi normal
pozisyonuna getirilir. Sonrasinda 1 yila kadar siire ile
breysleme gerekir.




* (Cok nadir, bilateral bir deformite olup siklikla baska patolojiler
ile birliktedir.

* Patella palpe edilemez.

* Quadriceps mekanizmasi intakt ise sadece kuvvetlendirme
egsersizleri yapilir.

» Zayif ise dizin ekstansiyonunu saglamak icin hamstring kaslar1
laterale aktarilir.



TIBIANIN KONJENITAL LONGITUDINAL
YETMEZLIG]

* Bir milyon canli dogumda bir gortilen cok nadir bir
anomalidir.

e Siklikla ayni taraf ekstremitede gortilen diger
malformasyonlar ve bagka anomaliler (PFFD, ayak
malformasyonlari, sindaktili, polidaktili, basparmagin
longitudinal yetmezligi, PEV, femur hipoplazisi,
konjenital kalp hastaligi, skolyoz, radial agenezi, vs.)
ile birliktedir.




* 3 tipe ayrilir

 Tip I: Tibia hic¢ yoktur,
ayak inversiyon ve
adduksiyondadir, medial
tarafta parmaklar
olmayabilir. Dizde belirgin
fleksiyon kontraktiirt ve
femoral hipoplazi vardir,
fibula basi proksimale
deplasedir, quadricepsin
glicli cok az veya yoktur.




e Tip II: Tibianin distal
ayrisi yoktur.
Femorotibial eklem
vardir. Dizde 25-30°
kadar fleksiyon
kontraktiira vardir.

e Tip III: Distal tibia
displazik ve kisadir.

Ayak varusta ve dis
malleol belirgindir.




* Tedavide cerrahi esastir.
Tip I'de femorofibuler
artroplasti veya diz
dezartikiilasyonu
yapilabilir.

* Tip IT'de stabil diz eklemi
elde etmek amaclanir;
proksimal tibiofibuler
fizyon yapilr.

 Tip III'te arka ayak
stabilizasyonu,
calcaneofibuler fiizyon,
distal tibiofibuler fiizyon
yapilabilir.
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TIBIA VE FIBULANIN KONJENITAL ANGULASYONU

* Distal-orta % bileskede tibia
ve fibulanin posteromediale
angulasyonu ile
karakterizedir.

* Muhtemelen embryonik
donemde bu iki kemigin
gelisme hatasina baghdur.

* Angulasyon 25-65° arasinda
olabilir.

* Bacagin on grup kaslar kisa &
ve ayak plantar fleksiyonu
kisithdir,



Tutulum tek taraflidir. Baldir kaslarinda atrofi vardir. Bacak
saglam kemikten ortalama %12 kadar daha kisadir ve
gelismesi boyunca bu oran korunur. Dogumda 1.2 cm fark
varken, 5 yasta 2.4 cm, 10 yasta 3.3 cm ve erigkinlikte 4.1 cm
olur. Tibia ve fibuladaki acilanma ise zaman icinde tam
olmasa da oldukca diizelme gosterir.



edaviye erken donemde baslanarak pasif gerici egsersizlerle
kisalmis kaslar gerilir. Ciddi vakalarda anterior plastik
splintler ve alcilarla ayak maksimal plantar fleksiyon ve
inversiyonda korunur. A¢ilanma ¢ok fazla ise osteotomi
yapilabilir, ancak uzunluk farki daima olur. Uzatma
ameliyatlar1 veya destekli ayakkabilar kullanilabilir.




KONJENITAL TIBIA PSEUDOARTROZU

e Tibianin distal yarisinda normal kemik olusum hatasi
ile displastik kemik olusumu ve sonucta kemigin
segmenter zayifligi ile birlikte tibianin anterolaterale
dogru egilmesi ve patolojik kirig1 ile karakterizedir.
Nadiren kirik ve pseudoartroz dogumda mevcuttur;
genelde sonradan ortaya cikar.

* 190000 canli dogumda bir goriiliir ve hemen daima tek
taraflidur.

» Norofibromatozis ve fibroz displazi ile ilgisi vardir.



Uc tipi vardir

1. Displastik: Tibianin
capinda daralma, skleroz
ve mediller boslugun

kismi veya tam

obliterasyonu soz
konusudur. Kirik
dogumda olabilmekle
beraber, genelde bebek
yuriameye basladiktan

sonra olur ve 1.5
pseudoartroz ta

yasta
blosu

ortaya cikar. Tekrarlayan

kiriklar ve pseuc

oartroz

genelde kacinilmazdir.




Kistik tipte kemikte daralma
yoktur, onun yerine fibroz
displaziyi distindiiren
kistik gorintimler vardir.
Dogumda olmayan
angulasyon ilk birkac ay
icinde belirgin olur.

Gec tipte ise hayatin ilk
yillarinda bacak normal
iken, 5 yastan sonra tablo
ortaya cikar.
Norofibromatozis ile ilgisi
yoktur.




Tedavi cerrahidir. Kirik gelismeden
onceki donemde kiiretaj ve
greftleme veya bypass greftleme
yapilabilir.

Kirik sonrasinda ise kiiretaj ve
greftleme, hastalikli kismi
rezeksiyon ve greftleme,
vaskiilarize fibula ile greftleme,
veya rezeksiyon sonrasi eksternal
fiksator ile uzatma yapilabilir.
Kaynama saglandiktan sonra 1-2
yil cihaz ile destekleme
gereklidir.

Long
saphenous |
vein r

Vessel ;
anastomosis—

Peroneal
vein

Fibular graft
trom donor leg —

Transverse
screws

» Transverse screws to

prevent fibula from
telescoping into medul-

' lary canal of tibia

4 Anterior

tibial artery

Vessel
anastomosis

Peroneal
artery

Peroneal vascular
pedicle left attached
to fibular graft

wires placed to improve
fixation and stability



KONJENITAL FIBULA PSEUDOARTROZU

Bu deformite degisik sekillerde goriilebilir:
1. Pseudo olmadan fibulada egrilik.
>. Ayak bilek deformitesiz fibular pseudo

3. Ayak bileginde valgus ile birlikte fibular pseudo,
ancak tibiada sonradan pseudo gelismez

4. Fibuler pseudo ve sonradan gelisen tibial
pseudo.

[zole konjenital fibula pseudoartrozu cok nadirdir;
genelde tibia pseudoartrozu ile birlikte gortiliir.




Pseudo hatti her zaman

diafizin alt %4lindedir.
Tedavi durumun
ciddiyetine goredir. Sadece
egilmede tedavi gerekmez.
Valgus deformitesi yoksa
greftleme ve pseudo tamiri
yeterli olur. Bazan distal
tibia-fibula metafizer
fizyon yapilir. Ciddi valgus
deformitesinde
supramalleoler osteotomi
ile korreksiyon saglanir.

Bone chips
from iliac crest

Bone transplant
from iliac crest

Drill hole sized
to accommodate

Line of osteotomy bone transplant

”  Epiphyseal plates



