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Fibular Hemimelili Olgunun Prenatal Sonografik
Teshisi

(Prenatal sonographic diagnosis of a case with fibular hemimelia)
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OZET

Fibular Hemimeli, fibulanin dogustan parsiyel ya da total
yoklugu olup, en sik gorilen alt ekstremite eksiklik ano-
malisidir. Anomalinin prenatal ultrason tanisi aileyi
dogum sonrasi yapilacak cerrahiyi de igerebilen tedavi
seceneklerine hazirlamak ve ailenin dogum sonrasi
stiregle ilgili bilinglendirilmesi agisindan énemlidir. Olgu-
nun prenatal sonografik tanisina ait literatiirde gok yayin
yoktur. Literaturde antenatal tani konmus olgular Tip 2
hemimeli (fibulanin total yoklugu) seklinde olup ultra-
sonla taninmasi kismen daha kolay vakalardir. Biz bu
sunumumuzda tek tarafli parsiyel fibular hemimeli,
ekinovalgus, metatars yoklugu olan 24 haftalik fetusun
sonografik bulgularini literatir esliginde tartismayi
amacladik.
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ABSTRACT

Fibular hemimelia is "the congenital partial or total
absence of the fibula and it is the most frequent lower
limb deficiency anomalies. Prenatal sonographic
diagnosis of this anomaly is important to prepare the
patient for surgery and to raise awareness of the family
for the therapeutic approach after birth. There are few
published cases of its prenatal diagnosis. All these cases
were in type 2 group with total absence of fibula which
were relatively easy to diagnose by antenatal
ultrasound. In this case we aim to discuss the ultrasoud
findings of a fetus with partial deficiency of the fibula
associated foot equinovalgus, and absence of the fourth
and fifth foot rays and metatars diagnosed at 24 weeks
gestation by literature.
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GIRIS
Postaksiyel longitidunal defekt konjenital ekstre-
mite eksiklik defektlerinin en sik goérilen seklidir.
Nadir gortlen bir anomali olup bir milyon dogum-
da 57-20 oraninda gérilirt. Bu antite fibulanin
agir hipolazisinden, fibula ve lateral ayak kemikle-
rinin komplet yokluguna dek dedisen genis spekt-
rumda anomallileri kapsar. Komplet form inkomp-
let forma goére, tek tarafli tutulum bilateral tutulu-
ma gore daha sik izlenir?. Tek tarafli tutulum ve
sa§ taraf tutulumu ikide tic oranda daha siktir?.
Tek tarafli tutulumda genellikle tibia antero-
mediale edilir ve kisadir. Bilateral tutulumda tibia
dizgln izlenir. Yaklasik tim olgularda ayak lateral
kemiklerinin bir ya da fazlasi yoktur. Ancak fibular
aplazi ile birlikte normal sayida parmadi olan
vakalar da bildirilmistir?. Erkekler kizlara gére iki
kat daha fazla etkilenmektedir?. Teshis codu olgu-
da dogumdan sonra konur. Simdiye dek literatir-
de prenatal teshis edilmis fibular hemimelia olgusu
oldukca azdir?®. ikinci trimester ultrason incele-
mesi sirasinda tani koydugumuz tek taral fibular
hipoplazili olgu literatlirde benzeri tanimlanmadi-
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dindan ve literatlire yeni bir vaka kazandirmasi
acgisindan onemlidir.

OLGU

Otuzsekiz yasinda Uglinct gebelidi olan annenin
6zgegmis sorgulamasinda teratojenlere maruziyet
ya da ekstremite anomalili gocuk hikayesi yoktu.
Ultrason poliklinigimize basvuran gebenin yapilan
USG incelemesinde olgimleri:

BPD:5,86 cm 24 hafta FL:4,3 cm 24 hafta
AC:20,35 cm 25 hafta 24 hafta HC:21,90 24 hafta
ile uyumlu idi. Fetus SAT'a gore 23 hafta 6 gilin-
[Gkta.

Yapilan USG incelemede sol fibula hipoplazikti
(Sekil 1). Ayakta ekinovalgus deformitesi mevcut-
tu. 4. ve 5. metatarslar mevcut olmayip ayakta 3
parmak izlendi (Sekil 2).

-

Sekil 1. Normalden kisa fibula (proksimal kesimde
izlenmiyor)



Dogum sonrasi bebedin sol bacadinin sagdan
daha kisa oldudu, sol ayakta 3 parmak ve valgus
deformitesi izlendi (Sekil 3). Alinan direkt grafiler
ultrason bulgularini dogruladi (Sekil 4).

Kraniyosinostos, omfolosel, renal displazi,néral
tip defekti, fasiyal dismorfizm gibi eslik eden
anomali izlenmedi. Diger uzun kemiklerde belirgin
patoloji izlenmedi.

Sekil 2. US incelemede ayakta 3 parmak ve ekinovalgus
deformitesi izlenmekte

Sekil 3. Dogum sonrasi alinan fotografta;kisa sol bacak,
ekinovalgus ve ayakta 3 parmak izlenmekte

Sekil 4. Dogum sonrasi alinan direkt grafi

TARTISMA

Ultrasonda alt ekstremite tomurcuklar Ust
ekstremite tomurcuklarindan 6nce izlenir. Ancak
her ikisini de gebeligin 8. haftasinda ultrasonda
goérmek gerekir. Gebeligin 10. haftasinin sonunda
tim ekstremiteler olusur ve ekstremite hareketleri
izlenir. Ultrasonda uzun kemikler ilk timestirin
sonunda olgulebilir. Bronshein ve ark. yuksek riskli
bir poplilasyona 12-16 haftalarda transvajinal USG
yapip iskelet anomali insidansini %0,57 buldu
(7325 vakada 42 olgu)®. Buna karsin genel top-
lumda iskelet sistem anomali insidansi gok azdir.

Z.1.Yakut ve ark.

Ekstremite eksiklik anomalilerinin en ¢ok gori-
leni olan fibular hemimelinin embriyolojik hayatta
ekstremite gelisiminin oldugu 4-8 haftalarda olus-
tugu bilinmekle beraber kesin etiyolojisi hala
anlasilamamistir. Olgularin cogunlugu sporadiktir.

Ancak teratojenlerin neden oldugu ya da gene-
tikle iliskili sendromlarin bir parcasi olarak da
gériilebilmektedir?. Calzolari ve ark. ekstremite
gelisim defektlerinin %7,2'sinde herediter hikaye
oldugunu belirtmistir’.

Fibulanin konjenital yoklugu ilk 1896 da Goller
tarafindan tanimlanmistir®. Bu deformite sadece
fibular kisaliktan ibaret olabilecedi gibi femur,
tibia, ayak biledi ve ayak deformiteleriyle de bir-
likte olabilir’. Stevens PM ve Arms D! bu patoloji-
nin sadece fibular eksiklikten ibaret olmadigini ve
beraberinde bircok deformitenin eslik ettigini ifade
etmistir. Bu ylUzden fibular hemimeli ya da fibular
aplazi/hipoplazi terimlerinin bu patolojiyi tanimla-
makta yetersiz kaldigini vurguladi ve bu hastaldi
alt ekstremitenin postaksiyel hipoplazisi olarak
tanimladi.

Fibular Hemimelinin pek c¢ok siniflandiriimasi
yapilmistir. Coventry ve Johnson baslica 3 gruba
ayirmistirtl, Tip 1 de fibulanin tek tarafli parsiyel
yoklugu mevcut olup tibiada edilme ya da ayak
deformitesi coklukla izlenmez. Yalnizca ekstremi-
tede kisalma mevcuttur. Bu tipin prenatal tanisi
genellikle mumkin dedildir. Tip 2'de fibulanin tek
tarafli yoklugu ile birlikte tibiada egdilme, kisalma
lateral ayak kemiklerinde deformite ekinovalgus
deformitesi bulunur. Tip 3, Tipl'in bilateral tutulu-
mu ya da tip 2'nin diger anomalilerle birlikteligi
olarak tanimlanmistir.

Siniflandirmalardan en sik kulanilani Achterman
ve Kalamachi siniflamasi olup, klinikle birlikte
radyografik bilgi icerirt?. Bunun Tip 1'i fibular
hipoplazidir. Tip 1A tim fibula mevcutken proksi-
mal fibular epifiz hipoplaziktir ve tibia blytime
plaginin distalindedir. Ayni zamanda distal fibular
bliylime plagl talus tavanina uzanir. Tip IB'de
proksimal fibulanin %30-50 oraninda yoklugu ve
distal fibulanin kisahdi mevcuttur. Tip II'de fibula-
nin tamamen yoklugu s6z konusudur. Bizim
olgumuz Tip 1 B ile uyumlu idi.

Proksimal femoral fokal defekt (PFFD), koksa
vara (femur boynunun saftina gére anormal
acillanmasi), femoral hipoplazi, tibial hipoplazi,
patella subluksasyonu, hipoplastik, lateral femoral
kondil, genu valgus, anterior krusiyat ligament
yoklugu ile beraber diz tibiyal eminens, tarsal
koalisyon, tarsal kemik ya da ayak kemik yoklugu
gibi kemik patolojilerine eslik edebilir'2.

Ultrasonla inceleme sirasinda diger uzun ke-
mikler ve eller titizlikle incelenmelidir. Fibular



Z.1.Yakut ve ark.

defekt arttikca tibianin kisaligi artar, ancak femur
kisahdi ile fibular defekt arasinda iliski yoktur!2,

Fibular defektin siddeti ile dogru orantili artan
ayak anomalilerinin dogru dederlendirilmesi orto-
pedik yaklasimin bilinmesi agisindan édnemlidir.

Iskelet disi kraniyal, fasiyal, gastrointestinal,
Grogenital, kardiyak, akciger, diyafragmatik ve
noral tlip anomalileri ile nadiren (%0,8) birlikteligi
bildirilmistir?. Bunun icin ultrasonla diger anomali-
ler arastinlmalidir. Bizim olgumuzda ek anomali
izlenmedi.

Fatal bir anomali olmamasina ragmen prognozu
cok iyi dedildir. Tedavi secenekleri (tibia uzatilmasi,
ampltasyon, protez uygulanmasi, epifizodezis gibi)
kisiye 6zel planlanir. Hastanin fonksiyonel, fizyolojik
ve kozmotik ihtiyaglar g6zdnine alinarak tedavisi
yapilir.

Sonug olarak fibular hemimeli prenatal ultra-
sonla teshis edilebilir bir patolojidir. Dogru tedavi
yaklasimi ancak dogumdan sonra zamanla belir-
lenebilir.
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