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Dogustan Yarik El ve Ayak: Literatiirin Gozden Gegirilmesi
ve iki Olgu Sunumu
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OZET

Yarik el ve ayak deformiteleri bulunan olgularda el ve ayak fonksiyonlar1 genellikle iyidir. Ailesinde yarik el ve ayak bulunan durumlarda siklikla
otozomal dominant gecis mevcuttur. Yarik el ve ayak olgularinin tedavisinde hem fonksiyonel diizeltme hem de eger miimkiinse estetik durumun da
iyilestirilmesi gereklidir. Ozellikle ayak yariklarinda cerrahi tedavinin erken yapilmasi parmak deformitelerini &nleyebilir. Basitge yarigin cildinin
¢ikarilmast ve dokularin bir araya getirilerek dikilmesi her zaman en iyi sonucu vermez. Cerrahi tedavi yonteminin olgunun ozelliklerine gore
segilmesi gerekir. Bazen de en iyi sonug hi¢ ameliyat yapilmamasi ile alinir. Biz burada dogustan yarik el ve ayak deformitesi olan iki olguyu
sunuyoruz. Her iki olguda da bilateral el ve ayak yarig1 vardi. Olgular muayene edilip degerlendirildi ancak bir cerrahi girisim uygulanmadi. ©2004,
Furat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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ABSTRACT

Congenital Cleft Hand and Foot: Review of the Literature and Report of Two Cases

Hand and foot functions of the cases with cleft hand and foot deformity are usually good. Autosomal dominant inheritance is frequently seen in case
the existence of cleft hand and foot history in family. It is necessary in the therapy of the patient with cleft hand and foot both functional improvement
and enhancement of the aesthetical condition, if possible. Early surgical therapy, especially in cleft foot, can prevent toe and finger deformities.
Simply excision of the cleft skin and suturing of the tissues together do not give always best result. Surgical method should be chosen according to the
condition of the case. Sometimes the best solution is achieved when surgery is not performed. We herein presented two cases that had congenital cleft
hand and foot deformity. The both cases had bilateral cleft hand and foot. Cases were examined and evaluated but any surgical process was not
performed. ©2004, Firat Universitesi, Ti ip Fakiiltesi

Key words: Cleft hand, cleft foot, indication, surgical technique.

Seyrek rastlanan konjenital deformiteler arasinda olan yarik el
ve yartk ayak deformiteleri yaklagik 1/90.000 siklikta
goriilmektedir (1,2). Olgularin ortadan baglayarak bir veya
birden fazla parmaklarinin bazen metakarp ve metatarslarla
birlikte dogustan eksikligi soz konusudur. Parmak eksiklikleri
kural olarak hem elde hem de ayakta ilk dort parmakla
sinirlidir. Hastaligin en agir formunda besinci parmak haricinde
tim parmaklar eksiktir. Cesitli caligmalara gore vakalarin
yaklagik dortte biri ile yarisinda yarik el ve yarik ayak birlikte
bulunmaktadir  (1,3,4). Bunlarin yaninda baz1 nadir
sendromlarla birlikte el ve ayak yarig gorilebilir. Bu
sendromlarin en sik goriileni EEC (ektrodaktili, ektodermal
displazi, yarik) sendromudur (3,5). EEC sendromunda yarik el
veya ayak disinda nazo-lakrimal kanal tikaniklig1, yarik dudak
- damak, irogenital anomaliler, iletim tipi isitme kayb,
mandibulofacial disostosis goriilebilir (6,7).

Yarik el ve ayak deformitesi ilk kez 1575 yilinda
Ambroise Paré tarafindan tarif edilmistir. Hartsinck ise 1970

yilinda bugiinkii Hollanda Guyanasi’nda yarik el ve ayak yarigi
bulunan olgulart tanimlamistir. Bu bdolgeye Afrika’dan
getirilmis zenci ailelerde gérdiigiinden bu kisilere ‘iki parmakl
zenciler’ adin1 vermistir (1,3,5). Tarihsel gelisim i¢inde bu tip
dogumsal anomalilere split hand-foot, lobster claw,
ectrodactyly gibi gesitli isimler verilmis olup giintimiizde yarik
el-ayak (cleft hand-foot) terimi yerlesmistir.

Yarik el-ayak olgularinda ailesel gegis olasiligi farkli
caligmalarda %4 ile %45 arasinda oldukg¢a biiyiik oranlarda
degismektedir (1,4). Ailesel gecis olan vakalarin ¢ogunda
inkomplet otozomal dominant gegis tarif edilmistir. Ayrica
otozomal dominant gecislerde germinal mozaisizm olabilecegi
de ileri siiriilmiistiir (8). Yarik olgulart erkeklerde daha sik
goriilmesine ragmen X-kromozomuna bagli gecis bildirilen
yaymnlar fazla degildir (3,4,9). Kromozom analizi yapilan
olgularda kromozomlarda karmagsik yer degistirmeler ve
7q21.2-7q21.3 kromozom bdlgesinde eksiklikler bildirilmistir

(6).
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Tablo 1. Tipik yarik el ile “atipik yarik elin” klinik &zelliklerinin karsilastiriimasi. (5)
Tipik yarik el Symbrachydactyly (atipik yarik el)

Genetik Otozomal dominant Sporadik

Etkilenen ekstremite 1-4 ekstremite Genellikle bir el, genellikle ayaklar etkilenmez

Yarik V seklinde yaritk U seklinde yarik

Giidiik parmak Goriilmez Bazen goriiliir

Sindaktili Ozellikle birinci webde -

Metakarp Eksik metakarp goriilebilir. Genellikle etkilenmez
Yarik El

Tiim dogustan el anomalilerinin yaklagik %2.6’smn1 yarik
el olusturmaktadir (10). Yarik el deformiteleri ilk olarak tipik
ve atipik olarak smiflandirilmistir (1). Ancak 1992 yilinda
Paris’te yapilan 5. El Cerrahisi Kongresinde atipik yariklar bu
gruptan ¢ikartilmig ve bu deformitelere “symbrachydactyly”
ad1 verilmistir. Bu nedenle giiniimiizde yarik el deformitesi
terimi sadece tipik yariklar i¢in kullanilmaktadir (3). Yarik el
ile symbrachydactyly arasindaki farklar Tablo 1’de
gosterilmistir (5).

Yarik el anomalisi i¢in deformitenin derecesine,
etkilenen parmaklara gore pek ¢ok simiflama yapilmistir (4,5).
En ¢ok kullanilanlar1 Flatt’in eksik olan metakarp ve
parmaklara gore ve Manske’in bas parmak ile ona komsu
parmak araligina gore yapmis olduklart smiflamadir.
Manske’in siniflamasi yapilacak cerrahiye yol gostermesi
acisindan 6nemlidir. Bu siniflamanin elde fonksiyonel agidan
en 6nemli bolge olan bagparmak ile diger parmaklar arasindaki
mesafeyi dikkate almasi gecerliligini artirmaktadir (5).
Siniflamada bes grup olusturulmus ve ikinci grup iki alt gruba
boliinmistiir (Tablo 2).

Tablo 2. Bas parmak araligina gére Manske ve Halikis’in santral
eksiklik siniflamasi. (5)

Karakteristik
Bagparmak araligi daralmamus
Bagparmak aralif1 hafif¢e
daralmig
Bagparmak aralig1 ¢ok daralmis
Bas ve isaret parmaklari birbirine
yapismis, bagparmak araligi
kapanmis
Isaret parmak eksik, bagparmak
aralig1 yarik ile birlesmis
Bagparmak eksik, ulnar
parmak(lar) mevcut, bagparmak
araligi mevcut degil

Tip Tanim
1 Normal web
IIa Hafif daralmis

1Ib Cok daralmis
111 Sindaktili

v Birlesmis web

A% Web yoklugu

Sadece tek ulnar parmagin kaldigi en agir yarik
formunun diginda genellikle el fonksiyonlari iyidir. Bu yiizden
Ozellikle ileri yastaki hastalar fonksiyondan c¢ok estetik
amagclarla hekime basvurmaktadirlar.

Parmak eksigi olmayan veya tek parmak eksigi olan el
yariklarinda (Manske I) fonksiyon iyidir ve yarigin kapatilmasi
ameliyati el fonksiyonunu bozmadan estetik diizelme saglar.
Yarigin kapatilmasi i¢in Barsky’nin tarif ettigi distal tabanl
altigen sekilli flep ile parmak arasi olusturulmas: ve gerekirse
buna Z plasti eklenmesi en ¢ok kullanilan yontemdir (Sekil 1).
Metakarpal artiklar veya c¢apraz duran kemikler yarigin
kapatilmasini engelliyorsa bunlar eksize edilebilir. Ameliyattan
sonra yarigin genislememesi ve metakarplarin stabilitesi igin
derin transvers metakarpal ligament onarilmalidir. Bu onarim
yarigin her iki tarafindaki parmaklarin A1 pulleylerinden hazir-

lanan fleplerle gergeklestirilebilir. Alternatif olarak uzun olarak
alman fascia lata greftini kemiklerin etrafindan gegirip 8
seklinde baglayarak metakarplar arasi bag onarimi yapilabilir.

&
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Sekil 1. Altigen flep ile parmak arasi olusturulan basit yarik
kapatma teknigi.

Yarik eli olan hastalarda birinci parmak araliginda
sindaktili olmasit elin fonksiyonunu etkileyen O6nemli
faktorlerden biridir. Sindaktilinin hafif oldugu olgularda
(Manske IIa) dort flep Z plasti ameliyati yeterli olurken daha
agir durumlarda (Manske IIb, III) sindaktilinin agilmasi, yarik
alandaki dokunun birinci parmak araligma aktarilmasi, ikinci
parmagmn ulnar tarafa transpozisyonu yapilarak yarigin
kapatilmas: ameliyatlar1 gerekmektedir.

Bu yontemlerden biri olan Snow-Littler ameliyatinda
yarik alaninda palmar tabanli bir flep hazirlanir. Birinci parmak
sindaktilisi agilir. Flep birinci parmak arahigina aktarilir. Tkinci
parmagin norovaskiiler yapilart korunarak metakarp tabana
yakin kesilir ve parmak iigiincii metakarp tabanina aktarilir
(Sekil 2,3). Ugiincii metakarpmn olmamasi durumunda ikinci
metakarpin tabana yakin kismindan kama tarzinda bir parca
¢ikarilarak parmagimn ulnar tarafa yonlendirilmesi saglanir. Bu
operasyon ile elin hem yarigi giderilirken hem de kavrama
fonksiyonu diizelir.
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Sekil 2. Snow Litter ameliyati: Birinci parmak araligindaki
sindaktili agilirken yarik alandaki deriden flep kaldirihr.

Sekil 3. Yarik alandan kaldirilan flep ile basparmak arahgi
olusturulur.

Sadece iki parmagi olan yarik el (Manske IV)
fonksiyonel olarak genellikle iyidir. Metakarplar arasmdaki

Okur ve Ark.

yarigr kapatmak elin genis kavrama fonksiyonunu o6nemli
olciide bozacaktir. Bu yiizden iki parmakli olgularda kapatici
cerrahi girisim yapilmamas:t ve metakarplar arasi yarigin
korunmas: fonksiyon agisindan gereklidir.

Tek parmakl olgularda (Manske V) elin fonksiyonu iyi
degildir. Bu hastalara mevcut olan 5. parmagin karsisina ayak
parmagi aktarilarak kavrama ve c¢imdikleme hareketlerini
yapabilmesi saglanabilir (11).

Yarik Ayak

Ayak yarigi olgularinda hemen daima iki tarafli yarik
mevcuttur, tek tarafli olgular olduk¢a nadir goriilir (7, 12).
Yarik ayak deformitesi etkilenen parmak ve metatarslara gore
Blauth ve Borisch (2) tarafindan radyolojik olarak siniflanarak
alt1 tipe ayrilmistir (Tablo 3). Ancak bu smiflamanin diginda
merkezi polidaktili ile birlikte goriilen yarik ayak deformiteleri
de mevcuttur. Ayrica bazi tip VI yariklarla birlikte tibial aplazi,
bacak diastazi goriilebilir. Bu son durum yarik yapisinin ayagi
ve ayak bilegini ge¢ip bacaga kadar ulastigini gostermektedir.

Tablo 3. Yarik ayagin teratolojik siniflamasi. (2)

Tip Tanim

1 Normal metatarslar, 2-4. parmaklardan birinde kismi
veya tam eksiklik

11 Bes metatars, metatarslarin birinde hipoplazi veya
sinostoz, bir veya iki parmak eksik

111 Dort metatars var, bazilar hipoplastik, iki veya iig

parmak eksik, metatarslarda sinostoz sik

v Ug metatars var, ortadaki ii¢ parmak eksik, 1.2.
metatarslarda sinostoz, tarsal kemik aplazileri (orta
kiineiform)

v Dis yanlardaki iki metatars ve iki parmak mevcut,
tarsal aplazi ve sinostoz

VI Besinci metatars ve parmak var, kiiboid, kiineiform
ve navikiiler kemiklerde sinostoz

Ayak yariginin tedavisinde amag¢ yiirime bozuklugu
olmamasi, yirirken agri olmamasi ve hastanin normal
ayakkabi giymesi yaninda goriinimiin de miimkiin oldugu
kadar diizeltilmesidir.

El yariginda oldugu gibi ayak yariginda da parmak eksigi
olmayan veya bir parmagm eksik oldugu durumlarda yarigin
kapatilmas1 hem estetik hem de fonksiyonel agidan en iyi
sonucu verir. Ayakta da parmak arasini olusturmak i¢in altigen,
tiggen ve benzeri flepler kullanilarak basit yarik kapatilmasi
ameliyat: yapilabilir.

Yarik ayagin en agir formu olan tek parmakli ayaklarda
ayagm On tarafina yonelik olarak fonksiyonel veya estetik
diizeltme ameliyatlar1 yapilamaz. Ancak bazi olgularda ayagin
fonksiyonuna yonelik olarak asil tendon uzatilmasi gibi
operasyonlar gerekebilir (11).

Yarik ayagin cerrahi tedavisinde asil tartigma konusu iki
ya da ii¢ parmakli ayaklar: olan olgulardir. Cogu yazar diiz
cizgi seklinde veya dortgen fleplerle yarik ayagin
kapatilmasini, basparmagin valgus deformitesi i¢in eklem
kapsiilii serbestlestirilmesi ve Kirschner teli ile tespit veya
gerekli  olgularda  metatarsal  osteotomi  yapilmasini
savunmaktadirlar  (11-13). Ancak ozellikle bazi Japon
aragtirmacilar bu operasyonlarin estetik sonuglarini yetersiz
bulmaktadir. Yarigin dogrudan kapatilmasi ayak genisligini
azaltmakta ve mevcut parmaklarin yarigin oldugu yere dogru
egrilmesini kolaylastirmaktadir (14,15). Sumiya ve Onizuka bu
sorunu gidermek i¢in yarik bélgesinden volar tabanl bir cilt
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flebi kaldirmislar ve bu flepten parmaklar hazirlayarak ayagin
estetik durumunu diizeltmislerdir (14). Bu operasyonun ilk
seansinda yariktan hazirlanan ventral tabanli bir flep ayak
ucuna dogru ilerletilir ve mevcut parmaklarla ayni hizaya
getirilir. Dorsalde agik kalan alana greft konur. Daha sonraki
seanslarda bu flep ikiye ayrilarak parmaklar olusturulur.
Boylece hem eksik ayak parmaklarmin rekonstrilksiyonu
yapilmis olur hem de mevcut parmaklarin orta hatta dogru
kivrilmasi onlenir. Bu yontemin ana dezavantaji ise olusturulan
parmaklarin retraksiyonudur (14). Yarik bdolgenin doku
genisletici ile buyitilmesi ve bu bolgeye silikon blok
yerlestirilerek yarigin doldurulmasi ayak genisligini koruyan ve
parmaklarin yariga dogru egilmesini Onleyen bir baska
yontemdir (15).

OLGU 1

27 yasinda kadin hastada iki tarafli yarik el ve yarik ayak
mevcuttu (Sekil 4).

Sekil 4. Olgu 1’in yarik el ve ayaklarinin gérinima.

Buna eslik eden anomali yoktu. Hastanin aile dykiisiinde
ozellik yoktu. Genetik inceleme yapilmadi. Hasta her iki elini
de rahatlikla kullanmaktaydi. Yiiriimede ve ayakkabi giymede
higbir zorluk ¢ekmiyordu. Bize gelme nedeni tamamen estetik
amagliydi. Yapilan muayenesinde Manske’ye gore sag elde tip
1V, sol elde Tip IIb yarigi mevcuttu. Sag el bas parmak
interfalangial eklem ankiloze idi. Bu parmak fonksiyonlarini
metakarpofalangial eklem ile yapabilmekteydi. Sol elin 1.
parmak araliginda daralma vardi. Ugiincii metakarpal kemigin
ulnar tarafa deviasyonu nedeniyle yarik genislemisti (Sekil 5).

Sekil 5. Olgu 1'in yarik ellerinin radyografik gérinimu.

Okur ve Ark.

Her iki ayakta Blauth tip IV yarig1 vardi. Sagda daha
fazla olmak iizere her iki ayak bas parmak distal falanksta
valgus, dis yan parmaklarda da varus deformitesi mevcuttu.

Hastanin  sadece sol eline Snow-Litter ameliyati
yapilmasi planlandi ve hasta ile goriisiildii. Ancak bu tedavi
hasta tarafindan kabul edilmediginden ameliyat yapilamadi.

OLGU 2

13 yasinda erkek hasta hem ellerinde hem de ayaklarinda yarik
nedeniyle bagvurdu (Sekil 6). Ailesinde benzer deformitesi
olan kimse yoktu. Muayenesinde her iki elde Manske tip IV
yarik, her iki ayakta Blauth tip V yarik saptandi. Hastanin
ayaklarma 10 yasindayken ortopedi kliniginde yarik
kapatilmasi, parmaklardaki varus ve valgus deformiteleri igin
kapsiilotomi ve Kirschner teli ile tespit ameliyati yapilmugti.
Hastanin varus ve valgus deformitelerinin ameliyata ragmen
devam ettigi, ama yiirimesinde bir sorun olmadig1 saptandi
(Sekil 7). Hasta arkadaglariyla rahatlikla futbol oynadigini
ancak zaman zaman sag ayak asil bolgesinde yara ag¢ildigini ve
bir siire sonra kendiliginden kapandigini ifade ediyordu. Hasta
bir miktar zorlukla da olsa piyasada satilan ayakkabilardan
giyebiliyordu.

Sekil 6. Olgu 2'nin yarik ellerinin gériinimu.

Sekil 7. Olgu 2'nin ayak parmaklarindaki varus ve valgus
deformitelerinin gegirmis oldugu yetersiz ameliyattan sonraki
gorinima.

Hastanin elleri fonksiyonu iyi olan iki parmak seklinde
idi. Rahatlikla yaz1 yazabiliyor ve giinlik islerini
yapabiliyordu. Eller igin bir ameliyat diisiiniilmedi. Ayak
parmaklarindaki deformiteler igin hastanin 6 ayda bir kontrold,
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ayakkab1 giymede zorluk veya ayakta yara acilmasi
sikayetlerinde artma durumunda ayak daraltilmasi ve birinci
parmak distal falanks amputasyonu yapilmasi 6nerildi.

TARTISMA

Yarik el tedavisinde el cerrahisinin genel prensipleri uygulanir.
Amag etkili tutma ve kavrama fonksiyonu olusturulmasidir.
Bununla birlikte yarik el ve ayak anomalisine sahip olan
ozellikle geng ve eriskin hastalar fonksiyondan ziyade
goriinimden sikayet¢idirler. Bu hastalar ellerini devaml
saklama egilimindedirler. Bu ylizden yarik el ve ayag: olan
hastalara fonksiyonu iyilestirici girigsimler yapilirken etkilenen
ekstremite estetik agidan da degerlendirilmeli ve miimkiin olan
en iyi hale getirilmelidir.

Cerrahi tedavide olgudaki bozukluklara gore yarigin
kapatilmasi, sindaktilinin agilmasi, bas parmak adduksiyon
kontraktiiriiniin diizeltilmesi, delta falanksin diizeltilmesi ve
transvers kemiklerin ¢ikartilmasi islemleri yapilir.

Yarik el cerrahisi degisik zamanlarda yapilmaktadir.
Sindaktili ag¢ilmasi, yarik kapatilmasi ve flep ameliyatlar
genellikle 2. yasta yapilirken rotasyon osteotomileri igin 5-6
yas civari uygundur (3).
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