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Makrodistrofi lipomatoza: Olgu sunumu
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OZET

Makrodistrofi lipomatoza ayagin yumusak doku ve ozellikle de
metatarslarin distalindeki osse6z elemanlarimin agirt biiyiimesi ile
karakterize lokal jigantizmin nadir goriilen bir tiridiir. Bu durum
stklikla ilerleyicidir ve ayakta goriilme sikhig ele gére ¢ok daha azdir.
Tedavisindeki amag, ayakkabr giyme sorunu olugturmayan, kozmetik
goriiniimii kabul edilebilir, agrisiz, fonksiyonel bir ayak elde etmektir.
Fonksiyon ve goriiniim acisindan farkhihiklar: nedeniyle el ve ayak
makrodaktililerinde cerrahi teknikler farklilik gosterir. Cok nadir
goriilen ayak yerlesimli makrodaktililerde herhangi bir teknik
tammlanmanug ve basit el makrodaktili tedavi teknikleri kullantlmigtir.
Bu yayinda, parmak amputasyonu ve yumugak doku kiiciiltmest uygu-
lanan bir yasindaki bir kiz cocugunun sonuglar: degerlendirildi.
Anahtar sozciikler: Lokal jigantizm, makrodistrofi lipomatoza, makro-
daktili.

SUMMARY

Macrodystrophia lipomatosa:a case report

Macrodystrophia lipomatosa is a rarley seen type of localized gigan-
tism, characterized by the overgrowth of soft tissues and especially the
osseous elements placed distally of the metatars. The condition is often
progressive and the incidance of the situation for the hand is much
more than that of foot. The goal of treatment is to produce a painless,
cosmetically acceptable and a functional foot that can accomodate
regular shoes. The techniques used in the hand and foot macrodactyly
syndromes differs from each other for they cause different functions
and cosmetics. In literature, there is no specifically used and descriced
surgical technique used for the unsual foot oriented macrodaytyly syn-
dromes and instead simple hand macrodactyly treatment techniques
have been used.

In this study, the clinical results of a one year old girl who underwent
digit amputation and soft tissue debulking prosedure are evaluated.
Key words: Local gigantism, macrodystrophia lipomatosa, macro-
dactyly.

Makrodistrofi lipomatoza ayagin yumusak doku ve
ozellikle de metatarslarin distalindeki ossedz elemanlari-
nin agir1 biiyiimesi ile karakterize lokal jigantizmin nadir
goriilen bir tiiriidiir. El ya da ayak parmaklarindaki tiim
mezenkimal dokularda ilerleyici biiyiime, fibroadipoz
dokuda orantisiz artigla kendini gosterir. (1-3) ilk olarak,
1925 yilinda Feriz tarafindan alt ekstremitenin lokal ji-
gantizmi olarak tanimlanmis ve “makrodistrofia lipoma-
tosa” adin1 vermistir. 1960'ta Golding ayni adlandirma-
nin Ust ekstremite icin de kullamlabilecegini ileri siir-
miigtiir. Hastalik genellikle dogumda saptanir. Bu durum
siklikla ilerleyicidir ve noral elemanlan daha az ilgilen-
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dirmesi nedeniyle elde kargilagilan makrodaktili olgula-
rindan farklidir. Etyolojisi giiniimiizde hala netlik kazan-
mamis olup mutasyonla olugabilecegi ileri stiriilmiigtiir.
(4,5) Literatiir arastinnldiginda konu ile ilgili sinirh sayi-
da olgu sunumlar goze carpmaktadir.

Olgu Sunumu

Hasta ilk olarak 20 giinliik iken sag ayak 2.3.4. par-
maklarinda sekil bozuklugu ve digerlerine gére asin bii-
yiikk olmasi nedeniyle poliklinigimize getirildi. Gebelik
anamnezinde bir 6zellik saptanmadi ve aile hikayesi ne-
gatifti. Olas: diger sistem patolojileri acisindan gerekli
konsiiltasyonlarn yaptirildi ve normal bulundu. Hastanin
yapilan lokal fizik muayenesinde sag ayak 2.,3. ve 4.
parmaklarinin diger parmaklara gore asint derecede bii-
yiik oldugu, sekillerinin bozuk oldugu ve ayak tabaninda
ayagin ortasina kadar uzamim gésteren yumusak doku
sisliginin oldugu goriildii. Aileye olasi klinik seyir ve ge-
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Resim 1: Olgunun ameliyat éncesi klinik géruntimi. (a)
onden. (b) yandan, (c) alttan.

rekebilecek cerrahi miidahaleler hakkinda bilgi verilerek
hasta takibimize alindi. Ucer aylik periyodlarla yapilan
kontrollerinde 3. parmaktaki ve ayak tabanindaki biiyi-
menin On plana ¢iktifi goriildi. Hastann yiirime ¢agi
geldiginde (1 yas) ayak plantar yiiziindeki yag yastigi

Resim 2: Olgunun ameliyat 6ncesi radyografik goriiniimii. (a)
on-arka, (b) yan

yiiziinden yiiriime dengesini saglamadaki giliclik ve
ayakkab1 giyme sorunundan dolay1 cerrahi tedavi plan-
landi. (Resim 1) Bu amagla sag ayagin 6n-arka ve yan
grafileri alindi. (Resim 2) Radyografilerde yumusak do-
ku miktarinda artma oldugu, metatarslarin etkilenmemis
oldugu, 2., 3. ve 4. parmak falankslarinda asir1 bilyiime
oldugu goriildii. 2. ve 4. parmaklardaki falanks biiyiime-
si orta ve distal falankslara lokalize iken 3. parmakta her
li¢ falanksta da agirt bitylime saptandi. Cerrahi planlama
esnasinda aile ile goriistldii, 3. parmagin ampute edile-
cegi ve ayak tabanindaki sisligin alinacagi, 2. ve 4. par-
maklarin ise bu haliyle ayakkabi giyme sorunu olugtur-
mayacag i¢cin takip edilerek klinik seyirlerine gore bu
parmaklara ileride tekrar bir cerrahi miidahale yapilabi-
lecegi konusunda bilgilendirildi.

Gerekli ameliyat hazirliklarini takiben genel anestezi
altinda hastanm sag uyluk bolgesine pnoématik turnike
uygulandi. 3. metatarsin 1/3 distalinden baglayip 3. par-
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Resim 3: Olgunun ameliyat sonrasi son takipteki radyografik
gbrunamii. (a) 6n-arka, (b) yan

mag1 i¢ine alacak sekilde balik agz1 insizyonla girildi ve
insizyonun plantar yiizdeki kolu ayak tabaninin ortalari-
na kadar ilerletildi. 3. parmak proksimal falanksinin bii-
yiime plag: korunacak sekilde miimkiin olan en proksi-
mal seviyeden osteotomize edilerek 3. parmak ampute
edildi. Komsgu parmaklarin ileride gelisebilecek agisal
deformitelerini nlemek amaciyla 3. metatarsofalangeal
eklem biittinliigii 6zellikle korundu. (Resim 3) Ayak ta-
banindaki lipomat6z karakterdeki yumusak doku kitlesi
total olarak eksize edildi. Turnike agilarak titiz bir he-
mostaz saglandi. Fazla cilt dokular1 kontrollii bir sekilde
eksize edilerek katlar separe dikislerle kapatildi. Elastik
bandaj uygulandi. Eksize edilen dokularin tiimii patoloji-
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Resim 3: Olgunun ameliyat sonras: son takipteki klinik
goniniimil. (a) 6nden, (b) alttan

ye gonderildi. Ornegin patolojik incelemesinde diizenli
yapida yag, bag ve noral doku elemanlar izlendi.
Ameliyat sonras1 donemde plantar yiizde yara dudak-
larinda yer yer 0.5cm'e varan cilt nekrozu geligti. Polik-
linik sartlarinda 1slak pansumanlarla takip edilerek so-
runsuz iyilesme saglandi. Baska komplikasyon goriilme-
di. Hasta heniiz yarasi tam olarak kapanmadan yiiriime-
ye bagladi. Ameliyat sonras1 9 ay takibi olan hastada yii-
riime ve ayakkabi giymede sorun yasanmazken bu siire
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icerisinde lezyon alaninda lokal niiks saptanmadi ve aile
ayagin kozmetik goriinlimiinden olduk¢a memnundu.
(Resim 4)

Tartisma

Makrodistrofi lipomatoza literatiirde aym zamanda
kismi akromegali, makrozomi, elefantiyazis, megalodak-
tili, daktilomegali, makrodaktili ve lokal jigantizm ola-
rak ta adlandinlmaktadir. Hastalik cinsiyet farki gézet-
mez ve iki tarafli tutuluma ¢ok az rastlanir.(2) Barsky,
klinik seyri acisindan hastalifin iki tipi oldugunu bildir-
migtir; statik tipte, makrodaktili dogumda goze carpar ve
biiylime diger parmaklarla orantilidir. Progresif tipte ise
ilgili ekstremitede, genellikle 2 yagindan sonra ortaya ¢1-
kan agresif ve orantisiz bir bilyiime gozlenir. (2,4,5) Bi-
zim olgumuzda deformite dogumda mevcut olmasina
ragmen progresif tipte bir gelisme gosterdi ve takiplerin-
de o6zellikle 3. parmaktaki ve ayak tabanindaki agir1 bii-
yiimenin 6n plana ¢iktig: goriildii.

Hastalifin ayiric1 tanisinda nérofibromatozis tip-1,
fibrolipomatoz hamartom, lenfanjiyomatozis, hemanji-
yomatozis, idiopatik jigantizm, Klippel-Trenaunay-We-
ber sendromu, Maffuci sendromu ve Proteus sendromu
g6z Oniinde bulundurulmalidir. (5,6,7) Norofibromato-
ziste karsilagilan makrodaktili siklikla iki taraflidir ve
otozomal dominant gecis Ozellifi gosterir. Tanida pato-
lojik kesitlerde pleksiform nérofibromlarin goriilmesi
patognomoniktir, (5) Fibrolipomatoz hamartom ozellikle
fibroadip6z doku igerisinde yer alan mezenkimal ele-
manlarin tek tarafhi orantisiz biiyiimesidir, Herediter ge-
¢is gostermez ve siklikla birinci ve ikinci parmaklar il-
gilendirir. Metatarslar ve falankslarda anormal bir biiyii-
me goézlenir ve bu hastalikta bagka bir anomali bulun-
maz. Fibrolipomatoz hamartomu makrodistrofi lipoma-
tozadan ayn bir patolojik antite olarak kabul etmeyen
otorler de mevcuttur. (5) Lenfanjiyomatoziste genig ve
yaygin siglik ve gode birakan 6dem vardir. Hemanjiyo-
matoziste ise T2 agirlikli MRI kesitlerinde kurtguk gek-
linde yiiksek sinyal yogunluklu alanlar izlenir. Her iki
hastalikta da kemik biiyiimesi goriilmez. Idiopatik jigan-
tizm, herediter olmayan orantilt bir bitylimenin goriildii-
gii, sikhikla ayakta ikinci sira kemiklerini ilgilendiren bir
durumdur. Ayak tirnaklari normaldir, kemik digindaki
dokularda biiyiime gézlenmez. Yumusak dokularin veya
kemiklerin hipertrofisine kapiller hemanjiom ve varikdz
venlerin eglik ettigi bir diger durum ise Klippel-Trenau-
nay-Weber sendromudur. Belirgin cilt lezyonlan vardar.
Klippel-Trenaunay-Weber sendromuna benzemekle be-
raber Maffuci sendromunda yumugak dokuda varisler iz-
lenmez. (7,8) Proteus sendromu ise, ¢esitli malformas-

yonlarin ve multipl yumusak doku biiyiimelerinin bir
arada goriilebildigi, herediter olmayan hamartomattz bir
hastaliktir. Siklikla bilateral ayak jigantizmi ve bazen he-
mihipertrofi ile karsimiza ¢cikmaktadir. Avug i¢i ve ayak
tabanmin cildi genellikle hiperkeratotiktir. Metatarslar
ve falankslar her zaman etkilenmis olup orantisiz bir ge-
kilde biiyiimiislerdir. Ayak parmaklarindaki tirnak degi-
siklikleri ise dikkat ¢ekicidir. Bu durumla birlikte gorii-
len yaygin hemanjiomatozis birlikteligi klinikte Kasa-
bach-Merritt sendromu olarak da bilinmektedir. (9,10)
Aynica makrodistrofi lipomatozada bagirsaklar da dahil
olmak iizere diger dokularda da lipomatoz birikimler
olabilir. Kafatasi anormallikleri, pigmente nevuslar ve
akciger kistleri hastali3a eslik edebilir. (2,7) Biz de ken-
di olgumuzun ayirict tanisi agisindan gerekli konsiiltas-
yonlarim1 yaptirdik ve teshisi histopatolojik olarak ta
dogruladik.

Lokal jigantizmin tedavisi cerrahidir ve cerrahideki
temel amac¢ ayagin fonksiyonlarini koruyarak kozmetik
fayda saglamak ve ayakkabi giyme sorununu ortadan
kaldirmaktir. (2,4-6) Ancak, cerrahi diizeltmeler kotii
kozmetik sonuglar dogurabilir, rekiirrens, cilt nekrozu ve
enfeksiyon riskleri azimsanmayacak kadar yiiksektir. (5)
Cerrahi tedavi esnasinda parmagin uzunlugunda ve par-
mag1 cevreleyen yumusak doku fazlaligimin azaltilmasi
sirasinda dolagimin ve duyunun korunmasina dzen gos-
terilmelidir. Literatiirde cesitli cerrahi yontemler tanim-
lanmigtir. Bunlar arasinda yumusgak doku azaltilmasi, fa-
lankslarin veya parmaklarin amputasyonu, sira amputas-
yonu, fizyel rezeksiyon ve midtarsal ya da daha proksi-
mal bir seviyeden amputasyonun yapilmasi gibi secenek-
ler vardir.(1,5,11)

Ayagin makrodaktilisine ait sorunlar, 6n ayak ve par-
maklarin uzunluk, genislik ve yliksekliklerinden kaynak-
lanmaktadir. Yumusak doku kiigiiltme ameliyatlarinin
tek bagina uygulanmasi, ayak boyutlarini kii¢iiltmede ki-
sa donemde basarili iken uzun dénem takiplerde basari-
sizdir. (4) Rechnagel 6 makrodaktili olgusuna baglangi¢
tedavisi olarak yumusak doku kii¢iiltmesi uygulamis ve
vakalarin tamaminda ileriki dénemlerde amputasyon ih-
tiyact dogmustur. (4) Yumusak doku kiiciiltme prosedii-
riiniin tek bagma uygulanabilmesi i¢in, kemiksel tutulu-
mun hi¢ yada minimal oldugu gelisimini tamamlamus ol-
gularda endike oldugu kabul edilmektedir. Bizim olgu-
muzda 2. ve 4. parmaklarda falangeal diizeyde minimal
bir kemiksel tutulum vard: ve bu haliyle ayakkab: giyme
sorunu olusturmayacaklar1 diisliniildii. Ayrica bu par-
maklardaki biiyiime ameliyat oncesi bir yillik takip siire-
cinde ¢ok agresif bir gelisme gostermedi. Bundan dola-
y1, ileride sadece bir yumusak doku kii¢iiltmesi ile par-
maklarin korunarak diizelme elde edilebilecegi ve daha
kabul edilebilir bir kozmetik goriiniim saglanabilecegi
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diisiincesiyle miidahale edilmedi.

Ayagin uzunlufunun artmasi metatars ve/veya fa-
lanks diizeyinde gerceklesir. Falanjektomi, epifizyodez
ve falangeal diafizin kisalilmas: muhtemel tedavi sece-
nekleri arasindadir. Barsky, falanks kisaltmasim statik
makrodaktililerde artrodez, progresif makrodaktililerde
ise amputasyon ile saglamistir. Tsuge ise distal falanks
eksizyonu ve dorsal flep ile yumusak doku rekonstriiksi-
yonu saglayarak bu kisaltmay1 yapmustir. Kotwal ve Fa-
rooque ise mid falanksin ¢ikartilmas: islemini uygula-
muglardir. (4,7,11) Biz ise kendi vakamizda 3. parmagi
agresif bir seyir gostermesi nedeniyle proksimal falank-
sin proksimal metafiz seviyesinden ampute ederek ki-
saltma yapmay1 uygun gordiik. Literatiirde epifizyodez
isleminin uygulanma yag1 konusunda netlik yoktur, dola-
yisyla biz de heniiz literatiir destegi yeterli olmayan bir
teknigi hastamizda uygulamak istemedik.

Hastaligin genel 6zelligi a¢isindan, vakalarin yarisin-
dan fazlasinda metatarsal tutulum oldugu literatiirde bil-
dirilmigtir. (4) Metatarsal tutulumun oldugu durumunda
sorunun ¢6ziimii daha karmasik hale gelmektedir. Bu du-
rumda uygulanan bir epifizyodez olgunun klinik agresi-
vitesine gore ya metatarslarin agin kisa kalmasina neden
olmakta yada yetersiz kalmaktadir. Metatars diafizinin
kisaltilmasi islemi kisa donemde ¢ok iyi sonug verse bi-
le, ileri donemlerde yeni bir kisaltmaya ihtiya¢ duyulabi-
lir ve bu operasyonun ayagin genisligine herhangi bir et-
kisinin olmamasi, bir dezavantajdir. Metatars tutulumu-
nun asir1 oldugu hastalarda en iyi ¢oziimiin sira eksizyo-
nu oldugu belirtilmektedir. (4-6,11) Bizim olgumuzda
metatars tutulumu yoktu.

On ayagin veya parmagin biiyiikliigiiniin ¢ok agir ol-
madig1 durumlarda, ayak parmag erigskin boyutuna ulas-
tiginda falangeal epifize epifizyodez uygulanmasi ve ge-
rektiginde yumusak doku kiiciiltmesi Onerilmektedir.
Topleski ve ark., 11 makrodaktilik parmagin 9’unda acik
epifizyodez ve yumusak doku kiiciiltmesi uyguladiklar
hasta grubunda 2 yillik takip siireci i¢erisinde proksimal
falanksin boyutunun degismedigini bildirmislerdir. (6)
Bizim olgumuzun 2. ve 4. parmag: klinik seyrine gore
ileride bu tedavi segenegine aday olabilir.

Ameliyatin hangi yasta yapilmasi gerektigi sorusu-
nun yanit1 hastaligin klinik goriiniimiinde saklidir. Hafif
vakalarda hasta durumundan sikayetgi olmayabilir ve
ayakkabi giyme sorunlan baglayana kadar beklenebillir.
Ancak agir olgularda hasta 6 aylik olana kadar opere
edilmelidir. Bu tiir hastalarda ¢cocugun biiyiimesini bek-
lemenin saglayacag1 bir avantaj yoktur. Yas biiylidiikce,
gerekebilecek sira rezeksiyonu ameliyatinin tarsometa-
tarsal eklem olgunlasmasi1 nedeniyle daha gii¢ olacag
unutulmamalidar.(4)

Sonug olarak, nadir gériilen bu patolojide bagarili bir
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sonug elde etmek i¢in klinik tipinin tayin edilmesi 6n
sarttir. Olgular mutlaka eslik eden patolojiler agisindan
aragtirilmalidir. Klinik seyirin olgudan olguya degigken-
lik gosterebilecegi unutulmamali ve cerrahi girisim icin
¢ok aceleci davranilmamalidir. Parmak amputasyonu uy-
gulanan olgularda bizim olgumuzda uyguladifimiz gibi
komsu parmaklarin siire¢ i¢erisinde sekonder deformite-
lerine yol agmamak amaciyla metatarsofalangeal eklem-
lerinin korunmas1 gerektigini diisiiniiyoruz. Ozellikle
plantar bolgeye yapilan girigimler sonrasi cilt nekrozu-
nun olast bir komplikasyon oldugu g6z 6niinde bulundu-
rulmalidir. Biiyiiyen ve gelisen bir cocuk ayaginda boy-
lesine kompleks bir deformitenin tiim komponentlerinin
tek bir seansta ¢6ziimlenmesi yoluna gidilmemesi, olgu-
nun klinik seyrine gére agsamali cerrahinin tercih edilme-
si gerektigini diisiiniiyoruz.
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