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Osteopetrozis 

A. Sabri Ateşalp(l), Mustafa Başbozkurt(2), Barbaros Baykal(3), Nuri Gültekin(4) 

Osteopetrozis, osteoklastlardaki fonksiyonel defekte bağlı nadir bir kemik displazisidir. Yazımızda, bir olgu 
nedeniyle, bu herediter hastalığı kaynak bilgiler ışığında gözden geçirdik 

Anahtar kelime: Osteopetrozis 

Osteopetrosis 

Osteopetrosis is a rare bone dysplasia which is related to the functional deficiency of the osteoclasts. In 
this article, taking one case as abasis disease is reviewed in the light of existing knowledge. 
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ilk defa 1904 yılında Alber-Schonberg tarafından 
tanımlanan bu kemik diplazisi, 1926'da Karshner ta
rafından osteopetrazis olarak isimlendirilmiştir. Litera
türde bugüne kadar 500 dolayında olgu yayınlanmış
tır (3, 6, 7). Generalize, herediter, bazı otörlere göre 
etyolojisi bilinmeyen, kemiklerde genişleme ve dansi 
te artışı ile karakterize bir hastalıktır. Osteoklastlarda
ki fonksiyonel defekte bağlı olarak kıkırdak ve kemik 
rezorbsiyonu yetersizdir (4, 6). Kemiğin tamamında 
normal yapı ve dansite bozulmuştur. Tamamen skle
ratik , medullas ı kapanmış kemik görünümündedir. 
Metafizlerde genişleme vardır (5, 6). 

Osteopetrozisin konjenital veya malign , tarda ve
ya benign olmak üzere iki şekli vardır. Konjenital tip 
otozomal resesiltir ve mortalite potansiyeli fazladır. 
Bir çoğu doğum anında veya doğumdan hemen son
ra , diğerleri erken yaşta anemi, kanama veya enfek
siyondan ölür. Yaygın şekil olan tarda tipi daha selim 
seyirli olup, otozomal dominanttır. Kliniği asemptoma
tik olup, oluşan patolojik kırıklar nedeniyle ya da baş
ka nedenlerle çekilen grafilerde tesadüfen saptanır 
(1 , 3, 6) . 

Olgu sunumu 
21 yaşında erkek hasta, futbol maçında basit bir 

travma sonucu oluşan sol tibia cisim, sol ayak bileği 
iç ve dış malleol kırıkları nedeniyle yatırıldı. Laboratu
var tetkikleri normal sınırlarda idi. Radyolojik olarak 
tüm vücut kemiklerinde yaygın dansite artımı (Resim 
1), her iki kalça ekleminde coxa vara ve dejeneratif 
artrit (Resim 2) mevcuttu. Nörolojik muayenesinde 
patoloji saptanmadı. Öz ve soy geçmişinde özellik 01-
mayan hastanın kırıklarında açık redüksiyon, internal 
fiksasyon uygulandı. Postoperatif dönemi normal 
seyretti. Kemik biopsisi son ucu osteopetrozis ile 
uyumlu geldi. Ameliyattan 8 ay sonra radyolojik ola
rak kırık kaynaması yeterli bulundu ve internal fiksas
yon materyali çıkartıldı (Resim 3) . 

Resim 1: Toraks grafisinde kem iklerde yaygın dansile a rl ımı 

Resim 2: Pelvis grafisinde bilateral CQxa va ra ve dejeneratif art rit 
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Resim 3: Postaperatif 8. ayda radyolojik görünüm 

Tartışma 

Osteopetroziste yaygın bir problem olan kırıklar , 
kemiğin aşırı Irajilitesinden dolayı kolayca oluşur. Kı
rık hattı genellikle transversdir ve sınırları çok keskin
dir. En sık lemurda, özellikle kalça bölgesindedir. Kal
lus, normal kemikteki gibi oluşur. Ancak iyileşme ol
dukça yavaştır (6) . Femur boynundaki anormal kemi
ğe gelen makaslayıcı kuvvetlerle gelişen coxa varaya 
bağlı coxartroz görülebilir (7). 

Çocukta ve erişki nde radyolojik olarak kemiklerde 
unilorm, yaygın dansite artışı vardır ve kortikal en
dosteal sınır yoktur. Ciddi olgularda kemiklerde rad
yolusent şeritten , kemik içinde kemik görünümü izle
nebilir (4, 6) . 

Adolesan ve erişkin çağda sandwich görünümü 
alan vertebralardaki stress kırıkları na bağlı spondilo
listezis oluşabilir (3, 5) 
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Kemik iliğinin kapanması sonucu anemi ve trom
bositopeni oluşur. Ekstramedullar hematopoezis, le
koeritroblastozis ve ilerleyici hepatosplenomegali gö
rülebilir. Kranial sinirlerin loramenlerinin daralması 
sonucu optik sinir atrolisi ve sağırlık geli şebilir (2, 3, 
6). Maksilla ve mandibulada azalmış lokal kan akımı 
nedeniyle osteomiyelit görülebilir (6). 

Pycnodysostosis, Englemann hastalığı , Pyle has
talığı , artmış kemik dansiteli metal zehirlenmeleri, sili
liz, neoplaziler ve miyelolibrozis ile klinik ve laboratu
var bulgular ışığında ayırıcı tanı gerekir (6). 

Konjenital tipi n tedavisi hayatı tehdit eden anemi
ye yönelik olmalıdır . Kemik iliği transplantasyonu ile 
başarılı sonuçlar alınmı ştır (1 , 6). 

Osteopetrozisli hastaların kır ı kları konvensiyonel 
metodlarla tedavi edilir. Sert kemiğin dril izasyon ve 
internal liksasyonunun zorluk yaratabileceği , kırık iyi
leşmesinin yavaş olduğu unutulmamalıdır (4, 6). 
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