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Osteopetrozisli bir olguda iki taraflı femur boynu kırığı 

Cüneyt şar(1) , Halit Pınar(2), Mehmet Demirhan(1), Önder Yazıcıoğlu(3) 

Çok nadir görülen bir kemik hastalığı olan osteopetroziste kır/klar sık oluşmaktadır. Genellikle alt ekstrem i
tede rastlanan klr/klann cerrahi tedavisinde ise teknik güçlükler bulunmaktadır. iki taraflı femur boynu kır/ğı 
geçirmiş ve gelişen psödoartroz nedeniyle bir kalçasma Pauwels 'in Y osteotomisi uygulanan bir olgu sunul
muştur. 

Anahtar kelime/er: Osteopetrozis, femur boynu kır/ğı. 

Bilatera/ femora/ neck fracture in a case of osteopetrosis 

In osteopetrozis, a rare disorder, fractures are quite common and usually involve the lower extremities. 
Surgical treatment presents technical problems. We present a case of osteopetrosis who has undergone a 
Pauwels Y osteotomy for his left hip due to pseudoarthrosis following bilateral fractures of the femoral neck. 
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Osteopetrozis , çok seyrek görülen bir kemik dis
plazisi olup kalsifiye kondroitinin ve primitif kemiğin 
rezorpsiyonunun yetersizliği sonucu oluşmaktadır (5, 
10, 11 ). ilk olarak 1904 yılında Albers Schönberg ta
rafından "Mermer kemik" adı yla bildirilmiş , 1926 da 
ise Karshner osteopetrozis tanımını kullanmıştır(11). 
Tüm kemiklerde aşı rı sert ve yoğun bir yapı bulunma
s ı ile karakterize olan bu hastalıkta kemiğin değişen 
mekanik etkilere adaptasyonu bozulduğundan kolay
ca kırıklar meydana gelebilmektedir. Dominant veya 
resessif olarak geçen kalıtımsal bir hastalıktır. Konje
nital olarak da adlandırılan otozomal resessif tipi ma
lign seyretmekte ve genellikle 10-20 yaşlar arasında 
meduller alanın kapanması ile gelişen pansitopeni 
nedeniyle ölüm görülmektedir. Dominant veya tarda 
tip i ise daha selim seyretmekte ve bazen asempto
matik kalabileceği gibi sıklıkla kı rık oluşumu , kafa çilt
lerini tutan felçler, mandibulada osteomyelit, normosi
tik normokromik anemi, hepatosplenomegali gibi bul
gular göstermektedir. Kemiklerde yaygın skleroz ve 
metafizlerin kadeh şeklinde genişlemeleri tipik radyo
lojik bulgularıdır (2, 5, 11 , 10). 

Burada iki taraflı femur boynu kırığı geçirmiş bir 
olgu nadir görülmesi nedeniyle sunulmuştur. 

Olgu Sunumu 
16 yaşındaki erkek hasta sol kalçasındaki ağrı 

ve topallama şi kayeti ile kliniğimize başvurdu . 4 yıl 
önce geçirdiği bir travma sonucu sol kalçasında olu
şan kırık nedeniyle konservatif tedavi görmüş , 2 yıl 
önce ise, yine geçirdiği bir travma sonucu sağ kalça
s ında gelişen kırık nedeniyle başka bir klinikte cerra
hi tedavi görmüş bulunmaktaydı. Yapılan muayenede 
sol kalça hareketlerinin k ısıtı olduğu , ağrı ve topalla
manın bulunduğu görüldü . Radyolojik incelemede 
ise tüm kemiklerde yaygın skleroz ve dansite artı şı, 

uzun kemiklerin medullalarında daralma, sağ kalça
da varusta kaynamış eski bir femur boynu kırı ğı ve 
sol kalçada deplase bir femur boynu kırığı sonucu 
gelişm iş psödoartroz saptandı (Resim 1) . 

Yapılan laboratuvar incelemelerinde kan tablosu
nun normal bulunduğu, serum kalsiyum ve fosfor de
ğerlerinin normal sın ırlar içinde olduğu görüldü . Nöro
lojik muayenede kafa çiflerine ait herhangi bir patolo
ji saptanmadı . Bu bulgularla otozomal dominant os
teopetrozis tanısı konulan hastanan sol femur boy
nundaki psödoartrozun Pauwels'in Y osteotomisi ile 
tedavisi planlandI. 

Osteotomi yapılarak valgize edi len femur üst 
ucunda internal fiksasyon serklaj telleri ile sağ landı 
(Resim 2). Ameliyat sıras ında kemiğin ileri derecede 
sert olduğu ve medullan ı n oldukça daralmış olduğu 

Resim 1: Olgunun ameliyat öncesi görünümü 
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Resim 2: Olgunun osteaıomi yapıldıktan sonraki görünümü 

görüldü. Bu nedenle internal liksasyonun sağlanma
sında oldukça güçlük çekildi. Ameliyat anında yapı
lan radyolojik ve klinik kontrolde psödoartroz düşünü
len bölgede radyolojik olarak görülmemesine karşılık 
oldukça sert bir kallus dokusunun bulunduğu görüldü. 
Tanı histolojik olarak da doğrulandı. Ameliyat sonra
sı hasta pelvipedal alçı ya alınarak bu alçı içinde 2 ay 
süre ile tutuldu. 4 ay sonra yük vermesine izin verildi. 
39 ay takip edilen olgunun son kontrolünde ameliyat 
öncesi kısıtlı olan abduksiyon ve rotasyonel hareket
lerin artmış olduğu , Trendelenburg belirtisinin kaybol
duğu, kırık ve osteotomi bölgesinin kaynamış olduğu 
görüldü. Başta avasküler nekroza ait radyolojik bul
guya rastlanmadı (Resim 3) . 

Resim 3: Olgunun ameliyattan 39 ay sonraki görünümü 

Tartışma 

Osteopetrozisl i hastalarda en sık ortaya çıkan 
problemler özellikle alt ekstremitelerde oluşan kırık-
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lar, koksa vara delormitesi , koksartroz ve gonartroz
dur (1 , 2, 5, 7, 10, 11 ) . Bütün bu problemlerin cer
rahi tedavisinde vurgulanan özellik karşı laşılan tek
nik güçlüklerdir (1 , 2, 3, 4, 5, 6 ). Gerek drilleme, ge
rekse çivileme işlemlerinde kullanılan enstrumanlar
da çeşitli yetersizlikler meydana gelebilmektedir. En
doprotez uygulamalarında ise meduller kanalın ka
palı olması en büyük sorunu olaşturmakta , standart 
cerrahi teknikte modilikasyonlar gerektirmektedir (1) . 
Bizim olgumuzda da aşırı sertl ikteki kemik dokusu 
nedeniyle serklaj için kullanılan drillerin kırıldığı, oste
otomi seviyesini belirlemek için gönderilmek istenen 
Kirschner tellerinin kemiği geçemedikleri görülmüştür . 

Çocuklardaki deplase transservikal lemur kırıkla
rında avasküler nekroz, büyüme kıkırdağının erken 
kapanması , koksa va ra delormitesi ve psödoartroz 
gibi komplikasyonlar sık görülmektedir. interna! lik
sasyonun psödoartroz oranın ı azalttığı , ancak avas
küler nekroz gelişimi üzerine etkili olmadığı , avaskü
ler nekrozun genelde deplasman derecesine bağlı 
geliştiği kabul edilmektedir (3, 4, 5, 8 ). Osteopetro
ziste avasküler nekroz insidansının düşük , buna 
karşılık psödoartroz insidansının yüksek olduğu bildi
rilmektedir (3). Kemik Irajilitesindeki artış nedeniyle 
kırık oluşma eğilimi yüksek olurken, k ırığın deplas
man eğilimi az olmaktadır . Bu nedenle de avasküler 
nekroz insidansı azalmaktadır. Psödoartroz oranının 
yüksekliği ise kallus remodelasyonunun gecikmesine 
bağlanmaktadır( 5, 9). Takip süresince lemur başın 
da avasküler nekroza ait herhangi bir bulguya rast
Ianmaması , bu komplikasyonun az görülmesi konu
sundaki görüşe uymaktadır. 

Bizim olgumuzda radyolojik olarak psödoartroz 
görünümü olmasına karşılık, ameliyat sırasında kı rık 
bölgesinde buna ait bulgulara rastlanamamıştır. Bu 
radyolojik görünümün oluşan yeni kemik dokusunun 
kalsilikasyonunun diğer sklerotik bölgelere göre daha 
az olması nedeniyle ortaya çıktığı düşünülmüştür. 
Osteotomi bölgesinde de ekstremiteye yük verilmesi
ne rağmen son derece zayıl bir tespit yöntemi olan 
serklajda herhangi bir yetersizlik görülmemesi, bura
da radyolojik görünüm ile paralelolmayan bir kayna
manın meydana geldiğini göstermektedir. 

Bu olgudan alınan sonuç, osteopetrozisli hasta
larda cerrahi tedavinin teknik olarak güç olmasına 
karşılık başarılı olarak uygulanabildiğini , kırık iyi leş 
mesinin normalden daha uzun olmasına rağmen 
mümkün olduğunu göstermiştir . 
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