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Osteopetrozisli bir olguda iki tarafli femur boynu kirigi

Ciineyt Sar(!), Halit Pinar?, Mehmet Demirhan(!), Onder Yazicioglu(®

Cok nadir gériilen bir kemik hastaligi olan osteopetroziste kiriklar sik olusmaktadir. Genellikle alt ekstremi-
tede rastlanan kiriklarin cerrahi tedavisinde ise teknik giglikler bulunmaktadir. Iki tarafli femur boynu kirigi
gecirmis ve gelisen psddoartroz nedeniyle bir kalgasina Pauwels'in Y osteotomisi uygulanan bir olgu sunul-

mustur.

Anahtar kelimeler: Osteopetrozis, femur boynu kirigi.

Bilateral femoral 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, cok seyrek goérilen bir kemik dis-
plazisi olup kalsifiye kondroitinin ve primitif kemigin
rezorpsiyonunun yetersizligi sonucu olugsmaktadir (5,
10, 11). llk olarak 1904 yilinda Albers Schonberg ta-
rafindan "Mermer kemik " adiyla bildiriimis, 1926 da
ise Karshner osteopetrozis tanimini kullanmistir(11).
Tum kemiklerde asiri sert ve yogun bir yapi bulunma-
sl ile karakterize olan bu hastalikta kemigin degisen
mekanik etkilere adaptasyonu bozuldugundan kolay-
ca kiriklar meydana gelebilmektedir. Dominant veya
resessif olarak gegen kalitimsal bir hastaliktir. Konje-
nital olarak da adlandirilan otozomal resessif tipi ma-
lign seyretmekte ve genellikle 10-20 yaslar arasinda
meduller alanin kapanmasi ile gelisen pansitopeni
nedeniyle élim gorilmektedir. Dominant veya tarda
tipi ise daha selim seyretmekte ve bazen asempto-
matik kalabilecegi gibi siklikla kirik olusumu, kafa gift-
lerini tutan felcler, mandibulada osteomyelit, normosi-
tik normokromik anemi, hepatosplenomegali gibi bul-
gular gdstermektedir. Kemiklerde yaygin skleroz ve
metafizlerin kadeh seklinde genislemeleri tipik radyo-
lojik bulgulandir (2, 5, 11, 10).

Burada iki tarafli femur boynu kirigi gegirmis bir
olgu nadir gérilmesi nedeniyle sunulmustur.

Olgu Sunumu

16 yasindaki erkek hasta sol kalgasindaki agri
ve topallama sikayeti ile klinigimize basvurdu. 4 yil
once gecirdigi bir travma sonucu sol kalgasinda olu-
san kirk nedeniyle konservatif tedavi gormus, 2 yil
once ise, yine gecirdigi bir travma sonucu sag kalga-
sinda gelisen kirik nedeniyle baska bir klinikte cerra-
hi tedavi gérmis bulunmaktaydi. Yapilan muayenede
sol kalga hareketlerinin kisiti oldugu, agri ve topalla-
manin bulundugu goérildd. Radyolojik incelemede
ise tim kemiklerde yaygin skleroz ve dansite artisi,

uzun kemiklerin medullalarinda daralma, sag kalca-
da varusta kaynamis eski bir femur boynu kirng: ve
sol kalgada deplase bir femur boynu kirngi sonucu
gelismis psodoartroz saptandi (Resim 1) .

Yapilan laboratuvar incelemelerinde kan tablosu-
nun normal bulundugu , serum kalsiyum ve fosfor de-
gerlerinin normal sinirlar icinde oldugu gérildii. Noro-
lojik muayenede kafa ciflerine ait herhangi bir patolo-
ji saptanmadi. Bu bulgularla otozomal dominant os-
teopetrozis tanisi konulan hastanan sol femur boy-
nundaki psodoartrozun Pauwels'in Y osteotomisi ile
tedavisi planlandi.

Osteotomi yapilarak valgize edilen femur Ust
ucunda internal fiksasyon serklaj telleri ile saglandi
(Resim 2). Ameliyat sirasinda kemigin ileri derecede
sert oldugu ve medullanin olduk¢a daralmis oldugu

Resim 1: Olgunun ameliyat 6ncesi gbrinimi
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Resim 2: Olgunun osteotomi yapildiktan sonraki grinami

goriildi. Bu nedenle internal fiksasyonun saglanma-
sinda oldukg¢a guiclik ¢ekildi. Ameliyat aninda yapi-
lan radyolojik ve klinik kontrolde psédoartroz disini-
len bélgede radyolojik olarak gérilmemesine karsilik
oldukga sert bir kallus dokusunun bulundugu gérdldi.
Tani histolojik olarak da dogrulandi. Ameliyat sonra-
s hasta pelvipedal algiya alinarak bu algi iginde 2 ay
siire ile tutuldu. 4 ay sonra ylk vermesine izin verildi.
39 ay takip edilen olgunun son kontrolinde ameliyat
oncesi kisith olan abduksiyon ve rotasyonel hareket-
lerin artmis oldugu, Trendelenburg belirtisinin kaybol-
dugu, kirik ve osteotomi bélgesinin kaynamis oldugu
gorildu. Basta avaskuler nekroza ait radyolojik bul-
guya rastlanmadi (Resim 3) .

Resim 3: Olgunun ameliyattan 39 ay sonraki gorinima

Tartisma

Osteopetrozisli hastalarda en sik ortaya ¢ikan
problemler 6zellikle alt ekstremitelerde olusan kirik-

lar, koksa vara deformitesi , koksartroz ve gonartroz-
dur (1,2, 5, 7,10, 11) . Butin bu problemlerin cer-
rahi tedavisinde vurgulanan 6zellik karsilasilan tek-
nik glcluklerdir (1, 2, 3, 4, 5, 6 ). Gerek drilleme, ge-
rekse civileme islemlerinde kullanilan enstrumanlar-
da cesitli yetersizlikler meydana gelebilmektedir . En-
doprotez uygulamalarinda ise meduller kanalin ka-
pali olmasi en biylk sorunu olasturmakta, standart
cerrahi teknikte modifikasyonlar gerektirmektedir (1).
Bizim olgumuzda da asiri sertlikteki kemik dokusu
nedeniyle serklaj icin kullanilan drillerin kirildig, oste-
otomi seviyesini belirlemek icin gdnderiimek istenen
Kirschner tellerinin kemigi gecemedikleri gorilmustir.

Cocuklardaki deplase transservikal femur kirikla-
rinda avaskiler nekroz, blyime kikirdaginin erken
kapanmasi, koksa vara deformitesi ve psddoartroz
gibi komplikasyonlar sik gériilmektedir. Internal fik-
sasyonun psddoartroz oranini azalttigi, ancak avas-
kiler nekroz gelisimi Gzerine etkili olmadig! , avaski-
ler nekrozun genelde deplasman derecesine bagli
gelistigi kabul edilmektedir (3, 4, 5, 8 ). Osteopetro-
ziste avaskiler nekroz insidansinin dustk , buna
karsilik psédoartroz insidansinin yiksek oldugu bildi-
rilmektedir (3). Kemik frajilitesindeki artis nedeniyle
kirik olusma egilimi ylksek olurken, kingin deplas-
man egilimi az olmaktadir. Bu nedenle de avaskiler
nekroz insidansi azalmaktadir . Psédoartroz oraninin
ylUksekligi ise kallus remodelasyonunun gecikmesine
baglanmaktadir( 5, 9). Takip siresince femur basin-
da avaskiler nekroza ait herhangi bir bulguya rast-
lanmamasi, bu komplikasyonun az gérilmesi konu-
sundaki goruse uymaktadir.

Bizim olgumuzda radyolojik olarak psédoartroz
gorinimi olmasina karsilik, ameliyat sirasinda kirik
bdlgesinde buna ait bulgulara rastlanamamistir. Bu
radyolojik gériinimin olusan yeni kemik dokusunun
kalsifikasyonunun diger sklerotik bélgelere gére daha
az olmasi nedeniyle ortaya ¢iktig dusinllmustir.
Osteotomi bélgesinde de ekstremiteye yuk verilmesi-
ne ragmen son derece zayIf bir tespit yéntemi olan
serklajda herhangi bir yetersizlik gorilmemesi, bura-
da radyolojik gériinim ile paralel olmayan bir kayna-
manin meydana geldigini gdstermektedir.

Bu olgudan alinan sonug, osteopetrozisli hasta-
larda cerrahi tedavinin teknik olarak glc¢ olmasina
karsilik basarili olarak uygulanabildigini , kirik iyiles-
mesinin normalden daha uzun olmasina ragmen
mumkin oldugunu géstermistir.
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