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ÖZET 
Cerrahpaşa Tıp Fakültesi Ortoperu ve Travma

toloji anabilim Dalına 1984-1985 yıllan arasında 
başvuran osteogenesis imperfekta'lı hastalar ara
sından 5 tanesinin'8 femuruna Multipl Osteotomi 
ve teleskopik çivi ile Medüller Osteosentez uy
gulandı. Takiplerin kısa olmasına rağmen şu ana 
kadar herhangi bir komplikasyonun görülmeme
si, çocuğun büyümesi ile birlikte çivinin de uza
yarak etkinliğini sürdürmesi bu yöntemin tercih 
edilmesine sebep olmuştur. 

GİRİş 
Osteogenesis imperfekta kollajen 

yapımındaki bozukluk ile karakterize 
bir bağ dokusu hastalığı olup, öncelik
le kemikleri etkiler. Sklerazalr, iç kulak, 
tendonlar, fasia, ligamentler ve cild de 
bu hastalıkta afetzededir. 

Multipotent hücreler" osteoblast ha
len geçemez, veya osteoid doku mey
dana getirmeleri için gerekli olan yapı
lan bozulmuştur. Enkodral ve intra
.membranöz kemikleşmenin her ikisi de 
zayıflamıştır . 

Neticede kemik trabeküllerinin ya
pısı normal stres çizgilerinden farklı ola
rak şekillenmişlerdir ve kemiğin kor
teksi incelerek kolaylıkla kınlır hale 
gelmiştir. Osteoid dokunun yapısı bo
zuk olup, mineralizasyonu normaldir. 

Bu hastalarda en karakteristik klinik 
bulgular, mavi sklera, dişlerde bozuk-

SUMMl\RY 
OPERATIVE TREATMENT IN 

OSTEOGENESIS IMPERFECTA 
WITH TELESCOPIC NruLS 

We performed multipl osteotomies and intra
medullar !ixation with telescopi nails in 8 femora 
in 5 patienıs who had osteogenesis imperfetE.. We 
have 'nt seen any complications, such as pseudo
aItlırosis, aJthough our following is too short This 
type of treatment has many superiorities the ot- , 
hers. First important superiorty: The nail pass the . 
epifizieaJ plate thus as the child grows nail v/o
uJd not perforate he cortex, second one is as the 
child grows the nail can be longer with the fem ur. 

luk ve genel osteoporoz ile birlikte mill
tipI kırıklar ve uzun kemiklerde oluşan 
deformasyonlardır. 

Klinikte 2 tip olarak karşımıza çıkar: 
a) Osteogenesis imperfecta conge

nita 
b) Osteogenesis imperfecta tarda 
Birinci tip bebek daha doğmadan 

veya doğum esnasında meydana gelen 
kınklar ile belirlenir. Bu çocuklar, ölü 
doğarlar, veya çok kısa bir dönem ya
şadıktan sonra çoğu kez kafa içi kana
malanndan kaybedilirler. 

Daha az ciddi seyreden 2. tip ise, er
ken ve geç dönemde meydana çıkışı
na göre iki gruba aynlır. 

Tarda tip i ve tarda tip II diye adlan
dınlan bu iki grubun ortak özelliği, ge
neralize osteoporoz ve multipI kırıklar
dır. Ancak Tarda tip I'de ekstremiteler-

1 C. T.F. Ort. ve Tra. Anabiİim Daı, Doçenti. 
2 C. T.F. Ort ve Tra. Anabilim Dalı Uzman Arş.Crv. 
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deki deformitelere karşıhk tip n;de de
formite genelde görülmez. 

Osteogenesis imperfecta'lı hastalar
da kınklann iyileşmesi normal veya nor
malden daha kısa sürede tamamlanır. 
Kuilanmama atrofisinin hastalığın üzeri
ne eklenIDemesi için k".ıııkların tedavi
sinde tesbitin en aza indirilmesi aerek· 
!idir. 

-

Ortopedik cerrahi genelde 'farda 
tip i hastalara uygularur. Burada çeşitli 
yazarların deformiteleri düzeltici ve tes
bit edici metodları mevcut olup, biz Ba
iley ve Dubow tarafından önerilen bir 
yöntemle hastalarımızın alt ekstremite
lerindeki kırık ve deformitelen tedavi 
ettik (1,3,4,5). 

EREÇ �rE YÖNTEM 
Cerrahpaşa T'p Fakültesi Ortopedi 

ve Travmatoloji Anabilim Dalına 1984-
1985 yılları arasında femur kırığı sebe
biyle başvuran osteogenesis imperfec
ta'lı hastalardan kemiklerinde angulas
yon ve rotasyon deformitesi tesbit edi
len 5 hastanın 8 femurunu, teleskopik 
çivi ile intramedüller olarak, şiş kebap 
osteotomi yaptıktan sonra tesbit ettik. 

HastalarımlZa ait tablo aşağıdadır 
(Tablo 1). 

Ameliyat Tekniği: Ameliyat öncesi 
radiografi.lerde teleskopik çivinin tatbik 
edileceği temurun boyu ölçülür, distal 
epifiz çizgisi ile trokanter major arasm
da yapılan bu ölçümden 2 cm kadar ha
ta payı çıkartılarak kullanılacak çivinin 
uzunluğu tesbit edilir. Kemiğin en ince 
yerinde korteks çapı ve medulla geniş
liği ölçülür. 

Teleskopik çivi iç içe geçen iki adet 
çividen yapılır. Dıştaki kalın ve içi boş 
olan röntgendeki ölçüme göre hazırla
nır. Onun içine eldeki imkanlar oranın
da kalın Steinman teli yerleştirilir. Her 
iki çivinin de uç taraflarına 0,5 ila 1 cm 
çapında pul konulur. 

Ameliyatesnasın a periost b0yun
ca açılar k multip! osmotomi yapıl'r vç; 

kemiğin. m dullası i i girecek şekilu." 
oyclur. Dış parça bundan sonra trokom
ter major zedelenmeden kollumdan şa!
ta doğru, gluteal bölgede yapılan bir ine 
sizyon yardımı ile yerleştirilir. 

ParapataUar Me i insizY0!1' Y::fH
lır ve i';:e geçen ça 'emur kondilleri 
arasından sokulur ve bu parçanm pulu 
iki kondil arasına yerleştirilir. Çivinin bu 
kısmı distal epifizi dik olarak geçtiğin
den ve üzeri kaygan olduğumld.ı:, (, -11-
fiz plagında büyi'meye hiç Dir enge 
teşkil , z. 

Daha sor; . a her iki çivi karş: Larşıya 
t.,<3tirilir ve iç içe geçirilerek ost:;otomi
ze fragmanlar yerlerine yerleşmiş olur. 
Periost dikilir ve katlar kapat'lan; 1 pel-
vi pedal alçı ugulanır. 

-

Alçı 6 ila 8 hafta kadar kaldıktan son
ra çıkartılır ve hareket egzersizlerine 
başlanır. 

TARTIŞMA 
Uzun yıllardan beri osteogenesis 

imperfecta'lı hastaların tedavisi için int
ramedül!er osteosentez yöntemleri kul
lanılmaktadır. Rush pin, Kuntcher çivisi, 
teleskopik çivi, bu yöntemlerde kulla
nılan materyallerdir. Rush pin veya 
Kuntcher çivileri ile yapılan klasik os
teosentezlerin, hastanın büyümesi ile 
.birlikte, tesbit materyalinin kemiğe 
oranla küçük kalması, uçların koneksi 
delerek dışarı çıkması ve deformitele
rin ilerlemesini durduramaması gibi de
zavantajları vardır (2). Ni ekim hastaları
mızdan birinin sağ femuruna multiple 
osteotomilerden sonra Kuntcher ile int
ramedüller osteosentez yapılmıştı. Da
ha sonra sol femura teleskopik çivi 
uygulandı. Takiplerde Kuntcher'in kor
teksi delerek distalden dışarı çıktığı, te
leskopik çivide ise hiçbir komplikas
yonu ortaya çLlcrnadığı gözlendi. (Resim 
1,2,3), 
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Teleskopik çivinin distal parçasının 
eklem içinden ve epifız çizgisinden ge
çirilmesi herhangi bir sorun yaratma
maktadır. Epifiz çizgisini dik olarak 
geçen üzeri düz ve kaygan olan çiviler 
büyürneyi durdurucu etki yapmadıkla
nndan kemiğin normal büyümesi de
vam etmektedir. 

Teleskopik çivinin hazırlanmasında, 
medüllası çok dar olan hastalarda dis
tal parça için 3 mm'lik kirşner teli kul
lanılması zorunluluğu ortaya çıkmıştır. 
Bu nedenle şimdiye kadar bu hasta1a
nmızın femurlannın alt seviyelerinden 
herhangi bir kınlma görülmemekle be
raber, daha ileriki yaşlarda bu seviye
lerde kınk oluşması olanak dahilinde 
görülmektedir. Böyle komplikasyonla
n önlemek için proksimal parçayı mak
"imal uzunlukta hazırlamak gerekmek
tedır. 

SONUÇ 
Osteogenesis imperfecta'lı hastalar

da deformitelerin düzeltilmesi ve yeni 
kınklann oluşumunu engellemek için 
Bailey ve Dubow tarafından geliştirilen 
teleskopik çivi ile intramedüller osteo
sentez çocuk büyüdükçe her yaşta ay
ru etkınlıği gösterebilmesi, yeni lank ve 
deformite oluşumunu engelleyebilme
si gibi özellikleri sebebiyle tercih edil
mesi gereken yöntem olmalıdır. 
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