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OSTEOGENESIS IMPERFEKTA’'DA
TELESKOPIK CIVILER ILE
CERRAHI TEDAVI

Dr. Nejat GUNEY 1, Dr. Nafiz BILSEL 2

OZET

Cernahpasa Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travma-
toloji anabilim Dalina 1984-1985 yillan arasinda
bagvuran osteogenesisimperfekta’ll hastalar ara-
sindan 5 tanesinin 8 femuruna Multipl Osteotomi
ve teleskopik civi ile Mediiller Osteosentez uy-
gulandi. Takiplerin kisa olmasina ragmen su ana
kadar herhangi bir komplikasyonun goriillmeme-
si, gocugun bilylimesi ile birlikte ¢ivinin de uza-
yarak etkinligini siirdiirmesi bu yéntemin tercih
edilmesine sebep olmustur.

GIRIS

Csteogenesis imperfekta kollajen
yapimindaki bozukluk ile karakterize
bir bag dokusu hastalig: olup, 6éncelik-
le kemikleri etkiler. Sklerazalr, i¢ kulak,
tendonlar, fasia, ligamentler ve cild de
bu hastalikta afetzededir.

Multipotent hiicreler,, osteoblast ha-
len gegemez, veya osteoid doku mey-
dana getirmeleri igin gerekli olan yapi-
lan bozulmustur. Enkodral ve intra-
membrandz kemiklesmenin her ikisi de
zayiflamistir.

Neticede kemik trabekiillerinin ya-
pis! normal stres ¢izgilerinden farkl ola-
rak sekillenmislerdir ve kemigin kor-
teksiincelerek kolaylikla kinlir hale
gelmistir. Osteoid dokunun yapis1 bo-
zuk olup, mineralizasyonu normaldir.

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

SUMMARY
OPERATIVE TREATMENT IN
OSTEOGENESIS IMPERFECTA

WITH TELESCOPIC NAILS

We performed multipl osteotomies and intra-
medullar fixation with telescopi nails in 8 femora
in 8§ patients who had osteogenesis imperfcta. We
have'nt seen any complications, such as pseudo-
arthrosis, although our following is too short. This
type of treatment has many supernorities the ot-.
hers. First important superiorty: The nail pass the
epifizieal plate thus as the child grows nail wo-
uld not perforate he cortex, second one is as the
child grows the nail can be longer with the femur.

luk ve genel osteoporoz ile birlikte miil-
tipl kanklar ve uzun kemiklerde olusan
deformasyonlardir.

Klinikte 2 tip olarak karsimza ¢ikar:

a) Osteogenesis imperfecta conge-
nita

b) Osteogenesis imperfecta tarda

Birinci tip bebek daha dogmadan
veya dogum esnasinda meydana gelen
kinklar ile belirlenir. Bu ¢ocuklar, 6lii
dogarlar, veya ¢ok kisa bir dénem ya-
sadiktan sonra ¢ogu kez kafa i¢i kana-
malanndan kaybedilirler.

Daha az ciddi seyreden 2. tip ise, er-
ken ve ge¢ dénemde meydana ¢ikisi-
na gore iki gruba aynlir.

Tarda tip I ve tarda tip II diye adlan-
dinlan bu iki grubun ortak 6zelligi, ge-
neralize osteoporoz ve multipl kiriklar-
dir. Ancak Tarda tip I'de ekstremiteler-
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delki deformitelere karsilik tip fI'de de-
formit¢ genelde gorilmez

Ustecgenesis immperiecta’h nastalar-
da kuikiann iyYesmiesi normal veya ner-
malden daha kisa siirede tamamlanir.
Kuilanmama atrofisinin hastaligir iizeri-
ne =klenrnemesi igin zuklann tedavi-
sinde tzghitin en aza indirilmesi gerel:
Haiz.

Ortopedik cerrahi genelde Tarda
tip I hastalara uygulanr. Burada gesitli
yazarlann deformiteleri diizeltici ve tes-
bit edici metodlarn mevcut olup, biz Ba-
iley ve Dubow tarafindan onerilen bir
yontemle hastalanmizin alt ekstremite-
lerindeki kink ve defcrmiteleri tedavi
ettik (1,3,4,5).

EREC VE YONTEM

Cerrahpaga Tip Fakiiltesi Ostopedi
ve Travmatoleji Anabilim Dalina 1984-
1985 yillan arasinda femur king: sebe-
biyle basvuran osteogenesis imperfec-
ta’li hastalardan kemiklerinde angulas-
yon ve rotasyon deformitesi tesbit edi-
len 5 hastanin 8 femurunu, teleskopik
¢ivi ile intramediiller olarak, sis kebap
osteotomi yaptiktan sonra tesbit ettik.

Hastalarimiza ait tablo asagidadir
(Tablo 1).

Ameliyat Teknigi: Ameliyat dncesi
radiografilerde teleskopik ¢ivinin tatbik
edilecegi femurun boyu dl¢iiliir, distal
epifiz gizgisi ile trokanter major arasi-
da yapilan bu 6l¢ciimden 2 cm kadar ha-
ta pay: ¢ikartilarak kullanilacak givinin
vzunlugu tesbit edilir. Kemigin en ince
yerinde korteks ¢ap1 ve medulla genis-
ligi olgiiliir.

Teleskopik ¢ivi i¢ ice gegen iki adet
¢ividen yapilir. Digtaki kalin ve ici biog
olan rontgendeki olgiime gére hazirla-
nir. Onun igine eldels imkanlar oranin-
da kalin Steinman teli yerlestirilir. Her
iki ¢ivinin de ug taraflanna 0,5 il& 1 cm
¢apinda pul konulur.

Ameiiyat esnesinda penosi boyun-
ca agilarak raultip! osveotomi yeir ve
kemigin incdullasi ¢ivi glteceX sekiive
nvvlur Dis perga nhundarn sorys wrekan-
ter majior zedelenmeden koliumdan saf-
ta dogm, glulcal bélgede yapilan bir in-
sizyon yardim ile yer1°§*'r'hr

Parapatellar Madian insizyonn yao-
ir ve ige gegen parca f2mur kondillerd
arasindan sckulur ve b parcarub pull
iki kordil arasina yerlestinlir. Civirun bu
kismi distal epifizi dik olarzk gectigin-
den ve lizen kaygan cldudundan pi-
fiz plagimda buiyiimeye hi¢c bir engel
teskil etnes.

Daha senra her ixi givi karg: Lacsiya

drilir va ie ive gegirlerek ostaciomi-
z& frugmanlar yerleriiie yerlegmis olur.
Periost dikilir ve katlar kanatlarsls pel-
vi pedal alg1 uygulanr.

Alg¢1 6 ila 8 hatfta kadar kaldiktan son-
ra cikartiir ve hareket egzersizlerine
bag sanir.

TARTISMA

Uzun willardan beri osteogcnesis
imperfecta’li hastalann tedavisi igiz ing-
ramediiller osteosentez yontemlen kul-
laniimaktadir. Rush pin, Kuntcher ¢ivisi,
teleskopik civi, bu yéntemlerde kulla-
nilan materyallerdir. Rush pin veya
Kuntcher civileri ile yapilan klasik os-
teosentezlerin, hastanin biiylimesi ile
birlikte, tesbit materyalinin kemige
oranla kii¢iik kalmasi, uglarnn korteksi
delerek disan gikmasi ve deformitele-
rin ilerlemesini durduramamasi gibi de-
zavantajlan vardir (2). Niiekim hastalan-
mizdan birinin sag femuruna multiple
osteotomilerden sonra Kuntrherile int-
ramediiller osteoseatez yapilmisti. Da-
ka sonra sol femura teleskopik civi
uygulandi. Takiplerde Kuntcher’in kor-
teksi delerek distalden disart ciktidn, te-
leskopik civide ise hi¢bir komplikas-
yonu oitaya ¢ikmadidi gozlendi. (Resim
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TABLO 1

Daha Once
, Misetade | Miiracaat Taraf Kag Defa Takip
Hasty No { Tazihi Cinsi | Tas1 Sayisi Kirildig: Siiresi Komplikasyen
M.G.A. 1051 i 1984 K 10 2 Bilinmiyor 8 ay —
| 4ay
[ s5Y. 713 1984 K | 5 2 Sag 4 15 ay Sol dizde max.
Sol § 9ay flex. 80°
[ LC. 7570 195 3 2 Sag 1 8ay | —
Sol 6 3 ay
N.G. 1525 | 1865 K 8 1 Sag 4 Tay Her iki dizde
! Sol 4 max.flex. 90°
L i
| BT, 7620 : 1385 E 6 1 Bilinmiyor 6 ay -
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Teleskopik ¢ivinin distal pargasinin
eklem iginden ve epifiz ¢izgisinden ge-
girilmesi herhangi bir sorun yaratma-
maktadir. Epifiz ¢izgisini dik olarak
gecen lizeri diiz ve kaygan olan ¢iviler
biiyiimeyi durdurucu etki yapmadikla-
nndan kemigin normal biiyiimesi de-
vam etmektedir.

Teleskopik civinin hazirlanmasinda,
mediillasi gok dar olan hastalarda dis-
tal parca i¢in 3 mm'lik kirsner teli kul-
lanilmasi zorunlulugu ortaya gikmustir.
Bu nedenle simdiye kadar bu hastala-
nmizin femurlannn alt seviyelerinden
herhangi bir kinlma gériilmemekie be-
raber, daha ileriki yaslarda bu seviye-
lerde kink olusmasi olanak dahilinde
goriillmektedir. Boyle komplikasyonla-
n 6nlemekicin proksimal parcay: mak-
simal uzunlukta hazirlamak gerekmek-
tedir.

SONUC

Osteogenesis imperfecta’li hastalar-

da deformitelerin diizeltilmesi ve yeni
kinklann olusumunu engellemek igin
Bailey ve Dubow tarafindan gelistirilen
teleskopik civiile intramediiller osteo-
sentez ¢ocuk biiyiidiikge her yasta ay-
n etkaniigi gosterebilmesi, yeni kink ve
deformite olusumunu engelleyebilme-
si gibi ozellikleri sebebiyle tercih edil-
mesi gereken yéntem olmahdir.
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