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Iki kardeste dogustan klavikula psédoartrozu

Congenital pseudarthrosis of the clavicle in two siblings

Y. Emre AKMAN, Ahmet DOGAN, Onat UZUMCUGIL, Nikola AZAR,
Erhan DALYAMAN, Yavuz S. KABUKCUOGLU

Istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi 1. Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi

Dogustan klavikula psédoartrozu etyolojisi bilinmeyen na-
dir bir durumdur. Giintimtize kadar sunulan yaklagik 200
olgu arasinda aile baginin bildirildigi ¢ok az olgu vardir.
Bunlar da birinci derece aile tiyeleri degildir. Dokuz yasin-
daki bir kiz ¢ocugunda, sag kolda giicsiizliik ve sag omuz-
da sislik sikayetleri vardi. Klinik muayenede sag klavikula
tizerinde kitle izlenimi veren bir sislik ve klavikulada pa-
tolojik hareket saptandi. Omuzlarda asimetri vardi. Omuz
eklem hareket acikligr iki tarafta da normal sinirlarda idi.
Diiz radyografilerde sag klavikula diyafizinde bir defekt iz-
lendi. Bilgisayarli tomografi incelemesinde sag klavikulada
devamliligin olmadig: saptandi. Hastanin ti¢ yasindaki kiz
kardesinde de benzer klinik ve radyolojik bulgular saptan-
di. Her iki hastada da herhangi bir travma, zorlu dogum ya
da dogum komplikasyonu dykiisii yoktu. Kas-iskelet sistemi
ile ilgili bagka patolojiyi diistindiirecek bulguya rastlanma-
di. Rutin laboratuvar incelemelerinde anormal bir degerle
kargilagilmadi. Yapilan genetik analizde patoloji saptan-
madi. Bu bulgular 1s181inda hastalara dogumsal klavikula
psodoartrozu tanist kondu. Eklem hareket agikliklar1 dogal
olan ve agr1 sikayeti bulunmayan hastalar takibe alindi. Ol-
gularimiz, literatiirde 6zkardes olarak dogustan klavikula
psodoartrozu tanist konan ilk olgulardir.

Anahtar sozciikler: Cocuk; klavikula/patoloji; psédoartroz/do-
gustan/radyografi; kardes.

Congenital pseudarthrosis of the clavicle is a rare disor-
der of unknown etiology. Among nearly 200 cases hith-
erto reported, only a few cases have familial coexistence,
and none are first-degree relatives. A nine-year old girl had
complaints of weakness in the right arm and swelling in
the right shoulder. On physical examination, a mass-like
lesion in the right clavicle, abnormal clavicular movement,
and asymmetric shoulders were noted. The range of mo-
tion of the shoulder was in normal range on both sides. A
plain radiogram showed a defect in the diaphysis of the
right clavicle and computed tomography showed disconti-
nuity of the right clavicle. Similar clinical and radiologic
findings were also detected in her younger sister who was
three years old. None had a history of trauma, difficult
delivery, or natal complication, any abnormal findings re-
lated to the musculoskeletal system, any abnormality in
routine laboratory test results and genetic analysis. The di-
agnosis was made as congenital pseudarthrosis of the clav-
icle in both siblings. Since they had normal range of joint
movements without pain, they were scheduled for clinical
follow-up. To our knowledge, these two siblings are the
first to be reported in the literature for having congenital
pseudarthrosis of the clavicle.

Key words: Child; clavicle/pathology; pseudarthrosis/congeni-
tal/radiography; siblings.

Dogustan klavikula psddoartrozu nadir goriilen
bir durumdur. Her iki cinsiyette esit oranda rastlanir.!
En sik olarak sag klavikula tutulmakla birlikte, %10
oraninda iki tarafli tutulum da bildirilmistir. iki ta-
rafli tutulum dokuz hastada bildirilmistir.” Ayrica,
cok az sayida olguda sol taraf tutulumu bildirilmistir.

Dogustan klavikula psddoartrozu, dogum travmasi
Oykiisti ve erken eksuberan kallusun yoklugu ile akut
neonatal kiriktan ayrilir. Radyografilerde klavikulada
defektif goriintim olmasi ve diger kemiklerde (kafa-
tasi, pelvis gibi) karakteristik kemik malformasyon-
larinin olmamasi ile kleidokraniyal disostozisden ay-
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rilir. Radyografilerde hemen her zaman sternal parca
daha biiyiiktiir ve akromiyal par¢anin superiorunda
gozlenir.™!

Dogustan klavikula psédoartrozunun gelismesin-
deki genetik temel ve etyoloji belirsizdir. Olgularin
cogu tek tek goriilmektedir. Etyolojiyi aciklamaya
calisan baglica iki teori bulunmaktadir. Bunlarin ilki,
klavikulanin iki ossifikasyon merkezinden gelistigi-
ni ve daha sonra bu iki merkezin normalde gercek-
lesmesi beklenen fiizyonunda olusan bir aksaklik
sonucu klavikula psddoartrozunun ortaya ciktigi-
n1 savunmaktadir.*! Diger teoriye gore ise, sagda
daha sefalad pozisyonda bulunan subklavyen arter,
gelismekte olan klavikulaya ekstrinsik olarak baski
yaparak bu duruma neden olmaktadir; ayrica, servi-
kal kotlar da bu baskiya yardimei olabilmektedir.!
Ikinci teori, sag klavikula tutulumunun neden daha
stk oldugunu ve iki tarafli olgular1 agiklamakta daha
yeterli goziikmektedir.

Dogustan klavikula psodoartrozu tipik olarak, stit
cocuklugu ya da erken ¢ocukluk dénemlerinde, kla-
vikulanin orta 1/3’linde agrisiz bir kitle ve hareketli
bir segment ile taninmaktadir. Olgular1 dogumsal ki-
riklar veya kleidokraniyal disostozisden ayirmak igin
radyografik degerlendirme yapilmalidir. Kozmetik
olarak deformite yavas bir ilerleme gosterir ve psédo-
artroz hatt1 lizerindeki kitlede biiytime ve omuz kav-
saginda zamanla diisme gozlenir. Bas tizeri aktiviteler
sirasinda veya dogrudan palpasyon veya kompresyon-
la lezyon bélgesi agrili olabilir. Omuz eklem hareket
aciklig1 genelde normaldir ve fonksiyonel bir yeter-
sizlik goriilmez. Bir¢ok olguda ilerleyen dénemlerde
torasik ¢ikis sendromu gelistigi bildirilmistir.””!

Olgu sunumu

Dokuz yasindaki bir kiz ¢ocugu, sag kolunda giic-
stizlik ve sag omzunda sislik sikayetiyle ailesi tara-
findan poliklinigimize getirildi. Hastada herhangi bir
travma Oykiisti yoktu. Simdiye kadar kolunu kullan-
makta herhangi bir sikintis1 olmayan ve omzunda-
ki sislikle ilgili bir rahatsizlik hissetmedigini ifade
eden hastada zorlu dogum ya da herhangi bir dogum
komplikasyonu 6yktisii yoktu.

Klinik muayenede sag klavikula iizerinde kitle
izlenimi veren bir sislik ve klavikulada patolojik ha-
reket saptandi (Sekil 1a). Omuzlarda asimetri vardi.
Omuz eklem hareket aciklig1 iki tarafta da normal
sinirlarda idi. Hastada kas-iskelet sistemi ile ilgili

Sekil 1. Dokuz yasindaki kiz kardeste (a) omuz asimetrisi,
(b) her iki omuz 6n-arka grafisinde sag klavikula-
da devamlilik olmadidi, (¢) bilgisayarli tomografi-
de sag klavikulada defekt gérulmekte.

herhangi bir ek patolojiyi diistindiirecek bulguya rast-
lanmadi. Rutin laboratuvar incelemelerinde anormal
bir degerle karsilasilmadi. Yapilan genetik analizde
patoloji saptanmadi.

Diiz radyografilerde sag klavikula diyafizinde bir
defekt izlendi (Sekil 1b). Rezidiiel kemik uglarinin her-
hangi bir kallus veya periost reaksiyonu gostermeksizin



Akman ve ark. Iki kardeste dogustan klavikula psédoartrozu

379

Sekil 2. Ug yasindaki klz—kardegin (a) klinik gérinimu ve
(b) 6n-arka duz grafisi.

birbirinden ayr1 durdugu ve skleroze olduklar1 goriil-
dii. Medial pargcanin superiora ve lateral parga tlizerine,
lateral parganin ise inferiora dogru yer degistirdigi go-
riildii. Bilgisayarli tomografi incelemesinde sag klavi-
kulada devamlilik olmadigi saptandi (Sekil 1c).

Grafilerde servikal vertebralarda patoloji, servikal
kot, dekstrokardi, kleidokraniyal disostozis ile iligkili
bulgu ve nérofibromatozisi diisiindiirecek cilt lezyonu
bulunmayan hastaya dogumsal klavikula psédoartro-
zu tanisi kondu.

Hastanin ailesindeki bireylere yonelik yapilan in-
celemede, hastanin tli¢ yasindaki kiz kardesinde de
benzer klinik bulgular saptandi (Sekil 2a). Cekilen
radyografilerde bu olguda da sag klavikulada de-
vamlilik olmadig1 goriildii (Sekil 2b). Zorlu dogum
ve travma OyKkiisii, kolunu kullanmakla ilgili sikinti-
st olmayan; laboratuvar degerleri ve genetik analizi
normal bulunan bu hastaya da dogumsal klavikula
psodoartrozu tanist kondu.

Eklem hareket acikliklar1 dogal olan ve agri si-
kayeti bulunmayan olgular i¢in cerrahi endikasyon
diistiniilmedi ve hastalar takibe alindi. Olgularimiz,
literatiirde 6zkardes olarak dogustan klavikula psé-
doartrozu tanisi konan ilk olgulardir.

Tartisma

Dogumsal klavikula psédoartrozu olduk¢a nadir
bir durumdur ve ilk olarak 1910 yilinda Fitzwilliams
tarafindan bildirilmigtir.® 1963 yilinda Alldred"”
dokuz olgu bildirmis ve bu durumu kleidokraniyal
disostozis ve klavikulanin dogum sirasinda olugan
kiriklarindan ayirmistir.'"! Gintimtize kadar bildiril-
mis 200 civarinda olgu vardir."?

Klavikula primer olarak ossifiye olan ilk embriyo-
nik/fetal kemiktir. Etyolojisi belirsiz olan bu durumu-
nun patogenezini agiklamak i¢in bazi teoriler ortaya
atilmistir. Bunlardan biri, klavikulanin normalde
iki merkezden kemiklesmeye basladigini, daha son-
ra bu iki merkezin normalde gerceklesmesi gereken
fiizyonunda goriilen bir anormallik sonucu klaviku-
la psodoartrozu gelistigini savunan teoridir.*>! Fakat
bu teori, olgularin neden hemen her zaman sag ta-
raf tutulumlu oldugunu agiklayamamaktadir. Lloyd-
Roberts ve ark.nin!® savundugu diger teoriye gore ise,
soldakine gore daha sefalad yerlesimli olan sag subk-
lavyan arter, gelismekte olan klavikulaya baski ya-
parak bu durum ortaya ¢ikmaktadir. Sag subklavyan
arterin soldakinden daha sefalad yerlesimli olmasi
kadar, sagda bulunan ve arteryel kompresyona neden
olan servikal kotlarin da ayn1 sekilde etkili olabile-
cegi bildirilmistir.”! Ote yandan, Hirata ve ark.nin!"”
histolojik caligmasinda, iki tarafli olgularin varligina
da aciklama getirecek sekilde, klavikulanin iki ke-
miklesme merkezinden gelistigi savunulmustur.

Ilging bir durum olarak, olgularin neredeyse tii-
miinde bu durumun sag tarafta goriildiigii bildiril-
migtir. Olgularimizda da sag taraf tutulumu vard.
Bildirilen olgularin yaklasik %10’unda iki tarafli
tutulum saptanmigtir. Sakkers ve ark.nin¥ bildirmis
oldugu bir olgu, Lloyd-Roberts ve ark.nin'® bildirmis
oldugu bir olgu ve Gibson ve Carroll’'un® bildirmig
oldugu iki olgu olmak iizere toplam dort olguda sol
taraf tutulumu goriilmiistiir. Lloyd-Roberts ve ark.'®
ile Owen’in"" bildirdikleri olgularda solda biiytik bir
servikal kot; Gibson ve Carroll’'un® bildirmis olduk-
lar1 olgularda ise dekstrokardi bulunmaktadir. Bu
durum, sag subklavyan arterin gelismekte olan kla-
vikulaya baski yaparak klavikula psddoartrozuna yol
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actig1 hipotezini giiclendirmektedir. Literatlirde ser-
vikal kot ya da dekstrokardi olmaksizin sol taraf tu-
tulumu olan tek olgu Sakkers ve ark.nin'™ bildirdigi
olgudur. Bu olgu Lloyd-Roberts ve ark.nin’® teorisine
uymamaktadir.

Dogustan klavikula ps6doartrozunun ayirici tani-
sinda kleidokraniyal disostozis, norofibromatozis ve
travmaya bagli psddoartroz g6z oniinde bulundurul-
malidir. Viicutta diger kemiklerde kemiklesme soru-
nu olmamasi, parcalar arasinda herhangi bir osse6z
ya da fibroz kallus olmamasi ve cafe-au-lait lekele-
rinin bulunmamasi, dogumsal klavikula psddoart-
rozunu bu durumlardan ayirir. Olgularimizda da bu
ozellikler bulunmamaktaydi.

Bildirilen olgularin ¢ok azinda ailesel birliktelik
vardir. Alldred"” iki tivey kardes, Gibson ve Carroll*¥
ise ayn1 aileden tli¢ kusaga uzanan sekiz olgu bildir-
miglerdir. Gibson ve Carroll’'un'* kisa boylu olarak ve
bazilarinda dis ve damak sorunlar tarif ettigi olgular
biiytik bir olasilikla kleidokraniyal disostozis ile ilig-
kilidir. Bildirilmis olan ailesel olgular muhtemelen
resesif gecislidir. Bunlarin diginda, ailesel birliktelik
saptanmig ve bildirilmis baska olgu yoktur.

Dogustan klavikula psédoartrozunun tedavisi ile
ilgili ortak bir goriis bulunmamaktadir. Estetik kay-
giyla omuzdaki kitle benzeri goriiniimiin diizeltil-
mesini ve dogumsal klavikula psédoartrozunda sik
goriilen bir komplikasyon olan torasik ¢ikis sendro-
munun engellenmesi igin erken veya ge¢ donemde
cerrahi girigsimi savunan yayinlar>479-1t15-81 g]dugu
kadar, cogunlukla asemptomatik ve agrisiz olmasi,
eklem hareket acikligini engellememesi nedeniyle
miidahale edilmeden takip edilmesini savunan ya-
yinlar da bulunmaktadir.®'*'% flerleyen yaslara rag-
men miidahale olmaksizin tam olarak fonksiyonel ye-
terlilige sahip, agrisiz olgularin bulunmasi bu goriisti
desteklemektedir.!*2"!

Lorente Molto ve ark.” erken dénemde ameliyat
ettikleri alt1 olguya dayanarak, cerrahi tedavi diisii-
niilen hastalarin erken dénemde ameliyat edilmesi-
ni savunmuglardir. Alldred"” ile Gibson ve Carroll¥
cerrahi tedavi icin en azindan dort veya beg yaslarinin
beklenmesini 6nermislerdir. Tavsiye edilen teknik ise,
siklikla psodoartroz hattinin rezeke edilerek otogref-
lemeyi takiben plak ve vidalarla veya Kirschner tel-
leriyle internal tespit yapilmasidir.">7151¢2 Cerrahi
tedavide kabul goren genel goriis, kemik greftinin ge-
rektigidir.*1%) Alldred"” sekiz yagina kadar olan tiim

olgularda kemik greftinin gerekliligini savunmustur.
Lorente Molto ve ark.” iki tarafli tutulumu olan bir
olguda ilk olarak sol taraf1 ameliyat etmigler ve bu se-
ansta sag iliyak kanattan aldiklar1 otojen kemik greftini
ikiye bolerek yarisini sol klavikulada kullanmuiglar, ka-
lanint ise siki aseptik sartlarda sivi nitrojen i¢inde don-
durulmus olarak sekiz ay saklayarak ikinci seansta sag
klavikulada kullanarak bagarili sonug elde etmislerdir.
Grogan ve ark.na"! gore, ti¢ yagindan 6nce ameliyat
edilen olgularda internal tespit gerekmemektedir ve
kemik uclariin birbirine yaklagtirilarak araya iliyak
kanattan alinan kiiclik bir kemik greftinin yerlestiril-
mesi ve periosteal bir ortii ile kapatilmasi yeterlidir.>4
Lozano ve ark.” 48 yagina kadar asemptomatik olan,
daha sonra torasik ¢ikis sendromu gelisen bir kadin
hastada cerrahi dekompresyon ve sternal klavikula
segmentine rezeksiyon uygulamiglar ve basarili sonug
elde etmislerdir. Yazarlar, uyguladiklari teknigin bu
yas grubundaki hastalar i¢cin morbidite agisindan du-
zeltici osteotomi, greft interpozisyonu ve internal tes-
pitten tistlin oldugunu savunmuglardir.

Cerrahi girisimde bulunulan bazi olgularda sepsis,
kaynamama ve brakiyal pleksus felci gibi komplikas-
yonlar bildirilmigtir."*!""'""! Toledo ve MacEwen!'"! bir
olguda greft interpozisyonu ile birlikte bir adet Stein-
mann civisi ile internal tespit uygulamislardir. Ameli-
yat sonrasi erken dénemde brakiyal pleksusta akut ng-
ropraksi gelismesi tizerine Steinmann c¢ivisi acil olarak
cikarilmis, hastanin semptomlar1 gerilemeye baglamis
ve hasta hafif norolojik defisitle iyilesmisgtir.

Olgularimizda, eklem hareket agikliklarinin tam
olmasi ve agr1 sikayetlerinin bulunmamasi nedeniy-
le cerrahi girisimde bulunmadan takip etmeyi daha
uygun bulduk.

Sonug olarak, dogustan klavikula psédoartrozun-
da birinci derece ailesel tutulumun goriildiigii olgu
bulunmamaktadir. Yukarida belirtilen olgular*' da
ozkardes degildir veya dogustan klavikula psodoart-
rozu tanilar stiphelidir. Olgularimizin genetik analiz-
lerinin normal olmasi ve ek patolojilerinin olmamasi
dogustan klavikula psddoartrozu tanisini giiclendir-
mektedir. Bu nedenle bu iki olgu 6zkardeslerde go-
riilmesi agisindan bir ilktir.
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