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Osteogenezis Imperfektali Hastada intramediiller Civi

ile Kirik ve Deformite Tedavisi
Intramedullary Nailing of Deformity and Fracture in a Patient with

Osteogenesis Imperfecta
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Ozet

Osteogenezis imperfekta kemik kirilganliginda artis ile karakterize
kalitimsal bir hastaliktir. Tip | kollagen Uretimi ve endokondriyal
kemik gelisim bozuklugu gorilmektedir. iskelet sistemi disinda
bir cok organi da etkileyen sistemik bir sendrom olarak da kabul
edilir Olgumuzda tip | osteogenezis imperfekta tanisi konulan 13
yasindaki bir cocugun sol femurunda mindr travma sonrasi gelisen
fraktlriin tedavisinin, ayni kemikteki deformite ile es zamanli olarak
kilith intramediiller civileme yontemi ile dizeltiimesi anlatilmistir.
Ayrica hastanin sag femurundaki benzer deformite g aylik aradan
sonra ayni teknikle diizeltilmistir. Yazimizda osteogenezis imperfekta
tanisi alan hastalarin kirk ve deformitelerinin dizeltiimesinde
kilitli intrameddiller civileme teknigi literatiir esliginde tartisilmistir.
(Haseki Tip Bulteni 2014, 52: 126-9)

Anahtar Soézciikler: Osteogenezis imperfekta, kirik, deformite,
intramedyiller ¢ivi

Abstract

Osteogenesis imperfecta is a hereditary disorder characterized
by increased bone fragility. The production of type | collagen
and endochondral bone development are disturbed. The disease
is also considered a systemic syndrome affecting several organs
besides skeletal system. Here, we present a case of osteogenesis
imperfecta in a 13-year-old child with femoral fracture after a
minor trauma on his left femur and ipsilateral deformity that
were treated simultaneously by locked intramedullary nailing.
Furthermore, the deformity on the right femur was treated
using the same technique three months later. In this paper, the
treatment of fractures and deformity correction in patients with
osteogenesis imperfecta using locked intramedullary nailing
technique is discussed in the light of the literature. (The Medical
Bulletin of Haseki 2014, 52: 126-9)
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Giris

Osteogenezis imperfekta (Ol) anormal tip | kollajen
Uretimi ile karakterize, Brittle Bones, Fragilitas Ossium,
Osteopsathyrosis ve Lobstein’s Sendromu gibi isimlerle
de bilinen otozomal kalitimli ba§ dokusu hastaligidir
(1). Temel lezyon endokondriyal kemigin normal
ossifikasyonunun  kaybidir.  Bu durum asirt  kirilgan
kemiklerle sonuclanir. Ol'nin Sillence ve ark. tarafindan
tanimlanan ve yaygin kabul gérmds 4 tipi bulunmaktadir
(2). Tip | en yaygin gorilen tip olup uzun kemiklerde
kiriklar ve iyilesme ddéneminde hafif deformiteler gelisir.
Tip Il (perinatal 6lum) yenidogan déneminde ¢ok sayida
agir deformitelerle seyreder ve yasamla bagdasmaz. Tip
[l ve Tip IV'de ise OlI'nin agdir deformiteler, kisa boy ve
kifoskolyoz ile tanimlanan formlaridir (1). Ol iskelet sistemi

tutulumu yani sira hipertermi, hiperhidrozis, mavi sklera,
otoskleroza bagli isitme kaybi, bozuk dis yapisi, trombosit
disfonksiyonu, kor pulmonale, dogustan kalp hastaligdi,
kalp kapak hastaligi, eklem gevsekligi ve deride incelme
gibi bir ¢cok sistem tutulumunun eslik ettigi bir sendromdur.

Genel tedavi yaklasimlari arasinda ila¢ tedavisi
(bifosfonatlar, blylime hormonlari, analjezikler), alc
uygulamalari, brace uygulamalari yer almaktadir (3,4).
Osteopeni ve korteksteki incelme kiriklarin tedavisini de
zorlastirmaktadir. Kiriklarin  tedavisinde konservatif ve
cerrahi yéntemler uygulanabilir. Ozellikle stabil kiriklarda
genelde kapali redlksiyon sonrasi algl veya ortezlerle
fiksasyon tercih edilir. Deplase ve stabil olmayan kiriklarda
cerrahi yaklasimlar daha uygun olup plak-vida, eksternal
fiksator ve intramedidiller civi ile tesbit uygulanabilir. Rijid
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ve fleksibl intramediiller civiler osteogenezis imperfektali
hastalara ait uzun kemik kiriklarinin  tedavisinde
oldugu gibi deformitelerin dizeltiimesinde de basariyla
uygulanmaktadir. Ozellikle intramediiller civi ile tesbit akut
olarak kirik tedavisi yapilirken diger taraftan kemigi kictk
travmalara karsl kirilmaktan da korudugu icin profilaktik
olarak da uygulanabilir.

Olgu

On g yasinda erkek hasta disme sonrasi uylukta agr
ve patolojik hareket nedeniyle acil serviste degerlendirildi.
Ol tanisiyla takip edilen hastanin yapilan tetkiklerinde
sol femur diafiz kingi ve kirk seviyesinin yaklasik 6 cm
proksimalinde yaklasik 20° kemik deformitesi tesbit edildi
(Sekil 1). Sag femur proksimal metafizer ve diafizer bolgede
iki seviyeli 23° ve 12°lik deformiteler tesbit edildi (Sekil
2). ik kiriklari yaklasik iki aylikken tesbit edilmis o giinden
gunumuze kadar kiclk darbelerle bircok yerinde kirik
gelismis ve tedavisi yapilmis. Hastamizda mevcut kingin
tedavisi ve deformitenin duzeltiimesi icin epifizleri kapanma
asamasinda oldugundan intrameddller kilitli civi ile tedavi
planlandi. Genel anestezi altinda lateral dekibit pozisyonda
once sol femura lateral insizyonla girilerek kinga ulasildi,
her iki parcada fleksible intrameddller reamer ile hazirland.
Kingin yaklasik 6 cm proksimalinde deformite merkezinden
osteotomi yapildi. Kirik redikte edilip deformite akut
duzeltildikten sonra 10x400 mm Kkilitli intrameduller civi
ile tesbit edildi. Klinik takiplerinde ameliyat sonrasi birinci
guin pasif-aktif egzersizlere baslandi ve volker esliginde yuk
verilmeden mobilize edildi. Dort hafta sonunda kismi yik
verildi, 12 hafta sonunda grafide kaynama tesbit edilmesi
lUzerine tam yUk vermesine izin verildi.

Yaklasik dort ay sonra sol femurdaki deformite ve
yaklasik 3 cm kisalik nedeniyle ameliyat planlandi. Genel
anestezi altinda lateral dekibit pozisyonda ayni yaklasimla
Once distal deformite merkezinden osteotomi yapildi,
proksimal ve distal femoral medulla fleksibl reamer
ile hazirlandi. 10x400 mm intrameddiller ¢ivi antegrad
yerlestirildikten sonra proksimal deformite merkezindende
osteotomi yapildi ve deformite akut dizeltilip redikte
edilerek kilitli intrameduller civi ile tesbit edildi (Sekil 3).
Klinik takiplerinde ameliyat sonrasi birinci gin pasif-aktif
egzersizlere baslandi ve volker esliginde yik verilmeden
mobilize edildi. Bes hafta sonunda kismi yiik vermesine izin
verildi. On dort hafta sonunda kaynama gorilmesi Gizerine
tam yUk vermesine izin verildi.

Her iki ameliyatta da cerrahi esnasinda femur total
osteotomize edilirken, medial bdlge periost ve yumusak
dokularirkorunarak kemigin beslenmesine hasar verilmemeye
calisildi, orta kemik segmenti konulacak intrameddiller civinin
iki boy genis olan reamer ile hazirlanarak olasi iatrojenik kirik
riskinden korundu. Yaklasik 10 aylik takiplerinde herhangi
bir yara problemi, kaynama sorunu, implant kirlmasi

127

Sekil 1. Direkt grafide sol femur diafizindeki fraktlr gérilmekte

Sekil 2. Direkt grafide sag femurda iki seviyede deformite gorilmekte

Sekil 3. Deformitenin dulzeltildigini gosteren sag femura ait
intraoperatif gérintd
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veya kemiklerinde kirik gorilmedi. Hastamiz bagimsiz ve
desteksiz yurlyebilmektedir (Sekil 4, 5).

Tartisma

Osteogenesis imperfektall hastalar biylk bir oranda
tip | kollajenden zengin dokularda defektle ilgili belirtiler
gosterirler (1,2). Bu karakteristik ¢zellikler; tekrarlanan
kiriklar, mavi sklera, isitme kaybi, gelisim bozukluklari,
eklem laksitesi ve dentinogenesis imperfektadir. Olgumuz
Ol tiplerinden kesin olmamakla birlikte tip I'e uymaktadir.

Sekil 4. Postoperatif her iki femurun direkt grafide gérinim

Sekil 5. Hastamizin 10 ay sonraki hareket kapasitesi goriilmekte
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Ol tiplerinin hicbirisi icin kesin bir tedavi ydntemi yoktur.

intrauterin ~ dénemde  veya  yasamin  erken
dénemlerinden itibaren osteoporoz ve korteksteki incelme
nedeniyle klclk travmalarda bile 6zellikle yik tasiyan uzun
kemiklerde siklikla kiriklar gelismektedir (2,5). Genelde bu
kiriklar erken yaslarda algi, iskelet traksiyonu ve breyslerle
tedavi edilmektedirler (3).

Tesbitedilenkiriklarintedavisininyanisirakirik olusmasini
engellemek veya kirik iyilesmesi siresince bisfosfonatlar,
D vitamini, kalsiyum ve kalsitonin preparatlar da basarili
bir sekilde uygulanmaktadir (6). Eren ve ark. pamidronat
ve alendronat tedavisi uyguladiklari 21 hastada, tedavinin
klinik semptomlari ve kirik olusumunu engellemede etkili
oldugunu ancak tedavi siresi ve uzun sireli yan etkileri
konusunda calismanin yetersiz oldugunu bildirmislerdir (7).
Graaff ve ark. 118 hastada bifosfonat tedavisini uygulamis
ve kirk olusumunu engellemede ve kirik iyilesmesinde
bu tedavinin anlamli katkisinin oldugunu gdstermislerdir
(4). Takiplerde kiriklarin iyilesmesiyle birlikte deformiteler
de gorilebilmektedir. Deformitelerin sebebi kiriklarin fark
edilmemesi, yeterli rediksiyonun veya vyeterli tesbitin
iyilesme sonuna kadar saglanamamasina baglanabilir.
Hastamizda da dogumdan iki ay sonra baslayan kicuk
travmalarla olusan cok sayida kirik hikayesi mevcuttu.
Bu kiriklar algl, breys gibi konservatif yontemlerle tedavi
edilmistir. Ayrica her iki femurda proksimal metafizer ve
diafizer bolgede vyaklasik 23° ve 12%lik anterolateral
deformiteler mevcuttu. Ol'da tedavi stratejisi Oncelikle
kirik olusumunun engellenmesi, olusan kiriklarin anatomik
redUksiyonunun saglanarak tamamen iyilesinceye kadar
korunmasi ve deformite gelisminin engellenmesi olmalidir.
Ancak her zaman bu mimkin olmamaktadir. Oyun cagi
déneminde kapali rediiksiyon ve alcrile yetersiz kalindiginda
cerrahi olarak daha stabil bir tesbit gerekmektedir. Plak-
vida, eksternal fiksasyon ve intrameduller civileme baslica
cerrahi seceneklerdir.

Plak ve vida kullanilarak kirik tedavisi ve deformite
dizeltimi yapilmaktadir. Ancak osteoporoz ve korteksin
ince olmasi nedeniyle vidalar yeterince stabil olmamakta,
pozisyon kaybi, implant yetmezIligi, stres shildingden
dolayr implant uclarinda tekrar kiriklar olusmaktadr.
Enright ve ark. 4 OI'li cocukta kirk tedavisi icin sadece
plak ve vida kullanmislardir (8). implant yetmezligi, tekrar
kirk olusmasi, deformite ve kaynamama nedeniyle hepsini
tekrar intrameduller civi ile tedavi etmislerdir.

Lin ve ark. 9 cocukta plakvida ve strut allogrefti
kullanarak kirk ve deformite tedavisi yaptiklarini ve
sonuclarinin basarili oldugunu bildirmislerdir (9). Burada
yalniz  plak-vida kullaniminin  yetersizliginden dolayi
plagin karsi tarafina gelen kortekse strut allogreftleri
konularak vidalarin zayif karsi korteksten ziyade kaynama
olusuncaya kadar saglam strut allogrefte tesbit edilmesi
amaclanmistir. Hicbir olguda plak ve vida yetmezligi
gorilmedigi, hepsinde strut allogreftin adaptif remodelize
oldugunu tesbit etmislerdir. Ancak olgu sayisinin azhigi,
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allogreftlerin immunolojik ve enfeksiyon riski tasimalari
baslica sakincalaridir.

Yuriime bozuklugu, agri, kisalik ve deformite nedeniyle
dlzeltici osteotomi ile ilizarov veya Kkilitli intrameddiller
civi ile tesbit etmek mimkunddr. Saldanha ve ark. 9 Ol'li
hastaya deformite ve boy esitsizligini gidermek icin ilizarov
ve unilateral eksternal fiksasyonla dizeltici osteotomi
ve uzatma islemi uygulamislardir (10). Uzatma ve boy
esitsizligini gidermek icin basarili bir tedavi secenegi olarak
sunmuslardir. Ancak pin dibi enfeksiyonu, migrasyon,
cocuklarda tolere edememe, fiksator cikarilmasindan
sonra tekrar kirik ve deformite olustugunu bildirmislerdir.
ilizarov genel deformite ve kisaliklarda ideal tedavi yontemi
olmakla birlikte OI'li hastalarda tedavi sonrasi tekrar kirik
riski ve deformite olusmasi nedeniyle dikkatli olunmalidir.

Sofield ve Millar Ol, konjenital tibia psodoartrozda,
rikets, fibroz displazide, ¢oklu osteotomi ve intrameduller
civi ile tesbiti hem deformite dlzeltmede hem de tekrar
kirik olusmasini engellemek igin 1959'da uygulamislardir
(11). Glney ve ark. bes hastanin sekiz femuruna ¢oklu
osteotomi ve akut dizeltmeden sonra teleskopik
intrameduller civi ile tesbit etmis, bir yillik takiplerinde de
basarili sonuclar bildirmislerdir (12).

Ol'da osteotomi ve intrameddller civi ile tesbit
hem deformite hem de kiriklarin tedavisinde basariyla
kullaniimakta ve tekrar kirik riskini de azaltmaktadr.
Ancak bilindigi gibi blyime tamamlanmasindan once
uygulanacak intrameddller c¢ivileme buydme plagini
bozmakta, dolayisiyla boy esitsizligine ve eklem ylzeylerinde
dizensizlik ile deformiteye neden olabilmektedir.

Ol'da intrameduiller civi tedavisini  bUylmenin
tamamlandigievrelerde yapmak kirik tedavisinde, deformite
dizeltiimesinde ve tekrar kirik olusmasini engellemede
ideal bir secenek olarak gériilmektedir. intramediiller civi
uygulamasi esnasinda, civinin eklem disina ve medulla
disina ¢gkmamasina dikkat edilmelidir. MUmkin olan en
uzun civi kullaniimali, biyiime durana kadar ¢ikarilmamali
veya gerekirse daha uzunu ile degistiriimelidir. Son
calismalarda distal eklem kikirdaklarini etkilemeyen ve
distal fizise sikica tutunan teleskopik intrameduller rodlar
kullaniimaya baslanmistir (13).

Olgumuz 13 yasinda 178 cm boyunda erkek hasta olup
epifizlerin kapanma doneminde olmasindan dolay tesbitte
intrameduller civilemenin kirik tedavisinde, deformite
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diizeltiminde ve ileri yasaminda kirik riskinden korumak
amaciyla en uygun tedavi yontemi oldugunu dustndik.
Uc aylik ara sonrasi hastanin sag femurundaki deformite
de ayni yontemle akut olarak duzeltildi. Bu ydntemin hasta
psikolojisini, mobilizasyonunu, eklem hareket acikhgini
bozmayan bir uygulama olarak gormekteyiz. Ancak
hastanin yasl, epifizlerin durumu ve uzun kemik medulla
cap! dikkate alinarak karar verilmesi gerektigi kanisindayiz.
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