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diter bir kemik anomalisidir. Ilk olarak yirminci yiizy1l basla-

rinda tanmimlanmigtir. Goriilme sikligir farkli galigmalarda
1/100000-1/500000 olarak bildirilmigtir. Etiyolojisi tam olarak aydinla-
tilamamis olmakla birlikte primitif osteokondroid dokunun rezorbsiyo-
nu i¢in gerekli osteoklast fonksiyonundaki bozukluk sorumlu tutulmak-
tadir. Bunun sonucunda matiir kemik olusumu engellenmekte ve korti-
kal ve lameller kemikte kalinlagsma goriilmektedir. Konjenital tipi oto-
zomal resesif gecisli olup klinik olarak malign seyirlidir. Tarda tipi do-
minant gecigli ve benign karakterde olup daha sik goriiliir. Otozomal
dominant osteopetrozis hastalarin %50°sinde asemptomatiktir. Tan1
baska bir amagla gerceklestirilen radyolojik inceleme sirasinda tesadii-
fen konulur. Bununla birlikte sistematik incelemede anemi, kemik ag-
r1s1, gorme ve isitme bozukluklari, diglenme bozukluklari, mandibula
osteomyeliti ve norolojik defisitler saptanabilir. En 6nemli bulgu ise
tiim iskeletin difiiz sklerozu ve eglik eden patolojik kiriklardir. Bu iki
tip disinda resesif ge¢isli ara tip ve tiibiiler asidozun eslik ettigi karbo-
nik anhidraz II eksikligi sendromu olarak da bilinen tipi de tanimlan-
mugtir (1-5).

O steopetrozis (Albers Schonberg hastalig1) nadir goriilen here-

Olgu bildirisi

Ekstremitelerinde multipl kiriklar nedeniyle izlenen 19 yasinda erkek
hasta kontrol amaciyla bagvurmustur. Yapilan radyografik incelemede
her iki tibia ve fibulada difiiz, simetrik, yogun skleroz, kortikal kalin-
lagma ve metafizyel cizgilenmeler saptanmigtir (Resim 1). Sag hume-
rusta diyafiz genislemesi, kirik sekeli ve deformasyon izlenmistir. (Re-
sim 2). Kranyum tabaninda skleroz ve kalvariumda kalinlagma saptan-
mis olup diploe mesafesi kaybolmustur (Resim 3). Pelviste osteoskle-
roz ve sag femur baginda fraktiir sonrasi operasyona ait implantasyon
materyali mevcuttur (Resim 4). Lumbal vertebralarda korpus yiiksek-
likleri ve intervertebral disk araliklar1 korunmug olmakla birlikte kor-
pus yapilarinda uniform dansite artimi dikkati ¢cekmigtir (Resim 4.5).
Servikal vertebra korpus yapilarinda skleroz ve "kemik i¢inde kemik"
goriinlimii mevcuttur (Resim 6). Bilateral el ve yan ayak grafilerinde
kemik yapilarda dansite artimi ve carpal kemiklerde ve falankslarda
belirgin olmak lizere "kemik i¢inde kemik" goriiniimii saptanmistir
(Resim 7,8).

Hastanin Oykiisiinde ekstremitelerinde tekrarlayan kiriklar disinda
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Resim 1. Her iki tibia ve fibulada simetrik dansite
artimi ve metafizyel gizgilenmeler izlenmektedir.

Resim 2. Kosta yapilarinda skleroz, humerusta diafizde
genisleme ve metafizyel cizgilenmeler izlenmektedir.

Resim 3. Kranyum tabaninda ve kalvaryumda dansite artimi, kalvaryumda belirgin kalinlasma ve

diploe mesafesi kaybi.

ozellik saptanmamigtir. Fiziksel mu-
ayenesinde gelisme geriligi, hepa-
tosplenomegali veya lenfadenopati
saptanmamis olup gorme ve isitme
testleri normaldir. Rutin kan tetkikle-
rinde hemoglobin, beyaz kiire ve
trombosit degerlerinde bozukluk sap-
tanmamustir. Serum kalsiyum, fosfor
ve alkalen fosfataz degerleri, tiroid
hormon diizeyleri normal sinirlarda-
dir. Hastanin birinci derece akrabala-
rinin klinik ve radyografik incelemesi

136 . Mart 2001

sonucunda osteopetrozis tardaya yo-
nelik aile oykiisii saptanmamusgtir.

Tartisma

Osteopetrozis kemik dansitesinde
artma ve multipl kiriklarla karakterize
nadir bir herediter kemik anomalisi-
dir. Erigkin dénemde saptanan otozo-
mal dominant tipinde goriilen belirgin
osteoskleroz basta aksiyal iskelet ve
uzun kemikler olmak iizere tiim iske-

leti simetrik olarak etkiler. Hastalarin
9%350’si asemptomatik olup tani rast-
lantisaldir. Bu noktada karakteristik
radyolojik bulgular 6n plana ¢ikmak-
tadir (2,3,6,7). Yapilan incelemelerde
baslica iki radyografik tip belirlen-
migtir. Tip 1’de en carpicit bulgu
kranyumda belirgin skleroz ve kalvar-
yumda kalinlik artigidir. Ayrica end-
plate kalinlagmasinin eslik ettigi difiiz
spinal osteoskleroz goriiliir. Tip 2°de
skleroz kranyum tabaninda daha be-
lirgindir. Pelviste subkristal sklerozan
bantlar ("kemik icinde kemik" gorii-
niimii) bulunabilir. Vertebra yapilari-
na ait "sandvi¢ vertebra" goriiniimii
tanmimlanmugtir. Bu goriiniim vertebra
end-plate’lerinde dansite artimi ve ka-
linlasma seklinde veya end-plate
komsgulugunda ve ondan ayr1 dens ke-
mik bandi olarak ya da her iki gorii-
niim bir arada olacak bicimde sapta-
nabilir. Apendikiiler iskelete ait uzun
kemiklerde iki tip arasinda radyogra-
fik bulgular yoniinden belirgin farkli-
lik gozlenmemistir. Radyolojik gorii-
niim her iki radyografik tip icerisinde
bile heterojenite gosterebilmektedir
(7-9).

Tekrarlayan patolojik kiriklar sik
goriiliir ve tanida dnemli yer tutar. Be-
nichou ve arkadaglar1 kirik degerlen-
dirmesine dayali tan1 oranin1 %24 ola-
rak bildirmiglerdir (9). Tip 1’de kirik
riski artmamustir. Tip 2°de kirik riski
artmis olup ozellikle uzun kemiklerde
kii¢iik bir travma sonrasinda bile kirik
olusabilmektedir. Buna genellikle iyi-
lesmede gecikme eslik etmektedir
(7,10). Hastalarin yaklagik %67’ sinin
kirik oykiisii mevcuttur (7). Benichou
ve arkadaglar1 her hasta i¢in ortalama
kirik sayisini 4.4, en sik goriilen kirik
lokalizasyonunu ise femur olarak bil-
dirmiglerdir (9).

Difiiz skleroz rolatif olarak spesifik
olmayan bir bulgu olup agir metal,
flor intoksikasyonlari, myeloskleroz,
kranyotiibiiler displaziler, idiyopatik
hiperkalsemi gibi pek ¢ok durumda
goriilebilir. Ayrica Paget hastaligi, ke-
migin metastatik tiimorleri ve kemik
tutulumu gosteren endokrinolojik bo-
zukluklar (6rnegin hiperparatiroidi,
hipotiroidi, akromegali) ayirici tanida
g6z oniinde bulundurulmalidir. Buna



Resim 4. Pelvisi olusturan kemik yapilarda ve lumbal

vertebralarda uniform dansite artimi, her iki asetabulumda

fiod i

simetrik sklerozan bantlar, sag femur baginda fraktiir nedeniyle

gegcirilmis operasyona ait implantasyon materyali.

Resim 5. Lumbal vertebra korpus yapilarinda
uniform dansite artimi.

yonelik olarak oykii ve ilgili klinik ve
laboratuvar incelemeler Onem tagi-
maktadir. Kranyotiibiiler displazilerde
genellikle vertebra tutulumu yoktur;
kranyum ve uzun kemik tutulumu da
farklihik gostermektedir. Idiyopatik

hiperkalsemide garip yiiz ifadesi,
mental retardasyon ve kardiyovaskii-
ler defektler ayirici tanida yardimei-
dir. Myeloskelerozda ilerleyici ciddi
anemi ve splenomegali mevcut olup
kranyum tutulumu genellikle goriil-

Resim 6. Servikal vertebra korpus yapilarinda karakteristik " kemik iginde kemik" gériinim.

il

Resim 7. Her iki elde kemik yapilarda skleroz, karpal ve tarsal kemiklerde "kemik iginde kemik gériinimii".

mez. Ayrica uzun kemikler yamali
tarzda tutulum gostermektedir. Kemik
metastazlarinda diizenli ve simetrik
bir tutulum goriilmez (1,3,7).

Bu olgu &ykii, benign klinik tablo
ve tipik radyolojik bulgular dikkate
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alindiginda osteopterozis tarda ile
uyumludur. Kranyum tabani ve kal-
varyumda goriilen difiiz skleroz ve
kalvaryumdaki kalinlik artis1 yukarida
tanimlanan her iki radyografik tipe de
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uygunluk gostermektedir. Benzer se-
kilde servikal vertebra korpus yapila-
rinda Tip 2 icin karakteristik "kemik
icinde kemik" goriiniimii izlenirken
lumbal vertebralara ait uniform dansi-

CASE REPORT: OSTEOPETROSIS TARDA

Resim 8. Ayakta yaygin osteoskleroz ve "kemik iginde kemik" gériinimil.

te arttm1 Tip 1’1 akla getirmektedir.
Bu nedenle bu iki tip disinda her iki ti-
pe ait radyografik bulgulara sahip bir
ara tip olarak degerlendirilebilecegini
diisiiniiyoruz.

Osteopetrosis is a rare hereditary bone disease characterised by increased bone den-
sity and fractures. The tarda form is inherited as an autosomal dominant gene (trait)
and is usually detected incidentally, since up to 50% of patients are asymptomatic.
Based on standard radiographs, two different subtypes can be described. In this ca-
se report a 19 year old male patient with characteristic radiographic features of both

subgroups is presented.
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