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O steopetrozis (Albers Schönberg hastal›ğ›) nadir görülen here-

diter bir kemik anomalisidir. İlk olarak yirminci yüzy›l başla-

r›nda tan›mlanm›şt›r. Görülme s›kl›ğ› farkl› çal›şmalarda

1/100000-1/500000 olarak bildirilmiştir. Etiyolojisi tam olarak ayd›nla-

t›lamam›ş olmakla birlikte primitif osteokondroid dokunun rezorbsiyo-

nu için gerekli osteoklast fonksiyonundaki bozukluk sorumlu tutulmak-

tad›r. Bunun sonucunda matür kemik oluşumu engellenmekte ve korti-

kal ve lameller kemikte kal›nlaşma görülmektedir. Konjenital tipi oto-

zomal resesif geçişli olup klinik olarak malign seyirlidir. Tarda tipi do-

minant geçişli ve benign karakterde olup daha s›k görülür. Otozomal

dominant osteopetrozis hastalar›n %50’sinde asemptomatiktir. Tan›

başka bir amaçla gerçekleştirilen radyolojik inceleme s›ras›nda tesadü-

fen konulur. Bununla birlikte sistematik incelemede anemi, kemik ağ-

r›s›, görme ve işitme bozukluklar›, dişlenme bozukluklar›, mandibula

osteomyeliti ve nörolojik defisitler saptanabilir. En önemli bulgu ise

tüm iskeletin difüz sklerozu ve eşlik eden patolojik k›r›klard›r. Bu iki

tip d›ş›nda resesif geçişli ara tip ve tübüler asidozun eşlik ettiği karbo-

nik anhidraz II eksikliği sendromu olarak da bilinen tipi de tan›mlan-

m›şt›r (1-5).

Olgu bildirisi 
Ekstremitelerinde multipl k›r›klar nedeniyle izlenen 19 yaş›nda erkek

hasta kontrol amac›yla başvurmuştur. Yap›lan radyografik incelemede

her iki tibia ve fibulada difüz, simetrik, yoğun skleroz, kortikal kal›n-

laşma ve metafizyel çizgilenmeler saptanm›şt›r (Resim 1). Sağ hume-

rusta diyafiz genişlemesi, k›r›k sekeli ve deformasyon izlenmiştir. (Re-

sim 2). Kranyum taban›nda skleroz ve kalvariumda kal›nlaşma saptan-

m›ş olup diploe mesafesi kaybolmuştur (Resim 3). Pelviste osteoskle-

roz ve sağ femur baş›nda fraktür sonras› operasyona ait implantasyon

materyali mevcuttur (Resim 4). Lumbal vertebralarda korpus yüksek-

likleri ve intervertebral disk aral›klar› korunmuş olmakla birlikte kor-

pus yap›lar›nda uniform dansite art›m› dikkati çekmiştir (Resim 4,5).

Servikal vertebra korpus yap›lar›nda skleroz ve "kemik içinde kemik"

görünümü mevcuttur (Resim 6). Bilateral el ve yan ayak grafilerinde

kemik yap›larda dansite art›m› ve carpal  kemiklerde ve falankslarda

belirgin olmak üzere "kemik içinde kemik" görünümü saptanm›şt›r

(Resim 7,8). 
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Osteopetrozis tarda

Ahmet Tuncay Turgut, Fahrettin Has›rc›o¤lu, U¤ur Koflar, Olga Koçkar

A. Tuncay Turgut (E), F. Has›rc›o¤lu, U. Koflar, O. Koçkar
Sa¤l›k Bakanl›¤› Ankara E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi,
Radyodiagnostik Bölümü

4. T›bbi Görüntüleme ve Giriflimsel Radyoloji Kongresi’nde (26-31 Ekim
1999, Antalya) poster olarak sunulmufltur.

Gelifli: 18.09.2000 / Kabulü: 09.01.2001



113366 ● M a r t  2 0 0 1

özellik saptanmam›şt›r. Fiziksel mu-

ayenesinde gelişme geriliği, hepa-

tosplenomegali veya lenfadenopati

saptanmam›ş olup görme ve işitme

testleri normaldir. Rutin kan tetkikle-

rinde hemoglobin, beyaz küre ve

trombosit değerlerinde bozukluk sap-

tanmam›şt›r. Serum kalsiyum, fosfor

ve alkalen fosfataz değerleri, tiroid

hormon düzeyleri normal s›n›rlarda-

d›r. Hastan›n birinci derece akrabala-

r›n›n klinik ve radyografik incelemesi

sonucunda osteopetrozis tardaya yö-

nelik aile öyküsü saptanmam›şt›r.  

Tart›flma
Osteopetrozis kemik dansitesinde

artma ve multipl k›r›klarla karakterize

nadir bir herediter kemik anomalisi-

dir. Erişkin dönemde saptanan otozo-

mal dominant tipinde görülen belirgin

osteoskleroz başta aksiyal iskelet ve

uzun kemikler olmak üzere tüm iske-

leti simetrik olarak etkiler. Hastalar›n

%50’si asemptomatik olup tan› rast-

lant›sald›r. Bu noktada karakteristik

radyolojik bulgular ön plana ç›kmak-

tad›r (2,3,6,7). Yap›lan incelemelerde

başl›ca iki radyografik tip belirlen-

miştir. Tip 1’de en çarp›c› bulgu

kranyumda belirgin skleroz ve kalvar-

yumda kal›nl›k art›ş›d›r. Ayr›ca end-

plate kal›nlaşmas›n›n eşlik ettiği difüz

spinal osteoskleroz görülür. Tip 2’de

skleroz kranyum taban›nda daha be-

lirgindir. Pelviste subkristal sklerozan

bantlar ("kemik içinde kemik" görü-

nümü) bulunabilir. Vertebra yap›lar›-

na ait "sandviç vertebra" görünümü

tan›mlanm›şt›r. Bu görünüm vertebra

end-plate’lerinde dansite art›m› ve ka-

l›nlaşma şeklinde veya end-plate

komşuluğunda ve ondan ayr› dens ke-

mik band› olarak ya da her iki görü-

nüm bir arada olacak biçimde sapta-

nabilir. Apendiküler iskelete ait uzun

kemiklerde iki tip aras›nda radyogra-

fik bulgular yönünden belirgin farkl›-

l›k gözlenmemiştir. Radyolojik görü-

nüm her iki radyografik tip içerisinde

bile heterojenite gösterebilmektedir

(7-9).

Tekrarlayan patolojik k›r›klar s›k

görülür ve tan›da önemli yer tutar. Be-

nichou ve arkadaşlar› k›r›k değerlen-

dirmesine dayal› tan› oran›n› %24 ola-

rak bildirmişlerdir (9). Tip 1’de k›r›k

riski artmam›şt›r. Tip 2’de k›r›k riski

artm›ş olup özellikle uzun kemiklerde

küçük bir travma sonras›nda bile k›r›k

oluşabilmektedir. Buna genellikle iyi-

leşmede gecikme eşlik etmektedir

(7,10). Hastalar›n yaklaş›k %67’sinin

k›r›k öyküsü mevcuttur (7). Benichou

ve arkadaşlar› her hasta için ortalama

k›r›k say›s›n› 4.4, en s›k görülen k›r›k

lokalizasyonunu ise femur olarak bil-

dirmişlerdir (9). 

Difüz skleroz rölatif olarak spesifik

olmayan bir bulgu olup ağ›r metal,

flor intoksikasyonlar›, myeloskleroz,

kranyotübüler displaziler, idiyopatik

hiperkalsemi gibi pek çok durumda

görülebilir. Ayr›ca Paget hastal›ğ›, ke-

miğin metastatik tümörleri ve kemik

tutulumu gösteren endokrinolojik bo-

zukluklar (örneğin hiperparatiroidi,

hipotiroidi, akromegali)  ay›r›c› tan›da

göz önünde bulundurulmal›d›r. Buna

RReessiimm 11.. Her iki tibia ve fibulada simetrik dansite
art›m› ve metafizyel çizgilenmeler izlenmektedir.

RReessiimm 22.. Kosta yap›lar›nda skleroz, humerusta diafizde
geniflleme ve metafizyel çizgilenmeler izlenmektedir.

RReessiimm 33.. Kranyum taban›nda ve kalvaryumda dansite art›m›, kalvaryumda belirgin kal›nlaflma ve
diploe mesafesi kayb›.
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RReessiimm 44.. Pelvisi oluflturan kemik yap›larda ve lumbal
vertebralarda uniform dansite art›m›, her iki asetabulumda
simetrik sklerozan bantlar, sa¤ femur bafl›nda fraktür nedeniyle
geçirilmifl operasyona ait implantasyon materyali. 

RReessiimm 55.. Lumbal vertebra korpus yap›lar›nda
uniform dansite art›m›.

RReessiimm 66.. Servikal vertebra korpus yap›lar›nda karakteristik " kemik içinde kemik" görünümü.

RReessiimm 77.. Her iki elde kemik yap›larda skleroz, karpal ve tarsal kemiklerde "kemik içinde kemik görünümü".

yönelik olarak öykü ve ilgili klinik ve

laboratuvar incelemeler önem taş›-

maktad›r. Kranyotübüler displazilerde

genellikle vertebra tutulumu yoktur;

kranyum ve uzun kemik tutulumu da

farkl›l›k göstermektedir. İdiyopatik

hiperkalsemide garip yüz ifadesi,

mental retardasyon ve kardiyovaskü-

ler defektler ay›r›c› tan›da yard›mc›-

d›r. Myeloskelerozda ilerleyici ciddi

anemi ve splenomegali mevcut olup

kranyum tutulumu genellikle görül-

mez. Ayr›ca uzun kemikler yamal›

tarzda tutulum göstermektedir. Kemik

metastazlar›nda düzenli ve simetrik

bir tutulum görülmez (1,3,7).

Bu olgu öykü, benign klinik tablo

ve tipik radyolojik bulgular dikkate
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CASE REPORT: OSTEOPETROSIS TARDA

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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al›nd›ğ›nda osteopterozis tarda ile

uyumludur. Kranyum taban› ve kal-

varyumda görülen difüz skleroz ve

kalvaryumdaki kal›nl›k art›ş› yukar›da

tan›mlanan her iki radyografik tipe de

uygunluk göstermektedir. Benzer şe-

kilde servikal vertebra korpus yap›la-

r›nda Tip 2 için karakteristik "kemik

içinde kemik" görünümü izlenirken

lumbal vertebralara ait uniform dansi-

te art›m› Tip 1’i akla getirmektedir.

Bu nedenle bu iki tip d›ş›nda her iki ti-

pe ait radyografik bulgulara sahip bir

ara tip olarak değerlendirilebileceğini

düşünüyoruz.
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