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gin ve simetrik iskelet sklerozuyla giden herediter bir hasta-
liktir. Hiicreler aras1 kikirdagin temel maddesinin rezorpsiyo-
nunun bozulmas: sonucu enkondral kemiklesme bozulur. Uzun kemik-
lerin diyafizinde, skapula ve pelvis kemiklerinde dansitesi artmis ve
azalmig alanlar ile birlikte kemik icinde kemik goriiniimii ortaya cikar.
Kemiklerin korteksleri ve trabekiilleri belirgin sekilde kalinlagmistir.
Kemikler sert ve kirilgandir. Korteks-medulla ayrimi yapilamaz hale
gelir. Kemik iligi obliterasyonu bir¢ok hastalifa zemin hazirlar. Zeka
seviyeleri normal olmakla birlikte kraniyal sinirlerin basisina bagh ge-
lisen gorme kaybi ve sagirlik sonucu entellektiiel gelisme olumsuz yon-
de etkilenebilir. Radyografilerde kemiklerde yaygin skleroz goriiliir (1-
3).
Bu olgu bildirisinde osteopetrozisin kranyal MRG bulgularini litera-
tiir esliginde tartismay1 amagladik.

O steopetrozis (Albers-Schonberg hastaligr) nadir goriilen, yay-

Olgu bildirisi

Onii¢ yaginda erkek hasta Pediatrik Noroloji poliklinigine haftada bir
tekrarlayan bag agrisi sikayetiyle bag vurdu. Norolojik muayenede pa-
tolojik bulgu saptanmadi. Intrakranyal patoloji diisiiniilerek boliimii-
miize kranyal MRG i¢in gonderildi. Rutin kranyal MRG protokolii ice-
risinde bag sargis1 kullanarak T1 agirlikli (A) spin eko (SE) aksiyal ve
sagital (TR/TE; 511/14 ms), T2A SE aksiyal ve koronal (TR/TE;
4477/100 ms), Proton dansite aksial (TR/TE; 2200/22 ms) ve FLAIR
koronal (TR/TE; 6000/100 ms) goriintiiler alindi. Kranyal MRG’de
tiim sekanslarda kalvaryum normalden belirgin kalin ve hipointens
olarak izlendi. Normal kemik iligine bagh sinyal kaybolmustu. Buna
ilave olarak beyaz cevher icerisinde degisik lokalizasyonlarda T2A go-
riintiilerde noktasal hiperintens goriiniimler dikkat cekmekteydi (Resim
1).

Olguda bu karakteristik goriintimleriyle osteopetrozis diistiniilerek
ilave kemik grafileri yapildi. Direkt grafilerde hastalikla uyumlu olarak
yaygin skleroz izlenerek tani dogrulandi (Resim 2).

Tartisma

Osteopetrozisin beg degisik tipi tanimlanmigtir. En sik goriilen form-
lar1 otozomal resesif (malign) osteopetrozis (OROP) ve otozomal do-
minant (benign) osteopetrozistir (ODOP) (3-5). OROP infantlarda go-
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riiliir. ODOP adolesan donemde 6zel-
liklede geng eriskinlerde ortaya ¢ikar
(2). Asemptomatik seyreden adult tipe
kirik sonucu ¢ekilen direk grafilerde

rastlantisal ~ olarak  saptanabilir.
ODOP’li hastalarin az bir kisminda
fasiyal sinir felcleri, gorme kaybu, sa-
girlik ve osteomiyelit goriilebilir.
ODOP Kklinik ve radyolojik kriterlere
gore tip I ve tip II olarak iki alt gruba
ayrimugtir (1). Tip I’de kalvaryumda,
vertebral kolonda ve pelviste diffiiz
skleroz ve kalinlasma goriiliir. Tip
II’de ise kalvaryum daha az etkilenir-
ken kafa taban1 kemiklerinde skleroz
ve kalinlasma belirgindir. Diger bir
form olan intermediate osteopetrozis
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Resim 1. Aksiyel (A) ve koronal (B)
T2A SE goriintillerde kalvaryum
belirgin genis ve hipointens olarak
izlenmektedir. Kemik iligi sinyali
korteks ile izointenstir. i¢ tabulada
tirtiklanma mevcuttur. Derin beyaz
icerisinde T2 hiperintens odaklar
dikkati cekmektedir. Ventrikiler
yapilarda belirginlesmeye karsin
periferik BOS alanlari basili olarak
izlenmektedir. (C) T1A SE sagittal
gorintiide kalvaryumdaki degisiklere
ilave olarak serebellar tonsiller
foramen magnumu doldurmaktadir.

(IOP) daha az goriiliir. Otozomal re-
sessif gecis gosterir ve ge¢ ¢ocukluk
caginda ortaya ¢ikar (2). Olgumuz kli-
nik ve radyolojik bulgular1 ile ODOP
tip I olarak degerlendirildi.
Osteopetrozisin kranyal MRG bul-
gular ile ilgili literatiirde az sayida
yayin mevcuttur. Curé ve arkadaslari
yaptiklar1 ¢aligmalarinda (6) direkt
rontgen grafilerinde kalvaryal kemik-
lerde kalinlasma ve skleroz goriilen
tiim osteopetrizisli olgularin kraniyal
MRG’lerinde belirgin sekilde hipoin-
tens sinyal degisikligi izlemislerdir.
Olgumuzda da kalvaryum belirgin se-
kilde kalin ve tiim sekanslarda hipoin-
tens olarak izlendi. Curé ve arkadagla-

r1 kalvaryal kalinlasmay1 MRG bulgu-
larina gore hafif, orta ve giddetli ola-
rak simiflandirilmigtir. Siddetli kalva-
rial kalimlagma OROP ve ODOP tip
I’de, orta derece kalinlasma ODOP tip
II’de ve hafif derecede kalinlagsma ise
IOP’li yedi olgunun besinde goriildii-
gii belirtilmistir. I¢ tabulada tirtiklan-
ma en sitk ODOP tip I'de goriilmiistiir
(6). Olgumuzun da 6zellikle temporal
ve parietal loblarinda i¢ tabulasina
dogru tirtiklanmalar izlendi. Kalvar-
yum ve kafa tabani kemiklerindeki tu-
tuluma bagli olarak intrakranyal ha-
cim azalir. Sonugta tonsiller hernias-
yon, optik sinir kilifinda dilatasyon,
sefalosel, parsiyel bos sella, dural ve-
noz siniis trombozu ve i¢ tabulada tir-
tiklanma gibi bulgular ortaya cikabilir
(6). Olgumuzda da yaklagik 2 mili-
metrelik tonsiller herniasyon oldugu
goriildii. Bu normal smirlarda olmak-
la birlikte uyaricidir. Optik sinirler ve
vaskiiler yapilara ait sinyal intensite-
leri normal olarak degerlendirildi.
Ancak hipofiz bezinin normalden da-
ha ince oldugu goriildii ve bunun da
suprasellar sisternanin genislemesine
bagli olabilecegi diisiiniildii.
Kemiklerdeki kalinlagsmalar krani-
yal bolgedeki foramenleri daraltarak
sinirlere basi yapabilir. Optik kanalin
stenozu ve korliik osteopetrozisin sik
ve iyi tammlanmig bir komplikasyo-
nudur (7). Temporal kemigin etkilen-
mesine bagl sagirlik ve nadir de olsa
fasiyal sinir felgleri goriilebilir.



Resim 2. Yan kafa grafisinde
tlim kalvaryumda ve kafa
tabaninda kalinlasma ve belirgin
radyoopasite izlenmektedir.

Serebrovaskiiler komplikasyonlar
hemorajik veya okliiziv olabilir (4).
Internal karotid arterin (ICA) en sik
petroz parcgasinda stenoz ve okliizyon-
lara rastlanilmaktadir (5,8). Vertebral
kanaldaki hipertrofik kemik degisik-
liklerine bagl vertebral arterler ciddi
sekilde etkilenebilir (8). Selektif ver-
tebral anjiografilerde veya noninvaziv
bir yontem olan 2D TOF MR anjiyog-
rafilerde vertebral arterler ve darlikla-
1 gosterilebilir. Kemiklerin kalinlag-
masina bagli gelisen optik kanal, ICA
ve vertebral arterlerin stenozu en sik
OROP’de goriilmektedir (1). ODOP
tip II de kafa tabani daha fazla tutul-
masina ragmen hastaligin ileri yaglar-
da ortaya c¢ikmasi nedeniyle noral ve
arterial foramenlerin geligimini ta-
mamlamis olmas1 komplikasyon riski-
ni azaltmaktadir. Karotid kanalin pet-
roz parcgasinin stenozu bilgisayarli to-
mografilerde (BT) gosterilebilirse de
stenozun siddeti hakkinda fazla bilgi
vermez (5). Curé ve arkadaslar1 yap-
tiklar1 calismada siddetli venoz ve ar-
terial okliiziv hastalik olmasina rag-
men malign osteopetrozisli hastalarda
iskemik komplikasyonlara rastlama-
miglardir (5).

Olgumuzda ICA ve serebral arterler
normal sinyalsiz olarak izlenmektey-
di. Wilms ve arkadaslar1 yaptiklar ¢a-
lismada (8) bir olguda sag orta sereb-
ral arterin etkilenmesine bagl gecici
iskemik norolojik bulgularina rastla-

miglardir. Bizim olgumuzda belirgin
serebral iskemik semptoma rastlan-
madi.

MRG’de T2A sekanslarda bilateral
derin beyaz cevher yerlesimli cesitli
biiyiikliiklerdeki noktasal hiperintens
goriiniimler saglikli kisilerde izlenen
nonspesifik T2 hiperintensitelerle
benzerlik gostermektedir. Ancak degi-
sik yaymlarda bu hastalarda izlenen
noktasal hiperintensitelerin iskemik
yapida olabilecekleri belirtilmistir (8).
Demirci ve ark. yayinladiklari ender
bir olguda (9) karbonik anhidraz II en-
zim bozukluguna bagl renal tiibiiler
asidozun eglik ettigi bir osteopetrozis-
li olguda kranyal BT de izlenen kalsi-
fikasyonlarin T1A goriintiilerde hipe-
rintens goriildiigiinii belirtmislerdir.

Beyin atrofisi olmadan ventrikiilo-
megali gelisimi ve subaraknoid aralik-
taki genisleme, beyin omurilik sivisi-

nin (BOS) emiliminde azalma ya da
foramen magnumdaki daralma veya
tonsiller herniasyon sonucu olugan ve-
ndz hipertansiyona bagli olarak, en sik
OROP ve ODOP tip II’de izlenir (6).
Bizim olgumuzda lateral ventrikiille-
rin temporal boynuzlarinda daha belir-
gin olmak iizere ventrikiillerde mini-
mal belirginlesme goriildii, ancak pe-
riferik BOS alanlar1 basiliydi.

Optik kanal stenozu ve sinir atrofisi
infantil tip osteopetrozisde ¢ok sik go-
riiliir. ODOP tip II’de kafa tabani da-
ha fazla etkilendiginden optik sinir at-
rofisi, tersine tip I de ise kalvaryum
daha fazla etkilendiginden optik sinir
kilifinda dilatasyon sik goriiliir. Osta-
ki tlipliniin stenozu sonucu bazi hasta-
larda orta kulakta s1v1 birikimi olabilir
.

Osteopetrozisin dzellikle IOP tipin-
de perivaskiiler mesafede genisleme
goriilebilir. En stk OROP’de olmak
iizere ensefalomalazi, beyin atrofisi,
subdural hematom, ekstramediiller he-
matopoez ve osteomyelit goriilebilir.
Ekstramediiller hematopoez en iyi
kontrasli T1A SE sekanslarda goriiliir
ve ekstraaksiyal bolgede homojen
kontrastlanma seklindedir (7, 9).

Sonu¢ olarak osteopetrozisli olgu-
larda ortaya cikabilecek komplikas-
yonlarin saptanmas1 ve degerlendiril-
mesinde MRG yararli bilgiler verebil-
mektedir. Kraniyal MRG’de kalvar-
yumu normalden daha kalin goriilen
olgularda osteopetrozis de akla gelme-
lidir.

CASE REPORT: A CASE WITH OSTEOPETROSIS: CRANIAL MRI FINDINGS

Osteopetrosis is a rare hereditary disorder in which the osteoclasts are defective in
resorbing and remodeling bone. This results in generalized dense bony sclerosis on
roentgenograms. The thickening of bones with lack of normal marrow space leads
to some cranial complications. It is reported that MRI has contributed in the
assessment of these complications. 13-year-old boy was referred to MR imaging with
a complaint of headache. MR imaging, using a 1.5T unit revealed the calvarium to be
severely thickened and hypointense in appearance. The normal high signal intensity
of bone marrow had disappeared. Additionally, some punctate hyperintensities
were noted in the white matter on T2-W images. These findings were suggestive of
osteopetrosis. The diagnosis was confirmed with plain films on noting generalized
bony sclerosis. Herein, we present cranial MR imaging findings of a patient with

osteopetrosis and the literature review.
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