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Ozet

Osteopetrozis, osteoklastlarin gelisim veya
fonksiyonundaki kongenital bozukluga bagli olusan,
yaygin kemik sklerozu ile karakterize nadir goriilen
metabolik bir kemik hastaliktir. Osteomiyelit iyi bilinen
bir komplikasyonudur. Bu hastalarda, dis enfeksiyonlar1
ve maksillofasial bozukluklarin engellenmesi zor bir
durumdur. Yiiz bolgesindeki osteomiyelitin en sik
goriildiigii yer maksilla ve/veya mandibuladir. Bu yazida,
maksilla ve zigomasinda osteomiyelit koplikasyonu olan
10 yasindaki malign osteopetrozisli bayan hasta
sunulmustur. Maksilla ve zigomadaki osteomiyelit
parsiyel rezeksiyona ve antibiyotik tedavisine direncliydi.
Malign osteopetrozisli bu vakanin klinik semptomlari,
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Abstract

Osteopetrosis is a rare metabolic bone disease caused
by a congenital defect in the development or function
of the osteoclasts resulting in  generalized
osteosklerosis.  Osteomyelitis is a recognized
complication. In the patients, prevention of dental
infections and maxillofacial malformation can be
difficult. The most locations of osteomyelitis in the
face region have been in the mandible and/or maxilla.
This report presents a case with malign osteopetrosis in
a 10-year-old female, which was complicated by the
development of osteomyelitis in the maxilla and
zygoma. The osteomyelitis in the maxilla and zygoma
were refractory to parsial resection and antibiotic

tanisi ve tedavisi literatiir taramasi ile tartigtlmigtir. therapy. The clinical symptoms, diagnosis and
treatment of this case with malign osteopetrosis are

discussed with a literature review.

Anahtar Kkelimeler: Osteopetrozis,
Maksillar ve zigomatik kemik

Osteomiyelit Keywords: Osteopetrosis,

and zygomatic bone

Osteomyelitis Maxillary

Giris

Kemik rezorpsiyonunun azalmasi sonucu sistemik osteoskleroz ile karakterize nadir bir hastalik olan ve Mermer
kemik olarak da bilinen osteopetrozis, ilk olarak 1904 yilinda Albers-Schonberg tarafindan tanimlanmistir
[1,2].Yapilan farkli calisgmalarda osteopetrozis goriilme sikliginin 1/100000-1/500000 olarak bildirilmistir [3].

Herediter bozuklukla karakterize olan hastalikta osteoklastlarin fonksiyon bozuklugu vardir ve kemik yapim ve
yikim arasindaki denge bozulmustur [1,4]. Bunun sonucunda da abartili gelisen osteoskleroz nedeniyle kemik iligi
mesafeleri yavas yavas ortadan kalkar ve kolay kirilabilen, medullas1 genis ve intensite artisi olan kemikler ortaya
cikar. Heterojen kaliim nedeniyle klinik bulgularinin degisken oldugundan klinik siniflandirma zordur [5].
Literatiirde, osteopetrozis temel olarak iki grupta siniflandirilmigtir. Birincisi, herediter resesif gecgis gOsteren
(malign tipte denilen), cocuklarda kemik dansitesinde yaygin artisa ve miyelofbrozise yol acan tiptir. Ikincisi ise
herediter dominant gecis gosteren (benign tipte denilen), temel olarak kafatasini tutan tip 1 ve temel olarak uzun
kemikleri etkileyen tip 2 (Albers-Schonberg hastalif1) olmak {iizere iki alt grubu bulunan tiptir [6,7]. Klinik olarak
hepetosplenomegali, anemi, trombositopeni, kraniyal sinir disfonksiyonlari, gorme bozuklugu, osteomiyelit, kemik
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kiriklar goriilebilmektedir [3,5,6].

Bu yazida, maksiller ve zigomatik kemikte yiiz deformitesine neden olan ve nadir goriilen malign osteopetrozisli
hastanin, klinik semptomlari, tanis1 ve tedavisi tartisilmagtir.

Olgu Sunumu

Yenidogan déneminde osteopetrozis tanist alan 10 yasinda kiz hasta, sag g6z kenarinda, alinda ve damakta iilsere,
kotii kokulu yaralarla poliklinigimize bagvurdu. Hastanin bu lezyonlar1 iki aydir baslamis olup verilen antibiyotik
tedavisine ragmen diizelmemesi tizerine klinigimize yatig1 yapildi. Hastanin yaralar1 agrili, kotii kokuluydu.

Hastanin yapilan muayenesinde bilinci agik, suuru yerinde, kasektik olup cildi soluk goriiniimdeydi. Hastanin sagh
deri ve alin bolgesinde en biiyiigii 3x3 cm c¢apinda ve bes adet, sag goz alt kapaginda iilsere, agrili lezyonu
bulunmaktayd: (Sekil 1a). Hastanin sol g6z alt kapagindaki iilsere lezyondan zigomatik kemigin yaklasik 2 cm’lik
boliimii yumusak dokunun digina tagsmig ve nekrotik goriiniimdeydi. Sag goz kiiresi enoftalmik ve lateralize
goriiniimde ve gérme kaybi1 mevcuttu (Sekil 1b).

Sekil 1A : Sach deri ve alin bolgesinde cilt defektinin eslik ettigi yaralar
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Sekil 1B : Sag goz lateralinde nekroze zigomatik kemigin goriiniimii

Sag tist alveolar ark ve maksiler kemigin tamami agikta, kotii kokulu ve nekrotik goriiniimdeydi. Tiim iist alveolar
ark bolgesinde disleri ¢iiriiyiip kendiliginden diigmiistii (Sekil 2).

Sekil 2 : Sag alveolar ark ve maksiler kemikte nekroz ve yumusak doku kayb1

Hastada ayrica hepatosplenomegali, anemi ve bilylime gelisme geriligi de mevcuttu. Hastanin yapilan tetkiklerinde
beyaz kiiresinin 6800/mm° , trombosit sayist 65.000 /mm3, hemoglobin 5.4 gr/dl, hemotokrit 16.6%, eritrosit
sedimentasyon hizi 140 mm/saat, CRP’sinin 168 oldugu ve yapilan yara siiriintii kiiltiiriinde ise Escherichia coli
tiredi.

Hastaya cekilen yan kafa grafisinde siitiir hatlarinin izlenmedigi ve yaygin olarak kemik dansite artig1 vardi (Sekil
3).
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Sekil 3 : Hastanin yan kafa grafisinde kemikte yogun dansite artigt mevcut

Bilgisayarli tomogafi goriintiisiinde ise kemik yapilarda yaygin dansite artist (osteoskleroz), nazal, etmoid
kemiklerde, sag zigomatik arkta, sag orbita lateral, medial ve inferior duvarlarda, sert damakta parcali deplase
fraktiir hatlar1 ve komsulugunda hava degerleri, sag zigomatik ark siitiirlerinde ayrilma goriildii (Sekil 4a,b).
Hastanin sag globunu degerlendirmek isin cekilen orbita manyetik rezonansinda ise sag globun lateralde oldugu
goriildii. Hastanin isitmesi degerlendirildiginde bilateral ileri derecede sensorinoral isitme kaybi saptandi.

Sekil 4A : Bilgisayarli tomografide kemik yapilarda yaygin osteoskleroz, nazal, etmoid kemiklerde, sag zigomatik
arkta, sag orbita lateral, medial ve inferior duvarlarda, sert damakta parcali deplase fraktiir hatlar
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Sekil 4B : Bilgisayarl tomografide kemik yapilarda yaygin osteoskleroz, nazal, etmoid kemiklerde, sag zigomatik
arkta, sag orbita lateral, medial ve inferior duvarlarda, sert damakta parcali deplase fraktiir hatlart

Hastada mevcut klinik ve radyolojik incelemeler sonucunda yumusak doku enfeksiyonu ve osteomiyelit teshisi
konuldu ve antibiyoterapi baslandi. Hastanin yumusak doku enfeksiyonu gerilemekle beraber osteomiyelit tablosu
tedaviye yanit vermedi. Bu nedenle hastanin sag alveolar ark ve maksiler kemigin nekrotik alanlar1 ile birlikte
nekrotik sag zigomatik kemik eksize edilip olugsan defekt primer siitiiriize edildi. Hastanin postoperatif medikal
tedavisi tamamlanarak poliklinik kontrolii ile takibi yapilmaktadir.

Tartisma ve Sonug

Osteopetrozis de temel problem osteoklastik aktivitenin azalmasina bagl olarak hatali kemik olusumu ve kemik
yogunlugunda artigdir. Bu durum hidrosefaliye, kemik iligi mesafesinde azalmaya, biiylime gelisme geriligine ve
bir¢ok otonorolojik sorunun ortaya cikmasina yol agmaktadir. Ozellikle kafa kemiklerinde sinirlerin gectigi
foramenlerde daralmalar gozlenmekte ve bu kranial sinirlere ait semptomlar ortaya ¢ikmaktadir. Optik sinir en sik
etkilenen sinir olup bunun diginda fasiyal, trigeminal ve akustik sinirlerde etkilenmektedir [7]. Hastamizda sol
gozde optik sinirin etkilenmesine bagli total gérme kaybi ve bilateral akustik sinirin etkilenmesine bagh ileri
derecede sensorindral isitme kayb1 vardi.

Osteopetrozisdeki kemik yogunlugundaki artis ¢oklu kiriklara neden olabilmektedir. Cesitli varyasyonlar gosteren
osteopetrozisin bir tipi olan malign osteopetrozisin (infantil osteopetrozis olarak da adlandirilir) tanisi siklikla
infant doneminde konulur ve jeneralize kemik dansite artis1 ile karakterizedir [8]. Bu hastalarda kemik iliginin
daralmasi sonrasinda anemi, 16kopeni, trombositopeni ve ekstramediiller hematopoez goriiliir. Anemi nedeniyle
cok sik kan transfiizyonlarma ihtiya¢ duyulur. Hepetosplenomegali sik rastlanilan bir bulgudur [7]. Hastamizin sik
araliklarla diizenli kan transfiizyonu gerektiren anemisi, hepetosplenomegalisi vardi ve trombositleri alt sinirda idi.

Osteoklastlarin fonksiyon bozuklugunda sonucunda olusan siddetli sekellerle hastalar hayatlarii genellikle ilk
dekatta kaybederler. Malign osteopetrozisli hastalarin %30u alt1 yasa kadar, nadir bir kismi1 da ikinci ve tigiincii
dekata kadar yagayabilmektedirler [9]. Bizim hastamiza yenidogan doneminde osteopetrozis teshisi konulmug ve
biiyiime gelisme geriligi dahil bir¢ok sekele sahip olmasina karsin 10 yasinda ve hayattadir.
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Osteopetrozisli hastalar, iskelet ve norolojik defektler nedeniyle yasam kaliteleri diisiik olmalarina ragmen zekalar1
normaldir [10]. Bu hastalarda, kemik yapilardaki kan akimimin azalmasina baglh olarak enfeksiyona yatkinlik, yara
iyilesmesinde ve enfeksiyonun kontroliinde sikintilar yaganmaktadir [11]. Osteomiyelit osteopetrozisin iyi bilinen
bir komplikasyonudur [1,12]. Ozellikle bas bolgesinde en sik mandibulada osteomiyelit goriilmekte ve bunu
maksiler kemik izlemektedir [1]. Bazi hastalar semptomsuz olabildigi gibi bazi hastalar da osteomiyelitle
gelebilmektedir. Patolojik kemik kiriklar1 bunlara eslik edebilir.

Anemi, notropeni ve az kanlanan kemiklerin olmasi sekonder osteomiyelit olma riskini arttirmaktadir.
Osteomiyelitli osteopetrosisli hastalarin ¢ok azinin tedavi edilebildigini belirten yayinlar vardir. Osteomiyelit
tedavisinde insizyon ve drenaj, antibiyotikler, sekestretomi, dis ¢ekimi, kemik rezeksiyonu ve hiperbarik oksijen
tedavileri yapilmaktadir [12]. Yine kemik defektleri i¢cin kemik greftleri ve miyoossedz flepler de
kullanilabilmektedir. Bunlarin basarisi otojenik olduklari i¢in oldukca diisiiktiir [11]. Bizim hastamizin sag iist
alveolar ark ve sag zigomatik arkta osteomiyelit sekestreleri mevcuttu. Hastanin sag goz lateralize olmus ve gérme
kayb1 mevcuttu. Hastaya antibiyoterapi, kan replasmani yapilmasina ragmen osteomiyelit tablosu gerilememisti.
Hastanin oteomiyelitli ve nekrotik kemiklerine sekestrektomi yapildi ve olusan defekti yumusak dokularin pirimer
siitiirizasyonu ile kapatildi. Saglt deri bolgesinde cilt defektleri ve altinda kemik yapida osteomiyelit tablosu vardi.
Hastanin osteomiyeliti i¢in uzun siireli antibiyoterapi diizenlendi.

Hastaligin tedavisinde en etkili yontem allojenik kemik iligi transplantasyonudur [13,14]. Kemik iligi
transplantasyonu yapilamayan durumlarda kortikosteroidler, 1-alfa hidroksivitamin D-3, interferon gama,
tekrarlayan kan transfiizyonlar1 ve splenektomi tedavileri uygulanir [15].

Sonug olarak malign osteopetrosiste maksiller ve zigomatik kemik tutulumu ¢ok nadir goriilmekte olup. hastalarda
siddetli morbiditelere yol agmakta ve hastanin yasam kalitesini diiglirmektedir. Kesin tedavisi olmamakla birlikte,
lokal kiiretaj ve nekroze kemigin uzaklastirilmasi ile birlikte uzun siireli antibiyotik tedavisi en uygun tedavi gibi
goriinmektedir.
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