





BOLUM 1 Fiziksel Yaralanma: Konsept ve Terminoloji

Kapali (basit) kirikta, deri saglam olup kirik ile dis ortam
arasindaki temas engellenmis olur. A¢ik kirik, deri biitiinligi-
niin bozulmasi nedeniyle kirik ile dig ortam temas eder. Kemik
pargalar1 deri biitinliigiiniin bozuldugu yerden disar1 ¢ikabilir
ya da gtkmayabilir. Kapali ve agik kiriklar klinik olarak ayirt edi-
lebilir olsa da agik kiriga eslik eden spesifik radyografik bulgular
radyografilerde goriilebilir (Kutu 1.1). A¢ik kiriklarda, kismen
artan enfeksiyon riski nedeni ile iyilesmede daha yiiksek oranda
aksakliklar olur.

Tiibiiler kemigin tiim ¢evresinin veya yass1 kemigin her iki
korteksinin etkilenmesiyle tam kirik meydana gelir. Tam olma-
yan inkomplet kiriklarda, korteksteki kirik hatt kemigin tama-

Sekil 1.3 BT anjiografi. (A) Distal femurun lateral radyografisi,
yumusak dokularda biiyilk miktarda gaz ve distal parganin tam gsaft
genisliginden daha biiyiik posteriora disloke olmus agik femoral saft
kingini gostermektedir. (B) Alt ekstremitelerin 3B-BT anjiografisi, ke-
mik yaralanmasi seviyesinde sol ylizeyel femoral arterin (0k) kesintiye
ugradigini géstermektedir.

mindan gegmez. Inkomplet kiriklar, ¢ocuklarin ve geng eriskin-
lerin esnek elastik yapidaki kemiklerinde meydana gelir. Bunlar
ayrica, egilme, yas agag ve torus kiriklar1 gibi tiplere siniflandi-
rilabilir. Kiriklarin isimlendirilmesi, saft veya korteks referans
alinarak kirik hattinin yoniinii belirten terimlerin kullanilmasiy-
la genisletilebilir. Tiibtiler bir kemigin saftini igeren dort temel
dogrusal kirik tiirii tanimlanir: transvers, oblik, oblik-transvers
ve spiral.

Parcali bir kirik, pargalarin toplam sayisindan bagimsiz ola-
rak ikiden fazla kirik parcasina sahip kiriklardir. Parcali kiritk
farkli mekanizmalarin birlikteliginde ortaya ¢ikabilir. Ancak ge-
nel olarak, uygulanan kuvvet ne kadar biiyiikse ve uygulama ne
kadar hizliysa, kemik tarafindan enerji emilimi o kadar biiyiik
olur ve pargalanma o kadar siddetli olur. Ezilme kiriklar: siddetli
parcalanma ve buna bagli yumusak doku yaralanmasiyla sonug-
lanir. Pargali kiriklarin belirli ayirt edici alt tipleri vardir. Kelebek
pargali kirik (§ekil 1.5), kuvvetin uygulama noktasinda uzun bir
kemigin saftindan ¢ikan kama seklinde bir pargadir. Segmental
pargali kirik (§Sekil 1.6), iki belirgin kirik ¢izgisinin tiibiiler bir
kemigin saftinin bir segmentini izole ettigi bir kiriktir. Bu kirik-
lar kanlanma agisindan ve iyilesme hiz1 agisindan 6zel etkilere
sahiptir.

Bir kirigin dizilimi, bir kirik pargasinin digerine olan uzun-
lamasina iligkisini ifade eder. Eger kirik parcalar: birbirine gore
herhangi bir planda yer degistirmediyse, kirigin anatomik veya
anatomik dizilime yakin oldugu soylenir. Konvansiyonel olarak,
distal kirik pargasinin agilanmasi proksimal olana gore tarif edi-
lir. Bu tiir bir agilanma mediyal veya lateral, dorsal veya volar,
onkolda radial veya ulnar olarak olabilir. Varus agilanmasi, dis-
tal kirik pargasinin viicudun orta hattina dogru olan agilanmay:

KUTU 1.1 Acik Kingin Radyografik Bulgular

Yumusak doku defekti

Kemigin yumusak dokuyu asarak protriide olmasi
Subkutandz veya intraartikiiler gaz varligi

Cildin altinda yabanci cisim

Kemik parcalarinin yoklugu

Sekil 1.4 Distal radyusun gizli (okiilt) kirigi. (A) Baslangi¢ anterior-posterior radyografi normal olarak yorumlan-
mstir. (B) Koronal T1 agirlikl MRG’de deplase olmamis distal radyusun intra-artikiler king izleniyor (oklar). Hamat
kemiginin proksimal kutbunda ek bir kirik izleniyor (ok ucu).



KISIM 2 Travmatik Bozukluklar

Stres kiriklari, kemik {izerine tekrarlayan yiikklenmeler sonu-
cu, yeterli veya orantili bir kemik onarimi olmadan mikro hasa-
rin olusmasiyla, normal veya anormal kemikte meydana gelebi-
lir. Bu yaralanma, her biri kemigi akut olarak kirmaya yetecek
siddette olmayan ancak kemigin uyum saglama kapasitesini asan
siklik, hiz veya kuvvette tekrarlayan yiiklerin uygulanmasiyla
olugur. Iki tip stres kirig1 tanimlanmugtir: biri, normal elastik di-
rence sahip kemige tekrarlayan stres uygulanmasi sonucu olu-
san yorgunluk (fatigue) kir1g1; digeri ise elastik direnci zayif olan
kemige normal stres uygulanmasiyla meydana gelen yetmezlik
(insufficiency) kirigidir.

Yorgunluk kiriklar1 genellikle su 6zelliklere sahiptir: aktivi-
te yenidir veya farklidir, aktivite yorucudur ve aktivite sonunda
semptomlara ve bulgulara yol agacak bir siklikta tekrarlanir.
Yorgunluk kiriklari, 6zellikle sporcularda ve temel egitim alan
askerlerde olduk¢a yaygindir. Kosucularda ve bale dans¢ilarinda
daha sik goriiliir ve tutulduklar: bolgeler, yapilan spor aktivitesi-
nin tipine gore 6ngoriilebilir. Tipik 6rnekler arasinda, askerlerde
metatarsal kemiklerde goriilen (“yiirtiytis” kiriklari) ve sporcu-
larda, kosucularda ve dansgilarda alt ekstremitelerde goriilen
yorgunluk kiriklari sayilabilir.

Yetmezlik kiriklarinin nedenleri gesitlidir ve osteoporoz,
romatoid artrit, Paget hastalig1, osteomalazi veya rasitizm, hi-
perparatiroidizm, renal osteodistrofi, osteogenezis imperfekta,
osteopetrozis, fibroz displazi ve radyasyon gibi durumlari igerir.
Bu nedenler arasinda en yaygin olanlar, altta yatan osteoporoz,
daha 6nce uygulanan radyoterapi ve romatoid artrittir. Yetmezlik
kariklarinin ayirt edici bir formu, uzun siireli bifosfonat kulla-
nimina bagl olarak ortaya ¢ikan, ilag nedeniyle kemik yenilen-
mesinin durmasi sonucu gelisen lateral femur korteksini etki-
leyen kariklardir (Sekil 1.17). Yorgunluk ve yetmezlik kiriklari,
kemigin normal ya da anormal olmasina bakilmaksizin, stresin

islemlerden sonra da sik goriiliir. Yaygin 6rnekler arasinda, bun-

Sekil 1.17 Yetmezlik kiriklari: bifosfonat kullanimi. Radyografi, os-
teoporoz i¢in uzun sireli bifosfonat tedavisinin neden oldugu lateral
femoral korteksin inkomplet transvers kingini (ok) gostermektedir. Ki-
ngin altindaki lateral femoral korteks boyunca ¢ok sayidaki dalgali ve
gaga benzeri kemik proliferasyon bolgelerine dikkat edin.

yon cerrahisinden sonra metatarsal kemiklerde ve artrodez veya
artroplasti sonrast alt ekstremitelerde goriilen kiriklar yer alir.

Stres kiriklarinin klinik bulgular1 genellikle lokalize hassasiyet,
yumusak doku sisligi ve istirahatle gecen aktiviteye bagl agridir.
Alt ekstremite kemikleri, @ist ekstremite kemiklerine gore daha
sik etkilenir. Stres kiriginin olustugu spesifik bolge, yaralanmaya
neden olan fiziksel aktivitenin tiiriine bagh olarak degisir. Ayni
anda birden fazla bolge etkilenebilir, tek bir kemikte birden fazla
stres kirig1 olusabilir ve simetrik degisiklikler nadir degildir. Rad-
yografik anormallikler, kirigin yeri ve yaralanma ile radyografik
inceleme arasindaki siireye bagl olarak degisiklik gosterir. Diyafiz
bolgesinde, siklikla periostal ve endosteal kortikal kalinlagmayla
iligkili lineer kortikal radyoliisent bir alan goriliir (Sekil 1.18).
Bazi durumlarda, korteks boyunca kismen ya da tamamen uza-
nan ¢ok sayida radyoliisent gizgiler izlenebilir. Epifiz veya metafiz
bolgelerinde ya da trabekiiler kemik alanlarinda ise, tipik bulgu,
trabekiiler yapinin yogunlasmasini temsil eden fokal sklerozdur ve
periostit belirgin degildir (Sekil 1.19). Her iki bolgede de iyilesme
ile birlikte skleroz daha yaygin hale gelebilir ve zamanla hem skle-
roz hem de kirik hatti ortadan kaybolabilir.

Radyoniiklid inceleme, kemikte stres yaralanmasinin erken
tespiti agisindan oldukga hassastir. Atletik bireylerde anormal
sintigrafik paternlerin saptanmasi, artmus stresi gosterir ve gergek
bir kirik olusmadan 6nce gériilebilir. “Shin splint” (baldir kemigi
agris1) bu durumlardan biridir. Shin splint’ler, farkl uzunluklarda
periostal bozulmalar1 temsil eder ve kaslardan periost araciligryla
kemigin kortikal yapisina uzanan Sharpey liflerinin yirtilmasiyla
olusabilecegi diistiniilmektedir. Shin splint olan hastalarda, tibya
korteksi boyunca uzanan alanda, kenarlar1 net olmayan hafif art-
mus radyoniiklid birikimi bolgeleri gozlenir. Bu anormallik pater-
ni, tipik olarak akut stres kiriginda goriilen odaklanmus, fuziform
aktivite artigindan farklidir. Nadir durumlarda, stres kiriklar: esas
olarak longitudinal yonde olur ve genellikle tibyada olmak iizere,
yogun aktivitenin uzun alanlariyla kendini gosterir (Sekil 1.20).

MRG, stres yaralanmasinin degerlendirilmesinde kemik sin-
tigrafisine kiyasla benzer duyarlihiga ve daha yiiksek ozgilliige

Sekil 1.18 Stres kingi: diyafizdeki radyografik anormallikler. Tibya
orta saftinin 6n korteksindeki dlizensiz radyollsent alanlara (oklar)
dikkat edin. Bu inkomplet kiriklar etrafinda kortikal kalinlagsma ve peri-
osteal yeni kemik olusumu belirgindir.
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Sekil 1.24 Tibyal stres kir§i. Kosucuda proksimal metadiafizde
posterior tibyanin (ok) enine kingina dikkat edin. Kingin gevresinde
skleroz ve periostit vardir.

dana gelen stres kiriklari; uzun mesafe kosusu, bale dansi ve yii-
riyls gibi cesitli aktiviteler sonucu olugabilir. Femur boynunun
iki tip stres kirig1 tanimlanmigtir. Daha yaygin olan kompresyon
tipi, gen¢ hastalarda goriiliir; mediyal femur boynunun alt kis-
minda kallus bulaniklig1 seklinde ortaya ¢ikar ve ¢ogu durum-
da stabildir (Sekil 1.25). Daha az goriilen gerilme tipi ise yash
hastalarda femur boynunun tist kisminda gelisir ve deplase hale
gelebilir. Nadiren, osteoporotik hastalarda ve hamilelik sirasinda
femur bagi subkondral kemiginde stres kiriklar: gozlemlenebilir;
bu durum eklem yiizeyinde ¢okme ile sonuglanabilir ve osteo-
nekrozdan ayirt edilmesi zor olabilir.

Metatarsal stres kirigi. Metatarsal kemikler, stres kirikla-
rinin sik gorildiigi yerlerdir ve bu kiriklar; yiiriiyiis, bale dans,
uzun siire ayakta durma, ayak deformiteleri ve komsu metatars-
larin cerrahi olarak ¢ikarilmasi gibi nedenlerle olusabilir. En sik
etkilenen bolgeler, ikinci ve tiglincii metatars saftlarinin orta ve
distal kisimlaridir (§ekil 1.26), ancak herhangi bir metatars da et-
kilenebilir. Birinci ve beginci metatarslarda ise en sik kirik olusan
yer kemik tabanidir. Stres kiriklar: metatars baglarini da tutabilir
ve bu durumda subkondral kemikte skleroz ve yassilagma gorii-
lebilir; bu bulgular Freiberg avaskiiler nekrozuna benzer.

Pubik rami ve simfizis stres kirigi. Pubik ark ve para-
simfizyal kemiklerdeki stres kiriklary; hamile kadinlarda, kosu-
cularda ve maratoncularda goriiliir. Benzer kiriklar, kalga osteo-
artriti olan hastalarda, kal¢a protezi gecirmis kisilerde, travmatik
veya iyatrojenik sakroilyak eklem instabilitesi olanlarda, ayrica
radyasyon tedavisi sonrasinda ve osteoporoz ile romatoid artritle
iligkili durumlarda da goriliir (Sekil 1.27). Bu tiir stres kiriklari-
nin komplikasyonlar: arasinda, maligniteyi taklit eden osteolizis
bulunur.

Diger pelvik stres kiriklari. Sakrumun yetmezlik kiriklari;
postmenopozal veya senil osteoporozu, romatoid artriti olan has-
talarda ve kortikosteroid tedavisi ya da radyoterapi almus kisilerde
yaygindir. Sakral yetmezlik kiriklary; siyatik, siddetli bel veya kasik
agris1 gibi iskelet metastazi ile iligkili bulgular: taklit eden belir-

Sekil 1.25 Femoral boyun stres kirigi. Pelvisin koronal T1 agirlikli
(A) ve siviya duyarh (B) MRG’leri, sol femur boynunun mediyal kis-
minda, kemigin sikigan tarafinda kisa bir kirik hatti (ok) ve gevresinde
kemik iligi ddemi bulunan bir yorgunluk kingini géstermektedir.

gin klinik semptomlara yol acabilir. Bu kiriklar tek tarafli ya da
cift tarafli olabilir; dikey kirik hatlar1 genellikle sakroilyak ekleme
yakin sakral kanatta yer alir ve sakrumun iist kortikal yiizeyinde
veya ark ¢izgilerinde hafif kesintiye neden olur. Yatay kirik hat-
lar1 da goriilebilir ve genellikle S2 seviyesinde yer alir. Yatay kirtk
hatti ile birlesen iki tarafli ala kiriklari, sakrumda “kelebek” ya da
“H” seklinde artmus sintigrafik tutulum paterni olusturur. BT, ge-
nellikle non-deplase olan sakral yetmezlik kiriklarinda diizensiz
skleroz bantlarini gosterir (Sekil 1.28). MRGlerinde, T1-agirhikh
sekanslarda diisiik sinyal yogunluklu bantlar ve sivi hassasiyetli
sekanslarda komsu kemik iliginde yaygin 6dem goriiliir. Sakral
yetmezlik kiriklari izole bir bulgu olabilir ancak siklikla pubik ra-
mus, simfizis pubis, ilium ve asetabular tavan gibi pelvisin diger
yetmezlik kiriklari ile birlikte goriiliir. Sakrumun yorgunluk kirik-
lari, yetmezlik kiriklarina gore daha nadirdir. Bunlar ¢ogunlukla
kosucularda goriiliir ve genellikle sakrumun tist kismu ile sinirli-
dur; stiperior sakral korteksten birinci veya ikinci ventral sakral
foramene kadar uzanir (Sekil 1.29).

Ust ekstremite stres kirigi. Bu kiriklar, alt ekstremite ke-
miklerindeki stres kiriklarina kiyasla ¢ok daha nadirdir. Ust eks-
tremite stres yaralanmalarmin ¢ogu, genellikle atma hareketiyle
iliskili olarak biiytime plagi bulunan gocuklarda goriiliir. Yetis-
kinlerde ise tipik stres kirig1 bolgeleri sunlardir: tuzak aticilarinda
skapulanin korakoid ¢ikintisy; golfciilerde skapula akromiyonu;
bovling oyunculary, tenisgiler, beyzbol aticilar ve golf¢iilerde ulna;
tenisgiler, golfciiler ve beyzbol oyuncularinda hamat kemiginin
kancasi; beyzbol aticilar: ve cirit aticilarinda olekranon; gitar ¢a-
lanlarda ug falangeal kemikler; bovling oyuncularinda el falanks-
lary; beyzbol aticilarinda glenoid fossanin alt kenari.

Vertebra néral arkinin stres kirigi (spondilolizis).
Spondilolizis, omurgadaki pars interartikiilaris bolimtinde mey-
dana gelen bir defekti ifade eder ve en sik L5 seviyesinde goriiliir.
Bu durum, bir omur gévdesinin komsu omur iizerine kaymasiy-
la birlikte olabilir ya da olmayabilir; bu kayma spondilolistezis
olarak adlandirilir. Omurgalarin %3 ila %7’sinde en az bir spon-
dilolizis alan1 oldugu tahmin edilmektedir. Spondilolizisin etiyo-
lojisi ¢ok faktorlidiir, ancak bu tiir defektlerin olusumunda en
6nemli etken, ¢ocukluk ve ergenlik doneminde maruz kalinan
agir1 strestir. Spondilolizis konusuna daha ayrintili olarak 53. Bo-
limde deginilmigtir.

Yas Agac, Torus ve Egilme Kiriklari
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Sekil 1.36 Mediyal femur kondilin osteokondritis dissekansi. Koronal T1 agirlikli (A) ve siviya duyarli (B) MRG’ler
mediyal kondilin i¢ ylzeyinde bir lezyonu gostermektedir (oklar). Parca kemiklesmistir ve ana kemik ile arasindaki
baglanti A kisminda orta diizeyde sinyal yogunlugu ve B kisminda yiiksek sinyal yogunlugu géstermektedir. Anor-
mallikler bu baglanti alanindaki graniilasyon dokusu veya sivi ile tutarlidir. Ustteki kikirdakta sinyal degisiklikleri var-
dir, ancak mediyalde tamamen kesintiye ugramamis olabilir. Bu bulgular gevsek bir in situ fragmani géstermektedir.

ol

Sekil 1.37 Femur kondilinin osteokondritis dissekansi. Mediyal
kondilin klasik defekti (oklar).

Bu hastalar genellikle 20 ila 40 yas arasindadir. Konvansiyonel
radyografiler, genellikle yaralanma bolgesini belirlemekte ye-
terlidir. Kemik defektleri bazen olduk¢a belirsiz olabilir; bunlar
arasinda: Eklem yiizeyinde hafif diizensizlik, ytizeyel ¢okiintiiler
(¢evresinde skleroz olup olmamasi fark etmeksizin), kiigiik “pul”
seklinde kirik pargalar: (Sekil 1.40) bulunabilir. BT artrografi ve
MRG, kirik bolgesini daha iyi tanimlar, Gizerindeki kikirdagin
durumunu degerlendirir ve eklem i¢indeki kemiksel ya da kikar-
daks: cisimleri tespit eder.

Humerus kapitellumu. Dirsek ¢evresinde osteokondritis
dissekans, genellikle kapitellum (ya da kapitulum) ad1 verilen
yapiy1 etkiler. Radyografik anormallikler, kapitellumda: Yassilas-

ma (diizlesme), kistik ve sklerotik degisiklikler, par¢alanma gibi
bulgulari igerir. Ortaya ¢ikan kemik pargalari, bulundugu yerde
kalabilir ya da kismen veya tamamen ayrilabilir. Serbest eklem igi
cisimler, dirsegin herhangi bir bolgesine go¢ edebilir; ancak ge-
nellikle humerusun distal ucundaki fossada sikigir. Bu lezyonun
degerlendirilmesinde: BT, BT artrografi, ultrasonografi, MRG ve
MRG artrografi gibi yontemlerin tamami kullanilmaktadir (Se-
kil 1.41). Ayirici tanida, kapitellumun diizensiz kemiklesmesiyle
iliskili olan Panner hastalig1 dikkate alinmalidir; bu hastalik daha
geng yas grubunda goriiliir.

Diger Bdlgeler

Travma sonrasi osteokondral kiriklar, osteokondritis dissekans
ve osteonekroz; diger tarsal kemikler, tibya, humerus bagi, aseta-
bulum ve glenoid fossa gibi diger bolgelerde de tespit edilebilir.

Uzun Tiibiiler Kemiklerin Saft Kiriklari

Bir kemige uygulanan anormal bir kuvvet “yiiklenme” olarak
adlandirilan bir siire¢ yaralanmaya neden olur. Kemigin enerji
emme kapasitesi; kisinin yagi, cinsiyeti, metabolik durumu, ¢ev-
re dokularin biitiinligi ve etkilenen kemigin 6zelliklerine gore
degisiklik gosterir. Cocuklarin kemikleri, yetiskinlerin goreceli
olarak daha kirillgan kemiklerine kiyasla daha esnektir. Bu du-
rum, ¢ocuklarda tam olmayan kiriklar ve egilme kiriklarinin
goriilmesine katkida bulunur; bu tiir yaralanmalar yetigkinlerde
neredeyse hig gorillmez. Kirik olusumuna katkida bulunan diger
faktorler arasinda énceden var olan bir lezyonun veya gegirilmis
bir cerrahi miidahalenin bulunmasi yer alir.

Uzun tiibiiler kemik gibi bir yapiya dort temel tipte yiik uy-
gulanabilir: traksiyon kuvvetleri kemigin enine kesitine dik yon-
de etkide bulunur ve trabekiilleri birbirinden ayirir; kompresyon
kuvvetleri benzer sekilde dik yonde etkide bulunur ve trabekiil-
leri birbirine bastirir; torsiyon kuvvetleri kemigi dondiirerek
burar; biikillme kuvvetleri ise kemikte angiilasyona neden olur
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TABLO 1.2 Uzun Tubuler Kemiklerdeki Kiriklarin Biyomekanigi

Yaralanmanin

Yumusak Doku Mentesesinin

torsiyon

Oblik-transvers Kompresyon ve biikilme

Spiral Torsiyon Vertikal segment
Diyafizyal impaksiyon Kompresyon Degisken
Parcali Degisken Hasarlanmistir

Kirik Paterni Mekanizmasi Konumu Enerji Yuku Sik Goriilen Yerler
Transvers Bikiilme Konkavite Diisik Diyafizler
Oblik Kompresyon, biikiilme ve ~ Konkavite (siklikla ortadan kalkmistir) Orta Radyus, ulna, tibya ve fibula

Konkavite veya kelebek tarafi Orta

Femur, tibya ve humerus
Dustk Tibya ve humerus
Degisken Humerus, femur ve tibya
Yiiksek Degisken

Gonza ER, Harrington IJ. Biomechanics of Musculoskeletal Injury. Baltimore: Williams & Wilkins; 1982:2.

Sekil 1.43 Uzun kemigin transvers kingi. Alt ekstremitenin sagital
reformat BT goriintiisi, otomobilin garptigi bir hastada femoral saftin
hafif pargalanma ile transvers kingini gostermektedir. Distal parca,
saftin tim genisligi boyunca posteriora deplasedir, anterior olarak
acilidir ve kisalmayla iligkili olarak st (iste binme gdstermistir. Distal
parca, posterior kas grubuna girmis ve norovaskiiler demeti (oklar)
itmistir.

Biyomekanik

Klasik siniflandirma sistemleri dort temel eklem hareketi tiirii
tanimlar: Kayma (gliding) hareketleri, agisal hareketler, daire-
sel hareketler ve rotasyonel hareketler. Bu hareketler bagimsiz
olarak gerceklesebilir; ancak ¢ogunlukla gesitli kombinasyonlar
halinde ortaya ¢ikar. Her bir eklemdeki hareketin ézellikleri esas
olarak eklem yiizeylerinin sekli tarafindan belirlenir (Tablo 1.3).
Genel olarak, hareket serbestligi arttik¢a eklem stabilitesinden
6diin verilir. Travmatik bir ¢ikik, eklem kapsiiliiniin ve koruyucu
baglarin hasar gordiigiinii ima eder. Alternatif olarak, kapsiil ke-
mikteki baglant1 noktasindan ayrilmus olabilir ya da gerilmis bir
bag, kemigin bir parcasini kopararak aviilsiyon kirigina neden
olabilir. Travma, her tiirlii eklemde ¢ikiga yol agabilir; ancak en
sik etkilenen eklemler sunlardir: Glenohumeral eklem, dirsek,
ayak bilegi, kalga ve interfalangeal eklemler.

Sekil 1.44 Uzun kemigin oblik kirg1. Dirsek kemiginin orta saftinda
direkt darbe sonucu olugan kisa oblik (vurma) kirik (oklar).

SINOVYAL EKLEMLERE TRAVMA

Travmatik Sinovit ve Hemartroz

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Fklemile ilgili yag yastikgiklarinin yer degdistirmesi efiizyon veya eklem-
deki bir kitlenin gdstergesidir.

e Ffiizyon en kolay diz ve dirsekte fark edilir.

e Travmatik efiizyonda yag olmas (lipohemartroz) kirik varhiginin gticlii
bir gbstergesidir.

o Dizde lipohemartroz ile iliskili en sik grilen kirik lateral tibyal platonun
impaksiyon kingdr.

Travma sonrast ilk birkag saat iginde ortaya ¢ikan eklem efiizyo-
nu genellikle hemartrozla iliskilidir; kanl olmayan efiizyonlar ise
genellikle yaralanmadan 12 ila 24 saat sonra ortaya ¢ikar. Travma
sonrasi meydana gelen kanli ya da kansiz efiizyonlar, intra-arti-
kiiler yag yastik¢iklarinin yer degistirmesi ve ekstra-artikiiler yag
planlarmin 6demi ile ilgili radyografik bulgularla iligkilidir. Bu
bulgularin tipik ornekleri arasinda, diz travmasi durumlarinda
suprapatellar posun genislemesi ve humerusun distal ucundaki
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Sekil 1.56 Biiyiime plagi yaralanmasi: Salter-Harris Tip IV. Sol dizdeki koronal T1 agirlikli (A) ve siviya duyarl (B)
MRG’leri, epifiz ve metafiz boyunca dikey olarak uzanan ve ¢evresindeki kemik iligi 6demi bulunan bir kirik hattini
(oklar) gostermektedir. Mediyal kollateral bagin diisiik dereceli yaralanmasina dikkat edin (yildiz).

Tip VIL Bu yaygin yaralanma tipi, sadece epifizle sinirl kiriklari
igerir; bityime plag1 veya metafiz etkilenmez. Transkondral
kariklar ve osteokondritis dissekans 6rnek olarak verilebilir.

Tip VIII. Metafizyal bitytime ve yeniden sekillenme mekanizma-
larini etkileyen yaralanmadir. Genellikle damar yapilarinin
etkilenmesi ile iligkilidir.

Tip IX. Nadir durumlarda, diyafizdeki periostun yaralanmasi
normal diyafizyal bityiime ve yeniden sekillenmeyi bozabilir.
Pargali kiriklar, parmak ezilme (wringer) yaralanmalar1 ve
agir yaniklar bu tiir travmalara 6rnektir.

Biiytime plagi yaralanmalarinin yaklagik %25-30’unda
bir dereceye kadar biiylime deformitesi gelisir. Bu vakalarin
%10’una kadarinda deformite klinik olarak anlamlidir. Prog-
noz, hastanin yasi, damarlanma anatomisi, yaralanma tipi ve
tedaviye ne kadar hizli ve etkili miidahale edildigi ile iligkili-
dir. Genel olarak hasta yas1 ne kadar kiigiikse, kalic1 deformite
riski o kadar fazladir. Tip I, II ve III yaralanmalarin prognozu
genellikle iyidir. Tip IV daha temkinli yaklasilmasi gereken bir
tabloyken, Tip V ve VI yaralanmalarin prognozu kétiidiir. On-
ceki fizis yaralanmalarina bagl biiytime bozukluklarinin rad-
yografik kalintilar1 arasinda fizisi gecen dogrusal kemiklesme
cizgileri ve farkli bolgelerde biiyiime durmasiyla degisen iyiles-
me ¢izgileri yer alir. Onemli sonuglar arasinda bityiime geriligi,
biiytime plaginin erken fiizyonu, epifiz malpozisyonu ve rotas-
yonu ve osteonekroz yer alir.

Prematiir kismi bitylime durmasi, metafizden epifize dogru
uzanan kemik bir koprii (kemik bar) ile meydana gelir (Sekil
1.57). Biyiime plaginin geri kalan kismi biiylimeye devam et-
tiginde, agisal deformite gelisir. Tip IV yaralanmalar genellikle
fizisin bir kisminda kapanmaya neden olur; Tip V ise tiim pla-
gin erken kapanmasiyla sonuglanabilir. MRG hem baglangig-
taki hasarin boyutunu hem de bilyiime durmasinin derecesini
dogru sekilde degerlendirmede kullanilir ($ekil 1.58).

Spesifik Yaralanmalar

Femur Basi Epifiz Kaymasi (Slipped Capital Femoral
Epiphysis)
Femur bagi epifiz kaymasi (FBEK), erkek ¢ocuklarda genellikle
10-17 yaslar1 arasinda, kizlarda ise 8-15 yaglar1 arasinda gozlem-
lenir. Erkekler, kizlara gore daha sik etkilenir ve siyahi hastalarda
bu durum beyazlara gore daha yaygindir; asir1 kilolu ¢ocuklarda
ise ozellikle yiiksek bir goriilme siklig1 vardir. FBEK'li hastala-
rin yaklagik %20-35"inde her iki kalga da etkilenir; bu durum
kizlarda daha sik goriiliir. Bu yaralanmanin patogenezinde gesitli
katkida bulunan faktorlerin vurgulandig gortilmustiir:

o Travma: Travma, bebeklerde ve kiigitk ¢ocuklarda 6nemli
bir tetikleyici olay olsa da daha biiyiik ¢ocuklarda daha az
onemli bir faktordiir. Hastalarin %50’sinden daha azinda be-
lirgin bir travma 6ykiisti vardur.

o Ergenlik Biiyiime Atilimi: FBEK ile ergenlik biiytime atilimi
arasindaki iligki, bu déonemde nispeten genis olan fizisin ya-
taydan egik bir diizleme doniigmesiyle artan kayma gerilme-
siyle ilgilidir.

o Hormonal Etkiler: FBEK ile iligkili endokrin hastaliklar ara-
sinda hipotiroidizm, hipodstronejik durumlar, akromegali,
gigantizm, kriptorsidizm ve hipofiz ve paratiroid timoérleri
bulunur. Ancak bu gézlemler ragmen, biiylime hormonu se-
viyelerinin FBEK’li hastalarda anormal olduguna dair net bir
kanit bulunmamaktadur.

o Agirlik ve Aktivite: FBEK'li hastalarin en dikkat ¢ekici 6zel-
liklerinden biri agir1 kilolu olma egilimidir. Obezite, biiytime
plag: tizerindeki kayma gerilmesini artirir ve normal aktivi-
teler sirasinda bile kaymaya neden olabilir. Epifiz kaymasina
yatkinlik, fiziksel olarak aktif ergenlerde daha yiiksektir.
FBEK vakalarinda, geleneksel olarak femur basinin femur

govdesine gore hareketi esas alinarak tanimlama yapilir. Femur

bag1 genellikle femurun geri kalan kismina gore posteriyor (arka)
ve mediyal (ice) yonde yer degistirir; ancak bagka yonlerdeki
kaymalar da goriilebilir.
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Sekil 1.61 Biiyiime plag yaralanmasi: triplan ayak bilegi kingi. Koronal (A) ve sagital (B) reformat BT gorinti-
leri, koronal gortintide tip 11l lezyon gériiniimiinde bir yaralanma géstermektedir (siyah oklar). Sagital gériintiide,
tip 1l lezyon belirgindir. Distal tibyal epifizin hafif posterior yer degistirmesine ve eklem yiizeyindeki bogluga dikkat

edin (beyaz oklar).

nin ayrilmasi, 6zellikle zor bir dogum sirasinda, dogum travma-
sina bagl olarak ortaya ¢ikabilir.

Klavikulanin i¢ kenarindaki epifiz yaklasik olarak 18 ila 20
yaglarinda kemiklesir ve biiyiime plaginin kapanmasiyla bir-
likte yaklasik 25 yasinda klavikula govdesiyle birlesir. Gelisimi
tamamlanmamig bir iskelette, klavikulanin mediyal ucundaki
yaralanma epifiz ayrilmasina yol agabilir ve bu durum sternokla-
vikiiler eklem ¢ikigiyla karistirilabilir. Omuz gevresindeki biyii-
me plag1 yaralanmalari, ¢ocuklarda akromioklavikiiler eklemde
yalanci ¢ikiklara (psddoluksasyon) neden olabilir. Bu tiir yara-
lanmalar arasinda klavikulanin distal kisminin periostal kilifin-
dan ayrilmasi ve korakoid ¢ikinti epifizinin aviilsiyonu yer alir.

Dirsek ile ilgili Biiyiime Plagi Yaralanmalar

Olgunlasmamis iskelette dirsek yaralanmasmin dogru sekilde
tanilanmasi, ¢ok sayida ossifikasyon merkezinin varlig1 nedeniy-
le karmagiktir. Bu ossifikasyon merkezlerinin bazilarinin orta-
ya cikis sirasini hatirlamak igin kullanilabilecek bir mnemonik
“CRITOL” seklindedir: C: Kapitellum (1 yasinda); R: Radyus bast
(3 ila 6 yas); I: i¢ (mediyal) epikondil (5 ila 7 yas); T: Troklea (9
ila 10 yag); O: Olekranon (ulnanin ossifikasyon merkezi, 6 ila 10
yas); L: Lateral epikondil (9 ila 13 yas, en son ortaya ¢ikar).

Normalde, humerusun distal metafizi ve kapitellum, hu-
merus saftina gore yaklasik 140 derece anteversiyonda yer alir.
Lateral radyografide humerusun 6n korteksi boyunca ¢izilen bir
¢izgi—oOn humeral ¢izgi—kapitellumun ossifikasyon merkezi-
nin orta tigte birlik kismini kesmelidir. Humerus suprakondiler
kiriklarinda (¢ocuklarda dirsek gevresindeki en yaygin kirik),
distal fragmanin posterior yer degistirmesi veya agilanmasi, 6n
humeral ¢izginin ossifikasyon merkezinin 6n {igte birinden ya
da kapitellumun oniinden gegmesine neden olur (Sekil 1.62).
Bebeklerde ve ¢ocuklarda dirsek gevresindeki gelismekte olan
ossifikasyon merkezlerinin eksik veya tamamlanmamig kemik-
lesmesi nedeniyle, konvansiyonel radyografi ile yaralanmalarin
tam degerlendirilmesi miimkiin olmayabilir.

Lateral kondil kirig1 oldukga sik goriiliir ve Salter-Harris tip
IV yaralanmay1 temsil eder. Kirik hatti, epifizi ayirir ve komsu

Sekil 1.62 Dirsek yaralanmasi: suprakondiler humerus kirig. Lateral
radyografide, intrakapsiiler yag yastik¢iklarinin yiikselmesi ve hafif bir
suprakondiler kirik hatti (ok) goriilmektedir. Humerusun 6n korteksinin
dizlemi, kapitular kemiklesme merkezinin 6n Ugte birini keser ve bu,
kirik bélgesinde minimal posterior yer degistirmeye isaret eder.

metafiz ile kapitellumun bir kismini birbirinden ayirir. Medi-
yal epikondilin ossifikasyon merkezinin ayrilmasi, bu bolgeye
tutunan fleksor veya pronator tendonuna uygulanan stresin bir
sonucu olarak ortaya ¢ikar; bu durum dirsek yaralanmalarinin
yaklasik %10’unu olusturur. Bazi durumlarda, epikondil eklem
igine sikigabilir (Sekil 1.63). Bu durumda, yer degistirmis olan
epikondiler ossifikasyon merkezi, normal bir troklear merkezi
taklit edebilir. Ancak, mediyal epikondil ossifikasyon merkezi
olmadan goriilen troklear merkez, humerusun distal kismindaki
normal ossifikasyon sirasi ile gelisir.
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TRAVMATIK GOCUK iSTISMARI
(KASITLI TRAVMA)

ANAHTAR KAVRAMLAR

e Tekyonli “babygram” gorlintiist, cocuk istismart igin yeterli bir tarama
yGntemi degildir.

e (Cocuk istismarinda en 6zgiil iskelet bulgulari, metafizyal kose kiriklari
ve postero-mediyal kaburga kiriklaridir.

o Parcall kafatasi kiriklari ve farkli iyilesme evrelerinde olan goklu uzun
kemik kiriklari da kasitl travmayi diisindrtr.

e (ocuk istismarini, bazi osteogenezis imperfekta tiirlerinden ayirt etmek
zor olabilir.

-«
«
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Iskelet anormallikleri, cocuk istismari vakalarinin %50 ila
%70’inde tespit edilebilir; bu anormalliklerin saptanmasi, kasit-
I1 travma tanisinda kritik bir rol oynar. Fiziksel olarak istismar
edilmis olabileceginden stiphelenilen bir ¢ocugun uygun deger-
lendirmesi, biitiin uzun kemikler, pelvis, omurga, kaburgalar ve
kafatas1 tizerinde yapilacak bir radyografik tarama icermelidir.
Biitiin iskeletin tek bir radyografisi, tanisal olarak yetersizdir.

Cocuk istismarini giiglii sekilde diisiindiiren iskelet yaralan-
malari, uzun kemiklerin metafizyal kése kiriklari, posteromedi-
yal kaburga kiriklar1 ve ¢oklu kafatas: kiriklaridir. Bu kiriklarin
iki tarafli olmasi ve siitiirleri ge¢mesi, 6zellikle gocuk istismari-
n1 distindirir (Sekil 1.72). Diger “olagandis” kiriklar 6rnegin,
sternum, klavikulanin lateral yiizii, skapula, vertebral cisimleri
ve torasik kafesin sikistirilmasi sonucu olusan posterior kemik

Sekil 1.72 Cocuk istismari sendromu: radyografik anormallikler. (A) Kafatasinin ii¢ boyutlu yizey gériintisii,
frontal kemikleri iki tarafli olarak igeren goklu kiriklari (oklar) gdstermektedir. (B) Metafiz diizensizligi ve kdse kiriklari
(ok ucu), gocuk istismarina dair daha acil radyografik ipuglaridir. (C) Kaburga kiriklari (oklar), istismara ugramig bir

cocukta sik gortliir. (Jerry R. Dwek, MD, San Diego, CA.)
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Sekil 3.1 Posttravmatik mesane riiptiirii. (A) AP radyogramda dep-
lase simfizyal fragmanla birlikte (yildiz isareti) pubik simfiziste bozul-
ma, sa§ sakrumda arkuat ¢izgilerde bozulmaya neden olan vertikal bir
kirik (ok) ve sol sakroiliak eklemde ayrisma (ok basi). (B) IV kontrast
uygulamasi sonrasi aksiyal BT, mesane gevresinde laterale uzanan
kontrast madde ekstravazasyonunu gdsteriyor (oklar). Mesanede ka-
teterizasyon ile iligkili olarak gaz (yildiz isareti) izleniyor.

lamasi da pelvik yaralanmalari stabil ve anstabil olarak kategorilere
ayirir, bununla birlikte anstabil kiriklar1 yalnizca rotasyonel insta-
biliteye neden olanlar ve hem rotasyonel hem de vertikal instabilite
ile sonuglanan daha ciddi yaralanmalar olarak alt kategorilere ayirir.
Rotasyonel instabilite, iliak kanatlarin, tipik olarak AP kompres-
yonda eksternal, lateral kompresyonda internal rotasyonuna imkén
verecek sekilde anterior ve posterior yaralanmalarin kombinasyonu
sonucu olugur. Boyle yaralanmalar tipik olarak anterior sakroiliak li-
gamentlerin yaralanmasini igerirken posterior sakroiliak kompleks
genellikle korunur (Sekil 3.2). Vertikal instabilite daha az sikliktadir,
tipik olarak bir taraftaki posterior sakroiliak ligament kompleksinin
biitiiniiyle bozulmas: zemininde ¢oklu kiriklar ve bir hemipelvisin
kranial veya kaudal dogrultuda yer degistirmesinden ileri gelir. Yay-
gin olarak kullanilan Young ve Burgess siniflamasi, lateral komp-
resyon, AP kompresyon, vertikal makaslama ve kombine kuvvetler
ile iligkili olarak degisen derecelerde instabilite tanimlar1 yaparak,
yaralanmalar1 mekanizmalarina gore ayirir (Tablo 3.1). Asetabulu-
mun kirilldigi durumlar bu sistemin diginda kalmakta olup, boyle
yaralanmalar ayrica tartisilacaktir. Tim bu siniflama sistemlerinin,

Sekil 3.2 Rotasyonel instabilite. Aksiyal BT, sa§ tarafta daha belirgin
olmak (izere bilateral sakroiliak eklemlerin anteriora bakan yiizlerinin
geniglemesini g6steriyor (oklar), posteriorda dizilim normal. Bu yara-
lanma modeli iliak kanatlarin eksternal rotasyonuna olanak tanir.

Sekil 3.3 Stabil pelvis kiriklari. (A) Tip | yaralanma; avilsiyon kirigi.
Bu yaralanmalar (7) anterior siiperior iliak spina, (2) anterior inferior
iliak spina veya (3) iskiyal tiiberositeyi kapsar. (B) Tip | yaralanma; tek
pubik ramus veya iliak kanatta (Duverney kingi) kirik. Stiperior veya
inferior pubik ramusta tek bir kesinti (7 ve 2), iliumun belirli kiriklari
(3), sakrumun (4) veya koksiksin (5) pelvik halkada bozulmaya neden
olmayan bazi kirik tipleri.

radyografik analizler temel alinarak tasarlandigi vurgulanmalidir;
BT goriintiileme kullanilarak pelvis kirik paternlerini analiz eden
yakin zamanl bir seride, bu geleneksel sistemlere uymayan birgok
ilave yaralanma paterni tanimlanmistir.

Stabhil Pelvik Kiriklar

Pelvik halkay1 icermeyen veya yalnizca tek bir yerinin kirildig:
stabil yaralanmalar, kemik pelvisin dahil oldugu tiim yaralanma-
larin %30’unu olusturur. Bu kategori apofiyzal aviilsiyon kirikla-
11, izole pubik ramus kiriklarini, sakrum ve koksiksin transvers
kiriklar ve iliak kanat ile sinirl kiriklar igerir (Sekil 3.3).

Pelvisin Aviilsiyon Kiriklari

Pelvis ve kalganin aviilsiyon kiriklar1 hem heniiz iskelet sistemi
matiirasyonu tamamlanmamig, hem de erigkin olgularda kas ve
tendon insersiyo lokalizasyonlarinda olur, bununla birlikte bu
tiir yaralanmalarin biiyiik gogunlugu birlesmemis apofizleri olan
adolesanlarda, en sik olarak da spor sirasindaki yaralanmalar ile
iliskilidir. Apofizyal aviilsiyon kiriklarinin en sik lokalizasyonlar:
iskiyal tiiberosite, anterior siiperior iliak spina ve anterior infe-
rior iliak spinadir. En sik, hamstring ve addiiktor magnus ten-
donlarinin agir1 gerilimine bagl olarak olarak, iskiyal tiiberosite
yaralanir. Iskiyal apofizyal fragmanlar, diger apofizyal aviilsiyona
nazaran daha biytktiir, iskiyumun inferioruna deplase olmus
belirgin, arkuat sekilli bir kemik fragmani olarak goriiniir. Iski-
yal apofizin biiyiik boliimii iskiyal gévdenin posteriorunda yer
aldigindan, iskiyum temelindeki kemik defekti, deplase kemik
fragmanin boyutuna nazaran Onemsiz goriinebilir. Sartoryus
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Sekil 3.12 Asetabular kirik. (A) AP radyografi asetabular gati, iliopektineal ve ilioiskiyal cizgilerde bozulmay
gosteriyor. (B) Ug boyutlu BT goriintiisti anterior ve posterior kolonlarda bozulmaya neden olan transvers kirik

planini net bir sekilde gosteriyor.

Sekil 3.13 Kalga dislokasyonu: posterior dislokasyon. (A) Radyografide femur baginin posterosuperiora
deplasmani ve asetabulumun posterior kesiminden kaynaklanan genis deplase fragman (beyaz ok), Ayrica femur
baginin inferior kisminda bir impaksiyon kingi (siyah ok) da gériliyor. (B) Aksiyal BT goriintiisii asetabular
catinin posterior kenarina (yildiz isareti) uzanan posterior duvar kirik fragmanini (ok) gosteriyor. Eklem igindeki

kiigiik fragmanlara dikkat ediniz.

lateral grafilerde ve BT goriintiileme ile iyi bir sekilde gosterilir.
Asetabulumun posterior kesimindeki kiriklar genellikle bu ya-
ralanmalarda goriiliir ve bu yaralanmalarin gii¢lii bir belirteci-
dir. Bunlar, asetabulumun periferal kenarinda kiigiik bir kortikal
fragman, posterior eklem yiiziinii kapsayan genis bir ostekondral
parca veya daha az siklikla posterior kenardan asetabular kubbe
veya medial duvarini kapsayan genisleme seklinde olabilir. Fe-
mur basi anterior yiiziiniin osteokondral impaksiyon kiriklar: da
bulunabilir, tipik olarak ya foveada ya da foveanin daha agagisin-
dadir (Sekil 3.13).

Genis posterior asetabular kenar kiriklari, 6zellikle oblik Ju-
det grafileri kullanilarak, direk grafi ile kolaylikla tespit edilirken,
kiigiik asetabular kenar kiriklar1 ve femur basinin osteokondral
impaksiyon kiriklar1 BT goriintiilerinde daha iyi incelenir. Pos-
terior rim kiriklar1 genellikle parcalidir ve deplase olabilir, neti-
cede intraartikiiler kemik fragmanlara neden olabilir. Rediiksi-

yonu takiben devam eden genislemis bir kal¢a eklemi, anormal
sekilde birbiri tizeri yerlesmis intraartikiiler parcalara isaret eder;
bununla birlikte, intraartikiiler kemik fragmanlarin direk grafi-
de taninmalar1 zordur. BT goriintiileme, deplase intraartikiiler
kemik fragmanlarin tespiti i¢in olduk¢a uygundur. Bazen, BT
goriintiilemede, kapali yaralanma dahi olsa, dislokasyon sonrasi
kalca eklemi igerisinde kiigiik gaz kabarciklar: goriilebilir (Sekil
3.14). Intraartikiiler hemartroz veya lipohemartroz ve posterior
yumusak doku 6demi hem BT hem de MR goriintiilerinde gorii-
niir olmasina ragmen, eglik eden asetabiiler labrum, kalga ekle-
mi kapsiilil ve baglarin yirtilmast ile eksternal rotator, kuadratus
femoris ve gluteal kaslarin zedelenmeleri, MRG ile daha iyi de-
gerlendirilir. {leri goriintiileme incelemeleri, osteonekroz riskini
en aza indirgemek i¢in, kal¢anin rediiksiyonundan sonra yapil-
malidir, ¢iinkii rediiksiyon igin 6 saatten fazla bir gecikme oste-
onekroz riskini arttirmaktadir. Posterior kal¢a dislokasyonunun
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Sekil 3.18 Proksimal femur kiriklari. Ust sira proksimal femur intrakapsiiler kirklarinin gesitli yerlesimlerini
gbsteriyor. Bunlar femur baginin vaskiilaritesinin bozulmasi ve takip eden osteonekroz ile birlikte olabilir. Alt sira
tipik olarak avaskiiler nekroza yol agmayan kirik lokalizasyonlarini géstermektedir ki bunlar femur boynundaki
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kapsiiler refleksiyonlarin daha agag seviyesindedir.

Sekil 3.19 Femur basi kingi. Aksiyal BT goriintlisii sag femur basi
anterior kesiminde kirik (ok) ve kemik fragmanda 180 derece rotas-
yonu gosteriyor. Femur bagi, posterior kalga dislokasyonu nedeniyle
kinlmis. Kalca ekleminin posteriorunda kiigiik kemik fragmanlara dik-
kat ediniz.

siyon oncesi radyografilerde deplasmanin derecesine gore sinif-
landirma genellikle Garden sistemi kullanilarak yapilir. Dort kirik
tipi tanimlanmustir: tip I, inkomplet veya impakte, lateral korteks-
te valgus agilanmasi ile birlikte; tip II, komplet, kemik deplasman
yok; tip III, komplet, varus agilanmasina neden olan kirik parga-
larinin medial impaksiyonu ile; tip IV, komplet, kirik par¢alarinin
total deplasmani ile. Tip I ve IT kiriklarin radyografilerde ayirt edil-
mesinde giigliikler olabilir. Femur boynu kortekslerinin dikkatlice
degerlendirilmesi, kiigitk basamaklanma, biikiilme (toruslasma)
ve/veya catlama alanlarinin tespit edilmesi i¢in gereklidir, lateral
ve posterior kortekslerine 6zellikle dikkat edilmelidir (Sekil 3.20).
Femur boynunda bant seklinde skleroz ve femur boynunun diiz-
giin kavisli konturunun kaybi bir kirig1 diisiindiirse de bu bulgu-
lar femur basi1 kenarindaki osteofitler tarafindan taklit edilebilir.
Femur boynu seviyesinde, normalde lineer olarak izlenen primer
tiberkiillerin egilmis goriintimii, valgus darbesiyle olusmus bir
femur boynu kirig1 hakkinda bir ipucu olabilir. Tip III ve IV kirik-
lar radyografi ile kolaylikla goriiliirler, ancak yiiksek osteonekroz
oranlar1 nedeniyle agresif bir sekilde tedavi edilirler, siklikla per-
kiitan vidalama yerine hemiartroplasti uygulanir (Sekil 3.21).

Femur proksimali nondeplase kiriklari rutin baslangi¢ rad-
yografilerinde gézden kagabilir. Diigme sonrasi o tarafa agirlik
veremeyen, radyografi bulgular1 negatif olgularda femur boynun-
daki olas1 gizli kiriklarin tespiti i¢in ileri goriintiileme yapilmasi
onerilmektedir (Sekil 3.22). Femur boynu kiriklari igin, geleneksel
olarak MRG™nin BT ye gore daha duyarli oldugu diisiincesi var-
dir; ancak daha ince kesitler ve yiiksek kalitede rekonstriiksiyon-
lar saglayan giiniimiiz BT teknolojisi ile MRG'nin kargilagtirildig
veriler sinirlidir. BT goriintiilemenin daha ulagilabilir olmasi ve
genis viicut bolgelerinde es zamanli ve hizl bir gekilde degerlen-
dirme imkan1 sunmasi nedeniyle, genellikle ilk basamakta MRG
yerine BT taramasinin kullanilmasina neden olur. MRG, eslikgi
yumugak doku yaralanmalarinda BT ye gore agik bir gekilde daha
duyarhdir, fakat bunlarin acil cerrahi miidahalede bir etkisi yoktur.

Normal sartlar altinda, femur boyun kiriklar: ilk 6 ila 12
ayda iyilesme bulgular1 gosterir. Komplikasyonlar nadir degildir
ve kaynamama olgularin yaklasik % 5 ila %25’inde goriiliir; fe-
mur basmin iskemik nekrozu, olgularm %10 ila %30’unda go-
riliir. MR ve BT goriintilleme kirigin yalnizca ilk tanisi degil,
osteonekroz ve diger komplikasyonlarin tespit edilmesinin de
bir yoludur. BT goriintiileme, kaynamamay1 degerlendirmek igin
mitkemmeldir, fakat avaskiiler nekrozun erken donem tanisin-
da duyarhiligt MRG'den diisiiktiir. MRG gecikmis posttravmatik
osteonekroz tanisinda uygun bir goriintiileme yontemidir; bu-
nunla birlikte, proksimal femur kirigindan sonraki femur bag
iskemisinin preoperatif tespitindeki rolii heniiz belirlenmemistir.

Ekstrakapsiiler Kalga Kiriklan
Trokanterik Kiriklar

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Komplet intertrokanterik kiriklar genellikle deplasedir, varus agilanmasi ile
kisalmistir ve tedavisi cerrahidir.

e Trokanter majoriin inkomplet kiriklari tipik olarak nondeplasedir ve kon-
servatif yolla tedavi edilebilirler.

o inkomplet trokanter majr kinklarinda MRG siklikla, radyografide gori-
lenin dtesinde daha kapsamli bir hasari gdsterir, ancak MRG'nin tedavi
plani {izerindeki etkisi halen tartismalidir.

e Yetiskinlerdeki izole trokanter mindr yaralanmalari tipik olarak patolojiktir.
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Sekil 10.2 Kikirdak eklemler: Diskovertebral eklemin genel rad-
yografik ve patolojik anormallikleri. Omurganin sagital kesitininin
radyografisi (A) ve fotografi (B) (her iki resmin sol tarafi, on taraf-
tir) bir vertebradan digerine uzanan tipik sindesmofitleri (ok baslari)
gosteriyor. Bu sindesmofitlerin dikey uzanimi ve ince yapisina dikkat
ediniz.

Sekil 10.3 Entezit: iskiyal tiiberozitelerin genel radyografik anor-
mallikleri. Radyografide, kortikal diizensizlik, skleroz ve iskiyal tiibe-
rozitelerin hamstring tendon yapisma yerlerinde diizensiz hiperostoz
(oklar). Sakroiliyak eklem fiizyonuna dikkat ediniz (ok baslari).

SPESIFiK BOLGELERDE RADYOGRAFiK VE
PATOLOJiK ANORMALLIKLER

Sakroilyak Eklem

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Bilateral sakroilyit erken dénemde ortaya ¢ikar ve nihayetinde uniform
ve simetrik hale gelir.

e Sakroilyak eklemlerde ilyak tutulum baskindir.

e Fklemde tam kemik ankilozu gelisebilir.

TABLO 10.1 Ankilozan Spondilitte Vertebra

Anormalliklerinde Genel Terminoloji

Terim Tanim
Osteit Diskovertebral eklemde gdriilen entezopatidir ve
erozyon, kemik sklerozu ve sindesmofitler ile
birliktedir.
“Shiny corner sign”  Osteite bagl vertebra korpus koselerindeki artmis
Parlayan kdse radyodansite.
isareti
Karelesme Erozyona bagl vertebra korpusunun 6n kenarinin
diizlesmesi veya konvekslesmesi.
Sindesmofit Anulus fibrosusta ossifikasyona bagli ince, dikey,

radyodens alanlar

Bambu vertebra Yaygin sindesmofitlere bagl ondtilan omurga

konturu.
Diskit Degisik mekanizmalara bagl diskovertebral eklem-
de erozyonel anormallikler.

Diskal balonlagma Vertebral korpusuda osteoporotik deformiteye bagli

intervertebral diskin bikonveks sekli.
Supraspindz ve interspintz baglar ile apofizyal

eklem kapsillerinin ossifikasyonuna bagli frontal

radyografilerde (¢ dikey radyodens hat.

Tramvayyolu isareti

Hanger isareti Supraspindz ve interspindz baglarin ossifikasyo-
nuna bagdl frontal radyografilerde tek, santral

radyodens hat.

Sakroilyit, ankilozan spondilitin temel belirtisidir. Hastaligin
erken dénemlerinde ortaya ¢ikar. Ilk radyografik incelemede asi-
metrik ya da nadiren unilateral bir dagilim gozlemlenebilse de
hastaligin ilerleyen evrelerde radyografik degisiklikler, hastalarin
yaklasik %90’inda bilateral ve simetriktir.

Sakroilyak eklemdeki degisiklikler hem sinovyum hem de
baglarin oldugu (stiperior ve posterior) boliimlerde goriiliir, il-
yak kemikte yogunlagir. Baslangictaki degisiklikler, yamali peri-
artikiiler osteoporoz ve sinirlarda kayip, yiizeysel erozyon ve su-
bkondral kemikte fokal sklerozdur. Subkondral kemik plaginda
siliklesme, sakroilyitte 6nemli bir radyografik bulgu olup, deje-
neratif sakroilyak eklem hastaliginda gozlemlenmez. Daha ileri
erozyonel degisiklikler, kemik yiizeyinin énemli 6l¢iide aginma-
sina ve interossedz mesafenin geniglemesine yol agar. Sakroilyak
eklemdeki proliferatif kemik degisiklikleri daha belirgin hale gel-
dikge, diizensiz kemik kopriileri eklem bosluguna uzanir (Sekil
10.4). Sonrasinda, eklemde tam kemik ankilozu gozlemlenebilir.
Hastaligin ileri evrelerinde, etkilenmis sakroilyak eklemler gev-
resindeki kemik sklerozu kaybolabilir.

Omurga

ANAHTAR KAVRAMLAR

e Tablo 10.1%e bakiniz.

e (Omurga tutulum bolgeleri diskovertebral eklemler, apofizyal eklemler,
kostovertebral eklemler, posterior baglarin yapisma yerleri ve atlanto-
aksiyal eklemlerdir.

e Baslangigta torakolomber ve lumbosakral eklemlerde belirgin olsa da,
degisiklikler zamanla vertebral kolonun tamaminda gdriilebilir.

e Anormal ossifikasyonun radyografik tanimlamalari hanger isareti, tram-
vay-yolu isareti ve bambu vertebra seklindedir.
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Omurga Tutulumu Komplikasyonlan

Spinal kord basisi ve hatta 6lim gibi norospinal komplikasyon-
lar, ankilozan spondilitin taninan ancak nadiren goriilen belirti-
leridir. Omurga kiriklari, 6zellikle servikal bolgede, omurilikteki
deformite ve hematomlar nedeniyle 6nemli morbidite ve morta-
liteye yol agar. Atlantoaksiyal instabilite, yatay ya da dikey yonde,
norolojik defisitlere neden olabilir ve liimciil olabilir. Spondilo-
diskit, 6zellikle lomber segmentte, omurilik veya sinir koklerinin
basisi ile birliktedir.

Mekanizma tam olarak anlasilmasa da, spinal stenoz ankilo-
zan spondilit hastalarinda giderek daha sik taninmaktadir. Bazi
hastalarda, hastaligin ilerleyen evrelerinde kauda equina sendro-
mu da gozlemlenebilir. Tipik klinik bulgular, alt ekstremitelerde
ve perineumda duyusal kayiplar ve sfinkter bozukluklarini igerir.
Lomber segmentte noral kanal genislemesi, dural kese dilatasyo-
nu ve tekal divertikiiller de goriilebilir (Sekil 10.15).

Simfizis Pubis

Simfizis pubisteki degisiklikler (Sekil 10.16), ankilozan spondilit
hastalarinin yaklasik %20’sinde goézlemlenmistir. Bu degisiklik-
ler, diskovertebral eklemde goriilenlere benzerlik gostermek-
tedir, ¢linkii hem simfizis pubis hem de diskovertebral eklem

kikirdakli eklemlerdir. Kemik erozyonu ve sklerozis baskin 6zel-
liklerdir.

Ek Pelvik Bolgeler

Entezopati, ozellikle entezit, belirli pelvik bélgelerde, drnegin
iskiyal tuberozitelerde (Sekil 10.17), ilyak krestlerde ve gergek
sinovyal eklemler tizerindeki sakroilyak mesafede belirgindir.
Benzer anormallikler, femoral trokanterler (Bkz. Sekil 10.17),

Sekil 10.16 Simfizis pubis anormallikleri. Simfizis pubiste para-
simfizyal kemigin sklerozu ile daralma ve kemik fiizyona dikkat ediniz.

Sekil 10.15 Lomber omurga anormallikleri. (A) T1 agirlikli ve (B) sivi duyarli sagital lomber omurga MR gériinti-
lerinde, lomber segmentteki néral kanalda genigleme ve dural kesede genisleme (ok) izleniyor.
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Sekil 10.2 Kikirdak eklemler: Diskovertebral eklemin genel rad-
yografik ve patolojik anormallikleri. Omurganin sagital kesitininin
radyografisi (A) ve fotografi (B) (her iki resmin sol tarafi, on taraf-
tir) bir vertebradan digerine uzanan tipik sindesmofitleri (ok baslari)
gosteriyor. Bu sindesmofitlerin dikey uzanimi ve ince yapisina dikkat
ediniz.

Sekil 10.3 Entezit: iskiyal tiiberozitelerin genel radyografik anor-
mallikleri. Radyografide, kortikal diizensizlik, skleroz ve iskiyal tiibe-
rozitelerin hamstring tendon yapisma yerlerinde diizensiz hiperostoz
(oklar). Sakroiliyak eklem fiizyonuna dikkat ediniz (ok baslari).

SPESIFiK BOLGELERDE RADYOGRAFiK VE
PATOLOJiK ANORMALLIKLER

Sakroilyak Eklem

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Bilateral sakroilyit erken dénemde ortaya ¢ikar ve nihayetinde uniform
ve simetrik hale gelir.

e Sakroilyak eklemlerde ilyak tutulum baskindir.

e Fklemde tam kemik ankilozu gelisebilir.

TABLO 10.1 Ankilozan Spondilitte Vertebra

Anormalliklerinde Genel Terminoloji

Terim Tanim
Osteit Diskovertebral eklemde gdriilen entezopatidir ve
erozyon, kemik sklerozu ve sindesmofitler ile
birliktedir.
“Shiny corner sign”  Osteite bagl vertebra korpus koselerindeki artmis
Parlayan kdse radyodansite.
isareti
Karelesme Erozyona bagl vertebra korpusunun 6n kenarinin
diizlesmesi veya konvekslesmesi.
Sindesmofit Anulus fibrosusta ossifikasyona bagli ince, dikey,

radyodens alanlar

Bambu vertebra Yaygin sindesmofitlere bagl ondtilan omurga

konturu.
Diskit Degisik mekanizmalara bagl diskovertebral eklem-
de erozyonel anormallikler.

Diskal balonlagma Vertebral korpusuda osteoporotik deformiteye bagli

intervertebral diskin bikonveks sekli.
Supraspindz ve interspintz baglar ile apofizyal

eklem kapsillerinin ossifikasyonuna bagli frontal

radyografilerde (¢ dikey radyodens hat.

Tramvayyolu isareti

Hanger isareti Supraspindz ve interspindz baglarin ossifikasyo-
nuna bagdl frontal radyografilerde tek, santral

radyodens hat.

Sakroilyit, ankilozan spondilitin temel belirtisidir. Hastaligin
erken dénemlerinde ortaya ¢ikar. Ilk radyografik incelemede asi-
metrik ya da nadiren unilateral bir dagilim gozlemlenebilse de
hastaligin ilerleyen evrelerde radyografik degisiklikler, hastalarin
yaklasik %90’inda bilateral ve simetriktir.

Sakroilyak eklemdeki degisiklikler hem sinovyum hem de
baglarin oldugu (stiperior ve posterior) boliimlerde goriiliir, il-
yak kemikte yogunlagir. Baslangictaki degisiklikler, yamali peri-
artikiiler osteoporoz ve sinirlarda kayip, yiizeysel erozyon ve su-
bkondral kemikte fokal sklerozdur. Subkondral kemik plaginda
siliklesme, sakroilyitte 6nemli bir radyografik bulgu olup, deje-
neratif sakroilyak eklem hastaliginda gozlemlenmez. Daha ileri
erozyonel degisiklikler, kemik yiizeyinin énemli 6l¢iide aginma-
sina ve interossedz mesafenin geniglemesine yol agar. Sakroilyak
eklemdeki proliferatif kemik degisiklikleri daha belirgin hale gel-
dikge, diizensiz kemik kopriileri eklem bosluguna uzanir (Sekil
10.4). Sonrasinda, eklemde tam kemik ankilozu gozlemlenebilir.
Hastaligin ileri evrelerinde, etkilenmis sakroilyak eklemler gev-
resindeki kemik sklerozu kaybolabilir.

Omurga

ANAHTAR KAVRAMLAR

e Tablo 10.1%e bakiniz.

e (Omurga tutulum bolgeleri diskovertebral eklemler, apofizyal eklemler,
kostovertebral eklemler, posterior baglarin yapisma yerleri ve atlanto-
aksiyal eklemlerdir.

e Baslangigta torakolomber ve lumbosakral eklemlerde belirgin olsa da,
degisiklikler zamanla vertebral kolonun tamaminda gdriilebilir.

e Anormal ossifikasyonun radyografik tanimlamalari hanger isareti, tram-
vay-yolu isareti ve bambu vertebra seklindedir.
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Omurga Tutulumu Komplikasyonlan

Spinal kord basisi ve hatta 6lim gibi norospinal komplikasyon-
lar, ankilozan spondilitin taninan ancak nadiren goriilen belirti-
leridir. Omurga kiriklari, 6zellikle servikal bolgede, omurilikteki
deformite ve hematomlar nedeniyle 6nemli morbidite ve morta-
liteye yol agar. Atlantoaksiyal instabilite, yatay ya da dikey yonde,
norolojik defisitlere neden olabilir ve liimciil olabilir. Spondilo-
diskit, 6zellikle lomber segmentte, omurilik veya sinir koklerinin
basisi ile birliktedir.

Mekanizma tam olarak anlasilmasa da, spinal stenoz ankilo-
zan spondilit hastalarinda giderek daha sik taninmaktadir. Bazi
hastalarda, hastaligin ilerleyen evrelerinde kauda equina sendro-
mu da gozlemlenebilir. Tipik klinik bulgular, alt ekstremitelerde
ve perineumda duyusal kayiplar ve sfinkter bozukluklarini igerir.
Lomber segmentte noral kanal genislemesi, dural kese dilatasyo-
nu ve tekal divertikiiller de goriilebilir (Sekil 10.15).

Simfizis Pubis

Simfizis pubisteki degisiklikler (Sekil 10.16), ankilozan spondilit
hastalarinin yaklasik %20’sinde goézlemlenmistir. Bu degisiklik-
ler, diskovertebral eklemde goriilenlere benzerlik gostermek-
tedir, ¢linkii hem simfizis pubis hem de diskovertebral eklem

kikirdakli eklemlerdir. Kemik erozyonu ve sklerozis baskin 6zel-
liklerdir.

Ek Pelvik Bolgeler

Entezopati, ozellikle entezit, belirli pelvik bélgelerde, drnegin
iskiyal tuberozitelerde (Sekil 10.17), ilyak krestlerde ve gergek
sinovyal eklemler tizerindeki sakroilyak mesafede belirgindir.
Benzer anormallikler, femoral trokanterler (Bkz. Sekil 10.17),

Sekil 10.16 Simfizis pubis anormallikleri. Simfizis pubiste para-
simfizyal kemigin sklerozu ile daralma ve kemik fiizyona dikkat ediniz.

Sekil 10.15 Lomber omurga anormallikleri. (A) T1 agirlikli ve (B) sivi duyarli sagital lomber omurga MR gériinti-
lerinde, lomber segmentteki néral kanalda genigleme ve dural kesede genisleme (ok) izleniyor.
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deki radyoniiklid tutulumu, hastanin yasina ve cinsiyetine bagl
olarak degisir ve normal bireylerde viicudun iki tarafi i¢in oran-
lar her zaman esit olmayabilir. {leri diizeydeki hastalarda, sakro-
ilyak eklemlerde (ve omurga da dahil) radyoniiklid tutulumu
anormal olmayabilir. Tek foton emisyonlu bilgisayarli tomografi
(SPECT) de sakroilyiti tespit etmek i¢in kullanilabilir ve sunulan
raporlar, standart sintigrafiden daha yiiksek duyarlilik gosterdi-
gini bildirmektedir.

Sekil 10.21 Ankilozan Spondilitte Ultrasonografik Anormallikler.
Asil tendonu distali uzun eksen US’de, tendonda anormal sekilde art-
mis kalinlik ve hipoekojenite (ok) ile tendon yapisma yerinde kortikal
erozyon (ok basi) izleniyor. Retrokalkaneal bursada sivi distansiyonu-
na (yildiz isareti) dikkat ediniz.

BT Tarama

BT taramasi, ankilozan spondilitin bazi erken sakroiliyak eklem de-
gisikliklerini tespit etmekte etkili oldugu bulunmugtur. Geleneksel
radyografi ile kargilagtirildiginda, bu eklemlerin BT taramasi, kemik
erozyonlarini ve kemik sklerozunu tespit etmede daha duyarlidir ve
eklem mesafesi daralmasini ve eklem i¢i kemik fiizyonunu belirle-
mede daha dogrudur (Sekil 10.23). Ancak, su anda MR goriintii-
leme, erken sakroileyiti degerlendirmede BT taramasina gore daha
tistiin olarak degerlendirilmektedir. Ankilozan spondilitli hastalar-
da BT taramasinn Klinik olarak daha faydali olan endikasyonlari,
omurga kiriklar1 ve omurga stenozunun tespitidir.

MR Gariintiileme

ANAHTAR KAVRAMLAR

e Fokal subkondral kemik iligi 6demi, spesifik olmasa da sakroilyak ek-
lemlerdeki erozyonun ilk isaretidir.

o Sakroilyak eklem efiizyonu ve diftiz subkondral kemik iligi 6demi karak-
teristik bulgulardir.

e Kronik sakroilyit, subkondral yagl kemik iligi ile karakterizedir.

Ankilozan spondilitli hastalarin degerlendirilmesinde MR
goriintiilemenin rolii 6zellikle hastaligin erken evrelerinde ve
radyografiler tanisal olmadiginda biiyiik 6l¢iide artmistir, bu go-
rintiileme yontemi genellikle konvansiyonel radyografi sonrasi
kullanilir. Ankilozan spondilitin MR gériintiileme i¢in ana endi-
kasyonlari, sakroilyak eklemler, omurga ve entezlerin degerlen-
dirilmesi ile tedavi etkilerinin takibini icerir.

Sekil 10.22 Ankilozan Spondilitte sintigrafik anormallikler. (A) Sakroiliyak eklemlerde tipik spondilit degisiklikleri
olan bu hastada, teknesyum-99m pirofosfat radyoniiklid sintigrafisi belirgin sekilde artmis fokal tutulum gésteriyor.
Kalca gevresindeki tutulum, entezite karsilik geliyor. (B) Uzun siiredir ankilozan spondilit olan ve bir digme sonucu
yaralanan baska bir hastada, kemik taramasindaki belirgin sekilde artmis aktivite alani, kirik ve psédartroz bdlgesine
karsilik geliyor. Sakroiliyak eklemler ankiloz olmus ve sintigrafi normal.
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Sekil 10.29 Servikal omurga anormalliklerinin ayirici tamisi. (A) Ankilozan Spondilit, sindesmofitler
(oklar) ve apofizyal eklem ankilozu ile karakterizedir. (B) Psoriatik spondilit, alt servikal omurgada be-
lirgin kemik ¢ikintilari (oklar) ile sonuglanmig goriliiyor. Apofizyal eklemler normal izleniyor. (C) DISH,
vertebral kolonun anterior kisminda yogun kemik depozisyonu ile birlikte gortltiyor. (D) Sternokostokla-
vikiiler hiperostoz, vertebra korpuslari ile intervertebral diskler arasindaki arayiizii oblitere eden, anterior
ve santral bolgelerde asir kemik formasyonu ile karakterize, ayrica apofizyal eklem ankilozu izleniyor. (E)
Jiivenil idiopatik Artrit, vertebral korpuslar ve intervertebral disklerin hipoplazisi, apofizyal eklem ankilozu
ve (st servikal bélgenin agirlikh tutulumu ile birlikte gériliyor. (F) Akromegali, spondilozis deformansa
benzer kemik depozisyonuna ve vertebral korpuslarin anteroposterior ¢ap artigina neden oldugu izleniyor.

TABLO 10.5 Sinoviyal Eklemlerdeki Anormallikler

Simetrik Yumusak II\EIII((eIsez:esi Kemik Erozyonlar Kemik Proliferasyonu

Hastalik Tutulum Doku Sisligi Osteoporoz Daralmasi Ankiloz ve Kistler veya Whiskering
Ankilozan spondilit + + + + + + +

Romatizmal artrit + + + + + + -

Psdriatik artrit + + — s + ¥ i

Reaktif artrit - + + + + + +

Gut artriti + + - + = n s

Septik artrit - + + + + + +f

*Kemik kenarlarinda dizensiz gikintilar goralr.
Kemiklerde belirsiz aginmalar gézlemlenir.
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KISIM 2 Eklem Hastaliklari

Kalga bolgesindeki radyografik bulgular, dejeneratif eklem
hastaligindaki degisikliklerle ayni olabilir ve eklem mesafesinde
daralma ve sklerozu igerir ($ekil 17.6). Alkaptoniirili bazi hasta-
larda, eklem araliginin difiiz kaybi, fragmantasyona neden olan
belirgin yikim, eklem igi kikirdak ve kemik cisimlerinin olugu-
mu, tendindz kalsifikasyon ve ossifikasyon, tipik dejeneratif de-

Sekil 17.5 Alkaptoniirinin radyografik bulgular: dizdeki anormal-
likler. Bu hastadaki anormallikler, lateral femorotibiyal ve patellofe-
moral kompartmanlarda eklem mesafesi daralmasi ile birlikte kemik
sklerozu, kiictik osteofitler ve multipl eklem ici kemik cisimlerini (ok-
lar) igeriyor.

Sekil 17.5 Alkaptoniirinin radyografik bulgulari: kalgadaki anor-
mallikler. Femur basinin genis resorpsiyonu ve diizlesmesi garip bir
radyografik goriinime neden olmus ve eklem mesafesi daralmasi, ha-
fif asetabular protriizyon ve kemik fragmantasyonu bulgular izleniyor

(0k).

gisikliklerden ayirt edilmesini saglar. Glenohumeral eklem, el ve
ayaklardaki kiigiik eklemler, dirsek ve ayak bilegi tutulumu ise
yaygin degildir.

AYIRICI TANI

Spinal Belirtiler

Alkaptoniiride disk kalsifikasyonu, eslik eden diger hastaliklar-
la karistirilabilir. Nitkleus pulposusun distrofik kalsifikasyonu
genellikle kiiresel olup, intervertebral diskin santral kisminda
sinirhidir. Bu santral disk kalsifikasyonu paterni, alkaptoniirili
hastalarda vertebranin birgok seviyesinde gériilen yaygin disk
kalsifikasyonundan kolayca ayirt edilebilir.

Intervertebral disk kalsifikasyonu, omurga ankilozuna yol
acan birincil hastaliklar1 olan hastalarda ikincil bir fenomen
olarak goriilebilir. Bu nedenle, disk kalsifikasyonu, ankilozan
spondilit, diffiiz idiopatik iskelet hiperostozu (DISH), jiivenil
baslangicli romatoid artrit, Klippel-Feil deformiteleri ve vertebra
fiizyon cerrahisi gegiren hastalarda gozlemlenebilir.

Disk kalsifikasyonu, kalsiyum pirofosfat dihidrat (KPFD)
kristal depo hastaliginda da goriiliir. Bu hastalikta, depozitler
annulus fibrosusun dig liflerinde yogunlagir ve ince lineer (wa-
ferlike) koleksiyonlar goriilmez. Disk mesafesi kaybi, vakum
fenomeni ve vertebra korpus marjinal sklerozu, intervertebral
osteokondroz ile birlikte bulunur. Bu bulgular genellikle alkap-
toniiride oldugu kadar belirgin ve yaygin degildir ve ¢cogunlukla
yash hastalarda goriiliir. Ancak, herhangi bir hastada radyogra-
filerde multipl intervertebral disk yiiksekliginin kaybi, 6zellikle
orta yash bir hasta ise ve multipl vakum fenomeni, disk kalsi-
fikasyonu, vertebral fiizyon ve kifoz eslik ediyorsa alkaptoniiri
olasilig1 goz 6niinde bulundurulmalidir.

Vertebra korpuslarinin fiizyonu ile disk ossifikasyonu, alkap-
tontiride goriilen bir bulgu, ankilozan spondilitin anormallikle-
rine benzeyebilir. Uzun siireli alkaptoniiride, bambu vertebra
yine ankilozan spondiliti taklit edebilir.

Ekstraspinal Belirtiler

Alkaptoniirili hastalarda ekstraspinal bolgelerin tutulumu, oste-
oartrit ile benzer bir radyografik gériiniime yol agabilir, ancak
bazi ayirt edici 6zellikler mevcuttur (Tablo 17.1):

1. Abgsilmadik eklem bolgelerinin tutulumu: Glenohumeral ek-
lemde siddetli dejeneratif benzeri artropati, osteoartritle
birlikte alkaptoniiri olasiligini giindeme getirmelidir. Benzer
sekilde, sakroilyak veya simfizyal eklemlerdeki siddetli de-
gisiklikler, okronotik artropatinin varligina dair bir ipucu
olabilir.

2. Abgsilmadik eklem mesafesi kaybi paternleri: Dizdeki okro-
notik artropati, izole lateral femorotibyal kompartman degi-
sikliklerine ya da hem mediyal hem de lateral femorotibyal
kompartmanlarda yaygin eklem mesafesi kaybina yol agabi-
lir, ki bu paternler osteoartritte tipik degildir.

3. Siddetli eklem anormallikleri: Asir1 kemik sklerozu ve frag-
mantasyon, eklem i¢i kikirdak ve kemik cisimleri goriilebilir.
Okronotik artropatiye eslik eden degisikliklerin siddeti, ge-
nellikle osteoartritte goriilenlerden daha agir olabilir. Ozel-
likle bircok eklem ici cisim tiretimi karakteristiktir.
Okronotik artropati; KPFD kristal depozisyon hastaligs, kal-

siyum hidroksiapatit kristal depozisyon hastaligi, akromegali ve

epifizyal ve spondilopifizyal displaziler gibi diger hastaliklar ta-
rafindan taklit edilebilir.
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BOLUM 17 Alkaptoniiri ve Oksalozis

Sekil 17.2 Alkaptoniirinin radyografik ve manyetik rezonans gi-
riintiileme bulgulan: disk mesafesi daralmasi ve vakum fenomeni.
(A) Multipl daralmig intervertebral diskteki lineer radyoliisen alanlari
(oklar) gézlemleyin. Disk kalsifikasyonu belirgin degil ve apofizyal ek-
lem mesafesinde daralma goriliyor. Alt lomber vertebranin spondi-
lolizisine dikkat ediniz (ok bagi). (B) Sagital, orta-agirlikl manyetik re-
zonans goriintiileme, intervertebral disk mesafelerinin yaygin kaybini
gosteriyor. Her bir diskteki diisiik sinyal intensitesi, gaz, kalsifikasyon
veya her ikisinin varligiyla uyumlu ve posteriorda disk uzanimlari da
gbzlemleniyor. (B, P Katzenstein, MD, Houston, TX'in izniyle.)

Sekil 17.3 Alkaptoniirinin radyografik bulgulari: disk kalsifikasyo-
nu ve ossifikasyonu. Lomber vertebranin frontal radyografisi, oste-
oporozu, disk kalsifikasyonunu ve intervertebral diskin periferinde,
ankilozan spondilitin sindesmofitlerini taklit eden ossifikasyonu gos-
teriyor. (J. Loewy, MD, Saskatoon, Saskatchewan, Kanada’'nin izniyle.)

Sekil 17.4 Alkaptoniirinin radyografik bulgulan: simfizis pubis ve sakroilyak eklemdeki anormallikler. (A) Sim-
fizis pubis. Bulgular, eklem mesafesinin asir daralmasi ve genis kemik sklerozu. Gaga benzeri osteofitler goriiliyor.
(B) Sakroilyak eklem. Eklem mesafesinin diffiiz daralmasi, subkondral kemikte diizensizlik ve skleroz ile birlikte.
Eklem kenarlari, ankilozan spondilitte beklenenden daha keskin sekilde izleniyor.
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belirtileridir. Orak hiicre 6zelligi olan hastalarda, hasta oksijeni
diisiik bir atmosfere maruz kalmadig siirece, agrili krizler genel-
likle belirgin degildir.

Orak hiicreli anemi, kirmizi kan hiicrelerinin oraklagma
ozelliklerini azaltan Hb F'nin sebat etmesi nedeniyle 6 aydan
kii¢iik bebeklerde klinik olarak nadiren baslar. Bu hastaliga sa-
hip ¢ocuklarda ates, solgunluk ve ellerde sislik gozlenir ve kis-
men kiigiik tiibiiller kemiklerin infarktiisiiyle iligkili oldugu dii-
stintilmektedir. Bu “el-ayak” sendromu veya daktilit, 6 ay ile 2
yas arasinda en siktir, vakalarin yaklagik %30’unda hastaligin ilk
belirtisidir. Klinik 6zellikler birkag giinden birkag haftaya kadar
degisen bir siirede kendi kendini sinirlar.

Orak hiicreli anemide goriilebilecek diger klinik bulgular sun-
lardur: hepatosplenomegali, kardiyak biiyiime, 6zellikle malleoller
tizerinde kronik bacak iilserleri, osteomiyelit, septik artrit, pndmoni
ve infarktiis dahil pulmoner anormallikler, karin agrisy, kolelitiyazis,
sarilik, peptik iilser, hematiiri, priapizm, norolojik-muskuler bulgu-
lar ve lenfadenopati. Oliim, enfeksiyon, siddetli anemiye bagh kardi-
yak dekompansasyon veya gesitli organlarin trombozu ve infarktiisii
sonucu meydana gelebilir. Son yillarda etkilenen bireylerde bekle-
nen yagam stiresi artmis olup ¢ogunlukla 50 yasin tizeridir.

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Kemik iligi hiperplazisi, osteopeniye ve genislemis mediller bosluklara
neden olur.

e Vaskiiler okliizyon ise daktilite, osteonekroza ve bilylime bozukluklarina
neden olur.

e H seklinde vertebra govdesi, merkezi biiyime plagi iskemisi ve buna
bagl gelisen bilylime bozukluguyla iliskilidir.

e (steomiyelit, orak hiicreli anemide genel popiilasyona gore daha yay-
gindir. Vakalarin %50'sinden fazlasinda etiyoloji saimonelladir.

o Kemik iligi rekonversiyonu, manyetik rezonans goriintilemede karakte-
ristik dzelliklere sahiptir.

Kemik iligi Hiperplazisi

Bu hastalikta kemik iliginin hiperseliileritesi, uzun siireli anemi-
ye bir yanittir. Orak hiicreli anemisi olan bebeklerde, kirmizi ke-
mik iligi, el ve ayak kemikleri de dahil olmak tizere tiim kemikle-
re uzanir; daha bityiik gocuklarda ve yetiskinlerde, kirmizi ilik bu
kiigiik kemiklerin bazilarindan gekilir ancak ayak-el bileklerinde
ve uzun kemiklerin saftlarinda kalir. Kemik iligi hiperplazisi,
mediiller kavitenin ve intertrabekiiler bogluklarin genislemesine,

spongioz kemik ve kortekste kalan trabekiillerin seyrelmesine
neden olur. Bu patolojik bulgular, kemik dokusunun artmig rad-
yoliisensisi, daha az sayida ve daha belirgin kemik trabekiilleri ve
kortikal incelme gibi radyografik anormalliklerle iligkilidir.

Kranium kemiklerinde diploik boslugun difiiz genislemesi hem
dis hem de i¢ tabulanin incelmesiyle iligkilidir (Sekil 35.1). Bu, nis-
peten korunmus olan oksiputun tabani harig tiim kranial kemikle-
ri igeren kaba, graniiler bir osteoporoza neden olabilir (bkz. Sekil
35.1C). Hiperplastik iligin (veya infarktiislerin) lokalize alanlar,
metastaz veya miyelomu taklit eden fokal radyoliisent goriniimlere
yol agar. Nadir durumlarda, muhtemelen miyelofibroza bagli ola-
rak, kraniumun fokal veya yaygin osteosklerozu goriiliir. Dislerin
etrafindaki lamina duranin belirginlesmesi gortilebilir; mandibula
harig, ytiz kemikleri genellikle orak hiicreli anemide tutulmaz.

Omurgada osteoporoz, orak hiicreli anemi hastalarinda sik
goriiliir. Vertebra korpuslarinin radyoliisensinin artmasi, verti-
kal trabekiillerin belirginlesmesi, vertebra korpuslarinin st ve
alt konturlarindaki komsu disklerin kompresyonu sonucu ortaya
¢ikan deformiteler (balik vertebralar) radyografik olarak oste-
oporoz bulgularidir (Sekil 35.2). Bir diger bulgu olan vertebral
korpuslarin kare seklinde girintileri, orak hiicreli anemi veya
ilgili bozukluklar i¢in oldukea tanisaldir. Vertebral konturdaki
bu anormallik kemik infarktiisii ve bityimenin durmasyla ilis-
kili gibi gériinmekte olup bu boliimiin ilerleyen kisimlarinda ele
alinacaktir. Toraks ve ekstremite kemiklerindeki ilik hiperplazisi
de osteoporoza ve korteks incelmesine yol agabilir. Apendikii-
ler iskeletteki bulgular, ilerleyen yasla birlikte ekstremitelerdeki
kemik iliginin normal yagh doniisiimii nedeniyle, yetiskinlerde
¢ocuklardaki kadar belirgin degildir.

Vaskiiler Okliizyon

Osteonekroz, orak hiicreli anemi ve varyantlarinin iyi bilinen ve
onemli bir komplikasyonudur. Klinik olarak osteonekrozu olan
hastalarda ates, yamusak doku sismesi, kemik agris1 ve hassasi-
yeti ile lokositoz goriiliir. Diger klinik bulgular osteonekrozun
bulundugu yere baghdir.

Orak hticreli daktilit. 6 ay ile 2 yas arasindaki ¢ocuklarda
osteonekroz, el ve ayaklarin kiigiik tiibiiler kemiklerini igerebilir
(Sekil 35.3) ve el-ayak sendromu veya daktilit olarak adlandirilir.
Sendrom, orak hiicreli anemisi olan gocuklarin %20 ila %50’sinde
mevcut olabilir. Klinik bulgular arasinda el ve ayaklarda yumusak
doku sismesi, agri, hassasiyet, yiiksek ates ve hareket kisitliligi bulu-
nur. Siyah 1rktan bir gocukta bu bulgular, bu taniyr akla getirmelidir.

Orak hiicreli daktilitin erken evrelerinde, yumusak doku
sismesi siklikla goriliir. 1 ila 2 hafta iginde, metakarp, metatars

tik rezonans goriintlisi, diploik mesafenin genislemesini ve ilik hiperplazisini (oklar) gbstermektedir. C, Farkli bir
hastanin kraniografisinde diploik mesafenin genislemesi (ok bagslari) gorilmektedir. Oksiputun tabani korunmug-
tur (ok). Fokal artmig radyodansite alanlar (agrk ok), miyelofibrozu veya iyilesen kemik infarktlarini temsil edebilir.
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Ozellikle alt ekstremiteler olmak {izere bir veya daha fazla eks-
tremitede tek veya multipl odaklar olusur ve bunun sonucunda
yumusak doku sisligi ve agr1 meydana gelir. Ayagin intrinsik kas-
larinin tutulumu da karakteristiktir. Erken tani, ozellikle sivi-du-
yarli sekanslar olmak {izere MR goriintiileme ile saglanabilir; bu
sekanslarda, etkilenen kas dokusunda artmis sinyal yogunlugu tes-
pit edilebilir. iskelet kasindaki infarktiislerin iyilesmesi, T1-agr-
likl1 ve sivi-duyarli goriintiilerde diisiik sinyal yogunluguna sahip
bolgeler olarak izlenen fibrozisle gergeklesebilir. Genel olarak yal-
nizca yumusak dokularla sinirlit MR goriintiilleme anormallikleri,
orak hiicre anemisi olan hastalarda mediiller infarkt veya osteomi-
yelit varligini diglar ve bunun yerine kas infarkti olasiligini artirir.

ORAK HUCRE OZELLIGi (TRAIT)

Hb ASnin varligi ile karakterizedir. Kanin diisiik oksijen basinci-
na maruz kalmasi durumunda oraklagma goriilebilir. Orak hiicre
6zelligi olan hastalarda sarilik veya anemi bulunmaz. Kemik iligi
hiperplazisi mevcut degildir. Orak hiicre 6zelligi ile iliskili kas-is-
kelet sistemi bulgularinin siklig diisiiktiir.

ORAK HUCRE-HEMOGLOBIN C HASTALIGI

Orak hiicre-hemoglobin C hastaligy, ikinci en sik goriilen orak-
lagma hastaligidir. Klinik sakatlik, homozigot orak hiicre hasta-
ligina (orak hiicreli anemi) gore daha az siddetlidir ¢tiinkii Hb
S, toplam hemoglobinin yaklasik %50’sini olusturur; bu ne-
denle, tan1 genellikle yetiskin olana kadar konulamaz. Tipik bir
sikayet, eklemlerde lokalize olabilen kas-iskelet agrisidir. Orak
hiicre-hemoglobin C hastaliginda kemik iligi hiperplazisi, has-
talarin %25’inde kalvaryal degisimlere neden olabilir. Kalvaryal
kemiklerde bildirilen degisiklikler arasinda graniiler osteoporoz,
diploik genisleme ve dis tabulanin incelmesi yer alir. Vertebra
korpuslarinin bikonkavitesi ve vertebralar arasi disklerin daral-
masindan olugan omurga anormallikleri gortilebilir. Femur ve
humerus baslarinda osteonekroz goriilebilir. Bazi arastirmacilar,
kemik nekrozu sikliginin bu hastalikta orak hiicreli anemiden
daha yiiksek oldugunu, bunun muhtemelen SC hemoglobinopa-
tideki, SS hemoglobinopatiden daha fazla olan kan viskozitesiyle
iligkili olabilecegini 6ne siirmislerdir (Sekil 35.14).

Sekil 35.14 Orak hiicre-hemoglobin C hastahigi: vaskiiler okliizyon.
Pelvis ve proksimal uzun kemiklerin difiiz osteosklerozu, femur bag-
larinin osteonekrozu ile iligkilidir. Sol femur baginda belirgin kollaps
gorilmektedir.

ORAK HUCRE-TALASEMi HASTALIGI

Orak hiicre-talasemi hastaligi, Hb S igin bir genin ve talasemi
i¢in bir genin kalitimiyla olusur. Bu hastaligin klinik ve rad-

yografik ozellikleri degiskendir: bazi hastalarda orak hiicreli
anemiyle neredeyse ayni belirtiler goriiliirken, diger hastalarda
tamamen asemptomatiktir. Klinik belirtiler genellikle mevcut
Hb A miktarina paraleldir. Orak hiicre-talasemi hastaliginda
iskeletteki iskemik degisiklikler yaygindir. Diyafizer ve epifizer
infarktlar goruliir (Sekil 35.15). Diyafizer infarkt yamali skleroza,
radyoliisensiye ve kemik i¢inde kemik gortiniimiine yol agar; epi-
fizer infarkt ise en sik femur ve humerus proksimal epifizlerinde
goriiliir ve radyoliisensi, skleroz, kollaps ve fragmantasyondan
olugmaktadir. Orak hiicreli-talasemi hastaliginda osteomiyelit ve
septik artrit goriilebilir. Salmonella siklikla etkendir ve enfeksi-
yon apendikiiler veya aksiyel iskelette goriilebilir.

TALASEMI
Genel Ozellikler

1925’te Cooley ve Lee, hastalarinin Akdeniz kokenli olmasi ne-
deniyle, Yunanca “deniz” kelimesinden tiiretilen talasemi olarak

adlandirdiklari, dalak bityiimesi ve kemik anormallikleriyle ilis-
kili siddetli bir anemi tiirtiinti tanimladilar. Artik talaseminin tek
bir hastalik olmadigy, globin iiretiminde kalitsal bir anormallikle
iligkili bir grup bozuklugu kapsadig: biliniyor. Bu bozukluklar,
globin zincirlerinden birinde kalitsal yapisal bir anormallikten
kaynaklanan orak hiicreli anemiden farklidir; talasemiler, glo-
bin zincirlerinden birinin sentez oranindaki kalitsal kusurlardan
kaynaklanir. Bu anormallik, globin zinciri iretiminde dengesiz-
lige yol agar ve bu da etkisiz eritropoeze, hemolize ve degisik de-
recelerde anemiye neden olur.

Talasemi iki ana gruba ayrilir: alfa-talasemi ve beta-talase-
mi. Alfa-talasemi alfa-globin zincir sentezinde, beta-talasemi ise
beta-globin zincir sentezinde eksiklikle karakterizedir. Hb F alfa
zincirleri i¢erdiginden, alfa-talasemide fetiis etkilenir; beta-tala-
semi ise yenidogan déneminden sonra, Hb F’nin yerini Hb Anin
almasiyla birlikte asikar hale gelir. Talasemi, talasemi major adi

Sekil 35.15 Orak hiicre-talasemi hastaligi: vaskiiler okliizyon. (A)
Tibiada yaygin kemik infarkti, kemik iginde kemik gériiniimiine neden
olmustur. (B) Femur baginin osteonekrozu belirgindir.
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Sekil 35.9 Orak hiicreli anemi: Osteomiyelit ve septik artrit. Hume-
rusun Salmonella enfeksiyonu, litik lezyonlara (ok basi) ve gevresin-
deki periostite (oklar) yol agmistir. Bu organizma, orak hiicre anemisi
olan hastalarda uzun tubuler kemiklerin simetrik diyafizer osteomiye-
litine neden olabilir.

Kristal birikimi. Hiperiirisemi, orak hiicre anemisi olan
bazi hastalarda goriiliir. Bu laboratuvar bulgusunun, hastaliga
sahip eriskinlerde goriilme siklig1 %20 ile %40 arasinda degis-
mekte olsa da, orak hiicreli anemide, gut hastaligina ait klinik
ataklarin goriilme siklig1 ve inflame eklemlerden yapilan sinov-
yal aspirasyonda iirat kristallerinin elde edilmesi olasilig1 daha
dustiktiir.

Eklem eftizyonlari. Enfeksiyon, kristal birikimi veya he-
martroz ile iligkili olmayan eklem efiizyonlar1 orak hiicreli ane-
mide nispeten yaygindir. Siv1 birikimi genellikle bir ya da iki
eklemle sinirlidir ve 2 ila 14 giin i¢inde geriler. Radyografik ince-
lemede, komsu kemiklerde osteonekroz goriilebilir.

Radyoniiklid Bulgulan

Normal erigkinlerde kemik iligi ¢ogunlukla aksiyal iskelette ve
femur ile humerusun proksimal kisimlarinda bulunur; cesitli
anemilere sahip hastalarda ise ilik simetrik olarak genisleyerek
uzun kemikleri ve kafatasini da kapsar. Asemptomatik dénem-
lerde, orak hiicreli anemi ve iligkili bozukluklari olan hastalarda,
muhtemelen onceki infarkt bolgelerine uyan, tutulumun azaldig
fokal alanlar ortaya ¢ikabilir. Kriz sirasinda, aktif kemik iligiyle
cevrili, radyoniiklid aktivitesi olmayan ek alanlar saptanir. Kriz
sonrasl, infarkt alani 1 ila 12 ay i¢inde normale dénebilir ya da
kalic1 fibrozise ilerleyebilir; buna gore de radyoniiklid aktivite
degisiklikleri goriilebilir.

Teknesyum-99m (99mTc) polifosfat gibi kemik tarama
ajanlari, yeni kemik olusumunun varlig1 ve kan akisiyla iligkili
radyontiklid tutulumunu gosterir. Orak hiicreli anemi ve ilig-
kili hastaliklari olanlarda, kemik iligi genislemesi, 6zellikle alt
ekstremitelerde olmak tizere iskelette artan kan akisi ve artan
radyoniiklid birikimiyle iligkilidir. Bir krizden hemen sonra, bir

A B

Sekil 35.10 Orak hiicreli anemi: teknesyum-isaretli polifosfat ke-
mik sintigrafisinde gdriilen radyoniiklid anormallikleri. Femur dis-
tal (A) ve tibianin proksimal (B) diyafizinde, fokal olarak azalmig rad-
yoniklid birikimi (ok) ile iligkili infarkt alanlari gérilmektedir. Artmig
metafizer aktiviteler belirgindir.

infarkt alani radyoniiklid aktivitesi gostermeyebilir veya aktivi-
tesi azalmus olabilir (Sekil 35.10). Bu aktivite defektinin boyutu,
genellikle kemik iligi taramalarina goére, kemik taramalarinda
daha kigtktiir. Krizden 1 ila 2 hafta sonra, kemik taramasinda
artan aktivite, infarkt bolgesindeki reaktif yeni kemik olusumuna
baglidir. Bu anormal aktivite birkag ay siiresince devam edebilir.

Orak hiicre anemisi olan hastalarda osteomiyelit ile osteo-
nekrozun ayirt edilmesinde hem kemik hem de kemik iligi tu-
tulumunu gosteren radyoizotoplarla yapilan taramalarin birlikte
kullanilmasi onerilmistir. Kemik iligi taramasinda genis bir de-
fekt (aktivite kayb1) ve kemik taramasinda daha kigiik bir de-
fektin birlikte goriilmesi, osteonekroz i¢in tipiktir. 99mTc siilfiir
kolloid ile yapilan kemik iligi taramalari, orak hiicreli anemi veya
iligkili hastaliklarda goriilebilen ekstramediiller hematopoez bol-
gelerini de ortaya koyabilir.

Manyetik Rezonans Gériintiileme Bulgulan

Normal bulgular. Herhangi bir anatomik bolgede siklik-
la her iki ilik tipinin bilesenlerine bir arada rastlanmasina rag-
men, fonksiyonel agidan bakildiginda kemik iligi, kirmizi ilik
ve sar1 ilik olarak ikiye ayrilir. Kirmizi ilik hematopoetik olarak
aktif kabul edilir ve kirmiz1 kan hiicreleri, beyaz kan hiicreleri
ve trombositlerin iiretiminde rol oynar; sari ilik hematopoetik
olarak inaktif kabul edilir ve agirlikli olarak yag hiicrelerinden
olusur. Kirmizi iligin kimyasal bilesimi yaklasik %40 su, %40
yag ve %20 proteindir; sar1 ilik yaklagik %15 su, %80 yag ve %5
proteinden olusur. Kirmizi ve sar1 kemik iligi miktari, viicuttaki
anatomik bolgeye, kisinin yasina ve viicudun kan ihtiyacina gore
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Ozellikle alt ekstremiteler olmak {izere bir veya daha fazla eks-
tremitede tek veya multipl odaklar olusur ve bunun sonucunda
yumusak doku sisligi ve agr1 meydana gelir. Ayagin intrinsik kas-
larinin tutulumu da karakteristiktir. Erken tani, ozellikle sivi-du-
yarli sekanslar olmak {izere MR goriintiileme ile saglanabilir; bu
sekanslarda, etkilenen kas dokusunda artmis sinyal yogunlugu tes-
pit edilebilir. iskelet kasindaki infarktiislerin iyilesmesi, T1-agr-
likl1 ve sivi-duyarli goriintiilerde diisiik sinyal yogunluguna sahip
bolgeler olarak izlenen fibrozisle gergeklesebilir. Genel olarak yal-
nizca yumusak dokularla sinirlit MR goriintiilleme anormallikleri,
orak hiicre anemisi olan hastalarda mediiller infarkt veya osteomi-
yelit varligini diglar ve bunun yerine kas infarkti olasiligini artirir.

ORAK HUCRE OZELLIGi (TRAIT)

Hb ASnin varligi ile karakterizedir. Kanin diisiik oksijen basinci-
na maruz kalmasi durumunda oraklagma goriilebilir. Orak hiicre
6zelligi olan hastalarda sarilik veya anemi bulunmaz. Kemik iligi
hiperplazisi mevcut degildir. Orak hiicre 6zelligi ile iliskili kas-is-
kelet sistemi bulgularinin siklig diisiiktiir.

ORAK HUCRE-HEMOGLOBIN C HASTALIGI

Orak hiicre-hemoglobin C hastaligy, ikinci en sik goriilen orak-
lagma hastaligidir. Klinik sakatlik, homozigot orak hiicre hasta-
ligina (orak hiicreli anemi) gore daha az siddetlidir ¢tiinkii Hb
S, toplam hemoglobinin yaklasik %50’sini olusturur; bu ne-
denle, tan1 genellikle yetiskin olana kadar konulamaz. Tipik bir
sikayet, eklemlerde lokalize olabilen kas-iskelet agrisidir. Orak
hiicre-hemoglobin C hastaliginda kemik iligi hiperplazisi, has-
talarin %25’inde kalvaryal degisimlere neden olabilir. Kalvaryal
kemiklerde bildirilen degisiklikler arasinda graniiler osteoporoz,
diploik genisleme ve dis tabulanin incelmesi yer alir. Vertebra
korpuslarinin bikonkavitesi ve vertebralar arasi disklerin daral-
masindan olugan omurga anormallikleri gortilebilir. Femur ve
humerus baslarinda osteonekroz goriilebilir. Bazi arastirmacilar,
kemik nekrozu sikliginin bu hastalikta orak hiicreli anemiden
daha yiiksek oldugunu, bunun muhtemelen SC hemoglobinopa-
tideki, SS hemoglobinopatiden daha fazla olan kan viskozitesiyle
iligkili olabilecegini 6ne siirmislerdir (Sekil 35.14).

Sekil 35.14 Orak hiicre-hemoglobin C hastahigi: vaskiiler okliizyon.
Pelvis ve proksimal uzun kemiklerin difiiz osteosklerozu, femur bag-
larinin osteonekrozu ile iligkilidir. Sol femur baginda belirgin kollaps
gorilmektedir.

ORAK HUCRE-TALASEMi HASTALIGI

Orak hiicre-talasemi hastaligi, Hb S igin bir genin ve talasemi
i¢in bir genin kalitimiyla olusur. Bu hastaligin klinik ve rad-

yografik ozellikleri degiskendir: bazi hastalarda orak hiicreli
anemiyle neredeyse ayni belirtiler goriiliirken, diger hastalarda
tamamen asemptomatiktir. Klinik belirtiler genellikle mevcut
Hb A miktarina paraleldir. Orak hiicre-talasemi hastaliginda
iskeletteki iskemik degisiklikler yaygindir. Diyafizer ve epifizer
infarktlar goruliir (Sekil 35.15). Diyafizer infarkt yamali skleroza,
radyoliisensiye ve kemik i¢inde kemik gortiniimiine yol agar; epi-
fizer infarkt ise en sik femur ve humerus proksimal epifizlerinde
goriiliir ve radyoliisensi, skleroz, kollaps ve fragmantasyondan
olugmaktadir. Orak hiicreli-talasemi hastaliginda osteomiyelit ve
septik artrit goriilebilir. Salmonella siklikla etkendir ve enfeksi-
yon apendikiiler veya aksiyel iskelette goriilebilir.

TALASEMI
Genel Ozellikler

1925’te Cooley ve Lee, hastalarinin Akdeniz kokenli olmasi ne-
deniyle, Yunanca “deniz” kelimesinden tiiretilen talasemi olarak

adlandirdiklari, dalak bityiimesi ve kemik anormallikleriyle ilis-
kili siddetli bir anemi tiirtiinti tanimladilar. Artik talaseminin tek
bir hastalik olmadigy, globin iiretiminde kalitsal bir anormallikle
iligkili bir grup bozuklugu kapsadig: biliniyor. Bu bozukluklar,
globin zincirlerinden birinde kalitsal yapisal bir anormallikten
kaynaklanan orak hiicreli anemiden farklidir; talasemiler, glo-
bin zincirlerinden birinin sentez oranindaki kalitsal kusurlardan
kaynaklanir. Bu anormallik, globin zinciri iretiminde dengesiz-
lige yol agar ve bu da etkisiz eritropoeze, hemolize ve degisik de-
recelerde anemiye neden olur.

Talasemi iki ana gruba ayrilir: alfa-talasemi ve beta-talase-
mi. Alfa-talasemi alfa-globin zincir sentezinde, beta-talasemi ise
beta-globin zincir sentezinde eksiklikle karakterizedir. Hb F alfa
zincirleri i¢erdiginden, alfa-talasemide fetiis etkilenir; beta-tala-
semi ise yenidogan déneminden sonra, Hb F’nin yerini Hb Anin
almasiyla birlikte asikar hale gelir. Talasemi, talasemi major adi

Sekil 35.15 Orak hiicre-talasemi hastaligi: vaskiiler okliizyon. (A)
Tibiada yaygin kemik infarkti, kemik iginde kemik gériiniimiine neden
olmustur. (B) Femur baginin osteonekrozu belirgindir.
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Hematopoetik Sistem Bozukluklari

Sekil 35.9 Orak hiicreli anemi: Osteomiyelit ve septik artrit. Hume-
rusun Salmonella enfeksiyonu, litik lezyonlara (ok basi) ve gevresin-
deki periostite (oklar) yol agmistir. Bu organizma, orak hiicre anemisi
olan hastalarda uzun tubuler kemiklerin simetrik diyafizer osteomiye-
litine neden olabilir.

Kristal birikimi. Hipertirisemi, orak hiicre anemisi olan
bazi hastalarda goriiliir. Bu laboratuvar bulgusunun, hastaliga
sahip erigkinlerde goriilme siklig1 %20 ile %40 arasinda degis-
mekte olsa da, orak hiicreli anemide, gut hastaligina ait klinik
ataklarin goriilme siklig1 ve inflame eklemlerden tirat kristalle-
rinin elde edilme (gut tanisinda kullanilan bir yontem) basarisi
daha diigtiktiir.

Eklem eftizyonlari. Enfeksiyon, kristal birikimi veya he-
martroz ile iligkili olmayan eklem efiizyonlar1 orak hiicreli ane-
mide nispeten yaygindir. Siv1 birikimi genellikle bir ya da iki
eklemle sinirlidir ve 2 ila 14 giin i¢inde geriler. Radyografik ince-
lemede, komsu kemiklerde osteonekroz goriilebilir.

Radyoniiklid Bulgulan

Normal erigkinlerde kemik iligi ¢ogunlukla aksiyal iskelette ve
femur ile humerusun proksimal kisimlarinda bulunur; cesitli
anemilere sahip hastalarda ise ilik simetrik olarak genisleyerek
uzun kemikleri ve kafatasini da kapsar. Asemptomatik dénem-
lerde, orak hiicreli anemi ve iligkili bozukluklari olan hastalarda,
muhtemelen onceki infarkt bolgelerine uyan, tutulumun azaldig
fokal alanlar ortaya ¢ikabilir. Kriz sirasinda, aktif kemik iligiyle
cevrili, radyoniiklid aktivitesi olmayan ek alanlar saptanir. Kriz
sonrasl, infarkt alani 1 ila 12 ay i¢inde normale dénebilir ya da
kalic1 fibrozise ilerleyebilir; buna gore de radyoniiklid aktivite
degisiklikleri goriilebilir.

Teknesyum-99m (99mTc) polifosfat gibi kemik tarama
ajanlari, yeni kemik olusumunun varlig1 ve kan akisiyla iligkili
radyontiklid tutulumunu gosterir. Orak hiicreli anemi ve ilig-
kili hastaliklari olanlarda, kemik iligi genislemesi, 6zellikle alt
ekstremitelerde olmak tizere iskelette artan kan akisi ve artan
radyoniiklid birikimiyle iligkilidir. Bir krizden hemen sonra, bir

A B

Sekil 35.10 Orak hiicreli anemi: teknesyum-isaretli polifosfat ke-
mik sintigrafisinde gdriilen radyoniiklid anormallikleri. Femur dis-
tal (A) ve tibianin proksimal (B) diyafizinde, fokal olarak azalmig rad-
yoniklid birikimi (ok) ile iligkili infarkt alanlari gérilmektedir. Artmig
metafizer aktiviteler belirgindir.

infarkt alani radyoniiklid aktivitesi gostermeyebilir veya aktivi-
tesi azalmus olabilir (Sekil 35.10). Bu aktivite defektinin boyutu,
genellikle kemik iligi taramalarina goére, kemik taramalarinda
daha kigtktiir. Krizden 1 ila 2 hafta sonra, kemik taramasinda
artan aktivite, infarkt bolgesindeki reaktif yeni kemik olusumuna
baglidir. Bu anormal aktivite birkag ay siiresince devam edebilir.

Orak hiicre anemisi olan hastalarda osteomiyelit ile osteo-
nekrozun ayirt edilmesinde hem kemik hem de kemik iligi tu-
tulumunu gosteren radyoizotoplarla yapilan taramalarin birlikte
kullanilmasi onerilmistir. Kemik iligi taramasinda genis bir de-
fekt (aktivite kayb1) ve kemik taramasinda daha kigiik bir de-
fektin birlikte goriilmesi, osteonekroz i¢in tipiktir. 99mTc siilfiir
kolloid ile yapilan kemik iligi taramalari, orak hiicreli anemi veya
iligkili hastaliklarda goriilebilen ekstramediiller hematopoez bol-
gelerini de ortaya koyabilir.

Manyetik Rezonans Gériintiileme Bulgulan

Normal bulgular. Herhangi bir anatomik bolgede siklik-
la her iki ilik tipinin bilesenlerine bir arada rastlanmasina rag-
men, fonksiyonel agidan bakildiginda kemik iligi, kirmizi ilik
ve sar1 ilik olarak ikiye ayrilir. Kirmizi ilik hematopoetik olarak
aktif kabul edilir ve kirmiz1 kan hiicreleri, beyaz kan hiicreleri
ve trombositlerin iiretiminde rol oynar; sari ilik hematopoetik
olarak inaktif kabul edilir ve agirlikli olarak yag hiicrelerinden
olusur. Kirmizi iligin kimyasal bilesimi yaklasik %40 su, %40
yag ve %20 proteindir; sar1 ilik yaklagik %15 su, %80 yag ve %5
proteinden olusur. Kirmizi ve sar1 kemik iligi miktari, viicuttaki
anatomik bolgeye, kisinin yasina ve viicudun kan ihtiyacina gore
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Sekil 35.18 Talasemi major: kranyal ve fasyal kemiklerdeki ilik hiperplazisi. Bu érnekte, rutin radyografide (A) hair-

on-end gorinimi bariz olarak gorilmektedir ve aksiyal BT gortintistinde (B) fasyal kemiklerin agiri biiylimesi g6ste-

rilmigtir. (S.K. Brahme, MD, San Diego, CA-izniyle.)

Sekil 35.19 Talasemi major: apendikiiler iskelette kemik iligi hi-
perplazisi. (A) Femur. Erlenmeyer flask deformitesi, 6zellikle kemigin
medial kenari boyunca normal konkavite kaybi ve kemik konturunun
diizlesmesi veya konveksitesi seklinde gériililyor. (B) El-metakarplar.
Osteopeni, kiigik kistik lezyonlar ve kemik giiglendirme hatlan agikar-
dir. (B, S.K. Brahme, MD, San Diego, CA-izniyle.)

(bone-seeking) farmasotik ajanlarin iskelet doku tarafindan tu-
tulumunda genel bir azalma oldugunu ortaya koyabilir.

Biiyiime Bozukluklar

Kemik bi¢imlendirme (Erlenmeyer flask) deformitesi, talasemi
hastalarinda karsilagilabilecek tiibiiler kemik bitytime bozuklukla-
rindan sadece biridir (bkz. Sekil 35.19A). Ekstremitelerin tibiiler
kemiklerindeki fizislerin (biiytime plaklarinin) erken fiizyonu, ta-
lasemi majorlu gocuklarda yaygin bir bulgudur ve hastalarin %10
ila %15’inde goriiliir. Genellikle 10 yasindan sonra ortaya ¢ikar ve
en stk humerusun proksimal kismu ile femurun distal ucunda go-
rtliir. Ekstremitede kisalma ve deformite goriilebilir.

Kiriklar

Talasemi hastalarinda spontan kirik olusumu (Sekil 35.20) na-
dir degildir. En sik alt ekstremite uzun kemiklerinde, 6zellikle
femurda; 6n kol kemiklerinde ve vertebralarda goriilir.

Sekil 35.20 Talasemi major: kirik. Siddetli osteoporoza dikkat edin.
Korteksler agiri derecede incelmistir veya tamamen kaybolmustur ve
kirk gozlenebilir (ok).

Kristal Birikimi

Talasemi hastalarinda, tekrarlanan kan transfiizyonlarina bagl
olarak gelisen sekonder hemokromatoz goriilebilir. Bu hasta-
lardaki artropati, metakarpofalangeal eklemler, dizler ve kalca-
lardaki eklem araliginda daralma ve skleroz seklinde kendini
gosteren primer hemokromatoz ile benzerlik gosterir. Kalsiyum
pirofosfat dihidrat kristal birikimi kondrokalsinoza yol agabilir.
Hiperiirisemi ve akut gut artriti de talaseminin klinik seyri sira-
sinda goriilebilir.
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TABLO 40.1 Osteonekroz Evreleme Kriterleri
Evre Ozellikler
| Normal radyografi, fotopenik kemik sintigrafisi, anormal MR
goruntiileme )
Il Anormal radyografi ve MR gdriintiileme; subkondral kirik 2
veya kollaps yok 5
Il Subkondral kirik ve kollaps: <2 mm depresyon ise l1A, >2 -_
mm ise |11B &
\Y Osteoartroz ﬂ'.‘

Modified from Yoon BH, Mont MA, Koo KH, et al. The 2019 revised version of
Association Research Circulation Osseous Staging System of Osteonecrosis
of the Femoral Head. J Arthroplasty. 2020;35(4): 933-940.

TABLO 40.2 Femur Basinin iskemik Nekrozunu
Tedavi Igcin Cerrahi Yontemler

Metod Gerekce
Drill'leme veya foraj

Revaskilarizasyon kanallari olusturmak igin
femur bas! ve boynunda ok sayida drill deligi

Yiiksek intraossedz basincin dekompresyonunu
saglamak igin trokanterik bolgeden femur
basina biiyik ve kiiglk kanallar olusturan cihaz

Kor dekompresyon

Kansell6z veya kortikal
kemikli serbest kemik
greftleri

Kortikal kemidin (mekanik destek icin) veya kan-
selléz kemidin (hizli inkorporasyon igin) femur
bagl ve boyundaki kanallara yerlestirilmesi

Bagl kas pedikili ile
vaskillarize kemik
greftleri

Serbest kemik greftleri ile aynidir, ancak 610 kemik
yerine canli kemik kullanilir

Osteokondral allogreft  Eklem yiizeyinin kollaps olmug kisminin bir allog-

reft ile degistirilmesi

Osteotomi

Varus veya valgus Yeni bir agirlik tasima alani saglamak icin femur
baginin asetabulumda kaymasi

Rotasyonel Yeni bir agirlik tagima alani saglamak igin femur

basinin asetabulumda dénddrilmesi

Elektriksel stimilasyon  Kemik olusumunu indtiklemek igin elektrik akimi

kullanimi

Artroplasti Anormal femur basinin (ve asetabulum) protez ile

degistirilmesi

ana kan tedariki, profunda femoris arterinin sirkumfleks femoral
dallar1 yoluyla olur (Sekil 40.17). Tkinci bir kan kaynagi, fovea
capitis kemigine giren ligamentum teres damarlarindan saglanir.
Superior (lateral) retinakiiler damarlarin femur basina giden en
6nemli kan kaynagini temsil ettigi ve superior retinakiiler da-
marlarin epifize giris bolgesini gegen femur boynunun kiriginin
kan akiginda 6nemli bozulmaya ve ardindan osteonekroza yol
acabilecegi tespit edilmistir. Ligamentum teres i¢indeki damar-
larin gap1 degisir ve femur bagina kan saglamadaki rolleri tar-
tismalidur.

Yetiskinlerde (ve gocuklarda) femur boynu kiriklari, femur
basinin osteonekrozu ile komplike hale gelebilir (Sekil 40.18). Bu
komplikasyon intrakapsiiler kiriklarda (subkapital, transservi-
kal) ekstrakapsiiler kiriklara (intertrokanterik) gore daha siktir;
ikinci durumda, kanin gelisi kirik hatti tarafindan bozulmaz. Fe-

Sekil 40.10 Osteonekroz: Radyoniiklid kemik taramasi. Yaygin en-
farkt olan 75 yasindaki bu kadinda, kemik taramasi, akut kemik en-
farkti klinik tanisi ile uyumlu, sol femur uzunlugunun biytk bir kismi
boyunca radyoniiklid tutulumunun olmadigini gdstermekte. Sag kal-
cadaki osteoartroz, radyofarmasotik ajanin artmig birikimi ile iligkilidir.
(K. Nguyen, MD, Wichita, KS. izniyle)

E PEPALT At _‘,'T:-“_.h‘_ e
Sekil 40.11 Osteonekroz: Radyoniiklid kemik taramasi. Teknesyum
pirofosfat kemik taramasi, artmig aktivite bélgesi (ok) ile gevrili, azal-
mig tutulumu olan santral bir alani gdstermekte.
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Sekil 40.16 Vaskiilarize fibular greftli osteonekroz. (A) Anteroposterior radyografi ve (B) koronal T1- agirlikh ve
(C) koronal siviya duyarli MR gériintiileri vaskiilarize fibular greft (ok) ve kemik kollapsi (okbagi) olan femur basi

osteonekrozunu gdstermekte.

mamasl, nekrotik segmentin ¢okmesi ve nihayetinde el bileginin
radyokarpal komartimanmnin ikincil dejeneratif eklem hastaligi ile
iliskili olabilir. MR goriintiilleme ayrica skafoid osteonekrozunun
saptanmast i¢in de kullanilmistir (Sekil 40.24). Siviya duyarli MR
goriintiilerinde skafoid proksimal polii iliginde diisiik sinyal in-
tensiteli bolgeler ve intravenéz gadolinyum igeren kontrast madde
enjeksiyonu sonrasi bu tiir bolgelerin varlig1 osteonekrozu diigiin-
diirmekle birlikte, skafoid osteonekrozu tanisinda bu tiir kontrast
maddelerin kullanilmasinin 6nemi tartismalidir.

Kapitat

Kapitatin iskemik nekrozu tipik olarak kaza veya mesleki travma
veya rekreasyonel stresten sonra ve ayrica herhangi bir yaralan-
ma olmadiginda kendiliginden ortaya ¢ikar. Kapitatin proksimal
polii iskemik nekroz bolgesidir. Bu kemigin osteonekrozu, trans-
skafoid, transkapitat, perilunat kirikli-gikiginin (skafokapitat
sendrom) bilinen bir komplikasyonudur.

Vertebra Govdesi

Vertebral govdelerin gecikmis posttravmatik kollaps1 Kiimmell
hastalig1 olarak adlandirilir. Mevcut kanitlar, vertebral kollapsin
sekonder kemik nekrozuna yol agan vaskiiler bir hasarin sonu-
cu olarak ortaya ¢iktigini gostermektedir. Kiimmell hastaliginin
siklig1 bilinmemektedir, ancak muhtemelen nadir degildir. Etki-
lenen hastalar genellikle orta yash veya yash erkek veya kadin-
lardir. Akut travmatik olay ile vertebral kollaps arasindaki siire
glinlerden yillara kadar degisir ve esas olarak alt torasik ve iist
lomber vertebral govdeler tutulur (Sekil 40.25). Cokmiis omur
vertebra i¢inde gaz koleksiyonu goriilebilir (vakumlu vertebral
govde), koleksiyon komsu psoas kas yapisina uzanabilir.

Diger Bolgeler

Onemli yaralanma veya uzun siireli stresten sonra, avaskiiler
nekroz, ozellikle bir kemik par¢a yumusak doku eklentilerini
kaybettiginde, diger bolgelerde ortaya cikabilir. Risk altinda-

ki alanlar lunat, diger karpal kemikler, tarsal navikiiler kemik,
mandibular kondil, patella, femoral kondiller ve hatta metatarsal
ve metakarpal baslari icerir.

DiSBARIK 0STEONEKROZ
Genel Ozellikler

Yiiksek basingli ortamlara maruz kalma, tipli dalis, su alt1 ve
uzay aragtirmalar1 ve agik deniz petrol sondaji sonucunda ortaya
¢ikar. Bu tiir bir maruziyetin ge¢ komplikasyonu, disbarik oste-
onekroz, caisson hastalig, basing iligkili osteoartropati ve barot-
ravmatik osteoartropati olarak adlandirilan osteonekrozdur.

Dekompresyon hastaligi terimi, hiperbarik bir ortama bir
stire maruz kaldiktan sonra ¢ok hizli bir sekilde dekompresyon
gegiren bir kisinin kaninda ve dokularinda, baslica nitrojen ol-
mak tizere gaz kabarciklarinin serbest kalmasinin akut sonugla-
rina isaret eder. Yiiksek basingli bir ortamda, bir kisinin kani ve
dokular1 atmosferik gazlarla doyurulur ve normal atmosfer ba-
sincina hizli bir sekilde dondiikten sonra, gesitli gazlar ¢ozeltiden
¢ikar ve dokularin asir1 doygunluguna neden olur. Ventilasyon,
fazla oksijen ve karbondioksitin dagilmasina izin verebilir, ancak
salinan nitrojen, vaskiiler agagta hava embolisi olarak davranan
kabarciklar tretebilir. Azot birikimi yag bakimindan zengin do-
kularda en fazladir ve yagli ilik bu birikimden kagamaz.

Dekompresyon hastalig1 ve disbarik osteonekroz birlikteligi
tartismalidir ve genel olarak bu iki durum arasinda bir korelas-
yon eksikligi oldugu goriilmektedir. Bulgularin bu ayrismasina
ragmen, yine de genellikle gaz kabarciklarinin dekompresyon
hastaliginin belirtilerini baglattigi ve muhtemelen osteonekro-
zun da nedeni oldugu varsayilmaktadir. Disbarik osteonekroz
siklig1, tekrarlanan maruziyet, daha yiiksek basinglara maruz
kalma, hizli maruz kalma orani ve obezite olan hastalarda abar-
tili goriinmektedir.

Basingli hava ¢alisanlarinda, kemik lezyonlarinin bildirilen
siklig1 neredeyse %0 ila %75 arasinda degisir, gogu tahmin %10
ila %20 araligindadir. Maruziyet siiresi ile herhangi bir radyog-
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Sekil 40.25 Posttravmatik osteonekroz: vertebral govde (Kiimmell hastahdi). (A-C) Bu 71 yasindaki erkekte ikinci
lomber vertebral gévdede gecikmis posttravmatik kollaps gelisti. A, Radyografi bu omurga seviyesinde intraosséz
vakum géstermekte. (B) Sagital T1- agirlikli bir MR gériintiisiinde, bu vertebra gévdesinde diisiik sinyal intensitesi g6-
riilmekte. Spinal kanalda daralma belirgindir. (C) Sagital yag- baskili T1 agirlikli kontrastl MR gériintiisiinde, vertebral
gbvdenin santral kesimindeki diisik sinyal intensitesi (sivi veya gaz ile tutarh), vertebral govdenin diger kisimlarinin
kontrastlanmasiyla, sebat etmekte (G. Greenway, MD, Dallas, Teksas. izniyle).

Sekil 40.26 Disbarik osteonekroz: Jukstaartikiiler lezyonlar. Humerus basinin (ok baglari) sklerozu (karla kapli
gbriinim) disbarik osteonekroz igin tipiktir, ancak diger kemik nekrozu cesitlerinde de belirgin olabilir.
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SEKIL 41.2 Legg-Calvé-Perthes hastalifi: Metafizeal kistler. Frag-
mante, sklerotik ve lateral olarak yerlegimli osifik niikleusla iligkili olan
femurun (ok) medial metafizinin biytik kistik lezyonunu gdzlemleyin.

7. Metafiz kistleri. Hastaligin ilerlemesi ve yayginligi oldukga
degisken olmasina ragmen, metafizin karakteristik radyolii-
sent lezyonlar ile birlikte epifizin daha fazla kompresyonu,
ayrigmasi, pargalanmasi ve sklerozu goriilebilir (Sekil 41.2).
Patogenezi tartismalidir, bazi teoriler osteonekrozu veya en-
dokondral kemik olusumunda bir bozuklugu desteklemekte-
dir.

8. Femur boynunun genislemesi ve kisalmasi. Bitytime plaginin
genislemesi ve diizensizligi ve metafizin genislemesi bu bo-
zuklugun ek belirtileridir. Biiyiik trokanter, kisalmis femur
boynuna kiyasla orantisiz bir sekilde biiyiik goriinebilir.

Patolojik Anormallikler

Bu hastalikta femur baginin temel patolojik anormalligi, femur
basinin diizlesmesi ve kollapst ile sonuglanan yapisal kusurunun
eslik ettigi osteonekrozdur. Diger osteonekroz gesitlerinde oldu-
gu gibi, kondral yiizeyler Legg-Calvé-Perthes hastaliginin erken
ve orta evrelerinde oldukea iyi korunmustur. Iyilesme, femur
baginin nekrotik kisminin revaskiilarizasyonu ile karakterizedir.

Hastaligin Seyri

Legg-Calvé-Perthes hastaliginin seyri degiskendir. Kemik niikleu-
sun yeniden yapim derecesi ve femur baginin nihai sekli, nekrozun
miktarina, tam konumuna ve eklem boyunca olan kuvvetlerin bii-
yikligiine baghdir. Bazi durumlarda, etkilenen basin nihai rad-
yografik gortiiniimi, tutulmamis kars: taraftan ayirt edilemezken,
digerlerinde koksa plana, femur boynunun kisalmas: ve genisle-
mesi, femur boynunun osteokondrom benzeri lezyonlari, dejene-
ratif eklem hastalig1 ve eklem i¢i kemik cisimleri tanimlanabilir
(Sekil 41.3). Femur boynunun tabaninda, sarkan ip isareti olarak
adlandirilan radyodens egrisel bir golge, muhtemelen, ciddi sekil-
de deforme olmus femur baginin anterior veya lateral kenari ta-
rafindan olusturulan radyodens golgeyi temsil eder (Sekil 41.4).
Legg-Calvé-Perthes hastaliginin ¢ogu vakasinda, degisik-
likler izole olarak veya agirlikli olarak bir kalgay: icerir. Bila-
teral anormalliklerle karsilasildiginda, simetrik tutulum son
derece nadirdir, bu Legg-Calvé-Perthes hastaligini kalgay1 et-
kileyen diger bozukluklardan ayiran bir 6zelliktir. Kondral yii-
zey bu hastalikta nispeten tutulmamis olmakla birlikte, eklem

SEKIL 41.3 Legg-Calvé-Perthes hastaliii: Koksa plana ve koksa
magna. Femur boynunun yiizey diizensizligi ve genislemesi ile femur
basinin kalinti diizlesmesine ve geniglemesine dikkat edin. Asetabu-
lum hafifce diizlesmis.

uyumsuzlugu kikirdak fibrilasyonu ve erozyonu ile sekonder
osteoartroza yol acabilir. Bu hastalikta kopan bir osteokondral
fragman goriilebilir ($ekil 41.5). Bu komplikasyonun bildirilen
siklig1 yaklagik %2 ila %4’tiir ve neredeyse sadece erkek hasta-
larda goriiliir.

Siniflandirma ve Prognoz

Legg-Calvé-Perthes hastaliginin degisken seyri, bozuklugun ni-
hai sonucunu belirlemede bazi radyografik veya klinik bulgula-
rin prediktif degerinin arastirilmasini tesvik etmistir. Genel ola-
rak, erkek ¢ocuklarda ve daha geng hastalarda (5 veya 6 yasindan
kiigiik) daha iyi bir prognoz gozlenir, belki de iskelet olgunlas-
masindan once gegen daha uzun bir stirenin femur baginin daha
kapsamli yeniden sekillenmesine ve iyilesmesine izin verdigini
gosterir. Diger prognostik belirtiler epifiz tutulumunun yaygin-
lig1 ile iligkilidir ve hastalik bu tutulum temelinde dort gruba ay-

rilabilir (Tablo 41.2):

Grup I: Epifizin anterior kismi etkilenen tek bélgedir ve kollaps
ve sekestrasyon belirgin degildir. Metafizeal degisiklikler
olagandisidir, ancak daha sonraki agsamalarda ortaya ¢ika-
bilir. Radyografik olarak, hastaligin seyri, tutulan segmentin
absorpsiyonu ve ardindan periferden baslayan rejenerasyon
ile karakterizedir.

Grup II: Daha bityiik tutulum belirgindir. Kollaps ve sekestrasyo-
nu absorbsiyon ve iyilesme takip eder.

Grup III: Epifizin sadece kiigiik bir kismi sekestre degildir. An-
teroposterior radyografilerde bas i¢cinde bag goriiniimii orta-
ya ¢ikar ve santral yerlesimli bir sekestrumun kollapsi tespit
edilebilir. Femur boynunun daha sonra genislemesi siktir.
Hastaligin seyri grup ITdekine benzer, ancak metafizeal de-
gisiklikler daha yaygindir.

Grup IV: Tum epifiz etkilenir. Total kollaps metafizeal degisiklik-
lerle iliskili olabilir.
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SEKIL 41.12 Kienbiick hastalii. (A) Magnifikasyon radyografisi, kemik seklinde herhangi bir degisiklik olmaksizin
lunatin yama tarzi artmig dansitesini gostermekte. (B) Farkl bir hastada, sklerotik lunat kemiginin kollapsini gézlem-

leyin. Ulna kisalmugtir (ulnar eksi varyans.).

SEKIL 41.13 Kienbdck hastaligi. 12 yagindaki bu kiz gocugunda ¢ok-
miis ve sklerotik bir lunat kemigi goriilmekte. Ulna kisa gériinse de,
olgunlasmamisg bir iskelette ulnar varyansin saptanmasi zordur.

onemli kuvvetlere neden olur. Mekanik kuvvetler, vakalarin
%75’ine kadarinda gériilen bir bulgu olan kisa bir ulnanin (ulnar
eksi veya negatif ulnar, varyans) varligi ile daha belirgin olabilir
(Sekil 41.13). Tersine, pozitif ulnar varyans, goriintillemede biti-
sik lunatin ulnar impaksiyonu veya abutmenti ve fokal anormal-
likleri ile iligkilidir.

MR gorintilleme, Kienbock hastaliginin tespitinde radyog-
rafiden ve muhtemelen kemik sintigrafisinden daha hassastir.
Kienbock hastaligindaki anormallik ve sinyal 6zelliklerinin MR
goriintiileme paternleri, diger bolgelerdeki osteonekrozda oldugu
gibi degiskendir (Sekil 41.14). Lunatin kirilmasi, kollaps: ve frag-
mantasyonunu igeren bu hastaligin morfolojik kanitlari, bilgisa-
yarli tomografi (BT) taramasi dahil olmak tizere diger tomografik

yontemlerin izin verdigine benzer bir sekilde MR goriintiileme ile
tanimlanabilir. Lichtman tarafindan radyografik ve MR goriintii-
leme 6zelliklerini iceren bir evreleme sistemi tanimlanmustir, evre
I (normal radyografi, diigitk T1 sinyali), evre II (kollaps olmadan
lunatta skleroz, diisiik T1 sinyali), evre III (lunatta kollaps, diisiik
T1 ve yiiksek T2 sinyali) IIla ve IIIb olarak kisimlara ayrilir (sira-
siyla karpal instabilitesi olmayan ve olan) ve evre IV (radyokarpal
veya midkarpal osteoartroz, diisiik T1 ve yiiksek T2 sinyali). MR
goriintiileme, el bilegi semptomlar1 olan bazi hastalarda Kienbock
hastalig tanisini diglamada etkilidir ve bu gibi durumlarda alter-
natif bir hastalik siirecine dair kanit saglayabilir. Bununla birlikte,
lunatin osteonekrozu, lunat ¢ikiklar1 da dahil olmak tizere bilegin
kompleks yaralanmalari ile iliskili olarak ve nadiren kortikosteroid
tedavisinin bir sonucu olarak ortaya ¢ikabilir.

Kdhler Hastahgi

Kohler hastaligi, diizlesme, skleroz ve diizensiz seyreklesme ile
karakterize tarsal navikiiler'in kendi kendini sinirlayan bir du-
rumudur. Nispeten nadirdir, ancak kesin sikligini belirlemek
zordur, ¢linkii radyografik anormalliklerini normal bir biiyiime
varyasyonu olarak ortaya ¢ikanlardan ayirt etmek imkansizdir.
Bu bozukluk burada tartisilmaktadir, ¢linkii patogenezinin bas-
kin teorisi hala vaskiiler yetmezlikten biridir.

Hastalik erkek ¢ocuklarda daha sik goriliir ve sikayetler en
sik 3 ila 7 yaglar1 arasinda gozlemlenir. Tek tarafli tutulum va-
kalarin yaklasik %75 ila %80’inde belirgindir. Klinik belirtiler
oldukga hafif olabilir ve lokal agri, hassasiyet, sislik ve azalmig
hareket agikligindan olusabilir.

Erken bir agamadaki radyografiler, ¢oklu kemik ¢ekirdek-
lerle birlikte dansite, nodiilarite ve fragmantasyonda yamasal bir
artig ortaya ¢ikarabilir. Yumusak doku sisligi belirgin olabilir. Ke-
mik boyut olarak kiigiilmiis ve goriiniiste yassilasmis veya gofret
benzeri gortiniimde olabilir, ancak navikiiler ve komsu kemikler
arasindaki interosse6z mesafe normal olabilir ve kondral yilizeyin
biitiinligiine isaret edebilir (Sekil 41.15). ki ila 4 yillik bir siire
icinde kemik normal boyutuna, dansitesine ve trabekiiler yapi-
sina kavusabilir. Cocukken Kéhler hastaligi olan yetiskinlerin
uzun siireli takip degerlendirmesi genellikle klinik veya radyog-
rafik sekellerin olmadigini ortaya koymaktadir.
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OSTEONEKROZ KANITI OLMAYAN TRAVMA VEYA
ANORMAL STRESLE ILGILI BOZUKLUKLAR

ANAHTAR KAVRAMLAR

e (sgood-Schlatter hastaligi: Tibial tiiberositaz

e Sinding-Larsen-Johansson hastali§i: Distal patella
e Blount hastaligi: Proksimal tibia
[ ]

Scheuermann hastaligi: Torasik omurga

Osgood-Schlatter Hastaligi

Osgood-Schlatter hastalig1 ergenlerde, genellikle 11 ila 15 yasla-
r1 arasinda ortaya ¢ikar. Erkekler kizlardan daha sik etkilenir ve
spora katilim 6ykiisii ve semptom ve belirtilerin baslamasindan
once hizl bir bitytime atag: tipiktir. Hastalik genellikle dagilim
olarak tek tarafli olmasina ragmen, vakalarin yaklagik %25’inde
bilateral degisiklikler tespit edilir. Klinik olarak, hastalar genel-
likle bolgesel agr1 ve degisken siddette hassasiyete sahiptir. Tutu-
lan bolgede yumusak doku sigligi ve sert kitleler palpe edilebilir,
ancak dizde sinovyal efiizyon yoktur.

Baslangi¢ goriintiileme anormallikleri, deri ve deri alt1 do-
kusunun 6deminden kaynaklanan tiiberositaz 6niindeki yumu-
sak doku sisligini icerir (Sekil 41.20). Patellar tendonun kenar-
lar1 belirsiz olabilir. Ug veya 4 hafta sonra, aviilse fragmanda
tekli veya ¢oklu ossifik koleksiyonlar belirginlesir (Sekil 41.21).
Akut evreden sonra, yumusak doku sisligi azalir ve yer degis-
tirmis kemik pargalarinin boyutu artabilir (Sekil 41.22) veya
birbirleriyle ve alttaki tibial tiiberositazla yeniden birlesebilir.
MR goruntiileme (bkz. Sekil 41.21) ve US (Sekil 41.23), sinyal
inhomojenitesi gosteren anormal biyiik bir tendon ve ayrica

SEKIL 41.20 Thiemann hastalii. Bu erigkinde rezidiiel deformiteler
g6rilmekte. Orta falankslarin kisalmasini, bu falankslarin tabanlarinin
genislemesini ve interfalangeal eklemlerin daralmasini igermekte.
Karsi el de benzer gekilde etkilenmis. (B. Howard, MD, Charlotte, NC.
izniyle)

derin infrapatellar bursit bulgulariyla patellar tendinoz kanitini
ortaya ¢ikarabilir.

Fragmante bir tiiberositaz diger durumlarda ortaya ¢ika-
bilir ve mevcut veya 6nceki semptomlarin yoklugunda, sade-
ce normal bir ossifikasyon paternine isaret edebilir. Yumusak
doku sisligi, Osgood-Schlatter hastaliginin radyografik tanisi
igin esastir. Gegmiste, Osgood-Schlatter hastalig1 bazi aragtir-
macilar tarafindan osteonekrozun bir tipi olarak kabul edildi.
Bununla birlikte, daha yakin zamanli ¢alismalar, tibial tiibe-
rositazin mitkemmel bir kan kaynagina sahip oldugunu ve bu
durumdaki patolojik bulgularin, patellar tendonun tibial tiibe-
rositaza tutunma bolgesi boyunca bir yerde travmatik olarak
indiiklenen bozulmast ile en ¢ok tutarli oldugunu gostermekte-
dir. Osgood-Schlatter hastalig1 olan bazi hastalarda patellanin
alt poliiniin fragmante goriinimii, MR goriintiilleme ile sag-
lanan patellar tendinozis kanitinda oldugu gibi travmatik bir
hasar kavramini desteklemektedir.

Sinding-Larsen-Johansson Hastaligi

Sinding-Larsen-Johansson hastaligi en sik 10 ila 14 yas arasin-
daki ergenlerde goriiliir ve kemik fragmantasyonunun radyog-
rafik kanitinin eglik ettigi patellanin alt polii tizerinde hassasiyet
ve yumusak doku sigliginden ibarettir. Bu siire¢ koken olarak
travmatiktir ve patogenezi Osgood-Schlatter hastaligininkine
benzer goriinmektedir. Muhtemelen, patellar tendonun prok-
simal baglantisindaki kontiizyon veya tendinozisin ardindan
kalsifikasyon ve ossifikasyonun takip edebilecegi bir traksiyon
fenomeni ile ilgilidir. Patellanin alt kisminin fragmantasyonu-
nun spastik paralizi ile iligkisi bu traksiyon fenomeni ile uyum-
ludur. Sigrayic dizi teriminin kullanildig: atletlerde de benzer
bulgular gozlenir.

Radyografiler, patellanin distal yiizeyine bitisik kiigiik kemik
fragmanlarini ve tizerindeki yumugak doku sisligini ortaya ¢ika-
rir. Radyodens alanlar daha sonra birlesebilir ve patellaya dahil
olabilir ve sonunda normal bir radyografik goriiniim elde edebi-
lir. MR goriintiileme ($ekil 41.24) ve US taniy1 dogrulayabilir ve
iligkili patellar tendon anormalliklerini gosterebilir. Patellar frag-
mantasyon normal bir ossifikasyon varyasyonunu veya aksesuar
ossifikasyon merkezlerinin varligini da temsil edebilir. Kiigiik
¢ocuklarda patellanin inferior apeksini igeren bir bagka bozuk-
luk patellar sleeve aviilsiyondur.

Blount Hastaligi

Tibia vara veya osteokondrozis deformans tibia olarak da adlan-
dirilan Blount hastaligi, proksimal tibial epifizin medial kesimi-
nin bityiimesindeki lokal bir bozukluktur. Bu durum genellikle
iki tipe ayrilir: yagsamin ilk birkag yilinda deformitenin goriildii-
¢l infantil tip ve deformitenin 8 ila 15 yaslar1 arasinda ortaya
¢iktigi adélesan tipi (Tablo 41.4). Infantil tip, adélesan gesidin-
den yaklasik bes ila sekiz kat daha siktir. Tibia varanin siif-
landirmasi degistirildi ve tigtincii ve dordiincii bir tipi icerecek
sekilde genisletildi - tipik olarak 6 ila 13 yaslar1 arasindaki obez
Siyah ¢ocuklarda ortaya ¢ikan ge¢ baglangich tibia vara ve klasik
Blount hastaligini taklit edebilen anormalliklere yol agan fokal
fibrokartilajinéz displazi.

infantil Tibia Vara

Infantil tibia vara, ilerleyici olarak diiz bir bacak veya hafif valgus
pozisyonuna degisiklik yerine normal fizyolojik egilme devam
ettiginde gelisiyor gibi gortinmektedir; biiyliyen ¢ocuk agirlag-
tiginda ve diz eklemine agirlik vermeye basladiginda daha ko-
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Malignite oykiisti olan hastalarda, kemik adacig: ile blastik
metastaz arasindaki ayrim zaman zaman zor olabilir. Bu ayrimin,
tedavi edilmemis hastalarda lezyonun BT ateniiasyon degerine
gore yiiksek dogrulukla yapilabilecegi gosterilmistir (bkz. Sekil
44.2A). Ortalama BT ateniiasyon degeri 885’in altinda ya da

maksimum BT ateniiasyon degeri 1060’ altinda olan sklerotik
lezyonlar, osteoblastik metastazi diigiindiirecektir.

Kemik adacig ile blastik metastaz arasindaki ayrim MR go-
rintiilemede daha zor olabilir. MR goriintiilemede, kemik ada-
cig1 tim puls sekanslarinda kortikal kemigin sinyal intensitesini

SEKIL 44.1 Kemik adacifji, histolojik ve radyografik dzellikler. (A) Histolojik goriintii, kemik adaciginin (yildiz) gev-
redeki siingerimsi kemikle karistigini ve yayilan, diken benzeri bir kenar (siyah oklar) olusturdugunu gdstermektedir.
(B) Radyografi, karakteristik boya firgasini veya spikiile kenari ortaya koymaktadir (beyaz oklar).

SEKIL 44.2 Sol kalganin kemik adacigi, BT ve MR goriintiileme dzellikleri. (A) Kalganin aksiyel BT goriintiisii, spi-
kiile kenara sahip sklerotik bir lezyon gostermektedir (beyaz oklar). Lezyonun en genis kesitsel alanindaki atenuasyo-
nu, en genis ilgi alaninda 1223 HU olarak élgtilmustir. (B) Kargilik gelen koronal T1-agirlikli MR gériintiisi, lezyonun
kortikal kemige benzer sekilde, bir sinyale sahip olmadigini géstermektedir. Spikiile kenara dikkat edin (siyah oklar).
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SEKIL 44.8 Kalca ve pelvis osteopoikilozisi: radyografik ve BT
ozellikleri. (A) Pelvis anteroposterior radyografisinde eklem cevresi
bolgelerde en fazla tutulum olan gok sayida kigtik yuvarlak ila oval
opasite gorilmektedir. (B) Sakroiliak eklemler seviyesindeki karsilik
gelen aksiyal BT benzer bir tutulum paterni g6stermektedir.

MELORHEOQSTOZIS

ANAHTAR KAVRAMLAR

e Melorheostozis, genellikle erken cocukluktan sonra ortaya ¢ikan nadir
bir kemik hastaligidir ve hastalarin yarisi 20 yagina kadar tani alir.

o Artik vakalarin yaklasik yarisinin MAP2K1 genindeki akkiz somatik mu-
tasyondan kaynaklandigi bilinmektedir.

o Agri ve hareket kisithigi yaygindir ve yasla birlikte artar.

e Yumusak doku tutulumu yaklasik %25'inde gorilir ve kemiksel anor-
malliklerinden 6nce ortaya ¢ikabilir.

e Radyografik degisiklikler karakteristiktir, yanmakta olan bir mumun
kenarindan asagiya akan mum gérindmuni taklit eden kemik gikinti-
larindan olusur ve hiperostotik meduller skleroz alanlari vardir.

o Kemik dagilimi genellikle segmentaldir ve bir sklerotom dagilimini takip
eder.

e QOsteopoikilozis ve osteopathia striata'nin aksine, sintigrafi artmis rad-
yontiklid tutulum alanlarini gésterebilir.

e MR ve BT, hiperostozisin karakteristik degisikliklerini gosterir.

e Eglik eden yumusak doku kitleleri, kemik ve kikirdak olusumu alanlari-
nin yani sira fibrolipomattz ve vaskler bilesenleri gosterecektir.

SEKIL 44.9 Osteopathia striata: radyografik dzellikler. Diz (A) ve
distal tibianin (B) anteroposterior radyografileri, esas olarak tibia ve
femur metafizlerinde lineer radyodens alanlar gstermektedir. (R. To-
bin, MD, San Diego, CA izniyle.)

Melorheostozis genellikle erken ¢ocukluktan sonra ortaya
¢ikan nadir bir kemik hastaligidir ve vakalarin yaklagik %40 ila
%50’sinde 20 yagina gelmeden once ortaya ¢ikar. Erkekler ve ka-
dinlar esit sekilde etkilenir. Sporadik bir hastalik olarak kabul
edilir ve kalitsal bir 6zelligi belirlenmemistir. Vakalarin yaklagik
yarisinda MAP2K1 genindeki akkiz somatik bir mutasyondan
kaynaklandig1 artik bilinmektedir. Bu mutasyonlara sahip olma-
yan kisilerdeki neden hala bilinmemektedir. Melorheostozis ay-
rica diger sklerozan displazilere sahip hastalarda da goriilebilir.

Baglangic belirtileri degiskendir. Eklemlerde aralikli sisme
belirgin olabilir. Agr1 ve hareket kisithilig1 yetiskinlerde cocuklara
gore daha yaygindir ve artan kas kontraktiirleri, tendon ve liga-
ment kisalmasi ve yumugak doku tutulumu ile bu bulgular siddet-
lenebilir. Bitytime bozukluklari, etkilenen ekstremitelerin ¢apinin
ve agisinin artmasini ve ekstremite uzunlugunda esitsizligi icerir.
Yumusak doku degisiklikleri arasinda gergin, eritemli ve parlak
cilt, anormal pigmentasyon, deri alti dokularin sertlesmesi ve
6demi, fibrozis, kaslarin zayiflig1 ve atrofisi ve lineer skleroderma
bulunur. Yumusak doku degisiklikleri kemiksel anormalliklerden
once gelebilir ve dogumda belirgin olabilir. Yasam beklentisi ki-
salmasa da hastalik 6nemli deformite ve sakatliga neden olabilir.

Radyografik degisiklikler genellikle bir veya daha fazla kemi-
gin etkilenebilecegi tek bir ekstremite ile sinirlidir. Alt ekstremi-
te, tist ekstremiteden daha sik tutulur. Kafatas1 ve yiiz kemikleri,
kaburgalar ve vertebralar nadiren etkilenir. Skapula, klavikula ve
pelvisteki degisiklikler siklikla ilgili ekstremitedeki degisiklik-
lerle birlestirilir. Periferal yerlesimli (kortikal) hiperostozis bir
kemikte veya bir dizi kemikte belirgindir (Sekil 44.11). Kemik
boyunca uzanan kemik ¢ikintilarin gortinimii, yanmakta olan
bir mumun kenarindan agagiya akan muma benzemektedir. Da-
gilim genellikle segmentaldir ve bir sklerotom dagilimini (yani
tek bir spinal duyusal sinir tarafindan innerve edilen kemik seg-
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SEKIL 44.12 Meloreostozis: eklem ankilozu. Kemik gikintilar ilium
lateral kesiminde, asetabular bélgede ve femur on yiizeyinde, kalca
cevresindeki yumusak doku ossifikasyonuyla birlikte gértilmektedir.
(H.R. Fischer, MD, Victoria, British Columbia, Kanada izniyle.)

isitme kaybi, gorme problemleri ve kulak ¢inlamasi ile gelebilir.
Alt ekstremiteler tst ekstremitelerden daha sik etkilenir. Labora-
tuvar parametreleri genellikle normaldir.

Radyografik bulgular oldukea karakteristiktir ve en énem-
lisi, tiibiiler kemiklerin diyafiz bolgelerinde korteksin fusiform
kalinlasmasidir ve (azalan siklik sirasina gore) tibia, femur, fibu-
la, humerus, ulna ve radiusu igerir (Sekil 44.14). Benzer kemik
degisiklikleri kafata tabaninda da goriilebilir. Simetrik dagilim
gosteren kortikal kalinlagma, hem endosteal hem de periosteal
kemik olusumunun bir sonucu olarak ortaya ¢ikar. Etkilenen
kemik, normal kemikten keskin sinirlarla ayrilir ve kemigin dig
konturu genellikle diizgiindiir. Metafiz ve epifizlerin korunmasi
karakteristiktir ancak degismez degildir.

Herediter Multipl Diyafizer Skleroz (Ribhing Hastaligi)

ANAHTAR KAVRAMLAR

o Herediter multipl diyafizer skleroz, progresif diyafizer displaziye benzer-
lik gosterse de, iskelet tutulumu gok daha az yaygindir.

e Tan aninda ortalama hasta yasi 35'tir ve erkekler kadinlardan dort kat
daha fazla etkilenir.

e Tibia vakalarin %95'inden fazlasinda tutulur ve femur, vakalarin
%25'inden azinda tutularak en sik tutulan ikinci kemiktir.

e Tutulum her zaman olmasada tipik olarak bilateraldir ve vakalarin yak-
lasik %70’inde bildirilmistir.

e Asimetrik tutulum yaygindir.

e Radyografiler, periosteal ve endosteal kemik olusumu ile kortikal kalin-
lagmay1 gosterir.

e MR gortntileme, etkilenen bolgede kemik iliginde ve periosteumunda
anormal 6dem benzeri sinyal gosterebilir.

SEKIL 44.13 Mikst sklerozan kemik distrofisi. (A) Kalgadaki degisiklikler osteopoikilozis igin tanisaldir, ancak odak-
larin bazilari uzunlamasina veya lineer sekildedir. (B) Ayni hastada fibula tutulumu, tipik meloreostozis gériiniimii olan
akan, eksantrik yerlesimli ossifikasyondan olusur. (A. Brower, MD, Norfolk, VA izniyle.)



BOLUM 44 Kemik Adacig, Hiperostozisve Periostit

819

SEKIL 44.19 Kronik veniiz staz: periostit. (A) Distal tibia ve fibula’nin
diyafizlerinde ve metafizlerinde dalgali periosteal yeni kemik olusumu
izlenmektedir (oklar). Yumugak doku 6demi mevcuttur. (B) Bu hasta-
da, laminer veya solid periosteal kemik ortiiniin distal tibia ve fibulayi
cevremektedir (oklar).

SEKIL 44.20 Kronik vendz staz. Yumusak dokuda retikiiler paternde
mineralizasyon drnedi goriilmektedir.

farmasotik artmig tutulumu belirgindir ve bu tutulum, radyogra-
fik anormallikler hafif oldugunda belirgin olabilir. Radyografik
bulgular hemen hemen tani koydurucudur, ancak bazi durum-
larda menenjiyom, Paget hastaligy, iskelet metastazi veya akro-

megali bulgusu olarak yanlis yorumlanabilir.

SEKIL 44.21 infantil kortikal hiperostozis: mandibula. Mandibula-
nin solid devam eden yeni kemik olusumuyla birlikte diffiiz periosteal
proliferasyon izlenmektedir (oklar).

SEKIL 44.22 Infantil kortikal hiperostozis: tiibiiler kemikler. Radius ve
ulnanin tutulumuna dikkat edin. Yeni kemik olusumunun kapsami dik-
kat cekicidir. Bu yeni kemik olusumu baglangigta korteksin bitisiginde
ortaya glkmakta ve daha sonra alttaki kemikle birlesmektedir.

DIGER HIPEROSTOTIK HASTALIKLAR

Diger bir¢ok konjenital hastalik hiperostozise ve iskelet dansite-
sinin artmasina yol agabilir. Bunlar arasinda osteopetrozis, pik-

nodisostozis, sklerosteozis, endosteal hiperostozis (van Buchem
hastalig1, hyperostozis kortikalis generalisata), kalitsal hiperfos-
fatazya (juvenil Paget hastalig1) ve idiyopatik hiperkalsemi (Wil-
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SEKIL 44.26 SAPHO: Ossedz bulgularin radyografik, sintigrafik ve BT giriintiileri. Klavikulanin anteroposterior
radyografisi (A) ve aksiyel BT'sinde (B) periosteal yeni kemik olusumu (oklar) ve degisken derecelerde mediiller skle-
roz (B, yildiz isaretleri) ile yaygin osteiti gostermektedir (C-D). Hastaligin daha uzun siiredir devam ettigi bir hastada

benzer bulgular, daha matiir hiperostozun radyografik 6zelliklerini gostermektedir (C) ve sintigrafi, tutulan bélgede
belirgin sekilde artmis izleyici birikimini gdstermektedir (D).

SEKIL 44.27 SAPHO sendromu: simfizis pubis tutulumu. Radyografi-
de tek tarafli osteoskleroz goriilmektedir (J. Schils, MD, Cleveland, Ohio
izniyle.)
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TABLO 45.1 Osteolizis Sendromlari

Baslangic Baslica Osteolizis ) )
Sendrom Yasi Bélgesi Kalitim Paterni lligkili Ozellikler
Hajdu ve Cheney ikinci dekat Distal falankslar; nadiren tiibiiler  Baskin ya da sporadik Yaygin kemik displazisi, kiriklar,
akro-osteolizisi kemikler, mandibula, osteoporoz
akromioklavikiler eklemler
Gorham'in masif osteolizisi Geng eriskin Degisken; pelvis ya da omuz Sporadik Yavas ilerleyici, agir derecede kemik
kusagi ¢Oziinmesi
Karpaltarsal osteolizis / Nefro-  Infant, gocuk Karpal ve tarsal bolgeler, Sporadik; bazen baskin Osteoporoz, deformite, hipertansiyon,
patili multisentik osteolizis dirsekler bobrek yetmezligi, 6lim

Kalitsal multisentik osteolizis ~ 1-5yas Karpal ve tarsal bélgeler, Baskin; bazen resesif ya da ilerleyici deformite
dirsekler, parmaklar sporadik
Norojenik osteolizis Gocukluk Falankslar Baskin ya da resesif Duyu ndropatisi, cilt ilserasyonlari
Joseph akro-osteolizisi Gocukluk Distal falankslar Resesif Genel saglik durumu normal
Shinz akro-osteolizisi ikinci dekat Falankslar Baskin Cilt Ulserasyonlari, ndrolojik bulgu yok
Farber hastaligi infant Dirsekler, el bilekleri, dizler, ayak  Sporadik Subkutan noddiller
bilekleri
Winchester sendromu infant Karpal ve tarsal bolgeler, Resesif Osteoporoz, eklem kontraktirleri, kalin
dirsekler deri, kornea opasiteleri
Detritik sinovit ile osteolizis Eriskinlik Yaygin Sporadik ilerleyici

yolusent alanlar, u¢ kismin rezorpsiyonu, egri agilanmasi ve ke-
mik fragmantasyonu ile birlikte olabilir (Sekil 45.4). Bagparmak,
diger parmaklardan daha sik etkilenir. Ayagin da benzer sekilde
etkilenebilecegi, bir ya da her iki sakroiliak eklemde kemik eroz-
yonu ve sklerozun sakroiliit bulgularina benzedigi bildirilmistir.
Polivinil kloriir maruziyeti kesildiginde, radyografik anormallik-
lerde yavas bir diizelme gozlenebilir.

Birincil Osteolizis Sendromlari (Tablo 45.1)
Hajdu ve Cheney’e Ait Akro-osteolizis Sendromu

Bu nadir sendrom ailesel olabilir ve dominant kalitim modeli
gosterebilir veya sporadik olarak ortaya ¢ikabilir. Kisa boy, diisitk
yerlesimli kulaklar, geriye ¢ekilmis mandibula, malokliizyon ve er-
ken dis kaybs, kalin sa¢ yapisi, parmaklarda yalanci gomaklagma,
eklem laksitesi, iletim tipi isitme kayb1 ve konusma bozuklugu ile
karakterizedir. Radyografik bulgular arasinda el ve ayak parmakla-
rinin distal falankslarinda osteolizis; baziler invajinasyon gosteren,
geg kapanan kranial siitiirlere sahip, ¢ok sayida wormian kemigi
iceren, dolikosefalik ve bigimsiz kafatasi; hipoplastik veya aplastik
frontal sinisler, belirgin oksipital ¢ikint1 ve genis sella turcica yer
alir. Mandibula ve maksilla kiigiiktiir ve dis gelisimi zayiftir. Yay-
gin osteoporoz, omurga kompresyonlar: ve deformiteleri ile uzun
kemik kiriklar: goriiliir. Kifoz veya kifoskolyoz, dizde valgus de-
formiteleri, radiusun proksimal boliimiinde hipoplazi ve subluk-
sasyon da tabloya eslik edebilir. Laboratuvar incelemeleri genel-
likle normaldir ve diger osteolizis sendromlarinda gériilen bébrek
fonksiyon bozukluklari, bu durumda izlenmez.

Osteolizis 6zellikle distal falankslarda karakteristiktir (Sekil
45.5). Falankslardaki degisiklikler, u¢ kisimlarda rezorpsiyon ve
bant seklinde radyoliisensi alanlar i¢erir; bu durum, mesleki (poli-
vinil Klortir kaynakl) akro-osteolizis, renal osteodistrofi, piknodi-
sostozis, Rothmund sendromu ve kollajen vaskiiler hastaliklardaki
anormallikleri taklit eder. Osteolizis, tiibiiler kemiklerde, mandi-
bular ramide, tarsal ve metatarsal kemiklerde ve akromioklavikii-
ler eklemlerde de goriilebilir. Radyoniiklid incelemeler, osteolizis
bolgelerinde kemik-sever radyofarmasotiklerin anormal birikimi-
ni gosterir. MR goriintiileme, baziler impresyonu olan hastalarda
spinal kord tutulumu derecesini ve servikal omurga instabilitesi
gelisen nadir vakalar1 degerlendirmek i¢in kullanilabilir.

SEKIL 45.5 Hajdu ve Cheney’e Ait Akro-Osteolizis. Parmaklardaki
tipik osteolizis paterni gosterilmektedir. Rezorpsiyon, terminal falanks-
larin orta kisminda bant benzeri sekilde meydana gelmekte ve bir veya
daha fazla falanks fragmentinin izole edilmesine yol agmaktadir. Ayrica
yumusak doku sisligi de izlenmektedir. Goriniim, mesleki akro-osteoli-
zis ile aynidir. (Courtesy M. Dalinka, MD, Philadelphia, PA.)

Gorham Hastaligi veya Gorham’in Masif Osteolizisi
(Kaybolan Kemik Hastaligi)

Gorham-Stout hastaligi, Gorham’in masif osteolizisi, kaybolan
kemik hastaligi, yok olan kemik hastalig1, hemanjiyomatozis ve
kemigin lenfanjiyomatozisi gibi isimlerle de anilan bu nadir has-
talik, her yasta goriilebilmekle birlikte, olgularin ¢ogu 40 yasin-
dan 6nce tan1 almaktadir.

Hastalik hem erkeklerde hem de kadinlarda goriiliir ve aile
oykiisii genellikle meveut degildir. Klinik bulgular degiskendir.
Bazi hastalarda agr1 ve siglik ani baglangichidir; bazilar1 agrisiz
sekilde gelisen yumusak doku atrofisi ve hareket kisithiligini ta-
nimlar; bazi hastalarda ise hastalik, belirgin bir travmay: takiben
baslar. Siire¢ hem aksiyel hem de apendikiiler iskeleti etkileyebi-
lir; ancak olgularin ¢ogu maksillofasiyal bolge ve iist ekstremi-
teyi tutar. Laboratuvar analizlerinde sonuglar genellikle olagan-
disilik gostermez; sadece serum alkalen fosfataz diizeyinde hafif
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SEKIL 45.8 Kalitsal Multisentrik Osteolizis. Bu gocukta, renal hastalik
bulgusu olmaksizin birden fazla iskelet bélgesinde ilerleyici osteolizis
gelismistir. (A) 16 yas el bile§i radyografisinde, karpal ve metakarpal
kemiklerin bazislerinin ilerleyici rezorpsiyonu ile birlikte yumugak doku
sisligi izlenmektedir. Proksimal metakarpal kemiklerin incelmis goriini-
mii ve birka¢c metakarpofalangeal eklemdeki kemik erozyonlari dikkat
cekmektedir. (B) 16 yas ayak radyografisinde, tarsal kemiklerin gogunda
ileri diizeyde lizis gozlenmektedir. Tibia, kalkaneus ile eklem yapmakta-
dir. (Courtesy A. Brower, MD, Norfolk, VA.)

akro-osteolizis sendromlari, hastaligin aile dykiisii olmaksizin
erigkin bireylerde de tanimlanmugtir.

Farber hastaligl. Farber hastaligi, infantil dénemde or-
taya ¢ikan, ilerleyici, agrili periartikiiler sislik, eklem sertligi ve
kontraktiirii, osteolizis ve cilt alt1 nodiilleri ile karakterizedir. Bu
hastalik, mukopolisakkarit metabolizmasina ait bir bozuklugu
temsil eder.

Winchester sendromu. Winchester ve arkadaslari, in-
fantlarda baslayan ve karpus, tarsus ve dirseklerde yaygin ve iler-
leyici yikimla seyreden, resesif gegisli bir hastalik tanimlamustir.
Ek bulgular arasinda cticelik, kaba yiiz hatlari, periferal kornea

opasiteleri, eklem agris1 ve sertligi, govde ve ekstremitelerde
ilerleyici deformiteler ile yaygin ve belirgin osteoporoz yer alir.
Baslangicta bir mukopolisakkaridoz formu olarak smniflandiril-
mis olmasina ragmen, Winchester sendromu giiniimiizde daha
dogru bir sekilde non-lizozomal bir bag dokusu hastalig1 olarak
kabul edilmektedir.

Detrilik sinovit ile birlikte osteolizis. 1978 yilinda, ailesel
oykiisti olmayan 71 yagindaki bir kadinda hem apendikiiler hem de
aksiyel iskelette goriilen yeni bir osteolizis paterni tanimlanmugtir.
Ellerde ciddi sekilde yikici ve deforme edici bir artropati ile; falanks-
lar, metakarpal ve metatarsal kemikler, klavikula, uzun kemikler ve
omurgada kemik rezorpsiyonu goriilmiistiir. Radyografik bulgular
kismen hiperparatiroidizmi andirsa da klasik subperiostal ve sub-
kondral rezorpsiyon 6zelliklerinin olmamas, dijital deformitelerin
siddeti ve serum kalsiyum, fosfor ve paratiroid hormon diizeyleri-
nin normal olmasi nedeniyle bu tan diglanmustur.

Ailesel ekspansil osteolizis. Cocukluk, ergenlik veya
erken erigkinlikte baslayan bu nadir, otozomal dominant kemik
hastaligy; klinik, radyografik ve histolojik agidan Paget hastali-
g1yla benzerlikler tasir. Isitme kaybi, genellikle 5 yagindan dnce
belirginlesen erken bir klinik bulgudur. Kemik agris1 ve dis mo-
bilitesi ile kirllmasini igeren dental bulgular da gozlemlenmek-
tedir. Radyografik anormallikler hem yaygin hem de fokal ola-
bilir. Yaygin degisiklikler arasinda humerus, radius, ulna ve tibia
gibi uzun kemiklerde bozulmus sekillenme ve kalin trabekiiler
yap1 goriiliir. Trabekiiler degisiklikler arasinda “balik ag1” gorii-
niimiinde kiigiik radyoliisent odaklar yer alir. Ug dereceli fokal
degisiklik tanimlanmigtir ve bunlarin tiimii apendikiiler iskelette
baskindir: kortikal incelmeye yol agan ve kemigin giderek daha
fazla bolumiinii etkileyen, alev seklinde ilerleyen osteolitik 6n
cepheye sahip osteolitik lezyonlar; kemigin genislemesine neden
olan multilokiile ve trabekiile osteolitik lezyonlar ve patolojik
fraktiirlerle birlikte ya da fraktiirsiiz olarak goriilebilen belirgin
kemik deformitesi ve genislemesi (Sekil 45.9).

Ayirici Tani

Osteolizisin gesitli formlarinda goriilen baslica radyografik 6zel-
lik, kemik rezorpsiyonudur; idiopatik multisentik osteoliziste bu
rezorpsiyon Ozellikle karpal ve tarsal bolgelerde (ve bazen dirsek-
lerde) belirgindir. Bu dagilim paterni, diger osteolizis tiplerinde
goriilenlerden farkhilik gosterir. Ornegin, mesleki akro-osteolizis
falankslar: etkilerken; travma sonrast osteolizis genellikle klavi-
kulanin distal ucu, pubik ve iskiyal ramuslar, femur boynu, ulna
ve radius gibi bolgelerde goriiliir. Hajdu ve Cheney sendromu da
falankslar1 tutarken; Gorham hastalig1 (masif osteolizis) degis-
ken bir dagilim sergiler ve genellikle pelvis ile omuz kugagini et-
kiler. Multisentik retikiilohistiyositozis, el, ayak, el bilegi ve ayak
bileklerinde yaygin tutulum yapar. Joseph ve Shinz sendromlar1
ile norojenik akro-osteolizis yine falankslarda belirgin kemik re-
zorpsiyonu ile karakterizedir. Bu farkli lokalizasyon paternleri,
tanisal ayrimi kolaylagtirmak adina 6nem tagir.

KONDROLIZiS

Kikirdak kaybi ya da yikimi, romatoid artrit, spondiloartropatiler,
septik artrit, dejeneratif eklem hastalig1 ve relapsing polikondrit
gibi pek ¢ok artikiiler hastaligin 6nemli bir komplikasyonudur.
Ayrica, kullanim eksikligi, immobilizasyon veya paralizi sonra-
sinda kikirdak atrofisi gelisebilir; bu durum muhtemelen normal
kondral beslenme paternlerinin kesintiye ugramasiyla iliskilidir.
Son olarak, kaymus femur bas: epifizine bagl bir komplikasyon
olarak veya idiopatik bir temelde kondrolizis gelisebilir.
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KUTU 46.1 Kortikosteroid ilaglarla iligkili Kas-iskelet

Anormallikleri

Osteoporoz

Osteonekroz

Noropati benzeri artropati
Osteomiyelit (septik artrit)
Tendon yaralanmasi veya riiptri
Yumusak doku atrofisi
intraartikler kalsifikasyon
Periartikiiler kalsifikasyon

Yag birikimi

SEKIL 46.1 Steroid kaynakli osteoporoz. Cocukken uzun siire siste-
mik kortikosteroid tedavisi almig olan bu 22 yagindaki kadin hastada,
omuz ve sirt bolgesinde yag birikimi ile kas zayifligina yol agan Cus-
hingoid 6zellikler gelismistir. (A) Bel bélgesindeki bel agrisinin aragti-
rilmasi amaciyla yapilan lomber miyelografi sirasinda elde edilen late-
ral radyografide osteopeni, ok sayida vertebra govdesinde bikonkav
deformiteler ve iyi sinirli subkondral kemik plaklari izlenmektedir. (B)
Lomber omurgaya ait T1 agirlikl sagittal MRG gériintiisiinde bikonkav
deformiteler gériilmektedir. Kemik iliginin sinyal intensitesi, hemato-
poetik doku varligini yansitmakta olup normal sinirlar igindedir. (Kay-
nak: G. Greenway, MD, Dallas, TX.)

Eklem Uzerine Etkiler

Kortikosteroidlerin intraartikiiler enjeksiyonu, 6zellikle kalga ve
diz gibi semptomatik osteoartrozlu eklemlerde yaygin olarak uy-
gulanmaktadir; ancak, bu tedavinin agr1 hafifletilmesi ve yagam
kalitesinin artirilmasi agisindan sinirh fayda sagladigina dair bazi
calismalar bu uygulamay: sorgulamaktadir. Ayrica, intraartikiiler
steroid enjeksiyonlarinin kikirdak iizerinde olumsuz etkilere ve
osteoartrozun ilerlemesine neden olabilecegi bildirilmistir. Int-
raartikiiler steroid enjeksiyonu i¢in kontrendikasyonlar arasinda
enfeksiyon ve eklem i¢i ya da subkondral yetersizlik kirig: yer alir.

Steroid artropatisinin bir tiirii, ilacin intraartikiiler enjeksi-
yonunu takiben gelisen, belirgin kemik ve kikirdak yikimiyla ka-
rakterize noropati-benzeri, hizla ilerleyen bir eklem hastaligidir.
Bu durum genellikle osteoporoz, osteonekroz ve romatoid artrit
ya da osteoartroz gibi altta yatan bir eklem hastaligi ile iligkilidir.
Her ne kadar herhangi bir eklem etkilenebilecek olsa da, kal¢a ve
diz en sik tutulan eklemlerdir. Hastaligin ilerleme hizi dikkat ge-
kici olabilir. Patogenez tam olarak net olmamakla birlikte, siire-
cin bir nedeni olarak altta yatan yetersizlik kirigina baglh gelisen
subkondral ¢6kme olasilig1 diisiiniilmektedir.

SEKIL 46.2 Steroid kaynakli osteonekroz: humerus proksimal ucu.
Anormallikler, humerus baginda yassilasma, subkondral radyolusent bir
cizgi — kresent isareti (0k) — etrafinda osteoliz ve osteoskleroz (ok bas-
lart) ile eklem araliginin géreceli olarak korunmasindan olugmaktadir.

SEKIL 46.3 Steroid kaynakl osteonekroz: diz. inflamatuvar bagirsak
hastaligi nedeniyle oral kortikosteroid tedavisi almig olan 28 yagindaki ka-
din hasta. (A) Koronal T1 agirlikli ve (B) sagittal sivi-duyarli MRG goriint-
lerinde osteonekroz (ok) ve kemik enfarktlari (yildiz isareti) izienmektedir.
Sivi-duyarli MRG gériintisiinde “Gift ¢izgi” isaretine dikkat ediniz.

Osteomiyelit ve Septik Artrit

Kemik ve eklem enfeksiyonlari steroid tedavisini komplike ede-
bilir, ancak bu komplikasyonlar nadirdir. Septik artrit, oral, int-
ravendz ya da intraartikiiler uygulama sonrasinda gelisebilir ve
ozellikle diz olmak tizere herhangi bir eklemi tutabilir. Benzer
sekilde, osteomiyelit izole olarak veya septik artrit ile birlikte or-
taya ¢ikabilir. Enfeksiyonun baglamasi ve yayilimi, steroidlerin
konak savunma mekanizmalarini bozmas: nedeniyle kolaylasir.

intraartikiiler ve Periartikiiler Kalsifikasyon

Kortikosteroid enjeksiyonu yapilan eklemlerde intraartikiiler
ve periartikiiler kalsifikasyon gelisimi iyi belgelenmistir. En sik
tutulan eklem dizdir ve kalsifiye depozitler siklikla infrapatellar
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SEKIL 46.7 Florozis: aksiyel iskelet anormallikleri. (A) Florozisli bir hastada osteoskleroz ve vertebral osteofitoz belir-
gindir. Sakroiliak eklemler cevresindeki kemiksi eburnasyona dikkat ediniz. (B) Farkli bir hastada, servikal omurgada rad-
yodensitede asir artis, spinal osteofitler ve arka longitudinal ligamentte ossifikasyon (oklar) izienmektedir. (B, Courtesy G.

Beauregard, MD, Montreal, Quebec, Kanada.)

genellikle korunur. Vertebral osteofitoz, spinal kanal ve noral
foramenlerde daralmaya neden olabilir. Aksiyel iskelette, iliak
kristalar, iskial tiiberositeler ve kaburgalarin alt kenarlarinda
bag dokusu tutunma yerlerinde hiperostoz ve kemik ¢ikintila-
r1 gelisebilir. Paraspinal ve intraspinal ligamentlerin, ozellikle
arka longitudinal ligamentin; sakrotuberéz ve iliolumbal liga-
mentlerin kalsifikasyonu gézlenebilir. Apendikiiler iskelette ise,
bityiime ¢izgileri ile birlikte ya da olmaksizin osteopeni erken
bulgu olabilir. Periosteal kalinlasma, ligament kalsifikasyonu ve
kas-bag tutunma bolgelerinde kemik ¢ikintilar: tekli ya da ¢oklu
alanlarda izlenebilir.

Ayirici Tani. Iskelet florozisi olan hastalarin radyografi-
lerinde goriilen bulgularin kombinasyonu, neredeyse tani koy-
durucudur. Pelvis ve omurgaya ait radyografilerde belirgin olan
osteoskleroz, osteofitoz ve bag dokusu kalsifikasyonu, 6nemli bir
anormallik Ggliisiinii olusturur. Aksiyel ve aksiyel olmayan bél-
gelerde meydana gelen periostit ve tendon ya da baglarin tutun-
dugu bolgelerde olusan kemiksi ¢ikintilar gibi diger degisiklikler
de dogru taniya ulasmada ek ipuglar1 saglar.

Tek bagina osteoskleroz, florozis i¢in tamsal degildir; bu
bulgu, iskelet metastazi, miyelofibrozis, mastositoz, bazi he-
moglobinopatiler, renal osteodistrofi, Paget hastalig, konjenital
bozukluklar ve diger bazi durumlarda da gozlenebilir. Ayni se-
kilde, vertebral osteofitler veya benzer kemik ¢ikintilar1 birgok
hastaliga, bunlar arasinda florozis, spondilozis deformans, yay-
gin idiyopatik iskelet hiperostozu, ankilozan spondilit, psoriatik
spondilit, reaktif artrit, inflamatuvar bagirsak hastaliklarina bag-
I1 spondilit, akromegali, nropatik osteoartropati ve alkaptonii-
riye eslik edebilir. Bag ve tendonlarin kemiklere tutundugu bol-
gelerdeki proliferatif degisiklikler yalnizca floroziste degil, ayni
zamanda yaygin idiyopatik iskelet hiperostozu, hipoparatiroi-
dizm, Xe bagli hipofosfatemik osteomalazi ve bazi plazma hiicre
displazilerinde de goriilebilir. Floroziste gézlenen periostite ben-
zer periostit, hipertrofik osteoartropati, paquidermoperiostoz ve
tiroid akropatisinde de saptanabilir.

Siit-Alkali Sendromu

Siit-alkali sendromu, ilk olarak, kronik peptik ilser hastalig
ve bobrek yetersizligi olan hastalarda, birka¢ yildan uzun siire
boyunca agir1 siit ve alkali madde alimi sonucu metastatik kal-
sifikasyon gelisen olgularda tanimlanmigtir. Bu hastalarda, hi-
perkalsemi hiperkalsiiiri veya hipofosfatemi olmaksizin goriiliir;
serum alkalen fosfataz diizeyleri normaldir, azotemi ve hafif al-
kaloz mevcuttur. Yumusak doku kalsifikasyonu su olaylar zinci-
riyle gelisir: agir1 siit ve alkali alimi, bobrek hasari, idrarla kal-
siyum atiliminda azalma, hiperkalsemi, kalsiyum fosfatin asir1
doygunlugu ve ardindan kalsinozis olusumu.

Bu sendromun radyografik bulgulari, tek tarafli veya gift
tarafli periartikiiler kalsifik birikimlerdir; bu birikimler amorf
yapida olup boyutlar1 kiigiik nodiillerden biiyiik kitlelere kadar
degisebilir (bkz. Sekil 46.8). Ayrica kan damarlarinda, bobrekler-
de, bag dokularinda ve falx cerebride yaygin kalsifikasyon izlene-
bilir; kemik dokular1 ise normaldir. siit-alkali sendromuna eglik
eden periartikiiler kalsifik birikimlerin ayirici tanisinda kollajen
doku hastaliklari, hiperparatiroidizm, renal osteodistrofi, hiper-
vitaminoz D ve idiyopatik tiimoral kalsinozis yer alir.

Prostaglandinler

Prostaglandin E1, duktus arteriyozusun agik kalmasini saglamak
amaciyla, duktusa bagimli konjenital kalp hastaligi (6rnegin
aortik arkin kesintiye ugramasi ya da koarktasyonu, pulmoner
atrezik kompleks, Fallot tetralojisi) olan yenidoganlarda siklikla
kullanilmaktadir. Prostaglandin E1 uygulamasi genellikle cerra-
hi miidahaleye kadar gegen siireyle sinirli kalmakla birlikte, bazi
olgularda bu siirecin uzamasi gerekebilir. Bu tedavi sirasinda ve
sonrasinda ¢esitli komplikasyonlar bildirilmistir; bunlar arasin-
da duktus hasari, hipotansiyon, hipertermi, diyare, apne, bradi-
kardi, deri kizariklig1 ve 6dem yer alir.

Periosteal kemik olusumu, uzun streli (240 giin) prostag-
landin E1 infiizyonunun karakteristik bir bulgusudur; ancak kisa
stireli (9 ila 14 giin) tedavi ve prostaglandin E2 tedavisi sirasinda
da goriilebilir. Etkilenen boélgeler arasinda kaburgalar, tibiiler
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SEKIL 46.17 Bazal hiicreli karsinom tedavisi sonrasi kafatasinda rad-
yasyon nekrozu. Lezyonun kenarlarinin keskin oldugu ve nekroz alaninin
iyi sinirli ve nispeten yiizeyel oldugu dikkat cekmektedir. (From Dalinka
MK, Mazzeo VP J: Complications of radiation therapy. Crit Rev Diagn Ima-
ging. 1985;23[3]:235-267.)

SEKIL 46.18 Radyasyon nekrozu. Meme kanseri nedeniyle radyoterapi
uygulanmasindan 10 yil sonra yapilan omuz muayenesinde, sa§ humerus
ve ¢ok sayida kaburgada patolojik kiriklar izlenmektedir. Proksimal hume-
rus saftindaki radyolusent lezyonlar da radyasyon nekrozuna sekonderdir.
(From Dalinka MK, Edeiken J, Finkelstein JB: Complications of radiation
therapy: adult bone. Semin Roentgenol. 1974;9[1]:29-40.)

Sakroiliak eklem cevresinde, osteitis condensans ilii ve anki-
lozan spondiliti taklit eden degisiklikler sik goriiliirken (bkz. Sekil
46.19), sakral kiriklar daha 6nemli komplikasyonlar arasinda yer
alir. Bunlar, sakral kanatlarda sakroiliak eklemlere paralel ve onla-
ra bitisik olarak vertikal uzanim gosteren sklerotik ¢izgiler seklin-
de izlenen yetersizlik kiriklaridir; ancak devam eden zorlanmaya
bagli olarak transvers kiriklar da gelisebilir. Bazen artikiilasyonun
iliak tarafi da etkilenir. Kemik sintigrafisi, bu kiriklarin saptanma-
sinda duyarli ve siklikla tani koydurucu bir yontemdir. Sintigra-
fide, sakrum boyunca tek ya da cift tarafli olarak vertikal uzanim
gosteren artmus aktivite gizgileri saptanabilir. Bu gizgiler, bir trans-
vers ¢izgi ile birleserek H harfi seklinde artmis aktivite gosteren
alanlar olusturabilir. Bilgisayarli tomografi, kirik bolgelerinde
yaygin kemik sklerozunu gosterebilir (bkz. 46.20). Osteoporotik
hastalarda da sakrum ¢evresinde yetersizlik kiriklar1 goriilmekle
birlikte, ilium boyunca horizontal ya da oblik uzanim gosteren
kiriklar neredeyse yalnizca radyasyon hasarina 6zgiidiir. Radyas-
yona bagl pelvik kiriklarin gosterilmesinde MRG de kullanila-
bilir. Karakteristik vertikal diisiik sinyal intensitesine sahip kirik
hattinin goriilmesi tan1 koydurucudur; buna eslik eden kontrast
tutan yiiksek T2 sinyali ise 6zgiil olmayan bir bulgudur ve ayrica
florodeoksiglukoz (FDG) pozitron emisyon tomografi (PET) ta-
ramasinda tutulum da gosterir (bkz. Sekil 46.20).

Asetabular protriizyon gelisebilir; ancak bu hastalarda aseta-
bular protriizyonun mekanizmasi tam olarak net degildir. Aseta-
bulumun osteonekrozu, kal¢a ekleminde yikima yol agarak kalga
protezi gerektirecek diizeyde dejenerasyon olusturabilir; bu du-
rum radyasyonun iyi bilinen bir komplikasyonudur. Bu asetabular
degisikliklere, femur baginda fragmantasyon veya rezorpsiyon ile
eklem araliginda hizli kayip eslik edebilir; bu da septik artrit, kris-

SEKIL 46.19 Serviks karsinomu tedavisinden 10 yil sonra radyasyon
nekrozu. Sag sakroiliak eklem genislemis ve belirgin sekilde diizensiz-
dir. Symphysis pubisteki radyasyon degisiklikleri osteitis pubisi taklit et-
mektedir. Bu hastaya, betatron kullanilarak haricen 7000 cGy ve ayrica
3290 mg-saat radyoaktif radyo terapi uygulanmigtir. Hasta, riiptiire ol-
mus nekrotik mesane nedeniyle kaybedilmis olup ayrica bagirsakta da
radyasyon nekrozu mevcuttu. (From Dalinka MK, Edeiken J, Finkelstein
JB: Complications of radiation therapy: adult bone. Semin Roentgenol.
1974;9[1]:29-40.)
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Radyasyona bagli sarkom tanisinin konulabilmesi i¢in su
dort kriter gereklidir:

1. Mikroskobik ya da radyografik olarak 6nceden mevcut be-
nign bir durum bulunmalidir.

2. Sarkom, radyasyon alani i¢inde geligmelidir.

3. Uzun bir latent donem bulunmalidir (en az 4 yil).

4. Sarkomun histolojik olarak kanitlanmasi gerekir.

Bu kriterlere gore, radyasyona bagl sarkomlarin hem yumu-
sak dokuda hem de kemikte goriilldiigii belgelenmistir (bkz. Sekil
46.25). 1980’lerin ortalarina kadar, osteosarkom en sik bildirilen
radyasyon kaynakli sarkom iken, bu tarihten sonra histolojik ola-
rak “farklilasmanus pleomorfik sarkom” tanimi kabul gérmiis ve
bu tan1 6ne ¢tkmustir. Eskiden fibrosarkom olarak adlandirilan
bir¢ok yumusak doku tiimorit artik farklilasmamig pleomorfik
sarkom olarak tanimlanmaktadir.

Radyasyonun sarkomlari indiikleyebilecegine dair kanitlar gig-
lidiir. Sarkomlar, bursit tedavisinde kullamlan 800 cGy gibi diisiik
dozlarla bile rapor edilmistir; ancak genellikle 3 haftada en az 3000
cGy’lik bir doz gerektirir, esik genellikle 1000 cGy civaridadir. Co-
cuklarda daha uzun risk siiresi nedeniyle bu tiimérlerin daha sik go-
riilmesi beklenir; ancak latent dénem ¢ocuklar ve yetiskinler arasin-
da farklihk gostermez. Bu siire 4 ila 42 y1l arasinda degisir; ortalama
11 yildir. Radyasyona bagh kemik sarkomu, 6nceden normal ya da
anormal olan kemikte ortaya ¢ikabilir; ancak bir seride hastalarin
%70’'inde 6nceden var olan kemik hastalig1 saptanmistir.

Radyasyonun sarkom gelisimine neden olabilecegine dair
kanitlar ezici diizeydedir. Bursit tedavisinde 800 cGy gibi diisiik
dozlarla da sarkomlar bildirilmis olsa da radyasyona bagli sar-

komlar genellikle en az 3000 cGy’nin 3 haftalik bir stirede uy-
gulanmasini gerektirir ve esik doz yaklagik 1000 c¢Gy civarinda
gortiinmektedir. Cocuklarda, daha uzun potansiyel risk siiresi
nedeniyle radyasyona bagh tiimoérlerin gorilme sikliginin daha
yiiksek olmasi beklenir; ancak, latent periyot ¢ocuklar ile yetis-
kinler arasinda farklilik gostermemektedir. Latent periyot 4 ile
42 yil arasinda degismekte olup, ortalama 11 yildir. Radyasyona
bagh kemik sarkomu, 6nceden normal ya da anormal olan ke-
mikte gelisebilir; ancak bir seride, hastalarin %70’inde 6nceden
mevcut kemik hastaligi oldugu bildirilmistir.

Radyasyon nekrozu genellikle 1sinlanan kemikte gelisen sar-
komdan ayirt edilebilir; ancak bazi durumlarda bu ayrim gii¢ ola-
bilir. Ayrica, yeni gelisen radyasyona bagli bir sarkomu, orjinal tii-
moriin niiksiinden ayirt etmek de miimkiin olmayabilir. Sarkom,
nekroz ve niiksler, hepsi radyasyon alani iginde meydana gelir
ve tedaviden yillar sonra goriilebilir. Agr1 varligl, yumusak doku
kitlesi veya yeni gelisen fokal bir radyolusent alanin varligi, niiks
veya yeni bir neoplazi tanisini desteklerken; bunlarin yoklugu rad-
yasyon nekrozu lehine olur. Seri radyografilerde relatif degisiklik
eksikligi, radyasyon nekrozu tanisini destekler; ancak iyilesme,
yeniden sekillenme ve osteoradyonekroz gelisimi gibi dinamik sii-
regler de kendi baglarina radyografik degisikliklere neden olabilir.

Manyetik Rezonans Goriintiileme ile Tiimor
Degerlendirmesi

Malign kemik ve yumusak doku téimérlerinin radyasyon teda-
visine yanitinin degerlendirilmesinde genellikle manyetik re-

4

SEKIL 46.25 Isinlanan kemikte geligen yiiksek dereceli osteoblastik osteosarkom. 51 yas kadin, 20 yil 6nce non-Hod-
gkin lenfoma igin radyasyon tedavisi almigtir. (A) Aksiyel BT gérintiisiinde, mineralize osteoid matriks (ok) iceren superior
pubik ramustan kaynaklanan bir kitle izlenmektedir. Karakteristik serpijindz periferik sklerotik sinir ile osteonekroza (ok basi)
dikkat ediniz. Aksiyel (B) T1 agirlikli, (C) sivi-duyarl ve (D) kontrastli yag baskili T1 agirikli MRG gértinttilerinde karsilik
gelen karigik sinyal intensitesine sahip kitle (ok) izlenmektedir. Kitlenin santralinde minimal kontrast tutan disik sinyal in-
tensitesine sahip mineralize matrikse ve kitlenin periferinde kontrast tutan yiiksek T2 sinyal intensitesine dikkat ediniz; ayrica
serpigindz disik sinyal periferik sinir ve i¢ kisimda yiiksek T2 sinyali ile osteonekroz (ok basi) izZlenmektedir.
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BOLUM 48 Gelisimsel Kalca Displazisi

sinda femoral bag ve asetabulumun sekli, labrumun pozisyonu,
iliopsoas tendonunun eklem kapsiiliine invaginasyonu, femoral
ve asetabular anteversiyon derecesi ve transvers asetabular liga-
mentin pozisyonu sayilabilir (Sekil 48.16).

MR sekanslariim planlanmas: klinik duruma gore yapilir.
Femoral bagin konsantrik rediiksiyonunu, rediiksiyona engel
olan durumlar1 ya da akut bir osteonekrozu gostermek igin ak-

SEKIL 48.9 Disloke bir kalgada koronal US griintiisii. Femoral bas (1)
laterale olarak yer degistirmis olarak izleniyor. Promontoryum (p) diizles-
mistir. trc, “Y” ya da Triradiyat kikirdak.

siyel T1 agirlikli MR goriintiileri etkin bir degerlendirme saglar.
Konsantrik rediiksiyona engel olan durumlar; pulvinar hipertro-
fi, kalinlagmis ligamentum teres ve femoral bas asetabulum arasi-
na lokalize olmus labrum ya da kapsiil olabilir. Koronal ve sagital
kesitlerin incelemeye eklenmesi, preoperatif planlamanin gerekli
oldugu durumlarda asetabular anatominin daha net degerlendi-
rilmesini saglar ($ekil 48.17 ve 48.18). Femoral anteversiyon ag1-
sinin degerlendirilebilmesi i¢in BT'de oldugu gibi femoral kon-
dil diizeyinin de goriintiilenmesi gereklidir. GKD rediiksiyonu
sonrasi spika al¢isindaki kalganin abdiiksiyon pozisyonu femoral
basda osteonekroza neden olabilir. Intravenoz kontrast madde
enjeksiyonu sonrast T1 agirlikli sekansin 15 saniyeden daha kisa
tarama stireleriyle dinamik sekilde elde olunmasi femur bag per-
fiizyonunun degerlendirilmesine olanak saglar.

AYIRICI TANI

Femoral Basin Yetersiz Kapsanmasi

Ossifiye femoral bas epifizinin yetersiz asetabular kapsanmasi, GKD
disindaki cesitli durumlarda goriilebilir. Lateral olarak ortiilmeme,
asetabulumun gelisimsel olarak kiigiik oldugu ya da femoral bagin
genisledigi durumlarda (6rn. iskemik nekroz) goriiliir. Valgus po-
zisyonu ve femoral boynun anteversiyonu, femur basinin disa dogru
dénmesine ve yetersiz kapsanmasina katkida bulunur.

inflamatuar Hastalik

Femoral metafizin lateralizasyonu seklindeki kalga subluksasyo-
nu infatlarda piyojenik artritte bagl olarak goriilebilir. Yumugak
doku sisligi ve uylugun fleksiyonu, kalca bolgesinde opasitede
artisa neden olup dogru bir radyografik tani i¢in 6nemli ipucu
saglar.

SEKIL 48.10 Normal ve anormal koronal US incelemeleri. (A) Normal. Alfa (A) ve beta agilarinin (B) pozisyonlari gos-
terilmekte. iliak gizgi (if) femur bagini ikiye boler ve uygun bir asetabular kapsamaya isaret eder. Labrum (ok). (B) Anormal.
Sublukse kalgada, promotoryum (ok bag) diiziesmis olarak izienmetektedir. Femur bag (h) laterale yer degistirmistir iliak
Gizgi (i) femur bagininin i¢ kismina daha yakin bir planda olup femur baginin %50’sinden daha az bir kismini kapsanmak-
tadir. Alfa acisi (A) azalmigtir. ar, Asetabular gati gizgisi; I, labral ¢izgi; pu, belirgin pulvinar; trc, ”Y” ya da triradiyat kikirdak.
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SEKIL 48.19 Kaudal regresyon sendromu ile iligkili GKD. Pelvisin fron-
tal radyografisinde L5 hipoplazisi ile birlikte sakral agenezi (siyah ok) ve
sag kalca dislokasyonu (agik ok).
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Patoloji ve Patofizyoloji

Homosistiniiri, kolajen sentezindeki bir hatadan kaynaklanir.
Arteriyel ve vendz trombozlar, homosistintirinin klinik seyrini
kétii yonde etkiler. Bu fenomen muhtemelen trombosit adezyon
artisindan kaynaklanir. Trombositlerin anormal agregasyonu-
nun, damar duvarlarindaki degisikliklerden ve diizensiz kolajen
nedeniyle gelistigi bildirilmistir. Marfan sendromunda oldugu
gibi, homosistiniirili hastalarin aortlarinda kistik medial nekroz
ve elastik fibril fragmantasyonu izlenir. Ancak, Marfan sendro-
munun aksine, aort diseksiyonlar1 homosistiniirinin karakteris-
tik bir 6zelligi degildir. Tromboembolik hadisler, homosistiniirili
hastalarda en yaygin 6lim nedenidir.

Zihinsel yetersizlik, nobetler ve hatta sizofreni goriilebilir;
ancak, merkezi sinir sistemi anormalliklerinin kesin nedeni he-
niiz bilinmemektedir. Homosistiniirinin en karakteristik okiiler
bulgusu ise bilateral lens dislokasyonudur.

Klinik Bulgular

Homosistiniiri en sik olarak Isveg, Almanya, Hollanda, Ingilte-
re, Irlanda ve Iskogya gibi kuzey Avrupa kokenli kisilerde goriiliir.
Hastalar dogumda ve bebeklik doneminde normaldirler. Irritabilite
saptanan tek klinik bulgu olabilir. Ancak bebeklik déneminde bile
idrarda yiiksek homosistin seviyeleri bulunur ve yetiskinlerde oldu-
gu gibi siyaniir nitroprussid testi kirmizi-mor renge neden olur.
Erken gocukluk doneminde motor gelisim yavaslar hatta
geriler. Homosistintirili hastalarin genis gozenekli ve belirgin
venoz isaretli ince bir cilde sahiptir. Kalga ve omuzlarda stria
(catlaklar)izlenir. Malar dokiintii (ras) sik bir bulgudur. Kiigiik
travmalarla sigara kagidi benzeri izler olusur. Saglar ince, seyrek
ve rengi anormaldir. Bu muhtemelen tirozin (bakir igeren bir en-
zim) aktivitesinin azalmasiyla iligkilidir. Yiiksek kemerli damak
(gotik damak) ve zayif disler karakteristiktir. En sik goriilen fi-
ziksel bulgu, dogumda mevcut olabilen bilateral lens dislokas-
yonudur. Ektopia lentis, siklikla bilateral olup tedavi edilmeyen
hastalardal0 yasina kadar %90 oraninda saptanir. Derecesi de-
gisken olan mental retardasyon terapiyle degiskenlik gosterebilir.
Spontan vendz ve arteriyel trombozlar homosistiniiride kli-
nik seyri ve siklikla yasamui tehdit eder. Morbiditenin ana nedeni
olmasina ragmen, vaskiiler tromboz nadiren ortaya ¢ikar. Arte-
riyel pthtilagsmanin sik izlendigi yerler koroner, renal, karotis ve
aortun diger bityiik dallar1 dahil olmak tizere orta bitytiklitkteki
damarlardir. Venoz trombozlar siklikla mezenterik damarlari,
vena kavay, iliak ve pulmoner damarlar: etkiler. Cerrahi operas-
yonlar 6nemli vaskiiler komplikasyonlara neden olabilir.
Homosistiniirili hastalarin %25 ila %60’ 1nda Marfan sendro-
mu benzeri iskelet bulgular1 vardir. Hastalarda uzun boy, oran-
tisiz sekilde uzun ekstremiteler, skolyoz, pektus ekskavatum ve
eklem laksitesi vardir. Ancak bazi klinik 6zellikler bu iki duru-
mu birbirinden ayirt etmede yardimcidir. Birincisi, entelektiiel
engellilik, malar ras (dokiintii) ve vaskiiler trombozlar Marfan
sendromunda goriilmez. Ikincisi, her iki durum da bilateral lens
dislokasyonu olmasina ragmen, bu belirti homosistiniirili hasta-
larda bebeklikte tespit edilebilir. Ugiinciisii, lens homosistiniiri
vakalarinda agagi, Marfan sendromunda ise yukar: yer degistir-
me egilimindedir. Dérdiinciisii, Marfan sendromunda kontrak-
tiirler sadece elin 5. parmaginda goriiliirken, homosistiniiride
kontraktiirler dirsek ve dizlerin yani sira birden fazla parmakta
goriiliir. Begincisi, Marfan sendromunda birincil yagami tehdit
eden vaskiiler hadiseler aort ve aortik kok ile ilgilidir fakat ho-
mosistiniiride ani 6liim daha ¢ok tromboembolik hadiseler ve
orta ¢apli damar riiptiirleri sonucu goriiliir. Son olarak, Marfan

sendromundan farkl: olarak, homosistiniiride pozitif ve spesifik
laboratuvar bulgular1 bulunur. Plazmada homosistein, homosis-
tin ve metiyonin diizeyleri yiiksek olup idrarda anormal miktar-
da homosistein bulunur.

Radyografik Bulgular

Iskelet sistemi bulgulari gocukluk doneminde kademeli bir se-
kilde izlenir. Paranazal siniislerin, diploik boslugun genislemesi,
genis dural kalsifikasyon veya prognatizm gibi cesitli bulgular
goriilebilir. Vertebral aks degerlendirmesi erken gocukluk do-
neminde skolyoz ve yaygin ézellikli bir osteoporozu gosterebilir.
Vertebral korpus artmis AP ¢apa ve bikonkav goriiniime sahip
olabilir. Kompresyon kiriklar1 siktir. Vertebra korpuslarindaki
posterior taraklanma ve erken dejeneratif disk bulgular: da izle-
nebilen 6zellikler arasindadur.

Ekstremitelerde izlenen bulgular arasinda dolikostenomel,
osteoporoz ve multipl bitytime ¢izgileri bulunur ($ekil 49.3). Epi-
fizlerde diizlesme (6zellikle diz ve kalgada) ve genis metafizler
(flaring) sik goriilen deformitelerdir. Distal radyus ve ulna fizis
plaklarinda, noktasal ossifikasyonlar olarak izlenen karakteristik
benekli bir goriiniim olusabilir. Ellerdeki karakteristik degisik-
likler arasinda araknodaktili bulunur.

Homosistintirinin baglica radyografik ayirici tanist Marfan
sendromudur. Osteoporoz, metafizyel genisleme (flaring) ve kont-
raktiirler, homosistiniiri nedenli dolikostenomelinin radyografik
goriiniimiinii Marfan sendromundan ayirt etmede yararlidir.

EHLERS-DANLOS SENDROMU

Ehlers-Danlos sendromu, ti¢ 6nemli klinik bulgu ile karakterize
kalitsal bir bag doku bozuklugudur: eklem hipermobilitesi, cilt-
te morarma-elastikiyet ve potansiyel olarak yasami tehdit eden

SEKIL 49.3 Homosistiniiri. Diz lateral radyografide uzun bir ekstremite
ve patella alta. Kemik yapilar osteoporotik ve metafizler genis 0zelliktedir.
Bu incelemede net sekilde izlenemeyen goklu metafizyel bilyiime ¢izgileri
mevcut.
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SEKIL 49.13 Ostegenezis imperfekta. Pelvisin AP radyografisinde trira-
diyat sekilli kemik pelvis ve protrusiyo asetabuli deformitesi izienmektedir.
Ayrica operatif intramediiller materyaller de mevcut.

yon kaynaklidir. Anormal kemik olusumu dogum sonrast gelisir.
Parmak anomalileri ise dogumda mevcuttur.

Patoloji ve Patofizyoloji

Lezyonlari karakterize eden patolojik bulgular miyozit ossifikans
sirkumskriptada olusanlara benzer ancak ayni degildir. Mezenki-
mal proliferasyon, kalsiyum tuzlarinin birikimine olanak sagla-
yan multifokal birbiri ile iligkili nodiillerin olusumuyla sonugla-
nir. Nodiiller kademeli olarak birbiriyle birlegerek bityiik kitleleri
olusturur. Anormal doku membrandz bir kemik yapiya doniistir.
Kemik olusumunun gesitli agamalar1 ayni anda mevcut olup bazi
bolgelerde kikirdak olusumu ossifikasyondan 6nce goriilir.
Fibrodisplazi ossifikans progresivada, kemigin spikiiler (kal-
kerli) yapisi nodiillerin merkezinde goriilebilir. Bu, miyozit os-
sifikans sirkumskriptanin karakteristik bulgusu olan periferik
ossifikasyonun (zonal fenomen) tersidir. Sonunda tiim kas ya da
kas grubu, normal kemik yapisina benzer hematopoetik ve yag
dokusu igeren lameller kemik yapilar ve plakalar ile yer degistirir.

Klinik Bulgular

Fibrodisplazi ossifikans progresiva ilerleyici 6zellikte nadir
bir hastaliktir. Semptomlarin baglangici genellikle yagamin ilk
dekati (ortalama yas, 3) olmakla birlikte, ossifikasyonlar nadi-
ren de olsa dogumda mevcut olabilir. En sik goriillen semptom,
sternokleidomastoid kasinda agrili, hamur benzeri bir kitleden
kaynaklanan tortikollistir. Hastalik genellikle omuz kusagindan
tist kollara, omurgaya ve pelvise dogru ilerler. Hastaligin seyrinin
sonlarina dogru ekstremitelerin distal kisimlar1 da etkilenir.

Ossifikasyon kranialden kaudale, dorsalden ventrale ve aksi-
yelden apendikiiler bolgelere dogrudur. Kalp, diyafram, larinks,
dil, sfinkter ve diiz kas yapilar1 korunur. Fibrodisplazi ossifikans
progresivanin dogal seyri diizensiz sekilde ilerleyen alevlen-
meler ve remisyonlardan olusur. Remisyonlar yillarca siirebilir.
Bazen hizli bir ilerleme goriilebilir. Eklem ankilozlari, primer
sinovyal ya da kikirdak kaynakli olmayip gevre yumusak doku-
larin ossifikasyonu sonucu meydana gelir. Kalgalarin fiizyonu
genellikle yasamin tgiincii dekatinda ortaya ¢ikar ve tekerlekli
sandalye ihtiyacina neden olur.

SEKIL 49.14 Fibrodisplazi ossifikans progresiva. Bilateral ayak AP
radyografisinde, bagparmaklarin karakteristik konjenital anomalileri izlen-
mektedir.

Hareketi geri kazandirmak i¢in ektopik kemik yapilarin ba-
sit cerrahi olarak ¢ikarilmasi genellikle fayda saglamaz. Aslinda,
baslangigtaki lezyon tekrar olusur ve skar dokusu ek ossifikas-
yona neden olur. Cerrahi girisim ve hatta biyopsinin hastalik
stirecini hizlandirdig1 savunan goriisler vardir. Goglis duvarinin
daralmasina bagli solunum yetmezligi ve pnomoniye bagh erken
yaslarda mortalite nerdeyse kaginilmazdir.

Radyografik Bulgular

Parmak anormallikleri dogumda mevcut olup simetrik 6zellik-
tedir. Vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda yumusak doku ossifikas-
yonundan 6nce goriiliir. En stk anomali, ayak bagparmaklarinda
mikrodaktili, falanks hipoplazisi ya da sinostozu veya her ikisiyle
birlikte goriilen halluks valgus deformitesidir (Sekil 49.14). Ayak
bagparmaklarin proksimal falankslar1 anormal konturlu olup (ge-
nis ve karesel goriinimiinde) siklikla distal falankslar ile fiizyone-
dir. Birinci metatarslarda anormal goriiniimde olup degisiklikler
yuvarlak gortintimlii distal eklem yiizeyinden epifizi olmayan hi-
poplastik silindirik bir ossifikasyon merkezi seklindeki bir gorii-
niime kadar degisiklik gosterir. Bagparmaklarin anomalilerine ek
olarak, vakalarin neredeyse yarisinda besinci parmak orta falanks:
kii¢iik boyutta olup ¢ocukluk déneminde aksesuar epifize sahip-
tir. Benzer anormallikler el parmaklarinda da goriiliir. Eldeki bas-
parmaklar etkilenmigse, anomaliler ayak parmaklarindakinden
daha az siddetlidir. En sik goriilen bulgular kisa birinci metakarp
bulgusudur. Diger konjenital anomaliler arasinda halluks valgus,
femur boynunda genisleme, bilateral tibial mediyal korteksde ka-
linlagma, dirsekte anormal tagima (valgus-carrying) agisi ve spina
bifidanin goriilme sikliginda artig bulunur.

Ayrik olarak yerlesimli lezyonlarin radyografik bulgular, mi-
yozitis ossifikansin travmatik formunda gériilen bulgulara ben-
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SEKIL 49.19 Multipl epifizyal displazi. Pelvis AP radyografisinde diizen-
siz femoral epifizler ve multipl epifiz ossifikasyon merkezleri izlenmektedir.
Bilateral koksa vara mevcut. Metafizlerde hafif irreglilerite ve asetabulum-
da minimal diizensizlikler izlenmektedir.

SEKIL 49.20 Multipl epifizyal displazi. Diz AP radyografisinde kondiller-
de diizlesme ve epifiz konturlarinda diizensizlik.

gibi irregiiler eklem yiizeylerine neden olan patolojileri igerir.
Displazi epifizyalis multipleks kalgalarda izlenen bu simetrik
bulgular, %10 oraninda bilateral gorillen Legg-Calvé-Perthes
hastaliginin tipik gériiniimiinden farklidur.

KONDRODISPLAZi PUNKTATA

Kondrodisplazi punktata, yasamin ilk yilinda ossifiiye olmamus
kikirdak epifiz merkezlerinin kalsifikasyonuyla karakterize bir
multipl epifizyal displazi tirtdir (Sekil 49.26). Klasik bulgu pe-
rinatal dénemde mevcut olup fetal US ile ikinci ve tigtincti tri-

SEKIL 49.21 Multipl epifizyal displazi. Bilateral kalca AP radyografi-
sinde femur baslarinda diizlesme ve asetabular kenarlarinda irregilerite
izlenmektedir.

SEKIL 49.22 Multipl epifizyal displazi. Ayak bilegi AP radyografisinde
talusda yuvarlak, irregiiler gériiniim ve anormal goriinimde distal tibia.

mesterlarda, dogumdan sonra ise ilk birkag i¢inde radyografik
olarak teshis edilebilir.

Patofizyoloji

Giintimiize kadar kondrodisplazi punktatanin 6 formu (dort je-
neralize ve iki lokalize) tanimlanmustir. Jenarilize formlar lethal
olabilir ya da olmayabilir. Otozomal dominant ya da sporadik
olarak izlenebilir. Tki lokalize olan formda tibia ve metakarpal
kemik yapilar etkilenir.

Radyografik Bulgular

Dért 6nemli ve ortak radyografik bulgu gériiliir. Ilk ve en bilineni
kemiklerin ug¢ kismindaki kikirdakta kalsifikasyondur (bkz. Sekil
49.26). Transient kalsifikasyonun dagilim 6zelligi sendrom tipine
gore degisim gosterir. Bu sendromlara sahip hastalarda ayrica yiiz
ortasindaki kemiklerinde hipoplazi ve burunda diizlesme mev-
cuttur. Transient liisent kleftlerin izlendigi defektif vertebral os-
sifikasyon ve vertebral kolonda diizlesme (6zellikle Conradi-Hii-
nermann sendromunda) ya da servikal-torakal kifoz ve skolyozla
iligkili segmentasyon anomalileri goriilen bulgular arasindadir.
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SEKIL 49.32 Nirofibromatozis. Bilateral makrodakiili belirgin 6zellik ola-
bilir. Ayrica, parmaklarin distal falankslardaki bilyiime baskin bir 6zellik
degildir. Bilylime plakalarinda erken fiizyon mevcut. Etkilenen falankslar-
da korteks yogun ve dalgali paternde izlenmektedir. (Amerikan Roentgen
Ray Society, Goldman AB, Kaye JJ'nin izniyle. Macrodystrophia lipoma-
tosa: Radiographic diagnosis. AJR Am J Roentgenol. 128:101. Copyright
1977 American Roentgen Ray Society.)

Klinik Bulgular

KTW sendromu genellikle monomelik 6zelliktedir. Alt ekstremi-
teler, iist ekstremite ve govdeye gore daha ok etkilenir. Vaskiiler
anomaliler st ekstremitede, iki ipsilateral ekstremitede, yiizde
ya da govde de goriilebilir. En sik goriilen baglica sikayet varis-
lerle iligkilidir. Hastaligin ilerlemesi genellikle yasamin ikinci ya
da tiglincii dekatinda durur. Porto sarabi kutanz hemanjiyomlar
(neviis flammeus) ilk goriilen klinik bulgudur. Dogumda mevcut
olabildigi gibi yasamin ilk aylarinda da ortaya ¢ikabilir. Heman-
giomatoz lezyonlarin pelvise dogru yayilmasi sik bir ozelliktir.
Viseral organ tutulumu da sik olup buna bagli organomegali
izlenir. Varikoz venler yiirtime baglama yasinda belirginlesir.
Ulserasyonlar, tromboflebit ve dem venéz degisikliklerin daha
da komplike hale gelmesine neden olur. Pulmoner varisler de bu
sendromla iliskili olarak saptanabilir.

Lokalize gigantizm ¢ocukluk ¢aginda erken dénemde gelisir.
Bir ekstremitenin tamamini ya da sadece bir kismini etkileye-
bilir (Sekil 49.33). Hipertrofii ekstremitenin hem uzunlugunu
hem de gevresini etkiler. Hizli biiytime donemleri ve hi¢ degisik-
lik olmayan dénemleri birbirini izler. Prepubertal biiyiime atag1
ve gebelik, ani bir alevlenmenin en sik goriildiigii désnemleridir.
Genellikle damarlarin anevrizmal geniglemesiyle iligkili arteri-
ovendz malformasyonlar, lokal ve sistemik komplikasyonlara
neden olur. Genel olarak, bunlarin varlig1 ve boyutu prognozu
belirler. Ekstremitelerde, vaskiiler fistiiller aralikli topallama ya
da yiiksek debili konjestif kalp yetmezligine neden olabilir. Fizik
muayenede titreme, tifiiriim ya da pulsatil kitleler saptanabilir.
Merkezi sinir sistemi tutulumu nobetlere, zihinsel engellilige,
migren tipi bas agrilarina, makroensefali ya da mikrosefaliye,
hemanjiyomlara, fistiillere, bifrontal varislere, iskemik enfaktlara
ve vaskiiler patolojilere yol agabilir.

Goriintiileme Bulgulan

Falankslar, metatarsallar ve metakarpallarin hepsinde boyut ar-
tis1 mevcuttur (bkz. Sekil 49.33) Kortikal kalinlagma izlenebilir.
Intraossedz hemanjiyomun karakteristigi olan kaba sunburst

SEKIL 49.33 Klippel-Trénaunay-Weber sendromu. Ayak AP radyografi-
sinde kemik yapilarda ve yumusak dokuda belirgin boyut artisi.

trabekiilleri izole kemik yapilarda (kafatasi, el) saptanabilir. Sin-
daktili, polidaktili ve kalga dislokasyonu gibi konjenital osseoz
anormalliler sik olarak goriiliir. Yumusak dokularda kalsifiye fle-
bolitler saptanabilir.

Venogramlarda ¢esitli anormallikler saptanabilir. Derin ve-
noz sistem tamamen izlenemeyebilir. Fibréz bantlar nedeniyle
agenezi, atrezi, stenoz ve okliizyon saptanabilir. Perforat6r ven-
lerde yetmezlik ve genislemis venoz kapaklarin izlenmedigi yii-
zeyel venoz yapilar goriilebilir. Femoral ve popliteal venler, derin
baldir venlerine gore daha sik etkilenir. Varislerin igerisindeki
flebolitler multipl yumusak doku kalsifikasyonlarina neden olur.
[zlenen arteriovendz malformasyonlar genellikle kii¢itk boyutlu
ancak sayica fazladir. Arteriografik bulgular degisken &zellikte-
dir. Baz1 vakalarda normal arteriyel faz o6zellikleri izlenilirken
bazi vaklarda arteriovendz malformasyonlar saptanabilir.

Arteriovenéz malformasyonlar ayni zamanda multipl litik
lezyonlar seklinde iskelet bulgularina neden olur. Viseral yapilar1
etkileyen malformasyonlar radyografilerde yaygin flebolit varlig
ile tespit edilebilir. Normal yetiskinlerde goriilen flebolitlerden
farklr olarak bu dense yapilar, atipik yerlerde ve cocukluk ¢agin-
da saptanir. Kolonda hemanjiyom bulunan vakalarin baryumlu
barsak incelemelerinde varislere bagli kalinlagmis fold yapilari,
yumusak doku kitlelerinin ekstrensek basi bulgulari, bagirsak
duvar infiltrasyonu ve sekonder mukozal tilserasyonlar saptan-
mustir.

MRGde, siviya duyarli sekanlarda, arteriovenéz malformas-
yonlar genis sinyalsiz alanlar (signal-void) igeren heterojen miks
sinyal intesitesinde lezyonlar olarak izlenirler. Normal kisilerde
nadir olarak goriilen persistan siyatik ven sik olarak goriliir.
Baslica radyografik ayirici tanilar arasinda Maffucci sendromu,
makrodistrofi lipomatoza ve ndrofibromatozis bulunur. Maffuc-
ci sendromu da KTW sendromu gibi yumusak dokularda ve os-



BOLUM 50 Osteokondrodisplaziler, Disostozlar, Kromozomal Aberasyonlar 891

SEKIL 50.1 Tanatoforik displazi. Ug hastadan alinan radyografiler gosterilmektedir. (A) Bulgular arasinda geniglemis

metafizleri olan kisa tibiiler kemikler, kare seklinde iliak kemikler ve kisa kaburgalar yer almaktadir. (B) Omur gévdeleri
belirgin sekilde yassilagmigtir ve genis disk bogluklan vardir. (C) Ellerin tiibiiler kemikleri belirgin sekilde kisalmig ancak
nispeten genistir. On kol kemiklerinde egilme ve metafizyel genigleme belirgindir.

SEKIL 50.2 Heterozigot akondroplazi: omurga. Bel omurlarindaki inter-
pedikiiler mesafeler distalde daralr. iliak kemikler kare seklindedir, sakro-
siyatik centikler kiigiiktiir ve iskial kemikler kisalmigtir.

SEKIL 50.3 Heterozigot akondroplazi: omurga. (A) 4 aylik bu gocukta,
yiikseklikleri azalmig ve genis disk bosluklari olan mermi seklinde omur
gbvdeleri goriilmektedir. (B) Daha biy(ik bir cocukta, vertebra gévdeleri
posterior konkavliga, azalmis yiikseklige, anterior kamalagmaya ve kisa
pedikiillere sahiptir ve spinal kanal kiigiktr.
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rior ¢apta goreceli bir artig gosterir. Bityiik eklemler, 6zellikle kal-
¢a ve omuzlarda epifizlerde hafif yassilagma goriiliir. Osteoartrit,
ozellikle kalgalarda, zamanla islev kaybina neden olabilir.

Spondiloepimetafizyel Displazi

Spondiloepimetafiziyal displazi, omurga, epifizler ve metafizlerin et-
kilenmesiyle karakterize edilen, kemik kisalig1 ve sekil bozuklukla-
riyla sonuglanan heterojen bir hastalik grubunu kapsar. Bu durum-
lar, iskeletin benzer bolgelerini etkileyebilecek metatropik displazi
ve psodoakondroplazi gibi diger hastaliklardan ayirt edilmelidir.

Spondiloepimetafiziyal displazinin mikromelik tipi otozo-
mal resesif kalitimli oldugu diisiiniilmektedir; hastalarda uzuvla-
rin proksimal kisimlarinda belirgin kisalik, goreceli olarak uzun
el ve ayaklar, genu valgum, skolyoz, artmis lordoz, yiiziin basik
goriinmesi ve hipertelorizm goriliir.

Bu hastaligin bir diger tiirii olan Irapa tipi, tiibiiler kemik-
lerde kisalma, epimetafiziyal displazi, platispondili, osteopenia,
anormal karpal kemikler, pelvis kemiklerinde kiigiikliik, koksa
vara ve erken dejeneratif eklem hastalig1 ile karakterizedir.

Spondilometafizyel Displaziler

Spondilometafizyel displaziler olarak bilinen, net sinurlar: gizileme-
mis ve karmagik hastaliklar grubu, omurlar ve tiibiiler kemiklerin
metafizlerindeki anormalliklerle karakterizedir. Klinik ve radyogra-
fik goriintimler agisindan oldukea heterojendirler. Spondilometafiz-
yel displazilerin en yaygin tipi olan Kozlowski tipi, kisa boy, kifoz ve
skolyoz, kiigiik el ve ayaklar, kemiklerde egrilik, alt ekstremitelerde
eklem kusitliligs ve yiiriime bozuklugu ile birlikte seyreder. Bu du-
rum otozomal dominant kalitimla geger. Radyografik olarak, ver-
tebra govdeleri belirgin sekilde yassidir ve omurgadaki egriliklerle
daha da deforme olabilir. Metafizlerdeki diizensizlikler en ¢ok femu-
run proksimal kisminda belirgindir ve burada koksa vara da gorii-
liir (Sekil 50.18). Epifizlerdeki yassilasma ve diizensizlikler genellikle
hafiftir, ancak eklemlerde erken dejeneratif degisiklikler fark edilir.

Multipl Epifizyal Displaziler
Multipl epifizyal displaziler, Boliim 49da ele alinmistir.

Psidoakondroplazi

Ps6doakondroplazi, akondroplaziye benzeyen ancak farkli 6zel-
likler tasiyan bir kisa boylu ciicelik tiiriidiir. Bu hastalikta bas
normal bitytikliiktedir, ancak el ve ayaklar gergek akondropla-
ziye kiyasla daha kisadir. Bacaklar egri olabilir ve yiiriiytis 6rdek
yuriyiisi seklindedir.

Radyolojik bulgular genellikle bebekligin sonlarinda ortaya
¢ikar ve ¢ocukluk boyunca degisim gosterir. Baglangicta epi-
fizler kiigtik ve yassidir, metafizler genistir. Eriskinlikte tiibiiler
kemikler kisa ve u¢ kisimlarinda genislemis olur. Epifizlerdeki
anormallikler kalicidir ve metafizlerdeki diizensizlikler azalsa
da, erken yasta dejeneratif artrit gelisebilir. Vertebra govdeleri
baslangigta oval ya da bikonveks yapidadir ve 6n yiizlerinde dil
seklinde merkezi ¢ikintilar goriilebilir (Sekil 50.19). Zamanla bu
vertebralar kamalagir ya da yassilagir, ancak erigkinlikte vertebra
daha normal bir goriiniime kavusabilir. Vakalarin yaklagik ya-
risinda ¢ocuklukta vertebra artikiiler platolarinda diizensizlik
gozlenir. flyumun alt kenari egimli asetabular agiya sahiptir ve
sivri goriiniimliidiir. Ilyak kanatlar hafifce yetersiz geligmis olabi-
lir. Birey biiytidiik¢e pelvis daha normal bir goriiniim alir, ancak
koksa vara ve femur baslarinda sekil bozuklugu devam eder.

Kondrodisplaziya Punktata

Bu displazi Boliim 49da ele almmustir.

Metafizyel Displaziler

Metafizyel displazi terimi, en belirgin tutulumun metafizlerde
gortldigi bir dizi durumu tanimlar. Bu kemik bolgeleri genis-
lemis ve diizensiz goriiniimde olur. Ancak epifizler ve diyafizler
(de anormal olabilir. Omurga genellikle normaldir veya en fazla
hafif diizeyde etkilenmistir. Bu displazilerin birkag farkls tipi var-
dir ve en yaygin olanlari burada ele alinmaktadr.

Jansen Tipi

Jansen tipi metafizyel displazi, nadir goriilen ancak ciddi seyreden
bir hastaliktir ve belirgin ciicelik, eklemlerde sislik ve 6n kollar ile

SEKIL 50.18 Spondilometafizyel displazi: Kozlowski tipi. (A) Torasik omurgada belirgin vertebra gévdelerinde yassi-
lasma ve anterior kamalagsma gérillmektedir. (B) Pelviste, kisalmig femur boyunlari, metafiz ve epifizlerde diizensizlikler,
yassi ve genis asetabulumlar ve dar sakrosiyatik centikler dikkat cekmektedir.
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SEKIL 50.24 Kleidokraniyal displazi. 15 aylik bir hastaya ait kafatasi
radyografisi, genis siitiirler, parietal kemikte yetersiz kemiklesme ve ¢ok
sayida wormian kemigi géstermektedir.

SEKIL 50.25 Kleidokraniyal displazi. Bu 8 yagindaki hastada, klavikula-
nin dig ve orta tgte birlik kisimlarinin birlegim yerinde bulunan klavikula
defektlerine dikkat edilmelidir.

SEKIL 50.26 Kleidokraniyal displazi. Bu 8 yagindaki cocukta, pubik
kemiklerin tam olarak kemiklesmemesi ve dar iliak kanatlar belirgindir.

Osteodisplasti (Melnick-Needles sendromu)

Etkilenmis hastalarin klinik gortiniimii az ¢ok karakteristiktir. Ge-
nellikle yiiz kiigiiktiir, kulaklar biiyiiktiir, gozler 6ne ¢ikiktir, mik-
rognati (kiigiik ¢ene) ve diizensiz dis dizilimi mevcuttur. Kollarin
tist kisimlari kisa ve gogiis kafesi dardir. Hastaligin kalitim paterni
Xe bagl otozomal dominant seklindedir ve gogu erkek hastada
oliimciil olmakla birlikte, bazi erkek hastalar hayatta kalabilir.

SEKIL 50.27 Osteodisplasti (Melnick-Needles sendromu). Tibyalarin
karakteristik egriligine dikkat edilmelidir.

Radyografik olarak tiibiiler kemiklerin korteksi diizensiz-
dir, dalgali bir kontura sahiptir ve mediiller kavitede ¢ok sayida
daralma goriliir (Sekil 50.27). Tibyalarin yana dogru egriligi ti-
piktir. Kaburgalar serit seklindedir ve kortikal diizensizlik gos-
terir. Klavikulanin normal egriligi belirgindir; ayrica kortikal
diizensizlik ve medial uglarinin genislemesi goriilebilir. Kafatasi
taban1 ve mastoid kemiklerde skleroz goriiliir ve kranial fossanin
6n kismu kiigiiktiir. Mandibula ince ve kiigiiktiir, kiint agihidir ve
hipoplazik koronoid ¢ikintilar1 vardir. Omurgada vertebra gov-
deleri ytiksek ve 6n konkavdir. Lumbal bolgede spinal kanal ge-
niglemis olabilir. Lamina yapilar1 incelmis gértniir. Skolyoz veya
kifoskolyoz gelisebilir.

Kemik Yogunlugunun Azaldig Displaziler

Osteogenezis imperfekta, homosistiniiri ve idiyopatik juvenil os-
teoporoz 29. ve 49. Bolimlerde ele alimustir.

Defektli Mineralizasyonlu Displaziler

Hipofosfatazya, rasitizm ve neonatal hiperparatiroidizm 30. ve
31. Boliimlerde ele alinmigtir.

Kemik Yogunlugunun Arttigi Displaziler
Osteopetrozis

Osteopetrozis, belirgin ozelliklere sahip en az dort farkli tiirii
olan karmagik bir hastaliktir.

Erken Tip. Osteopetrozun erken tipi, otozomal resesif bir
formdur, ayn1 zamanda olimciil form olarak da adlandirilir;
ancak bu tanimlama yanilticidir, ¢linkii bazi hastalar birkag yil
daha hayatta kalir. Klinik anormallikler arasinda gelisme geriligi,
hepatosplenomegali ve kranial sinir disfonksiyonu, 6zellikle kor-
lik ve sagirlik bulunur. Hidrosefali nedeniyle kafa biiyiik olabilir.
Anormal kemik tarafindan kemik iligi boslugunun obliterasyonu
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SEKIL 50.37 Frontometafizyal displazi. (A) Supraorbital gikintilarda belirgin kalinlasma goriilmektedir. (B) Uzun
tiibiler kemiklerde, metafizyal yayvanlagsma gérilmektedir (Dr. L. Langer, Minneapolis, MN’nin izniyle.)

SEKIL 50.38 Kraniometafizyal displazi. (A) Temporal kemiklere ait BT taramasi, kalin bir diploik aralik, daralmig
internal isitsel kanallar (oklar) ve sklerotik otik kapstilleri (ok basi) gostermektedir. (B-C) 2 aylik bir gocuga (B) ve
annesine (C) ait bacak radyografileri, anormalliklerin zamanla degisen gériinimiini ortaya koymaktadir. Gocukta
baskin bulgu diyafizyal osteoskleroz iken, annede baskin bulgu metafizyal geniglemedir.

Pyle Displazisi

Pyle (veya metafizyal) displazi, nadir goriilen bir bozukluktur
ve resesif ya da dominant gecis gosterebilir. Farkli yaslarda or-
taya ¢ikabilir ve hafif klinik belirtilerle seyreder. Bunlar arasin-
da eklem agrisi, kas giigsiizliigii, skolyoz, genu valgum (X bacak
deformitesi), dis kapanis bozukluklar: (malokliizyon) ve kemik

kirilganlig yer alir. Radyografik anormallikler arasinda, 6zellikle
femurun distal kismi ile tibya ve fibulanin proksimal kisimla-
rinda belirgin metafizyal genisleme bulunur; bu durum “Erlen-
meyer sisesi” gortiniimil olarak tanimlanir ($ekil 50.39). Omur-
gada platispondili ya da bikonkav vertebralar goriilebilir. Pelvis
kemikleri, klavikulanin medial kisimlar1 ve kostalarin sternuma
yakin uglar1 da genislemistir.
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SEKIL 50.43 Akrosefalosindaktili (Apert sendromu). (A) Kafatasindaki bulgular arasinda brakisefali, hipoplastik
bir 6n fossa, belirgin bir sella tursika ve koroid kalsifikasyonlari (ok) bulunur. Bu yetiskinde servikal omurga anor-
mallikleri de mevcuttur. (B) Bir gocugun elinde, simfalangizm, kemik ve yumugak doku sindaktilisi, bagsparmakta
falanks deformitesi, polidaktili ve karpal flizyon gériilir. (C) Ayakta benzer anormallikler gozlenir.

SEKIL50.44 Mandibulofasiyal disostoz (Treacher Collins sendromu).

Alt tarafinda genis, konkav bir egri bulunan hipoplastik mandibulaya dik-
kat edin.

kromozomlarini etkileyebilir. Bu anomalilerin bir¢ogu 6lim-
ciildiir, ¢tinkii normal morfogenez iizerinde ciddi bozukluklara
neden olurlar. Bunlar, trizomiler (normalde bir ¢ift olan kromo-
zomlarin tgiiniin mevcut oldugu durumlar), translokasyonlar
(bir kromozomun bir kisminin bagka bir kromozoma aktarildig
durumlar) ve delesyonlar (bir kromozomun bir kismmin eksik
oldugu durumlar) olarak siniflandirilabilir. Burada sadece en
yaygin olan birka¢ kromozom anomalisi 6zetlenmistir.

Trizomi 18 Sendromu

Down sendromunda oldugu gibi, trizomi 18 sendromu da ge-
nellikle yash annelerden dogan bebeklerde goriiliir. Etkilenen
bebekler diisitk dogum agirligina sahiptir ve dar bir kafa, belir-
gin oksiput, sekil bozuklugu olan kulaklar, mikrognati, yliksek

SEKIL50.45 Trizomi 18 sendromu. Kafatasi uzundur, belirgin oksiput ve
hipoplastik mandibula vardir.

kemerli damak, parmak deformiteleri, hipertonisite ve fitiklar ile
karakterizedir. Kalp anomalileri, omfalosel (hastalarin %10 ila
%20si) ve bobrek anomalileri (6zellikle at nali seklinde bobrek-
ler) bu sendromun sik goriilen ozellikleridir. El radyografileri,
bagparmagin adduksiyonunu, ikinci ve tigincti parmaklarin st
tiste binmesini ve ilk metakarpal kemigin hipoplazisini gosterir.
Rocker-bottom ayaklary; metatarsus varus; kisalmis birinci par-
mak; ayak parmaklarinin hipoplastik terminal falankslary; ka-
burgalarin, klavikularin ve sternumun hipoplazisi; ve pelvik de-
formiteler radyografik tabloyu tamamlar (Sekil 50.45). Serebral
anomaliler arasinda serebellar hipoplazi ve biiyiik koroid pleksus
kistleri bulunur.
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Maroteaux-Lamy Sendromu

Otozomal resesif gegisli bir hastalik olan Maroteaux-Lamy send-
romu, genellikle 2 yas civarinda belirginlesen kisa boy ile bir-
likte goriiliir. Bu duruma lumbal kifoz, sternum ¢ikintisi, genu
valgum, anormal yiiz gériiniimii, hepatosplenomegali ve eklem
kontraktiirleri eslik eder. Hafiften siddetliye kadar degisen bir

SEKIL 50.53 Disostozis multipleks: Hurler sendromu (MPS 1). Os-
teopeni, metakarpal kemiklerin proksimal kisminda sivrilme, proksi-
mal ve orta falankslarin genislemesi, kiigtik karpal kemikler ve radius
ile ulna’nin distal kisminda V seklinde bir deformite belirgindir.

anormallik spektrumu gozlenir. Korneal opasiteler ve normal
zeka da klinik bulgular arasindadir. Radyografilerde makrosefali,
biiyiimiis sella tursika, ilium hipoplazisi, genislemis ilyak krista-
lar, femur bas: epifizlerinde displazi, femur ve humerusun prok-
simal boyunlarinda daralma, koksa valga, vertebra son plaklari-
nin bikonveks goriiniimii, {ist lumbal vertebralarin ve odontoid
¢ikintinin 6n kisimlarinda hipoplazi, uzun tiibiiler kemiklerde
deformiteler, kaburgalarin vertebral uglara yakin kisimlarinda
daralma, klavikulanin medyal kisimlarinda genisleme, metakar-
pal kemiklerde kisalma, genigleme ve proksimale dogru incelme
goriiliir (Sekil 50.56). Kalp hastaliklar: ergenlik ve yetiskinlikte
gelisir ve ciddi kardiyomiyopatiye ilerleyebilir.

SEKIL 50.54 Hunter sendromu (MPS$ 11). (A) Disostozis multipleks
bulgular hafiftir; falankslarda genigleme, metakarpal kemiklerde siv-
rilme ve karpal kemiklerin osifikasyonunda gecikme gorilmektedir.
(B) Vertebra cisimleri hafifce yuvarlaktir ve posterior konkaviteleri
belirgindir.

B

SEKIL 50.55 Morquio sendromu (MPS 1V). (A) Bu 10 yagindaki hastada belirgin platispondili, geniglemis iliak
kanatlar ve kalca cevresinde ciddi degisiklikler goriilmektedir. (B) Servikal omurganin lateral konvansiyonel tomog-
rafisinde odontoid hipoplazisi ve spinal kanal daralmasi izlenmektedir.
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SEKIL 51.3 Os odontoideum. Servikal vertebra (A) radyografisi ve (B) sagital reformat bilgisayarli tomografi kesitinde
dens ayri ve belirgin kortike 6zellikte bir kemikgik olarak izlenmektedir (ok). Ayrica C1 anterior halkasinda genisleme

mevcut.

SEKIL 51.4 Axis asimilasyonu. (A) Lateral ve (B) aiz agik pozisyonda servikal radyografide C1’in posterior halkasinin
ayri bir yapi olarak izlenememektedir. Rudimenter posterior arkin kalvaryumla birlestigi yerde kortikal bir sekillenme
mevcuttur (okbasi). C1'in massa lateralis kesimlerinde (yildiz) ve C1 anterior halkasinda (ok) kafatas| tabani ile fiizyon

izlenmektedir. Ek olarak dens’de hipoplazi gortiimektedir.

SEKIL 51.5 C1 hipoplazisi. Lateral servikal radyografide C1 posterior
halkasinda hipoplazi (ok).

suzlugu, pes kavus, diger ayak deformiteleri, yiirime bozuklugu
ve noropatik mesane yer alir. Radyografik degerlendirme genel-
likle yapisal vertebral defektleri gosterecektir. Genellikle interpe-
dikiiler mesafe ve spinal kanalda genisleme mevcuttur. Vertebra
korpuslarinda deformasyon ya da skalloping (tarakli-dalgali go-
riintim) izlenebilir. En sik gériilen okiilt spinal disrafizm lezyon-
lar1 diastematomiyeli, al¢ak yerlesimli konus (gergin filum) ve
konjenital intraspinal timorlerdir (lipom ve dermoidler).

Boliinmiis spinal kord malformasyonu olarak da bilinen
diastematomiyeli, spinal kordun konjenital olarak uzun eksen-
de diyastazi anlamina gelir. Genellikle esit olmayan boyutta iki
par¢a seklinde izlenir. Spinal kordun bu iki par¢ali goriinimii
arasinda osseoz bir ¢ikinti bulunabilir. Ancak bu anomaliye sa-
hip hastalarin yaklasik yarisinda gercek bir septum bulunmaz.
Diastematomiyeli, tiim konjenital skolyozlu hastalarin %15’inde
goriiliir. Cilt lezyonlar1 hastalarin yaklagik %80’inde mevcuttur.
Ancak bu lezyonlar herhangi bir septum ya da spur (¢ikint1) dii-
zeyine karsilik gelmez. Spurlar en sik L1-4 spinal segmentlerde
ve vakalarin yaklasik %75’inde anormal osse6z yapi olarak izle-
nir (Sekil 51.8). Spurlarin yalnizca %50si radyografilerde kolayca
taninabilir. Bir¢ogu BT ya da MRG ile seviyeleri belirlendikten
sonra retrospektif olarak saptanabilir. Diastematomiyelide en sik
goriilen radyografik bulgu, ayn1 ya da komsu seviyedeki noral
ark defekti ile iliskili intersegmental laminer fiizyondur. Has-
talarin yaklasik tigte ikisinde genislemis interpedikiiler mesafe
ve skolyoz saptanir. Miyelografi, kontrastsiz ya da kontrastli BT
veya MRG spinal kordun normal ve béliinmiis kisimlarini gevre-
leyen perimediiller boslugu gosterecektir (Sekil 51.9). Aksiyel BT
ve MR kesitlerinde spinal kordun bu iki pargasinin esit boyutlar-
da olmadig: izlenir (Sekil 51.10).

Birgok arastirmaci, algak yerlesimli konus (gergin konus, ger-
gin filum terminale, kord gerilmesi) sendromunu okiilt spinal dis-
rafizmin bir tird olarak disiinmektedir. 1ntraspinal dermoidler,
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SEKIL 51.14 Spastik serebral palsili hastada skolyoz, AP radyogra-
fide saga dishiikey C-sekilli ndromiiskiiler skolyoz. Spastisite teda-
visi i¢in baklofen inflizyon sistemi de ek olarak izlenmektedir. (Ho CY,
Ross JS, Moore KR, et al. Back Pain, Pediatric. In ExpertDDx2: Brain
and Spine, 2nd ed. Philadelphia: Elsevier; 2018.)

Amerika Birlesik Devletlerinde en sik goriilen tip idiyopatik
skolyozdur. Etkilenen kiz/erkek orani 4:1 ile 8:1 arasindadir.

Degerlendirme ve Tedavi

Genel bir kural olarak, 25 derecenin altindaki omurga egrilikleri,
ergenlik 6ncesi ¢ocuklarda ortaya ¢ikmadike¢a ve hizli ilerleme
kanit1 gostermedikge aktif bir bigimde tedavi edilmez. Daha sid-
detli egriliklerde, apikal vertebralara yonelmis kostalarin tizeri-
ne yerlestirilen bask: pedleri ile torakolomber ortezler kullani-
Lir. Yiiksek seviyedeki torakal egriliklerde bazen servikal bolge
destekli bir korsenin kullanilmasini gerekir. Korsenin amaci,
omurga egriliginin nihai derecesini tedavi baglangicindaki dere-
cede tutmaktir. Bu destekler spinal biiylime tamamlanana kadar
kullanilir.

Cerrahi tedavi, eksizyonel girisimler ve faset fiizyonundan
sonra implante edilen kemik grefti ile spinal ossedz fiizyonun in-
ditklenmesine dayanir. Implantlar matiir ve kalici fiizyon olusana
kadar fiizyon uzunlugunu stabilize etmek i¢in kullanilir. Cerrahi
tellerde ya da ¢ubuklarda (rod) kirilma, kancalarda (hook) gev-
seme, migrasyon, spondilolizis ve psddartroz spinal fiizyon cer-
rahisinin komplikasyonlaridur.

Noromiiskiiler Skolyoz

Asimetrik innervasyon ya da dengeli olmayan kas fonksiyonlar1
skolyoza neden olabilir. Tipik noromuskiiler skolyotik egrilik uzun
ve C harfi seklinde izlenir. Ust torakal bolgeden pelvise kadar uza-
nur. Pelvik egiklik karakteristik bir 6zelliktir. Ancak bazen néro-
muskiiler skolyoz idiyopatik skolyozdan ayirt edilemeyebilir.
Noromiiskiiler skolyozun en sik nedeni serebral palsidir
(Sekil 51.14). Spinal kord patolojilerinde de skolyoz siktir. Si-

SEKIL 51.15 Nérofibromatozis. Lateral vertebral skalloping, kabalag-
mig trabekiiller gériinim ve lomber vertebra korpuslarininin asimetrik
gelisimi ile birlikte skolyoz.

ringomiyelide skolyoz %70 oranina kadar saptanabilir. Nérolo-
jik semptomlar gelismeden once ortaya ¢ikabilir. MRG, sirin-
gomiyeli ve skolyoza neden olan kord tiimérlerinin saptamada
yardimcidir. Travmatik parapleji ve kuadripleji sonrasi gelisen
anormal egrilikler de siktir. Spinal muskiiler atrofide skolyoz,
hastalarin %60 indan fazlasinda ve genellikle 3-6 yas arasinda
gelisir. Spinal egrilik diger birgok nérolojik hadisede de yaygin
bir durumdur.

Diger Patolojiler ile iligkili ya da Sekonder Skolyoz

Skolyoz vakalarinin ¢ogu idiyopatik olsa da bazilar: farkli send-
romlarin bir pargasi olarak ortaya ¢ikabilir. Ek olarak sistemik
hastaliklar, bolgesel irritatif odaklar ya da omurgaya komsu veya
uzak fibromiiskiiler degisikliklerle iliskili olabilirler.

Norofibromatozisdeki skolyoz klasik olarak keskin agilanma
ve buna bagl kifoz ile tanimlanir. Ancak gergekte bu hastalik-
taki ¢ogu spinal egrilik goriiniimii idiyopatik skolyoza benze-
mektedir. Bununla birlikte, omurgadaki keskin agilanma, kifoz
ve komsu kosta displazisinin agikar olmasi, norofibromatozisin
radyografik tanisini saglar. Eslik edebilen diger bulgular arasinda
paravertebral yumusak doku kitlesi, deforme transvers, spinéz
proges ve pedikiiller, genislemis vertebral foramenler, egrilikte
belirgin rotasyon izlenmesi, kabalagmis ve sklerotik trabekiiler
patern yer alir (Sekil 51.15).

Vertebra ve komgu kostalardaki tiimorler, muhtemelen ir-
ritatif bir mekanizma sonucu skolyozla birlikte goriilebilir. Bu
durumlarda, osteoid osteom ya da osteoblastom gibi tiimorler
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