@ Kartal Egitim ve Aragtirma Hastanesi Tip Dergisi

~ HEREDITER SENSORYAL NOROPATILI COCUKTA
KRONIK KALKANEUS OSTEOMIYELITINIiN TEDAVISi: OLGU SUNUMU*
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Herediter sensoryal noropati (HSN) tip 4 agriya duyarsizlik, mental retardasyon, bozulmusg termoregiilasyon ve terlememe ile karakterize, otozomal
resesif gegisli bir hastaliktir. Literatiirde HSN tip 4 tanis1 alan yaklagik 40 hasta bildirilmistir. Ayakta sislik ve topukta akinti sikayetiyle 6 ayliktan
beri medikal tedavi goren, 4.5 yasindaki erkek hastada agriya duyarsizlik, mental retardasyon, sicaga intolerans, terlememe, ebeveynlerinde akraba
evliligi, ateslenme nedeni ile 6len kardes hikayesi ve diger 2 kardesinde de benzer semptomlar saptanmistir. Pediatrik noroloji konsiiltasyonuyla
kranial BT, EMG, periferik sinir biyopsisi, kromozom analizi yapilmis ve sonuglar HSN tip 4 ile uyumlu bulunmustur. Radyografik, MRG,
hematolojik ve mikrobiyolojik tetkikler sonucunda kronik kalkaneus osteomiyeliti tanist konmustur. Hasta 7 ayda 3 kez opere edilmistir. Tlk
operasyonda debridman ve sekestrektomi uygulanmis, uygun antibiyoterapi ve yara bakimina ragmen akintis1 devam eden olguya, 3. ayda genis
debridman, fistiilektomi ve vankomisin iceren antibiyotikli zincir uygulanmustir. Hiperbarik oksijen tedavisi ile desteklenen olgunun, akintisinda
azalma goriilmemesi iizerine total kalkanektomi yapilmistir. Akintist sonlanan ve laboratuar degerleri normale donen olgu, bir ay sonra 6zel destekli
bot ile yiiriitiilmiistiir. Dokuz aylik takibinde niiks goriilmeyen hastanin yiiriime fonksiyonu kalkanektomi 6ncesi ile ayn1 olarak degerlendirilmis
olup giinliik aktivitelerini siirdiirmektedir. Agriya duyarsizligin eslik ettigi sendromlarda gelisen kronik osteomiyelitin tedavisi giictiir. Erken tani,
uygun medikal ve cerrahi tedavi, aile ve ¢cocugun egitimi tedavinin seyrinde olduk¢a 6nemlidir.
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TREATMENT OF CHRONIC CALCANEAL OSTEOMYELITIS
IN A HEREDITARY SENSORY NEUROPATHIC CHILD: CASE REPORT

Hereditary sensory neuropathy (HSN) type 4 is a rare autosomal recessive disorder characterized clinically by disturbed thermoregulation, insensitivity
to pain, mental retardation and systemic anhydrous. In the review of literature there have been fewer than 40 cases. A 4,5 year old boy of a
consanguineous marriage referred to our institute with complaints of swelling and purulent wound at foot. He had symptoms of insensitivity to
pain, mental retardation and anhydrous. The diagnosis of HSN type 4 had been established after detailed neurological examination, biopsy of sural
nerve, chromosomal studies, cranial CT, EMG and consultation with pediatric neurology department. Radiographs, MRI, hematological and
microbiological studies revealed chronic calcaneal osteomyelitis. The patient was operated three times in seven months. Initially debridement and
secestrectomy were done and parenteral antibiotherapy was administered. Despite this procedure the wound has not healed after 3 months. Then
the debridement was repeated, sinus tract excision was done and vancomysin impregnated PMMA beans were settled to the cavity. Additionally
hyperbaric oxygen therapy was applied. Since the wound had not progressed satisfactorily, finally total calcanectomy was done. The wound healed
properly, laboratory evaluation revealed normal white blood cell count, sedimentation rate and CRP. Patient was mobilized after one month
postoperatively with a custom-made ankle foot orthosis. At 9 months follow-up, there was no evidence of recurrent infection and the patient
maintained the same level of ambulation assessed before calcanectomy. The treatment of chronic calcaneal osteomyelitis in congenitally insensate
patients raises difficulties. Early diagnosis, appropriate medical care and proper surgical interventions, education of children and family are the
key factors to treating these patients.
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Agriya duyarsizliga sekonder self-mutilasyon ve tekrarlayan ~ Fizik muayenesinde boy, agirlik ve bas cevresi yasi ile
uyumlu bulunmustur. Palpasyonda cildinin yer yer kuru
ve sicak oldugu izlenmistir. Merkezi sinir sistemi, kas
tonusu ve motor aktivite normal olarak degerlendirilmis;
osteomiyelitler, kiriklar, eklem deformiteleri ve daha az dikkat ve konsantrasyon azlig1, hiperaktivite ile ilgili
anormal davranig 6zellikleri gézlenmistir. Agriya ve 1siya
duyarsiz ayaklar ve dilde papiller atrofi saptanmuigtir. Sol
#XVIIL Milli Tirk Ortopedi ve Travmatoloji Kongresi’nde  (0PUKta tilseratif fistiil agzi, cevresinde yumusak doku
(Istanbul 2003) poster olarak sunulmustur. odemi, eritem ve sislik tespit edilmistir. Agriya duyarsizlik,
IDr. Litfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi terlememe, mental retardasyon bulgulartyla 6n tani olarak
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Periferik sinir biyopsisi ve elektromiyografisi yapilarak
duysal lifleri tutan polinoropati saptanmistir. Kromozom
analizi spesifik sonu¢ vermemistir. Kranial BT sinde
maksiller ve etmoid siniizit; lomber MRG’sinde dorsal
kifoz ve lomber lordozda diizlesme gozlenmistir. Sol
ayag8in direk grafisi kalkaneusta sekestrizasyonu ve MRG’si
de kalkaneus kronik osteomiyelitini, fistiil traktini, cevresel
seliiliti ve sinovyal effiizyonu gostermigtir (Resim 1).

Resim 1. Olgunun ameliyat 6ncesi MRG ve lateral grafisi

Sol topuktaki fistiil agzindan ii¢ kez ardisik yara yeri
stirlintiisii alinarak kiiltiir-antibiyogram yapilmistir. Ilkinde
C grubu streptokok, digerlerinde ise Pseudomonas spp.
tiretilmistir. Sedimantasyon: 90 mm/sa, CRP: 23 mg/L,
lokosit: 6200/mm? olarak bulunmustur.

Tiim bu verilerle HSN tip 4 tanis1 konulan hastanin, sol
ayagindaki kronik kalkaneus osteomiyelitinin tedavisine
baslanmustir. Ilk operasyonda debridman ve sekestrektomi
sonrast uygun antibiyoterapi yapilmustir. Yara yeri akintisi
azalarak devam eden olgunun 3 ay sonraki grafisinde
yeniden enfekte kemik olusumu ve sekestrizasyon
goriilmiistiir (Resim 2).

<

Resim 2. Olgunun 1. ameliyat sonrasi erken ve 3 ay sonraki
grafileri

Bunun iizerine li¢iincii ayda ikinci bir operasyon ile genis
debridman, fistiilektomi ve antibiyotikli zincir uygulanmigtir
(Resim 3).

Resim 3. Olgunun 2. ameliyatinda genis debridman ve
antibiyotikli zincir uygulamasi

Hiperbarik oksijen tedavisi ile desteklenen olgunun
akintisinda azalma goriilmemesi iizerine, tigiincii bir
operasyon ile total kalkanektomi yapilmistir. Bu ameliyat
strasinda asil tendonu talusun arkasina transfer edilmistir
(Resim 4).
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Resim 4. Olgunun 3. ameliyatinda uygulanan total
kalkanektomi sonrasi erken donem ve 9 ay sonraki grafileri

Son operasyonu izleyerek akintisi giderek azalan ve
laboratuar degerleri normale dénen olguya, taburcu sonrasi
birinci ayda 6zel destekli bot yaptirilarak yiiriimesine izin
verilmigtir. Ameliyat sonrast 9 aylik takipte niiks bulgusu
izlenmeyen olgunun yiirlime fonksiyonu, kalkanektomi
oncesi ile ayni olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA

Agriya konjenital duyarsizlik ¢ok nadir bir hastalik olarak
ilk defa 1932’de Dearborn tarafindan tarif edilmistir®. Bu
cocuklarm ¢ogunda HSN de vardir’. Bununla birlikte bazi
cocuklar ve ailelerinde foramen magnum tiimorleri,
norofibroma ve Lesch-Nyhan sendromu, hipoksantin
guanin fosforibozil transferaz enzim eksikligi gibi ndrolojik
ve metabolik anomaliler de olabilir’.

Konjenital olarak agriya duyarsizlik ve terlememe tablosu,
herediter sensoryal ve otonom noropatilerin 5 tipinden
biridir ve bunlarin hepsi sensoryal bozukluklarla
karakterizedir. Bu tabloda, dogum sonrasinda
aciklanamayan ates yiikselmesi epizotlari izlenir; cilt kuru
ve sicaktir3. Olgumuzda da her iki ayagmdan baslayan ve
bacak ortasina kadar uzanan agriya duyarsizlik, genel
olarak terlememe ve kuru cilt mevcuttu. Annesinden alinan
anamnezde dogumundan bu yasina kadar zaman zaman

.....

Agriya duyarsiz hastalarda ozellikle ayak bagparmagi ve
el parmaklarinin osteomiyeliti Snemli bir komplikasyondur.
Siklikla tekrarlayan minor travmalar ve parmaklari
1sirmakla olusur. Tekrarlayan travmalar otoamputasyon,
septik artrit, kirik ve Charcot eklemi nedeni de olabilir*#.
Olgumuzda ayak ve bacaklarda tekrarlayan travmalar ve
stirekli kagimaya bagli kapanmayan yaralar gelismis; bu
nedenle zaman zaman degisik saglik kuruluslarina
bagvurmustur.

Cocuklarda kalkaneus osteomiyeliti siklikla akut olarak
ve genellikle direk inokulasyon ile olusur; ileri donemde
kroniklesebilir. Enfeksiyonun eradikasyonu ve beraberinde
ayagin yiik tasima fonksiyonunun korunmasinin gerekliligi
tedavideki asil giicliiktiir-!0, Enfeksiyon kalkaneusu kismen
tutmus ise parsiyel kalkanektomi uygulanabilir. Subtotal
kalkanektomi mobil hastada total kalkanektomiye oranla
daha fonksiyonel ve stabil bir ayak saglar!!. Olgumuzun
9 aylik takibinde 6zel yaptirilan topugu destekli ayakkabiya
cabuk uyum sagladig1 ve yiiriime fonksiyonlarinin total
kalkanektomi oncesi ile ayni oldugu izlenmistir.
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Total kalkaneal osteomiyelitte veya parsiyel rezeksiyonun
yetersizliginde endike olabilen diz alti amputasyona
nazaran, total kalkanektominin ¢esitli iistiinliikleri vardur.
Parsiyel ve total kalkanektomi norolojik hastaliklarda
kronik osteomiyelit tedavisi i¢in bir salvaj prosediiriidl'irlo.
Yiik tagtyan topuk yastiginin korunmasi, hastanin azalmig
enerji ve oksijen ihtiyac1 6nemli avantajlardir®. Martini
ve ark. kalkaneus kronik osteomiyelitli 20 vakalik
serilerinde, parsiyel ve total kalkanektomi i¢in %85 bagar1
oran1 bildirmiglerdir!2.

Agriya duyarsizligin eslik ettigi sendromlarda tedavinin
temeli egitim ve kazalardan korunmak olmalidir. Yas
arttikga yaralanmalar azalir. Infantlara eldiven giydirmek
parmaklarin mutilasyonunu 6nleyebilir®-®, Erken tani,
uygun medikal ve cerrahi tedavi, aile ve ¢ocugun egitimi
bu tip hastalarda enfekte yaralarin, parmak
amputasyonlarinin ve ¢ok biiyiik giicliik arz eden kronik
osteomiyelitin sikligin1 ve ciddiyetini azaltir.
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