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Osteogenezis Imperfekta Olgusunda
Koroner Baypas Cerrahisi

Coronary Bypass Surgery in Osteogenesis
Imperfecta: Case Report

OZET Osteogenezis imperfekta, bag dokusu tutulumu gosteren kalitsal gecisli bir hastaliktir. Os-
teoporoza bagl kemik kiriklar: ve hematolojik problemler hastaligin baglica klinik sorunlaridir.
Kardiyak problemler Marfan sendromuna benzerlik gosterir. Miksomatoz dejenerasyon nedeni ile
aort ve mitral yetmezlikleri en sik kargilagilan kardiyak patolojilerdir. Daha az siklikla koroner
arter, siniis valsalva ve asendan aortu tutan anevrizmatik dilatasyonlar bildirilmistir. Osteogenezis
imperfektali olgularda aort ve mitral kapak cerrahisi siklikla bildirilirken; koroner arter cerrahisi
daha az siklikla bildirilmistir. Bu olgularda hematolojik problemler nedeni ile agik kalp cerrahisi
artmis morbidite ve mortalite ile uygulanabilmektedir. Bu ¢alismada, 43 yasinda osteogenezis
imperfektali koroner arter hastasina komplikasyonsuz bir sekilde koroner baypas cerrahisinin
uygulanmasi anlatilmistir.

Anahtar Kelimeler: Osteogenezis imperfekta; koroner arter baypas; cerrahi; miksoma

ABSTRACT Osteogenesis imperfecta is a genetic inheritance disorders to involment connective tis-
sue. Osteoporotic bone fractures and hematological problems are the most important clinical prob-
lems. Cardiovascular problems in osteogenesis imperfecta are similar to Marfan's Syndrome. Because
of myxomatous degeneration, aortic and mitral insufficiency are most common cardiac patholo-
gies. Less frequently aneurysm of the coronary artery, sinus of valsalva or ascending aorta have
been reported. Aortic and mitral surgery often reported in patients with osteogenesis imperfecta;
coronary artery bypass surgery has been reported less frequently. In this cases, open heart surgery
are associated with increased morbidity and mortality due to hemotological problems. In this study,
we performed coronary bypass surgical procedures succesfully and without any complication to a
43- year-old patient with osteogenesis imperfecta.
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steogenezis imperfekta, iskelet sistemini tutan otozomal dominant

gecisli kalitsal bir hastaliktir. Toplumda 1/40.000 oraninda rastla-

nir.! Siklikla osteoporoz, kemik frajilitesi, kiriklar, iskelet deformi-
teleri, okiiler, dental, kiitan6z gibi patolojilere yol agmaktadir.!3 Klinik
olarak Marfan sendromuna benzemesi nedeniyle aort veya mitral kapak-
larda miksomat6z dejenerasyona bagh kapak yetmezligi, asendan aort ve
siniis valsalva anevrizmasi sik kardiyak patolojiler olarak karsimiza ¢ikar.*>
Osteogenezis imperfekta olgularinda kapak hastaliklar (6zellikle kapak yet-
mezligi) koroner arter hastalifina oranla daha sik goriilmektedir.6 Bu ¢a-
lismada, osteogenezis imperfektali koroner arter hastasinda koroner baypas
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cerrahisi gerceklestirilmis ve herhangi bir kompli-
kasyon ile kargilagilmamistir.

IOLGU SUNUMU

Ug yildir efor ile anjina dykiisii olan 43 yasinda
erkek hasta ¢ekilen koroner anjiografi sonras: ko-
roner arter hastalig1 tanisi ile klinigimize yatirildi.
Oykiisiinde genglik y1llarinda uzak dogu sporlarina
ilgi ve buna bagh olarak da sik multipl kemik ki-
riklart mevcuttu. Ikinci gocugunda intrauterin kafa
kemiklerinde kirik saptanmasi tizerine yapilan aile
taramasinda, olgu ve her iki cocugunda osteogene-
zis imperfekta oldugu anlagilmist1. Fizik muayene-
sinde anormal bulgu saptanmadi. Preoperatif
hemograminda trombosit say1s1 227 000/mm? olup,
koagiilasyon testleri ve biyokimyasal tetkikleri nor-
mal sinirlardaydi. Hemorajik komplikasyon gelige-
bilecegi diistiniilerek 6 adet donér kani ve 4 adet
taze donmus plazma hazirlig1 yapilarak operasyona
alindi. Median sternotomi sirasinda sternum ince
veya kirilgan degildi. LIMA ve safen veni hazir-
landi. Asendan aorta ve sag atriyum kantilasyonlar:
ile standart kardiyopulmoner baypasa girildi. X-
klemp ve antegrad kardiyopleji ile 4 damara koro-
ner baypas cerrahisi (CPB:87 dk, X-Klemp:43 dk)
uygulandi. Kardiyopulmoner baypas ¢ikis1 hemodi-
namik agidan stabil seyreden hastada hemostaz son-
rasi, sternum 2 adet “X”, 5 adet diiz tel dikisi ile
tellendi. Yogun bakim izlemine alinan hasta posto-
peratif 7. saatte ekstiibe edildi. Kirk sekiz saatte
toplam 450 cc drenaj gerceklesti. Peroperatif ve po-
stoperatif yogun bakim izleminde toplam 1 iinite
donor kani kullanildi. Servis izleminde sternal de-
hissans ve ek bir sorun gelismeyen hasta postope-
ratif 5. giin taburcu edildi. Olgunun postoperatif 1.
ay kontroliinde sternal dehissans, kot kirig1 veya ek
kemik kirig saptanmad.

I TARTISMA

Osteogenezis imperfekta olgularinin olas: kemik ve
hematolojik patolojiler nedeni ile kendilerine 6zgii
problemleri mevcuttur.” Bu nedenle bu hastalarda
olas1 kanama sorunlar1 nedeniyle cerrahi girigim-
den her zaman korkulmustur. Ozellikle kardiyak
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operasyonlar yiiksek mortalite ile kargimiza ¢ikar.34
Artmis kapiller frajilite, azalmig trombosit fonksi-
yonu ve pihtilagma faktorii eksikligi bu hastalar-
daki problemlerin 6nemli sebepleridir.” Mortalite
ise genellikle kemik kirilganlig1 ve kanamaya bagh
olarak ortaya ¢ikar.*® Bu komplikasyonlar nedeni
ile bu olgularda cerrahi sirasinda degisik yontemler
denenmistir. Passmore ve ark. olas1 kemik frajili-
tesi acisindan aortakoroner baypas sirasinda LIMA
kullanmayarak sternum beslenmesini ve dolayi-
siyle daha hizli sternal iyilesmeyi amaglamiglardir.®
Benzer ¢aligmalarda sternal telleme sternal bant ile
yapilarak dehissans riskinin azaltilmas1 amaglan-
migtir. [zzat ve ark. osteogenezis imperfektali bir
olguya mini sternotomi ile yaklagarak sorunsuz bir
sekilde aortik kapak replasmani yapmiglardir.'® Bazi
caligmalarda ise postoperatif drenaj tehlikesine karg
daha fazla sayida kan ve kan tiriinii hazirhg: yapil-
mis veya olasi kanama diatezi agisindan preoperatif
ilave yaklagimlarda (rekombinant faktér VIla gibi)
bulunulmustur.® Bunlarin yaninda yapilan koagii-
lasyon ¢alismalarinda biitiin osteogenezis imper-
fekta olgularinin hemorajik komplikasyonlara
meyilli olmadig1; bu olgularda doku frajilitesi goz
oniine alinarak yapilacak 6zenli cerrahi diseksiyo-
nun postoperatif kanamayi1 azaltmada 6nemli rol
oynayacag bildirilmistir.3 Bu olgumuzda da cerrahi
diseksiyon sirasinda doku frajilitesi ve kanama agi-
sindan gorsel olarak bir sorun gozlenmedi. Gerek
eksplorasyonda, gerekse operasyon bitiminde he-
mostaz agamasi daha uzun ve daha dikkatli bir ge-
kilde yapildi. Yogun bakim izleminde ekstra bir
hemorajik sorun veya kanama diatezi gelismedi.
Postoperatif erken donemde cerrahi insizyon yer-
lerinde anormal ekimoz, hematom gibi sorunlara
rastlanmadi. Hastanin erken dénem takibinde
komplikasyon olarak en ¢ok korktugumuz sternum
iyilesmesi sorunsuz gergeklesti.

Sonug olarak; osteogenezis imperfekta olgula-
rinda bildirilen morbidite ve mortalite oranlarina
ragmen ilave kan ve kan iirtinti hazirligi, 6zenli
cerrahi diseksiyon ve dikkatli hemostaz ile koroner
baypas cerrahisi sorunsuz bir sekilde gerceklestiri-
lebilir.
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