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HERED‹TER SENSORYAL NÖROPAT‹L‹ ÇOCUKTA
KRON‹K KALKANEUS OSTEOM‹YEL‹T‹N‹N TEDAV‹S‹: OLGU SUNUMU*

Güven BULUT1, Erman YANIK1, Gökçe MIK1, Önder OFLUO⁄LU1, Muzaffer YILDIZ1

Herediter sensoryal nöropati (HSN) tip 4 a¤r›ya duyars›zl›k, mental retardasyon, bozulmufl termoregülasyon ve terlememe ile karakterize, otozomal
resesif geçiflli bir hastal›kt›r. Literatürde HSN tip 4 tan›s› alan yaklafl›k 40 hasta bildirilmifltir. Ayakta flifllik ve topukta ak›nt› flikayetiyle 6 ayl›ktan
beri medikal tedavi gören, 4.5 yafl›ndaki erkek hastada a¤r›ya duyars›zl›k, mental retardasyon, s›ca¤a intolerans, terlememe, ebeveynlerinde akraba
evlili¤i, atefllenme nedeni ile ölen kardefl hikayesi ve di¤er 2 kardeflinde de benzer semptomlar saptanm›flt›r. Pediatrik nöroloji konsültasyonuyla
kranial BT, EMG, periferik sinir biyopsisi, kromozom analizi yap›lm›fl ve sonuçlar HSN tip 4 ile uyumlu bulunmufltur. Radyografik, MRG,
hematolojik ve mikrobiyolojik tetkikler sonucunda kronik kalkaneus osteomiyeliti tan›s› konmufltur. Hasta 7 ayda 3 kez opere edilmifltir. ‹lk
operasyonda debridman ve sekestrektomi uygulanm›fl, uygun antibiyoterapi ve yara bak›m›na ra¤men ak›nt›s› devam eden olguya, 3. ayda genifl
debridman, fistülektomi ve vankomisin içeren antibiyotikli zincir uygulanm›flt›r. Hiperbarik oksijen tedavisi ile desteklenen olgunun, ak›nt›s›nda
azalma görülmemesi üzerine total kalkanektomi yap›lm›flt›r. Ak›nt›s› sonlanan ve laboratuar de¤erleri normale dönen olgu, bir ay sonra özel destekli
bot ile yürütülmüfltür. Dokuz ayl›k takibinde nüks görülmeyen hastan›n yürüme fonksiyonu kalkanektomi öncesi ile ayn› olarak de¤erlendirilmifl
olup günlük aktivitelerini sürdürmektedir. A¤r›ya duyars›zl›¤›n efllik etti¤i sendromlarda geliflen kronik osteomiyelitin tedavisi güçtür. Erken tan›,
uygun medikal ve cerrahi tedavi, aile ve çocu¤un e¤itimi tedavinin seyrinde oldukça önemlidir.
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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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Konjenital olarak a¤r›ya duyars›zl›k ve terlememe, herediter

sensoryal nöropatilerin nadir rastlanan bir formudur ve

Dyck-Ohta s›n›flamas›na göre HSN tip 4 olarak adland›r›l›r.

HSN tip 4 a¤r›ya duyars›zl›k, mental retardasyon, bozulmufl

termoregülasyon ve terlememe ile karakterize, otozomal

resesif geçiflli bir hastal›kt›r. Literatürde HSN tip 4 tan›s›

alan yaklafl›k 40 hasta bildirilmifltir1,2.

A¤r›ya duyars›zl›¤a sekonder self-mutilasyon ve tekrarlayan

yaralanmalar çeflitli ortopedik komplikasyonlara neden

olur. Bunlar sekonder enfekte olmufl yara sahalar›,

osteomiyelitler, k›r›klar, eklem deformiteleri ve daha az

s›kl›kla parmak amputasyonlar›d›r2-5.

OLGU

Sa¤l›kl› anne babadan normal hamilelik sonucu do¤an,
4.5 yafl›ndaki erkek hasta 4 kardeflin ikincisidir. Anne ve
babas› birinci dereceden akraba olan olgunun, ilk do¤an
kardefli 6 ayl›kken ateflli bir hastal›k nedeni ile
kaybedilmifltir. Üçüncü ve dördüncü kardefllerde de
geliflme gerili¤i, terlememe bulgular› mevcuttur. Olgunun
do¤umu s›ras›nda siyanoz izlenmifl, üç-dört defa ateflli
hastal›k geçirdi¤i ö¤renilmifltir.

Fizik muayenesinde boy, a¤›rl›k ve bafl çevresi yafl› ile
uyumlu bulunmufltur. Palpasyonda cildinin yer yer kuru
ve s›cak oldu¤u izlenmifltir. Merkezi sinir sistemi, kas
tonusu ve motor aktivite normal olarak de¤erlendirilmifl;
dikkat ve konsantrasyon azl›¤›, hiperaktivite ile ilgili
anormal davran›fl özellikleri gözlenmifltir. A¤r›ya ve ›s›ya
duyars›z ayaklar ve dilde papiller atrofi saptanm›flt›r. Sol
topukta ülseratif fistül a¤z›, çevresinde yumuflak doku
ödemi, eritem ve flifllik tespit edilmifltir. A¤r›ya duyars›zl›k,
terlememe, mental retardasyon bulgular›yla ön tan› olarak
HSN düflünülerek tetkikler istenmifltir.
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Periferik sinir biyopsisi ve elektromiyografisi yap›larak
duysal lifleri tutan polinöropati saptanm›flt›r. Kromozom
analizi spesifik sonuç vermemifltir. Kranial BT’sinde
maksiller ve etmoid sinüzit; lomber MRG’sinde dorsal
kifoz ve lomber lordozda düzleflme gözlenmifltir. Sol
aya¤›n direk grafisi kalkaneusta sekestrizasyonu ve  MRG’si
de kalkaneus kronik osteomiyelitini, fistül trakt›n›, çevresel
selüliti ve sinovyal effüzyonu göstermifltir (Resim 1).

Resim 1. Olgunun ameliyat öncesi MRG ve lateral grafisi

Sol topuktaki fistül a¤z›ndan üç kez ard›fl›k yara yeri
sürüntüsü al›narak kültür-antibiyogram yap›lm›flt›r. ‹lkinde
C grubu streptokok, di¤erlerinde ise Pseudomonas spp.
üretilmifltir. Sedimantasyon: 90 mm/sa, CRP: 23 mg/L,
lökosit: 6200/mm3 olarak bulunmufltur.

Tüm bu verilerle HSN tip 4 tan›s› konulan hastan›n, sol
aya¤›ndaki kronik kalkaneus osteomiyelitinin tedavisine
bafllanm›flt›r. ‹lk operasyonda debridman ve sekestrektomi
sonras› uygun antibiyoterapi yap›lm›flt›r. Yara yeri ak›nt›s›
azalarak devam eden olgunun 3 ay sonraki grafisinde
yeniden enfekte kemik oluflumu ve sekestrizasyon
görülmüfltür (Resim 2).

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

Bunun üzerine üçüncü ayda ikinci bir operasyon ile genifl
debridman, fistülektomi ve antibiyotikli zincir uygulanm›flt›r
(Resim 3).

Resim 3. Olgunun 2. ameliyat›nda genifl debridman ve
antibiyotikli zincir uygulamas›

Hiperbarik oksijen tedavisi ile desteklenen olgunun
ak›nt›s›nda azalma görülmemesi üzerine, üçüncü bir
operasyon ile total kalkanektomi yap›lm›flt›r. Bu ameliyat
s›ras›nda aflil tendonu talusun arkas›na transfer edilmifltir
(Resim 4).
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Resim 4. Olgunun 3. ameliyat›nda uygulanan total
kalkanektomi sonras› erken dönem ve 9 ay sonraki grafileri

Son operasyonu izleyerek ak›nt›s› giderek azalan ve
laboratuar de¤erleri normale dönen olguya, taburcu sonras›
birinci ayda özel destekli bot yapt›r›larak yürümesine izin
verilmifltir. Ameliyat sonras› 9 ayl›k takipte nüks bulgusu
izlenmeyen olgunun yürüme fonksiyonu, kalkanektomi
öncesi ile ayn› olarak de¤erlendirilmifltir.

TARTIfiMA

A¤r›ya konjenital duyars›zl›k çok nadir bir hastal›k olarak
ilk defa 1932’de Dearborn taraf›ndan tarif edilmifltir6. Bu
çocuklar›n ço¤unda HSN de vard›r3. Bununla birlikte baz›
çocuklar ve ailelerinde foramen magnum tümörleri,
nörofibroma ve Lesch-Nyhan sendromu, hipoksantin
guanin fosforibozil transferaz enzim eksikli¤i gibi nörolojik
ve metabolik anomaliler de olabilir7.

Konjenital olarak a¤r›ya duyars›zl›k ve terlememe tablosu,
herediter sensoryal ve otonom nöropatilerin 5 tipinden
biridir ve bunlar›n hepsi sensoryal bozukluklarla
karakterizedir. Bu tabloda, do¤um sonras›nda
aç›klanamayan atefl yükselmesi epizotlar› izlenir; cilt kuru
ve s›cakt›r3. Olgumuzda da her iki aya¤›ndan bafllayan ve
bacak ortas›na kadar uzanan a¤r›ya duyars›zl›k, genel
olarak terlememe ve kuru cilt mevcuttu. Annesinden al›nan
anamnezde do¤umundan bu yafl›na kadar zaman zaman
atefllenmeler geçirdi¤i ö¤renildi.

A¤r›ya duyars›z hastalarda özellikle ayak baflparma¤› ve
el parmaklar›n›n osteomiyeliti önemli bir komplikasyondur.
S›kl›kla tekrarlayan minör travmalar ve parmaklar›
›s›rmakla oluflur. Tekrarlayan travmalar otoamputasyon,
septik artrit, k›r›k ve Charcot eklemi nedeni de olabilir4,8.
Olgumuzda ayak ve bacaklarda tekrarlayan travmalar ve
sürekli kafl›maya ba¤l› kapanmayan yaralar geliflmifl; bu
nedenle zaman zaman de¤iflik sa¤l›k kurulufllar›na
baflvurmufltur.

Çocuklarda kalkaneus osteomiyeliti s›kl›kla akut olarak
ve genellikle direk inokulasyon ile oluflur; ileri dönemde
kronikleflebilir. Enfeksiyonun eradikasyonu ve beraberinde
aya¤›n yük tafl›ma fonksiyonunun korunmas›n›n gereklili¤i
tedavideki as›l güçlüktür9,10. Enfeksiyon kalkaneusu k›smen
tutmufl ise parsiyel kalkanektomi uygulanabilir. Subtotal
kalkanektomi mobil hastada total kalkanektomiye oranla
daha fonksiyonel ve stabil bir ayak sa¤lar11. Olgumuzun
9 ayl›k takibinde özel yapt›r›lan topu¤u destekli ayakkab›ya
çabuk uyum sa¤lad›¤› ve yürüme fonksiyonlar›n›n total
kalkanektomi öncesi ile ayn› oldu¤u izlenmifltir.



Total kalkaneal osteomiyelitte veya parsiyel rezeksiyonun
yetersizli¤inde endike olabilen diz alt› amputasyona
nazaran, total kalkanektominin çeflitli üstünlükleri vard›r.
Parsiyel ve total kalkanektomi nörolojik hastal›klarda
kronik osteomiyelit tedavisi için bir salvaj prosedürüdür10.
Yük tafl›yan topuk yast›¤›n›n korunmas›, hastan›n azalm›fl
enerji ve oksijen ihtiyac› önemli avantajlard›r9. Martini
ve ark. kalkaneus kronik osteomiyelitli 20 vakal›k
serilerinde, parsiyel ve total kalkanektomi için %85 baflar›
oran› bildirmifllerdir12.

A¤r›ya duyars›zl›¤›n efllik etti¤i sendromlarda tedavinin
temeli e¤itim ve kazalardan korunmak olmal›d›r. Yafl
artt›kça yaralanmalar azal›r. ‹nfantlara eldiven giydirmek
parmaklar›n mutilasyonunu önleyebilir3,6. Erken tan›,
uygun medikal ve cerrahi tedavi, aile ve çocu¤un e¤itimi
b u  t i p  h a s t a l a r d a  e n f e k t e  y a r a l a r › n ,  p a r m a k
amputasyonlar›n›n ve çok büyük güçlük arz eden kronik
osteomiyelitin s›kl›¤›n› ve ciddiyetini azalt›r.

KAYNAKLAR

1. Dyck PJ. Normal atrophy and degeneration predominantly
affecting peripheral sensory and autonomic neurons. In: Dyck
PJ, Thomas PK, Griffin JW, Law PA, Peduslo JF (eds). Peripheral
Neuropathy, 3rd edition. Philadelphia, WB Saunders Comp,
1993: 1065-93.
2. Szöke G, Renyi-Vamos A, Bider MA. Osteoarticular
manifestations of congenital insensitivity to pain with anhydrous.
Int Orthop 1996; 20: 107-10.

3. Berkovitch M, Copeliovitch L, Tauber T, Vaknin Z, Lahat E.
Hereditary insensitivity to pain with anhydrous. Pediatr Neurol
1998; 19(3): 227-9.
4. Bar-On E, Weigl D, Parvari R, et al. Congenital insensitivity
to pain. Orthopedic manifestations. J Bone Joint Surg 2002; 84-
B(2): 252-7.
5. Rosemberg S, Nagahashi Marie SK, Klieman S. Congenital
insensitivity to pain with anhydrous (hereditary sensory and
anatomic neuropathy type IV). Pediatr Neurol 1994; 11: 50-6.
6. Karmani S, Shedden R, De Sousa C. Orthopedic manifestations
of congenital insensitivity to pain. J R Soc Med 2001; 94: 139-40.
7. Dyck PJ, Ohta M. Neuronal atrophy and degeneration
predominantly affecting peripheral sensory neurons. In: Dyck
PJ, Thomas PK, Lambert EH (eds). Peripheral Neuropathy Vol
II. Philadelphia, WB Saunders Comp, 1975: 791-824.
8. Guidera KJ, Multhopp H, Ganey T, Ogden JA. Orthopedic
manifestations in congenitally insensate patients. J Pediatr Orthop
1990; 10(4): 514-21.
9. Baumhauer JF, Fraga CJ, Gould JS, Johnson JE. Total
calcanectomy for the treatment of chronic calcaneal osteomyelitis.
Foot Ankle Int 1998; 19(12): 849-55.
10. Rasool MN. Hematogenous osteomyelitis of the calcaneus
in children. J Pediatr Orthop 2001; 21(6): 738-43.
11. Naftulin KA, Stone PA, McGarry JJ. Bilateral total
calcanectomy for the treatment of chronic refractory osteomyelitis.
J Am Podiatric Med Ass 1997; 87(3): 141-3.
12. Martini M, Martini-Benkeddache Y, Bekhechi T, et al.
Treatment of chronic osteomyelitis of the calcaneus by resection
of the calcaneus. A report of 20 cases. J Bone Joint Surg 1974;
56-A: 542-7.

C‹LT  XV :  1 , 200444

Kartal E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi T›p Dergisi


