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SERGANCIUJU OSTEOPETROZE KLUBO SANARIO
ENDOPROTEZAVIMAS: KLINIKINIU ATVEJU ANALIZE
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Raktazodziai: osteopetroze, klubo endoprotezavimas,
endoprotezavimo komplikacijos.

Santrauka

Osteopetrozé yra itin reta, paveldima liga, dél oste-
oklasty funkcijos sutrikimo pasireiskianti intensyvia
kauly skleroze, trapumu, kremzlinio sgnarinio audinio
kalkéjimu. Dél stambiyjy sanariy kremzlinio audinio
kalkéjimo, elastingumo sumazéjimo, intensyvéjancios
subchondrinio kaulo sklerozés ir vaskuliarizacijos
nykimo dar jauniems pacientams i$sivysto sanariy
degeneracija, sukelianti intensyvy sanario skausma,
judesiy funkcijos sutrikimg ir gyvenimo kokybés po-
ky¢ius. Kaip ir pirminés suaugusiyjy artrozes, taip ir
Sios ligos atvejais pagrindiné indikacija operacijai yra
intensyvus, vaistais nenumalSinamas sgnario skaus-
mas, jo funkcijos sutrikimas. Dél operuojamo sgna-
rio kaulo ir jo ¢iulpy kanalo sklerozés, trapumo chi-
sukelti pavojingas ir sudétingas komplikacijas. Sio
darbo tikslas — apzvelgti itin retos paveldimos ligos
sukeltos klubo sanario artrozés chirurginio gydymo
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nario endoprotezavimo klinikinius atvejus.

Ivadas

Osteopetrozé yra itin reta, paveldima liga, kuri dél os-
teoklasty funkcijos sutrikimo pasireiskia intensyvia kauly
skleroze, trapumu, kremzlinio sgnarinio audinio kalkéjimu.
Literatiiroje §i patologija dar vadinama marmurine arba
1904 metais apraSyta vokieCiy radiologo Albers-Schonberg
liga. Dominantine forma serga vienas i§ 20 000 — 500 000
gyventojy, recesyvine — vienas i§ 200 000 gyventojy. Sios
ligos atveju, dél jvairiy priezasCiy (pakitusios Igstelés, geny

mutacijos) sutrikus osteoklasty funkcijai, didéja kaulinio
audinio tankis, sutrinka remodeliacija, obliteruoja kauly
Ciulpai, silpnéja kaulo rezorbceija ir sukelia kauly trapuma
[2,3,6]. Zinomos 4 $ios ligos formos: kiidikiy, suaugusiyjy,
tarpiné ir karboanhidrazés II trikumo. Negydoma kadikiy
Sios ligos forma yra mirtina. Karboanhidrazeés II trikumo
atveju pazeidziami ne tik kaulai, bet ir galvos smegenys bei
inkstai. Piktybiné autosominé recesyviné ligos forma dél
kauly ¢iulpy obliteracijos, jy nykimo sukelia pancitopenija,
organizmo imuninio atsako susilpnéjimag bei gyvybei pavo-
jingas infekeijas, dél kuriy pacientai ziista pirmoje gyvenimo
dekadoje [2, 3]. Sergantys tarpine autosomine recesyvine
forma iSgyvena iki pilnametystés ir patiria jvairias kauly
infekcijas [4, 5]. Sergantieji Sia ligos forma dél kaulo vasku-
liarizacijos sutrikimy ir santykinai mazo leukocity skaiciaus
patiria veido, dubens, §launikaulio ir kity kauly infekcines
ligas. Dazniausia gerybiné autosominé dominuojanti ligos
forma. Sia forma sergantys pacientai dazniau patiria kauly
infekcijas, lazius, kelio, klubo ar kity stambiyjy sanariy
degeneracines ligas, taiau amziaus trukmé dél to nekinta.
Sanariy endoprotezavimas yra standartizuotas sanariy de-
generacinés ligos gydymo metodas su itin gerais atokiais
gydymo funkciniais rezultatais. Rety kaulo ligy atvejais,
ju sukeltais anatominiais pakitimais, operuojamo sanario
anatomijos ir fiziologinés kinematikos atk@irimas dirbtiniu

Klubo sgnario endoprotezavimas yra vienintelis ir radi-
kaliausias serganCiyjy osteopetroze artrozés gydymo me-
todas, taciau operacijos metu kyla techniniy sunkumy ar
komplikacijy. Tai pjaunamo kaulo perkaitimo, komponenty
dydzio bei fiksavimo metodo parinkimas, galimas jatroge-
ninis trapaus kaulo lGzimas operacijos metu ir pooperacinés
infekcinés komplikacijos. Straipsnyje aprasomi du klubo
sanario endoprotezavimo atvejai ir jy metu naudotos papil-
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domos priemonés, siekiant i§vengti komplikacijy ir atkurti
sanario anatomijg bei funkcija.

Darbo tikslas — apzvelgti itin retas paveldimas ligas,
sukelian¢ias stambiyjy sanariy degeneracinius pakitimus,
chirurginio gydymo galimybes, ypatumus bei pasidalinti
patirtimi.

Pirmasis klinikinis atvejis

Pacienté 19 mety, serganti autosomine dominantine ligos
forma ir abipuse klubo sanariy degeneracine liga (artroze).
Artrozés sukeliamas kirk$niy ir stuburo juosmens sri¢iy
skausmas bei judesiy ribotumas sgnariuose pacient¢ vargino
trejus metus. Skausmo malSinimui vartojo nesteroidinius
vaistus nuo uzdegimo. Kauly 1iziy anamnezéje nebuvo. Liga
itarta, kai siekiant nustatyti skausmo priezastj, atliktos klubo
sanariy rentgenogramos, o nustatyta atlikus papildomus
kraujo tyrimus, jvertinus klinikinius radinius, genetikams
patvirtinus diagnoze. [vertinus genealogija (probando tévo
pusbroliui nustatyti tokie pat radiologiniai skeleto pakitimai).
Atliktuose laboratoriniuose tyrimuose rastas riig§¢iosios
fosfatazés ir BB kreatinkinazés izofermento koncentracijos
kraujyje padidéjimas. Rentgenogramose nustatyti specifiniai
sklerotiniai pokyciai stubure, kriitinés, dubens bei ilguo-
siuose vamzdiniuose kauluose (beveik uzake Slaunikauliy
kanalai) (1 pav.).

2014 metais nugariniu Soniniu Moore pjliviu pacientei
buvo padaryta desiniojo klubo endoprotezavimo operacija.
Pakeiciant tris pjovimo geleztes, Slaunikaulio kaklo osteo-
tomija buvo padaryta elektriniu osciliuojanciu pjiklu apie
8 mm vir§ mazojo $launikaulio giibrio pagrindo. Pasalinus

1 pav. 19 mety pacientés, sergancios autosomine dominantine ligos
forma ir abipuse klubo sanariy degeneracine liga (artroze), prieso-
peracinis radiologinis vaizdas

Slaunikaulio galva, osteotomuotame Slaunikaulio pavir-
Siuje nerasta jprastinio spongiozinio kaulo, tik sklerozuotas
vientisas kaulo audinys. Slaunikaulio galvos ir gizduobés
sanariniai pavirSiai sudile, padengti degeneraciniu fibrozi-
niu audiniu. Gtzduobé buvo paruosta kasdienéje praktikoje
naudojamomis frezomis, iki pasirodé taskinis kraujavimas i$
dubens kaulo. Implantuotas (Biomet, Warsaw, IN) mechani-
nio tvirtinimo Exceed giizduobinis komponentas su tinkamo
dydzio keraminiu jdéklu. Sudétinga buvo rasti $launikau-
lio kanalo kryptj ir vietg. Slaunikaulio spongiozinés dalies
sklerozuoto kaulo nebuvo galima atverti yla arba Sauksteliu.
Grazto nukreipimo angai atverti buvo panaudotas mazo dia-
metro kaltas. Vadovaujantis anatominiais orientyrais, 5 mm
diametro ilgu graztu, skirtu grezti kietas medziagas, pradétas
grezti Slaunikaulio kanalas, taciau greziant pastebéta $launi-
kaulio iSorinés sienos perforacija zemiau didZiojo giibrio (2
pav.). Fluoroskopu kontroliuojant prieking ir Soning kryptis,
graztas buvo orientuotas j tariamg slaunikaulio kanalo vi-
durj. Kanalas paruostas apie 2 cm Zemiau, nei planuojamo
implantuoti stiebo ilgis. PrieSoperaciniame virtualiame
rentgeno planavime buvo pasirinktas maziausias (Biomet,
Warsaw, IN) klubo displazijos endoprotezavimui skirtas DH
Slaunikaulio komponentas. Galutiniam kanalo paruoSimui
buvo naudojami konuso ir verpstés formos DH implanto
graztai. Apie 7-10 laipsniy kampo priekiniame pasukime j
graztais paruosta loze buvo implantuotas 8 mm dydzio DH
endoprotezo stiebas, o ant jo uzdéta 32 mm iorinio diametro
keraminé endoprotezo galva.

Operacija truko 1 valandg 10 minuciy. Pooperaciniame
periode pacienté buvo keliama 1§ lovos, atliktas pirmasis
reabilitacijos etapas, leidZiant operuota koja minti visu svo-

2 pav. 19 mety pacientés slaunikaulio zievinio sluoksnio perforacija
operacijos metu
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riu ir atlikti saugius judesius 6 savaites. Analogiska kairés
pusés endoprotezavimo operacija buvo padaryta po 3 mety,
panaudojant tuos pacius implantus. Operacijos trukmé — 1
valanda 20 minuciy. Kraujo netektis apie 400 ml. Po ope-
racijos pacientei leista minti operuota koja visu svoriu, 6
savaites — saugiis operuoto sgnario judesiai. Po dvejy mety
pacienté pastebéjo laipsniska kairés kojos trumpéjima, pajuto
nestiprius kirksnies ir kelio sgnario skausmus. Atliktose kon-
trolinése 2019 mety rentgenogramose matoma gera desiniojo
klubo endoprotezo integracija kaule, endoprotezo kompo-
nentai stabiliis, o sgnario funkcija be simptomy. Kairio klubo
giizduobés komponento integracija kaule gera, ta¢iau nusta-
tyta, kad Slaunikaulio komponentas migruoja $launikaulio
kanale zemyn. Aplink jj visose Gruen zonose isryskéjusi 1-3
mm plocio demarkacijos linija (3 pav.). D¢l Sios vélyvos po-

3 pav. 19 mety pacientés kairiojo klubo endoprotezo §launikaulio
komponento isklibimo vaizdas

4 pav. 23 mety pacientés prieSoperacinis radiologinis vaizdas

operacinés komplikacijos pacientei numatyta kairiojo klubo
Slaunikaulio stiebo revizinio endoprotezavimo operacija.

Antrasis klinikinis atvejis

Pacienté 23 mety, serganti autosomine dominantine ligos
forma ir kairiojo klubo sanario degeneracine liga (artroze).
Pacienté skundési kairiosios pusés klubo, kirk$nies, kelio
sri¢iy skausmu bei ribotais judesiais. Liga progresavo 5
metus. Skausmo mal§inimui vartojo nesteroidinius vaistus
nuo uzdegimo. Kauly 1GZiy anamnezéje nebuvo. Liga nusta-
tyta, atlikus klubo sgnariy rentgenogramas, siekiant nustatyti
skausmo prieZzastj, ta¢iau kraujo tyrimuose osteopetrozei
budingy pakitimy nerasta. Rentgenogramose nustatyti spe-
cifiniai sklerotiniai poky¢iai stubure, kriitinés, dubens bei
ilguosiuose vamzdiniuose kauluose (beveik uzake Slauni-
kauliy kanalai) ir kairiojo klubo sgnariniuose pavirsiuose.
Kairiojo klubo sanario judesiai riboti ir skausmingi. Eisena
Slubuojanti. DeSiniajame klube matomi sklerotiniai kaulo
struktiiros poky¢iai, taciau sgnarinis tarpas lygus, platus,
artrozei buidingy radiologiniy simptomy néra. PrieSoperaciné
klubo sanariy rentgenograma parodyta 4 paveiksle.

2019 metais nugariniu Soniniu Moore pjliviu pacientei
buvo padaryta kairiojo klubo endoprotezavimo operacija.
Dél intensyvios slaunikaulio kaklo sklerozeés, atliekant jo
osteotomija, buvo sunaudotos dvi pjovimo geleztés. Oste-
otomija padaryta elektriniu osciliuojanéiu pjiklu apie 15
mm vir§ mazojo Slaunikaulio giibrio pagrindo. Pasalinus
$launikaulio galva, osteotomuotame $launikaulio pavir-
Siuje nerasta jprastinio spongiozinio kaulo, tik sklerozuotas

5 pav. 23 mety pacientés pooperacinis atokaus tyrimo radiologinis
vaizdas
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vientisas kaulo audinys. Slaunikaulio galvos ir gizduobés
sanariniai paviriai sudile, padengti degeneraciniu fibrozi-
niu audiniu. Gtizduobé buvo paruosta kasdienéje praktikoje
naudojamomis frezomis, kol pasirodé taskinis kraujavimas
i§ dubens kaulo. Implantuotas (Johnson&Johnson, DePuy,
IN) Pinacle giizduobinis komponentas, papildomai fiksuotas
sraigtu. Sudétinga buvo surasti §launikaulio kanalo kryptj
ir atvérimo vieta. Slaunikaulio sklerozuoto kaulo nebuvo
galima atverti yla arba Sauksteliu. Grazto nukreipimo angai
atverti panaudotas mazo diametro kaltas. Pagal anatominius
orientyrus, kontroliuojant floroskopu, 5 mm diametro ilgu
graztu, skirtu grezti kietas medziagas, iSgreztas Slaunikaulio
kanalas. Kanalas paruostas apie 3 cm zemiau, nei planuojamo
implantuoti stiebo ilgis. PrieSoperaciniame virtualiame rent-
geno planavime pasirinktas maziausias (Johnson&Johnson,
DePuy, IN) S-ROM tipo $launikaulio komponentas. Galuti-
niam kanalo paruosimui buvo naudojami minéto endoprotezo
implantacijai taikomi graztai iki 7 mm diametro kanalui ir
12 D dydzio graztas endoprotezo rankovei. Apie 10 laipsniy
priekinio pasukimo kampu j graztais paruosta loz¢ buvo
implantuota 12 D mazo dydZio endoprotezo rankové bei
STD 12x7x115 mm dydzio S-ROM endoprotezo stiebas.
Implantavus minétus komponentus, pastebétas krastinis
Slaunikaulio 1izis kalkarinéje dalyje. Liizis buvo fiksuotas
uzdedant vieng lankséios dvigubos vielos kilpa, ant stiebo
konuso uzdéta keraminé endoprotezo galva. Operacija truko
1 valandg 30 minuciy. Pooperaciniame periode pacienté
buvo keliama i$ lovos, atliktas pirmasis reabilitacijos etapas,
leidziant operuota koja minti ne visu svoriu ir atlikti saugius
judesius 6 savaites (5 pav.).

Rezultatai ir jy aptarimas

Pirmuoju atveju kliniskai ir radiologiskai buvo nustatytas
kairiojo klubo endoprotezo stiebo i$klibimas bei jo migracija
Slaunikaulio kanale su demarkacijos linija visose 7 Gruen
zonose. Kairiojo klubo gtizduobés komponentas stabilus,
matomi kaulo jaugimo j komponentg radiologiniai pozymiai.
Desiniojo klubo endoprotezo radiologiniame vaizde matoma
kaulo integracija j abu komponentus, néra demarkacijos ar
poslinkio pozymiy. Klini$kai deSinysis klubo sgnarys ne-
skausmingas ramybés biisenoje ir judesio metu. Judesiai
desiniajame klube laisvi, fiziologinéje lenkimo, tiesimo,
atitraukimo, pritraukimo ir vidinio, iSorinio pasukimo am-
plitudése. Kairioji koja trumpesné apie 12 mm. Eisena Siek
tiek §lubuojanti dél 3-4 baly skausmo klube ir sutrumpéju-
sios galiinés. Judesiai nezymiai riboti visose fiziologiniy
judesiy amplitudése. Kairiajame bate, galtinés sutrumpé-
jimui kompensuoti, pacienté dévéjo 10 mm storio jdékla.

Antruoju atveju pacienté iStirta pra¢jus 13 ménesiy po
operacijos. Kliniskai ir radiologiskai galtiniy ilgis vienodas.

Skausmo ar judesiy ribotumo kairiajame ir desiniajame klu-
buose pacienté nenurodo. Eisena graksti, lygi. Judesiai abie-
juose klubuose laisvi fiziologingje lenkimo, tiesimo, atitrau-
kimo, pritraukimo ir vidinio, i$orinio pasukimo amplitudése.
Slaunikaulio vir§utinés dalies krastinio lizio dislokacijos ar
nesuaugimo pozymiy nebuvo. Padidinus radiologinj vaizda,
galima jzvelgti kaulo jaugimo j glizduobés ir stiebo virSutinés
dalies rankovés komponentus pozymius, todél endoprotezas
traktuojamas kaip stabilus.

IStyrus abu retus osteopetrozés ligos klubo sanariy endo-
protezavimo klinikinius atvejus, galima konstatuoti, kad tai
itin sudétinga ir kruopstaus prieSoperacinio planavimo reika-
laujanti chirurgija, dél paveldimos ligos kauly poky¢iy chirur-
gui kelianti jvairiy sunkumy. Visi $ig tema nagrinéj¢ autoriai
pripaZjsta, kad endoprotezavimas yra efektyviausia sanario
anatomijg ir fiziologing kinematika grazinanti chirurgija.

Guzduobés kaulo paruosimas frezomis komponento
implantacijai néra sudétingas, taciau dél sutankéjusios ir
uzakusiy spongiozinio kaulo pertvary bei itin kieto ir trapaus
kaulo reikalingas ilgesnis ruosimo laikas, naudojant astrias
frezas. Ankstesniuose literatiiros $altiniuose autoriai nurodo
cementin] ir mechaninj giizduobés komponenty fiksavimo
metodus. Cementinio fiksavimo atvejais, dél itin tankaus,
su uzakusiomis spongiozinio audinio pertvaromis kaulo, yra
tam tikra nepakankamos cemento aplikacijos rizika, todél
Sis fiksavimo metodas kelia abejoniy dél galimo ilgalaikio
cementinio komponento tarnavimo, o atoklis rezultatai —
trumpi [2]. Naudojant mechaninio fiksavimo gtizduobés
komponentus, taip pat yra duobe fiksuojanciy sraigty ltizio
rizika dél galimo nepakankamo kaulo jaugimo ir duobés
judesio. Daugelis autoriy pabrézia, kad naudojant mechani-
nio fiksavimo glizduobés komponentus, atokis ilgiausi $io
tipo komponenty tarnavimo rezultatai siekia tik 10 mety, o
tankaus, sklerozuoto kaulo jaugimas daznai buvo vertinamas
kaip abejotinos kokybés rezultatas [2,6,8].

Sunkiausia sukurti §launikaulio kanalg endoprotezo
stiebui itin kietame, trapiame ir sklerozuotame kaule [1,2].
Standartiné procediira, ruosiant kanalg jprastiniais graztais
ir kaulinémis dildémis, yra nejmanoma. Daugelis chirurgy,
operuodami $ig patologija, ruosdami $launikaulio kanalg
endoprotezo stiebui, neiSvengé Slaunikaulio perforacijos
kauline dilde arba graztu. Endoprotezavimui jprastiniy kau-
liniy dildZiy panaudojimas abejotinas ir kai kuriy autoriy
nerekomenduojamas dél trapaus kaulo liizio komplikacijos
rizikos. Ruosdami uzakusj $launikaulio kanalg, chirurgai
vengé naudoti kaulines dildes ir naudojo jprastinio arba
auksto daznio sukimo graztus [2,7,8]. Kietu kaulu uzaugu-
sio Slaunikaulio kanalg iSgrezti nekontroliuojant floroskopu,
kaip jrodé miisy pirmasis klinikinis atvejis, nejmanoma. Savo
atvejais mes naudojome kietai medziagai skirtg ilga, 5 mm
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diametro grazta, nes jprastiniais endoprotezavimo graztais
kieto kaulo paruosti nejmanoma. Grgzimo procesa kontro-
liavome jprastiniu portatyviu operacinés floroskopu. Didelés
apimties operacijos metu floroskopo naudojimas pavojingas
dél ilgalaikés jonizuojancios radiacijos ir infekcijos patekimo
] operacinj lauka. Kiti autoriai, siekdami iSvengti didesnés
radiacijos, Siam tikslui pasitelké kompiutering floroskoping
navigacijg ir taip sutrumpino radiacijos laikg [6].

Skirtingai nei misy atvejais, kai kurie autoriai, planuo-
dami operacija, rinkosi cementinio ar misraus fiksavimo
komponentus. Jy manymu, tiksliai paruosti kaulg geram
mechaninio fiksavimo komponentui trapiame ir kietame
kaule yra pernelyg sudétinga [7,8]. Mes, atsizvelgdami j itin
jaung operuojamy pacienéiy amziy ir diskutuoting kokybiska
cemento aplikacija kietame su uzakusiomis kaulo pertvaro-
mis ir trapiame kaule, pasirinkome mazo dydzio $iurksciu
pavirSiumi mechaninio fiksavimo endoprotezy komponentus.
Kiti autoriai Sioje chirurgijoje naudojo misraus (gizduobés
mechaninio ir stiebo cementinio) fiksavimo komponentus
[6]. Miisy pirmasis klinikinis atvejis yra puikus pavyzdys,
kaip yra sudétinga paruosti suplanuoto dydzio Slaunikaulio
kanala, kuomet yra dirbama su ligos pakenktu kaulu. Apie
tokias komplikacijas, nagrinédami savo atvejus, raso M.
Sonohata ir T. Matsuno su bendraautoriais. Patardami kanalg
endoprotezo komponentui paruosti itin tiksliai, sifilo naudotis
chirurginio roboto pagalba [7-8], ta¢iau misy saglygomis
tokia technika kol kas nepasickiama.

Svarbu pridurti, kad dél sumazéjusio organizmo imuni-
nio atsako, esant maziau vaskuliarizuotiems ir uzakusiems
kauly ¢iulpy kanalams, perioperaciniu periodu ypac svarbi
infekciniy komplikacijy profilaktika .

ISvados

1. Osteopetroze serganciy pacienty optimaliausias ar-
trozés gydymo metodas yra endoprotezavimas, kuris dél
specifiniy kaulo savybiy yra labai sudétingas. Galimos kom-
plikacijos — trapaus kaulo ITiziai operacijos metu ar ankstyvas
komponenty isklibimas.

2. Vis délto Sis metodas labiausiai tinkamas skausmo
pasalinimui ir sgnario funkcijos atk@irimui.
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Summary

Osteospetrosis is a very rare, inheritable disease, which due to
the disfunction of osteoclasts occurs in an intensive osteosclerosis,
fragility and calcinosis of articular cartilage. Articular calcinosis
of large joints, lack of elasticity, intensified sclerosis of subchon-
dral bone and reduced vascularisation leads to the osteoarthritis in
a young age. These patients suffer from intense knee pain, move-
ment dysfunction and changes in their quality of life. By analogy
with primary adult arthrosis, the main indication for operation in
osteopetrosis is intense pain, which is resistant to the analgetics,
joint movement dysfunction. However, sclerosis of the bone and
its medullary cavity causes many challenges for the surgeon, which
may lead to difficult operative complications. In this article chal-
lenges of surgical treatment methods of the hip arthrosis induced
by osteopetrosis and the possible complications are reviewed. Two
clinical cases of total hip arthroplasty are presented.
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