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Altay R. Ve ark./ osteopoikiloz

steopoikiloz (Spotted Bone, Osteopathia Con-

densans Disseminata) kaynaklarda ilk olarak
1915 yilinda Alman radyolog Heinrich Albers Schén-
berg tarafindan tanimlanmistir. Otozomal dominant
gecis gosterir ve LEMD3 genindeki mutasyonlarin
osteopoikiloza neden oldugu gésterilmistir [1]. Nadir
gorilen, karakteristik radyolojik 6zellikleri olan oste-
osklerotik displazidir [2,3]. Prevalans 1/50.000 olarak
belirtilmis olup herhangi bir yas araliginda tani kon-
maktadir [3]. Kadin ve erkeklerde benzer oranlarda

bildirilmistir [4].

Osteopoikiloz genellikle bulgu vermemekle birlikte;
bazi hastalarda bel, kal¢a, bacak ve kollarda lokalize,
sari-beyaz renkli, paptller cilt lezyonlar: izlenebilir.
Genellikle simetri gésteren bu lezyonlar dermatofibro-
zis lentikularis disseminata veya Buschke-Ollendorff
Sendromu olarak adlandirilir [5] . Bu lezyonlar ge-
nellikle asemptomatiktir ve tedavi gerektirmez. Os-
teopoikilozda tani siklikla radyolojik olarak tesadiifen
konmaktadir [1,6]. Histolojik olarak; trabekiiler veya
spongioz kemikte, kemik iligi ile iligkisi olmayan yo-
gun c¢ekirdek yapisi olusturan kemik adaciklari olarak
tanimlanmaktadir. Radyolojik olarak; her biri milimet-
rik boyutlarda olan, simetrik, ovoid veya sirkuler ola-
bilen, homojen yapida ¢ok sayidaki sklerotik lezyonlar
tipiktir [1,6]. Kemik lezyonlarinin ¢ap: genellikle 10
mm’den kiigiiktir (3-5 mm), tutulum siklikla uzun ke-
miklerin epifiz ve metafiz bélgelerinde izlenir, diyafi-

zer tutulum enderdir.

Lezyonlar her kemikte gortlebilir, 6zellikle diz ve
omuz ¢evresinde simetrik tutulum izlenir, karpal ve
tarsal kemikler, pelvis, femur, tibia, humerus ve skapu-
la tutulumu siktir. Kafatasi, vertebra, kosta ve mandi-
bula tutulumu ender olarak bildirilmistir [2]. Ayiric
tanida osteosklerotik kemik lezyonlari, osteoblastik
kemik timoérleri, mastositozis ve tiiberoskleroz goz
6ntnde bulundurulmalidir. El ve ayak parmaklar: tu-
tulumu daha 6nce literatirde bildirilmemis olup, biz
olgu sunumumuzda el ve ayak parmaklarinda da osteo-

poikiloz saptanan bir hastadan bahsetmeyi amacladik.
OLGU SUNUMU

Yirmi sekiz yasindaki erkek hasta sol omuz ve sag diz
agris1 yakinmasi ile ortopedi poliklinigimize bagvur-
du. Eklem agrilarinin uzun sitiredir oldugunu belirten
hasta, askerlik gérevine bagladigi son 2 aydir agrila-
rinin belirgin gekilde arttigini bildirdi. Hastanin 6z-
gecmisinde 6zellik yoktu. Hastanin soy ge¢misinde ise
annesinde, 2 abisinde ve 2 kiz kardesinde de kemik

hastaligi oldugunu fakat hastaliklari hakkinda bilgi-
sinin olmadigin: bildirdi. Hastamiz 166 c¢cm boyunda
basik burun kéki mevcuttu. Hastanin babasinin boyu
178 cm olup geriye kalan aile bireylerinin boyunun ise
153-167 cm arasinda degismekte oldugu ve basik bu-
run kokiinin anne ve kardeslerinde oldugu 6grenildi.
Fizik muayenesinde sol omuz ve sag diz eklem hareket
acikligi normaldi ve sadece sag dizde patella 6giitme
testi pozitifti. Her iki alt ekstremite kas giicii ve duyu
muayenesi normal bulundu. Medikal tedavi (steroid
olmayan anti-enflamatuar ilag) ve egzersiz programi
ile yakinmalarinda gerileme oldu. Laboratuar tetkik-
lerinde hemogram degerleri, akut faz reaktanlar: (Se-
dimentasyon, C-reaktif Protein) , bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri normal sinirlarda bulundu. Ek ola-
rak yapilan idrar tetkiki, hormon tetkikleri ve timor
markerlari normal degerlerde saptandi. Akciger gra-
fisinde patoloji gorilmedi. Direkt eklem grafilerinde;
bilateral femur proksimalinde ve distalde , bilateral
humerus distal ve proksimalde, bilateral ulna radius
distal ve proksimalde, bilateral tibia ve fibula distal ve
proksimalde, bilateral metatars ve metakarp distal ve
proksimalde, bilateral falankslarin proksimal ve dista-
linde , pubik kemikte ¢ok sayida sklerotik milimetrik
lezyonlar izlendi (Resim 1,2). Direkt grafisine gore
ostepoikiloz olarak degerlendirilen hastanin yakinma-

lar1 medikal tedavi ile geriledi.

Resim 1. Literatiirde genellikle bahsedilen ve yaygin olarak gériilen biiyiik
kemik metafizlerindeki oval seklindeki radyoopak lezyonlar
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Osteopoikiloz, 1915 yilinda ABD' de 1.C Melnick ta-
rafindan bir ailenin doért jenerasyonunda tanimlamasi
sonrasinda glinimuze kadar olgu sunumlari ve vaka
serileri olarak bildirilmis ve patogenezi tam olarak ay-
dinlatilamamis asemptomatik bir osteosklerotik kemik
displazisidir [1,2,3]. Artmis tutulumun osteopoikiloz-
daki lezyonlarda aktif kemik remodelinginin bir gés-
tergesi olabilecegi diginilmektedir [7,8] Klinik ola-
rak olgularin % 15 'inde eflizyon ve sinovit gibi eklem
yakinmalari olmaktadir [5 ]. Olgular daha ¢ok direkt
grafilerde tipik radyografik bulgularin gériilmesi tze-
rine tesadiifi olarak tani almaktadir. Osteopoikiloz ge-
nellikle simetrik olarak uzun kemikleri, 6zellikle diz ve
omuz ¢evresini, pelvisi, karpal ve tarsal kemikleri tutar.
Ozellikle geng hastalarda normal olmayan tutulumlar
gorilebilir. Anormal tutulum ile osteopoikiloz tanisi
dislanmaz [9]. Bizim olgumuzda da tipik tutulum bél-
geleri olan femur, pelvis, ve humerus da tutulum izlen-
di. Ek olarak, olgumuzda literatiirden farkli olarak el
ve ayak falanks metafizlerinde de lezyon bulunmustur.
Ayrica literatiirde bu hasaligin fenotipik 6zelliklerin-
den hi¢ bahsedilmemesine kargin kemik hastaligi olan
aile bireylerinde boy kisali1 ve basik burun koki ol-
mast bu ozelliklerin fenotipik 6zellikler olabilecegini

dustindirmektedir.

Resim 2 : Hastaya ait nadir gériilen falankslardaki radyoopak oval lezyon-
lar

Ayirici tanida en sik amelorheosteosis ile ayirimi ge-

rekmektedir. Amelorheosteosis, radyolojik olarak uzun
kemigin diafizinde bant seklinde ve genellikle kemik
eksenine paralel yogunluk artig:1 ile karakterizedir.
Osteopoikilozun osteoblastik metastaz, mastositozis
ve tuberoskleroz ile de ayirici tanisinin yapilmas: ge-
rekmektedir. Belirtilen durumlarda kranium, kostalar
ve omurga daha sik etkilenirken osteopoikilozda bu
bolgelerin etkilenmesi seyrektir. Asimetri, siklikla ak-
siyel iskelet ve omurga tutulumu, kemik destriiksiyonu,
lezyonlarin boyutlarindaki varyasyonlar metastaz lehi-
ne degerlendirilmelidir. Mastositoz ve tuberosklerozda
simetri, metafiz ve epifiz tutulumu, tek tarafli olma ve
odaklarin sinirlarinda belirginlik osteopoikilozdaki ka-
dar tipik degildir. Osteopoikilozis ile birlikte konnek-
tif doku nevuslarinin ( dermatofibrozis lentikularis)
birlikte goruldigi durum Buschke-Ollendorf Sendro-
mu olarak bilinir olgularin % 15'inde goérilir. Histo-
lojik olarak alt ve orta dermiste fibromatéz kalinlagma
ile karakterizedir. Yine kaynaklarda osteopikilozis ile
dakriosistit birlikteligi birka¢ vaka olarak bildirilmis
olup Giinal-Seber-Bagaran Sendromu olarak bilin-
mektedir [10]. Kaynaklarda, osteopoikilozun romatoid
artirit, reaktif artirit ve diskoid lupus eritromatozus,
ailevi Akdeniz atesi gibi romatolojik hastaliklarla be-
raber izole olgular seklinde bulundugu bildirilmigtir
[11]. Bunun i¢in osteopoikolizlu hastalarda mevcut
olan eklem agrilar: ve eklemde eflizyon, eslik edebile-
cek romatolojik hastaliklar agisindan dikkatli bir sekil-
de aragtinlmalidir.

SONUC

Literatirde osteopoikiloz tanisi konulan hastalarda
tani ve tedavi agisindan bir algoritma heniiz mevcut
degildir. Bu ylizden nadir goriilen bu hastalarin radyo-
lojik olarak taninmasi, gereksiz invaziv tani1 ydntemleri
ve agresif tedavileri onlemek agisindan 6nemlidir. Tek
basina tedavi gereksinimi olmazken eslik eden klinik
ve patolojik bulgularin varliginda tedavi gerekliligi
dogmaktadir. Ayrica osteopoikilozda aktif osteogene-
zis ile iliskili oldugu dusiiniilen osteosarkom gelisme
olasilif1 nedeniyle hastalarin diizenli klinik takibi de

onem arz etmektedir.
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