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B ZET

Bu yazida ¢ok nadir gorilen bir aillevi- osteopoikiloz vak’-
asi takdim edildi. Radyografik olarak yapilan a@ile taramasinda
klasik yerlesme bolgelerinede tipik hcstalik lezyonlar: tesbit
edilmistir.

GiRIiS:

Osteosklerctik kemik hastaliklarr sabit bir klasifikasyonla (g
grupta toplanabilir.

A — Birkac¢ tarafi tutan Osteosklerosis

B — Lokalize ve tek kemikte yer alan osteosklerosis

C — Hypertrofik Kemik Hastaliklari, normal kemigin lokalize

ve yaygin bir sekilde fazlaca gelismesi veya disa dogru
buyumesi

Ostzopoikilosis tu ostecsklerotik kemik hastaliklan tasnifinde
birkac tarafi tutan bir kemik hastaligi olarak yer alip, heterojen ve
sekilsiz osteosklerosisler grubu icerisindedir. (2).

Ostecpoikilosis, erken ¢cocukluk ¢agindan olgun yasa kadar her
yasta gorulebilir. Hastalik, kemiklerde lekeli goriinim veren, genel-
likle rontgen tetkiklerinde tesadufen bulunan ve klinik bulgular ol-
mayan, kongenital familyal, herediter karakterde bir hastalikdir. Has-
talik herediter multipl egzostos veya keloid meydaan getirme meyli
gosterebilir. Mendel kanunlarina gére ctosomal dominant olarak ile-
tilir.

Klinik : Osteopoikilosisin iskelet bozukluklari klinik sikayetlere se-
bebiyet vermediklerinden, baska bir hastaligin seyri esnasinda yapi-

* Cerrahpasa Tip Fakultesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Kursusi
Romatizmal hastaliklar Rehabilitasyonu Seksiyonu .
— Dergiye gelis tarihi : 26 Arahk 1977
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Ortopedi  ve
ian réntgenegrafik tetkiklerde tesadifi olarak meydana cikar. Lite-
ratirde hastahga yakalanan sahislarin, boylarinin normailin altinda
oldugu ve rcmatik hastaliklara predispozisyon gosterdiklerine dair
kayittar mevcuttur. Sahislarin yizde 25 ila 35'i deri lezyonlari gos-
termektedir. Bu deri lezyonlari, gerek deri ve gerekse derialti taba-
kasi konnektif dokusunun fokal hyperplazisinin bir neticesidir ve
tu durum herediter bir deri hastahgi olan dissemine lentikller der-
matofibrosisin benzeridir. Bahis konusu olan bu deri noduleri sikhkla
gégsin yan taraflan kaba estler (gluteuslar) ve uyluklarin arka
yuzlerinde misahade edilmektedir (3). Bazi vak’alarda misahade
edilen deri lezyonlari mercimek buylkluglindeki keratomaiardir.
Bunlar avuc iclerinde ve ayak tabanlarinda tek veya kiiciik gurup-
lar halindedir. Seyrek vakalarda sklerodermaya benzer lezyonlar da
kaydedilmistir.

Réntgen Bulgular :

iskelet s:steminin radyclojik tetkikinde homojen kesafetteki cok
sayida, kicuk yuvarlak, iyi sinirlanmis radyoopasitelerin mevcudiyeti
gordlur. Kemiklerin genei konturlari bozuk degildir. Kemige benekli
gorinim veren radyoopasiteler, kalsiyum kesafetine ait yaygin se-
kilde dagilmis, yuvarlak veya oval, belirgin sekilde cevrelenmis bol-
gelerdir. Radycopasitelerin bircogu ayn iken bir kismi kiime halinde
teplanmis ve yine diger bir kismi kemigin uzun aksi yéninde kisa
seriler halinde siralanmis olarak goérulebilir. Lezyonun dagihimi  ge-
nelikle az veya ¢ok simetriktir (3).

Uzun kemiklerin epifizeal uglar ve bitisik metafizler, karpal tar-
sal ve kemiklerin, falankslarin spongiosasinda yaygin yerlesim gos-
terir. Pelviste ve scapulalarda daha az oranda géralur. Kafatasi ke-
mikleri hemen hic musap olmazlar. Hastalik cocuklarda devaml rad-
yografilerle takip edildiginde radyoopasitelerin genisledigi ve sayi-
larinin arttigr tespit edilir (3). Diger taraftan yash kahillerde karak-
teristik radyoopasitelerin gen¢ kahillere nisbetle daha az oldugu
dikkati ceker.

Bazi vakalarda tibiler kemiklerin hafif bir kortikal kalinlusma
gosterdigi izlenir. (4).

Uatoloji : Mikroskobik muayenede bir osteopoikilosis vakasin-
dan alinan kemiklerin enine kesitinde,radyolojik olarak gorulen; top-
luigne basi blyukligindeki radyoopasite sahalarina tekabil eden
spongiosa tabakasinda; yuvarlagimsi veya oval kompakt kemik odak-
lan gérilmuastir. Kompakt osséz dokuya ait bu odaklarin normal
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gorinim gosteren siingersi trabekdllerle birlestigi ve devam ettigi iz-
lenm:stir (1).

Mikroskobik Muayenede : Spongiosa icersinde dagiimis ve spon-
giosanin yapisi icersinde olan kompakt kemik odaklari lamelli oss6z
dokudan meydana gelmistir. Bu odaklarin ic kisminda Havers sistem
leri arasinda lameller kemige ait kucuk, duzensiz interstisiyel adacik
lar bulunmaktadir. Hazirlanan doku kesitlerinde bahis konusu kom-
pakt oss6z odaklarin higbirinde residue! kalsifiye kartilaj matriks
bulunmamistir. (3).

Olgu : Vakamiz 20 yasinda bir gen¢ kizdir. Kendisi bel agrisi
ve miuphem etraf agrilari nedeni ile yapilan radyolojik tetkikler so-
nucunda .kendisinde hastalik teshis edilmistir. Halen minimal bel ag-
nsi ,asiri yorgunluk hallerinde halsizlik sol bacakta minimal agri,
zaman zaman bulanti ve konstipasyon sikayetleri mevcut. Ozgec-
misinde cocukluk hastaliklar, safra kesesi divertikili ve appendek-
tomie gecirmis, kot aliskanlik olarak sadece sigara kullaniyor. Soy-
gecmisinde 6zellik yok. Babasinda ve kir kardesinde ayni lezyonlar
mevcut. Boyu 154 cm. Kilosu 54 Kg. Enspeksiyonla, hastada ve tim
sathinda cilt normal gdrinumdedir. Herhangi bir cilt lezyonu ve eks-
tremitelerde herhangi bir deformite gdérilmemistir.

Lokomotor sistem muayenesinde: Boyun, omuz ve ust ekstremi-
te muayenelerinde tum hareket acikliklari normal sinirlarda, hissi ve
motor bir zaaf yok. Lomber bdlgede one fleksiyon serbest yapiima-
sina mukabil sag kalcaya vuran agri mevcut. Lateral fleksiyonlar
serbest hypererksantsiyonda sag tarafa yayilan agri var. Losegue ger-
me delili, sagda 70 derecede mispet, Valleix noktalari sagda mini-
mal hassasiyet gostermektedir. Kalca mafsallarn hareket acikliklan
normal bulundu. K.V.R. normal .Dizler ve ayak bile
ve hareket acikliklari normal bulundu. Herhangi bir patolojik refleks
tespit edilmedi.

Bes duyu muayenesinde sadece uzak gérmede kismi kusur mev
cut. Toraks ve batin muayenesinde, enspeksiyon, palpasyon, perkis-
yon ve aksultasyonda patolojik bir 6zellik tespit edilmedi.

Réntgen Bulgulari . Tim iskelet sisteminin radyolojik tetkiki ya-
pildi. Kranium ve kolon vertebralde herhangi bir tulgu tesbit edil-
medi. Femur, tibia, fibula, humerus, ulna, radius ,metafizlerinde tim
pelviste ve ellerde metakarp, falankslarin spongiosasinda yaygin tek
tek veya kimeler halinde tipik radyoopasitelere tesbit edildi. Ke-
mik konturlarinda bozukluk tesbit edilmedi .
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Resim: 2
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Resim: 3

o

Resim : 1,2, 3, 4 — Kizkardesde yapilan radyolojik tetkiklerde yuvarlak ve ovoid se-
kildeki kemik lezyonlari klasik yerlesme bolgeleri olan uzun kemiklerin epifizlerin-
de ve pelvisde dagiimis olarak gorilmektedir.
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Resim: 5

Babasi : Baba 52 yasinda 170 cm bcyunda ve 80 kg agirliginda
teknisyen. Gerek tim sistem muayenlerinde ve gerekse lokomotor
sistem muayenelerinde kelinik bir 6zellik saptanamadi Vak'anin 6z-
gecmisinde de bir 6zellik tesbit edilmedi.

Réntgen Bulgulan : Pelvis kemikleri ve uzun kemiklerin epifizle-
rinde belirgin, el kemiklerinde spongiosada daha az secilebilen ra-
diopasiteler tesbit edilmistir.

Babasinin rcdyolojik tetkiklerinde epifizler ve pelvisde yaygin
olarak radyoopak sklerotik benekler gorulmektedir. (Resim: 5-6)
Erkek Kardesi : 11 yasinda talebe. 150 cm boyunda ve 42 kg.

agirliginda, Sistem ve lokomotor sistem muayenlerinde patolojik bir
ozellik yok.

iRDELEME :

Ayirici teshiste, 4 hastalik gurubu mutlaka ekarte edilmelidir.

1 — Osteitis Deformans : Klinik olarak siddetli basagrilari mev-
cut anemi siktir. Genellikle omurga, kranium ve diger kemik siste-
mini tutar. Genis kemik lamelleri gériniimi olup havers sistemleri
yoktur. Kemikte 6nemli fibroz gelisme ve kemik yumusamasi mevcut
tur. Kraniumda ve vertebra supkortikalinde ileri kalinlasma, cella tur-
cica ve foramina daralmistir. Serum alkalen fosfat ylksektir.
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Resim : 5,6 — Babasinin radyolojik tetkiklerinde epifizler ve pelvisde
vaygin olarak radyoopak sklerotik benekler goriimektedir.

2 — Tumor Metastazlarindan olan cstoskleroz : Cogu tumor
metastazlari csteolitik olmasina ragmen bazen osteosklerotik de ola-
bilir. Coguniukla metastazik sklerozan yayilimi venler boyunca sey-
reder. Yiksek asit fosfotaz vardir.

3 — Osteopathia Striata : Osteopoik:losisle bir baglantisi oldugu
muhtemeldir. Karakteristik vasfi, kemigi tutan sklerctik yeipaze bigi-
minde izlerdir. Bu cizgiler glinesisigi tarzindadir, pelvis ve uzun ke-
mikleri tutar, herhangi bir klinik buigu yoktur.

4 — Paratiroid Adenomu ve renal yetmezlik ile birlikte olan os-
teoskleroz : Kr. Pyelonefrit bulgulari vardir. Osteoskleroz homojern:
buzlu cam gérimiindedir. Yiiksek serum kalsiyumu ve yliksek serum
fosfataz vardr.
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NETICE:

Tum iskelet sistemi radyografileri ile ¢ck nadir goruien bir ailevi
osteopoikilosis vakas) takdim edildi. Aile taramasinda vaka’nin ba-
basinda ve kardesinde de kemik sisteminde tipik hastalik lezyonlan
tespit edildi. Her G¢ vakada da kemik lezycnlan klasik yerlesim bol-
gelerinde idi. Kranium ve koian vertebralde lezyon tespit edilmedi.
Ayni aileden Uc vakada da herhangi b:r cilt lezyonu olmayip bir pa-
tolojik klinik ve laboratuar buigusu tesnit edilmzdi.

SUMMARY

A case of typical osteopoikiiosis has been presented with radiographs of the
whole skeletal system. Family history revealed the presence of typical skeletal
disorders in both the patient’s father and brother. in all the three cases skeletal
disorders shcwed the same classical sites with no localization in the columna ver-
tebralis of the cranium. in all the three cases belonging to the same family no
pathological clinical or laberatry findings have been found.
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