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Bu ya,zıda çok nadir görülen bir aılevi' asteopoikiloz vak'
ası takdim edildi. Radyografik olarak yapılan gile taramasında 
klasik yarleşme bölgelerınede tipik hcstalık lazyonları tesbit 
edilmiştir. 
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Osteosklemtik kemik hastdlıkları sabit bir klasifikasyonla Oç 
grupta toplanabilir. 

A - Birkaç tarafı tutan Osteosklerosis 
B - Lokalize ve te·k kemikte yer alan osteosklerosis 
C - Hypertrofik Kemik Hastalıkları, normal kemiğin lokalize 

ve yaygın bir şekilde fazlaca gelişmesi veya dışa doğru 
büyümesi 

Ostzopoikilosis bu osteosklerotik kemik hastalıkları tasnifinde 
birkaç tarafı tutan bir kemik hastalığı olarak yer alıp, heterojen ve 
şekilsiz osteosklerosisler grubu içerisindedir. (2). 

OstEopoikilosis, erken çocukluk çağından olgun yaşa kadar her 
yaşta görülebilir. Hastalık, kemiklerde lekeli görünüm veren, genel
likle röntgen tetkiklerinde tesadüfen bulunan ve klinik bulguları ol
mayan, kongenital familya!, herediter karakterde bir hastalıkdır. Has
talık herEditer multipl egzostos veya kelo'd meydaan getirme meyli 
gösterebilir. Mendel kanunlarına göre otosomal dominant olarak ile
tilir. 

Klinik: Osteopoikilosisin iskelet bozuklukları klinik şikôyetlere se
bebiyet vermediklerinden. başka bir hastalığın seyri esnasında yapı-
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ian röntgenegrafik tetkiklerde, tesadüfi olarak meydana çıkar. Lite
rotürde hastalığa yakalanan şahısların, boylarının normalin altında 
olduğu ve romatik hastalıklara predispozisyon gösterdiklerine dair 

kayıtlar mevcuttur. Şahısların yüzde 25 ila 35'i deri lezyonları gös
termektedir. Bu deri lezyonları, gerek deri ve gerekse derialtı taba
kası konnektif dokusunun fokal hyperplazisinin bir neticesidir ve 
bu durum herediter bir deri hastalığı olan dissemine lentiküler der
matofibrosisin benzeridir. Bahis konusu olan bu deri nodüleri sıklı,kla 
göğsün yan tarafları kaba etler (gluteuslar) ve uylukların arka 
yüzlerinde müşahade edilmektedir (3). Bazı vak'alarda müşahade 
edilen deri lezyon/arı mercimek büyüklüğündeki keratomalardır. 

Bunlar avuç içlerinde ve ayak tabanıarında tek veya küçük gurup
lar halindedir. Seyrek vakalarda sk/erodermaya benzer lezyonlar da 
kaydedilmiştir. 

Röntgen Bulguları : 

ISkele't s:steminin radyolojik tetkfkinde homojen kesafetteki çol< 
sayıda, küçük yuvarlak, iyi sınırlanmış radyoopositelerin mevcudiyeti 
görülür. Kemiklerin genel konturları bozuk değildir. Kemiğe benekli 
gôrünüm veren radyoopasiteler, kalsiyum kesafetine ait yay,gın şe
kilde dağılmış, yuvarlak veya oval, belirgin şekilde, çevrelenmiş böl
gelerdir. Radycopasitelerm birçoğu ayrı fken bir kısmı küme halinde 
toplanmış ve yine diğer bir kısmı kemiğin uzun aksı yönünde kısa 
se�:ier halinde' sıralanmış olarak görülebilir. Lezyonun dağılımı ge
nelikle az veya çOk simetriktir (3). 

Uzun kemiklerin epifizeal uçları ve bitişik metafizler, karpal tar
sal ve kemiklerin, falanksiarın spongiosasında yaygın yerleşim gös
terir. Pelviste ve scapulalarda daha az oranda görülür. Kafatası ,ke
mikleri hemen hiç musap olmazlar. Hastalık çocuklarda devamlı rad
yografilerle takip edildiğinde radyoopasitelerin genişlediği ve sayı

larının arttığı tespit edilir (3) . Diğer taraftan yaşlı kahillerde karak
terrstik radyoopasitelerin genç kahillere nisbetle daha az olduğu 

dikkati çeker. 
Bazı vakalarda tübüler kemiklerin hafif bir kortikal kolınloşma 

gösterdiği izlenir. (4). 

Uatoloji : Mikroskobik muayenede bir osteopoikilosis vakasın
dan alınan kemiklerin enine kesitinde,radyolojik olarak görülen; top
lu iğne başı büyüklüğündeki radyoopasite sahalarına tekabül eden 
spongiosa tabakasında; yuvarlağımsı veya ova i kompakt kemik odak
ları görülmüştür. Kompakt ıossöz dokuya ait bu odaklatın normal 
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görünüm gösteren süngersi trabeküllerle birleştiği ve devam ettiği iz
lenm:ştir (1). 

Mikroskobik Muayenede : Spongiosa içersinde dağılmış ve spon
giosanın yapısı içersinde olan kompakt ,kemik odakları lamelli ossöz 
dokudan meydana gelmiştir. Bu odakların iç kısmında Havers sistem 
leri arasında lameller kemiğe ait küçÜk, düzensiz interstisiyel adacık 
lar bulunmaktadır. Hazırlanan doku kesitlerinde bahis I<onusu kom
pakt ossöz odakların hiçbirinde residuel kalsifiye kartilaj matriks 

bulunmamıştır. (3). 

Olgu : Vakamız 20 yaşında bir genç kızdır. Kendisi bel ağrısı 
ve müphem etraf ağrıları nedeni ile yapılan radyolojik tetkikler so
nucunda ,kendisinde hastalık teşhis edilmiştir. Halen minimal bel ağ
rısı ,aşırı yorgunluk hallerinde halsizlik sol bacakta minimal ağrı, 
zaman zaman bulantı ve konstipasyon şikayetleri mevcut. Özgeç
mişinde çocukluk hastalıkları, sofra kesesi divertiküli ve appendek

tomie geçirmiş, kötü alışkanlık olarak sadece sigara kullanıyor. Soy
geçmişinde özellik yok. Babasında ve bir kardeşinde aynı lezyonlar 
mevcut. Boyu 154 cm. Kilosu 54 Kg. Enspe'ksiyonıa, hastada ve tüm 
sathında cilt normal görünümdedir. Herhangi bir cilt lezyonu ve eks
tremitelerde herhangi bir deformite görülmemiştir. 

Lokomotor sistem muayenesinde: Boyun, omuz ve üst ekstrem i
te muayenelerinde tüm hareket açıklıkları normal sınırlarda, hissi ve 
motor bir zaaf yok. Lomber bölgede öne fleksiyon serbest yapılma
sına mukabil sağ kalçaya vuran .ağrı mevcut. Lateral fleksiyonlar 
serbest hypererksantsiyonda.sağ tarafa yayılan ağrı var. Losegue ger
me delili, sağda 70 derecede müspet, Valleix noktaları sağda mini

mal hassasiyet göstermektedir. Kalça mafsalları hareket açıklıkları 
normal bulundu. K.V.R. normal .Dizler ve ayak bile: klerinin görünüm 
ve hareket açıklıkları normal bulundu. Herhangi bir patolojik refleks 
tespit edilmedi. 

Beş duyu muayenesinde sadece uzak görmede kısmi kusur mev 
cut. Toraks ve batın muayenesinde, enspeksiyon, palpasyon, perküs
yon ve aksültasyonda patol6jik bir özellik tespit edilmedi. 

Röntgen Bulgulan: Tüm iskelet sisteminin radyolojik tetkiki ya
pıldı. Kranium ve kolon vertebralde herhangi bir bulgu tesbit edil
medi. Femur, tibia, fibula, humer.us, ulna, radius ,metafizlerinde tüm 
pelviste ve ellerde meta ka rp, falanksiarın spongiosasında yaygın tek 
tek veya kümeler halinde tipik radyoopasitelere tesbit edildi. Ke
mik konturlarında bozukluk tesbit edilmedi . 
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Resim: 3 

Resim: 1,2,3,4 - Kızkardeşde yapılan radyolojik tetkiklerde yuvarlak ve ovoid şe

kildeki kemik lezyonları klasik yerleşme bölgeleri olan uzun kemiklerin ep if izleri n

de ve pelvisde dağılmış olarak görülmektedir. 
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Resim: 5 

Babası: Baba 52 yaşında 170 cm boyunda ve 80 kg ağırlığında 
teknisyen. Gerek tüm sistem muayenlerinde ve gerekse lokomotor 

sistem muayenelerinde kelinik bir özellik saptanamadı Vak'anın öz
geçmişinde de bir özellik tesbit edilmedi. 

Röntgen Bulgulan: Pelvis kemikleri ve uzun kemiklerin epifizle
rinde belirgin, el kemiklerinde spongiosada daha az seçilebilen ra

diopasiteler tesbit edilmiştir. 

Babasının radyolojik tetkiklerinde epifizler ve pelvisde yaygın 
olarak radyoopak sklerotik benekler görülmektedir. (Resim: 5-6) 

Erkek Kardeşi : 11 yaşında talebe. 150 cm boyunda ve· 42 kg. 
ağırlığında, Sistem ve lokomotor sistem muayenlerinde patolojik bir 
özellik yok. 

iROElEME : 

Ayırıcı teşhiste, 4 hastalık gurubu mutla�a ekarte edilmelidir. 
1 '- Osteitis Deformans : Klinik olarak şiddetli. başağrıian mev

cut anemi sıktır. Genellikle omurga, kranium ve diğer kemik siste
mini tutar. Geniş kemik lameıieri görünümü olup havers sistemleri 
yoktur. Kemikte önemli fibröz gelişme ve kemik yumuşaması mevcut 

tur. Kroniumda ve vertebra supkortikalinde ileri kalınlaşma, cella tur: 
cica ve foramina daralmıştır. Serum alkalen fosfat yüksektir .. 
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Resim: 5.6 - Babasının radyoloiik tetkiklerinde epifizler ve pelvisde 

yaygın olarak radyoopak sklerotik benekler görülmektedir. 

2 - Tümör Metastazlarından olon ostoskleroz : Cağu tümör 
metastazları osteolitik olmasına rağmen bazen osteoskleratik de ola
bilir. Coğunlukla metastazik sklerozan yayııımı venler boyunca sey
reder. Yüksek asit fosfotoz vardır. 

3 - Osteopathia Striata : Osteopoi.kilosisle bir bağlantısı olduğu 
muhtemeldir. Karakteristik vasfı, kemiği tutan skleratik yelpaze biçi
minde izlerdir. Bu çizgiler güneşışığı tarzındadır, peiviS ve uzun ke
mikleri tutar, herhangi bir klinik bulgu yoktur. 

4 - Paratiroid Adenomu ve renal yetmezlik ile birlikte olan 05-

teoskleraz : Kr. Pyelonefrit bulguları vardır. Osteoskleroz homojen 
buzlu com görümündedir. Yüksek serum kalsiyumu ve yüksek serum 
fosfataz vardır. 
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NETICE : 

Tüm iskelet sistemi radyografileri ile çOok nadir görülen bir ailevi 
osteopoikilosis vakası takdim edildi. Aile taramasında vaka'nın bo

basında ve kardeşinde de ke·:nik sisteminde tipik hastalık lezyonları 
tespit edildi. Her üç vO'kada da kemik lezYOonları klasik yerleşim böl
gelerinde idi. Kranium ve kaian vertebralde lezyon tespit edilmedi. 
Aynı aileden üç vakada da herhangi b:r cilt lezyonu olmayıp bir pa
tolojik klinik ve laboratuar bulgusu tespit edilmedi. 

SUMMARV 

A case of typical osteopoikilosis has been presented with rodiographs of the 

whole skeletal system. Family history revealed the presence of typical skeletal 

disarders in bath the patient's father and brother. In all the three cases skeletal 

disarders showed 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 ar laboratry findings have bevn raund. 
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