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Herediter multipl ekzostoz ve ulnar uzatma

Zafer Orhan(!), Atilla Parmaksizoglu(!), Ahmet Kurt(?), Etel Kayiran®), Niizhet Yazici(¥

Taksim Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi'nde ve Gelibolu Asker Hastanesi'nde gdrilen herediter
multipl ekzostozlu bes hasta klinik ve radyolojik y6nleriyle degerlendirildi. Bu hastalarin ¢lnde cesitli yerlerde
¢ok sayida ekzostoz yaninda ulnar kisalik, radius kemiginde egilme ile karakterize én kol deformiteleri mev-
cuttu. Bu hastalarda ekzostozlarin eksizyonuyla birlikte bir hastanin énkolunda géreceli ulna kisaligi ve radius
eklem agisindan artis nedeniyle, ulnar uzatma ve radial hemiepifizyal stapling yontemiyle epifizyodez yaptik.
Bu hastalardaki patolojileri ve tedavi yéntemlerini deneylerimizin ve literatir bilgileri 1siginda degerlendirdik.

Anahtar kelimeler: Herediter multipl ekzostoz, ulnar uzatma

Hereditary multiple exostosis and ulnar lengthening

In this study, we evaluated the clinical and radiologic findings of 5 patients with hereditary multiple exosto-
sis who were admitted to Orthopedics and Traumatology Clinics of Taksim State Hospital and Gelibolu Mili-
tary Hospital. Patients have multiple exostosis in various distribution. Three of them had forearm deformities
characterised by ulnar shortening and bowing of radius with multiple exostoses. We performed excision of
exostosis in all patients. In one case, we also performed ulnar lengthening and epiphysiodesis by radial hemi-
epiphyseal stapling, due to ulnar shorthening and increased radial articular angle. The characteristic patholo-

gic lesions and treatment modalities were assessed according to published papers and our experiences.

Keywords: Hereditery multiple exsostosis, ulnar lengthening

Herediter multipl eksos, iyi huylu otozomal domi-
nant gecen bir iskelet displazisi olup, endokondral ke-
miklesmeyle olusan kemikleri etkiler (3). llk olarak
1814'te Boyer tarafindan HME'u olan bir aile yayin-
lanmis (2), 1825'te de Guy's Hospital tarafindan daha
detayl bir rapor bildirilmistir (7). Ondokuzuncu yizyi-
lin sonlarinda hastaligin bitin énemli bulgulan Bes-
sel Hagen tarafindan yaymlanmistir (1, 13). Kikirdak
kapl ekzostozlarin patolojisi Jaffe tarafindan belirtil-
mis ve klinik olarak karsilasilan en yaygin sistemik is-
kelet gelisim anomalisi oldugu bildirilmigtir (8). Hasta-
liga diafisial aclasia, herediter multipl ekzostoz, mul-
tipl ekzostoz, multipl cartilaginous ekzostosis gibi ge-
sitli isimler verilmistir.

HME, diskondroplazilerden (Ollier hastaligi, enc-
hondromatosis), Langer-Giedion sendromundan
ayird edilmelidir. Diskondroplazilerde aile hikayesi
yoktur ve ekzostozlar genellikle kicik ve az sayida-
dir. Metafizyel bolgede kalmis kikirdak kolonlarina
bagl olarak epifiz plagindan diafizyel bélgeye uzanan
radyolusen bir hat gérilir. Enkondromatosis ise 6zel-
likle metakarpal kemikleri ve falankslan tutar. Langer-
Giedion sendromu mental retardasyon Tip 12 konim-
si epifizlerle karakterizedir (3).

HME'lu hastalarin % 80'inde sendrom hayatin ilk
on yilinda gordlir. Asimetrik ve epifize bitisik kortek-
sin gaga seklinde biiytimesi ilk karsilasilan radyolojik

bulgudur (6, 13). Karakteristik ekzostoz uzun kemigin
metafizinde lokalizedir. En yaygin tutulan yerler; hu-
merusun proksimal ucu, radiusun distal ucu, diz ekle-
mi gevresi, skapulanin vertebraya bakan yiizeyi ve ili-
ak kanatlardir (12, 13, 6). Hastalarin %30 ile 60'inda
onkol deformiteleri gordlir (6, 9). En yaygin deformi-
teler ulna relatif kisaligi, radiusun distal epifizinin ul-
nar tilti, elin ulnar deviasyonu, karpal kemiklerin prog-
ressif olarak ulnar tarafa translokasyonu ve radius
basinin dislokasyonunun kombinasyonudur (6, 9).

On kol deformiteleri Madelung deformitesine ben-
zemekle birlikte, farkh olarak ulnanin distal ucu dor-
sale sublukse degildir ve radiustan goéreceli olarak
uzun gériilmez (6, 11). Multipl ekzostozda ulnanin ra-
diusa gore relatif kisaliginin etyolojisi ti¢ faktorle ilis-
kilidir. 1. Distal ulna fizin kesit alani, distal radial fizin
kesit alaninin 1/4'tG dur, boylece kondroblastlarin he-
terotopik kaybi ulnada radiustan daha fazla bir uzun-
lamasina bilyiime kaybina sebep olur (6). 2. Distal ul-
na, distal radiustan daha fazla tutulur (12). 3. Distal
ulna fizde, distal radial fizden daha fazla longitudinal
blyime potansiyeli vardir (6).

Gereg ve yontem

Hastalarin dordii Taksim Hastanesi'nde, bir hasta
da askerlik gorevi sirasinda Gelibolu Asker Hastane-
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sinde gorlldi. Hastanemize miracaat eden hastala-
rin Gc¢l kardesti. Hastalarin hepsi erkek olup, mevcut
olan baslica lezyonlan Tablo 1'de gérilmektedir.

Klinik muayenede elimize gelen kitlelerin radyog-
rafisi yaninda, HME'da lezyonlarin siklikla bulundugu
bélgelerde AP ve lateral rontgenleri alindi. Ug hasta-
mizda énkol deformitesi mevcuttu. Bu hastalarin én
kol grafilerinde ulna kisaligi ve radial eklem yilizeyinin
acisi Sekil 1'de gdsterilen yénteme gére dlcildi.

Onkol deformitesi olan hastalarin ulnar kisalik ve
radial artiktler ac¢I degerleri Tablo 1'de gdsterilmistir.

Bu tc¢ hastadan, ulna kisaligi 1.5 cm ve radial ek-
lem agisi 45° olan 11 yasindaki hastamiza ulnar ek-
zostozun gikariimastyla birlikte ulna kisaligini diizelt-

Relatif ulnar  Radial eklem
kisalik agisi

Yas Ekzostozlarin Onkol
yeri deformitesi

] Tibia proksimali
femur distali

9 Femur distal ve
proksimali,
humerus
proksimali

11 Femur ve ulna + 1.5¢cm 45
distali, tibia

proksimali

16  Femur ve radius + 1cm 25
dist. humerus
proksimali

20  Her iki femur + 0.5em 20
proks. ve dist

her iki tibia proks.

ve distal sol humerus

proks. sol radius

distali

Tablo 1: Hastalarin genel dokimi

Sekil 1: Lineer aks: Distal ve proksimal radial fiz plaklarinin ulnar
sininndan gizilen gizgidir. Bu gizgi 6nkolun
merkezi aksini gosterir.

Ulnar variance: Ulnanin distal ucundan lineer aksa ¢izilen
gizgidir. Bu gizgiye lineer aksin distal ucundaki
Gizgi arasindaki fark radiusa gdre ulnadaki
goreceli kisalig) gosterir.

Radial artikiler agi: Radiusun distal eklem yGziini
dnkolun lineer aksina inklinasyon agisidir

Resim 1: 20 yagindaki hastamizin her iki diz AP grafisi

Resim 2: 20 yasindaki hastamizin her iki femur boynunda
ekzostozlar gérilmektedir

mek amaciyla Orthofix external fiksatérlerle uzatma
uyguladik. Radial artiktler acidaki artma ve ulnar filt
nedeniyle radius lateraline hemiepifizyal stapling yon-
temiyle epifizyodez yaptik. Ulna diafizinde subperios-
tal transvers osteotomi yaparak Orthofix eksternal fik-
satdrlerle tespit ettik. On giin sonra giinde 1 mm dist-
raksiyon yaparak sonucta 1.6 cm uzama elde ettik. 9
ay sonraki kontrolde radius eklem agisinda 20° du-
zelme saptadik (Resim 1, 2, 3, 4, 5, 6).

Tartisma

Multipl ekzostozun katilimsal karakteri ile ilgili bil-
dirilerin gogu Stocks ve Barrington'a aittir (13,14).
1124 hastanin istatistiki analizi vakalarin %64'linde
kalitimin rolini géstermistir. Solomon'un yayinladigi
56 hastanin 46'sinda herediter faktGrler goze carp-
maktayd (13). Bizim 5 vakamizin U¢lU kardesti ve
bunlarin iki amcasinin kol ve bacaklarinda goze car-
pan ¢ikintilar oldugu hastalar tarafindan ifade edildi.

HME'da cok sayida ekzostoza ragmen bu ekzos-
tozlarin bitisik organ ve dokulara ciddi bir mudahalesi
enderdir. Solomon yayinladigi olgulardan birinde pel-
visteki genis ekzostozun, uriner obstriksiyonla renal
yetmezlik ve élime yol actigini, diger bir pelvik ek-
zostozun uterusun malpozisyonuna neden oldugunu
bildirmistir (13).

Periferik bir sinire baski yapan, tendon hareketini
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Resim 3: Aymi hastanin 6nkol deformiteleri

Resim 4: Uina kisahgi olan 11 yasindaki hastamizin preoperatif
grafisi

engelleyen ekzosto
rede blyimus ek

Zardi etmemek C
272 osteokondr
multipl ekzostozll
sini %10'dan f:
tozda maling de

cikariimast gerekir. Kisa su-
da da malign degisimi go-
Dahlin (1857) cesitli tiplerdeki
de yaptig! bir calismada,
arda kondrosarkom insiden-
u (4, 13). Jatfe, multip! ekzos-
densinin %25 olduguna ina-
nir (8). Bu rakamlar onuda deneyimli klinisyenle-
rin belirttigi oranlara gore biraz fazladir. Biz vakalari-
mizda malign degisim gozlemedik. Cikarttigimiz ek-
zostozlarin hepsi de benign (iyi huylu) karakterdeydi.

Multipl ¢ stozdaki onkol
de rac deviasyon kaybin:
supinasyon hareketlerin
dir. Ulna nenellikle defarmite
erken kapanm sonucu K
uyum saglar

deformiteleri elbilegin
1 ve dnkolun pronasyon
zalmaya neden olmakta-
nucu ya da distal fizin
almakta; radius, ulnaya
i kte fakat radiusla ulna
arasindaki orantisizhk arta tus varus ya da ra-
dius bas | U a gelmektedir (10).
Bilekte radial epitizin ulnar tilti vardir. Elbileginin ulnar

Resim 5: Hastamizin postoperatif grafisi

Resim 6: Hastamizin postoperz1if son kontrol grafisi

deviasyonu ve karpal kemiklerin ulnaya translokasyo-
nuyla birlikte bu kompleks deformiteler elbilegi ve dir-
sekte fonksiyon azalmasi yaninda ciddi estetik kusu
ra yolagmakta, hastalara dnemli derecede rahatsizlik
vermektedir (5, 9). Gegmiste Gnerilen tedavi ekzos-
tozlarin eksizyonu. distal radial epifizin staplingi ve
disloke radius basinin rezeksiyonu idi (6, 9). Bu cer-
rahi islemler hastayi belirgin sekel deformiteyle bas-
basa birakmaktaydi. Son yillarda yayginlasan ekster-
nal fiksatorle uzatma ameliyali 6nkol deformitelerinde
de uygulama alanina girmis ve bahsettigimiz bu has-
talarda ulnar uzatmayla kozmetik ve fonksiyonel de-
formitelere cozum aranmaya calisilmistir.

Ulnar uzatma ameliyati, eksternal fiksatérle dist-
raksiyon saglayarak ya da ulnada basamak seklinde
osteotomi yapip araya iliak kemik grefti koyarak plak
ile osteosentez yontemiyle yapilabiimektedir. Biz has-
tamizda Orthofix eksternal fiksatorle distraksiyon ya
parak greft kullanmaya gerek olmaksizin:1

1.6 cm uza
ma sagladik. Radial eklem agisi 20 dizeldi. Onkol
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daki kozmetik iyi gdriinim yaninda elbilegi pronas-
yon-supinasyon hareketlerinde de 25° artig elde ettik.

Ulnar uzatma ameliyatinin dezavantajlari, ergen-
lik 6ncesi hastalarda deformitenin tekrarlayabilmesi
ve tekrar uzatma ameliyatina ihtiyac duyulabilmesidir.
Del Monte ve arkadaslari, yaptiklan ulnar hipoplazi
calismasinda. uzatma ameliyatl 7 yasindan énce ya-
pilmissa ulnar kisaligin ortalama yilda 0.27 cm artti-

gini bildirdiler (5). Bizim hastamizda 9 ay gibi bir er-

ken takip stresi icinde ulnar kisalikta tekrarlama gor-
medik, bu sonucta hastanin 11 yasinda olmasi rol oy-
namis olabilir.

Radial eklem agisi 30°'den fazla ise orta derece
agirlikta bir sakatlik olarak degerlendiriimekte ve ge-
nellikle karpal kemiklerin proksimal dizisi ulnar tarafa
kaymaktadir (6). Bizim hastamizda radial eklem agisi
45 idi. Boyle bir hastada radial hemiepifiziel stapling
ile epifizyodezin amac distal radial eklem yiziinin
oryantasyonunu dizelterek &n kol uzun aksina dik
hale getirmek ve karpal kemiklerin ulnar destegini art-
tirmaktir. Eger bunlar basarilirsa énkol kuvvetinde ve
fonksiyonlarinda artis saglanabilir.

Sonug

Sonuc olarak HME'lu hastalarda rahatsizlik ve
agn veren, malign degisimi akla getiren ekzostozlarin
cikariimasi yaninda, 6n kol deformiteleri de gézéniin-
de bulundurulmali ve bu hastalarin énkol deformitele-
rinin tedavisinde kozmetik oldugu kadar fonksiyonel
iyilesme de saglayan cerrahi girisimler planlanmalidir.
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