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Herediter multipl ekzostoz ve ulnar uzatma 

Zafer Orhan(1), Atilla Parmaksızoğlu(1 ), Ahmet Kurt(2), Etel Kayıran(3 ), Nüzhet Yazıcl(4) 

Taksim Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Kliniği'nde ve Gelibolu Asker Hastanesi'nde görülen herediter 
multipl ekzostozlu beş hasta klinik ve radyolojik yönleriyle değerlendirildi. Bu hastalann üçünde çeşitli yerlerde 
çok sayıda ekzostoz yanında ulnar kısalık, radius kemiğinde eğilme ile karakterize ön kol deformiteleri mev­
cuttu. Bu hastalarda ekzostozlann eksizyonuyla birlikte bir hastanm önkolunda göreceli ulna kısallği ve radius 
eklem açısmdan artış nedeniyle, ulnar uzatma ve radial hemiepifizyal stapling yöntemiyle epifizyodez yaptık. 
Bu hastalardaki patolojileri ve tedavi yöntemlerini deneylerimizin ve literatür bilgileri ışığmda değerlendirdik. 

Anahtar kelime/er: Herediter multipi ekzostoz, ulnar uzatma 

Hereditary multiple exostosis and u/nar /engthening 

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 alsa performed ulnar lengthening and epiphysiodesis by ra dial 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 geçen bir iskelet displazisi olup, endokondral ke­
mikleşmeyle oluşan kemikleri etkiler (3) . Ilk olarak 
1814'te Boyer tarafından HME'u olan bir aile yayın­
lanmış (2) , 1S25'te de Guy's Hospital tarafından daha 
detaylı bir rapor bildirilmiştir (7). Ondokuzuncu yüzyı­
lın sonlarında hastalığın bütün önemli bulguları Bes­
sel Hagen tarafından yayınlanmıştır (1, 13). Kıkırdak 
kaplı ekzostozların patolojisi Jaffe tarafından belirtil ­
miş ve klinik olarak karşılaşılan en yaygin sistemik is­
kelet geli şim anomalisi olduğu bildirilmiştir (S). Hasta­
lığa diafisial aclasia, herediter multipl ekzostoz, mul­
tipi ekzostoz , multipl cartilaginous ekzostosis gibi çe­
şitli isimler verilmiştir. 

HME, diskondroplazilerden (Ollier hastalığı, enc­
hondromatosis). Langer-Giedion sendromundan 
ayırd edilmelidir. Diskondroplazilerde aile hikayesi 
yoktur ve ekzostozlar genellikle küçük ve az sayıda­
dır. Metafizyel bölgede kalmış kıkırdak kolonlarına 
bağlı olarak epifiz plağ ı ndan diafizyel bölgeye uzanan 
radyolusen bir hat görülür. Enkondromatosis ise özel­
likle metakarpal kemikleri ve falanksiarı tutar. Langer­
Giedion sendromu mental retardasyon Tip 12 konim­
si epifizlerle karakterizedir (3). 

HME'lu hastaların % SO'inde sendrom hayatın ilk 
on yılında görülür. Asimetrik ve epifize bitişik kortek­
sin gaga şeklinde büyümesi ilk karş ılaşılan radyolojik 

bulgudur (6, 13). Karakteristik ekzostoz uzun kemiğin 
metafizinde lokalizedir. En yaygın tutulan yerle r; hu­
merusun proksimal ucu, radiusun distal ucu, diz ekle­
mi çevresi, skapulanın vertebraya bakan yüzeyi ve ili­
ak kanatlardır (12, 13, 6). Hastaların %30 ile 60'lnda 
önkol deformiteleri görülür (6, 9). En yaygın deformi­
teler ulna relatif kısalığı , radiusun distal epifizinin ul­
nar tilti, elin ulnar deviasyonu, karpal kemiklerin prog­
ressif olarak ulnar tarafa translokasyonu ve radius 
baş ın ın dislokasyonunun kombinasyonudur (6, 9). 

Ön kol deformiteleri Madelung deformitesine ben­
zemekle birlikte, farkl ı olarak ulnanın distal ucu dor­
sal e sublukse değildir ve radiustan göreceli olarak 
uzun görülmez (6, 11). Multipl ekzostozda ulnanın ra­
di usa göre relatif kısalığının etyolojisi üç faktörle i liş ­
kilidir. 1. Distal ulna lizin kesit alanı, distal radial fizin 
kesit alanının 1/4'ü dür, böylece kondrob lastların he­
terotopik kaybı ulnada radiustan daha fazla bir uzun­
lamasına büyüme kaybına sebep olur (6). 2. Distal ul­
na, distal radiustan daha fazla iUiulur (12). 3. Distal 
ulna fizde, distal radial fizden daha faz la longitudinal 
büyüme potansiyeli vard ır (6). 

Gereç ve yöntem 
Hastaların dördü Taksim Hastanesi'nde, bir hasta 

da askerlik görevi sırasında Gelibolu Asker Hastane-
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sinde görü ldü. Hastanemize müracaat eden hastala­
rın üçü kardeşt i . Hastaların hepsi erkek olup, mevcut 
olan başlıca lezyonları Tablo 1 'de görülmektedir. 

Klinik muayenede elimize gelen kitlelerin radyog­
rafi si yanında , HME'da lezyon ların s ıklıkla bulunduğu 
bölgelerde AP ve lateral röntgenleri alınd ı. Üç hasta­
mızda önkol deformitesi mevcuttu. Bu hastaların ön 
kol grafilerindeulna kı sa lı ğı ve radial eklem yüzeyinin 
aç ı s ı Şekil 1 'de gösterilen yönteme göre ölçüldü . 

Önkol deformitesi olan hastaların ulnar kısalık ve 
radial artikü ler açı değerleri Tablo ·1 'de gösterilm iştir. 

Bu üç hastadan, ulna kısalığı 1.5 cm ve radial ek­
lem açısı 45° olan 11 yaşı ndak i hastamıza ulnar ek­
zostozun çıkarılmasıyla birl ikte ulna kısal ığ ı n ı düzelt-

Yaş Ekıaslaılann 
yeri 

Önkol Relatif ulnar Radial eklem 
deformitesi kısa l ık açısı 

6 Tibia proksimali 
femur distali 

9 Femur distal ve 
praksimali, 
humerus 
proksimali 

11 Femur ve ulna + 1.5 cm 45 
distali. tibia 
proksimali 

· 16 Femur ve radius + 1cm 25 
disl. humerus 
proksimali 

20 Her iki !emur + 0.5 cm 20 
proks. ve disl. 
her iki tibia proks. 
ve distal sol humerus 
proks. sol radius 
distali 

Tablo 1: Hastaların genel dökümü 

Şeki l 1 : Lineer aks: Distal ve proksimal radial fiz plaklannın ulnar 
sınırından çizilen çizgidir. Bu çizgi önkolun 
merkezi aks ı n ı gösterir. 

Ulnar variance: U l nanın distal ucundan lineer aksa çizilen 
çizgidir. Bu çizgiye lineer aksın distal ucundaki 
çizgi arasındaki fark radiusa göre ulnadaki 
göreceli kısalığı gösterir. 

Radial artiköler açı : Radiusun distal eklem yüzünü 
önkolun lineer aksına inklinasyon açısıdır 
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Resim 1: 20 yaşındaki hastamızin her iki diz AP grafisi 

Resim 2: 20 yaşındaki hastamızin her iki lemur boynunda 
ekzostozlar görülmektedir 

mek amacıyla Orthofix external fiksatörlerle uzatma 
uyguladık. Radial artiküler açıdaki artma ve ulnar til t 
nedeniyle radius lateraline hemiepifizyal stapling yön­
temiyle epifizyodez yaptık. Ulna diafizinde subperios­
tal transvers osteotomi yaparak Orthofix eksternal fik­
satörlerle tespit ettik. On gün sonra günde 1 mm dist­
raksiyon yaparak sonuçta 1.6 cm uzama elde ettik. 9 
ay sonraki kontrolde radius eklem açısında 20° dü­
zelme saptadık (Resim 1, 2, 3, 4, 5, 6). 

Tartışma 

Multipl ekzostozun katılımsal karakteri ile ilgili bil­
dirilerin çoğu Stocks ve Barrington'a aittir (13,14). 
1124 hastanın istatistiki analizi vakaların %64'ünde 
kalıtımın rolünü göstermi ştir. Solomon'un yayınladığı 
56 hastanın 46'slnda herediter faktörler göze çarp­
maktaydı (13). Bizim 5 vakamızın üçü kardeşti ve 
bunların iki amcasın ı n kol ve bacaklarında göze çar­
pan çıkıntılar olduğu hastalar tarafından ifade edildi. 

HME'da çok say ı da ekzostoza rağmen bu ekzos­
tozların bitişik organ ve doku ı cı ra ciddi bir müdahalesi 
enderdir. Solomon yay ınladığı olgulardan birinde pel­
visteki gen iş ekzostozun, üriner obstrüksiyon la renal 
yetmez lik ve ölüme yol açtığ ı nı , diğer bir pelvik ek­
zostozun uterusun malpozisyonuna neden olduğunu 
bild i rmiş ti r (13). 

Periferik bir sinire bask ı yapan , tendon hareketini 
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Resim 3: Aynı hastanın önkol deformiteleri 

Resim 4: Ulna kı sal ığ ı olan 11 yaşındaki hastamız ı n preoperatif 
grafisi 

engelleyen ekzostozu n çı ka r ıl mas ı gerekir. Kısa sü­
rede büyümüş ekzostozlarda da malign değ i şim i gö­
zard ı etmemek gereki r. Oahlin (1957) çeş i t l i tiplerdeki 
272 osteokondrom temel inde yaptığı bir çal ışmada , 

multipl ekzostozlu hastalarda kondrosarkom insiden­
si ni %10'dan faz la buldu (4. 13) . Jaffe, mul tipl ekzos­
tozda maling değişim insidensinin %25 olduğuna ina­
nır (8). Bu rakamlar bu konuda deneyimli kl inisyenle­
rin beli rttiği oranlara göre biraz fazlad ı r . Biz vakaları ­

mı z d a malign deği ş im gözlemedik. Çı kartt ı ğımız ek­
zostozları n hepsi de benign (iyi huylu) karakterdeydi . 

Multip l ekzostozdaki önkol deformiteleri elbi l eğin ­
de radial deviasyon kaybın a ve önkolun pronasyon 
supinasyon lıa reketle r i nde azalmaya neden olmakta­
d ır. Ulna oenell ikl e deform ite sonucu ya da distal fizin 
erken kapanması sonucu k ısa l makta; radius, ulnaya 
uyum sağlamak için eğilmekte fakat radiusla ulna 
aras ı ndaki orantısızlık artarak cubitus varus ya da ra­
diu s başı dislokasyonu meydana gelmektedir (10). 
Bilekte radi al e pi fızin ulnar t i ltı vardı r. Elbileğinin ulnar 

Resim 5: Hastam ı zı n postoperatif grafisi 

Resim 6: Hastamız ın postopercı: i f son kontrol grafi si 

deviasyonu ve karpal kemiklerin ulnaya translokasyo­
nuyla birlikte bu kompleks deformiteler elbi leğ i ve dir­
sekte fonks iyon azalma sı yanında ciddi estetik kusu ­
ra yolaçmakta, hastalara öneml i derecede rahatsızlık 
vermektedir (5, 9). Geçmişte önerilen tedavi ekzos­
t oz l arın eksizyonu, distal radi al epifiz in stapling i ve 
disloke radius başı n ı n rezeksiyonu idi (6, 9). Bu cer­
rahi i ş leml er hastay ı belirgin sekel deformiteyle baş­

başa bırakma ktaydı. Son y ıl l a rda yaygın l aşan ekster­
nal fiksatörle uzatma ameli ya tı önkol deformitelerinde 
de uygulama a l a n ına gi rmiş ve bah setti ğ imiz bu has­
talarda ulnar uzatmayla kozmetik ve fonksiyone l de­
formitelere çözüm aranmaya çalışı lm ıştır. 

Ulnar uzatma ameliyatı , eksternal fiksatörle dist­
raksiyon sağlayarak ya da ulnada basamak şek li nde 

osteotomi yap ı p araya iliak kemik grefti koyarak plak 
ile osteosentez yöntemiyle yap ıl abi lmektedi r . Biz has­
tam ı zda Orthofix eksternal fiksatörle distraksiyon ya ­
parak greft kullanmaya gerek olmak sızın · 1.6 cm uza­
ma sağladık. Radial eklem açısı 20 düze ld i. Önkol-



daki kozmetik iyi görünüm yan ında elbileği pronas­
yon-supinasyon hareketlerinde de 25° artış elde ettik. 

Ulnar uzatma ameliyatının dezavantajları , ergen­
lik öncesi hastalarda deformitenin tekrarlayabilmesi 
ve tekrar uzatma ameliyatına ihtiyaç duyulabilmesidir. 
Del Monte ve arkadaşları , yaptıkları ulnar hipoplazi 
çalışmasında , uzatma ameliyatı 7 yaşından önce ya­
pılmışsa ulnar kısalığ ı n ortalama y ı lda 0.27 cm arttı ­
ğını bildirdi ler (5). Bizim hastamızda 9 ay gibi bir er­
ken takip süresi içinde ulnar kısalıkta tekrarlama gör­
medik, bu sonuçta hastanın 11 yaşında olması rol oy­
namı ş olabilir. 

Rad ial eklem acısı 30 0 'den fazla ise orta derece 
ağırlıkta bir sakatlık" olarak değerlendirilmekte ve ge­
nellikle karpal kemikleri n proksimal dizisi ulnar tarafa 
kaymaktad ır (6). Bizim hastamızda radial eklem açısı 
45° idi. Böyle bir hastada radial hemiepifiziel stapling 
ile epifizyodezin amacı distal radial ekı em yüzünün 
oryantasyonunu düzelterek ön kol uzun aksına dik 
hale getirmek ve karpal kemiklerin ulnar desteğini art­
tırmaktır. Eğer bunlar başarılırsa önkol kuvvetinde ve 
fonksiyonlarında artış sağ lanabil i r. 

Sonuç 

Sonuç olarak HME'lu hastalarda rahats ı zlık ve 
ağrı veren , malign değişimi akla getiren ekzostozların 
çıkar ıl mas ı yan ı nda , ön kol deformiteleri de gözönün­
de bu l unduru l malı ve bu hasta l arın önkol deformitele­
rinin tedavisinde kozmetik olduğu kadar fonksiyonel 
i yi leşme de sağlayan cerrah i girişimler planlanmaııdır. 
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