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Melorheostosis 
(Olgu sunumu) 

Orhan Büyükbebeci(l), Akif Güleç(2), S. Kamil Barlas(3) 

Melorheostosis nadir görüleıı ve etiyol"ji.ıi tam biliıııııcyen bir hastalzkıır . Hastalzk konjenital o/up ke ­
mik/erin yamsıra mezodermal kaynakiz di.~cr dokulan da Ilıtmaktadır. Kemiklerdeki ağrı ve deformite/er 
bellibaşlz semptomlardır spesifik tedavisi -,""k tıır. Tedal'i -,"aklaşımı semptomatiktir. Bu vaka takdiminde tek 
taraflı ve tüm alt ekstremiteyi tıııan bir m('/"rheostosis mkası sunduk. Aym :amanda osteopathia striata ve 
osteopoikilosis ile melorheostosis 'in ayiriCi ıwıısını tarif' ellik . 

Anahtar kelimeler: Melorheostosis , ıııiks sklerozan keıııik distrofisi 

Melorheostosis (a case report) 

M elorheostosis is a rare disease that etiology is not known . The disorder is eongenital, affeeting not 
only bone, but also other tissues of mesodermal origin. Pain and angular deformities are the main 
symptoms. There is no speeifie treatment. Management is symptomatie. We presented a one patient ofmelor­
heostosis that is unilateral and who le lower f.r/remit" is affeeted. We also deseribed the differential diag­
nosis of melorheostosis with osteopathia strima aııd "sıc{ll'oikilosis. 

Keywords: Melorheostosis, mixed sclerosiııg boııe dy.ıımphy 

Melorheostosis hem uzun hem de kısa kemikleri 
tutan, konjenital, nadir görülen, sklerozan bir kemik 
displazisidir. Ilk kez 1922' de Leri ve Joanny tara­
fından tarif edilmiş olup "kenarından akmış mum eri­
yiği" ne benzetilmi ştir (ll). Diğer isimleri Leri tipi 
osteoporoz, osteosis ebumisans monomelica ve akan 
hiperostozis' dir (21). Etiolojisi ve patogenezi tam 
bilinmemektedir (4,6). Embriyogenezis sıras ında bir 
bozukluk, Herpes Zoster'e benzer infeksiyöz bir et­
ken, vasküler yapı ve bağ dokusunun dejeneratif bo­
zukluğundan söz edilmektedir (4, 15, 19). Bu hasta­
lığa geniş bir yaş aralığında (3-59) rastlanmakta, da­
ha çok erken çocukluk döneminden sonra belirgin 
hale gelip %40-50's i 20 yaşında ortaya ç ıkar (ll, 
16). Daima asimetrik bir tutulum gösterip vücuttaki 
her kemiği tutabilir. Fakat uzun kemiklerde, kafatası, 
vertebra ve kostalara oranla daha sık rastlanır: Tüm 
melorheostosis olgulannda erkek ve kadın oranı eşit 
olarak bildirilmektedir. Herediter bulgu gösterileme­
miştir (8, 16, 17). 

Hastalık asemptomatik olabilir. En sık şikayet 
ekstremite ağrısı olup hastalar bazen hafif, bazen 
keskin ve delici ağnlardan yakınırlar. Ağnlar nadiren 
sürekli veya şiddetli olup egsersizle ortaya çıkabilir. 
Hareket kısıtlılığı, sinir kökleri dağılımı boyunca 
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dermatom ve myotomlara uyan bölgelerde cilt altı 
fibruzisi ve eklem kontraktürleri , ekstremite uzunlu­
ğunda eşitsizlik, eks tremitede çap artışı belli başlı 
diğer klinik bulgul ardır. Gergin, kalın ve eritema­
töz bir cilt vardır. Melorheostoziste laboratuar bul­
guları nonnaldir (14,19,24). 

En sık radyografik olarak ve tesadüfi teşhis edi­
lir. Karakteristik radyografik bulguları vardır. Bunlar 
çoğu kez tek ekstremiteyle sınırlı olup alt ekstremite­
de üst ekstremiteye oranla daha sık görülür. Bir ke­
mik veya peşisıra birbirini takip eden kemik dizisin­
de "çevresel hiperostoz" bulgusu belirgindir. SkIero­
tik kemik hattı bazen alt ve üst ekstremitedeki tubu­
ler kemiklerin bir tarafını izler. Metakarp, metatars 
ve falanksIann yanı s ıra karpal ve tarsal kemikleri de 
tutabilir. Meduller boşluğu kı smen veya tamamen 
dolduran "endosteal hiperastoz" görülebilir. Patolo­
jik ve sağlam kemik net bir şekilde birbirinden ayrı­
lır. En sık görülen tipik radyolojik görünüm ise bir 
mumdan aşağıya akmış "mum eriyiği manzarası" dır 
(Melting wax görünümü) (I 7, 19). 

Sintigrafide; artmış radyoizotop kemik alanları 
mevcuttur. Oysa s ıklıkla karıştığı hastalıklar olan 
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Tablo i: Melorheostosis' in benzer klinik ve radyolojik bulgular taşıyan osteopoikili ve osteopathia striata ile olan ayencı tanısı 
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Şekil I. Sağ melorheostotik femur ve tibia.' (Me.1ting wax görünümü l. Sol' da normal grafı 

Şekil 2. Ayağın medial tarafını tutan melorheostosis 
(1. Distal ve proksimal falanks,ı' Metatars l. 

zotop aktivitesi gösterilernemiştir (5, 13,22). 

Patolojik tanıda; kalınlaşmış ve genişlemiş ke­
mik trabekülleri, normal görünürnde Havers sistemi, 
medulla içersinde fibröz doku görülür. Osteoblastik 
veya osteoklastik aktivite genellikle yoktur. Medullar 
kavite daralmıştır (4, 24 ). 

Melorheostosis;lineer skleroderma, osteopoikilo­
sis, osteopathia striata, nörofibromatozis, tuber skle­
roz, hemanjiom ile birlikte bulunabilir (14,16, 17). 

Melorheostosis, osteopoikili ve osteopathia stria­
ta'ya ait klinik ve radyolojik bulguların tümünü kap­
sayan ve melorheostosis'in bu tipinin regresyona uğ­
radığı "miks tip sklerozan kemik distrofisi" olarak 

Şekil 3. Sağ kruriste radyoaktivite artışı 

kabul edilen vakalar bildirilmektedir (13,23). Me­
lorheostosis'in benzer klinik ve radyolojik bulgular 
taşıyan osteopoikili ve osteopathia striata ile olan 
ayıncı tanısı Tablo l'de görülmektedır (19). 

Melorheostosis ayrıca yumuşak doku ve eklem 
kontraktürleri nedeniyle artrogripozis ile, kalın ve 
eritematöz cilt nedeniyle sklerodermayla, ekstremıte­
lerdeki ağrı nedeniyle akut romatizmal ateşle karışa­
bilir (19). 

Melorheostozisin tedavisi sadece semptomatik 
vakalarda yapılır. Tedavi planı, daha çok ağrının Gr­
tadan kaldırılması ve kGntraktürel defonnıtelenn du­
zeltilmesine yöneliktir. Fikse kontraktürler tendon 
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uzatma işleminden ziyade geniş kapsülotomi ve te­
notomi uygulayarak radikal gevşetme yöntemiyle 
düzeltilir. Eşitsizliklerde kısaltma, uzatma ve epifiz­
yodez gibi yöntemler uygulanmaktadır. Ancak bu te­
davi yöntemleri çok sayıda problem ve komplikas­
yonlara yol açabildiği gibi yüksek nüks oranlanyla 
beraberdir (1,12,21,24). Bu yüzden prognozun be­
lirsiz olduğu ve cerrahinin riskli olabileceği başlan­
gıçta anne ve babaya anlatılmalıdır. 

Vaka takdimi 

M.V. Erkek, 25y, 5 yıl önce sağ dizde zarnan za­
man olan ağrı şikayetleri ile polikliniğinimize müra­
cat etti . Ağrılarının 4 ay önce başladığını ifade etti . 
Travma hikayesi yoktu. Aynı taraf huris ön yüz bo­
yunca hafif şişlik ve sertlik vardı. Hastanın cildi par­
lak, sert ve kuru idi. Sağ alt ekstremitede diğerine 
göre I, 5 cm'lik kısalık vardı, çap farkı yoktu. Hasta­
nın diğer ekstremiteleri ile ilgili şikayetleri yoktu. 
Diğer tüm eklem muayeneleri normaldi. Laboratuar 
bulgular normaldi. 

Sağ diz grafisinde femur ve tibia' ya uzanan 
sklerotik alanlar tesbit edildi. Daha sonra tüm vücu­
dun seri iskelet radyografileri alındı. Bu grafilerde 
sağ kalça eklerni çevresi kemik yapılarda (pelvis, 
asetabulum, femur başı ve boynu) sağ femur, sağ diz, 
sağ tibiada yaygın skıerotik kemik alanları tesbit 
edildi. Aynı zamanda femur ve tibiada patognomo­
nik bir bulgu olan "melting wax görünümü" tipikti 
(ŞekilI). Sağ ayak medialindeki kemik sırasında ( 
1.metatars, 1. proksimal ve distal falanks) benzer 
skıerotik alanlar görüldü (Şekil 2). Sintigrafik tara­
mada ( Tc 99 ) sağ tarafta diğer tarafa göre radyoak­
tivite artışı tesbit edildi (Şekil 3). Melorheostosis ta­
nısı konan hastaya zarnan zaman ortaya çıkan ağrıla­
rı nedeniyle basit analjezik ve bifosfanat grubu ilaç­
lar verildi. Ağrı şikayetleri büyük oranda azaldı. 
Hasta 5 yıl takip edildi. Sadece lezyon olan taraf kal­
çada hafif bir fleksiyon kısıtlılığı gelişti. Kısalık mik­
tan yürümeyi eıkilemiyordu. Radyografik bulgularda 
ise bir artış veya gerileme tesbit edilemedi. 

Sklerozan bir kemik displazisi olarak bilinen me­
lorheostosis selim bir hastalık olarak kabul edilmek­
te malign değişikliklerden söz edilmemektedir (ll, 
16, 19, 24). Ancak Bostman ve ark. melorheostotik 
bir femurda gelişen osteosarkom tesbit ettiler (3). 
Warzok, 18 yaşında exitus olan bir melorheostosis 
vakasında otopsi sonucu falx cerebri' de meningioma 
tesbit etti (20). Bizim vakarnızda 5 yıllık takip so­
nunda malignensi bulgusuna rastlanmadı. 

Melorheostosis bazen tubuler bir kemik sıra­
sını tutmaktadır. Komşu kemik yapılar ise normaldir 
(17, 19). Vakamızda sağ ayak rnedial kemik sırası ( 
1. metatars, ı. distal ve proksimal falanksiar) tutul­
muştu . Yine vakamızda sağ tibia'da kortikal kısım­
dan medullaya doğru uzanan "akrnıŞ mum eriyiği 
manzarası" (melting wax)na benzer bir görüntü mev­
cuttu. 

Melorheostosiste direk radyografilerdeki karak­
teristik görüntülerin yanısıra sintigrafide ilgili ekstre­
mitedeki radyoaktif madde tutulumundaki artma 

önemlidir. Bu iki radyolojik özellik melorheostosis' 
in diğer sklerozan kemik displazilerinden ayrılmasın­
da kolaylık sağlar (13). Vakarnızda radyografik gö­
rünümler tipik olup sintigrafide de radyoaktivite artı ­
Şı mevcuttu. 

Ayırıcı tanıda, sklerodermanın cilt bulgularını 
andıran ciltte sertlik, parlaklık ve kuruluk mevcuttu. 
Ancak sklerodermanın diğer klinik bulguları yoktu. 

Melorheostosis'te kemik iyileşmesi normal ke­
mikten farklı değildir (i O, 20). Skleroze kemiğin iyi­
leşme potansiyelinde problemlere rastlanmamıştır. 
Kısalık nedeniyle uygulanan uzatma girişimlerinde 
yüksek iyileşme oranı gösterilmiştir (1, 12). Mars­
hall, kallotasis yöntemiyle 4cm'Iik uzatma gerçekleş­
tirmiş ve herhangi bir komplikasyona ve probleme 
rastlamamıştır (12). Young ise, distal iskemi gibi 
olası bir probleme karşı kısa ekstremitenin uzatılması 
yerine uzun ekstremitenin kısaltılmasının daha güve­
nilir bir metod olduğunu ve uygun vakalarda epifiz­
yodezin planlanabileceğini ifade etmiştir. Yine yu­
muşak doku gevşetmesi ve osteotomi gibi işlemler­
den sonra nüks vakalarla karşılaşmış ve bunu önle­
mek için cerrahi işlemlerden sonra özellikle büyüme 
sırasında breys kullanılmasını, mümkün olduğunca 
cerrahi işlemin büyüme tamamlandıktan sonra yapıl­
masını tavsiye etmektedir (24). Atar ve ark. uzunluk 
farklılığı ile. birlikte dizde fleksiyon kontraktürü olan 
bir vakayı Ilizarov uzatma yöntemiyle düzeltmeyi 
başarmışlar ve herhangi bir komplikasyonla karşılaş ­
mamışlardır (1). Vakarnızdaki 1,5 cm'lik bir kısalık 
yürümeyi bozmamaktaydı. 

Özellikle adult dönemde melorheostosis'in en sık 
klinik belirtisi olan ağrı Nifedipine ile belirgin olarak 
azalmaktadır (18). Bifosfonat bileşiklerinin de ağnyı 
ortadan kaldırdığı bildirilmektedir (2, 9). Hess, ciddi 
ağrı durumlarında sempatektomi uygulamıştır (7) . 
Çocukluk döneminde ise ağrı hemen hemen hiç gö­
rülmemektedir. Ağrının geç dönemde ortaya çıkması 
muhtemelen hastalığın ilerleyici vasıfta olmasından 
kaynaklanmaktadır (24). 
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