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Melorheostosis
(Olgu sunumu)

Orhan Biiyiikbebeci(!), Akif Giile¢?, S. Kamil Barlas'?

Melorheostosis nadir goriilen ve etiyolojisi tam bilinmeven bir hastaliknr. Hastalik konjenital olup ke-
miklerin yanisira mezodermal kaynakli diger dokulart du tutmaktadir. Kemiklerdeki agri ve deformiteler
bellibasl semptomlardir spesifik tedavisi yvoktur. Tedavi vaklagimi semptomatiktir. Bu vaka takdiminde tek
tarafli ve tiim alt ekstremiteyi turan bir melorheostosis vakast sunduk. Ayni zamanda osteopathia striata ve
osteopoikilosis ile melorheostosis'in aywict tunisini tarif ettik.

Anahtar kelimeler: Melorheostosis, miks sklerozan kemik distrofisi

Melorheostosis (a case report)

Melorheostosis is a rare disease that etiology is not known. The disorder is congenital, affecting not
only bone, but also other tissues of mesodermal origin. Pain and angular deformities are the main
symptoms. There is no specific treatment. Management is symptomatic. We presented a one patient of melor-
heostosis that is unilateral and whole lower extremity is affected. We also described the differential diag-
nosis of melorheostosis with osteopathia striata und osteopoikilosis.

Keywords: Melorheostosis, mived sclerosing bone dystrophy

Melorheostosis hem uzun hem de kisa kemikleri
tutan, konjenital, nadir goriilen, sklerozan bir kemik
displazisidir. Ilk kez 1922' de Léri ve Joanny tara-
findan tarif edilmis olup "kenarindan akmig mum eri-
yigi" ne benzetilmistir (11). Diger isimleri Leri tipi
osteoporoz, osteosis eburnisans monomelica ve akan
hiperostozis' dir (21). Etiolojisi ve patogenezi tam
bilinmemektedir (4, 6). Embriyogenezis sirasinda bir
bozukluk, Herpes Zoster'e benzer infeksiy6z bir et-
ken, vaskiiler yap1 ve bag dokusunun dejeneratif bo-
zuklugundan soz edilmektedir (4, 15, 19). Bu hasta-
lia genig bir yas araliginda (3-59) rastlanmakta, da-
ha ¢ok erken ¢ocukluk déneminden sonra belirgin
hale gelip %40-50'si 20 yasinda ortaya ¢ikar (11,
16). Daima asimetrik bir tutulum gosterip viicuttaki
her kemigi tutabilir. Fakat uzun kemiklerde, kafatasi,
vertebra ve kostalara oranla daha sik rastlanir. Tiim
melorheostosis olgularinda erkek ve kadin oram esit
olarak bildirilmektedir. Herediter bulgu gosterileme-
mistir (8, 16, 17).

Hastalik asemptomatik olabilir. En sik sikayet
ekstremite agrisi olup hastalar bazen hafif, bazen
keskin ve delici agrilardan yakinirlar. Agnlar nadiren
stirekli veya siddetli olup egsersizle ortaya ¢ikabilir.
Hareket kisitliligi, sinir kokleri dagilimi boyunca

dermatom ve myotomlara uyan bélgelerde cilt alu
fibrozisi ve eklem kontraktiirleri, ekstremite uzunlu-
gunda esitsizlik, ekstremitede cap artis1 belli bagh
diger klinik bulgulardir. Gergin, kalin ve eritema-
t6z bir cilt vardir. Melorheostoziste laboratuar bul-
gularn normaldir (14, 19, 24).

En sik radyografik olarak ve tesadiifi teshis edi-
lir. Karakteristik radyografik bulgulari vardir. Bunlar
¢ogu kez tek ekstremiteyle sinurli olup alt ekstremite-
de iist ekstremiteye oranla daha sik goriiliir. Bir ke-
mik veya pesisira birbirini takip eden kemik dizisin-
de "gevresel hiperostoz" bulgusu belirgindir. Sklero-
tik kemik hattr bazen alt ve iist ekstremitedeki tubu-
ler kemiklerin bir tarafini izler. Metakarp, metatars
ve falankslarin yanisira karpal ve tarsal kemikleri de
tutabilir. Meduller boglugu kismen veya tamamen
dolduran "endosteal hiperostoz" goriilebilir. Patolo-
jik ve saglam kemik net bir gekilde birbirinden ayn-
Iir. En sik goriilen tipik radyolojik goriiniim ise bir
mumdan asagiya akmig "mum eriyigi manzarast" dir
(Melting wax goriiniimii) (17, 19).

Sintigrafide; artmig radyoizotop kemik alanlar
mevcuttur, Oysa siklikla karistigr hastaliklar olan
osteopathia striata ve osteopoikilosiste artmig radyoi-

Melorheostosis Osteopoikili Osteopathia striata
Heredite @ 00 e Otozomal dominant Otozomal dominant
Goriilme sikhif Milyonda bir On milyonda bir On milyonda bir
Lokalizasyon Unilateral-asimetrik Yaygin tutulum Bilateral-simetrik
Radyografi Kortikal kalinlagma ve Kiigiik, yuvarlak Kemik aksina parelel
"melting wax" goriiniimi sklerotik alanlar sklerotik alanlar
Sintigrafi Aktivite artigi var Aktivite artisa yok Aktivite artigi yok
Tablo 1:  Melorheostosis' in benzer klinik ve radyolojik bulgular tagiyan osteopoikili ve osteopathia striata ile olan ayirici tansi
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Sekil 1. Sag melorheostotik femur ve tibia. (Melting wax gériiniimii ). Sol' da normal grafi

Sekil 2. Ayagin medial tarafimi tutan melorheostosis
(1. Distal ve proksimal falanks, 1. Metatars ),

zotop aktivitesi gosterilememistir (5, 13, 22 ).

_ Patolojik tanida; kalinlagmis ve geniglemis ke-
mik trabekiilleri, normal gériiniimde Havers sistemi,
medulla igersinde fibrz doku goriiliir. Osteoblastik
veya osteoklastik aktivite genellikle yoktur. Medullar
kavite daralmistir (4, 24 ).

_ Melorheogtosi;;lineer skleroderma, osteopoikilo-
sis, osteopqghla striata, nérofibromatozis, tuber skle-
roz, hemanjiom ile birlikte bulunabilir (14,16, 17).

Melorheostosis, osteopoikili ve osteopathia stria-
ta'ya ait klinik ve radyolojik bulgularin tiimiinii kap-
sayan ve melorheostosis'in bu tipinin regresyona ug-
radig1 "miks tip sklerozan kemik distrofisi” olarak

Sekil 3. Sag kruriste radyoaktivite artit

kabul edilen vakalar bildirilmektedir (13, 23). Me-
lorheostosis'in benzer klinik ve radyolojik bulgular
tasiyan osteopoikili ve osteopathia striata ile olan
ayirici tanisi Tablo 1'de goriilmektedir (19).

Melorheostosis ayrica yumugak doku ve eklem
kontraktiirleri nedeniyle artrogripozis ile, kalin ve
eritematoz cilt nedeniyle sklerodermayla, ekstremite-
lerdeki agri nedeniyle akut romatizmal atesle karnga-
bilir (19).

Melorheostozisin tedavisi sadece semptomatik
vakalarda yapilir. Tedavi plani, daha ¢ok agrinin or-
tadan kaldirilmas: ve kontraktiirel deformitelerin dii-
zeltilmesine yoneliktir. Fikse kontraktiirler tendon
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uzatma isleminden ziyade genis kapsiilotomi ve te-
notomi uygulayarak radikal gevsetme yontemiyle
diizeltilir. Egitsizliklerde kisaltma, uzatma ve epifiz-
yodez gibi yontemler uygulanmaktadir. Ancak bu te-
davi yontemleri ¢ok sayida problem ve komplikas-
yonlara yol acabildigi gibi yiiksek niiks oranlanyla
beraberdir (1, 12, 21, 24). Bu yiizden prognozun be-
lirsiz oldugu ve cerrahinin riskli olabilecegi baglan-
gigta anne ve babaya anlatilmalidir.

Vaka takdimi

M.V. Erkek, 25y, 5 yil once sag dizde zaman za-
man olan agn sikayetleri ile polikliniginimize miira-
cat etti. Agnlarinin 4 ay 6nce bagladigim ifade etti.
Travma hikayesi yoktu. Ayni taraf kruris 6n yiiz bo-
yunca hafif siglik ve sertlik vardi. Hastanin cildi par-
lak, sert ve kuru idi. Sag alt ekstremitede digerine
gore 1, 5 cm'lik kisalik vards, ¢ap fark: yoktu. Hasta-
nin diger ekstremiteleri ile ilgili sikayetleri yoktu.
Diger tiim eklem muayeneleri normaldi. Laboratuar
bulgular normaldi.

Sag diz grafisinde femur ve tibia' ya uzanan
sklerotik alanlar tesbit edildi. Daha sonra tiim viicu-
dun seri iskelet radyografileri alindi. Bu grafilerde
sag kalga eklemi cevresi kemik yapilarda (pelvis,
asetabulum, femur bag1 ve boynu) sag femur, sag diz,
sag tibiada yaygin sklerotik kemik alanlan tesbit
edildi. Aym zamanda femur ve tibiada patognomo-
nik bir bulgu olan "melting wax goriiniimii" tipikti
(Sekil 1). Sag ayak medialindeki kemik sirasinda (
1.metatars, 1. proksimal ve distal falanks) benzer
sklerotik alanlar goriildii (Sekil 2). Sintigrafik tara-
mada ( Tc 99 ) sag tarafta diger tarafa gore radyoak-
tivite artigi tesbit edildi (Sekil 3). Melorheostosis ta-
nist konan hastaya zaman zaman ortaya gikan agrila-
1 nedeniyle basit analjezik ve bifosfanat grubu ilag-
lar verildi. Agn sikayetleri biiyiik oranda azaldi.
Hasta 5 yil takip edildi. Sadece lezyon olan taraf kal-
¢ada hafif bir fleksiyon kisithlig: gelisti. Kisalik mik-
tan yliriimeyi etkilemiyordu. Radyografik bulgularda
ise bir artig veya gerileme tesbit edilemedi.

Sklerozan bir kemik displazisi olarak bilinen me-
lorheostosis selim bir hastalik olarak kabul edilmek-
te malign degisikliklerden so6z edilmemektedir (11,
16, 19, 24). Ancak Bostman ve ark. melorheostotik
bir femurda gelisen osteosarkom tesbit ettiler (3).
Warzok, 18 yasinda exitus olan bir melorheostosis
vakasinda otopsi sonucu falx cerebri' de meningioma
tesbit etti (20). Bizim vakamizda 5 yillik takip so-
nunda malignensi bulgusuna rastlanmadi.

Melorheostosis bazen tubuler bir kemik sira-
sin1 tutmaktadir. Komsu kemik yapilar ise normaldir
(17, 19). Vakamizda sag ayak medial kemik sirasi (
1. metatars, 1. distal ve proksimal falankslar) tutul-
mustu. Yine vakamizda sag tibia'da kortikal kisim-
dan medullaya dogru uzanan "akmi§ mum eriyigi
manzaras1” (melting wax)na benzer bir goriintii mev-
cuttu.

Melorheostosiste direk radyografilerdeki karak-
teristik goriintiilerin yanisira sintigrafide ilgili ekstre-
mitedeki radyoaktif madde tutulumundaki artma

onemlidir. Bu iki radyolojik 6zellik melorheostosis'
in diger sklerozan kemik displazilerinden aynlmasin-
da kolaylik saglar (13). Vakamizda radyografik go-
riiniimler tipik olup sintigrafide de radyoaktivite arti-
$1 mevcuttu.

Ayirict tanida, sklerodermanin cilt bulgularim
andiran ciltte sertlik, parlaklik ve kuruluk mevcuttu.
Ancak sklerodermanin diger klinik bulgular1 yoktu.

Melorheostosis'te kemik iyilesmesi normal ke-
mikten farkl degildir (10, 20). Skleroze kemigin iyi-
lesme potansiyelinde problemlere rastlanmamuigtir.
Kisalik nedeniyle uygulanan uzatma girigimlerinde
yiiksek iyilesme orami gosterilmistir (1, 12). Mars-
hall, kallotasis yontemiyle 4cm'lik uzatma gergekles-
tirmig ve herhangi bir komplikasyona ve probleme
rastlamamigtir (12). Young ise, distal iskemi gibi
olasi bir probleme karsi kisa ekstremitenin uzatiimasi
yerine uzun ekstremitenin kisaltilmasinin daha giive-
nilir bir metod oldugunu ve uygun vakalarda epifiz-
yodezin planlanabilecegini ifade etmistir. Yine yu-
musak doku gevsetmesi ve osteotomi gibi islemler-
den sonra niiks vakalarla karsilasmis ve bunu onle-
mek icin cerrahi islemlerden sonra ozellikle biiylime
sirasinda breys kullanilmasini, miimkiin oldugunca
cerrahi iglemin biiyiime tamamlandiktan sonra yapil-
masin tavsiye etmektedir (24). Atar ve ark. uzunluk
farklihg ile birlikte dizde fleksiyon kontraktiirii olan
bir vakay: Ilizarov uzatma yontemiyle diizeltmeyi
basarmislar ve herhangi bir komplikasyonla karsilas-
mamiglardir (1). Vakamizdaki 1,5 cm'lik bir kisalik
yiiriimeyi bozmamaktaydi.

Ozellikle adult donemde melorheostosis'in en sik
klinik belirtisi olan agn Nifedipine ile belirgin olarak
azalmaktadir (18). Bifosfonat bilegiklerinin de agny:
ortadan kaldirdig: bildirilmektedir (2, 9). Hess, ciddi
agn durumlaninda sempatektomi uygulamigtir (7).
Cocukluk déneminde ise agrni hemen hemen hi¢ go-
rillmemektedir. Agninin ge¢ donemde ortaya ¢ikmasi
muhtemelen hastaligin ilerleyici vasifta olmasindan
kaynaklanmaktadir (24).
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