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Macrodystrophia lipomatosa is a rare form of congenital

localized gigantism. A forty-year-old male patient presented

with complaints of swelling and deformity in the right toe

and difficulty in wearing shoes. Conventional radiographic

examination, ultrasonography, and computed tomography

showed dorsal and medial deviations in the right toe, hyper-

trophy and degeneration in bone structure, increased density

in the medullary bone, and a lipomatous mass with infiltra-

tion to the adjacent soft tissue muscles. Partial removal of the

lipomatous tissues was performed. Microscopic examination

of the specimen revealed fat deposits, ligamentous, and neur-

al tissue elements in normal structure. The patient had no

complaints and there was no change in the size of the lesion

within a two-year follow-up period.

Key words: Adipose tissue/pathology/radiography/surgery; foot/

pathology; gigantism/congenital/diagnosis; lipomatosis/congeni-

t a l /diagnosis; toes/pathology; tomography, x-ray computed.

Makrodistrofi lipomatoza, do¤ufltan s›n›rl› jigantizmin

nadir bir türüdür. Sa¤ ayak baflparma¤›nda flifllik, flekil bo-

zuklu¤u ve ayakkab› giymede zorluk flikayeti olan 40 ya-

fl›ndaki erkek hastada, konvansiyonel röntgen, ultraso-

nografi ve bilgisayarl› tomografi incelemeleri yap›ld›.

Radyolojik incelemelerde ayak baflparma¤›nda dorsale ve

içe aç›lanma, kemik yap›da hipertrofi ve dejenerasyon,

medüller kemikte yo¤unluk art›fl›, çevre yumuflak doku-

daki kaslara infiltrasyon gösteren lipomatöz kitle izlendi.

Rekonstrüksiyon amac›yla lipomatöz dokular k›smi ola-

rak ç›kar›ld›. Örne¤in patolojik incelemesinde düzenli ya-

p›da ya¤, ba¤ ve nöral doku elemanlar› izlendi. Ameliyat

sonras› iki y›ll›k sürede hastan›n klinik flikayeti olmad› ve

lezyon alan›nda büyüme saptanmad›.
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Makrodistrofi lipomatoza (ML) s›n›rl› jigantiz-

min nadir bir türüdür. Genellikle do¤umda saptan›r.

El ya da ayak parmaklar›ndaki tüm mezenkimal do-

kularda ilerleyici büyüme, fibroadipoz dokuda oran-

t›s›z art›flla kendini gösterir.[1,2] Nadiren tüm ekstre-

miteyi tutabilir. Kal›tsal olmayan geliflimsel anoma-

li olarak kabul edilir.

Olgu sunumu

K›rk yafl›nda erkek hasta, sa¤ ayak baflparma-

¤›nda flifllik, flekil bozuklu¤u, ayakkab› giymede

zorluk flikayetleriyle ortopedi klini¤ine baflvurdu.

Öyküsünden, sa¤ ayak baflparma¤›ndaki fliflli¤in

do¤umdan beri oldu¤u ve gittikçe büyüdü¤ü ö¤re-

nildi (fiekil 1a). Soygeçmiflinde özellik saptanmad›.

Olgunun konvansiyonel röntgen, bilgisayarl› to-

mografi (BT) ve ultrasonografi incelemeleri yap›l-

d›. Konvansiyonel röntgende, sa¤ ayak baflparmak-

ta yumuflak doku fliflli¤i, proksimal ve distal inter-

falangeal eklem aral›klar›nda daralma, falankslarda

osteoartrite ba¤l› ekzostoz benzeri dejeneratif hi-

pertrofik de¤ifliklikler saptand› (fiekil 1b). Baflpar-

mak dorsale ve mediale aç›lanma göstermekteydi.

Ayr›ca, ayak bile¤i medialindeki sesamoid kemik-
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lerde hipertrofi izlendi. Bilgsayarl› tomografi ince-

lemesinde, sa¤ ayak baflparmakta ya¤ dansitesinde,

heterojen yap›da, lipomatöz yumuflak doku kitlesi

görüldü. Ya¤l› dokunun kas yap›lar›na infiltrasyon

gösterdi¤i saptand› (fiekil 1c). Proksimal ve distal

interfalangeal eklemi oluflturan kemiklerde dejene-

ratif hipertrofik de¤ifliklikler izlendi. Proksimal ve

distal falankslarda trabeküler yap›lar izlenmekle

birlikte, medüller kemikte yo¤unluk art›fl›na ba¤l›

olarak, korteks ve medulla ayr›m› yer yer tam ola-

rak yap›lamamaktayd›. Ultrasonografide, ekojen li-

pomatöz karakterde yumuflak doku fliflli¤i saptand›.

Olguya makrodistrofi lipomatoza tan›s› konduktan

sonra rekonstrüksiyon amac›yla lipomatöz dokular

k›smi olarak ç›kar›ld›. Örne¤in patolojik inceleme-

sinde düzenli yap›da ya¤, ba¤ ve nöral doku ele-

manlar› izlendi. Ameliyat sonras› iki y›ll›k sürede

hastan›n klinik flikayeti olmad› ve lezyon alan›nda

büyüme saptanmad›.

Tart›flma

Makrodistrofi lipomatoza, k›smi akromegali,

makrozomi, elefantiyazis, megalodaktili, daktilome-

gali, makrodaktili ve s›n›rl› jigantizm olarak da ad-

land›r›lan geliflimsel bir anomalidir. ‹lk olarak, 1925

y›l›nda Feriz taraf›ndan alt ekstremitenin s›n›rl› ji-

gantizmi olarak tan›mlanm›fl; 1960’da Golding, ayn›

adland›rman›n üst ekstremite tutulumu için de kulla-

n›labilece¤ini ileri sürmüfltür.[1] Hastal›¤›n dura¤an

ve ilerleyici tipleri vard›r.[1,3]

Hastal›¤›n kesin nedeni bilinmemekle birlikte, li-

pomatöz dejenerasyon, fetal dolafl›m bozuklu¤u, int-

rauterin dönemde ekstremite tomurcu¤unda hasar-

lanma gibi birçok hipotez ileri sürülmüfltür.[4]

Deformite do¤umdan hemen sonra görülür. Bir

ya da daha fazla parma¤› etkileyebilir. Hatta tüm

ekstremiteyi tutabilir. En s›k tutulum alt ve üst

ekstremitelerin ikinci ve üçüncü parmaklar›nda gö-

rülür; beflinci parmak tutulumu çok nadirdir. ‹ki ta-

rafl› tutuluma çok az rastlan›r.[ 5 ] Falankslar›n ve

metatarslar›n epifizyel ossifikasyon merkezlerinin

erken kapanmas›, sindaktili, polidaktili, klinodakti-

li, brakidaktili ve semfalanjizm hastal›¤a efllik ede-

b i l i r.[ 2 ] Alt ekstremite tutulumu üst ekstremiteye

oranla daha fazlad›r.[ 6 , 7 ] Hastal›¤›n görülmesi aç›s›n-

dan cinsiyetler aras›nda bir fark yoktur. Büyüme

h›z› hastadan hastaya, hatta parmaktan parma¤a

farkl›l›k gösterebilir. Etkilenen falankslar genellik-

le hem genifllik hem de uzunluk olarak büyür; ba-

zen genifllikte art›fl olmaks›z›n uzama olabilir. Etki-

lenen kemikte küçük osteokondrom ve osteofitleri

taklit eden çok say›da kemik ç›k›nt›lar› bulunur.[ 8 ]

Osteoartrite ba¤l› olarak eklem aral›¤›nda daralma,

subkondral kist ve büyük osteofitler geliflebilir.[ 3 ]

fiekil 1. (a) Sa¤ ayak baflparma¤›nda yumuflak doku flifl-
li¤i, mediale ve dorsale aç›lanma; (b) Düz rad-
yogramda sa¤ ayak baflparma¤›nda yumuflak
doku fliflli¤i ve falankslarda sekonder osteoartrite
ba¤l› ekzositoz benzeri dejeneratif hipertrofik de-
¤ifliklikler; (c) bilgisayarl› tomografide, sa¤ ayak
baflparma¤›nda ya¤ dansitesinde, heterojen ya-
p›da, lipomatöz yumuflak doku kitlesi izleniyor.

( a )

( b )

( c )
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Parmaktaki anormal büyüme pubertede durur. Cer-

rahi giriflim genellikle kozmetik nedenlerle yap›l›r.

Fonksiyonda azalmaya neden olan dejeneratif ek-

lem hastal›¤› veya büyük osteofitlere ba¤l› olarak

nörovasküler yap›larda kompresyon oluflmas›yla

mekanik sorunlar da geliflebilir. Ameliyat için has-

tan›n ya da ebeveynlerinin uygun flekilde bilgilen-

dirilmesi gerekir.

En çarp›c› patolojik bulgu, fibröz dokudan oluflan

bir a¤ içerisinde çok miktarda ya¤ dokusunun görül-

mesidir. Kemik ili¤i, periost, kaslar, sinir k›l›f› ve

deri alt› dokusu da tutulabilir. Nöral geniflleme, ak-

sonlar›n say›s›nda art›fl olmaks›z›n sinir k›l›f›n›n fib-

roadipoz doku taraf›ndan infiltrasyonu sonucu mey-

dana gelir. Üst ekstremitede median sinirin, alt ekst-

remitede ise plantar sinirin tutulumu s›kt›r.[1] Median

sinir tutulumuna ba¤l› olarak geç dönemde karpal

tünel sendromu geliflebilir.[9]

Tipik radyografik görünüm, yumuflak doku ve

kemik yap›da afl›r› büyüme, ya¤ dokusuna ba¤l› rad-

yolüsen alanlar ve dejeneratif eklem hastal›¤› bulgu-

lar›d›r. Bilgisayarl› tomografide karakteristik görün-

tü, sinirin inerve etti¤i alandaki kemikte afl›r› büyü-

me ve kas lifleri aras›nda ya¤ proliferasyonudur.[4,6,8]

Yumuflak dokudaki afl›r› büyüme parmaklar›n distal

uçlar› ve volar yüzlerinde görülür. Bu durum tutulan

k›s›mda dorsal aç›lanmaya neden olur. Artm›fl yu-

muflak doku gölgeleri içindeki radyolüsen alanlar

ya¤l› dokuya ba¤l›d›r. Distal uçta daha belirgin olan

kemiklerdeki geniflleme mantar benzeri bir görünüm

oluflturur.[4] Çap›nda azalma nadirdir. Bu tür büyüme

bozukluklar› vasküler çalma fenomenlerinde de gö-

rülebilir. Bu durumda artm›fl kan ak›m› sonucu par-

makta büyüme olur.[1] Gupta ve ark.[7] falankslar›n

hem uzunlamas›na hem de enine büyümesine ra¤-

men, trabeküler yap›lar›n karakteristik olarak korun-

du¤unu vurgulam›fllard›r. Manyetik rezonans görün-

tülemede (MRG) etkilenen alanda kaslar›n ya¤l› in-

filtrasyonu yan› s›ra kemik hipertrofisi ile kortikal

kal›nlaflma kolayca gösterilebilir.[1] Lezyondaki ya¤

dokusu normal cilt alt› ya¤ dokusu ile ayn› yo¤un-

luktad›r. Ya¤l› doku içindeki fibröz çizgilenmeler

düflük sinyal yo¤unlu¤unda izlenir.

Hastal›¤›n ay›r›c› tan›s› nörofibromatozis tip-1

(pleksiform nörofibrom), fibrolipomatoz hamar-

tom (FLH), lenfanjiyomatozis, hemanjiyomatozis

ve Klippel-Tr e n a u n a y - Weber sendromu, Maff u c i

sendromu, Ollier hastal›¤› ve Proteus sendromu ile

y a p › l m a l › d › r.[ 1 0 ] Makrodistrofi lipomatozada, nöro-

fibromatozisde görülen ailesel s›kl›kta art›fl ya da

nörokutanöz tutulum yoktur. Nörofibromatozisde,

MRG’de sinire yak›n yerleflimli, T2-a¤›rl›kl› gö-

rüntülerde belirgin hiperintensite gösteren kitle iz-

l e n i r. Ayr›ca tutulum s›kl›kla iki tarafl›d›r ve distal

falanks tutulumu fliddetli de¤ildir. Klippel-Tr e n a-

u n a y - Weber sendromunda, kapiller hemanjiyom

ve variköz venler gibi belirgin cilt anormallikleri

g ö r ü l ü r. Klippel-Tr e n a u n a y - Weber sendromuna

benzemekle birlikte, Maffuci sendromunda yumu-

flak dokuda varisler izlenmez. Lenfanjiyomatozis-

de, genifl ve yayg›n flifllik ve gode b›rakan ödem

v a r d › r. Hemanjiyomatozisde, T2-a¤›rl›kl› incele-

mede kurtçuk fleklinde yüksek sinyal yo¤unluklu

alanlar izlenir. Her iki hastal›kta da kemik büyü-

mesi izlenmez. Ollier hastal›¤›nda kemikte en-

kondromlar görülür. Fibrolipomatoz hamartomda

sinir k›l›f› içinde ya¤ birikimi izlenmesine ra¤men,

M L’de ya¤ birikimi tutulan ekstremite k›sm›n›n ta-

mam›nda görülür. Her iki lezyonda da periferik si-

nirdeki histopatolojik de¤ifliklikler ay›rt edici de-

¤ i l d i r. Fibrolipomatoz hamartomda bazen makro-

daktili de görülebilir.[ 1 , 2 ] Bu olgularda lezyonu

M L’den ayr› bir patolojik antite olarak kabul et-

mek gerekmeyebilir.[ 1 ] Silverman ve Enzinger[ 11 ] 2 6

olgunun sadece yedisinde makrodaktili saptam›fl-

l a r d › r. Makrodistrofi lipomatozada Proteus sendro-

munda görülen cilt bulgular› ve avuç içleri ile ayak

taban›nda görülen serebroid kal›nlaflma gözlen-

mez. Ayr›ca, ML’de ba¤›rsaklar da dahil olmak

üzere di¤er dokularda da lipomatöz birikimler ola-

b i l i r. Kafatas› anormallikleri, pigmente nevuslar

ve akci¤er kistleri hastal›¤a efllik edebilir.[ 3 , 8 ]

Sonuç olarak, makrodaktilinin efllik etti¤i fibroli-

pomatöz hamartoma olgular› d›fl›nda, ML karakte-

ristik radyolojik bulgular›yla kolayca tan›nabilen na-

dir görülen s›n›rl› jigantizm formudur.

Kaynaklar

1. Wang YC, Jeng CM, Marcantonio DR, Resnick D.
Macrodystrophia lipomatosa. MR imaging in three patients.
Clin Imaging 1997;21:323-7.

2. Brodwater BK, Major NM, Goldner RD, Layfield LJ.
Macrodystrophia lipomatosa with associated fibrolipoma-
tous hamartoma of the median nerve. Pediatr Surg Int
2000;16:216-8.

3. Sone M, Ehara S, Tamakawa Y, Nishida J, Honjoh S.
Macrodystrophia lipomatosa: CT and MR findings. Radiat
Med 2000;18:129-32.

4 . Patnaik S. Radiographic and CT features of macrodystrophia
lipomatosa [Letter]. Ind J Radiol Imag 2000;10:11 3 - 5 .



5. Stern PJ, Nyquist SR. Macrodactyly in ulnar nerve distribution
associated with cubital tunnel syndrome. J Hand Surg [Am]
1982;7:569-71.

6 . Soler R, Rodriguez E, Bargiela A, Martijnez C. MR find-
ings of macrodystrophia lipomatosa. Clin Imaging 1997;
2 1 : 1 3 5 - 7 .

7. Gupta SK, Sharma OP, Sharma SV, Sood B, Gupta S.
Macrodystrophia lipomatosa: radiographic observations. Br
J Radiol 1992;65:769-73.

8. Dayal J, Tyagi AR, Jain P, Ranjan R, Sharma A.
Macrodystrophia lipomatosa [Images]. Ind J Radiol Imag 2001:

11: 139-41.

9. Ranawat CS, Arora MM, Singh RG. Macrodystrophia lipo-
matosa with carpal-tunnel syndrome. A case report. J Bone
Joint Surg [Am] 1968;50:1242-4.

10. Goldman AB. Heritable diseases of the connective tissue,
epiphyseal dysplasias and related conditions. In: Resnick D,
editor. Diagnosis of bone and joint disorders. Vol. 6, 3rd ed.
Philadelphia: W.B. Saunders; 1995. p. 4148-62.

11. Silverman TA, Enzinger FM. Fibrolipomatous hamartoma of
nerve. A clinicopathologic analysis of 26 cases. Am J Surg
Pathol 1985;9:7-14.

223Öztürk ve ark. Makrodistrofi lipomatoza: Olgu sunumu


