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Multipl enkondromatoziste goriilen el deformitelerinin
cerrahi tedavisi: Olgu sunumu

Surgical treatment of hand deformities in multiple enchondromatosis: a case report

Biilent EROL, Cihangir TETIK, Evrim SIRIN, Baris KOCAOGLU, Murat BEZER

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali

Multipl enkondromatozis (Ollier hastalig1), yaygin en-
kondromlarla karakterize nadir bir hastaliktir. Siklikla el-
lerdeki kisa tiibiiler kemikler tutulur ve genellikle lezyon-
lar ilerleyerek parmaklarda kozmetik sorunlara ve fonksi-
yonel deformiteye yol acar. El parmaklarinda yerlesen
yaygin enkondromlarin tedavisinde diyafizektomi ve ya-
pisal otogreft veya allogreftlerle rekonstriiksiyon oneril-
mektedir. Kiiretaj ve greftleme veya sira (ray) amputas-
yon, tutulumun siddetine gore uygulanan diger cerrahi is-
lemlerdir. Enkondromatozli 25 yasinda kadin hasta, her
iki el parmaklarinda siddetli siglik ve deformite yakinma-
lariyla klinigimize bagvurdu. Parmaklardaki lezyonlarin
coguna diyafizektomi ve yapisal greftlerle rekonstriiksi-
yon, bazilarina da sira amputasyon, kiiretaj ve greftleme
uygulandi. Uzun donem takipte (sol el 6 y1l, sag el 5.5 y1l)
her iki elde kabul edilebilir fonksiyonel ve kozmetik so-
nug elde edildi.

Anahtar sozciikler: Enkondromatozis/cerrahi/radyografi; parmak
eklemi; parmak/cerrahi; el/cerrahi; osteokondrodisplaziler/cerrahi.

Multiple enchondromatosis (Ollier’s disease) is a rare dis-
ease characterized by widespread enchondromas. In gener-
al, the short tubular bones of the hand are involved, with
progressive lesions resulting in cosmetic problems and
functional deformities. Diaphysectomy and reconstruction
with structural autografts or allografts are usually recom-
mended in the treatment of extensive enchondromas involv-
ing the fingers. Curettage and grafting and ray amputation
are other surgical procedures that can be applied depending
on the severity of involvement. A 25-year-old woman with
enchondromatosis presented with severe swelling and
deformities on her fingers in both hands. The majority of the
lesions were managed by diaphysectomy and reconstruction
with structural grafts; ray amputation, curettage and graft-
ing were performed for more severe lesions. During a long-
term follow-up (left hand 6 years, right hand 5.5 years) cos-
metic and functional results were acceptable.

Key words: Enchondromatosis/surgery/radiography; finger joint;
fingers/surgery; hand/surgery; osteochondrodysplasias/surgery.

Multipl enkondromatozis veya Ollier hastaligi,
uzun kemiklerin metafiz ve diyafiz bolgelerinde ve-
ya el ve ayaklarin kisa tiibiiler kemiklerinde enkond-
romlarin varligiyla karakterize, nadir, kalitsal bir
hastaliktir. Enkondromatozis, soliter enkondrom-
dan farkli olarak, erken yaslarda klinik semptom
vermeye baslar; tutulan kemiklerde kisalma, agisal
deformiteler ve patolojik kiriklar goriiliir."*' Bu has-
talarda ikincil kondrosarkom gelisme riski de olduk-
ca yiiksektir.”” Ellerdeki lezyonlar genellikle zaman

icinde biiyliyerek kozmetik ve fonksiyonel sorunlar
yaratir ve cerrahi girisim gerektirir. Ozellikle par-
maklardaki tutulumun yaygin oldugu durumlarda,
uzun bir segmentin -falankslardan metakarpa kadar
uzanan- eksizyonu (diyafizektomi) gerekebilir ki, bu
durumda olusan defektin yapisal greftlerle rekonst-
riiksiyonu onerilir.** Sira amputasyon ve kiiretaj ve
greftleme, tutulumun siddetine gore uygulanan diger
cerrahi yontemlerdir. Bu yazida, her iki el parmakla-
rinda ileri derecede multipl enkondromatozis olan
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bir kadin hastanin cerrahi tedaviler sonrasi uzun do-
nem takibi sunuldu.

Olgu sunumu

Yirmi bes yasinda kadin hasta, her iki el parmak-
larinda kitle ve sekil bozuklugu yakinmasiyla bagvur-
du. Bagvuru sirasinda veya oncesinde ellerinde agri
yakinmasi olmayan hastaya yaklasik dokuz yil 6nce
baska bir merkezde multipl enkondromatozis tanisi
konmustu. Bu siire i¢inde ellerindeki lezyonlar ilerle-
mis ve bunlara yonelik bazi1 ameliyatlar yapilmisti; se-
kiz yil once sol el besinci parmagindaki, bir yil 6nce
de sol el birinci ve ikinci parmagindaki enkondromla-
ra yonelik kiiretaj ve greftleme uygulanmisti. Sag el
parmaklarindaki lezyonlara ise daha once herhangi
bir girisim yapilmamusti. Ozgecmisinde bagka bir
ameliyat veya hastalik 6ykiisii yoktu.

Fizik muayenede sol el ikinci ve besinci parmak-
larda, distal falanks seviyesinden metakarp distaline
kadar uzanan yaygin lezyonlara bagli, genisleme ve
deformite goriildii. Birinci parmakta interfalangeal
(IP) eklemden proksimal falanks proksimaline kadar
uzanan, liglincii parmakta da orta falanks distalinde
yerlesmig kitle saptandi. Sol el dordiincii parmak
normal goriiniimdeydi (Sekil 1). Sag el parmaklarin-
da da yaygin tutulum vardi. Uciincii parmakta distal
falankstan metakarp distaline kadar uzanan yaygin
kitle ve deformite, ikinci, dordiincii ve besinci par-
maklarda ise orta falanks distalinden proksimal fa-
lanksa dogru, degisen derecelerde yayilmig kitleler
gozlendi. Sag el birinci parmak tamamen normal go-
riinlimdeydi (Sekil 1). Her iki eldeki parmak kiiclik
eklem hareketlerinde (6zellikle proksimal IP ve dis-
tal IP eklem fleksiyonunda), el bilek fleksiyon, eks-
tansiyon ve deviyasyonlarinda ve dnkol rotasyonla-

Sekil 1. Hastanin her iki el parmaklarinda, yaygin tutulu-
ma bagl olarak kitle ve deformite olusumu gérul-
mekte.

rinda kisithilik saptandi. Norovaskiiler muayene her
iki tarafta normaldi. ki tarafli dirsek, omuz ve her
iki alt ekstremite eklem hareket acikliklar1 tamdi. Fi-
zik muayenenin kalan kismi normaldi.

Radyografik incelemede her iki elde multipl en-
kondromlar goriildii; her iki el parmaklarinda olduk-
ca ileri derecede lezyon yayilimi vardi. Sol elde dor-
diincii parmak normal radyografik goriiniimde olma-
sma karsin, diger tiim parmaklarda falankslar1 ve
metakarp distalini kapsayan yaygin tutulum saptan-
di. Lezyonlar kortekste belirgin bir incelme yarata-
rak, tutulan kemik segmentlerine ekspanse olmustu.
Ayrica, yer yer intralezyonel kalsifikasyon odaklari
izlendi. Tutulumun daha siddetli oldugu ikinci ve
besinci parmaklarda proksimal ve distal IP eklem
araliklar1 tamamen kaybolmustu (Sekil 2). Sag elde
ise ikinci, ii¢lincii, dordiincii ve besinci parmaklar
boyunca, metakarp distalini de icine alan yaygin
radyografik tutulum saptandi. Birinci parmagin rad-
yografik goriiniimii normaldi.

Oykii, fizik muayene ve radyografik calismalar
sonucunda multipl enkondromatozis olarak deger-
lendirilen hastaya, her iki el parmaklarindaki koz-
metik ve fonksiyonel deformitelere yonelik ameliyat
planlandi. Yakinmalarin daha belirgin oldugu sol el

Sekil 2. On-arka sol el grafisinde tim parmaklarda, dér-
diinct parmak hari¢, degisen derecelerde tutu-
lum gérulmekte.
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parmaklarma ilk seansta, sag el parmaklarmna da
ikinci seansta cerrahi tedavi uygulandi.

Ameliyat yontemi

Birinci seansta, genel anestezi ve turnike hemos-
taz1 altinda sol el parmaklar1 ameliyat edildi. ilk ola-
rak, IP eklemden metakarp ortasina kadar uzanan
radyal insizyonla birinci parmaktaki lezyonlara ula-
sild1. Proksimal falanksin tamami1 ve metakarp dista-
li eksize edilerek, olusan defekte sag iliyak kanattan
alian yapisal-blok otogreft yerlestirildi. Blok greft
distalde bir, proksimalde ise iki adet 2.4 mm titan-
yum vidayla distal falanks ve metakarpin kalan kis-
mina tespit edildi. Takiben, distal falanks proksima-
linden metakarp proksimaline uzanan dorsal longitu-
dinal insizyonla girilerek, ikinci parmagmn distal IP
ekleminden metakarp proksimaline kadar olan kismi
eksize edildi. Saglam goriinen distal falanks korun-
du. Olusan defekte, yine iliyak kanattan alinan, kalinli-
&1 ve konturu parmaga uygun ayarlanmig yapisal otog-
reft yerlestirildi. Bu blok greft K-telleriyle distal fa-
lanks ve metakarp proksimaline tespit edildi (Sekil 3).
Yaygin tutuluma bagli siddetli deformite gelismis
sol el besinci parmaga ise sira rezeksiyon uygulandi.

Sag el parmaklar birinci ameliyattan yedi ay son-
ra ameliyat edildi. Uciincii parmaga distal falankstan
metakarp ortasina kadar uzanan orta hat dorsal insiz-
yonla girildi. Enkondromlarin yerlesmis oldugu orta
ve proksimal falankslar ve metakarp distali ¢ikartildi.
Olusan defektif bolgeye, uygun kalinlik ve sekil veri-
len bir adet yapisal allogreft (fibular strut greft) yer-
lestirildi ve parmak ucundan metakarp proksimaline
dogru gonderilen K-telleriyle tespit edildi. Ayni sekil-
de, besinci parmakta bulunan enkondromlar metakarp
distalinden distal falanksa olan uzunlugu boyunca ek-
size edilerek, olusan bosluga K-telleri yardimiyla fi-
bular allogreft yerlestirildi. Son olarak, ikinci ve dor-
diincii parmaklarin orta ve proksimal falankslarinda
bulunan lezyonlara kiiretaj yapildi ve kanselloz allog-
reft yerlestirildi. Her iki seansta herhangi bir kompli-
kasyon gelismedi. Ameliyat sonrasi voler kisa kol ate-
li uygulandi ve dikisler 12. giinde alindi. Her iki ame-
liyat sirasinda alinan biyopsi materyalinin histolojik
incelemesi enkondromatozisle uyumlu bulundu.

Hastanin klinik ve radyografik takipleri yapildi.
Parmaklardaki deformiteleri diizelen hastanin kozme-
tik acidan memnuniyeti tamdi. Sol eldeki bas parmak
artrodezi dordiincii ayda kaynadi. Ikinci parmaga ko-
nan blok otogreftin hem proksimal hem de distalden

Sekil 3. Distal interfalangeal eklem proksimalinden meta-
karp proksimaline kadar olan kismi ¢ikartilan sol
el ikinci parmaga, yapisal otogreftin yerlestirilerek
multipl K-telleri ile fiksasyonu gérulmekte.

kaynamas! yedinci ayda tamamlandi (Sekil 4). Hasta-
nin hareketli stabil bas parmag1 ve karsisinda stabil
ticlincli parmagi kabul edilebilir bir fonksiyonel du-
rumda ve estetik goriiniimde idi (Sekil 5). Sag el
ticiincii ve besinci parmaklara konan yapisal allog-
reftlerin proksimal ve distalden tam olarak kayna-
mas1 bir yildan fazla (ort. 14 ay) siirdii. Ikinci ve dor-

Sekil 4. Ameliyat sonrasi 12. ay takibinde ¢ekilen radyogra-
filerde, sol el bag parmak artrodezinin ve ikinci par-
maga konan blok otogreftin hem proksimal hem de
distalden tam olarak kaynadigi gériimekte.

Sekil 5. Hastanin sol eli. Hareketli stabil bas parmak ve kar-
sisinda stabil Gglinci parmak kabul edilebilir bir
fonksiyonel durumda ve estetik gérinimde idi.
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diincii parmaklara yerlestirilen kanselloz allogreftle-
rin, rezorbe olmaksizin, saglam kemikle biiyiik 6lcii-
de kaynasti81 gozlendi. Bu elde de kabul edilebilir
fonksiyonel ve kozmetik diizelme saglandi. Takip
stiresince (sol el 6 yil, sag el 5.5 y1l) niiks goriilme-
di ve baska bir cerrahi girisim gerekmedi.

Tartisma

Multipl enkondromatozis, 1889 yilinda Ollier tara-
findan, ¢ok sayida, tipik olarak tek tarafli enkondrom-
lar ve bunlara eslik eden ekstremite deformiteleriyle
karakterize bir durum olarak tanimlanmugtir."” Klinik
bulgular genellikle ¢ocukluk caginda goriilmeye bas-
lar. Etkilenen kemiklerin sayisi biiyiik farkliliklar gos-
termekle birlikte, falankslar, femur ve tibia en sik tutu-
lan kemiklerdir.**" Tek tarafli tutulum egilimi nede-
niyle, ciddi derecede alt ekstremite uzunluk farki ve
agisal deformiteler (en sik genu valgum) gelisebilir."”
Parmaklardaki deformite ve genisleme normal fonksi-
yonu bozarken, elde ulnar deviyasyon, onkolda ise
egilme ve sinirl rotasyon belirgin hale gelebilir. Selim
lezyonlar tipik olarak agrisizdir.*’*' Enkondromatozis-
te, iskelet olgunlagmasi tamamlandiktan sonra lezyo-
nun biiylimesi, radyografik ilerleme gostermesi veya
agrili hale gelmesi kondrosarkoma habis doniisiim
sliphesini uyandirmalidir.”*'"!

Multipl enkondromatoziste goriilen radyografik
degisiklikler genellikle fizik muayenede tahmin edi-
lenden daha ileri diizeydedir. Eldeki lezyonlarin rad-
yografik goriiniimii tipiktir; kalsifikasyon odaklar1
iceren radyoliisan kikirdak kitleleri eldeki kiiciik ke-
miklerde belirgin deformite yaratir."” Diger kemik-
lerde ise serit halindeki radyoliisan kolonlar biiylime
plagindan baglayarak diyafize dogru uzanir. Lezyon-
larin biiyiime plagini tutmalar1 kisalma ve deformi-
teyle sonuglanir. Bilgisayarli tomografi multipl en-
kondromatozis degerlendirmesinde, 6zellikle uzun
kemik ve pelvis tutulumunda yararlidir. Kortikal ve
osteal taraklanmay1 diiz grafilerden daha iyi deger-
lendirir ve zaman i¢inde daha iyi karsilastirma yapi-
labilmesine olanak verir. Burada lezyonlarda zaman
icinde gelisebilecek ciddi bir goriintii degisikligi ha-
bis doniigsiimiin habercisi olabilir.””

Multipl enkondromatozisin histolojik ozellikleri
genellikle soliter enkondromlara benzer. Fakat, ki-
kirdak daha seliiler, niikleuslar ise daha genis ve ati-
pik bir goriiniime sahiptir.”*""! Enkondromatozisin
en onemli komplikasyonu kondrosarkoma doniigsme-
sidir. Soliter enkondromlara kiyasla ¢ok daha sik

karsilagilan bu durum, enkondromatozisli hastalarin
yaklasik %?25’inde goriiliir.”""* Enkondromatoziste,
elden alinan biyopsilerde agresif histolojik ozellikler
saptansa dahi, lezyon genellikle selimdir. Bunun ak-
sine, pelvis ve uzun kemiklerde lezyonlarin hiicresel
farklilasmasi genellikle iyi olmakla beraber, diisiik-
dereceli kondrosarkom siiphesi daha yiiksektir.””
Kondrosarkoma doniisiimiin histolojik olarak goste-
rilmesi bazen gii¢ olabilir; bu yiizden, klinik ve rad-
yografik bulgularin birlikte de8erlendirilmesi gere-
kir.

Enkondromatoziste olusan parmak deformiteleri-
nin tedavisinde, tutulumun siddetine gore, basit bir
kiiretaj ve greftlemeden, sira amputasyona kadar de-
gisen cerrahi islemler uygulanmaktadir. Tutulum ge-
nellikle siddetli olmakta ve tutulan siradaki kiiclik
tiibiiler kemiklerin ¢ogunu kapsamaktadir. Ayrica,
bir elde birden fazla siranin etkilenmesi de sik karsi-
lagilan bir durumdur. Tutulumun yayginligi, soliter
enkondromlarin tedavisinde genellikle yeterli olan
basit kiiretaj ve greftlemenin, enkondromatozisli
hastalarda yetersiz kalmasina neden olmaktadir.

Enkondromatozise bagli parmak lezyonlarinin
tedavisinde siklikla diyafizektomi, yani bir sirada tu-
tulan kiiciik tiibiiler kemiklerin (falanks, metakarp)
blok olarak cikartilmasi 6nerilmektedir.** Lezyonla-
rin eksizyonu ile olusan biiyiik kemik defektlerin,
yapisal otogreftler veya allogreftler kullanilarak re-
konstriiksiyonu s6z konusudur. Bu islem sonrasinda,
parmaklardaki lezyonlarin temizlenmesiyle genel-
likle kozmetik ve fonksiyonel ac¢idan kabul edilebi-
lir sonug elde edilir.

Olgumuzda, her iki elde ikiser parmaga diyafi-
zektomi sonrasinda, bir tarafta yapisal otogreft, di-
ger tarafta yapisal allogreft kullanilarak rekonstriik-
siyon uygulanmistir. Ameliyat sonrasi erken veya
gec donemde norovaskiiler araz, fiksasyonun gevse-
mesi veya fiksasyon yetersizligine bagh yapisal
greftlerin deplasman1 gibi komplikasyonlarla karsi-
lagilmamustir. Yerlestirilen yapisal greftlerin kayna-
ma sorunu olmamis, uzun dénem takiplerde her iki
taraf icin kozmetik ve fonksiyonel acidan tatminkar
sonu¢ alinmistir. Hasta, her iki el parmaklarinin ve
ellerinin genel goriiniimiinden olduk¢a memnun kal-
digini ifade etmistir. Yapilan rekonstriiksiyonlar son-
rasinda intrinsik parmak hareketlerinde gelisme sag-
lanmig ve hasta ellerini daha etkili bir sekilde kulla-
nabilir hale gelmistir.
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Tutulumun ¢ok siddetli oldugu ve rekonstriiksi-
yondan yarar gérmeyecegi diisiiniilen bir parmaga
sira amputasyon, tutulumun hafif oldugu diger iki
parmaga ise kiiretaj ve greftleme uygulanmistir. Li-
teratiirle uyumlu olarak, enkondromatoziste el par-
maklarinda farkli derecelerde tutulum oldugu ve
ayni hastada farkli cerrahi iglemlerin uygun olabi-
lecegi goriilmiistiir.
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