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O0ZET

Cok nadir olarak gérilen bir malformasyon olan Melorheostosis’in
etyolojisi kesin olarak bilinmemekle beraber konjenital olabilecegi gori-
su, digerlerine gére daha fazla agirhk kazanmistir. Bu yazimizda iki
olgu takdim edilmekte ve hastalik hakkinda kisaca bilgi verilmektedir.

GIRIS :

Hastalik ilk defa 1922 yilinda LERI ve JOANNY tarafindan tarif
edilmis olup, Osteopetrosisin Leri tipi, Manomelic Flowing hyper-
ostosis diye de isimlendirilmektedir (1,5,7,10).

Hastalik genellikle lst ekstremiteyi tutar, ancak alt ekstremi-
teyi, vicudun bir yarisini, dort ekstremiteyi, pelvisi, kolon vertebrali,
kaslarn ve kafa kaidesini tutan vakalarda literatiirde nadir olgular
olarak yayinlanmisti (7). Melorheostosis, eklemler hizasinda kesin-
tiye ugrayan, uzun kemiklerin korpuslari boyunca uzanan gayri mun-
tazam hiperostotik kalinlagmalar ile karakterizedir. El ve ayak ke-
mikleri bdlgesinde ise butiin kemikleri icine alan genis bir yayilma
gOsterebiir. Cilt ve yumusak doku da genellikle hastaliga istirak
eder. Erkeklerin kadinlara nazaran daha fazla tutuldugu muisahade
edilmis olup, buyik bir ihtimalle ilk degisiklikler erken ¢ocukluk yas-
larinda veya fotal devrede baglamaktadir (7,8.9).

Sinsi seyirli olan hastalikta genellikle en belirgin sikdyet ba-
zan dayanilamiyacak siddette olabilen agrilardir (1,2,3,6,10,11). Has-
talar musab olan ekstremitelerinde sertlik ile birlikte yavas yavas
tesekkll eden genel bir sisligi fark ederler.
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Olgu Bildirisi :

Olgu 1 : E.D. 12 yasinda erkek (Pol. No. 336/78)

Sikdyeti: Ufak cisimlerin tutulmasinda, kasik, catal, bicak kul-
laniimasinda gittikce artan karakterde glicliik; 6n kol ve elinde ba-
riziesen sislik.

Hikayesi : Takriben bir sene 6nce baslayan bu sikayetleri git-
tikce artmis. Agri sika@yeti hi¢c bir zaman olmamis.

Hastanin 6z gecmisi, soy gecmisi ve sistemik muayenesinde
hic bir 6zellik saptanamadi.

Lckal bulgu : Inspeksiyonda sol dnkolun ve sol elin saga kiyas-
la sis oldugu goriulmekte. Ayni boégenin cildinde, bilhassa dorsal
yuzde kizariklik tespit edildi (R.1). Palpasyonda 6nkol ve parmaklar

RR—— 2

Resim 1

Resim 2

arasi yumusak dokularin sertlesmis oldugu hissedilmektedir. Sol dir-
segin ekstansiyon ve fleksiyon hare

pinasyon hareketleri 15 er derece kisitlanmig olarak bulundu. Sol
el bilegi hareketlerinde de saga kiyasla hareket mahdudiyeti sap-
tandi. Hasta yumruk yapabilmekle beraber opponens hareketini ya-
pamamakta, yani bas parmagini kigcik parmagina degdirememek-
tedir.

Laboratuar bulgular : Kan sayimi, l6kosit formilti normal bulun-
du. Sedimantasyon: 2-6-18, ASO: 250 Todd Uunitesi, Latex testi (+ + +)
alkali fosfataz: 7,2, asit fosfataz: 2.

Radyolojik tetkik : Kranyum, toraks, pelvis, sag kol. femur ve
krusis grafilerinde patolojik bir bulguya rastlanmadi.
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Sol humerus proksimal epifizinin lateralinde yaygin sklerotik
alanlar gorulmektedir. Humerus saftinin korteksinde distal epifize
kadar uzanan akan mum damlas: seklinde gayri muntazam kenarl,
sklerotik cizgiler goérilmektedir. Moduller kanal duzensiz bir sekil-
de daralmis olup kemik subperiostal boéliminde dizgunliglu kay-
bolmus bir durumdadir (R.2).

Sol radiusun her iki epifizinde yaygin skleroz saptanmaktadir.
Radius safti kalinlagsmig olup, modiiller kanal daralmig ve korteksi
ileri derecede sklerotik olarak goérilmektedir (R.3). Karp kemikleri
olan novikiler, multangulum majus ve minusta skleroz gorilmekte-
dir. Elin 1. ve 2. metakarpari ile proksimal falankslarinda, akan mum
damlasi manzarasinda skleroz saptanmaktadir (R.4). Her l¢ grafide
cklerotik alanlar saglam kemikten keskin sinirlarla ayrilmistir.

Resim . 4

Resim : 3

Olgu 2: A.G. 16 yosinda kadin (Pol. No. 2008/78).
Sikdyeti: Sol diz ve sol ayagindaki agrilardan.

Hikdyesi: 3 aydan beri agn sikdyetleri olan hastanin 15-20 da-
kika yurumekle agnlarinda artma olmakta imis.

Hastanin 6z gecmisi, soy gecmisi ve sistemik muayenesinde
hi¢c bir 6zellik saptanamadi.

Lokal bulgu : Inspeksiyonda sol diz ve sol ayakta, patolojik bir
bulgu goérilmedi. Diz ve ayak bilegi hareketleri serbest olarak bu-
lundu.
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Laboratuar bulgular: Kan sayimi Iékosit formulid, normal bu-
lundu. Sedimantasyon: 7-14-29, ASO: 200 Todd lnitesi, Lotex (+ ),
alkali fosfataz: 3,6, asit fosfataz: 2,4.

Radyolojik tetkik : Kranyum, vertebralar, humerus ve ellerde
patolojik bir bulguya rastlanmadi.

Pelvis grafisinde, sol femur testinde difiz ve konglomere cok
sayida kalsifiye odak saptanmaktadir. Bu bdlgeden itibaren 2 skle-
rotik kalin band kellum femorisin mediyal yizinld yalayarak, femu-
run mediyal korteksi boyunca distale uzanmaktadir. Trokanter ma-
j6rin tepesinde ve iliumda kompakt odaciklar secilmektedir (R.5).

Femur grafilerinde, sag femur tabii olarak goéridlmektedir. Sol
femur proksimalindeki sklerotik bantlar, daha sonra kortekse pa-
ralel olarak ve modiller kanal icersinde saptanmaktadir. Distalde
ou alanlar kendiller arasinda daha incelenerek secilmektedir.

Resim : 5

Diz grafilerinde, sagda kemik konturlar ve striiktiri tabii ola-
rak saptanmaktadir. Sol femur distalinde ¢ok sayida noktavi kon-
danse alanlar secilmektedir. Ayni goriinim tibia proksimal epifizo-
metafizer boéliminde de secilmekte olup, bu bdlgeden itibaren tibia
metafizi orta boélimine dogru ve birbirine paralel olarak uzanan ka-
lin bantlar seklinde skleroz alanlari saptanmaktadir (R.6 - R.7). Bu
alan tibia lateral konturu boyunca uzanarak tarso-metatarsal eklem
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Gzerine kadar uzanim gostermektedir. Gerek femurdaki ve gerek
tibiadaki bu gérinim klasik kitaplarda tarif edilen akan mum dam-
lasi manzarasina uymaktadir. i

Ayak grafilerinde, sagda kemik konturlari ve struktiiri tabii ola-
rak saptanmaktadir. Solda talus, navikiler ve kineiform kemikler
tzerinden 1. ve 2. metaterslar ile 2. parmak proksimal, orta ve dis-
tal falankslarina kadar uzanan yer yer kalin sklerotik sahalar goril-
mektedir (R.8).

Resim : 7 Resim : 8
Hastaya 22.11.1978 tarihinde sol dizden biopsi yapiimistir (Biopsi
Raporu. Cerrahpasa Tip Fak. Patolojik Anatomi Kirsusi. Rapor No:
6690/78). Teshis: Kronik sinovit, bag dokusu artisi, dejenere ki-
kirdak ve kemik parcasi.

IRDELEME :

1922 de hastahgin ilk tarifinden glnimize kadar 100 vaka
nesredilmistir (1,6,7). CAMPELL ise klinik, radyolojik bulgulan ve
patolojisi ile 14 vaka toplayabilmistir (3). Genellikle 5-20 yaslar ara-
sinda cogunlukia tesadifen teshis edilen bu hastaliga bugiine ka-
dar klinigimiz materyelinde tesadiuf etmedik.

Hastaligin teshisinde tipik olan radyolojik goérinim akan mum
manzarasli, olgularimizin kemiklerinde de goérilmektedir. Hadisenin
daima kemigin proksimalinden baslayarak distaline dogru gelistigi
belirtilmektedir (1,10,11). Gelisme genellikle Iateralde olmakta, vaka-
larda gelisme esnasinda yon degisikligi gorulmemektedir (7). 1. ol-
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gumuzun el grafilerinde 1. metakarptaki sklerozun daha ziyade kor-
pus ve distal epifizi tuttugunu gérmekteyiz. 2. olgumuzdaki gorinim
ise klasige uymaktadir.

Ozel kemik olusumu ile karakterize bu hastaligin heredite ile
iliskisi olmayip etyolojisinde;

1. Sempatik sinir sistemi bozukluguna bagh sekonder iskemi.

2. Geligme kusuru ve

3. Osteoklastlarin azalmasi sonucu osteoblastlarin artarak skle-

rozu yaptig ileri sirdlmektedir (4).

1. vakamizda 6nkol ve elin yumusak doku ve cildindeki bulgular
birinci teoriyi dogrulayacak niteliktedir, 2. vakamizda ise cilt bul-
gularina raslayamadik.

Skleroz herhangi bir kemikte olabilmekle beraber genellikle bir
ekstremiteyi tutmaktadir (7,10,11). Erken becslayan ve agir seyirli
hastalik durumlarinda epifiz erken olarak kapandigindan kemikler-
de kisalik meydana gelmektedir (1). Vakalarnimizda epifiz araliklari-
nin kapanmamis oldugunu gérmekteyiz.

En belirgin semptom olan siddeti fazla olmayan kint bir agn
her vakada gorilmektedir (1,2,3,6,10,11). Aktivite ile artici bir ka-
rakter gosteren agridan 1. hastamiz hastaligin hi¢c bir devresinde
sikdyetci olmamigtir. 2. hastamizda ise agn 15-20 dakikalik bir yu-
riyusten sonra belirginlesmektedir.

Sempatik iskemi fenomenini disundiren terleme, ciltteki so-
gukluk, endirasyon ve édem sonucunda gergin, parlakhik ve kizarik-
Igi; 1. hastamizin sol 6nkolunda, el sirtinda ve el parmaklar cildin-
de misahede ettik. Hiperostosise bagl olarak sinirlere basi sonu-
cunda ekstremitede hissi bozukluklara vakalarimizda rastlamadik.
Yumusak dokularin fibrozisine bagl eklemlerde hareket kisithlig,
1. vakamizda mevcuttu.

Klasik kitaplerda rastlamamamiza karsilik, 1. vakamizda ASO,
Latex (+ + +), asit fosfatazin yikselmis oldugunu, 2. vakamizda
ise sadece Latex'in (++) oldugunu saptadik. Bu patolojik degerleri
izah edecek diger sistemik bir hastalik, yaptigimiz muayene sonu-
cunda bulunamamisgtir.

Gelisme boyunca ilerleyici bir karakter gésteren bu malformas-
yonun heniz 12 ve 16 yaslarinda olan hastalarmizda daha da art-
masi beklenir. Olugsmus olan osteosklerozun bir daha kaybolmadigi
belirtiimektedir (1). Semptomlarin ciddiyetine gore tedavi sempto-
matiktir (2,3,4,6,10,11,12). Siddetli agrilarda sempatik blokaj etkili
olursa, sempatektomi tavsiye edilmektedir (11). 1. hastamizin esas
sikdyeti sol elde sertlik ve hareket kisitlihgi oldugu icin parafin ban-
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yolari yaptirdik. Bu tedavi sonucunda kol ve eldeki yumusak doku-
larda bir gevseme ve fonksiyonlarda bir dizelme meydana geldigi
misahede ettik. 2. hastamizin sikdyetleri sadece agri oldugundan
analjezikler vermekle yetindik. Her iki hastamizda klinik ve radyo-
lejik kontrolumuz altindadir.

SUMMARY
Two

Melorheostosis, is a very rare malformation of the skeletal system. Although its
etiology is not known, there are some general belief about its congenital origin. In
this paper, two cases of Melorheostosis with a brief classical knowledge have been
reported.

LITERATUR

1 — AERGERTER, E., KIRKPATRICK, J. A. : Orthopedic Discase, 3. baski. W. B
Saunders Company, Philadelphia, 1968.

2 — BRAUNSDORF, M. : A case of Leri-Joanny Melorheostosis, Med. Welt 25
(42): 1715-7 18 Oct. 74.

3 — CAMPBELL, C. J., PAPADEMETRION, T. and BONFIGLIO, M. : Melorheos-
tosis, A report of clinical, roentgenographic and pathological findings in
fourteen cases. J. Bone Joint Surg., 50-A: 1281, 1968.

4 — COTTA, H. : Orthopaedic. Georg Thieme Verlag 14-15, 1978.

5 — FRANKLIN, E. L. and MATHESAN, |. : Melorheostozis, report on case with
review literature. Prit. Journa! Radiol. 15:185, 1942.

6 — GOLD, R. H. and MIRRA, J. M. : Melorheostosis, Case report 35, Orthope-
die Surgery. Excerota Medica, 1978, Vol. 23. Issue 3. P. 131, 777.

7 — HOHMANN, G., HACKENBROCH. M., and LINDERMANN, K. : Handbuch der
Orthopaedic. Georg Thieme Verlag-Stuttgart, 1957, s. 239-241.

8 — KLUMPER, A., WENDT, H., WELLER, S. and PLOTNER, E. : Entwicklung
einer Melorheostosis. Fortschr. Rontgenstr.,, 103:572, 1965.

9 — KELLER, H. L., et. al. : Melorheostosis Lery-Joannywith linear sclenoderma.
Munch. Med. Wochenschr. 113, 1081-4, 6 Aug. 71.

10 — TACHDSIAN, M. O. : Meorheostosis, Pediatric Orthopedics. W. B. Saunders
Comp. Philadelphia London, Toronto, 1978. Volum 1, s. 315-316.

11 — TUREK, S. L. : Orthopaedics, 3. bask:. J. B. Lippincott Company Philadeiphia
1977.

12 — ZIMMER, P. : Uber sinen Fall einer eigenartigen seltenen Knochenerkrankung
Osteopathic hyperostotica-Melorheostose. Beitr. Klin. Chir., 140:75, 1972.

238




