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Çok nadir olarak görülen bir malformasyon olan Melorheostosis'in 

elyoloiisi kesin olarak bilinmemekle beraber konienital olabileceği görü­

şü. diğerlerine göre daha fazla ağırlık kazanmıştır, Bu yazımızda iki 

algu takdim edilmekte ve hastalık hokkında kısaca bilgi verilmektedir, 

GiRIş: 

Hastalık ilk defa 1922 yılında LERi ve JOANNY tarafından tarif 

edilmiş olup, Osteopetrosisin Leri tipi, Manomelic Flowing hyper­

ostosis diye de isimlendirilmektedir (1,5,7,10). 
Hastalık genellikle üst ekstremiteyi tutar, ancak alt ekstrem i­

teyi, vücudun bir yarısını, dört ekstremiteyi, pelvisi, kolon vertebrali. 

kasları ve kafa kaidesini tutan vakalarda literatürde nadir olgular 
olarak yayınlanmıştı (7). Melorheostosis, ekıemler hizasında kesin­
tiye uğrayan, uzun kemikleri n korpusları boyunca uzanan gayri mun­
tazam hiperostotik kalınlaşmalar ile karakterizedir: EI ve ayak ke­

mikleri bölgesinde ise bütün kemikleri içine alan geniş bir yayılma 
gösterebiir. Cilt ve yumuşak doku da genellikle hastalığa iştirak 

eder. Erkeklerin kadınlara nazaran daha fazla tutulduğu müşahade 

edilmiş olup, büyük bir ihtimalle ilk değişiklikler erken çocukluk yaş­

larında veya tötal devrede başlamaktadır (7,8,9). 
Sinsi seyirli olan hastalıkta genellikle en belirgin şikôyet ba­

zan dayanılamıyacak şiddette olabilen ağrılardır (1,2,3,6,1Ö,11). Has­

talar musab olan ekstremitelerinde sertlik ile birlikte yavaş yavaş 

teşekkül eden genel bir şişliği fark ederler. 
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Olgu Bildirisi: 

Olgu 1 : E.D. 12 yaşında erkek (Pol. No. 336/78) 
Şikôyeti: Ufak cisimleri n tutulmasında, kaşık, çatal, bıçak kul­

lanılmasında gittikçe artan karakterde güçlük; ön kol ve· elinde bo­
rizleşen şişlik. 

Hikôyesi: Takriben bir sene önce başlayan bu şikôyetleri git­

tikçe artmış. Ağrı şikôyeti hiç bir zaman olmamış. 
Hastanın öz geçmişi, soy geçmişi ve sistemik muayenesinde 

hiç bir özellik saptanamadı. 
Lokal bulgu : Inspeksiyonda sol önkolun ve sol elin sağa kıyas­

la şiş olduğu görülmekte. Aynı bögenin cildinde, bilhassa dorsal 

yüzde kızarıklık tespit edildi (R.1). Palpasyonda önkol ve parmaklar 

Resim 

Resim : 2 

arası yumuşak dokuların sertleşmiş olduğu hissedilmektedir. Sol dir­
seğin ekstansiyon ve fleksiyon hare' ketleri tam, pronasyon ve su:­
pinasyon hareketleri 15 er derece kısıtlanmış olarak bulundu. Sol 
el bileği hareketlerinde de sağa kıyasla hareket mahdudiyeti sap­

tandı. Hasta yumruk yapabilmekle beraber opponens hareketini ya­
pamamakta, yani baş parmağını küçük parmağına değdirememek­
tedir. 

Laboratuar bulguları: Kan sayımı, lökosit formürÜ normal bulun­

du. Sedimantasyon: 2-6-18, ASO: 250 Todd ünitesi. Latex testi (+ + +) 

alkali fosfataz: 7,2, asit fosfataz: 2. 

Radyolojik tetkik: Kranyum, toraks, pelvis, sağ koL. femur ve 
krusis grafilerinde patolojik bir bulguya rastlanmadı. 
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Sol humerus proksimal epifizinin lateralinde yaygın sklerotik 
alanlar görülmektedir. Humerus şaftının korteksinde distal epifize 
kadar uzanan akan mum damlası şeklinde' gayri muntazom kenarlı, 

sklerotik çizgiler görülmektedir. Modüller kanal düzensiz bir şekil­

de daralmış olup kemik subperiostal bölümünde düzgünlüğü kay­
bolmuş bir durumdadır (R.2). 

Sol radiusun her iki epifizinde yaygın skleroz saptanmaktadır. 
Radius şaftı kolınlaşmış olup, modüller kanal daralmış ve korteksi 
ileri derecede sklerotik olarak görülmektedir (R.3). Karp kemikleri 

olon naviküler, multangulum majus ve minusta skleroz görülmekte­
dir. Elin 1. ve 2. metakarparı ile proksimal. falanksiarında, okan mum 

damlası manzarasında skleroz saptanmaktadır (RA). Her üç grafide 
sklerotik olanlar sağlam kemikten keskin sınırıorıo ayrılmıştır. 

Resim : 3 

Olgu 2: A.G. 16 yaşında kadın (Pol. No. 2008/78). 

Şikôyeti: Sol diz ve sol ayağındaki ağrılardan. 

Hikôyesi: 3 aydan beri ağrı şikôyetleri olan hastanın 15-20 da­
kika yürümekle ağrılarında artma olmakta imiş. 

Hastanın öz geçmişi, soy geçmişi ve sistemik müayenesinde 
hiç bir özellik saptanamadı. 

Lokal bulgu : Inspeksiyonda sol diz ve sol ayakta, ı:,atolojik bir 
bulgu görülmedi. Diz ve ayak bileği hareketleri serbest olarak bu­

lundu. 
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Laboratuar bulguları: Kan sayımı lökosit formülü, normal bu­
lundu. Sedimantasyon: 7-14-29, ASO: 200 Todd ünitesi, Latex (+ +). 

alkali fosfataz: 3,6, asit fosfataz: 2.4. 

Radyolojik tetkik: Kranyum, vertebralar. humerus ve eııerde 

patolojik bir bulguya rastlanmadı. 

Pelvis grafisinde, sol femur testinde difüz ve konglomere çok 
sayıda kalsifiye odak saptanmaktadır. Bu bölgeden itibaren 2 skle­
rotik kalın band kollum femorisin mediyal yüzünü yalayarak, femu­

run mediyal korteksi bo·yunca distale uzanmaktadır. Trakanter ma­

jörün tepesinde ve iliumda kompakt adacıklar seçilmektedir (R5). 

Femur grafilerinde, sağ femur tabii olarak görülme·ktedir. Sol 

femur proksimalindeki sklerotik bantlar, daha sonra kortekse pa­
ralel olarak ve modüller kanal içersinde saptanmaktadır. Distalde 
bu alanlar kendiller arasında daha incelenerek seçilmektedir. 

Resim : 5 

Diz grafilerinde, sağda kemik konturları ve strüktürü tabii ola­
rak saptanmaktadır. Sol femur distalinde çok sayıda noktavi kon­
danse alanlar seçilmektedir. Aynı görünüm tibia proksimal epifizo­

metafizer bölümünde de seçilmekte olup, bu bölgeden itibaren tibia 

metafizi orta bölümüne doğru ve birbirine paralel olarak uzanan ka­
lın bantlar şeklinde skleroz alanları saptanmaktadır (R.6 - R.7): Bu 

alan tibia lateral konturu boyunca uzanarak tarso-metatarsal eklem 
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üzerine kadar uzanım göstermektedir. Gerek femurdaki ve gerek 

tibiadaki bu görünüm klasik kitaplarda tarif edilen akan mum dam­

lası manzarasına uymaktadır. 

Ayak grafilerinde, sağda kemik konturları ve strüktCırü tabii ola­

rak saptanmaktadır. Solda talus, naviküler ve küneiform kemikler 
üzerinden 1. ve 2. metaterslar ile- 2. parmak proksimal, orta ve dis­
tal falanksiarına kadar uzanan yer yer kalın sklerotik sahalar görül­

mektedir (R.8). 

Resim : 7 Resim : 8 

Hastaya 22.11.1978 tarihinde sol dizden biopsi yapılmıştır (Biopsi 
Raporu. Cerrahpaşa Tıp Fak. Patolojik Anatomi Kürsüsü. Rapor No: 

6690/78). Teşhis: Kronik sinovit, bağ dokusu artışı, dejenere kı­

kırdak ve kemik parçası. 

iROElEME: 

1922 de hastalığın ilk tarifinden gunumuze kadar 100 vaka 

neşredITriıiştir (1,6,7). CAMPEll ise klinik, radyolojik bulguları ve 
patolojisi ile 14 vaka toplayabiimiştir (3). Genellikle 5-20 yaşlar ara­

sında çoğunlukla tesadüfen teşhis edilen bu hastalığa bugüne ka­
dar kliniğimiz materyelinde teşadüf etmedik. 

Hastalığın teşhisinde tipik olan radyolojik görünüm akan mum 
manzarası, olgularımızın kemiklerinde de görülmektepir. Hadisenin 

daima kemiğin proksimalinden başlayarak distaline doğru geliştiği 
belirtilmektedir (1,10,11). Gelişme genellikle lateralde ölmakta, vaka­
larda gelişme esnasında, yön değişikliği görülmemektedir (7). 1. ol-
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gumuzun el grafilerinde 1. metakarptaki skıerozun daha ziyade kor­
pus ve distal epifizi tuttuğunu görmekteyiz. 2. olgumuzdaki görünüm 
ise klasiğe uymaktadır. 

Özel kemik oluşumu ile karakterize bu hastalığın heredite ile 

ilişkisi olmayıp etyolojisinde; 
1. Sempatik sinir sistemi bozukluğuna bağlı sekonder iskemi. 
2. Gelişme kusuru ve 
3. Osteoklastların azalması sonucU' osteoblastların artarak skle­

rozu yaptığı ileri sürülmektedir (4). 

1. vakamızda önkol ve elin yumuşak doku ve cildindeki bulgular 

birinci teoriyi doğrulayacak niteliktedir. 2. vakamızda ise cilt bul­
gularına raslayamadık. 

Skleroz herhangi bir kemikte olabilmekle beraber genellikle bir 

ekstremiteyi tutmaktadır (7.10.11). Erken başlayan ve ağır seyirli 
hastalık durumlarında epifiz erken olarak kapandığından kemikler­
de 'kısalık meydana gelmektedir (1). Vakalarımızda epifiz aralıkları­
nın kapanmamış olduğunu görmekteyiz. 

En belirgin semptom olan şiddeti fazla olmayan künt bir ağrı 
her vakada görülmektedir (1.2.3.6.10.11). Aktivite ile artıcı bir ka­

rakter gösteren ağrıdan 1. hastamız hastalığın hiç bir devresinde 
şikôyetçi olmamıştır. 2. hastamızda ise ağrı 15-20 dakikalık bir yü­

rüyüşten sonra belirginleşmektedir. 

Sempatik iskemi fenomenini düşündüren terleme. ciltteki so­
ğukluk. endürasyon ve ödem sonucunda gergin. parlaklık ve kızarık­
Iığı; 1. hastamızın sol önkolunda. el sırtında ve el parmakları cildin­

de müşahede ettik. Hiperostosise bağlı olarak sinirlere bası sonu­
cunda ekstremitede hissi bozukluklara vakalarımızda rastlamadık. 

Yumuşak dokuların fibrozisine bağlı eklemlerde hareket kısıtlılığı. 
1. vakamızda mevcuttu. 

Klasik kitaplarda rastlamamamıza karşılık. 1. vakamızda ASO. 
Latex (+ + +). asit fosfatazın yükselmiş olduğunu. 2, vakamızda 

ise sadece Latex'in (+ + )  olduğunu saptadık. Bu patolojik değerleri 
izah edecek diğer sistemik bir hastalık. yaptığımız muayene sonu­
cunda bulunamamıştır. 

Gelişme boyunca ilerleyici bir karakter gösteren bu maIformas­

yonun henüz 12 ve 16' yaşlarında olan hastalarımızda daha da art­

ması beklenir. Oluşmuş olan osteosklerozun bir daha kaybolmadığı 

belirtilmektedir (1). Semptomların ciddiyetine göre tedavi semptcr 
matiktir (2.3.4.6.10.11.12), Şiddetli ağrılarda sempatik blokaj etkili 

olursa. sempatektomi tavsiye edilmektedir (11). 1. hastamızın esas 

şikôyeti sol elde sertlik ve hareket kısıtlılığı olduğu için parafin bon-
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yoları yaptırdık. Bu tedavi sonucunda kol ve eldeki yumuşak doku­
larda bir gevşeme ve fonksiyonlarda bir düzelme meydana geldiği 

müşahede ettik. 2. hastamızın şikôyetleri sadece ağrı olduğundan 

analjezikler vermekle· yetindik. Her iki hastamızda klinik ve radyo­
lojik kontrolumuz altındadır. 

SUMM A R Y 

T'wo cases of Melorheoslosis 

Melorheoslosis, is a very rare malformation of the skeletal system. Although its 

otiology is not known, there are some general belief about its congenital origin. In 

this paper, !Wo cases of Melorheostosis with a brief classical kncwvledge have besn 

reported. 
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