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6ZET

Myositis Ossificans kemigin heterotopik sekli olup, nadir goru-
len bir hastaliktir. Literatirde tek tek nesredilmis pek az vak’aya
rastlanmaktadir. Klinigimizin g¢alismaya basladigi Subat 1966
yvilindan Mayis 1974 vilina kadar gegen 8 vil iginde tarafimiz-
dan bir tek vak'a gorulmustir. Bu yazimizda literatur gézden ge-
girilmis ve vak’amiz takdim edilmistir

Giris :

Hastalik ilk defa 1692 de GUY PETAIN tarafindan tarif edilmis ve
isimlendirilmistir. Hastaliga  McKusick Fibrodvsplasia, ossificans prog-
ressiva, Mair Fibrositis ossificans progressiva ismini vermislerdir (7, 8)

1692 yilindan zamanimiza kadar cogu tek tek yayinlanmis 260
vak'a vardir.

Myositis Ossificans kemigin bir heterotopi seklidir ve genellikle
iskelet kasinin, tendonlarin, ligomentlerin fasia ve aponevroslarin des-
tek dokusunda bulunur. Ossoz heterotopianin iki tipi vardir. Bunlardan
birisi vak’amizi ilgilendiren myositis ossificans progressiva dideri ise
myositis ossificans circumscriptadir. M. O. circumscripta‘ya
lar M. O. travmatika veya lokalize myositis
ler (1,7, 8).

M. O. circumscripta da lezyon genelliklie soliterdir ve vak'alarin
¢cogunlugu travmay! muiteakip tesekkul eder. Buna ait idiopatik vak'alar
mevcuttur ve bunlarda travma hikayesi tesbit edilememistir (4).

* Atatirk Univ. Tip Fak. Ortopedi Klinigi Ogretim Géorevlisi.
## Atatirk Univ. Tip Fak. Ortopedi Klinigi Asistani.
*%* Eskisehir S.S.K. Hastahanesi Ortopedi Mutehassisi.
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Paraplejik vak’alarin % 4 Unde diz, uyluk ve kalca bolgelerinde
spontan olarak lezyon tesekkul ettigi belirtilmistir (1).

Myositis ossificans progressiva konjenital ve herediterdir (1, 7).
Bazt vak‘alarin ailevi oldugu tespit edilmistir. Bunlardan kaslar, tendon-
lar ve eklem ligamentleri tutuldugu icin eklem hareketleri tahdit edilir.
Hayat vital kapasitenin azalmasi ve tekrarlayan Gst solunum yollari en-
feksiyonu nedeniyle sona erer (1, 6).

Heterotopik kemik tesekkilunin sebebi ve mekanizmasi bilinme-
mektedir. ileri derecede kollagen niicrelerin cogalmaya baslamas! ve bir
birine bagli olaylardan sonra patolojinin gelistigi distinilmektedir. in-
terstisiel hemorajinin posttravmatik tipte onemli bir rol oynadi§i kabul
ediliyor. Kas nekrozu ayrica bu aktiviteyi stimule eder (1). VASTIN ve
arkadaslari hastaligin sebebini mezoblastlarda, kicuk kan damarlarinda
ve osteoblastik enzim aktivitesinde kongenital defekt olarak disunmek-
tedirler (8).

Bu hastalarda eklem ligamentlerinde heterotopik kemik gelismesi
oldugundan eklemlerde eksternal ankiloz meydana gelerek taslasmis
adam tabir edilen klinik gorunum ortaya cikar. Bu gibi hastalar sirkler-
de vicutiarini teshir ederek hayatlarint kazanirlarmis (1). Vak‘alarin co-
gu hayatin ilk yaslarinda teshis edilirler. infantlarda rastlanmstir (1, 7).
Oz kardesler genellikie etkilenmemektedir. Fakat homozigot olan ikiz-
lerde goruldugu nesredilmistir (8). Erkeklerde daha cok rastlanir. Er-
kek, kadin orani RYAN'a gore 4/1, FAIRBANK ve ROSENSTIRN’e go-
re 3/2 dir (8}.

Hastalik en cok ense, bel kemigi ve omurlari tutar. Asagi ekstre-
miteler etkilenmiyebilir. Kalp kaslar!, diyafragma, dil, larinks ve sfink-
terler zarar gormezler. Hastalik ilerledikce sternocleidomastoid kasla-
rn etkilenmesiyle tortikolis meydana gelebilir. Servikal bolgedeki inter-
vertebral diskler ossifiye olarak servikal vertebralar solid bir kemik bl
ku haline gelebilir (1, 7).

Son zamanlarda ayak birinci parmaklarinin mikrodaktilisi ve halluks
valgus durumu hastalik icin patognomonik olarak kabul edilmekte-
dir (1, 7).

Patolojik anatomik olarak ektopik kemik kitlesinin incelenmesi so-
nucu tamamen normal kemik olarak rapor edilmistir (1, 3, 7).
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Vak’'a Takdimi :

G. G.. Prot. No. : 9945/9850, 13 yasinda erkek hasta.

Butun vucudunda yaygin tumoral tesekkuller, eklemierde hareket
kaybi ve muhtelif sekil bozukluklart sikayetiyle klinigimize yatirild:.

Hikayesi : Dogumundan 5 ay sonraya kadar hasta ailesi, cocugun
normal oldugunu ve hernangi bir hastalik gegirmedigini ifade etti. Co-
cuk 5. ayinda besikten dismus ve sol kolunda findik biyukligunde bir
sislik meydana gelmis, bir ay sonra boynunun sol tarafinda ceviz buyuk-
luginde bir sislik ortaya ¢cikmis ve gittikge buyumeye baslamis. Daha
sonra hastanin sirtinda ve ensesinde sislikler meydana gelmeye basla-
mis, bunlar gittikge bliyuyor ve viucudun diger bolgelerine yaytltyormus,
1,5 -2 yasinda hastan'n boynunda egilme meydana geldigini fark et-
misler.

2 yasindan 11 yastina kadar hastalikta herhangi bir ilerleme olma-
mis, 11 yasinda hasta soguk suya girdikten sonra sag el bilegi sag dir-
sek, sag omuz sol kalga, sol dizde sislikler meydana gelmeye baslamis
ve bu eklemlerin hareketleri tahdit edilmis. Eklemlerdeki hareket kay-
bi gittikce artarak 2 yil sonra hi¢c hareket etmez duruma gelmis.

Soy gegmisinden annesinin sag ve sihhatte oldugu, babasinin se-
bebini bilmedigi bir nedenle vefat ettigi, 4 erkek ve 4 kiz kardesinin
sag ve sthhatli oldugu hastanin kiglik ¢cocuk oldugu ogrenildi.

Ortopedik muayene : Hastada lumbal lordoz kaybo!mus, dorsal
kifozis artm:s, toraksta kus gogsu tarzinda deformite, boyunda sola tor-
tikolis, ensede ligamentum nucha sert bir kitle seklinde belirgin, sirt-
ta, goguste buylik eklemler civarinda kemik kivaminda sert multipl tu-
moral kitleler tesbit edildi. Cene nareketleri tahdit edilmis olup, hasta
cenesini 1 cm. agabiliyor. Sol el bitedi radial deviasyonda sag diz 15°
fleksiyonda, sol kalga notral durumda, sag dirsek 135° fleksiyonda, an-
kiloze olarak bulundu. Diger butin eklem hareketleri muhtelif dereceler-
de tahdit edilmistir. Her iki ayak birinci parmakta mikrodaktili ve hal-
luks valgus tespit edildi (Resim : 1-2).
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Resim: 1 — Hastanin 6nden goriinimid.Resim : 2 — Hastanin arkadan goérinima.
Her iki ayak 1. parmagdin mikrodaktilisi
ve hallux valgus deformitesi gorilmekte.

Radyolojik muayene : Her iki ayak on arka grafide: Birinci parma-
gin proksimal falanksinin kisa oldugu ve her iki ayakta halluks valgus
deformitesinin gelismis oldugu tespit edildi. Bu durum hastalik icin pa-
tognomonik sayilmaktadtr.

Boyun yan grafide: Oksipital kernikten baslayip sirta dogru inen
1.5 cm. eninde 15 cm. uzunlugunda oss0z bir bant tespit edildi.

Torax grafisinde : Her iki omuz ve gogus kafesinde miltipl ossoz
olusumlar mevcut.

Pelvis on - arka grafide : Sol kalcada gayri muntazam kemik te-
sekkdulleri gorilmekte.

Her iki diz iki yonlu grafilerde: Her iki femur ve tibia metafizleri-
ne yakin bolgelerde ekstra artikiler multipl yeni kemik tesekkulleri tes-
pit edildi (Resim : 3-4).
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Resim. 3 — Toraks grafit
esim: 3 aks: grafi Resim : 4 — Boyun yan grafisi.

Patolojik anatomik tetkik : Hastanin sirtindaki tumoral kitlelerin
birinde alinan biopsi materyelinin incelenmesi 0zellik gostermeyen ke-
mik dokusu olarak rapor edilmistir.

Tartisma :

Myositis ossificans progressiva’'nin herediter ve kongenital oldu-
gu. homozigot ikizlerde rastlandigi belirtilmistir. Vak'amizda boyle bir’
ozellik yoktur.

Hastaligin, travm
siyon, soguga maruz kalma gibi nedenlerle aktivasyon.gosterdi@i bildi-
rilmistir (8). Bizim vak'amizda hastalik ilk defa dogumdan sonra 5. ay-
da travma neticesi ortaya cikmis ve 11 yasinda 'soguk suya girdikten
sonra tekrar bir aktivasyon gostérmistir. - ;

Vak'amizda larinkste, gozde, dilde, diyafragmada, kalpte, sfinkter-
lerde kalsifikasyon gorulmemesi klasik bilgilere uymaktadir.

Bazi vak’alarda isitme kaybi olacagi yazilmistir. Bizim vak’amizda
isitme kaybi tespit edilmemistir.

Ayak 1. parmaginin mikrodaktilisi ve halluks valgus deformitesine
vak'alarin % 90'inda raslandig: bildirilmistir. Bizim vak’amizda her iki
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ayak 1. parmakta mikrodaktili ve halluks valgus deformitesi mevcuttu.

Myositis ossificans progressivada kan, idrar, biokimyas: ve homi-
zigot ikizlerde yapilan kromozom calismalarinda degerli olabilecek her-
hangi bir neticeye ulasilamamistir.

Patolojik anatomik tetkik bizim vak‘amizda oldugu gibi ozellik gos-
termeyen kemik dokusu olarak rapor edilmektedir.

Tedavi olarak, fiziko-terapi, Ca'dan diusuk diyet, paratiroid enjek-
siyonu, Vit. B ve E, Corticosteroidler, radioterapi, denenmistir. Fakat
higbiri yeterli sonuglar vermemistir.

Son zamanlarda boyle hastalarin Diphosphonates (EHDP) verildik-
ten sonra anormal kemik tesekkdillerinin cerrahi olarak eksizyonundan
iyi sonuglar alindig! bildirilmistir (5).

SUMMARY

A case of Myesitis ossificans progressiva.
In this paper a case of Myositis ossificans progressiva has been introduced and
literature reviewed.
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