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Ribbing hastal›¤›: Olgu sunumu ve literatürün gözden geçirilmesi
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Ribbing hastal›¤› (RH) genç eriflkinlerin alt ekstremitelerindeki, uzun kemiklerin diafizlerinde s›-
n›rl› selim endosteal ve periosteal yeni kemik yap›m› ile karakterize nadir görülen bir kemik
displazisidir. Hastal›¤›n etiyolojisi ve en uygun tedavi yöntemi bilinmemektedir. S›kl›kla bafllan-
g›çta düflük dereceli osteomiyelit veya kemik oluflturan neoplazi olarak teflhis edilir. Kemik yo-
¤unlu¤unu artt›ran di¤er hastal›klar ile de kar›flt›r›labilir. Ço¤u kez puberteden sonra ortaya ç›k-
makta ve en s›k olarak kendini gösteren bulgusu medikal tedavi ile geçmeyen ya da bazen tole-
re edilemeyen a¤r›d›r. Bu olguda 22 yafl›nda RH olan bir bayan›n klinik ve radyolojik belirtile-
rini bildiriyoruz. De¤iflik medikal tedavi yöntemlerine ra¤men olgunun a¤r›s› geçmemifl ve de-
¤iflik doktorlara baflvurmufltur. Olguda a¤r›y› gidermek için intramedüller oyma yap›lm›flt›r. Bil-
di¤imiz kadar›yla, bu olgu RH ad› alt›nda ortopedi literatüründe rahats›z edici a¤r›s› nedeniyle
kesin bir cerrahi tedavi yöntemi olarak intramedüller oyma yap›lan ikinci ve yine ‹ngilizce ya-
y›nlanan literatürde üçüncü olgudur. Hastal›k nadir görüldü¤ünden dolay› bu hastal›¤› ay›rt edici
özelliklere sahip bulgular›n oldu¤u dokümanlar›m›z› sunmay› ve hastal›¤›n en önemli bulgusu
olan tolere edilemeyen a¤r›y› tedavi etmede görüflü ve müdahalesinin önemi olan ortopedistin
üstlendi¤i rolün öneminin vurgulanmas›n› bildirmeyi amaçlad›k. 
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Ribbing hastal›¤› genç eriflkinlerde alt ekstremi-
telerin uzun kemik diafizlerinde fazla miktarda fakat
selim endosteal ve periosteal yeni kemik oluflumu ile
karakterize oldukça nadir görülen bir kemik displa-
zisidir. Etiyolojisi hala anlafl›lamam›fl olup kemik
yo¤unlu¤unu artt›ran di¤er nedenler ile kar›flt›r›labi-
lir. Bu hastal›kta bafllang›çta s›kl›kla yanl›fl teflhis
konulmaktad›r. Görüntüleme yöntemlerinde stres k›-
r›¤›, düflük dereceli osteomiyelit, osteoid osteomaya
veya kemik oluflturan bir neoplaziye benzeyebilmek-
tedir. Ayr›ca di¤er sklerozan kemik displazileri ve
metabolik bozukluklarla da kar›flabilmektedir.[1-4]

Ço¤u kez RH’ye di¤er kemik displazilerinin ekarte
edilebilmesi ile tan› konulabilmektedir.[4-7] Bu çal›fl-
ma RH’li bir olgunun eksiksiz olarak bütün radyolo-

jik ve histolojik analizlerini sunmaktad›r. Bildi¤imiz
kadar›yla analizlerimizin bulgular› bugüne kadarki
RH’li olgularda en çok ay›rt edici dokümanlar› içe-
renidir. ‹ngilizce yay›nlanan literatürde göründü¤ü
kadar›yla bundan önce toplam 22 olgu bildirilmifltir.
Bunlar›n ço¤u radyoloji, nükleer t›p ya da genetik
dergilerinde yay›nlanm›flt›r. Bu olgu ortopedi litera-
türünde üçüncü ve ‹ngilizce literatüründe yirmiüçün-
cü olan›d›r. Ancak, literatürde huzursuz edici bacak
a¤r›s› nedeniyle maksatl› olarak cerrahi giriflimle te-
davi edilen ikinci olgudur.

Bu yaz›da sol tibias›nda kronik a¤r›s› nedeni ile
bafllang›çta pek çok hekim taraf›ndan görülen ve tefl-
his aç›s›ndan ikilemde kal›nan 22 yafl›ndaki RH’li
bir bayan hastay› bildiriyoruz. Her hekim hastaya



Öztürkmen ve Karamehmeto¤lu. Ribbing hastal›¤›: Olgu sunumu ve literatürün gözden geçirilmesi 59

farkl› teflhisler koyarak hastan›n a¤r›s›n› geçirmeyen
antibiyotik veya nonsteroid antienflamatuarlar ile te-
davi etmiflti. Hastal›¤›n klinik özellikleri, radyolojik
bulgular›, histopatolojik de¤erlendirmesi ve ay›r›c›
tan› do¤ru teflhis elde edebilmek için tart›fl›ld›. Olgu
sadece nadirli¤inden dolay› de¤il, bu hastal›kta orto-
pedistlere teflhiste ikilem yaratabilecek bir durum
olabilece¤ini ve fliddetli a¤r›n›n çözüm yönteminin
ak›llar›nda olmas› gerekti¤ini uyarmak amac› ile su-
nuldu. Hasta kendisi ile ilgili bilgilerin yay›nlanabi-
lece¤i konusunda bilgilendirildi ve onay› al›nd›. 

Olgu sunumu
Yirmiiki yafl›ndaki bayan hasta ilk olarak bir bafl-

ka hastanede sol tibias›n›n proksimal k›sm›nda alt›
ayl›k bir a¤r› nedeniyle görülmüfltü. Düz grafileri
iyileflen bir k›r›¤›n kallusunu an›msatan periosteal
reaksiyonu gösteriyordu (fiekil 1). Beyaz küre say›s›
ve eritrosit sedimantasyon h›z› normal idi. Bu durum
tibiada iyileflen bir stres k›r›¤› olarak yorumlanm›fl
ve hasta antienflamatuar ilaçlarla tedavi edilmiflti.
A¤r›da rahatlama olmad›¤›ndan hasta bir baflka has-
tanede baflka bir ortopediste dan›fl›lm›flt›. Burada di-
¤er görüntülenme teknikleri ve yeni bir düz grafi çe-
kilmiflti. Radyografiler tibia diafizinin proksimal
k›sm›nda artm›fl yo¤unluk ve kal›nl›k gösteriyordu
(fiekil 2). Bilgisayarl› tomografi (BT) endosteal ve
periosteal kortikal kal›nlaflma meydana ç›karm›flt›
(fiekil 3). Kemik sintigrafisi proksimal tibia diafizin-
de artm›fl tutulumu ortaya ç›karm›flt› (fiekil 4). Dü-
flük dereceli osteomiyelitten flüphelenilmiflti. Bunun
üzerine hasta ampirik olarak antibiyotikler ile tedavi
edilmiflti. A¤r› hafiflemeyince ve a¤r›y› kontrol et-

mek için giderek artan oranlarda analjezik ihtiyac›-
n›n artmas›yla hasta bizim kurumumuza sevk edildi.

Hasta, hastanemize medikal tedaviye cevap ver-
meyen rahats›z edici bir bacak a¤r›s› ile baflvurdu ve
hikayesinde travma yada afl›r› kullan›m yoktu. De-
tayl› fizik muayenede anormal bir bulgu yoktu. Yan-
l›zca tibia proksimalinin ön yüzeyinde palpasyonla
minimal hassasiyet vard›. Bu bölgede eritem veya ›s›
art›fl› bulgusu yoktu. Komflu eklemlerde eklem hare-
ket k›s›tlanmas› yoktu. Distal nörovasküler kay›p
yoktu. Yürüyüflü ve di¤er geri kalan kas-iskelet sis-
tem muayenesi normaldi. Özgeçmifli ve aile öykü-
sünde dikkate de¤er bulgu yoktu. Laboratuar testleri
tekrarland›. Hematolojik tetkiklerde lökosit say›s›
8200/ml ve sedimantasyon h›z› saatlik 13 mm (nor-
mali 0-20 mm/saat) idi. C-reaktif protein ve kemi¤e

fiekil 1. ‹lk hastanedeki de¤erlendirmede çekilen tibian›n ön-ar-
ka (ok a) ve yan (ok b) grafileri periost reaksiyonunu
göstermektedir (ok). Bu bulgu tibian›n stres k›r›¤›n› dü-
flündürmüfltür.

fiekil 2. ‹kinci hastanede çekilen tibian›n (a)
ön-arka ve (b) yan grafilerinde tibia
diafizinin proksimal k›sm›nda yo¤un-
luk (ok a) ve kal›nl›k (ok b) art›fl› gö-
zükmektedir. 

(a) (b)

(a)

(b)
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özgün alkalen fosfataz, paratiroid hormon, iyonize
kalsiyum, fosfor ve 1,25 ve 25-vitamin D de¤erleri
normal s›n›rlar aras›ndayd›. Fizik muayene ve labo-
ratuar bulgular› teflhis için özellik arz etmedi¤inden
daha önceki radyolojik tetkikleri dikkatlice de¤er-
lendirdik.

Düz grafilerde tibia diafizinin proksimal k›sm›n-
da hem endosteal hem periosteal kal›nlaflma ile bir-
likte skleroz saptand› (fiekil 2). Di¤er tibian›n ve her
iki femurun radyografileri normal idi. Technetium
kemik sintigrafilerinde etkilenen tibian›n proksimal
k›sm›na uyan tutulum art›fl›n› gösteriyordu (fiekil
4).Tibia diafizinin proksimal kesiminin transvers BT
kesitleri kemi¤in medullas›n› daraltan endosteal ka-

l›nlaflma ve yine periosteal kal›nlaflma gösteriyordu.
Bu radyolojik tetkiklere ilave olarak hastaya manye-
tik rezonans görüntüleme (MRG) yap›ld›. Koronal
MRG kesitleri T1 a¤›rl›kl› görüntülerde düflük yo-
¤unlukta sinyal ve T2 a¤›rl›kl› görüntülerde yüksek
yo¤unlukta sinyal görüldü (fiekil 5). Yine kontrastl›
T1 a¤›rl›kl› görüntülerde tibia diafizinin proksimal
k›sm›nda ödem özellikleri tafl›yan lezyonu iflaret edi-
yordu (fiekil 5). Bütün bu radyolojik yorumlarla kli-
nik tablonun enfeksiyon veya malinite olarak kabul
edilmesi zordu ve bundan dolay› ay›r›c› tan› için
aç›k biyopsi yapt›k. Biyopsi örne¤inde kortikal ka-
l›nlaflma ve osteonekroz saptan›rken düzensiz ve ka-
l›nlaflm›fl trabeküllerde hafif say›da artm›fl osteosit-
ler görünüyordu (fiekil 6). Malignite veya enfeksi-
yon lehine bulgu yoktu. Biyopsi örne¤inden al›nan
kültürlerde mikroorganizma üremesi olmad›. Histo-
patolojik bulgular ve kültürlerin sonuçlar› laboratuar
de¤erleri ile birlikte enfeksiyon veya neoplastik has-
tal›k teflhisi flüphesini bertaraf etmiflti. Bütün bunlar-
dan sonra kemik displazilerini ve onlar›n tedavi yön-
temlerini tan›mlayan literatürdeki yay›nlar gözden
geçirildi ve RH tan›s› düflünüldü. Beals ve arkadafl-
lar›n›n[1] bildirdi¤i olguda oldu¤u gibi intramedüller
oymaya cevap verdi¤ini göz önüne alarak a¤r›y› gi-
dermek için ayr› bir cerrahi giriflim olarak tibiaya in-
tramedüller oyma uygulad›k. Tuberositas tibian›n
proksimalinden patellar tendon arkas›ndaki orta hat-
tan medüller kanala girdik. Girifl yerinden çok distal-
de olmamaya çabalad›k. Medüller kanal t›kal› oldu-
¤u için, kanal› lokalize etmek zor idi ve tibial kortek-
si delmemek için çok dikkatli olduk. Medullay› aç-
mak için giderek artan büyüklükte olan oyucular›

(a) (b)
fiekil 3. Proksimal tibian›n aksiyel BT görün-

tülerinde periosteal ve endosteal
yeni kemik oluflumunu göstermek-
tedir.

fiekil 4. Tüm vücut kemik sintigrafisinde
proksimal tibiada radyolojik ola-
rak anormalli¤e uyan ciddi rad-
yoaktif madde tutulumu görün-
mektedir. Bir baflka anormal tu-
tulum oda¤› aç›k olarak belli de-
¤ildi.
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kulland›k. Ameliyattan sonra tibiadaki a¤r› tamamen
geçti. Kal›tsal geçifli ayd›nlatmak için kardefllerde
RH’nin varl›¤›n› de¤erlendirdik. Hastan›n ailesinde
kemik displazisi hikayesi olan herhangi bir birey
yoktu. Beflinci y›ldaki son kontrol muayenesinde ti-
biada hiç a¤r› yoktu. Di¤er tibia ve her iki femur ay-
r›ca a¤r›s›z idi. 

Tart›flma

Hastam›zda gözlemledi¤imiz ayn› hastal›k ilk ola-
rak 1949 y›l›nda Ribbing[4] taraf›ndan tan›mlanm›flt›r.
Bu hastal›¤› alt› kardeflin dördünde tibia ve di¤er
uzun kemiklerin diafizyel kortekslerinde medüller
kanal› daraltan fuziform kal›nlaflma fleklinde tan›mla-
d›. Kendisine göre hastal›¤›n ne zaman bafllad›¤› tam
bilinmemekle birlikte, a¤r› ergenlikte veya hemen
sonra bafll›yordu. Hastal›¤›n yavaflça ilerledi¤ini ve
sonras› stabilize oldu¤unu gözlemlemiflti. 

Seeger ve ark’n›n[6] çal›flmas›ndan önce ‹ngilizce
literatürde daha önce sadece onüç olgu gözden geçi-
rilmifltir.[2,3,8-12] Seeger ve ark.[6] hepsinde alt ekstremi-
teleri tutulumlu akraba olmayan alt› RH tan›l› kad›n
hasta bildirdiler. Tutulan on kemikte lezyonlar üç
hastada her iki tibiada birinde ise sadece tek tarafl›
tibiada idi. Beals ve ark.[1] ise her iki tibia ve sol fe-
murunda lezyonlar› olan 32-yafl›ndaki bir bayan ol-
guyu yay›nlad›lar. A¤r› ilk olarak sol tibiada baflla-
m›flt›. Daha sonra sa¤ tibia ve femurda da olufltu. Bu
senkronize olmayan tutulum çift tarafl› tutulum ola-
rak Seeger ve ark.[6] taraf›ndan da dört hastada göz-
lendi. A¤r›n›n bafllamas› ve semptomlar›n ikinci bir
yerde görülmesi aras›ndaki zaman aral›¤› 19 ila 96
ay (da¤›l›m, 46 ay) idi. Fakat bu senkronize olmayan
ve pek çok kemikte görülen tutulum RH için her za-
man olan bir durum de¤ildir. Seeger ve ark.[6] taraf›n-
dan bildirilen hastalarda lezyonlar birinde tek tarafl›

fiekil 5. Proksimal tibian›n MRG ile taramas›nda (a) T1 a¤›rl›kl›
koronal görüntü düflük fliddetli sinyal (b) T2 a¤›rl›kl›
koronal kesit ise yüksek sinyal gösterirken (c) kontrastl›
T1 a¤›rl›kl› koronal görüntüsü tibia diafizinin proksimal
k›sm›na uyan, anormal kemik ili¤i sinyalinin oldu¤u bir
lezyonu göstermektedir.

(a)

(c)

(b)
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tibiay› ve bir di¤erinde ise tek tarafl› femuru etkile-
miflti. A¤r› her zaman lezyonlara efllik etmez. Lez-
yonlar asemptomatik kemiklerin de¤erlendirilmesi
esnas›nda da keflfedilebilir.[1,6]

RH bazen herediter multipl diafizyel displazi ola-
rakta bildirilmifltir. Ribbing[4] ve Paul[13] taraf›ndan
çal›fl›lan ailelerde ve Seeger ve ark.’n›n[6] hastalar›-
n›n birinde etkilenmifl kardefllerin saptanmas› resesif
kal›t›m olas›l›¤›n› düflündürse de bu bizim olguda ve
Beals ve ark.’n›n[1] olgusunda da oldu¤u gibi her za-
man geçerli de¤ildir.[1] Çevresel nedenler göz ard›
edilmese de periosteal ve endosteal yeni kemik olu-
flumu yapan uyar› da bilinmemektedir. Greenspan[3]

sklerozan kemik displazileri s›n›flamas›na göre
RH’yi intramembranöz kemik oluflumu displazisi
olarak tarif etmifltir.

RH’li hastalarda en s›k tarif edilen histopatolojik
bulgular yeni kemik oluflumu ile birlikte kortikal os-
teosklerozdur. Tek bafl›na kemik morfolojisine daya-
narak histopatolojik bulgular ile RH tan›s›n› kabul
etmek her zaman belirleyici de¤ildir. Tan›, hastal›¤›n
klinik özellikleri ve radyolojik bulgular›n› de¤erlen-
direrek tespit edilir. Laboratuar sonuçlar›n›n de¤er-
lendirilmesi ve biyopsi di¤er tan›lar›n (malinite, en-
feksiyon vb.) d›fllanmas›na olanak verir.[1,7]

RH ile kar›flt›r›labilen pek çok sklerozan kemik
bozukluklar› vard›r. Tibiada tek tarafl› artm›fl yo¤un-

luk ve kal›nl›k bulunan hastada ay›r›c› tan›da osteoid
osteoma, stres k›r›¤›, adamantinoma, fibröz displazi,
osteosarkom, meloreostozis, hiperfosfatazemi, histi-
ositoz, lenfoma, intramedüller skleroz, ve kronik skle-
rozan osteomiyelit düflünülmelidir. Bilateral tibian›n
artm›fl yo¤unlu¤u ve kal›nl›¤› Van Buchem ve Worth
endosteal hiperosteozu, skleroosteoz, Camurati-En-
gelmann hastal›¤› ile iliflkili olabilir. Göz önüne al›n-
mas› gereken metabolik ve endokrin bozukluklar da
vard›r. Bunlar renal osteodistrofi, kronik vitamin A
intoksikasyonu, psödohipoparatiroidizm ve psödop-
södohiperparatiroidi, multifokal periostotit, prostag-
landin E1 ile indüklenen hiperosteoz ve Paget hastal›-
¤›d›r.[1,5,6] Intramedüller osteoskleroz ve Camurati-En-
gelmann hastal›¤› radyolojik olarak hemen hemen ta-
mamen RH’e benzer iki klinik tablodur.[9,14] Her ikisi
de kemik sintigrafilerde artm›fl radyoaktif madde tutu-
lumu gösterirler. Bununla birlikte klinik belirtileri, la-
boratuar bulgular›, histolojik özelliklerdeki farkl›l›k-
lar ve radyolojik görüntülerin detayl› de¤erlendirilme-
leri tan›y› do¤rular (Tablo 1).[1,2,5,8-11,14-21] 

RH’nin karakteristik özellikleri hakk›nda haber-
dar olunmas›na ra¤men mevcut klinik ve radyolojik
özellikler her zaman için klasik bir RH tan›s›na ta-
mamen uymaz.[14] Beals ve arkadafllar›n›n[1] olgusun-
da tranvers BT kesitleri heriki tibiada da belirgin en-
dosteal kal›nlaflma ve sol tibian›n medüller kanal›n-
da daralma gösteriyordu. Olguda MRG ve kemik
sintigrafilerinin sonuçlar› tarif edilmesine ra¤men
flekillerin görüntüleri bulunmuyordu. Periosteal ve
endosteal yeni kemik oluflumu RH’nin klasik bir ta-
n›m›d›r. Ziran ve ark.’n›n[22] olgusunda MRG, kemik
sintigrafisi, BT kesitleri ve düz grafiler gösterilmesi-
ne ra¤men yaz›da biyopsi örne¤inin histolojik gö-
rüntüsü bulunmuyordu. Seeger ve ark’n›n[6] olgusu
da MRG içermiyordu. Kemik ili¤i ödeminin MRG
ile saptanmas› RH’nin intramedüller osteoskleroz-
dan ay›rt edilmesini sa¤lar.[23] Bildi¤imiz kadar›yla
‹ngilizce yay›nlanan literatürde toplam 23 olgu bildi-
rilmesine ra¤men önceki di¤er olgular RH’nin tüm
radyolojik ve histolojik görüntülerini bulundurmu-
yordu. Bizim olgumuzda, radyolojik bulgu tibia di-
afizinin proksimal k›sm›n›n fuziform kal›nlaflmas›
fleklindeydi. Literatürdeki lezyonlar›n ço¤u tibia or-
tas›nda kal›nlaflma fleklinde olmas›na ra¤men Rib-
bing[4] olgular›ndan birinde, tibian›n üst k›sm›nda tu-
tulmay› da bildirmifltir. Bu hastal›kta esas bulgu bir

fiekil 6. Biyopsi örne¤inin mikrofoto¤raf› mevcut kemi¤in her bi-
riminde artm›fl osteoid say›s› ve osteosklerozu göster-
mektedir (Boyama: Hematoksilen ve eozin; mercek bü-
yütmesi, x40, küçük görüntü mercek büyütmesi x125)
[Bu resim, derginin www.aott.org.tr adresindeki online
versiyonunda renkli görülebilir]
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uzun kemi¤in diafizinin bir k›sm›nda fuziform kal›n-
laflma içerir. Tutulan kemiklerin çoklu¤una ve asi-
metrik de¤iflikliklere yine tibia ve femurun en s›kl›k-
la etkilenmesine bir e¤ilim vard›r. Buna ra¤men has-
tal›k Seeger ve ark.’n›n[6] on hastas›ndan birinde tek
tarafl› tibia birinde de tek tarafl› femuru etkilemiflti.
Bizim olgumuzda lezyonun atipik ve tek tarafl› loka-
lizasyonuna ra¤men zorlu aktivitelere ba¤l› olarak
anormal veya al›fl›lmam›fl yüklenmeye uygun bir hi-
kayenin yoklu¤u ve esas bulgu olarak fuziform ka-
l›nlaflman›n olmas› stres k›r›¤› teflhisini d›fll›yordu.
Ayr›ca sportif aktivite antrenmanlar›nda ani bir art›fl
gibi risk faktörü yoktu veya bacak uzunluk eflitsizli-
¤i, dizlerin dizilim, ayak anomalileri ve anormal ke-
mik geometrisi gibi stres k›r›klar›n›n geliflimine ne-
den olabilecek anatomik veya fizyolojik de¤ifliklik-
ler yoktu.[24,25] Bizim olgumuzun BT’si RH için belir-
leyici olan hem endosteal hemde periosteal kemik
oluflumunu göstermektedir. Analizlerimizin tüm bul-
gular› RH’nin aç›k bir tan›mlamas›n› oluflturmas›
için görüntüler ile birlikte sunulmufltur.

A¤r› lezyonlara her zaman efllik etmemesine ra¤-
men RH’de en s›k karfl›lafl›lan klinik semptom-
dur.[1,3,6] A¤r›n›n do¤al öyküsü ço¤u olguda zaman
içinde stabilleflmesi fleklinde olaca¤› gibi de¤iflken-
likte gösterebilmektedir.[1,3,6] Asemptomatik hastalar

tarif edildi¤i gibi, baz› hastalarda a¤r› etkilenen ke-
miklerden sadece birinde olabilmektedir. Fakat a¤r›
olufltu¤u zaman bazen hasta için çok rahats›z edici-
dir.[1,21] Bizim olgumuzun a¤r›s› s›zlay›c› tarzda ol-
makta ve fiziksel aktivite ile kötüleflmekteydi. Has-
tan›n öyküsüne göre a¤r›n›n fliddeti zamanla artm›fl-
t›. Hastan›n a¤r›s›n›n bu flekli literatürdeki di¤erleri-
ne göre farkl›l›k gösteriyordu. Beals ve ark.’n›n[1]

bildirdikleri olgunun a¤r›s› sabit idi ve yine Ziran ve
ark.’n›n[22] bildirdikleri olgunun a¤r›s› oral pamidro-
nat tedavisinden sonra herhangi bir spesifik tedavi
yap›lmadan zamanla ortadan kalkm›flt›. RH için tes-
pit edilmifl herhangi bir medikal veya cerrahi tedavi
yöntemi yoktur. Ziran ve ark.[22] RH olarak teflhis
edilen hastalar›n› oral pamidronat ile tedavi etmifller-
dir. Osteolitik kemik metastazlar›, fibröz displazi ve
Pager hastal›¤› gibi de¤iflik hastal›klarda kemik a¤r›-
s›n› azaltan pamidronat’›n etkisine dayanarak a¤r›da
hafifleme ummufllard›r. Ancak pamidronata cevap
alamad›lar. Fallon ve ark.’n›n[2] bildirilen olgusunda
kortikal pencere aç›larak medüller kanal küretlenmifl
ve bu da do¤rudan do¤ruya a¤r› azalmas› ile sonuç-
lanm›flt›r. Fakat bunu bir kemik biyopsisi amac› ile
yapm›fllard› ve bu a¤r›y› gidermek için ayr›ca yap›-
lan cerrahi bir giriflim de¤ildi. Beals ve ark.’n›n[1] ta-
rif etti¤i olguda da yap›lan intramedüller oymay› ta-

Tablo 1. Ribbing hastal›¤›, Camurati-Engelmann displazisi ve intramedüller skleroz’un klinik ve radyolojik özelliklerinin karfl›laflt›r›lmas›.

Ribbing ‹ntramedüler skleroz Camurati-Engelmann

Kemik sintigrafisinde radyoaktif radyoaktif Kemik sintigrafisinde Kemik sintigrafisinde 
madde tutulumu (+) radyoaktif madde tutulumu (+)

Laboratuar de¤erleri normal Laboratuar de¤erleri normal Laboratuar de¤erleri normal

‹skelet olgunlaflmas›ndan sonra ortaya ç›kar Herhangi bir yaflta, kad›nlarda daha Çocukluk ça¤›nda görülür
çok görülür

Tek tarafl› veya asenkron çift tarafl› tutulum Tek tarafl› veya çift tarafl› tutulum Çift tarafl› ve simetrik tutulum
ile asimetrik 

Sadece uzun kemiklerde, endosteal ve Tibia ve fibulan›n ortas›nda veya Metafizyel tutulum (Erlanmayer flisesi görüntüsü
periostael reaksiyon var, MRG’de distal üçte birinde intramedüller ve femurda valgus deformitesi, kafatas›,
kemik ili¤i ödemi (+) skleroz var, periost reaksiyonu yok, mandibula, vertebralar, üst ekstremiteler,

MRG’de kemik ili¤i ödemi (-) metatarslar, metakarplarda lezyon)

Histolojide osteoblastik aktivite Histolojide osteoblastik aktivite Histolojide osteoblastik ve osteoklastik aktivite

Yürüyüfl ve nörolojik bozukluklar, anemi (-) Yürüyüfl ve nörolojik bozukluklar, Yürüyüfl ve nörolojik bozukluklar, kas güçsüzlü¤ü,
anemi (-) anemi (+)

Genç eriflkinlerde progresif, statik hale gelebilir Statik Sürekli progresif

Resesif kal›tsal geçifl? (Do¤rulanmam›fl) Kal›t›msal de¤il, idiyopatik Dominan kal›tsal geçifl, kromozom geni 19q13
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kiben hem femur hem tibiada dramatik bir a¤r› ra-
hatlamas› mevcuttu. Bizim olgumuzda intramedüller
oyma ile sklerotik endosteal kemi¤in ç›kart›lmas›n›
takiben bizde tam a¤r› rahatlamas› gözlemledik.
Ameliyat öncesi vizüel analog skalas›na göre 0 ila
10 aras› derecelendirmeye göre 9 olan a¤r›s› intra-
medüller oyma ifllemini takiben 0 olarak de¤erlendi-
rilmiflti. A¤r›y› tamamen gidermek için medikal te-
davi metotlar›n›n fayda etmedi¤i durumlarda medul-
lan›n oyulmas› RH’de tek tedavi yöntemi olarak gö-
rülmektedir. ‹ntramedüller oyma ile sklerotik kemi-
¤in ç›kart›lmas› bu a¤r›n›n rahatlamas›n› aç›klayabi-
lir. Kemik ili¤indeki ödem a¤r›dan sorumlu tutulabi-
lir. Oyma sonras› bu a¤r›da rahatlamay› yorumlamak
için detayl› aç›klamalar ve yine ayr›ca RH’nin pato-
genezi için detayl› aç›klamalar bulunmal›d›r. 

Sonuç olarak, ortopedistler tan›n›n lezyonun his-
topatolojisinden ziyade karakteristik radyolojik ve
klinik belirtilere dayand›r›larak yap›laca¤› sklerozan
kemik displazilerinden haberdar olmal›d›rlar. RH
kendine özgü ve nadir bir kemik displazisidir.
RH’den flüphelenildi¤i zaman ilave radyolojik tet-
kikler yap›lmal›d›r. Tutulumun boyutunu tespit et-
mek için kemik sintigrafisi çekilmelidir. Ailenin di-
¤er bireyleri hastal›¤›n varl›¤› aç›s›ndan de¤erlendi-
rilmelidir. Laboratuar sonuçlar›n›n de¤erlendirilme-
si ve biyopsi genellikle ay›r›c› tan› için göstergedir.
Histopatolojik bulgular özgün olmay›p di¤er tan›lar›
d›fllamada yard›mc› olur. E¤er fliddetli a¤r› mevcut
ve zaman içersinde ortadan kakmazsa, ortopedistler
bunun sadece etkilenen uzun kemiklere intramedül-
ler oyma ifllemi ile geçebilece¤i gerçe¤i konusunda
uyan›k olmal›d›rlar. Hastal›¤›n bir doktorun görüflü-
nü gerektiren en önemli ve tek klinik bulgusu olan
rahats›z edici a¤r›y› gidermede en önemli rolü orto-
pedist almaktad›r. Gelecekteki genetik çal›flmalar bu
çok nadir olan kemik displazisinin kal›tsal geçiflini
ve patogenezini ayd›nlatmada yard›mc› olacakt›r.

Ç›kar Örtüflmesi: Ç›kar örtüflmesi bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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