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Ribbing hastaligi: Olgu sunumu ve literatiiriin gozden gecirilmesi
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Ribbing hastalig1 (RH) geng eriskinlerin alt ekstremitelerindeki, uzun kemiklerin diafizlerinde si-
nirli selim endosteal ve periosteal yeni kemik yapimi ile karakterize nadir goriilen bir kemik
displazisidir. Hastaligin etiyolojisi ve en uygun tedavi yontemi bilinmemektedir. Siklikla baslan-
gicta diisiik dereceli osteomiyelit veya kemik olusturan neoplazi olarak teshis edilir. Kemik yo-
gunlugunu arttiran diger hastaliklar ile de karistirilabilir. Cogu kez puberteden sonra ortaya ¢ik-
makta ve en sik olarak kendini gosteren bulgusu medikal tedavi ile gegmeyen ya da bazen tole-
re edilemeyen agridir. Bu olguda 22 yasinda RH olan bir bayanin klinik ve radyolojik belirtile-
rini bildiriyoruz. Degisik medikal tedavi yontemlerine ragmen olgunun agrisi gegcmemis ve de-
Sisik doktorlara bagvurmustur. Olguda agriy1 gidermek icin intramediiller oyma yapilmistir. Bil-
digimiz kadartyla, bu olgu RH adi altinda ortopedi literatiiriinde rahatsiz edici agris1 nedeniyle
kesin bir cerrahi tedavi yontemi olarak intramediiller oyma yapilan ikinci ve yine Ingilizce ya-
yinlanan literatiirde liciincii olgudur. Hastalik nadir goriildiigiinden dolay: bu hastalig ayirt edici
ozelliklere sahip bulgularin oldugu dokiimanlarimizi sunmay1 ve hastaligin en 6nemli bulgusu
olan tolere edilemeyen agriy1 tedavi etmede goriisii ve miidahalesinin 6nemi olan ortopedistin

iistlendigi roliin 6neminin vurgulanmasini bildirmeyi amagladik.

Anahtar sozciikler: Agri/intramediiller oyma; Ribbing hastaligi; sklerozan kemik displazisi.

Ribbing hastalif1 geng erigkinlerde alt ekstremi-
telerin uzun kemik diafizlerinde fazla miktarda fakat
selim endosteal ve periosteal yeni kemik olusumu ile
karakterize olduk¢a nadir goriilen bir kemik displa-
zisidir. Etiyolojisi hala anlagilamamis olup kemik
yogunlugunu arttiran diger nedenler ile karistirilabi-
lir. Bu hastalikta baslangicta siklikla yanlhig teshis
konulmaktadir. Goriintiileme yontemlerinde stres ki-
rg1, diisiik dereceli osteomiyelit, osteoid osteomaya
veya kemik olusturan bir neoplaziye benzeyebilmek-
tedir. Ayrica diger sklerozan kemik displazileri ve
metabolik bozukluklarla da karisabilmektedir."™
Cogu kez RH’ye diger kemik displazilerinin ekarte
edilebilmesi ile tan1 konulabilmektedir."” Bu calis-
ma RH’li bir olgunun eksiksiz olarak biitiin radyolo-

jik ve histolojik analizlerini sunmaktadir. Bildigimiz
kadariyla analizlerimizin bulgular1 bugiine kadarki
RH’li olgularda en ¢ok ayirt edici dokiimanlar ige-
renidir. Ingilizce yaymlanan literatiirde goriindiigii
kadariyla bundan 6nce toplam 22 olgu bildirilmistir.
Bunlarin ¢ogu radyoloji, niikleer tip ya da genetik
dergilerinde yayinlanmigtir. Bu olgu ortopedi litera-
tiiriinde iiciincii ve Ingilizce literatiiriinde yirmiiiciin-
cii olanmidir. Ancak, literatiirde huzursuz edici bacak
agrist nedeniyle maksatli olarak cerrahi girisimle te-
davi edilen ikinci olgudur.

Bu yazida sol tibiasinda kronik agrist nedeni ile
baslangicta pek cok hekim tarafindan goriilen ve tes-
his acisindan ikilemde kalinan 22 yasindaki RH’li
bir bayan hastay1 bildiriyoruz. Her hekim hastaya
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farkli teshisler koyarak hastanin agrisini gecirmeyen
antibiyotik veya nonsteroid antienflamatuarlar ile te-
davi etmisti. Hastalifin klinik 6zellikleri, radyolojik
bulgulari, histopatolojik degerlendirmesi ve ayirici
tan1 dogru teshis elde edebilmek icin tartisildi. Olgu
sadece nadirliginden dolay1 degil, bu hastalikta orto-
pedistlere teshiste ikilem yaratabilecek bir durum
olabilecegini ve siddetli agrinin ¢6ziim yonteminin
akillarinda olmasi gerektigini uyarmak amaci ile su-
nuldu. Hasta kendisi ile ilgili bilgilerin yayinlanabi-
lecegi konusunda bilgilendirildi ve onay1 alindi.

Olgu sunumu

Yirmiiki yasindaki bayan hasta ilk olarak bir bas-
ka hastanede sol tibiasinin proksimal kisminda alti
aylik bir agr1 nedeniyle goriilmiistii. Diiz grafileri
iyilesen bir kirigin kallusunu animsatan periosteal
reaksiyonu gosteriyordu (Sekil 1). Beyaz kiire sayis1
ve eritrosit sedimantasyon hizi normal idi. Bu durum
tibiada iyilesen bir stres kirig1 olarak yorumlanmis
ve hasta antienflamatuar ilaglarla tedavi edilmisti.
Agrida rahatlama olmadigindan hasta bir bagka has-
tanede baska bir ortopediste danigilmisti. Burada di-
ger goriintiilenme teknikleri ve yeni bir diiz grafi ce-
kilmisti. Radyografiler tibia diafizinin proksimal
kisminda artmis yogunluk ve kalinlik gosteriyordu
(Sekil 2). Bilgisayarli tomografi (BT) endosteal ve
periosteal kortikal kalinlasma meydana cikarmisti
(Sekil 3). Kemik sintigrafisi proksimal tibia diafizin-
de artmis tutulumu ortaya ¢ikarmisti (Sekil 4). Dii-
stik dereceli osteomiyelitten siiphelenilmisti. Bunun
tizerine hasta ampirik olarak antibiyotikler ile tedavi
edilmisti. Agr1 hafiflemeyince ve agriy1 kontrol et-

Sekil 2. ikinci hastanede cekilen tibianin (a)
on-arka ve (b) yan grafilerinde tibia
diafizinin proksimal kisminda yogun-
luk (ok a) ve kalinlik (ok b) artisi g6-
zUkmektedir.

Sekil 1. ik hastanedeki degerlendirmede cekilen tibianin én-ar-
ka (ok a) ve yan (ok b) grafileri periost reaksiyonunu
gostermektedir (ok). Bu bulgu tibianin stres kingini du-
sUndirmustar.

mek icin giderek artan oranlarda analjezik ihtiyaci-
nin artmasiyla hasta bizim kurumumuza sevk edildi.

Hasta, hastanemize medikal tedaviye cevap ver-
meyen rahatsiz edici bir bacak agris1 ile bagvurdu ve
hikayesinde travma yada asirt kullanim yoktu. De-
tayli fizik muayenede anormal bir bulgu yoktu. Yan-
lizca tibia proksimalinin 6n yiizeyinde palpasyonla
minimal hassasiyet vardi. Bu bolgede eritem veya 1s1
artist bulgusu yoktu. Komsu eklemlerde eklem hare-
ket kisitlanmasi yoktu. Distal norovaskiiler kayip
yoktu. Yiiriiyiisii ve diger geri kalan kas-iskelet sis-
tem muayenesi normaldi. Ozgecmisi ve aile dykii-
stinde dikkate deger bulgu yoktu. Laboratuar testleri
tekrarlandi. Hematolojik tetkiklerde lokosit sayisi
8200/ml ve sedimantasyon hizi saatlik 13 mm (nor-
mali 0-20 mm/saat) idi. C-reaktif protein ve kemige
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Ozgiin alkalen fosfataz, paratiroid hormon, iyonize
kalsiyum, fosfor ve 1,25 ve 25-vitamin D degerleri
normal smirlar arasindaydi. Fizik muayene ve labo-
ratuar bulgular teshis icin 6zellik arz etmediginden
daha onceki radyolojik tetkikleri dikkatlice deger-
lendirdik.

Diiz grafilerde tibia diafizinin proksimal kismin-
da hem endosteal hem periosteal kalinlagsma ile bir-
likte skleroz saptandi (Sekil 2). Diger tibianin ve her
iki femurun radyografileri normal idi. Technetium
kemik sintigrafilerinde etkilenen tibianin proksimal
kismina uyan tutulum artigini gosteriyordu (Sekil
4).Tibia diafizinin proksimal kesiminin transvers BT
kesitleri kemigin medullasini daraltan endosteal ka-

’ Sekil 4. Tim viicut kemik sintigrafisinde

proksimal tibiada radyolojik ola-
rak anormallige uyan ciddi rad-
yoaktif madde tutulumu goérin-
mektedir. Bir bagka anormal tu-
tulum odagi agik olarak belli de-
gildi.

=

Sekil 3. Proksimal tibianin aksiyel BT gorun-
tllerinde periosteal ve endosteal
yeni kemik olusumunu gdstermek-
tedir.

linlagma ve yine periosteal kalinlasma gosteriyordu.
Bu radyolojik tetkiklere ilave olarak hastaya manye-
tik rezonans goriintiileme (MRG) yapildi. Koronal
MRG kesitleri T1 agirlikli goriintiilerde diisiik yo-
gunlukta sinyal ve T2 agirlikli goriintiilerde yiiksek
yogunlukta sinyal goriildii (Sekil 5). Yine kontrastl
T1 agirlikli goriintiilerde tibia diafizinin proksimal
kisminda 6dem ozellikleri tastyan lezyonu isaret edi-
yordu (Sekil 5). Biitiin bu radyolojik yorumlarla kli-
nik tablonun enfeksiyon veya malinite olarak kabul
edilmesi zordu ve bundan dolay1 ayirict tani igin
acik biyopsi yaptik. Biyopsi ¢rneginde kortikal ka-
linlagma ve osteonekroz saptanirken diizensiz ve ka-
linlagsmus trabekiillerde hafif sayida artmis osteosit-
ler goriintiyordu (Sekil 6). Malignite veya enfeksi-
yon lehine bulgu yoktu. Biyopsi 6rneginden alinan
kiiltiirlerde mikroorganizma iiremesi olmadi. Histo-
patolojik bulgular ve kiiltiirlerin sonuclari laboratuar
degerleri ile birlikte enfeksiyon veya neoplastik has-
talik teshisi stiphesini bertaraf etmisti. Biitiin bunlar-
dan sonra kemik displazilerini ve onlarin tedavi yon-
temlerini tanimlayan literatiirdeki yayinlar gézden
gecirildi ve RH tanisi diisiiniildii. Beals ve arkadas-
larinm"”’ bildirdigi olguda oldugu gibi intramediiller
oymaya cevap verdigini gdz Oniine alarak agriy1 gi-
dermek i¢in ayr1 bir cerrahi girisim olarak tibiaya in-
tramediiller oyma uyguladik. Tuberositas tibianin
proksimalinden patellar tendon arkasindaki orta hat-
tan mediiller kanala girdik. Giris yerinden ¢ok distal-
de olmamaya cabaladik. Mediiller kanal tikal1 oldu-
gu icin, kanali lokalize etmek zor idi ve tibial kortek-
si delmemek icin cok dikkatli olduk. Medullay: ag-
mak i¢in giderek artan biiyiikliikte olan oyuculari
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kullandik. Ameliyattan sonra tibiadaki agr1 tamamen
gecti. Kalitsal gecisi aydinlatmak icin kardeglerde
RH’nin varligin1 degerlendirdik. Hastanin ailesinde
kemik displazisi hikayesi olan herhangi bir birey
yoktu. Besinci yildaki son kontrol muayenesinde ti-
biada hi¢ agr1 yoktu. Diger tibia ve her iki femur ay-
rica agrisiz idi.

Tartisma

Hastamizda gozlemledigimiz ayn1 hastalik ilk ola-
rak 1949 yilinda Ribbing" tarafindan tamimlanmustir.
Bu hastaligi alt1 kardesin dordiinde tibia ve diger
uzun kemiklerin diafizyel kortekslerinde mediiller
kanal1 daraltan fuziform kalinlagsma seklinde tanimla-
di. Kendisine gore hastaligin ne zaman bagladig1 tam
bilinmemekle birlikte, agr1 ergenlikte veya hemen
sonra bagliyordu. Hastaligin yavasca ilerledigini ve
sonrasi stabilize oldugunu gézlemlemisti.

Sekil 5. Proksimal tibianin MRG ile taramasinda (a) T1 agirlikh
koronal goéruntl dustk siddetli sinyal (b) T2 agirlikh
koronal kesit ise ylUksek sinyal gosterirken (c) kontrastl
T1 agirlikh koronal goéruntisi tibia diafizinin proksimal
kismina uyan, anormal kemik iligi sinyalinin oldugu bir
lezyonu gdstermektedir.

Seeger ve ark’nin'® calismasindan once Ingilizce
literatiirde daha 6nce sadece onii¢ olgu gozden geci-
rilmistir.”**'? Seeger ve ark."” hepsinde alt ekstremi-
teleri tutulumlu akraba olmayan alti RH tanili kadin
hasta bildirdiler. Tutulan on kemikte lezyonlar ii¢
hastada her iki tibiada birinde ise sadece tek tarafl
tibiada idi. Beals ve ark." ise her iki tibia ve sol fe-
murunda lezyonlar1 olan 32-yasindaki bir bayan ol-
guyu yayinladilar. Agr ilk olarak sol tibiada bagla-
mist1. Daha sonra sag tibia ve femurda da olustu. Bu
senkronize olmayan tutulum cift tarafli tutulum ola-
rak Seeger ve ark." tarafindan da dort hastada goz-
lendi. Agrinin baglamasi ve semptomlarin ikinci bir
yerde goriilmesi arasindaki zaman araligi 19 ila 96
ay (dagilim, 46 ay) idi. Fakat bu senkronize olmayan
ve pek cok kemikte goriilen tutulum RH icin her za-
man olan bir durum degildir. Seeger ve ark." tarafin-
dan bildirilen hastalarda lezyonlar birinde tek taraflh
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SATCNE
Sekil 6. Biyopsi 6rneginin mikrofotografi mevcut kemigin her bi-
riminde artmis osteoid sayisi ve osteosklerozu gdster-
mektedir (Boyama: Hematoksilen ve eozin; mercek bi-
yutmesi, x40, kiiglik gorintii mercek buylUtmesi x125)
[Bu resim, derginin www.aott.org.tr adresindeki online
versiyonunda renkli goriilebilir]

tibiay1 ve bir digerinde ise tek tarafli femuru etkile-
misti. Agr1 her zaman lezyonlara eslik etmez. Lez-
yonlar asemptomatik kemiklerin degerlendirilmesi
esnasinda da kesfedilebilir."*

RH bazen herediter multipl diafizyel displazi ola-
rakta bildirilmistir. Ribbing” ve Paul"” tarafindan
calisilan ailelerde ve Seeger ve ark.’nin'® hastalari-
nin birinde etkilenmis kardeslerin saptanmasi resesif
kalitim olasiligin1 diisiindiirse de bu bizim olguda ve
Beals ve ark.’nin'" olgusunda da oldugu gibi her za-
man gecerli degildir."! Cevresel nedenler goz ardi
edilmese de periosteal ve endosteal yeni kemik olu-
sumu yapan uyari da bilinmemektedir. Greenspan"’
sklerozan kemik displazileri siniflamasina gore
RH’yi intramembrandz kemik olusumu displazisi
olarak tarif etmistir.

RH’li hastalarda en sik tarif edilen histopatolojik
bulgular yeni kemik olusumu ile birlikte kortikal os-
teosklerozdur. Tek basina kemik morfolojisine daya-
narak histopatolojik bulgular ile RH tanisim1 kabul
etmek her zaman belirleyici degildir. Tani, hastaligin
klinik ozellikleri ve radyolojik bulgularini degerlen-
direrek tespit edilir. Laboratuar sonuglarinin deger-
lendirilmesi ve biyopsi diger tanilarin (malinite, en-
feksiyon vb.) dislanmasina olanak verir."”

RH ile kanistirllabilen pek ¢ok sklerozan kemik
bozukluklari vardir. Tibiada tek tarafli artmis yogun-

Iuk ve kalinlik bulunan hastada ayirici tanida osteoid
osteoma, stres kirig1, adamantinoma, fibréz displazi,
osteosarkom, meloreostozis, hiperfosfatazemi, histi-
ositoz, lenfoma, intramediiller skleroz, ve kronik skle-
rozan osteomiyelit diisiiniilmelidir. Bilateral tibianin
artmis yogunlugu ve kalinligi Van Buchem ve Worth
endosteal hiperosteozu, skleroosteoz, Camurati-En-
gelmann hastalig ile iliskili olabilir. G6z 6niine alin-
mas1 gereken metabolik ve endokrin bozukluklar da
vardir. Bunlar renal osteodistrofi, kronik vitamin A
intoksikasyonu, psoddohipoparatiroidizm ve psddop-
sodohiperparatiroidi, multifokal periostotit, prostag-
landin E1 ile indiiklenen hiperosteoz ve Paget hastali-
g1dir.">* Intramediiller osteoskleroz ve Camurati-En-
gelmann hastalig1 radyolojik olarak hemen hemen ta-
mamen RH’e benzer iki klinik tablodur.”"" Her ikisi
de kemik sintigrafilerde artmig radyoaktif madde tutu-
lumu gosterirler. Bununla birlikte klinik belirtileri, la-
boratuar bulgulari, histolojik 6zelliklerdeki farklilik-
lar ve radyolojik goriintiilerin detayli degerlendirilme-
leri tan1y1 dogrular (Tablo 1)."*%%11421

RH’nin karakteristik 6zellikleri hakkinda haber-
dar olunmasina ragmen mevcut klinik ve radyolojik
ozellikler her zaman icin klasik bir RH tanisina ta-
mamen uymaz."" Beals ve arkadaslarinin'’ olgusun-
da tranvers BT kesitleri heriki tibiada da belirgin en-
dosteal kalinlasma ve sol tibianin mediiller kanalin-
da daralma gosteriyordu. Olguda MRG ve kemik
sintigrafilerinin sonuclar1 tarif edilmesine ragmen
sekillerin goriintiileri bulunmuyordu. Periosteal ve
endosteal yeni kemik olusumu RH’nin klasik bir ta-
mmudir. Ziran ve ark.’nmin™ olgusunda MRG, kemik
sintigrafisi, BT kesitleri ve diiz grafiler gosterilmesi-
ne ragmen yazida biyopsi 6rneginin histolojik go-
riintiisii bulunmuyordu. Seeger ve ark’nin' olgusu
da MRG icermiyordu. Kemik iligi 6édeminin MRG
ile saptanmast RH’nin intramediiller osteoskleroz-
dan ayirt edilmesini saglar.”” Bildigimiz kadariyla
Ingilizce yayinlanan literatiirde toplam 23 olgu bildi-
rilmesine ragmen Onceki diger olgular RH nin tiim
radyolojik ve histolojik goriintiilerini bulundurmu-
yordu. Bizim olgumuzda, radyolojik bulgu tibia di-
afizinin proksimal kisminin fuziform kalinlagmast
seklindeydi. Literatiirdeki lezyonlarin ¢cogu tibia or-
tasinda kalinlagsma seklinde olmasia ragmen Rib-
bing" olgularindan birinde, tibianin iist kisminda tu-
tulmay1 da bildirmistir. Bu hastalikta esas bulgu bir



Oztiirkmen ve Karamehmetoglu. Ribbing hastaligi: Olgu sunumu ve literatiiriin gézden gegirilmesi 63

Tablo 1. Ribbing hastaligi, Camurati-Engelmann displazisi ve intrameddller skleroz'un klinik ve radyolojik ¢zelliklerinin karsilastirimasi.

Ribbing

intramediiler skleroz

Camurati-Engelmann

Kemik sintigrafisinde radyoaktif radyoaktif
madde tutulumu (+)

Kemik sintigrafisinde
radyoaktif madde tutulumu (+)

Kemik sintigrafisinde

Laboratuar de@erleri normal

Laboratuar de@erleri normal

Laboratuar degerleri normal

iskelet olgunlasmasindan sonra ortaya gikar
cok gorulur

Herhangi bir yasta, kadinlarda daha  Cocukluk ¢aginda gorultr

Tek tarafll veya asenkron ¢ift tarafli tutulum
ile asimetrik

Tek tarafli veya ¢ift tarafli tutulum

Cift tarafli ve simetrik tutulum

Sadece uzun kemiklerde, endosteal ve
periostael reaksiyon var, MRG'de
kemik iligi 6demi (+)

Tibia ve fibulanin ortasinda veya
distal Ggte birinde intrameduiller
skleroz var, periost reaksiyonu yok,
MRG’de kemik iligi 6demi (-)

Metafizyel tutulum (Erlanmayer sisesi gortnttsu
ve femurda valgus deformitesi, kafatasi,
mandibula, vertebralar, Ust ekstremiteler,
metatarslar, metakarplarda lezyon)

Histolojide osteoblastik aktivite

Histolojide osteoblastik aktivite

Histolojide osteoblastik ve osteoklastik aktivite

YdrlyUs ve norolojik bozukluklar, anemi (-)
anemi (-)

Ydrayts ve norolojik bozukluklar,

Ydrayus ve noérolojik bozukluklar, kas gugsuzlugu,
anemi (+)

Geng eriskinlerde progresif, statik hale gelebilir Statik

Surekli progresif

Resesif kalitsal gegis? (Dogrulanmamis) Kalitimsal degil

, idiyopatik

Dominan kalitsal gegis, kromozom geni 19913

uzun kemigin diafizinin bir kisminda fuziform kalin-
lagma igerir. Tutulan kemiklerin ¢okluguna ve asi-
metrik degisikliklere yine tibia ve femurun en siklik-
la etkilenmesine bir egilim vardir. Buna ragmen has-
talik Seeger ve ark.’nin” on hastasindan birinde tek
tarafli tibia birinde de tek tarafli femuru etkilemisti.
Bizim olgumuzda lezyonun atipik ve tek tarafli loka-
lizasyonuna ragmen zorlu aktivitelere bagl olarak
anormal veya alisilmamis yliklenmeye uygun bir hi-
kayenin yoklugu ve esas bulgu olarak fuziform ka-
Iinlasmanin olmasi stres kirigr teshisini disliyordu.
Ayrica sportif aktivite antrenmanlarinda ani bir artig
gibi risk faktorii yoktu veya bacak uzunluk esitsizli-
g1, dizlerin dizilim, ayak anomalileri ve anormal ke-
mik geometrisi gibi stres kiriklarinin gelisimine ne-
den olabilecek anatomik veya fizyolojik degisiklik-
ler yoktu.”**' Bizim olgumuzun BT si RH i¢in belir-
leyici olan hem endosteal hemde periosteal kemik
olusumunu gostermektedir. Analizlerimizin tiim bul-
gulart RH’nin acik bir tanimlamasini olusturmasi
icin goriintiiler ile birlikte sunulmustur.

Agri1 lezyonlara her zaman eglik etmemesine rag-
men RH’de en sik karsilagilan klinik semptom-
dur."*" Agrimin dogal 6ykiisii ¢ogu olguda zaman
icinde stabillesmesi seklinde olacag: gibi degisken-
likte gosterebilmektedir."** Asemptomatik hastalar

tarif edildigi gibi, baz1 hastalarda agn etkilenen ke-
miklerden sadece birinde olabilmektedir. Fakat agri
olustugu zaman bazen hasta i¢in cok rahatsiz edici-
dir."*" Bizim olgumuzun agris1 sizlayici tarzda ol-
makta ve fiziksel aktivite ile kotiilesmekteydi. Has-
tanin Oykiisiine gore agrinin siddeti zamanla artmis-
t1. Hastanin agrisinin bu sekli literatiirdeki digerleri-
ne gore farkhilik gosteriyordu. Beals ve ark.’min'’
bildirdikleri olgunun agrisi sabit idi ve yine Ziran ve
% bildirdikleri olgunun agris1 oral pamidro-
nat tedavisinden sonra herhangi bir spesifik tedavi
yapilmadan zamanla ortadan kalkmisti. RH icin tes-
pit edilmis herhangi bir medikal veya cerrahi tedavi
yontemi yoktur. Ziran ve ark.”” RH olarak teshis
edilen hastalarini oral pamidronat ile tedavi etmisler-
dir. Osteolitik kemik metastazlari, fibroz displazi ve
Pager hastalig1 gibi degisik hastaliklarda kemik agri-
sin1 azaltan pamidronat’in etkisine dayanarak agrida
hafifleme ummuglardir. Ancak pamidronata cevap
alamadilar. Fallon ve ark.’nin"” bildirilen olgusunda
kortikal pencere acilarak mediiller kanal kiiretlenmis
ve bu da dogrudan dogruya agr1 azalmasi ile sonug-
lanmistir. Fakat bunu bir kemik biyopsisi amaci ile
yapmislardi ve bu agriy1 gidermek igin ayrica yapi-
lan cerrahi bir girigim degildi. Beals ve ark.’nin"’ ta-
rif ettigi olguda da yapilan intramediiller oymay1 ta-

ark.’nin
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kiben hem femur hem tibiada dramatik bir agr1 ra-
hatlamasi mevcuttu. Bizim olgumuzda intramediiller
oyma ile sklerotik endosteal kemigin ¢ikartilmasini
takiben bizde tam agri1 rahatlamasi gozlemledik.
Ameliyat oncesi viziiel analog skalasina gore O ila
10 arasi derecelendirmeye gore 9 olan agrisi intra-
mediiller oyma islemini takiben O olarak degerlendi-
rilmisti. Agriyr tamamen gidermek icin medikal te-
davi metotlarinin fayda etmedigi durumlarda medul-
lanin oyulmas1 RH’de tek tedavi yontemi olarak go-
riilmektedir. Intramediiller oyma ile sklerotik kemi-
gin cikartilmasi bu agrinin rahatlamasini aciklayabi-
lir. Kemik iligindeki 6dem agridan sorumlu tutulabi-
lir. Oyma sonrasi bu agrida rahatlamay1 yorumlamak
icin detayli aciklamalar ve yine ayrica RH’nin pato-
genezi icin detaylr agciklamalar bulunmalidir.

Sonug olarak, ortopedistler taninin lezyonun his-
topatolojisinden ziyade karakteristik radyolojik ve
klinik belirtilere dayandirilarak yapilacagi sklerozan
kemik displazilerinden haberdar olmalidirlar. RH
kendine ozgii ve nadir bir kemik displazisidir.
RH’den siiphelenildigi zaman ilave radyolojik tet-
kikler yapilmalidir. Tutulumun boyutunu tespit et-
mek i¢in kemik sintigrafisi ¢ekilmelidir. Ailenin di-
ger bireyleri hastaligin varlig1 acisindan degerlendi-
rilmelidir. Laboratuar sonug¢larinin degerlendirilme-
si ve biyopsi genellikle ayirici tani i¢in gostergedir.
Histopatolojik bulgular 6zgiin olmay1p diger tanilari
dislamada yardimci olur. Eger siddetli agr1 mevcut
ve zaman icersinde ortadan kakmazsa, ortopedistler
bunun sadece etkilenen uzun kemiklere intramediil-
ler oyma islemi ile gecebilecegi gercegi konusunda
uyanik olmalidirlar. Hastalifin bir doktorun goriisii-
nii gerektiren en onemli ve tek klinik bulgusu olan
rahatsiz edici agriy1 gidermede en 6nemli rolii orto-
pedist almaktadir. Gelecekteki genetik ¢aligmalar bu
cok nadir olan kemik displazisinin kalitsal gegisini
ve patogenezini aydinlatmada yardimc1 olacaktir.

Cikar Ortiismesi: Cikar ortiismesi bulunmadig1 belirtilmistir.
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