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OLGU SUNUMU

Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon

Osteopoikilozis: Olgu sunumu
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OZET

Osteopoikilozis ender bir osteosklerotik kemik displazisidir.
Genellikle asemptomatik bir hastaliktir ve teghis rastlantien
iskelet sistemi radyografilerinde goriilen ¢ok sayida, kiiciik, si-
niwrlart belirgin, ovoid ya da yuvarlak sekilli sklerotik alanlarin
goriilmesi ile konulur. Radyolojik goriiniim metastatik kemik
lezyonlarimi andiwrabilir. Bu makalede bel agrist yakinmaiyle
bagvuran ve radyolojik incelemelerinde tipik osteopoikilozis
tutulumu saptanan bir olgu sunulmus ve literatiir esliginde tar-
tisilmastir.
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SUMMARY
Osteopoikilosis: A case report

Osteopoikilosis is an uncommon osteosclerotic bone dyspla-
sia. Usually, it is an asymptomatic disease and the diagnosis is
made incidentally by imaging techniques which show multiple,
small, well defined, ovoid or circular sclerotic lesions. Herein
we report a case presenting with low back pain whose radio-
logic investigation revealed typical osteopoikilotic lesions and
discuss the case in the light of the literature findings.
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Osteopoikilozis ender goriilen bir kemik displazisi-
dir. Etiyolojisi ve patogenezi bilinmemektedir, ka-
din ve erkeklerde benzer oranlarda bildirilmistir .
Literatiirde ailesel ve sporadik olgular bildirilmistir,
genetik gecisin otozomal dominant sekilde oldugu
diisiiniilmektedir. LEMD3 genindeki mutasyonlarin
osteopoikilozise neden oldugu gosterilmistir .

Osteopoikilozis genellikle asemptomatiktir. Has-
talarin bir kisminda bel, kalca, baldir ve kollarda
lokalize sari-beyaz, papiiler cilt lezyonlar izlenir.
Genellikle simetri gosteren bu lezyonlar derma-
tofibrozis lentikularis disseminata veya Buschke-
Ollendorff sendromu olarak adlandirihir ©. Radyo-
lojik bulgular diyagnostiktir. Tan1 genellikle baska
herhangi bir yakinma nedeniyle istenen iskelet sis-
temi radyografilerinde goriilen ¢ok sayida, kiictik,
sinirlart belirgin, yuvarlak veya ovoid radyodens
alanlarin goriilmesi ile konulur. Opasitelerin ¢api
genellikle 10 mm’den kiiciiktiir (3-5 mm), tutulum

siklikla uzun kemiklerin epifiz ve metafiz bolgele-
rinde izlenir, diyafizer tutulum enderdir. Lezyonlar
her kemikte goriilebilir, 6zellikle diz ve omuz cev-
resinde simetrik tutulum izlenir, karpal ve tarsal
kemikler, pelvis, femur, tibia, humerus ve skapula
tutulumu siktir. Kafatasi, vertebra, kosta ve mandi-
bula tutulumu ender olarak bildirilmigtir @,
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Otuz bir yagindaki kadin hasta bel agrisi, sag bacaga
vuran agri ve sabah tutuklugu yakinmaiyle bagvur-
du. Bel agrisinin uzun siiredir oldugu son 3 aydir
o0zgecmisinde oOzellik yoktu. Fizik muayenesinde
diiz bacak kaldirma testi (DBKT) sagda 50 derece-
de pozitifti, paravertebral adale spazmi mevcuttu.
Lomber ve dorsal vertebralarda spindz proces has-
sasiyeti saptanmadi. Sagda kalca dig rotasyonu agri-
liyd1 ve sagda sakroiliak kompresyon testi pozitifti.
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Bel eklem hareketleri acik, fleksiyon ve ekstansiyon
sonu agrili bulundu. Her iki alt ekstremite kas giicii
ve duyu muayenesi normal bulundu. Lumbosakral
manyetik rezonans (MR) goriintiilemesinde 1.2-3,
L3-4 ve L5-S1 diizeylerinde dural keseye basi ya-
pan santral posterior protriizyon ve L4-5 diizeyinde
sagda sinir kokiine ve dural keseye basi yapan sag
posterolateral protriizyon saptandi. Medikal tedavi
(steroid olmayan antienflamatuvar ilag) ve egzersiz
programu ile yakinmalerinde gerileme olan hasta 1
ay sonra bel ve yer degistiren kalca agrisi ve sabah
tutuklugu yakinmaiyle basvurdu. Fizik muayenesin-
de DBKT negatifti, bel hareketleri agik ve bel flek-
siyonu agrili bulundu. Sagda sakroiliak kompresyon
testi pozitif, sakroiliak germe testleri negatifti. La-
boratuvar tetkiklerinde sedimentasyon:20 mm/saat,
crp:0.27 mg/dL, 16kosit:5700 Hb:12.8 PIt:227.000
Ca:9.6 mg/dL, ALP:59 U/L, bobrek ve karaciger
fonksiyon testleri normal sinirlarda bulundu. Di-
rekt grafide iki yanli femur proksimalinde ve pubik
kemikte ¢ok sayida sklerotik milimetrik lezyonlar
izlendi (Sekil 1). Sakroiliak MR’da bilateral sak-
roiliak eklemi olusturan eklem yiizeyleri diizgiin,
eklem mesafeleri normal olarak degerlendirildi an-
cak inceleme alanina giren ossedz yapilarda multipl
milimetrik kompakt kemik adaciklari izlendi (Sekil
2). Direkt grafi ve MR bulgular1 ostepoikiloz olarak
degerlendirilen hastanin yakinmaleri medikal teda-
vi ile geriledi.

Sekil 1. AP pelvis grafisi.

Sekil 2. Sakroiliak MR (koronal T1).

TARTISMA

Osteopoikiloz literatiirde sporadik ve ailesel olgu-
larin bildirildigi, patogenezi tam olarak aydinlati-
lamamis asemptomatik bir osteosklerotik kemik
displazisidir *. Dermatofibrozis lentikularis dis-
seminata adi verilen cilt lezyonlariyla birlikteligi
tanimlanmis olmas1 nedeniyle biz de hastamizi bu
lezyonlarin varlig1 agisindan degerlendirdik, ancak
olgumuzda eglik eden cilt bulgusu yoktu. Literatiir-
de osteopoikilozun keloid formasyonuna yatkinlik,
dwarfizm, spinal stenoz LEMD3 genindeki mutas-
yona bagli olarak meloreostozisle birlikteligi bildi-
rilmigtir ¢,

Osteopoikilozlu hastalarin bir kisminda eklem agri-
s1 ve efiizyon olabilecegi belirtilmektedir ®, ancak
bugiine kadar eklem yakinmalar1 ve osteopoikiloz
arasinda net bir iliski gosterilememistir. Olgular
daha ¢ok direkt grafilerde tipik radyografik bulgula-
rin goriilmesi iizerine insidental olarak tani almak-
tadir. Osteopoikiloz genellikle simetrik olarak uzun
kemikleri, 6zellikle diz ve omuz ¢evresini, pelvisi,
karpal ve tarsal kemikleri tutar. Bizim olgumuzda
da tipik tutulum bolgeleri olan femur, pelvis, ve hu-
merus da tutulum izlendi. Ayirici tanida serum al-
kalen fosfataz degerlerinin normal olmasi ile Paget
hastaligindan, akan mum goriintiisii olmamasi ile
meloreostozisten uzaklasildi. Olgunun daha Once
cekilmis olan grafileri incelendiginde 2 y1l once ¢e-
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kilen omuz grafisinde de humerus basinda hiperdens
odaklar saptandi. Hastamizda tipik iskelet tutulumu-
nun olmasi, sistemik yakinmalarin olmamasi, labo-
ratuvar tetkiklerinin normal olmasi ve medikal teda-
viye yanit vermesi nedeniyle ileri tetkik yapilmadi.
Ancak, ozellikle ileri yastaki hastalarda, lezyonlarin
yaygin ve biiyiik oldugu olgularda ve atipik bolge-
lerde tutulum saptandiginda osteoblastik metastatik
lezyonlardan ayrim yapilmasi amaciyla olgularin
kemik sintigrafisi ile degerlendirilmesi onerilmek-
tedir. Osteopoikiloziste kemik sintigrafisi biiyiik
oranda normal bulunur ve bu 6zelligi osteoblastik
kemik tiimorlerinden ayriminda 6nemlidir.

Ender goriilen bu tablonun tipik radyolojik goriinii-
miiniin ve tutulum bolgelerinin bilinmesi hastaligin
taninmasi acisindan onemlidir. Tant alan hastala-
rin bu konuda bilgilendirilmesi baska merkezlere
bagvurdugunda gereksiz yere tetkik edilmesinin de
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oniine gecilmesini saglar. Sonug olarak, osteopoiki-
lozisin radyolojik olarak taninmasi tan1 gii¢liigiiniin
ortadan kaldirilmas: ve gereksiz ileri tetkike gidil-
mesini 6nlemek acisindan 6nemlidir.
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