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Olgu Sunumu: Osteopoikiloz ve Juvenil Romatiod

Artiritin Birliktelik Gosterd
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OZET

Osteopoikiloz, genelde asemptamatik seyreden sklerozan bir kemik displazi-
sidir. Etyolojisi ve patolojisi tam olarak bilinmemektedir. Sporadik olgular
disinda otozomal dominant gegis gosteren olgular bildirilmigtir. Osteopoiki-
loz genelde insidental olarak tam alan bir hastaliktir Histolopik olarak lez-
yon lamellar kemikte trabekiiler kalinlagmadir. Olgumuz JRA ile ostepoiko-
loz birlikteliginden dolay sunulmugtur.
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SUMMARY

Case report; Coincidence of Osteopoikilosis and Juvenil Rheumatoid
Arthritis.

Osteopotkilosis is a bone dysplaisa usually without symptoms. Etiology and
pathogenests is not completly understood. Except some sporadic cases, au-
tosomal dominant inheritance is seen. Generally osteopotkilosis is diagno-
sed incidentally. Histologically, trabecular thickning takes places in lamel-
lar bones. Our case is presented for coincidence of osteopoikilosis and juve-
nil rheumatoid arthritis.
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GIRIS VE AMAC

Kaynaklarda osteopatia kondensans disseminata ismi ile de amlan
osteopoikiloz ilk olarak 1915 yilinda alman radyolog Heinrich Al-
bers schonberg tarafindan tanimlanmstir. Otozomal dominant gegis
gosterir fakat heniiz kromozal lokusu tammlanmanugtir. Seyrek ola-
rak hafif klinik bulgularla seyredebilir. Cilt lezyonlari dermatofibro-
zis lentikularis disseminata veya Buschke-Ollendorff sendromu;
skleroderma benzeri lezyonlar, keloid olusumuna yatkinlik ve efiiz-
yonla birlikte olabilen hafif eklem agris1 gézlenebilir. Ayiric: tamida
osteosklerotik kemik lezyonlari, osteoblastik kemik tiimorleri, mas-
tositozis ve tiiberoskleroz goz oniinde bulundurulmalidir. Radyolojik
bulgular tano koydurucudur. Simetrik bir sekilde uzun tiibiiler ke-
miklerin epifizleri ve metafizlerinde periartikiiler ossetz bolgelerde
cok sayida kiiciik, simrlan belirgin, homojen sirkiiler veya ovoid rad-
yoopak artnig odaklar goriiliir. Karpal, tarsus, pelvis ve skapula tutu-
lumu sikken; kotlar, klavikula, omurga ve kafa kemikleri daha nadir
tutulmakta ve tutuldugunda lezyonlar daha az belirgin olmaktadir.

OLGU

Klinigimizde 23 yaginda kadin olgunun ekstratuar iirografi incele-
mesinde tiim kemiklerde yaygin radyoliisensi artisa ve dzellikle pel-
vik iliak kanatlarda daha belirgin olmak iizere siklik sirasina gore ili-
ak kanatlar, iskium kollari, kostalar, humerus ve femur proksimal ke-
simde ekleme komgu metafizer alanlarda ¢ok sayida kiigiik, siirlan
belirgin, keskin smirli, homojen sirkiiler veya ovoid radyoopak skle-
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rotik odaklar saptadik. Olgunun Sykiisiinde 5 yasinda juvenil roma-
toid artirit (JRA) tamsi aldig1 ve 5 yagindan beri takip edildigi bilgi-
sine ulagildi. Bu nedenle olgumuzun ¢ekilen radyogramlarinda izle-
nen yaygin radyoliisensinin daha 6nce tamsim almig oldugu JRA ne-
deni ile oldugu diigiiniildii. Yaygin sklerotik alanlar ise ostepoikiloz
ile uyumluydu
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Resim 1 Pelvik kanatlar da lezyonlar

Resim 2 Falankslarda periartikiiler
lezyonlar

Resim 3 Femurda perartkiiler bolgede metafizer yerlesimli lezyonlar
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TARTISMA

Ostepoikiloz ilk kez 1915’°de Albert Schonberg tarafindan tanim-
lanmugtir (1). Giiniimiize kadar kabaca 400 olgu bildirilmistir. 1915
ytlinda ABD’de J.C Melnick bir ailenin dort jenerasyonunda ostepo-
ikiloz tammlamast iizerine otozomal dominant gecis oldugu diisiiniil-
miigtiir. Cogunlukla biiyilime ¢aginda ortaya ¢ikmakta ve bilyiime do-
nemin bitmesi ile lezyon boyutunda ve 6zelliginde degisiklik izlen-
memektedir. Klinik olarak olgularin %15°de eklem yakinmalari ol-
maktadir (eklemde effuzyon ve synovit gibi) (7).

Radyolojik olarak 1-10 mm ¢apinda ¢ok sayida, iyi sinirlanmig
oval veya yuvarlak, homojen, opasiteleri igerir. En sik uzun kemikle-
rin metafiz ve epifiz alanlarinda, pelvis, skapula, tarsal ve karpal ke-
miklerde goriiliir. Omurga, kosta, kranium tutulumu seyrektir. Histo-
lojik olarak lezyon lamellar kemikte trabekiiler kalinlasmadir. Otozo-
mal dominant gegen bu sendrom erkeklerde kadmlardan daha fazla
goriiliir

Osteopoikiloz diger osteosklerotik hastaliklar olan fibroz displazi,
ostepathia striata, amelorheostosis ile yakin iligkilidir. Bu grupta en
sik amelorheosteosis ile ayiric1 tanisi gerekmektedir. Melorheoste-
osis, radyolojik olarak uzun kemigin diafizinde bant seklinde ve ge-
nellikle kemik eksenine paralel yogunluk artigi ile karakterizedir.

Bizim olgumuzda pelvis, proksimal ve distal femur, proksimal ti-
bia ve ulna, el ve ayak kemiklerinde ¢ok sayida, en biiyiiklerin ¢api
15 mm olan yuvarlak ya da oval, simetrik, homojen opasiteler geklin-
de osteopoikilozis i¢in tipik olan radyolojik goriiniimler ve daha 6n-
ce tanist almig oldugu JRAnin neden oldugunu diisiindiigiimiiz ke-
mik yapilarda yaygin radyoliisensiler goriildii (5).

Osteopoikilozisin osteoblastik metastaz mastositozis, tuberoskle-
roz ile de ayiric1 tanisiin yapilmasi gerekmektedir. Belirtilen durum-
larda kranium, kostalar ve omurga daha sik etkilenirken osteopoiki-
losizde bu bolgelerin etkilenmesi seyrektir. Asimetri, siklikla aksiyel
iskelet ve omurga tutulumu, kemik destriiksiyonu, lezyonlann boyut-
larindaki varyasyonlar metastaz lehine degerlendirilmelidir. Mastosi-
toz ve tuberosklerozda simetri, metafiz ve epifiz tutulumu, tek taraf-
1t olma ve odaklarin sintrlarinda belirginlik osteopoikilozisteki kadar
tipik degildir.

Osteopoikilozis ile birlikte konnektif doku nevuslannin (dermato-
fibrozis lentikularis) birlikte goriildiigi durum Buschke-ollendorf
sendromu olarak bilinir olgularin %15’ inde gériiliir. Histolojik olarak
alt ve orta dermiste fibromat6z kalinlasma ile karakterizedir. Yine
kaynaklarda osteopikilozis ile dakriosistit birlikteligi birka¢ vaka
olarak bildirilmis olup Giinal-Seber-Bagaran Sendromu olarak bilin-
mektedir (6).

Osteopoikoliozis tamst almig bazi olgularda %15 oraninda hafif
derecede eklem agrilan ve sivilar tesbit edilmistir, bununla beraber
kaynaklarda, osteopoikilosisin romatoid artirit, reaktif artirit ve dis-
koid lupus eritromatozus, ailevi Akdeniz atesi gibi romatolojik has-
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taliklarla beraber izole olgular seklinde bulundugu bildirilmistir (4).
Bunun i¢in osteopoikolizisli hastalarda bulunan eklem agrilan ve ek-
lem sivilar eglik edebilecek romatolojik hastaliklar acisindan dikkat-
1i bir sekilde aragtinlmalidir. Bizim olgumuzda da yukarida tanimla-
nan kemik lezyonlar1 vardi ve hastada daha once tamisi1 konmusg
JRA’ya bagl kemik yapilarda yaygin radyoliisensi artig1 ve eklem ag-
rlan bulunuyordu. Sonug olarak osteopoikilosis radyolojik olarak ta-
1 gugliigt olmayan bir kemik displazisi olup bu hastaliga eslik ede-
bilen romatolojik hastaliklar aragtirilmalidir.
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