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Olgu Sunumu: Osteopoikiloz ve Juvenil Romatiod 
Artİritin Birliktelik Gösterdiği Olgu 
Bülent ÇEKiÇ (1), A. Yüksel BARUT (2), Hanife ÖZDEMİR(3) 

ÖZET 
Osteopoikiloz, genelde asemptQmatik seyreden sk/erozan bir kemik displazi­

sidiı: Etyo/ojisi ve patolojisi tam olarak bilinmemektedir. Sporadik olgular 

dışında otozornal dominant geçiş gösteren olgular bildirilmiştir. Osteopoiki­

loz genelde insidemal olarak tam alan bir hastalıktır Histolopk olarak /ez­

yon lamel/ar kemikte trabekiiltr kalınlaşmadır. Olgumuz JRA ile ostepoiko­

loz hirlıkteliğinden dolayı sunulmuştur. 
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GİRİŞ VE AMAÇ 

Kaynaklarda osteopatia kondensans disseminata ismi ile de anılan 

osteopoikiloz ilk olarak 1915 yılında alman radyolog Heinrich Al­

bers schönberg tarafından tanımlanmıştır. Otozornal dominant geçiş 

gösterir fakat henüz kromozallokusu tanımlanmamıştır. Seyrek ola­

rak hafif klinik bulgularla seyredebilir. Cilt tezyonları dermatofibro­

zis lentikularis disseminata veya Buschke-Ollendorff sendromu; 

skleroderma benzeri lezyonlar, keloid oluşumuna yatkınlık ve efüz­

yonla birlikte olabilen hafif eklem ağnsı gözlenebilir. Ayıncı tanıda 

osteosklerotik kemik lezyonları, osteoblastik kemik tümörleri, mas­

tositozis ve tüberoskleroz göz önünde bulundunılmalıdır. Radyolojik 

bulgular tano koydurucudur. Simetrik bir şekilde uzun tübüler ke­

miklerin epifizleri ve metafizlerinde periartiküler osseöz bölgelerde 

çok sayıda küçük, sınırları belirgin, homojen sirkül er veya ovoid rad­

yoopak artmış odaklar görülür. Karpal, tarsus, pelvis ve skapula tutu­

lumu sıkken; kotlar, klavikula, omurga ve kafa kemikleri daha nadir 

tutulmakta ve tutulduğunda tezyonlar daha az belirgin olmaktadır. 

OLGU 

Kliniğimizde 23 yaşında kadın olgunun ekstratuar ürografi incele­

mesinde tüm kemiklerde yaygın radyolüsensi artışı ve özellikle pel­

vik iliak kanatlarda daha belirgin olmak üzere sıklık sırasına göre ili­

ak kanatlar, iski um kolları, kos !alar, humenıs ve femur proksimal ke­

simde ekleme komşu metafizer alanlarda çok sayıda küçük, sınırları 

belirgin, keskin sınırlı, homojen sirküler veya ovoid radyoopak skle-
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SUMMARY 
Case report; Coincidence of Osteopoikilosis and }u ve nil Rheumatoid 

ArthriJis. 

Osteopoıkılosis isa bone dysplaisa usually without symptoms. Etiology and 
pathogenesıs is not completly understood. Except same sporadic cases, au­

tosomal dominant inheritance is seen. Generally osteopoikılosis is diagno­
sed ıncıdentally. Histologically, trabecu/ar thickning takes places in lamel­

lar bone s. O ur ca se is presented for coincidence of osteopoikilosis and JUVe­
nil rheumatoid arthritis. 
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rotik odaklar saptadık. Olgunun öyküsünde 5 yaşında juvenil roma­

toid artirit (JRA) tanısı aldığı ve 5 yaşından beri takip edildiği bilgi­

sine ulaşıldı. Bu nedenle olgumuzun çekilen radyogramlarında izle­

nen yaygın radyolüsensinin daha önce tanısını almış olduğu JRA ne­

deni ile olduğu düşünüldü. Yaygın sklerotik alanlar ise ostepoikiloz 

ile uyuroluydu 

Resım ]· Pelvık kanatlar da leryonlar Resım 2 · Falanksiarda periartıküler 

Jezyon/ar 

Resim 3 F emurda perıartıküler bolgede metafizer yerleşimli lezyon/ar 
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TARTIŞMA 

Ostepoikiloz ilk kez 1915'de Albert Schönberg tarafından tanım­

lanmıştır (1). Günümüze kadar kabaca 400 olgu bildirilmiştir. 1915 

yılında ABD' de I.C Melnick bir ailenin dört jenerasyonunda ostepo­

ikiloz tanımlaması üzerine otozornal dominant geçiş olduğu düşünül­

müştür. Çoğunlukla büyüme çağında ortaya çıkmakta ve büyüme dö­

nemin bitmesi ile lezyon boyutunda ve özelliğinde değişiklik izlen­

memektedir. Klinik olarak olguların % 15 'de eklem yakınmaları ol­

maktadır ( eklernde effiızyon ve synovit gibi) (7). 

Radyolojik olarak 1-10 mm çapında çok sayıda, iyi sınırlanmış 

ova! veya yuvarlak, homojen, opasiteleri içerir. En sık uzun kemikle­

rin metafiz ve epifiz alanlarında, pelvis, skapula, tarsal ve karpal ke­

miklerde görülür. Omurga, kosta, kranium tutulumu seyrektir. Histo­

lojik olarak lezyon lamellar kemikte trabeküler kalınlaşmadır. Otozo­

rnal dominant geçen bu sendrom erkeklerde kadınlardan dalıa fazla 

görülür 

Osteopoikiloz diğer osteosklerotik hastalıklar olan fibröz displazi, 

ostepathia striata, amelorheostosis ile yakın ilişkilidir. Bu grupta en 

sık amelorheosteosis ile ayıncı tanısı gerekmektedir. Melorheoste­

osis, radyolojik olarak uzun kemiğin dİafizinde bant şeklinde ve ge­

nellikle kemik eksenine paralel yoğunluk artışı ile karakterizedir. 

Bizim olgumuzda pelvis, proksimal ve distal femur, proksimal ti­

bia ve ulna, el ve ayak kemiklerinde çok sayıda, en büyüklerin çapı 

15 mm olan yuvarlak ya da oval, simetrik, homojen opasiteler şeklin­

de osteopoikilozis için tipik olan radyolojik görünümler ve dalıa ön­

ce tanısı almış olduğu IRA'nın neden olduğunu düşündüğümüz ke­

mik yapılarda yaygın radyolüsensiler görüldü (5). 

Osteopoikilozisin osteoblastik metastaz mastositozis, tuberoskle­

roz ile de ayıncı tanısının yapılması gerekmektedir. Belirtilen durum­

larda kranium, kostalar ve omurga dalıa sık etkilenirken osteopoiki­

losizde bu bölgelerin etkilenmesi seyrektir. Asimetri, sıklıkla aksiyel 

iskelet ve omurga tutulumu, kemik destrüksiyonu, lezyonların boyut­

larındaki varyasyonlar metastaz lehine değerlendirilmelidir. Mastosi­

toz ve tuberosklerozda simetri, metafiz ve epifiz tutulumu, tek taraf­

lı olma ve odakların sınırlarında belirginlik osteopoikilozisteki kadar 

tipik değildir. 

Osteopoikilozis ile birlikte konnektif doku nevuslarının ( dermato­

fibrozis lentikularis) birlikte görüldüğü durum Buschke-ollendorf 
sendromu olarak bilinir olguların% 15'inde görülür. Histolojik olarak 

alt ve orta derıniste fibromatöz kahnlaşma ile karakterizedir. Yine 

kaynaklarda osteopikilozis ile dakriosistit birlikteliği birkaç vaka 
olarak bildirilmiş olup Günal-Seber-Başaran Sendromu olarak bilin­

mektedir (6). 

Osteopoikoliozis tanısı almış bazı olgularda %15 oranında hafif 

derecede eklem ağrıları ve sıvılar tesbit edilmiştir, bununla beraber 

kaynaklarda, osteopoikilosisin romatoid artirit, reaktif artirit ve dis­

koid lupus eritromatozus, ailevi Akdeniz ateşi gibi romatolojik has-
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talıklarla beraber izole olgular şeklinde bulunduğu bildirilmiştir (4). 

Bunun için osteopoikolizisli hastalarda bulunan eklem ağrılan ve ek­

lem sıvıları eşlik edebilecek romatolojik hastalıklar açısından dikkat­

li bir şekilde araştınlmalıdır. Bizim olgumuzda da yukarıda tanımla­

nan kemik lezyonları vardı ve hastada daha önce tanısı konmuş 

IRA'ya bağlı kemik yapılarda yaygın radyolüsensi artışı ve eklem ağ­
rıları bulunuyordu. Sonuç olarak osteopoikilosis radyolojik olarak ta­

nı giıçlüğü olmayan bir kemik displazisi olup bu hastalığa eşlik ede­

bilen romatolojik hastalıklar araştrrılmalıdır. 
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