I OLGU SUNUMU CASE REPORTI

Osteoblastik Kemik Metastazlarini Taklit Eden
Benign Hastalik: Osteopoikilozis

Benign Disease Mimicking Osteoblasic Bone Metastasis:
Osteopoikilosis: Case Report

Mustafa SENG‘UL,El OZET Osteopoikilozis (OPK) nadir goriilen, otozomal dominant gegisli jukstaartikiiler olarak yer-
Baris NACIR® lesmis yuvarlak veya oval simetrik sklerotik kemik alanlarinin goriildiigii bir kemik displazisidir.
! b OPK siklikla asemptomatik olmakla birlikte, bazen hafif eklem agrilari ve eklemlerde efiizyon go-
Hak.an GENG, riilebilmektedir. OPK tanusi, genellikle rastlantisal olarak iskelet sistemi grafilerinde sklerotik alan-
Hatice Rana ERDEM® larin gorilmesiyle konulmaktadir. Kemik metastazlar1 gibi gesitli kemik patolojilerini taklit
edebilmektedir. Bu galigmada, sol omuz agrisi sikdyeti ile bagvuran 42 yasindaki osteopoikilozis ol-
aFizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi, gusu sunulmustur.
Golbagi Hasvak Devlet Hastanesi, .
bFizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi, Anahtar Kelimeler: Osteopoikilozis; osteoblastik metastaz; radyolojik inceleme, rehabilitasyon
Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Ankara
ABSTRACT Osteopokilosis (OPK) is a rare, autosomal dominant bone dysplasia characterized by cir-
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dentally by finding sclerotic areas on musculoskeletal radiographs. OPK may mimic different bone
Yazisma Adresi/Correspondence: pathologies like bone metastasis In this case report, we present a 42 year old man with left shoul-
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steopoikilozis (OPK) nadir goriilen, asemptomatik, enkondral

kemik matiirasyon siirecindeki anormallikle karakterize benign bir

kemik displazisidir.! Otozomal dominant kalitim gostermekle bir-
likte sporadik formlar da bildirilmistir. OPK herhangi bir yasta goriilebil-
mektedir; OPK kadin ve erkeklerde esit insidansa sahiptir.? Nadir goriilen
bu hastalik, genellikle rastlantisal olarak radyolojik incelemelerde tani koy-
durucu sklerotik lezyonlarin goriilmesiyle fark edilmektedir. Bu lezyonlar
simetrik, ¢cok sayida, kiiciik, sinirlar: belirgin, homojen sirkiiler veya ova-
limsidir.? Siklikla gorildagi bolgeler uzun trabekiiler kemiklerin metafiz
ve epifizleri, karpal ve tarsal kemikler, pelvis ve skapuladir. Jukstaartikiiler
bolgelerde simetrik dagilim gosteren bu kiigiik sirkiiler veya ovalimsi rad-
yoopasiteler OPK’nin karakteristik radyolojik bulgularidir.*>

OPK ile cilt lezyonlarinin, iirogenital bozukluklarin, endokrin dis-
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Rehabilitasyon Uzman Helimleri Dernegi fonksiyonlarin, dental ve fasiyal anomalilerin, romatizmal hastaliklarin ve
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iskeletsel bozukluklarin birlikte olabilecegi bildi-
rilmistir.*¢” OPK genellikle asemptomatiktir; fakat
hastalarin %15-20’sinde eklemlerde hafif derecede
agn ve efiizyonlar goriilebilmektedir.®

Bu ¢alismada, sol omuz agrisiyla poliklinigi-
mize bagvuran, diiz grafi ve tomografik incelemesi
sonucunda osteoblastik kemik metastazindan siip-
helenilen 42 yasindaki OPK’li bir olgu sunulmus-
tur.

I OLGU SUNUMU

Kirk iki yasindaki erkek olgu, poliklinigimize 2
aydir siiren sol omuz agrisi sikayetiyle bagvurdu.
Sol omuz agrisinin hareketle artis gosterdigini ve
geceleri de devam ettigini ifade ediyordu. Yapi-
lan l6komotor sistem muayenesi normal olarak de-
gerlendirildi. Olgunun sol omuz anteroposterior
grafisinde humerus basinda ve omuz eklemi infe-
riorunda ¢ok sayida yuvarlak ve oval sekilli kii¢iik
hiperdens alanlar mevcuttu. Osteoblastik kemik
metastazindan siiphelenilen olgudan detayl rad-
yolojik ve laboratuvar inceleme istendi. Laboratu-
var tetkiklerinde; eritrosit sedimentasyon hizi, tam
kan, romatoid faktor, C-reaktif protein, tiroid,
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, serum kal-
siyum, fosfor, magnezyum, alkalen fosfataz,
25(0OH) vitamin D ve paratiroid hormon diizey-
leri normal bulundu. Bence-Jones proteiniirisi ve
timor belirtegleri negatif idi.

Olgunun sol omuz bilgisayarli tomografi ince-
lemesinde humerus baginda ¢ok sayida kiictik, s1-
nirlan belirgin, yuvarlak veya oval sklerotik kemik
adalar1 mevcuttu (Resim 1). Kemik sintigrafisi ve
abdominopelvik ultrasonu normal olarak deger-
lendirildi. Olgunun sag omuz, her iki el-el bilek ve
pelvik radyografilerinde sag omzunda (Resim 2),
distal ulna ve radiusta, karpal kemiklerde meta-
karplarda, proksimal ve distal interfalangeal ek-
lemlerde (Resim 3), her iki kalca ekleminde ve
femur baginda (Resim 4) jukstaartikiiler yerle-
simli, simetrik sinirlar1 belirgin, ¢cok sayida kiigiik
homojen sirkiiler veya oval radiyodansitesi art-
mis odaklar gézlendi. Tim bu radyolojik, labora-
tuvar ve klinik bulgular 15131nda olgu OPK olarak
degerlendirildi. Sol omzundaki agrisi i¢in nons-

RESIM 1: Sol omuz bilgisayarli tomografi incelemesinde humerus basinda
cok sayida kuguk, sinirlari belirgin sirkller veya oval sklerotik kemik adalari.

RESIM 2: Sag omuz anteroposterior grafisinde humerus baginda gok sayida
kuiguk, sinirlar belirgin sirkler veya oval sklerotik alanlar.

RESIM 3: Distal ulna ve radiusta, karpal kemiklerde metakarplarda, proksi-
mal ve distal interfalangeal eklemlerde jukstaartikler yerlesimli, simetrik si-
nirlart belirgin, cok sayida kii¢ik homojen sirkiiler veya oval radyodansitesi
artmis odaklar.
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RESIM 4: Pelvis anteroposterior grafide jukstaartikiiler yerlesimli, kiitik ho-
mojen sirkiiler veya oval radyodansitesi artmig odaklar.

teroidal antinflamatuar ilag¢ tedavisi verildi. Bir ay
sonraki kontrolde olgunun sikayetlerinin gegtigi
gorilda.

I TARTISMA

OPK, sekonder spongioz kemigin rezorpsiyonun-
daki bozukluk sonucu gelisen, nadir goriilen
kalitsal bir hastaliktir. Bozukluk aksiyel ve apen-
dikiiler iskelete dagilmis ¢ok sayida kemik ada-
dan olusmaktadir. Kemik adalar: genellikle biiyiik
eklemlerin etrafina kiimelenmistir."?> Histolojik
incelemelerde, bu adalarin spongioz kemigin
yogun trabekiillerinden olustugu ve kemik iligi ile
baglantili olmayan nidus olusturduklar: goralmiis-

tiir.’

OPK’de 2-10 mm boyutlarinda, bir¢ok sayida
sirkiiler veya oval sekilli, uzun kemiklerin metafiz
ve epifizlerinde artmig dansiteler tipiktir. Bu lez-
yonlar genellikle diz ve omuzlarda, pelviste, karpal
ve tarsal kemiklerde simetrik olarak dagilmis go-
rilmektedir. Bu lezyonlar kafatasinda, kostalarda
ve vertebra cisimlerinde daha nadir olarak goriil-
mektedir.>1°

OPK’nin etiyopatogenezi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, olas: birka¢ hipotez tizerinde du-
rulmaktadir. Kalitsal bozukluk sonucu kemikte
stres ¢izgileri iizerinde normal trabekiil olusumu-
nun bozuldugu ileri siirtilmiistiir. OPK yaygin bir
fibroproliferatif hastaligin kemik bulgusu olarak
goriilmektedir. LEMD3 genindeki fonksiyonel mu-
tasyon defektlerinin OPK’ye sebep oldugu goste-

rilmistir. Ayrica enkondral ossifikasyondaki disp-
lazi sonucu sekonder spongioz kemik olusumunun
etkilendigi bu durumun sonucu olarak trabekiiler
kemik tizerinde fokal dansite ve stria olusumuna
neden olan sekonder spongioz kemigin rezorpsi-
yon ve “remodeling” bozukluguyla sonuglandig:
tizerinde durulmaktadir. Degismis osteogenezis
OPK’de lezyonlardan sorumlu olabilir. Kemigin
kronik anormal “remodeling”inin malign transfor-
masyona neden olabilecegi bildirilmigstir. OPK’de
aktif osteogenezis nedeni ile OPK ve osteosarkom
birlikteligi bildirilmigtir.'!*

OPK genel olarak asemptomatik olup benign
kabul edilse de eslik eden bazi patolojik durumlar
g6z ardi edilmemelidir. Bu hastaliga; dermatofib-
rozis lentikiilaris disseminata gibi cilt lezyonlar
(%25) ve eflizyonla birlikte olabilen hafif eklem ag-
rilar1 (%15-20) ile birlikte, daha nadir olarak aort
koarktasyonu, ¢ift tireter gibi organ anomalileri,
endokrin bozukluklar, dental fasiyal anomaliler ve
dakrokistitin eslik edebilecegi bildirilmigtir.*¢815
Klinik ve laboratuvar olarak gerektiginde bu pato-
lojilere yonelik ileri aragtirmaya gidilebilmektedir.
Olgumuzda sol omuzda artralji sikdyeti mevcut
olup, cilt bulgularina rastlanmamistir. OPK’ye eslik
eden diger patolojik durumlardan ciicelik, iskelet
bozukluklar ile dental-fasiyal anomaliler saptan-
maz iken, aort koarktasyonunu diisiindiirecek her-
hangi bir fizik muayene bulgusu saptanmamuisgtir.

OPK’nin ayiric1 tanisinda osteoblastik metas-
tazlar, tiiberoskleroz, mastositoz ve sinovyal kon-
dromatozis bulunmaktadir."* Klinik olarak esas
onemli olan, OPK’nin metastatik osteoblastik lez-
yonlarla karigtirilmamasidir. Osteoblastik metas-
tazlar asimetrik ve farkli biytkliktedir. Ayrica
aksiyel iskelet tutulumu, osse6z destriiksiyon, pe-
riostal reaksiyon ve pozitif sintigrafik bulgular, os-
teoblastik metastazlarin OPK’den ayriminda 6nem
tagimaktadir.’® Kemik sintigrafisi osteoblastik
kemik metastazlarinin OPK’den ayriminda kritik
6neme sahiptir, fakat anormal sintigrafik bulgular
OPK tanisim1 diglayamamaktadar."

Sonug olarak OPK genellikle asemptomatiktir.
Siklikla rastlantisal olarak radyografik goriintilleme
yontemleriyle tan1 konulmaktadir. Olgumuzda da
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oldugu gibi, ¢oklu simetrik, yuvarlak sklerotik lez-
yonlarin varliginda OPK akilda tutulmalidir. Nadir
goriilen bu tablonun radyolojik olarak taninmasi,
gereksiz ve uygun olmayan tetkiklerin dnlenmesi

acisindan 6nemlidir. Ayrica eslik eden patolojik
durumlar ve malign transformasyon riski nedeni ile
OPK tanis1 konan hastalarin izlem altina alinmasi-
nin yararl olacag diisiintilmektedir.
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