Olgu Sunumu / Case Report

69

Anormal Kemik Sintigrafisi Olan Osteopoikilozlu Bir Olgu

Osteopoikilosis Patient with Abnormal Bone Scan

Serpil BAL, Yasemin TURAN, Gonca DENizZ, Alev GURGAN

Atatiirk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi, lzmir, Ttirkiye

Ozet

Osteopoikiloz  bircok kemik patolojiyi taklit edebilen, nadir gorilen bir
osteosklerotik displazidir. Tani siklikla tesadtfen c¢ekilen radyografik grafil-
erle konur. Kemik sintigrafisi osteopoikilozda genellikle normal olmasina
ragmen Ozellikle geng¢ hastalarda normal olmayan tutulumlar gorilebilir.
Burada bel ve kalca agrisi yakinmasi ile farkl tani ve gereksiz tedaviler
almis, anormal sintigrafik tutulumlari ile birlikte, tipik radyografik gértntd-
leri olan 25 yasinda osteopoikiloz tanili bir kadin hasta sunulmaktadir. Tiirk
Fiz Tip Rehab Derg 2008,54:69-72

Anahtar Kelimeler: Osteopoikiloz, osteosklerotik displazi, kemik sintigrafisi

Summary

Osteopoikilosis a condition mimicking a variety of bone pathology is a rare
osteosclerotic displasia. The diagnosis is usually done according to
radiographs which are performed incidentally. Although bone scan is usually
normal, especially in young patients abnormal tracer uptake can be seen.
We report a 25 year-old female osteopoikilosis patient with abnormal bone
scan and characteristic radiographic findings who had been diagnosed and
treated inappropriately. Turk J Phys Med Rehab 2008;54:69-72
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Girig

Osteopoikiloz (Osteopathia condensans disseminata, spot-
ted bone), otozomal dominant gecis g&steren, karakteristik rad-
yolojik 6zellikleri olan, nadir gérilen bir osteosklerotik displazi-
dir (1). Nedeni ve patogenezi bilinmemekle birlikte, kemiklerdeki
stres hatti boyunca normal trabekiilasyon olusumundaki kalitsal
yetersizligin, patogenezden sorumlu olabilecedi distintlmekte-
dir (2). Osteopoikilozda genellikle klinik bulgu yoktur. Bu neden-
le radyolojik bulgular tani koydurucudur (1,3). Radyolojik olarak;
her biri 110 mm olan homojen, sirkiler veya ovoid olabilen si-
metrik cok sayidaki iyi tanimlanmis sklerotik lezyonlar tipiktir
(1-3). Bu lezyonlar uzun kemikler, pelvisin metafiz ve epifizinde
daha belirgin olup falankslar, tarsal ve karpal kemiklerin spongi-
yozasinda da sik gorilmektedir. Her iki cinsiyette de lezyonlar
gorilmekle birlikte erkeklerde kadinlara gore daha siktir (4). Os-
teopoikiloz, radyolojik gorintilerin benzerligi nedeniyle
osteoblastik metastazlar, kemik mastositozu ve tiberoz skleroz
ile karisabilir (1). Ayirici tanida bu hastaliklar géz 6niinde bulun-
durulmalidir. Osteopoikilozlu hastalarda kemik sintigrafisi nor-
maldir ve bu 6zelligi osteoblastik kemik tiimorlerinden ayirimda

onemlidir (1,5). Bununla birlikte 6zellikle gen¢ osteopoikilozlu
birkac hastada anormal sintigrafik tutulum bildirilmistir (6,7).

Bizde bel ve kalca agrisi nedeniyle farkl tanilarla farkl tedavi-
ler uygulanan ve kemik sintigrafisinde anormal tutulumun oldugu
osteopoikilozlu bir olgu burada sunulmustur.

Olgu

Yirmibes yasinda evli, kadin hasta poliklinigimize son iki ayda
artan her iki kalca ve bel agrisi yakinmasi ile basvurdu. Bu yakin-
malarinin alti yil 6nce basladigini ifade eden hasta daha 6nce ek-
lem romatizmasi tanisi alarak analjezik ve anti-inflamatuvar ilac-
larla takip edilmisti. Yakinmalarinda gerileme olmayan hasta bir
baska fiziyatrist tarafindan degerlendirilmis ve ayni taniyla korti-
kosteroid tedavisi baslanmisti. Bu tedaviye iki ay devam eden has-
tanin semptomlarinda higbir degisiklik olmamasi tzerine hastaya
lumbosakral ve 6n arka pelvis grafisi cekilmisti. Pelvis grafisinde
sklerotik odaklar saptanmis, fakat hem fiziyatrist hem de radyolo-
ji uzmaninin bu odaklari agiklayacak herhangi bir hastalk disin-
memesi Uzerine hasta poliklinigimize yonlendirildi.
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Sabah tutuklugu tariflemeyen olgunun sistemik muayenesi
normaldi. inspeksiyonda yiiziinde malar rasi mevcuttu. Bunun di-
sinda viicudunda herhangi bir deri lezyonu ya da dokiintis( sap-
tanmadi. Kas iskelet sistemi muayenesinde ise hicbir eklemde ar-
trit bugulari yoktu. Bununla birlikte her iki metakarpofalengiyal,

Resim 1. Sunulan olgunun pelvis grafisi.

Resim 2. Sunulan olgunun her iki diz 6n-arka grafisi.

Resim 3. Sunulan olgunun el grafileri.

distal interfalengiyal ve proksimal interfalengiyal eklemlerle, her
iki metatarsofalengiyal eklemlerde presyonla hassasiyet mevcut-
tu. Dorsal ve lomber spinal prosesler palpasyonla hassasti ve bi-
lateral hamstring gerginligi vardi. Bel ve kalca hareketleri tim
yonlere acik fakat agriliydi. Diiz bacak kaldirma testi bilateral ne-
gatifti. Nérolojik muayenesinde herhangi bir patoloji saptanmadi.
Olgumuzun tim fibromiyalji hassas noktalari ile birlikte kontrol
noktalari da pozitifti.

Laboratuvar incelemesinde; rutin biyokimya, eritrosit sedi-
mentasyon hizi, C-reaktif protein, tam idrar tetkiki, protein elek-
troforezi ve tiimdr belirtecleri normal sinirlardaydi. idrarda Bence
Jones proteini negatifti. Salmonella ve brucella agliitinasyon test-
leri negatif olarak bulundu. Serum Antintikleer antikor ve Anti-
dsDNA negatifti.

Olgumuzun radyolojik incelemesinde 6n-arka pelvis grafisinde
femur basi ve asetabulumda, sakroiliak eklem cevresinde yogun-
lasmis (Resim 1) ve her iki diz; femur distali epifiz hatti ile tibia
proksimalinde metafizyel yerlesimli (Resim 2) ki¢Uk, iyi sinirh, sir-
kller sklerotik kemik lezyonlari gorildi. Benzer lezyonlar ellerde
karpal kemiklerde yogun olarak (Resim 3) gériiltiyordu. On-arka
akciger grafisi ve abdominal ultrasonografisi olagandi.

TUm vicut 99m Tc kemik sintigrafisinde her iki el karpal ke-
miklerde ve sag diz ekleminde fokal aktivite artislari mevcuttu
(Resim 4). Lomber spinal kanal stenozunu ekarte etmek amaciy-
la cekilen lomber bélgenin bilgisayarl tomografisi (BT) normaldi.

Hastaya, karakteristik radyolojik bulgularinin varhgi ve karisan
diger hastaliklarin dislanmasi ile osteopoikiloz tanisi kondu. Olgu-

Resim 4. Sunulan olgunun tdm vicut kemik sintigrafisi.
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muz hastaligi hakkinda bilgilendirildi ve izleme alindi. Diger aile
Uyelerinin incelenmesinde ise sadece annesinde her iki diz grafi-
sinde olguya gére daha hafif diizeyde seyreden benzer lezyonla-
rin varhgi goruldi (Resim 5).

Tartisma

Osteopoikiloz, ilk kez 20. yy'in baslarinda Alberg-Schénberg
tarafindan tanimlanan nadir gordlen bir kemik hastaligidir (8).
Hastaligin gorilme insidansi 50.000 de 1 olarak bildirilmistir (9).
Her iki cinsiyette ve herhangi bir yasta gorilebilen (10,11) bu has-
taligin genellikle otozomal dominant olarak gecis gdsterdigi rapor
edilmistir (12,13). Olgumuzun da 1. derece akrabalarinda yapilan
incelemede annesinin diz radyografilerinde tipik osteopoikiloz
lezyonlarinin varhgr gozlendi.

Hastalik genellikle asemptomatik olmasina ragmen, osteopo-
ikilozlu hastalarda %15-20 oraninda eklem efflizyonu ve orta du-
zeyde eklem agrisi gorilebilir (1,3). Bizim olgumuzda da bel, kalca
agrisi ve belirgin olmayan el eklemlerinde palpasyonla agri vardi.

Hastaligin tipik klinik bulgusu olmamasi nedeniyle tani rad-
yografilerle ve siklikla tesadlfen konur. Osteopoikilozun radyolo-
jik lezyonlari tipiktir. Radyolojik olarak cok sayida simetrik, homo-
jen, iyi sinirh, kicik (1-10 mm ¢apinda), yuvarlak ya da oval sekilli
sklerotik lezyonlarla karakterizedir. En sik etkilenen bdlgeler kisa
tibller kemiklerin epifizleri, uzun kemiklerin metafizleridir. Bu-
nun yani sira karpal kemikler, tarsal kemikler, skapula, pelvis ve
sakrum bdlgesininde sik etkilenen yerler oldugu bildirilmistir
(14-17). Olgumuzda da literatdrlerle uyumlu bolgelerde; her iki el
karpal ve proksimal interfalengiyal eklemlerinde, pelvis grafisinde
ve her iki diz radyografilerinde, kli¢tk, iyi sinirli, sirkdler sklerotik
kemik lezyonlar vardi.

Osteopoikiloz radyolojik lezyonlarinin benzerligi nedeniyle os-
teoblastik kemik metastazlari ile siklikla karisabilir. Bu sebeple be-
nign karakterde olan bu hastalidin tanisinda dogru tani 6nem ta-
sir (118,19). Osteoblastik metastazlar, osteopoikilozdaki lezyonlara
gore daha asimetrik ve farkl boyutlarda, daha diizensiz yerlesim-
li lezyonlardir. Aksiyel iskelet tutulumu, kemik destriksiyonu ve
pozitif sintigrafi bulgulari metastazlari diistindiiriir. Ozellikle ke-
mik sintigrafisi ayirici tanida kritik bir role sahiptir. Kemik sintigra-
fisi osteopoikilozda genellikle normal (1,5) olmasina ragmen, dzel-
likle gen¢ hastalarda normal olmayan tutulumlar gorilebilir

Resim 5. Sunulan olgunun annesinin her iki diz 6n-arka grafisi.

(20,21). Bu artmis tutulumun tipki izole kemik adaciklarinda oldu-
Ju gibi osteopoikilozdaki lezyonlarda da aktif kemik remodelingi-
nin bir gostergesi olabilecedi dustnilmektedir (10, 15). Literatdr-
de anormal sintigrafik tutulumlari olan, 29-35 yaslari arasinda 3
farkli olgu bildirilmistir (6,7,10). Bizim olgumuzun da kemik sintig-
rafisinde her iki el karpal kemiklerde ve sag dizde fokal aktivite ar-
tislari mevcuttu. Ancak serum alkalen fosfataz seviyesinin, timér
belirteclerinin normal olmasi, radyolojik gorintilerin osteopoiki-
lozla oldukga uyumlu olmasi, lezyonlarin simetrik olmasi ve kemik
destriksiyonu olmamasi nedeniyle malignite tanisi dislandi. Ek
olarak osteopoikilozda sintigrafik tutulumun dnemi hakkinda he-
ndz net bir bilgi bulunmamaktadir. Mungovan ve ark. (10) tarafin-
dan genc bir hastada eger radyografik bulgular karakteristik 6zel-
likte ise, artmis sintigrafik tutulumun osteopoikiloz tanisini ekarte
ettirmeyecedi belirtilmektedir.

Ayirici tanida osteoblastik kemik timaorlerinin yani sira masto-
sitozis ve tliber6z sklerozda akla gelmelidir. Mastositoz ve tlibe-
roz sklerozda lezyonlarda simetrisite, metafizyel ve epifizyel tutu-
lum, uniform ve iyi sinirli odaklar nadiren géruldr (1).

Osteopoikiloz genel olarak benign kabul edilsede eslik edebi-
len bazi klinik durumlar g6z éniinde bulundurulmalidir. Bu hasta-
larin % 25'inde kutan6z lezyonlara rastlanabilir. Roberts ve ark.la-
ri (4) dermatofibroz ile osteopoikiloz birlikteligi olan bir olguyu ra-
por etmisler ve bu birlikteligin Buschke-Ollendorff sendromu ola-
rak tanimlandidini bildirmislerdir. Hastamizda deri lezyonu olarak
sadece fotosensitivite ile iliskisiz, devamli olan bir malar ras mev-
cuttu. Ayirici tani olarak, hastaliga 6zgil yada duyarl olmamasina
karsin malar rasin gorildigi sistemik lupus eritematoz diger ta-
ni kriterlerinin hastada olmamasi nedeni ile ekarte edildi. Her ne
kadar malar ras bugline kadar osteopoikilozda spesifik bir deri
lezyonu olarak bildirilmemis olsa da, biz bu lezyonun osteopoiki-
lozla iliskili olabilecedini disinmekteyiz. Bunun yanisira osteopo-
ikilozun iskelet sistemi bozukluklari, organ anomalileri (aort ko-
arktasyonu, ¢ift Greter, puberte prekoks, Grogenital defektler), en-
dokrin disfonksiyonlar (diyabetes mellitus), dental, fasiyal anoma-
liler (22), dakriosistit (Glnal-Seber-Basaran sendromu) (23) ve
spinal kanal stenozu (24) ile birlikteli§gi daha 6nce tanimlanmistir.
Olgumuzda herhangi bir gelisimsel anomali birlikteligi yoktu. Bel
agrisi yakinmasi olan olgumuzun spinal kanal stenozu varhgini
arastirmak amaciyla yapilan lomber bdlge BT'si de normaldi.

Ayrica osteopoikiloz ile osteosarkom birlikteligi daha 6nce bil-
dirilmistir. Bu birlikteligin osteopoikilozdaki aktif osteogenezis ile
iliskili oldugu distnulmektedir (18). Bu agidan osteopoikilozlu
hastalarin klinik takibi énemlidir.

Olgumuzun fibromiyalji hassas noktalarinin pozitif olmasi os-
teopoikiloza fibromiyalji sendromunun da eslik ettiginin bir g&s-
tergesi olabilir. Osteopoikilozun ¢cogunlukla asemptomatik seyret-
tigi gdz 6nline alindiginda olgumuzdaki semptomlarin fibromiyal-
jiye bagli oldugu dislnulebilir. Bundan dolayi hastanin klinik taki-
binde uygulanacak etkin fibromiyalji tedavisi ile semptomlarda
dizelmeler meydana gelmesi, yakinmalarin fibromiyalji kaynakh
oldugunu destekleyecektir.

Sonug olarak; 6zellikle geng osteopoikilozlu hastalarda nadir
de olsa anormal sintigrafik bulgular saptanabilir. Bu durumun ti-
pik radyolojik bulgularin varliginda osteopoikiloz tanisini tama-
men ekarte ettirmecegdi unutulmamalidir. Bunun yaninda litera-
tirde osteopoikiloz tanisi konulan hastalarda tani ve tedavi acisin-
dan bir algoritma heniiz mevcut dedildir. Bu ylizden nadir gorilen
bu hastaligin radyolojik olarak taninmasi, gereksiz invaziv tani
yéntemleri ve agresif tedavileri 6nlemek agisindan dnemlidir.
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