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OZET

Diafizyal aklazi herediter multiple ekzostoz (HME) olarak da adlandiriir. HME uzun kemiklerin metafizlerinden
ve diiz kemiklerden ¢ikan multiple osteokondromlarla karakterize otozomal gegisli bir hastaliktir (1,2).

Anahtar Kelimeler: Multiple ekzositoz, radyolojik tan:.

ABSTRACT
DIAPHYSEAL ACLASIS

Hereditary multiple exostoses is an inherited autosomal disorder characterized by the multipl osteochondromas
arising mainly from the metaphysis of long and flat bones (1,2).

Key Words: Multipl exostosis, radiologic diagnosis.

Herediter muitiple ekzositoz uzun kemiklerin
metafizinden ve yass1 kemiklerden orijin almasina
ragmen nadiren vertebray1 da tutarak spinal korda
basi yapabilir.

OLGU

Ust ekstremitede kisalik ve ayak bileginde sis-
lik gikayetiyle hastanemize bagvuran 16 yasinda
erkek hastaya kontrol amagh akciger grafisi ile
ekstremite grafileri ¢ekilmigtir. Akciger grafisinde
C7 vertebra sag komgulugunda, sol klavikula late-
ral ucunda osteokondromlar dikkati ¢cekmistir (Re-
sim 1). ki y6nlii sag 6n kol grafilerinde ulnada ki-
salik radius proksimalinde dislokasyon ve hem ra-
dius hem de ulnada tubulasyon defekti izlenmekte-
dir (Resim 2). Iki yonlii sag tibia grafilerinde tibia
distal ve proksimal ucunda ve fibula proksimal
ucunda multiple osteokondromlar mevcuttur (Re-
sim 3). Bu bulgular ile hastaya HME tanisi kona-
rak takibe alinmustir.

SONUC

HME ilk kez 1814°de Boyer tarafindan bildiril-
migtir (3). Heredite yaklagik hastalanin 2/3’iinde
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belirgindir geriye kalan hastalarda spontan olarak
ortaya cikar (4). Herediter hastalarda 2/1 erkekler-
de daha fazla gériiliir (5). Ekzositozlar ve kemik
deformiteleri ¢cocukluk ¢ag1 ve adolesans donemi
boyunca belirgin hale gelir. Biilyiime tamamlandik-
tan sonra yeni ekzostoz geligimi nadirdir (5,6). Kli-
nik bulgular genellikle ekzostoz, kemiklerde kisa-
liga bagh deformiteler ve skolyozdur. Ekzostozlar
sinirlere, tendonlara ve damarlara bas: yapabilirler.
Bunlarin sonucunda agri, hareketlerde kisithlik,
iiriner, barsak disfonksiyonlan ve norolojik defisit-
ler geligebilir (3,6,7). Cift kemik bulunan bélgeler-
de kemiklerin boyutlarinda belirgin farklihiklar
olugabilir. El bileginde “Madelung” ve “ters Made-
lung” deformiteleri gelisir. Ulnadaki kisalik radius
baginda konjenital dislokasyona neden olur. Distal
ulna ve radius arasinda yalanci artikiilasyon ve ul-
nada deviasyon gériiliir. Tutulan kemiklerde sekil-
lenme yetersizligi de izlenebilir.

Spinal tutulum nadir olup olgularin %7’sinde
goriiliir (7,8). Ekzostozlar laminadan disartya bii-
yiidiigiinden dolayr HME’a bagli kord kompresyo-
nu daha nadirdir (5,9). Bilgisayarli tomografi spi-



Resim 1. Akciger grafisinde C7 vertebra sag komsulugunda ve
klavikula distal ucunda osteokondromlar izlenmektedir.

Resim 2. [ki yonlii sag on kol grafilerinde uinada kisalk radi-
us proksimalinde dislokasyon ve hem radius hemde uinada tu-
bulasyon defekti izlenmektedir.

nal ekzostozlann orijini ve uzanimi hakkinda bilgi
verir. Manyetik rezonans goriintiileme ile de spinali
kord, kordun kompresyonu ve buna bagl: intrame-
duller degisiklikler goriintiilenebilir.

HME %20 oraninda kondrosarkoma maiign de-
jenerasyon gosterebilir (3,7,10). {liak kanat maling
degisikliklerin en sik goriildiigi boélgedir. Malign
ranstformasyon iik kez 1886 yilinda bildiriimistr
“11). Malign transformasyonun radyolojik kriterle-
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Resim 3. /ki yonlii sag tibia grajilerinde tibia distal ve proksi-
mal ucunda ve fibula proksimal ucunda multiple osteokond-
romiar mevcuitur.

r1 olarak boyutta artig, kartilaj yiizeyin irregiilarite-
sinde arus, yumusak doku timériiniin gelisimi ve
timoriin cevresinde kalsifikasyon gelisimi sayila-
bilir. Eriskinde 8 mm ¢aptan biiyiik ekzositozlarda,
kartilajin6z xepin 1 cm’den daha fazia boyutlara
ulagsmasi durumunda malignansiden siiphelenmek
gerekir (12).

Tedaviye ragmen rekiirrensin sik olmasi ve ki-
sa yagsam zamani belkide hastanin doktora gec bas-
vurmasindan veya operasyonun yeterince radikai
vapiimamasindan Xaynaklanabilir. Sonu¢ olarak
hastalar biiylime periyodu boyunca her 2 yilda ve
biiylime perivodundan sonra her 3-5 yilda veya ne-
zaman semptomu olursa inceleme vapilmalidir
(13).
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