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OZET

(ier hasialig  dncelikle  tibiler  kemikierin
metafizlerini, siklikla asimetrik dagifmmla futan
muliiple enkondromlarla karakierize, kalimsal
olmayan nadir bir mezodermal  displazidir
Klinigimizce opere edilen, her iki elde multiple
Litleler nedeni ile parmak hareketlerini ileri
derecede fisitlayan nadir bir Ollier hastalifi

ol gusne sunldne,

Anahtar stzcilkler: Oliier hastalid, enkondro-

RIALOZES

SUMMARY

Mlier
mesodermal dysplasia characterized by multiple
the
metaphvsis of wbuler bones in an asymmetric

disease f5 a rare nonheredilary

enicondromas  occureing  primarily s
manner most frequently, A rarve case of Ollier
disease with multiple masses obstructing finger
movements in-both hands who is operated in our

clinic {s presented.
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Hastalik ilk defa 1899 da Ollier taralindan
tammilanmis olup, kahisal olmayan bir
mezodermal displazidir (4). El kemiklern ile
uzun kemiklerin metafiz ve diafizlerinde
bulunan multiple enkondromlar veya displa-
zik kikirdak kitleleri hastahifin Gzellifidir,
Kemik deformitelen tek tarafla da giinile-
bilateraldir.

bilmesine karsin  genellikle

Multiple enkondromlarla  hemanjiomattz
lezyonlar eslik ettiffinde Mafucci sendroniu
denir (1,3.4,7). Enkondromatozis en ¢ok
gorilen Wmdr sarkomdur, Enkondromlann
sarkamattiz defisim olasihf yamusira differ
mezeﬁkimal ve nonmezenkimal maligniteler
ile intrakranial ve ovaran timbrler Ollier
hastalifinda (1-3,5,7.9%. Bu
nedenle hastalara kemik incelemelerin yam-

ghinilebilir

sira BBT, Akcifer grafisi, batin ultraso -
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nografisi yapiimasi Gnerilir,
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Her iki elinde kitleler ve hareket kisithilifn
sikayetleri ile bagvuran 12 yagmdaki bayan
hasta klinifimize kabul edildi, Aile hikayesi
tizellik tassmiyordu, 3 yasina kadar herhangi
bir sorunu olmayan hastamn bu diinemde
sag el 5. parmaginda kilguk bir gislik olug-
mus. Daha sonra difer elinde de baglayan
sigliklerin hem boyutu hem de sayis) artmig

ve harckette kisitlihk olusmug.
Rutin laboratuvar testleri normal olarak
degerlendirildi

Fizik muayene: Sol el 5. parmak proksimal
falanks lateralinde 2.5x1.5 ¢m boyutlannda
ve 5. metakarp ulnar kenannda 1x2 cm bo-

yutlannda, 4, parmak proksimal falanksinda
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2x%1 cm, ora falanksinda 1x05 ¢m. 4,

parmak metakarp, proksimal ve orta falanks-

lannda 1x1 em ve 3, parmak proksimal (a- |
lanksta Ix 0.5 cm boyutlannda sert agnsiz 3
hareketsiz killeler vardi (Sekil 1a). Kitleler |8
sol ¢l 4. ve 5, pammaklann proksimal interfa- |

lanjial eklem fleksivon hareketini 10 dere- |

cede kisitliyordu,

Radyoloji: Sol €l 4 ve 5. parmak proksimal
falanks ve metakarplan ile sag ¢l 34 ve §
parmak proksimal falanks ve metakarplarin-
da metafizlerin geniglemiy ve kemiklerin
kisalmig oldugu, degisik sekil ve biiyiikliikie
radyoliisen alanlar oldufu gozlendi (Sekil
4). Hastamin sag ulnasimn deforme oldugu
gizlendir (Sekil 4a), Hastanin BBT'S1 batm
ultrasonografisi ve AC grafileri tzellik tag:-

miiyordu,

Dperasyon; Genel anesteri altinda kitleler

dormsal yizden yapilan diiz insizyonlarla

ulagildt (Sekil  1b). Diseksivonda ortaya -

gikanlkan sol el 4, falanks iizerindeki en-
kondrom eksize edildikien sonra lalanks
kemifii kiirete edildi (Sekil 2. Ulnar ve
dorsal taraftaki korteksler alinarak kontur
diizenlendi. Aym el 4, metakarp kemiginde
sadece kiretaj yapldi. 4. parmak falanks:
¢ok incelmis ve sadece arka korteksi kaldi-
findan Kirschner teli ile tesbit cdildi (Sekil
4¢). 5. parmak proksimal falanksindaki kitle
kiirete edildi. Cikanlan kitlelerin mikrosko-
pik degerlendirilmesinde olgun kikirdak
dokusu oldugu gbrildii (Sekil 3).

Postoperatif' dénem komplikasyonsuz sey-
retti. Kirschner teli 3 haftarun sonunda gika -
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ribip harck

et baglandi (Sekil 1),

Sekil 1. Hastanin

HE

Operasyon dincesi gdrinimi

b, Operasyon sirasinda goriniimi

Operasyon sonrast 1. ayda gbrind-
mil
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Sekil 2. Cikandan  Kidenin  migkraskonik

i . Her iki elin operasyon Oncesi giv-

TUr e

Sekil 3, Cikardan  kitlenin mikroskopik
gorinimai

g Dporasyon seiras giiriiniimil

a,  Sad dnkoldi enkondrom

Sekil 4. Hastomn radyolojik gériiniimii

=13-
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TARTISMA

Ollier hastah@ dncelikle tiibiiler kemiklerin
metafizlerini, sikhikla asimetnk dagilimla
lutan multiple enkondromlarla karakterize,
kaliumsal olmayan nadir bir mezodemmal
displazidir. Nedeni bilinmemekle beraber
hiperemiye bir kemik cevabi olur ve kanilaj
ossifikasyonu  olmadan kemik gelismeye
devam eder (7). Raupp enkodrom olusumu
ve gelisme boruklugunun uterus iginde bag-
lachfinn ve lezyonlann biiylime plagindan
haglayip diafize dogru uzandigin bildirmig-
tir (6). Ollier hastah@ iyi bilinen bir hastalik
olmasma ragmen degisik bélgelerde gikma-
81, beraberinde intrakranial, ovarian (imér-
lerde pinilebilmesi nedeni ile Gzellik tagi-
maktadir (1-3,5,7.9).

Multiple subkiitandiz hemanjiomlarda gtiril-
diifinde Mafucci sendromu olarak bilinir,
Ollier hastalifn ile Mafucci sendromunun
ayr antiteler mi yoksa birbirnin devanu mu
oldugu halen tartigilmaktadir (33 Mafucc
$0153-23  kadan
kondrosarkamatéiz defigim gdsterir (3.7.8).

sendromlu  olgulann
Enkondromlann sarkamatiiz degisim olasili-
B1 yamsira difer mezenkimal ve nonmezen-
Kimal maligniicler Ollier de oldugu gibi
Malueci sendromunda da giniliir (3). Ollier
hastalifinda tam sikbikla ik 10 yas icinde
konulmug olur ancak malign transformas-
yonlann 13-69Y vasa kadar defiisen yaygin-
likta oldugu bildirilmistir (4). Bu nedenle
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asemptomatik  hastalarda  perodik  kemik

incelemeleri Gnerilir.  Hastalarda  bilinen
kondromlarda sisme veya afin baslamas
muhtemel bir malign degisikligin habercisi-

dir.

Hastalifin klinigi ciddi ekstremite kisalik-
lar, genu valgum, kubitis varus ve timdr
giriindmli  enkondromlarla karakterizedir,
Fasiyal asimetri, kranial sinir paraliziler ve
fraktiirleri gériilebilir. Ekstremitelerin uzun
kemikleri etkilenir. Pelviste sikuir ancak
kostalar, stemum, kranium, omurga, karpal
ve tarsal kemiklerde nadirdir. Kemik defor-
miteler genellikle bilateral olmasing karsin
ick larafhuda olabilir ve ciddi ekstremite
deformitelerine yol agar (4). Radyojik ola-
rak diizensiz defigik bilytikliikle radyoliisen
alanlar ve metafizinde genisleme beraberin-
de kemikte kisalma ve yaylanmalar gézlenir
(Sekil 4a, b). Hiswlojide diizensiz, degisik
bilytikliikte hiicreler ve vssifikasyon merkez-
feri bulunan hyalin kikirdak gortilir (Sekil
3L Tam klinik radyolojik ve histolojik bul-
gular birlegtirilerek konur. Tedavide biiyiik
deformite ve fonksiyonel kayiplara yonelik
girigimler yapilir. Bizim hastamizda yapilan
tarnmalarda eslik eden bir patolojiye rastlan-
mad: ancak cldeki kitlelerin biiyikligi ve
hareketi biiyiik tlgiide kisitlamas: nedeni ile
daha lonksivonel ve estetik gériiniimli bir el
saflamak amac ile opere edildi.
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