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OZET : Multipl herediter ekzostoz cogunlukla
uzun kemiklerin metafizlerini tutan kikirdak ve ke-
mik akintlar ile karakterize bir hastaliktir. Ekzostoz-
lara bagh nérolojik komplikasyoniar, ézellikle spinal
kord kompresyonu seyrektir. Spinal kord basis1 olug-
turan multipl ekzostozlu bir vaka sunulmus, klinik,
insidens, patogenez yéniinden literatiirdeki vakalar-
la birlikde degerlendirilmigtir.

Anahtar Relimeler : Spinal kord basisi, Multipl
herediter ekzostoz.

SUMMARY : Multiple hereditary exostoses is a
well-know disorder characterised by cartilaginous and
bony protuberances most often involving the metaph-
yseal regions of fubuler long bones. Neurological
complications and especially spinal cord compressi-
on in relation to the exostoses are rare. We have pre-
sented a patient with extradural spinal cord
compression secondary to an hereditary exostosis.
We have briefly discussed the dlinic presantation, in-
cidence and the pathogenesis of disease.

Key Words : Spinal cord compression, Multiple
hereditary exostoses.

GIRIS

Herediter Multipl Ekzostoz ilk kez Stanley tara-
findan 1849'da tarif edilmis, herediter &zelligi ise
Stocks ve Barrigton tarafindan dékiimante edilmis-
tir (10). Otozomal dominant gecis gosteren hastalik
erkeklerde daha sik rastlanmakda ve olgulann
% 60'mnda ailevi 8ykii ahnmaktadir (1,2,6,7). Multipl
ekzostozlar ekseriye uzun kemiklerin metafizer bsl-
gelerini tutan, normal kemik hudutlarinin digina ta-
san, sekilsiz kemik olugumlardir. "‘Nérolojik
komplikasyon olugturan vertebral ekzostoz, Multipl
Herediter Ekzostos vakalarimin % 1-7'sinin icerir
(2,6.8,11). Literatiirde spinal kord basis1 olugturan 39
vaka bildirilmigtir (2.3.4,5.6,8,10,11,12,13,14).

OLGU SUNUMU

« 23 yaginda erkek hasta. Temel sikayeti yiirime
glicliigii, gogiiste sikisma hissi, idrar kagirma. Cocuk-
lugundan beri kol ve bacaklarinda sert sislikler mev-
cutmug. Bu sigliklerin yiirlimesini engellemesi
nedeniyle 1983 yilinda hastanemize bag vurmus, sag
diz ve ayak bileginden iki operasyon gegirmis (Eklem
hareketlerini kisitlayan ekzostozlar eksize edilmis).
Yardimsiz yiiriir halde iken 3-4 aydir yiiriime giicli-
gi, 2-3 glndiir idrarimi tutamama hali olugmus.

Ailede benzer bir hastalik yok. Diger iki kardeg
sag ve saglikh.

Piknik yapida, ellerde ulnar deviasyon mevcut.
Dizler ve ayak bilekleri sis, eklem hareketleri kisith.
Gogsiin ekspansiyonu yetersiz. Spastik paraperezi

mevcut (yardimla adim atabiliyor). Bilateral patella
ve asil refleksleri canly, bilateral agil klonusu aliniyor,
karn cildi refleksi bilateral yitik, Th3'e yiikselen ile-
ri hipoestezi tanimhiyor.

Rutin kan, idrar degerleri normal, asit-alkalen fos-
fataz normal, BOS degerleri normal, D. Dorsal grafi-
de: D1-2 diizeyinde, sagda, kostavertebral bileskede
sinirlan kesin olmayan sklerotik gériiniim mecvut.
Myelografide: D2 diizeyinde total blok saptan-
di (Sekil : 1).

Ayrnica alt esktremite direkt grafisinde femur dis-
tal metafizinde multipl ekzostoz gézlendi (Sekil : 2).

Olguya 6/7/1989 tarihinde D1-2 total laminektomi
uygulandi. Kord'u sola dogru itmis ekstradural kitle
ile kargilagildi. Faset diizeyinde kemik ile iliskili, s1-
nirlan belirli, oval yapida, 3,5x2 am. boyutlaninda, sert
kauguk kivaminda, beyaz renkli, avaskiiler, kikirdak
izlenimini veren kitle eksize edildi. Kord'un normal
trasesine déndiigii izlendi. Operasyon sonrasi olagan
gecen olgu rehabilitasyon programina alinds. Sifink-
ter sorunu tamamen ortadan kalkan olgu cift degnek
ile yiiriir halde eksterne edildi. tki ay sonraki kont-
rol bakisinda desteksiz yiiriir hale geldigi gorildd.

Patolojik kesitte lezyonun matiir uniform kond-
rositlerden olustugu ve hicbir malign degisiklik icer-
medigi goriildi.

TARTISMA

Multipl Harediter Eksoztos vakalarinda kord ba-
sis1 en sik 10-30 yaslan arasinda rastlanir (6,8,10).
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Sekil : 1.Myelografide, D-2 diizeyinde ekstradural basiya bagh total blok.

Yas ilerledikce nérolojik komplikasyon gelisme orani
diiser. Bu durum iskelet gelisiminin durmas: ile ekzos-
tozlannda gelismelerinin yavaslamasina baglanabilinir.

Vakamizda oldugu gibi vertebral ekzostozlar genel-
likle néral ark'dan gelismekde ve kolumna vertebra-
lisin tist seviyelerinde daha sik rastlanmaktadr (6,8,10).
Dékiimante edilen kirk vakanin otuzbesinde lezyon
D5 diizeyinin tizerindedir. Onsekizi servikal vakadir
(23.45.6,8.10,11,12,13,14).

TABLO : 1. Literatiirdeki spinal ekzostos
vakalannin seviyelere gére dagilimi

Seviye Vaka Sayisi

C1
C-2
C4
c5
c-6
C-7
C1
Cc2
C3
C4
C5
C7
C-10
Sekil : 2.Direkt grafide, femur distal metafizinde multipl ekzostoz L3
L4

e R s B T O i N R R N R N i o T N )

166



Ekzostozlar kinkdak bir kapsiil ile gevrilidir. His-
tolojik olarak sarkomaté bir degisiklik gériilmedikge
benign olusumlar olarak kabul edilirler (7). % 2.20 ora-
ninda malign hale déniigebilecekleri bildiril-
mistir (1,5.9).

Kapsiiler bir yapiya sahip olmalan ve ¢ogunlukla
posterior elemanlardan kéken almalan nedeniyle la-
minektomi ile kitle eksizyonundan tatminkar sonug
ahnur (6,10).
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