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OZET

Engelmann hastaligr tamist konulan 6 yasinda bir erkek pocugu
takdim edildi ve ilgili literatiir gézden gegirildi.

GIRIS

Engelmann hastalift ¢ok ender go-
rillen bir kemik displazisi tipidir. Ik
kez 1922 de Camurati ve 1929 da En-
gelmann tarafindan tanimlanmistir (9,10)
Bu nedenle Camurati-Engelmann sendro-
mu olarak da adlandirithr. Hastaliga
ayrica, diaphyseal sclerosis, periostitis
hyperplastica, poliostotic infantilia,
Progressive diaphseal dysplasia, os-
tepathia hyperostotica = sclerotisans mul
tiplex infantilis gibi gesitli isimler de
verilmistir (5). ‘

Bu makalede, ender goriilmesi nede-
nile hastanemizde ilk kez tanist konulan
bir Engelmann hastaligi vak’ast takdim
edilecektir.

Vak’a Takdimi :

(Y. Ates, Prot. 9149/9060- 1973)
6 yaginda erkek gocugu.

Carpik yiiriime, bacaklarmdaki agr,
istahsizlik ve gelisme geriligi nedenile
klinige yatirildi.

Hikayesinden 2 yaglarinda yiirii-
mege bagladig1 , yiiriimesinin _normal
olmadigi, disa dogru ¢arpik bastigi,
siirekli olarak kol ve bacak agrilarindan
sikiyet ettigi,. agrllarmm zaman zaman
arttifi, bacaklannm uyustugu, hizh
kosamadigi, dogdugundan beri 1§tahs1z
oldugu ve gelisemedigi Ogrenildi.
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Ailenin 3. c¢ocugu. 27 yasinda
annesi, 30 yagsinda babasi, 4 yasindaki
kiz ve 2 yagindaki erkek kardesi sag
ve sihhatteler.

Anne-baba arasinda akrabalik mev-
cut degil. Ailede benzer hastalik hi-
kayesi alimamiyor,

Fizik muayene: Agr-
Iik 12,5 Kg. (% 3 in altinda), boy
117 cm. (% 50), bag c¢evrebsi 50 cm.,
gOgiis gevresi 54 cm, T. A. 95/60 mm.
Hg. Genel durum orta , hasta kasektik
goriiniimde, adeleler atrofik, deri alt1
yag dokusu azalmistt (Resim 1).

Resim 1

Lenfadenopati mevcut degil, dalak,
karaciger ele gelmiyordu. Ekstremiteler-
de 6zellikle alt ekstremitelerde adele at-
rofisi belirgin derecede goze ¢arpiyordu.
Ayakta valgus ve pes planus mev-
cuttur. Sistemik muayeneler normal
bulundu.
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Laboratuvar bulgulari, Hb. % 14
gr., B. K. 5800, idrar normaldi. Adele
biyopsisinde, adele kesitleri ve yer yer
bag dokusu arasinda serpintiler halinde
mononiikleer hiicreler ve endotelleri pro-
lifere, cidarlar1 kalinlasmig kapiller tip-
te damar kesitlerine rastlandi.

Hastaya Kg. basmna 1,5 mg. dan
oral prednisolon baslandi. Hastanede
kaldig1 13 giin igerisinde 2,5 Kg. aldi.
Kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

Réntgen bulgularz:

1) Kranyum radyogrami (Lateral):
Kafa kaidesinde, kismen de sfenoidde
osteosklerotik goriiniim dikkati cekmekte,
diger kranyum ve yiiz kemikleri normal
goriiniimde (Resim 2 ).

Resim 2

2) Toraks radyogrami : Kostalar,
klavikulalar, omuz eklemleri ve eklem-
leri yapan kemikler tabii gériiniimde.

3) Her iki 6n kol: Ulna ve ra-
dius’larin diafizer = bolgeleri sklerotik




goriiniimde ve kortekste kalinlasma
dikkati cekmekte, kemiklerin proksimal
ve distal uglar1 (metafizer ve epifizer
bolgeler ) normal sekil ve stritktiirde
(Resim 3).

Resim 3

4) Her iki kruris: Ozellikle tibia’da
daha belirgin olmak iizere kruris ke-
miklerinde de {ist ekstremite kemik-
lerine uyan imaj tespit edildi. Kom-
pakta kalmlasmis, mediiller kanal da-
ralms.

5) Kolumna vertebralis ve pelvis
kemikleri: Patolojik durum tespit edil-
medi.

Hastanin ekstremitelerinin  prok-
simal boliimlerinde de orta derecede
sklerotik goriiniim mevcut idi.

6) El ve ayak kemikleri: Patolojik
ydnden 6zellik gbstermedi.

Resim 4

TARTISMA

Gelisme bozuklugu, kusuru olarak
tanimlanabilen displazi s6zctigii viicudun
kerhangi bir organ veya sistemi ile ilgili
olabilir. Kemik displazileri radyolojide
6nemli bir yer tutar. Bu konuda ma-
kalenin yazarlarindan birinin daha 6nce
yayinlanmis yazilarinin birinde oldukga
ayritili  bigimde bilgi verildiginden
burada ayrica tekrara liizum goriilme-
memistir (13).

Camurati 1922 de, alt ekstremite-
leri tutan , “symetrical hereditary
Osteitis” adini verdigi bir hastalik ta.
nimladi.

Hasta 7 yasinda bir c¢ocuktu.
Yazar ayrica gocugun anne, baba ve
dedelerini de inceledi.  Bunlarda da
dogumlarindan beri ekstremite agrila-
larmin oldugunu 6grendi.

Viyanada , Kienbock Radyoloji
Departmant Profesérii Engelmann 1929
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da ”Osteopathia Hyperostotica (scleroti-
sans) . Multiplex Infantilis” adi altinda
vaymladir hastalik klinik y6niinden
Camurati’'nin tammladigi duruma. uyu-
yordu. Hasta 8 yaginda bir cocuktu.
Fakat familyal y6nii yoktu (10).

-Sonradan bu hastalikla ilgili ya-
yinlar birbirini izledi. 1932 de Polonyali
Fritsch, 29 yasinda bir kadinda En-
gelmann hastaligini yaymlad: (9). Bin-
gold literatiirde rastladipi 10 vak’anin
ozet seklinde analizini yapti (2). 1956
yilma kadar Griffiths, 22, Clavson
ise Loop’la birlikte 1964 e kadar 25
vak’adan bahsetmisse de, Wetzel, 1963
te 70 vak’anm &zetini yaymlad: (9).

Hastalikta genetik faktorlerin rélii
halen tartisma konusu olarak devam
etmektedir. Bir kisim yazarlar ront-
genolojik yonden tamamen ayni, fakat
klinik ve genetik '~ yénden ayr1 iki
hastalik oldugunu savunurlar. Herediter
olan sekle Hereditary Multible Diaphy-
seal Dysplasia” adin1 verirler. Bu hasta-
likta noromiiskiiler distrofi ve malniit-
risyon belirtileri yoktur. Gergek Engel-

mann hastaliginin ise, kesinlikle adele
zayifligi ve malniitrisyon tablosu  ile
karaterli oldugunda israr etmektedirler

().

Buna karsi Clavson ve arkadas-
lar1, her iki hastalifin degisik gekil
ve yasta ortaya “gikan - ayni hastalik
oldugunu ve dominan herediter karakter
gosterdigini savunmaktadirlar (3). Ayni
sekilde Lennon da Egelmann hasta-
Iiginin  herediter oldugunu kabul et-
mektedir (7).

Etiyolojisi heniiz blhnmeyen ve kh-
nik Szellikleri néromiiskiiler dlStrOfl
bu nedenle  yiiriimede gemkme,
zorluk, halsizlik, istahsizhik ve eksta
remite agrilar1 geklinde tanimlanan
hastalik ~ genellikle ~gocuklarda go-
riilmektedir. Caffey’e gére ilk semp-
tomlar 7 ayhkken bile ortaya cikmak-
tadir (4). Bununla birikte hastalik her
hangi bir yasta goriilebilmektedir.
Lennon, literatiirde buldugu 50 vak’alik
bir seride yag gruplarina gére hasta
sayisint  sOyle saptamugtir: (7).

YAS 0-10 11-20 21-30

31-40 41-50 51-60

HASTA SAYISI 19 8

3 4 5

Sigleton ve arkadaglarinin 1953 e
kadar literatiirde toplanmis olduklar
16 vak’ada (10 erkek, 6 kadm) en
kiigiik yas 33 aylik, en biiyiikk yas
34 tiir (12).

Cocuklarda malniitrisyon ve né-
romiiskiiler distrofi durumu hemen dai-
ma vardir. Uygun diyetle malniitrisyon
kisa siirede ortadan kalkmaktadir. An-
cak yetersiz beslenme ile tekrar kolay-
Iikla nitks goriilmektedir. (4). Bizim
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vak’amizda da hastanede kaldigi ve
uygun diyete alindig1 13 giin igerisinde
2,5 Kg agirhk kazanmstir,

Laboratuvar bulgulari pek &zel-
lik gostermemektedir.

Simdiye kadar saptamin vak’alarin
1 inde hafif hipokalsemi, 1 inde de
alkalen fosfatazda yiikselme oldugu bil-
dirilmistir (12),. Bizim vak’amizda da
kan kimyast ve idrar bulgulari nor-
maldi.




.. Patolojik yoénden incelendiginde,

--osteoblast. ve - osteoklastlarda say1 ve

vf1k1r
_'yazarlar skapula klavikula,
kosta,”

-aktivite -y6niinden. artma oldugu, ayni
.zamanda - periost’un 'fibréz . komponen-

tinin de fazlalastigt bildirilmistir. Lez-
yon 1ler1ey101d1r Tleri donemde kom-
pakt’ kemlgm kayb1 ve yerine siinge-
rimsi- kemlk tesekkul ett1g1 saptanmig-
tir (4).

~ Sigleton ve arkadaslari, kemik iligi,
periost ve deri alti dokularindaki ar-
tenollerm (ozelhkle media tabakasinda)
duvar kalimlagmalar gosterdlklenm
ve kan ‘akimina engel olduklarlm bil-

: dlrmlslerdlr (12).

Blz1m vakamlzda da adele biyop-
SlSl fazla b1r ozelhk géstermemistir.

Engelmann hastalif1*Rontgen yo-
niinden incelendiginde, yazarlar arasinda
r11g1 ‘olmadigr goriliir. Bir kisim
“vertebra,
el-ayak ve yiiz kemlklermm
hastaliga istirak etmedigini “bildirmis-

letdir (4. -

' Sear, ilk servikal vertebralarda skle-
rotik goriiniimiin ortaya ¢ikabilecegini,
ayny, : -goriiniimlere  ileumun, . 6zellikle

.- sakroiliak -ve: kalca .eklemlerine yakin

béliimlerde- de. rastlandigini - savunmusg
ve goOstermisgtir (11). Lennon, me-

. takarp ve metatarslarda osteosklerotik
© goriiniimlii Engelmann hastaligt yaym-
~.lanmigtir . (7). . Singleton, klavikulalari

--davilgilerdiren -2 vak’adan bahsetmek—

tedir (12). .

"Ramon,' "_maﬁdi‘bulanm*korpus bo-
limiinii de tutan 3 vak’alik- Engelman

. hastaligindan séz -etmektedir  (9).

i7" Neauhaser radyolojik bulgulari s6y-
le siralamaktadir (8):

1) Iskelette simetrik dagilim.

2) Uzun kemiklerin diafizinde fiizi-
form  genigleme, kafa kaidesinde se-
kilsiz.dansite artmasi, -

3) Endosteal ve periosteal birlesme
sonucu kortekste kalinlagma,

4) Lezyonun keskin demerkesyon
gostermesi, kalinlagmis korteksin inti-
zamsiz ve trabekulasyondan mahrum
olmasi,

5) Lezyonun uzun kemiklerde, ekse-
ne uygun olarak , her iki uca dogru
yayilmasi,

6) Cocugun boyuha gore, ekstre-
mitelerinin rolatif uzun olmast,

7) Yumusak dokularda kas gelisimi
kusuru ve malniitrisyona uyan de-
gisikliklerin mevcudiyeti,

8) Epifiz ve metafizlerin ‘normal
olmasi.

Vak’amizin réntgen goriiniimlerin-
den yukarida bahsedilmisti. Yiiz kemik-
lerinde, skapula, klavikula, kosta, ver-
tebralar, pelvis el ve ayak kemiklerinde
patolojik durum tespit etmedigimizi tek-
rarlamakta yarar gordiik.

Engelmann hastaligi sklerotik go-
riiniim veren bazi hastaliklarla karisa-
bilir. Ornegin sklerozan tip- ozteomyelit
bunlardan biridir. Eger hastanin bir
taraf ekstremitesinin radyogrami alin-
missa, karistirma ihtimali daha da fazla-
lasabilir. Osteomyelit tek taraflidir ve
klinigi baskadir (4). Osteopetrosis ve
melorheostosis’le karigma olasiligr za-
yiftir, ciinki kemiklerdeki dag111m1ar1
farklidir (6).

Caffey’in Infantil Cortical Hyperos-
tosis’ini taklit edebilir. Bu hastalikta ates
vardir. Remisyon goriiliir. Yerlesme
yerleri Engelmann igin ender olan, man-
dibula, kosta, klavikula gibi bélge-
lerdir (11).
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Hastaligim bu giinkii tedavi sekli,

beslenmeyi diizene koymak ve korti-

kosteroid vermektir. Skeroid ile teda-
viye baslandiktan sonra klinik belir-
tilerde gerileme oldugu, kemik rezorp-
siyonunun hizlandig1 ve normal kemik
stritktiiriiniin ortaya ¢iktigi anlasilmus,
steroidlerin osteoklastlar iizerine etkili
oldugu savunulmustur (1).

SUMMARY
ENGELMANN’S DISEASE

“In this article a six year old boy
with one of the rarest form of the
bone dysplasia (Engelmann disease) is
presented and pertinent literature is
reviwed.

¢
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