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Melorheostosis ca boala rara, non-ereditari a structurii osoase.
Prezentare de caz.

In prezenta lucrare prin raportarea cazului unui baiat in varstd de
12 ani, prezentim o manifestare rard a displaziilor mezenchimale, si
anume melorheostoza, o forma particulard de condensare osoasa, care
intereseazd o parte a circumferintei oaselor lungi, manifestand ase-
manator cu ceara topitd care curge pe o luménare care arde. Bolnavul
s-a prezentat la clinica noastra din cauza inegalititii de lungime a
membrelor inferioare $i a deformadrii scoliotice a coloanei vertebrale.
Clinic, pe langé aceste deformitati cauzate de oblicitatea pelvisului
in ortostatism, prezintd redoare in flexie a soldului sting, mdrire
de volum a regiunii gluteale stangi cu interesarea treimii proximale
a coapsei, deformitatea in valg a genunchiului stang. Radiologic, la
nivelul membrului inferior stdng cu interesare poliostoticd, se evi-
dentiaza benzi de condensare osoasd, orientate paralel cu axul osului,
cu aspect de ceara de luménare care se scurge. La examen CT, la osul
femural sting, se constatd ingustarea canalului medular cauzat de
hiperostoza neregulata a corticalei. Scintigrafia cu T 99 evidentiaza
o captare crescuta corespunzitoare leziuniilor osoase. Proba biopticd
luata din formatiunea pseudotumorald a coapsei aratd alterarea fibro-
ticd cu semne de hialinizare a musculaturii periarticulare a soldului
stang si fibroza periostala femurald. Diagnosticul pozitiv am stabilit
pe baza semnelor radiologice caracteristice. Particularitatea cazului
constd in afectarea poliostotica a aceluiagi membru pelvin interesat cu
degenerarea fibrotica a pértilor moii supraiacent leziunilor osoase.
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A melorheostosist elsének Leri es Joanny [6] irtdk le 1922-
ben és mint az osteopoikilidt és az osteopathia striatat is,
a kondenz osteopathiak csoportjaba tartozo, nem 6rokle-
tes, ritkdn el6forduld, progressziv jellegli mesenchimalis
dysplasidk csoportjaba soroltak.

Elnevezése a gorog ,melos’, végtag, fadg, és a ,rhein’,
folyni szavakbol ered. Eléfordulhat djsziilott kortdl az
id6skorig, de az esetek felét 5 és 20 év kozotti betegeknél
talaltak. Az ismertetett esetek kozott nemi vagy etnikai
eltérést nem talaltak

A Kklasszikus felfogas szerint, amit alatdmaszt a beteg-
ség egy végtagot érint6 jellege is, oka az embriondlis élet-
ben eléfordulo, egy sclerotom érz idegeit érinté virusos
infekcio [7].

Legujabbi kutatdsok szerint az LEMD3 gén /MAN1/
mutdcidja okozza a sejtmag bels6 membranjat képezd
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Melorheostosis as a rare, non-hereditary bone structure defect -
Case report

In our paper we present the case of a 12 year old boy, who suffers in
melorheostosis, a rare disease, which belongs to the sclerosing bone
disorders. The patient presented in our department suffers of scoliotic
deformity of the thoracolumbar spine and lower leg length discrep-
ancy. Besides of the leg length discrepancy and the scoliotic deformity
of the spine caused by the slanting posture of the pelvis, clinically we
found a soft tissue masse in the left glutheal region and in the proxi-
mal third of the left lower limb, left hip joint contracture in flexion
and valgus deformity of the left knee. The plain radiography of the left
lower leg revealed polyostotic extensive dense hyperostosis with thick-
ening of the bone cortex, resembling flowing candle wax. The CT of
the left femur showed the narrowing of the medullary canal caused
by the cortical expansion. Scintigraphy reveals abnormally increased
tracer uptake in the bone and soft tissue lesions. The histology showed
periosteal fibrosis, the fibrotic alteration and hyalinization of the
affected muscles in the tumour-like lesion. We established our diagno-
sis based on the characteristic radiological image. The particularities of
this case are the multiple (polyostotic) bones, the progressive deformity
and the presence of the progressive fibrosis and hyalinization of the
adjacent muscle and soft tissue swelling.
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[4,5,9], ilyenforman sérdl gy az
enchondralis, mint az intramembrandzus csontképzés,

protein elvéltozasat

eltolodva a csontképzés iranyaba.
Gyakrabban
el6fordulhatpoliostotikusanisacsdves csontok cortexének

unilateralis és monostotikus, de
a hyperostozisa. Az elvaltozas radiologiailag jellegzetesen
hasonlatos az égé gyertya oldalan lecsurgé viaszhoz [1].
Altaldban tiinetmentes, de tarsulhat f4jdalommal, az érin-
tett végtag hyperplasidjaval, végtaghosszkiilonbséggel, el 6-
fordulhatnak iziileti kontraktirdk, végtagdeformitdsok,
bér és vérellatasi zavarok. Kezelése az érintett végtag
deformitdsainak a gyogyitasara szoritkozik.

A dolgozat célja a ritkdn, 0,9/1 milli6 gyakorisag-
gal el6forduldé megbetegedés dltalunk észlelt esetének a
bemutatdsa.
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1.abra. Végtaghosszkiilonbség, baloldali csipdkontraktdra, bal comb
terimenagyobbodds (a), gerincoszlop dorso-lombaris gorbiilete, ferde
medencetartas (b).

Esetbemutatas

Klinikankon egy 12 éves fit jelentkezett bal als6 végtag
és gerincdeformitdssal, amelyet mar 4 éves kordban ész-
leltek és vizsgaltak. Hat éves koraban az akkor elkészitett
rontgenfelvételeken, CT vizsgalaton és izotopos vizsga-
laton észlelhetéek a jellegzetes elvaltozasok. A diagndzis
megallapitasa akkor elmaradt. A fiugyermek novekedésé-
vel az utobbi két évben a bal alsé végtag és a gerincoszlop
deformitasa progredialt, amely miatt a sziil6k gyerme-
kiikkel klinikdnkon ujra vizsgalatra jelentkeztek.

A betegnél dll6 helyzetben stlyos tartasi elvaltozasokat
talaltunk: thoraco-lumbdlis gerincoszlop allohelyzetben valo
scoliotikus gorbiilete jobb oldali bordapuppal (1.b. dbra).

A ferde medencetartds miatt kialakult kifejezett
végtaghosszkiilonbség (bal als6 végtag 5 cm-rel hosszabb)
(1.a.dbra), a bal also6 végtag 20 fokos flexios kontrakturaja
a csip6iziiletbdl, bal térd 25 fokos valgusos allasa, a bal
glutedlis régié és a bal comb felsé6 harmadanak tumor-
szer( terimenagyobbodasa. A bal glutedlis régiéban vala-
mint a bal comb kozép és felsé harmadaban a bérfeliilet
sOtétebb szind, tapintasra sclerotikus, pergamenszert, a
bér alatti zsirszovet tomottebb tapintatt, nem érzékeny,
nem fajdalmas, a mélyebben fekvé lagyrészek is kemé-
nyebb tapintataak, kotottek.

2.abra. Balra délt medence (a), a bal glutedlis tajék és a bal comb felsé harmadanak a terimendvekedése (b), csip6flexié esetén eltiinik a ferde medencetartés

és a végtaghosszkiilonbség (c)
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3.abra. Baloldali supraacetabuldris osteosclerosis, a bal femur lateralis corticalisdnak a gyertya oldalan lefolyd viasszhoz hasonlatos hyperostosisa (a,b), a

ldbkdzépcsontok és metatarsusok hyperostotikus elvéltozasa (c).

A beteg a bal lab terhelésekor baloldalra billenti torzsét,
ugyanakkor a bal térd valgusos alldsa miatt a bal labat
kifelé, a csip6kontraktura miatt elére lenditi, kaszélva jar.

Haton fekvd betegnél hajlitott csip6iziilet mellett az
also végtagok hossza egyforma,a térdek azonos magassag-
ban helyezkednek el, a medence ferde tartasa megsziinik,
a gerincoszlop kiegyenesedik (2.c. abra). Az als6 végtagok
nyujtasakor az extenzidval parhuzamosan novekszik a
medence elferdiilése, kialakul a bal csipéiziiletbél a bal
also végtag flexios kontrakturdja, a gerincoszlop frontalis
sikban elgorbiil, a végtaghosszkiilonbség kifejezetté valik
(2.a.6s2.b. abra).

Radioldgiailag a bal als6 végtagon poliostotikusan (os
ilei,femur, fibula, II.és III. metatarsus, os cuneiformis) a
pozitiv diagndzist alatdmaszto, a gyertya oldalan lefolyd

4.abra. (T felvételen kiszélesedett corticalis, vel6(ir besz(ikiilés a bal oldali
combcsontban.

viasszhoz hasonlatos corticalis hyperostosist észleltiink
(3.a.,3.h. és3.c. abra).

CT felvételen az érintett csovescsontok hyperostosisa
mellett lathato a kiszélesedett corticalis okozta vel6iir
besziikiilés (4.abra).

A laboratériumi vizsgalatok (alkalikus foszfataz, vér-
stillyedés, Ca- és P-szint) normalis értékiiek.

A bal térd valgusos allasan supracondyldris femur
osteotomiaval javitottunk, ezen alkalommal szovettani
probat vettiink a femur alsé harmadabol és a comb felsé
harmadaban észlelt terimendvekedést okozé indurdlt
béralatti kot6szovetbdl, valamint a m. vastus lateralisbol
és a m. rectus femorisbdl.

A szovettan csontkoruli periostedlis fibrdzist (5.c. abra),
bér alatti fibrétikusan elvéltozott zsirszovetet (5.a. abra), az
izmok fibrétikus elvéltozasat és hialinizaciojat (5.b. abra)
mutatta ki.

A tobbi végtagon elvaltozast nem észleltiink, a csalad-
ban hasonlé esetekrdl nem tudnak.

Megbeszélés

A melorheostosis elérehalad¢ jellegt, idtilt, nem 6rokle-
tes megbetegedés. A tiinetek kialakuldsa lappango, dlta-
laban izileti fajdalmakkal, neuralgiaval és progrediald
végtagdeformitassal jelentkezik kisgyermek vagy serdii-
l6korban. Esetiinkben az alsé végtag deformitasa kis-
gyermekkorban jelentkezett, az akkor elkészitett rontgen-
felvételeken mar lathatoak a jellegzetes csontelvéltozasok,
akkor a diagnozis felallitdsa elmaradt.

Tipusosan a végtagok hosszu csoves, ritkan alab és kéz
rovid csontjait érinti, de a laposcsontokban és a gerinc-
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csigolyakban is okozhat elvaltozast [10,2]. Betegiinknél
radioldgiailag sclerotikus jellegti hiperostosisos elvélto-
zasok lathatoak a bal medencefélben (os ilei , acetabulum
kordil).

A diagnozist rendszerint a jellegzetes radiologiai
elvaltozasok alapjan allitjak fel. Radioldgiailag a meg-
vastagodott corticalis oldalan gyertyacseppszeriien
lecsurgd hyperostosist észleliink [1]. A corticalist érintd
hyperostosist leirtak osteoid osteomaban, myositis
ossificansban, mas kondens osteopathiakban, mint az
osteopathia striatara emlékeztet6 elvaltozasokban is [3,8].
Esetunkben az antero-posterior rontgenfelvételeken jel-
legzetesen a csont hosszanti iranyaban a corticalisban a
veldrt elsztkitd hyperostosist talaltunk.

Szovettanilag a Havers-csatorndkat alkotd csont-
trabekuldk megvastagodottak és kiszélesedettek, leirtdk a
széli osteoclast aktivitdst is, de specifikus elvaltozast nem
észleltek [5]. Lagyrészkalcifikacio vagy osszifikacio ritkan
fordul eld. Betegiinknél a periosteum fibrotikus elval-
tozdsa, a m. vastus medialis, m. vastus lateralis és a m.
rectus femoris szévettanilag kimutatott hialinizaciéjat és
fibrétikus elvaltozasat talaltuk. Ezen elvaltozdsok okoztak
a bal csipéiziilet koriili lagyrészkontraktarat, kovetkeze-
tesen a bal medencefél distalizalodasat ortostatizmusban,
ennek kovetkeztében a gerincoszlop homloksikban val6
elferdiilését és a bal also végtag hosszabbnak tiinését, a
bal térd valgusos allasanak kialakulasat.

A melorheostosis diagnosztizalasahoz nem sziikséges
az amugy sem jellegzetes szovettani vizsgalat elvégzése.
A pozitiv diagnoézis felallitdsa a radiologiai elvéltozasok
alapjan torténik.

Lokalizalt formait a parostealis osteosarcomatdl, a
myositis ossificanstol, az elmeszesedett haematomatol,
lagyrészkalcifikaciotol kell elkaloniteni.

Kovetkeztetés
Az ismertetett eset sajatossaga az elvéltozds poliostotikus
jellege, a lapos csontok érintettsége, az érintett végtag

proximalis harmadaban észlelt daganatszerti terime-
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5.abra. Fibrotikusan elvaltozott zsirszovet-VG, 5X (a), az izomrostok fibrétikus elvaltozasa, hialinizacidja, fibroblastos besziirédése- Tricrom, 5X (b), periosteum

Ty

novekedés, csipdizileti kontraktira, a térd valgusos
allasa és allohelyzetben a thoraco-lumbalis gerincoszlop
scoliotikus gorbiilete.
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