Maffucci Sendromu Olgusu

A CASE OF MAFFUCCI SYNDROME

Osman AYNACI*, Mehmet YILDIZ**, Miijgan AYNACI***,

Celal BAKIi****, Recep YILDIRIM*

Aras.Gor.Dr.K.T.U Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji AD,

Dog.Dr.K.T.U Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji AD,

***  Dog.Dr.K.T.U Tip Fakilltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari AD,

= pProf.Dr.K.T.U Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji AD, TRABZON

OZET

Her iki el parmaklarinda genigsleme, sislik ve agri yakin-
malari ile bagvuran 17 yasindaki kiz hastada multipl enkondro-

matozisle birlikte yumusak doku hemanjiomlari saptandi ve
Maffucci sendromu tanisi  konuldu ve histopatolojik olarak da
dogrulandi.  Patolojik kirik, agri ve gelisen deformiteler nedeni ile

hastaya cerrahi tedavi uygulandi. Ameliyat sonrasi hasta semp-

tomsuz olarak izlenmektedir.
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Multipl enkondromatozis ile multipl hemanjiomun
birlikte gorilmesi Maffucci sendromu olarak isimlendirilir.
Herediter kokenli olmayan bu sendrom enkondroma-
tozise gore daha az siklikta gorilmektedir, ancak malign-
lesme olasiligi daha yuksektir (1-7).

Bu makalede Maffucci sendromu tanisi koydugu-
muz 17 yasinda bir hasta sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Bes yasindan itibaren her iki el parmaklarinda
baslayan ve giderek artan genisleme, sislik ve agri yakin-
malari ile klinigimize basvuran 17 yasindaki kiz hastanin
yapilan fizik incelemesinde: her iki el parmaklarinda sis-
lik, deformlte, basmakla hassasiyet, sol skapulada, sol
humerus proksimalinde ve sag fibula proksimalinde hafif
sislik ve basmakla hassasiyet, sol humerus proksima-
linde deformite, sol ayak bilegi medialinde sislik ve has-
sasiyet ve sirtta kitle saptandi.

Direkt rontgen grafilerinde yaygin bir sekilde her iki
el metakarp ve falankslarinda (patolojik kirikla birlikte)
(Sekil 1), sol ulna distalinde , sol humerus proksimalinde,
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SUMMARY

We determined multiple enchondromatosis with soft tissue
hemangiomatosis in a 17-year-old female patient admitted with
complaints of swelling, widening and pain in both hand's fingers.
Clinical diagnosis of the Maffucci syndrome was also confirmed
by histologically. ~ Surgery was performed because of pathologic
fracture, pain and deformity. The patient has been followed up
asymptomatic after the surgery.
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sol skapulada, sag fibula proksimalinde multipl radyo-

lusent alanlar goruldi (Sekil 2).

Multipl enkondromatozis 6n tanisi konulan has-
tamiza, her iki el metakarp ve falankslarina agri, patolo-
jik kink ve deformite nedeniyle cerrahi girisim yapilarak,
kiretaj ve kemik greftleme uygulandi. Sol humerus
proksimali i¢in kiretaj ve kemik grefti uygulanmasi yanin-
da deformiteyi dizeltmek amaciyla dizeltme osteotomlsi
ve intrameduller tespit (Ender givisiyle) yapildi. Sol ayak
bilegi medialinde ve sirttaki yumusak doku Kkitleleri icin
eksizyonel biopsi yapildi. Ameliyat kiretaj materyalinin
patolojik incelemesinde multipl enkondromatozis,sol
ayak bilegi ve sirttaki yumusak dokularin eksizyonel
biopsi incelemesinde kavern6z hemanjiom tanisi konul-
du. Maffucci sendromu tanisi konulan hastamiz, enkon-
drom niksi ve malign dénisim ydéninden doért yildir
izlenmektedir.

TARTISMA

Enkondrom kikirdak kokenli benign timorlerin en
sik gorulenlerinden birisidir. Cocukluk ¢aginda baslamak-
la birlikte, 10-50 vyaslar arasinda goriilebilir. Ozellikle
falankslarda ve humerusta yerlesmekle birlikte nadiren
basparmak, kosta ve uzun kemiklerde de gorilebilir.
Genellikle tek bodlgede yerlegsmekle birlikte, nadiren bir-
den fazla bodlgede yerlesim g0Osterebilir ve bu tablo "mul-
tipl enkondromatozis" olarak isimlendirilir (2). Bu tipin sik-
ligr soliter enkondromdan 10 kat daha azdir (3). Multipl
enkondromatozis hemanjiomlarla birlikte gérildigiinde
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Sekil 1. Her iki elin metakarp ve falankslarinda enkondromatéz
lezyonlar.

Sekil 2. Sol humerus proksimalinde deformite, sol humerus
proksimalinde ve skapulada , sag fibula proksimalinde enkon-
droma ait lezyonlar gérilmektedir.

"Maffucci sendromu" olarak isimlendirilir (1,5). Bu
sendromda goérulen hemanjiomlar genellikle kaverndz
hemanjiom olup, subkutanéz ve kutan6éz olanlari daha
siktir (3). Hastamizda sol ayak bilegi ve sirtta subkutanéz
yerlesimde kaverndz hemanjiomalar saptandi.

Multipl enkondromatozis kemik icinden kdéken alan
kartilaj hiucrelerinin hemartomat6z proliferasyonuna bagh
olarak géralar (1) ve normal enkondral ossifikasyonun
yetersizligiyle olusur (4). Cogunlukla diafizin santral bél-
gesinden baslar (5). Epifizyal blyumeyi yavaslatarak
kisalik, metafiz ve diafizde genisleme, egrilik ve defor-
mite olusturur. Hastanin genel yakinmasi parmaklarda
sisme, genisleme ve deformitedir. Patolojik kirik ol-
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madikga sisme az ve agrisiz veya ¢ok az agrihdir.
Birdenbire siddetli agrinin duyulmasi patolojik kirigin
go6stergesidir. Radyolojik incelemede gevredeki kemikten
iyice ayirdedilebilen kiguk, loblu veya lobsuz radyo-
lusent alanlar halinde goérulur. Falankslardaki yerlesi-
minde kodeksin inceldigi, falanksin genisledigi, siklikla
ortasinda noktali kalsifikasyon odaklari ve fibréz
bdlmelere ait ¢izgiler gorulebilir. Makroskopik olarak
fibréz kapsul, kalsifikasyon bdlgeleri, jelatindz veya mik-
somatéz madde bulunduran kistler de izlenebilir (2).
Hastamiza klinik, radyolojik ve histolojik bulgular nedeni
ile Maffucci sendromu tanisi konularak tedaviye baslan-
mistir.

Tedavi konservatif veya cerrahidir. Semptomatik ol-
mayan, patolojik kirikk ve malign dénisim gdstermeyen
olgulara tedavi gerekmeyebilir. Cerrahi tedavi endikas-
yonu olan durumlarda; timor fibréz kapsulu ile gikariimali
veya kirete edilip duvari koterize edilerek olusan bogluk-
lar igin kemik greftleme vyapilmalidir (2). Timérin
yayilimini énlemek igin gerekmedikge biopsi yapilma-
malidir. Ayrica olusan deformiteler igin dizeltme os-
teotomileri 6nerilmektedir (1-4). Cerrahiden sonra rekdr-
rens gorulebilir (5). Agrisi ve patolojik kirigi olan fakat
malign dénlisimu saptanmayan olgumuzda benzer cer-
rahi tedavi yapilmig, sol humerusa dizeltme osteotomisi
yapilarak deformitesi ortadan kaldirilmistir.

Timorin en 6nemli 6zelliklerinden birisi ileri yaslar-
da sarkomatéz degisim gOstermesidir (8). Malign
degisimin gergek insidansi bilinmemekle birlikte (1),
kuglik kemikler disinda yerlesim gorulduginde %25
oraninda goruldugu bildiriimektedir (2). Bazi kaynaklar
Maffucci sendromunda malign dénlisium oranini %30-50
olarak bildirmektedir (3,6). Malign dénlisim genellikle
kondrosarkom seklinde olmakla birlikte, fibrosarkom, ma-
lign fibréz histiositom ve osteosarkoma da dénisim ola-
bilir. Artan lokalize buyume, agri, kemik kodeksinin
kendiliginden delinmesi ve tumor kitlesinin kemikten
disari dogru yayillmasi malignansi bulgulari olarak
dustnulmelidir (1,2,8). Bu tur bulgular oldugunda biopsi
endikasyonu vardir. Malign déntistimde uygulanan tedavi
kondrosarkoma veya herhangi bir sarkoma igin kul-
lanilana benzerdir (3). Hastamizin déd yilik izleminde
sarkomatdz degisim saptanmamistir.
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