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ÖZET 
Her iki el parmaklarında genişleme, şişlik ve ağrı yakın­

maları ile başvuran 17 yaşındaki kız hastada multipl enkondro-
matozisle birlikte yumuşak doku hemanjiomları saptandı ve 
Maffucci sendromu tanısı konuldu ve histopatolojik olarak da 
doğrulandı. Patolojik kırık, ağrı ve gelişen deformiteler nedeni ile 
hastaya cerrahi tedavi uygulandı. Ameliyat sonrası hasta semp-
tomsuz olarak izlenmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Enkondromatozis, hemanjiom, 
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Multipl enkondromatozis ile multipl hemanjiomun 
birlikte görülmesi Maffucci sendromu olarak isimlendirilir. 
Herediter kökenli olmayan bu sendrom enkondroma-
tozise göre daha az sıklıkta görülmektedir, ancak malign-
leşme olasılığı daha yüksektir (1-7). 

Bu makalede Maffucci sendromu tanısı koyduğu­
muz 17 yaşında bir hasta sunulmaktadır. 

O L G U S U N U M U 
Beş yaşından itibaren her iki el parmaklarında 

başlayan ve giderek artan genişleme, şişlik ve ağrı yakın­
maları ile kliniğimize başvuran 17 yaşındaki kız hastanın 
yapılan fizik incelemesinde: her iki el parmaklarında şiş­
lik, deformlte, basmakla hassasiyet, sol skapulada, sol 
humerus proksimalinde ve sağ fibula proksimalinde hafif 
şişlik ve basmakla hassasiyet, sol humerus proksima­
linde deformite, sol ayak bileği medialinde şişlik ve has­
sasiyet ve sırtta kitle saptandı. 

Direkt röntgen grafilerinde yaygın bir şekilde her iki 
el metakarp ve falankslarında (patolojik kırıkla birlikte) 
(Şekil 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, sağ fibula proksimalinde multipl radyo-
lusent alanlar görüldü (Şekil 2). 

Multipl enkondromatozis ön tanısı konulan has­
tamıza, her iki el metakarp ve falankslarına ağrı, patolo­
jik kırık ve deformite nedeniyle cerrahi girişim yapılarak, 
küretaj ve kemik greftleme uygulandı. Sol humerus 
proksimali için küretaj ve kemik grefti uygulanması yanın­
da deformiteyi düzeltmek amacıyla düzeltme osteotomlsi 
ve intrameduller tespit (Ender çivisiyle) yapıldı. Sol ayak 
bileği medialinde ve sırttaki yumuşak doku kitleleri için 
eksizyonel biopsi yapıldı. Ameliyat küretaj materyalinin 
patolojik incelemesinde multipl enkondromatozis,sol 
ayak bileği ve sırttaki yumuşak dokuların eksizyonel 
biopsi incelemesinde kavernöz hemanjiom tanısı konul­
du. Maffucci sendromu tanısı konulan hastamız, enkon-
drom nüksü ve malign dönüşüm yönünden dört yıldır 
izlenmektedir. 

TARTIŞMA 

Enkondrom kıkırdak kökenli benign tümörlerin en 
sık görülenlerinden birisidir. Çocukluk çağında başlamak­
la birlikte, 10-50 yaşlar arasında görülebilir. Özellikle 
falankslarda ve humerusta yerleşmekle birlikte nadiren 
başparmak, kosta ve uzun kemiklerde de görülebilir. 
Genellikle tek bölgede yerleşmekle birlikte, nadiren bir­
den fazla bölgede yerleşim gösterebilir ve bu tablo "mul­
tipl enkondromatozis" olarak isimlendirilir (2). Bu tipin sık­
lığı soliter enkondromdan 10 kat daha azdır (3). Multipl 
enkondromatozis hemanjiomlarla birlikte görüldüğünde 
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Şekil 1. Her iki elin metakarp ve falankslarında enkondromatöz 
lezyonlar. 

Şekil 2. Sol humerus proksimalinde deformite, sol humerus 
proksimalinde ve skapulada , sağ fibula proksimalinde enkon-
droma ait lezyonlar görülmektedir. 

"Maffucci sendromu" olarak isimlendirilir (1,5). Bu 
sendromda görülen hemanjiomlar genellikle kavernöz 
hemanjiom olup, subkutanöz ve kutanöz olanları daha 
sıktır (3). Hastamızda sol ayak bileği ve sırtta subkutanöz 
yerleşimde kavernöz hemanjiomalar saptandı. 

Multipl enkondromatozis kemik içinden köken alan 
kartilaj hücrelerinin hemartomatöz proliferasyonuna bağlı 
olarak görülür (1) ve normal enkondral ossifikasyonun 
yetersizliğiyle oluşur (4). Çoğunlukla diafizin santral böl­
gesinden başlar (5). Epifizyal büyümeyi yavaşlatarak 
kısalık, metafiz ve diafizde genişleme, eğrilik ve defor­
mite oluşturur. Hastanın genel yakınması parmaklarda 
şişme, genişleme ve deformitedir. Patolojik kırık ol­

madıkça şişme az ve ağrısız veya çok az ağrılıdır. 
Birdenbire şiddetli ağrının duyulması patolojik kırığın 
göstergesidir. Radyolojik incelemede çevredeki kemikten 
iyice ayırdedilebilen küçük, loblu veya lobsuz radyo-
lusent alanlar halinde görülür. Falankslardaki yerleşi­
minde kodeksin inceldiği, falanksın genişlediği, sıklıkla 
ortasında noktalı kalsif ikasyon odakları ve fibröz 
bölmelere ait çizgiler görülebilir. Makroskopik olarak 
fibröz kapsül, kalsifikasyon bölgeleri, jelatinöz veya mik-
somatöz madde bulunduran kistler de izlenebilir (2). 
Hastamıza klinik, radyolojik ve histolojik bulgular nedeni 
ile Maffucci sendromu tanısı konularak tedaviye başlan­
mıştır. 

Tedavi konservatif veya cerrahidir. Semptomatik ol­
mayan, patolojik kırık ve malign dönüşüm göstermeyen 
olgulara tedavi gerekmeyebilir. Cerrahi tedavi endikas-
yonu olan durumlarda; tümör fibröz kapsülü ile çıkarılmalı 
veya kürete edilip duvarı koterize edilerek oluşan boşluk­
lar için kemik greftleme yapılmalıdır (2). Tümörün 
yayılımını önlemek için gerekmedikçe biopsi yapılma­
malıdır. Ayrıca oluşan deformiteler için düzeltme os-
teotomileri önerilmektedir (1-4). Cerrahiden sonra rekür-
rens görülebilir (5). Ağrısı ve patolojik kırığı olan fakat 
malign dönüşümü saptanmayan olgumuzda benzer cer­
rahi tedavi yapılmış, sol humerusa düzeltme osteotomisi 
yapılarak deformitesi ortadan kaldırılmıştır. 

Tümörün en önemli özelliklerinden birisi ileri yaşlar­
da sarkomatöz değişim göstermesidir (8). Malign 
değişimin gerçek insidansı bilinmemekle birlikte (1), 
küçük kemikler dışında yerleşim görüldüğünde %25 
oranında görüldüğü bildirilmektedir (2). Bazı kaynaklar 
Maffucci sendromunda malign dönüşüm oranını %30-50 
olarak bildirmektedir (3,6). Malign dönüşüm genellikle 
kondrosarkom şeklinde olmakla birlikte, fibrosarkom, ma­
lign fibröz histiositom ve osteosarkoma da dönüşüm ola­
bilir. Artan lokalize büyüme, ağrı, kemik kodeksinin 
kendiliğinden delinmesi ve tümör kitlesinin kemikten 
dışarı doğru yayılması malignansi bulguları olarak 
düşünülmelidir (1,2,8). Bu tür bulgular olduğunda biopsi 
endikasyonu vardır. Malign dönüşümde uygulanan tedavi 
kondrosarkoma veya herhangi bir sarkoma için kul­
lanılana benzerdir (3). Hastamızın död yıllık izleminde 
sarkomatöz değişim saptanmamıştır. 
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