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Özet: Amaç: Ollier hastaligina eslik eden düsük dereceli
astrositom nadirdir. Üç yildir takip edilen bir vakayi
sunuyoruz.
Bulgular: Hasta iki yillik izlemden sonra ameliyat edildi.
Tümör tama yakin çikartildi.
Sonuç: Öncelikli olarak iskelet sistemini tutan hastalik
olmasina ragmen, Ollier hastaligina merkezi sinir sistemi
tümörleri de eslik edebilir. Bu olgularin rutin izlemi beyin
görüntülemesini de içermelidir.

Anahtar kelimeler: Diskondroplazi, Enkondroma, Glioma,
Ollier hastaligi

GIRIs

Ollier hastaligi ilk kez 1899 yilinda Louis Ollier
tarafindan tanimlanmistir. Hastaligin
fizyopatolojisinde kikirdak dokusunun devamli
olarak prolifere olup ossifikasyonun olmadigi
gelisimsel displazi vardir. Enkondromlar uzun
kemiklerin metafiz ve diafizlerinde hiperplastik
kikirdak kitleleri olarak görülür. Siklikla bilateraldir
ve sekonder olarak kemik büyümesini durdurarak
kol ve bacaklarda uzunluk farki olusturur. Ollier
hastaligi kalitsal bir hastalik degildir ve bu nedenle
çocukluk dönemine kadar nadiren tani konulur.

Abstract: Objective and Importance: Ollier's disease
assoeiated with low grade astroeytoma is rare. We deseribe
a ease with three years follow up.
Intervention: The patient was opera te d on for her mass
lesion after two years' follow up. The tumor was subtotally
removed.

Result: Ollier's disease, which primarily affeets the skeletal
system, may be associated with central nervous system
tumorso Radiologieal examination of the eerebrum must
also be included in the routine follow-up of these patients.

Key word s: Dysehondroplasia, Eneondroma, Glioma,
Ollier's disease

Bazen dogumda ekstremite uzunluklarindaki fark
ile tani konulabilir. Bunun nedeni bilinmemekle

birlikte hiperemik kemik reaksiyonunun kemigin
asiri gelisimine neden oldugu düsünülmektedir (9,
10).

Klinik olarak hastaliga eslik eden kol ve
bacaklarda uzunluk farkina ek olarak genu valgus,
cubitus varus, tumorescent enkondrom gibi büyük
kemik deformiteleri bulur. Kafa kemiklerinin

tutulumuna bagli olarak yüzde asimetri, çoklu
kranial sinir tutulumlari ve kemik kiriklari görülür.
Siklikla uzun kemikler tutulmasina karsin pelvis,
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kosta, stemum, omurga, karpal ve tarsal kemikleri
de tutabilir. Radyolojik olarak metafizlerdeki gelisme
ile kemiklerde kisalma ve yaylanmaya neden olan
çesitli boy ve sekillerde radyolusent lezyonlar
saptanir. Histolojik olarak degisik boyutlardaki
santral ossifikasyonu olan düzensiz dizilim gösteren
hyalin kikirdakdan olusmus lezyonlar görülür (9,10).
Tani klinik, radyolojik ve patolojik incelernelerin
sonunda konulur.

Ollier hastaligi; Maffucci sendromu, primer
olarak önemli derecede malign dejenerasyona
ugrayan çoklu enkondromlar, belirgin ekstremite
deformiteleri, ciltalti ve visseral hemangiomalar ile
birlikte seyreder (11, 12).
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OLGU SUNUMU

Yirmi dört yasinda bayan hasta epileptik nöbet
ve bas agrisi yakinmasiyla basvurdu. Öyküsünden
7 yasinda iken el ve ayaklarinda sislikler çikmasi
nedeni ile yapilan tetkikIerde Ollier hastaligi tanisi
aldigi ve yirmi iki yasinda iken sol elindeki sisliklerin
elini kullanmasinda güçlük olusturmasi nedeni ile
4. parmagin karpometakarpal eklemden ampute
edildigi ögrenildi (Sekil 4a,b). Patolojik taninin
kondram olarak bildirildigi, patolojik incelemelerde
kortikal kemigi çevreselolarak sikistiran ve incelten
irili ufakli lobüller halinde matür kikirdak dokusu

izlendigi ve malignite bulgusu olmadigi ögrenildi.
Hastanin bas agrilarinin olmasi ve epilepsi nöbeti

SekilI a,b: Hastanin tani konulduktan bir yil sonraki beyin MR görüntülerinde sol frontal lob anteriorunda 2,8 cm çapli
iyi sinirli Tz agirlikli kesitlerde (a) hiperintens, Ti agirlikli kontrastli ve kontrastsiz kesitlerde (b) hipointens
intraaksiye] kitle lezvonu mevcuttur

Sekil 2 a,b: Hastanin ameliyat öncesi beyin MR görüntülerinde sol frontal lob anteriorunda 4 cm çapli iyi sinirli Tz agirlikli
kesitlerde (a) hiperintens, Ti agirlikli kesitlerde (b) hipointens intraaksiyel kitle lezyonu mevcuttur.
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geçirmesi üzerine yapilan bilgisayarli beyin
tomografisinde (BBT)de sag frontal yerlesimli kitle
tespit edildi (Sekil la,b). Beyin manyetik rezonans
görüntülernede (MRG) sag frontal yerlesimli Ti.
agirlikli kesitlerde hipointens, Ti. agirlikli kesitlerde
hiperintens düsük dereceli glial kitle bildirildi (Sekil
2a,b). Antiepileptik tedavi ile kontrol altina alinabilen
nöbetler disinda kitleye bagli klinik bulgusunun
olmamasi nedeni ile hasta tibbi tedavi ile izleme

alindi. Bes ay sonra yürüme bozuklugu nedeni ile
sol femur proksimal uçtaki enkondrom eksize edildi.
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Kafa içi kitle tespitinin 2. yilindaki kontrolünde
bas agrisinin artmasi ve bulanti kusmalarinin
baslamasi ve epileptik nöbetlerinin ilaç ile kontrol
edilememesi ve kitle büyümesi nedeni ile ameliyat
karari alindi. Hastanin nörolojik muayenesi normal
sinirlarda idi. Sag frontal kraniotomi yapilarak kitle
tama yakin çikartildi (Sekil 3a,b). Patolojik tani
astrositoma evre I-II olarak bildirildi. Mikroskopide
mi toz, nekroz, damar proliferasyonu tespit edilmedi
(SekilS). Diger organ maligniteleri açisindan sistemik
tarama yapildi. Pelvik u1trasonografi ve abdominal

Sekil 3 a,b: Hastanin ameliyat sonrasi beyin MR görüntülerinde sol frantallob anteriorunda Tz agirlikli (a), Ti agirlikli (b)
kesitlerde ameliyata bagli doku kaybi, ensefalomalazik degisiklikler mevcuttur.

Sekil 4 a,b: Hastanin ön-arka ve oblik düz el

radyograminda tüm falanksIari ve metakarpal
kemikleri etkileyen litik, ekspansil lezyonlar
mevcuttur. Dördüncü metakarp ve falanksIari
amputedir

Sekil 5: Kesitlerin patolojik incelenmesinde glial zeminde
sayica artmis ve hafif derecede nukleus
düzensizligi gösteren astrositik hücreler
izlenmistir. (HEX100)
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tomografi normalolarak bulundu. Kitle düsük
dereceli oldugu için radyoterapi planlanmadi.
Ameliyat sonrasi 3. yil izleminde kalinti veya yeni
kitle tespit edilmedi. Nörolojik muayenesi normal
olan ve nöbet geçirmeyen hasta halen izlenmektedir.

TARTISMA

Enkondromatoziste iskelet disi tümörler
genellikle geç adölesan veya erken eriskiniik
döneminde gelisirler (1).Olgumuzda 24yasinda BBT
ile beyin tümörü saptandi. Kitlenin saptanmasindan
iki yil sonra klinik bulgu vermesi ve radyolojik
bulgularin degiserek kitle etkisinin ortaya çikmasi
üzerine kraniyotomi ile kitle çikartildi. Patoloji
materyalinde malignite kriterlerine rastlanmadi.
Kitle düsük dereceli glioma olarak kabul edildi. Bu
nedenle hastaya radyoterapi planlanma di.

Ollier hastaligina eslik eden kafa içi tümörler
arasinda düsük evreli gliomalar siktir. Sunulan
olgunun kitlesi de radyolojik olarak düsük evreli
astrositoma ile uyumlu olarak yorumlanmistir.
Düsük evreli gliomalarin tedavisi tartismali olup
klinik ve radyolojik izlernde tedavi seçenekleri
arasindadir. Klinik olarak tibbi tedavi ile kontrol

altina alinabilen bulgulari olan hastada cerrahi tedavi
klinik ve radyolojik ilerlemeye dek ertelenmistir (13).

Literatürde bizim saptayabildigimiz
enkondromatozise eslik eden 15 glioma olgusu
vardir (2,3,4,6,7,8,9,11,13). Bunlardan bes olguda
benign astrositoma (2, 7, 8, 13) bir olguda
oligoastrositoma (4),iki olguda miks oligo-astrositom
(2, 4) digerlerinde malign astrositoma saptanmistir.
(3, 4, 9, 11). Olgumuz Ollier hastaligi ile birlikte
düsük dereceli glioma saptanan altinci hastadir.

Enkondromlarda ortopedik patolojiye yönelik
tedavi tamamen islevsel düzelmeyi saglamak için
yapilan sinirli ortopedik girisimlerdir. Bu hastalarda
ölüm iskelet disi tümörlerden olur (5).

Ollier hastaliginda ve Mafucci sendromunda
malignite gelisebileceginden düzenli araliklarla
sistemik tümör taramasi yapilmalidir. Görüntülerne
yöntemlerindeki gelismeye paralelolarak Ollier ve
Maffucci sendromlarinda kafa içi kitle saptanma
orani artmistir. Bu sendromlarda kafa içi tümör
gelisme olasiligi vardir. Hastalar böyle bir risk
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tasidigindan izlemlerinde beyin görüntülernesinin
rutin olarak yapilmasini önermekteyiz.
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