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Osteopoikilosis w przebiegu poikiloderma congenitale (Th omson)
Osteopoikilosis B xone poikiloderma congenitale

Osteopoikilosis in the Course of Poikiloderma Congenitale
(Thomson’s Disease)

Nazwg osteopoikilosis okre§la sie nieprawidiowodé strukturalng kosci, klinicz-
nir bezobjawowsg, spostrzegang zwykle na podstawie przypadkowego badania ra-
diologicznego. Nieprawidlowosé te cechuja mnogie, zbite wysepki kostne, umiejsco-
wione wsérod substancji gabczastej nasad i przyrasad kosci diugich, w kosciach
miednicy, w kosciach rak i stép, rzadzie] w kreggostupie, mostku. zebrach, wyjat-
kowo w czaszce. Ksztali oraz uwapnienie kcéci nie wykazuja przy tym odchylen
od stanu prawidiowego. Osteopoikilosis jest anomalia spostrzegang stosunkowo
rzadko. Jonasch (7) podaje, ze wsrdéd 211 tys. przypadkdéw, ktore obejmuje
archiwum radiologiczne Szpitala Chirurgii Urazowej w Wiedniu znaleziono tylko
12 osteopoikilosis. Becker (2) donosi 0 150 przypadkach opisanych w literaturze
§wiatowej do roku 1958. Wigkszos¢ prac oparia jest jednak na pojedynczych obser-
wacjach.

Nazwa osteopoikilosis tj. pstrych, plamistych kosci pochodzi cd autoréw fran-
cuskich: Ledoux-Lebard, Chabaneix, Dessane. Mniej znane s3
okre§lenia takie, jak: osteopathia condensans disseminata, ostitis condensans gene-
ralisata, spotted bones. W roku 1915 Albers-Schonberg (1) po raz pierwszy
opisat dokladnie kosci plamiste jako anomalie strukturalng. W pismiennictwie
polskim doniesienia o tej nieprawidlowosci podali: Hellwig (6), Hartwig 4)
i Przychodzki (8).

Rozréznia sie 3 postacie ko$ci plamistych: 1) plamistg, 2) pasmowatg i 3) mie-
szang. Postaé plamista wystepuje najczesciej. Cechujg jg ogniska osteoplastyczne
ksztaltu okraglego lub owalnego, wielkosci od glowki szpilki do ziarna soczewicy.
Dia postaci pasmowatej charaktferystyczne sg podiuzne pasma zageszczenia tkanki
kostnej, szer. ok. 1 mm, dilug. 8—10 cm, rozmieszczone najczes$ciej w nasadach
i przynasadach kosci diugich oraz w kosciach miednicy. Postaé pasmowata wyste-
puje bardzo rzadko. Zaréwno ogniska plamiste, jak i pasmowate polozone sg wzdluz
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beleczek kostnych, sg ostro odgraniczone i nie tworzg wiekszych jednolitych sku-
pien. Jonasch (7) na podstawie kilku i diugoletnich obserwacji chorych zauwa-
zyl, ze niektére wysepki moga zmniejszaé¢ sie, a nawet calkowicie zanikaé¢, podczas
gdy inne ogniska pozostaja nie zmienione, albo powiekszaja sie. Niekiedy pojawiaja
sie nowe wysepki. Wiekszo$¢ autoréw podkresla jednak, Zie zmiany dotyczace liczby,
wielkosci oraz gestosci wysepek kostnych wystepuja u dzieci.

Badanie anatomopatologiczne postaci plamistej osteopoikilosis wg Schmorla
(10) wykazuje ogniska zageszczenia ko$ci okragle iub owalne o lekko zgbkowanych
zarysach i jednolitym szarobialym zabarwieniu. W obrebie ognisk nie zaobserwo-
wano wzmozonego odkiadania sie soli wapnia. Wysepki te skladaja sie ze splowu
gesto obok siebie ulozonych beleczek kostnych, bez pozostalosci chrzastkowej.
Dotychczas nie podano badania anatomopatologicznego postaci pasmowatej.

Spostrzezenia autorow dotyczace wieku chorych sg rozbiezne. Wg Jonascha
(7) nie obserwuje sie zmian u dzieci przed 2 rokiem zycia. Bermuth (wg 12)
zauwazyl zmiany u 18-dniowego oseska. Wigkszo$¢ opisanych przypadkéw doty-
czy chorych miedzy 20—40 rokiem zycia. Buschke i Ollendorf (3) opisali
w roku 1928 po raz pierwszy zmiany skérne (dermatofibrosis lenticularis dissemi-
rata) wspoOlistniejgce z osteopoikilosis. W pisSmiennictwie radiologicznym zmiany
skérno-kostne notowane sag w nielicznych przypadkach. Erbsen (wg 5) obserwo-
wal zebrane z literatury $wiatowej 72 przypadki ko$ci plamistych; w zadnym jed-
nak nie stwierdzil ognisk chorobowych skérnych. Réwniez Becker (2) nie zau-
wazyl zmian skérnych u 12 obserwowanych chorych. Jonasch (7) wykazal je
tvlko u 4 sposrod 12 opisanych przypadkéw, a mianowicie u 1 chorego stwierdzit
dermatofibrosis lenticularis disseminata, u 3 pozostalych keratoma hereditarium
dissipatum palmare et plantare. Wg Schinza (13) dermatofibrosis lenticularis
disseminata wystepuje u chorych z pasmowata osteopoikilia.

Powszechnie podkreéla sie, ze koéci plamiste cechuje brak objawdéw Klinicz-
nych. Do$é¢ czeste sg jednak doniesienia o réznych zaburzeniach rozwojowych
wspolistniejgcych z tg nieprawidlowoscia kostna. Hértig (5) opisal 2 przypadki
kosci plamistych (ojciec i syn), przy czym u ojca zaobserwowano rozszczep podnie-
bienia. Przyrodni brat ojca (po jednym ojcu) mial zajeczg warge. Trautmann
(11) donosi o innej nieprawidlowo$ci (ostitis condensans ilei), ktérg zaobserwowat
w zwigzku z przypadkiem ostecpoikilosis. Anomalie te cechuje jednolite, intensyw-
ne zageszczenie struktury kostnej w poblizu chrzasikowej szpary stawéw krzyzo-
wo-biodrowych. Autor przedstawia 2 przypadki plamistej rodzinnej osteopoikilii,
a u dalszego czlonka tej samej rodziny ostitis condensans ilei. Ze wzgledu na swoi-
sta symetrie i charakter osteoplastyczny ognisk w obu tych nieprawidlowosciach
strukturalnych Trautmann doszukuje sie w nich wspélnego czynnika przy-
czynowego.

Etiologia kosci plamistych nie jest dostatecznie znana. Schmorl (10) ttu-
maczy mechanizm powstawania ognisk osteoplastycznych wrodzong predyspozycia
tkanki kostnej do widknistej metaplazji. Haack (wg 7) uwaza, ze zmiany kost-
ne powstajg na podlozu niedozywienia spowodowanego zatorami koncowych na-
czyn. Albers-Schonberg (1) wyraza poglad, ze osteopoikilosis powstaje
w okresie wzrostu kosci. Przemawia¢ za tym ma umiejscowienie wysepek sklero-
tycznych w nasadach i przynasadach kosci diugich. Inni autorzy lgcza etiologie tej
nieprawidlowosci z takimi schorzeniami jak: cukrzyca, gruzlica, kila wrodzona, nic-
dokrwisto$é, przebyte stany zapalne. Przewaza jednak poglad, Zze jest to anomalia
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2. Doniesienia o zmianach skérnych wspblistniejacych z tg niepra-
widlowoscig sg nieliczne. W dostepnym nam piSmiennictwie nie spotka-
lysmy opisanych przypadkéw kosci plamistych w przebiegu zaniku
pstrego naczyniastego wrodzonego.
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PE3IOME

ABTOpaMM FAaHO PaAMOJOTMYECcKUit 00paz osteopoikilosis ¢ ommcanmem
3 BMAOB 95TOJ aHOMAaJN¥, LUTUPYIOTCA B3IJIAALI Pa3HBIX aBTOpPOB, 00-
CYKJQIOLLMX 9TMUOJIOTMIO, aHATOMO-IIATOJIOTMYECKME M3IMEHEHUSd, YacCTOTy
BBICTYIIaHMA, Bo3pacT OOJIBHBIX, COBMECTHOE IIOABJIeHMe osteopoikilosis
C KOXKHBIMM M3MEHEHMSAMM ¥ aHOMAJMUAMU B PA3BUTUMN.

ABTopb! Habmoganau 2 6paTheB, ¥ KOTOPBIX OBl OOHApy:KEeHBI M3Me-
HEHMs, XapaKTepHbIE AJs PEAKOro cjayyas cmemtanHoro suza Osteopoiki-
losis ¢ sicHO BbIpazkeHHBIM IpeobsajiaHMeM ITOJIOCATHIX CIYLIeHMit. Y 3TUX
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DONBHBIX HApPAAY € KOCTHBIMM M3MEHEHMAMM Ha KoxKe Oblia yCTaHOBJIEHA
Poikiloderma congenitale.

IIpepcraBieHHbIe cCJy4YaM 3aclyXKMBAIOT 0co0Oro BHMMAHMA BBUAY
BecbMa penxo Habmiomaemoro BeIcTymiieHus Osteopoikilosis ¢ KO-
HBIMM U3MeHeHnAMM, ocobenuo ¢ Poikiloderma congenitale.

SUMMARY

The authors describe the radiological picture of osteopoikilosis, taking
into consideration three forms of this anomaly. There are quoted views
of several writers concerning etiology, anatomopathological changes,
incidence, age of patients and the correlation between osteopoikilosis
and skin changes and developmental anomalies.

The authors observed two brothers in whom changes were found
characteristic of the rarely occurring mixed form of osteopoikilosis with
a marked prevalence of band-like condensations. Along with these chan-
ges, symptoms of poikiloderma congenitale were found on the skin.

The cases mentioned above deserve attention because of the very
rare coexistence of osteopoikilosis and skin changes, especially poikilo-
derma congenitale.
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