Osteopoikiloos
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Taustaks

Osteopoikiloos — kreeka keelest toikiAog (poikilos) ehk “tapiline” ja
ooteov (osteo) ehk “luu”

Healoomuline autosomaal-dominantne skleroseeriv luudtsplaasia

Albers-Schonberg ja Ledoux-Lebard poolt kirjeldatud esmakordselt 1915.
aastal

Esinemissagedus 1:50.000
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VOib esineda igas vanuses, tulupilised luumuutused tekivad lapseeas,
saavutavad Ioplikku valimust puberteediks ja pusivad kogu elu valtel



Patoloogia

 Histoloogiliselt on tegemist tiheda kortikaalse luukoe aladega
mis asetsevad luu substantia spongiosa’s
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Patoloogia

Etioloogia |6plikult ebaselge, eeldatavalt multifaktoriaalne

Seostatakse LEMD3 geeni mutatsiooniga, mis kodeerib Uhe rakusise
membraani transportvalgu MAN1

TGF-[ ja BMP signaalijadade haire

Sama mutatsioon esineb ka teiste skleroseeriva displaasia ttdpide
korral (osteopathia striata, meloreostoos)

Voivad esineda samaaegselt - mixed sclerosing bone dysplasia.



Skleroseerivad luudusplaasiad

Osteopoikiloos Osteopathia striata Meloreostoos



* Buschke-Olendorffi siindroom = osteopoikiloos + dermatofibroos

e Tuupilised sidekoelised neevused (tksikute paapulitena voi
suuremate laikudena)

e Seotud sama geenimutatisooniga




Diagnoosimine, kliiniline leid

* Diagnoos enamasti radioloogiline, kuulub nn “don’t
touch lesioonide” hulka

* Enamasti asumptomaatiline, kuid harva voib esineda
liigesvalu

* MOned autorid kirjeldavad ka liigeseffusioone, kuid
seos osteopoikiloosiga ei ole sugugi kindel

* Avastatakse reeglina juhuleiuna teise uuringu kaigus



RojaCT

* Teravalt piiritletud ovaalsed, umargused voI piklikud,
valksed homogeensed tihenemiskolded

* |Isegl Uhes ja samas piirkonnas voivad olla
varieeruvate mootmetega keskmiselt 5-10 mm (kuid
suurus varieerub 1-20 mm)

* Lineaarse trabekulaarse struktuuriga luudes
gruppeeruvad piki trabeekulite telge



Gireater trochanter

group

Secondary compressive group

-Secondary tensile
group

Joondumine paralleelselt luu
trabekulaarse struktuuriga




Interosseous
trabecular patterns

Mahbouba J, Mondher G, Amira M, et al. Osteopoikilosis: A rare cause of bone pain. Caspian J
Intern Med 2015; 6(3):177-179



Case courtesy of Dr Stijn Bollen, Radiopaedia.org, rID: 12864



RojaCT

Reeglina simemetrilise
periartikulaarse asetsusega,
eelistatult apendikulaarses
skeletis, aksiaalne luustik ja
koljuluud reeglina haaratud ei
ole

Case courtesy of Assoc Prof Frank Gaillard, Radiopaedia.org, riD: 36428



MRT

* MR signaal sama nagu tavalistel
luusaarekestel

* T1 ja T2 kujutistel madala signaall
Intensiivsusega



Case courtesy of Dr Matt Skalski, Radiopaedia.org, rID: 21317




Case courtesy of Dr Matt Skalski, Radiopaedia.org, rID: 21317



Luustsintsigraafia

Kliinilisel vajadusel eristamaks osteoblastilistest luumetastaasidest
Riskifaktorite vOI teadaoleva pahaloomulise kasvaja korral

Osteopoikiloosi kollete korral ei esine 99m-tehnteetsiumiga
uuringul mingit markaine kogunemist

Sklerootilisi luumetastaase annavad reeglina prostata Cal,
bronhiaalne kartsinoid, medulloblastoom. Rinnanaarme pk ja
kopsu vaikerakkkartsinoomid annavad sageli segatuupi
osteoblastilisi/ltdtilisi koldeid



[ Dr Stijn
edia.org, riD:
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Dif. diagnoos

» Tlupilise radioloogilise leiu korral, eriti kui see esineb erinevate kehaosade (lesvotetel, on diagnoos suhteliselt
selge

* Probleeme vaib tekkida vahevaljendunud leiu korral (voi nt tagasihoidliku leiu korral Gihel ainsal olemasoleval r6-
ulesvottel)

» Dif diagnostiliselt tuleksid kdne alla:

Isoleeritud luusarekesed e. enostoosid

Teised skleroseeriva displaasia tuubid (osteopathia striata, meloreostoos)

Sklerootilised luumetastaasid (harva haaravad epiifulise, teatud kasvaja tulpidel sagedasemad)
Lumfoomikolded

Tuberoosne skleroos

Osteoid osteoom (harva mitmekoldeline)

latrogeensed vigastused/varasemad vigastused/avaskulaarne nekroos

Pageti tdbi (kui nt uuritud piiirkonnas enamasti osteoblastilises faasis)



Osteopolkiloos vs osteopathia striata

Case courtesy of Assoc Prof Frank Galllard, Radiopaedia.org, rID: 6685



z
3
nm
|
¢
2
E:
=
F
=
2
=




Tuberroosne skleroos

TSC Patient




Kasitlus

Tegemist healoomulise protsessiga, millel puudub
potentsiaal maliigseks transformatsioniks.

Kuulub nn “don’t touch” luulesioonide sekka

Ei vaja lisauuringuid ega spetsiifilsit ravikasitlust
Valuvaigistav ravi vajadusel liigesvalu esinemisel
Tuleb meeles pidada valtimaks tarbetuid lisauuringuid.
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