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Coexistence of Ollier’s Disease and non-Hodgkin's
lymphoma in a nine-year-old boy
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Summary

Ollier's disease (enchondromatosis, chondromatosis multiplex) is a rarely occurring affection
classified as osteochondrodysplasia and characterized by ataxic, multifocal hypertrophy of the
chondrus. Sarcomatous transformation appears in 25% of those affected. There are no cases of a
coexistence of Ollier's disease and non-Hodgkin's lymphoma reported in accessible articles.

A 9-year-old boy with Ollier's disease diagnosed in the second year of life was admitted to the Clinic
of Pediatrics, Hematology, and Pediatric Oncology because of cervical, submandibular, inguinal,
and left axillary lymph node enlargement. Status at admission was estimated as medium-severe.
Laboratory findings were a mediocre state of anemia, tricipher OB, and increased LDH activity.
Chest radiogram showed upper mediastinum and right hilus extension. Diagnosis of non-Hodgkin's
B-cell lymphoma was made from a specimen taken during mediastinoscopy. Chemotherapy
according to the LMB-89 program was applied. The presence of multiple chondromas was
confirmed in the scapulas, left humerus, ribs, right ilium, and left femur. Imaging diagnostics
revealed the malignant transformation of a chondroma in the left humerus.

Histological examination of a specimen of the tumor confirmed non-granulomatous, lymphomatous
proliferation in the primary pathological lesion. Despite intensive chemo- and radiotherapy, the
child died in the 5thmonth of treatment.

enchondromatosis*lymphoma malignum”diagnostic imaging
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kosci. Pierwotna wrodzona nieprawidtowos$¢ chrzastki

Choroba Ollier'a (enchondromatosis, chondromatosis multi-
plex) - opisana przez lyoriskiego ortopede w 1899 roku - jest
rzadko wystepujacym schorzeniem zaliczanym do grupy
osteochondrodysplazji. Charakteryzuje sie beztadnym, wie-
loogniskowym przerostem chrzastki. Etiologia choroby nie
zostata dotad poznana [1]. Dotyczy nieprawidtowego roz-
woju, wzrostu, modelowania i mineralizacji chrzastki oraz
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powoduje rozlegte zaburzenia kostnienia $rédchrzestnego
przynasad i trzonéw, doprowadzajgc do ich znieksztalcenia.
W dostepnym nam pismiennictwie nie napotkaliSsmy donie-
sienia opisujacego wspotistnienie choroby Ollier'a z nie-
ziarniczym chioniakiem zto$liwym (NHL). Celem pracy
jest przedstawienie dziewiecioletniego chtopca z chorobg
Ollier'a, u ktérego rozpoznano NHL.
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Radiograms of the chest from; a- 21stof August 2002; Upper mediastinum extenuation past 1/3 of the chest with nodular hilar opacity
without lung volume decrease. b - 10thof September 2002; Chimney-like widening of the upper mediastinum with lower trachea
constriction. Nodular extension of the left hilus with corresponding lung collapse. c- 24thof October 2002; Partial regression of the
atelectasis and hilar nodules. No changes of medistinum image. d - 6thof January 2003; Total regression is seen within medistinum and
lung parenchyma. Higher position of the diaphragm copula has persisted. Vascuport oppaciffication is seen in projection of central area
of the right lung with the end of catheter on the vena cava superior outset level.

Radiogramy klatki piersiowej: a- 21.08.2002; Poszerzenie cienia $rédpiersia gérnego przekraczajgce 1/3 szerokos$ci klatki piersiowej

z guzowatym poszerzeniem cienia wneki lewej bez cech pomniejszenia objeto$ci ptuca lewego. W obrebie obu topatek oraz przednich
odcinkéw dolnych zeber widoczne mnogie chrzestniaki §réd- i przykostne. b- 10.09.2002; ,Kominowate” poszerzenie cienia $rédpiersia
gornego (7x4 cm) z przewezeniem dolnego odcinka $wiatta tchawicy. Guzowate poszerzenie wneki ptuca lewego z towarzyszaca

jego niedodma. ¢ - 24.10.2002; Widoczna cze$ciowa regresja niedodmy ptuca lewego i guza wneki lewej. Obraz $rédpiersia nie ulegt
zmianie. d- 06.01.2003; Calkowita regresja zmian w obrebie $Srodpiersia i migzszu ptuc. Utrzymuje sie wyzsze ustawienie lewej

kopuly przepony. W rzucie pola srodkowego pluca prawego cieri vascuportu. Koncoéwka cewnika na poziomie poczatkowego odcinka
zyty gtéwnej gornej.
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Case Report

Opis przypadku

Chtopiec dziewiecioletni z rozpoznana w drugim roku
zycia choroba Ollier'a zostat przyjety do Kliniki Pediatrii,
Hematologii i Onkologii Dzieciecej z powodu powigkszenia
weztéw chionnych szyjnych, podzuchwowych, pachwi-
nowych (do 1cm), pachowych lewych (do 3 cm) i hepato-
megalii. Przy przyjeciu stan ogé6lny chiopca oceniono jako
Srednio-ciezki. Masa ciata ponizej 3 centyla przy wzroscie
odpowiadajacym 25 centylowi. W badaniach laborato-
ryjnych stwierdzono niedokrwisto$¢ miernego stopnia,
trzycyfrowe OB i zwiekszenie aktywnosci dehydrogena-
zy mlecznowej. Wyjsciowy radiogram klatki piersiowej
wykonany w szpitalu terenowym (21.08.2002) wykazat
poszerzenie cienia $rodpiersia gornego przekraczajgce 1/3
szerokosci klatki piersiowej z guzowatym poszerzeniem
cienia wneki prawej bez cech pomniejszenia objetosci ptuca
lewego (ryc. 1a). W obrebie obu topatek oraz przednich
odcinkéw dolnych zeber odnotowano istnienie mnogich
chrzestniakéw $réd- i przykostnych. Na wykonanym w tym
samych czasie zdjeciu lewej kosci ramiennej widoczne byty
policykliczne, ostro odgraniczone jamy rozdymajgce kos$¢
bez przerwania istoty korowej i odczynéw okostnowych
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(ryc. 2a). W badaniu scyntygraficznym kos¢ca odnotowano
obecnos$¢ ognisk patologicznego gromadzenia radioznacz-
nika (99mTc-MDP) (ryc. 2c). Z wycinka guza S$rédpiersia
pobranego podczas mediastinoskopii ustalono rozpoznanie
rozlanego nieziarniczego chtoniaka ztosliwego B-komorko-
wego. Badanie rentgenowskie klatki piersiowej wykonane
w dniu przyjecia chtopca do Kliniki (10.09.2002) uwidocz-
nito ,kominowate" poszerzenie cienia $Srédpiersia gérnego
z przewezeniem dolnego odcinka $wiatta tchawicy, guzowa-
te poszerzenie wneki oraz niedodme lewego ptuca (ryc. 1b).
Badanie ultrasonograficzne i tomografia komputerowa
jamy brzusznej wykazaty obecnos¢ powiekszonych weztow
chtonnych okolicy rozwidlenia aorty i lewego dotu biodro-
wego. Prowadzono chemioterapie wg programu LMB-89 dla
B-NHL uzyskujgc stopniowo regresje zmian w obrebie klat-
ki piersiowej i jamy brzusznej (ryc. 1d) [2]. Wykonany pod
koniec stycznia 2003 radiogram lewej kosci ramiennej z po-
wodu niebolesnego powiekszenia obwodu lewej konczyny
goérnej oraz przeprowadzona dla oceny narzadow Kklatki
piersiowej tomografia komputerowa wykazaty patologiczng
przebudowe kosci ramiennej z odczynami okostnowymi
o ztosliwym charakterze w miejscu stwierdzanych wczes$-
niej pierwotnych chrzestniakéw wewngtrzkostnych (ryc. 2b,

Figure 2. Comparison of radiograms of left humeral bone (aib); a - radiogram taken on August 13t 2002; Policyclic, well-delimited cavities
in the proximal metaphysis of humerus causing bone distendention without disruption of compact substance and periosteal reaction.
Described changes are caused by enchondromas characteristic for Ollier disease. b - radiogram taken on January 23t 2003; Litic and
sclerotic changes of the bone structure with thickening of the bone and irregular outline of the compact zone. Malignant periosteal reaction.
¢ - bone scintigraphy; Pathological accumulation of the radiotracer within skull bones (right frontal and zygomatic bone), in 2/3 proximal
part of the left humerus, in the right scapula, right ilium and the proximal end of the left femur.

Rycina 2. Poréwnanie zdje¢ rentgenowskich lewej koSci ramiennej (a i b); a - zdjecie wykonane 13.08.2002; W przynasadzie blizszej lewej kosci
ramiennej policykliczne, ostro-odgraniczone jamy rozdymajgce ko$¢ bez przerwania istoty korowej i odczynéw okostnowych. Zmiany
spowodowane sa chrzestniakami wewnatrzkostnymi charakterystycznymi dla choroby Olliera. b - zdjecie z 23.01.2003; Przebudowa
utkania kostnego przynasady blizszej itrzonu lewej kosci ramiennej o charakterze lityczno- sklerotycznym z jej pogrubieniem i nieréwnym
zarysem warstwy korowej. Zto$liwe odczyny okostnowe. c - scyntygrafia kos¢ca; Ogniska patologicznego gromadzenia radioznacznika
w obrebie kosci czaszki (ko$¢ czotowa, jarzmowa po stronie prawej), w 2/3 blizszych koSci ramiennej lewej, w topatce i w talerzu
biodrowym po stronie prawej oraz w zakresie korica blizszego lewej kosci udowej.

100



Pol J Radiol, 2005; 70(1): 98-101

Figure 3. CT performed on January 23t 2003; a - reconstruction MIP
(maximum intensity projection); b and ¢ - reconstruction VR
(volume rendering). Imaging confirms pathological alteration
of the bone structure within metaphysis and diaphysis of the
left humerus with malignant periosteal reaction as a result of
overlapping lymphoma infiltration with the primary changes
in course of Ollier disease.

Rycina 3. Badanie TK z dnia 23.01.2003; Obraz lewej ko$ci ramiennej:
a - rekonstrukcja MIP (maximum intensity projection);
bic- rekonstrukcja VR (volume rendering). Badanie
potwierdza patologiczng przebudowe przynasady itrzonu
kosci ramiennej ze zto$liwymi odczynami okostnowymi
w wyniku chtoniakowych naciekéw naktadajacych sie
na pierwotne zmiany w przebiegu choroby Olliera.

por. ryc. 2a) (ryc. 3a, b, c¢). Badanie histologiczne wycinka
blizszej przynasady lewej kosci ramiennej potwierdzito ist-
nienie nacieku NHL. Mimo intensywnej chemio- i radiotera-
pii dziecko zmarto w pigtym miesigcu leczenia.

Omoéwienie

Zmiany chrzestniakowate w przebiegu choroby Ollier'a
umiejscowione sg najczesciej w kosci ramiennej, udowej,
promieniowej, w kosciach $rédrecza i $rédstopia oraz w pa-
liczkach. W wielu przypadkach zajete sa kosci miednicy,
rzadko topatki, mostka, zeber. Nie obserwowano objawdéw
patologicznych w kos$ciach nadgarstka i kregach. Zmiany
chrzestniakowate wystepujace w trzonach kregowych oraz
towarzyszace chrzestniakowatosci kosci diugich i ptaskich
stanowiag osobne jednostki nozologiczne [3]. W chorobie
Ollier'a wystepuja one w wigkszos$ci po jednej stronie ciata.
Choroba czesciej dotyczy chtopcéw, chociaz cze$¢ autoréw
ocenia czgsto$¢ wystepowania jako poréwnywalng u obu pici
[4, 5]. Rozpoznanie ustala si¢ miedzy drugim a dziesigtym
rokiem zycia na podstawie charakterystycznych zmian kost-
nych: znieksztatcenia, skrécenia z pogrubieniem i nieréwno-
miernym wzrostem konczyn oraz licznych guzkéw kosci rak
i stop. Wzrost ognisk chrzestniakowatych typowo zatrzymuje
sie po ukonczeniu wzrostu szkieletowego. W przeciwieistwie
do mnogich wyro$li chrzestnych zmiany lokalizujg sig
wewngtrzkostnie. W obrazie radiologicznym obfite, nie-
prawidtowe masy chrzestne uwidaczniajg sie pod postaciag
réznej wielko$ci i ksztattu ognisk osteolizy, powodujacych
niesymetryczne rozdecie, znieksztatcenia zaryséw oraz miej-
scowe uwypuklenia przynasad i trzonéw. Ko$¢ pomiedzy
przejasnieniami moze by¢ zageszczona (hipersklerotycz-
na) [4]. U 25% chorych dochodzi do przemiany migsakowej
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zmian [4, 5]. Opisywane sa przypadki transformacji w kost-
niako- lub chrzestniakomigsaki oraz wspoétwystepowania
tej choroby z guzami jajnika, glejakami i z ziarnica ztosliwa
[1, 4, 5]. Nie opisano dotychczas wspoétistnienia z NHL.

NHL to grupa ukitadowych choréb nowotworowych chara-
kteryzujaca sie klonalnym rozrostem komoérek limfoidal-
nych odpowiadajacym réznym stadiom zréznicowania
prawidtowych limfocytéw B, T lub komoérek naturalnej cyto-
toksycznosci NK oraz ich prekursoréw. Rozpoznanie ustala
sie na podstawie badania histologicznego wycinka chorobo-
wo zmienionych tkanek, tacznie z badaniem immunohisto-
chemicznym z wykorzystaniem przeciwciat monoklonal-
nych, w celu oceny przynaleznosci liniowej danego klonu
chtoniakowego. Badania laboratoryjne i obrazowe majg na
celu ustalenie stopnia zaawansowania choroby oraz rokowa-
nia [6]. W wiekszos$ci przypadkéw pacjent zgtasza sie do leka-
rza z powodu powigkszenia weztéw chionnych, ktére sgduze,
niebolesne i majg tendencje do tworzenia konglomeratéw
oraz objawéw ogélnych pod postacia stanéw goraczkowych.
Nacieki patologiczne spotyka sie réwniez w lokalizacji
pozaweztowej, migedzy innymi w narzadach miazszowych
jamy brzusznej, w tkance limfoidalnej przewodu pokarmowe-
go, w szpiku kostnym oraz w oponach mézgowo-rdzeniowych
i pétkulach mézgu. Do innych narzaddéw, gdzie pojawiajg sie
ogniska chioniaka naleza: skoéra, narzady rozrodcze, gatka
oczna, gruczoly piersiowe oraz tarczyca. W przypadkach cho-
roby o rozlegtym zasiegu moze wystapi¢ zajecie miesni przez
ciggtos¢ z przylegajacych weztéw chionnych lub kosci [6].
W omawianym przypadku naciek NHL - o czym juz wyzej
wspomniano - objat tkanke kostng w miejscu wczes$niej roz-
poznanych chrzestniakéw wewnatrzkostnych, co znalazto
potwierdzenie w badaniu drobnowidowym.
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