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OZET

Ondért yasinda yliksekten diisme sonucu kirtk iyilesmesi sonrasinda sag bacaginda adri ve 6n tarafa egiklik tareinda
agisal sekil bozuklugu ortaya ¢tkan, son bir yldir yiriyemez olan ve yillardir cesitli merkezlerde incelenerek kronik
osteomyelit, metabolik hastalik (Paget ?) tanilanyla takip edilen 44 yasindaki erkek hastada cerrahi olarak tibia distal 1/3
diafizi gikarld:. Patolojik degerlendirmede fibréz bag dokusu iginde daginitk kemik adalar: arasinda, immun boyamada
sitokeratin pozitif epitel kiimelerinin bulunmasiyla osteofibréz displazi (OFD) benzeri diferansiye adamantinoma tanist
konuldu. Olgunun, uzun streli ykistnde gérilen tanisal gecikme patolojik degerlendirmenin 6nemini giindeme getirir

niteliktedir.
Anahtar kelimeler : Adamantinoma, kemik tuméri, osteofibréz displazi.

SUMMARY

A 44 year old male patient complaining of pain and bowing forward in his right leg after
falling from tree when he was 14 years old was unable to walk for one year. He was followed
with several diagnostic entities such as osteomyelitis and Paget's disease in various medical
centres. Finally, segmental resection of the lesion was made and osteofibrous dysplasia like
(OFD) differentiated tibial adamantinoma diagnosed after meticilous pathologic examination
utilizing immunohistochemistry. The case is presented to emphasize the delay and difficulties
in diagnosing OFD like differentiated adamantinomas
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GIRIS

Cene kemikleri diginda (ekstragnatik) uzun ozelligi tasidigini géstermektedir (1, 2). Uzak yayihmin
kemiklerde izlenen adamantinoma ilk kez 1913 yilinda onbes ve yirmiyedi yil gibi uzun bir zaman diliminden
Fischer tarafindan tanimlanmistir (1). Ekstragnatik sonra bile ortaya gikabilecegi bildirilmistir (3, 4).

Patolojik degerlendirmelerde alisilagelmis (klasik)
adamantinoma disinda osteofibroz displazi (OFD) benzeri
bir yapiya sahip olan, metastaz yapmayan bir baska
kiime dikkati gekmistir (4, 5). Bu grup igin en cok tercih
edilen adlandirma OFD benzeri adamantinoma veya
diferansiye adamantinomadir ( 2, 4, 5).

adamantinoma tum birincil kemik timérleri iginde %
0.1-0.5 oraninda gériilen, olgulann yaklagik % 80'ninden
fazlasinda tibia diafizi yerlesimli olan kéti huylu epitelyal
bir timérdur (1, 2). Nuksler ve uzun yillar sonrasi
metastaz yapabilmesi dustik seyirli bir kétl huylu.davranig
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Bu zaman dilimi boyunca gesitli ortopedi merkezlerine
gitmis olan hastaya kingimin hatal kaynadigi belirtilerek,
son kez 1995 yilinda Isparta, Egirdir Kemik Hastanesinde
agik biyopsi yapildid , patolojik degerlendirmenin kesin

bir tam verilmeksizin kronik osteomyelit yoninde
yorumlandigi 6grenildi. Ug yildan beri bacagindaki egriligi
ve adrisi artan, ve son bir yildir yiirimesi ileri derecede
gliglesen hastanin fizik incelemesinde sag alt ektremitede
sola gore iki cm'lik kisalk, sag bacakta 6ne dogru
digbiikey egiklik ve bu bélgede hafif 1s1 artigi bulundu.
Biyokimya ve hematoloji laboratuar incelemelerinde bir
sapma olmayan hastanin sad alt ekstremite réntgen
grafilerinde tibia diafizi distal 1/3 inde duzensiz litik ve
yogun alanlara sahip, hudutlan iyi segilemeyen yumusak
doku tutulumu olmayan bir gériinam izlendi (Resim 1).
Nukleer Tip bélimunde damar yolu ile Te-99m isaretli
poliklonal insan immunoglobulini verilerek yapilan
sintigrafik incelemede, sag tibia 1/3 distalde ekspansif
alanda belirgin osteoblastik aktivite artig: izlenen birikim
gorilerek osteomyelit olarak degerlendirildi. Bilgisayarh
tomografi altinda, lezyona yapilan aspirasyon sitolojisi
de deneyimli bir patolog tarafindan incelendi ve periferik
kan elemanlan arasinda osteoklast ve osteoblast tipi dev
hicreler gérulerek bulgular “osteomyelit” lehine
yorumlanmadi. Bu sonuclarla “osteomyelit sekeli” 6n
tanisi ile kemik pargasi cerrahi olarak gikarild:.

Patolojik bulgular
Patolojiye génderilen doku érnekleri makroskopik olarak
15 ¢cm uzunlugunda, 5 cm gapinda tibia ve 6.5x2.7x1.4

cm boyutlannda fibula pargalanndan olugmaktayd. Tibia
pargasinin kesit yGzeyleri kirli beyaz-kahverenkte, solid
yapida izlendi. Fibula pargasinin kesitinde ortada 1 cm
Gapta meduller bogluk gorildi. Formalin tespiti ve formik
asit dekalsifikasyonu sonrasi mikroskopik incelemede
fibulaya ait kesitlerde, sklerotik yapida mattr kemik
dokusu géruldi. Tibia kesitlerinde periost alti kortikal
kemik dokusundan itibaren medullaya dogru artan
nitelikte hiicreden zengin bag dokusunun hakim oldugu,
kortekse dogru osteoblastik, yer yer osteoklastik
aktivitenin kemik lamelleri arasinda belirginlegerek yeni
kemik yapiminin bulundugu izlendi. Bag dokusu egemen

Resim 1. Direkt réntgen grafisinde tibia diafizi distal 1/3
tinde genis bir bélgeyi tutan, litik ve yogun alanlara
sahip, yumusak doku uzanimi bulunmayan lezyonun
meydana getirdigi sekil bozuklugu (6ne dogru konuveksite)
izlenmektedir.

merkezde azalip kaybolan éruli kemik yapisi gelisigiizel
dagilmakta ve iginde epitelyal hiicre adalan dikkati
cekmekteydi ( Resim 2, 3 ). Bu gruplarda gevrede
bazaloid, merkezde skuamoid hucre niteligi gorildy,
bu gruplar immun boyamada monoklonal antikorlarla
( Neomarkers, streptavidin biotin ydntemi ) pansitokeratin,
yuksek molekul agirlikh sitokeratin ( 34BE12) ile yaygin
olarak sitoplazma poxzitifligi gésterildi (Resim 4). Bu
doku iginde daginik olarak kiigiik lenfoplazmasiter hiicre
topluluklan izlendi. Bu bulgularla “osteofibroz displazi
benzeri (OFD) adamantinoma”, veya “diferansiye

adamantinoma” tanisi verildi.
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Resim 2. Rezelsiyonun merkezine dogru bad dokusundan
zengin, exitel hiicre kitmeleri belirgin bir alan meucuttur.
Disanya dogru lameller nitelikte diizenli kemik yapisi
artarken epitelyal hticre gruplan azalmaktadir { HE x 100).

Kesim 3. Kemik lamelleri arasinda epitelyal hiicre
sruniarinin yakindan gérinumut ( HE x 200).
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Resim 4. Bag dokusu iginde kolaylikla segilen epitelyal
hiicre adalan, immunhistolimyasal boyamada belirgin
sitokeratin pozitifligi géstermektedir, (streptavidin-biyotin
ydntemiyle pansitokeratin, zit boya hematoksilen, ABC
X 200),

TARTISMA

Ekstragnatik adamantinoma primer kemik
timérlerinin % 1'inden az lasmimi olusturan, epitelyal
nitelikte, uzun bir klinil sevirle niiksler ve az oranda da
uzak yayilim gésterebiler; kot huylu bir kemik timéridar
(1, 2). Epitel hitcreleri fibroz stroma iginde tubulus, bazal
hiicre veya yass) epitel benzeri seyrek olarak da igsi
hicreli nitelikte colabilmeltedir (1, 2, 4, 5).
Adamantinomalarnin  ¢ocukluk ¢aginda vyine tibia
yerlesimli olarak ortaya ¢ikan ostecfibréz displazi ( OFD)
niteliginde alanlar g4sterebilecedi ve bu olusumla da
baglantili olabilecegi uzun wvillaidir bilinmektedir (1, 2).
Adamantinomlarla ilgili verilerin merkezlerde birikmesi
ile OFD ile iliskili olmayan olgularin geg dénemde bile
uzak vayilim olusturabilecegi anlagilrustir (6, 7, 8) (Tablo
1) . Uzak yaylhm onbes veva yirmiyedi yil gibi uzun bir

zaman sonrasinda bile ortaya cikabilir (3, 4).
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Tablo 1. Adamantinoma olgulanindaki niiks ve uzak yayiim oranlar (6, 7).

Sunulan olguda daha énce 1995 yilinda agik cerrahi
biyopsi alinmis olmasina kargin patolojik taninin
OFD

adamantinomalarin bilinen tam gugluguniin bir

konamamis olmasi, ile birlikte olan
gobstergesidir (2, 4, 5). OFD benzeri adamantinomalann,
uzak yayllm yapmamalarina karsilik yaln OFD'lerle
kiyaslandiginda. ergenlik dénemi ile birlikte regresyonunun
olmamasi hastalarda olgumuzda oldugu gibi uzun streli
bir morbidiyete neden olmaktadir (1, 2, 4). Patolojik
incelemede yalin OFD ve OFD benzeri (diferansiye)
adamantinoma ayrici tanisi igin immunhistokimyasal
boyama ile sitokeratin pozitifligi gésteren hucre
kimelerinin aranmasi zorunludur (2, 4, 5). Olgumuzda,
immunohistokimyasal boyama yéntemiyle epitelyal timaor
adalarinda sitokeratin gésterilebilmesi en énemli tanisal
bulgudur. Buna karsin, adamantinomalardaki bifazik
mikroskopik yapinin sinovyal sarkomla karismaya neden
olabilecegi de bildiriimistir (8, 9). Adamantinoma igin
6ne surilmds olan histogenezler icinde vaskuler kdken
ileri sriimus ve bu nedenle “malign anjioblastom”
deyimi de kullanilmustir (10). Olgumuzun ilk sikayeti otuz
sene once baslamis ve patolojik doku érnegi alinmigsa
da, tanida gecikme olmustur. Sonug olarak nadir bir
tumadr olmasina karsilik patolog ve ortopedistlerce kernik
lezyonlarinda adamantinoma'nin ayirici tanida
unutulmamasi, hastalardaki morbidite ve mortaliteyi

&nleyecektir (9).

Merkez, Olgu NUks Uzak Yavilim Allim Median
Yayin il Sayist takip

sUresi
Leiden,
Hollanda 28 % 32 % 29 % 25 7 vl
1994
Uluslararasi J
(23 merkez) 70 % 19 % 4.3 % 13 1 10 vl
2000

KAYNAKLAR :

1. Mirra JM. Adamantinoma and osteofibrous dysplasia;
Bone Tumours , Clinical, Radiological and Pathological
Correlations; Lea & Febiger, Phladelphia, London, 1989:
1204-1231.

2. Fechner, FE and Mills SE. Tumors of the bones and
joints. Atlas of Tumor Pathology, 3rd Series, Fascicle 8.
Washington D.C.: Armed Forces Institute of Pathology.
1992;151-154, 233-237.

3. Gapan N, Berberoglu B, Pelit A, Baser Y. Pulmonary
metastases of a tibia adamantinoma after 15 years. Acta
Oncologica Turcica, 1996; 29:152-153.

4. Kahn LB. Adamantinoma, osteofibrous dysplasia and
differentiated adamantinoma. Skeletal Radiol, 2003; 32:
245-258.

5. Hazelbag HM, Hogendoornl PCW. Adamantinoma of
long bones: current perspectives on clinical behaviour,
histology and histogenesis. The Cancer Journal, 1996;
9:1-6.

6. Hazelbag HM, Taminiau AH, Fleuren GJ, Hogendoorn
PCW. Adamantinoma of the long bones. A
clinicopathologic study of 32 patients with emphasisi
on histological subtype, precursor lesion and biological
behaviour. J Bone Joint Surg Am, 1994; 76: 1482-
1499.

7. Qureshi AA, Shott S, Mallin BA, Gitelis S. Current
trends in the management of adamantinoma of long
bones. An international study. J Bone Joint Surg Am,
2000; 82: 1122-1131.

8. Yildiz M, Yildiz K, Turhan AU, Baki C, Sener M. A case
of adamantinoma of the fibula. Acta Orthop Traumatol
Ture, 1991; 25:243-246.

9. Géze F, Kaplan H, Er E, Ogiin D, Gunhan O. Bir tibia
adamantinomu vakasi. C.U.Tip Fak. Dergisi. 1985:7:29-
36.

10. Adler CP, Knockhenkrankheiten, 2.Auflage, Springer.
Berlin, Heidelberg, 1997; 209: 378-381.

79




