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OTUZ YILLIK ÖYKÜSÜ OLAN TİBİA ADAMANTİNOMU 
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ÖZET 

Ondört yaşında yüksekten düşme sonucu kırık iyileşmesi sonrasında sağ bacağında ağrı ue ön tarafa eğiklik tarzında 

açısal şekil bozukluğu ortaya çıkan, son bir yıldır yürüyemez olan ue yıllardır çeşitli merkezlerde incelenerek kronik 

osteomyelit, metabolik hastalık (Paget ?) tanılarıyla takip edilen 44 yaşındaki erkek hastada cerrahi olarak tibia distal 1/3 

diafizi çıkarıldı. Patolojik değerlendirmede fibröz bağ dokusu içinde dağınık kemik adaları arasında, immun boyamada 

sitokeratin pozitif epitel kümelerinin bulunmasıyla osteofibröz displazi (OFD) benzeri diferansiye adamantinoma tanısı 

konuldu. Olgunun, uzun süreli öyküsünde görülen tanısal gecikme patolojik değerlendirmenin önemini gündeme getirir 

niteliktedir. 
Anahtar kelimeler : Adamantinoma, kemik tümörü, osteofibröz 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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GİRİŞ 

Ç e n e kemik l e r i d ı ş ı n d a ( e k s t r a g n a t i k ) u z u n 

kemiklerde izlenen a d a m a n t i n o m a ilk kez 1 9 1 3 yılında 

F i sche r t a r a f ı n d a n t a n ı m l a n m ı ş t ı r (1). E k s t r a g n a t i k 

a d a m a n t i n o m a t ü m birincil k e m i k tümör l e r i i ç inde % 

0.1 - 0 . 5 oranında görülen, olgulann yaklaşık % 80 'ninden 

fazlasında tibia diafizi yerleşimli o lan kötü huylu epitelyal 

bir t ü m ö r d ü r (1, 2). N ü k s l e r ve u z u n yıllar s o n r a s ı 

metastaz yapabilmesi d ü ş ü k seyirli bir kötü huylu,davranış 
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özelliği taşıdığını g ö s t e r m e k t e d i r (1, 2). Uzak yayılımm 

o n b e ş ve yirmiyedi yıl gibi uzun bir z aman d i l iminden 

s o n r a bile o r t a y a ç ı k a b i l e c e ğ i bildiri lmiştir (3, 4 ) . 

Pa to lo j i k d e ğ e r l e n d i r m e l e r d e a l ı ş ı l age lmiş (klas ik) 

a d a m a n t i n o m a dışında osteofıbroz displazi (OFD) benzeri 

bir yapıya s a h i p o l an , m e t a s t a z y a p m a y a n bir b a ş k a 

k ü m e dikkati çekmişt ir (4, 5). Bu grup için en çok tercih 

edi len a d l a n d ı r m a O F D benzer i a d a m a n t i n o m a veya 

diferansiye a d a m a n t i n o m a d ı r ( 2, 4, 5). 

O L G U S U N U M U 

Kırkdört yaşında Malatya'da yaşayan erkek hasta, 

s a ğ b a c a ğ ı n d a ağrı ve ö n e d o ğ r u eğrilik tarzında şekil 

bozuk luğu neden iy le b a ş v u r d u . Ö y k ü s ü n d e 14 yaş ında 

a ğ a ç t a n d ü ş m e s o n u c u s a ğ bacağ ındak i kırığın hek im 

dışı kişilerce iyileştirildiği ve yakınmalarının bu o laydan 

son ra or taya çıktığı öğrenildi . 
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Bu z a m a n dilimi b o y u n c a çeşitli o r t o p e d i merkez le r ine 

gi tmiş olan hastaya kırığının hatalı kaynadığı belirtilerek, 

son kez 1995 yılında İsparta, Eğirdir Kemik Has t anes inde 

açık biyopsi yapıldığı , patolojik d e ğ e r l e n d i r m e n i n kesin 

bir t a n ı ve r i lmeks iz in k r o n i k o s t e o m y e l i t y ö n ü n d e 

yorumlandığı öğrenildi. Cİç yıldan beri bacağ ındak i eğriliği 

ve ağrısı ar tan, ve son bir yıldır y ü r ü m e s i ileri d e r e c e d e 

güç leşen hastanın fizik ince lemes inde s a ğ alt ek t remi tede 

so la g ö r e iki cm' l ik kısalık, s a ğ b a c a k t a ö n e d o ğ r u 

d ı ş b ü k e y eğiklik ve bu b ö l g e d e hafif ısı artışı b u l u n d u . 

Biyokimya ve hematolo j i l abo ra tua r i n c e l e m e l e r i n d e bir 

s a p m a o l m a y a n h a s t a n ı n s a ğ alt e k s t r e m i t e r ö n t g e n 

graf i ler inde tibia diafizi distal 1/3 ü n d e düzens iz litik ve 

yoğun alanlara sahip, hudutları iyi s e ç i l e m e y e n y u m u ş a k 

doku tu tu lumu o lmayan bir g ö r ü n ü m izlendi (Resim 1). 

Nükleer Tıp b ö l ü m ü n d e d a m a r yolu ile T c - 9 9 m işaretli 

po l ik lona l insan i m m u n o g l o b u l i n i ve r i l e r ek yap ı l an 

sintigrafık ince lemede , s a ğ tibia 1/3 d i s t a lde ekspans i f 

a landa belirgin osteobiast ik aktivite artışı izlenen birikim 

görü le rek osteomyeli t olarak değerlendir i ldi . Bilgisayarlı 

t o m o g r a f i altında, lezyona yapı lan a s p i r a s y o n sitolojisi 

d e deneyimli bir pa tolog ta ra f ından incelendi ve periferik 

kan e l eman lan arasında os teoklas t ve o s t e o b l a s t tipi dev 

h ü c r e l e r g ö r ü l e r e k b u l g u l a r " o s t e o m y e l i t " l e h i n e 

y o r u m l a n m a d ı . Bu sonuç la r la "o s t eomye l i t sekeli" ön 

t a n ı s ı i le k e m i k p a r ç a s ı c e r r a h i o l a r a k ç ıkar ı ld ı . 

Patolojik bulgular 

Patolojiye gönderilen doku örnekleri m a k r o s k o p i k olarak 

15 c m uzun luğunda , 5 c m ç a p ı n d a tibia ve 6 .5x2 .7x1 .4 

c m boyut lannda fibula p a r ç a l a n n d a n o luşmaktaydı . Tibia 

p a r ç a s ı n ı n kesit yüzeyleri kirli b e y a z - k a h v e r e n k t e , solid 

yap ıda izlendi. Fibula pa rças ın ın kes i t inde o r t a d a 1 c m 

çapta meduller boşluk görüldü. Formalin tespiti ve formik 

asit dekals i f ikasyonu son ras ı m i k r o s k o p i k i n c e l e m e d e 

f ibu laya ait kes i t le rde , sk lero t ik y a p ı d a m a t ü r k e m i k 

d o k u s u görü ldü . Tibia kes i t l e r inde p e r i o s t altı kortikal 

k e m i k d o k u s u n d a n i t i ba ren m e d u l l a y a d o ğ r u a r t a n 

nitelikte hücreden zengin b a ğ d o k u s u n u n hak im olduğu, 

k o r t e k s e d o ğ r u o s t e o b i a s t i k , ye r y e r o s t e o k l a s t i k 

aktivitenin kemik lamelleri a r a s ında be l i rg in leşerek yeni 

kemik yapımının bu lunduğu izlendi. Bağ d o k u s u e g e m e n 
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Resim 1. Direkt röntgen grafisinde tibia diafizi distal 1/3 
ünde geniş bir bölgeyi tutan, litik ue yoğun alanlara 
sahip, yumuşak doku uzanımı bulunmayan lezyonun 
meydana getirdiği şekil bozukluğu (öne doğnı konueksite) 
izlenmektedir. 

merkezde azalıp kaybolan örülü kemik yapısı gelişigüzel 

d a ğ ı l m a k t a ve i ç inde ep i te lya l h ü c r e adalar ı dikkati 

ç e k m e k t e y d i ( R e s i m 2, 3 ). Bu g r u p l a r d a ç e v r e d e 

bazaloid , m e r k e z d e s k u a m o i d h ü c r e niteliği görü ldü , 

bu gruplar i m m u n b o y a m a d a m o n o k l o n a l antikorlarla 

(Neomarkers , streptavidin biotin yön temi ) pansitokeratin, 

yüksek molekül ağırlıklı s i tokerat in ( 34BE12) ile yaygın 

o la rak s i t o p l a z m a pozitifliği gös ter i ld i (Resim 4). Bu 

doku içinde dağınık olarak k ü ç ü k lenfoplazmasiter hücre 

toplulukları izlendi. Bu bu lgu la r la "osteof ibroz displazi 

b e n z e r i ( O F D ) a d a m a n t i n o m a " , veya " d i f e r a n s i y e 

a d a m a n t i n o m a " tanısı verildi. 
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Resim 2. Rezeksiyonun merkezine doğnı bağ dokusundan 
zengin, epitel hücre kümeleri belirgin bir alan mevcuttur. 
Dışarıya doğru lameller nitelikte düzenli kemik yapısı 
artarken epitelyal hücre grupları azalmaktadır (HEx 100). 

Resim 4. Bağ dokusu içinde kolaylıkla seçilen epitelyal 
hücre adaları, immunhistokimyasal boyamada belirgin 
sitokeratin pozitifliği göstermektedir, (streptavidin-biyotin 
yöntemiyle parısitokeratin, zıt boya hematoksilen, ABC 
X 200). 

Resim 3. Kemik lamelleri arasında epitelyal hücre 
orunlarının yakından görünümü ( HE x 200). 

— 

TARTİŞMA 

E k s t r a g n a t i k a d a m a n t i n o m a pı i rner k e m i k 

tümör l e r in in % l ' i n d e n az kısmını o luş tu ran , epitelyal 

nitelikte, uzun bir klinik seyirle nüksler ve az o r a n d a da 

uzak yayalım gösterebilen kötü huylu bir kemik tümörüdür 

(1, 2). Epitel hücreleri fıbroz s t r o m a içinde tubuJus, bazal 

h ü c r e veya yass ı epi te l benze r i seyrek olarak da iğsi 

h ü c r e l i n i t e l i k t e o l a b i l m e k t e d i r ( 1, 2 , 4 , 5 ) . 

A d a m a n t i n o m a l a r ı n ç o c u k l u k ç a ğ ı n d a yine t ibia 

yerleşimli olarak ortaya çıkan osteofibröz displazi ( O F D ) 

ni te l iğinde alanlar g ö s t e r e b i l e c e ğ i ve bu o l u ş u m l a da 

bağlantılı olabi leceği uzun yıllardır bilinmektedir (1, 2). 

A d a m a n t i n o m l a r l a ilgili verilerin merkezlerde birikmesi 

ile O F D ile ilişkili o l m a y a n olguların geç d ö n e m d e bile 

uzak yayılım oluşturabi leceği anlaşılmıştır (6, 7, 8) (Tablo 

1) , Uzak yayılım o n b e ş veya yirmiyedi yıl gibi uzun bir 

z a m a n s o n r a s ı n d a b i l e o r t a y a ç ıkab i l i r (3, 4 ) . 
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Tablo 1. Adamantinoma olgularındaki nüks ve uzak yaydım oranları (6, 7). 

Merkez, 
Yayın yılı 

Olgu 
Sayısı 

Nüks Uzak Yayılım Ölüm Median 
takip 
süresi 

Leiden, 
Hollanda 
1994 

28 % 32 % 29 % 25 7 yıl 

Uluslararası 
(23 merkez) 
2000 

70 % 19 % 4,3 % 13 10 yıl 

S u n u l a n o lguda d a h a ö n c e 1 9 9 5 yı l ında aç ık cerrahi 

b i y o p s i a l ınmış o l m a s ı n a k a r ş ı n p a t o l o j i k t a n ı n ı n 

k o n a m a m ı ş o l m a s ı , O F D i l e b i r l i k t e o l a n 

a d a m a n t i n o m a l a n n b i l i n e n t a n ı g ü ç l ü ğ ü n ü n bir 

göstergesidir (2, 4, 5). O F D benzeri a d a m a n t i n o m a l a n n , 

u z a k yayılım y a p m a m a l a r ı n a karş ı l ık yalın O F D ' l e r l e 

kıyaslandığında, ergenlik dönemi ile birlikte regresyonunun 

o l m a m a s ı hastalarda o l g u m u z d a o l d u ğ u gibi uzun süreli 

bir morb id iye t e n e d e n o l m a k t a d ı r (1, 2, 4). Patoloj ik 

i n c e l e m e d e yalın O F D ve O F D b e n z e r i (d i fe rans iye) 

a d a m a n t i n o m a ayırıcı tanısı için i m m u n h i s t o k i m y a s a l 

b o y a m a ile s i t o k e r a t i n poz i t i f l iğ i g ö s t e r e n h ü c r e 

kümelerinin aranması zorunludur (2, 4, 5). O l g u m u z d a , 

immunohistokimyasal b o y a m a yöntemiyle epitelyal tümör 

ada la r ında sitokeratin gös ter i lebi lmesi e n ö n e m l i tanısal 

b u l g u d u r . Buna karşın, a d a m a n t i n o m a l a r d a k i bifazik 

mikroskopik yapının sinovyal s a r k o m l a ka r ı şmaya n e d e n 

o labi leceği de bildirilmiştir (8, 9). A d a m a n t i n o m a için 

ö n e sü rü lmüş olan h is togenezler iç inde vasku le r köken 

ileri s ü r ü l m ü ş ve bu n e d e n l e " m a l i g n a n j i o b l a s t o m " 

deyimi d e kullanılmıştır (10). O l g u m u z u n ilk şikayeti otuz 

s e n e ö n c e baş lamış ve patoloj ik d o k u ö rneğ i a l ınmışsa 

d a , t an ıda g e c i k m e o lmuş tu r . S o n u ç o l a r a k nad i r bir 

t ü m ö r olmasına karşılık pa to log ve o r toped i s t l e rce kemik 

l e z y o n l a r ı n d a a d a m a n t i n o m a ' n ı n a y ı r ı c ı t a n ı d a 

u n u t u l m a m a s ı , h a s t a l a r d a k i m o r b i d i t é ve mor ta l i tey i 

önleyecekt i r (9). 
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