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Osteoklastlik Dev Hiicreden Zengin

Tuamorler
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OGRENME HEDEFLERI

m Osteoklastik dev hucreden zengin tumor-
ler olan anevrizmal kemik kisti, dev hucreli
timor ve non-ossifiye fiboromun temel rad-
yolojik 6zellikleri

®m Her Gc timérin epidemiyolojik, klinik, pa-
tolojik, genetik temel 6zellikleri ve glincel
tedavi yaklasimlari

m Osteoklastik dev hicreden zengin tumor-
lerin tedavi kararlari ve tedavilerinin taki-
binde radyolojinin yeri
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GIRIiS

“Osteoklastik Dev Hiicreden Zengin Tii-
morler” grubunda; anevrizmal kemik kisti,
dev hiicreli tiimor ve non-ossifiye fibrom yer
almaktadir. Dogru tan1 ve ayirict tani igin lez-
yonlarin radyolojik, epidemiyolojik, topogra-
fik 6zellikleri bilinmelidir. Onceleri gelisimsel
veya timor benzeri lezyon olarak degerlendi-
rilen kemik lezyonlarin bir béliimiinde yeni
tanmimlanan genetik 6zellikler tiimoral dogada
olduklarini desteklemektedir. Bu yeni genetik
gelismeler, yeni tedavi yontemlerini de giin-
deme getirmistir. Tiimorlerin temel ve giincel
tedavi yontemlerini bilmek, radyolojik tanim-
lama ve takibin etkin olarak yapilmasina katki
saglamaktadir.

ANEVRIZMAL KEMIK KiSTi

Anevrizmal kemik kisti (AKK), kanla dolu
bosluklar olugturan, genisleyen bir lezyon
olup; iyi huylu kemik tiimoérlerinin %2,5unu
olusturur. AKK terimi ilk kez 1942°de Jaffe ve
Lichtenstein tarafindan kullanilmistir [1]. An-
cak lezyonlar gergekte anevrizmal olmayi1p, en-
dotelyal kapl bir kist duvarina sahip degildir.

AKK’lerinin %701 birincil olup, %30’u
baska bir tlimor ile iliskili ikincil lezyonlar
seklindedir [2, 3]. Kondroblastom, kondro-
miksoid fibrom, fibréz displazi, soliter kemik
kisti, fibroz histiositoma, eozinofilik graniilom,
nonossifiyan fibrom, osteoblastom, hemanjio-
endoteliom, fibrosarkom ve metastatik lezyon-
larda ikincil AKK saptanabilir [3, 4].
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Epidemiyoloji: AKK, siklikla 10-30 yas ara-
st bireylerde goriilmektedir. Olgularin %90°1
30 yas Oncesidir. Kadin erkek orani esittir. Pe-
diyatrik yas grubunda, pelviste en sik goriilen
iyi huylu tiimordiir [2].

Yerlesim: AKK, iskeletin herhangi bir kemigi-
ni tutabilir. Tibia, fibula, femur, humerus, radius,
sakrum, vertebra ve kraniofasiyal kemikler daha
sik etkilenir [2, 3]. Kraniyofasiyel AKK’leri;
fibr6z displazi ve McCuneAlbright Sendromu ile
iligkili olabilir [4]. Vertebra AKK’leri posterior
elemanlari ve govdeyi tutabilir [5].

Uzun kemikte tipik metafizyel lokalizasyon-
lu olan AKK nadiren diyafizyel olabilir [6].
Siklikla intramediiller olan AKK ’leri, intrakor-
tikal, periosteal, subperiosteal ya da kemik dis1
lokalizasyonlarda da karsimiza cikabilir [5].
Nadiren ayni kiside farkli zamanlarda veya es
zamanli birden ¢ok AKK gelisebilir [7].

Klinik: AKK siklikla agr1 ve lokal sislik ile
kendini gosterir. Patolojik kirik gelisebilir. Pe-
diyatrik yas grubunda komsulugundaki biiyii-
me plagim etkileyerek, ekstremite kisaligina
yol agabilir [8]. Vertebra tutulumunda, skolyoz
ve bastya bagli norolojik bulgular gelisebilir.

Goriintiilleme Ozellikleri: AKK direk gra-
fide siklikla, uzun kemiklerin metafizinde,
biiyiik oranda intramediiller yerlesimli, kemi-
g1 genisleten, iyi ve sklerotik sinirli, dar genis
zonlu lezyon olarak saptanir (Resim 1) [2].
Litik lezyon i¢inde ince kemik kopriiler icer-
diginde “sabun kopiligli” goriiniimii olusur. Bii-
yiik lezyonlar korteksi inceltip, yumusak doku-
ya dogru uzanabilir [9].

Lezyonlarin boyutu 2 ile 20 cm arasinda
degisir. Biiylik lezyonlar metafizden diyafi-
ze uzanir. (Resim 1). Bazen sadece diyafizyal
lokalizasyonda saptanabilir. Epifizyel AKK
kondroblastom veya dev hiicreli timor ile
iligkilidir. Capanna ve arkadaslari, AKK i¢in
radyografide bes morfolojik alt grup tanimla-
mustir [10]. Tip 1, santral yerlesimli, iyi sinirh
lezyonu, tip 2, kemikte belirgin genigleme ve
kortikal incelmeyi, tip 3 metafizin sadece bir
korteksinde etkilenmeyi, tip 4 subperiosteal ve
tip 5 periosteal lezyonu temsil eder.

Fokal kortikal devamsizliklar ve patolojik ki-
rik Bilgisayarli Tomografi (BT) ile kolaylikla

tanimlanir (Resim 1, 2). BT, kist i¢i s1vi-sivi
seviyelerini gosterebilir. Pelvis, omurga gibi
kompleks anatomili alanlardaki AKK tanisinda
kesitsel inceleme 6nemlidir.

Manyetik rezonans (MR) goriintiilemede,
septalarla birbirinden ayrilmig kistler icinde
stvi-sivi seviyelerinin varligit AKK i¢in olduk-
¢a tipiktir (Resim 1, 3). Sivi-s1vi seviyelerinin
basit kemik kisti ve telenjiektatik osteosar-
komda da goriilebilecegi unutulmamalidir [3].
Swvi-sivi seviyeleri, kanamanin evresine gore
farkl1 sinyal 6zelliklerine sahiptir. Kistik alan-
lart gevreleyen septalar ve rim, T1 diistik, T2
ara sinyallidir (Resim 1, 3). Siklikla septal ve
cevresel parlaklagma gosterir [8].

AKK’lerinin = %20’sini  olusturan yiizey
AKK’leri intrakortikal, periosteal veya sub-
periostal olabilir [11, 12]. Intrakortikal AKK,
korteksi genisletip, balone hale gelmis korteks
icinde sivi-sivi seviyelerini olusturur. Siklikla
metafiz, metafizyodiyafizyel yerlesim gosterir.
Boyut artis1 gosterdikge, medullaya ve ekstaos-
s0z alana dogru uzanir [5]. Dista kalan kortikal
tabakada incelme tipiktir (Resim 2). Subperi-
osteal AKK’leri erken donemde BT ’de kemik
korteksden ¢ikint1 yapan kalsifikasyon seklin-
de izlenir. Yumusak doku ile lezyon arasinda-
ki reaktif yeni kemik olusumu zamanla kabuk
seklinde kalsifikasyona doniistir [13]. Yiizey
AKK’lerinde MR’da yumusak doku o6demi,
periosteum boyunca parlaklagsma izlenebilir
(Resim 2) [11].

Solid AKK, AKK’nin nadir bir alt grubudur.
Olgularin %75’1 30 yasin altindadir. Siklik-
la falankslar1 ve metakarplar tutar. Omurga,
yasst kemik ve humerus tutulumu nadiren bil-
dirilmistir [6]. Uzun kemikleri etkilediginde,
diyafizi tutar [14]. Radyografide agresif, litik
goriiniimli diyafizer lezyonlarin 1/3’tinde ke-
mikte genisleme izlenmez. Ayirict tanisinda,
brown tiimor, litik metastaz, telenjiektatik os-
teosarkom ve fibrosarkom yer alir [6]. MR’da
parlaklasan solid yumusak doku, siklikla bir-
kac kiiciik odak seklinde sivi-sivi seviyeleri
icerebilen kistik alanlar izlenir.

Patoloji: AKK, kahverengi, multilokiiler
hemarojik lezyon seklindedir. Degisken dere-
celerde solid alan saptanabilir. Ince kabuk sek-
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Resim 1. A-H. Distal Fibula Anevrizmal Kemik Kisti. iki yénli ayak bilegi direk grafisi (A, B), koronal
planda multiplanar reformat BT gérantlsu ve aksiyel BT kesiti (C, D); fibula distal metafizinde, fiz
plaginin hemen komsulugunda, litik, genisletici etki gosteren, kemik korteksi belirgin inceltmis lez-
yonu gostermektedir. Aksiyel BT kesitinde kortikal devamsizlik alanlari izlenmektedir. Sagital kont-
rastli yag baskili T1 (E), koronal T1 (F), koronal yag baskili T2 (G) ve aksiyel yag baskili T2 (H) agirhikh
MR kesitlerinde; kitle icinde farkl evre kan Urlnlerine sahip sivi-sivi seviyeleri izlenmekte olup,
komsu yumusak dokuda 6édem, cevresel ve septal parlaklasma mevcuttur.

linde reaktif kemik ile ¢evrilidir. Kistik bosluk-
lar, osteoklastik dev hiicreler, fibroblastlar ve
osteoid igeren septalar ile ayrilir [8]. Nekroz ve
hiicresel atipi saptanmaz.

Genetik: Onceleri AKK’nin damarsal ge-
nisleme sonucu reaktif bir lezyon olabilece-
gi disiliniiliiyordu. Ancak son zamanlardaki
calismalarda AKK’nin gergek bir neoplazi

oldugunu destekleyecek genetik bulgular bil-
dirilmektedir [15, 16]. Birincil AKK olgula-
rinda, kromozom 17p13 {lizerinde kodlanan
ubikuitin-6zgiil peptidaz 6 (USP6)’y1 kodla-
yan USP6 genini etkileyen translokasyonlar
gosterilmistir. Ayrica; AKK’li olgularda X9
translokasyonu ve USP9X translokasyonu ile
yeni bir USP6 filizyon ortakligi da bildirildi
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Resim 2. A-H. Ulna Intrakortikal (Ylzey) Anevrizmal Kemik Kisti. iki yonli én kol direk grafisinde (A,
B), ulna diyafizi proksimalinde, ulna gévdesine stiperpoze, belirgin genisletici etkiye sahip, ovoid
kitle izlenmektedir. BlylUk oranda radyolUsent olan kitle icinde ince, dens septalar “sabun képugu”
gorunUimu olusturmaktadir. Sagital reformat BT gortintusu (C), kitlenin intrakortikal lokalizasyonu-
nu gostermektedir. Dis kortikal yUzey ileri derecede ince olup, fokal devamsizliklar mevcuttur. Yag
baskili T2 agirlikli sagital MR kesitinde (D), kitle cevresi yumusak dokuda 6dem izlenmektedir. Kitle
icinde kistik komponentler ve yer yer daha kalin olan septalar secilmektedir. Aksiyel BT kesitlerinde
(E), intrakortikal distk dansiteli lezyon icinde ince dens septalar izlenmektedir. Lezyon ulna capinin
3/4'Un0 cevrelemektedir. Yag baskili T2 (F), TSE T1 (G) ve kontrasth T1 agirlikli (H) MR kesitlerinde
heterojen ic yapili lezyon, buyltk bolumu T2 yuksek, T1 kaslara oranla ilimh yuksek sinyallidir. Kistik
doga ile uyumlu olarak cevresel parlaklasma gostermektedir.

[17]. USP6 geni yeniden diizenlemeleri, bi-  niden diizenlemeleri ikincil AKK olgularinda
rincil AKK olgularinin %70’inde gorilmekte  bulunmadigindan, birincil ve ikincil AKK
olup, yeni jenerasyon inceleme yontemleriile  ayirici tanisinda 6nemli bir test yontemi ol-
bu oran %100’e ¢ikabilir [18]. USP6 geni ye-  mustur.
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Tedavi: Tedaviden sonra %33 oraninda tek-
rarlama riski olan AKK’nin tedavisinde, kiire-
taj, en blok rezeksiyon, doksisiklin ile perkiitan
skleroterapi, arteriyel embolizasyon ve kalsi-
tonin enjeksiyonu yontemleri kullanilmaktadir
[19]. Operasyon oncesi selektif arteriyel em-
bolizasyon, kanamay1 azaltip, giivenli cerrahi
saglar. Yilizey AKK’lerinde kiiretaj sonrasi,
allogreft, sement ve sklerotrepi eklenmesi, tek-
rarlama oranlarimi diisiiriir.

Kemigin Dev Hiicreli TUmorii

[k kez 1881 yilinda tanimlanan dev hiicreli
tiimor (DHT), iyi huylu tiimorler grubuna dahil
olmakla birlikte, lokal saldirgan 6zellik goster-

Resim 3. A-C. Servikal Vertebra Anevrizmal Ke-
mik Kisti. Lateral servikal direk grafide (A), C2
vertebra spindz cikintisi ve laminalari diizeyin-
de, genisletici 6zellikte, keskin ve sklerotik kon-
turlara sahip, icerdigi septalarla “sabun koépuU-
ga” goérinumde kitle izlenmektedir. Sagital T1
agirhkli MR kesitinde (B), posterior elemanlari
ekspanse etmis kitle icinde sivi-sivi seviyeleri
mevcuttr. Farkli evre kanama ile uyumlu yuk-
sek, ara ve dusuk sinyalli seviyelenmeler izlen-
mektedir. Sagital T2 agirlhikli MR kesitinde (C),
kitle ici septalarin ayirdigi irili ufakl kistlerde
seviyelenmeler ile kitlenin posterior yumusak
dokulara olusturdugu basi izlenmektedir.

me ve metastaz yapabilme kapasitesine sahiptir
[19]. DHT’ lerin %2 gibi diisiik bir orani ise
malign karakterde karsimiza ¢ikar [20].

Epidemiyoloji: DHT, tiim kemik tiimorle-
rinin %5°lik bolimiini olugturmaktadir [21].
Ugiincii ve dordiincii dekadda siktir. Biiyiime
plagi kapanmamis ¢ocuklar ve 50 yas iizeri bi-
reylerde nadiren tanimlanir. Kadin erkek ora-
ninin esit oldugunu bildiren yayinlar yani sira
kadinlarda daha fazla goriildiigiinii belirtenler
de mevcuttur [21, 22].

Yerlesim: DHT siklikla distal femur, prok-
simal tibia, distal radius, sakrum ve proksimal
humerusta yerlesir. Paget Hastalig1 ile ilis-
kili gelisen DHT, en sik kranyum, pelvis ve
omurgayi tutar [21, 22]. Yiizde doksan, uzun
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Resim 4. A, B. Distal Radius Dev Huicreli Timéri. On-arka (A) ve oblik (B) el bilegi direk grafilerinde, dis-
tal radiusun ulnar tarafinda, epifizde, eksantrik yerlesimli, iyi sinirli litik lezyon izlenmektedir. Lezyon
skleroz ile sinilanmamaktadir. Oklar, ulnar taraf korteksde, kitlenin genisletici etkisi ile olusan kortikal

incelmeyi gostermektedir.

kemiklerin epifizinde yerlesen tiimor, siklikla
subkondral lokalizasyona uzanir ve eklem ki-
kirdagina dayanabilir. Biiyiime plagi kapanma-
mis olgularda metafizyel olma egilimindedir.
Olgularin %1’inde DHT multisentriktir [23].
Klinik: DHT, kemigi genisletici etkisi ve ge-
lisebilen kirik nedeniyle siklikla agr1 ile kendi-
ni gosterir. Bilylik lezyonlarda bolgesel sislik
izlenebilir [21]. Biiylime ¢agindaki ¢ocuklarda,
ekstremite kisaligina yol acabilir.
Goriintiileme Ozellikleri: DHT’in karakte-
ristik radyografik bulgulari; iyi sinirli, sklerotik
kontur icermeyen, eksantrik yerlesimli, fiz hatt1
kapanmis olguda subkondral alana dek uzanim
gosteren litik lezyonu icermektedir (Resim 4)
[20, 22]. Kortikal incelme siktir. DHT’lerin
%85-98’1 eklem yiizeyine 1 cm’den daha az
mesafe kalacak sekilde yerlesim gosterir. Tii-
mor, tubuler kemigin tiim ¢apini tutarsa, ek-
santrik 6zelligini degerlendirmek giiglesir [22].
MR goriintiilemede, DHT T1 agirlikli kesit-
lerde ara ya da 1limh diisiik sinyal 6zelliginde-
dir. Yogun parlaklasma gosterir. Kitlenin solid
komponenti, stviya duyarli sekanslarda yiik-
sek sinyal dzelligine sahiptir (Resim 5) [24].
Timoriin intramediiller boliimii T1 agirlikl,
yumusak dokuya uzanan kesimi T2 agirlikh
kesitlerde daha iyi goriintiilenir. Hemosiderin

yiikil fazla ise T2 kesitlerde 1limli diisiik sinyal
ozelligi saptanabilir. MR, subkondral uzanimi
ve eklem i¢i tagsmayr gostermekte yetkindir.
DHT’lerin bir boliimii genis gecis zonu, kor-
tikal yikim ve yumusak dokuya uzanim ile
seyreden daha saldirgan 6zellikler gosterebilir.
Bu durumda malign DHT den ayrim giiclesir
[25]. Ikincil AKK, en stk DHT zemininde geli-
sir. Bitylime ¢izgisi kapanmis olguda, epifizyel
lokalizasyonda, solid alanlar yani sira kistler
igeren bir lezyon Oncelikle AKK iceren DHT i
akla getirmelidir (Resim 6). Bu olgularda si-
vi-stvi seviyeleri izlenebilir [26]. Lezyonun
solid boliimleri yogun kontrast tutarken, kistik
alanlar ¢evresel parlaklagir.

DHT’lerin %50’sinde kemik sintigrafisinde,
kitle merkezinde tutulum olmamasinin sonu-
cu olarak “halka isareti” gozlenir, Birden ¢ok
DHT varligr kuskusunu aragtirmakta sintigra-
fiye bagvurulur.

fyi huylu DHT lerin %1-6’s1 metastaz yapar.
En sik metastaz akcigeredir. Akciger metastaz-
lar1 ¢ok sayida oldugunda, akciger kapasitesini
azaltip, letal olabilmektedir [27]. DHT, %2,5
oraninda sarkomat6z degisim gosterebilmek-
tedir. Gelisen malignite siklikla; osteosarkom,
fibrosarkom veya malign fibroz histiositomdur.
Siklikla radyoterapi ile tedavi edilmis DHT ze-
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Resim 5. A-D. Distal Femur Dev Hucreli Tamora. Koronal reformat BT gorintUstnde (A), lateral femoral
kondilde, epifizde, eksantrik, keskin gecis zonlu, sklerotik hatla sinirlanmayan, subkondral alana uzanan
litik lezyon izlenmektedir. Genisletici etki, belirgin kortikal incelme, fokal kortikal devamsizliklar dikkati
cekmektedir. Koronal T1 (B), koronal yag baskili T2 (C), sagital kontrast sonrasi yag baskili T1 (D) agirlikh
MR kesitlerinde, epifizde, yogun parlaklasma gosteren, T2 yuksek sinyalli solid kitle izZlenmektedir. Sagital
kesit, yogun parlaklasan kitlenin subkondral lokalizasyonunnu demonstre etmektedir.

mininde gelisir [24, 25]. Yumusak dokuya uza-
nim ve akciger metastazi iyi huylu DHT lerde
de goriilebildiginden malign degisim agisindan
sadece kusku uyandiran bulgudur [25]. Malign
DHT’iin dogru tan1 ve takibi i¢in; kapsaml
histolojik 6rnekleme, 6zellikle radyoterapi gor-
miis olgular icin takip ve yerel tekrarlamanin
zamaninda tedavisi onemlidir.

Patoloji: DHT; siklikla iyi sinirh, kanama
alanlarina ait kirmizi-kahverengi alanlar ige-

rebilen sari-beyaz renkli bir kitledir. Kortikal
incelme siktir. Santral nekroz mevcut veya de-
gisik oranlarda kistik alanlar igerebilir. Yuvar-
lak veya ig seklindeki tek cekirdekli hiicreler
arasina dagilmis, ¢ok sayida osteoklast benzeri
dev hiicre ve kopiiksii makrofaj kiimeleri igerir
[21].

Genetik: DHT, stromal hiicrelerde histon
varyantt H3.3’i kodlayan H3F3A geninin
G34’teki konumunun tekrarlayan somatik mu-
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Resim 6. A-C. Distal Femurda ikincil Anevrizmal Kemik Kisti iceren Dev Hucreli Tumér. On-arka diz di-
rek grafisinde (A), mediyal femoral kondilde, eksantrik, komsu korteksi inceltmis litik lezyon izlen-
mektedir. BuyUme cizgisi kapalidir. Koronal T1 agirlikli MR kesiti (B), kitlenin komsu kas grubundan
yuksek ve yer yer es sinyalli alanlar icerdigini, komsu korteksin inceldigini géstermektedir. Koronal
yag baskili T2 agirlikli MR kesitinde (C) solid alanlar (ok) yani sira fokal kistik sahalar (bos ok) izlen-
mektedir. Komsu yumusak doku ve subkondral kemikte 6dem dikkati cekmektedir.

tasyonlar1 ile karakterizedir. Mutasyona ug-
ramis hiicreler artmis cogalma potansiyeline
sahiptir, boylece osteoklast-benzeri ¢ok cekir-
dekli dev hiicrelerin ¢ogalmasini uyaran asir
oransiz RANKL iiretimine neden olurlar. Tii-
mor kiitlesi biiyiirken hiicreler, osteolitik etki-
siyle komsu dokular1 igsgal eder. Mutant H3.3
icin immiinohistokimya ve H3F3A sekansla-
mast DHT’{in diger dev hiicre igeren tiimdrler-
den ayrimina yardimei olur [28]. H3.3 varyanta

0zgli immiinohistokimya, bir RANKL inhibi-
torli olan denosumab ile tedaviden sonra yeni
kemik olusumunun anlasilmasimi saglamistir
[29].

Tedavi: DHT lerin tedavisi 6nceleri en blok
rezeksiyon, eksizyon, intralezyonel eksizyon,
kiiretaj ve ¢imento yerlestirmeyi igermektey-
di. Ancak tedavi sonrast %15-%25 oranlarinda
tekrarlama ile karsilasilmasi yeni tedavi yon-
temlerinin aragtirllmasimni  glindeme getirdi.



Y

Osteoklastlik Dev Hlicreden Zengin Timérler

Resim 7. A, B. Distal Tibiada Non-Ossifiye Fibrom. On-arka ayak bilegi direk grafisinde (A), tibia distal

metafizi lateralinde, eksantrik, multilokule, sklerotik kontur ile cevrili, kortikal litik lezyon izlenmekte-
dir. Lateral kortikal hat incelmistir. Aksiyel BT kesitinde (B), intrakortikal hipodens lezyonun genisletici
etkisiyle dis kortikal hattin belirgin inceldigi dikkati cekmektedir.

DHT’deki osteoklastik aktiviteyi hedefleyen
monoklonal bir antikor olan denosumabin kit-
lede %90 oraninda nekroz gelistirdigi bildiril-
mistir [30]. Ancak uzun siireli takip sonuglari-
na ihtiya¢ vardir [30, 31]. Denosumab tedavisi
biter bitmez MR goriintiilleme 6nemlidir. Te-
daviye yanit veren kitlelerde erken MR goriin-
tilemede siklikla lezyon i¢i T2 heterojenite,
kortikal diizensizlik ve lezyon boyutunda artig
saptanir [31]. MR goriintilleme ge¢ yapilirsa,
bu bulgular kafa karistirict olabilir. Alti aylik
takipte tiimorde osteoklastik aktivite baskilan-
mastyla gelisen ossifikasyon, nekroz orani ve
boyut degisikligi aragtirtlmalidir [29, 30].

Non-Ossifiye Fibrom (Ossifiye
Olmayan Fibrom)

Non-Ossifiye fibrom (NOF) ilk kez 1942°de
Jaffe ve Lichtenstein tarafindan uzun kemikler-
de, biiyiime plagina yakin, eksantrik yerlesimli
lezyon olarak tanimland1 [32]. Onceleri fibro-
histiyositik lezyonlar grubunda degerlendirilir-
ken; Diinya Saglik Orgiitii 2020 siniflamasinda
osteoklastik dev hiicreden zengin tiimorler gru-
bunda yer almistir. NOF ayn1 zamanda fibrok-
santom ve metafizyel fibr6z defekt olarak da
isimlendirilmektedir. Fibroz kortikal defekt te-

rimi ise NOF ile benzer histopataolojik 6zellik-
lere sahip, ancak boyutu 3 cm’den kiiciik olan
lezyonlar i¢in kullanilmaktadir.

Epidemiyoloji: Tipik olarak 15 yas altin-
daki gocuklarda saptanan NOF’larin kesin in-
sidanst bilinmemektedir. Cocuklarin yaklagik
%30-40’1n1n bir veya daha fazla saptanmamis
lezyona sahip olabilecegi tahmin edilmektedir.
Erkek/kadin orani 2:1°dir [33]. Norofibroma-
tozis tip 1 ve Jaffe-Campanacci Sendromlu
olgularda ¢ok sayida NOF gelisebilir (80). Jaf-
fe-Campanacci sendromunda NOF’lara cafe-a-
u-lait lekeleri, kifoskolyoz, okiiler ve kardiyo-
vaskiiler malformasyonlar eslik¢i olabilir [34].
Sendromik multip] NOF’lu olgularda cerrahi
tedavi sonrasi yineleme daha sik goriiliir.

Yerlesim: Tipik olarak metafizde yerlesen
NOF, siklikla distal femur, distal tibia laterali,
proksimal tibia mediyali, proksimal humerus,
fibula ve radiusta saptanir [35].

Goriintiileme Ozellikleri: NOF, direk grafi-
de karakteristik olarak uzun kemiklerin metafi-
zinde eksantrik yerlesimli, dar gecis zonlu, 1yi
sinirl, sklerotik hat ile ¢evrili, septalar barin-
diran multilokiile lisent lezyon olarak izlenir
(Resim 7) [36]. Komplike olmayan lezyonlarda
periost reaksiyonu izlenmez. Korteks i¢i, sub-
periosteal lezyon mediiller alana dogru uzanim




Dirim Mete B.

Resim 8. A-E. Distal Femurda BuyUk Oranda Skleroze Non-Ossifiye Fibrom. Sagital reformat BT gérunta-
lerinde (A), femur distal posteriorunda, korteksten medullaya dogru uzanan, buytk oranda skleroze
lezyon anteriorunda fokal dustik dansiteli ovoid komponent izlenmektedir. Koronal T1 (B) ve koronal yag
baskili T2 (C) MR kesitleri, femur lateral korteksindeki lezyonun medullaya dogru uzandigini, lezyonun
blyuk bélimunde sklerozu temsil eden T2 dustk sinyali ve lezyonu cevreleyen skleroza ait T1 ve T2 du-
stk sinyali gostermektedir. Siviya duyarli sekansta, lezyon medialinde fokal, kiictik yuksek sinyal dikkati
cekmektedir. Aksiyel yag baskili T2 (D) ve aksiyel kontrastli yag baskili T1 (E) agirhkli MR kesitlerinde,
lezyonun anterior kesiminde kontrast ile parlaklasan T2 yuksek sinyalli alan (ok) izlenmektedir. Bu saha
henuz skleroze olmamis, BT tetkikinde dusuk dansiteli alana karsilik gelen komponenttir.

gosterir. Biiylime cizgisine yakin yerlesimli
lezyon, kemik uzadik¢a biiylime plagindan
uzaklasir [33].

Olgularin yas1 arttikca, NOF ve FKD ti-
pik olarak giderek artan sekilde skleroze olur.
On-arka ve lateral radyografilerde NOF, Rits-
chl radyo-morfolojik evrelerine gore smiflan-
dirtlabilir. Oval sekilli, diizglin kenarl1 lezyon
evre A, polisiklik, sklerotik kenarli, komsu kor-
teksi inceltmis lezyon evre B, siklikla lezyonun
diyafizyel tarafindan baslayan skleroz varlig:
evre C ve tamamen sklerotik lezyon evre D ola-
rak isimlendirilir. Evre B lezyonlarda incelen
korteksde patolojik kirik gelisme riski mevcut-
tur. Bu nedenle evre B lezyonlar, evre C olana
dek, klinik ve radyografik olarak 6-12 aylik sii-
reyle takip edilmelidir [37]. Patolojik kirik ge-
lisen NOF’lar, siklikla her iki plan radyografide

kemik ¢apinin yarisindan fazlasini tutmaktadir.
Biiyiik boyutlu lezyonlarda kemigin etkilenme
oranini raporlamak ve bu olgular takip etmek
onemlidir [33].

NOF tanis1 direk grafi ile kolaylikla konula-
bildiginden ileri goriintillemeye siklikla gerek
olmaz. Ancak oldukga sik karsilasilan NOF’un
MR o6zelliklerini bilmek, MR tetkikinde insi-
dental saptandiginda dogru tan1 almasini saglar.
NOF, kas ile karsilastirildiginda T1diisiik veya
nadiren ara sinyal 6zelligi gosterir. Lezyon i¢i
septasyonlar T1 diisiik sinyallidir. MR’da lez-
yon i¢i farkli histolojik alanlar temsil edecek
sekilde T2 degisken sinyal ozellikleri izlenir
(Resim 8) [38]. T2 diisiik sinyal fibrozisi, yiik-
sek sinyal kopliksii histiositlerden zengin alan-
lar1 yansitir. NOF’u ¢evreleyen T1 ve T2 diisiik
sinyal ise periferal sklerozu temsil etmektedir



[33]. Lezyon i¢i heterojen, septal ve periferal
parlaklasma izlenebilir. Periferal parlaklagsma
lezyon c¢evresi hipervaskiiler zonu temsil et-
mektedir. Zamanla gelisen skleroz T1 ve T2
diisiik sinyal olarak izlenir.

BT tetkikinde, NOF septasyonlar icerebilen,
eksantrik, ovoid lezyon olarak goriintiilenir.
Fibr6z agirlikli dokunun dansitesi kemik ili-
ginden daha yiiksektir [33]. Iyi huylu fibroz
dokunun korteks i¢ine ilerlemesiyle gelisen
kortikal devamsizlik alanlar1, kortikal incelme,
patolojik kirik varlig1 ve mediiller uzanim mul-
tiplanar BT goriintiilemeyle kolayca tanimlanir
(Resim). Zamanla ossifiye olan kesimler, lez-
yonun periferinde yiiksek dansite alan1 seklin-
de izlenir.

Teknesyum 99m sintigrafisinde, tutulum ya
yoktur ya da c¢ok azdir. lyilesme déneminde
yeni kemik olusumu sirasinda kan-havuzu fa-
zinda tlimli artmig hiperemi, ge¢ taramada ise
osteoblastik aktivite nedeniyle pozitif goriiniim
saptanabilir. Benzer olarak, baska nedenle ya-
pilan PET-BT taramasinda inaktif NOF lez-
yonu 18F-FDG aktivitesi gostermezken, os-
sifikasyon siirecinde veya kirik eklenmis ise,
muhtemel artmis kan akisi, osteoblastik ve me-
tabolik aktivite nedeniyle 18F-FDG aktivitesi
gozlenir [39].

Patoloji: NOF, histolojik olarak ig seklinde-
ki fibroblastlar, ¢cok ¢ekirdekli dev hiicreler ve
kopiikli histiyositler igerir [38].

Genetik: Son ¢aligmalarda NOF’lu olgularin
bliylik cogunlugunda saptandig1 bildirilen alel
frekanslarinda sicak nokta KRAS, FGFR1 ve
NF1 mutasyonlarinin, lezyon gelisiminin teme-
lini olusturdugu disiiniilmektedir [40]. NOF
artik ¢ogunlukla aktive MAP-kinaz sinyalle-
mesinin neden oldugu, genetik olarak yonlen-
dirilen bir neoplazm olarak tanimlanmaktadir.

Klinik: NOF, siklikla rastlantisal kesfedilir
ve asemptomatiktir. Stres kirigi gelisirse ag-
riya neden olur [36]. Yogun atletik aktivitede
bulunan olgularin az kisminda kirik olmadan
da agn sikayeti gelisebilir [37]. Bazi olgularda
NOF, korteksi palpe edilebilecek hale getire-
cek, komsu kas ve norovaskiiler yapilara baski
yapacak veya bitigik bir kemige zarar verecek
kadar genisleyebilir [41]. Jaffe-Campanacci
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Sendromlu olgularda kirik ve ekstremite defor-
mitesi daha sik goriilmektedir.

Tedavi: Kendi kendini smirlayabildigi dii-
stiniildiginde, NOF “dokunulmayacak” lez-
yon grubunda degerlendirilir. Patolojik kirik
olgularmin da konservatif olarak yonetilme-
sini Oneren arastirmacilar mevcuttur [36, 41].
Ancak daha yaygin olarak, NOF’nin kemik
genigliginin %50’ sinden fazlasini etkiledigi
durumlarda, kirik riskini azaltmak ig¢in cer-
rahi tedavi uygulanmasi onerilmektedir [37].
Tarihsel olarak, basit kiiretaj ve kemik grefti
en sik kullanilan cerrahi teknik olmustur. Gii-
niimiizde ise otogreft yanisira alternatif teda-
vi yontemleri denenmektedir. Alt ekstremite
biiylik, semptomatik NOF’lu olgularda kiire-
taj ve kalsiyum siilfat pellet greftlemesinin,
otogreftin giivenli bir alternatifi oldugu bildi-
rilmektedir [42].
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eozinofilik graniilom, nonossifiyan fibrom, osteoblastom, hemanjioendoteliom, fibrosarkom ve
metastatik lezyonlarda ikincil AKK saptanabilir.

Sayfa 70
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Calisma Sorulari 83
.

Osteoklastlik Dev Hiicreden Zengin Tiimorler

Berna Dirim Mete
]

1. Direk grafide “sabun kopiigii” goriiniimii tanida dncelikle hangi lezyonu diistindiiriir?
a. Fibroz displazi

Dev hiicreli tliimor

Anevrizmal kemik kisti

Fibroz kortikal defekt

Lenfoma

oo &

2. Asagidakilerin hangisi dev hiicreli tiimoriin tipik bulgularindan degildir?
a. Subkondral alana uzanim

Sklerotik kontur

Eksantrik yerlesim

Ekspansiyon

oo =

Epifiz tutulumu

3. Asagidakilerin hangisi non-ossifiye fibromun tipik radyografik bulgularindan degildir?
a. Siklikla metafizyeldir
b. Eksantrik yerlesimlidir
c. Septalar barindirabilir
d. Kemik uzadik¢a fiz hattina yaklasir
e. Sklerotik hat ile ¢evrilidir

4. Fiz hatt1 acik olan ¢ocuk olguda hangi tiimoérii gérme olasiligimiz en diistiktiir?
a. Dev hiicreli timor
b. Non-ossifiye fibrom
c. Kondroblastom
d. Fibroz kortikal defekt
e. Anevrizmal kemik kisti

5. Monoklonal bir antikor olan denosumab tedavisi altindaki DHT de tedavi bittiginde yanit mo-
niterizasyonunda MR tetkiklerinin ilki ne zaman yapilmalidir?
a. 3 aysonra

1 hafta sonra

6 ay sonra

Tedavi biter bitmez

o ao =

1 ay sonra
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