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7.	 Tüm vücut positron emisyon tomografi (PET/BT), metastaz 
evrelemesinde kullanılabilir.

8.	 Tüm vücut MRG, miksöid liposarkom metastazlarının değer-
lendirilmesinde tercih edilebilir.

BİYOPSİ (KEMİK VE YUMUŞAK DOKU)

1.	 Biyopsi, tümörün tipini ve derecesini (grade) belirlemek 
için yapılır. Biyopsi alınırken aşağıdaki cerrahi prensiplerie 
dikkat edilmelidir. (Bkz. Tablo 9.5):

2.	 Longitudinalinsizyon, ileride yapılacak cerrahi rezeksiyon 
hattı ile uyumlu olmaılıdr. Longitudinal insizyonlar uzatıla-
bilir niteliktedir ve biyopsi traktının daha sonra eksize edi-
lemsine olanak tanır.

3.	 Biyopsi, tek bir anatomic kompartman içerisinden yapılma-
lıdır.

4.	 Majör sinirler ve damarlar gibi kritik yapılar biopsy hattın-
dan uzak tutulmaldır.

5.	 Kemik tümörünün yumuşak doku bileşeni, biopsy örneğine 
mutlaka dahil edilmeilidir. Böylece zaten zayıflamış olan 
kemikte stress kırığı gelişimini önlenmeye yardımcı olunur.

6.	 Biyopsi materyalinden kültür alınmalıdır.
 

n	 5 yaş altındaki çocuklarda birden fazla yıkıcı kemik 
lezyonu varsa, bu lezyonlar nöroblasyom, Wilms 
tümörü, Langerhans hücreli histiyositoz (LCH) gibi 
hastalıkları düşündürebilir.

n	 Kemik içindeki anatomic lokalizasyon: Belirli lezyonla, 
spesifik kemiklerde ya da kemiklerin belirli bölgelerinde 
yerleşme eğilimindedir (Bkz. Tablo 9.4; Şekil 9.4).

3.	 Akciğer grafisi, priemr akciğer hastalıkları veya mestazların 
varlığını değerlendirmek için kullanılır.

4.	 Teknesyum Tc99m ile tüm vücut kemik sintigrafisi, okkült 
(gizli) kemik tutulumlarını saptamak amacıyla yapılır ancak 
multipl miyelomlu hastalarda, sintigrafi “soğuk” (hipoakti-
vite” sonuç verebilir; bu nedenle bu hastalarda direct grafi-
ler iskelet taramasında daha duyarlıdır.

5.	 Manyetik rezonans görüntüleme (MRG), primer tümör böl-
gesinin detaylı değerlendirilmesinde tercih edilir.

6.	 Bilgisayarlı tomografi (BT), MRG kontraendike ise (örneğin 
kalp pili olan hastalarda), osteoid osteoma şüphesi varsa, 
lezyonda mineralizasyondeğerlendirmesi gerekiyorsa, üç 
boyutlu görütüleme gerekliyse kullanılabilir.

    

 

Tümör-Kemik Etkileşimi (Lodwick’ten)Tablo 9-2
LEZYON TİP I TİP II TİP III

Radyografik görünüm Coğrafi sınırlara sahip (geographic)
A:Sklerotic
B:Belirgin
C: Belirsiz

Güve yeniği (Motheaten) Dekstrüktif

Örnekler  A: Non-ossifiye fibrom (NOF)
B:Unikamaller kemik kisti (Basit 
kemik kisti)
C: Dev hücreli tümör

Ostomiyelit
Metastatik hastalıklar

Ewing sarkom

Görüntüler:

Açıklama    ŞEKİL 9.1  Tümör-kemik etkileşi-
mine örnek. Lodwick tip I etkileşimi. 
Sklerotik kenarlı coğrafi sınıra sahip 
distal tibia lezyonu

ŞEKİL 9.2 Lodwick tip II etkileşimi. 
Güve yeniği görünümüne sahip distal 
femur. Metastatik karsinom

ŞEKİL 9.3 Lodwick tip III 
etkileşimi. Yıkıcı lezyonlu 
proksimal femur. Agresif bir 
lezyon, geniş bir yumuşak doku 
kitlesi ve minimal kortikal yanıt 
oluşturur. Ewing sarkomu
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DERECELENDİRME (KEMİK VE YUMUŞAK DOKU)

1.	 Derecelendirme, tümörün histolojik görünümüne dayanır ve 
bazı kriterlerle yapılır. Bu kriterler nükkler atipi (hücresel 
yapının farklılaşma düzeyindeki kayıp), pleomorfizm (hücre 
boyutu ve şekillerindeki değişkenlik) ve nükleer hiperkro-
mazidir (nükleer boyanmasının artması)

n	 Çoğu sistemde üç dereceli (grade 1-3) sınıflama kullanı-
lır.

n	 Metastaz potansiyeli ile en güçlü şekilde korele olan fa-
kötr tümör derecesidir:
n	 Kemik tümörleri genellikle yüksek derecelidir (hish-

grade)
n	 Yumuşak doku tümörleri geniş derecelendirme yel-

pazesi gösterir (Bkz. Tablo 9.9).

EVRELEME (KEMİK VE YUMUŞAK DOKU)

1.	 Evreleme sistemleri; iletişim, tedavi planlamsı ve prognoz 
tahmini amacıyla kullanılır. Kas-iskelet sistemi hastalıkları 
için en sık kullanılan evreleme sistemleri Musculoskeletal 
Tumor Society (MSTS)/Enneking sınıflaması ve American 
Joint Committee on Cancer (AJCC) sınıflamasıdır.

n	 Enneking Sınıflaması hem iyi hem kötü huylu kemik ve 
yumuşak dolu tümörleri için kullanırlır (Bkz. Tablo 9.10)
n	 İyi huylu (Benign) tümörler:Evre1,2,ve3
n	 Kötü huylu (Malign) tümörler: EvreI,II, ve III

n	 AJCC Sınıflaması kemik tümörleri için kullanıldığında 
öncelik sırasına göre evreleme kriterleri bulunur (Bkz. 
Tablo 9.11)
n	 Evre (Stage IV=metastaz varlığı)
n	 Devamlılığı olmayan tümör(EvreIII)
n	 Derece (Grade)

•	 G1: İyi diferasiye (düşük dereceli)
•	 G2: Orta derecede diferasniye
•	 G3: Kötü diferansiye (yüksek dereceli)

n	 Boyut(>8cm)
n	 AJCCSınıflaması yumuşak doku tümörleri için kullanıl-

dığında da öcncelik sırasına göre evreleme kriterleri bu-
lunur.(Table9.12)
n	 Evre (Stage IV= metastaz varlığı)
n	 Derece (Grade):G1,G2,G3
n	 Boyut (kesintisiz olarak):>5cm,>10cm, >15cm 

MOLEKÜLER BİYOLOJİ (KEMİK VE YUMUŞAK 
DOKU)

1.	 Kromozom translokasyonları- Sarkomlara özgü bazı trans-
loaksyonalrı tanımnlanmıştır. En iyi bilinen örnek Ewing 
sarkomu olup, 11 ve 22. Kromozomlar arasında dengeli 
transloaksyon sonucu oluşur. Bu transloasyonun gen füzyo-
nu ürünü: EWS-FLI1 genidir.

2.	 Onkogenler- Kanser gelişimine neden olan gen dizileridir. 
EWS-FLI1 ve SSX1-SYT, bilinen onkogen örnekleridir.

3.	 Tümör baskılayıcı genler- Hücre proliferasyonunu (çoğal-
masını) engelleyen genlerdir. Bu genelrdeki mutasyonlar, 
tümörlerin kontrolsüz büyümesine neden olur. Bu genlere 
örnek olarak RB1 (retinablasyom geni) osteosarkomla-
rın yaklaşık %35’inde mutasyonludur, P53 tüm tümörlerin 
%50’sidne osteosarkomların ise %20-65’inde mutasyona 
uğramıştır. (Bkz Tablo9.7).

4.	 Herediter (kalıtsal) kanser sendromları, tümör baskılayıcı 
genler veya özgül genetic defektlerle ilişkilidir. Osteosar-
komlarla ilişkisi olan sendromlara örnek olarak Li-Fraumeni 
snedromu (P53 geni) ve Konjenital bilateral retinablastom 
(RB1 geni) verilebilir. Kondrosarkom ile ilişkili sendromla-
ra Multip herediter ekzositoz (MHE), Malign periferik sinir 
kılıfı tümörlerine (MPNST) ise Nörofibromatozis tip1 (NF-1) 
örnek verilebilir. (Bkz. Tablo 9.8). 

    

 

Kemik ve Yumuşak Doku Tümörleri için 
İmmünohistokimya ve Moleküler TestlerTablo 9-6

MARKER	 PATOLOJİ	 TÜMÖR

EMA (Epithelial Membrane Antigen): Epiteliyal Membran Antijeni  
MPNST (Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor): Malign Periferik 
Sinir Kılıfı Tümörü  SMA (Smooth Muscle Antibody):  Düz Kas Antikoru

    

 

Kemik ve Yumuşak Doku Tümörlerinde Sık 
Görülen Kromozomal Translokasyonlar

Tablo 9-7

TANI
KROMOZOMAL 
BOZUKLUK	 GENLER

Ewing sarkomu / PNET t(11;22) EWS-FLI1
Miksoid Liposarkom t(12;16) TLS-CHOP
Alveolar rabdomiyosarkom t(2;13) PAX3-FKHR
Şeffaf hücreli sarkom t(12;22) EWS-ATF1
Sinovyal sarkom t(X;18) SSX1-SYT
Miksoid Kondrosarkom t(9;22) EWS-CHN
Mezenkimal Kondrosarkom HEY1::NCOA2
Kemik Dev Hücreli Tümörü H3F3A
Kondroblastom H3F3A
Osteosarkom Yok Yok

YUMUŞAK DOKU
SMA Düz kas Leiomiyosarkom
Desmin İskelet kası Rabdomiyosarkom
MyoD1/myogenin 
(myf-4)

İskelet kası Rabdomiyosarkom

S-100 Nöral doku Schwannom, MPNST
CD34/CD31 Endotel hücreler/ 

vaskülarite
Hemanjiyom, hemanjiyoend
otelyom,anjiyosarkom

b-Catenin Membran marker Fibramatozis
Wnt sinyal yolu

MDM2 Liposarkom
RB1 Delesyonu Pleomorfik iğ hücreli lipom
DDIT3 Pleomorfik iğ hücreli lipom
INI1 kaybı Epiteloid sarkom
Keratin Epiteloid sarkom, sinoviyal 

sarkom, Karsinom, Adaman-
tinom

EMA Epiteloid sarkom, Sinoviyal 
sarkom

Vimentin Yumuşak doku sarkomu
CD20, CD45 Lenfoma
CD138 Miyelom
KEMİK DOKU
FLI1/CD99 Ewing sarkom, PNET (Peri-

ferik nöroektodermal tümör)
SATB2 Osteosarkom
IDH1/IDH2 Kondrosarkom
USP6 Anevrizmal kemik kisti
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TEDAVİ (KEMİK VE YUMUŞAK DOKU)

1.	 Cerrahi Yöntemler
n	 Malign kemik tümörlerinin tedavisindeki temel hedef, 

lezyonun lokal nüks riski en aza indirilerek cerrahi ola-
rak çıkarılmasıdır (Bkz. Tablo 9.13)

n	 Ekstremite koruyucu cerrahi (Limb Salvage Surgery - 
LSS), lezyonun çevresinden sağlam doku sınırıyla birlikte 
geniş rezeksiyonudur ve aşağıdaki iki temel kriter karşı-
landığında uygulanır:
n	 Lezyonun lokal kontrolü, en az amputasyonla elde 

edilebilecek kontrol düzeyi seviyesinde olmalıdır
n	 Geriye kalan ekstremite fonksiyonel olmalıdır.

n	 Cerrahi sınırların tanımı aşağıdaki gibidir(Bkz. Şekil.9.5):
n	 İntralezyonel sınır: Diseksiyon düzlemi doğrudan 

tümörün içinden geçer. Sadece iyi huylu tümörlerde 
kullanılır (örneğin: kemikte dev hücreli tümör (GCT) 
ve anevrizmal kemik kisti - ABC)

n	 Marjinal sınır: Rezeksiyon hattı, tümörün reaktif zo-
nundan geçer. Reaktif zon ise iltihabi hücreler, ödem, 
fibröz doku ve tümör hücrelerinin uydu nodüllerini 
içerir. Genellikle atipik lipomlar ve iyi diferansiye li-
posarkomlar için kullanılır.

n	 Geniş (wide) sınır: Diğer adıyla geniş eksizyon; tü-
mör, çevresindeki sağlam doku manşetiyle birlikte 
tamamen çıkarılır.

    

 

Kas-İskelet Sistemi Sendromları, Genetik Mutasyonlar ve NeoplazilerTablo 9-8

SENDROM HASTALIK
KAS-KEMİK SİSTEMİ 
NEOPLAZMASI

GENETİK 
İLİŞKİSİ

MSS, merkezi sinir sistemi; LCH, Langerhans hücreli histiositoz; NF-1, Nörofibramatozis tip 1

    
 

 
 

 

  

Yumuşak Doku Tümörlerinin Histolojik 
Derecelendirmesi.a

Kas-İskelet Sistemi Tümörleri Derneği Evreleme 
Sistemi (Enneking Sistemi).

Tablo 9-9 Tablo 9-10

	 	 	 	 	 	 	
	 	 	 	 	 	 	
	 	 	 	 	 	

GRADE DiFERANSİYASYON YÜZDE
I İYİ <10
II ORTA 10-30
III KÖTÜ >50

STAGE GRADE, TÜMÖR BOYUTU 
VE METASTAZ VARLIĞI

AÇIKLAMA

IA G1T1M0 Düşük grade
İntrakompartmental
Metastaz ypk

IB G1T2M0 Düşük grade
Ekstrakompartmental
Metastaz yok

IIA G2T1M0 Yüksek grade
İntrakompartmental
Metastaz yok

IIB G2T2M0 Yüksek grade
Ekstrakompartmental
Metastaz yok

IIIA G1/2T1M1 Herhangi bir grade
Intrakompartmental
Metastaz mevcut

IIIB G1/2T2M1 Herhangi bir grade
Ekstrakompartmental
Metastaz mevcut

aFNCLCC (Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre Le 
Cancer) derecelendirme sistemine dayanmaktadır.

Yüksek dereceli (G2) lezyonlar, düşük dereceli, iyi diferansiye tümörler (G1) 
ile yüksek dereceli, diferansiye olmayan tümörler (G3) arasında yer alır. 
Tümörün boyutu; radyografi, BT, nükleer çalışmalar, bilgisayarlı tomogra-
fi ve manyetik rezonans görüntüleme gibi özel görüntüleme yöntemleriyle 
belirlenir. Tümörün yerleşim yeri, anatomik kompartmanlar kullanılarak ta-
nımlanır. Ekstremitelerde bu kompartmanlar genellikle fasyal sınırlar temel 
alınarak belirlenir. Önemle belirtilmelidir ki, cilt ve subkutan doku bir kom-
partman olarak kabul edilir; ayrıca kortikal kemik ile kas arasındaki potansi-
yel periosteal boşluk da çoğu zaman bir kompartman olarak değerlendirilir. 
T0 lezyonları, kapsül içinde ve orijin aldığı kompartman içerisinde sınırlıdır. 
T1 tümörleri, kapsül dışına çıkarak çevresindeki reaktif zona yayılmıştır an-
cak hem tümör hem de reaktif zon hâlâ orijin kompartman içinde kalmıştır. 
T2 lezyonları, doğrudan invazyon veya başka bir mekanizma (örn. travma, 
cerrahi tohumlama) ile orijinal anatomik kompartmanın ötesine yayılır. Ma-
jör nörovasküler yapıların tutulumu olan tümörler neredeyse her zaman T2 
olarak sınıflandırılır. Metastaz açısından, bölgesel veya uzak metastaz varlığı 
kötü prognozla ilişkilidir; bu nedenle sınıflama basitçe ikiye ayrılır: M0: Me-
tastaz yok M1: Metastaz var 

Li-Fraumeni SBLA(sarkom,meme,lösemi , ve adrenal bez) sendromu Osteosarkom P53
Retinoblastom Çocuklarda gözde bilateral malign tümör Osteosarkom RB1
Rothmund-Thomson Belirgin poikiloderma ve telen-jiektazilerle seyreden güneşe 

duyarlı döküntü
Ostekosarkom RECQL4

Multip Herediter Ekzositoz Multipl osteokonromlar Kondrosarkom EXT1, EXT2
Ollier Hastlaığı Enkondrom Kondrosarkom PTHR1
Maffuci Enkondromlar + anjiyomlar ve MSS, pankreas ve over malig-

niteleri
Kondrosarkom 

ve/veya an-
jiyosarkom

PTHR1

MacCune-Albright Poliostotik fibröz displazi, puberte prekoks ve café-au-lait 
lekeleri

GNAS

Mazabraund Fibröz displazi + yumuşak doku miksomaları GNAS
Jaffe-Campanacci  Café-au-lait cilt lekeleri ile birlikte multipl non-ossifiye fibrom
POEMS Polinöropati (periferik sinir harabiyeti) Miyelom

Organomegali ( organların anormal büyümesi)
Endokrinopati (hormon üreten bezlerin hasarlanması )
M proteinin ( anormal bir immunoglobulin)
Cİlt abnormallikleri (hiperpismentasyon

Hand-SCHÜLLER-Christiam Hasatlığı (5 
yaşından küçük çocuklarda)

Multifokal LCH ve ekzoftalmi, diabetes insipidus ve litik kafatası 
lezyonları

LCH

Letterer-Siwe Hastalığı ( yeni doğanlarda) Multifokal LCH, ölümcül seyreden visseral ve kemik hastalığı; LCH

Stuart-Treves Kronik lenfödem Anjiyosarkom
NF-1 Multipl nörofibrom MPNST NF1
Familyal Adenomatöz Polipozis Multipl bağırsak polipleri, kolon kanseri, hepatoblastom Desmoid tümör APC
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Yağ Doku TümörleriTablo 9-18
LİPOM LİPOSARKOM DEDİFERANSİYE LİPOSARKOM

Anamnez Yavaşça büyüyen kitle Yavaşça büyüyen kitle Mevcut olan kitle büyümeye başlar
Tesadüfen bulunabilir Tesadüfen bulunabilir Büyüyen kitle

Ağrı
Görüntüleme Tüm görünütlemelerde yağ doku ile 

uyumlu
Tüm görünütlemelerde yağ doku ile 
uyumlu

Bazı alanlar yağ dokusu ile uyumlu 
olup, diğer alanlar yumuşak doku 
sarkomu ile benzer görünüm 
sergilemektedir

Görüntü Bazı alanlarda heterojen alan içerebilir
Patoloji Yağ doku Yağ doku Yağ dokusu, yüksek dereceli (high-

grade) tümör bileşenleriyle bitişik 
(komşu) yerleşimli

Tedavi Marjinal rezeksiyon Marjinal rezeksiyon  ± radyoterapi Geniş rezeksiyon ve radyoterapİ
Açıklama

ŞEKİL 9.6 Lipom (A) T1-ağırlıklı manye-
tik rezonans (MR) görüntüsünde, vastus 
intermedius kası içerisinde yer alan bir 
lipom izlenmektedir. (B) T2-ağırlıklı yağ 
baskılamalı görüntüde lezyon tamamen 
baskılanmış olup, her iki sekansda da yağ 
dokusuyla aynı görünüme sahiptir. (C) His-
tolojik preparatta, hücresiz, olgun yağ do-
kusu izlenmekte olup bu bulgular benign 
bir lipom ile uyumludur.

ŞEKİL 9.7 Liposarkom (A) T1-ağırlıklı MR 
görüntüsünde, sol rektus kasında yağ içe-
riği gösteren alanlarla uyumlu bir lezyon 
izlenmektedir; bazı bölgelerde sinyal bas-
kılanması gözlenmektedir. (B) Yağ baskıla-
malı görüntüde, düşük dereceli yağ içeren 
alanlar baskılanmışken, liposarkoma ait 
bölgeler baskılanmamıştır (yağ dışı bile-
şen içerdiği için). (C) Histolojik kesitte, iğsi 
hücrelerle karışık olgunlaşmamış lipob-
lastlar görülmektedir.	

ŞEKİL 9.8  Dediferansiye Liposarkom (A) 
T1-ağırlıklı MR görüntüsünde, lezyonun 
büyük kısmı yağ dokusu ile uyumlu görün-
mektedir. (B) Ancak, sol taraftaki lobülde 
yağ baskılamalı görüntüde baskılanma-
yan, net sınırlı bir alan mevcuttur. (C) His-
tolojik preparat, yüksek hücre yoğunluğu-
na sahip, yüksek mitotik aktivite gösteren 
ve büyük, atipik (bizar) hücrelerden oluşan 
yüksek dereceli malign bir lezyonu doğru-
lamaktadır ki bu görünüm dediferansiye 
liposarkoma özgüdür.

Tanım
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2.	 Enkondrom
n	 Özellikle proksimal femur, humerus ve distal femur gibi 

uzun kemiklerin metafizindeki medüller boşlukta yer 
alan iyi huylu kıkırdak tümörüdür.

n	 Klinik bulgular: Genellikle asemptomatiktir ve tesadüfen 
saptanır

n	 Görüntüleme: Radyografide benekli veya lekeli kalsifi-
kasyonlar şeklinde görünüm olabilir (Bkz. Şekil 9.17)

n	 Histoloji: Laküner boşluklarda yer alan binükleer kıkır-
dak hücrelerinden oluşur. Lezyon hiposellülerdir, hücre-
ler atipi, anaplazi veya hiperkromazi göstermez.

n	 Tedavi
n	 Genellikle sadece gözlem yeterlidir. Lezyonun inaktif 

olduğundan emin olmak için: 3–6 ayda bir radyografi 
(1–2 yıl boyunca) Daha sonra yıllık kontrol

n	 Cerrahi sadece şu durumlarda düşünülür: Ağrı nede-
ni belirsizse Hastanın anksiyetesi varsa Bu durumda 
tedavi: küretaj ile intralezyonel rezeksiyon

n	 Ayırıcı Tanılar
n	 Düşük dereceli kondrosarkom ile ayrımda seri direkt 

grafiler önemlidir. 
n	 Düşük dereceli kondrosarkomların radyografilerin-

de, kortikal kemikte değişiklikler korteksin %50’den 
fazlasını içeren büyük erozyonlar,kortikal kalınlaşma 
ve korteksin destrüksiyonu  gibi değişiklikler veya 
daha önce mineralize olmuş kıkırdak dokunun lizisi 
izlenebilir.

n	 Diğer özellikleri
n	 Enkondromlar elde de yaygındır ve genellikle diya-

fiz ve metafiz yerleşimlidir. El lezyonları hipersellüler 
olabilir ve kondrosarkom ile karışabilir. 

n	 Histoloji: Malign, hiperhücreli ve anaplastik stroma 
ile ayrılmış, belirgin kan dolu kistik boşluklar içerir.

n	 Tedavi: Konvansiyonel osteosarkom ile aynıdır (neo-
adjuvan kemoterapi + geniş cerrahi rezeksiyon + ad-
juvan kemoterapi)

n	 Ayırıcı tanıda nevrizmal kemik kisti (AKK) – genel-
likle USP6-pozitif.

Nonosteojenik Osteosarkom / Malign Fibröz 
Histiyositom (MFH)

1.	 Klinik Bulgular
n	 Ağrı ve şişlik ile kendini gösterir
n	 En sık görüldüğü bölgeler: Distal femur, Proksimal tibia, 

Proksimal femur, İlium, Proksimal humerus
2.	 Görüntüleme: Lezyon yıkıcı karakterdedir. Sadece litik ya 

da karma tipte (litik + yapıcı) kemik lezyonu görülebilir 
(Bkz. Şekil 9.14)

3.	 Histoloji : Malign fibröz histiyositom, mezenkimal kökenli 
ve hücresel paterni olan primer bir kemik tümörüdür. 
Histolojik olarak osteoid üretimi yoktur. Tanı, tamamen 
histolojik bulgulara dayanır (örneğin: UPS, fibrosarkom)

4.	 Tedavi Osteojenik sarkom ile aynıdır: Kemoterapi + Cerrahi
5.	 Alt tipler: UPS (undifferentiated pleomorphic sarcoma) 

MFH, Fibrosarkom, Leiomyosarkom 
n	 Klinik ve anatomik yerleşim osteosarkom ile benzerdir. 
n	 Litik kemik yıkımı, sıklıkla permeatif desen gösterir (Bkz. 

Şekil 9.15).)
6.	 Tablo 9.21 yaygın osteosarkom çeşitlerini karşılaştırmakta-

dır.

KONDROJENİK LEZYONLAR

1.	 Bu lezyonların karşılaştırmalıözellikleri Tablo 9.22 ve 
Şekil 9.16–9.18’de gösterilmiştir.

ŞEKİL 9-14  Tibiada Multipl Miyelom (A) Radyografide, proksimal tibia ve fibulada sınırları belirsiz litik lezyonlar izlenmektedir. (B) 
Yüksek büyütmeli fotomikrografide (x400), eksantrik yerleşimli, saat kadranı görünümlü çekirdeklere sahip atipik plazma hücrelerinden 
oluşan tabakalar görülmektedir. 
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2.	 Desmoplastik fibroma:nadir ve düşük dereceli ancak 
agresif bir kemik fibröz tümörüdür

n	 Klinik bulgular: ağrı 
n	 Görüntüleme: lezyon tamamen litiktir (kemik yıkımı 

gösterir). İşlem düşük dereceliyken, genellikle kalıntı 
veya reaktif trabeküleli (veya oluklu) kemik mevcuttur 

n	 Histoloji: lezyon, hücresel atipi (anormal hücre yapısı) 
olmaksızın bol kolajen ve olgun fibroblastlardan oluşur 

n	 Tedavi: geniş kenarlı cerrahi rezeksiyon ile lokal nüks ris-
ki düşüktür

NOTOKORDAL DOKU TÜMÖRLERİ

1.	 Kordoma, köken hücresi primitif notokordal dokudan 
türeyen malign (kötü huylu) bir neoplazmdır

2.	 Klinik bugular
n	 Hastalar sinsi (yavaş ve fark edilmeden başlayan) bir ağrı 

başlangıcı ile gelir. Sakrumdaki lezyonlar, pelviste, belin 
alt kısmında veya kalçada ağrı olarak veya öncelikli ola-
rak gastrointestinal semptomlarla (kabızlık, dışkılama 
güçlüğü, rektal tonus kaybı) ortaya çıkabilir. Omur göv-
deleri tutulduğunda, sinir sıkışması nedeniyle nörolojik 
semptomlar geniş bir yelpazede değişebilir 

n	 Ağırlıklı olarak omurganın uçlarında, kafatasının klivu-
sunda veya sakrumda (sakrokoksizeal) meydana gelir 

n	 Kordomaların yaklaşık %10’u omur gövdelerinde (servi-
kal, torasik ve lumbar bölgeler) meydana gelir

3.	 Imaging
n	 Radyografiler genellikle sakrokoksizeal kordomaların 

gerçek boyutunu göstermez 
n	 MRI, orta hat kemik yıkımını ve bir yumuşak doku kitle-

sini gösterir (Şekil 9.22) 
n	 Diğer MRI bulguları 

n	 T1 ağırlıklı görüntülerde düşük sinyal 

n	 T2 ağırlıklı görüntülerde çok parlak sinyal Sakrum 
genellikle genişlemiştir ve yumuşak doku kitlesi dü-
zensiz mineralizasyon sergileyebilir

4.	 Histoloji
n	 Tümör belirgin lobüller halinde büyür 
n	 Kordoma hücreleri bazen vakuollü (boşluklu) bir görü-

nüme sahiptir ve fizaliferöz hücreler olarak adlandırılır
5.	 Tedavi
n	 Geniş kenarlı cerrahi rezeksiyon 
n	 Geniş bir kenar elde edilemezse radyasyon tedavisi ekle-

nebilir
6.	 Diğer özellikler: Kordomalar hastalığın ilerleyen 

evrelerinde metastaz yapar ve lokal yayılım ölümcül 
olabilir

VASKÜLER TÜMÖRLER

1.	 Vasküler malformasyon, aynı zamanda AVM (arteriyovenöz 
malformasyon) olarak da bilinir

n	 Klinik bugular
n	 Hastalar ağrı veya patolojik kırık ile başvurabilir (ge-

nellikle asemptomatiktir) 
n	 Bir kemik konumunda meydana geldiğinde, en sık 

omur gövdelerinde bulunur
n	 Görüntüleme

n	 Vertebral hemanjiyomlar, litik yıkım ve dikey çizgi-
lenmeler veya kaba petek görünümü ile karakteristik 
bir görünüme sahiptir 

n	 Bazen birden fazla kemik tutulur
n	 Histoloji: çok sayıda kan kanalı vardır. Çoğu lezyon ka-

vernözdür (mağara benzeri), ancak bazıları kılcal ve ka-
vernöz kan boşluklarının bir karışımı olabilir

n	 Tedavi: semptomatik lezyonlara fiksasyon uygulanabilir; 
asemptomatik lezyonlar takip edilebilir

2.	 Hemanjioendotelyom
n	 Klinik bulgular: 

n	 Herhangi bir yaş grubunda ağrı
n	 Aynı ekstremitenin kemiklerinin çok odaklı tutulu-

mu yaygındır 

ŞEKİL 9-21  Metafizyel fibröz defekt (non-ossifiye fibrom) – Proksimal fibula (A) Radyografi: Proksimal fibulada, sklerotik kenarlı, skal-
lope (girintili çıkıntılı) konturlara sahip, iyi sınırlı bir lezyon izlenmektedir. (B) Düşük büyütmede histolojik görüntü: Storiform (tekerlek teli) 
paterninde düzenlenmiş iğsi hücreler ve arada yer yer görülen multinükleer dev hücreler mevcuttur.
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n	 Klinik bulgular
n	 Bir kırık veya stres kırığından kaynaklanan ağrı; veya 

asemptomatikse rastlantısal bir bulgu; düzensiz sınır-
lı (Maine kıyısına benzeyen) café-au-lait lekeleri ke-
mik lezyonlarına eşlik edebilir. 

n	 Herhangi bir kemik tutulabilir; proksimal femur en 
sık etkilenenidir.

n	 Görüntüleme: yüksek oranda litik veya buzlu cam gibi 
görünebilen değişken görünüm (Şekil 9.29)

n	 Histoloji
n	 Sklerotik kemiğin iyi tanımlanmış bir kenarı. 
n	 Fibroblastların proliferasyonu (yoğun bir kollajen 

matrisi üretir). 
n	 Fibröz stroma içindeki osteoid ve kemik trabekülleri, 

düzensiz bir şekilde mevcuttur ve görünümleri, ke-
nar osteoblastları olmadan “alfabe çorbası” ve “Çin 
harfleri”ne benzetilmiştir.

n	 Tedavi
n	 Semptomların varlığına ve kırık riskine dayanır. 
n	 Ameliyatsız tedavinin etkili olmayacağı yüksek stresli 

alanlarda iç fiksasyon ve kemik greftleme kullanılır. 
n	 Etkilenen hastaların çoğu cerrahi tedaviye ihtiyaç 

duymaz. 
n	 Otolog (hastanın kendi) spongioz kemik greftleme 

asla kullanılmaz, çünkü nakledilen kemik hızla fib-
röz displazinin olgunlaşmamış kemiğine dönüşür. 
Kortikal veya spongioz allogreftler (başkasından alı-
nan doku) genellikle kullanılır. 

n	 Bifosfonat tedavisinin, poliostotik fibröz displazisi 
olan hastalarda ağrıyı azaltmada ve kemik döngüsü-
nü düşürmede etkili olduğu gösterilmiştir. 

•		Korteks yıkılmış olabilir ve malign bir kemik tü-
mörünü taklit eden bir yumuşak doku kitlesi ile 
birlikte bir periosteal reaksiyon mevcut olabilir. 

•		Sıklıkla, etkilenen kortekslerin farklı miktarlarda 
kemik yıkımı vardır, bu da kemik içinde bir kemik 
görünümüne neden olur. 

•		Etkilenen kemikte genişleme olabilir. 
•		Herhangi bir kemik etkilenebilir.

n	 Histoloji
•		Girintili veya oluklu çekirdeğe sahip, çoğalan Lan-

gerhans hücresi karakteristik hücredir. 
•		Sitoplazma eozinofiliktir (boyanma özelliği). 
•		Çekirdek zarı belirgin bir sınıra sahiptir. 
•		Mitoz figürleri yaygın olabilir. 
•		Parlak, granüler, eozinofilik sitoplazmalı, çift loblu 

eozinofiller çok sayıda bulunur. 
•		Elektron mikroskopisi, tenis raketine benzer bir 

Birbeck granülü gösterir.
n	 Tedavi: LCH, genellikle biyopsi ve/veya küretajdan 

sonra kendiliğinden geçen, kendini sınırlayan bir sü-
reçtir.

n	 LCH poliostotik artı visseral hastalık: Hand-Schüller-
Christian hastalığı:
n	 Kemik lezyonları ve visseral (iç organ) tutulumu. 
n	 Hastaların dörtte birinden daha azında görülen klasik 

üçlü, egzoftalmi (gözlerin dışarı çıkması), diabetes in-
sipidus ve litik kafatası lezyonlarından oluşur. 

n	 Çok odaklı hastalık genellikle kemoterapi ile tedavi 
edilir.

n	 Letterer-Siwe hastalığı küçük çocuklarda görülür ve 
genellikle ölümcüldür.

5.	 Fibröz Dİsplazi
n	 Monostotik veya poliostotik tutulum ile karakterize edi-

len ve normal lameller kemik üretiminin başarısızlığı 
olan kemiğin gelişimsel bir anormalliğidir

ŞEKİL 9-27  Proksimal humerusta eozinofilik granülom (A) Radyografide, humerus diyafizinde, belirgin sklerotik kenarla sınırlı, iyi sınırlı 
bir lezyon izlenmektedir. (B) Yüksek büyütmeli fotomikrografide, eozinofiller, histiyositler ve Langerhans tipi histiyosit adacıkları görül-
mektedir..
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•		Sonuçları
•		İskeletle ilgili olayları önlemede zoledronik asit-

ten üstündür.
n	 Radyasyon tedavisi

•		Endikasyonları
•		Ağrının hafifletilmesi (palyasyon) ve lokal tümör 

kontrolü. 
•		Böbrek hücreli karsinomu daha az radyoduyarlı-

dır
6.	 Diğer özellikler
n	 Metastatik hastalıkta kemik yıkımı bir “kısır döngü” ola-

rak adlandırılır.
n	 Kemik yıkımı, osteoklastların aktivasyonuyla gerçekleşir 

(Şekil 9.34).
n	 Tümör hücreleri, osteoblastlardan ve ilik stromal 

hücrelerinden RANKL salınımını uyaran paratiroid 
hormonla ilişkili peptid (PTHrP) salgılar. 

n	 RANKL, osteoklast öncü hücrelerindeki RANK resep-
törüne bağlanır. 

n	 Granülosit koloni uyarıcı faktör (G-CSF) varlığında, 
osteoklast öncü hücreleri, trabeküler ve kortikal ke-
miği yeniden emen aktif osteoklastlara farklılaşır.

n	 Kemik rezorpsiyonu (emilimi) ile birlikte, transfor-
me edici büyüme faktörü-b, insülin benzeri büyüme 
faktörü-1 ve kalsiyum salınır ve bu faktörler, tümör 
hücrelerini çoğalmaya ve daha fazla PTHrP salmaya 
teşvik eder.

n	 Dirsek ve dizin distali (uzak kısmı)ndaki lezyonlar ge-
nellikle akciğer veya böbrek birincil tümörlerinden kay-
naklanır; akciğer birincil tümörü, gizli metastatik hasta-
lık için en yaygın olanıdır; kortikal metastazlar akciğer 
kanserinde yaygındır.

7.	 Metastatik hastalık durumunda biyopsi
n	 Litik bir kemik lezyonunun ilk kez bulunuşu ve teşhisin 

olmaması 
n	 Yeni bir kanser teşhisi ve kemiğin litik kemik hastalığının 

ilk sunumu B
n	 Hastanın hastalık stabil kabul edildikten 2 yıl sonra yeni 

bir litik kemik lezyonunun ortaya çıkması.
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bilir.

ŞEKİL 9-34 Meme kanseri hücreleri, osteoklast oluşumunu artıran paratiroid hormon ilişkili peptid (PTHrP) ve granülosit koloni uyarıcı 
faktör (G-CSF) gibi faktörler üretir. OPG: Osteoprotegerin. (Kaynak: Roodman, G. D. (2007). Bone-breaking cancer treatment. Nature 
Medicine, 13, 25–26, Şekil 9.1.)
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