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Radyoterapi uygulanan fibroz displazili bir olguda
osteosarkom gelisimi

The development of osteosarcoma following radiotherapy for fibrous dysplasia
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Fibroz displazi (FD) zemininde sarkom gelismesi nadirdir
ve polyostotik olgularda doniisiim daha siktir. Bu yazida,
polyostotik FD tanisindan 28 y1l sonra sol tibiasinda oste-
osarkom gelisen 41 yasinda bir erkek hasta sunuldu. Os-
teosarkom FD nedeniyle uygulanan radyoterapiden 20 y1il
sonra geligsmisti. Diz iistii amputasyon yapilan hasta ame-
liyattan sekiz ay sonra 6ldii. Bu olguda radyoterapinin FD
tedavisinde yarar saglamadig: goriildii ve sarkom gelis-
mesinin radyoterapiyle iligkili olabilecegi diisiiniildii.
Anahtar sozciikler: Tibia neoplazileri; kemikte fibroz displazi/
patoloji/komplikasyon; fibroz displazi, polyostotik/komplikas-
yon; osteosarkom/komplikasyon/radyografi.

Sarcoma arising from fibrous dysplasia (FD) is rare and it
is more common in polyostotic type. In this case report,
we present a 41-year-old male patient who developed
osteosarcoma of the left tibia 28 years after the initial
diagnosis and 20 years after radiation therapy for FD. He
underwent above-knee amputation, but died eight months
after surgery. This case suggests that radiotherapy has no
beneficial effect in the treatment of FD and that it may be
associated with the development of sarcoma.

Key words: Tibial neoplasms; fibrous dysplasia of bone/patholo-
gy/complications; fibrous dysplasia, polyostotic/complications;
osteosarcoma/complications/radiography.

Fibroz displazi (FD), kemik dokusunda bir olu-
sum kusuru ya da gelisme bozuklugu sonucu ortaya
ciktig1 diisiiniilen, saglikli kemigin yerini fibréz do-
kunun aldig1 iyi huylu bir kemik hastali§idir; nedeni
hala tam olarak bilinmemektedir."* Bugiine kadar
FD zemininde sarkom gelisen 100°den fazla olgu
bildirilmistir.”” Polyostotik FD’de sarkoma donii-
siim daha siktir.™*>”” Goriilme siklig1 sirasiyla oste-
osarkom, fibrosarkom ve kondrosarkom seklinde-
dir.* Fibroz displazili hastalarda radyoterapinin
sarkom iizerine etkisi tartismali bir konudur.">'”

Bu yazida, polyostotik FD tanisindan 28 yil son-
ra osteosarkom goriilen bir hasta sunuldu.

Olgu sunumu

On ii¢ yasinda bir erkek hasta, basit bir diismeden
sonra sol kalcada agn sikayetiyle hastanemize bas-
vurdu. Bu yasina kadar hastanin boyle bir sikayeti ol-
mamusti. Rontgen incelemelerinde femur iist ugta ki-
rik goriilmesi iizerine acik rediiksiyon ve Jewett tipi
plakla tespit uygulandi. Ameliyatta alinan biyopsi so-
nucunda hastaya FD tanis1 kondu. Hastanin tiim iske-
let sistemi incelendi ve sol femur iist uctaki lez-
yondan bagka, aynm tarafta pelvis, tibia, skapula, 6-
10. kaburgalar ve olekranonda da benzer radyografik
ozellikler saptandi (Sekil 1a, b). Viicutta yaygin “ca-
fé au lait” lekeleri vardi. Hastada hormonal bozuklu-
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ga rastlanmadi. 1973 yilindaki ilk bagvurusundan iti-
baren kontrole diizenli olarak gelen hastada, bu do-
nemde basit diismeler sonucunda olusan kiriklar (ti-
bia, 1981; olekranon, 1991) al¢1 ile tedavi edildi.
1982 yilinda sol tibiadaki lezyona bir hafta siireyle
toplam 1400 rad radyoterapi uygulandi. Haziran
2001 yilinda, bu tarihe kadar ara sira olan agrilar, se-
kil bozukluklar1 ve aksayarak yiiriime gibi sikayetler-
le kontrollere gelen hastanin sol tibiasindaki siglikte
son bir haftada hizli bir biiyiime oldu ve aym bolge-
de siddetli agrilar basladi. Sol kruris 6n-i¢ yiizde agik
yara olusmustu. Hastanin diiz grafileri ve manyetik
rezonans incelemelerinde sol tibiada kortikal dest-
riiksiyonla birlikte yumusak doku tutulumu saptandi
(Sekil 2a, b). Tiim viicut kemik sintigrafisinde sol ti-
bianin iist ucunda belirgin aktivite tutulumu goézlendi
(Sekil 2c). Bu bulgular iizerine FD zemininde sar-
kom gelistigi diisiiniilerek yapilan “tru-cut” igne bi-
yopsisi sonucu FD olarak bildirildi. Boyle bir sonug
beklenmediginden igne biyopsisi tekrarlandi, ama
sonu¢ defismedi. Bunun iizerine, Agustos 2001’de
acik biyopsi yapildi. Sonugtan emin olmak i¢in fark-
I1 bolgelerden ¢ok sayida parga alindi. Patolojik tani
agresif, osteojenik tip osteosarkom idi (Sekil 3a, b).
Toraks bilgisayarli tomografisinde sol akciger iist lob
on kisminda ve lingula iist kisminda cok sayida pa-
renkimal nodiil saptandi. G6giis Cerrahisi Klinigi ta-

rafindan cerrahi tedavi 6nerilmedi. Medikal Onkolo-
ji Klinigi’ne danigilmas1 sonucunda hastaya neoadju-
van kemoterapi planlandi. Bes giin ifosfamid (1800
mg/m’/giin), {i¢ giin adriamisin (25 mg/m*/giin), 21
ve 28. giinlerde metotreksat (12 gr/m*/giin) verilmesi
diisiiniildii; ancak, 21. giindeki uygulama sonrasinda
derin pansitopeni ve febril notropeni gelismesi tizeri-
ne 28. giinkii doz uygulanmadi. Kemoterapiden vaz-
gecilerek, 23.10.2001 tarihinde sol diz iistii amputas-
yonu uygulandi. Takipleri sirasinda multipl metastaz
saptanan hasta, ameliyat sonrasi sekizinci ayda solu-
num yetmezliginden 6ldii.

Tartisma

Fibroz displazi hicbir belirti vermeden seyredebi-
lecegi gibi, yaygin iskelet deformiteleri, ciltte renk
degisiklikleri, hormon bozukluklar1 ile birlikte de
goriilebilir."! Agr1 en sik sikayettir. Sarkoma donii-
stim nadirdir."*' Giinlimiize kadar 100’den fazla ol-
gu bildirilmistir.””""** Fibroz displaziden sarkoma
doniisiim oran1 %1°den azdir."” Bu oran monostotik
formda %0.5’ken, Albright sendromunda %4’e ula-
sir.”” Fibroz displaziyle ilgili en biiyiik ¢alisma Ma-
yo Klinik’e aittir; FD tanisiyla izlenen 1122 hasta-
nin, dokuzu polyostotik formda olmak iizere 28’inde
sarkom (19 osteosarkom, 5 fibrosarkom, 3 kondro-
sarkom, 1 malign fibr6z histiositom) saptanmigtir."”

Sekil 1. (a) Ameliyat sonrasi 28. yilda sol femur ve pelvis
grafisinde karakteristik “¢coban asasi” deformitesiyle
birlikte, tim femur ve sol pelvisi icine alan litik ve
sklerotik odaklar ve kortekste incelme izlenmekte-
dir. (b) On-arka ve yan dirsek grafisinde olekranon-
daki septalarin gériinim.
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Sekil 2. (a) Tum tibiay! icine alan ve kemikte genislemeye neden olan, kenarlari diizensiz, yaygin sklerotik ve Iitil'( odakla-

rin gérinimdi. (b) Sagittal manyetik rezonans goriintileme kesitinde lezyonun yumusak dokuya uzandi@ izlen-
mektedir (beyaz ok). (¢) Tim vicut kemik sintigrafisinde sol dizdeki belirgin tutulum.

Bunlarin 13’iinde mandibula ve maksilla, ikisinde
de tibia tutulumu bildirilmis; sarkoma doniisiim ora-
n1 %2.5 bulunmustur.” Klinigimizde 2002 yilina ka-
dar, yedisi polyostotik olmak iizere 28 hasta FD ta-
nisiyla tedavi edilmis ve sunulan bu olgudan (%3.5)
bagka sarkoma rastlanmamistir (yaymlanmamis ¢a-
lisma). Radyoterapinin FD’nin sarkoma doniisii-
miindeki rolii tartigmalidic."**'"! Radyoterapi uygula-
nan her FD olgusunda sarkom gelismeyebilecegi gi-
bi, radyoterapi uygulanmayan olgularda da sarkom
geligebilir. Cesitli caligmalarda, sarkoma doniigen
dort olgunun hepsinde; 28 hastanin 12’sinde; 15 has-
tanin birinde radyoterapi uygulandigi bildirilmis-

Sekil 3.-(a) Yaygin, diizensiz osteoid bélimleri olusturan at-ibik osteoblastik hiicreler (H-E x10d). (b) Bu osteoblast

tir.*'” Mayo Klinik’in ¢aligmasinda ise sarkoma do-
niisen FD’li olgularda radyoterapi uygulama orani
%46’dir."" Radyoterapi ile sarkom geligimi arasinda
gecen siire ortalama 19 yildir (dagilim 3-52 y1l).! Ya-
but ve ark.” literatiir taramalarinda saptadiklar1 FD
zemininde sarkom gelisen 83 olgunun 23’{inde radyo-
terapi uygulandigmi, 46’sinda uygulanmadigini,
14’iinde ise buna ait bir kayit olmadigin1 bildirmigler-
dir. Radyoterapinin FD’de sarkom olusumuyla iligki-
si iizerine kesin bir bulgu yoktur."**' Buna karsin, ol-
gumuzda osteosarkomun radyoterapi uygulanan tibi-
ada gelisip, uygulanmayan bolgelerde (femur, skapu-
la, olekranon, kaburgalar) gelismemis olmasi, radyo-
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atipinin daha yiksek blyultmede gériinimi (H-E x200).
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terapinin FD’de sarkom gelismesi iizerine etkisi oldu-
gunu diisiindiirmektedir. Fibroz displazi zemininde
gelisen sarkom tanisini erken koymak dnemlidir. Co-
gu hastada tan1 kondugunda sarkom ileri evrededir.”
Hastalarin cogunda belirtiler hizla geligir. Siddetli ag-
11, agrida artis, sislikte ani biiyiime, FD’ye 6zgii rad-
yolojik goriiniimdeki degisiklikler, kortekste destriik-
siyon ve dzellikle cevre yumusak dokuya uzanim, sar-
komu diistindiirmelidir."’ Bu hastalarda mutlaka ileri
inceleme yapilmali ve lezyonun birkac yerinden par-
ca alinmalidir. Tek bir yerden parca alinmasi, olgu-
muzda oldugu gibi yaniltici olabilir.

Fibroz displazili bir hastada sarkom geligsme riski
her zaman goz 6niinde bulundurulmali, kontroller si-
rasinda hasta 6zellikle agr1 ve sislikte artig yoniinden
sorgulanmalidir.
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