
Tümöral kalsinozis terimi, ilk olarak 1943 y›l›n-
da Inclan taraf›ndan, s›kl›kla kalça, omuz ve dirsek
gibi büyük eklemlerin yak›nlar›nda görülen, yavafl
büyüyen kalsifiye kitleler için kullan›lm›flt›r. Türki-
ye’de yap›lan ilk çal›flma ‹ngilizce literatürde Hac›-
hanefio¤lu[1] taraf›ndan 1978 y›l›nda yay›mlanm›flt›r.
Hastal›k nadir görülür, etyolojisi ve patogenezi ko-
nusunda fikir birli¤i yoktur. Genellikle 10-30 yaflla-
r› aras›nda ortaya ç›kar, erken çocukluk dönemlerin-
de çok nadirdir. Bebeklik döneminde bildirilen olgu
say›s› toplam 16’d›r.[2] ‹yi tan›mlanm›fl olgular lipog-

ranülomatozis, lipokalsinogranülomatoz bursit, tü-
berküloz, tümöral lipokalsinozis, kalsifiye bursa,
kalsifiye kollajenoliz, metastatik kalsifikasyon gibi
farkl› isimler alt›nda yay›nlanm›flsa da en yayg›n
kullan›lan terim tümoral kalsinozistir.[3] Klinik olarak
üç farkl› formu vard›r. Birinci grupta hastal›k renal
diyalizin bir komplikasyonu olarak geliflir. Olgular›n
yaklafl›k üçte birini oluflturan ikinci grup aileseldir,
siyah ›rkta ve erkeklerde daha s›k görülür. Üçüncü
grupta ise sporadik olgular yer al›r; bunlarda bilinen
bir kalsiyum veya fosfor anomalisi yoktur. Klinik
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Tumoral calcinosis is a rare condition characterized by
large calcific soft tissue deposits occurring predominantly
in a periarticular location. Familial tumoral calcinosis was
detected in three members of a family, namely, the father
and two offsprings. The father underwent many operations
since age 10 for occurrences or recurrences of mass lesions
in the right posterior elbow, both hips, left gluteal region,
and perineal region. His 16-year-old son underwent his first
operation at the age of 10 for a lesion in the posterior
elbow, which recurred at the same site and required anoth-
er operation two years later. He underwent subsequent
surgeries for lesions that appeared in the right elbow and
right dorsal foot. Finally, the 12-year-old daughter was
treated with surgery for a lesion in the right dorsal foot. In
all the patients, pathologic diagnoses of all surgical speci-
mens were reported as tumoral calcinosis. All had normo-
calcemia, hyperphosphatemia, and D hypervitaminosis.
Key words: Bone neoplasms/pathology; calcinosis/genetics/
pathology.

Tümöral kalsinozis esas olarak periartiküler bölgelerde, iri
kalsifiye yumuflak doku kitleleri fleklinde görülen nadir bir
hastal›kt›r. Bu yaz›da, ailesel tümöral kalsinozisli bir baba
ve iki çocu¤u sunuldu. K›rk befl yafl›ndaki baba, 10 yafl›n-
dan bafllayarak çeflitli aral›klarla sa¤ dirsek posteriorunda,
her iki kalçada, sol gluteal bölgede, perineal bölgede orta-
ya ç›kan kitleler nedeniyle çok say›da ameliyat geçirmiflti.
On alt› yafl›ndaki erkek çocukta ise, ilk kez 10 yafl›ndayken
olmak üzere, dirsek posteriorunda ortaya ç›kan lezyon ç›-
kar›lmas›ndan iki y›l sonra tekrarlam›fl ve yeniden ameliyat
edilmiflti. Daha sonra hasta sa¤ dirse¤inde, sa¤ ayak dorsa-
linde ortaya ç›kan lezyonlar için ameliyat edildi. On iki ya-
fl›ndaki k›z çocukta lezyon ayn› yaflta, sa¤ ayak dorsalinde
ortaya ç›kt› ve cerrahi tedaviyle ç›kar›ld›. Üç olguda da bü-
tün ameliyatlar›n patoloji sonuçlar› tümöral kalsinozis ola-
rak bildirildi. Üç hastada da normokalsemi, hiperfosfatemi
ve vitamin D hipervitaminozu vard›. 
Anahtar sözcükler: Kemik neoplazileri/patoloji; kalsinozis/ge-
netik/patoloji.
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de¤erlendirmede eklem yak›nlar›nda, sert, a¤r›s›z,
eklem hareketiyle iliflkili kitleler görülür. Yetersiz
rezeksiyondan sonra nüks görülebilir. 

Bu yaz›da, kalsifiye yumuflak doku kitlelerinin
ay›r›c› tan›s›nda önemli bir yeri olan, ailesel tümöral
kalsinozisli bir baba ve iki çocu¤u sunuldu. Aileden
al›nan bilgilerden baban›n erkek kardeflinde de ayn›
hastal›k oldu¤u ö¤renildi; ancak, vücudunun de¤iflik
yerlerinde ç›kan kitleler nedeniyle pek çok defa
ameliyat olan bu hasta 46 yafl›nda öldü¤ünden bu ai-
le bireyine ait kay›tlara ulafl›lamam›flt›r.

Olgu sunumu

Olgu 1– K›rk befl yafl›ndaki baban›n anne ve ba-
bas› sa¤ ve sa¤l›kl›yd›. Dört erkek kardeflin birinde tü-
möral kalsinozis, iki k›zkardeflten birinde kronik böb-
rek yetmezli¤i vard›. ‹lk olarak 10 yafl›nda sa¤ dirsek
posteriorunda ortaya ç›kan kitle nedeniyle ameliyat
olan hasta, daha sonra her iki kalçada ortaya ç›kan ve
nüks eden kitleler nedeniyle 10-15 yafllar› aras›nda
toplam befl kez ameliyat olmufltu. Sonraki 20 y›lda
hastal›k sessiz kalm›fl ve herhangi bir sorun görülme-
miflti; ancak, 1999’da sol gluteal bölgede ortaya ç›kan
kitle nedeniyle ameliyat edilmifl, materyalin histolojik
incelemesi tümöral kalsinozis ile uyumlu bulunmufl-
tu. 2003 y›l›nda, bu lezyonun nüksü sonucunda
20x10x8 cm boyutlar›nda yeni bir kitle geliflmifl ve
genifl rezeksiyon yap›lm›flt›. ‹ç hastal›klar› endokrino-
loji klini¤i ile birlikte de¤erlendirilen hasta için, hi-

perfosfatemi, normokalsemi ve yüksek D vitamini
düzeyi nedeniyle fosforu düflük bir diyet düzenlenmifl
ve fosfor emilimini azaltmak ve dokularda birikimi
engellemek için sevalomer hidroklorit (Renegal tab)
verilmeye bafllanm›flt›. Bu ilac› iki y›l kullanan hasta
daha sonra ilac› temin edememiflti. Son dört ay içinde
perineal bölgede 4x4x3 cm boyutlar›nda yeni bir lez-
yon ortaya ç›kmas› üzerine (fiekil 1) bu lezyonun re-
zeksiyonu yap›ld›.

Olgu 2– On alt› yafl›ndaki erkek çocukta ilk lez-
yon sol dirsek posteriorunda 10 yafl›ndayken ortaya
ç›km›flt›. Radyoloji tetkiklerinde dirsek posteriorun-
da yumuflak doku içinde, 5x5x3 cm boyutlar›nda
multilobüle kalsifiye bir kitle görülmüfl, eklemde ve-

fiekil 1. Babada perineal bölgedeki lezyonun manyetik
rezonans görüntüsü.

fiekil 2. Erkek çocukta dirsekte yumuflak doku kalsifikasyonuyla birlikte görülen kitlenin (a) radyografik ve (b) manyetik re-
zonans görünümü. (c) Tüm vücut kemik sintigrafisinde dirsekte yumuflak dokuda artm›fl aktivite.

(a) (b) (c)
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ya komflu kemiklerde bir patoloji görülmemiflti (fie-
kil 2a). Manyetik rezonans görüntülemede (MRG)
T1- ve T2-a¤›rl›kl› görüntülerde kalsifikasyona ba¤l›
hipointens karakterde yer yer enflamatuvar özellik-
ler (fiekil 2b), tüm vücut kemik sintigrafisinde sol
dirsekte yumuflak dokuda osteoblastik bir aktivite iz-
lenmiflti (fiekil 2c). Hasta ilk olarak 1998 y›l›nda
ameliyat edildi ve patoloji sonucu tümöral kalsinozis
olarak bildirildi. ‹ki y›l sonra nüks ederek 4x4x3 cm
boyutlar›na ulaflan lezyon 2000 y›l›nda ikinci kez
ameliyatla ç›kar›ld›. 2001 y›l›nda hasta bu kez sa¤
dirse¤inde 5x4x2 cm boyutlar›nda bir kitleyle bafl-
vurdu. Bu lezyonun da ç›kar›lmas›ndan sonra her iki
dirsekte yeni nüks görülmedi; ancak, 2002 y›l›nda
sa¤ ayak dorsalinde dördüncü ve beflinci metatarslar
üzerinde 4x2x2 cm boyutlar›nda bir kitle nedeniyle
hasta dördüncü kez ameliyat edildi. Bu lezyonun da
tekrarlamas› üzerine 2004’te bir ameliyat daha ge-
rekti. Bütün patoloji sonuçlar› tümöral kalsinozis
olarak bildirildi.

Olgu 3– On iki yafl›ndaki k›z çocukta ilk lezyon
ayn› yaflta, sa¤ ayak dorsalinde dördüncü ve beflinci
metatars aral›¤›nda ortaya ç›kt›. Hastan›n röntgen
tetkiklerinde yumuflak dokuda, 4x2x2 cm boyutla-
r›nda kalsifiye, multilobüle bir kitle görüldü (fiekil
3a). Cilt tutulmufl durumdayd› ve bir adet fistül a¤z›
bulunuyordu. Manyetik rezonans incelemesinde,

tüm sekanslarda hipointens karakterde kalsifikasyon
görünümü veren, intravenöz kontrast madde veril-
mesiyle heterojen kontrastlanma gösteren, enflama-
tuvar bulgular›n efllik etti¤i, beflinci metatars ile ya-
k›n iliflkide olan, ancak kemikte destrüksiyona yol
açmayan bir kitle olarak de¤erlendirildi (fiekil 3b).
Bu hastada da di¤er hastalarda oldu¤u gibi normo-
kalsemi, hiperfosfatemi ve vitamin D hipervitamino-
zu vard›. Ameliyatla ç›kar›lan lezyonun patoloji so-
nucu tümöral kalsinozis olarak bildirildi.

On dört yafl›nda olan ailenin büyük k›z›nda ise
tümöral kalsinozisla ilgili bir bulgu görülmemifltir.

Tart›flma

Tümöral kalsinozis oldukça tart›flmal› bir hastal›k-
t›r. Genellikle periartiküler yerleflimlerde ve özellikle
bas› alt›nda kalan bölgelerde, komflu eklem ile do¤ru-
dan iliflkisi olmayan kitleler görülür. En s›k görüldü-
¤ü yer kalçad›r, bunu s›ras›yla dirsek, omuz ve skapu-
la izler.[3] Omurga yerleflimi oldukça nadirdir.[4] Olgu-
lar›m›zda en s›k tutulum yeri dirsekti. Kitlelerin için-
de beyaz kumlu, süt veya boza rengi ve k›vam›nda bir
madde veya kalsifiye doku bulunur. Bir veya birden
fazla lezyon fleklinde geliflebilir. Kitle üzerindeki cilt
genellikle sa¤lamd›r; ancak, bazen ülserli ve enfeksi-
yonlu olabilir. Tümöral kalsinozisin üç farkl› formu
vard›r.[5] Olgular›n yaklafl›k üçte birinde kal›t›msal

fiekil 3. K›z çocukta ayakta görülen lezyonun (a) radyografisi ve (b) manyetik rezonans görüntüsü.

(a) (b)
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metabolik bir hastal›¤›n sonucu olarak ortaya ç›kar.
Kal›t›m otozomal resesif veya daha büyük olas›l›kla
otozomal dominant olarak geçer. Biyokimyasal veri-
ler aç›s›ndan, hiperfosfatemi ve serum 1.25-dihidrok-
sivitamin D düzeylerinde yükselme görülür.[5] Serum
kalsiyum ve parathormon düzeyleri normaldir. Sa¤-
l›kl› kiflilerde serum 1.25-dihidroksivitamin D’nin
esas düzenleyicisi parathormondur ve hiperparatiro-
idide serum düzeyi yükselir. Ayr›ca, hipofosfatemi
1.25-dihidroksivitamin D üretimini stimüle eder. Tü-
möral kalsinoziste fosfor düzeyinin yükselmesi artm›fl
renal tubuler reabsorbsiyon yoluyla olur. Biyokimya-
sal olarak vitamin D metabolizmas›nda rol alan 25-
hidroksi-1-alfa-hidrolaz enziminin regülasyonunda
oluflan bir defektin bu hastal›¤a neden oldu¤u ileri sü-
rülmüfltür.[6] Hastalar›m›z da, ailesel özellik, biyokim-
yasal özellikler ve efllik eden bir baflka hastal›k bulun-
mamas› nedeniyle bu gruba girmektedir. Hastal›¤›n
ikinci formu baflka hastal›klar ile birlikte görülür. En
s›k, ayn› zamanda D vitamini tedavisi gören, diyaliz
tedavisi alt›ndaki böbrek yetmezli¤i olgular›nda görü-
lür. Ayr›ca, baz› ba¤ dokusu hastal›klar›nda, Engel-
mann hastal›¤›nda (ilerleyici diyafizyel displazi) ve
Down sendromlu hastalarda görülebilir. Üçüncü
grupta ise hastal›k sporadik olarak görülür, de¤iflik
yafllarda ortaya ç›kabilir ve bu hastalarda hiperfosfa-
temi görülmez.

Ay›r›c› tan›da ilk planda hastal›k, kemik veya yu-
muflak dokudan kaynaklanan bir neoplazik olay ola-
rak de¤erlendirilebilir. Daha sonra yumuflak dokuda
kalsifikasyona neden olan hiperparatiroidizm, hiper-
vitaminöz D, kronik böbrek yetmezli¤i, süt-alkali
sendromu, kalsiyum pirofosfat dihidrat kristal depo
hastal›¤› ve sinovyal kondromatozis gibi di¤er hasta-
l›klarla; klinik, laboratuvar ve radyoloji çal›flmalar›y-
la ay›r›c› tan› yap›lmal›d›r. Tümöral kalsinozisin te-
davisi zordur ve tart›flmal›d›r. Kitlenin kendili¤inden
gerilemesi literatürde bildirilmemifltir. Genellikle ter-
cih edilen tedavi biçimi cerrahi eksizyondur. Lezyon-
lar›n çevresi psödokapsülle çevrilmifl olmas›na ra¤-
men baz› olgularda yumuflak dokuya yay›lmalar gö-
rülür ve bu durum tam eksizyonu zorlaflt›rabilir.[7] Za-
man zaman h›zl› nüks eden lokal agresif bir neop-
lazm gibi davran›r ve bu lezyonlar daha büyük ve da-
ha destrüktif olabilir. Nüksleri önlemek amac›yla
farkl› ilaç rejimleri ve radyoterapi denenmifltir. Fos-
fat ve kalsiyumu düflük diyetlerle birlikte fosfat ba¤-
layan antiasitlerin baz› hastalarda baflar›l› oldu¤u bil-
dirilmifltir.[8] Gregosiewicz ve Warda[9] üç ay süreyle

bu tedaviyi uygulad›klar› bir hastada kitlenin boyut-
lar›nda önemli ölçüde küçülme gözlemifller ve geride
kalan kitleyi cerrahi olarak ç›karm›fllard›r. Ancak, bir
baflka çal›flmada bu tedavinin yetersiz oldu¤u ve ço-
cuklarda sak›ncal› olabilece¤i belirtilmifltir.[10] Seyahi
ve ark.[11] kronik böbrek yetmezli¤i ile birlikte görü-
len tümöral kalsinozisli bir olguda vinposetin tedavi-
si uygulam›fllar ve befl ayl›k tedavi sonras›nda kitle-
de gerileme oldu¤unu bildirmifllerdir. Olgular›m›zda
ise, baba iki y›l boyunca sevalomer hidroklorit kul-
lanm›fl, kalsiyum ve fosforu düflük bir diyet alm›fl ve
bu süreçte hastal›k geliflmemifl, ilac› b›rakt›¤› dönem-
de ise hastal›k ortaya ç›km›flt›r. 

Tümöral kalsinozisteki kalsifikasyonun patoge-
nezi halen gizemini korumaktad›r. Bu olay› travma-
ya ba¤l› bir kalsifik distrofi olarak aç›klayanlar ol-
mufltur; ancak, lezyonun vasküler olmas›, boyutlar›-
n›n büyümesi ve içeri¤inde kalsifiye s›v› bulunmas›
bu varsay›m› desteklememektedir.[5] Baz› yazarlar
ise travman›n neden oldu¤u bir kollajenozun olay›
tetikledi¤ini ileri sürmüfllerdir; ancak, kollajenozun
daha çok ikincil bir olay oldu¤u görülmektedir.[12]

Tümöral kalsinoziste mineral depozitleri esas olarak
hidroksiapatit fleklinde organize olmufl kalsiyum
fosfattan oluflur; bu nedenle, tümöral kalsinozisin bir
hidroksiapatit hastal›¤› oldu¤unu ileri sürenler ol-
mufltur. Bu teori ise hastal›¤›n morfolojik özellikle-
rine ve periartiküler yerleflimine aç›klama getireme-
mektedir.[7] Servikal vertebralarda tümoral kalsino-
zisli bir olgu bildiren Kokubun ve ark.[13] ise kalsi-
yum pirofosfat dihidrat (CPPD) kristal depo hastal›-
¤› ile tümöral kalsinozis aras›ndaki iliflkinin tart›fl›l-
mas› gerekti¤ini belirtmifllerdir. Slavin ve ark.[5] yap-
t›klar› histopatolojik çal›flmada, tümöral kalsinozisi
önemsiz yaralanmalardan sonra ortaya ç›kan kana-
malara karfl› afl›r› bir onarma reaksiyonu olarak üç
evrede de¤erlendirmifllerdir. Kanama ve sonras›nda
ortaya ç›kan köpüksü histiositler, kollajenolizin de
kat›lmas›yla birlikte, çeperini dev hücre ve histiosit-
lerin çevreledi¤i kistik kavitelere dönüflürler. Bu ha-
liyle lezyonlar adventisyel bursaya benzerler. Periar-
tiküler tümöral kalsinozisde, hareket ve sürtünme-
den kaynaklanan kuvvetler bu transformasyonu te-
tikleyen faktörlerdir. Eflzamanl› olarak muhtemelen
hiperfosfatemi ve endojen hipervitaminöz D taraf›n-
dan yönlendirilen bir kalsifikasyon olay› geliflir ve
lezyonda görülen kaviteler nihai olarak sinovya ben-
zeri çeperini kaybeder, fibröz doku taraf›ndan en-
kapsüle olur ve ossifikasyon görülür.[5]



Genetik anomalili hastalarda veya renal diyaliz
hastalar›nda kalsiyum çökelmesine neden olan
uyaran ortadan kalkmad›¤› için nüks s›k görülür.
Sporadik olgularda ise nüks daha az görülür.[2] Ev-
relere göre de¤erlendirilecek olursa, hastal›¤›n ilk
iki döneminde enkapsülasyon tam olmad›¤› ve lez-
yon ilerleyici oldu¤u için cerrahi tedavi daha so-
runlu olabilir. Öte yandan, serum fosfor seviyesini
azaltmak, hidroksiapatit oluflumunu etkileyerek
lezyonun kalsifiye olmufl komponentini azalt›r.
Lezyonu üçüncü evresinde ç›karmak daha rahat
olabilir; çünkü, kitle art›k kapsüledir ve görece
inaktif döneme geçmifltir. Ayr›ca, nüks aç›s›ndan
ameliyat edilen sahay› dinlenmeye almak önemli-
dir; çünkü, hareket yeni bursa oluflumu için bir
uyaran olabilir ve hareket eden kalsifiye kitlelerin
küçük damarlar üzerindeki travmatik etkisinden
kaynaklanan bir kanama görülebilir. Tüm bu et-
kenler de yeni bir lezyon geliflmesine neden olabi-
lir. Bazen lezyon, fasya, adale ve tendonlara s›k›
bir flekilde yap›flabilir ve lezyonlar›n eksizyonu s›-
ras›nda baz› önemli periartiküler yap›lar›n gözden
ç›kar›lmas› gerekebilir.[14]

Sonuç olarak, ailesel tümöral kalsinozis kal›t›m-
sal metabolik bir hastal›kt›r ve tedavide bu özelli¤i
göz ard› etmemek gerekir. Metabolizmaya yönelik
bir tedavi yap›lmad›¤› takdirde ortaya ç›kan kitlele-
rin rezeksiyonu s›kl›kla yetersiz olmakta ve nüks gö-
rülmektedir. Biz babada bu yaklafl›m› uygulamaya
çal›flt›k; ancak, çocuklarda sak›ncal› olabilece¤ini
düflünerek ilaç tedavisini eriflkin dönemde uygula-
maya karar verdik. Tümöral kalsinozis bir kez görül-
dü¤ünde bir daha unutulmayan bir hastal›kt›r; yumu-
flak dokuda yo¤un kalsifikasyonla seyreden bir kitle
görüldü¤ünde ay›r›c› tan› aç›s›ndan mutlaka ak›lda
bulundurulmas› gerekir.
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