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PAGET HASTALIGINDA GELISEN KEMIK SARKOMLARI*
Dr.Abdurrahman KUTLU **, Dr. Recep MEMIK ***, Dr. Necmettin RELIS *&+%*

. OZET
Paget hastaliginda geligen en onemli komplikasyon biride sarkamatoz degigimlerdir. 1983 ve
‘1988 yilarn: arasinda Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi ortopedi ve Travmatolojt kliniginde, Paget
| hastaligt zemininde geligen iki kemik sarkomlu hasta teshis ve ledavi edildi. Bu timorlerin histolojik
‘fnce!enmesfnde osteosarkom oldugu tesbit edildi. Radyolojik olarak osteolitik karakterde idiler. En |
snemli Klinik bulgular: agri, patolojik kirik ve hassas siglik olan vakalarin birinde femur, digerinde
| humerusta tutulum vardi. Prognozlart kiti seyreden bu vakalar literatiirle karsilastirilarak gozden

! gecirildi. l
SUMMARY | ' "

Bone Sarcomas Arising in Paget's Disease

| The most serious complication of Pagel's disease is the sarcomalaus degeneration. Two cases of
' bone sarcoma in Paget's disease were diagnosed and treated at the University Hospital, department of
!orthapaedy and Traumatology between 1983 and 1988. Histologically, lesions were osteogenic
\sarcoma and it is radiographically found to be osteolitic. Pain, pathologic fracture and tender
| swelling were constant features. Femur and humerus were the affected bones. Overall prognosis for
‘the.s*e patients were poor.

GIRIS

Kemigin Paget hastaliinda gesitli komplikasyonlar gériilebilir. Uzun kemikler,
vertebra ve kafatasina ait deformiteler, eklem problemleri, kiriklar ve sarkamatdz
degisiklikler bunlardandir (1, 2). Kemigin Paget hastalifinda sarkamatoz degisiklikler
bunlardandir. (1, 2). Kemigin Paget hastaliginda sarkamatdz degisiklik insidans:
giiniimiizde %1'in altinda oldugu kabul gormektedir (2, 3). Bu sarkamatoz degisiklik Paget
hastaligmin oldugu kemik kisimlarindan olusmaktadir (4). Genellikle tek bir timor odagi
goriilirken bazi hastalarda aym anda veya bilahare gelisen birden fazla tiimér odag:
gelisebilmektedir (2, 5).

Kemigin Paget hastahfinda sarkamatoz degisimlerinin sikhig1 60-70 yaslar arasmda ve
erkeklerde daha cok olmaktadir (1, 2, 4, 6, 7). Klinik bulgular, tutulan kemik bdlgesinde
devamli agr, yumusak dokuda hassas sislik, bazen patolojik kirik seklinde goriilmektedir.
Malign degisikligin en sik oldufu kemikler, pelvis, femur, humerus ve kafatas:
kemikleridir (1, 2, 3, 4, 6, 7, 8). Histopatolojik olarak daha ziyade osteosarkom, daha az
olarak fibrosarkom ve kondrosarkom seklindedir. Bu tiimérler radyolojik olarak en fazla
osteolitik, daha az olarak miks ve osteoblastik karakterde goriilebilir.

Sakramatdz degisiklige isaret eden bulgular, kortikal harabiyet ve beraberinde
osteolitik lezyonlar, yumusak doku siskinligi ve iyilesmeyen kink olurken, periost
reaksiyonu nadiren gériilir (1, 2, 3, 4). Daha cok poliostotik tipteki Paget hastahginda
gelisen osteosarkomlarin prognozlar1 primer osteosarkomlara gore daha koti
seyretmektedir (1, 2, 3, 4, 6). Hastaligm teshisinde radyografinin yaminda Tc99 ve
Gallium sintigrafisi, biopsi, alkalen fosfataz tayini faydalidir (8).

* XI. Milli Tiirk Ortopedi ve Travmatoloji Kongresinde teblig edilmigtir.
x* § U T.F. Ortopedi ve Travmatoloji AB.D., Dog. Dr.

*** S [J TF. Ortopedi ve Travmatoloji ABD., Yrd. Dog. Dr.

*++* S U/ TF. Ortopedi ve Travmatoloji AB.D., Arag. Gor.

155



Paget Hastaliginda Geligen Kemik Sarkomlan

VAKA TAKDIMi

A1983-1988 yillar1 arasinda kemigin Paget hastalifi zemininde gelisen farkli
ozellikleri olan iki osteosarkom vakasi gézden gecirildi.

Vaka 1: 67 yasinda bayan hasta, sa§ uyluk distal kisminda sislik ve siddeti aniden
artan agn sikayeti ile klinigimize basvurdu. 3 glin Once diistiigii ve yiirtiyemedigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde, genel durumunun iyi, gecirilmis myokard infarktiisii oldugu
tespit edildi, ayrica sag uyluk distalinde hassas sislik ve agri vardi. Alkalen fosfataz
seviyesi normal, sedimantasyon hizinin artmis oldugu gériildii. Cekilen tiim iskelet
grafilerinde, sag femur suprakondiler bdlgesinde genis diizensiz osteolitik lezyon ve
lezyon i¢inde kalsifiye odaklar, kortikal harabiyete ilaveten inkomplet kirik vard:.
akciger radyografisinde metastatik infiltrasyon gelistigi diger kemik yapilarda bir
patolojik degisiklik olmadigi tesbit edildi.

Bir hafta sonra kirik bélgesine internal tesbit uygulandi. Histopatolojik tetkikte Paget
hastahig1 ile beraber osteosarkamatoz degisim oldugu rapor edildi (Resim 1). Ameliyat
sonrasi hastanin genel durumu kétiilesti ve 3 hafta sonra 61dii.

RESIM 1

Multiniikleer hiicreler ve malign stroma goriilmektedir. HE. x120

Vaka II: 67 yasinda erkek hasta sag kolunda ve omuzunda sislik ve analjeziklerle
gegmeyen agn gikayeti ile geldi. Fizik muayenesinde omuz, kol ve dirsek bélgesinde
agnl yumusak doku kitlesi oldugu tesbit edildi. Radyografisinde, sag§ humerusta kortikal
kalinlagma, trabekiilasyonda kabalasma ve litik lezyonlar vard: (Resim 2). Hasta biopsi
yapilmasini kabul etmedi. 3 ay sonra sikayetlerinin artmasi {izerine gelen hastaya biopsi
yapildi.
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N

RESIM 2
67 }ag‘mda erkek hastanin sag humerus radyografisinde kortikal kalinlagma,
diizensizlik ve sklerotik sahalar goriiliiyor.

Sag humerustan al:nan biopsinin incelenmesinde; kemigin Paget hastaligi oldugu rapor

edildi. Salmon Calcitonin tedavisine baslanildi. Tc99 kemik sintigrafisinde, poliostotik

RESIM 3
Ikinci vakanin Tc99 kemik sintigrafisinde poliostotik tipte tutulum var.
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tipte tutulumun oldugu goriildii (Resim 3). Tedavi neticesi alkalen fosfataz seviyesi
dismesine ragmen hastanin sikayetlerinde artma gézlendi. 3 ay sonra cekilen
radyografilerinde, sag humerusta kortikal harabiyet, patolojik kirik ve osteolitik
lezyonlarin arttigi tesbit edilince ikinci defa biopsi yapildi (Resim 4). Osteosarkamat6z
degisim rapor edilince Forequarter amputasyonu uygulandi. Ameliyattan 14 .ay sonra sol
humerusta benzer klinik ve radyolojik belirtiler ortaya cikinca sol tarafada Forequarter
amputasyonu yapildi. Bir miiddet sonra Akcigerde metastatik infiltrasyon ve alt
ekstremitelerde norolojik bozukluk ortaya ¢ikti. Hasta 32 ay sonra 8ldii.

RESIM 4
ITkinci vakanin sag humerus radyografisinde, yaygin osteolitik harabiyet ve
patolojik kirik goriilmektedir.

TARTISMA

Kemigin Paget hastalifinin en ciddi komplikasyonu olan sarkamatéz degisimin
insidans1 %0.95 ile %14 arasinda oldugu cesitli yaymlarda rapor edilmistir. Mamafih bu
oranlar Paget hastalifi teshisi yapilan gruplar arasindaki tesbitlerdir. Asemptomatik
olarak seyreden kemigin Paget hastalifinin sikli§1 diisiiniiliirse, sarkamatéz degisim
oraninin %1 altinda olabilecegi daha dogru bir tesbit olur (1, 3, 4, 7, 8).

20 yastan sonraki sekonder osteosarkomlarin %14 iin kemifin Paget hastahi: ile
beraber oldugu, 40 yasin istiinde bu oramn %28'e kadar ¢iktigi bildirilmistir (1, 3, 8).
Primer osteosarkomlarin siklig: ilk 20 yas i¢inde iken, Paget hastahigi zemininde gelisen
osteosarkomlar biiylik oranda 40 yas sonrasinda gériilmektedir (3, 4, 6, 9).

Bu osteosarkomlarin lokalizasyon siklifi humerus ve vertebra yoniinden farklilik
gostermektedir. Paget hastahifinda ve primer osteosarkomlarda humerusun tutulumu cok az,
vertebralar daha sik goriiliirken, sarkamatéz degisiklik humerus, femur ve pelviste en sik,
vertebrada nadir olarak gériilir (1, 2, 3, 4, 6, 7, 8). Bizim her iki vakamzda gerek yas,
gerek lokalizasyon bakimindan diger yaymlardaki hastalarda uyumludur.

Ikinci vakamizda goriildiigii gibi birden fazla kemikte sarkamatdz degisiklik,
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poliostotik tip Paget hastalifinda %11-26 oranin gdrilldiigii bildirilmistir (1, 3, 4, 5, 7).
Sarkamatéz degisim aym anda veya bilahare gelisebilirken, bunun tiimoriin multisentrik
orjinli veya kemikten kemige metastaz olabilecegi hususunda tartigmalar vardir (2, 3, 4,
5, 6, 8). lkinci vakamizda, sag Forequarter amputasyonu yapilmasindan 18 ay sonra karsi
humerusta osteosarkom gelisimi kemik metastazi olabilecegini diisiindiirmektedir.

Sarkamatdz degisikligin baglangicimi tesbit etmek cogu zaman zordur. llk vakamizda
oldugu gibi daha 6nce asemptomatik seyreden vakalar, diger yayinlarda yaklasik %50
oraninda goriilebilmektedir (7, 8).

Miimkiin olan vakalarda radikal cerrahi tedavi en iyi yoldur. Metastaz gelisimi yahut
osteosarkomun lokalizasyonu itibariyla bu miimkiin olmazsa diger metodlarda
uygulanmaktadir. Tedaviye ragmen Paget hastalifi zeminde gelisen osteosarkomun
prognozu primer osteosarkoma gore daha kotii seyretmektedir. Bir cok seride 5 yillik
yasama sans1 %4 altindadir (1, 2, 3, 6, 7, 8).

Timdriin hizli biiyiiyen anaplastik karakteri yaminda, santral lokalizasyonu, hastalarin
vash olmasi, erken teshisin zorlugu kotii prognozda etkili olmaktadir. Bizim ilk vakamiz
ilk bir ay, ikinci vakamiz 3 yil i¢inde Slmistiir.

Memleketimizde cok sik goriilmeyen kemigin Paget hastalifinda gelisen sarkamatdz
degisim az goriilmesine karsin, prognozu cok kot olmaktadir. 40 yasin istiinde goriilen
osteosarkomlarin, Paget hastali: ile beraber olabilecegi akla getirilmelidir.
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