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OZET

Bu makalede, ¢ok nadir goriilmesi sebebiyle ke-
migin kistik anjiomatozisi olan bir hasta takdim e-
dildi. Radyografik olarak, kemiklerde yaygmn kistik
lezyonlar gériilen hastalarin ayirict teghisinde bu
hastalik akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kemigin kistik anjiomatozi-
si, hemanjiomatozis, lenfanjiomatozis

SUMMARY :
Cystic Angiomatosis of Bone: A Case Report:

A patient with diffuse cystic angiomatosis of
bone which is very rare entity was reported in this
article. This disease should be considered in the
differential diagnosis of the patients characterized
with diffuse cystic lesions of their skeleton on radi-
ographic examination.

Key Words: Cystic angiomatosis of bone, he-
mangiomatosis, lymphangiomatosis

GIRIS

Kistik anjiomatozis hastahg: birden fazla kemik-
te yaygin kistik lezyonlarla karekterize ¢ok nadir
eoriilen bir kemik hastah@idir. 1989 yilina kadar
yaklagik 60 vaka bildirilmistir (1,2,3,4). Bu hastah-
8in hemanjiomatosis ve lenfanjiomatosisin bir kom-
binasyonunu oldugunu kabul edilmektedir. Ciinkii
klinik ve radyografik bulgular: birbirine ¢ok benzer.
Mikroskopik olarak da kistik lezyonlarda kan ve lenf
damarlar kangik olarak bulundugundan bu iki has-
tahf birbirinden ayirt etmek miimkiin degildir
(1,3.4,5,6).

Kistik anjiomatozisi olan vakalarin yaklagik %
60-70 'inde kemiZin yaninda karaciger, akciger ve
bobrek gibi organlarda da tutulum vardir. Bunlarda
olusan sistemik komplikasyonlar sebebiyle erken
oliim goriilebilir (4,7). Yalmz kemikleri tutan sek-
linde ise prognoz genellikle iyidir. Bir kisim lezyon
sponton olarak iyilesirken bir kisminda ilerleme
gozlenir (1,3,4,7).

Cok nadir ve ilging olmas: sebebiyle kemigin
kistik anjiomatozisi olan bir vaka takdim edilerek
hastalik ¢esitli yonleriyle gbzden gegirildi.

VAKA TAKDIMI

Otuzdort yaginda bayan hastanin sol eli iizerine
diisiinceye kadar hig¢ bir sikayetinin olmadig, diis-

tikkten sonra sol el bileginde agn ve sislik oldugu
ogrenildi. Radyografik incelemede, sol radisun tii-
miinii tutan tek bir kistik kavite seklinde lezyon ve
distal metafizde patolojik kirik tesbit edildi (Resim
1). Korteksin inceldigi, ekspansiyon ve periost reak-
siyonun olmadig1 izlendi. Yapilan iskelet surveyin-
de her iki humerus ve kafatasinda da biiyikli
kiigiiklii multipl kistik lezyonlar vardi (Resim 2).
Bilgisayarli tomogram ile alman kesitlerde, kistik
kavitenin trabekiiler kemikten ve septalardan yok-
sun oldugu, korteksin belirgin sekilde inceldifi go-
riildii (Resim 3). Bu lezyonlar radyografik olarak;
kistik anjiomatozis, histiositozis-x, multipl myelo-
ma, hiperparatiroidizm ve poliostotik fibroz displa-
ziye benziyordu. Ayrica yapilan, idrar analizi, serum
elektrolitleri, hormon ve enzim ¢aligmalari, serolojik
testler, sedimantasyon hizi ve difer kan degerleri
normal sinirlarda bulundu. Karaciger, dalak, akciger
gibi diger organlar radyografik ve ultrasonografik
olarak tarandi, bir 6zellik goriilmedi.

Sol radiustan lokal anestezi altinda biopsi yapil-
di. Biopside korteksin inceldi8i ve frajil oldugu go-
riildii. Kistten sarimtrak sivi apsire edildi. Sivinin
direkt yaymalarinda bol miktarda Iokosit ve eritsot
vard. Kist duvarindan alinan parganin histopatolojik
incelemesinde kemigin kistik anjiomatozisi oldugu
tesbit edildi (Resim 4). Iki ay sonra yapilan ameli-
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Resim 1. Sol radiusun tiimiine tutan kistik lezyon ve Resim 2. Sol humerus diafizini tutan kistik lezyonlar

distal metafizde kirik géoriiliivor. var.

A ; . “ 3
SELCUE BNIV.TIP FAKuUL T+ N

Resim 3. Bilgisavarli tomogramda radius korteksinin belirgin sekilde inceldigi goriiliivor.
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Resim 4. Mikroskopik incelemede matiir kemik lamelleri ve endotel hiicreleri ile cevrili vaskiiler bogluklar goriil-

mekte. (200XHE)

Resim 5. Radiustaki kistik bosluk kortikal ve spongioz
kemik grefileri ile dolduruldu.
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yatla radiustaki kistik bogluk fibula ve ileumdan a-
linan kemik greftleri ile dolduruldu (Resim 5). Has-
tanin takibi halen devam etmektedir.

TARTISMA

Kemigin kistik anjiomatozisi ¢ok nadir goriilen
bir kemik hastali§idir. Bu hastalik biitiin yas grupla-
rinda goriiliirsede en ¢ok 10-20 yaglan arasinda tesbit
edilir (2,3,8). Kemigi tutan hemanjiiomatosis ve
lenfanjiomatosisi, klinik, radyolojik ve histolojik 0-
zelliklerinden dolay: ayirt etmem miimkiin degildir
(1.3.4,5,6). Bundan dolay: kemiZin multisentrik an-
jiomalari tarif etmek igin kistik anjiomatozis ismi
kullanilmaktadir. Kistik anjiomatozisin sebebi tam
bilinmemektedir. Vaskiiler bir timor veya malfor-
masyon oldugu tartisilmigtir (1). Bunun yaninda
toksinlerin, retikiiloendotelial sistem metaplazisinin
veya hamartoma formasyonunun hastaliga sebep ol-
dugu ileri sirilmigtiir (5,9). Baz1 yazarlar (4,8) et-
yolojinin konjenital olabilecegini bildirirken, Reid
ve ark (3), bir ailede toplam 12 vakanin gorildugund,
dolayisiyle familial tutulumun da olabilecegini isaret
etmiglerdir.

Kistik anjiomatozis vakalarinin yaklasik % 60-
70'inde kemikle birlikte diger oganlarda da tulumu
vardir (7,10,11,12). Baz1 vakalarda kistik anjioma-
tozisin vaninda Kasabach- Merrith gibi cesitli send-
romlar goriilebilir (2,4,8,13). Bu hastalik siklikla
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semptom vermez. Bazen vakamiz da oldugu gibi pa-
toloik kiriktan sonra teshis edilir. Tutulum bélgesin-
de yumusak doku kitlesi ve kemikte afn olabilir.
Sistemik tutulumlarda ise viicut bosluklarina hemo-
rajik efiizyon, hemoptizi ve trombositopeni gibi
bulgu ve belirtiler i¢in ¢ekilen radyografiler de tesa-
diifer farkedilir. Labaratuvar bulgulan tipik degildir
(14). Radyografik olarak birden fazla kemikte gorii-
len kistik lezyonlarla karekterizedir. Cegitli biiyiik-
liklerde olan bu lezyonlar kemigin diafiz, metafiz
veya epifizine yerlesebilir (3.4). Vakamizda sol ra-
diusun timi tutulurken, her iki humerus ve frontal
kemikte degisik lokalizasyonlarda kistik lezyonlar
goruldi. Bu lezyonlarda kortekste belirgin sekilde
incelme varken, kortikal ckspansiyon, periyost reak-
siyonu ve skleroz izlenmedi. Kistik anjiomatozis
hastalif1 radyografik goriinum itibariyle multipl
myleloma, histiositozis-x, hiperparatiroidizm ve po-
liostatik fibroz displaziye ait lezyonlarla benzerlik
gosterir (3,4,7.9). Bu kemik lezyonlan ile ayirict
teghiste biyokimyasal analizler ve mikroskopik in-
celeme yardimci olabilmektedir (14).

Kemigin kistik anjiomatozisinin mikroskopik
goriiniimiinde, kii¢iik veya dilate olmus vaskiiler ka-
nallarin tek sira endotelial hiicreler ile ¢evrili oldugu
izlenir (7). Kistik anjiomatozis. mikroskopik gorii-
niimiiyle Gorham hastalif: ile benzerlik gosterir
(1,5,8,11,13,14). Fakat Gorham hastah@inin prog-
-ressif olmasi, degisik radyografik goriiniimii ve is-
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kelet dig1 organ tutulumunun olmamasi gibi farkli 6-
zellikleri vardir. Kist periferinde bazen osteoid do-
kusu goriliir. Kist boglugu bog olabildigi gibi kanla
veya protencoz eosinofilik sivi ile dolu olabilir
(2.14). Kemikte olusan osteolisisin sebebi bilinme-
mektedir. Bu destriikksivondan vaskiiler yapilarin o-
lugturdufu hiperemi ve basing atrofisi sorumlu
tutulmustur (1,3,6).

Kemigin kistik anjiomatozisinin spesifik tedavisi
yoktur. Kemik dis1 tutulumu olanlarda goriilen, ciddi
kanamalar gibi komplikasyonlar sebebiyle erken
oliim goriilebilir (4,7). Kemik lezyonlar igin lokal
radyoterapi ve kemoterapi tatbik edilmissede hasta-
Iigin gidisinde Onemli bir degisiklik olmamustir
(1,5,6,11). Reid ve ark (3) ve baz1 yazarlar, yalniz
kemigi tutan tipinde zamanla kistik lezyonlarin skle-
rotik Ozellik kazandigin1 ve kistin kayboldugunu ileri
sirmiiglerdir (4,9). Cok az vakadaki bu gozlemler
sonucu, kistlerin zamanla kaybolabilecegdini style-
mek zordur. Ustelik hastalifin komplikasyonu olarak
tekrarlayan kiriklarin olmasida miimkiindiir. Bu ne-
denle vakamizda, cerrahi girisimle sol radiusundaki
kistik boglugu kemik greftleri ile doldurduk. Bu ig-
lemle aym zamanda kemik destriiksiyonuna sebep
oldugu ileri siiriilen intramedullar basing ortadan
kaldinldi. Cerrahi tedaviden sonra yapilacak rad-
yografik kontroller ile hastalifin takip edilmesi uy-
gun goriildii.
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