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OZET: Uzun kemiklerin adamantinomasina histolojik olarak benzeyen pretibial yumusak dokudan gelisen ve kemik tutulumu olmayan bir adamantinoma vakasi sunuldu, Bazaloid
yapinin hakim oldugu lokal eksizyonla tedavi edilen vakada 2 yillik takipte rekurrens izlenmedi. Yumusak doku adamantinomas! bagta snovyal sarkom ve bazal hocreli epi-
telyoma gibi gesitli lezyonlarla kanigtinlabilir. Bu tanilardan ayriimasina yarayan bulgular ve kemik ve yumusak doku adamantinomalarinin muhtemel iligkisi tartigildi.

ANAHTAR KELIMELER : Yumugak doku, adamantinoma, fibia.

SUMMARY: A neoplasm arising in the pretibial soft tissue without osseos involvement that is histologically identical to adamantinoma of the long bones is presented. His-
tologically it was composed of basaloid cells and was treated by loal excision. No recurrences developed in two years. soft tissue adamantinoma may be confused es-
pecially with synovial sarcoma and basal cell epithelioma. Histologic features allowing distinction from these entities and the possible relationship of soft tissue ada-

mantinoma to its osseos counterpart is discussed.
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GIRIS

Adamantinoma, daha gok tibiayi tutan ve uzun kemikle-
rin diafizinden koken alan nadir goriilen primer kemik timo-
rudir (1,4-6,9). Histogenezi timordn ilk tarif edildigi 1913
yilindan beri tam olarak aydinlatilamamis, ancak yapilan
cok sayida ultrastriktirel, immunohistokimyasal ve enzim
caligmalan bunlarin epitelyal 6zellikler tagidiklarini goster-
miglerdir (2,3,7-10). Yumusak dokudan ¢ikan adamantino-
mada genellikle pretibial yerlesimlidir ve histolojik 6zellikleri
kemikte yerlesenlere gok benzer. Ancak kemige yerlesen
adamantinomaya gore cok daha nadirdir (1,6). Bu makalede
pretibial yerlesmis primer adamantinoma vakasini gok nadir
gorilmesi ve ilging 6zellikleri nedeniyle takdim ederek ilgili
literatiirii gozden gegirdik.

VAKA TAKDIMI

35 yaginda kadin hasta 1989 Kasim ayinda sol bacagi-
nin 6n ortasinda 4 yildir devam eden siglik sikayeti ile bas-
vurdu. Hastanin travma hikayesi yoktu ve kitle o zamandan
beri bilylime gtstermemisti. Agn sikayeti yoktu. Fizik mua-
yenede sol bacakta pretibial 1/3 orta bélgede yerlesmis mo-
bil, gevreden iyi sinirli, sert 2x2 cm'lik kitle palpe edildi. Di-
ger sistem muayeneleri normal olarak bulundu. Gekilen
rontgen grafisinde kitlenin kemik ile iligkisinin olmadigi gé-
ruldi (Resim 1). Kitle lokal anestezi altinda serbest bir se-
kilde Ustteki deri ve alttaki subkiitan dokudan ayrilarak to-
tal olarak eksize edildi.

Eksize edilen materyal makroskobik olarak 2x2x1 cm
olclilerinde dizgin sinirh, orta sertlikte, kesit yizi kirli san
beyaz renkli ve homojen gériinimde idi. Dokunun rutin his-
topatolojik takibinden sonra elde edilen kesitler hematoksi-
len eozin ile boyand.. Igik mikroskobu ile incelemede olduk-
ga selliiler yer yer daha gevsek goriinimde fibroblastik
stromada hiperkromatik niiveli, dar eosinofilik sitoplazmali
igsi hiicrelerin olusturdugu genis solid adalar ve kordonlar
izlendi. Adalar etrafinda hiicreler palizadik dizilim géster-
mekteydi (Resim 2). Bazi adalarin iglerinde epidermoid me-
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taplazi sahalarn dikkati gekti (Resim 3). Arada endotelleri
sis ve yer yer prolifere olmus kapiller kesitleri mevcuttu.

TARTISMA

Yumusak doku adamantinomasi nadir gériilen bir timor-
dir ve 1990 yilina kadar literatiirde yayinlanmis 3 vaka
mevcuttur (1,6). Yumusak dokuda yerlegen adamantinoma-
lari tartigmadan 6nce nispeten daha fazla gériilen ve daha
cok arastinlan kemik adamantinomalarini tartigmak daha

Resim 1: On-arka ve yan grafilerde lezyon ile kemik ile ilig-
kisi olmayan lezyon.
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Resim 2: Tiimér adalar: ve etrafinda palized yapan timér hiic-
releri (HE X 400).

uygundur.

Intraosse6z adamantinoma genellikle uzun kemiklerin
diafizinden gikan primer kemik timoridir (4-6,9,10). Rad-
yografik olarak korteks veya medullada belirgin sklerozla
cevrelenmis tek veya multipl litik sahalar mevcuttur. Genel-
likle tibianin diafizinde, orta 1/3 ya da distalde lokalizedir
(4,5,9). Fibula, ulna da seyrek olarak tutulur (4).

Histogenezi timérin ilk tarif edildigi 1913'den beri de-
vaml tartisiimistir (4,10). Hiicre kdkeni hakkinda gok cesitli
iddialar ileri strlilmistiir. Bunlar snovyal, mezotelyal, vas-
kiler, fibroblastik, osteogenik, bazal hiicreli veya skuaméz
hiicre, deri ekleri ve ameloblastik originlerdir (1,4-6,10). Ya-
pilan ultrastriktiirel caligmalarda tonofilamanlar, desmo-
som, siki hiicre baglar, mikrovillus benzeri gikintilar ve ba-
zal membranin gosterilmesi bu iddialarin gogunu griitmiis-
tir (8,10). Siki hiicre baglarnin gésterilmesi bunlarin osteo-
jenik veya fibroblastik kékenli, yine bazal membranin varhg:
mezodermal kdkenli olmadigini desteklemektedir (8,10).
Vaskiller endotelde mevcut olan mikrofilamaniar, adamanti-
nomadaki gibi uzun lifler tarzinda dizilmemektedir (4,10).
Snovyal hiicrelerde siki hiicre baglari vardir ancak bunlarda
mikrofilamentdz lifler yoktur (10). Mezotel hiicrelerinin 6zel-
likle epitelyal karakter géstermesi sebebiyle mezotel orijin
diglnilmis ancak bazal membranin olmayisi, mikrovillus-
lar ve lokalizasyonu bu ihtimali de glriitmUstiir (10). Buna
kargilik mevcut elektron mikroskobik bulgularin hemen ta-
mami epitelyal kékeni desteklemektedir (1,3,4,8,10). Immi-
nohistokimyasal galismalarda ise tiim vakalar sitokeratin
icin pozitif boyandi. Timér hiicreleri Faktér VI igin negatif
boyanirken sadece stromal hiicreler yer yer pozitif boyandi
(2,3,7-9). Bu bulgularda epitelyal kékeni desteklemektedir.
Ancak kemik gibi mezodermal orijinli bir dokudan epitelyal
timoriin Tkmas; heniiz cevaplanamamig bir soru olarak
kalmistir. Intraosseoz epitelyal kalintilar igin kabul edilen en
olasi diiglince deri ekleri tipinde ya da primer mezenkimal
dokuda epitelyal metaplazinin varligidir (4,9).

Histolojik olarak dért tipi vardir. bazaloid, igsi hiicreli,
skuamoid ve tubuler. Periferde palizadik dizilim gdsteren
bazen de merkezde stellat yapilar olusturan solid bazaloid
hiicre adalarindan olusan bazaloid tip en fazla gériilendir.
Tubuler tip ise vaskiiler timérlere gok benzer (4-6,9). Vaka-
mizda bazaloid tipti. Stromada fibréz displaziye benzer sa-

Resim 3: Tiimér adalar: icerisinde metaplazi odaklar: (HE X
400).

halar mevcuttur. Bu sahalarin hakim olmasi matiir ve regre-
se olmaya baslayan timérlerde sekonder reperatif olaylarin
sonucudur. Muhtemelen bu olay lezyonda taninabilen tim
timor hicrelerinin ortadan kalkmasina yol agar (2,4). Bu
nedenle bazi fibréz displazi vakalari altta yatan bir adaman-
tinomanin evrimini gdsterebilir (2).

Yumusak doku adamantinomalar kemikiekine esdeger-
lerine klinik ve radyolojik olarak histolojik 6zelliklerinden da-
ha fazla iligkilidir. Her ikisi de pretibial bélgeye sinirhdir ve
dahasi her zaman ikisini tamamen ayirmak mimkin olma-
yabilir (1,6,9). Baz: kiiglik kemik adamantinomalar yumu-
sak dokudan ince bir tabaka periost ile ayrilir (4,6). Belirgin
kortikal erezyon ve yaygin yumusak doku komponentleri
olan jukstakortikal adamantinoma tarif edilmistir (6). Bu ti-
morin gelisimine medulladan degil korteksin dig yiizeyi ile
iligkili olarak basladig fikrini diigsindirmistir. En azindan
bazi kemik adamantinomalarinin primer yumusak doku ada-
mantinomasi oldugunu ve sekonder olarak kemigi tuttugunu
gostermektedir. Bunun igin ilk ve ileri ddnemlerde gekilmis
radyografiler gereklidir (6).

Yumusak doku adamantinomalarinin deri veya deri ekle-
rinden ¢ikip gikmadidi agik degildir (6). Bizim vakamizda
Ustte deri izlenmemekteydi. Histolojik gériinimleri bazal
hiicreli epitelyoma ya da deri eklerinin karsinomlarina ben-
zerse de belirgin fibroblastik stromasi ve derin yerlesimli
ozellikle subkiitan timér olmasi nedeniyle ayrilir (4,6).

Tubuler tip adamantinoma belirgin stroma ve bifazik ya-

pisi ile snovyal sarkom ile karnisir. Ancak snovyal sarkomda

stroma daha selliler pleom orfik ve hyaluronik asit pozitiftir.
Tubuler tip ayrica metastatik adenokarsinom ile de karigir.
Miisin pozitif olmasi ve belirgin atipi ile desmoplastik stroma
ayrima yardimci olur (4,6). Adamantinomadaki bu tubuler
yapilar damar yapilari ile karistirildigi takdirde histiositoid
hemanjiyom ya da anjiosarkom akla gelir. Immunohistokim-
yasal olarak Faktor VIII pozitifligi ve yine fibroblastik stro-
ma ayirt ettirici olur (4,6,9).

Ekrin tip karsinomalardan ayrimi da zordur. Ancak bu-
nun daha ziyade bas ve boyun bdlgesinde yerlesmesi ve
histolojik olarak daha pleomorfik, anaplastik gériinmesi ile
ayrilir (4,6).

Kokeni ne olursa olsun ve kemikteki egdegeriyle muhte-
mel iligkisine ragmen yumusak doku adamantinomasi lokal
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rekilrrensi ve kemik invazyonu ile ayrn bir klinikopatolojik
antitedir (1,6). Tedavisinde tam bir lokal eksizyon, ancak
kemige uzanmigsa tibianin bir kisminin en blok rezeksiyonu
gerekir. Mediiller kaviteye uzanirsa primer kemik lezyonu
gibi davranmali ve ampiitasyon yapilmahdir (5,6,9,10).
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