NORMOKALSEMIK BiR COCUKLUK CAGI OSTEITIS
FIBROZA SISTIKA VAKASI
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OzET

Hiperparatroidizmin sebep oldugu kemik degisiklikle-
ri daima jeneralizedir. Fakat klinik olarak lokalize gekilde
ortaya gikabilir. Kesin tani, histolojik bulgulara yiksek
plazma paratiroid hormon ve kalsiyum 'seviyelerinin eslik
etmesi ile konulur. Brown timér, gocukluk gag! hiperpara-
tiroidizmlerinde, klinikte bagka bulgu olmaksizin ilk olarak
goriilebilir. Mandibula sol korpustaki kistik kitle diginda
radyolojik ve klinik bagka herhangi bir| bulgusu olmayan,
plazma paratiroid hormon seviyesi yiksek, fakat kalsiyum
seviyesi normal bir gocukluk gagi osteitis fibroza sistika
vakas! sunulmustur. .
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GiRiS

Brown timér ciddi bir hiperparatiroidizm etkisi
ile ileri ddnemde ortaya gikan siklikla yetigkinlerde
gorilen geg bir kemik lezyonu olarak tanimlanmak-
tadir. Tum kemiklerde tek veya multipl sekilde orta-
ya gikabilir. Bildirilen Brown timérierin ¢cogu primer
hiperparatiroidizm ile iligkilidir. Bununla birlikte son
yillarda uzun sdreli hemodializ hastalanndaki se-
konder hiperparatiroidizm ile iligkili olarak Brown
tumor sikh@i artmaktadir (1, 2, 3). Primer hiperpara-
tiroidizm gibi, kronik bdbrek yetmezligi ile birlikte
olabilen sekonder hiperparatiroidizmde de ileri
kemik degisiklikleri nadirdir (1). Primer hiperparatiro-
idizmli hastalann yalnizca %10-15'inde iskelet degi-
siklikleri vardir. Sekonder hiperparatiroidizm osteitis
fibroza sistikanin geligimi igin nadiren yeterli derece-
de siddetli ve uzun sreli olabilir. Kemik degigiklikle-
ri hiperparatiroidizmin diger manifestasyonlar ile
hemen daima degisik derecelerde olmak tzere gol-
gelenir. Bununla birlikte bazen kiriklar igin ve stres
altinda geligen iskelet deformiteleri icin predispozis-
yon olusturur (2).
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SUMMARY

Bone lesions caused by hyperparathyroidism are al-
ways generalized. However, clinicaly, these lesions may
be presented as localized disease. Spesific histologic fin-
dings, in association with high plasma parathyroid hormo-
ne and calcium levels make the diagnosis possible. In
childhood hyperparathyroidism, Brown tumor may be the
initial finding, without any other clinical sign. A case of
childhood osteitis fibrosa cystica, with the only cilinical fin-
ding of cystic mass at the left corpus of madible and high
plasma parathyroid hormone level and normal plasma
calcium level, is presented.
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Normokalsemik hiperparatiroidizm, nadiren os-
teitis fibroza gibi ileri kemik degigiklikleri ile ortaya
gikabilir (4). Vakamiz gocukluk caginda normokalse-
mik bir Brown timér vakasidir ve hiperparatiroidiz-
min histopatolojik incelemeden sonra ortaya konul-
masi kayda deer bulunmustur. Ayni zamanda
hastada hipermparatiroidizme bagh Brown tumér di-
sinda baska patoloji saptaniimamigtir.

OLGU SUNUMU

Hasta 7 yasinda bir kiz cocuktur. Ankara Nu-
mune Hastanesi'ne kabuliinden 6 ay 6nce sol yana-
ginda sisme baslayan hastanin sigliginin giderek
artmasi {izerine dig hekimine bagvurmus ve iki disi
gekilmesine ragmen sislik artmaya devam etmigtir.
Fizik muayenesinde sol taraf korpus mandibulada 1.
ve 2. premolar digler hizasinda dig yizde 1 cm ka-
bariklik gésteren, palpasyonda sert kivamii kitle tes-
bit edilmistir. Fizik muayene ve sistemik sorgulama-
da bagka veri yoktur.
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Biokimyasal analizler ile: plazma alkalan fosfa-
taz1 165 U/L (normal 22-87 U/L), total protein 75.4g/
L (normal 63.0-79.0g/L), albumin 45.1g/L. (normal
37.0-53.0g/L), globulin 29.2g/L (normal 18.0-36.0g/
L), total kalsiyum 2.60 mmol/L (normal 2.25-2.75
mmol/L), iyonize kalsiyum 0.8 mmol/L (normal 1.05-
1.25 mmol/L), inorganik fosfor 1.44 mmol/L (normal
0.81-1.61 mmol/L) olarak tesbit edilmistir.

Radyolojik inceleme ile; mandibula sol korpu-
sunda ince septasyonlar ve minimal ekspansiyon
gbsteren kistik olusum tesbit edilmistir (Resim 1).
Tam vucut radyolojik incelemesinde baska patoloji
tesbit edilmemistir. Yapilan sintigrafide paratiroid
glandlar normal olarak degerlendirilmistir (Resim 2).

Operasyonda kapsilli gérinimde Kistik kitle
Gzerinde periostun kalinlasmis oldugu, korteksin
ileri derecede inceldigi gérnilmustir ve mandibula
arka korteksi korunarak kitle kirete edilmistir.

PATOLOJIK BULGULAR

Materyal 10 cc hacminde kirmizi-kahve renkli
yumusak kivamli, yer yer orta sertlikte, baz1 parga-
lar Gzerinde kiiglk alanlarda spongioz kemik iceren
duzensiz dokulardan olusmaktadir. Mikroskopik in-
celemede gevsek fibroz bir stroma icerisinde ¢ok
sayida osteoklast tipi multiniikleer dev hicreler bu-

Resim 1 : Mandibula sol korpusunda ince septasyonlar ve minimal
ekspansiyon gdsteren kistik olusum. Korteksin korunmus
oldugu dikkati gekmektedir.

lunmaktadir. bu dev hiicrelerin stromada bosluklar
icerisinde olmasi ve baz1 daha genis mikrokistik ya-
pilarnn i¢ ylzeyinde bulunmasi dikkat gekicidir
(Resim 3 ve 4). Stromada tim alanlarda yaygin
ekstravaze eritrositler ve kilicilk kanama alanlari,
ayrica yer yer gok sayida hemosiderin yiikli makro-
fajlar (Resim 4) ile seyrek osteoid yapilar gériil-
mektedir. Histolojik bulgular Brown timéri temsil
etmektedir.

Operasyon sonrasinda biokimyasal analizler
ile; plazmada total kalsiyum 10.1mg/dl (normal 8.8-
11.1mg/dl), fosfor 4.9 mg/dl (normal 2.2-4.5 mg/dl),
plazma alkalen fosfataz 223 U/L (normal 41-133 U/
L), idrarda kalsiyum 7.0 mmol/L (normal 1.25-10.0
mmol/L) inorganik fosfor 33.0 mmol/giin (normal
12.9-42.0 mmol/gin) kalsitonin 45.00 pg/mi (normal
0.00-50.00 pg/ml), paratiroid hormonu 1198.80
pmol/L ve bir ay sonraki tekrarinda 1098.90 pmol/L

(normal 219.79-659.34 pmol/L) olarak, tesbit edil-
migtir.

TARTISMA

Primer ve sekonder hiperaratiroidizmde kemik
rezorbsiyonu hem osteoblastik aktivitenin inhibisyo-
nu hem de osteoklastik aktivitenin sitimdlasyonuna
bagh olarak artmaktadir.

Benign reperatif graniloma, non-ossifiye fibro-
ma ve Brown timér histolojik gérinim olarak ayri-
lamaz. Brown tumér kesin tamisi plazma kalsiyum
seviyesinin tayini ile konulabilir. Plazma paratiroid
hormonu tayini de hiperparatiroidizmi ortaya koyar.
Histolojik taninin desteklenmesinde biokimyasal be-
lirleyiciler primer 6neme sahiptir. Brown timér histo-
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Resim 2 : Post operatif paratiroid sintigrafisinde pa-
ratiroid glandlar normal izlenmektedir.

lojik ayriminda yardimci olabilecek bazi histolojik
6zellikler vardir. Brown timérde multinikleer dev
hicrelerin blydklagad, dagiimi, stromal hicrelerin
ozellikleri bu lezyonun kemigin gercek dev hiicreli
timérinden ayinminda yardimcidir. Spesifik olarak
dev hicreler kiglktir, siklikla kiimeler veya de-
metler yaparlar, bazende nodiiler sekilde bulunur-
lar. lleri lezyonda bu osteoklast tipi dev hiicreler
kistik bosluklarin ylizeylerinde bulunurlar. Stromal
hicreler atipi gbstermez, stromada &zellikle kana-
ma alanlan ve hemosiderin yUkli makrofajlar var-
dir. Organize spindle hiicreli stroma igerisinde bazi
ossedz trabekiiller olusabilir (3).

Brown timér, malign dejenerasyon gelisme-
mesi, hiperparatiroidizmin tedavisinden sonra reg-
rese olmasi veya tamamen ortadan kalkmasi nede-
niyle iyi prognoziudur. Bununla birlikte
lokalizasyonuna bagh olarak 6zellikle gocuklarda,

Kklinikte kota davranigh olabilir.

Cocukluk cag! hiperparatiroidizminde semp-
tomlar non-spesifik ve bazen miphem olmaktadir.
Erigkinlerde primer hiperparatiroidizmde kemik de-
gisiklikleri %10 olmasina karsilik ¢ocuklarda %33
ile %58 arasinda bildirilmistir. Bu degisiklikler igeri-
sinde Brown tiimér oldukca nadirdir (2). Normokal-
semik hiperparatiroidizmli hastalar siklikla nefrolit-
hiazis ile ortaya ¢ikmakla birlikte nadiren ilk olarak
osteitis fibroza ile ortaya gikabilmektedirler. Brown

Resim 3 : Fibréz bir stromada mikrokistik yapilar igerisinde osteoklast
tipi multindkleer dev hticreler. H. Ex40.




Resim 4: Damardan zengin fibréz bir stromada dev hicreler ve hems:-
derin yiikld makrofajlar. H. Ex100.

tamér iskeletin diger kisimlari radyolojik olarak nor-
malken veya yalnizca hafif derecede demineraliza-
syon bulgulan gdsterirken bulunabilmektedir (3, 4).

Vakamiz baska herhangi bir diger kemik degi-
sikligi olmaksizin ilk olarak Brown timdr varhgi ile
ortaya gikan normokalsemik bir gocukluk ¢ad hiper-

- paratiroidizmidir. Plazma paratiroid hormonu seviye-

si yilksek olmasina ragmen kalsiyum seviyesinin
normal olmasi dikkat ¢ekicidir. Normokalsemik hi-
perparatiroidizmlerde osteitis fibrozanin bile nadir
gbriildagi goz 6niine alindiginda Brown timdr gelis-
mig bu vaka kayda deger bulunmustur.

KAYNAKLAR

1. BROWN Thomas W., et al. : Multiple Brown Tumors
in a Patient with Chronic Renal Failure and Secon-
dary Hyperparathyroidism. Am J. Roentgenol 1977.
128; 131-134

2. RAPAPORT D. : Primary Hyperparatyroidism in
Children. J. Pediatric Surg. 1986. 21: 395-397.

3. TSENG TENG Ching, et al. : Primary Hyperparathy-
roidism. The Lancet 1960; 83: 716-731

4. WILLS M.R. : Normocalcemic Primary Hyperparat-
hyroidism. The Lancet 1971; 24: 849 - 852

5. ROBINSON P. J., et al. : Primary Hyperparathyroi-
dism Presenting With a Maxillary Tumour and Hyd-
rocephalus. J. Laryngol Otol 1988; 102: 1164 - 1167

6. YALOWITZ David L., et al. : Far-Advanced Primary
Hyperparathyroidism in an 18-Year-Old Young Man.
Am. J. Med, 1984; 77: 545 - 548

Ankara Patoloji Biilteni Cilt: 9: (1): 85-88, 1992




