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Ozet

Tumoral kalsinozis, cocuklarda ve genclerde gorulen, basinca maruz kalan yerlerde
ve eklemler tGzerinde subkutan yerlesimli kalsiyum kitleleri ile karakterli ender bir
hastaliktir. ¢ organlar tutulmaz ve serum kalsiyum diizeyleri genellikle normaldir.

19 yasindaki bir erkek hastada kalganin sag tarafinda 10x15 cm ¢apl ve sol tarafinda
10x10 cm ¢apli olmak Uzere iki adet subkutan kitle saptandi. Sol taraftaki kitlede
beyaz tebesirimsi akintinin geldigi cok sayida Ulserasyon vardi. Klinik ve laboratuar
bulgular ile "'Timoral kalsinozis' olarak degerlendirildi.
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Summary

Tumoral calcinosis is a rare disease which affects children and young adults,
characterized by large subcutaneous masses of calcium overlying the pressure areas
and joint. The internal organs are not involved, and serum calcium levels are
generally normal.

A 19-year-old man presented with a subcutaneous mass on the right, and another
one on the left side of his hip, 10x15 cm and 10x10 cm in diameter, respectively. The
mass on the left side had numerous ulcerations discharging white chalky material.
Clinical and laboratory findings revealed 'tumoral calcinosis.'
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Tdmoral kalsinozis (TK) periartikiler yumusak dokuda kalsifiye kitle olusumu ile
karakterize nadir bir hastaliktir1-7. En ¢ok kal¢a, omuz, dirsek eklemleri gevresindeki
yumusak dokuda ¢ok yavas olarak gelisip agri, gerginlik, hareket azligi gibi
yakinmalara neden olmaz1-4. Biyokimyasal olarak kalsiyum metabolizmasi
bozuklugu yoktur1-6. Ailesel ve edinsel tipleri vardir3,6. Bildirilen olgularin gogunlugu
Afrikali ve Amerikal zencilerdir1-3,5,6. TK tamamen saglikli bireylerde gérilmekte
olup bazi olgularda hiperfosfatemi saptanmistir1,3,8,9.



Olgu

Y.A. 19 yasinda erkek hasta; her iki kalga lateralindeki Sislik ve yara yakinmasi ile
poliklinigimize bagvurdu. Hastanin yakinmalari 3 yasindayken her iki ayak planter
bblgede yavas blaylyen Sisliklerle baslamis. Daha sonra sag skapuler bdlgede ayni
sekilde bir Sislik daha olusmus. Ayaklar ve skapuler bélgedeki bu Siglikler nedeniyle
ilk kez 1970 yilinda ve skapdler lezyon ayni yerde tekrarlayinca 2. kez 1990'da opere
edilmis. U¢ yil 6nce sag daha sonra sol kalga lateralinde Sislik olusmus. Ailede
benzer hastalik tanimlamiyor. Boyu 149cm, kilosu 46kg olan hastanin fizik bakisinda
yUzde, aksiller ve pubik bblgede killanma saptanmadi, penis kigulk testisler atrofikti.
Sag skapduler ve aksiller bdlgede 3-10cm arasi degisen capta sikatrisler vardi (sekil
1). Sag kalca lateral bélgede 10x15 cm ¢apinda, kubbe seklinde gergin, agrisiz kitle
((sekil 2), sol kalca lateralinde 10x10 cm ¢apinda beyaz renkli tebegirimsi akintinin
geldigi cok sayida kiguk tlserasyonlar bulunan sert kitle (sekil 3) vardi. Her iki ayak
basparmaginda adduktér tendon retraksiyonuna bagli Hallux-valgus deformitesi
saptand (sekil 4).

Laboratuar incelemelerinde sedimentasyon 40mm/h, hematokrit: % 27.6, Hb: 8.5
gr/dl, ANA negatif, alkalen fosfataz: 479 U, Ca: %9mg(9-11), P: %7.8(4-6), 24 saatlik
idrarda Ca: 2.1mg/dl (100-300), 24 saatlik idrarda PH: 37mg/dl (300-400), paratiroid
hormon: 39.8ng/ml (12-72), FSH, LH, testosteron degerleri ise prepubertal degerlerle
uyumlu bulundu. TSH, T3, T4 degerleri ve tiroid sintigrafisi normal idi. Hastanin sol
kalgadaki Ulsere lezyonunun spesifik kiltirinde treme olmadi, nonspesifik kiltirde
ise stafilococcus aureus Uredi. Histopatolojik incelemede belirgin akantoz gdsteren
cok kath yassi epitel altinda amorf kalsifikasyon odaklari ve bunlarin gevresinde yer
yer multinUkleer histiositler, mononudkleer hiicre infiltrasyonu, osteoklast tipi dev
hicreler gérald.

Radyolojik incelemede sag skapula ¢evresinde, sol humerus, sag femur majér
tuberkulum cevresinde daha belirgin olmak Uzere bilateral periartikiler yumusak doku
kalsifikasyonlari izlendi (sekil 5). Kemik yapilar normaldi. Akciger grafisinde sol orta
kisimda saptanan kitle, yapilan toraks bilgisayarli tomografisinde 3cm ¢apta dizgin
ve keskin kontlrli bronkojenik kist olarak degerlendirildi. Ayrica her iki subskapuler
ve posterior vertebral alanda izlenen amorf kalsifikasyonlar 'kalsinozis' lehine
yorumlandi. iki yonlii kafa grafilerinde patoloji saptanmayan hastanin bilgisayarli
tomografisinde hipofiz normal olarak degerlendirildi. Alt kesici dislerin pulpalarinda da
kalsifiye odaklar izlendi.

Klinik, histopatolojik, biokimyasal ve radyolojik bulgulara dayanarak hastaya TK tanisi
kondu. Hasta, cerrahi girisim i¢in gelmek Uzere taburcu edildi.



sekil 1: Olgudaki sag skapuler ve aksiller
bdlgedeki skatrisler

sekil 2: Sag kalga lateral kismindal-ki kitleye bagll  |sekil 3: Sol kalga lateralinde beyaz tebesirimsi
asimetri akinti gelen ulserasyonlar

sekil 4: Her iki ayak basparmagindaki hallux-
valgus deformitesi

sekil 5: Olgulardaki bilateral periartikiiler yumusak doku

kalsifikasyonlari gorilmektedir




Tartisma

1899 yilinda Duret tarafindan tanimlanan bu hastaliga 1943'te Inclan'in TK adini
verdigi bilinmektedir1,3. Cogunlukla saglikl bireylerde, genclik ve ¢cocukluk ¢aginda
g6rallrse de 3 ay ile 79 yaslari arasinda TK'li olgular yayinlanmistir1,3,5. Bizim
olgumuzda lezyonlar 3 yasinda her iki ayak planter bélgesinde baglamig, daha sonra
sag omuz ve her iki kalcada geligsmistir. Bildirilen olgularin yaklasik 1/3'0 ailevidir. iki
veya daha fazla kardeste ayni anda gértlmekle birlikte ayni ailede kusaklar arasi
gecisin oldugu olgular rapor edilmistir1-3. Olgumuzun kardeslerinde ve akrabalarinda
TK'e rastlanmamisgtir.

Etyolojisi tam bilinmeyen, herediter metabolik hastalik oldugu dtsdnilen TK'in
mekanik travma sonrasi olugsan distrofik kalsifikasyon oldugunu iddia eden yayinlar
da vardir1,7,10.

TK, en cok kalga, omuz ve dirsekte, daha az olarak el, ayak eklemleri cevresinde ve
diglerde yerlesir1,3,4. Kalgalarda olduk¢a buyUk olan lezyonlar, el ve ayak
yerlesimlerinde kigUktirler4. Sikhkla omuzlarin lateral ve superior, dirsegin ekstensér
yUzUinde, kalgalarin yan ylzlerinde, nadiren de retroskapler, akromioklavikiler,
sakral, ischial bélgede ve ayagin lateral kisminda yerlesirler1,3,4. Dis pulpasi ve
retinada da TK'in tipik birikimine (angioid streak) rastlanmistir1,3. Olgumuzun sol
humerus ve her iki kalga lateralinde TK'e ait kitle, sag skapula tzerinde ve her iki
ayak tabaninda ise olasilikla eski TK lezyonunun cerrahi eksizyonuna ait deformite
saptanmistir. G6z muayenesinde patoloji saptanmadi. Alt kesici dis pulpasinda
kalsifiye odaklar izlendi.

Hastaliktaki biokimyasal patoloji tim bilinmemekle birlikte proksimal renal
tubuluslarda fosfat ve 1,25 dihidroksi Vit D3'Gn anormal reabsorbsiyonu ile iligki
kurulabilir. Sonugta olusan hiperfosfatemi ve D hipervitaminozu, sinovial bursa,
dental pulpa, damar, kemik iligi, deri ve olasilikla retinada ve hidroksiapatit kristalleri
seklinde mineralizasyona neden olur1,3,5,6.

Hiperfosfatemi ve kalsitriol yliksekligi bildirilen birgok olgu gibi1,2,8,9 olgumuzda da
serum fosfor seviyesi yiksek bulunmustur. Hastalarin serum kalsiyum, Urik asit,
paratiroid hormon duzeyleri ve bdbrek fonksiyonlari normal olup kalsiyum
metabolizmasinda bozukluk g6zlenmemektedir1-6. Ancak bazi olgularda alkalen
fosfataz yiksekligi bildirilimistir4. Alkalen fosfataz ylUksekligi saptanan olgumuzun
kalsiyum metabolizmasi bozukluguna ait bulgusu yoktu.

TK'te radyolojik gériinim tipiktir. EKlemin ekstensér ylizi boyunca paraartikiler
multiglobuler homojen kalsifikasyon goéralir. Kalsifikasyonun tamami radyolusent
septalarla ayrilmistir3,4. Olgumuzun her iki kal¢a grafilerinde benzer gérinim
mevcuttu. Sag skapula kanadi Uzerinde ve sol omuz ¢evresinde yumusak dokuya ait
kalsifikasyonlar izlendi. Kemik yapilar dizgindu.

TK histolojik olarak aktif ve inaktif fazlarin ayni lezyonda yer aldigi grantlomatéz bir
reaksiyondur. Aktif fazda kistik yapilar, multinikleer makrofajlar, osteoklast tipi dev
hicreler, fibroblastlar ve kronik inflamatuar elemanlarin ¢evreledigi amorf veya
grandler kalsifiye materyal gorilir. inaktif fazda kalsifiye kitle yogun fibroz materyalle



cevrilmistir1-3,5,7,11. Olgumuzdan alinan biopsilerin histopatolojik gérinumleri
literattir ile uyumludur.

Periartiktler kalsifik kitleler yalniz TK'te gérulmez. Kronik renal yetmezlik,
hiperparatiroidi, D hipervitaminozu, sit-alkali sendromu ve infeksiy6z veya neoplastik
kemik yikimlarinda da benzer tablo olusur. Ancak hastalarin daha yasl olusu, orta
blyudkllkteki arterler ve i¢ organlarda kalsifiye lezyonlarin bulunmasi ayirici tanida
yardimcidir. Ayrica bu hastalarda hipokalsemi/hiperfosfatemi veya hiperkalsemi
vardir1-3,5,6,11.

Baydk TK kitleleri Gzerinde beyaz, tebesirimsi site benzer akintinin geldigi ve enfekte
olabilen Ulserasyonlar olabilecegi bildirilmistir1,6. Olgumuzda sol kalga lateralindeki
lezyonda beyaz, tebegirimsi akintinin geldigi ki¢uk Ulserasyonlardan yapilan kiltrde
'stafilococcus aureus' Uredi.

Olgumuzda saptanan fizik ve seksuel gelisim geriligini agiklayacak hormonal veya
herediter bir neden bulunamamis, TK ile birlikte olusu ise rastlantisal olarak kabul
edilmigtir.

TK'de en uygun tedavi erken dénemde kitlenin total eksizyonudur1,5,6,9. Yetersiz
eksizyon yapilirsa rekirrens, sekonder infeksiyon ve abse olusabilir1. Cerrahi tedavi
yetersiz kaldiginda fosfat baglayan antiasitler (6rn. aliminyum hidroksit) alternatif
tedavi modeli olarak denenebilir1. Yamaguchi ve ark. ¢cok sayida cerrahi girisime
ragmen tekrarlayan hiperfosfatemik TK'li olguda aliminyum hidroksit ile birlikte
hiperfosfatirik etkisi olan asetazolamid'i de tedaviye eklemislerdir. Ondért yillik tedavi
sonunda hastanin klinik, biokimyasal ve radyolojik bulgularinda belirgin bir dizelme
saptamislardir9.

TK'da erken tani, tedavide iyi sonug alinmasi igin 6nemlidir. Eklem ¢evresinde
yerlesen timdral lezyonlarin ayirici tanisinda TK da akla gelmelidir.
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