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Femurda hemofilik psodotiimor

Hemophilic pseudotumor of the femur
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OZET

Pséddotiimérler hemofili vakalarinda nadiren goriiliirler ve
gercek kemik tiimorlerini taklit edebildiklerinden tanida zor-
luklara yol acabilirler.

MR gériintiileme bu tiir lezyonlarin tamsinda ¢ok yararh ve
hassas bir modalitedir. MR inceleme hem lezyon icerisindeki
degisik safhalara ait kan tiriinlerini agiga ¢ikarak hemofilik
psodotiimérler hakkinda énemli bilgiler temin eder, hem de
tedavi planlamasinda yarar saglar. Biz MR gériintiilemeyi fe-
murda hemofilik psadotiimdr tanisinda kullandik ve bir hemo-
Jili vakasindaki psidotimor icin patognomonik olan karakte-
ristik kan driinlerini bu lezyonda ortaya koyeuk.

SUMMARY

" Pseudotumors are rarely seen in hemophilia cases and can

lead to some diagnostic difficulties due to mimicking real bo-
ne tumors. Magnetic Resonance Imaging is a very useful and
sensitive modality for the diagnosis of these kinds of lesions.
It provides important information about the hemophilic pse-
udotumors by revealing blood products of various stages in
the lesion and is also helpful in therapeutic decision-making.
In our case We used Magnetic Resonance Imaging modality

for diagnosing a right femur hemophilic pseudotumor and

have heen able to show characteristic blood products of this
lesion which was pathognomonic for a pseudotumor in a
hemophilia case.

GIRIS
Psodotumorler, hemofilinin nadir rastlanilan
bir komplikasyonu olup,ciddi faktér 8 veya fak-
tor 9 eksikligi olan kisilerde %1-2 oraninda go-
riilmektedirler. (1)

Eger bu lezyonlar kiigiik iken teshis edilebi-
lirlerse, siklikla medikal olarak tedavi edilebi-
lirler. Ancak eger biiyiirlerse cerrahi rezeksiyon
tek secenek sansi olarak ortaya cikar.

Manyetik Rezonans goriintiileme; kan iiriin-
lerini karakterize edebilme 6zelligi, yiiksek yu-
musak doku rezoliisyonu ve miiltiplanar incele-
me kapasitesi ile hemofilik psédotiimérlerin ta-
misinda seckin bir yere sahiptir.

Hemofilik psodotiimérler, lokalizasyonlari-
na gore subkiitantz, yag dokusu, intramuskiiler,
interfasial, subperiostal ve interossedz lokali-
zasyonlarda ortaya cikabilirler (2).
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OLGU BILDIRISI

Hasta 49 yasinda olup, faktor 8 eksikligine
bagli hemofili nedeniyle takip altinda iken sag
bacaginda siddetli agrilar ve ele gelen kitlesel
lezyon nedeniyle manyetik rezonans goriintiile-
meye sevkedildi.

Hastaya yapilan incelemede axial, koronal
planlarda SE T1, FSE yag baskilamali T2 ve
FSEIR ve kontrast madde sonras1 SE T1 agir-
likl1 sekanslar kullanilarak goriintiiler elde edil-
di.

Bu goriintiilerde ; sag femurda, episentir1
subtrokanterik bolgede yer alan, meduller kavi-
te igerisinde yerlesim gostererek siiperior ve in-
feriora uzanimi izlenen, ekspansil karakterde
kitle lezyonu saptandi. Bu lezyon siiperiorda fe-
mur bagina dogru uzanim gostererek, sag kok-
sofemoral eklem yiizeyi ile komsuluk goster-
mekteydi. Ancak artikiiler yiizeyde kitleye bag-
I+ herhangi bir deformite mevcut degildi. Ta-
mimlanan kitle inferiorda ise femoral kondilin
artikiiler yiizeyinin 8 cm. proksimaline dek
uzanmaktaydi. Tiimore baglh olarak femur boy-
nu ve saftinda ekspansiyon izlenmekteydi.
Ozellikle subtrokanterik bolgede kitlenin kor-
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Resim 1: Koronal planda SE T1 agirlikli goriintlide
yiksek sinyal intensite 6zelligine sahip sag femur
lokalizasyonundaki kitlesel lezyon

teksi perfore ederek periost reaksiyonu olustur-
dugu goriilmekteydi.

Kitlenin ¢cevre organlardaki basi etkisine
bagl olarak, rectus kaslarinin inceldigi ve me-
dial ve laterale dogru deplase oldugu, vastus la-
teralis kasinda ise belirgin bir deplasmanin ol-
madigr izlenmekteydi. T 1 agirhikli goriintiiler-
de kitlenin degisik sathalardaki kan iiriinlerine
ve dzellikle methemoglobine bagli olarak orta-
yiiksek sinyal intensitesi gosterdigi izlenmek-
teydi (Resim 1).

Yag baskilamali FSE T2 aksial (Resim 2)
agirlikh gortintiilerde kitle heterojen sinyal in-
tensite ozellikleri gostermekteydi. Bu goriintii-
lerde izlenen heterojeniteye methemoglobin ve
hemosiderin gibi degisik safhalardaki kanama
tirtinleri yol agmaktadir. Hemofili hikayesi bu-
lunan hastada bu kitlesel lezyonun gosterdigi
sinyal intensite ¢zelliklerinin degisik safhalar-
daki kan tiriinlerine bagli meydana geldigi ka-
nisina varilarak ve lezyonun yerlesim yeri de
gz oniinde bulundurularak hastaya sag fe-
mur’da hemofilik psodotiimér tanist konuldu.
Hastada konservatif tedaviye baglandr ve 2 ay
sonra tekrar manyetik rezonans goriintiileme
icin takibe alind.

Resim 2: Aksiyal planda yag baskilamali FSE T2
agirhkh goriintiide degisik safhalardaki kan
tirtinlerinin neden oldugu heterojen sinyal intensite
ozelligi gosteren kitlesel lezyon

TARTISMA

Hemofilik psédotiimér ilk defa 1918 tarihin-
de Stark tarafindan tanimlanmastir.

Hemofili’li hastalarin %75-90’da goriilen
hemartrozun aksine, hemofilik psodotiimor cid-
di faktor 8 veya 9 eksikligi bulunan hastalarin
sadece %1-2’sinde goriiliir. (1)

Hemofili vakalarinda goriilen subperiostal
ve intraossedz kanamalarda en cok tutulan ke-
mikler,siklik sirasiyla femur, ossedz pelvis (en
sik ilium tutulur.), tibia ve elin kiiciik kemikle-
ridir.

Hemofilik psodotiimorlerin radyolojik go-
riintiilenmesinde karakteristik olarak komsu ke-
mikte destriiksiyon alanlarina yol agan biiyiik
yumugak doku kitleleri saptanir. Kemik kaybi
diafiz ve metafizi kapsayacak sekilde biiyiik
olabilir ve hatta eklemleri gecerek komsu kemi-
ge uzamim gosterebilir. Bu lezyonlarin perife-
rinde yeni kemik olusumu ile birlikte periost re-
aksiyonu goriilebilir. Siklikla bu yumugak doku
kitlesi i¢inde kalsifikasyon ve ossifikasyon sap-
tanabilir. (3)

Bilgisayarli tomografi hemofilik pstdotii-
morlerin tanisinda ¢ok degerli bir yere sahiptir,
clinkii psddotiimériin yeri ve yayiluni konusun-
da kesin bilgi verir. Ayni1 zamanda olusan korti-
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kal destriiksiyonun derecesini ve psddotiimoriin
yumusak dokulara dogru uzanimim da gosterir.

Hemofilik psédotiimdriin manyetik rezo-
nans goriinlimii kanama gosteren primer veya
sekonder tiimorleri ve enfeksiyonu taklit edebi-
lir. Bu durumda hemotfilik psédotiimorin ayiri-
c1 tanusi, biiyiik olgiide timoriin yerlesim yerine

ve hastanin altta yatan hastalifinin bilinmesine-

baglidir.

Hemofilik psédotiimériin konservatif teda-
visinde replasman tedavisi uygulanir ve ilgili
ekstremite immobilize edilir.

Antihemofilik faktor konsantrasyonlar: ile
kombine edilen replasman tedavilerin ortaya
cikmasi cerrahi girisimi miimkiin kilmustir. Cer-
rahi tedavide lezyonun ciddiyetine gore ya lez-
yonun cerrahi rezeksiyonu veya etkilenen ekst-
remitenin parsiyel ya da total rezeksiyonu ger-
ceklestirilmektedir (4).

Hemofilik psddotiimoérlerde kesin cerrahi
endikasyonlar, norovaskiiler kompresyon ve or-

KAYNAKLAR

. Ahlberg AKM: On the natural history of hemophlia. J bo-
ne joint Surg Am, 57: 1133-1135, 1975.

2. Suphaneewan Jaovisidha, Kyung Nam Ryu, Juerg hodler,
Mark E. Schweitzer, David J. Sartorius, Donald Resnick:
Hemophilic pseudotumor: spectrum of MR findings; Ske-
letal Radiol, 26: 468-474, 1997.

3. Fernandez de Valderrama JA, Matthew S JM : The ha-
emophilic ppseudotumor or hemophilic subperiosteal ha-
emotema. J Bone Joint Surg. (Br), 47B: 25665, 1965.

gan veya dokularin basiya bagh yer degistirme-
sidir. (4) Bu bilgiler manyetik rezonans goriin-
tillerden kolaylikla elde edilebilir. Manyetik re-
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Tedavi takibinde konservatif tedaviden 6
hafta sonra manyetik rezonans goriintiileme ile
kontrol yapilir ve eger tiimér % 50 oraninda
kiiglilme gosteriyorsa 6 hafta sonra yeni bir tet-
kik yapilmak iizere beklenir.Eger tiimor boyu-
tunda kiiciilme yoksa cerrahi uygulanir.

Preoperative replasman tedavisi uygulanan
her hastada eger 6 hafta sonra tiimér boyutunda
% 50, 12 hafta sonra % 25’e varan azalma ol-
mazsa, ya da 18 hafta sonunda hala tiimér mev-
cutsa cerrahi tedavi uygulanir (5).
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