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GiRiS

Kemigin hematopoetik tiimorleri, her yas
grubunda kargimiza ¢ikabilecek nadir olmayan
patolojilerdendir. Iskelet degerlendirilmesinde
temel goriintiileme yontemi direk grafiler olsa
da, bu patolojilerde direk grafi tamamen nor-
mal olabilir veya belli belirsiz bulgular icere-
bilir. Bu nedenle hematopoetik tiimorlerin tani
ve takibinde kesitsel goriintiileme yontemleri-
ne ihtiya¢ duyulmasi kagmilmazdir. Bilgisa-
yarli tomografi (BT), mediiller kavitedeki ince
dansite degisikliklerini gostermede veya pelvis
gibi anatomik siiperpozisyonlardan miizdarip
bolgelerde radyografide saptanamayan lez-
yonlarin gdsterilmesinde kesitsel bir goriin-
tilleme yontemi olmasinin avantajlarini tasisa
da manyetik rezonans goriintiilemesi (MRG)
hematopoetik tlimdorlerin degerlendirilmesinde
en kullanigh radyolojik inceleme yontemidir
[1]. Ancak MRG’de normal ve patolojik ke-
mik iligini ayirt edebilmek i¢in kemik iliginin
yasa ve anatomik bolgeye gore degisen dina-
mik yapisini bilmek gerekir. Bu nedenle bu

yazida, normal kemik iliginin yapisi ve MRG
Ozelliklerinden bahsedildikten sonra Diinya
Saglk Orgiitiiniin 2020 siniflamasi goz 6niinde
bulundurularak multipl myelom, primer kemik
lenfomas1 ve histiyositik hastaliklardan Lan-
gerhans hiicreli histiyositoz (LHH) ile Erdhe-
im-Chester hastalig1 (ECH) ve Rosai-Dorfman
hastaligindan bahsedilecektir.

Normal Kemik iligi

Viicudun en biiyiik organlarindan biri olan
kemik 1iligi, trabekiillerden olusan rijid bir
yap1t ve stroma (adiposit, fibroblast, retikii-
liim hiicreleri ve epitelyal hiicrelerden olusan)
zemininde kok hiicreler, eritrositler, myeloid
hiicreler ve megakaryositleri igerir [1-3]. Te-
mel olarak kirmizi (hematopoetik, aktif) ve
sar1 (yagli, inaktif) olarak ikiye ayirdigimiz
kemik iliginin ana bileseni yagdir. Geng eris-
kin bir insanda kirmizi kemik iliginde %40
su, %40 yag ve %20 oraninda protein bulu-
nurken, sar1 kemik iliginde %15 su, %80 yag
ve %5 oraninda protein bulunur. Dogumdan
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itibaren baslayan yas alma siireci, kirmizi ve
sar1 kemik iligi kompozisyonu ve dengesinde
degiskenlige neden olur [1-3]. Yag ve suyun,
kirmizi ve sar1 kemik iligi bilesimine olan
katkisint bilmek MRG’de normal ve anormal
kemik iligi goriinimleri arasindaki farklari
anlamak i¢in esastir [1].

Kemik iligi Konversiyonu

Dogumda aksiyel ve apendikiiler iskelette yer
alan kemiklerin hemen tamami kirmizi kemik
iligine sahiptir. Kemik iliginin konversiyonu
olarak adlandirilan kirmizi kemik iliginden sar1
kemik iligine doniisiim yendiogan déneminde
baslar. Bu doniisiim bilateral ve simetrik bir se-
kilde, apendikiiler iskelettten aksiyel iskelete,
her bir kemik i¢in ise distalden proksimale, di-
afizden metafize (0ncelikle distal metafize) ve
santralden endosteal alana dogru 6ngoriilebilir
ve ilerleyici bir sekilde gergeklesir [2, 4, 5]. Tlk
iki dekad boyunca devam eden konversiyon an-
cak ti¢lincii dekadin sonunda matir haline ula-
sir ve bu donemde aksiyel iskelette (kafatasi,
vertebra, sternum, klavikula, skapula, pelvis)
ve humerus ve femur proksimal metafizlerinde
rezidii kirmizi kemik iligi alanlar1 goriilebilir.
Bu donemden sonra, rezidii kirmizi kemik ili-
ginin sariya doniisiimii, kisinin cinsiyetine ve
altta yatan tibbi durumuna gére degisen bir hiz-
da kademeli olarak gergeklesir [6].

Kemik iligi Rekonversiyonu

Normal bir erigkinde hematopoezin artmasi
yoniinde fonksiyonel bir talep olursa (agir si-
gara iciciligi, uzun mesafe kosu, obezite veya
hemoglobinopati ve kronik enfeksiyon gibi
kronik hastaliklara bagli anemi gibi durumlar-
da) konversiyondaki siranin tersi yoniinde sar1
kemik iliginden kirmizi kemik iligine doniigiim
olur (rekonversiyon). Yani bu geri doniigiim ak-
siyel iskeletten apendikiilere, uzun kemikte ise
proksimal metafizden, distal metafize ve sonra
diafize dogru ilerler. Hayat boyu kirmizi kemik
iligi igermeleri nedeni ile sternum, vertebra ve
skapula gibi yassi kemiklerde rekonversiyon
daha hizli gerceklesir [6].

Kemigin Hematopoetik Tamdrleri

Kemik iliginin Degerlendirilmesinde
MR Goéruntilemesi

MR goriintiilemesinde kemik iligi sinyalini
belirleyen baslica faktdrler kemik iligi icerisin-
deki yag ve suyun miktari, kemik trabekiilleri-
nin varligi, kontrast kullanimi ve tercih edilen
MRG sekanslar1 olarak 6zetlenebilir [7]. Ke-
mik trabekiillerinin MR sinyaline katkis1 azdir.
Ancak trabekiillerin sayisiz ara ylizeyindeki
lokal manyetik alan inhomojenitelerine bag-
I1 olarak sinyal kayb1 olur. Bu diisiis gradient
eko (GE) sekanslarinda, T2 * etkilerine bagh
olarak, daha belirgindir [3, 7]. Kemik iliginde-
ki lezyonlar trabekiilleri tahrip ettiginde, etkile-
nen kemik iligi bolgesinden gelen sinyaller bu
tiir duyarhilik etkileriyle azalmaz ve dolayisiy-
la lezyon varliginda GE sekanslarda beklenen
sinyal kayb1 goriilmez |7, 8]. Igerdigi oranlar
farkli olsa da hem sar1, hem de kirmizi kemik
iligi biiyiikk oranda yag igerir. Bu durumda
yaklasik %80 oraninda yag iceren sar1 kemik
iliginin tim sekanslarda cilt alt1 yagl doku ile
benzer intensitede goriilmesi sasirtict degildir.
Sar1 kemik iligine gore daha az miktarda yag,
daha ¢ok miktarda ise su igeren kirmizi kemik
iligi ise T1 agirhikli goriintiilerde cilt alt1 yag-
I1 dokudan diisiik ancak kastan yiiksek sinyal
intensitesinde iken yag baskili T2 agirliklhi
veya short-tau inversion recovery (STIR) gibi
stviya hassas sekanslarda kas ile ayni veya ha-
fif yiiksek sinyal intensitesinde goriiliir |1, 3].
Fokal kirmiz1 kemik iligi adaciklar1 veya dif-
fiiz rekonversiyon, kemik iliginde infiltrasyon
veya replasmana neden olan patolojik durum-
lar1 taklit edebilir. Metastaz gibi patolojilerden
ay1rt etmemiz gereken fokal kirmizi kemik iligi
adaciklar1 yamasal tarzda belirsiz sinirl alanlar
seklinde olup belirgin kontrast parlaklagsmasi
gostermezler. Diffiiz sinyal degisiklikleri ise
rekonversiyon ileri derecede olmadik¢a epifiz/
apofizlere etkilemez [1-3, 7]. Kemik iliginin
konversiyon/rekonversiyon paterni ve sinyal
ozellikleri iyi bilinse de bazi durumlarda kirmi-
z1 kemik iligi ile gerg¢ek patolojiyi ayirt etmek
icin kimyasal sift (kayma), difiizyon veya kont-
rast sonrasi goriintiilleme gibi alternatif MRG
sekanslarina ihtiya¢ duyulur. Su ve yagda bulu-
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Resim 1. A-D. 18 yasinda kadin hastada atipik B hucreli lenfoid proliferasyon. Sagital dizlemde T1
agirhkh (A) ve koronal dizlemde yag baskili T2 agirlikli gértntulerde tibianin proksimal diafizinde,
duzgiin ve lobule konturlu korteks tabanli kemik lezyonu vardir (oklar). Koronal diizlemde elde
edilen Dixon sekansinda, karsi faz gértintude (D), ayni faza (C) gére (benign durumlari dislayacak
sekilde) yaklasik %5 oraninda sinyal kaybi saptanmistir

nan protonlarin salinim frekanslar1 arasindaki
farkliliktan yararlanan kimyasal gift yontemin-
de “ayni1 faz” (in-phase) ve “kars1 faz”1 (oppo-
sed-phase) igeren bir inceleme yapilir. Yaklagik
%40 oraninda yag iceren kirmizi kemik iligi
“kars1 faz” goriintiide, “ayn1 faza” gore sinyal
diisiisii gosterir. Kirmizi kemik iligi rekonver-
siyonu, fokal nodiiler hiperplazi ve kemik iligi
O0demi (travma veya enflamasyona bagli) gibi
malign olmayan durumlarda genellikle 1.5

Tesla cihazlarda %20, 3 Tesla cihazlarda ise
%?25’in lizerinde sinyal diisiisli goriiliirken nor-
mal kemik iligi ve yagin yerini dolduran ma-
lign durumlarda bu sinyal kaybi ¢ok daha azdir
(Resim 1) [7, 9]. Kemik iligi goriintiilemesinde
ozellikle yiiksek b degerlerine sahip diflizyon
sekansinda Hodgkin lenfoma ve diffiiz biiyiik
hiicreli B hiicreli lenfoma gibi yiiksek hiicre-
sellige sahip bir¢ok hematolojik malignitede
difiizyon kisitlamasi goriilebilir [7]. Kontrast
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Resim 2. A-F. Multipl myelom tanisi ile takipte 65 yasinda kadin hastada sol femurda patolojik kirik.
Direk grafi (A), koronal (B) ve sagital (C) reformat BT ve koronal duzlemde yag baskili T2 (D) ve T1
(E) agirlikh goruntulerde, femur ve tibia saftinda cok sayida noduler lezyonun yani sira, patolojik
kingin eslik ettigi intrameduller kitle lezyonu gérulmektedir (oklar). Koronal (B) ve sagital (C) re-
format BT ile aksiyel T2 agirlikli gértintilerde (F) posterolateral kortekste belirgin olan endosteal
centiklenme ve yumusak doku uzanimi vardir (acik oklar).

sonras1 goriintiilerde ise malign kemik iligi lez-
yonlar1 hizli ve belirgin sekilde kontrast parlak-
lasmas1 gosterirken, normal kemik iligi kont-
rastlanmasi1 farkedilmeyecek sekilde artar [7,
10]. Tiim bu alternatif tekniklere ragmen hema-
topoetik tiimorlerin 6zellikle erken donemdeki
sinyal anormalliklerini benign durumlardan
ayirt etmek kolay degildir. Bu gibi durumlarda
klinik g6zlem, radyolojik takip veya kemik ili-
&i biyopsisi de bahsedilen alternatif goriintiile-
me yontemlerinden sonra kullanilabilir.

Hematopoetik Tiimorler

Multipl myelom

Kemik iliginde matiir plazma hiicrelerinin
proliferasyonu ile karakterize bu patoloji ileri
yasta kemigin en sik primer timdoridiir. Tim
hematolojik malignitelerin yaklasik %10°nu

olusturur ve genellikle 40-80 yas aras1 erkek-
lerde ortaya g¢ikar [11]. Matiir plazma hiicre-
lerinin iirettigi monoklonal antikorlara bagh
olarak idrar ve kanin protein elektroforezinde
anormal monoklonal protein (M protein) sap-
tanir. Idrardaki M protein miktar1 ve kemik ili-
&i biyopsisindeki plazma hiicrelerinin oranina
gbre, asemptomatik benign bir evre olan “One-
mi belirsiz monoklonal gamopati”den, tedavi
gerektirmeyen “sessiz-sinsi myelom” ve tedavi
gerektiren “multipl myelom”a kadar degisen
genis bir klinik yelpaze gortlebilir [11].

Soliter plazmositom monoklonal plazma
hiicre proliferasyonuna bagli olarak kemik
veya yumusak dokuda tek bir timdr seklinde
goriiliir. Vakalarin ¢ogunlugu basta torakal ver-
tebralar olmak iizere aksiyel iskelettedir. Bu
taninin dogrulanmasi i¢in diger lokasyonlarda
timor varligini ekarte edecek sekilde tiim vii-
cut goriintiilemesi yapilmalidir [12].
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Multipl myelom herhangi bir kemikte goriile-
bilse de siklikla vertebra, pelvis, kalvaryum ve
kostalar ile humerus ve femur gibi uzun kemik-
lerin proksimalini tercih eder [12]. Direk gra-
fide fokal litik lezyonlar ve homojen olmayan
diffiiz osteopeni goriilebilir. Kalvaryumda ise
cevresinde sklerotik halka bulunmayan, zimba
deligi seklinde, benzer boyutta ve ¢ok sayida
litik lezyonlar karakteristiktir. Uzun kemikler-
de tipik olarak santralde yerlesimli olup biiyii-
diikkee endosteal c¢entiklenmeye ve yumusak
doku bilesenine neden olur. Patolojik kirik
gortlebilir (Resim 2) [12]. Ancak kemigin en
az %30’nu ve hatta muhtemelen %50-75’ni et-
kileyecek kadar destriiksiyona neden olan lez-
yonlarin direk grafide saptanabilecegi akilda
tutulmalhidir [13]. BT, litik lezyonlar1 saptama-
da radyografiden daha duyarl olup literatiirde
diisiik doz tiim viicut BT nin multipl myelom
tanisinda ve evrelemesinde kemik surveye gore
daha tistlin oldugundan bahsedilmektedir [ 14].
Yakin zamanl bagka caligmalar ise dual enerji
BT’nin, MRG ile karsilastirilabilir kesinlikte
miikemmel tanisal performansa sahip oldugu-
nu ve tedavinin kemik iligi izerine olan etkile-
rinin degerlendirilmesinde tamamlayici bilgiler
ortaya koydugunu gostermistir [ 15, 16].

Kemik iligi infiltrasyonunu ve paternini
gostermede en duyarli yontem olan MRG’de
normal kemik iligi, mikronodiiler (tuz-biber
gorliniimii), fokal ve diffiiz olmak {izere dort
ayrt patern tanimlanmistir. Fokal lezyonlar
mikronodiiler veya diffiiz patern zemininde de
goriilebilir [13]. Bu lezyonlar T1 agirlikli go-
rlintlilerde hipointens, siviya hassas sekanslar-
da hiperintens sinyal siddetinde ve diffiiz kont-
rast parlaklagsmas1 gosteren non-spesifik sinyal
Ozelliklerine sahip olup ayirict tanida losemi,
lenfoma ve metastaz gibi diger infiltratif pato-
lojiler de yer alir [13]. Literatiirde tiim viicut
MRG’nin kemik survey, pozitron emisyon to-
mografisi (PET) ve multidedektor BT ye gore
daha duyarli oldugunu belirten ¢aligsmalar var-
dir [17]. Tan1 ve evreleme sirasinda ¢ok degerli
olan MRG, tedavi sonrasi degerlendirmede ise
tek basina yeterli olmayabilir. Tedavi sonrasin-
da iyilesme stirecindeki lezyonlar ¢ok farkli go-
riiniimlerde olabilir. Ornegin siviya hassas se-

kanslarda uniform veya halka seklinde ¢evresel
olmak tizere hiperintensite goriilebilir. Kontrast
sonrast goriintiilerde diffiiz kontrastlanma de-
vam edebilir veya ¢evresel kontrast parlaklas-
mas1 halini alabilir ki lezyonlardaki ¢evresel
kontrastlanma da tedaviye cevabin mutlak gos-
tergesi degildir. T1 agirlikli goriintiilerde ta-
mamen yag sinyaline donmiis olan lezyonlarin
aktif hastalik icermedigi kabul edilebilir [13].
Ancak hastanin klinik ve laboratuvar bulgula-
r1 normalken MR sinyalinin tamamen normale
donmesi 58 ay’1 bulabilir. Bunun tersine MRG
bulgular1 normalken, klinik ve laboratuvar isa-
retler rezidiiel hastalig1 gosterebilir [13, 18].

Fonksiyonel bir goriintiileme ydntemi olan
Flor-18 isaretli florodeoksiglukoz (F-18 FDQG)
ile pozitron emisyon tomografisi-bilgisayar-
It tomografi (PET-BT) aktif ve inaktif hastalig
ayirt edebilme yetenegi ve bulgularin MRG’ye
kiyasla ¢cok daha hizli sekilde normale donmesi
sebebiyle tedaviye yanitin degerlendirilmesin-
de ve hasta izleminde Oncelikli olarak tercih
edilen goriintiileme yontemidir [17, 19].

Primer kemik lenfomasi

Lenfoma, lenfoid dokuya 6zgii hiicrelerin
(lenfosit, histiyosit ve dnciileri) ¢cogalmasiyla
karakterize olur. Viicutta lenforetikiiler doku-
nun oldugu herhangi bir yerde ortaya ¢ikabile-
cek lenfoma genellikle hematojen yolla kemik
iligine yayilir [20]. Primer kemik lenfomasi
cok daha nadir olup primer kemik tiimorleri-
nin %5’inden azini, ekstranodal lenfomalarin
ise %4-5’ini olusturur [21]. Primer kemik len-
fomasi tanisi i¢in bir veya daha fazla kemikte
histopatolojik olarak kanitlanmis malign lenfo-
id hiicreler varken en az 6 ay boyunca bolgesel
lenf nodu haricinde bagka bir yerde nodal veya
ekstranodal tutulum olmamasi gerekir [21].
Vakalarin ¢ogu non-Hodgkin lenfoma (NHL)
olup diffiiz biiyiik hiicreli lenfoma en sik go-
riilen tiptir. Hemen her yas grubunda goriile-
bilecek bu lezyonlar Ewing sarkomu ve oste-
osarkom gibi lezyonlarin tersine 6-7. dekadda
pik yapar ve erkeklerde daha siktir. Genellikle
aksiyel iskeleti tutan sekonder formunun aksi-
ne primer kemik lenfomasi siklikla apendikiiler
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iskelette, ozellikle femur, tibia, humerus gibi
uzun kemiklerin metadiafizinde goriiliir [20,
21]. Cocuklarda ise nadiren epifizyel tutuluma
neden olarak enfeksiyon, histiyositoz ve kond-
roblastom gibi diger epifizer lezyonlarin ayirict
tanis1 arasinda yer alabilir [22].

Direk grafi bulgulart degisken olup litik
(%70), mikst litik-sklerotik (%28) ve sklerotik
(%2) olmak tizere farkl paternlerde karsimiza
¢ikabilir [23]. Vakalarin ¢ogunu olusturan li-
tik-destriiktif grup, iyi ya da koti siirli fokal
litik lezyon veya genis gegis zonuna sahip giive
yenigi/permeatif paternde lezyonlar seklin-
de olabilir (Resim 3A). Bu lezyonlarin ayirici
tanisinda osteomyelit, eozinofilik graniilom,
metastaz ve Ewing sarkomu yer alir [20, 21,
23]. Kortikal biitiinliik kayb1 ve patolojik kirik
goriilebilir [20, 21]. Periost reaksiyonu 6nde
gelen bulgulardan biri degildir. Ancak olursa
agresif ve lameller tiptedir [20, 21]. Nadir ol-
mayarak etkilenen kemikte litik bir alan igeri-
sinde sekestrum adi verilen kemik pargalar go-
rlilebilir (Resim 3B). Bu bulgu lenfoma tanisi
icin olduk¢a anlamli olsa da spesifik olmayip
osteomyelit, radyasyon nekrozu, kemik tiiber-
kiilozu ve bagka timdrlerde de (LHH, metasta-
tik karsinom vb.) goriilebilir [24].

Mikst litik-sklerotik tip daha ¢ok sekonder ke-
mik lenfomasinda veya tedavi sonrasinda gorii-
liir. Homojen, dens vertebra korpusu ile karak-
terize fildisi (ivory) vertebranin ayirici tanisinda
da metastaz ve Paget hastaligi disinda lenfoma
diistiniilmelidir [20]. Ancak bu paternlerin ya-
nisira radyografik bulgular tamamen normal ve
silik olabilir. Ayrica lenfoma kemik medullasin-
dan, kortekste bulunan kiiglik vaskiiler kanallar
araciligi ile yumusak dokuya uzanarak radyog-
rafik olarak normalken dikkat ¢ekici yumusak
doku kitlesi ile karsimiza ¢ikabilirler [21]. BT,
trabekiiler destriiksiyon, periost reaksiyonu, se-
kestrum ve eslik eden yumusak doku bilesen-
lerini direk grafiden daha iyi goésterse de tani
icin vazgegilmez radyolojik inceleme yontemi
MRG’dir. Literatiirde kemik iliginde sinyal anor-
mallikleri ile birlikte belli belirsiz kortikal tutu-
lum varken asikar bir yumusak doku kitlesinin
eslik etmesinin lenfoma igin tipik oldugundan
bahsedilmektedir [22]. Ote yandan bazi yazar-
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lar diger malign tiimdrlerin tersine, fibroz doku
iceriginin yiiksek olmasi nedeni ile T2 agirlikh
goriintiilerdeki hipointens goriiniimiin  primer
kemik lenfomasi icin karakteristik olabilecegini
[23, 25] veya diflizyon agirlikli goriintiilemede
patolojik olarak yiiksek hiicresellik ile iliskili
diistik ADC degerlerinden bahsetmektedir [26].
Ancak yapilan bagka ¢aligmalar sonucunda ge-
nellikle T1 agirlikli goriintiilerde hipointens, si-
viya hassas sekanslarda hiperintens ve kontrast
parlaklagmasi gosteren bu lezyonlar igin MRG
bulgularinin da spesifik olmadigindan belirtil-
mektedir (Resim 3C-F) [21-23, 27]. Sonug olarak
direk grafide uzun kemik metadiafizinde giive
yenigi/permeatif paternde soliter litik bir kemik
lezyonu ve eslik eden agresif periost reaksiyonu
veya MRG’de kemik iligi sinyal anormallikleri-
ne eslik eden yumusak doku bilesenine ragmen
belli-belirsiz veya hafif dereceli kortikal destriik-
siyon varlig1 primer kemik lenfomasi agisindan
tipik olarak disiiniilse de bu bulgular spesifik
olmayip diger kiiciik yuvarlak hiicreli tiimorler-
de de (Ewing sarkomu ve multipl myelom dahil)
goriilebilir. Dogru tan1 i¢in biyopsiye ihtiyag ka-
ciilmazdir [21, 27]. Hastaligm yaygmligimin ve
tedaviye yanitin degerlendirilmesinde en yaygin
kullanilan tiim viicut goriintiileme yontemi PET-
BT’ dir (Resim 3G-H) [1].

Histiyositik hastaliklar

Bagisiklik sistemi hiicreleri, kemik iliginde-
ki multipotent hematopoetik kok hiicreleriden
tiiretilir ve bu hiicreler lenfoid ve myleoid kok
hiicrelere farklilagirlar. Lenfoid seriden T len-
fosit, B lenfosit ve dogal oldiiriicii hiicreler,
myeloid seriden ise eritrosit, eozinofil, bazo-
fil, mast hiicreleri, megakaryosit, notrofil ve
monositler olusur. Monositler ise makrofaj ve
dendritik hiicrelere farklilagirlar. Histiyositik
hastaliklar bu makrofaj ve dendritik hiicreler-
den kaynaklanan bir grup hastaliktir [28].

Langerhans hiicreli histiyositoz

Deri ve mukozada bulunan Langerhans hiic-
relere benzerliginden bu adi almis olsa da as-
linda dendritik hiicrelerden kaynaklanir ve bu
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Resim 3. A-H. 15 yasinda kiz cocugunda sag hemipelviste primer kemik lenfomasi. Pelvis grafisinde (A)
sag ilium ve asetabulumda genis gecis zonuna sahip litik-destruktif paternde kemik lezyonu vardir
(elips). Aksiyel BT goruntusinde (B) bu litik lezyon icerisinde serbest kemik parcalari (sekestrum) goérul-
mektedir (acik ok). Aksiyel dizlemde T2 agirlikh (C) ve koronal diizlemde STIR (D) ile kontrast 6ncesi
(E) ve sonrasi (F) T1 agirlikl gérintalerde kontrast parlaklasmasi gésteren kemik lezyonu ve eslik eden
yumusak doku uzanimi gortlmektedir (elipsler). Tani sirasindaki PET-BT (G) ve tedavi sonrasi kontrol
PET-BT (H) goruntulerinde lezyonun hipermetabolikten normometabolik hale geldigi gortlmektedir.

hiicrelerden kaynaklanan hastaliklar arasinda
en sik goriilen tiptir. Cesitli organ ve dokular-
da bu hiicrelerin proliferasyonu ve birikimi ile
karakterize LHH her yas grubunda goriilebilir
olsa da vakalarin cogunlugunu 15 yas alt1 ¢o-
cuklar olusturur. Basta iskelet sistemi olmak
tizere cilt, akciger, karaciger, dalak, lenf nodu
ve santral sinir sistemi gibi farkli organ ve

dokularin etkilenmesiyle ¢ok cesitli klinik ve
radyolojik bulgu ortaya ¢ikabilir [28-30]. Bu
patolojinin birkag¢ farkli hastalik oldugu dii-
stiniildiigli zamanlarda eozinofilik graniilom,
Hand-Schiiller-Christian hastaligi, histiyositoz
X ve Letterer-Siwe hastalig1 gibi artik géz ardi
edilmeye baglanan isimler kullaniliyor olsa da
giiniimiizde tek sistem LHH (bir organ veya
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sistem) ve multisistem LHH (iki veya daha faz-
la organ) olmak tizere temel iki gruptan bah-
sedilmektedir. Tek sistem tutulumunda spontan
gerileme ve iyi prognoz goriiliirken, multisis-
tem tutulumda ise spontan gerilemeden, agresif
ilerleme ve hatta 6liime kadar ongdriilmesi gii¢
bir prognoz vardir [30].

Iskelet sistemi tutulumu yaygin olup vakala-
rin yaklagik %80’ninde kemik lezyonu vardir
[28]. Bir veya birden fazla sayida herhangi bir
kemik etkilenebilir. Basta kafatas1 olmak tizere
mandibula, kosta, pelvis ve vertebra gibi yassi
kemik tutulumu siktir. Uzun kemik tutulumu
ise basta femur ve takiben humerus ve tibianin
diafiz ve/veya metafizinde karsimiza ¢ikabilir
[28]. Direk grafide genellikle eriskinde gorii-
len multipl myeloma benzer sekilde genellik-
le agikar bir sklerotik rimi olmayan, yuvarlak
veya oval sekilli, iyi veya belirsiz sinirli, litik
lezyonlar seklinde karsimiza g¢ikarlar (Resim
4A). Tek veya ¢ok sayida olabilir. Kortekste
ekspansiyon olsa da genellikle saglamdir. Pe-
riost reaksiyonu eslik etmeyebilir, olursa ince
tabakali goriiniimdedir [3 1 ]. Kafatasinda zimba
deligi (punched-out) seklinde lezyonlar goriile-
bilecegi gibi bu lezyonlar biiyilyiip birleserek
cografik paternde goriilebilir. Kalvaryal lez-
yonlar tek ise dermoid ve epidermoid kist, ¢ok
sayida ise lenfoma, 16semi, multip] myelom
ve metastaz ayirici tanida yer alir [28]. Ciddi
mandibular lezyonlar alveolar destriiksiyon ile
ylizen dis (floating teeth) goriiniimiine neden
olabilir. Ozellikle ¢ocuklarda, torasik bdlgede
vertebra korpusundaki kollapsa bagli ortaya ¢i1-
kan vertebra plana gériiniimii de LHH i¢in tipik
bulgulardan biri olsa da ayirici tanida 16semi,
metastatik noroblastom veya Ewing sarkomu
gibi baska lezyonlar da yer alir [28]. Bu lez-
yonlar MRG’de T1 agirlikli goriintiilerde hi-
pointens, siviya hassas sekanslarda hiperintens
sinyal siddetinde ve degisken kontrast parlak-
lagsmasi olan, spesifik olmayan sinyal 6zellik-
lerine sahiptir. Ancak lezyon ¢evresindeki ke-
mik iligi ve yumusak doku édeminin yanisira,
hipointens rim, endosteal ¢entiklenmenin fokal
alanlarma bagl tomurcuklanma (budging),
kortekse dogru tagma (bulging), ekstraosedz
kitle veya ¢cok daha nadiren hemoraji ve sivi-si-
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v1 seviyelenmesi gibi bulgular tanida yol gos-
terici olabilir (Resim 4B-F) [31]. Cesitli atipik
veya agresif goriinimler Ewing sarkomu gibi
malign kemik tiimorleri veya tiiberkiiloz dahil
olmak tizere enfeksiyonlar1 taklit edebilir [31,
32]. Literatiirde yayimlanmig herhangi bir kla-
vuz olmasa da ilk tani1 sirasinda hastaligin yay-
ginliginin belirlenmesi ve evrelemede tiim vii-
cut MRG, tedavi sonrasi degerlendirmede ise
PET-BT kullanim1 tavsiye edilmektedir [30].

Erdheim-Chester hastaligi

flk olarak 1930°da lipoid granulomatozis ola-
rak tanimlanmis ECH, dendritik hiicrelerden
kaynaklanan ve ¢ok nadir goriilen bir non-LHH
olup tipik olarak eriskin yas grubunda ortaya
¢ikar [28]. Basta kemikler olmak iizere santral
sinir sistemi, kardiyovaskiiler sistem, retrope-
riton ve akciger gibi farkli sistem ve organlari
tutmasi neticesinde LHH’da oldugu gibi ¢ok
cesitli klinik ve radyolojik bulgularla ortaya
cikabilirler [28, 33]. Retroperitoneal tutulum
ozellikle perirenal alanda tiiylii goriiniimde
kabuk gibi yumusak doku kalinlik artis1 sek-
lindedir. Bu durumda ayirici tanida lenfoma
ve retroperitoneal fibrozis gibi lezyonlar da dii-
siiniilmelidir. Abdominal aorta ¢evresinde de
ortaya ¢ikabilecek bu yumusak doku vaskiilit
benzeri goriinime neden olur (Resim 5) [28,
33]. Santral sinir sisteminde diabetes insipidus,
serebeller sendrom, ozellikle sellada menen-
jiom benzeri ekstraksiyel Kkitleler, retro-orbi-
tal infiltrasyon ve kitle goriilebilir. Akcigerde
sentrilobiiler nodiil veya kistler, perikardiyal
efiizyon-kalinlagma, kardiyomiyopati ve he-
patosplenomegali karsilasilabilecek diger bul-
gulardir [28, 33]. Kemik tutulumu hastalarin
nerdeyse tamaminda olmakla birlikte bu vaka-
larin ¢ogunda asemptomatiktir [28, 34]. Tipik
olarak alt ekstremite, daha az siklikta st eks-
tremitenin uzun kemikleri ile nadiren kafatasi,
sternum, vertebra, kosta, iliak gibi yass1 kemik-
lerde goriiliir [28, 33, 34]. Ozellikle diz eklemi
cevresindeki femur ve tibianin metadiafizinde
bilateral ve simetrik osteoskleroz varligi ka-
rakteristik bir bulgudur. Direk grafide diffiiz ve
yamasal dansite artigi, kaba trabekiiler patern,
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G

mediiller skleroz ve kortikal kalinlasma ortaya
cikar [33]. Baz1 vakalarda litik-sklerotik mikst
paternde lezyonlar goriilebilir. Normal kemik
iliginin replasmanina bagli olarak MRG’de,
fibroz ve Odematdz bilesenlerinin miktarina
gore T1 agirhikli goriintiilerde hipointens, T2
agirlikl goriintiilerde ise ara intensitede veya
hiperintens heterojen sinyal anormallikleri or-
taya ¢ikar (Resim 5) [34]. Literatiirde bu klasik
kemik bulgularin yani sira periostit ve parsiyel
epifizyel tutulum gibi atipik bulgular da tanim-
lanmigtir [34]. Bu hastalikta ortaya ¢ikan kemik
bulgulari ile ilgili iyi bilgi sahibi olmak, viseral
organ tutulumlarinin ¢ok ¢esitli ve non-spesi-

Resim 4. A-G. 16 yasinda erkek hastada sag femurda LHH. On-arka
femur grafisinde (A) femur saftinda eksentrik yerlesimli intrame-
daller litik kitle lezyonu vardir (uzun ok). Koronal diizlemde yag
baskili T2 agirlikli géranttde (B) bu lezyon (uzun ok) cevresinde
kemik iligi 6demi vardir. Sagital dizlemde T2 agirlikli gértinttide
(©) kortekse dogru tasma (bulging) bulgusu (acik ok); aksiyel diiz-
lemde kontrast éncesi (D) ve sonrasi (E) yag baskili ve yag baskili
T2 agirhkh (F) gérantalerde lezyondaki kontrast parlaklasmasi ve
periost reaksiyonu (kisa oklar) gértlmektedir. Ayrica aksiyel BT
goruntUstinde (G) her iki akciger Ust zonlarda cok sayida ince
duvarli kist ve noduler dansiteler vardir.

fik oldugu gbézoniinde bulunduruldugunda ke-
mik lezyonlarmin tanisal degeri nedeni ile cok
onemlidir [34].

Rosai-Dorfman hastaligi

Makrofaj proliferasyonu ile karakterize bu
nadir hastalik masif lenfadenopatili siniis his-
tiyositozu olarak da adlandirilan ve ilk kez
1969’da tanimlanmis olan bir ¢esit non-LHH
histiyositik hastaliktir [28]. Genellikle ¢o-
cuk ve geng yetiskin erkeklerde goriiliir. En
stk bag-boyun bolgesinde non-spesifik agrisiz
lenfadenopatiler seklinde ortaya ¢ikar. Servi-
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Resim 5. A-D. 56 yasinda kadin hastada Erdheim-Chester hastaligi. Koronal dizlemde yag baskili T2
(A) ve aksiyel duzlemde T2 (B) agirlikli géruntulerde her iki femurda heterojen kemik iligi sinyal
anormallikleri vardir. Sagital reformat BT (C) kesitinde vertebralarda noduler sklerotik lezyonlarin
(siyah oklar) yani sira abdominal aorta ve dallarinda vaskulit benzeri duvar duzensizlikleri vardir.
Bunlarin yani sira koronal dizlem FLAIR sekansinda serebeller beyaz cevher lezyonlari gértlmekte-
dir (oklar). Tani femur distalinden yapilan biyopsi ile dogrulanmistir (Dr. Hayri Ogul’un arsivinden).

kal bolge diginda retroperitoneal, mediastinal,
aksiller ve inguinal lenfadenopatiler de gorii-
lebilir. Bu bulgulara ates, sedimentasyon artisi
ve hafif anemi gibi bulgular da eslik eder [28].
Ekstranodal tutulum vakalarin nerdeyse yari-
sinda vardir [28, 35]. Geng yaglarda goriilen ve
lenfadenopatiler ile karakterize klasik formun-
da yaklasik %20-40 oraninda spontan gerileme
varken, ekstranodal tutulum daha ileri yaslarda

goriiliir ve kroniklesme egilimi ile g¢esitli vital
organ tutulumlar1 nedeniyle daha kotii prog-
nozludur [35]. Santral sinir sisteminde epidural
veya subdural kompartmanda intrakranial lez-
yonlar veya menenjiom benzeri ekstraaksiyel
lezyonlar; hava yollarinda gevresel kalinlagma
veya intraluminal polipoid lezyonlar; akcigerde
nodiiller veya infiltratif kitle lezyonlar1; kalpte
intrakardiyak veya epikardiyal, perikardiyal
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kitle lezyonlar1; abdomende bilateral renal pel-
vis veya subkapsiiler solid kitleler; cilt altinda
ise tek veya c¢ok sayida, sarkom veya desmoid
tiimor gibi lezyonlarla karigabilecek, iyi sinir-
It veya infiltratif paternde yumusak doku lez-
yonlar1 goriilebilir [28, 35]. Erdheim-Chester
hastaliginin tersine kemik lezyonlar1 vakala-
rin ancak %5-10"nunda goriiliir. Bu lezyonlar
genellikle uzun kemik metafizi veya daha az
siklikla epifizinde keskin veya belirsiz sinir-
It litik intramediiller lezyonlar seklinde olup
tek veya multipl olabilir. Tipik olarak periost
reaksiyonu ve kalsifikasyon goriilmez ancak
kortikal destriiksiyon olabilir [35]. Bu lezyon-
lar MRG’de de non-spesifik 6zelliklere sahip
olup ayirici tanisinda lenfoma, LHH, multipl
myelom, metastaz ve osteomyelit yer almakta-
dir [35]. Diger histiyositik hastaliklarda oldugu
gibi tan1 i¢in histopatolojik ve immiinhistokim-
yasal caligmalara ihtiya¢ olup radyolojik de-
gerlendirme baslangicta hastaligin yaygimligini
belirleme ve tedaviye yanitin degerlendirme-
sinde kullanilir [35].
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Sayfa 111

Bu doniisiim bilateral ve simetrik bir sekilde, apendikiiler iskelettten aksiyel iskelete, her bir kemik
icin ise distalden proksimale, diafizden metafize (6ncelikle distal metafize) ve santralden endosteal
alana dogru ongoriilebilir ve ilerleyici bir sekilde gergeklesir.

Sayfa 114

T1 agirlikli gérlintiilerde tamamen yag sinyaline donmiis olan lezyonlarin aktif hastalik igermedigi
kabul edilebilir. Ancak hastanin klinik ve laboratuvar bulgular1 tamamen normalken MR sinyalinin
tamamen normale donmesi 58 ay’1 bulabilir. Bunun tersine MRG bulgulart normalken, klinik ve
laboratuvar isaretler rezidiiel hastalig1 gosterebilir.

Sayfa 115

Sonug olarak direk grafide uzun kemik metadiafizinde giive yenigi/permeatif paternde soliter litik
bir kemik lezyonu ve eslik eden agresif periost reaksiyonu veya MRG’de kemik iligi sinyal anor-
malliklerine eslik eden yumusak doku bilesenine ragmen belli-belirsiz veya hafif dereceli kortikal
destriiksiyon varlig1 primer kemik lenfomasi agisindan tipik olarak diistiniilse de bu bulgular spesi-
fik olmay1p diger kiigiik yuvarlak hiicreli tiimoérlerde de (Ewing sarkomu ve multipl myelom dahil)
goriilebilir.

Sayfa 117

Ozellikle gocuklarda, torasik bolgede vertebra korpusundaki kollapsa bagl ortaya ¢ikan vertebra
plana goriiniimii de LHH i¢in tipik bulgulardan biri olsa da ayiric1 tanida 16semi, metastatik ndrob-
lastom veya Ewing sarkomu gibi bagka lezyonlar da yer alir.

Sayfa 117

Ozellikle diz eklemi ¢evresindeki femur ve tibianin metadiafizinde bilateral ve simetrik osteoskle-
roz varligi karakteristik bir bulgudur.
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Kemigin Hematopoetik Tiimorleri

Zeynep Maras Ozdemir
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1. Asagidaki 6nermelerden hangisi/hangileri dogrudur?
I.  Sar1 ve kirmizi kemik iliginin her ikisinde de ana bilesen yagdir
II. Kemik iligi konversiyonu aksiyel iskelette baslar
II1. Kemik iligi rekonversiyonu apendikiiler iskelette baglar
IV. Kemik iligi konversiyonu ancak 3. dekadin sonunda matiir haline ulasir

I-1I
[-II-1IT
-1V
HI-IV
[-III-1V
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2. Kemik iligi gortintiilemesi ile ilgili asagidakilerden hangisi dogrudur?

a. Manyetik rezonans goriintiilemede kemik iligi sinyalini belirleyen temel faktor kemik trabe-
kiillerinin varligidir

b. Kirmizi kemik iligi T1 agirlikli gorlintiilerde cilt alti yaga gore hipointens, yag baskili T2
agirhikl sekanslarda ise kasa gore hiperintens sinyal siddetinde goriiliir

c. Kemik iligi rekonversiyonu ilk olarak epifiz ve apofizlerde sinyal degisikligine neden olur

d. Kemik iligi patolojilerinde Dixon sekansi kullanigh degildir

e. Benign ve malign kemik iligi lezyonlarinin ayrimi en iyi diflizyon sekanslarda yapilir

3. Asagidakilerden hangisi plazma hiicreli patolojilerden biri degildir?
Multipl myelom

Onemi belirsiz monoklonal gamopati

POEMS sendromu

Soliter plazmositom

Erdheim-Chester hastaligi

IS

4. Multipl myelom ile ilgili agagidakilerden hangisi dogrudur?

a. Multipl myelom en sik apendikiiler iskelette ortaya ¢ikar

b. Tedavi sonrast degerlendirmede oncelikli tercih edilen gériintiileme yontemi diisiik doz tiim
viicut BT olmalidir

c. Uzun kemiklerde tipik olarak santralde yerlesimli olup biiyiidiikce endosteal gentiklenmeye
ve yumusak doku bilesenine neden olur.

d. Direk grafide litik lezyonlarin ¢evresinde lameller tarzda periost reaksiyonu goriilmesi karak-
teristiktir

e. PET-BT yalnizca hastaligin evrelemesinde kullanilir

5. Asagidakilerden hangisi dogrudur?

a. Langerhans hiicreli histiyostoz plazma hiicreli neoplazilerden biridir

b. Rosai-Dorfman hastalig1 plazma hiicreli neoplazilerden biridir

c. Cocuklarda vertebra plana gorliniimii Langerhans hiicreli histiyositoz i¢in tipik bulgulardan
biridir

d. Erdheim-Chester hastalig1 genellikle ¢oguk ve geng yetiskinlerde bas-boyun bolgesinde
non-spesifik agrisiz lenfadenopatiler seklinde ortaya ¢ikar

e. Rosai-Dorfman hastaliginda tipik olarak alt ekstremitede bilateral ve simetrik osteosklerotik
kemik lezyonlar1 goriiliir
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