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ONKOJENIK OSTEOMALAZI

Giilay SIMSEK BAGIR'

GIRIS

Onkojenik osteomalazi (OO) veya tiimériin indiikledigi osteomalazi (TI1O),
oldukc¢a nadir goriilen bir paraneoplastik sendromdur. Onkojenik osteomalazi-
de fosfopenik bir ortamda yeni olugmakta olan organik matrikse ¢oken kemikte
normal mineralizasyon saglanamaz (1-2). Genellikle mezenkimal timér iligki-
li olmasina ragmen adenokarsinomlarda gelisen somatik mutasyonlar sonucu
da goriilebilir. Olgularin ¢ogunda kiictlik, benign, viicudun herhangibir yerinde
bulunabilen mezenkimal tiimoérler saptanir (3,4). Hastalarda fibroblast biiylime
faktort 23 (FGF-23) gibi fosfatoninler renal fosfat rezorbsiyonunu azaltarak hi-
pofosfatemi, kas gii¢siizliigii ve osteomalaziye neden olurlar (5). Onkojenik oste-
omalaziye neden olan tiimoérler genellikle soliter olup kemik ve yumusak dokuda
lokalizedir. Hastalarda, lokal semptomlarin klinikte nadiren goriilmesi nedeni ile
tan1 konulmasi zaman alir (6). Tiimor lokalizasyonu i¢in oktreotid sintigrafisi,
Ga-68 DOTATATE gibi fonksiyonel goriintiileme yontemleri olduk¢a duyarlidir.
Onkojenik osteomalazide tedavi fosfatiirik mezenkimal tiimoriin rezeksiyonudur.

GENEL BILGILER

Ortalama goriilme yas1 45 olup, kadin-erkek orani 1:1.2°dir (7). Onkojenik
osteomalazide, inorganik fosforun renal klirensi artarak hipofosfatemi gelisir. Bu
duruma neden olan fosfatoninlerden en dnemlisinin fibroblast biiyiime faktorii 23
(FGF-23) oldugu gosterilmistir (8). X-bagli hipofosfatemi, en sik FGF-23 iligkili
genetik hastalik nedeni iken, OO’nin ise en sik kazanilmis FGF-23 iliskili hipo-
fosfatemik hastalik nedeni oldugu s6ylenmektedir. Patogenezden sorumlu oldugu
diistintilen diger genler arasinda FGF 7, matriks ekstraseliiler fosfoglikoproteini
(MEPE) ve frizzled ile baglantili protein 4 (FRP4) yer alir.

Onkojenik osteomalaziye neden olan tiimorlerin biiyiik kismi mezenkimal ko-
kenlidir (6,8,9). Olgularin biiyiik bir kismini fosfatiirik mezenkimal tiimor (PMT)
mikst konnektif doku varyant (%70-80) olusturur (10). Diger histolojik subtipleri
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TAKIP

Uzun siireli tedavi alacak olan hastalarda 3 ayda bir renal ultrasonografi, PTH,
kalsiyum ve fosfor 6l¢timleri yapilmalidir.

Tam tiimor rezeksiyonu yapilan olgularda baslangigta 6 ayda bir, daha sonra
yillik serum fosfat 6l¢timleri dnerilmektedir. Takipte hastanin klinik olarak semp-
tomlar1 rekiirrensi diisiindiiriiyor ise kalsiyum metabolizmasini i¢eren ayrintili
biyokimyasal tetkikler tekrar edilmelidir.

Tablo 1. Hipofosfatemik Osteomalazi Nedenleri

1.Azalmis alim:

Fosfat baglayici antiasitler
Diyetle fosfat kisitlamasi

2.Bozulmus renal geri emilim:
Primer defektler;

X bagli hipofosfatemik rikets
Hiperkalsiiirili herediter hipofosfatemik rikets
Fankoni sendromu(sistinozis, multipl myelom, wilson hastalig1, pr. amiloidozis...)

Sekonder defektler;

Primer hiperparatiroidizm
Sekonder hiperparatiroidizm (vitamin D metabolizmasi bozukluklar1)
Onkojenik osteomalazi
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