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O steofibröz displazi, uzun kemiklerin seyrek görülen fibroosse-

öz bir tümörüdür (1). Genellikle erken çocukluk çağ›nda ve

hemen daima tibiada ortaya ç›kar (1). Şimdiye kadar literatür-

de, sadece üç neonatal osteofibröz displazi olgusu bildirilmiştir (2,3).

Bu yaz›da, doğumdan sonra üçüncü günde saptanan bir neonatal oste-

ofibröz displazi olgusu sunulmaktad›r. 

Olgu bildirisi
Üç günlük k›z çocuğu sağ bacak ön yüzünde, doğumundan beri var

olan şişlik nedeniyle başvurdu. Fizik muayenesinde dizin hemen dista-

linden başlayan, cilt alt›nda, 2x1 cm boyutlar›nda sert, ağr›s›z bir kitle

palpe edildi. Ciltte k›zar›kl›k ve ödem yoktu. Bunun d›ş›nda bacak ve

ayak normaldi; kalça ve diz hareketleri doğald›. Diğer sistemik incele-

melerinde bir özellik yoktu.

Bacağ›n anteroposterior ve lateral röntgenogramlar›nda sağ tibia

proksimal yar›s›nda, ön yüzde bombeleşmeye yol açan, diametafizyal

yerleşimli, 3x2 cm boyutlar›nda, ekspansil, litik bir lezyon saptand›

(Resim 1). Bilgisayarl› tomografi (BT) aksiyal kesitlerinde de tibia di-

ametafizinde ekspansil litik lezyon izlendi (Resim 2). Klinik ve radyo-

lojik bulgular ile osteofibröz displazi ön tan›s› kondu. Hastaya alt› gün-

lükken tan› ve tedavi amac›yla aç›k küretaj uyguland›. Histopatolojik

incelemede, fibroblastik stroma içinde osteoblastlar ile çevrili immatür

kemik dokular› saptand› ve ön tan› doğruland› (Resim 3). 

En son 12. ayda çekilen röntgenogramda kemiğin gelişimi normaldi;

anterior tibial kortekste içi buzlu cam görünümünde ekspansil, litik lez-

yonun varl›ğ›n› sürdürdüğü ve metafizden diafize doğru gerilediği gö-

rüldü (Resim 4). Hasta halen izlenmektedir. 

Tart›flma
Osteofibröz displazi, tübüler kemiklerde görülen fibroosseöz bir lez-

yondur. Konjenital osteitis fibroza veya uzun kemiklerin ossifiye fibro-

mu olarak da adland›r›l›r (4,5). Genellikle 10 yaş›n alt›nda görülmesine

karş›n, yenidoğan döneminde son derece nadirdir (1,3). Campanacci ve

Laus, literatürdeki en geniş osteofibröz displazi serisinde, kendilerine

ait ve literatürden derlenmiş toplam 39 olguyu bir araya getirmiştir (6).

Bu seride yenidoğan yoktur ve en genç olgu üç ayl›kt›r. Daha sonra, ye-

nidoğan döneminde osteofibröz displazi sadece üç olguda bildirilmiştir

(2,3).  
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Osteofibröz displazi, hemen her za-

man tibiada görülür; olgular›n

%20’sinde ayn› taraftaki fibula da tu-

tulur (6). Çok nadir olarak ulna, radi-

us, humerus, metatars ve falankslarda

da görülebilir (1). Radyolojik olarak,

intrakortikal yerleşimli, ekspansiyon

gösteren kistik bir tümördür. Birbiriy-

le birleşen litik alanlardan oluşan tek

bir kist şeklindedir veya çok say›da

kistten oluşan kabarc›kl› bir görünü-

me sahiptir (2). Tipik olarak, diafiz or-

ta kesiminde öne yerleşir ve metafize

uzanabilir. Fibröz displazide olduğu

gibi, matriksi s›kl›kla dumanl› bir gö-

rünüme sahiptir (1). Tutulan kemikte

eğilme deformitesi s›k görülür (6).   

Osteofibröz displazi, radyolojik ve

patolojik olarak en çok fibröz displa-

ziye benzer (1). Fibröz displazi de en

s›k tibiada görülür; fakat genellikle

intramedüller yerleşir ve monostotik

formu 10 yaş›n alt›nda nadirdir (7).

Histolojik olarak osteofibröz displazi-

de, immatür kemik trabeküllerini çev-

releyen osteoblastlar vard›r. Ayn› bul-

gu nadir olmakla birlikte fibröz disp-

lazide de saptanabilir (8). Bu nedenle

baz› yazarlara göre osteofibröz displa-

zi, iyi tan›mlanm›ş bir antite değildir

ve fibröz displazinin aktif şekli olabi-

lir (7). Kemiğin nadir görülen malign

tümörlerinden biri olan adamantino-

ma da tipik olarak tibiada ve diafizyal

yerleşim gösterir. Fibröz displazi ve

osteofibröz displazide olduğu gibi ge-

niş fibröz stroma alanlar› içerse de

histolojik olarak farkl›d›r ve genellik-

le 2-5. dekatlarda görülür (9). Oste-

ofibröz displazinin ay›r›c› tan›s›nda

yer alan diğer lezyonlar; soliter konje-

nital fibromatozis, konjenital psödo-

artroz, konjenital fibrosarkom, konje-

nital sifiliz ve eozinofilik granülom-

dur (1,7,9,10). Bu lezyonlar, radyolo-

jik benzerlik gösterebilmelerine kar-

ş›n, klinik ve histolojik özellikleri ile

osteofibröz displaziden ay›rt edilirler. 

Osteofibröz displazi, klinik olarak

ağr›s›z, sert bir şişkinliğe yol açar. Pa-

tolojik k›r›kla birlikte ağr› ortaya ç›ka-

bilir. Tedavisinde genel kabul görmüş

bir yöntem yoktur. Campanacci ve

Laus aç›k küretaj ve subperiosteal re-

zeksiyon yap›lan 25 olgunun 16’s›nda

lokal nüks saptam›şt›r (6). Bu nedenle,

Resim 1. Lateral röntgenogramda, tibia proksimal yar›s›nda kemik ön
yüzeyinde bombeleflmeye yol açan, diametafizyal yerleflimli, ekspansil
litik lezyon izleniyor. Lezyonun ön kesiminde kortikal incelme ve içinde
buzlu cam görünümü dikkati çekiyor. 

Resim 2. Aksiyel BT kesitinde, tibia diafizinde kemi¤i ekspanse eden litik lezyon ve içinde buzlu cam görünümü
izleniyor. Lezyonun çevresinde incelmifl olan korteksin parsiyel volüm etkisi nedeniyle belirsiz oldu¤u görülüyor. 

Resim 3. Histopatolojik kesitte, orta derecede sellüler fibroblastik stroma içinde osteoblastlar ile çevrili
immatür kemik dokusu izleniyor (HE, x100).
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15 yaş›n alt›ndaki asemptomatik olgu-

lar›n tedavisiz izlenmesini önermekte-

dirler. Tübüler kemiklerde tümör, ge-

nellikle  değişmeden kal›r veya kendi-

liğinden geriler. Seyrek olarak prog-

resyon gösterebilir. Olgumuza alt›

günlükken subperiosteal küretaj uygu-

Resim 4. Oniki ay sonra çekilen anteroposterior röntgenogramda, içi buzlu cam görünümünde olan hafif ekspansil litik lezyonun metafizden
diafize do¤ru gerileme gösterdi¤i görülüyor. Lateral kortekste incelme oldu¤u dikkati çekiyor. Tibia diafizi distal kesiminde e¤ilme
deformitesi ve medialinde endosteal yeni kemik oluflumu izleniyor. 

CASE REPORT: NEONATAL OSTEOFIBROUS DYSPLASIA

Neonatal skeletal neoplasms are rare and difficult to diagnose. Osteofibrous
dysplasia is a fibroosseous lesion of long bones that may be seen in the newborn. It
is usually a lytic expansile lesion of the tibia with associated anterior bowing. We
present a three-day-old female patient with osteofibrous dysplasia of the tibia. It is
important to consider osteofibrous dysplasia when confronted with any bone tumor
involving the tibia in a newborn. 
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land›. Bir y›ll›k izlem sonunda lezyon-

da gerileme izlendi.

Yenidoğanda kemik tümörü nadir

görülür. Bir yenidoğanda tibia diafizi

ön yüzüne yerleşen, intrakortikal kis-

tik bir lezyonda, osteofibröz displazi

tan›s› akla gelmelidir.


