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Yenidoganda osteofibroz displazi

Zeynep Yazici, Harun Yildiz, Hiilya Oztiirk, Bartu Sarisdzen

Z Yaz"'..(E)' Hvidz ) N steofibroz displazi, uzun kemiklerin seyrek goriilen fibroosse-
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Bursa 0z bir tiimoriidiir (1). Genellikle erken ¢ocukluk ¢aginda ve
H. Oztark hemen daima tibiada ortaya ¢ikar (1). Simdiye kadar literatiir-

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, de, sadece li¢ neonatal osteofibroz displazi olgusu bildirilmistir (2,3).
Bursa Bu yazida, dogumdan sonra iiciincii giinde saptanan bir neonatal oste-

B. Sarisozen ofibrdz displazi olgusu sunulmaktadir.
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Olgu bildirisi

Ug giinliik kiz ¢ocugu sag bacak 6n yiiziinde, dogumundan beri var
olan sislik nedeniyle bagvurdu. Fizik muayenesinde dizin hemen dista-
linden baslayan, cilt altinda, 2x1 cm boyutlarinda sert, agrisiz bir kitle
palpe edildi. Ciltte kizariklik ve 6dem yoktu. Bunun diginda bacak ve
ayak normaldi; kal¢a ve diz hareketleri dogaldi. Diger sistemik incele-
melerinde bir 6zellik yoktu.

Bacagin anteroposterior ve lateral rontgenogramlarinda sag tibia
proksimal yarisinda, 6n yiizde bombelesmeye yol agan, diametafizyal
yerlesimli, 3x2 c¢cm boyutlarinda, ekspansil, litik bir lezyon saptandi
(Resim 1). Bilgisayarl tomografi (BT) aksiyal kesitlerinde de tibia di-
ametafizinde ekspansil litik lezyon izlendi (Resim 2). Klinik ve radyo-
lojik bulgular ile osteofibroz displazi 6n tanisi kondu. Hastaya alt1 giin-
liikkken tan1 ve tedavi amaciyla acik kiiretaj uygulandi. Histopatolojik
incelemede, fibroblastik stroma i¢inde osteoblastlar ile ¢evrili immatiir
kemik dokular1 saptandi ve 6n tan1 dogrulandi (Resim 3).

En son 12. ayda ¢ekilen rontgenogramda kemigin gelisimi normaldi;
anterior tibial kortekste ici buzlu cam goriiniimiinde ekspansil, litik lez-
yonun varligini siirdiirdiigii ve metafizden diafize dogru geriledigi go6-
rildii (Resim 4). Hasta halen izlenmektedir.

Tartisma

Osteofibroz displazi, tiibiiler kemiklerde goriilen fibroossedz bir lez-
yondur. Konjenital osteitis fibroza veya uzun kemiklerin ossifiye fibro-
mu olarak da adlandirilir (4,5). Genellikle 10 yasin altinda goriilmesine
karsin, yenidogan déneminde son derece nadirdir (1,3). Campanacci ve
Laus, literatiirdeki en genis osteofibroz displazi serisinde, kendilerine
ait ve literatiirden derlenmig toplam 39 olguyu bir araya getirmigtir (6).
Bu seride yenidogan yoktur ve en geng olgu ii¢ ayliktir. Daha sonra, ye-
nidogan doneminde osteofibroz displazi sadece ii¢ olguda bildirilmigtir
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Resim 1. Lateral rontgenogramda, tibia proksimal yarisinda kemik 6n Osteofibroz displazi, hemen her za-
yiizeyinde bombelegsmeye yol agan, diametafizyal yerlesimli, ekspansil s et

litik lezyon izleniyor. Lezyonun 6n kesiminde kortikal incelme ve iginde man .tlblada gorulur, . Olgularln
buzlu cam gériiniimii dikkati gekiyor. %20’sinde ayni taraftaki fibula da tu-

tulur (6). Cok nadir olarak ulna, radi-
us, humerus, metatars ve falankslarda
da goriilebilir (1). Radyolojik olarak,
intrakortikal yerlesimli, ekspansiyon
gosteren kistik bir tlimordiir. Birbiriy-
le birlesen litik alanlardan olugan tek
bir kist seklindedir veya cok sayida
kistten olusan kabarcikli bir goriinii-
me sahiptir (2). Tipik olarak, diafiz or-
ta kesiminde One yerlesir ve metafize
uzanabilir. Fibréz displazide oldugu
gibi, matriksi siklikla dumanlt bir go-
riinlime sahiptir (1). Tutulan kemikte
egilme deformitesi sik goriiliir (6).
Osteofibroz displazi, radyolojik ve
patolojik olarak en ¢ok fibroz displa-
ziye benzer (1). Fibroz displazi de en
sik tibiada goriiliir; fakat genellikle
intramediiller yerlesir ve monostotik
formu 10 yagin altinda nadirdir (7).
Histolojik olarak osteofibroz displazi-
de, immatiir kemik trabekiillerini ¢ev-
releyen osteoblastlar vardir. Ayni bul-
gu nadir olmakla birlikte fibroz disp-
lazide de saptanabilir (8). Bu nedenle
bazi yazarlara gore osteofibroz displa-
zi, iyi tanmimlanmis bir antite degildir
ve fibroz displazinin aktif sekli olabi-
lir (7). Kemigin nadir goriilen malign
tiimorlerinden biri olan adamantino-

Resim 2. Aksiyel BT kesitinde, tibia diafizinde kemigi ekspanse eden litik lezyon ve i¢inde buzlu cam gériinimi ma da tipik olarak tibiada ve diafizyal
izleniyor. Lezyonun gevresinde incelmis olan korteksin parsiyel voliim etkisi nedeniyle belirsiz oldugu goriiliiyor.

yerlesim gosterir. Fibroz displazi ve
osteofibroz displazide oldugu gibi ge-
nis fibroz stroma alanlar1 icerse de
histolojik olarak farklidir ve genellik-
le 2-5. dekatlarda goriiliir (9). Oste-
ofibroz displazinin ayirici tanisinda
yer alan diger lezyonlar; soliter konje-
nital fibromatozis, konjenital psédo-
artroz, konjenital fibrosarkom, konje-
nital sifiliz ve eozinofilik graniilom-
dur (1,7,9,10). Bu lezyonlar, radyolo-
jik benzerlik gosterebilmelerine kar-
sin, klinik ve histolojik ozellikleri ile
osteofibroz displaziden ayirt edilirler.

Osteofibroz displazi, klinik olarak
agrisiz, sert bir siskinlige yol acar. Pa-
tolojik kirikla birlikte agr1 ortaya cika-
bilir. Tedavisinde genel kabul goérmiis
bir yontem yoktur. Campanacci ve
Laus acik kiiretaj ve subperiosteal re-
zeksiyon yapilan 25 olgunun 16’sinda
lokal niiks saptamistir (6). Bu nedenle,

Resim 3. Histopatolojik kesitte, orta derecede selliiler fibroblastik stroma iginde osteoblastlar ile gevrili
immatiir kemik dokusu izleniyor (HE, x100).

586 . Aralik 2001



Resim 4. Oniki ay sonra gekilen anteroposterior réntgenogramda, igi buzlu cam gériiniimiinde olan hafif ekspansil litik lezyonun metafizden
diafize dogru gerileme gdsterdigi goriililyor. Lateral kortekste incelme oldugu dikkati gekiyor. Tibia diafizi distal kesiminde egilme
deformitesi ve medialinde endosteal yeni kemik olusumu izleniyor.

15 yasin altindaki asemptomatik olgu-
larin tedavisiz izlenmesini dnermekte-
dirler. Tiibiiler kemiklerde tiimor, ge-
nellikle degismeden kalir veya kendi-
liginden geriler. Seyrek olarak prog-
resyon gosterebilir. Olgumuza alti
giinliikken subperiosteal kiiretaj uygu-

landi. Bir yillik izlem sonunda lezyon-
da gerileme izlendi.

Yenidoganda kemik tiimorii nadir
goriiliir. Bir yenidoganda tibia diafizi
on yiiziine yerlesen, intrakortikal kis-
tik bir lezyonda, osteofibroz displazi
tanis1 akla gelmelidir.

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
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