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Patolojik tibiya kirigi olan yenidogan: osteofibroz displazi
Newborn with pathologic fracture of the tibia: osteofibrous dysplasia

Sayin Editér,

Osteofibroz displazi, uzun kemiklerin ¢ok nadir gérilen
timor benzeri gelisimsel fibrooséz durumudur (1). Bildigimiz
kadariyla literatiirde yenidogan déneminde toplam sekiz,
patolojik kiridi olan t¢ osteofibroz displazi olgusu vardir (2-6). Bu
yazida dogumdan sonra ikinci saatinde patolojik kingi
saptanmis ve literatire gére en erken tani alan, osteofibroz
displazili olgumuz sunulmaktadir.

Ayak gelisi olmas| nedeniyle 37 5/7 gestasyon haftasinda
sezaryen ile dogan erkek bebegin dykiusinde 6zellik yokiu.
Dogum agirhdi 3305 g, boyu 52 cm, bas gevresi 35 cm idi.
Dogumundan iki saat sonraki ikinci kontroliinde sag bacakta

Resim 1. Sag tibiya 6n ve yanal réntgenograminda lobtile konturlu
¢ok sayida radyoliisensi, 1/3 proksimal-orta diyafizer
dizeyde kortikal bitiinlik kaybi patolojik kirk lehine
yorumlanan agllanma izlenmektedir. Gériintd alanina
giren sag fibulada kortikal bitlinliik konunmugtur

siglik, ekimoz, patolojik hareket, krepitasyon ve hassasiyet
saptanmasi Uzerine iki yonll tibiya-fibula grafisi ¢ekildi (Resim
1). Direkt grafide patolojik kirik saptanmasi izerine dogumun
24. saatinde kemik biyopsisi alinip patolojiye génderildi. Biyopsi
parcasinda ovoid-igsi hicreler iceren fibro-oséz lezyon,
trabekuler yapiya sahip yeni kemik olusumu géruldi (Resim 2a-
2b). Yeni olusan kemik trabekdllerinin arasinda belirgin
osteoblastik dizilim vardi (Resim 2b). Laboratuvar sonuglari
normal sinirlarda bulundu. Ayirici tanida adamantinoma, fibréz
displazi, dogustan sifiliz, histiyositoz X, dogustan psédoartroz
(ndrofibromatoz) dusinidldu. Mevcut klinik, radyolojik ve
histopatolojik bulgularla olguya osteofibréz displazi tanisi
kondu.

Hastalik daha ¢ok 10 yas altindaki cocuklarda saptanmistir
(1,7). Blylyen kemiklerin hastaligidir. Erkeklerde biraz daha sik
oldugu belirlenmistir. ileri yaslarda ve nadiren de yenidogan
déneminde bildirilmis olgular vardir. ileri yaglarda hastaligin
nadir saptanmasi kemik olgunlugunun gerceklesmesiyle ya
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Resim 2a. Kem|k trabekulasyonu ov0|d |gS| fibroblastik hucre
cogalmasi igeren fibro-oséz lezyon (x200 HE)

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Serdar Al, Medipol Universitesi Tip Fakilltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dali, istanbul, Ttirkiye
E-posta: drserdaral@gmail.com Gelis Tarihi/Received: 21.06.2012 Kabul Tarihi/Accepted: 07.08.2012
Tiirk Pedliatri Arsivi Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basilmistir. / Turkish Archives of Pediatrics, published by Galenos Publishing



Tiirk Ped Arg 2013; 48: 76-7
Turk Arch Ped 2013; 46: 76-7

Al ve ark.
Patolojik tibiya kingi olan yenidogan: osteofibroz displazi / 77
Newborn with pathologic fracture of the tibia: osteofibrous dysplasia

Sekil 2b. Bazi kemik trabekilleri osteoblastik hicreler

tarafindan cevrili iken bazilarinda osteoblastik
dizilim belirgindir

hastaligin kendiliginden geriledigini ya da duzenli kaldigini
gostermektedir (1,8,9). Etiolojide genetik etkinin olabilecegi
bildirilmistir (10). Siklikla hastalik tibiya genislemesi ve tibiyanin
hafif veya orta diizeyde anterior ya da anterolaterale dogru
kivrilmasi ile bulgu verir (8). Lezyon genellikle agrisizdir.
Olgularin bir kismi kiglk travma sonucu patolojik kirlk ile
saptanabilmektedir (1,7). Olgumuz yenidogan déneminde en
erken tanisi konulmus olgudur. Literatlirde yenidoganda patolojik
kirnk tanimlanmis dérdinci olgudur. Ayak gelisi olmasi
nedeniyle sezaryen sirasinda ayagindan tutulup cekilmesi
muhtemelen patolojik kiriga yol acan kucuk travmanin nedenidir.
Olgunun ikinci saatinde sislik ve ekimozunun ilk kez farkedilmesi
bunu desteklemektedir. Radyolojik bulgularda eksantrik
intrakortikal osteoliz kuraldir. Korteksin dis yiizeyi, ekspansiyon
gosteren timdérden dolayi orta veya siddetli diizeyde genislemis
ya da c¢ok incelmis olabilir. Timér birbiriyle birlesen litik
alanlardan olusan tek bir kist veya ¢ok sayida kistten olusan
kabarcikli bir gérinime sahiptir. Tipik olarak diyafizde yerlesir ve
metafize uzanabilir. Tumér matriksi siklikla buzlu cam
gérinimine sahiptir. Patolojik kirik varsa kirik bulgulari, yoksa
egilme bozuklugu sik gérllebilir (4,7,8). Radyoljik bulgular tani
koydurucu olmamakla birlikte osteofibréz displaziyi oldukca
dusundurmektedir. Histopatolojik olarak periost her zaman iyi
korunurken korteks bazen parsémen inceliginde olabilir.
Mikroskopik gérinimde fibroblastik stroma icerisinde
osteoblastlar ile gevrili olgunlasmamis kemik dokusu gézUkdr.
Bu bulgu bélgesel yapi érintlisii (zonal architectural pattern)
olarak isimlendiriimigtir. Fibréz kisim kiglk ve daginik igsi
hicreler icerir (2,7,8,11).

Genel kabul gérmus bir tedavi yontemi yoktur. Genellikle
lezyonun kendiliginden gerileyebilece@i ve o&zellikle 15 yas
altindaki c¢ocuklarda “konservatif” tedavi ile izlenebilecegi

bildirilmistir (4,7,8,12). Cogunlukla asiri blyime ve patolojik
kink durumunda cerrahi tedavi 6nerilmektedir. Bir yasin
altindaki c¢ocuklarda cerrahi tedavi 6nerilmemektedir
(4,7,8,12). Subperiostal rezeksiyon yapilan hastalarin bir
kisminda bélgesel niks saptanmistir (1,8). Bir calismada
izlemde tekrarlanan biyopside adamantinoma saptanmasi
nedeniyle bltln osteofibréz displazi tanili olgulara
ekstraperiostal eksizyon &nerilmektedir (11).

Olgumuzun patolojik kingi cocuk ortopedi tarafindan algi atel
ile saptandi. LiteratUr bilgileri ile uyumlu olarak cerrahi eksizyon
ve kiretaj uygulanmadi. Halen c¢ocuk ortopedi tarafindan
izlenmektedir.

Sonug olarak, her ne kadar osteofibrdz displazi cok nadir bir
durum olsa da tibiya diafizi 6n yuziine yerlesmis ve intrakortikal
osteolitik dogustan tibiya lezyonlarinda akla gelmelidir.
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