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Kemik tümörleri içerisinde nadir görülen osteofibrözdisplazi benzeri adamantinoma (OFDBA)’nın 
saptandığı ve literatürde bildirilen en küçük yaştaki olgu tanımlanmıştır. OFDBA, osteofibröz displa-
zi ve klasik adamantinomaya radyolojik, histopatolojik olarak benzerlik göstermektedir. OFDBA’nın 
klasik adamantinomaya dönüşebilme özelliği nedeniyle selim bir lezyon kabul edilmesine rağmen, pre-
malign bir lezyon olarak değerlendirilmesi önerilir. Olgumuzda da biopsi ile OFDBA tanısı sonrasında 
lokal rezeksiyon ve masif allogreft ile rekonstrüksiyon uygulanmıştır.
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Adamantinoma düşük malignite potansiyeli bulu-
nan, epitelyal ve osteofibröz komponentleri birlikte içe-
ren, bifazik nitelikte bir kemik tümörüdür.[1–13] Osteo-
fibröz displazi (OFD) çocukluk döneminde sık görülen, 
selim karakterli fibroossöz bir lezyondur. Osteofibröz 
displazi benzeri adamantinoma (OFDBA) ise yoğun os-
teofibröz dokular ile birlikte nadir epitelyal hücre küme-
leri içeren bir tümördür.[1–5,12–14] Adamantinoma, OFD 
ve OFDBA’nın morfolojik ve radyolojik görüntüsü bir-
birine çok benzer.[12] Özellikle OFDBA, OFD’den ancak 
histopatoloijk inceleme ile ayırt edilebilir.

Uzun kemiklerin adamantinoması nadir görülmek-
tedir ve primer kemik tümörlerinin yaklaşık %0.4’ünü 
oluşturur.[1–3,15] Görüldüğü yaş aralığı çok geniştir ve 3 
ila 86 yaş aralığında bildirilmiştir.[1,2,4,8–10] En sık 25 ila 
35 yaşlar arasında rastlanır.[1] OFDBA’nın görülme sıklı-
ğı ile ilgili kesin bilgi bulunmamaktadır.

Olgu sunumu
Üç ay 18 günlük erkek çocuğu iki haftadır sol ba-

cağını kullanamama ve bacakta kalınlaşma yakınma-
larıyla polikliniğimize getirildi. Fiziksel muayenede 
genel durumunun iyi olduğu, ancak sol tibia üzerinde 
kalınlaşma, şekil bozukluğu ve lokal hassasiyet bulun-
duğu saptandı. Yerel ısı artışı, ya da ciltte değişiklik 
gözlenmedi. Diğer sistem muayeneleri normal bulunan 
çocukta eşlik eden başka bir hastalığa ait bulguya rast-
lanmadı. Vücut sıcaklığı, kan basıncı, nabzı ve diğer vi-
tal parametreleri normaldi. Sol kruris için yapılan basit 
radyografi ve manyetik rezonans görüntüleme incele-
melerinde tibia diyafizinde yaklaşık 3 cm uzunluğunda, 
öne açılanma gösteren, lobüllü yapıda, kortikal lezyon 
saptandı (Şekil 1). Radyolojik incelemede ayırıcı tanı 
olarak OFD, nonossifiye fibrom ve eozinofilik granü-
lom düşünüldü.
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Hastaya tru-cut biyopsi yapıldı. Histolojik incele-
mede osteofibröz dokular içerisinde, hiposellüler ka-
rakterde, epiteloid görünümde hücreler izlendi. Keratin 
immun boyamada tek tek serpilmiş veya birkaç sıralı 
trabeküller oluşturmuş epitelyal hücreler görüldü. Bu 
görüntü ile OFDBA tanısı konuldu (Şekil 2a, b).

Tibiada OFDBA tanısı ile tibiadan 6 cm’lik bir seg-
ment rezeke edildi (Şekil 3). Rezeksiyon sonrası masif 
allogreft ile rekonstrüksiyon yapıldı.

Tibiadan rezeke edilen materyalin histolojik incele-
mesinde biyopside izlenen yapıların benzeri görüldü. Yer 
yer mikrofraktür ve mikrokallus alanları mevcuttu. Lez-

yon korteksi yer yer tama yakın destrükte etmiş, fakat 
korteks dışına yayılım yapmamıştı.

Tartışma
Osteofibröz displazi, OFDBA ve adamantinoma 

nadir görülen kemik tümörlerindendir. Campanacci 
ve Laus’a göre 10 yaş altında adamantinoma görülmesi 
oldukça nadirdir.[16] OFDBA, Kuruvilla ve Steiner ta-
rafından beş olguluk bir seride 4.5 ila 14 yaş aralığında 
bildirilmiştir.[17] Sunulan olgu 3.5 aylık bir erkek çocu-
ğunda görüldüğünden literatürde bildirilmiş en küçük 
OFDBA olarak kabul edilmektedir.

Şekil 3.	 Tibiadan 6 cm’lik rezeksiyon yapıldı. [Bu şekil, derginin www.
aott.org.tr adresindeki çevrimiçi versiyonunda renkli görülebilir.]

Şekil 2.	 (a) Osteofibröz dokular içerisinde, hiposellüler karakterde epiteloid görünümde hücreler izlendi (H&Ex100). (b) 
Keratin immün boyası ile boyanan epitelyum hücreleri izlendi (x100). [Bu şekil, derginin www.aott.org.tr adresin-
deki çevrimiçi versiyonunda renkli görülebilir.]

(a) (b)

Şekil 1.	 Kruris ön-arka ve yan grafilerinde kortikal litik alanlar, öne ve 
iç yana açılanma gösteren patolojik kırık görülmekte. 
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Kuruvilla ve Steiner ile Sarisozen ve ark., OFDBA’nın 
klasik adamantinomaya öncü lezyon olabileceğini bildir-
mektedirler.[7,17] Adamantinomanın metastaz yapabil-
mesi, çok odaklı olabilmesi ve lokal yayılma yapabilmesi 
gibi malign tümörlerde rastlanan özellikleri taşıması ne-
deniyle hastaya klasik adamantinoma olgusu gibi yakla-
şılarak rezeksiyon uygulanmış ve takipleri adamantino-
ma temel alınarak yapılmıştır. Nitekim araştırmacıların 
OFDBA ile ilgili ortak düşüncesi, bu lezyonla karşıla-
şıldığında, yakın radyolojik ve histopatolojik bulgulara 
sahip klasik adamantinoma gibi düşünülerek tedavinin 
ona göre düzenlenmesidir.[1,2,3,7,17] OFDBA’nın prognozu 
ise klasik adamantinomanın aksine iyidir ve çoğunlukla 
izlemle yetinilir.[1–3,17]

Olgumuzun üç yıllık kontrolünde metastaz, ya da ye-
rel nüks lehine bulgu saptanmamıştır.

Çıkar örtüşmesi: Çıkar örtüşmesi bulunmadığı belirtilmiştir.
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