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Fibrous cortical defect and non-ossifying fibroma
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Fibroz kortikal defekt ve non-ossifying fibroma kemiklerde en
sik goriilen fokal lezyonlardir.['2] Benign &zellikleri ve tipik
radyolojik goriiniimleri histopatolojik degerlendirmeye ge-
rek birakmaz (“Lezyonlara dokunmayin!”).[*] Bu gercegin
tersine, radyolojik incelemelerde sasirtici derecede siklikla
karsimiza gikmasi nedeniyle haksiz bir ilgiye maruz kalirlar
ve konunun ortopedik onkoloji kliniklerine danisilmasi ge-
rekebilir.[*] Bu durumun, lezyonun yasi ve evrimindeki de-
gisken goriinimlere bagh oldugu diistinalar.

Anahtar sé6zciikler: fibr6z doku tiimérleri; kortikal displazi;
fibrom, kemiklesici

fibroma (NOF) kemiklerin en sik goriilen fokal

lezyonlandir. Yasamin ilk iki onyilinda, semp-
tomsuz olarak, toplumun %30’unda bulunur.l'Z]
Neoplasm degildir ve WHO’ya gére gelisimsel bir ano-
malidir. Osteokartilajin6z eksositoza benzer sekilde,
yogun kemik gelisiminin oldugu metafizial bolgede
ortaya ¢ikar.[>1 Bu lezyonun kemigin gevresel biyii-
mesi esnasinda periosteumun yetersiz desteginden mi
yoksa epifiz plaginin altindaki enkondral ossifikasyo-
nun olusamamasindan mi oldugu netlik kazanmamis-
tir. Semptom olusturmadiklarindan, hekime getiren
sebep genellikle travmadir.['*1 Her iki lezyon da his-
topatolojik olarak aynidir ve benign igsi hiicreli fib-
roblast ve histiositler, ayrica az miktarda ksantoma-
tik hiicrelerden olusurlar.l’l Diiz radyogram tani i¢in
yeterlidir; histopatolojik inceleme gereksizdir (“Don’t
touch lesions!”) (Sekil 1).[3]

Fibrt’)z kortikal defekt (FKD) ve non-ossifying

Bu lezyonlarin biyolojik aktif donemden involiisyona
gecis safhasindaki farkliliklar ve hatta lezyon igerisinin,
histolojinin tersine, kemikle dolmasi tanida zorluk ¢i-
karabilir. Ritschl ve arkadaslarn bu durumu dért dé-
nemle tanimlamstir.[]

Fibrous cortical defects and non-ossifying fibromas consti-
tute the most common focal lesions of bones.["? Due to their
benign character and typical radiological appearance, they
belong to a group of lesions that do not require histopatho-
logical sampling for diagnosis (“Don’t touch lesions!”).l%!
Despite this fact, their detection in radiological examination
with surprising frequency causes unjustified concern, and
leads to consultations in orthopaedic oncology clinics.[] It
seems that this may be due to the variability of their presen-
tations related to age and evolution of the lesions.

Key words: fibrous tissue neoplasms; cortical dysplasia;
fibroma, ossifying

Evre A: Kiigiik, oval ve biiyiime plagina komsu lezyon.

Evre B: Kemigin biyiimesi ile lezyon metafize ilerler,
buyiir, daha polisiklik bir goriiniim ve tiziim
salkimi seklini alir.

Evre C: igi kemik dokusu ile dolmaga baslar, minerali-
zasyon safttan biytime plagina dogru olur.

Evre D: Lezyonun tamamen kemiklesip kemik adacig
halini almasidir.

Bu evreler yasla dogru orantilidir.

NOF, FKD, fibroksantoma ve daha az olarak be-
nign fibroz histiositoma (BFH) birbirleri ile radyolojik
olarak es anlaml kullanilirlar. Ancak dogal yapisi ve
olciitleri gbz 6niine alindiginda NOF ve FKD iki fark-
I lezyon olarak degerlendirilir. Fibroksantoma, pato-
lojik 6zelliklerinden dolayr NOF yerine kullanilir. FKD
icin literatiirde “metafizyel fibroz defekt”, “metafizyel
suprakondiler defekt” ve “gelisimsel defekt” isimleri de
kullanilmistir (Sekil 2).18-11

FKD’nin, “kortikal avulsif travma”, “subperiosteal
veya periosteal desmoid”, “periostitis ossifikansin bir
degiskeni” veya “kortikal desmoid” seklinde yanlis ola-
rak adlandinldigi da olmustur. “Kortikal desmoid ya da

e iletisim adresi: Prof. Dr. Kaan Erler, Anadolu Saglik Merkezi Hastanesi, Ortopedi ve Ortopedik Onkoloji Boliimii, Gebze, Kocaeli

Tel: 0262 - 678 50 00 e-posta: drkaanerler@yahoo.com
o Gelis tarihi: 27 Eylil 2013 Kabul tarihi: 27 Eylil 2013



534

TOTBID Dergisi

Sekil 1. Tibia distali non-ossifying fibroma.

“kortikal avulsif travma” isimlerinden de anlasilacag
gibi, distal femur linea aspera boyunca tekrarlayan stres-
lere bagli olarak parca ayrilmasina bagl bir kortikal de-
fekttir.[12]

NOF ve FKD kemigin saldirgan olmayan (non-
agressive) lezyonlardir; ikisi arasinda 6l¢ii ve dogal yer-
lesimlerine gore bir aynim yapilabilir. Her ikisi de geli-
simsel defekt olarak degerlendirilir. ilk kez Lichtenstein
ve Jaffe tarafindan 1942’de tanimlanmistir.['?] FKD, 3
cm’den kiigiik, asemptomatik, kiigiik eksentrik yerle-
simli, metafizyel kortikal defekt olup, bunlarin ¢ogu
kendiliginden kaybolabilir. Ancak bazlan biiyir ve
NOF’a benzer. Bu lezyonlar 3 cm’den biiyiik, komsu
kortekse dogru biiyiime gosteren, eksentrik, kortekse
dayanmis intramediiller yerlesim gosterir. Her iki lez-
yon da merkezi gecirgen (lusent) fibréz doku kompo-
nentini reaktif kemik ile doldurarak kendiliginden ge-
gebilecegi gibi, bazilan lokal gelismedeki farkhlasma-
lara bagl hiicresel cogalmaya, ikincil olarak da eriskin
¢aga kadar biyiimege devam eder, agn ve patolojik
kirk olusturma riski tagir.['*'¥] Tibia anteriorunda lo-
kalize uzun lezyonlar olan amenoblastoma ve ossifying
fibroma’dan ayrimina dikkat edilmelidir.

Klinik

FKD tipik olarak asemptomatiktir ve rastlantisal
olarak, baska nedenlerden dolayi ¢ekilen radyolojik

Sekil 2. Distal femurun bilgisayarli tomografisinde, kortekste
soliter gecirgen (lusent) lezyon goriilmektedir.

incelemelerde ortaya ¢ikabilir. NOF da asemptomatik-
tir, ancak biiyiik lezyonlarda hafif agn radyolojik olarak
tespit edilemeyen mikrokiriklar olustugunda goriilebilir.
Bazen hasta patolojik kirikla da gelebilir.['! Cogunlugu
tek (soliter) lezyon olmalarina karsin nérofibromato-
zisli hastalarda %5 multipl NOF saptanmustir. iskelet
disi dogumsal anomaliler (café-au-lait lekeleri, mental
retardasyon, hipogonadism, okiiler anormallik, kardi-
ovaskiiler malformasyonlar gibi) multipl NOF ile seyre-
der ve ilk kez 1983 yilinda bildirilen Jaffe-Campanacci
sendomunu olusturur.['617]

Radyoloji

Diiz radyogram hem NOF hem de FKD igin tanisal
deger tasir. Eger goriintiide, boyutlarda ya da yas ile
ilgili bir uyumsuzluk varsa genellikle bilgisayarli tomog-
rafi (BT) ve manyetik rezonans (MR) gorintiilemeden
faydalanilabilir.['®-2'] Diiz radyogram tanisal olmasina
karsin ayinicr tanida kondromiksoid fibrom (KMF) ve
fibroz displazi (FD) 6zellikle cok yerlesimli (poliosta-
tik), daha merkezi ve unilateral yerlesimli, ayrica buzlu
cam gorinimlidir. Osteoid osteoma (OO)’nin tipik
gekirdegi (nidus) vardir; ayrica “kemik absesi”, “peri-
osteal kondroma” ve “desmoplastik fibrom” ayrimi da
yapiimalidir.

“Yumusak doku desmoidi” veya “kemigin desmop-
lastik fibromu” biyopside bakilinca belli olabilir. Daha
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nadir olmasina karsin, “dev hiicreli timér”, “anevriz-
mal kemik kisti” biiyiik lobule NOF gériildiigiinde ayi-
rici tanida akla gelmelidir. Her iki lezyonun da BT veya
MR ile net olarak ayrimi yapilir.

Kortikal avulsif travma (KAT) eriskinlerde daha ¢ok
gozlenir. FKD ile kanstinlir. Histolojik incelemede,
KAT’ta saglikli osteoblastlar ve kemik spikiilleri ile
karismis nonspesifik fibréz doku goériinimi vardir.
Genellikle tendonun distal femurda kemige yapistigi
yerdeki tekrarlayan travmalar sonucunda kortekste
olusturdugu avulsiyona bagli olup, FKD’deki gercek
defektten farkhdir.

Diiz radyogram

NOFun  gorintilenme  ozellikleri  tanisaldir.
Metadiyafiziyel, eksentrik, ovoid ya da dairesel yerle-
simde, intramediiller jeografik radyolusensi keskin,
sklerotik reaktif kemik ile sinirhdir. Medauiller sinir kor-
teks sininndan daha kalin gériiniir. Genellikle baslan-
gicta epifiziyel komsulugunda iken normal biyiime
patternini izleyerek diyafize dogru ilerler. Epifiz etkilen-
mez. Daha biiyiik lezyonlar korteksin endosteal yiizeyi-
ni erozyona ugratarak 4-6 cm boyutlarinda multilok-
le gorilir (Sekil 3 a).[>20-221

NOF’un, FKD’den olustugu diisiindliir. Tipik FKD’ye
benzer ve kigiiktiir, genellikle yuvarlak ya da ovoid se-
kilde, 1-3 cm biiytkligiindedir. Distal femoral korteks

Sekil 3. a—c. Distal femur AP diiz radyogramda kortikal, radyolusent soliter lezyon FKD ile uyumludur (a). Oblik (45°’lik)
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posteromediyalinde, mediyal suprakondiler cikinti bo-
yunca adduktor tiiberkiiliin proksimalinde yerlesim
gosterir. Lezyonun mediiller kaviteye baski yaptigi nok-
tada keskin sinirli reaktif kemik gorilir.Yumusak doku
komponenti yoktur. En iyi goriintii anteroposterior
(AP) diiz radyogramda, 20-40° oblik dis rotasyonda
ortaya cikar (Sekil 3 b, c).

Genelde bu lezyonlar tibiiler kemiklerde eksentrik
yerlesim gostermesine karsin, fibula bunun tek istisna-
st olup tiim kemik ¢apini tutabilir; bu da tanida zor-
luklar yaratabilir. NOF yavas biiyiiyen bir lezyondur.
Olgiitlerindeki ve yogunlugundaki degisimler lezyonlarin
dogal rezoliisyonu ve ara biyiimelerine ikincil gelisir.
Bunlar zaman igerisinde merkezi lusent defekti dolduran
ve yerine gegen reaktif kemik formasyonunu igerir.[%":22]

Bu sklerozdaki ilerleyici degisimin erken asamalari,
gozlemciler tarafindan FD yanlis yorumununa neden
olabilir. Hatta tipik lokalizasyon ve gegis siireci bilin-
mez ise neoplastik lezyonlar kanstirabilir. Periosteal
reaksiyon sadece patolojik kirik durumunda s6z ko-
nusudur. Bu saldirgan olmayan fibréz lezyonlarin ka-
rakteristik 6zellikleri ve yerlesim yerleri, ayrica zaman
icerisindeki dontstimleri iyi bilinirse, tanida nadiren
hata yapilir. Ancak ¢ok atipik olgularda ileri radyolojik
goruntiilemeye gereksinim duyulur.

Distal posteromediyal femurun KAT’si siklikla FKD
ile karisir. Genellikle KAT daha ¢cok kortikal diizensizlige

£.

radyogram en iyi goriintiilemeyi saglar. Higbir yumusak doku ve periosteal reaksiyon mevcut degildir (b). Tibia distalinde
eksentrik yerlesimli lobiile NOF. Periferik sklerotik sinir ile merkezi lusensi lezyon igin tipik goriiniim olusturur (c).
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sahiptir ve direkt gastroknemius kasinin yapisma yerin-
de bulunur. Geng atletlerde goriiliir.

BT

Atipik bir lezyon ve klinik tablo goriilmedikge ilerli
goriintiileme yapmaga gerek yoktur. Karakteristik lez-
yon; eksentrik yerlesimli, intramediiller, iyi simirli mer-
kezi lusent ve sklerotiktir. Lusensi heterojen ve reaktif
skleroz, ileri evrelerde degiskenlik gosteren NOF'de
goriilur. Eski lezyonlarda reaktif kemik bileskesine kar-
st daha anlaml yumusak doku tutulum vardir. BT go-
riintiiler, patolojik kirga neden olabilecek aksiyel kesit
kemik tutulumu ve kortikal incelme derecesini belirle-
mede yararlidir (Sekil 4 a, b).

Yayinlar, tiibiiler kemigin genisliginin %50’den faz-
lasinin tutulumu ve 33 mm’den daha fazla NOF yayi-
himinda yuksek kirik riski oldugunu belirtir. Eger kirik
olusur ise hafif yumusak doku 6demi ile periost reaksi-
yonu goriilebilir.l'18]

Her iki lezyon da cok karakteristiktir ve %99 giivenir-
lilik vardir. FKD’de lezyonlar erken donemde ¢ok kii-
cuik oldugu icin, kortikal simirin hafif kalinlasmasi yine
hafif merkezi kortikal lusensi ile gériiliir. BT, diizensiz
avulsif travmalarnn ayinmini saglayabilir. Erken do-
nemde adduktor magnus kasi ile gastroknemius kasi-
nin mediyal basi arasindaki baski travmalarinin ortaya
koyulmasi ve kortikal defekt belirlenmesinde yardimci
olur. Boylece biyopsiye gerek kalmaz. Yalanci pozitif
bulgular ¢ok kiigtik kortikal avulsif diizensizlikleri ice-
rir. Kiigik kortikal OO, eger kesitler ¢cok ince ve nidus
goriilemez ise FKD ile karsabilir, ancak klinik tabloda
agn olmasi OO lehinedir.

(C))

-
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MR

Genellikle hem NOF hem de FKD rastlantisal ola-
rak ortaya cikar ve aslinda goriintiileme baska ne-
denlerden dolayi yapilmistir. T1- ve T2-agirhklikli
Spin-echo MR’de diisiik yogunlukta gérilmeleri ka-
rakteristiktir.'®] Bu bulgu diger nonossifiye lezyonlar
icin de gecerlidir. T2-agirlikli géruntilerdeki disiik
yogunlugun fibroz doku igerinde bulunan biyiik
miktarlardaki kollajen ya da hemosiderine ait olabi-
lecegi duisuinilmistiir (Sekil 5 a, b).

Odem ve kortikal diizensizlik yoktur. MR bu lezyonla-
rin tammlanmasinda siklikla kullanilmadigindan ayninti-
I bilgi bulunmamaktadir. MR’deki giivenirlilik %95 civa-
rindadir. Periferik diistik yugunluktaki sinir, diiz radyog-
ramda goriilen kenar sklerozunu gosterir ve histolojik
degerlendirmede periferik reaktif skleroz vardir. Parlak
alanlar yeterli hiicresel yogunlukla beraber gériiliir.['”]

FKD igin genellikle MR istenmez. Ancak intrakorti-
kal lezyonda, T1’de diisiik sinyal, proton yogunlugu ve
T2’de artan sinyal yogunlugunda olmas heterojen fib-
roz histolojik 6zelligindendir. Disiik sinyal yogunlugu,
mediiller kanal ve kortikal sinira yaslanmis sklerotik
siniri gosterir.

Sintigrafi

lyi huylu kemik lezyonunun géstergesi olan hafiften
orta dereceye degisen tutulum (6r., technetium-99m
[#™Tc]), aktif kemik lezyonlarindaki aktivasyondan
¢cok daha azdur.

Cocuk ya da adolesanda, tiibiiler kemigin epifi-
ze yakin alanda eksentrik tutulum bdlgesi, NOF igin

Sekil 4. a, b. Femur distali NOF (a). Tibia distali FKD, patolojik kirik ile beraber (b).
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Sekil 5. a, b. Distal femurdaki FKD’nin koronal proton yogunlugundaki MR goérintiisii, periferik sinirda
disik yogunluk, intrakortikal merkezde orta dercede yogunluk gésterir (a). Distal femur FKD sagittal T2-
agirhikl MR, merkezde heterojen orta derecede ve sinirlan diisiik sinyal yogunlugunda goriiliir (b).
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Sekil 6. NOF mikroskopik goriinim.

tanisaldir. FKD sintigrafide tutulum yoktur. Cocukluk
¢aginda epifiz plaginin kanlanmasina bagl tutulum bu
durumu maskeler.['223.24]

Kortikal avulsif diizensizlikte, FKD lokalizasyonun-
da oldugundan daha fazla tutulum gézlenir. Ozellikle
osteosarkomanin periosteal yerlesimli tipinde, erken
dénemde distal femur posteriorunda tutulum vardir;
radyolojik korrelasyon ayirici taniyr saglar.
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Histoloji

Kemik olusumun gerceklesemedigi bir alani kapsar.
Bu bolgede fibroz bag dokusu ve aralarinda ¢ok gekir-
dekli dev hiicreler bulunur. Dev hiicreler destek doku-
sundan olusmaz ve fagositik &zellikleri yoktur. Lezyonda
ince kenarl reaktif kemik sinin vardir. Mikroskopik ola-
rak bu reaktif kabukta yeni kortikal kemigin lamella ve
trabekulasini déseyen osteobastlar goriilur (Sekil 6).[2°]
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