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OZET

Amag: Bas-boyun bolgesi fibroz displazilerine cerrahi yaklagimlarimizi sunmak ve sonuglarimizi degerlendirmek.

Hastalar ve Yontemler: Bag-boyun bélgesi fibr6z displazili 8 olgu bu caligma kapsamina alindi. Preoperatif donemde bilgisayarlt
tomografi ile degerlendirilerek lezyonun sinirlari belirlendi. Olgular orijin aldiklar1 bolgelere gore farkli cerrahi tekniklerle opere edildiler.
Postoperatif morbidite, komplikasyon, niiks ve malign transformasyon degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin 3’i kadin, 5’1 erkek ve ortalama yas 18.3 idi. Tiimdrler, temporal kemik (n=2), maksilla (n=2), frontal kemik (n=2)
ve sfenoid kemik (n=2)’ten orijin almakta idi. Lezyon lokalizasyonuna gore, dis kulak yolunda darlik, iletim tipi isitme kaybi, basagrisi,
yiizde deformite, burun tikaniklig1 ve malokliizyon tesbit edilen semptomlardi. Fronto-orbital yaklagim, Le-Fort I osteotomisi, modifiye
radikal mastoidektomi ve parsiyal-inferior maksillektomi tiimér orijinine gére uyguladigimiz cerrahi tekniklerdi.

Parsiyal-inferior maksillektomi uygulanan bir olguda oroantral fistiil gelisti ve mukozal yanak flebi ile rekonstriikte edildi. 64.8 ay olan
ortalama takip siiresinde niiks ya da malign transformasyon izlenmedi.

Sonug: Fibroz displazi gelisimsel benign bir kemik tiimoriidiir. Cerrahi tedavi karar patolojinin neden oldugu fonksiyonel ya da estetik
bozukluga gore verilir. Prognoz ¢cogunlukla iyidir. Ancak malign transformasyon da rapor edilmistir. Bu nedenle uzun siireli hasta takibi
gerekir.

Anahtar Sozciikler: Fibroz displazi, temporal kemik, frontal kemik, maksilla, sfenoid kemik, bas, boyun, tedavi

FIBROUS DYSPLASIA IN THE HEAD AND NECK REGION

SUMMARY

Objectives: To evaluate our surgical approaches and results to fibrous dysplasia in the head and neck area.

Patients and Methods: Eight cases with head and neck fibrous dysplasia have been included in this study. In preoperative period the
limits of the lesion has been determined with computed tomography. Cases have been operated with different techniques due to their origins.
The postoperative morbidity, complications, recurrence and malignant transformation were evaluated.

Results: Three of the cases were female and five cases were male. The average age was 18.3. The tumor was originated from temporal
bone (n=2), maxillar bone (n=2), frontal bone (n=2) and sphenoid bone (n=2). External auditory canal stenosis, conductive hearing loss,
headache, facial deformity, nasal airway obstruction, maloclusion were among the symptoms and fronto-orbital approach, Le-Fort-I
osteotomy, partial-inferior maxillectomy, modified radical mastoidectomy were our surgical techniques performed according to the tumor
localization.

In one case which partial-inferior maxillectomy performed , oroantral fistula occured as a complication. It was reconstructed with
mucosal cheek flap. In 64.8 months which was the average follow-up period recurrence or malignant transformation was not observe.
Conclusion: Fibrous dysplasia is a developmental benign bone tumor. The surgical decision is made according to the functional or esthetic
disorder it causes. Prognosis is usually good but malignant transformation can also be seen. Thus long-term follow-up is required.

Keywords: Fibrous dysplasia, temporal bone, sphenoid bone, maxilla, frontal bone, head, neck, treatment

GIRIS Uzerini  orten  kortikal kemik  basing
nedeniyle incelebilir, fakat hastaligin ilerlemesinden

Fibroz displazi, normal mediillar kemigin : i 4
direkt etkilenmez”.

yerini alan anormal fibroossedz dokunun yavas

ancak ilerleyici biiylimesi ile karakterize benign bir Hastalik, geng¢ yastaki insanlari etkileme
hastaliktir'?. Bu doku, fibroz bir matriks tarafindan egilimindedir ve viicudun tiim kemiklerinde
gevrelenen disorganize kemik trabekiilleri ve igsi goriilebilir. Genellikle  kemik  matiirasyonu
hiicreleri igerir, kemikte sekil bozuklugu ve tamamlandiginda ilerlemesi durur’”. Ramsey ve
zayiflamaya neden olarak genisler”. arkadaslari, tarafindan ¢ alt grubu tanimlanmustir. a-

fletisim kurulacak yazar: Dr. Cagatay Han Ulkii; Selguk Monostotik  fibroz displazi (MFD)’ b. Poliostotik
Universitesi Tip Fakiiltesi, KBB Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye, E-posta: fibroz displazi (PF D), c—Albright Sendromué. Tek
chanulku@yahoo.com kemik tutulumu ile karakterize MFD, en sik rastlanan

Gonderilme tarihi: 23 Temmuz 2002, revizyon isteme tarihi: 7 formdur ve olgularln 9%70’1ni1 olusturur. Ancak sadece
Eyliil 2002, yayn i¢in kabul edilme tarihi: 10 Ekim 2002 2,20’si bas—boyun bélgesinde lokalizedir. GCC}

Bu ¢alisma 31 Mayis-2 Haziran 2002 tarihlerinde Ankara'da gocukluk evresinde belirgin olma egllll’l’llndedll‘

diizenlenen "KBB'de Yeni Ufuklar" isimli toplantma poster olarak . . e
sunulmus ve dzet Kitapeigmda basilmistir Lezyonlar genellikle puberteden sonra geriler. Fibroz
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displazi iki ya da daha fazla kemikte mevcut ise PFD
olarak isimlendirilir, olgularin %30’unu olusturur ve
%50-100’tinde  kraniofasiyal kemikler etkilenir.
Birden fazla kemikte etkilenme oldugu i¢in genellikle
hastaligin daha erken bir déneminde tani konabilir.
Lezyonlarmm ilerlemesi daha ¢ok 3. ve 4. on yilda
ortaya ¢ikar. Monostotik formdan farkli olarak, daha
siklikla omuz, kalga, vertebra ve kraniofasiyal
iskeleti etkiler. Ciddi deformite, spontan ve
tekrarlayict kiriklara neden olabilir*’. En az goriilen
form  Albright Sendromu’dur. PFD’ye cilt
pigmentasyonu ve endokrin bozukluklarin eslik ettigi
klinik tablodur, hemen daima kadinlarda goriiliir.
Endokrin abnormalitelerle birlikte seyrettigi icin, en
erken semptom veren FD grubudur®. Hipertroidizm
en sik goriilen endokrinopatidir ve %35 oraninda
goriiliir.

Tedavi cerrahidir. Prognoz c¢ogunlukla iyi
olmasia karsin, malign transformasyon ve agressiv
gelisim de tammlanmustir’®. Bu nedenle uzun siireli
hasta takibi gereklidir'.

Bu caligmada, klinigimizde fibroz displazi
tanis1 ile opere edilen olgular analiz edilerek,
hastaligin ~ karakteristikleri  literatiir  esliginde
tartisilmustir.

GEREC VE YONTEM

Klinigimizde 1992-2001 tarihleri arasinda
fibroz displazi tanis1 alan 8 olgu dosyalar
retrospektif olarak incelenerek bu ¢alisma kapsamina
alindi. Tim olgular preoperatif donemde diiz
radyografi ~ ve  bilgisayarh  tomografi  ile
degerlerdirildiler. Bu sekilde lezyonun natiirii ve
simirlar1 hakkinda detayli bilgi elde edildi. Tedavide
ttimor lokalizasyonuna gore farkli cerrahi yaklagimlar

uygulandi. Olgular postoperatif ~ donemde,
komplikasyon, = morbidite, niikks ve malign
transformasyon yoniinden takip edildi.

BULGULAR

Olgularin 3’1 kadm, 5°i erkekti. Ortalama
yas 18.3 olarak belirlendi. Fibroz displazinin gelistigi
yapilar, maksillar kemik (n=2), sfenoid kemik (n=2),
frontal kemik (n=2) ve temporal kemik (n=2) idi. Dis
kulak yolunda darlik, iletim tipi isitme kaybi,
basagrisi, ekzolftalmi, ylizde deformite, burun
tikaniklig1, dis kaybi ve malokliizyon olgularimizda
lezyon lokalizasyonuna gore belirlenen bulgulardi.
Cerrahi olarak, olgulara patalojinin orijin aldig1
kemik yapiya gore, modifiye radikal mastoidektomi
(Sekil 1a, 1b), Le-Fort 1 osteotomisi, inferior
maksillektomi ve fronto-orbital yaklagim ile tiimor
rezeksiyonu uygulandi.
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Sekil 1a: Aksiyal plan BT kesitinde sag temporal kemikte fibr6z
displaziye bagli deformite ve mastoid hiicrelerde
obliterasyon izlenmekte.

Sekil 1b: Sag modifiye radikal mastoidektomi yapilan hastanin
postoperatif aksiyal plan BT kesiti izlenmekte.

Frontal bolgede lokalize FD olgularinda
kalvariyal greft ile rekonstriksiyon yapilirken (Sekil
2a, 2b), bilateral inferior maksillektomi yapilan bir
olguda implantli dis protezi kullanild1 (Sekil 3a, 3b,
3c). Ust alveolar bolgede tiimérii olan ve parsiyal
inferior maksillektomi yapilan bir olguda oroantral
fistiil gelisti. Yanak flebi ile rekonstriiksiyon yapildi.
Bunun disinda komplikasyon goriilmedi ve 64.8 ay
olan ortalama takip siiresinde olgularimizin hig
birinde niiks ya da malign transformasyon izlenmedi.

TARTISMA

Fibroz displazi, iskelet sisteminin gelisimsel
bir hastahgidir’. Klinik olarak yavas ilerlemesi
nedeniyle, semptomatik hale gelmesi yillar alabilir.
Bir¢ok hafif olgu asla taninmayabilir ya da rastlanti
olarak  belirlenebilir’. Isitme kaybi ve gorme
bozuklugu, kraniofasiyal iskeleti etkileyen FD’lerde
en sik belirlenen nérolojik semptomlardir’. Gorme ile
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ilgili semptomlar, optik sinir basisina baghdir ve goriilen ekstrakraniyal bulgusudur. Monostotik
kalic1 korliige neden olabilir. Isitme kaybi, dis kulak formda, nadiren goriiliir. Poliostotik formda,
yolu stenozu sonucu gelisir ve c¢ogunlukla iletim olgularin %50’den fazlasinda mevcuttur. Albright’s
tipidir’. Anormal cilt pigmentasyonu hastaligmn en sik Sendromu’nda ise degismez bir bulgudur’.

Sekil 2a: Sag frontal bolgede lokalize fibroz displazi olgusunun Sekil 2b: Sag frontal bdlgede lokalize fibroz displazi olgusunun
koronal plan BT kesitinde goriiniimii izlenmekte. rezeksiyon sonrast kalvarial kemik grefti ile
rekonstriikte edilmis durumunu gosteren postoperatif

koronal plan BT kesiti izlenmekte.

Sekil 3a:Bilateral maksillar tutulum gosteren

Sekil 3b: Bilateral maksillar fibroz displazili

Sekil 3c:Bilateral

fibroz displazili olgunun operasyon olgunun sagittal plan MR kesiti olgunun parsiyal - inferior

oncesi goriinimii. izlenmekte. maksillektomi sonrast implantli dis
protezi ile rekonstrikte edilmis
gorlinimii.

kolesteatoma ve gérme kaybi gibi komplikasyonlarin

Kraniofasiyal fibroz displazi radyolojik tiimii cerrahi endikasyonlardir'®.

olarak birka¢ formda goriiliir; pagetoid, sklerotik ve

kistik™'*'". Olgularin %56’sinda pagetoid, %23’iinde Laboratuvar incelemeleri, serum kalsiyum,
sklerotik ve %21 inde kistik form goriiliir. Radyolojik fosfor ve alkalen fosfataz diizeylerinin
olarak ayirici tamida, Paget hastaligi, ossifying degerlendirilmesini icermelidir®’.

fibroma, osteoma, menegioma, hemangioma ve

mukosel diisiinilmelidir”, Literatiirde temporal kemigin etkilendigi

toplam 76 olgu vardir’. Genellikle tek taraflidir. Dis

Tedavi cerrahidir. Amag, fonksiyon kaybinin kulak yolu, siklikla yeni kemik olugumu ile daralir.
diizeltilmesi, komplikasyonlarin 6nlenmesi ve estetik Squamo6z bolim kalinlagir ve pnomotik sistem
bozuklugun giderilmesidir. Isitme kaybi, oblitere olur. Orta kulak kemiklerinde, i¢ kulak
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kapsiiliinde ve fallop kanalinda erozyon, mono ya da
polikraniyal néropati ve nadiren otalji goriilebilir'”.
Kolesteatoma olgularin  %40’mda  goriilir ve
genellikle dis kulak yolu duvarindan origin alir.
Lezyona bagli norosensoriyal isitme kaybi koklear
dekstriiksiyon, i¢ kulak yolu daralmasi ya da
vestibular fistiil gelisimine bagl olarak olgularin
%]17’sinde goriiliir’. Fasiyal sinir tutulumu %10
oraninda bildirilmistir. Sik olmamakla birlikte tiim
kraniyal sinir fonksiyonlar: etkilenebilir’. Nager ve
arkadaglari, temporal kemik FD’li 69 olguyu gozden
gecirdiklerinde, en sik tesbit ettikleri semptomlar,
ilerleyici igitme kaybi (%56), temporal kemikte
sekil bozuklugu (%50), dis kulak yolunun ilerleyici
daralmasi (%42)’dir. Tinnitus, vertigo, agr1 ve
glenoid fossanin etkilenmesine bagh trismus diger
semptomlardir. Tiim olgularda, kalsiyum seviyesi
normal olarak rapor edilmis, sadece bir olguda serum
alkalen fosfataz diizeyi yiiksek bulunmustur®.

Temporal kemik fibroz displazi olgularinin
2/3%ii radyolojik olarak sklerotik patern gosterir’.
Yiiksek rezoliisyonlu BT ile, dis kulak yolu
stenozunun derecesi, orta ve i¢ kulak yapilarindaki
etkilenme miktari, kolesteatoma varligi ve olasi

fasiyal sinir etkilenmesinin genigligi
degerlendirilebilir"’.
Temporal kemik fibroéz displazilerinde

konservatif cerrahi yaklagim onerilmektedir'*.
Literatiirdeki 76 temporal kemik FD olgusu goézden
gecirildiginde, eksizyon ve kiiretaj ile olgularin
cogunda basarili sonucglar alindigi, bir olgunun
cerrahi  sonrast  gelisen menenjit nedeniyle
kaybedildigi, 21 olguda ise fibroz displazinin niiks
ettigi bildirilmistir'”.

Temporal kemik FD’li bir olgunuzda, dis
kulak yolunda daralma, iletim tipi igitme kaybi,
skuaméz ve mastoid bolgede kemik biiylimesine
bagli deformite mevcuttu. BT de temporal kemikte
genigleme ve mastoid hiicrelerde obliterasyon tesbit
edildi. Diger olguda ise inkusta itilme ve buna bagh
iletim tipi isitme kaybi1 mevcuttu. Her iki olguda da
modifiye radikal mastoidektomi yapildi, kemikcik
zincir biitlinliigh korundu. Bir olguda, hastalik fallop
kanallin1 da sardigi i¢in fasiyal sinirin mastoid
segmenti dekomprese edildi.

Kraniofasiyal fibroz displazi, en sik
mandibula ve maksillada lokalizedir'>. Paranasal
sinlisleri tutan FD’ler nadirdir. Ortaya ¢iktiginda,
siniis tikanikligi olusabilir, tekrarlayan
enfeksiyonlara, mukosel olusumuna, nazal hava yolu
daralmasina, yiiz agrisi ya da foraminal tikanikliklara
neden olabilir. En sik tutulan paranasal siniisler,
maksillar sinus, daha az siklikta ise etmoid
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sinlislerdir.  Tedavi, hastaligin yayginhg ve
semptomlara baglidir. Asemptomatik FD girigim
gerektirmez. Sadece tam cerrahi eksizyon niiksii
Onlese de, tiim displastik dokunun radikal eksizyonu
iyi bir sonug elde etmek i¢in zorunlu degildir'®.

Maksillar kemikte lokalize bir olgumuzda
bilateral, digerinde ise tek tarafli tutulum mevcuttu.
Okliizyon bozuklugu, yiizde deformite, burun
tikaniklig1 ve dis kaybi tesbit edilen semptomlardi.
Bilateral inferior maksillektomi ve parsiyel inferior
maksillektomi ile tiimor rezeke edildi. Bilateral
inferior maksillektomi uygulanan olgu dis implanti
ile rekonstrilkksiyon yapilirken, diger olguda
komplikasyon olarak gelisen oroantral fistiil yanak
flebi ile rekonstriikte edildi.

Frontal kemikteki 2 FD olgusunda,
basagrisi, ekzoftalmi ve deformite mevcuttu. Fronto-
orbital yaklasimla eksizyon yapildi ve kalvariyal
greft rekonstriiksiyonda kullanildi. Orbita tavani
rekonstriksiyonu gerekli olmadi.

Sfenoid kemik tutulumu olgularinda,
basagris1 ortak semptomdu. Bir olguda foramen
rotundumda daralma tesbit edildi. Her iki olguda da
Le-Fort 1 osteotomisi ile miidehale edildi. Bir olguda
timor total rezeke edilirken, digerinde lezyonun
pterigoid ¢ikinti ve laterale uzanim gostermesi
gostermesi nedeniyle parsiyal rezeksiyon uygulandi.

Prognoz genellikle tiim olgularda iyidir.
Hastaligin ilerlemesini takipte ve herhangi bir cerrahi
girisim geregini degerlendirmede  periodik BT
kullanimi yararhdir’.

Malignant transformasyon, olgularin
%0.5’inde goriiliir'’. Albright’s Sendromun’nda rapor
edilen insidans %4’tiir''. Fibroz displazi tamsi ile
malignant transormasyon arasinda gecen ortalama
stire 13.5 yildir. Bunlarin yaridan ¢ogu kraniofasiyal
bolgede lokalizedir. En sik rapor edilen edilen form
osteosarkomdur. Bunu, kondrosarkom, fibrosarkom,
ve dev hiicreli sarkom izler'’. Gegmis deneyimler,
radyasyon tedavisi sonrasinda, malign
transformasyon insidansmin %44’e kadar c¢iktigini
gostermektedir'’. Kemoterapi etkisizdir".

Olgularimizda 64.8 olan ortalama takip

stiresinde nilkks ya da malign transformasyon
izlenmedi.
Basg-boyun bolgesi fibroz  displazileri,

lokalizasyonlarina gore farkli fonksiyonel ve /veya
estetik bozukluklara neden olabilirler. Uygun cerrahi

yaklasim ve rekonstriiksiyon teknikleri, kabul
edilebilir bir morbidite ile tedaviyi olanakli kilar.
Benign bir tiimor olmasma karsin, malign
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transformasyon potansiyeli nedeniyle uzun siireli
hasta takibi yapilmalidir.
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