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OZET

Fibréz displazi, gelisimsel, neoplastik olmayan bir osse6z doku hastaligidir. 25 yasindaki maksiller monostotik fibroz displazili
olgumuzun klinik 6zellikleri ve tanisal asamalari sunulmustur. Hastaligin tipleri, klinigi, ayirici tanist ve tedavisi hakkinda bilgiler, literatiir

bilgileri 1s181nda verilmistir.

Anahtar Sozciikler: Fibréz displazi, maksilla

MAXILLARY FIBROUS DYSPLASIA

SUMMARY

Fibrous dysplasia is a developmental, non-neoplastic disease of osseous tissue. We presented a 25 years old case with a maxillary
monostotic fibrous dysplasia with clinical and diagnostic features. Clinical features, differential diagnosis and treatment options were also

discussed.
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GIRIS

Fibroz displazi (FD), yapisal olarak zayif
fibréz ve ossedz dokunun, normal mediiller kemigin
yerini aldig1 benign bir kemik hastaligidir'. Ilk olarak
1938°de Lichtenstein tarafindan tanimlanmuistir.
Etyolojisi heniiz bilinmemektedir.

Fibroz displazinin Ramsey ve ark. tarafindan
tarif edilen t¢ klinik tipi vardir: monostotik FD,
poliostotik FD, ve McCune-Albright sendromu. En
sik goriillen monostotik formda (%70-80), genellikle
kaburga veya kraniofasial kemiklerden sadece biri
etkilenir. Poliostotik form tiim vakalarin %20-25’ini
olusturur ve siklikla ekstremitelerin uzun kemikleri,
pelvis ve kaburga kemiklerinden ikisini veya daha
fazlasini tutar. Tipik olarak g¢ocuklarda goriiliir ve
ciddi kraniofasial ve iskelet tutulumu yapabilir.
McCune-Albright sendromunda (%3), poliostotik
fibroz displazinin yaninda endokrin bozukluklar ve
kutanoz hiperpigmentasyon gozlenir'.

Monostotik ve poliostotik formlar esit kadin-
erkek  oram1  gosterirlerken, McCune-Albright
sendromu ozellikle kadinlarda goriiliir'. Hastalik
adolesan ve genc¢ eriskinlerde goriiliir. Genellikle
kemik biiyiimesi agrisiz bir sislik halinde olur’.
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Kraniofasial  bdlge, monostotik FD’li
hastalarin  %10-25’inde ve poliostotik FD’li
hastalarm ise %40-60’1nda etkilenir'*. Buna ragmen
kraniofasial FD’li hastalarin g¢ogu monostotiktir™*.
Kraniofasial bolgedeki en sik tuttugu yer pek ¢ok

arastirmada  farklilik gostermektedir'**°. Lezyon
genisleyerek biiylirken, nazal fossa, paranazal
siniisler, orbita veya internal akustik kanalda

fonksiyonel bozukluklara yol agabilir. Radyolojik
bulgular karakteristik olup, patognomonik degildirler;
bu yiizden kesin tani i¢in biyopsi ile histopatolojik
degerlendirme gerekir’.

Lezyonun bliylimesi pubertede
duraklayabilir. Malign dejenerasyon vakalarin
%0,5’inde  bildirilmistir. Bu durum &zellikle
radyoterapi alanlarda goriiliir™.

Tedavi konservatif olmalidir. Progresif

deformiteler, ciddi fonksiyonel bozukluklar veya
malign transformasyon goriildiigiinde ise cerrahi
tedavi endikedir.

OLGU SUNUMU

25 yasinda yaklasik yedi yildir yiiziiniin sag
yarisinda agrisiz, yavasca biiyliyen sislik hikayesi
olan hasta Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi
KBB polikliniginde takip altina alindi. Deformite ve
fasial asimetri haricinde herhangi bir semptom veya
bulgusu yoktu. Norolojik muayene bulgular
normaldi.

Bilgisayarli tomografisinde sag maksiller
kemikte, inferiorda alveolar arkin lateraline uzanim
gosteren, maksiler siniisii dolduran, maksiller kemik
anterior duvarinda bombelige yol acgan, ekspansil,
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dens bir lezyon ve diizensiz kemik olusum alanlari
izlendi. Optik kanallar, orbital fissiirler ve kafa tabani
foraminalar1 dogaldi (Resim 1,2).

Resim 1.

Resim 2.

Hastanin yapilan biyopsisinin histopatolojik
incelenmesinde fibréz displazi rapor edildi. Hastaya
ek bir cerrahi tedavi uygulanmadi. 14 ay boyunca
klinik ve radyolojik durumu stabil olarak takip edildi.

TARTISMA

Fibroz displazi, nadiren paranazal siniislerde
anevrizmal kemik kisti gibi diger kemik patolojileri
ile birliktelik gosterir’®. Paranazal siniislerde
obstruksiyona sekonder siniizit veya mukosel ile
prezente olabilir’. Genellikle asemptomatik olmakla
birlikte bazi olgularda yiiz ve bas agris1 bulunabilir’’.
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Radyografik olarak fibroz displazinin ayirici
tanisi; ossifying fibroma, Paget hastaligi, anevrizmal
kemik kistleri, dev hiicreli timér, dev hiicreli
reperatif graniilom ve hiperparatiroidizmde goriilen
“brown tiimérii” ile yapilmalidir'®.

Fibro-ossedz lezyonlarin mikroskopik olarak
ayiric1 tanisi ise, fibroz displazi, ossifying fibroma,
cementifying fibroma ve iyi diferansiye osteosarkom
arasinda yapilmalidir .

Monostotik form en hafif form olup daha ¢ok
20-30  yaslar arasinda  goriilii.  Cogunlugu
asemptomatik oldugundan ve genellikle bagka
sebeplerle istenmis radyolojik incelemelerde tespit
edildiginden, insidensinin daha da yiiksek olmasi
olasidir'. Bilgisayarli tomografideki goriiniimleri
Tokano ve ark. ropor ettikleri gibi; lameller tarzda
(sogan zar1) olabilecegi gibi zaman iginde yumurta
kabugu goriiniimiine de degisebilir .

Agr1 ve yumusak doku biiylimesi oldugunda,
mutlaka fibréz displazinin  sekonder malign
dejenerasyonu  akla  gelmelidir. ~ Sarkomatoz
degisiklikler %0.5 oraninda bildirilmektedir.

Osteodistrofili hastalarda kullanilan,
osteoklastik kemik rezorbsiyonunu inhibe eden
bifosfonatlarin, fibroz displazide kullanimi sinirhidir.
Aromataz inhibitorleri ve tamoksifen
uygulamalarinin, McCune Albright sendromlu
hastalarda erken puberte tedavisinde basarili oldugu
soylenmektedir'.  Buna  ragmen  Ferguson’un
paranazal siniislerinde fibroz displazi ile cerrahi
tedavi uyguladigr bir vakada, daha sonra meme
kanseri tespit edilmis ve uygulanan tamoksifen
tedavisine ragmen FD niiks etmistir’.

Dolayisiyla  kiiratif ~ medikal  tedavi
olmadigindan, gerekli durumlarda cerrahi tedavi
distiniilmelidir. En etkili yontem tutulan kemigin
total eksizyonudur, fakat bu tutulan bdlgeye gore
ciddi fonksiyonel ve kozmetik defekte ve uzun
donem postoperatif komplikasyonlara yol acabilir.
Konservatif cerrahi olarak ise kabarikligin alinmasi
belirti ve semptomlarin azalmasina yetmektedir, fakat
rekiirrensler ve malign dejenerasyon agisindan uzun
donem takip gerektirir*. Cerrahi eksizyon igin, yine
tutulum yerine bagli olarak, eksternal veya
endoskopik yaklagim uygulanabilir®''. Herhangi bir
cerrahi miidahaleden 6nce, lezyonun kati sinirlarmin
ve hayati organlarla iliskisinin mutlaka bilgisayarl
tomografi ile belirlenmesi gerektigini diistinmekteyiz.
Yasuoka ve ark., kemigin lokal kalsifikasyonunu
saglayan kalsitonin tedavisi sonrasinda, cerrahi tedavi
yapilabilecegini  diisiinmektedirler. Caligmalarina
dayanarak, kemigin yeniden bi¢imlenmesi esnasinda
kan damarlarinin azalacagini 6ne stirmektedirler.
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Kraniofasial tutulumda maksillanin
ekspansiyonu nedeniyle goz kiiresinde itilme veya
ileri tutulumda optik sinir ve kiazma basisina bagh
gorme kaybi olusabilir. Bizim vakamizin klinik ve
radyolojik takiplerinde gdrme problemine veya
bulgularina rastlamadik. Rekiirrensleri ve erken
evrelerdeki malign degisiklikleri tespit edebilmek
amaciyla periyodik takip yapilmast gerektigi
goriisiine  katilmaktayiz'. Fibroz displazi, nadir
kargilagilan bir durumdur ve hastalarin  klinik
goriiniimleri birbirinden farklidir. Bazen,
gorlintiileme yontemleri veya biopsi ile dahi, tani
koymada sorun olabilir. Bu durumda klinik goriiniim
ve laboratuar incelemeleri taniya yardimecidir. Malign
olma potansiyeli nedeniyle, fibroz displazi
lezyonlarmin klinik ve radyolojik degerlendirilmesi
ve histoplatolojik korelasyonu gereklidir.
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