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OLGU SUNUMU / CASE PRESENTATION

Maksiller Fibroz Displazi: Vaka Sunumu

Maxillary Fibrous Dysplasia: Case Report
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OzZET

Fibréz displazi, nadir ve iyi huylu bir kemik timora olmakla
beraber malign transformasyon potansiyeline sahiptir.
Fibroz displazi, tek veya birden fazla kemigi tutabilir. Bas ve
boyun boélgesinde fibroz displazinin en sik rastlandigi yer
maksilla ve mandibula kemikleridir. Paranazal sinis tutulu-
mu nadirdir. Semptomatik hastalarda tercih edilen tedavi
yontemi cerrahi eksizyondur. Bu yazida, 33 yasinda bas
agrisi, sinlzit sikayeti ve bulgulariyla paranazal sinlis BT
cekilen ve sol maksiler sinlisi tama yakin oblitere eden
fibroz displazili kadin olgunun paranazal BT bulgularini
sunduk.

Anahtar Kelimeler: Bilgisayarli tomografi; fibréz displazi;
maksilla.

ABSTRACT

Although fibrous dysplasia is a rare, benign bone tumor, it
has a potential of malignant transformation. Fibrous
dysplasia may effect one or more bones. The most
commonly involved areas in head and neck region are
maxilla and mandibula bones. Paranasal sinis involvement
is rare. Surgical resection is the preferred treatment
method in symtomatic patients. In this paper, a 33 years old
woman complaining of headache and symptoms of sinusitis
is presented with her paranasal Computed Tomography(CT)

findings in  which maxillary  sinus is  nearly
completely.obliterated by fibrous dysplasia.

Keywords: Computed tomography; fibrous dysplasia;
maxilla.

GiRIS

Fibroz displazi yapisal olarak zayif fibroz ve osse6z
dokunun, normal mediller kemigin vyerini aldig
benign bir kemik hastaligi olmakla birlikte nadiren
malign dontsim de bildirilmistir (1, 2). Fibroz
displazinin maksillofasiyal bolgeyi tutmasi, yiz ve
cene kemiklerinde sebep oldugu ciddi deformite ve
asimetri nedeniyle énemlidir. Fibréz displazi gen mu-
tasyonu (GNAS 1) ile giden genetik tabanli sporadik bir
hastaliktir (3). Temel olarak 2 formda olup bunlar;
monostotik (tek kemik tutulumu) ve poliostotik (coklu
kemik tutulumu) formlardir. Polipstotik tip ayrica
Jaffe’s tip ve McCune Albright sendromu olarak ikiye
ayrilir. Jaffe-Litchenstein tipinde, c¢esitli sayida kemik
lezyonlari ve pigmentli deri lezyonlari (‘café au lait-
sitli kahve lekeleri') gorilir. McCune-Albright send-
romu pigmentli lezyonla beraber hemen hemen tim
kemikleri tutan ciddi bir endokrin bozuklugudur (4).

Daves ve Yardly tarafindan tanimlanan diger tip olan
kraniofasiyal fibroz displazi ise iki veya daha fazla yiz
ve kafa kemigini tutar (5). Eversole ve arkadaslari
monostotik tip icin %74, poliostotik tip icin %13 ve
kraniofasyal tip icin de %13 siklik derecesi bildirmis-
lerdir (6).

Fibroz displazinin  tanimlanmasinda konvan-
siyonel rontgen, bilgisayarli tomografi (BT), sintigrafi
ve histopatoloji  kullanilabilir.  Fibréz displazi,
opasifikasyonun derecesini belirleyen matirasyon
seviyesine gore radyolojik bulgular gosterebilir. Kon-
vansiyonel rontgende tanimlanan cesitli goruntiler;
radyolusensi, buzlu cam ve parmak izi bulgulari, diffiiz
sklerozdur (7- 10). Ancak literatiirde fibréz displazinin
BT bulgularini tanimlayan az sayida yayin bulunmak-
tadir. Bu vaka takdimini fibréz displazili bir hastanin
BT bulgularini sunmak igin planladik.
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OLGU SUNUMU

Otuz ¢ yasinda bayan hasta, yaklasik 5 yildir de-
vam eden, agri kesicilere yanit vermeyen bas agrisi ile
beraber sol kasinin Gstiinde agri sikayeti ile hastane-
mize basvurdu. Geniz akintisi ve burun akintisi yoktu.
Norolojik muayenesi normal olan hastaya, siniizit 6n
tanisiyla Paranazal sinis tomografi tetkiki istendi.
Tomografi sonucunda; solda maksiller kemikte,
maksiller sinlds duvarlarinda, intramediiller alanda
belirgin ekspansiyona ve kortikal incelmeye yol agan,
icerisinde amorf-kaba trabekiler yapi seklinde yogun-
luk artimi-buzlu cam goérinimiinde yapi bulunduran,
maksiller sinlisii ¢epegevre sararak daraltan fibroz

Unla

displazi ile uyumlu olabilecek osteolitik kemik lezyonu
izlendi (Sekil 1A). Sol maksiller sints igerisinde
hipodens yumusak doku dansiteleri bulunmaktaydi ve
havalanmasi ileri derecede azalmisti (Sekil IB). Sol
maksiller sinliste aksesuar ostium mevcuttu. Bilateral
orbita sliperior lateral kesimde, sfenofrontal bolgede
kemikte fibroz displazi odagini  dislindlren
intramediiller buzlu cam dansitesinde yogunluk artimi
gorildi (Sekil IC).

Hastanin yapilan biyopsisinin histopatolojik ince-
lenmesinde fibroz displazi rapor edildi. Hastaya cer-
rahi tedavi planlandi.

Sekil I: Sol maksiller kemikte, maksiller sinis duvarlarinda, intramediiller alanda belirgin ekspansiyona ve
kortikal incelmeye yol agan, icerisinde amorf-kaba trabekiiler yapi seklinde yogunluk artimi-buzlu cam goériini-
miinde yapi bulunduran (A), maksiller sinlsli ¢epegevre sararak daraltan (B), fibroz displazi ile uyumlu olabile-
cek osteolitik kemik lezyonu izlendi. Sol maksiller sinls igerisinde hipodens yumusak doku dansiteleri izlendi ve
havalanmasi ileri derecede azalmisti. Bilateral orbita siiperior lateral kesimde, sfenofrontal bolgede kemikte (C)
fibroz displazi odagini dislindiiren intrameddller buzlu cam dansitesinde yogunluk artimi goraldi.
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TARTISMA

Fibroz displazi cinsiyet ayrimi yapmaksizin gorilen,
gec¢ yas grubunun hastaligidir (9). Siklikla etkilenen
kranial kemikler; frontal kemik ve maksilladir (11).
Fibroz displazi, nadiren paranazal sinislerde,
anevrizmal kemik kisti gibi diger kemik patolojileri ile
birliktelik gosterir (12, 13).

Paranazal sinlslerde obstruksiyona sekonder si-
niizit veya mukosel ile prezente olabilir (14). Genellik-
le asemptomatik olmakla birlikte bazi olgularda yiiz
ve bas agrisi bulunabilir (14, 15).

Radyografik olarak fibréz displazinin ayirici tanisi;
ossifying fibroma, Paget hastaligl, anevrizmal kemik
kistleri, dev hcreli timér, dev hiicreli reperatif
graniilom ve hiperparatiroidizmde goériilen “brown
timori” ile yapilmaldir (16). Bilgisayarli tomografi-
deki goriinimleri Tokano ve ark.nin rapor ettikleri
gibi; lameller tarzda (sogan zari) olabilecegi gibi, za-
man iginde yumurta kabugu goriinimine de degise-
bilir (17). Agri ve yumusak doku biyiimesi oldugunda,
mutlaka fibréz displazinin sekonder malign dejene-
rasyonu akla gelmelidir. Sarkomat6z degisiklikler %0.5
oraninda bildirilmektedir. Bu durum 6zellikle radyote-
rapi alanlarda goralur (2, 14).

Kiratif medikal tedavinin etkinligi tam olarak ta-
nimlanamadigindan (14), gerekli durumlarda cerrahi
tedavi distnilmelidir. En etkili yontem, tutulan ke-
migin total eksizyonudur, fakat bu tedavi sekli, tutu-
lan bolgeye gore ciddi fonksiyonel ve kozmetik
defekte ve uzun dénem postoperatif komplikasyonla-
ra yol acabilir. Konservatif cerrahi olarak ise kabarikli-
gin alinmasi belirti ve semptomlarin azalmasina yet-
mektedir, fakat rekiirrensler ve malign dejenerasyon
acisindan uzun dénem takip gerektirir (18). Cerrahi
eksizyon igin, yine tutulum vyerine bagh olarak,
eksternal veya endoskopik yaklasim uygulanabilir (13,
17).

Rekirrensleri ve erken evrelerdeki malign degisik-
likleri tespit edebilmek amaciyla periyodik takip ya-
pilmasi gerekir (18). Fibroéz displazi, nadir karsilagilan
bir durumdur ve hastalarin klinik gériintimleri birbi-
rinden farklidir. Bazen, tanida sorunlarla karsilasilabi-
lir. Goruintlileme yontemlerinde ve histolojik tanilarda
zorluklar olabilir. Bu durumda klinik goériiniim ve labo-
ratuar incelemeleri taniya yardimcidir. Malign olma
potansiyeli nedeniyle, fibroz displazi lezyonlarinin
klinik ve radyolojik degerlendirilmesi ve histopatolojik
korelasyonu gereklidir.
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