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Posterior Mandibulada Fibroz Displazi

Fibrous Dysplasia of the Posterior Mandible

oz

Amag:

Fibroz displazi (FD), siklikla ¢ocuk yaslarda ve ergenlerde goriilen; normal kemik dokusunun
fibroz dokuyla yer degistirmesi sonucu olusan, gelisimsel, yavas biiyiiyen, fibroossedz, benign
bir lezyondur. Viicutta kraniyofasiyal kemiklerde olabilecegi gibi diger kemiklerde de gortile-
bilir. FD, tek bir kemikte tutulum gosteriyorsa monostotik fibroz displazi (MFD), birden fazla
kemikte tutulum gosteriyorsa poliostotik fibréz displazi (PFD) adimi almaktadir. PFD genel
sistemik etkileri olan McCune-Albright sendromunun bir komponenti olarak da goriilebilmekte-
dir. MFD olgularin %80’ini olusturur ve en hafif formudur. Radyografik goriiniimii lezyonun
bulundugu sathaya bagli olarak degiskenlik gostermekle birlikte, son sathada sergiledigi "buzlu
cam" veya "portakal kabugu" opasifikasyonu spesifiktir. Bu olgu sunumunda 26 yasinda kadin
hastada mandibula posterior bdlgede lokalize ve fasiyal asimetriye sebep olan MFD olgusunun
sunulmas1 amaglanmistir.

Anahtar Sozciikler:
Fibroz displazi, Konik 1sinl1 bilgisayarli tomografi, Monostatik fibréz displazi, Mandibula

ABSTRACT

Objective:

Fibrous dysplasia (FD), often seen in children and adolescents; it is a developmental,
slow-growing, fibroosseous, benign lesion that occurs as a result of the replacement of normal
bone tissue with fibrous tissue. It can occur in the craniofacial bones as well as in other bones in
the body. If FD is involved in a single bone, it is called monostatic fibrous dysplasia, and if it is
involved in more than one bone, it is called polyostotic fibrous dysplasia. PFD can also be seen
as a component of McCune-Albright syndrome, which has general systemic effects. MFD
accounts for 80% of cases and is the mildest form. Although its radiographic appearance varies
depending on the stage of the lesion, the "ground glass" or "orange peel"” opacification in the
final stage is specific. In this case report, we aimed to present a case of MFD localized in the
posterior region of the mandible and causing facial asymmetry in a 26-year-old female patient.

Key Words:
Fibrous dysplasia, Cone beam computed tomography, Monostatic fibrous dysplasia, Mandible
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1938’de Lichtenstein tarafindan tanimlanan fibréz displazi
(FD); etyolojisi bilinmeyen, normal kemigin yerini yapisal
olarak zayif fibréz ve ossedz dokunun aldigi benign bir
kemik hastaligidir. FD’nin maksillofasiyal bolgeyi tutmasi,
yiliz ve ¢ene kemiklerinde sebep oldugu ciddi deformite ve
asimetri nedeniyle dnemlidir (1,2). Hastaligin etiyolojisi tam
olarak bilinmemekle birlikte primer olarak gen mutasyonu
(GNAS 1) ile gegis yapan genetik tabanli sporadik bir
hastaliktir (3,4). Temel olarak 2 formda olup bunlar; mono-
stotik fibroz displazi (MFD) ve poliostotik fibroz displazidir
(PFD). Bu tiplerden en sik goriileni %70 oranla MFD’dir.
PFD ayrica Jaffe’s tip ve McCune-Albright sendromu olarak
da ikiye ayrilir (5).

Klinik bulgular kemik agrisi, patolojik kiriklar ve iskeletsel
deformiteler ile seyredebilir. Gérme ile ilgili komplikasyon-
lar sfeno-etmoidal kompleksin etkilenmesiyle olusurken
temporal kemik tutulumunda isitme problemleri, c¢ene
kemiklerinin tutulumunda ise dislerde yer degisikligi, asemp-
tomatik sislik ve fasiyal asimetri goriilebilir. Serum alkalen
fosfataz bazen yiikselir; ama kalsiyum, paratiroid hormon,
25- hidroksivitamin D ve 1,25-dihidroksivitamin D ¢ogu FD
vakasinda normal seviyelerde izlenir (6,7).

FD, benign bir kemik hastalig1 olarak tanimlanmasina karsin
literatlirde biitin FD olgular1  igerisinde %0.4-1 oraninda
malign transformasyon bildirilmistir (8). Tedavi planlamasin-
da cerrah, olgunlagma evresiyle birlikte lezyonun ilerlemesi-
nin durdugunu g6z Oniinde bulundurmalidir. Vakalarin
¢ogunda lezyon puberte donemi boyunca progresyon gosterir
ve genellikle estetik ve fonksiyonel nedenlerle cerrahi rediik-
siyon yapildiginda puberteden sonra stabilize olma
egilimindedir (9). Poliostatik FD ve McCune-Albright
sendromu olan FD olgularinda siirekli biiylime potansiyel
niiks i¢in bir belirleyici faktdrdiir ve sonug olarak total rezek-
siyon Onerilebilir. Bir ¢alisma, alkalen fosfataz diizeylerinin,
bazi kraniyofasiyal fibroz displazi vakalarmin niiks oncesi
seviyeleri aniden arttig1 i¢in prognostik bir belirteg olarak
kabul edilebilecegini 6ne stirmiistiir (10).

Birgok olguda radyografik bulgular ve klinik bilgiler hekimin
biyopsiye gerek duymadan teshis koymasi i¢in yeterli
olmasima karsin, FD teshisinin dogrulanmasi ve lezyonun
siirlarimin saptanmasi igin, konik 151nli bilgisayarl tomogra-
fi (KIBT), bilgisayarli tomografi ve histopatolojik yontemler
kullanilir (11).

Bu olgu sunumunda klinik, radyografik ve histopatolojik
degerlendirmeler sonucunda MFD tanist konulan bir kadin
hasta sunulmustur.

OLGU

Yirmi alt1 yasinda kadin hasta sol bukkal bolgede sert, agrisiz
sislik ve yiizde asimetri sikayetiyle 2021 aralik ayinda
Akdeniz Universitesi Agiz, Dis ve Cene Radyolojisi
Anabilim Dali’na miiracaat etmistir. Alinan medikal
anamnezde sistemik bir hastaligi ve ila¢ kullanim &ykdisii
bulunmayan hastanin yapilan ekstraoral muayenesinde yiiziin
sol tarafinda asimetri izlenmistir (Resim 1).

Resim 1. Hastanin ekstraoral goriiniimi.

Yapilan intraoral muayenede sol mandibular kanin disten
ramusa uzanan bukkal ve lingual kortikal kemikte ekspansiy-
on izlenmistir; ilgili bolgede palpasyonda hassasiyet, parest-
ezi, dislerde agri1, liiksasyon, mukozada renk degisikligi,
saptanmamigtir. Alinan  dijital panoramik radyografik
goriintiide sol mandibuler kanin dis bdlgesinden baslayip
ramusa uzanan radyoopak agirlikli buzlu cam goriintiisii olan
lezyonun multilokiiler goriinim aldig1 izlenmistir. Veri
tabaninda bulunan hasta kayitlarindan hastanin 2016 yilinda
dijital panoramik radyografik goriintiisiine de ulagilmistir.
2016 yilindaki dijital panoramik radyografik goriintiide sol
mandibula simfiz bdlgesinde simirlart tam izlenemeyen, 34
numaralt dis hizasindan ramusa kadar uzanan buzlu cam
goriintiisii ve diglerde lamina dura kayb1 oldugu goriilmiistiir
(Resim 2a,b).

Resim 2. a. 2016 yilinda hastadan rutin alinan panoramik roéntgende sol mandibulada ekspansiyon, buzlu cam goriintiisii, dislerde lamina dura kaybi, sol angulus
bolgesinde mandibular kanalinda superiora yon degistirmesi. 5. 2021 yilinda hastadan alinan panoramik rontgende lezyonun ig yapisindaki radyolusent odaklar.
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Anamnez derinlestirildiginde 2016 yilinda da hastanin bu
lezyon hakkinda bilgilendirildigi ancak asemptomatik olmasi
nedeni ile hasta tarafindan takibi yapilmadigi dgrenilmistir.
Lezyonun tam siirlarimi tespit edebilmek amaci ile hastadan
KIBT istenmistir. KIBT goriintiilerinde sol mandibulada
angulus bolgesinden yaklasik orta hatta kadar uzanan, bukkal
ve lingual kortikal kemikte ekspansiyona sebep olmus
igerisinde radyolusent alanlar i¢eren buzlu cam densitesinde
mikst lezyon izlenmistir. Sol mandibula angulus bdlgesinde
mandibular kanalin daralmasi ve superiora yon degisimi
izlenmistir (Resimler 3-5).

Resim 3. Mandibular kanalin angulus bolgesinde superiora yer degistirmesi
ve kanalin daralmasi (beyaz ok).

Resim 4. Koronal kesitten lezyonun goriiniimii.

Semerci ZM. ve ark. PNGEDERE B PSI0))

Resim 5. Sol mandibular bolgede bukkal ve lingual kortikal kemikte belirgin
ekspansiyon ve lezyon igindeki radyolusent alanlar.

Hasta fakiiltemizin Agiz, Dis ve Cene Cerrahisi Anabilim
Dalr’na yonlendirilmistir. Hastaya estetik sikayetleri sebebi
ile konturplasti uygulanmis, elde edilen materyal patolojiye
gonderilmistir ve radyolojik 6n tani, histopatolojik olarak
MEFED seklinde dogrulanmistir. Hastanin takibine tarafimizca
devam edilmektedir. Hasta, teshis, tedavi ve takip donemle-
rine ait tim tibbi bilgi, belge ve kayitlarmin kullanilmasina
dair bilgilendirilmistir.

TARTISMA

FD genellikle selliiler fibroblastik stroma igerisinde lameller
kemik dokusunun bulundugu iyi huylu bir lezyondur.
Lezyonun kemigin gelisimsel hamartomatéz bir anomalisi
olduguna inanilmaktadir (8). FD’nin tim formlar1 kadin ve
erkeklerde cinsiyet ayrimi yapmaksizin esit sekilde goriilse
de (6). Kruse ve ark. (12) hastaligin kadinlarda daha sik
goriildiigiinii rapor etmistir. Sunulan olguda da hastamiz
kadindir.

FD insidansinin 1/4000-1/10000 arasinda oldugu bildiril-
mistir. Biitiin kemik tiimérlerinin %3’lini, iyi huylu kemik
tiimorlerinin ise %7’sini  olusturmaktadir (13). Kraniyal
kemikler en fazla etkilenen kemiklerdir. MFD hastalarinin
yaklasik %10-27'sinde yiliz kemiklerinin tutulumu vardir
(14). Ancak, daha sik goriildiigii yarim ¢ene ile ilgili bilgiler
tutarsizdir.  Kimi yazarlar maksillada daha sik tutulum
belirtirken (15-17) kimi yazarlar da mandibulanin daha sik
etkilendigini 6ne siirmistiir (18). Diger yandan Kruese ve
ark. (12) her 2 yarim ¢enenin de esit etkilendigini belirtmistir.
Olgumuzda tespit edilen MFD unilateral olarak posterior
mandibulada konumlanmustir.

FD genellikle asemptomatik oldugundan rutin dental mua-
yenede tesadiifen tespit edilmektedir. Ancak FD bazi durum-
larda semptomatik seyredebilmektedir (11). Klinik bulgular
kemik agrisi, patolojik kiriklar ve kemik deformiteleri
seklinde goriilebilir (6). Sunulan olguda hastanin kozmetik
sikayet disinda herhangi bir sikayeti yoktu ve hastalik asemp-
tomatik seyretmekteydi.

Radyografik goriintiiler lezyonun maturasyonuna gore
degisiklik gostermektedir. Erken evrede lezyon daha
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radyolusenttir. Lezyon olgunlastik¢ca ve yeni olusan kemik
trabekiilleri belirginlestikge, erken donemdeki radyoliisent
goriintii mikst radyopasitelere doniisiir. Kemik yapimindaki
artigla birlikte ‘buzlu cam’ veya ‘portakal kabugu’ olarak tarif
edilen patognomatik radyografik goriintii olusur. Bu donem-
de lezyonun sinirlari iyi izlenemez. Olgun FD lezyonlarinda
nadiren kiste benzeyen radyolusent alanlar olabilir (7,11,21).
Kortikal tabakalarin genislemesi, dis koklerinin yer
degistirmesi yaygin olarak goriilebilmektedir ve lamina dura
kaybi lezyonun karakteristik bulgularindan biridir (19).

Sunulan olguda lezyon i¢ yapisi mikst bir goriiniime sahipti,
lezyonun smirlart net olarak tespit edilememekteydi. Disle-
rde lamina dura kayb1 ve lezyon bolgesinde kortikal kemikte
ekspansiyon mevcuttu. Ayrica, dis koklerinde yer degisimi ve
rezorpsiyon yoktu. Lezyonun buzlu cam opasifikasyonunun
lezyon ilerledikce kist benzeri radyolusent odaklarla multi-
lokiiler izlenmesi ve posterior mandibulada goriilmesi nadir
rastlanan bir FD goriintiisii ile karsilastigimizi diisiindiirmek-
tedir.

FD’nin ayirici tanisinda; ossifiye fibrom, santral dev hiicreli
graniilom, osteomyelit, non-ossifiye fibrom, ameloblastik
fibrom, ameloblastik fibroodontom, osteosarkom, basit
kemik kisti ve Paget hastaligi sayilabilir. FD ile en ¢ok
karistirilan lezyon ossifiye fibromdur. Ancak, ossifiye fibrom
iyi sinirlt bir yapiya sahiptir. Paget hastaligi, anormal kemik
yapim ve yikimu ile karakterizedir. FD’nin radyografik bulgu-
lari, semento-ossedz lezyonlara benzeyebilir ve c¢enede
ekspansiyon durumunda ayirici tani igin ileri degerlendirme
gerekir (19). Olgumuzda lezyonun smirlarinin belirsiz
olmasi, mandibulada agrisiz ekspansiyon mevcut olmasi,
buzlu cam goriinlimiiniin lezyonun matiirasyonuyla mikst
goriiniim almasi FD tanisini desteklemektedir.

FD, asemptomatik oldugu taktirde yalnizca takip edilebi-
lecegi gibi konservatif cerrahi, medikal tedavi, radikal
eksizyon ve cerrahi rekonstriiksiyon ile de tedavi edilebilir
(11). FD de sarkomatdz degisiklikler nadirdir; radyasyonun
malign degisikliklere yol acabilecegi diisliniilmektedir. Bu
nedenle FD lezyonlarinda radyoterapi uygulanmamasi
onerilmektedir (19,20). Bir¢cok olguda lezyonun biiylimesi
iskeletsel  gelismenin  tamamlanmasiyla  durdugundan
ortodontik tedavi ve estetik amagli cerrahi miidahaleler bu
stireye kadar ertelenebilir (19). Olgumuzun estetik sikayetleri
sebebiyle agrisiz seyreden lezyona kemik kontur diizeltmesi
uygulanmistir (Resim 6).

Semerci ZM. ve ark. NGRS E SRS )

SONUC

Sonug olarak, FD’nin ¢ogunlukla asemptomatik seyretmesi
sebebiyle dis hekimleri genellikle ilk taniy1 koyabilmektedir.
Bu noktada olgunun radyolojik 6zellikleri gesitlilik gdster-
diginde ileri goriintilleme yontemlerinin ve hekimin bilgisi-
nin dnemi artmaktadir.

KIBT lezyonun kemik paternini ve ¢evre dokularla etkilesi-
mini gosterdigi icin teshis ve takibinde faydali olmaktadir.
FD hastalarinin artmig niiks riskine karsin diizenli kontrolleri
saglanmalidir.

Hasta Onamu:
Hastadan hakki koruma ve Helsinki Deklerasyonuna gore
prosediirlerden 6nce yazili bilgilendirilmis onam alinmustir.

Cikar Catismasi:
Yazarlarin beyan edilecek ¢ikar catigmasi yoktur.

Finansal Destek:

Yazarlar bu ¢alisma i¢in finansal destek almadiklarini beyan
etmislerdir.
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