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Fibréz displazi
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Bu galismada, az gérilen bir hastalik olan fibréz displazi nedeniyle, iki hastanede yatarak tedavi gérmds olan
36 hastada retrospektif olarak degerlendirilmistir. Bu hastalarin klinik ézellikleri ve uygulanan tedavi yontemleri
tizerinde durulmus ve fibréz displazi ile ilgili genel bilgiler gézden gegirilmistir.

Anahtar kelimeler: fibréz displazi

Fibrous dysplasia

This article presents the retrospective evaluation of 36 patients with fibrus dysplasia, which is a relativel rare
disease. The clinical aspects of these patients and the treatment methods employed are discussed, while revie-

wing the general information on the subject.
Keywords: fibrous dysplasia

Fibroz displazi; etiyolojisi ve patogenezi tam olarak
aydinlanmamis, bir veya fazla sayida kemigi tutan, nor-
mal kemik dokusunun yerini bag dokusunun almasiyla
karakterize bir hastaliktir. Bitiin kemikler bu hastaliga
yakalanabilir ve tutulum genellikle unilateraldir (1, 3).

Bu hastalik igin fibréz displazi adini ilk kez 1938'de
Lichtenstein kullanmistir (1, 2). 1936'da McCune,
1937'de Albright; multipl kemik kistleri saptadiklar
hasta serilerini yayinladilar. Bu hastalardan bazilaninda
ek olarak deri pigmentasyonu ve pubertas prekoks ol-
dugu saptandi; bu nedenle fibréz displazi, deri pigmen-
tasyonu ve pubertas prekoks lglisine McCuna-Alb-
right sendromu adi verildi (1, 12).

Fibroz displazinin etiyolojisi hakkinda birgok goris
ileri stirilmistdr. Hastaligin olusumunda kalitimin etkili
oldugu sanilmaktadir (14). Son yillarda ortaya atilan bir
goriise gore ise, periferik endokrin bezlerin otonom hi-
perfonksiyonu sonucu gelisen bir hastaliktir (5, 6, 7, 9,
10, 13, 14).

Hastalikli kemiklerin direnci disiktir, bu yizden
uzun kemiklerde kolayca egrilme ve patolojik kirik geli-
sebilir. Bu kiriklarin kétl kaynamasi sonucu angulas-
yon ve rotasyon deformiteleri gelisebilir; bunlarin en
tinlisi femur proksimalindeki "goban asasi deformite-
si" dir (Shephard's crook). Ayni nedenle, alt ekstremite-
lerde uzunluk farklar da gériilebilir (15, 16, 17).

Fibroz displazi klinik olarak g sekilde gorilebilir;

1. Monoostotik tip: Bir kemik, bir yada fazla yerinden
tutulur.

2. Poliostotik tip: Birden fazla kemik unimelik yada
unilateral olarak tutulur.

3. Dissemine tip (McCune-Albright sendromu): Poli-
ostotik tutuluma ek olarak deri pigmentasyonu ve en-

dokrin bozukluklar vardir. Deri pigmentasyonu "cafe au
lait" gérumiindedir ve gogu zaman unilateral yerlegimli-
dir (1, 2,4,5, 13).

Fibroz displazinin tanisinda en gok yararlanilan
ydntem direkt radyografik incelemelerdir. Radyografik
gbriintl, kemikteki fibréz dokunun miktarina ve dagil-
mina baghdir. Fibréz doku fazlaysa, kemikte unilokdler
ya da multilokdler kistik gorinim saptanir (Sekil 1).

Hastanin yas! ilerledikge bu kistler kalsifiye olur.
Uzun kemiklerdeki lezyonlar dizgin sinirlidir, lezyonu
cevreleyen korteks incelmig ve geniglemistir. Lezyon
buzlu cam gériinimiinde de olabilir; bu, lezyonun ossifi-
ye oldudunu gésterir.

Direkt grafilerde ayrica patolojik kiriklara bagl egri-
likler, femur boynunda varus deformitesi (Shephard's
crook), kafatasi kemiklerinde hiperostozis, siniislerde
havalanma kaybi ve foraminalarda daralma da gériile-
bilir (19, 21, 22).

Tc99M kullanilarak yapilaran radyoizotop galigma-
lariyla hastaligin erken dénemlerinde bile tani konabilir,
monoostotik ve poliostotik tipleri ayrilabilir (23). Tanida
yararl olan bir bagka yéntem bilgisayarl tomografi in-
celemeleridir (17).

Hastah@in kesin tanisi biyopsi ile konur.
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Parieral, 2 (% 3,13)

Maksilla, 3 (% 4,69)

Mandibula,2 (% 3,13)

Humerus fist weu, 1 (% 1,56)

Humerus ortasi, 2 (Vv 3,13)

Kostalar, 3 (% 4,69)

Humerus alt ucu, 3 (% 4,69)
Ulpa, 1 (% 1,56)

Radius, 3 (% 4,69)
Ilium, 5 (% 7,81)

Femur {ist ocu, 16 (% 25)

Femur ortasi, 5 (% 7,81)

Femur alt ucu, 4 (% 6,25)

Tibia st ucu, 3 (¥ 4,69)
Fibula, 3 (% 4,69)

Tibia ortasi, 3 (% 4,89)

Tibia alt vcu, 3 (v 4,69)

Calcaneus, 1 (% 1,58)

Sekil 1: Fibroz displazi hastaliginin yerlegim yerlerinin dagilimi

Bulgular

Hastalilk semptomlarinin ortalama basglama yas!
21.6, tedavi igin hastaneye basvurmada ortalama yas
23 (en kilgiik 9 aylik, en bilyiik 61 yasinda) olarak bu-
lundu.

Kadin ve erkek hasta sayisi esitti. Tim hastalara di-
rekt radyolojik inceleme yapildi. McCune-Albright
sendromu olan 4 hastada endokrin bozukluklara yone-
lik incelemeler uygulandi. Konservatif olarak tedavi edi-
len 2 hasta ve tedavi uygulanmayan 2 hasta disinda 32
hastaya biyopsi yapildi.Lezyonlarin yerlesim yerlerinin
dagilim Sekil 1'de gosterilmistir.

Lezyonlarin % 66.7'sinin (24 hasta) monoostotik, %
33.3'Unln (12 hasta) poliostotik oldugu géruldu.

Hastalarin bagvuru nedeni 18 hastada lezyon olan
boélgede agri, 10 hastada patolojik kirik, 5 hastada sis-
lik, 3 hastada aksama olmasiydi. Bir hasta ise baska bir
nedenle gekilen grafide lezyon saptanmasi Uzerine
basvurdu. Patolojik kirik nedeniyle basvuran 10 hasta-
nin diginda, bagka yakinmalarla bagvuran 4 hastada
da gegmiste patolojik kirik gegirildigine iliskin éyku alin-
di.

4 hastada McCune-Albright sendromu saptand.
Bunlardan birincisi genesinde sislik nedeniyle bagvu-
ran 19 yasinda bir kadin hastaydi. Bu hastanin vicu-
dunda pigmente alanlar, multinodiiler guatr ve bir go-
ziinde tam gérme kaybi vardi. Her iki radiusta ve mandi-
bulada tutulum saptandi. Mandibula lezyonu eksize

edildi ve endokrin patoloji medikal tedaviye alind..

Ikinci hasta, aksayarak yiirime nedeniyle bagvuran
10 yasinda bir erkekti. Fizik muayenede penis Uzerinde
pigmente alan ve pubertas prekoks saptandi. Her iki fe-
mur ve pelvis kemiklerinde tutulum vardi. Hastaya plan-
lanan cerrahi girisim gelisen akciger infeksiyonu nede-
niyle yapilamadi.

Uglinc hasta, sag femur boynu patolojik kingi ne-
deniyle basvuran 27 yasinda bir kadindi. Multip! kemik
tutulumuna ek olarak pubertas prekoks 6ykisi ve bila-
teral over kisti vardi. Patolojik femur boynu kirigi nede-
niyle cerrahi tedavi uygulandi.

McCune-Albright sendromu olan son hasta 9 yasin-
da bir kiz gocuguydu. Hastanin dykisinden; 3 yagin-
dan beri giderek artan aksama oldugu ve 4 yasinda me-
nargin basgladig: 6grenildi. Fizik muayenede, hastanin
sekonder seks karakterlerinin erigkin tipte oldugu ve vii-
cudunda genig pigmentasyon alanlar gérildi. Disse-
mine tutulumlu birlikte her iki femur boynunda patolojik
kirik vardi ve bunlarin cerrahi olarak tedavi edilmesi
planlandi. Ancak lezyonlarin gok genis olmasi, kullanil-
masi gereken uygun banka greftinin bulunamamasi so-
nucu girisim ertelendi.

36 hastaya uygulanan tedavi yéntemleri Tablo 1'de
gosterilmistir. Bu hastalardan 10'una birden fazla sayi-
da cerrahi girisim uygulanmasi gerekti.

TEDAVI YONTEMI HASTA SAYISI

=
-~

Kuretaj greftieme
Kiiretaj (biyopsi)
Internal fiksasyon
Kosta eksizyonu
Kalga rezeksiyon artroplastisi
Valgus osteotomisi
Konservaltif tedavi
Tedavi edilemeyen
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Tablo 1: Fibroz displazili hastalarin tedavisinde uygulanan
yontemler.

36 hastadan 17'si gesitli nedenlerden dolay: izlene-
medi, 2 hasta izlem sirasinda 6ldu, 1 hastanin cerrahi
tedavisi ertelendi. Cerrahi olarak tedavi edilen 16 hasta,
7 ayla 12 yil arasinda izlendi. Bunlardan 13 hastaya or-
talama olarak 8.9 ayda (en az 3 ay, en gok 15 ay) ser-
best ekstremite hareketlerine ve tam agirlik tagimaya
izin verildi. 3 hastada cerrahi tedavi sonrasi yeterli kon-
silidasyon olmamasi (zerine tekrar ameliyat énerildi,
fakat hastalar tarafindan kabul edilmedi.

Olen hastalardan birisi 33 yaginda ve erkekti. Pato-
lojik femur boyun kinigi ile bagvuran hastanin, kargi ta-
raf tibiasinda da tutulum vardi. Biyopsi sonucu, tibia lez-
yonu fibréz displazi, femur proksimalindeki lezyon ise
Ewing Sarkomu olarak rapor edildi. Rezeksiyon artrop-
lastisinden sonra kemoterapi ve radyoterapi uygulanan
hasta 3 yil sonra 6ldi. Sag maksiller bdlgede fibroz
displazi nedeniyle izlenen, akciger ve bébrek tiberki-
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lozu, renal amiloidoz ve kronik bdbrek yetmezligi olan
hasta ise fibroz displazi igin yapilan operasyondan 13
yil sonra 6ldu.

Tartigma

iki bliytik hastanede, 19 yilda toplam 36 hastanin
fibréz displazi nedeniyle yatarak tedavi gérmesi, bu
hastaligin az gorildiginin géstergesidir.

Hastaligin genellikle 10 yas civarinda ortaya ¢iktigi-
nin bildiriimesine kargin (1), bu galismada 21.6 yas ola-
rak bulunmustur. Bu, Ulkemizde hastalarin saglk kuru-
luslarina geg basvurduklari gozlemiyle agiklanabilir.
Hastaligin cinsler arasinda dagiliminda fark gorilme-
mistir. En sik gérilen yakinma nedeni agnidir ( %48.6).
Ikinci siklikla patolojik kiriklar gelmektedir; basvuru ne-
deni olarak veya dykUlde patolojik kirik gortilme orani %
37.3dir. Kargilasilan éteki yakinma nedenleri sislik ve
aksayarak ylrimedir. Literatirde hastaligin gogu kez
baska nedenlerle gekilen radyografilerde tesadufen
saptandidinin bildirilmesine kargin (1), bu galismada
ancak bir hastada bu durumla karsilagiimistir.

Fibroz displaziye genellikle uzun kemikler tutul-
maktadir ve en gok tutulan yerin femur proksimali oldu-
gu gorulmistir ( %25) (Sekil 1).

Yz kemiklerinde tutulum sonucu gogu zaman este-
tik bozukluklar gérilir. Genede yerlesen lezyonlar ya-
vas biyir ve kural olarak iskelet gelisimi durunca buyii-
mesini durdurur. Kafatasi ve yliz kemiklerinde tutulum
sonucu gorilebilen baglica bulgu ve belirtiler sunlardir;
sinlizite benzer bas agrisi, foraminalarin daralmasina
bagl sinir lezyonlari, proptozis, gérme kaybi, trigeminal
nevralji (18, 20).

Bu galismada, 5 hastada ( %13.9) kafatasi ve ylz
kemiklerinde tutulum oldugu gériimistir. Bunlardan
gl yliziinde sislik, biri agr nedeniyle basvurmustu. Bir
hastada ise (McCune-Albright sendromu), kafatasi tu-
tulumuna ragmen yakinma yoktu. Hastalarimizin
24'liinde (% 66.7) monoostotik, 12'sinde ( % 33.3) poli-
ostotik yerlesim saptanmigtir. Poliostotik tutulumu olan
hastalarin 4'inde McCune-Albright sendromu saptan-
mistir.

Fibroz displazinin en sik gériilen komplikasyonu,
genellikle 6nemsiz travmalardan sonra gelisen patolo-
jik kiriklardir. Bu kirnklar normale yakin siirede,fakat sik-
likla deformite birakarak iyilesirler. Gorilebilecek en
6nemli komklikasyon ise, malign dejenerasyondur ve
% 4-10 oraninda bildirilmistir (2, 24). Hastaligin teda-
visnde radyoterapi kullanilirsa, bu olasilik artar. En sik
olarak osteojenik sarkoma, kondrosarkoma; daha son-
ra da 6teki sarkomalar gorilir. Galismamizda yer alan
33 yasinda bir erkek hastada, iki ayr yerlesim yerinden
alinan biyopsi 6rneklerinden birisi fibréz displazi, oteki-
si Ewing sarkoma olarak rapor edilmistir.

Fibrdz displazinin cerrahi digl ydntemlerle tedavisi

basarili sonug vermemektedir. Radyoterapiden malign
dejenarasyona yol agmasi nedeniyle kaginiimaktadir.
Bazi yayinlarda énerilen steroid tedavisinin de kompli-
kasyonlarinin fazla olmasi nedeniyle pek kullanim alani
yoktur. McCune-Albright sendromu olan hastalarda
son yillarda uzun etkili LHRH antagonistleri kullanil-
maktadir (8, 9, 11).

Ekstremitelerdeki lezyonlarda; lezyonun ortadan
kaldinimasi, patolojik kirik olusumunun dnlenmesi ya
da olusan patolojik kingin tedavisi amaciyla cerrahi
yontemlere bagvurulur. Lezyon bélgesi kirete edilir.
Otojen kemik ve gerekirse sentetik maddelerden olu-
san greftler yerlestirilir ve yine gerekirse internal fiksas-
yon uygulanir. Bu yéntemin uygulandigi ve sonradan iz-
lenebilen 16 hastadan 13'Unde basarili sonug alindi ve
kemik defektlerinin yeterli konsolidasyona ugradigi go-
rildl. Bu hastalara ortalama 8-9 ayda serbest ekstre-
mite hareketlerine ve tam agirlik tagimaya izin verildi.
16 hastadan 3'linde ise niks oldugu gordlda.

Tekrarlayan femur kiriklari sonucu ulasan deformi-
teler uygun dizeltici osteotomiler ile tedavi edilebilir. Bu
amagla, femur proksimalinde varus deformitesi olan bir
hastaya valgus osteotomisi uygulanmigtir.

Kafatas! ve yiz kemiklerindeki lezyonlar kiigiik ve
iyi sinirliysa, estetik ve fonksiyonel yapilar korunarak
eksize edilebilir. Puberta sonrasinda hastaligin ilerle-
mesinin duracag! géz éninde tutularak, uygun olgular-
da cerrahi girigimler geciktirilebilir. Eksize edilen kemik-
lerin yerine kemik greftler ve son yillarda yapildig gibi
metil metakrilat implantlar yerlestirilebilir. Bu galisma-
da yer alan ve maksiller kemik tutulumu olan 2 hastaya
Caldwell-Luc ameliyati, mandibula tutulumu olan 2
hastaya da eksizyon uygulanmistir.
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