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Fibroz Displazi (Olgu Sunumu)?
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Fibroz displazi genellikle cocukluk ya da adolesan déneminde goriilen, kemigin benign fib-
roossedz lezyonudur. i1k kez 1938 de Lichtenstein tarafindan tammlanmistir. Etiyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Biiyliyen ve gelismekte olan kemikleri tutmaktadir ve kemik biiyti-
mesinin durmasi ile gelisiminin durdugu ifade edilmektedir. Bizim olgumuz 41 yasinda ka-
din hasta olup sag 1. kostada yaklasik 6 yil sonra tekrarlayan ve 2. kostay1 da tutan lokal
agresif seyirli fibroz displazi olgusudur. Kemik matiirasyonunun durdugu eriskin yas gru-
bunda goriilmesi, tekrarlamasi ve lokal agresif seyretmesi bakimindan siradisi olan fibroz
displazi olgumuzu literatiir bilgileri 1s181nda sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: fibréz displazi, lokal agresif, eriskin

Fibrous Dysplasia (Case Report)

Fibrous dysplasia is a benign fibrous-osseous lesion of the bone and is generally seen in
children and adolescents. It was firstly described by Lichtenstein in 1938. Its etiology is not
fully understood. It arises in growing and developing bones and its development finishes
when the bone growth ends. Our case is a 41 years old woman who has a local aggressive
fibrous dysplasia which arised in the first rib and recurred 6 years later with the second rib
involvement. Here we present an extraordinary fibrous dysplasia case which arised in an
adult person whose bone growth has finishes, made recurrence and behaved local aggressive.
Key words: fibrous dysplasia, local aggressive, adult

GIRIS

Fibroz displazinin {i¢ formu tanimlanmisg-

Fibroz displazi genellikle ¢cocukluk ya da
adolesan déneminde goériilen, kemigin benign
fibroossedéz lezyonudur®. ik kez 1938 de
Lichtenstein tarafindan tamimlanmstir®.

Gelisim stirecindeki kemiklerin hastahgidir
ve dolayisiyla en sik gec¢ ¢ocukluk ve adelosan
cagda gorulir. Sikhikla tutulan kemikler kos-
ta, femur, tibia, maksilla ve mandibuladir34.

¥ Calisma, V. Tiirk Ortopedik Onkoloji Kongresi (Samsun -
5-7 Eyliil 2004)’'nde poster bildirisi olarak sunulmustur.
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tir. En sik tek odakli form goriliir ve bu olgu-
larin %70’ini olusturur. Cok odakl formu ise
daha genc¢ yasta goriilme egilimindedir ve ol-
gularin %25’ini olusturur. Kafa ve ytiz tutulu-
mu daha yaygindir. Endokrin hastalikla birlik-
te olan ¢ok odakh fibréz displazi en az gériilen
form olup ttim olgularin %3’tinti olusturur. Et-
kilenen kisilerde tek tarafli kemik lezyonlari,
ayn1 tarafta café-au-lait lekeleri ve puberte
prekoks gorulir. Bu klinik 6zelliklerin bilesimi
McCune-Albright sendromu olarak tanimlan-
mustir®),

Radyolojik olarak lezyon radyoltiisent ve iyi
sinirhdir. Direkt grafilerde, tipik olgular meta-
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fiz veya diyafiz yerlesimli, litik, buzlu cam
(ground glass) dansitesinde, kemikte ekspan-
siyon yapan, keskin sklerotik sinirh lezyonlar
olarak goériintiilenir. Makroskopik olarak kor-
teks erode ve incelmistir. Kesit ytizii gri-sarim-
tirak renktedir. Histopatolojik olarak ise kii-
ciik, diizensiz ham kemik adalarini saran pro-
lifere fibroblast ve bol miktarda kollajenden
olusur. Ham kemik adalarn dar, egri, bir bolii-
mii olta ignesine veya Cin harflerine benzer
gortiiniimde olabilir. Kemik adalarinin ¢evre-
sinde osteoblastik hiicre siralanmasi yoktur.
Fibréz dokunun yogunlugu ve seliilaritesi de-
giskendir®. Ultrastriuktiirel diizeyde ham ke-
mik trabekiilleri ¢cevresindeki hiicrelerin fib-
roblast benzeri 6zelliklere sahip anormal oste-
oblastlar oldugu saptanmustir(?.

Fibroz displazide malign déniistim ve niiks
seyrek olarak gortiliir. Hastalifl nedeniyle rad-
yoterapi alan olgularda ve kraniyofasiyal lez-
yonlarda malign déntistim daha siktir. Fibréz
displazi zemininde gelisen malignite siklikla
osteosarkomdur. Nadiren kondrosarkom ve ma-
lign fibroz histiyositom da gelisebilmektedir®.

OLGU BILDiRiMi

41 yasinda kadin hasta 1997 yil1 Agustos
ayinda giderek buiytiyen sag supraklavikiiler
kitle nedeniyle hastanemize basvurdu. Bilgisa-
yarh tomografide sag 1. kosta ekspansiyonu ve
destriiksiyonu yapan lezyon izlendi. igne bi-
yopsi sonucu “benign dev hiicreli kemik lezyo-
nu” olarak bildirilen hastaya sag 1. kostadan
kitle eksizyonu yapildi. Kitle 4x4x3 cm boyut-
larinda olup kesiti kirli beyaz renkli ve sert ki-
vamdaydi. Histopatolojik incelemede seliilari-
tesi alandan alana degisen, benign gértiniimlii
fibroblastik bir stroma icinde cevresinde oste-
oblastik dizilim bulunmayan, bir béliimii olta
ignesi gorinimiinde kemik olusumlar1 sap-
tandi. Polarize 151k altinda yapilan incelemede
bu kemik olusumlarinin ham kemik yapisinda
oldugu gozlendi (Sekil 1). Kitleyi kosta ile 6r-
nekleyen kesitlerde kanama, reaktif gen¢ bag
dokusu varhig: ve osteoklast tipinde dev hiicre-
lerle karakterli tamir dokusunun varhgi dikka-

ti cekmekte idi. S6z konusu alanlar kiriga se-
konder gelisen doku reaksiyonu olarak yo-
rumland: ve igne biyopsisi ile bu alanlarmm 6r-
neklendigi dustnildi. Olgu fibréz displazi
olarak rapor edildi. 2003 yili Haziran ayinda
aym lokalizasyonda radyolojik olarak benzer
ozellikler tasiyan niiks kitle nedeniyle hasta
tekrar hastanemizde opere edildi ve kostay1 da
iceren kitle eksizyonu yapildi. Kitle 5x4x3 cm
boyutlarinda, sert kivamda ve kostay1 fuziform
olarak genisletmekteydi. Lezyonun mikrosko-
pik incelemesinde fibroblastik bir stromada
diizensiz olarak dagilmis ham kemik olusum-
lan ve arada osteoklastik dev hiicreler izlendi.
Ham kemik adalarn dar, egri bir béliimii balik
oltas1 benzeri goriintimdeydi (Sekil 2). Kemik
adalarinin cevresinde osteoblastik hiicre sira-
lanmasi yoktu. Stromada atipi mevcut degildi.
Yer yer kanama odaklar1 ve bu alanlarda oste-

Sekil 2. Fibréz stroma iginde dagilmis Cin harfleri benzeri ham
kemik spikdlleri (H&E, X400).
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oklast tipi dev hiicrelerin varhig1 gozlendi. Ya-
pilan yeni ve seri kesitlerde osteosarkom, kon-
drosarkom ya da malign fibréz histiyositom le-
hine bulgu izlenmedi. Bu bulgular 1s18inda ol-
gu bolimumiizde fibréz displazi olarak rapor
edildi. Olgumuzda lezyon tek odakta lokalize
olup poliostotik fibroz displaziye eslik edebilen
klinik bulgulardan olan deri pigmentasyonu,
puberte prekoks ve hipertiroidi, hiperparati-
roidi ve akromegali gibi endokrin hastalik
mevcut degildi.

TARTISMA

Siklikla gelisim siirecindeki kemikleri tu-
tan fibréz displazi ge¢ cocukluk ve adelosan
caginda gorilen bir hastalik olarak bilinmek-
tedir®. Genel olarak lezyon adolesan c¢agina
kadar biiylime egiliminde olup adelosan c¢a-
ginda kemik gelisiminin durmas ile birlikte
lezyonun da biiytimesi durmaktadir®-%, Fibroz
displazinin ortalama goriilme yas1 tek odakl
formda 14 yas, endokrin semptomlar1 bulun-
mayan ¢ok odakli formda 11 yas, endokrin bo-
zukluklarla birlikte olan ¢cok odakli formda ise
8 yas olarak belirtilmektedir. Onceleri fibréz
displazinin gelisiminin ve ilerlemesinin puber-
te ile birlikte sona erdigi kabul edilmekteydi®).
Daha sonraki ¢calismalarda ise bu hastaligin
eriskin yasta da ilerleme gosterdigi belirtil-
mektedir. Bibby ve Mc Fadzean yaptiklan ca-
Iismada 12 fibréz displazi olgusunun 5’inin
puberte sonrasi yas grubundan oldugunu be-
lirtmistir(10),

Fibroz displazinin histopatolojik ayiric1 ta-
nisinda diistik dereceli parosteal osteosar-
kom, fibréz displazi benzeri diisiik dereceli in-
tramediiller osteosarkom ve osteofibréz displa-
zi distunilmelidir. Diisiik dereceli parosteal
osteosarkomda hafif-orta derecede stromal
anaplazi mevcut olup kemik trabekiilleri
uzun-incedir ve birbirine paralel yerlesir. Fib-
roz displazi benzeri diistik dereceli intrame-
diiller osteosarkomda yine fibroblastik stroma
hafif anaplazik gériintimdedir. Ayrica lezyon
radyolojik olarak daha agresif gériintimliidiir.
Osteofibréz displazi siklikla tibia veya fibula-
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da, daha ¢ok cocuklarda gortilen ve korteksten
kaynaklanan bir lezyondur. Histopatolojik ola-
rak kemik trabekiillerinin etrafinda fokal veya
diffiiz olarak osteoblastik halka mevcuttur(!D,
Bizim olgumuzda ise lezyon stromasim olustu-
ran fibroblastik elemanlarda atipi bulgulari
mevcut degildi, kemik trabekiilleri stromada
diizensiz dagilim gostermekteydi ve kemik tra-
bekiilleri etrafinda osteoblastik halka gozlen-
miyordu. Olgunun yasi da goz 6ntine alindi-
ginda klinik olarak dev hticreli kemik tiimori,
Brown tiimoér, anevrizmal kemik kisti gibi lez-
yonlardan ayiric1 tanisi gerekmektedir. Olgu-
muzda lezyonun tek olmas1 ve parathormon
diizeyinin normal olmas1 nedeniyle Brown tii-
mori ile uyumlu klinik bulgulart mevcut degil-
di. Lezyon solid 6zellikteydi. Seyrek olarak dev
hiicrelerin varligl lezyonun kirikla komplike ol-
dugu seklinde yorumlandi.

Olgumuz lokal niiks géstermesi nedeniyle
malign déntisiim ac¢isindan incelendiginde tii-
morii olusturan bilesenlerin herhangi birinde
malign dénistiim alanm1 goézlenmedi. Fibroz
displazide malign déniisiim ilk kez 1945 yilin-
da Coley ve Stewart tarafindan tanimlanmis-
tirl2, Malign déntisiim %1’den daha az siklik-
la gerceklesmektedir. Malignite siklikla oste-
osarkom olarak karsimiza cikmaktadir ve or-
talama goriilme yas1 32.5 yildir. Sekonder os-
teosarkom nedenleri arasinda Paget hastaligl
ve radyasyon sonrasi gelisen osteosarkomdan
sonra fibr6z displazi li¢lincii siray1 almaktadir.
Nedeni bilinmemekle birlikte monostotik ve
kraniofasiyal lezyonlarda malign déntisiim ris-
ki daha ytiksektir®. Agri, lezyonun hizh buiyti-
mesi ve alkalen fosfataz diizeylerinde belirgin
artis malign déntistimiin belirtileri olabilir. Bi-
zim olgumuzda agr1 ve benzer sikayetler mev-
cut degildi ve niiks kitlesi rutin poliklinik kon-
trolleri sirasinda cekilen grafilerde farkedildi.
Hastanin ilk basvurusu ile niiks kitlesi arasin-
da gecen zamanda yaptirdigi biyokimya deger-
lerinde alkalen fosfataz 270-330 U/L arasinda
olup normal ve normalin biraz lizerinde sey-
retmektedir. Anlaml bir artis saptanmamistir.

Baz1 kaynaklara gore fibroz displazi kemi-
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gin matiirasyon asamasinda meydana gelen
defekt ile karakterli gelisimsel bir hastalik
olup gercek bir neoplaziden ¢ok kemigin tii-
mor benzeri lezyonudur. Bu kaynaklara goére
lezyon blyliyen ve gelismekte olan kemikleri
tutmakta, kemik bliylimesinin durmasi ile ge-
lisiminin durma egiliminde oldugu ifade edil-
mektedir®. Bazi kaynaklara gore ise fibroz
displazi gelisimsel bir lezyon olmaktan ¢ok bir
neoplastik lezyon olarak tanimlanmakta-
dir(13.19, Mertens ve ark. 14 yasinda bir fibroz
displazi olgusunda yaptiklan sitogenetik ana-
liz sonucu bu hastalifin somatik mutasyon
sonucu gelisen neoplastik bir hastalik oldugu
sonucuna varmislardir(15),

SONUC

Literatiir bilgilerine gore fibréz displazinin
gec cocukluk ya da adolesan ¢aginda, daha
siddetli formlarinin ise genellikle infantlarda
gozlendigi vurgulanmaktadir.Bizim olgumuz
ise lezyonun kemik gelisiminin tamamlanma-
sindan yaklasik 20 y1l sonra ortaya ¢ikisi ve lo-
kal niiks géstermesi nedeni ile siradisi kabul
edilmistir. Bu nedenle fibréz displazinin ileri
yas grubunda ortaya cikabilecegi ve lokal
niks gosterebilecegi akilda tutulmahdir.
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