
G‹R‹fi
Fibröz displazi genellikle çocukluk ya da

adolesan döneminde görülen, kemi¤in benign
fibroosseöz  lezyonudur( 1 ). ‹lk kez 1938 de
Lichtenstein taraf›ndan tan›mlanm›flt›r(2).

Geliflim sürecindeki kemiklerin hastal›¤›d›r
ve dolay›s›yla en s›k geç çocukluk ve adelosan
ça¤da görülür. S›kl›kla tutulan kemikler kos-
ta, femur, tibia, maksilla ve mandibulad›r(3,4).

Fibröz displazinin üç formu tan›mlanm›fl-
t›r. En s›k tek odakl› form görülür ve bu olgu-
lar›n %70’ini oluflturur. Çok odakl› formu ise
daha genç yaflta görülme e¤ilimindedir ve ol-
gular›n %25’ini oluflturur. Kafa ve yüz tutulu-
mu daha yayg›nd›r. Endokrin hastal›kla birlik-
te olan çok odakl› fibröz displazi en az görülen
form olup tüm olgular›n %3’ünü oluflturur. Et-
kilenen kiflilerde tek tarafl› kemik lezyonlar›,
ayn› tarafta café-au-lait lekeleri ve puberte
prekoks görülür. Bu klinik özelliklerin bileflimi
McCune-Albright sendromu olarak tan›mlan-
m›flt›r(5).

Radyolojik olarak lezyon radyolüsent ve iyi
s›n›rl›d›r. Direkt grafilerde, tipik olgular meta-
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Fibröz displazi genellikle çocukluk ya da adolesan döneminde görülen, kemi¤in benign fib-
roosseöz lezyonudur. ‹lk kez 1938 de Lichtenstein taraf›ndan tan›mlanm›flt›r. Etiyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Büyüyen ve geliflmekte olan kemikleri tutmaktad›r ve kemik büyü-
mesinin durmas› ile gelifliminin durdu¤u ifade edilmektedir. Bizim olgumuz 41 yafl›nda ka-
d›n hasta olup sa¤ 1. kostada yaklafl›k 6 y›l sonra tekrarlayan ve 2. kostay› da tutan lokal
agresif seyirli fibröz displazi olgusudur. Kemik matürasyonunun durdu¤u eriflkin yafl gru-
bunda görülmesi, tekrarlamas› ve lokal agresif seyretmesi bak›m›ndan s›rad›fl› olan fibröz
displazi olgumuzu literatür bilgileri ›fl›¤›nda sunuyoruz.
Anahtar kelimeler: fibröz displazi, lokal agresif, eriflkin

✔

✔ Fibrous Dysplasia (Case Report)
Fibrous dysplasia is a benign fibrous-osseous lesion of the bone and is generally seen in
c h i l d r e n 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
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fiz veya diyafiz yerleflimli, litik, buzlu cam
( g r ound glass) dansitesinde, kemikte ekspan-
siyon yapan, keskin sklerotik s›n›rl› lezyonlar
olarak görüntülenir. Makroskopik olarak kor-
teks erode ve incelmifltir. Kesit yüzü gri-sar›m-
t›rak renktedir. Histopatolojik olarak ise kü-
çük, düzensiz ham kemik adalar›n› saran pro-
lifere fibroblast ve bol miktarda kollajenden
oluflur. Ham kemik adalar› dar, e¤ri, bir bölü-
mü olta i¤nesine veya Çin harflerine benzer
görünümde olabilir. Kemik adalar›n›n çevre-
sinde osteoblastik hücre s›ralanmas› yoktur.
Fibröz dokunun yo¤unlu¤u ve selülaritesi de-
¤iflkendir(6). Ultrastrüktürel düzeyde  ham ke-
mik trabekülleri çevresindeki hücrelerin fib-
roblast benzeri özelliklere sahip anormal oste-
oblastlar oldu¤u saptanm›flt›r(7).

Fibröz displazide malign dönüflüm ve nüks
seyrek olarak görülür. Hastal›¤› nedeniyle rad-
yoterapi alan olgularda ve kraniyofasiyal lez-
yonlarda malign dönüflüm daha s›kt›r. Fibröz
displazi zemininde geliflen malignite s›kl›kla
osteosarkomdur. Nadiren kondrosarkom ve ma-
lign fibröz histiyositom da geliflebilmektedir( 8 ).

OLGU B‹LD‹R‹M‹
41 yafl›nda kad›n hasta  1997 y›l› A¤ustos

ay›nda giderek büyüyen sa¤ supraklaviküler
kitle nedeniyle hastanemize baflvurdu. Bilgisa-
yarl› tomografide sa¤ 1. kosta ekspansiyonu ve
destrüksiyonu yapan lezyon izlendi. ‹¤ne bi-
yopsi sonucu “benign dev hücreli kemik lezyo-
nu” olarak bildirilen hastaya  sa¤ 1. kostadan
kitle eksizyonu yap›ld›. Kitle 4x4x3 cm boyut-
lar›nda olup kesiti kirli beyaz renkli ve sert k›-
vamdayd›. Histopatolojik incelemede selülari-
tesi alandan alana de¤iflen, benign görünümlü
fibroblastik bir stroma içinde çevresinde oste-
oblastik dizilim bulunmayan, bir bölümü olta
i¤nesi görünümünde kemik oluflumlar› sap-
tand›. Polarize ›fl›k alt›nda yap›lan incelemede
bu kemik oluflumlar›n›n ham kemik yap›s›nda
oldu¤u gözlendi (fiekil 1). Kitleyi kosta ile ör-
nekleyen kesitlerde kanama, reaktif genç ba¤
dokusu varl›¤› ve osteoklast tipinde dev hücre-
lerle karakterli tamir dokusunun varl›¤› dikka-

ti çekmekte idi. Söz konusu alanlar k›r›¤a se-
konder geliflen doku reaksiyonu olarak yo-
rumland› ve i¤ne biyopsisi ile bu alanlar›n ör-
neklendi¤i düflünüldü. Olgu fibröz displazi
olarak rapor edildi. 2003 y›l› Haziran ay›nda
ayn› lokalizasyonda radyolojik olarak benzer
özellikler tafl›yan nüks kitle nedeniyle hasta
tekrar hastanemizde opere edildi ve kostay› da
içeren kitle eksizyonu yap›ld›. Kitle 5x4x3 cm
boyutlar›nda, sert k›vamda ve kostay› fuziform
olarak geniflletmekteydi. Lezyonun mikrosko-
pik incelemesinde fibroblastik bir stromada
düzensiz olarak da¤›lm›fl ham kemik oluflum-
lar› ve arada osteoklastik dev hücreler izlendi.
Ham kemik adalar› dar, e¤ri bir bölümü bal›k
oltas› benzeri görünümdeydi (fiekil 2). Kemik
adalar›n›n çevresinde osteoblastik hücre s›ra-
lanmas› yoktu. Stromada atipi mevcut de¤ildi.
Yer yer kanama odaklar› ve bu alanlarda oste-

fiekil 1. Ham kemi¤in polarize ›fl›kta görünümü (H&E, X200).

fiekil 2. Fibröz stroma içinde da¤›lm›fl Çin harfleri benzeri ham
kemik spikülleri (H&E, X400).
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oklast tipi dev hücrelerin varl›¤› gözlendi. Ya-
p›lan yeni ve seri kesitlerde osteosarkom, kon-
drosarkom ya da malign fibröz histiyositom le-
hine bulgu izlenmedi. Bu bulgular ›fl›¤›nda ol-
gu bölümümüzde fibröz displazi olarak rapor
edildi. Olgumuzda lezyon tek odakta lokalize
olup poliostotik fibröz displaziye efllik edebilen
klinik bulgulardan olan deri pigmentasyonu,
puberte prekoks ve hipertiroidi, hiperparati-
roidi ve akromegali gibi endokrin hastal›k
mevcut de¤ildi.

TARTIfiMA
S›kl›kla geliflim sürecindeki kemikleri tu-

tan fibröz displazi geç çocukluk ve adelosan
ça¤›nda görülen bir hastal›k olarak bilinmek-
tedir(3). Genel olarak lezyon adolesan ça¤›na
kadar  büyüme e¤iliminde olup adelosan ça-
¤›nda kemik gelifliminin durmas› ile birlikte
lezyonun da büyümesi durmaktad›r(4,5). Fibröz
displazinin ortalama görülme yafl› tek odakl›
formda 14 yafl, endokrin semptomlar› bulun-
mayan çok odakl› formda 11 yafl, endokrin bo-
zukluklarla birlikte olan çok odakl› formda ise
8 yafl olarak belirtilmektedir. Önceleri fibröz
displazinin gelifliminin ve ilerlemesinin puber-
te ile birlikte sona erdi¤i kabul edilmekteydi(9).
Daha sonraki çal›flmalarda ise bu hastal›¤›n
eriflkin yaflta da ilerleme gösterdi¤i belirtil-
mektedir. Bibby ve Mc Fadzean yapt›klar› ça-
l›flmada 12 fibröz displazi olgusunun 5’inin
puberte sonras› yafl grubundan oldu¤unu be-
lirtmifltir(10).

Fibröz displazinin histopatolojik ay›r›c› ta-
n›s›nda  düflük dereceli parosteal osteosar-
kom, fibröz displazi benzeri düflük dereceli in-
tramedüller osteosarkom ve osteofibröz displa-
zi düflünülmelidir. Düflük dereceli parosteal
osteosarkomda hafif-orta derecede stromal
anaplazi mevcut olup kemik trabekülleri
uzun-incedir ve birbirine paralel yerleflir. Fib-
röz displazi benzeri düflük dereceli intrame-
düller osteosarkomda yine fibroblastik stroma
hafif anaplazik görünümdedir. Ayr›ca lezyon
radyolojik olarak daha agresif görünümlüdür.
Osteofibröz displazi s›kl›kla tibia veya fibula-

da, daha çok çocuklarda görülen ve korteksten
kaynaklanan bir lezyondur. Histopatolojik ola-
rak kemik trabeküllerinin etraf›nda fokal veya
diffüz olarak osteoblastik halka mevcuttur(11).
Bizim olgumuzda ise lezyon stromas›n› olufltu-
ran fibroblastik elemanlarda atipi bulgular›
mevcut de¤ildi, kemik trabekülleri stromada
düzensiz da¤›l›m göstermekteydi ve kemik tra-
bekülleri etraf›nda osteoblastik halka gözlen-
miyordu. Olgunun yafl› da göz önüne al›nd›-
¤›nda klinik olarak dev hücreli kemik tümörü,
Brown tümör, anevrizmal kemik kisti gibi lez-
yonlardan ay›r›c› tan›s› gerekmektedir. Olgu-
muzda lezyonun tek olmas› ve parathormon
düzeyinin normal olmas› nedeniyle Brown tü-
mörü ile uyumlu klinik bulgular› mevcut de¤il-
di. Lezyon solid özellikteydi. Seyrek olarak dev
hücrelerin varl›¤› lezyonun k›r›kla komplike ol-
du¤u fleklinde yorumland›.

Olgumuz lokal nüks göstermesi nedeniyle
malign dönüflüm aç›s›ndan incelendi¤inde tü-
mörü oluflturan bileflenlerin herhangi birinde
malign dönüflüm alan› gözlenmedi. Fibröz
displazide malign dönüflüm ilk kez 1945 y›l›n-
da Coley ve Stewart taraf›ndan tan›mlanm›fl-
t›r(12). Malign dönüflüm %1’den daha az s›kl›k-
la gerçekleflmektedir. Malignite s›kl›kla oste-
osarkom olarak karfl›m›za ç›kmaktad›r ve or-
talama görülme yafl› 32.5 y›ld›r. Sekonder os-
teosarkom nedenleri aras›nda Paget hastal›¤›
ve radyasyon sonras› geliflen osteosarkomdan
sonra fibröz displazi üçüncü s›ray› almaktad›r.
Nedeni bilinmemekle birlikte monostotik ve
kraniofasiyal lezyonlarda malign dönüflüm ris-
ki daha yüksektir(4). A¤r›, lezyonun h›zl› büyü-
mesi ve alkalen fosfataz düzeylerinde belirgin
art›fl malign dönüflümün belirtileri olabilir. Bi-
zim olgumuzda a¤r› ve benzer flikayetler mev-
cut de¤ildi ve nüks kitlesi rutin poliklinik kon-
trolleri s›ras›nda çekilen grafilerde farkedildi.
Hastan›n ilk baflvurusu ile nüks kitlesi aras›n-
da geçen zamanda yapt›rd›¤› biyokimya de¤er-
lerinde alkalen fosfataz 270-330 U/L aras›nda
olup normal ve normalin biraz üzerinde sey-
retmektedir. Anlaml› bir art›fl saptanmam›flt›r.

Baz› kaynaklara göre fibröz displazi kemi-
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¤in matürasyon aflamas›nda meydana gelen
defekt ile karakterli geliflimsel bir hastal›k
olup gerçek bir neoplaziden çok kemi¤in tü-
mör benzeri lezyonudur. Bu kaynaklara göre
lezyon büyüyen ve geliflmekte olan kemikleri
tutmakta, kemik büyümesinin durmas› ile ge-
lifliminin durma e¤iliminde oldu¤u ifade edil-
mektedir(4). Baz› kaynaklara göre ise fibröz
displazi  geliflimsel bir lezyon olmaktan çok bir
neoplastik lezyon olarak tan›mlanmakta-
d›r(13,14). Mertens ve ark. 14 yafl›nda bir fibröz
displazi olgusunda yapt›klar› sitogenetik ana-
liz sonucu bu hastal›¤›n somatik mutasyon
sonucu geliflen neoplastik bir hastal›k oldu¤u
sonucuna varm›fllard›r(15).

SONUÇ
Literatür bilgilerine göre fibröz displazinin

geç çocukluk ya da adolesan ça¤›nda, daha
fliddetli formlar›n›n ise genellikle infantlarda
gözlendi¤i vurgulanmaktad›r.Bizim olgumuz
ise lezyonun kemik gelifliminin tamamlanma-
s›ndan yaklafl›k 20 y›l sonra ortaya ç›k›fl› ve lo-
kal nüks göstermesi nedeni ile s›rad›fl› kabul
edilmifltir. Bu nedenle fibröz displazinin ileri
yafl grubunda ortaya ç›kabilece¤i ve lokal
nüks gösterebilece¤i ak›lda tutulmal›d›r.
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