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Fibroz displazi, etyolojisi bilinmeyen, lokal ofarak simirli, yavas ilerleyen
benign, fibro-ossedz doku hastaligidir. Ancak gelisiminde bazi teoriler
ileri suriilmektedir. Jaffe? bu patolojik gelisimi, kemigi olusturan mezan-
simin gelisim anomalisine baglarken, Schiumberger,® travma sonucu nor-
mal reperatif progesin bozulmasina baglamaktadir. Bir kistm otor de, has-
raligin, bilinmiyen bir stimulusun, ostecblantiarin ve fibroblastiarin anoy-
mal cevabina yol agcmasi sonucu’ veya kemik maturasyonunda durma’ SG-
nucu gelist gzm savunmaktadirlar. Kardinal bulgu iskelet aberasyonlann

dan ibarettir. Ancak, bazi endokrinopatier, anormal deri ve mukoza pi

: K‘%s’c itk precesinin bir bélimind olusturabilis -6 By durumda

t Sendromu adint alir. Fibroz displazide, bir yada daha
«emik, hastalia katilabilir. Buna gére monostotik ve pol
vt tanimlanmistir. Bazi yazariar erken puberte ve/veya hipert
ibi endokrin bozukiuklarla kombine olan paiy@stohk formu, ayri
farak sintflandinirlar’
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faka takdimieri

/vka 1 A.A. Prot. 101156, 18 yasinda erkek hasta bir yildan beri ylzinin
;  tarafinda bulunan sislik nedeniyle haziran-1982'de basvurdu. Daha o6n-
ce bu nedenle bir kez dis cektirdigi, baska bir hastanede ameliyat edil-
digi ve ameliyat sonucu gonderilen spesmenin fibroz displazi olarak rapor
edildigi 6grenildi. Yapilan muayenesinde solda; gegirilmis Caldwell - Luc
ameliyatina baglt ensizyon skari ve maksillada agrisiz, sert kitle gozleni-
yordu. Diger muayene bulgulari ve laboratuvar incelemeleri normaldi.
Water's grafisinde; sol maxiller kemikte expansiyonla karekterize, oste-
osklerotik degisiklikler izlenmekteydi. Sol maksiller siniis hacmi azalmist
ve mukozada kronik hipertrofi mevcuttu. (Resim 1)

Resim 1

Birinci vakaya ait water's grafide sol maxiller
kemigi tutan fibrdoz Dysplazinin gorintimi.
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Kitle kirete
edilerek asimetri giderilmeye calisildi. Patolcjiye gdnderilen spesmenin so-

nucu «Fibrdz Displazi» olarak rapor edildi. (Resim 2} Hasta dsha sonra

Hastaya haziran-1972'de sol Calwell - Luc ameliyatr yapildi.
kontrollere gelmedi.
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Resim 6

ikinci hastaya ail transaxiel kompiiterize tomografide
sol maxiller kemigi tutan fibroz displazinin goriiniimii

Aralik-1986'da yapilan eksploratrls Caldwell - Luc operasyonunda maksillar
sinis 6n duvarinin olmadigi ve singerimsi kemik dokunun agiz icine dogru
ilerledigi goriildii. Kemik kitle ve ontndeki mukozadan alinip patolojiye gén-
derilen biyopsinin sonucu «Fibréz Displazi» olarak rapor edildi. (Resim 7).
Bunun tzerine Ocak-1987'de hasta tekrar ameliyata alindi. Fibréz doku kii-
rete edilerek fasial asimetri giderildi. Halen takibimizde olan hastanin bes
ay sonraki kontroliinde fasial asimetrinin tekrar ortaya ciktig izleniyordu.
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Resim 7

ikinci vakaya ait sol maxiller kemik biyopsisinde
mikroskopik olarak proliferatif vaskiller konnektif doku
ve etrafi lameller kemiklerle cevrili «woven bone»
Lrabekiilalar g_ériilmekt.edir. (B +EX100)

Vaka 3 |.B. Prot. 217988, 27 yasinda erkek hasta, birbuguk yidan beri sag
kulaginda zaman zaman ortaya gikan tikamiklik hissi ve agri nedeniyle
Eylil-1987'de basvurdu. 4 aydan beri isitme azhr ve kulak ginlamasi vardi.
Yaptlan muayenesinde; sag diskulak yolunu tama yakmn kapatan, normal
cilt ile &rtall sert kitle meveutiu. Sagda post-aurikiler bélgede, temporal
kemigin kabarikhgt nedeniyle kranial asimetri dikkati gekiyordu. Rinneler
bilateral pozitif ve Weber saga laterslizeydi. Tam kan sayimi ve rutin bi-
yokimya sonuglar normal olan hastamin alkalen fosfataz, kalsiyum ve fosfor
diizeyleri normal sirlar igindeydi. Radyolojik retkikler icinde akciger gra-
isi. Water's grafisi ve kemik surveyinde, patoloji saptanmadt. Rilateral
schiiller ve on-arka kafa grafilerinde; sagda mastoid havalanmasinn kay-
oldugu, bunun yerini, temporal kemigin hemen tamamin icine alan sklero-
sk yaoiun aldigl izleniyordu. (Resim 8,9) Kompiiterize tomografide sag ta-
-af mastoid hiicrelerinde havalanmanin kayboldugu, diploe mesafesinin ka-
inlastigr, dis kulak yolunun belirgin sekilde daraldig:, orta kulak ve ig kulak
yapilarimin normal oldugu dikkati gekiyordu. (Resim 10} Vaptlan odyogram-
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da; sagda iletim tipi isitme kayby mevcuttu. {Resim 1 1}
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Resim 10
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' Resim 12

Uciineli vakanin dis kulak yol'unda yapilan Biyopside
irregclar kismi kalsifikasyon gosteren tam
olgunlasmamis kemik dokusu. (H4-E X 100)

Resim 13

Uciincil vakanin biyopsisinde [ibro displazi icin tipik
olan ploranize 151k altinda rastgele dagimis sacak
sekilde dizilrnis kollagen liflerin goriiniimit. (M +E X 400)
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Ekim - 1987'de amehyata ahnan hastanin  dis kulak volu genl$lehimeye
cahisildi. Timpano - mastoid siitiir ve mastoid apeksten almip - patoiejuye
gonderilen spesmenin sonucu «Fibréz Displazi» olarak rapor edsldx (Re-
sim 12, 13) Hasta halen takibimiz altindadir. . '

Tartisma

Fibro-ossedz lezyonlarla ilgili literatirde, genel bir karmastkhik  vardir.
1891'de Von Recklinghausen tarafindan kemik lezyonlarimin tanimianmasi-
ni takiben, degisik yazarlar iskelet lezyonlari, cilt pigmentasyonu ve cesitli
endokrinopatilerle giden hastalik grubunu, gesitli isimler sitinda yayinla-
dilar. Fibr6z osteodistrofi, ‘ostecdistrofia’ fibroza, osteitis fibroza disse-
minata gibi isimler bu amagcla kullamildi. 1938'de Lichtenstein® fibréz dis-
plazi terimini 6nerdi. Birden fazla kemik tutulumunun varh§inda, polyosto-
tik fibroz displzi terimini kullandi. 1942'de Lichtenstein velaffe,” 15 vaka
ve 1974'de Schlumberger,® 67 monostotik fibroz displazi vakasi yaynladi-
lar. Daha sonralari «Benign Fibro - Ossedz Lezyonlar» terimi, diger patolo-
jik antiteler yaninda, fibroz displaziyi de tamimlamak igin kullanilmistir.”®

Fibroz displazi biitiin ossedz neoplazilerin % 2,5 ve benign kemik timor-
lerinin % 7'sini o!ustumr.l-'z-?’i Yayinianan serilerde en ge¢ hasta 3, en
yasli hasta 80 yasindadir.” Monostotik le zyonlar infantil dénemde baslarlar.
Onceleri asepmiomatik §\a rlar ve cocukluk déneminde manifest hale ge-
cerler. Baslama vasi her bir formda farklidir. Aktivitelerinin degisik oim
sing ragmen genel bir kural olarak puberteden sonra biiyime belirgin de-

a4

form vakalarinin % 50'sinde,

Yaygin iskelet tutul
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Lauuratuvar inceiemelerinde; tam kan sayimi, sedimentasyon, rutin biyo-
kimya sonuglar normaldi. Ts, Ts, TSH, LH ve serum kalsiyum - fosfor sevi-
yeleri normal sinwrlardaydi. Akciger grafisi ve kemik surveyinde, patoloji
saptanmayan hastanin, water's grafisinde sol maksiller kemikte, ekspan-
siyonla karakterize, osteosklerotik degisiklikler ve kafa yan grafisinde
maksilla én duvarinda lokalize sklerotik, ekspansil lezyon izleniyordu. (Re-
sim 3,4] Kompiterize tomografide so! maksiller antrumda retansiyon bul-
gulari ve akut sinizit yaninda, maksillar kemigin 6n yiizinde kemigi eks-
pansiyona ugratan ve korteksi 6zellikle 6n duvarda ve orbita tabanini in-
celten lezyon mevcuttu. (Resim 5,6}

Ikinci hastaya ait water's graifde sol maxiler kemigin
gorunimi. (Displazik)

364



olmamasi nedeniyle mevcut pa‘%@!egsierm m@nastotak fibroz displazi oldugu
sonucuna varilarak, rekiirrens ve osteosarkomatdz déniisiim olasilifi ne-
deniyle hastalar yakin takibe alinmislardir.

Ozet
2
Fibr6z displazi etolojisi belli olmayan kemik h-<taliklarindandir. Monos-
‘»‘ahm poliostatik ve McCune - Albright olmak tizere (g tipi vardir. Tedavi-
sinde palyatif yvontemler kullanilmaktadir,

Mekalemizde kranio-fasiyal yerlesim gdsteren {c vakada takdim edilmis ve
literatlir gdzden gegirilmistir '

of unknown etiology.

2 0 1) Monostatic Form
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