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6z
Maksilla Posterior Bolgede Monostotik Fibr6z Displazi: Bir
Vaka Raporu

Giris: Fibroz displazi (FD), fibroossedz dokunun, normal kemigin
yerini aldidi bir kemik hastaligidir. FD, monostotik veya poliostotik
(McCune-Albright Sendromu) formda olabilir. Tani radyolojik ve
histopatolojik incelemeye dayanir. Bu calismada konservatif
kontur duizeltme yaklasimi ile tedavi edilen agrii monostotik FD
olgusu sunulmusgtur.

Olgu Tanimlamasi: Klinigimize Ust cenesinde 4 aydir mevcut olan
agn sikayetiyle bagvuran sistemik yonden saglkli 38 yasindaki
erkek hastanin yapilan intraooral muayenesinde sag posterior
maksillasinda ekspansiyon gésteren, UGzeri normal mukoza ile
ortuli palpasyonda sert kivamh siglik tespit edilmistir. Yapilan
radyografik ve histopatolojik tetkikler sonucu buzlu cam
gOrinimu veren ekspansif lezyonun tanisi monostotik FD olarak
dogrulanmisgtir.

Sonug: FD de cerrahi tedavi semptomatik lezyonlar tedavi etmek,
deformiteleri dizeltmek, patolojik fraktirleri 6nlemek amaciyla
uygulanmaktadir. Hastaligin niks etme ve dusik malign
transformasyon gorulme risklerine karsi hasta takipleri dizenli
olarak yapilmalidir.
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ABSTRACT

Monostotic Fibrous Dysplasia in The Maxillary Posterior
Region: A Case Report

Aim: Fibrous dysplasia (FD) is a bone disease in which
fibroosseous tissue replaces normal bone. FD can also be seen
monostotic or polyostotic (McCune-Albright syndrome) form. In
this study, a painful case of monostotic FD treated with
conservative contour correction approach was presented.

Case Description: In the intraoral examination of a systemically
healthy 38-year-old male patient who applied to our clinic with the
complaint of pain in his upper jaw for 4 months, a firm swelling on
palpation was detected, showing expansion in the right posterior
maxilla and covered with normal mucosa. As a result of the
radiographic and histopathological examinations, the diagnosis
of the expansive lesion giving a ground-glass appearance was
confirmed as monostotic FD.

Conclusion: Surgical treatment in FD was applied to treat
symptomatic lesions, correct deformities, and prevent
pathological fractures. Patients should be followed regularly
against the risk of recurrence of the disease and low malignant
transformation.
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Girig

Fibréz displazi (FD), tipik olarak anormal osteogeneze
sekonder intrameduller fibro-ossedz proliferasyon ile
karakterize benign bir kemik lezyonudur.! Bu hastaligin
4 tipi bulunmaktadir. Poliostotik form (%20-30) birden
fazla kemig@i, monostotik form (%70-80) sadece tek bir
kemigi etkilemektedir. McCune-Albright Sendromu
kutanz ve endokrin bulgularin poliostotik formla birlikte
izlendigi form olarak isimlendirilir. Mazabroud
Sendromu  (intramuskuler miksomalarla  beraber
poliostotik fibréz displazi)’nda da FD nadir olarak
izlenebilmektedir.2?

FD, tim kemik timérlerinin yaklasik %2,5'ini ve iyi huylu
kemik timérlerinin %7,5'ini olusturur.* En sik tutulum
sirasiyla femur, tibia, kostal kemikler ve fasiyal
kemiklerdir. Fasiyal ve kranial kemiklerde birlikte gérulen
FD’ler "Kraniyofasiyal FD" olarak adlandirilir.® Maksilla,
mandibuladan iki kat daha sik tutulur ve maksilla
posterior bolge siklikla unilateral tutulum gosterir.®

Poliostotik form genellikle 10 yasindan &nce tani
alirken, monostotik form genellikle asemptomatik
olarak muayene sirasinda ¢enelerde fark edilmekte ve
cogunluguna 10-30 yas arasinda tani konulmaktadir.”
FD, neredeyse yalnizca kadinlan etkileyen McCune-
Albright formu disinda herhangi bir cinsiyet ayrimi
gOstermemektedir.®

FD’nin etiyolojisi tam olarak bilinmese de, son yillarda
yapilan calismalar sonucunda endokrin patoloijiler,
enflamatuvar surecler ve travmalar sonrasi olusan gen
mutasyonlarinin  FD olusumuna neden oldugu
disUnilmektedir.2

FD’'de tani, konvansiyonel radyograflar, bilgisayarl
tomografi, sintigrafi, manyetik rezonans gérintileme
yontemleri ve histopatolojik yéntemler yardimiyla
konulabilmektedir. FD’nin  radyografik  &zellikleri
lezyonun maturasyon derecesine goére farklihk
gosterip, goruntd tipik olarak ‘portakal kabugu’ ya da
‘buzlu cam’ seklinde isimlendirilmektedir.321°
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Histopatolojik olarak fibroosseéz dokunun en sik
g6rulen morfolojik tipi yogun fibréz doku ve ¢in
alfabesine benzeyen kivrimli dogrusal kemik alanlarinin
oldugu vyapli goérinimindedir.” FD’de idrar
hidroksiprolin ve serum alkalen fosfataz degerleri
tedaviye yaniti takip etmek ve hastalik aktivitesini
deg@erlendirmek igin kullanilabilmektedir.'?

FD’nin bag-yuz bélgesindeki bulgulari lezyonun boyutu
ve lokalizasyonuna gore degisip, kozmetik defekt ve
fonksiyonel kayip olusturabilir. Semptomsuz olarak
seyreden lezyonlar tani gbéruntilerinde siklikla
tesadifen izlenir. Lezyonlar buyidukce yuzde asimetri
ve alveolar krette ekspansiyon meydana getirebilir.
Patolojinin klinik bulgularina agn, cift gérme, gérme
kaybi, yuz felci, isitme kaybi, anosmi ve sinuzit gibi
bulgular eslik edebilir.®

FD; medikal, konservatif tedavi, eksizyon veya
rekonstriksiyon ile tedavi edilebilecegi gibi miidahale
edilmeden takip de edilebilir. Cerrahi tedavinin amaci;
agriyt ortadan kaldirmak, kemik deformitelerini
azaltmak ve hastalann patolojik frakturlerden
korumaktir.?

Bu calismanin amaci maksilla posterioru unilateral
olarak tutan, agn ile seyreden monostotik FD’nin tani
ve tedavi yaklagimini ele almaktir.

Olgu Tanimlamasi

Klinigimize Ust genesinde 4 aydir mevcut olan agri
sikayetiyle basvuran sistemik yénden saglikh 38
yasindaki erkek hastanin  yapilan intarooral
muayenesinde sag Ust 2. premolar disten tuber
maksilla bolgesine uzanan, bukkal ekspansiyon
gosteren, Uzeri normal mukoza ile 6rtulu palpasyonda
sert kivamli sislik tespit edildi (Resim 1).

Resim 1.

Hastanin sag posterior alveolar kretinde bukkal yonde ekspansiyon
yapan lezyonun goriintiisii.

Anamnezinde bu sisligi 7 yil 6nce fark ettigi fakat
herhangi bir rahatsizia yol agmadigi igin tedavi
yaptirmadigi 6grenilmigtir. Hastadan alinan panoramik
radyografta ilgili bélgede maksiller kemikte supero-
inferior yénde ekspansiyon ve trabekiler kemigin
internal yapisinin buzlu cam gérintisinde oldugu
tespit edildi (Resim 2).

Resim 2.

Hastanin sag posterior maksillasinda buzlu cam goriiniimii veren
lezyon.

ileri degerlendirme icin yapilan konik 1sinli bilgisayarl
tomografi (KIBT) incelemesinde; sagd 1. premolar disten
tuber bélgesine uzanan supero-inferior ve bukko-
palatal ydonde yaklasik 36x24x35 mm buyukliginde,
buzlu cam gérinimu veren bukkal ydnde ekspansiyon
gOsteren lezyon FD 6n tanisi ile AJiz, Dis ve Gene
Cerrahisi klinigine yonlendirildi (Resim 3).

Resim 3.

Bukkal ekspansiyonu gosteren (oklar) sirasiyla aksiyel-koronal kesit
KIBT goriintiileri.

Agdiz, Dis ve Cene Cerrahisi Klinigi'nde lezyondan
biyopsi alinmasina  karar verildi. Hastadan
bilgilendirilmis onam alinarak lokal anestezi altinda
lezyonun eksizyonunu gerceklestirecek bir tedavi plani
olusturuldu. Cerrahi operasyon rejyonel ve infiltrasyon
anestezisi altinda gerceklestirildi. Sag Ust kaninin
posteriorundan tuber bdlgesine uzanan sulkuler
insizyon ve disin bukkalinden rahatlatici vertikal
insizyon yapildi. Yukarnda zigomatik buttrese,
posteriorda tuber bélgesine uzanan mukoperiosteal
flep kaldinidi. Alveolar kretin bukkalinde ekspansiyon
yapmis lezyon tespit edildi ve traslama islemi sol
maksiller bodlge referans alinarak simetrik olacak
sekilde yapildi. Kontur duizeltme iglemi, frezler ve
kemik e@esi yardimiyla yapilarak normal kret formu
saglanip fonksiyonel sorunlar ortadan kaldiridi.
Hemostaz saglanip, yara bdlgesi primer kapatilarak
hastaya antibiyotik, analjezik ve antiseptik gargara
recete edildi. Operasyon sirasinda dislere herhangi bir
zarar verilmedi (Resim 4).
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Resim 4.

Flep kaldirildiktan sonra rezeke edilmis kemigi ve operasyon alaninin
primer kapatilmasini gosteren agiz i¢i goriintiiler.

Cikarilan kemik partikdlleri % 10’luk formalin ile fikse
edilerek histopatolojik incelemeye goénderildi (Resim
5).

Resim 5.

Eksize edilen kitle.

Vakaya iligkin histopatolojik kesitler incelendiginde
(Resim 6); belirgin sitolojik atipi olmayan, igsi
hicrelerden olugan fibréz stroma (yildiz ile
isaretlenmig) icerisinde etraflarinda osteoblastik rim
bulunmayan dallanan ve anastomozlasan dizensiz (C
ve S seklinde) kemik trabekdlleri (oklar ile
isaretlenmig) gbézlemlenmis ve buna dayanarak FD
tanisi konulmustur. Elde edilen bu sonu¢ 6n taniyla
uyumludur.

Resim 6.

Lezyona iliskin histolojik kesit (a) x40 H&E, (b) x100 H&E: Belirgin
sitolojik atipi olmayan, igsi hiicreler den olusan fibroz stroma (yildiz
ile isaretlenmis) igerisinde etraflarinda osteoblastik rim bulunmayan
dallanan ve anastomozlasan diizensiz (C ve S seklinde) kemik
trabekiilleri (oklar ile isaretlenmis).

Ameliyati takiben 7 giin sonra hasta kontrole cagirildi
ve suturlar alindi, operasyon bdlgesinde hafif 6dem
gbzlendi. Postoperatif  dénemde  operasyon

bolgesinde enfeksiyon ve agn gibi herhangi bir
komplikasyon gorliimedi. Lezyonun vicut dagihimini
saptamak icin hastaya 99m Tc-metilen difosfonat
(MDP) intravendz enjeksiyonu ile yapilan kemik
sintigrafisi sonucunda; sag maksiller-zigomatik
bdélgede artmis radyoaktivite tutulumu izlenmis olup,
primer hastaligin diger tim uzun ve yassi kemiklerde
bulgulari normal sinirlarda géruldd. Buna dayanarak
olguya monostotik FD tanisi konuldu.

Hastamiza cerrahi olarak
duzeltmesinden sonra sikayetleri

yapilan kontur
giderilmis olup,

herhangi bir medikal tedavi uygulanmadi. Takibi halen
devam eden hastanin 3 aylk kontrollerinde bir
problemle karsilasiimadi (Resim 7).

17
e

Resim 7.

Postoperatif 3. ay goriinti.

TARTISMA

FD, normal kemigin anormal fibroossedz doku ile yer
degistirdigi ve etkilenen kemigin distorsiyonuna ve agiri
blyumesine neden olan patolojik bir durumdur. Fibréz
doku alanlari, boyut ve sekil olarak kemik trabekdulleri
ile i¢c icedir. FD, hlcre ylzeyi reseptérd guanin
nukleotid proteininin (G proteini) GNAS1 genindeki
mutasyondan kaynaklanir.'® Hastallk monostotik tek bir
kemigi ve poliostotik cok sayida kemigi etkileyen
sekilde ortaya cikmaktadir. Poliostotik FD kendi
icerisinde; (hiperfonksiyonel endokrinopatiler ve ‘cafe-
au-lait’ adi verilen hiperpigmente deri lezyonlar ile
birlikte goérilen McCune-Albright sendromu ve ¢ok
sayida kemik tutulumu ve deri pigmentasyonlarinin
géruldagu Jaffe tipi olarak gorulebilmektedir. Diger
nadir goérilen formu yumusak doku miksomalarinin
birlikte gorildiga Mazabraud sendromudur.?2' FD,

1/4000-1/10000 insidansi ile nadir gortlen bir
hastaliktir.?

Monostotik form, FD'li vakalarin %70’ini
olusturmaktadir. Monostotik formun  %10-27’si,

poliostotik formun yaklasik %50’si bag-ytz bélgesini
tutmaktadir.’”® Monostotik formun en yaygin vyeri
zigomatikomaksiller kompleks olup, cenelerde siklikla
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maksillada mandibuladan daha fazla (2:1) genellikle tek
tarafli olarak cenelerin posteriorunda gérulmektedir.
Mandibular lezyonlar genellikle monostotik formda
gérulmesine ragmen maksiller lezyonlar genellikle
monostotik formda olmayip zigomatik, sfenoid ve
oksipital gibi komsu kemikleri birlikte tutan formda
gbrulip ‘Kraniyofasiyal FD’ olarak adlandiriimaktadir.
FD'de kraniyofasiyal tutulum en sik frontal, etmoid,
sfenoid ve maksiller kemikte goérulir. Temporal ve
oksipital kemikler en az etkilenir.'®

FD hastalarinda cinsiyet tutulumunun fark géstermedigi
(bazi calismalarda ise hafif kadin Ustinltigua belirtiimis),
agirlikli olarak cocuk ve geng eriskinlerden olustugu ve
¢cogu hastanin 30'u vyaslarda teshis edildigi
bildiriimigtir.'®'” Buna uyumlu sekilde bu vakada
bildirilen hasta da 38 yasinda olup 7 yildir lezyona iligkin
sisligin farkinda oldugunu belirtmistir.

FD genellikle agrisiz ve yavag seyrettigi icin klinik
acidan asemptomatiktir. Sfenoid, orbital, nazoetmoid,
temporal veya frontal kemiklere ve paranasal sinlslere
uzandi§ durumlarda, proptozis, gérme bozukluklari,
burun tikaniklidi, sinUis obliterasyonu, sinlizit, bas agrisi,
yuz felci, isitme kaybi ve benzeri nérolojik semptomlarla
sonuclanmaktadir.  Ekstremite tutulumlarinda ise
patolojik kiriklar ve agr gibi semptomlar izlienmektedir.
Patolojik  kirnklar en ¢ok poliostotik formda
gorilmektedir.’®  Cene kemiklerinde  dislerde
malokllizyon, agri, yiz konturunun bozulmasi, alveolar
apse ve yuzde selllit gibi diger semptomlar da
bildiriimistir. ~ Maksiller lezyonlar maksiller sinlUse
uzanabilir ve genellikle lateral duvarda olusur ve
sindsun tutulacak son bdlimi genellikle en
posterosuperior kisimdir.’® Ayrica dentin displazisi,
taurodontik pulpa odalari (endokrin bozukluklarla
iligkili) gibi dental anomaliler, odontomalar ve ylUksek
clrik indeksi gordlebilmektedir.’® Otuz sekiz yasinda
olan ve Klinik bulgulari son 7 yildir ortaya ¢ikmig bu
olgumuzda, sadece maksiller kemik tutulumunun
olmasi ve ilave cilt bulgularinin da olmayisi gz éniine
alindiginda hasta monostotik FD alt tipi igerisinde
degerlendirilebilir.

Bircok callsma FD’nin  kemik  matlrasyonu
tamamlandiktan sonra ilerlemesinin  yavaglayip
durdugunu  gbstermektedir.  Ancak literatiirde

puberteden sonra gerilemeyip ilerleyen ve yashlikta da
ilerlemeye devam eden vakalar da (%18'inde nuks veya
reaktivasyon) bildirilmistir. Poliostotik FD'nin
puberteden sonra ilerlemeye devam etmesi daha
olasidir. FD'de gbrilen anormal kemik travma,
hormonal degisiklikler, ameliyat veya dis ¢ekimi gibi
uyarilara kargi savunmasizdir ve bu gibi durumlar
lezyonun tekrar aktive olmasina neden olabilmektedir.
Etkilenen kemikte basit kemik kisti, santral dev hcreli
graniilom veya anevrizmal kemik kisti geligebilir.62

FD tanisi klinik bulgulara ek olarak radyolojik
incelemeyle yaplilabilir ancak kesin tani biyopsi ile
konulmaktadir. Histopatolojik incelemede, spongioz

kemik dizensiz trabekdlleri ile birlikte fibréz bagdoku
stromasi izlenir. FD’nin  radyografik  &zellikleri
maturasyon derecesine ve lezyondaki kemik matriks ve
fibr6z dokunun miktarina ve dagiimina bagh olarak
degismektedir. Patognomonik olmasa da, radyografta
buzlu cam olarak tanimlanan homojen gri puslu
yogunluklu alanlar FD igin karakteristiktir. Bu gériiniim,
kemik trabekdlleri ve fibr6z dokunun eszamanl
varligindan kaynaklanmaktadir. Ayrica, diglerde lamina
dura kaybi, periodontal ligament araliginin daralmasi,
nadiren koék rezorpsiyonu, gémduli dis varli@ ve
mandibular kanalin superior yonde yer degistirmesi
radyolojik 6zellikleri arasindadir.'®'®2° Sunulan bu
vakada da buzlu cam gérinimu panoramik radyograf
ve KIBT kesitlerinde gb6zlemlenmekte olup ilgili
bdélgedeki dislerde herhangi bir bulguya
rastlaniimamistir.

Radyolojik olarak KIBT ve BT ilk sirada incelenmesi
tercih edilen tekniklerdir. Lezyonun kapsami ve
konumu hakkinda daha genis bir gbrus sunarak cerrahi
prosedurin planlanmasina yardimci olduklar icin
oldukca faydaldirlar. Lezyonun BT'de buzlu cam
(%56), sklerotik (%23) ve litik (%21) olmak Uzere Ug
farkh tip radyolojik paterni vardir. Manyetik rezonans
gérantileme (MRG) kraniyal sinir tutulumunu ve
lezyona komsu yumusak doku yapilarini
degerlendirmede yardimci olabilir. ®*™ Tc-MDP kullanan
kemik sintigrafisi, FD lezyonlarinin dagiimini saptamak
icin yararl bir goéruntileme ydntemidir ve sintigrafi,
monostotik ve poliostotik hastallk arasinda ayrim
yapmak, sekonder sarkom metastazini ve tedaviden
sonra niiks takibi icin 6nerilmektedir.'®2'2¢ Hastamizin
histopatolojik tanisi FD olarak belirlendikten sonra
lezyonun dagiimini  saptamak igin ™ Tc-MDP
kullanilan kemik sintigrafisi cekildi ve sadece sag
maksiller bélgede aktivite artisi izlendi.

FD’nin ayirici tanisi basit kemik kisti, santral dev hicreli
granilom, paget hastaligi, osteomiyelit, osteosarkom,
osteofibr6z  displazi, sementoossifiye  fibroma,
adamantinoma, nonossifiye fibroma ve dustk dereceli
intrameddller osteosarkoma ile yapilmalidir.38

FD’nin basarili bir sekilde tedavi edilebilmesi igin tedavi
protokollerinin her vakaya &6zel olarak uygulanmasi
gerekmektedir. Genel kani lezyonlarin lokalizasyonu ve
klinik bulgularina gbére cerrahi, medikal tedavi veya
takip yo6ntemlerinden birisinin  tercih  edilmesi
seklindedir. Patolojik kirk veya deformite riski olmayan
FD lezyonlan icin klinik gbézlem &nerilmektedir.
Deformite ve asimetrilerin duzeltiimesi, patolojik
kiriklarinin 6nlenmesi ve/veya semptomatik lezyonlarin
ortadan kaldirimasi icin cerrahi tedavi endikedir.
Konservatif cerrahi ile rekonstruktif teknikler yeterli
estetik ve fonksiyonel sonuglarin elde edilmesini
saglar. Agresif lezyonlar, biyuk deformiteleri olan
pediatrik hastalar disinda, niUks vakalarinda veya
iskelet maturasyonu tamamlanmis hastalarda radikal
rezeksiyonla tedavi edilir. FD tedavisinde radyoterapi

354



Selcuk Dent J. 2022

Azman D, Cayir T, Tagsoker M, Isik BK, Findik S

kullanimi sarkomat6z dénisim riskini 400 kat arttirdig
icin tercih edilmez.??® Bizim vakamizda lezyon
bélgesinde konservatif alveolar kret kontur dizeltiimesi
yapildi, yapilan takipler sonucu hastanin agn
sikayetlerinin azaldigi géraldu.

FD’nin cerrahi tedavi disinda semptomatik oldugu
vakalarda semptomlari baskilamak amaciyla medikal
tedavi yaklagimlari kullanilabilmektedir. Bu amacla
steroid, bifosfonatlar ve kalsitonin gibi ajanlar
uygulanabilmektedir. Bifosfonatlar, kemik agrisini
hafifletip disUk kirik riski gibi faydalar saglayabilirler.
Ancak bifosfonat kullaniminin neden oldugu énemli bir
yan etki ¢cene osteonekrozudur. Ayrica ilacin uzun sure
iskelette kaldigi bilinmekte ve dogurganlik cagindaki
kadinlarda kullaniimasinda dikkatli olunmasi
Onerilmektedir. Bu hastalarda serum kalsiyumu dusuk
oldugundan D vitamini ve kalsiyum takviyesi de
Onerilmistir.2-2® Hastamiza cerrahi olarak yapilan kontur
dlzeltmesinden sonra sikayetleri giderilmis olup,
herhangi bir medikal tedavi uygulanmamigtir.

FD'li hastalarda yumusak doku yayilimli kortikal yikim
genellikle malign transformasyonun gdéstergesidir ve bu
nedenle kapsamli bir histolojik degerlendirme gerektirir.
Bu durum 6zellikle radyoterapi uygulanan kraniyognatik
hastaligi olan hastalarda goriimektedir. Osteosarkom,
FD'deki tim malign neoplazmlarin yarisindan fazlasini
olusturmaktadir. Ayrica malign transformasyon riskinin
monostotik formda %1'den az ve poliostotik formda
maksimum %4 ile %6.7 olarak tahmin edilmektedir.®%3
Ayrica FD'de malign transformasyon icin endise verici
isaretler, artan alkalin fosfataz seviyeleridir.>* Bu
nedenle, 6rnedin 6 ayda bir periyodik takip ve
radyografik muayene, progresyon veya malignite
olmadigini dogrulamak igin yapiimalidir.

Hastamizin 3 aylik kontrollerinde herhangi bir problemle
karsilagiimamistir. Hastada nuks goraltp
gOrulmeyecegini degerlendirmek icin bu slre yetersiz
bir slre olup, duzenli takip muayeneleri devam
etmektedir.

SONUG

Asemptomatik FD vakalarinda, lezyon radyolojik
muayene sirasinda tesadufen géruldlyse ve takiplerde
herhangi bir semptom gd&stermiyorsa ilk etapta hasta
takip altinda tutulmalidir. Cerrahi tedaviler semptomatik
lezyonlari tedavi etmek, deformiteleri duzeltmek veya
patolojik fraktdrleri dnlemek amaciyla uygulanmaktadir.
Hastaligin niks etme ve disik de olsa malign
transformasyon gérulme riskinden dolayi hasta takipleri
duzenli olarak yapiimalidir.
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