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GiIris

Fibréz displazi, fibroz dokunun prolifere olarak normal kemigin yerini
almasiyla olugan ve iskelet sistemini tutan bir hastaldtir (1,2,9,10).

Iskelet sisteminde ézellikle ene kemiklerinde ortaya gikan fibro-osseos
lezyonlarin tams ve simiflandirilmase, klinik tedavi uzmanlari ve patologlar
igin Snemli bir sorun yaratmagtir. Benver ve ayni histolojik yap: gisteren kemil
lezyonlarina ayr: isirler verilirken, nispeten farkl: klinik ve histolojik gérii-
niimde olan birgok lezyona da ayn: isim verilmigtir (5).

Ik olarak 1938 yihnda Lichtenstein «polyostotic fibrous dysplasia» isimli

¢alismasmda fibroz displazi terimini kullanmistir. Aragtirmact lezyonu,
iginde yeni olusan kemik trabekiilleri olan, kumlu ve gri-beyaz renkli fibréz
dokunun spongiozayr doldurmas: seklinde tamumlamustar, Hastalifin, kemigi
olugturan mezenkimin anormal faaliyetinden kaynaklandign teorisini ileri
sitrmiistiir {5, 9). '

(*) L. U, Dighek. Fak. Agz, Dig ve Cene Hastaliklar ve Cerrahisi Anabilim Dah.
(**) « « « « Patoloji Bilim Dah.
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Albright ve avk., daha énceleri kendilerinin «osteitis fibrosa disseminata»
ismini verdilderi kemik lezyonlan, deri pigmentasyonu bilgeleri ve kadm-
larda erken puberteyle bitlikte goriilen hormonal bozukluklarla karakterize
bir sendrom, tanuplamglardir. Lezyonun bistolojik yapismm, Lichtensiein’in
tanimladigr sekilde oldugunu bildirmigterdir (2, 9). ‘

1942°de Lichtenstein ve Jaffe 15 vak’adan elde ettiklori deneyimleriyle, bu
durumun bir veya daha ¢ok kemigi etkileyebilecegini ve daha agir vak’alarda,
Albright'm belirttigi iskelet digmdaki anormalliklerin dogabileceZini ispatla-
mglardir (3, 5).

1946°da Schlumberger, wnonostotic fibrous dysplasio» diye adlandirdig
tek kemik hastalifn kavramm gelistirmistir. Bu lezyonu, ven Recklinghausen
ve Paget kemik hastahg ile kargilagtirmis, bunlarda da spongioz kemigin
fibro-osseos doku ile yer degistirdigini ileri siirmiistir (5).

Russel ve Chandler, 7si monostotik, 3 i polyostotik ve 1'i Albright send-
romu olan 11 vak’alik caligmalarnda, iskeletsel degisikliklerin her iig sekilde
de aymt histelojik yapida oldugunu bulmuglardir (5).

Thoma, cenede, benzer histolojik gérimimde iki farkl olusum bulundugunu

diigiinmiis ve bunlardan birinin embriyonel bir hatadan kaynaklanan fibroz
displazi, diferinin de neoplistik olan essifying fibroma olduguru bildirmistir
(4, 5, 10).

1957'de Daves ve Yarvdley, monostotik, polyostetik ve kraniofasyal
displaziyi birbitlerinden aywmuglar, fakat ossifying fibroma, edontogenik
fibroma, fibroosteoma ve difer degisil fibro-osseos lezyonlardan birkagim
fibrdz displazi, sinifina sokmuslardar (5, 10).

Zimmmerman ve ark., [ibrosteoma, osteofibroma, ossifying fibroma,
osteitis fibrosa ve lokalize osteodystrophi gibi birgok fibro-osseos lezyonun
fibroz displazi kavramia girdigini ifade etmiglerdir. Bunlarn, sementoma,

osteoid osteoma, kalsifikasyonlu epulis, chernbism, hiperparatiroidizmin kah-
verengi tiimarleri ve Puget kemik hastalif gibi histolojik gériiniimi benzer,
fakat klinik, radyolojik ve laboratuvar dzellikleri farkh olan clusumlardan
ayri tutmuglardwe (5, 10). :

Hammer ve ark., cenelerdeki fibro-osseos lezyonlarin ¢gogunun periodontal
membran kaynakl oldugunu bildirmiglerdir. Fibroz displazinin agresif olabi-
lecegi ve oncelikle geng hastalarda habis bir duram gosterebilecegiifade edil-
migtir, 1964 de Riddell, daha énce fibrz displazi tanis: konulmug bilgede
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olusan bir femur sarkomu vak’asint sunmugtur, 1967 de Gross ve Montgomery,
fibréz displaziden sonra goriilen bir fibrosarkom olgusunu teblif etmisler-
dir (5).

Arastirmacilar, bu babisliklexin olusumunda radyasyonun onemli bir
rol oynayabilecegini 1srarla belirtmislerdir (5, 9).

Kemigin etkilenen parcas: iginde fibro-osseos dokunun bulunmas: karak-
teristik olup, lezyondalki fibréz dolunun kemiksel elementlere orami oldukea
degisiktir. '

Hastahgin kesin etyolojisi, bugiine kadar tam olarak, aydinlatdlamamigtir

(7,9, 10).

1933 de Jomes ii¢ gocugun, 1947 de Miller geng bir erkek ve .annesinin,
daha sonra da Caffey ve Williams iki ailenin ¢enelerinde irsi fibréz displazi -
vak’alarim bildirmislerdir (8).

Kan kimyasinda, tamida kesinlik saglayacak herhangi bir &zellik yoktur.
-Fibroz displazide bazan serum alkali fosfatazinda artma gériiliir. Serum lkal-
siyum ve inorgnik fosfat degerleri, normal simirlar i¢indedir (2, 3, 4, 9).

Polyostotik fibroz displazilere, monostotik olanlardan daha sik rastlanir,
Kadinlarda, erkeklere oranla 2-3 defa daha sik gorilir (1, 2, 4, 7, 10).

En ok goriildiifit ortalama yag 20-30 avas olmalkla beraber (1, 2, 4,5, 17,
10), Zimmermann ve ark. (10) 2 yaginda, Daramola ve ark. (1) 5 yasinda
fibroz displazi vak’asma rastladiklarin bildirmislerdir.

Bu lezyonun en sik goriildiigii kemikler, femur; tibia, kaburga, yiiz ke-
milkleri, ézellikle cene kemiklexidir. Hastalik maxillada, mandibulaya oranla
daha sik yerlesir (1, 2, 7, 10). Her iki ¢enede birden olmast gok nadirdir. Ust
cenede fossa kanina ve tuber maxilla lokalizasyonun en sik gorildiigi bol-
geler olup, fazla gelismesi hilinde lezyon korteksi delerek yiizde deformas-
yona ve eksoftalmiye sebep olabiliv (10).

Lezyonlar genellikle agrsz gelisitler. Bu sebepten heniiz deformasyon
yapmamus fibréz displazilerin farkedilmesi bir rastlanti sonucu olur. Radyo-
grafide degisik goriniimler verebilirler. Bazilam portakal kabuguna benzer
bir yapidadular (1).

Kistik tipte olan fibriz displazilerde pekgok radyolusent alanlar goriiliir.
Bu lezyonlar, unilokuler veya multilokuler tipte olabilirler. Unilokuler kistik
lezyonlar, genellikle iyi simirlanmg kemik kistlerinden gii¢ ayirdedilirler (1).
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Sklerotik tipteki lesyonlar, radyolojik olarak homojen bir yogunluk gds-
tevirler. Sklerotik kisumlarm fazla olmasi, lezyona buzlu cam girinimiini

kazandairry (10).

Bazan iyi simrlanms genig lezyonlar, radyografide kemik ve yumusak
doku, arast hir dansitede, helezon, plik ve muniazam olmayan gekiller ha-
linde goritliirler (1).

Nadir olarak Paget kemik hastabginda oldugu gibi lezyon, degisik yogun-.
lukta radyeopak ve radyolusent sahalar gisterchilir (1).

Ayirics tany, soliter kemik kisti, soliter enkondroma, non-ossifying fibrom,
fibros osteom veya ossifying fibrom, hiperparatiroidizm, iskeletsel enkondre-
matosis, Hand-Schiiller-Christian ve nbrofibromatosis ile yapdmahdir (4).

Fibroz displazinin tedévisinde ¢ofu kez kiiretaj ve bazan da rezeksiyon
tavsiye edilmektedir, Ozellikle kiiretajdan somra residivin olustugu bildiril-
mektedir (1,2,4,7,9,10). Radyoterapinin de tedivi olarak &nerildigi (2),
fakat highir degeri olmadifn ifade edilmektedir (10).

Ramsey ve ark., rezeksiyon yaptiklari vak’alarin hichirinin tekrarlamadigi-
n, fakat kiiretaj uygulananlarn 9, 40'min, radyoterapi yapllanlarm %, 100°-
iniin tekrarladgini bildirmiglerdir (5). :

Yiizde deformasyonlara sebep olacagi igin radikal cexrahi tedividen,
vani rezeksiyondan miimkiin oldugu kadar kagimlmaldir. Komsu dokulara
yapilan basine kaldirmak ve estetifi korumals bakinuindan kiiretaj ile yetma
mek, dogru bir yaklasimdir (3, 9, 10).

VAK'A

23 yagindaki kadin hasta T.I., 29.3.1984 tarihinde sag yanagmdaki ka-
banklik nedeniyle i.U. Dishekimligi Fakiiltesi, Afnz, Dis ve Cene Hastaliklar
ve Cerrahisi Anabilim Dali Poliklinigine basvurdu. Hastanin 8zgegmisinde,
cocukluls hastaliklar diginda bir bagka hastahk yoktu. Soy gegmisinde, ben-
zer bir hastalily gériilmedi. Operasyon Gncesi yapilan biyokimyasal degerler
normaldi.

Hasta, iki sene evvel saZ yanaginda ve gbz altma yakin bir yerde kiigiil
bir siglik belirdigini, bu nedenle bir dighekimine bagvardugunu, gimiik akil
digi siiphesiyle radyografi ¢ekildigini, ancak béyle bir durumun teshit edilme-
digini ifade etti. Daha sonra cekilen panovamik grafide, sag malksiller siniisii
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dolduran bir kitlenin goriildiiginii, bu bilgeden biyopsi yapildigun ve patoloji
raporuna gore tammn fibréz displazi oldugunu sbyledi. Bunun tizerine ken-
disinin 1.U., Istanbul Tip Fakiiltesi, Plistik ve Bekonstriktif Cerrahi Poli-
klinigine gonderildigini, fakat orada ameliyat sirasimn gok uzun cldufu ve
ameliyat gimiine kadar gisligin daha da biiyiiyebilecefi dusunces1yle pohkh-
mgnmze bagvurdufunu bildirdi.

Agz disi muayene :

_ Yiiziin saf tarafinda, yukarida goz altindan, asagida dudak bileseginden
arkaya dogru ¢izilen yatay hatda kadar, Snde buran kanadindan arkada
masseter kasin onkenarma kadar wzanan nounal deri renginde bir sislik
goriildii (Res:m : 1),

. Resim : 1 — Fibréz displazili hastanm cepheden gé-
riniinmi.

Afz igi muayene :

Agzda bitiin diglerin eksilksiz ve saglikli oldugu, iist cenenin sag tara-
finda yan kesici digin distalinden baslayip, arkaya dofra biitiin tuber
maxilla’yt icine alan, vestibulum orisi kismen daraltan ve palpasyonda
krepitasyon almabilen bir kitlenin varligs helirlendi.

Radyografil muayene :

Panoramik radyografi, inde burun beslugundan, arkada tuber maxilla’mn
arka kenarvma, tistte giz tabaninin hemen altindan, asafida dislerin kok ucla-
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rina kadar uzanan, fossa canina ve sinus maxillarisi ortadan kaldman yu-
varlak ve son derece net hudutlu, yer yer litik alanlar kapsayan, kemik, -
yumugak doku arasi yogunlukta olan ve «buzlu-cam»a benzeyen bir olusum
gostermekteydi (Resim : 2). :

Resim : 2-— Ust genenin
sag tarafimdaki fibréz dis-
plazinin radyografik gé-
riiniimii.

Ameliyat b

F. Infracbitale ve F. Palatinum Majus’tan bilgesel anestezi yapild, Yeterli
anestezi saglandiktan sonra, yan kesici disten baglayip ikinei biiyiikaz digine
kadar uzanan diseti kenar insizyonu ile yan kesici digin tam ortasindan gegen
bir dikey insizyon yapildi. Bir periost elevatérit yardumeyla mukoperiostal
lambo kemikten siyrddi. Vestibiildeki incelmis kemik, rond frezlerle deline-
rek bir kemik pensi yardumyla kaldualds, {Onde buran bosluguna, arkada
arteria alveolaris superioris pusterioi'is’e, iistte arteria ve nervus infraorbitalis
ile agagida diglerin kok nglarina herhangi bir zarar vermekten kagmmak dii-
siincesiyle, kitle iki boliim haélinde gikarnlds (Resim: 3, 4). Histopatolojik'
inceleme igin; Fakiiltemiz Patolojik Bilim Dalna génderildi.

Resiin : 3 — Lezyonun  gikanl-
masiyla olugan kavitenin gbrii-
niimmii.




Resim : 4 —Iki parea halinde
¢ikartdan kitlenin gdrintimii.

Ust genedeki siiperpozisyonlarm, radyografik incelemelerde yamlmalara
sebep-clabilecegini digiinerek, kitle tamamen gikartildiktan sonra geride ka-
Ian kaviteye radyoopak bir madde yerlestirilerek kontrol radyografisi alinds
(Resim : 5). '

Resim 1 5 — Kitlenin gikartilma-.
styla olugan kaviteye radyoopak.
madde. yerlegtirdiktea sonra ce-
kilen panoramik radyografi.

Mukoperiostal lambe, 3-0 ipek siitiir ile dikildi. Hastaya, bir hafta slirey-
le intramuskuler giinlik 600 mg Lincomysin ile agiz yoluyla ginlik 2 gr
metamizolsodyum ve B kompleks vitamini verildi.

Gikarulan kitle, 9% 10’luk formalin scliisyonunda fikse edildikten sonra,
kesitler hazmrlandi. Hemotoksilen ¢osin ile boyanarak isik rikroskobu ile
incelendi.

‘Makroskopik balgular :

Patolojiye génderilen materyal, 2.5-3 cm ¢aplarinda, bir béliimi kesilir-
ken kumlu izlenimi veren, bir béliimii ise sert lnvaml doku igeren, kirmiz
renkli, diizensiz par¢alardan olusuyordu.
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Mikroskopik bulgular :

incelenen kesitlerde oldukea yogun bir bag dokusu i¢inde X, 0, Y harf-
leri gibi bigimler olusturmus kemilk yapilar: goriilmekveydi. Bunlarm bir
béliimiiniin evresinde aktif osteoblastlar dizilmisti. Bazm alanlarda bu yapa-
larin birbirleri ile anastomozlar yaptsgr izlenmekteydi. Bagka alanlarda ise,
* yukarida anidan bigimdeki kemik yapilarmin yok olduju, yerlerinde kalan ve
' bu bigimleri koruyan bosluklarin iginde osteoklastlarin varhgi seciliyordu.

Tani: Kemigin fibréz displazisi,

(1.U. Dighekimligi Fak. Patoloji Bilim Dal, Protokol N: 477/84).

TARTISMA

Vak’amuzin fossa canina ve tuber maxilla b.ijlgesinde bulunmas, kaynal
bilgilerine uyam gbstermektedir (1,2, 4, 5, 10).

Hastanin yast da kaynaklarda bildirilen yas kapsapuna gil‘mektedjr
(1, 2,4,5,7,10).

_ Vak’amzda spontan veya palpasyonla baglayan bir agrmm olmamas1 ve
bu sebeple deformasyon oluguncaya kadar lezyonun farkedilmemesi de kaynak
verileriyle aym paralelliktedir (1,2, 3, 1.

Jones ve Miller, multilokiiler kistik gene hastahgt olan bir aile tizerinde
yaptiklar aragirmalarnda, hastahgin ban sekillerinde genetik etkenlerin
rol oynayabilecegini oriaya koymuslardir (8). Fakat hastanizin ailesinde
boyle bir lesyon tesbit edilemedi.

Tahsinoght ve ark. (7), kemigin fibroz displazilerinden X, O, Y harfleri
bigiminde kemik yapilar ve bunlarnn gevresinde mononiikleer mezenkim hiic-
relerinden olusan yogun bay dokusu igerenleri klasile bir tiir olarak smiflan-
dirmuglardir, Bu vak’alann radyolojisinde belirlenen «buzln-cam» goriiniméni
kiiciik kemik adaciklar vermektedir. Bu adaciklar, yapilar: geregi hiperossi-
fikasyon siiresince birbirleriyle anastomoz yaptidklarinda radyolojik goriniim
biraz daha sklerotik olmakta, kemik yapimi yoZunlastigmda ise osteom. tams
olan radyolojik goriiniim ortaya gtkmakiadir. Klasilk tipte fibroz displaziler,
hiperossifikasyon yerine regresyon yoniine déndiiklerinde, ya kemik yapilars
_ya da bag dokusu silinir, '
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Bunun sonucunda ise, yukarida anlatdanm tam tersi bir radyolojik, bulgu
elde edilir. Bir bagka deyisle, buslu cam gériiniimii iyice saydamlagrmr,

1

Ust genede daha gok hiperossifikasyon yapan tirde fibroz displazi gor
mesi muhtemeldir (6).

Bu vak’amizda hem hiperossifikasyonun erken evresi olan anastomoz di-
nemine (Resim : 6), hem de regresyonun erken evresi olan esteolitik déneme
(Resim : 7) rastlads. Biz bu bulguyu lezyonun genigligine baglamay1 uygun
gordi

Resim : 6 —

Kemik adaciklar-
nin yapiifi anasto-
mozun  giriiniimii.

H+ ¥ x 80.

Resim » 7 —
Yok ettikleri ke-
mik  adaciklarm-
dan kalan bogluk-
lamn igindeki os-
tecklastlarin giérii-
nimii.

H+E x 200




(st gene kemigi fibrdz displazilevinde daha sik gérmeye aligtigimiz bir
bulgu da, kemik adaciklarmin X, O, Y hazfleri bigiminde olmayip, daha yu-
varlak ve sementi benzeyen yapilar olusturmasidir. Bu val’ada ise kemik
adaciklar tiimiiyle klasik tipe uymaktaydi.

Hastalyin tedavisi igin, radikal cerrahi yerine kiiretaj tavsiye edilmek-
tedir (1,2,4,7, 9, 10). Ancak, lezyonlardan yapilan seri kesitlerde, olayin
korieks arasma girdigi ve bl_u'alara kiiretle ulagmann giicliigi agkea go-

riibmiistiir (6). Bu bilgimize kargm biz, komsu olusumlara zarar vermemek ve
estetik goriintimiin  bozulmasmi  énlemek amaciyla kiiretajla yetinmeyi

dogru bulduk.

Riddell, Gross ve Mentgomery bu lezyonlarin habis degenerasyona ugraya-
bilecegini, fakat habisligin olusmasinda radyasyonun muhtemel bir rol oynaya-
hilecegini bildirmiglerdir {5). Prognoz hakkinda kesin bir karara varabilmek,
ancak hastamn uzunca bir siire izlenmesiyle miimkiin olabilecektir. Bu nedenle
val’amiz uzun bir siive izleme kararmdayiz.

OZET

Ust cenede olugan, fossa canina ve tuber maxilla’y1 igine alan sinus
maxillaris’ini ortadan kaldivan bir fibréz displazi vak’as sunuldu. '

SUMMARY

A case of fibrous dysplasia in the maxilla that ruined maxillary sinus
involving fossa canina and tuber maxilla is discussed.
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