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Kraniofasiyal fibröz displazili bir olguda nadir bir bulgu:

Frontoetmoidal sinüs mukoseli

Frontoethmoidal sinus mucocele as a rare finding

in a patient with craniofacial fibrous dysplasia

Dr. Ahmet Mesrur HALEFO⁄LU

Fibröz displazi, kemi¤in medüller bofllu¤unun fibro-
osseöz ba¤ dokusu ile kapland›¤›, kemik ekspansi-
yonu ile karakterize selim bir geliflimsel iskelet siste-
mi bozuklu¤udur. Bafl a¤r›s›, sol gözde proptozis ve
sol temporal arter üzerinde üfürümü olan 16 yafl›n-
daki erkek hastada, manyetik rezonans görüntüleme
ile sol hemikalvarium, kafa taban› ve yüz kemiklerin-
de, T1- ve T2-a¤›rl›kl› görüntülerde tipik düflük sinyal
yo¤unlu¤unda yayg›n kemik hastal›¤› saptand›. Di-
¤er bir çarp›c› bulgu ise, hem T1- hem de T2-a¤›rl›k-
l› görüntülerde yüksek sinyal yo¤unlu¤u gösteren
frontoetmoidal sinüs mukoselinin varl›¤› idi. Kemik
biyopsisi ve histopatolojik de¤erlendirme sonucu
hastaya fibröz displazi tan›s› kondu.
Anahtar Sözcükler: Kemi¤in fibröz displazisi/komplikas-
yon; mukosel; paranazal sinüs hastal›klar›.

Fibrous dysplasia is a benign developmental skeletal
disorder characterized by bony expansion secondary
to replacement of the medullary cavity by fibroosseous
connective tissue. A 16-year-old male patient under-
went magnetic resonance imaging for headache, left
proptosis, and a thrill over the left temporal artery. T1-
and T2-weighted images showed extensive bone
involvement of typical low signal intensity in the left
hemicalvarium, skull base, and facial bones. Another
striking finding was the presence of a frontoethmoidal
sinus mucocele, which demonstrated high signal
intensity both on T1- and T2-weighted images. The
diagnosis was made as fibrous dysplasia after bone
biopsy and histopathological evaluation.
Key Words: Fibrous dysplasia of bone/complications;
mucocele; paranasal sinus diseases.

Fibröz displazi yavafl ilerleyen ve etyolojisi bi-
linmeyen, normal kemik dokusunun anormal fib-
roossöz doku ile yer de¤ifltirdi¤i, ekspansil karak-
terde bir iskelet sistemi bozuklu¤udur. Hastal›k be-
nign karakterde olup s›kl›kla hayat›n ilk iki dekad›
içerisinde ortaya ç›kar, ancak nadiren de olsa yetifl-
kinlerde de görülebilir. 

Kraniofasyal fibröz displazi tüm kemik tümör-
lerinin yaklafl›k %3’ünü ve tüm benign kemik tü-
mörlerinin de %7’sini oluflturur. Bu hastal›k kendi-

sini üç ana formda göstermektedir. Bunlar sadece
bir tek kemi¤in tutuldu¤u monostotik form, birden
fazla kemik tutulumunun görüldü¤ü polistotik
form ve McCune - Albright - Stenberg sendromu-
dur. Bu sendromda tek tarafl› olarak çok say›da ke-
mik tutulumuna, deride hiperpigmentasyon ve hi-
pertroidizm ile kad›nlarda erken menstrüasyon gi-
bi endokrin bozukluklar efllik etmektedir.

Bu çal›flmada neredeyse tüm sol hemikalvariumu
tutan bir kraniofasiyal fibröz displazi olgusunun
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manyetik rezonans görüntüleme (MRG) bulgular›n›

tan›mlad›k. Bu olguda çarp›c› di¤er bir bulgu ise ol-

guya efllik eden ve muhtemelen kemikteki displastik

prosese ba¤l› frontoetmoidal sinüs ressesinin t›kan-

mas› nedeniyle meydana gelen bir frontoetmoidal si-

nüs mukoselinin varl›¤› idi. Bu fibröz displazinin çok

nadir rastlan›lan bir komplikasyonu idi ve literatür-

de çok nadir olarak bildirilmekteydi.[1-5]

OLGU SUNUMU 

On alt› yafl›ndaki erkek hasta bafl a¤r›s› ve sol

globta giderek artan proptozis yak›nmalar›yla bafl-

vurdu. Hastan›n nörolojik muayenesi sol temporal

arter üzerinde al›nan üfürüm d›fl›nda tamamiyle

normaldi. Hasta ileri inceleme amac›yla MRG için

bölümümüze gönderildi. Burada 1.5 tesla cihazla

sagittal ve aksiyal planda SE T1 ve aksiyal planda

FSE T2 ve inversion recovery (flair) a¤›rl›kl› görün-

tüler elde edildi (GE, signa, Milwaukee, Wiscon-

sin, USA).

Bu görüntülerde frontal kemik, temporal kemik,

orbita duvarlar› ve sfenoid kemi¤in büyük kanad›,

sfenoid kemik, klivus, oksipital kemik, maksiller si-

nüs ve nazal kavite olmak üzere neredeyse bütün

sol hemikraniumun etkilendi¤i diffüz infiltratif tarz-

da bir kemik tutulumu söz konusuydu (fiekil 1). Bu

tutulum büyük ölçüde sol tarafta olmakla birlikte

orta hatt›n sa¤›na do¤ru da hafif bir uzan›m vard› ve

hem T1 ve hem de T2 a¤›rl›kl› görüntülerde hipoin-

tens sinyal intensite özelli¤i göstermekteydi.

T1 a¤›rl›kl› görüntülerde sol anterior etmoidal

alan ve sol frontal kemi¤in iç tabulas› ile frontal si-

nüs içerisinde muhtemelen mukosel formasyonuna

ba¤l› yüksek sinyal intensitesinde baz› bölgeler iz-

lenmekteydi (fiekil 1).

Sol globta sol optik sinirde gerilmeye yol açan

proptozis vard›. Sol optik kanal kemikteki tutuluma

sekonder daralm›fl olarak görülüyordu. Sol anterior

etmoid sinüs içerisinde de mukosel formasyonuna

ba¤l› yüksek sinyal intensitesi al›nmaktayd› (fiekil 2).

T2 a¤›rl›kl› görüntülerde sol frontal lobun, sol

frontal kemik iç tabulas›ndaki defekte sekonder ke-

mikteki tutulumun muhtemel subdural alana uzan›-

m›na ba¤l› olarak kompresyona u¤rad›¤› görülmek-

teydi. Bu, büyük olas›l›kla T2 a¤›rl›kl› görüntülerde

yüksek sinyal intensitesine neden olan frontal sinüs

içerisindeki mukosel oluflumuna ba¤l› olarak mey-

dana gelmiflti (fiekil 3).

Ayr›ca kemikteki lezyon alanlar› boyunca büyük
damarlar› ve shuntlar› temsil eden çok say›da flow
void alanlar izlenmekteydi.

Görüntülerde beyin parankimi tamamiyle nor-
mal olarak de¤erlendirildi.

Kemik biyopsisi ve histopatolojik de¤erlendir-
meyi takiben hastaya fibröz displazi tan›s› konuldu.

TARTIfiMA

Fibröz displazi nispeten nadir görülen bir kemik
hastal›¤› olup, normal kemik dokusunun yerini
anormal fibroossöz destek dokusu alm›flt›r. Fibröz
displazinin kesin etyolojisi günümüzde halen bilin-
memekle birlikte, baz› araflt›rmac›lar taraf›ndan has-
tal›¤›n woven kemik evresi s›ras›nda kemik matü-
rasyonunda sebebi bilinmeyen bir duraklamadan
kaynaklanan hamartomatöz bir malformasyonu
temsil etti¤i kabul edilmektedir.[6]

Hastal›k genellikle ileri yafltaki çocuklar›, ergen-
leri ve genç eriflkinleri tutar.[7]

Hastal›k tek bir kemi¤i tutabilir (monostotik form,
olgular›n %30’u) veya birden fazla kemik etkilenebilir
(polistotik form, olgular›n %70’i). McCune - Albright -
Sternberg sendromu, deride hiperpigmentasyon ve
endokrin bozuklu¤un efllik etti¤i polistotik fibröz
displazi ile karakterizedir. Hastal›¤›n monostotik for-

fiekil 1 - Sagittal spin echo T1 a¤›rl›kl› görüntüde, sol kalvarium,
kafa taban› ve maksiller sinüsü tutan düflük sinyal in-
tensitedeki diffüz infiltratif lezyon izleniyor. Frontal si-
nüs bölgesinde mukosele iflaret eden yüksek sinyal in-
tensitesindeki bir alan da görülmekte. Ayr›ca flow void
karakterde vasküler yap› da izleniyor.
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munda genellikle uzun kemikler tutulur, ço¤u lezyon-
lar femur veya tibiada ortaya ç›kar. Monostotik form-
da kraniofasiyal kemikler içerisinde en çok etkilenen-
ler, frontal kemik, sfenoid kemik, etmoid kemik, orbi-
ta, zigoma, maksilla, mandibula ve temporal kemiktir.

Kafatas› ve yüz kemikleri monostotik fibröz
displazili hastalar›n %10-25’inde, polistotik fibröz
displazili hastalar›n ise %50’sinde tutulum göster-
mektedir.

Konvansiyonel radyografilerde fibröz displaziye
ait karakteristik bulgular görülür.

Bilgisayarl› tomografi (BT) ile de hastal›¤›n ka-
rakteristik özelliklerini ortaya koymak mümkündür,
özellikle yüksek rezolüsyonlu BT hastal›k için pa-
tognomonik bir modalite olabilir ve fibröz displazi-
nin hem tan›s›nda hem de progresyonunun izlen-
mesinde büyük bir avantaj sa¤lar.[8]

Bilgisayarl› tomografi ile hastal›¤a ait üç klasik
patern tan›mlanm›flt›r, bunlar: Ground - glass patern
veya pagetoid form (%56), homojen dens patern ve-
ya sklerotik form (%23) ve kistik paterndir (%21).[9]

Tipik ground - glass veya pagetoid görünüm has-
tal›¤›n en s›k karfl›lafl›lan tipini oluflturur ve BT gö-
rüntülerde fibröz doku ile woven kemi¤in kar›fl›m›-

n›n neden oldu¤u de¤iflken lusent ve sklerotik alan-
lar fleklinde kendini gösterir.[10]

Bilgisayarl› tomografi görüntülerinde tipik gro-
und - glass görünümü, kortikal kemi¤in incelmesi
ve etkilenen kemik bölgesinin balonlaflmas› fibröz
displazinin tan› koydurucu kriterlerini oluflturur.

Bilgisayarl› tomografi hem kemik yap›n›n detay-
lar›n› gösterebilmesi hem de lezyonun uzan›m›n›
do¤ru bir flekilde ortaya koyabilmesi nedeniyle has-
tal›¤›n gerek tan›s›nda gerekse takibinde tercih edi-
len modalite konumundad›r.

Fibröz displazinin MRG bulgular› hastal›¤›n
ay›rt ettirici karakteristik özelliklerini ortaya koyma-
da maalesef radyografi ve BT kadar baflar›l› de¤ildir.
Ayr›ca fibröz displazinin MR ile elde edilen görün-
tüleri s›kl›kla tümörlerle benzerlik göstermektedir.

Manyetik rezonans görüntülemede fibröz displa-
zi genellikle T1 a¤›rl›kl› görüntülerde düflük-orta de-
recede sinyal intensitesi, T2 a¤›rl›kl› görüntülerde ise
heterojen düflük sinyal intensitesi göstermektedir.
Bu düflük sinyal intensiteden fibröz doku sorumlu
tutulmaktad›r.

T2 a¤›rl›kl› görüntülerde orta derecede sinyal in-
tensitesi al›nabilmekte ve bunun lezyona ait daha

fiekil 2 - Aksiyal fast spin echo T2 a¤›rl›kl› görüntü, sol globta
proptozis izlenmekte ve ayr›ca optik kanal ayn› zaman-
da klivus, sol temporal kemik, sfenoid kemik, sfenoid ke-
mi¤in büyük kanad› ve zigomatik kemi¤i de tutan diffüz
kemik lezyonu taraf›ndan daralt›lm›fl olarak görülüyor.
Sol etmoid kemi¤in de tutuldu¤u ve anterior kesiminde
mukosel formasyonuna iflaret eden yüksek sinyal inten-
sitesinde alan içerdi¤i izleniyor.

fiekil 3 - Aksiyal fast spin echo T2 a¤›rl›kl› görüntü, sol frontal
bölgedeki kalvariumun düflük sinyal intensitesinde izle-
nen kal›nlaflmas› mevcut. Bunun yan›nda büyük olas›-
l›kla mukosel oluflumuna sekonder yüksek sinyal inten-
sitesinde subdural alana uzan›m ve sol frontal lobta
kompresyon görülüyor. Kemikteki lezyon alan› boyunca
büyük olas›l›kla hipervasküler karakterdeki lezyona arte-
riyal destek ya da venöz drenaj› temsil eden flow void
vasküler yap›lar izleniyor.



yüksek metabolik aktiviteden kaynakland›¤› düflü-
nülmektedir.

‹ntravenöz gadolinium - DTPA (Gd-DTPA) veril-
mesini takiben lezyonlar genellikle orta - fliddetli de-
recede kontrast madde tutulumu gösterirler.[6,11]

T1 ve T2 a¤›rl›kl› görüntülerdeki sinyal intensite
özellikleri ve gadolinium verilmesini takiben görü-
len boyanman›n derecesi, lezyon içerisindeki kemik
trabeküllerin, sellülaritenin, kollajen ve kistik de¤i-
flikliklerin rölatif oranlar›na ba¤l› olup, bunlar›n
hepsi lezyonun MR görünümünü belirlemektedir.

Lezyonlarda bazen görülebilen fliddetli kontrast
tutulumu hastal›¤›n klinik ve histolojik olarak aktif
oldu¤una iflaret etmektedir.[11]

Olgumuzda kemikteki diffüz infiltratif lezyon
alanlar› fibröz displazi için tipik olan T1 ve T2 a¤›r-
l›kl› görüntülerde düflük sinyal intensitesi sergile-
mekteydi.

Kafa taban›nda yerleflim gösteren fibröz displazi
olgular›nda radyolo¤un tan› koyarken çok flüpheci
bir yaklafl›mda olmas› gerekmektedir, çünkü MRG’de
lezyon s›kl›kla tümörü taklit edebilmektedir.[12]

Fibröz displazi olgular›nda kemikte görülen eks-
pansiyon tutulan kemi¤in genel flekline uygunluk
gösterdi¤i zaman hastal›¤›n tan›s› nispeten kolayd›r.
Ancak lokalize bir kemik tutulumunun görüldü¤ü
fibröz displazi olgular› tan›sal yönden potansiyel
olarak tuzak oluflturmaktad›rlar.

Fibröz displazinin MRG ile do¤ru olarak tan›s›-
n›n konulabilmesinde kontrast madde enjeksiyo-
nundan sonra lezyonun kontrast tutulumu göster-
mesine ra¤men, T1 ve T2 a¤›rl›kl› görüntülerde lez-
yonun düflük sinyal intensitesinde görülmesi güve-
nilirli¤i belirgin olarak art›rmaktad›r.[13]

Ay›r›c› tan›nda göz önünde bulundurulmas› ge-
reken di¤er bir patoloji Paget hastal›¤›d›r. Daha s›k-
l›kla polistotik tip fibröz displazi olgular›nda görü-
len kraniofasiyal tutulum, tipik olarak hemikraniyal
veya hemifasiyal bir da¤›l›m göstermeye meyillidir.
Bu durum fibröz displazi olgular›n› s›kl›kla iki taraf-
l› tutulumun görüldü¤ü Paget hastal›¤›ndan ay›rt
etmemize yard›mc› olmaktad›r.[11,14]

Fibröz displazi primer olarak kemik ili¤ini etkile-
di¤inden, hastal›¤›n kraniofasiyal formu diploik
mesafenin ekspansiyonuna sekonder d›fl tabulan›n
yer de¤ifltirmesi ve iç tabulan›n korunmas› ile karak-
terizedir. Bu özellikler fibröz displazinin Paget has-

tal›¤›ndan ayr›m›n› sa¤lamaktad›r. Kafatas›n›n iç ta-
bulas›n›n korunmas› ayn› zamanda fibröz displazi-
nin menenjioma efllik eden hiperostozlardan da
ay›rt edilebilmesini sa¤lamaktad›r.[7]

Fibröz displaziye sekonder kemikte meydana ge-
len kal›nlaflma frontal kemi¤in belirginleflmesini de
kapsayan baz› kozmetik problemlerin yan› s›ra,
proptozis, diplopi ve göz hareketlerinin k›s›tlanma-
s›na yol açabilmekte, ayr›ca nöral foramenlerin da-
ralmas›na sekonder özellikle görme ve iflitme ile il-
gili problemlere neden olan baz› kraniyal sinir defi-
sitleri de meydana gelebilmektedir.[5]

Nöral foramenlerde meydana gelen bu daralma-
lar özellikle MRG olmak üzere MRG ve BT gibi ke-
sitsel görüntü yöntemleri ile daha iyi bir flekilde de-
¤erlendirilebilmektedirler.

Olgumuzda kraniofasiyal displazinin bir komp-
likasyonu olarak ona efllik eden mukosel oluflumu
çok nadir görülen bir birliktelik olup literatürde çok
az say›da bildirilmifltir.[1-5]

Atasoy ve ark.da[15] bizim olgumuza benzer flekil-
de kraniofasiyal displazili bir olguda komplikasyon
olarak kemikteki displastik lezyonun sinüs ostiumu
t›kamas›na sekonder frontal sinüs mukoseli gelifli-
mini bildirmifllerdir.

Mukoseller de¤iflebilen BT dansite ve MR sinyal
intensite özellikleri göstermektedirler. Bilgisayarl›
tomografi görüntülerinde hipodens veya hiperdens
olarak görülebilirler.[16] Manyetik rezonans görüntü-
lemede mukosellerin T1 a¤›rl›kl› görüntülerdeki sin-
yal intensitesi lezyonun protein konsantrasyonu
vizkozitesine ba¤l› olarak hipointensiteden hiperin-
tensiteye do¤ru de¤ifliklik gösterebilir. T2 a¤›rl›kl›
görüntülerde karfl›lafl›labilen de¤iflik sinyal intensi-
teleri lezyonun su içeri¤ini yans›tmaktad›r.[17]

Ço¤u olguda kontrasts›z MR görüntülerde muko-
seller güvenilir bir flekilde paranazal sinüs karsinom-
lar›ndan ay›rt edilebilmektedirler. Özellikle skuamöz
hücreli karsinomalar olmak üzere malign lezyonlar,
hem T1 hem de T2 a¤›rl›kl› görüntülerde orta derece-
de sinyal intensite özelli¤i gösterirlerken, mukoseller
T2 a¤›rl›kl› görüntülerde s›kl›kla yüksek sinyal inten-
sitesinde izlenirler. Ancak nadiren de olsa özellikle
minör tükürük bezi ve sinir k›l›f› tümörleri gibi neop-
lastik lezyonlar mukoselleri taklit edecek flekilde T2

a¤›rl›kl› görüntülerde yüksek sinyal intensitede görü-
lebilmektedir. Bu gibi durumlarda do¤ru bir ayr›m›n
yap›labilmesi için kontrastl› MRG gerekebilir ve bu
durumda ço¤u tümörlerde solid tarzda kontrast tutu-
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lumu görülürken, mukoseller e¤er varsa sadece du-
vara ait kontrast tutulumu gösterirler.[17]

Fibröz displazinin prognozu genellikle iyi ol-
makla beraber agressif davran›fl paterni ve malign
dejenerasyon da tan›mlanm›flt›r. Malign transfor-
masyon yayg›nl›¤›n›n monostotik kraniofasiyal lez-
yonlarda en yüksek oldu¤u bildirilmifltir (%0.05).
Osteosarkom, kondrosarkom ve fibrosarkom litera-
türde belirtilen maligniteleri teflkil etmektedirler.[18]

Fibröz displazide radyasyon tedavisi etkisiz ve
malign transformasyon olas›l›¤› nedeniyle kontraen-
dikedir.[19,20] Fibröz displazi için spesifik bir t›bbi teda-
vi yoktur. Semptom vermeyen monostotik lezyonlar
herhangi bir giriflime gerek olmaks›z›n, seri BT veya
MRG ile düzenli olarak izlenebilir. Cerrahi tedavi
özellikle kafa taban› gibi cerrahisi çok zor olan bir
bölgede belirgin bir kozmetik deformiteye sahip veya
fonksiyonel zedelenmesi bulunan olgular için uygu-
lanmal›d›r. Lezyon benign bir karakter tafl›d›¤› için
cerrahi nispeten konservatif yönde ve primer amaç
mevcut olan fonksiyonun korunmas› olmal›d›r.[21]

Olgumuzda infiltratif özellikteki lezyonun çok
yayg›n ve semptomlar›n›n nispeten düflük fliddette
olmas› nedeniyle cerrahi tedavi seçene¤i düflünülme-
mifltir. Burada hastaya yak›n klinik takip ve hastal›k-
ta bir progresyon olup olmad›¤›n› kontrol etmek için
alt› ay sonra yeni bir MRG incelemesi istenmifltir.

Özet olarak polistotik kraniofasiyal fibröz displa-
zi bazen bu olguda oldu¤u gibi neredeyse tüm he-
mikraniumu kapsayacak flekilde yayg›n bir tarzda
görülebilir. Ayr›ca, hastal›¤›n çok nadir bir kompli-
kasyonu olan ve sinüs ostiumlar›n›n displastik kemik
lezyonu ile blokaj› sonucu geliflen mukosel oluflumu
ile de karfl›lafl›labilir. Çeflitli ve potansiyel olarak kafa
kar›flmas›na yol açan BT ve MRG özelliklerine ra¤-
men, bir paranazal sinüs bölgesindeki tipik yerlefli-
mi, iyi s›n›rl› konturlar› ile iç homojenitesi ve kontrast
tutulumu göstermemesi veya halka tarz›nda kontrast
madde tutmas› mukosel tan›s›n›n güvenli bir flekilde
konulmas›n› sa¤lar ve bu lezyonun ay›r›c› tan›da has-
tal›¤›n anevrizmal kemik kisti ve sarkomlar da dahil
olmak üzere di¤er daha agressif komplikasyonlar›n-
dan ayr›m›n›n yap›labilmesini sa¤lar.
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