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OLGU SUNUMU

Kraniofasiyal fibroz displazili bir olguda nadir bir bulgu:
Frontoetmoidal siniis mukoseli

Frontoethmoidal sinus mucocele as a rare finding
in a patient with craniofacial fibrous dysplasia

Dr. Ahmet Mesrur HALEFOGLU

Fibroz displazi, kemigin mediiller boslugunun fibro-
ossedz bag dokusu ile kaplandigi, kemik ekspansi-
yonu ile karakterize selim bir gelisimsel iskelet siste-
mi bozuklugudur. Bas agrisi, sol gézde proptozis ve
sol temporal arter izerinde Gfurimi olan 16 yasin-
daki erkek hastada, manyetik rezonans gériintiileme
ile sol hemikalvarium, kafa tabani ve yiiz kemiklerin-
de, T4- ve T,-agirlikli gértntulerde tipik disuk sinyal
yogunlugunda yaygin kemik hastaligi saptandi. Di-
ger bir carpici bulgu ise, hem T4- hem de T,-agirlk-
Il gérantilerde yiksek sinyal yogunlugu gosteren
frontoetmoidal sinis mukoselinin varhigi idi. Kemik
biyopsisi ve histopatolojik degerlendirme sonucu
hastaya fibroéz displazi tanisi kondu.

Anahtar Sézclikler: Kemigin fibréz displazisi’/komplikas-
yon; mukosel; paranazal sins hastaliklari.

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. T-
and T,-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 T,- and T,-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.

Fibroz displazi yavas ilerleyen ve etyolojisi bi-
linmeyen, normal kemik dokusunun anormal fib-
roossoz doku ile yer degistirdigi, ekspansil karak-
terde bir iskelet sistemi bozuklugudur. Hastalik be-
nign karakterde olup siklikla hayatin ilk iki dekad1
icerisinde ortaya ¢ikar, ancak nadiren de olsa yetis-
kinlerde de goriilebilir.

Kraniofasyal fibroz displazi tiim kemik timor-
lerinin yaklasik %3'tinii ve tiim benign kemik tii-
morlerinin de %7’sini olusturur. Bu hastalik kendi-

sini li¢ ana formda gostermektedir. Bunlar sadece
bir tek kemigin tutuldugu monostotik form, birden
fazla kemik tutulumunun goriildiigi polistotik
form ve McCune - Albright - Stenberg sendromu-
dur. Bu sendromda tek tarafli olarak ¢ok sayida ke-
mik tutulumuna, deride hiperpigmentasyon ve hi-
pertroidizm ile kadinlarda erken menstriiasyon gi-
bi endokrin bozukluklar eslik etmektedir.

Bu calismada neredeyse tiim sol hemikalvariumu
tutan bir kraniofasiyal fibroz displazi olgusunun
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manyetik rezonans goriintiilleme (MRG) bulgularin
tanimladik. Bu olguda carpic1 diger bir bulgu ise ol-
guya eslik eden ve muhtemelen kemikteki displastik
prosese baglh frontoetmoidal siniis ressesinin tikan-
mas1 nedeniyle meydana gelen bir frontoetmoidal si-
niis mukoselinin varlig1 idi. Bu fibréz displazinin ¢ok
nadir rastlanilan bir komplikasyonu idi ve literatiir-
de ¢ok nadir olarak bildirilmekteydi."”

OLGU SUNUMU

On alt1 yasindaki erkek hasta bas agris1 ve sol
globta giderek artan proptozis yakinmalariyla bas-
vurdu. Hastanin norolojik muayenesi sol temporal
arter iizerinde alinan ifiiriim disinda tamamiyle
normaldi. Hasta ileri inceleme amaciyla MRG igin
boliimiimiize gonderildi. Burada 1.5 tesla cihazla
sagittal ve aksiyal planda SE T; ve aksiyal planda
FSE T, ve inversion recovery (flair) agirlikli goriin-
tiler elde edildi (GE, signa, Milwaukee, Wiscon-
sin, USA).

Bu goriinttilerde frontal kemik, temporal kemik,
orbita duvarlar1 ve sfenoid kemigin biiytik kanadi,
sfenoid kemik, klivus, oksipital kemik, maksiller si-
niis ve nazal kavite olmak {izere neredeyse biitiin
sol hemikraniumun etkilendigi diffiiz infiltratif tarz-
da bir kemik tutulumu s6z konusuydu (Sekil 1). Bu
tutulum biiyiik Olclide sol tarafta olmakla birlikte
orta hattin sagina dogru da hafif bir uzanim vardi ve
hem T, ve hem de T, agirlikli goriintiilerde hipoin-
tens sinyal intensite 6zelligi gostermekteydi.

T, agirhikh goriintiilerde sol anterior etmoidal
alan ve sol frontal kemigin i¢ tabulasi ile frontal si-
niis icerisinde muhtemelen mukosel formasyonuna
bagh ytiksek sinyal intensitesinde bazi bolgeler iz-
lenmekteydi (Sekil 1).

Sol globta sol optik sinirde gerilmeye yol agan
proptozis vardi. Sol optik kanal kemikteki tutuluma
sekonder daralmis olarak goriiliiyordu. Sol anterior
etmoid siniis igerisinde de mukosel formasyonuna
bagl yiiksek sinyal intensitesi alinmaktaydi (Sekil 2).

T, agirlikh gortintiilerde sol frontal lobun, sol
frontal kemik i¢ tabulasindaki defekte sekonder ke-
mikteki tutulumun muhtemel subdural alana uzani-
mina bagh olarak kompresyona ugradig: goriilmek-
teydi. Bu, biiytik olasilikla T, agirlikli goriintiilerde
yliksek sinyal intensitesine neden olan frontal siniis
igerisindeki mukosel olusumuna bagli olarak mey-
dana gelmisti (Sekil 3).
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Ayrica kemikteki lezyon alanlar1 boyunca biiytik
damarlar1 ve shuntlar1 temsil eden ¢ok sayida flow
void alanlar izlenmekteydi.

Gortintiilerde beyin parankimi tamamiyle nor-
mal olarak degerlendirildi.

Kemik biyopsisi ve histopatolojik degerlendir-
meyi takiben hastaya fibroz displazi tanis1 konuldu.

TARTISMA

Fibroz displazi nispeten nadir goriilen bir kemik
hastalig1 olup, normal kemik dokusunun yerini
anormal fibroossoz destek dokusu almustir. Fibroz
displazinin kesin etyolojisi giiniimiizde halen bilin-
memekle birlikte, bazi arastirmacilar tarafindan has-
taligin woven kemik evresi sirasinda kemik matii-
rasyonunda sebebi bilinmeyen bir duraklamadan
kaynaklanan hamartomat6z bir malformasyonu
temsil ettigi kabul edilmektedir."”

Hastalik genellikle ileri yastaki ¢ocuklari, ergen-
leri ve geng eriskinleri tutar.”

Hastalik tek bir kemigi tutabilir (monostotik form,
olgularm %30"u) veya birden fazla kemik etkilenebilir
(polistotik form, olgularm %70i). McCune - Albright -
Sternberg sendromu, deride hiperpigmentasyon ve
endokrin bozuklugun eslik ettigi polistotik fibroz
displazi ile karakterizedir. Hastaligin monostotik for-

- /

Sekil 1 - Sagittal spin echo Ty agirlikli goriintiide, sol kalvarium,
kafa tabani ve maksiller siniisii tutan diigiik sinyal in-
tensitedeki difftiz infiltratif lezyon izleniyor. Frontal si-
niis bolgesinde mukosele isaret eden yiiksek sinyal in-
tensitesindeki bir alan da goriilmekte. Ayrica flow void
karakterde vaskiiler yap: da izleniyor.
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munda genellikle uzun kemikler tutulur, cogu lezyon-
lar femur veya tibiada ortaya gikar. Monostotik form-
da kraniofasiyal kemikler igerisinde en ¢ok etkilenen-
ler, frontal kemik, sfenoid kemik, etmoid kemik, orbi-
ta, zigoma, maksilla, mandibula ve temporal kemiktir.

Kafatas1 ve yiiz kemikleri monostotik fibroz
displazili hastalarin %10-25’inde, polistotik fibroz
displazili hastalarin ise %50’sinde tutulum goster-
mektedir.

Konvansiyonel radyografilerde fibroz displaziye
ait karakteristik bulgular gortliir.

Bilgisayarli tomografi (BT) ile de hastaligin ka-
rakteristik 6zelliklerini ortaya koymak miimkiindiir,
ozellikle yiiksek rezoliisyonlu BT hastalik icin pa-
tognomonik bir modalite olabilir ve fibroz displazi-
nin hem tanisinda hem de progresyonunun izlen-
mesinde biiyiik bir avantaj saglar.”

Bilgisayarli tomografi ile hastaliga ait ti¢ klasik
patern tanimlanmustir, bunlar: Ground - glass patern
veya pagetoid form (%56), homojen dens patern ve-
ya sklerotik form (%23) ve kistik paterndir (%21)."”

Tipik ground - glass veya pagetoid goriiniim has-
taligin en sik karsilasilan tipini olusturur ve BT go-
riintiilerde fibroz doku ile woven kemigin karigimi-

Sekil 2 - Aksiyal fast spin echo T, agirlikl goriintii, sol globta
proptozis izlenmekte ve ayrica optik kanal ayni zaman-
da klivus, sol temporal kemik, sfenoid kemik, sfenoid ke-
migin bityiik kanadi ve zigomatik kemigi de tutan diffiiz
kemik lezyonu tarafindan daraltilmig olarak goriiliiyor.
Sol etmoid kemigin de tutuldugu ve anterior kesiminde
mukosel formasyonuna isaret eden yiiksek sinyal inten-
sitesinde alan icerdigi izleniyor.
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nin neden oldugu degisken lusent ve sklerotik alan-
lar seklinde kendini gosterir."”

Bilgisayarli tomografi goriintiilerinde tipik gro-
und - glass gortiniimii, kortikal kemigin incelmesi
ve etkilenen kemik bolgesinin balonlasmasi fibroz
displazinin tan1 koydurucu kriterlerini olusturur.

Bilgisayarli tomografi hem kemik yapinin detay-
larin1 gosterebilmesi hem de lezyonun uzanimin
dogru bir sekilde ortaya koyabilmesi nedeniyle has-
taligin gerek tanisinda gerekse takibinde tercih edi-
len modalite konumundadir.

Fibréz displazinin MRG bulgular1 hastaligin
ayirt ettirici karakteristik 6zelliklerini ortaya koyma-
da maalesef radyografi ve BT kadar basarili degildir.
Ayrica fibroz displazinin MR ile elde edilen goriin-
tiileri siklikla tiimorlerle benzerlik gostermektedir.

Manyetik rezonans goriintiillemede fibroz displa-
zi genellikle T, agirlikli gortintiilerde diisiik-orta de-
recede sinyal intensitesi, T, agirlikh goriintiilerde ise
heterojen diisiik sinyal intensitesi gostermektedir.
Bu diisiik sinyal intensiteden fibréz doku sorumlu
tutulmaktadir.

T, agirlikli gortintiilerde orta derecede sinyal in-
tensitesi alinabilmekte ve bunun lezyona ait daha

Sekil 3 - Aksiyal fast spin echo T, agirlikli goriintii, sol frontal
bolgedeki kalvariumun diigiik sinyal intensitesinde izle-
nen kalinlagmast mevcut. Bunun yamnda biiyiik olasi-
likla mukosel olugumuna sekonder yiiksek sinyal inten-
sitesinde subdural alana uzanim ve sol frontal lobta
kompresyon goriiliiyor. Kemikteki lezyon alam boyunca
biiyiik olasilikla hipervaskiiler karakterdeki lezyona arte-
riyal destek ya da vendz drenaji temsil eden flow void
vaskiiler yapilar izleniyor.



Kraniofasiyal fibroz displazili bir olguda nadir bir bulgu: Frontoetmoidal siniis mukoseli

yliksek metabolik aktiviteden kaynaklandig: diisii-
niilmektedir.

Intravenoz gadolinium - DTPA (Gd-DTPA) veril-
mesini takiben lezyonlar genellikle orta - siddetli de-
recede kontrast madde tutulumu gosterirler."

T, ve T, agirhikli goriintiilerdeki sinyal intensite
ozellikleri ve gadolinium verilmesini takiben gorii-
len boyanmanin derecesi, lezyon igerisindeki kemik
trabekiillerin, selliilaritenin, kollajen ve kistik degi-
sikliklerin rolatif oranlarina bagli olup, bunlarin
hepsi lezyonun MR goriiniimiinii belirlemektedir.

Lezyonlarda bazen goriilebilen siddetli kontrast
tutulumu hastaligimn klinik ve histolojik olarak aktif
olduguna isaret etmektedir.""

Olgumuzda kemikteki diffiiz infiltratif lezyon
alanlar fibroz displazi igin tipik olan T; ve T, agir-
likli goriintiilerde diisiik sinyal intensitesi sergile-
mekteydi.

Kafa tabaninda yerlesim gosteren fibroz displazi
olgularinda radyologun tani koyarken cok siipheci
bir yaklasimda olmasi gerekmektedir, ¢linkit MRG’de
lezyon siklikla tiimorii taklit edebilmektedir."”

Fibroz displazi olgularinda kemikte goriilen eks-
pansiyon tutulan kemigin genel sekline uygunluk
gosterdigi zaman hastaligin tanisi nispeten kolaydir.
Ancak lokalize bir kemik tutulumunun gorildigi
fibroz displazi olgular1 tanisal yonden potansiyel
olarak tuzak olusturmaktadirlar.

Fibroz displazinin MRG ile dogru olarak tanisi-
nin konulabilmesinde kontrast madde enjeksiyo-
nundan sonra lezyonun kontrast tutulumu goster-
mesine ragmen, T; ve T, agirlikli goriintiilerde lez-
yonun diisiik sinyal intensitesinde goriilmesi giive-
nilirligi belirgin olarak artirmaktadir."”

Ayiricl taninda goz 6ntinde bulundurulmas: ge-
reken diger bir patoloji Paget hastaligidir. Daha sik-
likla polistotik tip fibroz displazi olgularinda gorii-
len kraniofasiyal tutulum, tipik olarak hemikraniyal
veya hemifasiyal bir dagihm gostermeye meyillidir.
Bu durum fibroz displazi olgularmi siklikla iki taraf-
Ii tutulumun gorildiigii Paget hastaligindan ayirt
etmemize yardimer olmaktadir."""*

Fibroz displazi primer olarak kemik iligini etkile-
diginden, hastaligin kraniofasiyal formu diploik
mesafenin ekspansiyonuna sekonder dis tabulanin
yer degistirmesi ve i¢ tabulanin korunmasi ile karak-
terizedir. Bu 6zellikler fibr6z displazinin Paget has-
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taligindan ayrmmini saglamaktadir. Kafatasimin ig ta-
bulasinin korunmasi ayni zamanda fibroz displazi-
nin menenjioma eslik eden hiperostozlardan da
ayirt edilebilmesini saglamaktadir.”

Fibroz displaziye sekonder kemikte meydana ge-
len kalinlasma frontal kemigin belirginlesmesini de
kapsayan bazi kozmetik problemlerin yani sira,
proptozis, diplopi ve goz hareketlerinin kisitlanma-
sina yol acgabilmekte, ayrica noral foramenlerin da-
ralmasina sekonder ozellikle gorme ve isitme ile il-
gili problemlere neden olan bazi kraniyal sinir defi-
sitleri de meydana gelebilmektedir.”

Noral foramenlerde meydana gelen bu daralma-
lar 6zellikle MRG olmak tizere MRG ve BT gibi ke-
sitsel goriintii yontemleri ile daha iyi bir sekilde de-
gerlendirilebilmektedirler.

Olgumuzda kraniofasiyal displazinin bir komp-
likasyonu olarak ona eslik eden mukosel olusumu
¢ok nadir goriilen bir birliktelik olup literatiirde ¢ok
az sayida bildirilmigtir."”

Atasoy ve ark.da"” bizim olgumuza benzer sekil-
de kraniofasiyal displazili bir olguda komplikasyon
olarak kemikteki displastik lezyonun siniis ostiumu
tikamasma sekonder frontal siniis mukoseli gelisi-
mini bildirmislerdir.

Mukoseller degisebilen BT dansite ve MR sinyal
intensite Ozellikleri gostermektedirler. Bilgisayarl
tomografi gortintiilerinde hipodens veya hiperdens
olarak goriilebilirler."” Manyetik rezonans goriintii-
lemede mukosellerin T; agirlikli goriintiilerdeki sin-
yal intensitesi lezyonun protein konsantrasyonu
vizkozitesine bagli olarak hipointensiteden hiperin-
tensiteye dogru degisiklik gosterebilir. T, agirhikl
goriintiilerde karsilasilabilen degisik sinyal intensi-
teleri lezyonun su igerigini yansitmaktadir."”

Cogu olguda kontrastsiz MR gortintiilerde muko-
seller giivenilir bir sekilde paranazal siniis karsinom-
larindan ayirt edilebilmektedirler. Ozellikle skuaméoz
hiicreli karsinomalar olmak iizere malign lezyonlar,
hem T, hem de T, agirlikli goriintiilerde orta derece-
de sinyal intensite 6zelligi gosterirlerken, mukoseller
T, agirlikli goriintiilerde siklikla yiiksek sinyal inten-
sitesinde izlenirler. Ancak nadiren de olsa Ozellikle
minor tiikiiriik bezi ve sinir kilifi tiimorleri gibi neop-
lastik lezyonlar mukoselleri taklit edecek sekilde T,
agirlikli gortintiilerde yiiksek sinyal intensitede gorti-
lebilmektedir. Bu gibi durumlarda dogru bir ayrimin
yapilabilmesi igin kontrasth MRG gerekebilir ve bu
durumda ¢ogu tiimorlerde solid tarzda kontrast tutu-
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lumu goriiliirken, mukoseller eger varsa sadece du-
vara ait kontrast tutulumu gosterirler."”

Fibroz displazinin prognozu genellikle iyi ol-
makla beraber agressif davranis paterni ve malign
dejenerasyon da tanimlanmistir. Malign transfor-
masyon yaygmliginin monostotik kraniofasiyal lez-
yonlarda en yiiksek oldugu bildirilmistir (%0.05).
Osteosarkom, kondrosarkom ve fibrosarkom litera-
tiirde belirtilen maligniteleri tegkil etmektedirler."”

Fibroz displazide radyasyon tedavisi etkisiz ve
malign transformasyon olasilig1 nedeniyle kontraen-
dikedir.""*" Fibroz displazi icin spesifik bir tibbi teda-
vi yoktur. Semptom vermeyen monostotik lezyonlar
herhangi bir girisime gerek olmaksizin, seri BT veya
MRG ile diizenli olarak izlenebilir. Cerrahi tedavi
ozellikle kafa tabani gibi cerrahisi ¢ok zor olan bir
bolgede belirgin bir kozmetik deformiteye sahip veya
fonksiyonel zedelenmesi bulunan olgular icin uygu-
lanmalidir. Lezyon benign bir karakter tasidig1 igin
cerrahi nispeten konservatif yonde ve primer amag
mevcut olan fonksiyonun korunmasi olmaldir.”"

Olgumuzda infiltratif 6zellikteki lezyonun ok
yaygin ve semptomlarinin nispeten diisiik siddette
olmasi nedeniyle cerrahi tedavi segenegi diisiiniilme-
mistir. Burada hastaya yakin klinik takip ve hastalik-
ta bir progresyon olup olmadigini kontrol etmek icin
alt1 ay sonra yeni bir MRG incelemesi istenmistir.

Ozet olarak polistotik kraniofasiyal fibréz displa-
zi bazen bu olguda oldugu gibi neredeyse tiim he-
mikraniumu kapsayacak sekilde yaygin bir tarzda
gortilebilir. Ayrica, hastaligin ¢ok nadir bir kompli-
kasyonu olan ve siniis ostiumlarinin displastik kemik
lezyonu ile blokaji sonucu gelisen mukosel olusumu
ile de karsilasilabilir. Cesitli ve potansiyel olarak kafa
karismasia yol acan BT ve MRG 0zelliklerine rag-
men, bir paranazal siniis bolgesindeki tipik yerlesi-
mi, iyi sinirh konturlari ile i¢ homojenitesi ve kontrast
tutulumu gostermemesi veya halka tarzinda kontrast
madde tutmasi mukosel tanisinin giivenli bir sekilde
konulmasini saglar ve bu lezyonun ayirici tanida has-
taligin anevrizmal kemik kisti ve sarkomlar da dahil
olmak tizere diger daha agressif komplikasyonlarin-
dan ayrmminin yapilabilmesini saglar.
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