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OLGU SUNUMU

Bas-boyun bélgesi fibroz displazileri: U¢ olgu sunumu

Fibrous dysplasia in the head and neck region: a report of three cases

Dr. Mehmet SENTURK,' Dr. ismail KULAHLI,' Dr. Atilla EMIROGLU®

Fibrdz displazi, kemik gelisiminde meydana gelen ve
tek ya da ¢ok sayida kemigi tutabilen benign bir ti-
mordur. Bas-boyun bélgesinde genellikle maksilla ve
mandibula tutulumu goéralir. Temporal kemik tutulu-
mu nadirdir. Bu yazida fibréz displazili ii¢ olgu sunul-
du. Bir olguda temporal kemik (kadin, 35 yas), ikisin-
de (erkek, 17 yas; kadin, 20 yas) maksiller kemik tu-
tulumu belirlendi. Temporal kemik tutulumu olan ol-
guya mastoidektomi yapildi, maksiller kemik tutulu-
mu olan olgularin ikisine de lateral rinotomi ile kitle
eksizyonu yapildi. Olgularin uzun dénemli izlemleri
sirasinda higbirinde niiks goérilmedi.

Anahtar Sézcikler: Fibréz displazi, kemik/cerrahi/kompli-
kasyon; fibréz displazi, monostotik/tani/cerrahi/komplikas-
yon; maksiller hastaliklar/cerrahi/radyografi; maksiller
sinls/cerrahi/radyografi; temporal kemik/cerrahi/radyog-
rafi; bilgisayarli tomografi.

Fibrous dysplasia is a benign process in which bone
expands due to abnormal development of fibrous tis-
sue. Involvement of single or multiple bones may occur.
Common sites of involvement in the head and neck
region are the maxilla and the mandible. Temporal
bone involvement is rare. We report three patients with
fibrous dysplasia, in whom the temporal bone (female,
age 35 years) and the maxilla (male, age 17 years;
female, age 20 years) were affected. The former under-
went mastoidectomy, while the latter two patients
underwent mass excision with lateral rhinotomy. No
recurrences were detected within long-term follow-ups.

Key Words: Fibrous dysplasia of bone/surgery/complications;
fibrous dysplasia, monostotic/diagnosis/surgery/complica-
tions; maxillary diseases/surgery/radiography; maxillary
sinus/surgery/radiography; temporal bone/surgery/radiogra-
phy; tomography, X-ray computed.

Fibroz displazi (FD), normal kemik dokusunun
yerini fibrotik doku ve disorganize kemik trabekiil-
lerinin aldigy, etyolojisi belli olmayan benign bir ke-
mik timoridir." Tim kemik tiimérlerinin %7’sini
olusturur. Klinik olarak {i¢ gruba ayrilmistir: (i) Mo-
nostotik FD -tek kemik tutulumu vardir (%70); (ii)
polyostotik FD -¢ok sayida kemigin tutulumu vardir
(%30); (iii) McCune-Albright sendromu -kemik tutu-

lumu, deri lezyonlar1 ve endokrinopatilerle birlikte-
dir.” Bag-boyun bélgesi FD'leri, monostotik olanla-
rin %10-30'unu, polyostotik olanlarin ise %50-
100’tinti olusturur ve bu bolgede en sik maksilla ve
mandibula tutulumu goriiliir. Temporal kemik tutu-
lumu nadirdir."” Bu yazida, birinde temporal ke-
mik, ikisinde maksiller kemik tutulumu saptanan
FD'li iig olgu sunuldu.
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OLGU SUNUMU

Olgu 1- Otuz bes yasinda kadin hasta, ti¢ yildir
var olan sag kulaginda isitme azlig1, ¢inlama, bas ag-
r1s1, bas donmesi ve dengesizlik yakinmalariyla po-
liklinigimize basvurdu. Muayenede sag dis kulak yo-
lu hafif daralmist1 ve kulak zar1 degerlendirilemedi.
Saf-ses odyograminda, her iki kulakta isitme diizey-
leri normal bulundu. Diger muayene bulgular1 da
normaldi. Temporal kemik bolgesi aksiyel bilgisayar-
I1 tomografi (BT) incelemesinde, sag mastoid kemikte
havalanma azlig1 ve kolesteatom ile uyumlu bulgular
gozlendi (Sekil 1). Tim viicut kemik sintigrafisinde
sag temporal bolgede lokal aktivite tutulumu vardi.
Hastaya postaurikiiler insizyonla sag modifiye radi-
kal mastoidektomi yapildi. Cilt flepleri kaldirildigin-
da mastoid korteks dokusunun oldukga frajil ve yu-
musak oldugu goriildii. Dig kulak yolunu ve mastoid
hiicreleri dolduran genis fibroossedz-(siingerimsi) bir
kitle izlendi. Dis kulak yolu kemik segmenti oldukga
dardi. Kulak zar1 ve orta kulak kemikgikleri normal-
di. Saglam kemik dokusu sinurlar1 belirli olana kadar
turlanarak kitle tiimiiyle ¢ikarildi. Kolesteatoma rast-
lanmad1. Ornegin histopatolojik incelemesi sonucu
fibroz displazi olarak bildirildi. Hasta yillik otoskopik
kontrollerle izlendi; yedi yil siireli izlemde herhangi
bir niikse rastlanmad.

Olgu 2- On yedi yasinda erkek hasta, ii¢ ay once
baslayan yiiziiniin sol tarafinda sislik sikayetiyle po-
liklinigimize bagvurdu. Agri ve ates yakinmalar: yok-
tu. Anterior rinoskopide, burun sol pasajin1 daraltan
kitle ve seropiiriilan akmti gozlendi. Sert damak sol
tarafta bombelesme vardy; gingivobukkal sulkus ikin-
ci kesici dis hizasindan ikinci az1 disine kadar kaba-
riklasmists; solda kopek disi ve birinci az1 disi dahil
toplam dort dis hareketliydi. Palpasyonda maksiller
kemik tizerinde yaklasik 4x3 cm boyutlarinda, sert,
agrisiz ve hareketsiz kitle saptandi. Water's grafisinde
sol maksiller sintis kapali, periost kalinlagmig gorii-
numde idi. Paranazal sintis BT’sinde kitle, sol maksil-
ler siniiste yer yer kalsifiye odaklar gosteren hetero-
jen buzlu cam goriintimiinde idi (Sekil 2). Maksiller
sintisiin 6n ve medial duvarinda da itilme goriildii.
Tiim viicut kemik sintigrafisinde sol maksiller bolge-
de lokal aktivite tutulumu izlendi. Sol lateral rinoto-
mi ile flepler kaldirildi. Kitle maksiller siniisii tama-
men doldurmustu ve iistte orbita alt duvarini yukari
dogru bombelestirmisti. Maksiller siniisiin tabaninda
kopek dis kokii acikta idi. Kitle eksizyonu yapild1 ve
kalan doku turlandi. Histopatolojik inceleme sonucu
fibroz displazi olarak bildirildi. Hastanin yillik anteri-

or rinoskopik muayenelerinde yedi yil siireyle her-
hangi bir niikse rastlanmada.

Olgu 3- Yirmi yasindaki kadin hasta, ii¢ yildir var
olan burunda akinti, tikaniklhik ve yiiziin sag tarafinda
sislik yakinmalari ile bagvurdu. Anterior rinoskopide
sag burun pasajini tamamen kapatan kitle gortildii
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Sekil 1 - Temporal kemik bilgisayarli tomografisinde sag mastoid

kemikte havalanma azhi$r ve yumugak doku yogunlu -
Sunda kitle izleniyor (Olgu 1).
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Sekil 2 - Paranazal koronal bilgisayarli tomografide sol maksil -
ladaki kitlenin buzlu cam goriiniimii (Olgu 2).
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Palpasyonda, maksilla {izerinde yaklasik 2x2 cm bii-
yukliigiinde agrisiz kitle saptandi. Water’s grafisinde
buzlu cam goriiniimii vardi. Paranazal siniis BT sin-
de, sag maksiller siniisii tamamen dolduran ve sag na-
zal pasaji kapatan, homojen buzlu cam goriiniimiin-
de, yaklasik 4x4 cm boyutlarinda, maksiller kemik 6n
duvarinda defekt olusturan kitle gozlendi (Sekil 3).
Tiim viicut kemik sintigrafisinde sag maksiller bolge-
de patolojik aktivite tutulumu izlendi. Sag lateral rino-
tomi ile maksiller kemikteki kitle eksize edildi. Turla-
ma yapilmadi. Ornegin histopatolojik inceleme sonu-
cu fibroz displazi olarak bildirildi. Ameliyattan sonra
yapilan yillik anterior rinoskopi muayenelerinde se-
kiz y1l siireyle niiks gozlenmedi.

TARTISMA

Fibroz displazi, normal mediiller kemigin yerini
fibroossetz yapimn aldigi benign bir kemik patolojisi-
dir. Bu lezyonlarda siklikla bag dokusu stromasmda
fibroblast ve kollajen adaciklari, trabekiiller ya da ye-
ni kemik olusumlar1 goriiliir"* Olgularimizdaki ortak
histopatolojik bulgu, yogun fibroz bag dokusu iginde
immatiir kemik lamelleri ve bu lamellerin etrafinda
dizilen kemik trabekiillerinin varlig: idi.

Monostotik FD, en sik goriilen tiirdiir (yaklasik
%70). Bu olgular siklikla asemptomatik oldugundan
gercek siklik daha fazla olabilir. Ozellikle kosta ve

Sekil 3 - Paranazal koronal bilgisayarli tomografide sag maksil -
ladaki kitlenin buzlu cam goriiniimii (Olgu 3).
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kranyofasyal kemikler tutulur. Genel olarak 20-30
yaslar1 arasinda goriliir. Polyostotik tutulum (olgu-
larin yaklasik %30"u), erken yaslarda, 6zellikle ¢o-
cuklarda goriiliir. Iskelet ve kranyofasyal kemik tut-
lumu daha siddetlidir; iskelet dis1 endokrinopatiler
ve deride pigmentasyon gelisir. McCune-Albright
sendromu ise FD’'nin en siddetli tiirtidiir; iskelet tu-
tulumu ile birlikte kadinlarda deri pigmentasyonu,
cinsel prekoksisite vardir. McCune-Albright sendro-
mu, FD'li olgularin %3’tinde goriiliir. Bas-boyun
bolgesinde polyostotik tiire (%40-50), monostotik
tiirden (%20-25) iki kat fazla siklikta rastlanur. Fibroz
displazinin erkeklerde daha sik goriildiigiinii belir-
ten ¢alismalarin yani sira, monostotik ve polyostotik
tiirlerde cinsiyet farklilig1 olmadigini belirten ¢alis-
malar da vardir.”” Tiim olgularimizda monostotik
form goriildii. Tkisi kadm, biri erkek olan olgularin
yaslar1 17, 20 ve 35 idi.

Fibroz displazinin nedenini aydinlatmak tizere
protoonkogen,” travma ya da enfeksiyon,” gen mu-
tasyonlar1® teorileri ortaya atilmigsa da kesin neden
belirlenebilmis degildir.

Fibroz displazide bas-boyun bolgesinde en sik
maksilla ve mandibula tutulumu goriiliir. Temporal
kemik tutulumu, bas-boyun bolgesindeki fibroz
displazilerin %18ini olusturur.” Temporal kemik
tutulumunda, %80 oraninda dis kulak yoluna basi
goriiliir; iletim tipi isitme kayb1 ve sekonder koles-
teatom geligebilir." Eger sensorinoral isitme kayb1
saptanirsa, bu durum koklear destriiksiyon, inter-
nal akustik kanal stenozu ya da vestibiiler fistiili-
zasyona baglanabilir. Paranazal siniis tutulumunda
yuizde atipik agri, bas agris1 ve siniizit semptomlar1
goriliir.” Olgularimizin birinde temporal, ikisinde
ise maksiller kemik tutulumu vardi. Temporal ke-
mik tutulumu olan olguda dis kulak yolunda hafif
daralma saptandi; ancak bu daralmaya ragmen isit-
me kayb1 gozlenmedi. Bu durum, hastadaki iletim
mekanizmalarinin - korundugunu  diistindiirdii.
Maksilla tutulumu olan olgularin her ikisinde de
pasaji daraltan kitle gozlenirken, birinde lezyonla
aym taraftaki dort adet dis hareketliydi. Bu durum,
aymn taraf maksiller kemigin tamaminin etkilendigi-
ni gosterdi.

Radyolojik olarak BT, FD'nin arastirlmasmda 6n-
celikli yontemdir.” Diiz grafiler ve manyetik rezonans
gorlintileme de FD'de yararhdir. Karakteristik BT
bulgusu homojen buzlu cam goriinimiidiir; ayrica,
lezyonun ince bir kortikal kemik ile ¢evrili oldugu iz-
lenir.""" Bununla birlikte, radyolojik bulgular hastah-
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g derecesine gore degisebilir. U tiir radyolojik bul-
gu tanimlanmustir: Degisen derecelerde radyoliisens
ve radyodens alanlar igeren pagetoid form (%56), ho-
mojen yogunluk gosteren sklerotik form (%23) ve kist
benzeri lezyonlar (%21). Kemik elementlerin ¢oklugu
sklerotik tipe neden olurken, kistik tipte de fibroz ele-
mentlerin ¢oklugu dikkat ceker.” Bilgisayarl tomog-
rafide, maksilla tutulumu olan olgularda heterojen
buzlu cam goriintimii, temporal kemik tutulumu olan
olguda ise kistik goriiniim vard.

Ayiricl tanida Paget hastalig, osteokondrom, dev
hiicreli reparatif graniilom, anevrizmal kemik Kkisti,
osteitis fibroza kistika diistiniilmelidir.” Olgulari-
mizda ayirici tani agisindan fizik muayenenin ardin-
dan ¢ekilen BT goriintiileri yararli oldu ve tan1 pato-
lojik olarak da dogrulandi.

Fibroz displazide sarkomat6z doniisiim oranlar:
tizerine farkli veriler bildirilmistir. Ruggieri ve
ark."" FD'li 1122 hastanin 28'inde (%2.5) sarkomatoz
degisim meydana geldigini; bu olgularinin 13’iinde
(%46) de sarkom Oncesi radyasyon Oykiisii bulun-
dugunu bildirmislerdir. Tedavide, sekonder sarko-
matoz degisime neden olabilecegi icin radyoterapi-
den oOzellikle kaginilmalidir. En sik goriilen osteosar-
komu sirasiyla fibrosarkom, kondrosarkom ve ma-
lign fibroz histiostom izlemektedir."" Olgularimizin
higbirinde radyoterapi dykiisii yoktu; tedavide rad-
yoterapi uygulanmadi ve cerrahi sonrasinda sarkom
meydana gelmedi.

Cerrahi tedavi, ¢ocuklarda kemik gelisimi stird ii-
glinden konservatif olmahdir. Cerrahi tedavi endikas-
yonlar1 arasinda, tan1 amacli biyopsi, kolesteatom, isit-
me kayb1 ve kozmetik sorunlar sayilabilir.” Bir olgu-
da, dis kulak yolunu daraltan temporal kemik tutulu-
mu oldugundan modifiye radikal mastoidektomi uy-
guladik. Tki olguda, kozmetik sorun olusturan ve bu-
run fonksiyonlarmi bozan maksiller kitle nedeniyle
maksiller kitle eksizyonu yapildi. Temporal kemik re-
zeksiyonunda, basit kanaloplasti ile karsilastirildigin-
da, postaurikiiler kanal-wall down mastoidektomi ile
birlikte genis kanaloplasti ve deri greftlemesi, uzun
donem kanal agiklig1 saglamakta ve daha iyi sonuglar
vermektedir."” Stenozun tekrar olusmasini énlemek
icin meatoplasti daha genis acilmahdir. Lustig ve
ark.na” gore olgularm yarisinda niiks gelismektedir.
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Buna karsin ¢ogu olguda, addlesan déneminden son-
ra lezyonun ilerlemesini durdurdugu da belirtilmis-
tir.**" Olgularimizda cerrahi girisim sonrasinda niiks
gelismemesi, hastalarin yaslarinm 17 ve tizerinde ol-
masina ve buna bagl olarak kemik gelisimini tamam-
lamug olmalarma ve hepsinde monostotik FD olmasi-
na bagli olabilir.
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