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Olgu Sunumu / Case Report

Oron cegant®

Frontal siniiste fibroz displazi: Olgu sunumu

Fibrous dysplasia of the frontal sinus: a case report
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Fibroz displazi, kemigin nadir ve yavas seyirli benign
bir timorudir. Benign bir timér olmasina karsin,
malign transformasyon potansiyeli mevcuttur. Fibréz
displazi bir veya birden fazla sayida kemigi tutabilir.
Bas ve boyun bélgesinde en sik maksilla ve man-
dibulada gérulmektedir. Paranazal sinis tutulumu
nadirdir. Semptomatik fibréz displazili hastalarin
tedavisinde cerrahi eksizyon tercih edilir. Bu yazida
frontal sinuste fibréz displazi tanisi konulan 54 yasin-
daki bir erkek hasta sunuldu.

Anahtar Sézclikler: Fibréz displazi; frontal sinUs; parana-
zal sinusler.

Fibrous dysplasia is a rare and indolent benign
tumor of bone. Although it is a benign tumor, it has
malignant transformation potential. Fibrous dysplasia
can involve a single or multiple bones. The maxilla
and mandible are the most common sites in the
head and neck region. Paranasal sinus involvement
is rare. Surgical excision is the preferred treatment of
patients with symptomatic fibrous dysplasia. In this
article, a 54-year-old male patient diagnosed with
fibrous dysplasia of the frontal bone is presented.

Key Words: Fibrous dysplasia; frontal sinus; paranasal
sinuses.

Fibroz displazi; etyolojisi bilinmeyen, normal
mediiller kemigin yerini alan anormal fibroosse6z
dokunun yavasg ancak ilerleyici biiytimesi ile karak-
terize benign bir hastaliktir.™? {lk olarak 1938'de
Lichtenstein tarafindan tanimlanmigtir.!? Klinikte
monostotik, poliostotik ve McCune-Albright send-
romu olarak ti¢ formda goriiliir. Monostotik form
tek bir kemigi tutar ve en sik (%70) gortilen for-
mudur. Poliostotik form ¢ok sayida kemigi etkiler
ve olgularin %30unu olusturur. McCune-Albright
sendromu ise en siddetli ve en nadir formudur,
poliostotik fibréz displazi, endokrin hastaliklar ve
deri hiperpigmentasyonlariyla birliktelik gosterir.
Bir formdan digerine doniigiim hentiz bildirilme-
migtir.4

Kraniyofasiyal fibréz displazi (FD) tiim kemik
timorlerinin yaklasik %2.5'ini ve tim benign
kemik tiimorlerinin %7.5’ini olusturur. Paranazal
siniislerin tutulumu literatiirde nadiren bildiril-
mistir.>* Hastalik ergen ve geng erigkinlerde gorii-
liir. Genellikle kemik biiylimesi agrisiz bir siglik
halinde olur.”! Bilgisayarl1 tomografi (BT)de fibroz
ve kemik yapilarinin oranina bagli olarak, radyolu-
sent ve sklerotik alanlar seklinde gozlenir.®l

Bu yazida, frontal siniisten kaynaklanan fibréz
displazi tanisi konulan bir hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Elli dort yasinda erkek hasta bas agris: yakin-
mast ile klinigimize bagvurdu. Oykiisiinden iki
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sene Once diisme sonucunda basvurdugu bir kli-
nikte cekilen BT'de tesadtiifen, frontal siniis iceri-
sinde kemik dokuya yakin yogunlukta ekspansi-
yon olusturan heterojen yapida kitle tespit edildigi,
bu kitle i¢in hastaya takip onerildigi, son tig aydir
devam eden kiint vasifta bas agris1 yakinmasi
Hastanin fizik muayene bulgular1 dogaldi. Hastaya
paranazal BT ve manyetik rezonons goriintiileme
(MRG) yapildi. Kontrastli paranazal MRG'de fron-
tal siniiste heterojen yogunlukta, kontrast tutan
lezyon izlendi (sekil 1). Koronal planda gekilen
paranazal BT'de, 2x4 cm boyutunda sol frontona-
zal kemikte kalinlasmaya neden olan anteriyor-
da kalsifiye hiperdens alanlarla karakterize kitle
goriildii ve iki yil 6nce gekilen paranazal BT ile
karsilastirildiginda kitlede biiytime oldugu tespit
edildi (gekil 2). Hastada bagka bir kemik tutulumu
tespit edilmedi. Mevcut klinik, radyolojik ve histo-
patolojik bulgular esliginde monostotik FD tanisi
konuldu. Hastaya kitlenin boyutlarinda biiytime
ve bag agris1 yakinmasi nedeniyle, genel anestezi
altinda bikoronal yaklasimla osteoplastik fleple
frontal siniizotomi ameliyat: planlandi. Bikoronal
insizyon sonrasi periost flebi kaldirildiktan sonra,
Caldwell grafisinden hazirlanan frontal sintistin
sablonu referans alinarak osteotomi sinirlari belir-
lendi ve c¢eki¢ ¢izil yardimiyla frontal siniis 6n

Sekil 1. Ameliyat 6ncesi kontrastl paranazal manyetik rezonons
gortintiilemede frontal siniiste heterojen yogunlukta,
kontrast tutan lezyon izlenmekte.
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duvari flebi kaldirildi. Frontal siniis igerisindeki
kitle gekig, ¢izil ve tur yardimiyla ¢ikarild1. Kitlenin
frontal siniis sag posteriyor duvarindan kaynak-
landig1 goriildii. Superiyor orbital rim ve orbita tist
duvari saglamdi. Her iki frontal reses daralmaisti.
Frontal siniis mukozas1 soyuldu ve frontal siniis
karin bolgesinden alinan serbest subdermal yag
dokusu grefti ile oblitere edildi. Frontal siniis 6n
duvari tekrar yerine yerlestirildi. Ameliyat sonrasi
herhangi bir komplikasyon gelismedi. Patolojiye
gonderilen doku 6rnekleri rutin islemlerden gegi-
rildikten sonra hematoksilen eozin ile boyanarak
151k mikroskop altinda incelendi. Mikroskopik
olarak kemik trabekiilleri arasinda fibr6z doku
alanlar1 gorildi. Fibroz doku alanlari hiicreden
fakirdi. Gevsek bir stromada igsi sekilli hiicreler-
den olusmustu. Mitoz ve atipi yoktu (sekil 3).

TARTISMA

Fibréz displazinin fizyopatolojik olarak teme-
linde kemigin osteoblastik farklilasma ve matii-
rasyonunda bir defekt vardir. Hastaligin seyri sira-
sinda normal kemik medulla ve korteksi kollajen,
fibroblast ve osteoid dokuyla yer degistirir. Lezyon
mediiller kemikten baglayarak genigler ve komsu
korteksi tutar. Kemik trabekiilleri gelisigiizel yer-
lesir ve internal lameller yapist bulunmayan bir
kemik dokusu olusur. Etyolojisinde embriyogenez

Sekil 2. Ameliyat oncesi koronal paranazal siniis bilgisayarl
tomografi goriintiisiinde, frontal siniiste lezyon izlen-
mekte.
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Sekil 3. Kemik trabekiilleri arasinda fibroz doku elamanlar:
izlenmekte (H-E x 400).

sirasinda olusan bir gen mutasyonunun sorum-
lu oldugu diistintilmektedir. Histopatolojik olarak
kemik metaplazisinin gesitli asamalar1 gortilebi-
lir. Fibréz displazinin patogenezi i¢in endokrin
anomalileri, travma, kemik biiyiime kusurlari,
hamartomat6z malformasyon gibi bir¢ok neden
ileri stirtilmustiir fakat simdiye kadar higbir teori
kabul gormemistir.”)

Fibroz dispazi tiim kemik tiimorlerinin %?2.5'ini,
tim benign kemik ttimoérlerin ise %7.51ik kismim
olusturur. Bas-boyun bolgesi olgularin %25inde
tutulur. Maksilla ve mandibula bag-boyun bélge-
sinde en sik tutulan alanlardir. Paranazal sintisle-
rin tutulumu nadir goriiliir. Litaretiirde paranazal
sintislerden en ¢ok maksiller sintis tutulumu bildiril-
mistir."”! Bizim olgumuzda frontal siniis posteriyor
duvarindan kaynaklanan fibréz displazi vardi.

Fibroz displazinin maligniteye doniisme olasili-
g1 %0.5'tir. Malign dejenerasyon daha ¢ok osteoje-
nik sarkom ve fibrosarkom yoniindedir.”

Fibroz displazi lezyonlar1 yavag biiytidiikleri
icin paranazal sintislere yerlestiklerinde genellikle
uzun zaman semptom vermezler. Agrisiz yiiz, kafa
sekil bozukluklar1 ve bas agris1 en sik gozlenen kli-
nik bulgular olmasina ragmen burun tikanikligs,
burun kanamasi, koku alamama, dis kaybi, yiiz
felci, isitme kayby, trigeminal nevraljiye benzeyen
agr1 ve tekrarlayan siniizit gibi cesitli semptomlar
meydana gelebilir. Kraniyofasiyal tutulumda goz
kiiresinde itilme veya ileri tutulumda optik sinir
ve kiazma basisina bagh gorme kaybi, diplopi,
proptozis ve epifora olusabilir.""'? Bizim olgumu-
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zun takipleri sirasinda da kitlenin boyutlarinda
biiyiime ve bag agris1 yakinmasi vardi.

Radyolojik bulgulara dayanilarak tani konu-
lur. Giintimiizde daha ¢ok BT ve MRG tercih
edilir. Bilgisayarli tomografi kemik detaylar1 ve
lezyonun uzanimini gostermede biiyiik avantaj
saglar.b" Hastaligin seyrini takipte de BT kulla-
nilir. Patolojik dokunun mineralizasyon derece-
sine gore BT yogunluklar1 degiskenlik gosterir.
Radyolusent (basit kemik kistinden ayirimi1 zor),
buzlu cam (fibroz ve kemik yapilar esit oranda) ve
sklerotik (kemik dokulari belirgin) goriintimlerde
olabilir."® Bilgisayarli tomografi ayni1 zamanda,
Paget hastaligi, otoskleroz, osteogenezis imper-
fekta, osteopetrozis gibi diger osteodistrofiler-
le ayirici taninin yapilmasinda yardimcidir.™
Manyetik rezonons goriintiileme yumusak doku
komponentlerini degerlendirmede faydalidir ve
FD’yi menengiom, osteom, mukosel gibi diger
benign lezyonlardan ayirabilir.'%! Bizim has-
tamizin Oykiistinde iki sene Once diisme sonu-
cu cekilen BT'de frontal siniis igerisinde kemik
dokuya yakin yogunlukta ekspansiyon olustu-
ran heterojen yapida tesadiifen tespit edilen bir
kitle vardi. Bu kitle i¢in hastaya takip onerilmis
ve hasta takibi BT ile yapilmisti. Ancak hasta
son ii¢ aydir devam eden kiint vasifta bas agrisi
yakinmasi ve kitlenin boyutlarinda tespit edilen
biiyiime nedeni ile klinigimize sevk edilmisti.
Olgunun MRG’sinde heterojen yogunlukta ve
kontrast tutan lezyon izlendi.

Osteodistrofili hastalarda kullanilan, osteok-
lastik kemik rezorbsiyonunu inhibe eden bifos-
fonatlarin, fibréz displazide kullanimi sinirlidir.
Dolayisiyla kiiratif medikal tedavi olmadigindan,
gerekli durumlarda cerrahi tedavi distinilmeli-
dir. Cerrahi teknigin sec¢imi ve rezeksiyon siniri,
lezyonun hacmi, 6nemli anatomik yapilara yakin-
i1 (a. karotis interna, optik sinir, orbita), hastanin
yasi, semptomlarin siddeti ve muhtemel sarko-
matoz dejenerasyona baghdir.! Caldwell Luc
teknigi, eksternal etmoidektomi, lateral rinotomi
ve kraniyofasiyal rezeksiyon gibi eksternal yak-
lasimlar paranazal siniis FD’leri i¢in yaygin ola-
rak kullanilmaktadir. Daha konservatif transnazal
endoskopik yaklasimlar, 6zellikle etmoide sinir-
i lezyonlarda son zamanlarda uygulanmigtir.'
Bizim hastamizda tomografide kitle boyutlarinda
biiylime olmast ve hastanin bas agrisi yakinma-
sinin olmast nedeniyle cerrahi eksizyon uygu-
landi. Lezyon frontal siniis posteriyor duvarda
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sinirli kalmaktaydi. Hastada, lezyonun kolay eksi-
ze edilebilecegi bikoronal yaklasimla osteoplastik
fleple frontal sintizotomi ameliyat: tercih edildi.
Ameliyat sonrasi belirgin bir kozmetik deformite
gelismedi ve takiplerinde niiks goriilmedi.

Sonug olarak, literatiirde semptomatik hale gel-
mis, fonksiyon kaybi ve kozmetik deformitelere yol
agmis paranazal sintis yerlesimli FD lezyonlarin
cerrahi olarak tedavi edilmesi gerektigi bildiril-
mistir.'® Tedavide, hastaligin benign seyirli olmasi
nedeniyle daha biiyiik defektlere ve fonksiyon
kayiplarina yol acacak radikal cerrahiden kaginil-
mas1 ve konservatif yaklasim yaygin olarak kabul
gormektedir.
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