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Fibroz displazi klinik olarak agriya, deformiteye,
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= = durumdur. Sol kolunda agr1 sikayetiyle klinigimize
Travmatoloji Anabilim Dali, . oy .

basvuran 34 yasindaki, yetiskin yasina asemptomatik
Tokat olan poliostatikfibrozdisplaziye sahip kadin olguyu
sunuyoruz. Goriintilleme tetkiklerinde maksilla, sol

{1 skapula, humerus ve radiusda lezyon mevcuttu.
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Giris

Fibroz displazi (lichtenstein ve jaffe)
normal kemigin yerine benign intramediiller
fibroosseoz  lezyon  gelistigi, kalitsal
olmayan bir hastaliktir (1). Fibroz displazi
tim benign kemik tlimoérlerinin yaklasik%
5'ini olusturur (2). Malign transformasyon az
sayidaki hastada (<% 0,5) gelisir. Cogu vaka
30 yasindan once goriiliir (3). Monoostotik
formu geng eriskinlerde, poliostotik formu
cocuk ve adolesanda goriiliirken, sendrom
ile birlikte olanlar daha erken yaslarda
goriilebilir. Erkekler kadinlardan daha sik
etkilenir.  Mccune-albright sendromunda
kadinlar erkeklerden daha sik etkilenir.
Mccune-albright ~ sendromu  poliostotik
fibroz displazi, ciltte siitlii kahve lekeleri,
erken puberte, hipertiroidizm,
hiperparatiroidizm, fosfatiiri ve cushing
hastaligini igerir. Monostotik fibréz displazi
biiyiirken aktiftir, puberte sonrasinda siklikla
inaktif hale gelir. Poliostotik hastalik
genellikle yasam boyunca aktif kalir.
Poliostotik hastaligin prognozu kotiidiir.
Poliostotik lezyonlarda genellikle kirik riski
yiiksektir. Poliostotik form iskelet kasi

miksomalar1 ile birlikte ise mazabraud

sendromu ile iligkilendirilir (4).

Klinik  olarak, lezyon agrya,

deformiteye, kiriklara ve sinir sikismasina

neden olabilir. Maling donilisim riski
hastalarda psikolojik olarak problemlere
sebep olmaktadir. Agr1 tedavi edilmesi
gereken ana  problemlerden  birisidir.
BuradapoliostotikFD ile bagvuran eriskin
yasina kadar asemptomatik olan kadin

olguyu sunuyoruz.

Olgu Sunumu

34 yasinda bayan hasta sol kolda
yaygin olan, aktivite ve agirlik kaldirmakla
artan agr1 sikayeti ile klinigimize ilk defa 5
yil Once miracaat etti. Yapilan fizik
muayenesinde viicutta herhangi bir lekeye
rastlanmadi. Labaratuvar bulgusu olarak
endokrinolojik patoloji saptanmadi.
Radyografik olarak  skapulada govde
kesiminde spinaskapula diizeyinde, humerus
proksimal metafizer kesiminden
distalmetafizer ~ kesime kadar uzanan,
radiusta proksimal kesimden distal kesime
kadar uzanan, I. parmak metakarpinda, IL
metakarpta belirgin ekspansiyona neden
olan, kortekste destriiksiyona ve incelmeye
yol acan, mediller alanda buzlu cam
dansitesinin izlendigi litik lezyon izlendi.
Sintigrafide ek olarak maksillada tutulum
mevcuttu (Resim 1-3). Hasta poliostatik
fibroz displazi tanistyla maling doniisiim
acisindan takip edilmektedir. Hastaya agri
palyasyonu i¢in bifosfanat tedavisi onerilip

onkoloji klinigine yonlendirilmistir.
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Resim 1. 5 yil 6ncesi grafileri.

Resim 2. Takip grafileri.
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Resim 2. MR ve BT goriintiileri.

Resim 3: Son takip grafi goriintiileri

Tartisma

Fibroz displazi etyolojisi 20 nolu
kromozom iizerinde bulunan uyarici bir g
proteininin (gsa) alt birimini kodlayan genin

bir mutasyonuyla iligkilidir (2). Bu
mutasyonun sonucunda osteoblastik
hiicrelerdeki DNA'nin sistein veya histidin
amino asitlerinin arginin ile yer degistirmesi
sonucu meydana gelir (5-7). Molekiiler
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seviyede hiicre i¢i siklik adenozin
monofosfat (CAMP) seviyeleri artar ve
osteokalsin azalir (8). Serum alkalin fosfataz
seviyeleri genellikle bu hastaligin aktif
fazlar1 boyunca yiikselmektedir. Bu test
bifosfonatlar ile tedavi edilen hastalarda
tedavi yanitin1 degerlendirmek i¢in yararh
olabilir (10-13).

Kemik iligi i¢inde fibréz doku
proliferasyonu goriilir. Normal lamellar
kanselloz kemik yerine immatir kemik
iceren anormal fibroz doku  gelisir.
Kemiklerin ~ mekanik  kalitesi  azalir.
Hastalarda kirik riski artar. Catlaklar
vakalarin yaklasik %50'sinde goriiliir (3).
Kirik fibrozdisplazinin en sik goriilen
komplikasyonudur. Agr1 fibroz displazili
hastalarin ortak bir semptomudur. Hastalar
ayrica  osteosarkom  (9), fibrosarkom,
kondrosarkom ve malign fibrohistiyositoma
gibi malign tiimor riskinde artisa sahiptir.
Bu risk poliostotik form olan veya mccune-
albright  sendromlu  hastalarda  daha
yiiksektir. Hem monostotik hem de
poliostotikfibrozdisplazi  formlarinda en
yaygin tutulum bolgesi femurdur. Tibia,
maxilla ve kafatasi tutulumu mevcuttur.
Mccune-albright  sendromlu  hastalarda
skolyozinsidans: yiiksektir. Mccune-albright
sendromu varliginda endokrinopati mutlaka
tedavi edilmelidir. Mccune-albright
sendromlu  hastalarda  yiiksek  iskelet
hastaligi ~ yiikii  nedeniyle  bifosfonat
tedavisine yanit siirhdir (10). Denosumab
veya oral tocilizumab gibi alternatif
terapotik secenekler mevceuttur (10,11).

Uzun kemiklerdeki lezyonlar
sentrikmedullerdir ve genellikle diyafiziyi
etkiler ve metafiz dogru uzanir (7). Tipik
olarak normal kemik daha radyoliisen fibroz
yap1 ile yer degistirmistir (buzlu cam).
Radyografide buzlu cam goriiniimii fibroz
displazinin karakteristigi olsa da,
patognomonik degildir. Yumusak doku
kitlesi yoktur. Lezyon kortekste incelme ve
endostealscalloping  olusturur. Kemik
lezyonla genisletilebilir. Proksimal femurun
tutulumumda klasik olarak ¢oban asasi
(shepherd'scrook) deformitesi gelisir.
Osteotomiler, intramediiller ¢ivileme ve
capraz pinleme shepherd's crook deformitesi
icin tercih edilen tedavi yontemleridir (14-
21).

Zhang ve ark. Femurdaki fibroz
displazi lezyonunun yeri (22), femur korteks
tahribinin  orijinal  korteks kalinliginin
%50'sine ulasip ulagsmadigi (22), boyun-saft
acisina ve (4) femur saftinin agisina gore
radyolojik  olarak  fibroz  displaziyi
siniflamislardir.

Tip 1 — agisal deformite olmadan normal
kemik giiclinii tanimalar. Femur boynunda
fibroz displazi mevcuttur. Boyun-saft agisi
normaldir. Proksimal femur saftinda varus
deformitesi yoktur. Lezyonun etrafindaki
korteks axial BT'de bozulmamustir.

186



I

Sekil 1. Fibroz displazi femur deformitesi siniflamast.

Tip 2 agisal deformite olmadan azalmis
kemik giiciinii tanimlar. Femur boynu ve
intertrokanterik  bolgede fibréz displazi
mevcuttur. Boyun-saft agist  normaldir.
Proksimal femur saftinda varus deformitesi
yoktur. Lezyonun etrafindaki korteks aksiyal
BT 'de intertrokanterik bdlgede kalan

korteks orijinal kalinligin %50'sinden azdir.

i

Sekil 2. Fibrozdisplazifemurdeformitesi siniflamasi

Tip 4 proksimalfemur saftinda izole
varus deformitesini tanimlar. Tim femur
fibroz displaziden etkilenmistir. Boyun-saft
acist normaldir. Proksimal femur saftinda

Tip 3 boyun-saft agis1 <120 ° olan izole
coxa varayr tanimlar. Femur boynu ve
intertrokanterik  bolgede fibréz displazi
mevcuttur. Boyun-saft acis1  varusdur.
Proksimal femur saftinda varus deformitesi
mevcut degildir. Proksimal femoral korteks

normalden daha incedir.

varusdeformitesi mevcuttur. Shaft korteksi
normalden daha incedir

Tip 5 lezyon proksimal femur
saftinda varusdeformitesi olan coxa vara
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yiyanimlar. Tim femur fibréz displaziden
etkilenmistir. Boyun-saft acis1 disiiktir.
Proksimal femur saftinda varus deformitesi,
juktaartikiiler valgus deformitesiyle
mevcuttur.

Ippolito ve ark. poliostotik fibroz
displazi hastalarda klinik ve radyografik risk
faktorlerini arastirdiklar1 ¢alismalarinda tani
sirasinda  geng  yas, Meccune-albright
sendromu, servikotrokanterik  bolgeden
diyafiz bolgesine fibrodisplastik dokunun
hizla yayilmasi, saft korteksleri incelme,
kalkarda osteoliz, intertrokanterik bolgede
kalkar erozyonu ile olusan kistik benzeri
lezyon kotii prognoz riski ile iliskili
bulunmustur (24). Ippolito ve ark.nin
radyolojik ilerleyici
deformiteleri belirlemek i¢in poliostotik
olgularda yardimci olabilir

siniflamasi

Tip 1 (%24), normal boyun-saft agisi
proksimalfemur degismis (27).

Tip 2 (%6), izole koksa valga ile boyun-saft
acis1 140derecenin {izerinde (27).

Tip 3 (%7), izole coxa vara ileboyun-saft
acis1 \ 120 alt1 (27).

Tip 4 (% 20), femurproksimal yaris1 lateral
acili normal boyun-saft agis1 (27).

Tip S'de (% 14), tip 4'te oldugu gibi, fakat
coxavalga ile iligkili

Tip 6'da (%29), tip 4'te oldugu gibi coxa
vara

G

Type 1 Type 2

Type 3

LT

Type 4 Type 5

Type 6

Sekil 3. Poliostotik fibroz displazi femur deformitesi siniflamasi (24).
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Technetium-99m metilen difosfonat
kemik taramasi hastaligin monostotik mi
poliostotik mi olup olmadigini belirlemede
yararlidir.  Bilgisayarli tomografi (BT)
normal korteksin  kalmmligimi  endosteal
yeniklik miktarini, periosteal yeni kemik
olusumunu  gosterir.  Dansite  6l¢limi
yararhidir. Fibroz displaziyi malignite ile
ayirt etmede yararhdir. BT homojen bir
matris  gbzlenir.  Manyetik  rezonans
goriintileme (MRI) ile T1 agirhikh
goriintlilerde ara sinyal intensitesi bulunur.
T2 agirhikli gorintiilerde yiliksek sinyal
intensitesi mevcuttur. Tani genellikle klinik
ve radyolojik olarak konurken siipheli
olgularda ozellikle monostotik olgularda
igne biyopsisi fibroz displazi tanisim
koymak i¢in kullanilir.

Tedavi: Asemptomatik hastalarin tedaviye
ihtiyac1 yoktur. Ust ekstremite lezyonlart
nadiren cerrahi tedaviye ihtiya¢ duyar. Ust
ekstremitenin  fibroz  displazisi  i¢in
vaskiilarize kemik greftleri, tekrarlama ve
basarisizlik riski az olan kemigin 1iyi
stirekliligini saglamanin giivenli ve gilivenilir
bir yolunu saglar (33). Fibroz displazi
tedavisinde cerrahi tedavi, kiriklarin veya
major  deformitenin  Onlenmesi  veya
tedavisinde endikedir. Uzun kemiklerdeki
fibroz  displazi  i¢in  cerrahi  tedavi
gerekiyorsa intramediiller ¢ivileme Onerilir.
Deformite diizeltme ameliyati alt
ekstremitelerin mekanik aks sapmasi olan
hastalarda endikedir.

Fibroz displazide bisfosfonat tedavisi
ile agrinin azaldigi gosterilmistir  (23).
Bifosfonatlar:  osteoklast  farklilasmasin
engeller, osteoklastik aktiviteyi inhibe eder,
osteoklast uyaric1 faktér olusumunu inhibe
ederve osteoklast inhibe edici faktorlerin
saliimint arttirir. Bifosfonatlar sadece agri
palyasyonunda etkilidir. Kemikte morfolojik

bir degisiklik yaptigina dair deliller heniiz
yoktur. Kirik olan hastalarda basarisizlik ve
tekrarlama riski artar ve bu nedenle bir
osteosentez ile tedavi edilmelidir (15).
Patolojik kiriklar icin Intramediiller ¢ivi tam
olarak lezyonu yok etmese de giivenilir
sabitleme ve stabilite saglar (26).

Proksimal femur fibréz displazisi
niiks etmesi, deformiteye neden olmasi, stk
kirik gelismesi ve agriya neden olmasi
nedeniyle tedavi yonetimi Onemlidir (8).
FD'nin  proksimal femurda tedavisinde
kiiretaj ve allograft ile grefonaji takiben
internal fiksasyon etkili bir yontemdir (29).
Coban asast deformitesi olan hastalarda
kalca eklem fonksiyonunu iyilestirmek icin
valgus osteotomisinin yapilmasi gereklidir
(29). Poliostotik fibroz displazide gelisen
veya ilerleyen ¢oban asasi deformitesini
diizeltmek ig¢in rekiirrens ve tekrar kirigi
onlemek i¢in ¢oklu osteotomiler yapilabilir
ve boyuna cross-pin ile intramediiller
civileme ile tespit edilebilir. Yang ve ark.
Valgus  osteotomisi,  kiiretaj, masif
impaksiyon allogrefti ve boyun cross-
pinning intramediiller ¢ivi ile tatmin edici
sonuglar elde etmislerdir (18). Coban asasi
deformitesinin tedavisinde dhsfiksasyonu ile
kombine edilen valgus osteotomisi kolay ve
etkili bir yontem oldugunu gosteren
calismalar mevcuttur (20).

Cift  osteotomi  coban  asasi
deformitesini diizeltmek ve dogru mekanik
aks1 saglamak i¢in kolay ve etkili bir
yontemdir (30). Cift osteotomi deformiteyi
diizeltir. Patolojik boyun femur kirgi
gelisirse ayn1 zamanda ¢ift osteotomi ile tek
seferde iki problemi ¢ézmeye yardim eder.
(30) «ciddi coxa varanin eslik ettigi
poliostotik fibroz displazili hastalarin tek
asamali bir cerrahi prosediir ile tedavi
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edilmesi zor oldugu i¢in ¢ift asamali cerrahi
planlanmakidir(31).

Mccune-albright sendromu ile iliskili
olan poliostotik fibréz displazisinde timor
yikii  fazladir. Bu  yiizden kemik
deformitelerine yol agar. Sik kiriga yol acar.
Agirlik tasiyan kemiklerde agri ¢ocugun
normal aktivitelere katilma kabiliyetlerini
olumsuz sekilde etkiler (34). Mccune-
albright sendromu ile iligkili olan poliostotik
fibroz displazi tedavisinde kemik greftleme
ve plak vida kullanimi hemen hemen her
zaman erken basarisizliga mahkumdur (34).
kiiretaj ve kemik greftipuberte Oncesi
yapilmaz. Basit kiiretaj sonrasi niiks
fazladir. Osteotomi displastik kemik ile
tyilesir. Stabil fiksasyon saglamak zordur.
Intramediiller ¢ivi tercih edilir. Greft
displastik kemik tarafindan rezorbe edilir.

Poliostotik fibroz displazi olan geng
hastalarda kemik greftleme cok smirli bir
degerdedir (25). Defektin kemik grefti ile
doldurulmasi tartigmalidir. Otojen kanselloz
kemik greft inrezorpsiyon orani yiiksektir.
Kortikal ~ greftler ~ daha  avantajhdir.
vaskiilarize olmayan fibula strut greftleri
proksimal femurun benign lezyonlarinin
tedavisinde giivenli yontem olduguna dair
yaymlar mevcuttur (28). Frozen kortiko-
kanselloz allogreftler kemik remodelingi
inflamatuvar komplikasyonlar ile
birlestirmedigi  i¢in  kullanilabilir ~ (32).
Kortikal strut allogreft 6zellikle proksimal
femur da patolojik kirik olmadan daha once
fibrozdisplazinin tedavisinde kullanilmalidir
(8). Perea-tortosa ve ark. 18 yasinda bir
hasta proksimalfemur tutulumu ve patolojik
kirik hikayesi olan kalca agrisi ile bagvuran
poliostotik displazi. Proksimal femur FD'li
bir hastada pedikiilli iliak krest kemik
greftiile birlikte osteosentez yaptiklari
hastalarda basarili sonug bildirmislerdir (6).

vaskiilarize kemik grefti tedavide etkindir
ancak benign lezyon ig¢in morbiditesi
fazladir.
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