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Ozet

Fibroz Displazi (FD) yavas ilerleyen, etiyolojisi kismen
aciklanabilen, mediiller kemigin yerini fibroossedz
dokunun aldig1 bir grup hastaligi tanimlar. Monostatik
fibroz displazilerin %10-25’inde, poliostatik formlarin
%50’sinde kafatas1 ve yiiz kemikleri etkilenir. Bu
caligmada frontal, parietal, ethmoid wve sfenoid
kemiklerde tutulum olan olgu sunulmustur. Tiim viicut
kemik sintigrafisinde tipik tutulum paterni izlenen
hastada, tiim viicut kemik sintigrafisi ile hastaligin
yaygmlig1 konusunda daha kolay karar verilebilecegi
diistiniilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Fibroz displazi, kraniyum, tani,
sintigrafi

Abstract

Fibrous dysplasia (FD) describes a group of diseases that
slowly progressive, partly be explained etiology and
fibroosseous tissue takes place of medullary bone. The
skull and facial bones are affected in 10 to 25% of
monostatic fibrous dysplasia and 50% of poliostatik
forms. In this study, patients with FD who have been
presented that frontal, parietal, ethmoid and sphenoid
bone involvement. There is a typical involvement pattern
in patients with FD, whole body bone scintigraphy is
thought that decision easier of the prevalence of the
disease.

Key Words: Fibrous dysplasia, cranium, diagnosis,
scintigraphy
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Giris

Fibroz Displazi (FD) yavas
ilerleyen, etiyolojisi kismen agiklanabilen,
mediiller kemigin yerini fibroossedz
dokunun aldig1 bir grup hastaligi tanimlar.
Malign transformasyon
Klinikte

poliostotik ve McCune-Albright sendromu

potansiyeli
bulunmaktadir. monostotik,
olarak  goriilebilir (1). Ailesel gecis
olmayan, konjenital ve metabolik bir
hastaliktir. Monostatik fibroz displazilerin
%10-25’inde, poliostatik formlarin
%350’sinde  kafatas1 ve yiiz kemikleri
etkilenir (2). Bu c¢alismamizda bir olgu
nedeniyle FD vakalarina yeniden dikkat

cekilmesi amacglanmustir.
Olgu Sunumu

Alt c¢enede dis cekimi sonrasi giderek
biiyiiyen siglik yakinmasi ile ortopedi

poliklinigine bagvuran ve osteomyelit 6n
tanis1 ile bolimimiize gonderilen 72
yaginda kadin hastaya Tc-99m MDP ile
yapilan tiim viicut kemik sintigrafisi
yapildi. Kemik sintigrafi goriintiileri,
yaklastk 20 mCi (740 MBq) Tc-99m-
MDP’nin i.v. enjeksiyonunun ardindan 3
saat kadar sonra ¢ift basli bir gama
kamerada (E-CAM 5500, Toshiba) tiim
viicut tarama ve siipheli bolgelerden statik
goriintiiler alinarak elde edildi. Sintigrafik
goriintiilemede; kraniumda sol
frontotemporal bdlgede genis bir alanda
ekspansil karakterde belirgin, sfenoidal-
ethmoid kemikler bdlgesinde oblik ve
lineer tarzda ve solda korpus mandibula
bdlgesinde osteoblastik artmig aktivite

tutulumlar1 izlendi (Resim 1).

Resim 1. Fibroz Displazili olgumuzun tiim viicut kemik sintigrafisi goriintiileri.

POSTERIOR
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Hastanin  yapilan maksillofasiyal BT
tetkikinde; sol frontotemporal bdlgede
kalvariumda yaklasik 6.5x5cm boyutunda
ekspansil ~ karakterde i¢  tabulada
diizensizlige neden olan buzlu cam
goriinimiinde  lezyon  izlendi.  Sag

oksipitofossa posterior duvarda, ethmoid

sinus posterior hiicrelerde ve sol frontal
sinus posterior duvarda da benzer
karakterde kemik lezyonlar1 izlendi.
Bulgular FD ile  uyumlu olarak
degerlendirildi. Ayrica sol mandibula
korpusunda kemik korteksini incelten

yumusak doku lezyonu izlendi (Resim 2).

Resim 2. FD olgumuzun maksillofasiyal BT goriintiileri.

Hastanin beyin ve orbital MRG
incelemesinde; Sol frontoparietal kemikte,
kalveryal kemikte diploe mesafesinde
belirgin ~ ekspansiyona  neden  olan
83x43mm boyutlarinda T1 agirhikli ve T2
agrrhikli incelemelerde heterojen kontrast
tutan Oncelikle fibroz displazi ile uyumlu
gorlinim izlendi. Ayrica frontal siniis

posteriorunda ve ethmoid sinilis tavan

kesiminde yaklasik 40x41mm boyutalrinda

ve sag sfenoid kemik anterior kesiminde
32x25mm boyutunda benzer 6zellikte FD
ile uyumlu goriiniim izlendi. Ayrica frontal
sinlis posteriorda tariflenen FD’nin falks
serebri diizeyinde orta hattan sola dogru
yaklagik 1 cm sifte ve sol frontal lobda
derin beyaz cevher icerisinde kitle etkisi
nedeniyle belirgin 6ddeme neden oldugu

izlendi (Resim 3).
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Resim 3. FD olgumuzun beyin ve orbital MR goriintiileri.

Orbita Sagital T2

Tartisma

Fibroz displazi kemigin
mezenkimal kokenli, nedeni bilinmeyen
gelisim  anomalisidir. Primer kemik
tiimorlerinin %1’ini olusturur. Hastaligin
fizyopatolojik olarak temelinde kemigin
osteoblastik farklilagsma ve
matiirasyonunda  bir  defekt  vardir.
Hastaligin seyri sirasinda normal kemik
medulla ve korteksi kollajen, fibroblast ve
osteoid dokuyla yer degistirir. Lezyon
mediiller kemikten baslayarak genisler ve
komsu korteksi tutar. Kemik trabekiilleri
geligiglizel yerlesir ve internal lameller
yapist bulunmayan kemik dokusu olusur.
Etyolojisinde =~ embryogenez  sirasinda
olusan bir gen mutasyonun sorumlu oldugu

diistiniilmektedir (3).

Fibroz Displazi, tim kemik
tiimorleri igerisinde %2.5 ve benign kemik
timorleri igerisinde ise %7.5 oraninda
goriiliir (1). Kafatas1 kemiklerinde siklikla
ethmoid kemik tutulur (%71), daha sonra
sirast ile sfenoid (%43), frontal (%33),
maksilla (%29), temporal (%24), parietal
(%14) ve oksipital (%5) kemikler tutulur
(4). FD’nin osteosarkoma  doniisiim
%0.5°tir ~ (5).

maruziyetinin - malign transformasyona

insidansi Radyasyon

doniisiimde rol oynadigi bildirilmektedir

(6).

FD’de agrisiz genislemis destriiktif
kemik sislikleri siklik swasma gore
kozmetik deformasyonlara sebep olur,
sino-orbital ve isitsel komplikasyonlara yol
acar, periferal kompresif  kraniyal
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norapatilere sebep olur veya norolojik
belirtiler yapar (7). Hastamizda frontal,
temporal, oksipital, ethmoid ve sfenoid
kemik tutulumlar1 mevcuttu. Patolojik
ornekleme yapilamamis olmakla birlikte;
literatlirde birgok polyostotik FD vakasi
icin biyopsi yapilmadan sadece klinik
muayene, anamnez ve seri radyolojik
incelemelerle tani konulabilecegi
bildirilmistir. Kesin tan1  biyopsi ile
konulmakla  birlikte  biyopsi  ancak
lezyonlarm klinik ve radyolojisi ¢ok tipik

degilse gereklidir (8).

FD’nin  radyografik  ozellikleri
maturasyon derecesine ve lezyondaki
kemik matriks miktarina bagli olarak
degisebilir. Lezyonun erken dénemlerinde
smirlart kismen belirgin olan radyoliisent
alan izlenir. Lezyon olgunlastikca ve yeni
olusan kemik trabekiilleri belirginlestikce,
erken donemdeki radyoliisent goriinti
benekli radyopasitelere doniisiir (9). BT
goriintiilerinde kemik yapida buzlu cam
goriiniimii izlenir (10). Bizim olgumuzda
da BT’de karakteristik buzlu cam
gorliinimii mevcuttu. MRG incelemede
lezyonun frontal lobda 6deme yol agtigi

izlendi.

Radyoizotoplar benign ve malign
kemik lezyonlarinmn tanisinda 6nemli bir
rol oynar. Tc-99m MDP ile yapilan tim
viicut kemik sintigrafisi malign tlimorlerin

saptanmasinda siklikla kullanilir, ¢linkii

rontgen grafilerinden daha sensitiftir ve
tim viicutun goriintillenmesine  imkan
saglar ~ (11). Tim  viicut  kemik
sintigrafisinde FD olgularinda ekspansil
karakterde heterojen osteoblastik artmis

aktivite tutulumlar1 goriiliir.
Sonug¢

Ekspansil  karakterde lezyonlari
bulunan fibréz displazinin Tc-99m MDP
ile yapilan tiim viicut kemik sintigrafisinde
tipik tutulum paterni izlenmektedir. Tiim
viicut kemik sintigrafisi ile hastaligin
yaygmligr konusunda daha kolay karar

verilebilecegi diistiniilmektedir.
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