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Fibroz Displazi: (2 Olgu Nedeniyle)
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OZET

Amag: Fibroz displazi, benign, yavas ilerleyen, dzellikle kraniyofasiyal, uzun kemikler ve kosta tutulumu
gosteren iskelet lezyonudur. Klinigimizde fibroz displazi tanis1 koydugumuz 2 olguyu sunmay1 amagladik.
Olgu Sunumu: {1k olgu 11 yasinda kraniyofasiyal tutulumla birlikte humerus tutulumu olan polyostotik
fibroz displazi. ikinci olgu 14 yasinda sadece kraniyal tutulumu olan monostotik fibréz displazi. Fibroz
displazide medikal tedavi semptomlar1 azaltmak i¢in kullanilir iken cerrahi tedavi deformiteleri diizeltmek
amactyla uygulanir. ilk olguya kozmetik amagli kranicktomi, ikinci olguya ise osteom 6n tanisiyla
kraniektomi yapildi. Klinik, histopatolojik ve radyolojik inceleme sonucu olgulara fibréz displazi tanisi
konuldu. Her iki olguda klinik olarak takibe alindi.

Sonugc: Kraniyofasiyal tutulum ile birlikte humerus tutulumu olan polyostotik fibroz displazi oldukg¢a nadir
goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: fibroz displazi, polyostotik, monostotik, humerus

Fibrous Dysplasia: (Because of 2 Cases)

SUMMARY

Aim: Fibrous dysplasia is a slow growing skeletal developmental anomaly in which particularly long
tubular bones, ribs, skull and facial bones are involved. We aimed to present two cases diagnosed as fibrous
dysplasia in our neurosurgey clinic.

Case report: The first case was 11 year-old, male and had a craniofacial involvement with a rarely seen
humerus involvement polyostotic fibrous dysplasia. The second case was 14 year-old, male and had only
craniofacial involvement monostotic fibrous dysplasia. While medical treatment is used to reduce the
symptomps of the disease, the surgical treatment is used to correct deformities in fibrous dysplasia.
Cranioectomy was carried out for cosmetic purposes in case I, and due to prediagnosis of “osteom” in the
Case II. The two cases were diagnosed as fibrous dysplasia as a result of clinical, histopathological and
radiological examinations. Follow-ups for both cases were done.

Result: Craniofacial involvement with humerus involvement is rarely seen in polyostotic fibrous dysplasia.
We evaluated these two cases under the light of literature.
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GIRiS Jaffe (3) tarafindan bazi iyi huylu kemik

Fibroz displazi (FD) kemigin lezyonlarini tariflemek amaciyla
mezenkimal kokenli, nedeni bilinmeyen kullanilmistir. FD, fibréz dokunun, normal
gelisim anomalisidir (1). FD terimi 1938°de veya tam gelismemis kemik dokusu ile yer
Lichtenstein (2) ve 1942°de Lichtenstein ve degistirmesi  veya  diizensiz  osteoid
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formasyonu ile karakterizedir (4). Bu
hastaligin 3 klinik formu tanimlanmgtir: 1)
Monostotik form (%70-80), sadece tek bir
kemigi etkiler 2) Polyostotik form (%20-30)
birden fazla kemigi etkiler 3) Polyostotik
forma kutanéz ve endokrin bulgularda eslik
ediyorsa McCune-Albright sendromu olarak
isimlendirilir (5). Monostotik fibroz displazi
(MFD) daha ¢ok kosta, femur, tibia, ve
kraniyofasiyal kemiklerde goriliir.
Polyostotik  fibroz displazi (PFD) ise,
kafatasi ve fasiyal kemikler, pelvis, omurga,
list ekstremite, klavikula, ve femurda goriiliir

(©).

OLGULAR

Olgu 1: 11 yasinda erkek hasta, fizik
muayenesinde (FM) sol pariyetal ve orbita
istli bolgede sislik mevcuttu. Bilgisayarl
Beyin Tomografisinde (BBT) sol pariyetal,
frontal, orbita tavani, sag zigoma ve sfenoid
kanatta, kemik genislemesi ve buzlu cam
goriinimii mevcuttu (Resim 1). Niikleer tip
incelemesinde: 10 mCi  Tc-99m labelled
Methylenediphophonate (Tc99m-MDP)’nin
enjeksiyonundan sonra alman imajlarda;
kraniyumda sol  pariyetal, frontal,
supraorbital bolgede, sag zigomatik kemikte
ve sag humerus 1/3 orta kesiminde diffiiz
artmis tutulum izlenmekteydi (Resim 2).
Hastanin sol pariyetal bolgesindeki sislik
nedeniyle kozmetik amagli cerrahi miidahale
edildi. Histopatolojik incelemede; diizensiz,
gelisiglizel kemik fiiretimi ile karakterli,
fibroblasta benzer igsi hiicreler goriildii
(Resim 3). Hastanin klinik, patolojik ve
radyolojik bulgulariyla PFD tanis1 konuldu.
Hasta takibe alindi.

Olgu 2: 14 yasinda erkek hasta, FM: sol
pariyetal bolgede sislik mevcuttu. BBT de
sol pariyetal bolgede kemik geniglemesi
gorildii.  (Resim  4).  Nikleer tip
incelemesinde, kraniyumda sol pariyetal
bolgede artmis osteoblastik aktivite ile
uyumlu goriinim mevcuttu. Hasta osteom
on tanistyla operasyona alindi.
Histopatolojik inceleme; fibroz displazi
olarak degerlendirildi. Hastanin klinik,
patolojik ve radyolojik inceleme sonucu
MEFD tanis1 konuldu. Hasta takibe alindu.

Resim 1: BBT, sol frontal bolgede nodiil ile
birlikte diffiiz genigleme

Her iki hastanin ndrolojik muayeneleri
ozellikle  kraniyal sinir  muayeneleri
normaldi. Rutin hemogram, biyokimya ve
hormonal degerleri normaldi. Olgularin
sitogenetik analizleri sonucunda kromozom
kuruluslar1 46,XY olarak tespit edildi ve
herhangi bir sayisal ya da yapisal
diizensizlige rastlanmadi.

Resim 2: Niikleer tip incelemesinde: sol
pariyetal, frontal, supraorbital bdlgede, sag
zigomatik ve sag humerus 1/3 orta kesiminde
diffiiz artmig osteoblastik aktivite.
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TARTISMA

FD en sik 3-15 yaslarinda gortiliir.
Kalitsal bir hastalik olmayan fibroz
displazinin sebebi kesin olarak
bilinmemektedir fakat iskelet gelisimi
esnasinda kemik mezensiminin osteoblastik
aktivitesi ve maturasyonunda defekt oldugu
goriilmiistiir. Viicuttaki herhangi bir kemik
etkilenebilir (6).

[ IR P ) L
Resim 3: Farkli sekil ve yapilarda woven kemik
yapilar1 arasinda selliiler, fibroblastik
proliferasyonlar H&E x40

En sik goriilen formu MFD olup
genellikle benigndir. PFD’de ise baslangic
yast genellikle cocukluk c¢aglarina rastlar.
Iskelet ve kafa kemiklerini icine alan daha
ciddi bir klinik ile basvururlar. En ciddi
form ise %3 oraninda rastlanilan McCune-
Albriht sendromudur. Daha ¢ok kizlarda
ortaya cikar, epifizlerin erken kapanmasi,
endokrin disfonksiyon ve pigmente deri
lezyonlar ile karakterizedir (4).

FD’de kraniyofasiyal tutulum en sik
frontal, etmoid, sfenoid ve maksiller kemikte
gorilir. Oksipital ve temporal kemikler en
az etkilenir (6). PFD’lerde kraniyal ve
fasiyal kemik tutulumlarina pelvis, omurga,
femur, kosta, tibia tutulumlar1 da eslik eder.
Daha az olarak da st ekstremite, lomber
omurga, klavikula ve servikal omurga
tutulumlart goriliir (6). Klempous ve ark.
(7), PFD’li olgularda kraniyofasiyal
tutuluma eslik eden humerus tutulumunun
olduk¢a nadir oldugunu bildirmislerdir.
Bizim ilk olgumuzda yaygin kraniyofasiyal
tutulum ile birlikte humerus tutulumu da
mevcuttu, ikinci olgumuzda sadece kraniyal
kemik tutulumu mevcuttu.

Resim 4: Olgu 2, BBT sol pariyetal bolgede
diffiiz genisleme

FD’de kraniyofasiyal bolgede orbi-
tal ve periorbital kemiklerin tutulumuna
bagli olarak hipertelorizm, kraniyal asimetri,
gorme bozuklugu, ekzoftalmus ve korlik
gelisir. Sfenoid ve temporal kemiklerin
tutulumuna bagli vestibiiler fonksiyon kaybu,
kulak ¢inlamasi ve duyma kayb1 goriilebilir.
Ekstremite tutulumlarinda agr1 ve patolojik
kiriklar goriiliir. Patolojik kiriklar en sik
PFD’li olgularda goriiliir (6).

Tamida direk grafiden ziyade BBT
ve Manyetik Resonans Goriintiileme (MRG)
yardimeidir. Direk grafilerde sklerotik yap1
goriilebilir. BBT tanida ilk tercih olmalidir.
Lezyonu ve derinligini gosterebilir, 6zellikle
takiplerde onemi  blytktiir. Kistik
formasyonlar bu incelemelerde ortaya
konabilir. MRG ise tanida destekleyici bir
unsur olarak ozellikle meningioma, osteom,
mukosel ve yumusak doku tutulumlarinin
ayirict tanisinda yardimeidir (1).

FD; basit kemik kisti, nonossifiye
fibroma, osteofibroz displazi, adamanti-
noma, disiik dereceli  intramediller
osteosarkoma ve paget hastalignr ile
karigabilir. Basit kemik kistinde etkilenen
bolge daha biiyliik ve radyolusent, ayrica
ince lameller kemik ile g¢evrili olmasindan
dolayr fibréz displaziden ayrilir. Non
ossifiye fibroma intrakortikal kaynakli, daha
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kiigiik ve lezyonda kemiklesme kaybu,
spontan gerileme ile fibroz displaziden
ayrilir.(8)

Osteofibroz displazi ya da ossifiye
fibroma radyolojik olarak fibroz displaziye
cok benzer fakat intrakortikal lokalizasyona
sahip olmasiyla ayirt edilebilir, fakat her
zaman bu miimkiin olmadigindan dolay1
ayirici tant i¢in molekiiler tan1 onerilir. Paget
hastaligt ile fibroz displazi arasinda
benzerlikler olmasina ragmen radyolojik
olarak ozellikle uzun kemiklerin
kavislenmesi ve genislemesi ile birlikte
kafatasmnin kalinlagsmas1 ayirt ettiricidir.
Ayrica serum alkalen fosfat diizeyi bu
hastalarda yiiksektir.(8)

FD’li hastalarin ¢ogunun tanisi
radyografik incleme ile konulur.
Radyografik inceleme eger karakteristik ise
biyopsi endikasyonu yoktur. Hastalarin her 6
ayda bir kontrol grafileri  almarak
progresyon olup olmadigr takip edilir.
Takipleri esnasinda lezyonun lokalizas-
yonuna uygun norolojik defisit goriiliirse
cerrahi miidahale uygulanir. Medikal tedavi
semptomatik olan olgularda ozellikle
polyostotik  form  gdsteren  hastalarda
bifosfanatlar  (Aledronate, Pamidronate,
Etidronate) uygun dozlarda kullanilir.
Cerrahi tedavi deformiteleri diizeltmek,
patolojik ~ fraktiirleri ~ Onlemek  veya
semptomatik  lezyonlar1 tedavi etmek
amaciyla uygulanir.(8)
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