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Özet 

Fibrözdisplazi (FD), sõklõkla kraniofasyial kemikleri etkileyen, normal kemik dokusunun yerini fibröz kemik 
dokusunun aldõ õ geli imsel bir kemik hastalõ õdõr. Tüm kemik tümörlerinin % 2,5’ini olu turur. Kranium 
kemiklerinden en sõk maksilla ve mandibulada görülür. Buna kar õn konkalarõn tutulumu nadiren bildirilmi tir. 
Seyri sõrasõnda bir tek kemi i veya aynõ anda birden fazla kemi i tutabilir. FD’de tanõ patolojik inceleme 
yapõlmadan görüntüleme yöntemleri ile de konabilir. Bilgisayarlõ tomografi (BT) ve manyetik rezonans 
görüntüleme (MRI) aracõlõ õ ile tanõsõ konabilir ve di er osseo-fibröz lezyonlardan ayõrt edilebilir. Patolojik 
dokunun mineralizasyon derecesine göre BT’de radyolusent, buzlu cam ve sklerotik görünümlerde olabilir. Bu 
makalede konka tutulumu olan ve beraberinde bir çok kranial kemikte FD tutulumu olan 19 ya õnda bir erkek  
olgu sunuldu. 

Anahtar Kelimeler: Poliostotik fibröz displazi, konka, kraniofasial  

Abstract 

Fibrous dysplasia (FD) which is often affecting the craniofacial bones and fibrous bone tissue replaces normal 
bone tissue, is a developmental disease of bone.  2.5% of all bone tumors' constitutes.  The most common 
maxillary and mandible bones in the cranium bones. However, rarely reported involvement of turbinates. 
During the course of this disease can influence one bone or more bones at the same time. n FD can be made by 
diagnostic imaging methods without pathological examination. By means of Computed tomography (CT) and 
magnetic resonance imaging (MRI) may be diagnosed, and can be distinguished from other Osseo-fibrous 
lesions. according to the degree of pathological mineralization of tissue can be appearences radiolucent,  
ground-glass and sclerotic on CT. This article is presented 19-year-old male patient who turbinate, and along 
with a lot of cranial bone involvement with FD. 
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ibröz displazi (FD), normal kemik ve kemik 
ili inin yerini zayõf fibröz doku ve organize 
olmayan kemik trabeküllerinin aldõ õ bir 

hastalõktõr (1-3). Hastalõ õn etiyolojisi kesin 
bilinmemekle beraber,  yava  geli en  ve  histolojik 
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olarak hücre metaplazisinin farklõ a amalarõnõ 
içeren immatür kemik doku ile karakterize 
neoplastik olmayan bir durumdur (1,3). 

Etiyopatogenezde hastalõ õn kromozom 
20q13’deki GNAS gen kompleks lokusu tarafõndan 
kodlanan uyarõcõ Gs proteinin  alt ünitindeki gen 
kodunda mutasyonlardan geli ti i iddia 
edilmektedir (4). FD’ye klinikte monostotik, 
poliostotik ve sendromik olmak üzere 3 farklõ 
formda kar õla õlabilir (1-3,5,6). Bir veya birden 
fazla kemi i tutmasõna göre monostotik ve 
poliostotik olarak ayrõlõrlar. Di er form ise 
poliostotik FD, endokrin patolojiler ve deride 
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pigmente lezyonlar ile karekterize McCune-
Albright sendromunun bir parçasõdõr (7). 

Vücutta en yaygõn tutulan kemikler proksimal 
femur ve kaburgalar gibi uzun kemiklerdir. Bu 
kemiklerden sonra FD en sõk kraniyofasial 
kemikleri tutar. Bu bölgede burunda konkanõn 
tutulumu oldukça nadirdir (3,6,7). Sunulan 
poliostotik FD’li bir olguda bilateral orta konka 
tutulumu tanõmlanmõ tõr.  

Olgu Sunumu 

Ondokuz ya õnda bir erkek hasta  ba  a rõsõ 
ikayeti nedeni ile nöroloji klini inden klini imize 

refere edildi. Hastanõn nörolojik muayenesi do al 
olarak de erlendirilmi . Yapõlan radyolojik 
de erlendirmede kranial kemiklerde anormal 
mineralizasyon dõ õnda patoloji saptanmamõ . 
Hastanõn alõnan ayrõntõlõ hikayesinde lokalize 
edilemeyen ba  a rõsõ dõ õnda burunda tõkanõklõk 
ikayetinin oldu u ö renildi.  
Hastanõn muayenesinde nazal pasajda sa a do ru 

pasajõ kapatmayan septum deviasyonu dõ õnda 
tõkayõcõ kitleye, mukozal de i ikli e veya pürülan 
akõntõya rastlanmadõ. Hastanõn çekilen paranazal 
bilgisayarlõ tomografisinde (BT) sa  mastoid-
temporal-frontal kemik, sfenoid sinüs, her iki 
maksiller sinüs, sol osteomeatal ünit, bilateral 
etmoidal hücreler, ortada daha belirgin olmak üzere 
bilateral orta ve alt konkalar ile sol maksiller 
kemikte belirgin hiperdens ve yer yer hipodens 
alanlarla karakterize buzlu cam görünümü 
izlenmekteydi ( ekil 1).  

 

 
ekil 1. Hastanõn paranazal sinüs BT’sinde buzlu cam 

görünümü. 

Hastanõn kraniofasial kemiklerindeki buzlu cam 
görünümü fibröz displazi (FD) olarak 
de erlendirildi. Bunun üzerine hastanõn muayenesi 
ayrõntõlõ olarak yeniden yapõldõ. Klinik olarak hangi 
formda oldu unu ara tõrmak için tüm vücut kemik 
taramasõ yapõldõ. Vücutta kraniofasiyal kemikler 
dõ õnda di er kemik yapõlarõnda fibröz displaziye 
rastlanmadõ. Hastada ilave cilt lezyonlarõna 
rastlanmadõ ve kan tahlillerinden; hemogram, rutin 
biyokimyasal analizlerinde ve hormonal tahlillerde 
anormallik yoktu. Öz geçmi inde ve aile 
hikayesinde de özellik yoktu.   

Hastanõn kraniofasiyal kemiklerindeki yaygõn 
buzlu cam görünümü polistotik FD (PFD) lehine 
yorumlandõ. Lezyonlar nörölojik defisitlere, ileri 
burun tõkanõklõ õna ve kozmetik asimetriye yol 
açmadõ õndan hastada cerrahi planlanmayõp düzenli 
aralõklar ile kontrollere ça õrõlmak üzere takip 
önerildi. FD’de konkalarõn tutulumunun oldukça 
nadir olmasõ nedeniyle, literatüre katkõ sa lamasõ 
amacõyla olgu sundu.     

Tartõ ma 

Fibröz displazi terimi ilk olarak 1938’de 
Lichtenstein

 
tarafõndan bazõ iyi huylu kemik 

lezyonlarõnõ tarif etmek amacõyla kullanõlmõ tõr (3). 
Nadir kar õla õlan bu hastalõkta normal kemik 
dokusunun yerini fibröz doku almõ tõr (1-3). 
Lezyon primer kemik tümörlerinin %1’ini ve tüm 
benign kemik  tümörlerinin %7.5’ lõk kõsmõnõ 
olu turur . Yava  ilerleyen neoplastik olmayan bu 
hastalõkta, histolojik olarak farklõ a amalarda 
metaplaziler gösteren immatür kemik yapõ vardõr 
(5).  

Hastalõ õn temelinde kemi in osteoblastik 
farklõla masõnda ve matürasyonunda defekt vardõr. 
Süreç medüller kemikten ba lar daha sonra kom u 
korteks tutulur. Bu yapõlar kollajen, fibroblast ve 
osteoid dokuyla yer de i tirir. Sonuçta internal 
lameller yapõsõ bulunmayan düzensiz trabeküller 
yapõdan olu mu  kemik doku meydana gelir (6). 
Hücresel düzeyde; kromozom 20q13’deki GNAS 
gen kompleksinde mutasyonlar sonucu meydana 
gelen kalõtsal olmayan bir hastalõk oldu u iddia 
edilsede olsada (4) mezenkimal kökenli FD nedeni 
tam olarak bilinmeyen bir geli im anomalisidir (6). 
Patogenezde endokrin anomaliler, travma, kemik 
büyüme kusurlarõ, hamartomatöz, malformasyon 
gibi pek çok neden ileri sürülmü tür fakat imdiye 
kadar hiçbir teori kabul görmemi tir (5).  

Fibröz displazinin üç klinik alt tipi vardõr. 
Bunlardan en sõk görülen monostotik (%70-80) 
formdur. Yanlõzca tek bir kemikte tutulum vardõr.  
Genellikle kaburga veya kraniofasial kemiklerden 
sadece biri etkilenir. Bu grup hastalar  20-30 ya lar 
arasõnda     görülür   ve    genellikle   asemptomatik  
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oldu undan ço unlõkla ba ka sebeplerle istenmi  
radyolojik incelemelerde tespit edilir (1-3). 
Poliostotik FD’de vücutta birden fazla kemik 
tutulumu vardõr ve sõklõkla ekstremitelerin uzun 
kemiklerinden iki veya daha fazlasõ tutulur. Tüm 
hastalarõn %20- 30’unda görülür. Tipik olarak 
çocuk ya  grubunda görülür ve ciddi kraniofasial 
ve iskelet tutulumu yapabilir (1-3). Sendromik FD 
olan McCune-Albright sendromu (MAS) %3 
oranõnda görülür (7). Bu grup en iddetli form 
olup, poliostotik fibröz displazi, endokrin 
hastalõklar, deri hiperpigmentasyonu ile beraberdir 
(1). FD’de bir formdan di erine dönü me henüz 
bildirilmemi tir (1).  

Vücutta FD en sõk proksimal femur , kaburgalar 
ve kraniofasial kemiklerde görülür. Kraniyofasiyal 
iskelet % 25 oranõnda etkilenir ve tutulan kemikler 
ara tõrmalarda farklõlõk göstermesine ra men (2) 
maksilla ve mandibula sõklõkla etkilenir,  bunlardan 
sonra frontal, pariyatal ve oksipital kemikler gelir 
(3). Kraniofasial kemiklerden burunda konkanõn 
tutulumu literatürde nadir olarak bildirilmi tir 
(3,6,8). Daha az yaygõn olan PFD, kraniofasial 
bölge tutulumu % 40-90 kadardõr (9,10). Bizim 
olguda lezyon kraniofasial kemiklerde sõnõrlõ 
olmakla beraber sa  mastoid-temporal-frontal 
kemik, sfenoid sinüs, her iki maksiller sinüs, sol 
osteomeatal ünit, bilateral etmoidal hücreler, ortada 
daha belirgin olmak üzere bilateral orta ve alt 
konkalar ile sol maksiller kemikte mevcuttu. 

PFD’de kraniofasiyal tutulum oranõ yüksek 
olmasõna ra men kraniofasial tutulumlu FD’li 
hastalarõn ço u monostotiktir (10). Fibröz 
displazide tipik olarak lezyon püberteden sonra 
adolesan ve genç eri kin dönemde büyümeye 
ba lar.  Nadir olarak, puberte öncesi adelosanlarda 
ve yeti kin dönemde lezyonlar hõzlõ büyüyebilir 
(6,9). PFD de tipik olarak çocuk ya  grubunda 
sõklõkla görülür böylece ciddi deformitelere neden 
olabilirler. Olgumuz 19 ya õnda olup literatür ile 
uyumlu idi. Hart ve ark PFD hastalarõnõn % 90’õnda 
lezyonun 15 ya  öncesinde var oldu unu ve 
kraniofasial bölgede lezyonlarõnõ ortalama 3,4 
ya õnda saptamõ  ve bu bölgede yeni lezyon 10 
ya õndan sonra saptamamõ tõr (11). Monostotik FD 
erkek ve kadõnda e it sõklõkta görülürken 
poliostotik form kadõnlarda daha fazla görülür (3). 
Fakat bazõ ara tõrmacõlara polistotik form göre 
kadõn-erkek oranõ e ittir (2).  

MFD hastalarõ genellikle klinik olarak genellikle 
asemptomatiktir (1).  Bunun dõ õnda özellikle 
PFD’de a rõsõz yüz ve kafatasõ deformiteleri ilk 
bulgular olarak bildirilmi tir (3,9). 

Kraniofasiyal tutulumda tanõ genellikle yüzde 
deformite ve asimetrinin belirginle ti i dönemde 
aile üyeleri veya arkada larõ tarafõndan asimetrinin 
fark edilmesi ile veya farklõ nedenler ile çekilen 

görüntülemelerle konulur (9). FD’nin türü ve 
konumuna ba lõ olarak yüzde a rõsõz deformite ve 
asimetri en sõk gözlenen klinik bulgular olmasõnõn 
yanõnda tutulan kemikte hõzlõ geni leme 
olu tu unda, optik sinir, göz küresi, kulak kanalõ 
yapõlarõ ve nazal hava yolunda fonksiyonel 
defisitler meydana gelebilir (9). Sonuçta gözlerde 
görme kaybõ, proptozis, diplopi ve epifora, burunda 
tõkanõklõk, anosmi, epistaksis, mukosel ve 
tekrarlayan rinosinüzit, di  kaybõ, yüz felci, 
trigeminal nevralji ve a rõ gibi çe itli belirtiler 
meydana gelebilir (3,9). A rõ skorlarõ hastalõ õn 
iddeti ile paralel de ildir fakat hastanõn ya õ ile 

orantõlõ olarak artar. Bu nedenle a rõ ikayeti 
yeti kin hastalarda çocuklardan daha fazla 
görülmektedir (9). 

Burunda kemik yapõlarõnõn FD ile hõzlõ 
geni lemesi normal mukoza ile çevrili kitleler 
olu turur ve nazal kavitenin obliterasyonuna neden 
olabilir (9). Olguda ba  a rõsõ dõ õnda her hangi bir 
ikayeti olmayõp tutulum çekilen PNBT ile 

rastlantõsal olarak saptanmõ tõr. Bazen bu 
hastalarda burun tõkanõklõ õ, ba  a rõsõ ya da yüz 
a rõsõ, tekrarlayan sinüzit ve hipozmi ikayetleri 
hastalõ õn iddeti ile ili kili olarak görülebilir. Bu 
hastalarda hastalõ õn iddeti ile burun tõkanõklõ õ ve 
hipozmi arasõnda paralel bir ili ki görülürken, 
sinüzit öyküsü ve yüz / ba  a rõsõ ikayeti ile 
hastalõ õn iddeti arasõnda bir ili ki görülmemi tir. 

Hastanõn öyküsü, klinik muayene ve klasik 
radyografik bulgular genellikle FD tanõsõ koymak 
için yeterlidir (9). Tanõ radyolojik bulgulara 
dayanõr. Günümüzde daha çok BT ve MRI tercih 
edilir. Kafa tabanõ ve yüz kemiklerinde FD 
varlõ õnõ de erlendirme kontrastsõz standart bir 
kraniyo-fasiyal BT (kesitler 3,75 mm daha ince) 
kullanõlõr (9). BT kemik detaylarõ ve lezyonun 
uzanõmõnõ göstermede ve hastalõ õn seyrini takipte 
avantajlar salar. BT’de görünüm patolojik dokunun 
mineralizasyon derecesine göre de i kenlik 
gösterir. Erken evrede fibröz dokunun yüksek 
yo unlukta olmasõ nedeniyle radyolusent görünüm 
(Kistik patern % 21), ileri dönemde fibröz ve 
kemik yapõlar e it oranda oldu u buzlu cam 
(pagetoid patern %56) görünümü veya homojen 
kemik dansitesi artmõ  (Sklerotik patern %23) 
lezyonlar eklinde BT de görülebilir (3,12). BTde 
kemik pencere görüntülerde buzlu cam görünümü 
fibröz displazi tanõsõnda en önemli ve sõk 
kar õla õlan bulgudur (12,13). Hastamõzda da tanõ 
BT’deki buzlu cam görünümü ile kondu.   

BT ile aynõ zamanda, Paget’s hastalõ õ, 
otosclerozis, osteogenezis imperfekta, 
osteopetrozis gibi di er osteodistrofiler ile ayõrõcõ 
tanõ yapõlabilir (13). Kesin tanõ biyopsi ile 
konulmakla birlikte biyopsi ancak lezyon klinik ve 
radyolojik olarak tipik de ilse gereklidir. Ne yazõk 
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ki, histoloji her zaman bu lezyonlarõn biyolojik 
davranõ õnõ tahmin ettiremez (6).  

FD zemininde malign kemik tümörü geli me riski 
normal popülasyona göre 400 kat fazladõr. 
Osteosarkom veya sarkomun di er formlarõna 
dönü üm insidansõ %0,5dir (6,14). Ayõrõcõ tanõda 
ossifying fibroma, Paget hastalõ õ, anevrizmal 
kemik kistleri, dev hücreli tümör, dev hücreli 
reperatif granülom ve hiperparatiroidizmde görülen 
“brown tümörü” akõlda tutulmalõdõr.  

Bu hastalõkta küratif medikal tedavi 
olmadõ õndan, gerekli durumlarda cerrahi tedavi 
dü ünülmelidir. En etkili yöntem tutulan kemi in 
total eksizyonudur, fakat bu ciddi fonksiyonel ve 
kozmetik defektlere neden olabilir (9). Bu nedenle 
soliter küçük FD’ler asemptomatik ve statik 
kalabilir ve böylece hiçbir tedavi gerektirmez. FD 
BT ya da MRI ile takip edilebilir. Klinik semptom 
ortaya çõkarsa cerrahi tedavi gerekir. Günümüzde, 
burunda sõnõrlõ lezyonlarõn cerrahi tedavisinde 
genellikle konservatif transnazal endoskopik 
yakla õmlar tercih edilir (15). Olguda lezyon 
deformiteye neden olmadõ õndan ve konkalar halen 
burun tõkanõklõ õna neden olmadõ õndan cerrahi 
yapõlmayõp hasta takibe alõndõ. 

Cerrahi müdahale kõsa sürede a rõ ile 
belirginle mi  lezyonlar, ilerleyici deformite veya 
fonksiyonlarõ bozan lezyonlar ve semptomlarõ 
rahatlatmasõ veya küratif amaç olmaksõzõn estetik 
deformiteleri düzeltmek için yapõlabilir (3). PFD ve 
MAS olan hastalarda büyüme hormonu yüksek 
oldu unda agresif bir ekilde tedavi tavsiye edilir 
(9).  

FD’de medikal tedavinin yeri sõnõrlõdõr. Bunlar 
sinüs ve nazal konjesyon tedavisi nazal tuzlu sprey, 
nazal steroid sprey, mevsimsel alerjisi olanlar için 
antihistaminikler ve üpheli bakteriyel sinüs 
enfeksiyonlarõ için antibiyotik içerir. Tedavi 
gerektiren a rõ varlõ õnda narkotik analjezik veya 
narkotik olmadan NSA  kullanõlõr. Bularõn dõ õnda 
a rõnõn tedavisinde bifosfonatlar kullanõlabilir. Bu 
ajanlar (alendronat, pamidronat, zoledronik asit) 
hem a rõyõ azaltmak ve hem de lezyonun büyüme 
oranõnõn azaltmak için kullanõlmõ tõr (16). 

Sonuç olarak FD’de konka tutulumu nadir. Bu 
hastalarda süreç ilerleyici  oldu undan cerrahi 
müdahale komplikasyonlar geli inceye kadar 
ertelenmelidir.  
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