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Konka Tutulumlu Kranial Poliostotik Fibroz Displazi:
Olgu Sunumu
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Ozet

Fibrozdisplazi (FD), siklikla kraniofasyial kemikleri etkileyen, normal kemik dokusunun yerini fibréoz kemik
dokusunun aldig1 gelisimsel bir kemik hastaligidir. Tiim kemik tiimérlerinin % 2,5’ini olusturur. Kranium
kemiklerinden en sik maksilla ve mandibulada goriiliir. Buna karsin konkalarin tutulumu nadiren bildirilmistir.
Seyri sirasinda bir tek kemigi veya aym anda birden fazla kemigi tutabilir. FD’de tan1 patolojik inceleme
yapilmadan goriintilleme yontemleri ile de konabilir. Bilgisayarlh tomografi (BT) ve manyetik rezonans
goriintiileme (MRI) aracilig: ile tanmis1 konabilir ve diger osseo-fibroz lezyonlardan ayirt edilebilir. Patolojik
dokunun mineralizasyon derecesine gore BT de radyolusent, buzlu cam ve sklerotik goriiniimlerde olabilir. Bu
makalede konka tutulumu olan ve beraberinde bir ¢cok kranial kemikte FD tutulumu olan 19 yasinda bir erkek
olgu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Poliostotik fibréz 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. in 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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ibroz displazi (FD), normal kemik ve kemik olarak hiicre metaplazisinin farkli asamalarim
iliginin yerini zayif fibréz doku ve organize iceren immatiir kemik doku ile karakterize
olmayan kemik trabekiillerinin aldigr bir neoplastik olmayan bir durumdur (1,3).

hastaliktir (1-3). Hastaligin etiyolojisi kesin Etiyopatogenezde hastaligin kromozom

bilinmemekle beraber, yavas gelisen ve histolojik 20q13°deki GNAS gen kompleks lokusu tarafindan
kodlanan uyarict Gs proteinin o alt {initindeki gen
kodunda mutasyonlardan gelistigi iddia
edilmektedir (4). FD’ye klinikte monostotik,
poliostotik ve sendromik olmak iizere 3 farkli
formda karsilasilabilir (1-3,5,6). Bir veya birden
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pigmente lezyonlar ile karekterize McCune-
Albright sendromunun bir pargasidir (7).
Viicutta en yaygin tutulan kemikler proksimal

femur ve kaburgalar gibi uzun kemiklerdir. Bu

kemiklerden sonra FD en sik kraniyofasial
kemikleri tutar. Bu bolgede burunda konkanin
tutulumu  olduk¢a nadirdir (3,6,7). Sunulan

poliostotik FD’li bir olguda bilateral orta konka
tutulumu tanimlanmaistir.

Olgu Sunumu

Ondokuz yasinda bir erkek hasta bas agrisi
sikayeti nedeni ile ndroloji kliniginden klinigimize
refere edildi. Hastanin norolojik muayenesi dogal

olarak  degerlendirilmis.  Yapilan radyolojik
degerlendirmede  kranial kemiklerde anormal
mineralizasyon disinda patoloji saptanmamis.
Hastanin alinan ayrintili  hikayesinde lokalize

edilemeyen bas agrist disinda burunda tikaniklik
sikayetinin oldugu 6grenildi.

Hastanin muayenesinde nazal pasajda saga dogru
pasaji kapatmayan septum deviasyonu disinda
tikayict kitleye, mukozal degisiklige veya piiriilan
akintiya rastlanmadi. Hastanin c¢ekilen paranazal
bilgisayarli tomografisinde (BT) sag mastoid-
temporal-frontal kemik, sfenoid siniis, her iki
maksiller siniis, sol osteomeatal {nit, bilateral
etmoidal hiicreler, ortada daha belirgin olmak tizere
bilateral orta ve alt konkalar ile sol maksiller
kemikte belirgin hiperdens ve yer yer hipodens
alanlarla  karakterize buzlu cam  goriiniimii
izlenmekteydi (sekil 1).

Sekil 1. Hastanin paranazal siniis BT ’sinde buzlu cam
gorinlimii.
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Hastanin kraniofasial kemiklerindeki buzlu cam
gortiinlimi fibroz displazi (FD) olarak
degerlendirildi. Bunun {izerine hastanin muayenesi
ayrintili olarak yeniden yapildi. Klinik olarak hangi
formda oldugunu arastirmak i¢in tiim viicut kemik
taramas1 yapildi. Viicutta kraniofasiyal kemikler
disinda diger kemik yapilarinda fibréz displaziye
rastlanmadi. Hastada ilave cilt lezyonlarina
rastlanmad: ve kan tahlillerinden; hemogram, rutin
biyokimyasal analizlerinde ve hormonal tahlillerde
anormallik yoktu. Oz gecmisinde ve aile
hikayesinde de 6zellik yoktu.

Hastanin kraniofasiyal kemiklerindeki yaygin
buzlu cam goriiniimii polistotik FD (PFD) lehine
yorumlandi. Lezyonlar nordlojik defisitlere, ileri
burun tikanikligina ve kozmetik asimetriye yol
acmadigindan hastada cerrahi planlanmay1p diizenli
araliklar ile kontrollere ¢agirilmak iizere takip
onerildi. FD’de konkalarin tutulumunun oldukca
nadir olmasi nedeniyle, literatiire katki saglamasi
amaciyla olgu sundu.

Tartisma

Fibroz displazi terimi ilk olarak 1938’de
Lichtenstein tarafindan bazi iyi huylu kemik
lezyonlarini tarif etmek amaciyla kullanilmistir (3).
Nadir karsilasilan bu hastalikta normal kemik
dokusunun yerini fibroz doku almistir (1-3).
Lezyon primer kemik tiimorlerinin %]1’ini ve tim
benign kemik  tiimdrlerinin %7.5° Ik kismini
olusturur . Yavas ilerleyen neoplastik olmayan bu
hastalikta, histolojik olarak farklt asamalarda
metaplaziler gosteren immatiir kemik yap1 vardir
(5).

Hastaligin  temelinde kemigin  osteoblastik
farklilagsmasinda ve matiirasyonunda defekt vardir.
Stire¢ mediiller kemikten baglar daha sonra komsu
korteks tutulur. Bu yapilar kollajen, fibroblast ve
osteoid dokuyla yer degistirir. Sonugta internal
lameller yapisi bulunmayan diizensiz trabekiiller
yapidan olusmus kemik doku meydana gelir (6).
Hiicresel diizeyde; kromozom 20q13’deki GNAS
gen kompleksinde mutasyonlar sonucu meydana
gelen kalitsal olmayan bir hastalik oldugu iddia
edilsede olsada (4) mezenkimal kdkenli FD nedeni
tam olarak bilinmeyen bir gelisim anomalisidir (6).
Patogenezde endokrin anomaliler, travma, kemik
biiylime kusurlari, hamartomatdz, malformasyon
gibi pek c¢ok neden ileri siiriilmiistiir fakat simdiye
kadar higbir teori kabul gérmemistir (5).

Fibroz displazinin ¢ klinik alt tipi wvardir.
Bunlardan en sik goriilen monostotik (%70-80)
formdur. Yanlizca tek bir kemikte tutulum vardir.
Genellikle kaburga veya kraniofasial kemiklerden
sadece biri etkilenir. Bu grup hastalar 20-30 yaslar
arasinda  gorilir ve genellikle asemptomatik
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oldugundan ¢ogunlikla baska sebeplerle istenmis
radyolojik incelemelerde tespit edilir (1-3).
Poliostotik FD’de viicutta birden fazla kemik
tutulumu vardir ve siklikla ekstremitelerin uzun
kemiklerinden iki veya daha fazlasi tutulur. Tim
hastalarin  %20- 30’unda gorilir. Tipik olarak
cocuk yas grubunda goriiliir ve ciddi kraniofasial
ve iskelet tutulumu yapabilir (1-3). Sendromik FD
olan McCune-Albright sendromu (MAS) %3
oraninda gorilir (7). Bu grup en siddetli form
olup, poliostotik fibroz displazi, endokrin
hastaliklar, deri hiperpigmentasyonu ile beraberdir
(1). FD’de bir formdan digerine doniisme heniiz
bildirilmemistir (1).

Viicutta FD en sik proksimal femur , kaburgalar
ve kraniofasial kemiklerde goriiliir. Kraniyofasiyal
iskelet % 25 oraninda etkilenir ve tutulan kemikler
arastirmalarda farklilik gostermesine ragmen (2)
maksilla ve mandibula siklikla etkilenir, bunlardan
sonra frontal, pariyatal ve oksipital kemikler gelir
(3). Kraniofasial kemiklerden burunda konkanin
tutulumu literatiirde nadir olarak bildirilmistir
(3,6,8). Daha az yaygin olan PFD, kraniofasial
bolge tutulumu % 40-90 kadardir (9,10). Bizim
olguda lezyon kraniofasial kemiklerde sinirli
olmakla beraber sag mastoid-temporal-frontal
kemik, sfenoid siniis, her iki maksiller siniis, sol
osteomeatal iinit, bilateral etmoidal hiicreler, ortada
daha belirgin olmak iizere bilateral orta ve alt
konkalar ile sol maksiller kemikte mevcuttu.

PFD’de kraniofasiyal tutulum oran1 yiiksek
olmasina ragmen kraniofasial tutulumlu FD’li
hastalarin  ¢ogu  monostotiktir  (10). Fibroz
displazide tipik olarak lezyon piiberteden sonra
adolesan ve geng eriskin donemde biliyiimeye
baglar. Nadir olarak, puberte dncesi adelosanlarda
ve yetiskin donemde lezyonlar hizli biiyiiyebilir
(6,9). PFD de tipik olarak cocuk yas grubunda
siklikla goriiliir boylece ciddi deformitelere neden
olabilirler. Olgumuz 19 yasinda olup literatiir ile
uyumlu idi. Hart ve ark PFD hastalarinin % 90’1nda
lezyonun 15 yas Oncesinde var oldugunu ve
kraniofasial bolgede lezyonlarini ortalama 3,4
yasinda saptamis ve bu bodlgede yeni lezyon 10
yasindan sonra saptamamistir (11). Monostotik FD
erkek ve kadinda esit siklikta goriiliirken
poliostotik form kadinlarda daha fazla goriiliir (3).
Fakat bazi arastirmacilara polistotik form gore
kadin-erkek orani esittir (2).

MFD hastalar1 genellikle klinik olarak genellikle
asemptomatiktir (1).  Bunun disinda 0&zellikle
PFD’de agrisiz yiliz ve kafatast deformiteleri ilk
bulgular olarak bildirilmistir (3,9).

Kraniofasiyal tutulumda tani genellikle yiizde
deformite ve asimetrinin belirginlestigi donemde
aile tyeleri veya arkadaslar1 tarafindan asimetrinin
fark edilmesi ile veya farkli nedenler ile cekilen
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goriintiilemelerle konulur (9). FD’nin tiri ve
konumuna bagh olarak yiizde agrisiz deformite ve
asimetri en sik gozlenen klinik bulgular olmasinin
yaninda  tutulan  kemikte hizli  genisleme
olustugunda, optik sinir, goz kiiresi, kulak kanali
yapilart ve nazal hava yolunda fonksiyonel
defisitler meydana gelebilir (9). Sonugta gozlerde
gorme kaybi, proptozis, diplopi ve epifora, burunda
tikaniklik, anosmi, epistaksis, mukosel ve
tekrarlayan rinosiniizit, dis kaybi, yiiz felci,
trigeminal nevralji ve agri gibi ¢esitli belirtiler
meydana gelebilir (3,9). Agr1 skorlar1 hastaligin
siddeti ile paralel degildir fakat hastanin yasi ile
orantili olarak artar. Bu nedenle agr1 sikayeti

yetiskin  hastalarda cocuklardan daha fazla
gortilmektedir (9).
Burunda kemik yapilarimin  FD ile hizh

geniglemesi normal mukoza ile g¢evrili kitleler
olusturur ve nazal kavitenin obliterasyonuna neden
olabilir (9). Olguda bas agrist disinda her hangi bir
sikayeti olmayip tutulum ¢ekilen PNBT ile
rastlantisal  olarak  saptanmistir. Bazen bu
hastalarda burun tikanikligi, bas agris1 ya da yiiz
agrisi, tekrarlayan sinlizit ve hipozmi sikayetleri
hastaligin siddeti ile iliskili olarak gdriilebilir. Bu
hastalarda hastaligin siddeti ile burun tikaniklig1 ve
hipozmi arasinda paralel bir iliski goriliirken,
sinilizit Oykiisi ve yiiz / bas agrisi sikayeti ile
hastaligin siddeti arasinda bir iliski goriilmemistir.

Hastanin oykiisti, klinik muayene ve klasik
radyografik bulgular genellikle FD tanis1 koymak
igin yeterlidir (9). Tani radyolojik bulgulara
dayanir. Giiniimiizde daha ¢ok BT ve MRI tercih
edilir. Kafa tabanm1 ve yiiz kemiklerinde FD
varligini degerlendirme kontrastsiz standart bir
kraniyo-fasiyal BT (kesitler 3,75 mm daha ince)
kullanilir (9). BT kemik detaylar1 ve lezyonun
uzanimini gdstermede ve hastaligin seyrini takipte
avantajlar salar. BT de goriiniim patolojik dokunun
mineralizasyon  derecesine  gore  degiskenlik
gosterir. Erken evrede fibroz dokunun yiiksek
yogunlukta olmasi nedeniyle radyolusent goriiniim
(Kistik patern % 21), ileri donemde fibréz ve
kemik yapilar esit oranda oldugu buzlu cam
(pagetoid patern %56) goriinimi veya homojen
kemik dansitesi artmis (Sklerotik patern %23)
lezyonlar seklinde BT de goriilebilir (3,12). BTde
kemik pencere goriintiilerde buzlu cam gdriiniimii
fibroz displazi tanisinda en oOnemli ve sik
karsilasilan bulgudur (12,13). Hastamizda da tani
BT’deki buzlu cam gdriinimii ile kondu.

BT ile ayn1 =zamanda, Paget’s hastalig,
otosclerozis, osteogenezis imperfekta,
osteopetrozis gibi diger osteodistrofiler ile ayirici
tan1 yapilabilir (13). Kesin tanit biyopsi ile
konulmakla birlikte biyopsi ancak lezyon klinik ve
radyolojik olarak tipik degilse gereklidir. Ne yazik
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ki, histoloji her zaman bu lezyonlarin biyolojik
davranisini tahmin ettiremez (6).

FD zemininde malign kemik timori gelisme riski
normal popiilasyona gore 400 kat fazladir.
Osteosarkom veya sarkomun diger formlarina
doniisim insidanst %0,5dir (6,14). Ayiric1 tanida
ossifying fibroma, Paget hastaligi, anevrizmal
kemik kistleri, dev hiicreli tiimor, dev hiicreli
reperatif graniillom ve hiperparatiroidizmde goriilen
“brown tiimorid” akilda tutulmalidir.

Bu  hastalikta  kiiratif = medikal  tedavi
olmadigindan, gerekli durumlarda cerrahi tedavi
diisiintilmelidir. En etkili yontem tutulan kemigin
total eksizyonudur, fakat bu ciddi fonksiyonel ve
kozmetik defektlere neden olabilir (9). Bu nedenle
soliter kiiciik FD’ler asemptomatik ve statik
kalabilir ve bdylece hi¢bir tedavi gerektirmez. FD
BT ya da MRI ile takip edilebilir. Klinik semptom
ortaya cikarsa cerrahi tedavi gerekir. Giiniimiizde,
burunda sinirli lezyonlarin cerrahi tedavisinde
genellikle konservatif transnazal endoskopik
yaklasimlar tercih edilir (15). Olguda lezyon
deformiteye neden olmadigindan ve konkalar halen
burun tikanikligina neden olmadigindan cerrahi
yapilmayip hasta takibe alindi.

Cerrahi miidahale kisa siirede agrn ile
belirginlesmis lezyonlar, ilerleyici deformite veya
fonksiyonlar1 bozan lezyonlar ve semptomlari
rahatlatmas1 veya kiiratif amag¢ olmaksizin estetik
deformiteleri diizeltmek i¢in yapilabilir (3). PFD ve
MAS olan hastalarda biiylime hormonu yiiksek
oldugunda agresif bir sekilde tedavi tavsiye edilir
9).

FD’de medikal tedavinin yeri sinirlidir. Bunlar
siniis ve nazal konjesyon tedavisi nazal tuzlu sprey,
nazal steroid sprey, mevsimsel alerjisi olanlar igin
antihistaminikler ve sipheli bakteriyel siniis
enfeksiyonlart igin antibiyotik igerir. Tedavi
gerektiren agri1 varliginda narkotik analjezik veya
narkotik olmadan NSAII kullanilir. Bularin disinda
agrinin tedavisinde bifosfonatlar kullanilabilir. Bu
ajanlar (alendronat, pamidronat, zoledronik asit)
hem agriy1 azaltmak ve hem de lezyonun biiylime
oraninin azaltmak i¢in kullanilmistir (16).

Sonu¢ olarak FD’de konka tutulumu nadir. Bu
hastalarda siire¢ ilerleyici  oldugundan cerrahi
midahale komplikasyonlar gelisinceye kadar
ertelenmelidir.

Kaynaklar

1. Ozbek C, Aygenc E, Fidan F, Unsal E, Ozdem C.
Fibrous dysplasia of the temporal bone. Ann
Otol Rhinol Laryngol. 2003;112: 654-656.

2. Espinosa JM, Elizalde A, Aquerreta JD, Alcalde
J, Zubieta JL. Fibrous dysplasia of the maxilla.
Ann Otol Rhinol Laryngol. 1998;107: 175-177.

Tip Arastirmalart Dergisi; 2013: 11(2): 71-74

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Karligkiotis A, Terranova P, Dallan I,
Castelnuovo P. Monostotic fibrous dysplasia of
the inferior turbinate. Otolaryngol Head Neck
Surg. 2012;146(6): 1035-1036.

Riminucci M, Liu B, Corsi A, at al. The
histopathology of fibrous dysplasia of bone in
patients with activating mutations of the Gs
alpha gene: site-specific patterns and recurrent
histological hallmarks. J Pathol. 1999; 187: 249-
258.

Livaoglu M, Bahadir O. Maksiller Siniiste Fibroz
Displazi: Olgu Sunumu, Tanm1 ve Tedavi
Yéniinden Literatiiriin irdelenmesi. F. U. Sag.
Bil. Tip Derg. 2010;24: 59-61.

Savranlar A, Uzun L, Ugur MB, Orta TU. Alt
Konka Tutulumu Olan Kraniyal Poliostotik
Fibroz Displazi Olgusu. Erciyes Tip Dergisi
(Erciyes Medical Journal). 2005; 27: 184-187.

Chapurlat RD, Orcel P. Fibrous dysplasia of
bone and McCune-Albright syndrome. Best Pract
Res Clin Rheumatol. 2008; 22: 55-69.

La Bagnara J Jr, Yuppa F, Klein MH. Fibrous
dysplasia of the middle turbinate with primary
hyperparathyroidism. Ear Nose Throat J. 1998;
77: 552-553.

Lee JS, FitzGibbon E, Butman JA, at al. Normal
vision despite narrowing of the optic canal in
fibrous dysplasia. N Engl J Med. 2002; 347:
1670-1676.

Valentini V, Cassoni A, Marianetti TM, at al.
Craniomaxillofacial fibrous dysplasia:
conservative treatment or radical surgery? A
retrospective study on 68 patients. Plastic and
reconstructive surgery. 2009; 123: 653-660.

Hart ES, Kelly MH, Brillante B, at al. Onset,
progression, and plateau of skeletal lesions in
fibrous dysplasia and the relationship to
functional outcome. J Bone Miner Res. 2007; 22:
1468-1474.

Kransdorf Jr MJ, Moser RP, Gilkey FW. Fibrous
dysplasia. Radiographics 1990; 10: 519-537.
Tehranzadeh J, Fung Y, Donohue M, Anavim A,
Pribram HW. Computed tomography of Paget
disease of the skull versus fibrous dysplasia.
Skeletal Radiol. 1998; 27: 664-672.

Pfeiffer J, Kayser G, Boedeker CC, Ridder GJ.
Posttraumatic reactive fibrous bone
neoformation of the anterior skull base
mimicking osteosarcoma. Skull Base 2008; 18:
345-351.

Berlucchi M, Salsi D, Farina D, Nicolai P.
Endoscopic surgery for fibrous dysplasia of the
sinonasal tract in pediatric patients. Int J Pediatr
Otorhinolaryngol. 2005; 69: 43-48.

Plotkin H, Rauch F, Zeitlin L, at al. Effect of
pamidronate  treatment in children with
polyostotic fibrous dysplasia of bone. J Clin
Endocrinol Metab. 2003; 88: 4569-4575.

74



