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OZET

Fibroz displazi kemigin benign fibroossedz lezyonudur.Ailevi olmayan,
konjenital ve metabolik bir hastaliktir.ilk olarak 1938’de Lichtenstein
tarafindan tammlanmigtir ve hastaligin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mektedir.Biz kafa tabaninda sfenoid kemik, etmoid kemik, frontozigo-
matik bileske ve kismen frontal kemik tabamimi tutan fibroz displazi ol-
gusunu literatiir ii§inda sunduk

Anahtar kelime: Kemigin Fibroz displazisi, Bifosfanat, Bilgisayarl
Tomografi, Manyetik Rezonans gériintiileme

SUMMARY

Fibrous Dysplasia of Paranasal Sinus and Skull Base

Fibrous dysplasia is a benign fibrous osseous lesion of bones.It is a
nonfamilial, congenital and metabolic disease.It was first described by
Lichtenstein in 1938 and its etiology is not fully understood yet.We pre-
sent a case of fibrous dysplasia infiltrating sphenoid bone, ethmoid bo-
ne, frontozygomatic junction and partially frontal bone and the skull
base.

Keywords: Fibrous dysplasia of bone, Biphosphanate, Computed To-
mography (CT), Magnetic resonance imaging

OLGU SUNUMU

33 yasinda bir bayan hasta 03/02/2006 tarihinde bag
agnis1 ve burun tikamkligi sikayeti ile poliklinigimize
bagvurdu. Hastaya ayrint:li anamnez ve bag boyun mu-
ayenesi sonrasi kranyal MR ve paranazal siniis BT go-
riintiileme yapildi. Cekilen paranazal bilgisayarli tomog-
rafide (BT), etmoid hava hiicrelerini sagda belirgin 6lgii-
de tutan, sagda zigomatik arkusu ve orta kranial fossa ta-
banim tutan, kemik yapida ekspansiyon, buzlu cam gorii-
niimii yapan lezyon FD olarak yorumlandi. Sag etmoid
ve sag orbita duvarinda displazik degisiklik olusumu ve
sfenoid siniis sag yarisinda kemik yapida ekspansiyon
mevcuttu. Sfenoid kemik ve sfenoid siniiste tutulum
olup, sfenoid siniisiin oblitere oldugu gorildii. (Resim
la,b,c,d)

Lezyonun MR goriintiisiinde sfenoid kemik sag bii-

SB Istanbul Egitim ve Aragtirma Hastanesi KBB servisi (1)

194

yiik kanattan geliserek sfenoid siniisii dolduran, anterior
bolimde posterior etmoidal siniislere uzanim gosteren,
frontobazal bolgede her iki optik sinir ve kiazma optiku-
mu indente eden, sagda sfenoid kemik biiyiik kanat bo-
yunca zigomatik kemige uzanim gosteren ekspansil ke-
mik lezyonu izlendi. (Resim 2a,b,c)

Bunun iizerine hastadan biyopsi alinmasina karar ve-
rildi.Genel anestezi altinda trans-septal yolla sfenoid si-
niis 6n duvarindan multip] biyopsi alindi. Patoloji sonu-
cu Fibroz displazi olarak yorumlandi. Hasta takibe alin-
d1 ve aylik periyotla kontrollere cagrildi. Hastanin
18/02/2008 tarihinde yapilan gérme alam1 muayenesi
normal olarak degerlendirildi. (Resim 3a,b) . 15/05/2008
tarihinde yapilan gérme alan1 muayenesinde sagda daha
belirgin olmak lizere bilateral alt nazal kadranda skotom
tespit edildi. (Resim 3c,d). Hastaya orbital dekompres-
yon yapilabilecegi belirtildi . Literatiir bilgileri incelene-
rek(11,12) hastanin da onay1 alinarak bifosfanat tedavisi
baslandi.Hastanin takipleri siklagtirildi.
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Resim 1: Lezyonun BT gortintiisii, etmoid siniis, orbita duvan tutulumu (a,b), sfenoid kemik biiyiik kanadi tutulumu ve sfenoid si-

niis obliterasyonu(c,d)

a b

c

Resim 2: Lezyonun MR goriintiisii, sa§ etmoid siniis tutulumu (a,b), sagda sfenoid kemik biiyiik kanad: ve zigomatik ark tutulumu (c)

a b

[+

Resim 3: Hastamn goérme alam degerlendirildi. Normal gérme alam muayenesi (a,b) , bilateral alt nazal kadranda skotom (c,d)

TARTISMA

Fibroz displazi‘nin 3 klinik formu mevcuttur: Tip 1
(monostatik) tek kemigi tutan tip , erkek ve kadin orani
esittir, tip 2 (poliostatik) birden ¢ok kemikte birden ¢ok
lezyon yapan tip , kadinlarda daha siklikla goriiniir ve tip
3 (dissemine) endokrin anomaliler iceren tip(3,5). En sik

raslanan tip %70 ile monostatik tiptir(5) . Monostatik
fibroz displazilerin %10-25'inde , poliostatik formlarin
%50'sinde kafatas1 ve yiiz kemikleri etkilenir(1).

Bilgisayarli tomografi bulgular1 baz: karakteristikler
gosterir, Gergekte MR goriintiisii 6zellikleri siklikla tii-
morlere benzerlik gosterir(1).
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Kranyofasiyal tutulum dikkat edilmesi gereken bir
Ozelligidir. Ciinkii ; norovaskiiler yapilara basi olabilir,
intrakranyal ekstansiyon gelisebilir, kozmetik deformi-
teyle sonuglanabilir(4) .

Bu agnisiz progresif sekilde genisleyen destriiktif ke-
mik sislikleri en sik olarak kozmetik deformite olusturur-
lar,daha az siklikla sino-orbital ve isitsel komplikasyon-
lara yol acarlar nadiren periferal kompressif kranyal n6-
ropatilere sebep olurlar ve cok nadiren de norolojik be-
lirtiler yapabilirler(6) . Kafa tabanini tutan FD’de noro-
lojik defisit olarak gérme bozuklugu ve igitme kaybi ge-
lisebilir(8) . Bizim olgumuzda gérme alani bozuldu ve
odyolojik testleri normal bulundu. Bifosfanat tedavisi
sonrast gérme alani diizeldi.

FD tedavisinde osteoklastik kemik rezorpsiyonunu
inhibe ede n bifosfanat tedavisi ile umut verici sonuglar
kaydedilmistir. Yetiskin ve ¢ocuk hastalarda, bifosfanat
tedavisi agrida azalma, kemik turnover biokimyasal mar-
kirlarinda diizelme, ve radyolojik olarak osteolitik alan-
larda diizelme saglamistir(12).

Kafatasinda en sik tutulan kemikler sirasiyla; etmoid
%71, sfenoid %43,frontal %33, maksilla %29, temporal
%24 ,parietal %14, oksipital %5 kemiklerdir(2). Bizim
vakamizda etmoid, frontal ve sfenoid kemikler tutulmug
ve sag orbita lateral duvarda displazik degisiklikler iz-
lenmistir.

Fibrdz displazi ¢cocukluk ve adolesan donemde sik
goriiliir(9).

Hastalarin en sik yakinmalan ;atipik fasyal agn ve
basagrsi, sinuslerle ilgili sikayetler, proptozis, diplopi,
isitme kaybi ve fasyal hissizliktir.Cerrahi tedavi klinik
bulgular 1s181nda ;basit biyopsi ve konservatif takipten
kranyofasiyal rezeksiyona kadar degisir(2).

Malign transformasyon olasilig1 oldugu icin radyote-
rapi kontraindikedir(10). Osteoklastik kemik rezorpsiyo-
nunu inhibe eden bifosfanatlarin kullanilmasina dair lite-
ratiir vardir(11,12).

SONUC

Fibroz displazi genellikle ¢ocukluk ve adolesan do-
nemde goriilmektedir.Bizim olgumuz eriskin yasta idi ve
bu acidan atipik kabul edilebilir.Fonksiyonel ve kozme-
tik defisit bulunmayan hastalarda cerrahi tedavi segilme-
melidir.Ozellikle cerrahi tedavinin riskli oldugu kranyo-
fasiyal fibroz displazide bifosfanat tedavisi kullanilabile-
cegini bildiren yayinlar mevcuttur.
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