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ibröz displazi (FD), normal kemik dokusunun yerini kollojen ve fıb-
roblastların aldığı, kemiğin nadir görülen gelişimsel bir anomalisidir.
FD, Albright sendromunun bir parçası olabileceği gibi, monositotik

veya poliyositotik tipte tek başına da görülebilir. Monositotik form daha
sıktır ve genellikle kafa, kaburgalar, femur proksimali ve tibiada görülür.
Poliyositotik formda da hastaların %50’sinden fazlasında kafa lezyonları ile
beraberdir.1-3 Kraniyofasiyal bölgede FD’nin en sık rastlandığı kemikler ise
maksilla ve mandibuladır.2,4

Fibroosseöz lezyonların bir grubu olan bu hastalık yavaş progreyon gös-
terir. Benign bir hastalık olmasına rağmen lokal genişleme nedeniyle ke-

Sfenoid Kemiğin Fibröz Displazisi

ÖÖZZEETT  Fib röz disp la zi (FD), sık lık la kra ni yo fa si yal ke mik le ri et ki le yen, nor mal ke mik do ku su nun
ye ri ni fib röz ke mik do ku nun al dı ğı, na dir gö rü len, be nign, et yo lo ji si be lir siz, ge li şim sel bir ke mik
has ta lı ğı dır. Bu ça lış ma da ha fif baş ağ rı sı ve prop to zis ile baş vu ran, gör me bo zuk lu ğu bu lun ma yan,
sfe no id ke mik te FD ta nı sı ko nan ba yan has ta su nul muş tur. Bil gi sa yar lı to mog ra fi de lez yon sfe no -
id ke mi ğin sol bü yük ka na dı nı tut mak tay dı. Has ta ya kon ser va tif te da vi uy gu lan dı ve et ki le nen gö -
zün ta kip le rin de iler le me iz len me di. Bu na dir gö rü len has ta lı ğın ta nı sı nın doğ ru ko nu la bil me si ve
uy gun kli nik yak la şı ma ka rar ve re bil mek için kli nik ve rad yo lo jik araş tır ma la rın her iki si nin de
dik kat li bir yo ru mu ge rek mek te dir. Sfe no i dal FD için semp tom lar, bul gu lar, kon ser va tif te da vi, cer -
ra hi en di kas yon lar ve kli nik yak la şım li te ra tür eş li ğin de tar tı şıl mış tır.
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AABBSS  TTRRAACCTT  Fib ro us dyspla si a (FD) that of ten af fec ts cra ni o fa ci al bo nes, is a ra re, be nign, de ve lop -
men tal bo ne di se a se of unk nown eti o logy, in which nor mal bo ne is rep la ced by fib ro-os se o us tis-
su e. In this study we pre sent a ra re ca se of sphe no i dal FD in an adult fe ma le pa ti ent pre sen ted with
mild he a dac he and prop to sis with no vi su al im pa ir ment. Com pu te ri zed to mog raphy sho wed a le-
si on in vol ving the left gre a ter wing of the sphe no id bo ne. The pa ti ent was ma na ged with con ser -
va ti ve the rapy and on the fol low up oph thal mo lo gic exa mi na ti ons, the af fec ted eye re ma i ned stable.
A ca re ful in ter pre ta ti on of both cli ni cal and ra di o lo gi cal in ves ti ga ti ons are re qu i red to ma ke an ac-
cu ra te di ag no sis and to de ci de the ap prop ri a te ma na ge ment of this ra re di se a se. The symptoms, fin -
dings, con ser va ti ve the rapy and in di ca ti ons for sur gi cal and ma na ge ment of sfe no i dal FD was
dis cus sed with re la ted li te ra tu re.
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mi ğin dis tor si yo nu na ve za yıf la ma sı na bağ lı ola rak
pa to lo jik frak tür le re ve kra ni yal si nir pa ra li zi le ri ne
ne den ola bi lir.5,6 Bu lez yon lar ge nel lik le asemp to -
ma tik ol ma la rı na rağ men ağ rı ve pa res te zi en sık
gö rü len semp tom lar dır. Ay rı ca, fa si yal asi met ri ve
prop to zis gi bi koz me tik prob lem le re de yol aça bi -
lir.2 Sfe no id ke mi ğin FD’le ri na dir gö rü lür ve kli nik
yak la şım açı sın dan bir ta kım zor luk lar ta şır. Koz-
me tik so run la rın ya nın da in trak ra ni yal ya yı lım ve
nö ro vas kü ler ya pı lar da ba sı ya bağ lı da ha cid di
komp li kas yon la ra ne den ola bi lir.5,7,8 Bu ça lış ma da
sfe no id ke mik te FD olan bir ol gu ya ait semp tom -
lar, bul gu lar, rad yo lo jik özel lik ler ve kli nik yak la -
şım su nul muş tur ve li te ra tür eş li ğin de tar tı şıl mış tır.

OL GU SU NU MU
Otuz sekiz ya şın da ba yan has ta sol göz de son üç yıl-
dır fark et ti ği ya vaş ola rak ar tan asi met ri ve ha fif
şid det te ba şağ rı sı şika ye ti ile baş vur du. Gör me az lı -
ğı ve dip lo pi ta rif le me yen has ta nın her han gi bir sis-
te mik has ta lı ğı yok tu. Ku lak bu run bo ğaz
mu a ye ne sin de sol ku lak ta ge çi ril miş ra di kal mas to -
i dek to mi ye ait ka vi te mev cut tu ve ka vi te içe ri si te -
miz iz len di, bi la te ral in fe ri or kon ka la rın ön ce den
ge çi ril miş ope ras yo na ait re ze ke edil dik le ri göz len -
di ve sol göz de ha fif de re ce de prop to zis mev cut tu.
Kra ni yal si nir ler in takt ve göz ha re ket le ri her yö ne
ser best ola rak bu lun du. Göz has ta lık la rı kli ni ği ta ra-
fın dan da de ğer len di ri len has ta nın gör me kes kin li -
ği nin tam ve göz di bi mu a ye ne si nin nor mal ol du ğu
sap tan dı. Di ğer sis tem le rin mu a ye ne sin de anor mal
bir bul gu ya rast lan ma dı. Soy geç mi şin de ben zer bir
has ta lı ğa sa hip ki şi yok tu. Tam kan sa yı mı, se rum
al ka len fos fa taz, kal si yum ve fos for se vi ye le ri nor-
mal sı nır lar için dey di. Pa ra na zal bil gi sa yar lı to mo-
g ra fi (BT) ke sit le rin de sol da sfe no id ke mik bü yük
ka na dın da ge niş le me ye yol açan, or bi ta la te ral du-
var dan ret ro bul ber ala na uza na rak da ral tan, sol la-
te ral rek tus ka sı nı ve op tik si ni ri yay lan dı ran ke mik
lez yo nu sap tan dı. Lez yo nun he te ro jen kal si fi ye
odak lar içe ren buz lu cam gö rü nü mün de ol du ğu iz-
len di (Şekil 1, 2). Mev cut kli nik ve rad yo lo jik bul-
gu lar ile has ta ya sfe no id ke mik yer le şim li
mo no si to tik tip te kra ni yo fa si yal FD ta nı sı ko nul du.
Has ta ya te da vi se çe nek le ri, prog noz ve ola sı komp-
li kas yon lar hak kın da bil gi ve ril di. Al tı ay ve bir yıl

son ra tek rar la nan of tal ma to lo jik mu a ye ne le rin de ve
pa ra na zal bil gi sa yar lı to mog ra fi sin de prog res yon
sap tan ma dı. Has ta nın da ona yı alı na rak kli nik ve
rad yolo jik ta kip ka ra rı alın dı. 

TAR TIŞ MA
Fib röz disp la zi, be nign, kro nik, nor mal ke mi ğin
fib röz do ku ile yer de ğiş tir di ği, he re di ter ol ma yan
ve sık lık la ka fa ke mik le ri ni tu tan bir has ta lık tır.
Ka dın lar er kek ler den da ha faz la et ki le nir. Has ta lık
ge nel lik le ço cuk luk yaş lar da baş lar; fa kat, sık lık la
3. ve 4. de kad lar da ta nı alır. Lich tens te in 1938 yı-
lın da FD’yi ta nım la mış tır. Gü nü müz de üç ti pi var-
dır. Mo nos to tik FD 20-30 yaş la rın da or ta ya çı kan,
da ha se lim olan ve %70 ora nın da en sık gö rü len -
dir. Po li yo si to tik FD %30 ora nın da or ta ya çı kan,

ŞEKİL 1: Pa ra na zal si nüs BT ko ro nal ke sit te sol sfe no id ke mik bü yük ka na -
dı nı tu tan fib röz disp la zi.

ŞEKİL 2: Sfenoid kemik fibröz displazinin paranazal sinüs BT aksiyel kesitte
görünümü.
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baş lan gıç ya şı ço cuk luk çağ la rı olan, is ke let ve ka -
fa ke mik le ri ni içi ne alan da ha cid di tip tir.9 Her iki
form da da lez yon lar en çok ka fa böl ge si ni ve özel-
lik le mak sil la ve man di bu la yı tu tar.10-14 En cid di
form %3 ora nın da Al bright sen dro mu dur. Da ha
çok kız lar da or ta ya çı kar, epi fiz le rin er ken ka pan -
ma sı, en dok rin dis fonk si yon ve pig men te de ri lez-
yon la rı ile ka rek te ri ze dir.3,15 Ol gu muz mo no si to tik
form da gö rü len bir FD’dir ve sfe no id ke mik tu tu -
lu mu na sa hip tir. Ye ti şer ve ark.nın kra ni yo fa si yal
böl ge yi tu tan FD ol gu la rı nı sun duk la rı 26 has ta lık
ça lış ma la rın da dokuz mak sil ler ke mik, üç tem po -
ral ke mik, 12 fron tal, pa ri a tel, ok si pi tal ke mik ler
ve bir or bi to-sfe no i dal ke mik  tu tu lu mu ra por et-
miş ler dir.2 Sfe no id ke mi ğin izo le tu tu lum la rı nı ra -
por eden ça lış ma lar ise çok az dır. Sel ma ni ve ark.
tem po ral böl ge ye lo ka li ze baş ağ rı sı şika ye ti ile baş-
vu ran sfe no id si nüs te izo le FD ol gu su bil dir miş tir.16

Bü yü klü ve ark. tüm sfe no id si nü sü dol du ran FD
ol gu su bil dir miş tir.7 Mla di na ve ark. sfe no id si nüs -
te izo le uni la te ral FD ol gu su nu sun muş tur.8 Bi zim
ça lış ma mız da ki ol gu nun şika yet le ri nin iki yıl lık bir
sü re ye da yan ma sı, ag re sif bir prog res yon gös ter -
me me si, ai le de ben zer has ta lık öy kü sü nün bu lun -
ma ma sı ne de niy le FD’nin ge nel özel lik le ri ni
yan sıt mak ta dır ve sfe no id ke mik yer le şim li ol du -
ğun dan na dir gö rü len bir ör nek tir. 

Bir çok sfe no id FD olgu sun da rad yo lo jik bul-
gu lar pa tog no mik tir. BT’de er ken dö nem de rad yo -
lu sen os te o li tik gö rü nüm var dır. Da ha son ra la rı
san tra lin de rad yo o pak kal si fi kas yon alan la rı ve pe-
ri fe rin de rad yo lu sen bir alan iz le nir ki, bu ti pik gö-
rü nüm ol gu muz da da mev cut tur.14,17,18 FD’de ki
ke mik pro li fe ras yo nu os te om dan fark lı dır. Os te -
om da ke mik küt le da ha yo ğun dan si te de dir ve ke-
nar la rı kes kin dir. FD os te o ge ne tik sar ko mu da
tak lit ede bi lir, fa kat ol gu muz da ki kro nik ve be nign
kli nik se yir bu ta nı dan da bi zi uzak laş tır mış tır.
FD’de mik ros ko pik in ce le me de lez yo nun san tra -
lin de fib röz ke mik do ku ve bu nu sa ran ma tür la-
mel ler ke mi ğin bu lun ma sı ne de niy le bi yop si nin
de ğe ri çok sı nır lı dır.19 Bu ne den le ol gu muz dan bi-
yop si alın ma mış tır ve ta nı nın ko nul ma sın da esas
ola rak kli nik ve rad yo lo jik bul gu la ra baş vu rul muş -
tur. La bo ra tu ar bul gu su ola rak se rum al ka len fos fa-
taz po li yo si to tik FD’de %30 has ta da yük sel miş

ola rak bu lu nur, fa kat se rum kal si yum ve fos for se-
vi ye le ri ge nel lik le nor mal dir.20 Ol gu muz da da bu
de ğer ler nor mal sı nır lar içe ri sin de bu lun muş tur.

Kra ni yo fa si yal böl ge nin FD’le ri ara sın da sfe-
no id ke mi ğin FD’si bir çok açı dan fark lı bir öne me
sa hip tir. Bu böl ge nin lez yon la rı an te ri or kra ni yal
fos sa ya ya yı la bi lir ve nö ro vas kü ler ya pı lar da ba sı -
ya bağ lı ola rak da ha cid di komp li kas yon la ra ne den
ola bi lir. Ay rı ca, sfe no i dal FD’le rin na dir gö rül me -
si, semp tom la rın spe si fik ol ma ma sı ve ru tin mu a -
ye ne ler ile sap ta na ma ya bil me si ta nı nın ko nul ma-
sı nı güç leş ti ren un sur la rı oluş tu rur. Han gi olgu la ra
cer ra hi te da vi uy gu lan ma sı ge rek ti ği ko nu sun da da
çe liş ki ler mev cut tur. Oy sa ta nı nın er ken ko nul ma -
sı, ta ki bi ve ge re kir se te da vi nin za ma nın da uy gu -
lan ma sı ola sı komp li kas yon la rın ön len me si
açı sın dan önem li dir.6,16,21 Sel ma ni ve ark. sfe no id
si nüs te izo le FD ol gu la rın da cer ra hi te da vi den son -
ra 4 yıl lık ta ki bin de nüks bil dir me miş tir.16 Pa pa do -
po u los ve ark. akut gör me kay bı ge li şen 2 adet
kra ni yo fa si yal fib röz disp la zi ol gu la rın da cer ra hi
te da vi son ra sı gör me de ta ma ya kın dü zel me ol du -
ğu nu ra por et miş tir.5 Ma ha pat ra ve ark. ile Ku ri -
mo to ve ark. gör me bo zuk lu ğu ne de niy le op tik
ka nal de kom pres yo nu yap tık la rı FD ol gu la rın da
has ta la rın gör me fonk si yon la rın da tam dü zel me ol-
du ğu nu bil dir miş tir.6,21 Cer ra hi te da vi den fay da
sağ la na ma yan gör me ka yıp lı ol gu lar da bil di ril miş -
tir. Jan ve ark. gör me bo zuk luk lu ğu olan fron to-or -
bi tal sfe no i dal FD ol gu su na uy gu la dık la rı cer ra hi
te da vi den 3 ay son ra gör me fonk si yo nun da dü zel -
me ol ma dı ğı nı bil dir miş tir.19 Sfe no id ke mik te lo ka-
li ze FD’si olan ol gu mu zun da sol göz de son üç yıl dır
fark et ti ği ya vaş ola rak ar tan asi met ri ve ha fif şid-
det te ba şağ rı sı dı şın da şika ye ti ol ma mış tır ve prop-
to zis ilk ve tek kli nik bul gu ola rak kar şı mı za
çık mış tır. Semp tom la rın baş la ma sın dan üç yıl son -
ra BT tet ki ki ile ta nı al mış tır. Lez yon her han gi bir
komp li kas yo na ne den ol ma mış tır. 

Te da vi ye ka rar ver me den ön ce lez yo nun yay-
gın lı ğı nın rad yo lo jik yön tem ler le tam ola rak be lir -
len me si ve FD’nin han gi for mu nun ol du ğu
önem li dir. Mo no si to tik form pu ber te de ge nel lik le
iler le me si ni dur du rur, fa kat has ta la rın %37’sin de
eriş kin yaş lar da bir ak ti vas yon ola bi lir. Po li yo si to -
tik form ise prog res yon gös ter me ye me yil li dir.11 Bu
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ne den le mo no si to tik form da da ha kon ser va tif yak-
laş mak doğ ru ola bi lir. Cer ra hi de tam eks tir pas yon
müm kün ol maz ise amaç semp to ma tik ve koz me tik
ola rak müm kün olan en iyi iyi leş me yi sağ la mak tır.
Re kür rens ve ma lign de je ne ras yon gö rül me si sık
de ğil dir, ma lig ni te ol du ğun da ise sık lık la rad yas yo -
na bağ lı dır. Bu ne den le te da vi de rad yo te ra pi ter cih
edil mez. Sar ko ma töz trans for mas yon %0.4 ora nın -
da mey da na ge le bi lir.22,23 Ol gu muz da lez yon her-
han gi bir komp li kas yo na, çok be lir gin bir koz me tik
de for mi te ye ne den ol ma dı ğın dan ve mo no si to tik
tip te ol du ğun dan do la yı cer ra hi gi ri şim dü şü nül -
me miş tir. Ay rı ca lez yo nun yer le şim ye ri ve cer ra -
hi yak la şım yo lu ne de niy le to tal ek siz yo nun
mor bi di te si yük sek tir. Lez yon op tik ka nal da da ral -
ma ya ne den ol ma sı na rağ men gör me yi ve göz ha re-
ket le ri ni et ki le me miş tir. Le e ve ark. sfe no id
ke mik te FD’si olan 38 has ta lık se ri le rin de op tik si-
ni rin pro fi lak tik de kom pres yo nu nun ya pıl ma ma sı
ge rek ti ği so nu cu na var mış lar dır.24 Du mont ve ark.

da kra ni yo or bi tal fib röz disp la zi ler de gör me bo zuk-
lu ğu nun op tik si nir ba sı sın dan zi ya de, sık lık la tü-
mö rün kis tik de je ne ras yo nu na bağ lı ge liş ti ği
so nu cu na var mış lar dır ve se ri rad yo lo jik in ce le me -
ler öner miş ler dir. De kom pres yon cer ra hi si nin ise
gör me bo zuk lu ğu ge liş ti ğin de ve be lir gin koz me tik
de for mi te var sa ya pıl ma sı ge rek ti ği ni be lirt miş-
ler dir.25 Ben zer ça lış ma lar da da kon ser va tif yak la -
şım lar sa vu nul muş tur.2,21,26,27 Da ha az sa yı da ki ça-
lış ma da ise cer ra hi nin er ken dö nem de ya pıl ma sı
ge rek ti ği be lir til mek te dir.6

Sfe no id ke mik te FD dü şü nü len olgu lar da BT
çe kil me li dir. Bi yop si ço ğu du rum da ge rek li de ğil dir
ve ta nı bü yük oran da ti pik rad yo lo jik gö rü nüm ile
ko nu la bil mek te dir. Te da vi de to tal ek siz yo nun sık-
lık la müm kün ol ma ma sı ne de niy le kon ser va tif
dav ra nıl ma sı ge rek ti ği ve cer ra hi te da vi nin komp-
li kas yon ge li şen olgu lar da uy gu lan ma sı nın da ha
doğ ru bir yak la şım ol du ğu söy le ne bi lir.
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