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Fibroz Displazi
Fibrous Dysplasia: Case Report

OZET Fibroz displazi, ilk kez 1938'de Lihtenstein ve Jaffe tarafindan tanimlanmis, saglikli kemigin
yerini zayif ve kotii organize olmus fibroosseoz dokunun almasiyla karakterize, lokalize, iyi huylu,
sebebi bilinmeyen gelisimsel bir kemik hastaligidir. Bir¢ok teori ileri siiriilmesine ragmen hastaligin
etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Fibroz displazi, fibroosseoz lezyonlarin maksillofasiyal
bolgeyi etkileyen bir formudur. Klinik olarak monostotik, poliostotik ve McCune-Albright
sendromu olmak tizere tig tipi vardir. Monostotik tip genellikle ¢ene kemiklerinde izlenir. Bu olgu
sunumunda, klinik, radyografik ve histopatolojik incelemeler sonucunda monostotik fibroz displazi
tanis1 konulan ve tedavisi yapilan 36 yasindaki bir kadin hasta bildirilmistir. Kemik matiirasyonunun
durdugu erigkin yas grubunda goriilmesi ve lokal agresif seyretmesi bakimindan sira dis1 olan
olgumuzu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Fibroz displazi, monostotik; eriskin; tomografi, X-ray bilgisayarl

ABSTRACT Fibrous dysplasia, described for the first time in 1938 by Lihtenstein and Jaffe, is lo-
calized, benign, developmental and idiopathic skeletal disease which is characterized by poor or-
ganized fibroosseous tissue replaced of healty bone. Although several theories have been presented,
the exact etiology of disease is unknown. Fibrous dysplasia is a serious form of the several fibro-ce-
mentoosseous lesions that affect the maxillofacial region and there are clinically 3 types, mono-
stotic, polyostotic and McCune Albright sendrom, of this disease. Monostotic type fibrous dysplasia
is usually seen at the jaw bones. In this case report, a 36-years old woman has a monostotic fibrous
dysplasia which was diagnosed and treated after the clinical, radiographic, and histopathologic ex-
amining, is introduced. We present an extraordinary fibrous dysplasia case which is behaved local
aggresive and arised in an adult person whose bone growth has finished.

Key Words: Fibrous dysplasia, monostotic; adult; tomography, X-ray computed

Turkiye Klinikleri ] Dental Sci 2012;18(2):203-8

ibroz displazi (FD), fibroosseoz lezyonlar grubunda yer alan lokalize,

iyi huylu, gelisimsel, idiyopatik, iskeletsel bir kemik hastaligidir.!?

Fibroosseoz lezyonlar, normal kemigin yerini mineralize yap1 iceren
fibroz dokunun almasiyla karakterize bir grup hastalig: ifade eder.**> FD
diger fibroosseoz lezyonlara gore cenelerde daha sik tutulum gostermekte,
siddetli deformite ve asimetriye neden olarak maksillofasiyal bolgeyi etki-
leyebilmektedir.">® Bir¢ok vakanin etiyolojisi bilinmemekle beraber, bir
kisminin neoplastik bir kisminin ise metabolik diizensizlikler sebebiyle
olustuguna inanilmaktadir.” Feller ve ark. ise hastaliga genetik bir fakt6riin
neden olabilecegini bildirmislerdir.?
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FD’de, etkilenen bolgede agrisiz asimetri mey-
dana getiren sislik en yaygin bulgudur. Lezyonun
bliytimesi genellikle yavastir. Bu nedenle lezyonun
ilk bulgularinin ortaya ¢iktig1 dénemde hasta ¢ogu
zaman hekime bagvurmamaktadir.” Radyolojik bul-
gular karakteristik olup, patognomonik degildirler."°
Bu ytizden, teshisi koyabilmek i¢in lezyonlarin kli-
nik, radyolojik ve histopatolojik olarak incelenmesi
onemlidir. Kemigin gelisimsel timor benzeri lez-
yonlar olarak kabul edilen FD'nin klinik olarak ta-
nimlanan {i¢ formu mevcuttur. Lezyon tek bir kemigi
etkiliyorsa monostotik tip FD, birden fazla kemigi
etkiliyorsa poliostotik tip FD ve poliostotik forma
kutanoz ve endokrin bulgular da eslik ediyorsa
McCune-Albright sendromu olarak tanimlanir.*

Siklikla gene kemiklerini etkileyen monostotik
form, olgularin yaklasik %80’ini olusturmaktadir.®
Ceneleri etkileyen FD’lerin ¢ogu bu tiptir, iist ge-
nede alt geneye oranla daha fazla goriiliir. Lezyonun
biiylimesi genellikle yavastir. Agiz i¢ci muayenede
ozellikle premolar-molar bolgede belirgin ekspansi-
yon ve genis alveol kemigi vardir. Ekspansif genis-
leme dislerin yer degistirmesine ve malokliizyona
sebep olabilir.'* Maksiller kemik lezyonlarinin mak-
siller siniis, zigoma, oksipital kemik, sfenoid kemik
ve orbita tabanini tuttugu durumlarda hastaligin bu
formu kraniofasiyal FD olarak adlandirilir.*>

Poliostotik tip FD’de birden fazla kemik etki-
lenmigtir. Ortaya ¢ikan fasiyal asimetri ile kafatas:
ve ceneler de etkilenebilmesine ragmen poliosto-
tik FD’li hastalarin kliniginde uzun kemik lezyon-
lar1 ile baglantili semptomlar daha sik goriiliir.
Patolojik kiriklar oldukga yaygindir. Bazen birden
fazla kemik tutulumuna ilaveten kutandz pigmen-
tasyonlar da izlenebilmektedir ki, bu, FD Jaffe tipi
olarak adlandirilmaktadir.* Hastalarin %3’tinde ¢ok
sayida bolgede, kutanoz pigmentasyon ve bir veya
daha fazla endokrin bezde otonom hiperfonksiyo-
nun mevcut oldugu durumlar McCune-Albrigth
sendromu olarak tanimlanmaktadir."

Bu ¢alismada, monostotik tip FD tanisi konu-
lan ve tedavisi yapilan bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Otuz alt1 yagindaki kadin hasta, sol alt cenesindeki
agn sikayeti ile Erciyes Universitesi Dis Hekimligi
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Fakiiltesi Oral Diagnoz ve Radyoloji Klinigine bas-
vurdu. Hastanin klinik muayenesinde ag1z dis1 her-
hangi bir fasiyal asimetri saptanmadi (Resim 1).
Ag1z ici muayenede sol alt ¢enede premolar ve
molar bolgede lingual-vestibiil yonde ekspansiyon
oldugu goriildi. Ilgili bélgedeki mukoza normaldi
(Resim 2).

Anamnezde hastanin yaklasik 10 y1l 6nce ilgili
bolgeden bir dis ¢ektirdigi, dis ¢ekiminden sonra
bir sislik olustugu ve bu sigligin yavas yavag bityii-
diigii, yakin zamana kadar herhangi bir agrisinin
olmadig1 ve bu ylizden tedaviye bagvurma ihtiyaci
bolgede agr1 olusmas: iizerine klinigimize bagvur-
mustur.

Radyolojik inceleme i¢in alinan panoramik
radyografta sol alt premolar molar bolgede, buzlu
cam gorintiisiinde, radyoopak-radyoliisent mikst
goriintii veren, alveol tepesinden alt ¢ene alt kena-
rina kadar uzanan, sinirlar1 diizensiz yaklagik 4 cm
capinda bir lezyon goriildii (Resim 3). Klinik mua-
yene sonucunda tespit edilen kemik ekspansiyonu,
okliizal radyografide de vestibiil-lingual yonde goz-
lendi (Resim 4).

Klinik ve radyografik muayeneler sonucunda
FD’nin ayirici tanisinda yer alan basit kemik kisti,
anevrizmal kemik kisti, santral dev hiicreli granii-
loma, ossifying fibroma, Paget hastalig ile olgu-

RESIM 1: Olgunun agiz disi gériintiistinde belirgin bir asimetri gortiimemek-
tedir.
(Renkli hali igin Bkz. http://dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2: Olgunun agiz ici gériintiisiinde bukko-lingual yondeki genisleme
izlenmektedir.
(Renkli hali icin Bkz. http://dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3: Hastanin panoramik radyografinda buziu cam goriintiisiine sahip
lezyonun sinirlar gériilmektedir (Oklar).

muzun radyografik gériiniimii uyumlu olmadi-
gindan FD 6n tanisi konuldu. Lezyonun yayilimi-
nin saptanmasi i¢in ileri radyografik tetkik olarak
bilgisayarli tomografi (BT) istendi.

Maksillofasiyal BT incelemesinde mandibular
sol lateral kosede kortikal kemikte belirgin incelme
ve ekspansiyona yol acan buzlu cam goriiniimiine
rastlandi. Lezyonun alt ¢ene simfiz bolgesine kadar
uzandig1 goriildi. Kortikal kemikte destriiksiyon
veya erozyon izlenmedi (Resim 5a, b). Radyogra-
fik bulgular sonucunda 6n tani olarak FD diisii-

Turkiye Klinikleri ] Dental Sci 2012;18(2)
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RESIM 4: Hastanin okliizal radyografinda kanin ile molar disler arasi bélge-
deki bukko-lingual yonlii kemik biiyimesi gdrtlmektedir (Oklar).

RESIM 5: Hastadan alinan bilgisayarli tomografi gériintiisiinde (130 kV, 35
mA ve 1.25 mm lik kesit) (a) Alt cenenin aksiyel kesit gériintlisiinde lezyonun
bukkal ve lingual sinirlarindaki incelmis kortikal yapi izlenmektedir (Oklar).
(b) Koronal kesit gériintlistinde, kemik yapidaki genisleme ile beraber sag
ve sol bélge arasindaki asimetri daha net izlenmektedir (Ok uglari).
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RESIM 6: Lezyonun histolojik gériintiistinde igsi hiicrelerden olusan, gevsek
demetler yapan bir stroma icinde icin harfleri sekilli kemik spikiilleri gértil-
mektedir (HE, x200).

(Renkli hali icin Bkz. http://dishekimligi.turkiyeklinikleri.com/)

niildi. Daha sonra hastadan lokal anestezi altinda
insizyonel biyopsi alindi. Histopatolojik inceleme
6n taniy1 dogruladi (Resim 6). Hastanin biiyiime ve
gelisimini tamamlamig olmas: nedeni ile lokal anes-
tezi altinda fasiyal konturlama yapilmasina karar
verildi. Agr sikayetinin giderilmesi i¢in antiinfla-
matuar-analjezik 6nerildi. Yapilan agiklamalar son-
ras1 hastadan “bilgilendirilmis olur formu” alinda.
Tedavi secenekleri hakkinda bilgilendirilen hasta-
nin kozmetik cerrahisi yapildi. Ug ay siireyle her
ay kontrol muayenesine gelen hastada belirgin bir
bulguya rastlanilmamistir. Hastanin diizenli kont-
rolleri devam etmektedir.

TARTISMA

Fibroosseoz lezyonlar, degisik miktarda ve goriin-
tiide mineralizasyon odaklar: iceren fibréz doku-
nun saglikh kemikteki dokuyla yer degistirmesi ile
karakterize lezyonlardir.'?

Genelde hayatin birinci ve ikinci dekadlarinda
goriilen, cinsiyet ayrimi yapmayan FD, st ¢eneyi
alt ceneden daha fazla etkilemektedir. Lezyonun
biiytimesi genelde yavastir. Agiz i¢ci muayenede
ozellikle premolar-molar bolgede belirgin bir ge-
nisleme ve radyolojik goriintiide genis alveol ke-
migi vardir. Bu ekspansiyon bukkalde daha belirgin
olup, mukoza normal renktedir. Lezyon bolgesin-
deki dislerin yer degistirmesi, malokliizyon ve fasi-
yal asimetri karsilagilan durumlardandir.*
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FD radyografik olarak, radyoliisent bir lezyon-
dan, radyoopak kitleye kadar degisen farkh radyo-
grafik goriintimlere sahiptir. Lezyonun baslangic
safhalarinda unilokiiler ya da multilokiiler radyolii-
sent goriniim hakim iken, zaman ilerledik¢e, bu
radyoliisent fokus icerisinde radyoopak odaklar ge-
lismeye baglar. Matiir asamada, lezyon artik tama-
men radyoopaktir. Buzlu cam, portakal kabugu ve
parmak izi goriintiileri, FD’ye ait 6zel radyografik
tanimlamalar olarak bilinmektedir.”® Olgudan alinan
panoramik radyografide FD’ye 6zel goriintii olan
buzlu cam opasifikasyonu izlenmektedir. Tokano ve
ark.nin rapor ettikleri gibi, monostotik tip FD’nin
BT’deki goriintimleri lamellar tarzda (sogan zar1)
olabilecegi gibi zaman i¢inde yumurta kabugu gorii-
niimiine de degisebilir.'* Petrikowski ve ark., man-
dibular kanalin superior yondeki hareketinin FD’ye
has oldugunu bildirmiglerdir ve bu 6zellik FD’nin
diger fibroosseoz lezyonlardan ayrimi i¢in 6nemli
bir bulgudur.”

Radyografik olarak FD’nin ayirici tanisi; ossif-
ying fibroma, Paget hastaligi, anevrizmal kemik
kistleri, dev hiicreli tiimor, dev hiicreli reperatif gra-
niilom ve hiperparatiroidizmde goriilen “Brown tii-
morid” ile yapilmalidir.’® FD’nin ayiric: tamisinda
primer olarak ossifying fibroma g6z éniinde tutul-
malidir. Ossifying fibromanin simirlarinin iyi belir-
lenmis olmasi, FD ile ayiric: tanisini olugturur. Paget
hastaligi da, FD ile benzer 6zellikleri paylasir, ancak
daha yagh bireylerde rastlanmasi ve tipik olarak bi-
lateral bir dagilim gostermesi ile FD’den ayrilir. Ay-
rica, karakteristik olarak Paget hastaliginda alkalen
fosfataz seviyeleri artmistir. Kronik osteomiyelit,
FD’nin benekli radyografik gériiniimiinii taklit ede-
bilir. Genellikle enflamasyona ait hassasiyet, agr1
ve piiriilan drenaji iceren degisik semptomlar
kronik osteomiyelite eglik ederek FD’den ayrilir.
FD’nin genellikle yavas ilerleyen, asemptomatik
yapisi da kemigin malign tiimoérlerinden ayrilma-
sina izin verir."

Lezyonun etkiledigi bolgelerde lamina dura-
nin siliklesmesi, cerrahi girisimde kemik ylizeyi-
nin piiriizlii olmasi, agrinin ve patolojik fraktiir-
lerin nadir gériilmesi FD’'nin tani koydurucu bul-
gularindandir."*® FD’nin histopatolojik gorini-
miinde, igsi hiicrelerden olusan, 6demli, gevsek

Turkiye Klinikleri ] Dental Sci 2012;18(2)
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veya seliiler demetler yapan bir stroma iginde
balik oltasi-orak gibi sekilli kemik spikiilleri bu-
lunur. Kemik spikiilleri etrafinda osteoblast ol-
madig1 icin metaplastik degisiklik ile kemik
olustugu disiniilmektedir.”” Diizensiz sekilli im-
matiir kemik odaklari iceren seliiler, fibroz bir bag
dokusu proliferasyonu s6z konusudur. Kemik tra-
bekiillerinin sekli Cin yazisina benzeyen diizen-
siz bir yapiya sahiptir. Bu olguda da geleneksel
Cin figiirleri izlenmektedir. FD’nin histopatolojik
aylrici tanisi osteosarkom, osteofibréz displazi ve
hiperparatiroidizmle yapilir.’®

FD’nin st geneyi etkiledigi durumlarda ge-
nelde lezyon maksiller siniisti doldurur ve siniis be-
lirsizlesir. Maksiller bolgede goriildiigii olgularda
alinan lateral kafa grafilerinde orbita tavani, zi-
goma, frontal, sfenoid, oksipital kemiklerde artan
bir yogunluk izlenir. Bu durum kafatasi FD’sinin
en karakteristik radyografik 6zelligidir.* Sfeno-et-
moidal kompleksin etkilenmesi, gorme ile ilgili
komplikasyonlara sebep olabilir. Temporal kemik
tutulumunda, isitme ile ilgili komplikasyonlar go-
riilebilir.'®

Fibroosseoz lezyonlarin biiyiimesi genellikle
iskeletsel biiyiime tamamlaninca durmaktadir,
fakat bizim olgumuzda hastanin gelisimini tamam-
lamis olmasina ragmen anamnezde lezyonun yavas
bir sekilde biiyimeye devam etmesi ilgingtir."*
Radyografideki buzlu cam goriintiisii, oOzellikle
premolar-molar bolgede belirgin bukko-lingual
ekspansiyon, mukozanin normal olmas: ve histo-
patolojik sonuglar hastaligin karakteristik bulgular

ile uyumludur.

Tedavi protokolleri degisiklik gosterebilir. De-
formiteleri diizeltmek, patolojik fraktiirleri nlemek
veya semptomatik lezyonlar: tedavi etmek amaciyla
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cerrahi tedavi uygulanabilir.'” Alt ¢enedeki kiigiik
lezyonlarin cerrahi olarak c¢ikarilmas: kolay iken,
maksiller lezyonlarin cerrahisi ise daha komplike ol-
maktadir. Yasuoka ve ark., kemigin lokal kalsifikas-
yonunu saglayan kalsitonin tedavisi sonrasinda
cerrahi tedavi yapilabilecegini bildirmiglerdir.’ Eger
lezyonlar minimal seviyede, fonksiyonel ve estetik
deformite olusturmuyorsa cerrahi tedaviye gerek
duyulmayabilir. Hastalarda kozmetik deformite mii-
dahaleyi zorunlu kilabilir. Ancak, lezyonun niikset-
tigi durumlann varligi unutulmamahdir. Literatiirde
hastaligin niiks prevalansinin %15-30 arasinda ol-
dugu bildirilmistir.* Genellikle agresif bir lezyon ol-
mayan hastaligin %]1’den diisiik oranlarda spontan
malign transformasyona ugradig: rapor edilmigtir.”
Barat, konservatif cerrahi olarak kabarikligin alin-
masinin belirti ve semptomlarin azalmasina yettigini
belirtmigtir.! Bizim olgumuzda, kozmetik amagh
konturlama sonras: hastamizda var olan sikayetlerin
giderildigi goriilmiistiir. [lerleme gosteren olgularin
bilinen herhangi bir medikal veya hormonal teda-
visi yoktur.” Tedavi sonras1 osteosarkom gelisme
riski tagidig1 i¢in FD’lerde radyoterapi kontrendike-
dir.* Medikal tedavi secenegi olarak semptomatik ol-
gularda bifosfanatlar tercih edilebilir.” Sonug olarak;
klinik ve radyografik gériiniimii oldukc¢a tanimlayic
olan hastaligin 6zelliklerinin bilinmesi; 6n taninin
konulmas: ve hastalarin bilgilendirilmesi agisindan
olduk¢a onemlidir. Olgu sunumunda belirtildigi
tizere FD’nin ileri yas grubunda ortaya ¢ikabilecegi
unutulmamali, kozmetik amach cerrahi girisimin bir
tedavi secenegi olabilecegi bilinmelidir. Minimal se-
viyede fonksiyonel ve estetik deformiteye neden
olan lezyonlarda cerrahi tedavi gerektirmeyebilir.
Malign olma potansiyeli nedeni ile FD lezyonlarinin
klinik ve radyolojik degerlendirilmesi ve histopato-
lojik korelasyonu 6nemlidir.
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