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ARTICLE INFO ABSTRACT

Article history: Fibrous dysplasia is an idiopathic skeletal lesion that results in the replacement of all the
Received: 07 November 2013 components of cancellous bone by fibrous tissue containing abnormal-appearing bone in
Accepted: 24 December2013 varying amounts. Three clinical types of fibrous dysplasia identified: Monostotic type, effects

a single bone and generated 70% of all cases. Polyostotic type effects more than one bone and
seen in %20. Mc Cune Albright syndrome is an another form that is a clinical condition displays

endocrine involvement. Radiographically, periphery of the fibrous dysplasia lesions is often

Keywords:

Figrous Dysplasia unclear and internal structure of the bone may be radiolucent, more radiopaque or mixture of
Polyostotic both.

Craniofacial In this case report, clinical and radiographical findings of a 25 year-old female patient with

Dental Volumetric Tomography cranial and vertebral involvement polyostotic fibrous dysplasia will be presented and discussed

according to the cases in the literature.
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Kraniofasiyal Tutulum Gosteren Poliostatik
Fibroz Displazi: Olgu Sunumu
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MAKALE BILGI OZET

Makale gegmisi: Fibréz displazi kemigin, nedeni bilinmeyen, kansel6z kemigin tiim bilegenlerinin yerini,
Alinan 07 November 2013 farkli oranda anormal gériintmlii kemik iceren fibréz dokunun almasiyla sonuglanan iskelet
Kabul 24 December 2013 lezyonudur. Klinik olarak ti¢ farkli tipi vardir; monostatik tip, tek bir kemigi etkiler ve tim

vakalarin % 70 ini olugturur. Poliostatik tip birden fazla kemigi etkiler ve % 20-30 oraninda
gorulir. McCune-Albright sendromu (MAS) ise endokrin bozuklugu ile karakterize fibroz

Anahtar Kelimeler: displazinin diger bir formudur. Radyografik olarak fibréz displazi lezyonlarimin periferleri

Fibroz Displazi genellikle belirsizdir ve kemigin internal yapisi, daha radyolisent, daha radyoopak ya da bu
Poliostatik ikisinin bir karigim seklinde gériilebilir.
Kraniofasiyal Bu olgu sunumunda kranial ve vertebral tutulumu olan poliostatik fibréz displazi hastaligina

Dental Volumetrik Tomografi sahip 25 yaginda kadin hastanin klinik ve radyografik bulgulari degerlendirilerek literatiirdeki

olgularla karsilagtirilarak tartisilacaktir.

Sorumlu yazar: Elif Kaya, Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Agiz Dis ve Cene Radyolojisi Anabilim Dali, 06510, Emek, Ankara, Turkey.
Telefon: 03122034158, Faks: 03122239226, E-mail: dtelifkaya@gmail.com

72



Kaya, et al.: Fibroz displazi

GiRig

Fibroz displazi (FD), kemik
metabolizmasindaki yerel bir degisimden
kaynaklanan ve kansel6z kemigin tim
bilesenlerinin  yerini, farkli oranda
anormal gorinimlu kemik iceren fibroz
dokunun almasiyla sonuc¢lanan  bir
hastaliktir."” Hastalik ilk olarak 1938
yilinda Lichtenstein® tarafindan poliostatik
ED olarak tanimlanmig, daha sonra tipik
iskeletsel degisiklikler monostatik ve
poliostatik formlarda gorildigi icin bu
terim FD olarak degistirilmigtir.*

FD cocuklarda ve yetigkinlerde ortaya
cikabilir. Monostatik FD en sik ikinci ve
u¢unct dekadda gorilar ve FD hastalarinin
%70-80’ini olugturur.>® En fazla etkilenen
kemikler femur, tibia, kaburgalar ve yuz
kemikleridir. Poliostatik FD kadinlarda ve
ozellikle ¢ocukluk c¢aglarinda daha fazla
oranda gorulur. Poliostatik FD hastalarinin
yaklagik % 25’inde iskeletin yarisindan
fazlasinda tutulum vardir. McCune-
Albright sendromu (MAS) ise endokrin
bozuklugu ile karakterize, akromegali,
Cushing sendromu, hipertiroidizm
gibi semptomlar1 olan FD’nin diger bir
formudur. Bu sendromda siklikla kizlarda
erken gelisen puberte ve diuzensiz sinirls,
kahverengi deri lekeleri (“café-au-lait
lekeleri”) gorilur. MAS erkek cocuklarinda
nadirdir.”'° Bu lekeler genellikle kalca, sirt
ve sakrum bolgesinde ortaya ¢ikar.

Bu olgu sunumunun amaci kraniofasiyal
ve vertebral tutulumu olan poliostatik
fibroz displazi hastaligina sahip 25 yasinda
kadin hastanin klinik ve radyografik
bulgularini degerlendirmek ve literatiirdeki
olgularla kargilagtirirarak tartigsmaktir.

VAKA SUNUMU

25 yasinda kadin hasta, agiz dis saghg:
merkezinden  klinigimize,  panoramik
radyografta sag maksiller anterior bélgede
gorilen radyoopaklezyon i¢in yonlendirildi.
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Hastanin ekstraoral muayenesinde fasiyal
asimetri dikkati ¢ekti. Hasta hikayesinde
herhangi bir ila¢ kullanmadigini, 10
yasindan sonra yiuzinin sag tarafinin
buyidiuginia ve puberteden sonra
biuytmenin durdugunu bildirdi. Panoramik
radyografta maksiller ve nazal kemiklerde
yogun homojen radyoopasite belirlendi,
ayrica sag maksiller anterior boélgede
radyoopak lezyon kompound odontoma
olarak dugtnildia. Dental volumetrik
tomografi (DVT) (Planmeca Promax 3D
Mid, Planmeca, Helsinki, Finlandiya)
goruntilerinde, frontal ve parietal kemik
korteksinde, sag orbita superior ve medial
duvarinda, vomerde, maksiller kemik
alveoler procesinde kalinlagma ve skleroz
izlendi (Resim 1,2). Sag maksiller sintis sola
gore daha kugiik ve sagda alt ve orta konka
seviyesinde nazal hava siitunu daralmis,
nazal septum sola deviye olarak belirlendi
(Resim 3). Hastanin gérme duyma ve
isitme problemleri olmadifi, ve herhangi
bir agrisi1 olmadig1 6grenildi. Hasta fibroz
displazi 6n tanisi ile endokrinoloji klinigine
yonlendirildi ve hastaya poliostatik fibroz
displazi tanist1 konuldu. Endokrinoloji
kliniginde, kraniofasiyal kemiklere ek olarak
vertebral tutulumun da oldugu, hastaligin
statik doneme gectigi bildirildi ve hastaya
periyodik kontrol o6nerildi. Fakiiltemiz
Ag1z Dis ve Cene Cerrahisi AD’da maksiller
anterior bolgedeki kompound odontoma
lezyonu cerrahi olarak ¢ikarildi ve lezyonun
histolojik incelemesi yapildi. Lezyonun
iyilesme paternini degerlendirmek i¢in
hastaya takip 6nerildi.

TARTISMA

FD yavas ileryen bening bir lezyondur.
FD’nin etiyolojisibelli degildir, muhtemelen
genetik yatkinlik s6z konusudur.'’ Nadir
goraliyr, insidans1 1/4000-1/10000
arasindadir. Biitin kemik lezyonlar: i¢inde
%2,5 ve butin bening timorler icinde %7
oranindadir."
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Resim 1. Koronal ve sagittal dental volumetrik tomografi kesitlerinde frontal ve parietal
kemik korteksinde, sag orbita superior ve medial duvarinda, vomerde, maksiller kemik alveoler
progesinde kalinlagma ve skleroz izlenmektedir.

Resim 1. (a) Koronal dental volumetrik tomografi kesitleri. (b) Sagittal dental volumetrik

tomografi kesitleri.

Fibroz displazi kadinlarda ve erkeklerde
esit oranda gorulur fakat bazi yazarlar®
az oranda da olsa kadinlarda daha fazla
goruldugint belirtmiglerdir. Bu hastalik
genellikle cocukluk caglarinda baglar ve
donemde, iskeletsel gelisimin
stabil hale gecer.®* Bu
hastaligin hafif semptomlar: olabilir ya da

erigkin
durmasiyla

asemptomatik devam edebilir. Bu hastalarda
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yaygin goriillen bulgu etkilenen bolgede
sigliktir.” Hastahigin ilerlemesiyle estetik
bozukluklar, ytiz agrisi, kranyal sinir fel¢leri,
proptozis, orbital distopi, nazal fonksiyon
bozukluklari, dental problemler ve duyusal
bozukluklar meydana gelebilir.>*>'¢ Nadiren
agr1 ve patolojik kiriklar izlenir. Bizim
hastamiz asemptomatikti ve hastalik statik
doneme girmisti.
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FD'de kranyal tutulum poliostatik
hastalarin ~ %50’sinde ve monostatik
hastalarin %10-27’sinde bulgulanmigtir.'”*?
Lezyonlar genellikle unilateraldir.

Kranyumda en fazla frontal ve sfenoid
kemikler, yuz kemiklerinde is en fazla
goralur.

2,20,21

maksillada Vakalarin

Resim 2. Hastanin, dental volumetrik
tomografide olusturulan t¢ boyutlu
rekonstritksiyon gérantisu.

%50’sinde maksilla mandibuladan daha
fazla etkilenir.’ Temporal kemigin tutulumu
daha azdir.?*? Lezyonlar kafatasi tabaninda,
kalvaryumdan daha sik goralir.®* Bizim
olgumuzda frontal, parietal, vomer,
maksiller kemik ve vertebra tutulumu vardu.

Fibréz  displazinin  tanis1  klinik
bulgulara  ilave olarak  radyografik
muayene sonuglarina ve histopatolojik
bulgulara dayanmaktadir. Radyografik
bulgular genellikle karekteristik ozellikler
gosterdiginden tegshisi kolaydir. Tanida diiz
film radyograflardan ziyade bilgisayarh
tomografi, dental volumetrik tomografi
gibi ileri  goruntileme  yontemleri
kullanilmalidar. Dental volumetrik
tomografi, Dbilgisayarll tomografi ile
kiyaslandiginda radyasyon dozunun dusiik
olmas: ve dentomaksillofasiyal bolge icin
spesifik olmasi gibi avantajlar1 vardir.
Manyetik rezonans géruntileme, tek foton
emisyon bilgisayarli tomografi teghiste
sinirh bilgiler verir.>?>?

Resim 3. Aksiyal dental volumetrik tomografi kesitlerinde sag maksiller sinis sola gore daha
kictik ve sagda alt ve orta konka seviyesinde nazal hava situnu daralmig, nazal septum sola
deviye olarak izlenmektedir.
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Radyografik olarak fibréz displazi
lezyonlarinin ~ goérintist  hastaligin
evrelerine gore ve lezyonu iceren kemik
matriksinin kalitesine gore degisiklik
gosterir. Panda ve ark.” hastalik i¢in
U¢ karakteristik evre tanimlamiglardir;
baglangicta lezyon daha radyolusent
ve iyi smirhdir, hastalik ilerledikee
kenarlar1 diizensizlesir ve kademeli olarak
radyoopak goruintme sahip olur. Fibroz
displazi lezyonlarinin periferleri genellikle
belirsizdir ve normal trabekiiler yap:
ile lezyonun anormal trabekiler icerigi
birbiri icerisine ge¢mis gibidir. Kemigin
internal yapisi, daha radyolisent, daha
radyoopak ya da bu ikisinin bir karigimi
seklinde gortlebilir. Anormal trabekuller
siklikla normal trabekiillerden daha kisa,
daha ince, daha dizensiz sekilli ve daha
¢ok sayidadir. Bu durum daha degisken
bir radyoopak gorinim verir; graniler
bir gorinim (buzlu cam goruntisi),
portakal kabugu goéruntisu, atilmig
pamuk goéruntisi olugabilir ya da amorf
ve yogun bir diuzen gorilebilir. Bazen,
matir fibréz displazi lezyonlarinda kist
benzeri radyoltusent alanlar izlenebilir ve
bu alanlar basit kemik kistlerine benzer
kemik kaviteleridir.”®

Lezyonlar kiicitkse cevre yapilara bir
etkileri olmayabilir. Etkilenen kemikte,
ekspansiyon gortlebilir. Fibroéz displazi,
maksiller sintstn kortikal simirlarinda
yer degistirmeye neden olarak, sintse
dogru  genisleyebilir ve  sonunda
sinisin bir kismini ya da tamamim
kaplayabilir. Bu hastalikta radyografik
olarak lamina dura kaybi, periodontal
ligament araliginda daralma, diglerde yer
degistirme, erupsiyon problemleri, kok
rezorpsiyonlari, hipersementoz gibi ¢esitli
bulgular olabilir.”® Hastamizda etkilenen
kemiklerde korteks kalinlagmasi ve skleroz
izlendi ve sag maksiller sintis sola gore
daha kuctkti.

ED radyografik
hiperparatiroidizm, Paget

olarak
hastaligy,
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osteosarkoma, ¢erubizm, sementoosifying
fibroma ile benzerlik gosterdiginden
aywricl tanida bu hastaliklar géz 6ntnde
bulundurulmalidir.?®

Tedavisinde  medikal ve  cerrahi
yaklasimlar 6nerilebilir. Medikal tedavi i¢in
semptomatik olan olgularda bifosfanatlar
uygun dozlarda kullanilir. Cerrahi tedavi
deformiteleri dizeltmek, patolojik
frakturleri onlemek veya semptomatik
lezyonlar: tedavi etmek amaciyla uygulanir.
Ortodontik tedavi ve kozmetik cerrahi
girisimler hastalik stabil déneme girene
kadar ertelenebilir.?®

FD hastalarinin uzun dénem takip

edilmeleri gereklidir. Kontrollerde
radyografik muayene buyuk o6nem
tagimaktadir. Hastaligin  durumu ve

ilerideki kiyaslamalarin dental radyolog
tarafindan ayrintili degerlendirilmesi i¢in
radyografikkontrollerbilgisayarlitomografi
veya DVT ile yapilmalidir. Hasta takibinin
diger 6nemli bir nedeni de lezyonun ender
de olsa malign transformasyon riskinin
olmasidir. FD’de malign transformasyon en
fazla osteosarkoma, bazen kondrosarkoma
veya fibrosarkomaya déniigim olarak
gorulir.?1>% FD’nin sarkomaya
transformasyonunun en O6nemli nedeni
radyasyon tedavisidir, bu sebeple artik
kullanilmamaktadir.3*

Kompound odontoma, odontogenezis
sirasinda mine, dentin, pulpa ve sement
dokularinin organize olarak ¢ok sayida,
kuctk dis benzeri lezyon olusturmasiyla
ortaya ¢ikar. Kompund tip daha ¢ok
anterior maksillada géralur. Odontomalar
siklikla yagsamin ikinci dekadinda goriliirler
ve sirmemis bir dig aragtirilirken tespit
edilirler. En sik gorilen odontojenik
tumorlerdir. Tedavi edilmedikleri takdirde
ceneicerisinde devamli olarak bulunabilirler
ve boyut olarak buyume goéstermezler.?®
Bizim arastirmalarimiza goére literatiirde
odontoma ile FD arasinda bir iligki rapor
edilmemisgtir.
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SONUC

Sonug olarak fibroz displazi, karakteristik
radyografik  ozellikleri ile c¢ogunlukla
biyopsi olmadan tam:1  koyulabilecek
bir hastaliktir. Fibroz displazi siklikla
kraniofasiyal kemikleri etkiledigi i¢in
Ag1z Dig ve Cene Radyolojisi uzmanlar: bu
hastalig1 ilk teshis eden kigiler olabilirler.
FD hastalarinin periyodik kontrollerinin
yapilmas: gerekmektedir. Kontrollerde
klinik muayenenin yani sira radyolojik
goruntileme buytk 6nem tagimaktadir.
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