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Orbital Fibröz Displazi: Olgu Sunumu ve Literatür Araştırması  
Orbital Fibrous Dysplasia:  Case Report and Review of Literature 
    Titap YAZICIOĞLUa 
aSağlık Bilimleri Üniversitesi Dr. Lütfi Kırdar Kartal Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Göz Hastalıkları Kliniği, İstanbul, TÜRKİYE  

ÖZET Fibröz displazi (FD), normal kemik metabolizmasında, lokal 
olarak trabeküler kemiğin fibröz doku ile yer değiştirmesi sonucu 
görülen, etiyolojisi bilinmeyen, benign bir kemik hastalığıdır. Sık-
lıkla çocukluk çağı ve puberte döneminde büyümekte olan kemik-
leri etkiler ve yavaş progresyon gösterir. Genellikle asemptomatik 
olmasına rağmen lokal genişlemelere bağlı olarak kemikte distorsi-
yon ve  zayıflama yaparak  patolojik kırık oluşturabilir. Kraniyal sinir 
paralizilerine, fasiyal asimetri veya proptoz gibi kozmetik problem-
lere neden olabilir. Hastalığın tanısını koymada bilgisayarlı tomo-
grafi önemlidir. Radyolojik bulgular lezyonun matürasyon evresine 
göre değişkenlik göstermekle birlikte, son safhada görülen buzlu cam 
opasifikasyonu hastalık için spesifik bir bulgudur. Bu çalışmada, 
proptozis ve optik disk ödemine neden olan orbital FD tanısı konu-
lan 77 yaşında erkek olgumuz sunulmuştur. Olgumuz FD için nadir 
görülen bir tutulum bölgesi olan orbitanın etkilenmesi ve erişkin 
çağda ortaya çıkması nedeni ile sıra dışı bir olgudur.  
 
Anah tar Ke li me ler: Fibröz displazi; monostotik; orbita; tomografi 

ABS TRACT Fibrous dysplasia (FD) is a benign skeletal disorder of 
unknown etiology, which results from localized change in normal 
bone metabolism that results in the replacement of all the compo-
nents of cancellous bone by fibrous tissue. It usually affects growing 
bones in the childhood period and puberty, and shows slowly pro-
gression. Although it is asymptomatic, local expansion of bone causes 
distorsion and weakness, that results in pathological fractures. It may 
also cause cosmetic problems such as cranial nerve paralysis, facial 
asymetry or proptosis. Computed tomography imaging is important 
in the diagnosis of the disease. Although radiological findings  vary 
depending on maturation stage of the lesion, ground glass opacifica-
tion is characteristic sign for the end stage of the disease. In this 
study, we present a 77-year old man who was diagnosed as orbital 
FD, causing proptosis and optic disc edema. It is an unusual case be-
cause of the involvement of the orbit, which is a rare side of FD and 
occurs in adulthood.  
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OLGU SUNUMU   CASE REPORT

Fibröz displazi (FD); benign, lokalize, yavaş 
ilerleyen fibroosseöz lezyonlarla seyreden bir 
kemik hastalığıdır. Etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, genetik faktörlerin etkili olabileceği 
bildirilmiştir.1 İnsidansı 1/4.000-1/10.000 arasında 
değişmektedir.2 Bütün kemik lezyonlarının %2,5’ini 
ve bütün benign kemik tümörlerinin %7’sini oluştur-
maktadır.2 Klinik bulgulara göre; tek kemik tutulumu 
yapan monostotik tip, birden fazla kemik tutulumu 
yapan poliyostotik tip, genellikle tek taraflı olan 
kemik lezyonlarına endokrin sistem (puberte pre-
koks) ve pigmentasyon bozukluklarının (etkilenen ta-
rafta café-au-lait lekeleri) eşlik ettiği dissemine tip 
(McCune- Albright sendromu) olmak üzere 3 türü bu-
lunmaktadır.3-5 

Kemiğin gelişimsel tümör benzeri lezyonları 
olarak kabul edilen FD’de hastaların çoğu monosto-
tik (Tüm hastaların %80-85’i) tiptedir.6 Monostotik 
FD kadın ve erkekleri eşit oranda etkiler ve genellikle 
hayatın 1. ve 2. dekadında ortaya çıkmaktadır.6 En sık 
femurun proksimal ucunu, tibia ve kafa-yüz kemik-
lerini etkiler.1,3,7-9 Baş boyun bölgesinde gelişen 
FD’lerin %85’inde çene tutulumu izlenmektedir.1 
Maksillar kemik tutulumunun mandibular kemikten 
daha sık olduğu ve maksillar tutulumun  proptozis ve 
diplopiye neden olabildiği bildirilmiştir.1,7 Litera-
türde; etmoid %71, sfenoid %43, frontal %33, tem-
poral %24, paryetal %14, oksipital %5 kemikler ve 
nadir olarak da orbito-sfenoid tutulum bildirilmiştir.3,4 
Hastalık etkilenen bölgede ağrı, fraktür ve kemik-
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RESİM 1: a) Sol gözde aksiyel olmayan proptozis, konjonktival hiperemi, kemozis, yukarı bakışta hareket kısıtlılığı, b) Abdüksiyonda kısıtlılık, c) Addüksiyonda kısıtlılık,  

d) Aşağı bakışta hafif kısıtlılık ve proptozis, e) Sol gözde belirgin proptozis.

a b c

d e

lerde ekspansiyon gibi klinik bulgulara neden olur.1 
Kafa ve yüz kemiklerinde tutulum fasiyal asimetri 
gibi kozmetik problemler dışında; sinüzite benzer baş 
ağrısına, foraminaların daralmasına bağlı olarak sinir 
kompresyonuna, trigeminal nevraljiye, proptozis ve 
görme kaybına neden olabilir.5 Progresif görme kay-
bının önlenebilmesi için orbito-sfenoidal FD lezyon-
larının ivedilikle tedavi edilmesi gerekmektedir. 

Bu çalışmada, proptozis ve optik disk ödemi ne-
deni ile yapılan klinik ve radyolojik incelemeler so-
nucunda, orbital FD tanısı konulan 77 yaşında erkek 
bir olgu bildirilmiştir.  

Hastalığın kemik gelişiminin durakladığı erişkin 
çağda meydana gelmiş olması ve orbital tutulumun 
izlenmesi nedeni ile nadir rastlanan bir olgudur.  

 OLGU SUNUMU  

Yetmiş yedi yaşındaki erkek olgu, sol gözünde son 3 
yıldır giderek artan öne doğru büyüme hissi ve görme 
azalması şikâyetleri ile polikliniğimize başvurdu. Ol-
gunun bilinen herhangi bir sistemik hastalığı bulun-
mamaktaydı. Yapılan göz muayenesinde; en iyi 
düzeltilmiş görme keskinliği Snellen eşeline göre 
sağda 0,8, solda 0,05 idi. Ön segment muayenesinde 
sağ göz normal izlenirken, sol gözde inferior bulber 
konjonktivada hiperemi, kemozis ve alt kapak ödemi 

saptandı. Korneal patoloji izlenmedi. Her iki gözde 
pupil çapları eşit olup, ışık reaksiyonları her iki gözde 
doğaldı. Sol gözde aksiyel olmayan proptozis ve glob 
hareketlerinde abdüksiyon hariç her yöne grade 1 kı-
sıtlılık saptandı, ancak diplopi testi negatif idi (Resim 
1a-e). Göz içi basıncı 20 mmHg, iridokorneal açı açık 
olarak bulundu. Olgunun yapılan göz dibi muayene-
sinde, sol gözde grade 2 optik disk ödemi ve damar 
kıvrımlanmasında artış saptandı (Resim 2). 

Etiyoloji araştırmasına yönelik istenen kulak 
burun boğaz hastalıkları konsültasyonunda, nazal ka-
vitede kitleye veya paranazal sinüslerde patolojiye 
rastlanılmadığı ifade edilmekteydi. 

Olgunun paranazal multislice bilgisayarlı tomo-
grafi (BT) görüntülemesinde, sol zigomatiko-orbital 
bölgede ağırlıklı olarak sfenoid ve zigomatik kemik-
leri, kısmen frontal ve temporal kemikleri etkileyen, 
retroorbital alanda belirgin bası oluşturarak ekzoftal-
musa neden olan ekspansil sklerotik değişiklikler iz-
lendi. Bu radyolojik bulguların kraniyofasiyal FD ile 
uyumlu olduğu belirtilmekteydi (Resim 3a,b).  

Olgunun manyetik rezonans görüntülemesi 
(MRG)’nde orbital lateral duvarda kemik dokularda 
hipertrofik deformasyon ve kemikte sklerotik ağır-
lıklı diffüz hipertrofiye bağlı orbita konusu volümü 
azalmış, lateralde daha belirgin rektus kaslarına eks-
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ternal bası izlenmektedir. Optik sinir kısmen uzamış 
görünümde, normal kalınlık ve dansitededir. Sol bul-
bus oculi ileri derecede propitotiktir. Sella ve para-
sellar oluşumlar doğal görünümdedir (Resim 4a,b). 

Olgu ardından multidisipliner yaklaşımla; beyin 
cerrahisi ve plastik cerrahi kliniklerine eksizyon ve 
histopatolojik inceleme açısından konsülte edildi. 
Operayon riskleri nedeni ile cerrahi tedaviyi kabul et-
meyen olguya poliklinik takibi önerildi. Olgudan 
tıbbi fotoğraflarının eğitim amaçlı kullanılmasını 
kabul ettiğine dair onam formu alınmıştır. 

 TARTIşMA 

FD; etiyolojisi ve patogenezi tam olarak aydınlatıla-
mamış, bir veya fazla sayıda kemiği tutan, normal 
kemik dokusunun yerini bağ dokusunun almasıyla 
karakterize bir hastalıktır.5 Bu hastalık için FD terimi,  
ilk kez 1938 yılında Lichtenstein tarafından kullanıl-
mıştır.8 1936 yılında McCune, 1937 yılında Albright; 
çoklu kemik kistleri saptadıkları hasta serilerini ya-
yımlamışlardır.1-5,8 Hastalığın oluşumunda kalıtımsal 

faktörlerin etkili olduğu düşünülmektedir.5 Cila ve 
ark., periferik endokrin bezlerde meydana gelen oto-
nom hiperfonksiyonun hastalığın etiyolojisinden so-
rumlu olduğunu ifade etmiştir.5  

Literatürde, sfenoid kemiğin etkilendiği FD has-
taları nadirdir.3 Bununla ilgili olarak, Selman ve ark. 
ile Büyüklü ve ark. ve Mladina ve ark., olgu sunumu 
bildirmişlerdir.10-12  

RESİM 2: Sol gözde disk ödemi ve damar kıvrımlanmasında artış.

RESİM 3: a,b) Retroorbital alanda belirgin bası oluşturarak ekzoftalmusa neden olan ekspansil sklerotik değişikliklerin izlendiği aksiyel ve koronal kesit BT.

a

b
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FD’nin çoğunluğu radyolojik görüntülemeler sı-
rasında tesadüfen saptanmaktadır ve lezyonun matü-
rasyonuna göre farklı bulgular oluşturmaktadır.1 
Başlangıç aşamasında lezyonlarda izlenen radyolüsent 
değişikliklerin yerini zamanla radyoopak değişiklikler 
alır. Matür lezyonlar ise tipik buzlu cam veya portakal 
kabuğu görüntüsü oluşturur.1,6 FD tanısında ilk olarak 
direkt radyografi kullanılmakla birlikte; lezyonların 
yaygınlığını, derinliğini, karakterini değerlendirmede 
ve takiplerde BT en uygun görüntüleme yöntemidir. 
MRG ise lezyon çevresindeki  yumuşak doku ve fib-
röz komponentleri değerlendirmede faydalıdır.7,8  

Literatürde, FD’lerin maligniteye dönüşüm po-
tansiyeli olduğu ve en sık osteojenik sarkom ve kon-
drosarkoma dönüştüğü belirtilmiştir.5,6 FD’nin 
sarkoma transformasyonunda en önemli risk faktörü-
nün radyasyon tedavisi olduğu bildirilmiştir, bu se-
beple artık uygulanmamaktadır.3,5,13  

Tedavi planlanmasında lezyonun yaygınlığının 
radyolojik yöntemlerle ayrıntılı biçimde değerlendiril-
mesi ve FD’nin klinik tipinin belirlenmesi önemli-
dir.3 Monostotik formda hastalığın ilerlemesi 
genellikle puberte döneminde son bulur ancak hasta-

ların %37’sinde erişkin yaşlarda da aktivasyon mey-
dana gelebilir.3 Poliyostotik form ise progresyon gös-
termeye meyillidir.3  

Özellikle poliyostotik forma sahip olanlar olmak 
üzere, semptomatik hastaların medikal tedavisinde 
bifosfonatlar (Alendronate, pamidronate, etidronate) 
uygun dozlarda kullanılır.8  

Literatürde, FD’nin cerrahi endikasyonuna yö-
nelik henüz fikir birliği oluşmamıştır.3 Yaygın kabul 
gören görüşe göre, takipler sırasında lezyonun loka-
lizasyonuna uygun nörolojik defisit saptanması hâ-
linde cerrahi müdahale uygulanmasıdır.8  

Cerrahi tekniğin seçimi ve rezeksiyon sınırı, lez-
yonun hacmine, önemli anatomik yapılarla komşulu-
ğuna (a. karotis interna, optik sinir, orbita), hastanın 
yaşına, semptomların şiddetine ve muhtemel sarko-
matöz dejenerasyonuna bağlıdır.14 Cerrahide amaç 
semptomlarda iyileşme sağlamaktır. Radikal eksiz-
yon daha ciddi fonksiyonel ve kozmetik deformite-
lere sebep olabilir.14  

Hastalık genç erişkin çağda stabilize olabilece-
ğinden, aktif büyüme fazı sırasında görmeyi korumak 
amaçlı parsiyel rezeksiyon yapılabilir.15 Rekürrens ve 

RESİM 4: a, b) Kemik yapıda kortikal ekspansiyonun lateral rektus ve optik sinire basısının izlendiği manyetik rezonans görüntüleme.

a

b



malign dejenerasyonu önlemek için total eksizyon ve 
otojen kemik grefti ile erken rekonstrüksiyon yapıla-
bilir.15  

Chen ve Noordhoff, kraniyomaksillofasiyal FD’li 
hastaları anatomik olarak sınıflandırma yaparak tedavi 
planlamayı önermişlerdir. Buna göre; fronto-orbital, 
zigomatik ve üst maksiler bölge (zon 1) ve saçlı deriyi 
(zon 2) içeren lezyonlarda agresif cerrahi rezeksiyon 
ve rekonstrüksiyon yapılmasını, petröz kemik, tempo-
ral kemik mastoid kısmı ve pterigoid  kemiği tutan kafa 
tabanı lezyonları (zon 3) ile maksilla ve mandibula 
(zon 4) lezyonlarında ise medikal tedaviyi önermişler-
dir. Ancak, zon 3’ü oluşturan kafa tabanı lezyonlarında  
semptomlar artar ya da büyüme oluşursa cerrahi tedavi 
uygulanabileceğini belirtmişlerdir.15,16  

FD’de görme kaybının nedeni hâlâ kesin değildir. 
Optik sinir basısı, ekzoftalmiye bağlı optik sinir trak-
siyonu, travma veya kanal içine kanama nedeni ile ola-
bileceği belirtilmiştir.17 Kistik yapıdaki kitleye bağlı 
olarak gelişen ani görme kayıplarında  kistin rezeksi-
yonu ile görmenin düzeleceği belirtilmiştir.18 Dumont 
ve ark., özellikle anterior klinoid proçesi içeren tümöre 
bağlı gelişen görme bozukluğu olan FD’li hastalarda, 
seri radyolojik takip ve ciddi görme kaybı ve belirgin 
kozmetik deformite geliştiğinde ise dekompresyon cer-
rahisinin yapılması gerektiğini ifade etmişlerdir.19 

Optik kanalın belirgin daraldığı, ancak asemp-
tomatik olan FD hastalarında profilaktik optik sinirin 
dekompresyonu postoperatif körlüğe neden olabilme 
riski nedeni ile önerilmemektedir.17 Ancak, optik si-
nire direkt bası sonucu görmenin bozulduğu durum-
larda  dekompresyon cerrahisi optik atrofi gelişmeden  
yapıldığında görme keskinliğinde düzelme olabil-
mektedir.9,15 Optik sinir dekompresyonu intradural ve 
kombine intradural ve ekstradural yaklaşımla yapıla-
bilir, ancak serebrospinal sıvı gelmesi veya optik si-
nirin hasarlanması riski olduğundan, daha az invaziv 
olan ekstradural yaklaşım önerilmektedir.15  

Artmış orbital basınç ve optik kanal stenozuna 
bağlı görme bozukluğu olan hastalarda, lateral orbi-
tal duvar dekompresyonu ve optik kanal dekompres-
yonu aynı anda yapılabilir.20 Orbita lateral duvar 
dekompresyonunun ortalama 5 mm’ye kadar ekzof-
talmiyi düzelterek oftalmopatide etkili olduğu belir-
tilmiştir.20 

Olgumuz, zigomatiko-orbital bölgede ağırlıklı 
olarak sfenoid ve zigomatik kemikleri, kısmen fron-
tal ve temporal kemikleri etkileyen, retroorbital 
alanda belirgin bası oluşturarak ekzoftalmusa neden 
olan ekspansif sklerotik değişikliklerin izlendiği  po-
liyostotik formda bir FD olgusudur. Semptomların 3 
yıldır bulunması, agresif progresyon göstermesi, ai-
lede benzer hastalık öyküsünün bulunmaması nedeni 
ile FD’nin genel özelliklerini yansıtmaktadır. Sfenoid 
kemiğin etkilendiği FD hastalarında lezyon anterior 
kraniyal fossaya yayılabilir ve nörovasküler yapılara 
bası yaparak ciddi komplikasyonlara neden olabilir. 
Olgumuza, görme keskinliğinde azalma saptanması 
nedeni ile cerrahi tedavi önerilmiştir, ancak ileri yaşta 
olması ve ameliyat sırasında oluşabilecek kompli-
kasyonlar nedeni ile kendisi operasyonu reddetmiş-
tir. Bu nedenle poliklinik takibi önerilmiştir. 

Sonuç olarak, FD tanısı çoğunlukla radyolojik 
görüntüleme yöntemi ile konur. Lezyonun yaygınlı-
ğını ve karakterini detaylı değerlendirebilmek için BT 
kullanılmalıdır. Karakteristik görüntüsü nedeni ile bi-
yopsi yapılması şart değildir. Takipler sırasında lez-
yonun lokalizasyonuna uygun olarak nörolojik defisit 
görülürse cerrahi tedavi uygulanmalıdır. Kafa ve yüz 
kemiklerindeki lezyonlar küçük ve iyi sınırlıysa, 
fonksiyonel yapılar korunarak eksize edilebilir. Ek-
size edilen kemiklerin yerine kemik greftler ve son 
yıllarda uygulanmaya başlanan metil metakrilat im-
plantlar yerleştirilebilir.  
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