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OZET Fibroz displazi (FD), normal kemik metabolizmasinda, lokal
olarak trabekiiler kemigin fibréz doku ile yer degistirmesi sonucu
gortilen, etiyolojisi bilinmeyen, benign bir kemik hastaligidir. Sik-
likla ¢ocukluk ¢ag1 ve puberte doneminde biiyiimekte olan kemik-
leri etkiler ve yavas progresyon gosterir. Genellikle asemptomatik
olmasina ragmen lokal genislemelere bagh olarak kemikte distorsi-
yon ve zayiflama yaparak patolojik kirik olugturabilir. Kraniyal sinir
paralizilerine, fasiyal asimetri veya proptoz gibi kozmetik problem-
lere neden olabilir. Hastaligin tanisim1 koymada bilgisayarli tomo-
grafi 6nemlidir. Radyolojik bulgular lezyonun matiirasyon evresine
gore degiskenlik gostermekle birlikte, son safhada gériilen buzlu cam
opasifikasyonu hastalik i¢in spesifik bir bulgudur. Bu ¢alismada,
proptozis ve optik disk 6demine neden olan orbital FD tanis1 konu-
lan 77 yasinda erkek olgumuz sunulmustur. Olgumuz FD i¢in nadir
goriilen bir tutulum bolgesi olan orbitanin etkilenmesi ve eriskin
cagda ortaya ¢ikmasi nedeni ile sira dis1 bir olgudur.

Anahtar Kelimeler: Fibroz displazi; monostotik; orbita; tomografi

ABSTRACT 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.

Keywords: Fibrous dysplasia; monostatic; orbit; tomography

Fibroz displazi (FD); benign, lokalize, yavas
ilerleyen fibroossedz lezyonlarla seyreden bir
kemik hastaligidir. Etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, genetik faktorlerin etkili olabilecegi
bildirilmistir." Insidans1 1/4.000-1/10.000 arasinda
degismektedir.” Biitiin kemik lezyonlarmin %2,5’ini
ve biitiin benign kemik tiimorlerinin %7°sini olustur-
maktadir.? Klinik bulgulara gére; tek kemik tutulumu
yapan monostotik tip, birden fazla kemik tutulumu
yapan poliyostotik tip, genellikle tek tarafli olan
kemik lezyonlarina endokrin sistem (puberte pre-
koks) ve pigmentasyon bozukluklarinin (etkilenen ta-
rafta café-au-lait lekeleri) eslik ettigi dissemine tip
(McCune- Albright sendromu) olmak iizere 3 tiirii bu-
lunmaktadir.*>

Kemigin gelisimsel timor benzeri lezyonlar
olarak kabul edilen FD’de hastalarin ¢ogu monosto-
tik (Ttiim hastalarin %80-85°1) tiptedir.®* Monostotik
FD kadm ve erkekleri esit oranda etkiler ve genellikle
hayatin 1. ve 2. dekadinda ortaya ¢ikmaktadir.® En sik
femurun proksimal ucunu, tibia ve kafa-yiiz kemik-
lerini etkiler.!*7 Bas boyun bdlgesinde gelisen
FD’lerin %85’inde ¢ene tutulumu izlenmektedir.'
Maksillar kemik tutulumunun mandibular kemikten
daha sik oldugu ve maksillar tutulumun proptozis ve
diplopiye neden olabildigi bildirilmistir.!” Litera-
tiirde; etmoid %71, sfenoid %43, frontal %33, tem-
poral %24, paryetal %14, oksipital %5 kemikler ve
nadir olarak da orbito-sfenoid tutulum bildirilmistir.>*
Hastalik etkilenen bolgede agri, fraktiir ve kemik-
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lerde ekspansiyon gibi klinik bulgulara neden olur.!
Kafa ve yiiz kemiklerinde tutulum fasiyal asimetri
gibi kozmetik problemler diginda; siniizite benzer bag
agrisina, foraminalarin daralmasina bagl olarak sinir
kompresyonuna, trigeminal nevraljiye, proptozis ve
gorme kaybina neden olabilir.’ Progresif gorme kay-
binin dnlenebilmesi i¢in orbito-sfenoidal FD lezyon-
larinin ivedilikle tedavi edilmesi gerekmektedir.

Bu ¢aligsmada, proptozis ve optik disk 6demi ne-
deni ile yapilan klinik ve radyolojik incelemeler so-
nucunda, orbital FD tanis1 konulan 77 yasinda erkek
bir olgu bildirilmistir.

Hastaligin kemik gelisiminin durakladigi erigkin
cagda meydana gelmis olmasi ve orbital tutulumun
izlenmesi nedeni ile nadir rastlanan bir olgudur.

I OLGU SUNUMU

Yetmis yedi yasindaki erkek olgu, sol gdziinde son 3
yildir giderek artan 6ne dogru biiylime hissi ve gérme
azalmasi sikayetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Ol-
gunun bilinen herhangi bir sistemik hastaligi bulun-
mamaktaydi. Yapilan gbéz muayenesinde; en iyi
diizeltilmis gérme keskinligi Snellen eseline gore
sagda 0,8, solda 0,05 idi. On segment muayenesinde
sag gbz normal izlenirken, sol gézde inferior bulber
konjonktivada hiperemi, kemozis ve alt kapak 6demi

saptand1. Korneal patoloji izlenmedi. Her iki gdzde
pupil caplar1 esit olup, 151k reaksiyonlari her iki gézde
dogaldi. Sol gozde aksiyel olmayan proptozis ve glob
hareketlerinde abdiiksiyon hari¢ her yone grade 1 ki-
sitlilik saptandi, ancak diplopi testi negatif idi (Resim
la-e). GOz i¢i basinc1 20 mmHg, iridokorneal ag1 agik
olarak bulundu. Olgunun yapilan géz dibi muayene-
sinde, sol gdzde grade 2 optik disk ddemi ve damar
kivrimlanmasinda artis saptandi (Resim 2).

Etiyoloji arastirmasina yonelik istenen kulak
burun bogaz hastaliklar1 konsiiltasyonunda, nazal ka-
vitede kitleye veya paranazal siniislerde patolojiye
rastlanilmadigi ifade edilmekteydi.

Olgunun paranazal multislice bilgisayarli tomo-
grafi (BT) goriintiilemesinde, sol zigomatiko-orbital
bolgede agirlikli olarak sfenoid ve zigomatik kemik-
leri, kismen frontal ve temporal kemikleri etkileyen,
retroorbital alanda belirgin basi olusturarak ekzoftal-
musa neden olan ekspansil sklerotik degisiklikler iz-
lendi. Bu radyolojik bulgularin kraniyofasiyal FD ile
uyumlu oldugu belirtilmekteydi (Resim 3a,b).

Olgunun manyetik rezonans goriintiilemesi
(MRG)’nde orbital lateral duvarda kemik dokularda
hipertrofik deformasyon ve kemikte sklerotik agir-
likl1 diffiiz hipertrofiye bagli orbita konusu voliimii
azalmus, lateralde daha belirgin rektus kaslarina eks-

RESIM 1: a) Sol go6zde aksiyel olmayan proptozis, konjonktival hiperemi, kemozis, yukari bakista hareket kisitliligi, b) Abdiiksiyonda kisitlilik, ¢) Adduksiyonda kisitlilik,

d) Asagi bakista hafif kisitlilik ve proptozis, €) Sol gézde belirgin proptozis.
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ternal basi izlenmektedir. Optik sinir kismen uzamis
goriiniimde, normal kalinlik ve dansitededir. Sol bul-
bus oculi ileri derecede propitotiktir. Sella ve para-
sellar olusumlar dogal goriiniimdedir (Resim 4a,b).

Olgu ardindan multidisipliner yaklasimla; beyin
cerrahisi ve plastik cerrahi kliniklerine eksizyon ve
histopatolojik inceleme agisindan konsiilte edildi.
Operayon riskleri nedeni ile cerrahi tedaviyi kabul et-
meyen olguya poliklinik takibi 6nerildi. Olgudan
tibbi fotograflarimin egitim amaclh kullanilmasini
kabul ettigine dair onam formu alinmustir.

TARTISMA

FD; etiyolojisi ve patogenezi tam olarak aydimlatila-
mamis, bir veya fazla sayida kemigi tutan, normal
kemik dokusunun yerini bag dokusunun almasiyla
karakterize bir hastaliktir.’ Bu hastalik i¢in FD terimi,
ilk kez 1938 yilinda Lichtenstein tarafindan kullanil-
mustir.® 1936 yilinda McCune, 1937 yilinda Albright;
coklu kemik kistleri saptadiklar1 hasta serilerini ya-
yimlamislardir.'>% Hastaligin olusumunda kalitimsal

RESIM 2: Sol gézde disk 6demi ve damar kiviimlanmasinda artis.

faktorlerin etkili oldugu diistiniilmektedir.’ Cila ve
ark., periferik endokrin bezlerde meydana gelen oto-
nom hiperfonksiyonun hastaligin etiyolojisinden so-
rumlu oldugunu ifade etmistir.’

Literatiirde, sfenoid kemigin etkilendigi FD has-
talar1 nadirdir.’ Bununla ilgili olarak, Selman ve ark.
ile Biiyiikli ve ark. ve Mladina ve ark., olgu sunumu
bildirmislerdir.'%'?

RESIM 3: a,b) Retroorbital alanda belirgin bas! olusturarak ekzoftalmusa neden olan ekspansil sklerotik degisikliklerin izlendigi aksiyel ve koronal kesit BT.
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RESIM 4: a, b) Kemik yapida kortikal ekspansiyonun lateral rektus ve optik sinire basisinin izlendigi manyetik rezonans gériintiileme.

FD’nin ¢ogunlugu radyolojik goriintiilemeler s1-
rasinda tesadiifen saptanmaktadir ve lezyonun matii-
rasyonuna gore farkli bulgular olusturmaktadir.'
Baslangi¢ asamasinda lezyonlarda izlenen radyoliisent
degisikliklerin yerini zamanla radyoopak degisiklikler
alir. Matiir lezyonlar ise tipik buzlu cam veya portakal
kabugu goriintiisii olusturur."° FD tanisinda ilk olarak
direkt radyografi kullanilmakla birlikte; lezyonlarin
yayginligini, derinligini, karakterini degerlendirmede
ve takiplerde BT en uygun goriintiileme yontemidir.
MRG ise lezyon ¢evresindeki yumusak doku ve fib-
r6z komponentleri degerlendirmede faydalidir.”*

Literatiirde, FD’lerin maligniteye doniisiim po-
tansiyeli oldugu ve en sik osteojenik sarkom ve kon-
FD’nin
sarkoma transformasyonunda en énemli risk faktorii-

drosarkoma dontstigi  belirtilmistir.>¢

niin radyasyon tedavisi oldugu bildirilmistir, bu se-
beple artik uygulanmamaktadir.**!3

Tedavi planlanmasinda lezyonun yaygimliginin
radyolojik yontemlerle ayrintili bigcimde degerlendiril-
mesi ve FD’nin klinik tipinin belirlenmesi énemli-
dir.> Monostotik formda hastaligin
genellikle puberte doneminde son bulur ancak hasta-

ilerlemesi

89

larin %37°sinde eriskin yaglarda da aktivasyon mey-
dana gelebilir.’ Poliyostotik form ise progresyon gos-
termeye meyillidir.?

Ozellikle poliyostotik forma sahip olanlar olmak
iizere, semptomatik hastalarin medikal tedavisinde
bifosfonatlar (Alendronate, pamidronate, etidronate)
uygun dozlarda kullanilir.®

Literatiirde, FD’nin cerrahi endikasyonuna yo-
nelik heniiz fikir birligi olusmamisgtir.®> Yaygin kabul
goren goriise gore, takipler sirasinda lezyonun loka-
lizasyonuna uygun norolojik defisit saptanmasi ha-
linde cerrahi miidahale uygulanmasidir.®

Cerrahi teknigin se¢imi ve rezeksiyon siniri, lez-
yonun hacmine, 6nemli anatomik yapilarla komsulu-
guna (a. karotis interna, optik sinir, orbita), hastanin
yasina, semptomlarin siddetine ve muhtemel sarko-
matdz dejenerasyonuna baglidir.'* Cerrahide amag
semptomlarda iyilesme saglamaktir. Radikal eksiz-
yon daha ciddi fonksiyonel ve kozmetik deformite-
lere sebep olabilir. '

Hastalik geng eriskin cagda stabilize olabilece-
ginden, aktif biiylime fazi1 sirasinda gérmeyi korumak
amagli parsiyel rezeksiyon yapilabilir.'* Rekiirrens ve
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malign dejenerasyonu d6nlemek icin total eksizyon ve
otojen kemik grefti ile erken rekonstriiksiyon yapila-
bilir."

Chen ve Noordhoff, kraniyomaksillofasiyal FD’li
hastalar1 anatomik olarak siniflandirma yaparak tedavi
planlamay1 6nermiglerdir. Buna gore; fronto-orbital,
zigomatik ve tist maksiler bolge (zon 1) ve sagh deriyi
(zon 2) igeren lezyonlarda agresif cerrahi rezeksiyon
ve rekonstriiksiyon yapilmasini, petrdz kemik, tempo-
ral kemik mastoid kismi ve pterigoid kemigi tutan kafa
taban1 lezyonlar1 (zon 3) ile maksilla ve mandibula
(zon 4) lezyonlarinda ise medikal tedaviyi onermisler-
dir. Ancak, zon 3’ olusturan kafa tabani lezyonlarinda
semptomlar artar ya da bilylime olusursa cerrahi tedavi
uygulanabilecegini belirtmiglerdir.!>!¢

FD’de gérme kaybinin nedeni hala kesin degildir.
Optik sinir basisi, ekzoftalmiye bagli optik sinir trak-
siyonu, travma veya kanal i¢ine kanama nedeni ile ola-
bilecegi belirtilmistir.'” Kistik yapidaki kitleye bagli
olarak gelisen ani gérme kayiplarinda kistin rezeksi-
yonu ile gérmenin diizelecegi belirtilmigtir.'s Dumont
ve ark., 6zellikle anterior klinoid progesi igeren tiimdre
bagl gelisen gérme bozuklugu olan FD’li hastalarda,
seri radyolojik takip ve ciddi gorme kaybi ve belirgin
kozmetik deformite gelistiginde ise dekompresyon cer-
rahisinin yapilmasi gerektigini ifade etmislerdir."

Optik kanalin belirgin daraldigi, ancak asemp-
tomatik olan FD hastalarinda profilaktik optik sinirin
dekompresyonu postoperatif korliige neden olabilme
riski nedeni ile 6nerilmemektedir.'” Ancak, optik si-
nire direkt basi sonucu gérmenin bozuldugu durum-
larda dekompresyon cerrahisi optik atrofi gelismeden
yapildiginda gérme keskinliginde diizelme olabil-
mektedir.”"® Optik sinir dekompresyonu intradural ve
kombine intradural ve ekstradural yaklagimla yapila-
bilir, ancak serebrospinal siv1 gelmesi veya optik si-
nirin hasarlanmasi riski oldugundan, daha az invaziv
olan ekstradural yaklasim onerilmektedir.'s

Artmis orbital basing ve optik kanal stenozuna
bagl gérme bozuklugu olan hastalarda, lateral orbi-
tal duvar dekompresyonu ve optik kanal dekompres-
yonu ayni anda yapilabilir.?® Orbita lateral duvar
dekompresyonunun ortalama 5 mm’ye kadar ekzof-
talmiyi diizelterek oftalmopatide etkili oldugu belir-

tilmistir.?°
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Olgumuz, zigomatiko-orbital bélgede agirlikli
olarak sfenoid ve zigomatik kemikleri, kismen fron-
tal ve temporal kemikleri etkileyen, retroorbital
alanda belirgin basi olusturarak ekzoftalmusa neden
olan ekspansif sklerotik degisikliklerin izlendigi po-
liyostotik formda bir FD olgusudur. Semptomlarin 3
yildir bulunmasi, agresif progresyon gostermesi, ai-
lede benzer hastalik dykiisiiniin bulunmamasi nedeni
ile FD’nin genel 6zelliklerini yansitmaktadir. Sfenoid
kemigin etkilendigi FD hastalarinda lezyon anterior
kraniyal fossaya yayilabilir ve norovaskiiler yapilara
bas1 yaparak ciddi komplikasyonlara neden olabilir.
Olgumuza, gérme keskinliginde azalma saptanmasi
nedeni ile cerrahi tedavi 6nerilmistir, ancak ileri yasta
olmas1 ve ameliyat sirasinda olusabilecek kompli-
kasyonlar nedeni ile kendisi operasyonu reddetmis-
tir. Bu nedenle poliklinik takibi 6nerilmistir.

Sonug olarak, FD tanist ¢ogunlukla radyolojik
goriintiileme yontemi ile konur. Lezyonun yayginli-
g1 ve karakterini detayl degerlendirebilmek icin BT
kullanilmalidir. Karakteristik gériintiisii nedeni ile bi-
yopsi yapilmasi sart degildir. Takipler sirasinda lez-
yonun lokalizasyonuna uygun olarak norolojik defisit
goriiliirse cerrahi tedavi uygulanmalidir. Kafa ve yiiz
kemiklerindeki lezyonlar kiigiik ve iyi sinirliysa,
fonksiyonel yapilar korunarak eksize edilebilir. Ek-
size edilen kemiklerin yerine kemik greftler ve son
yillarda uygulanmaya baslanan metil metakrilat im-
plantlar yerlestirilebilir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi alet,
gereg ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karart olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmamgtir.

Cikar Catismast

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
iiyeligi veya iiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlart yoktur.
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