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Sfenoid Kemigin Fibroz Displazisi

Fibrous Dysplasia of the Sphenoid Bone:
Case Report

OZET Fibroz displazi (FD), siklikla kraniyofasiyal kemikleri etkileyen, normal kemik dokusunun
yerini fibr6z kemik dokunun aldigs, nadir goriilen, benign, etyolojisi belirsiz, gelisimsel bir kemik
hastaligidir. Bu ¢alismada hafif bas agris1 ve proptozis ile bagvuran, gérme bozuklugu bulunmayan,
sfenoid kemikte FD tanisi konan bayan hasta sunulmustur. Bilgisayarli tomografide lezyon sfeno-
id kemigin sol bityiik kanadini tutmaktaydi. Hastaya konservatif tedavi uygulandi ve etkilenen go-
ziin takiplerinde ilerleme izlenmedi. Bu nadir goriilen hastaligin tanisinin dogru konulabilmesi ve
uygun klinik yaklagima karar verebilmek i¢in klinik ve radyolojik arastirmalarin her ikisinin de
dikkatli bir yorumu gerekmektedir. Sfenoidal FD i¢in semptomlar, bulgular, konservatif tedavi, cer-
rahi endikasyonlar ve klinik yaklagim literatiir esliginde tartigtlmigtur.

Anahtar Kelimeler: Kemigin fibroz displazisi; sfenoid kemik; kraniyofasiyal hastaliklar

ABSTRACT Fibrous dysplasia (FD) that often affects craniofacial bones, is a rare, benign, develop-
mental bone disease of unknown etiology, in which normal bone is replaced by fibro-osseous tis-
sue. In this study we present a rare case of sphenoidal FD in an adult female patient presented with
mild headache and proptosis with no visual impairment. Computerized tomography showed a le-
sion involving the left greater wing of the sphenoid bone. The patient was managed with conser-
vative therapy and on the follow up ophthalmologic examinations, the affected eye remained stable.
A careful interpretation of both clinical and radiological investigations are required to make an ac-
curate diagnosis and to decide the appropriate management of this rare disease. The symptoms, fin-
dings, conservative therapy and indications for surgical and management of sfenoidal FD was
discussed with related literature.
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ibroz displazi (FD), normal kemik dokusunun yerini kollojen ve fib-

roblastlarin aldig1, kemigin nadir goriilen gelisimsel bir anomalisidir.

FD, Albright sendromunun bir pargas: olabilecegi gibi, monositotik
veya poliyositotik tipte tek basina da goriilebilir. Monositotik form daha
siktir ve genellikle kafa, kaburgalar, femur proksimali ve tibiada goriliir.
Poliyositotik formda da hastalarin %50’sinden fazlasinda kafa lezyonlar ile
beraberdir.!® Kraniyofasiyal bolgede FD’nin en sik rastlandigi kemikler ise
maksilla ve mandibuladir.>*

Fibroosse6z lezyonlarin bir grubu olan bu hastalik yavas progreyon gos-
terir. Benign bir hastalik olmasina ragmen lokal genisleme nedeniyle ke-

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2010;30(1)



Ear-Nose-Throat Diseases

Ozel et al

migin distorsiyonuna ve zayiflamasina bagh olarak
patolojik fraktiirlere ve kraniyal sinir paralizilerine
neden olabilir.>¢ Bu lezyonlar genellikle asempto-
matik olmalarina ragmen agr1 ve parestezi en sik
goriilen semptomlardir. Ayrica, fasiyal asimetri ve
proptozis gibi kozmetik problemlere de yol acabi-
lir.? Sfenoid kemigin FD’leri nadir goriiliir ve klinik
yaklagim acisindan bir takim zorluklar tasir. Koz-
metik sorunlarin yaninda intrakraniyal yayilim ve
norovaskiiler yapilarda basiya bagh daha ciddi
komplikasyonlara neden olabilir.>”® Bu ¢aligmada
sfenoid kemikte FD olan bir olguya ait semptom-
lar, bulgular, radyolojik 6zellikler ve klinik yakla-
sim sunulmustur ve literatiir egliginde tartigilmigtir.

IOLGU SUNUMU

Otuz sekiz yaginda bayan hasta sol gozde son ¢ yl-
dir fark ettigi yavas olarak artan asimetri ve hafif
siddette basagrisi sikayeti ile bagvurdu. Gorme azlh-
g1 ve diplopi tariflemeyen hastanin herhangi bir sis-
temik hastalifn yoktu. Kulak burun bogaz
muayenesinde sol kulakta gecirilmis radikal masto-
idektomiye ait kavite mevcuttu ve kavite igerisi te-
miz izlendi, bilateral inferior konkalarin dnceden
gecirilmis operasyona ait rezeke edildikleri gozlen-
di ve sol gozde hafif derecede proptozis mevcuttu.
Kraniyal sinirler intakt ve g6z hareketleri her yone
serbest olarak bulundu. G6z hastaliklar klinigi tara-
findan da degerlendirilen hastanin gérme keskinli-
ginin tam ve goz dibi muayenesinin normal oldugu
saptandi. Diger sistemlerin muayenesinde anormal
bir bulguya rastlanmadi. Soyge¢misinde benzer bir
hastaliga sahip kisi yoktu. Tam kan sayimi, serum
alkalen fosfataz, kalsiyum ve fosfor seviyeleri nor-
mal sinirlar icindeydi. Paranazal bilgisayarli tomo-
grafi (BT) kesitlerinde solda sfenoid kemik biiyiik
kanadinda genislemeye yol acan, orbita lateral du-
vardan retrobulber alana uzanarak daraltan, sol la-
teral rektus kasini ve optik siniri yaylandiran kemik
lezyonu saptandi. Lezyonun heterojen kalsifiye
odaklar igeren buzlu cam goriintimiinde oldugu iz-
lendi (Sekil 1, 2). Mevcut klinik ve radyolojik bul-
gular ile hastaya sfenoid kemik vyerlesimli
monositotik tipte kraniyofasiyal FD tanisi konuldu.
Hastaya tedavi segenekleri, prognoz ve olasi komp-

likasyonlar hakkinda bilgi verildi. Alt1 ay ve bir yil
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SEKIL 1: Paranazal siniis BT koronal kesitte sol sfenoid kemik biiyik kana-
dini tutan fibréz displazi.

SEKIL 2: Sfenoid kemik fibroz displazinin paranazal siniis BT aksiyel kesitte
gorindimd.

sonra tekrarlanan oftalmatolojik muayenelerinde ve
paranazal bilgisayarli tomografisinde progresyon
saptanmadi. Hastanin da onay1 alinarak klinik ve
radyolojik takip karar1 alind1.

I TARTISMA

Fibroz displazi, benign, kronik, normal kemigin
fibroz doku ile yer degistirdigi, herediter olmayan
ve siklikla kafa kemiklerini tutan bir hastaliktir.
Kadinlar erkeklerden daha fazla etkilenir. Hastalik
genellikle ¢cocukluk yaslarda baglar; fakat, siklikla
3. ve 4. dekadlarda tani alir. Lichtenstein 1938 y1-
linda FD’yi tanimlamistir. Giiniim{iizde g tipi var-
dir. Monostotik FD 20-30 yaslarinda ortaya ¢ikan,
daha selim olan ve %70 oraninda en sik goriilen-
dir. Poliyositotik FD %30 oraninda ortaya ¢ikan,
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baslangic yasi cocukluk ¢aglar: olan, iskelet ve ka-
fa kemiklerini i¢ine alan daha ciddi tiptir.” Her iki
formda da lezyonlar en ¢ok kafa bolgesini ve 6zel-
likle maksilla ve mandibulay: tutar.'®'* En ciddi
form %3 oraninda Albright sendromudur. Daha
cok kizlarda ortaya ¢ikar, epifizlerin erken kapan-
mast, endokrin disfonksiyon ve pigmente deri lez-
yonlari ile karekterizedir.>'> Olgumuz monositotik
formda goriilen bir FD’dir ve sfenoid kemik tutu-
lumuna sahiptir. Yetiser ve ark.nin kraniyofasiyal
bolgeyi tutan FD olgularini sunduklar: 26 hastalik
caligmalarinda dokuz maksiller kemik, ii¢ tempo-
ral kemik, 12 frontal, pariatel, oksipital kemikler
ve bir orbito-sfenoidal kemik tutulumu rapor et-
mislerdir.? Sfenoid kemigin izole tutulumlarini ra-
por eden caligmalar ise ¢ok azdir. Selmani ve ark.
temporal bolgeye lokalize bas agris: sikayeti ile bag-
vuran sfenoid siniiste izole FD olgusu bildirmistir.'¢
Bityiiklii ve ark. tiim sfenoid siniisii dolduran FD
olgusu bildirmigtir.” Mladina ve ark. sfenoid siniis-
te izole unilateral FD olgusunu sunmustur.® Bizim
¢alismamizdaki olgunun sikayetlerinin iki yillik bir
siireye dayanmasi, agresif bir progresyon goster-
memesi, ailede benzer hastalik 6ykiistiniin bulun-
mamast nedeniyle FD’nin genel o6zelliklerini
yansitmaktadir ve sfenoid kemik yerlesimli oldu-
gundan nadir goriilen bir 6rnektir.

Bir¢ok sfenoid FD olgusunda radyolojik bul-
gular patognomiktir. BT'de erken dénemde radyo-
lusen osteolitik goriiniim vardir. Daha sonralar:
santralinde radyoopak kalsifikasyon alanlar1 ve pe-
riferinde radyolusen bir alan izlenir ki, bu tipik go-
rinim olgumuzda da mevcuttur.'*'7!8 FD’deki
kemik proliferasyonu osteomdan farklidir. Oste-
omda kemik kiitle daha yogun dansitededir ve ke-
narlar1 keskindir. FD osteogenetik sarkomu da
taklit edebilir, fakat olgumuzdaki kronik ve benign
klinik seyir bu tamidan da bizi uzaklagtirmistir.
FD’de mikroskopik incelemede lezyonun santra-
linde fibr6z kemik doku ve bunu saran matiir la-
meller kemigin bulunmasi nedeniyle biyopsinin
degeri ¢ok simirlidir.” Bu nedenle olgumuzdan bi-
yopsi alinmamigtir ve taninin konulmasinda esas
olarak klinik ve radyolojik bulgulara bagvurulmus-
tur. Laboratuar bulgusu olarak serum alkalen fosfa-
taz poliyositotik FD’de %30 hastada yiikselmis
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olarak bulunur, fakat serum kalsiyum ve fosfor se-
viyeleri genellikle normaldir.? Olgumuzda da bu
degerler normal sinirlar igerisinde bulunmustur.

Kraniyofasiyal bolgenin FD’leri arasinda sfe-
noid kemigin FD’si bir¢ok agidan farkli bir 6neme
sahiptir. Bu bélgenin lezyonlar1 anterior kraniyal
fossaya yayilabilir ve noérovaskiiler yapilarda basi-
ya bagli olarak daha ciddi komplikasyonlara neden
olabilir. Ayrica, sfenoidal FD’lerin nadir goriilme-
si, semptomlarin spesifik olmamas: ve rutin mua-
yeneler ile saptanamayabilmesi taninin konulma-
sin1 giiclestiren unsurlar olusturur. Hangi olgulara
cerrahi tedavi uygulanmas: gerektigi konusunda da
celigkiler mevcuttur. Oysa taninin erken konulma-
s1, takibi ve gerekirse tedavinin zamaninda uygu-
lanmas1 olast komplikasyonlarin 6nlenmesi
acisindan énemlidir.®!2?! Selmani ve ark. sfenoid
sintiste izole FD olgularinda cerrahi tedaviden son-
ra 4 yillik takibinde niiks bildirmemistir.'® Papado-
poulos ve ark. akut gorme kaybi gelisen 2 adet
kraniyofasiyal fibroz displazi olgularinda cerrahi
tedavi sonras1 gormede tama yakin diizelme oldu-
gunu rapor etmistir.> Mahapatra ve ark. ile Kuri-
moto ve ark. gérme bozuklugu nedeniyle optik
kanal dekompresyonu yaptiklar:1 FD olgularinda
hastalarin gorme fonksiyonlarinda tam diizelme ol-
dugunu bildirmistir.®?! Cerrahi tedaviden fayda
saglanamayan gorme kayipli olgular da bildirilmis-
tir. Jan ve ark. gérme bozukluklugu olan fronto-or-
bital sfenoidal FD olgusuna uyguladiklar: cerrahi
tedaviden 3 ay sonra gorme fonksiyonunda diizel-
me olmadiim bildirmistir."” Sfenoid kemikte loka-
lize FD’si olan olgumuzun da sol gozde son ti¢ yildir
fark ettigi yavas olarak artan asimetri ve hafif sid-
dette basagris1 disinda sikayeti olmamistir ve prop-
tozis ilk ve tek klinik bulgu olarak karsimiza
¢ikmistir. Semptomlarin baglamasindan ii¢ yil son-
ra BT tetkiki ile tan1 almistir. Lezyon herhangi bir
komplikasyona neden olmamustir.

Tedaviye karar vermeden 6nce lezyonun yay-
ginhiginin radyolojik yontemlerle tam olarak belir-
lenmesi ve FD'nin hangi formunun oldugu
onemlidir. Monositotik form pubertede genellikle
ilerlemesini durdurur, fakat hastalarin %37’sinde
eriskin yaslarda bir aktivasyon olabilir. Poliyosito-
tik form ise progresyon gostermeye meyillidir.!! Bu
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nedenle monositotik formda daha konservatif yak-
lasmak dogru olabilir. Cerrahide tam ekstirpasyon
miimkiin olmaz ise amag¢ semptomatik ve kozmetik
olarak miimkiin olan en iyi iyilesmeyi saglamaktir.
Rekiirrens ve malign dejenerasyon goriilmesi stk
degildir, malignite oldugunda ise siklikla radyasyo-
na baghdir. Bu nedenle tedavide radyoterapi tercih
edilmez. Sarkomat6z transformasyon %0.4 oranin-
da meydana gelebilir.?»?* Olgumuzda lezyon her-
hangi bir komplikasyona, ¢ok belirgin bir kozmetik
deformiteye neden olmadigindan ve monositotik
tipte oldugundan dolay: cerrahi girisim diigiiniil-
memistir. Ayrica lezyonun yerlesim yeri ve cerra-
hi yaklasim yolu nedeniyle total eksizyonun
morbiditesi yliksektir. Lezyon optik kanalda daral-
maya neden olmasina ragmen gérmeyi ve goz hare-
ketlerini etkilememistir. Lee ve ark. sfenoid
kemikte FD’si olan 38 hastalik serilerinde optik si-
nirin profilaktik dekompresyonunun yapilmamasi
gerektigi sonucuna varmiglardir.* Dumont ve ark.

da kraniyoorbital fibroz displazilerde gérme bozuk-
lugunun optik sinir basisindan ziyade, siklikla tii-
moriin kistik dejenerasyonuna bagl gelistigi
sonucuna varmiglardir ve seri radyolojik inceleme-
ler 6nermislerdir. Dekompresyon cerrahisinin ise
gorme bozuklugu gelistiginde ve belirgin kozmetik
deformite varsa yapilmas: gerektigini belirtmis-
lerdir.” Benzer ¢aligmalarda da konservatif yakla-
simlar savunulmustur.>*?%?” Daha az sayidaki ¢a-
lismada ise cerrahinin erken donemde yapilmas:
gerektigi belirtilmektedir.®

Sfenoid kemikte FD diistiniilen olgularda BT
cekilmelidir. Biyopsi ¢ogu durumda gerekli degildir
ve tan1 bilyiik oranda tipik radyolojik goriiniim ile
konulabilmektedir. Tedavide total eksizyonun sik-
Iikla miimkiin olmamasi nedeniyle konservatif
davranilmas: gerektigi ve cerrahi tedavinin komp-
likasyon gelisen olgularda uygulanmasinin daha
dogru bir yaklasim oldugu soylenebilir.
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