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ibröz displazi, osteoblastik farklıla�ma ve 
matürasyondaki bir defektle ortaya çıkan, 
kemik mezenkiminin geli�imsel bir iskelet 

anomalisidir.1 Fibröz displazide, fibroosseöz doku 
meduller kemi�in yerini alır ve radyolojik olarak 
radyolusent bir görünüm verir ve buzlu cam manza-
rası olarak bilinen klasik görünümü olu�turur.1,2 
Hastalık vücutta herhangi bir kemi�i tutabilir. Gö-
rülme sıklı�ı ve etiyolojisi tam olarak bilinmemekte-
dir. Her iki cinste e�it sıklıkla görülür. Etkilenen 
kemiklerde anormal büyüme, kırıklar ve 
deformiteler olabilir. Hastaların küçük bir yüzdesi 
kemik lezyonlarından malignansi geli�imi sonucu 

kaybedilir.1,2 Hem fibröz displazide hem de McCune-
Albright Sendromu (MAS)’nda (poliostotik tip fibröz 
displazi, puberte prekoks, cafe’-au-lait lekeleri ve 
multiple endokrinopati birlikteli�i), G proteinin Gs � 
subunitini kodlayan gende aktive edici mutasyon 
olu�ur.3 Mutasyon somatik mozaisizm gösterir ve bu 
durum kemik dokuda lokal adenil siklaz artı�ı ile 
siklik adenozin mono fosfatın fazla üretilmesine ne-
den olarak, osteoblastların farklıla�ması ve kemik 
yapıların geli�iminde bozukluk olu�turur.3-5 Radyolo-
jik olarak kemik remodulasyonunu gösteren belirtiler 
prognozu belirler.6 

Fibröz displazinin, monostotik form, poliosto-
tik form, kraniofasiyal form ve cherubism olmak 
üzere 4 tipi vardır. �lk klinik bulgular en sık 3-15 
ya�larında saptanır. Monostotik form, fibröz 
displazilerin yakla�ık %70-80’ini olu�turur.1,2 Bu 
formda sıklıkla kosta, femur, tibia, kraniofasiyal 
kemikler ve humerusta lezyonlara rastlanır. 
Monostotik formdaki hastalar 20-30 ya�ına kadar 
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Özet 
Fibröz displazi, bir veya birden fazla kemikte meduller kavitede 

anormal fibroosseöz dokunun olu�tu�u, nadir görülen benign bir 
iskelet displazisidir. Etkilenen kemiklerin bulundu�u bölgede anormal 
büyüme, kırıklar ve deformitelere olu�ur, yüz ve kafa kemikleri tutu-
lumu i�itme ve görme kaybına neden olabilir. Fibröz displazinin 4 tipi 
vardır. Bu tiplerden biri olan poliostotik tip fibröz displazi çe�itli
endokrin bozukluklar ile birlikte görülebilir. 

Bu makalede, 3 yıldır sol el bile�i ve parmaklarda �i�lik ya-
kınması olan  poliostotik tip fibröz displazi ve subklinik hipotiroidi 
tanısı alan 8 ya�ında bir erkek olgu nadir görülmesi nedeniyle 
sunmaktayız. 

Anahtar Kelimeler: Poliostotik fibröz displazi,  
                                  hipotiroidi, çocukluk ça�ı 
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 Abstract 
Fibrous dysplasia is a rare benign skeletal dysplasia in which 

abnormal intramedullary fibrous osseous tissue in one or more bones 
is seen. In affected bones area, the abnormality cause uneven growth, 
brittleness and deformity and deafness and blindness may be seen if 
affected bones are on the skull and facies. There are 4 types of fibrous 
dysplasia, one of them is polyostotic type fibrous dysplasia, which 
may be seen together with various endocrine abnormalities.  

In this manuscript, we present an 8-year-old boy who had a 
complaint of swelling on the left wrist and hand fingers for 3 years 
and was diagnosed as polyostotic type fibrous dysplasia and 
subclinical hypothyroidism, both of which are rarely entitled.  

Key Words: Polyostotic type fibrous dysplasia of bone, 
                      hypothyroidism, childhood 
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semptomsuz kalabilir. Poliostotik form, fibröz 
displazilerin %20-30’ini olu�turur. Poliostotik 
form da sıklık sırasına göre, femur, tibia, pelvis, 
kafa ve yüz kemikleri, kostsalar, alt ekstremiteler, 
klavikula, lumbal vertebra ve daha az sıklıkla di�er 
kemikler etkilenir.1,2 Displazi, unilateral veya 
bilateral olabilir. Poliostotik formdaki hastaların 
üçte ikisi 10 ya�ından önce asemptomatiktir. 
Poliostotik de�i�iklik unilateral da�ılmasına kar�ın, 
hastalık bilateral oldu�u zaman asimetrik ve yay-
gın da�ılım gösterir. Hastaların ilk ba�vuru �ikayeti 
sıklıkla kemik a�rılarıdır. A�rılar lezyona ba�lı 
olabildi�i gibi, kırıklara ba�lı da olabilir. Etkilenen 
kemiklerin bulundu�u bölgede deformiteler olu-
�ur.1,2  

Fibröz displazinin kraniofasiyal formu, 
poliostotik ve monositik formlu hastalarda ya da 
izole kemik lezyonu �eklinde görülebilir ve hiçbir 
ekstrakranial lezyon bulunmaz. En sık frontal, 
sfenoid, maksiller ve etmoid kemik etkilenir. Lez-
yonların tutulum yerine göre i�itme ve görme kay-
bına neden olabilir.7,8 

Cherubism, mandibular veya maksiller kemik 
içine simetrik a�ır fibröz doku infiltrasyonu sonucu 
olu�ur. Otozomal dominant kalıtım gösterir. 
Puberteden sonra geriler.9 

Fibröz displazi %2-3 hastada endokrinopati 
ile birlikte olabilir. Bu endokrinopatiler kızlarda 
puberte prekoks, hipertiroidi, hiperparatiroidi, 
akromegali, diabetes mellitus ve Cushing 
sendromudur. Fibröz displazili hastalarda, ciltte 
pigment de�i�ikli�i en sık görülen iskelet sistemi 
dı�ı bulgudur. Poliostotik formdaki hastaların 
%50’sinden fazlasında saptanır. Poliostotik form-
daki cilt lezyonları kemik lezyonları ile aynı taraf-
ta bulunur.1,2 

Olgu, poliostotik fibröz displazinin ve 
subklinik hipotiroidi birlikteli�inin nadir görülmesi 
nedeniyle sunuldu. 

Olgu Sunumu 
Sekiz ya�ında erkek olgu, son 3 yıldır geli�en 

sol el bile�i ve parmaklarda �i�lik yakınması ile 
klini�imize getirildi. Akrabalık tanımlanmayan 

anne-babanın ikinci gebelikten birinci çocu�uydu. 
Olguda 5 ya�ından itibaren sol el bile�i ve parmak-
larda �i�lik olu�tu�u, daha sonra benzer �i�liklerin 
sol el parmaklarında ve sa� diz altında da geli�ti�i 
ö�renildi. Lezyonların üzerinde ısı artı�ı, a�rı ve 
hareket kısıtlılı�ı tanımlanmıyordu. Fizik bakısın-
da; boyu 127 cm (50-75. persentil), a�ırlı�ı 28 kg 
(50-75. persentil), sol el sa�a göre daha kısa ve sol 
elde; bilekte ve 2. ile 5. parmak proksimal ve 
distalinde, sa� diz altında fibula üzerinde a�rısız 
�i�likler mevcuttu (�ekil 1). Tiroid bezi evre I a 
palpabl, bilateral testis volümü 2 mL, gerilmi� 
penis boyu 6 cm, di�er sistem muayeneleri do�al-
dı. Radyolojik incelemesinde; sol humerus 
proksimal metadiafiz ve sol radius distal 
metadiafiz bölgesinde, sol el 2. ve 5. parmak 
proksimalinde kortikal ekspansiyona neden olan 
sklerotik konturlu heterojen vasıflı litik lezyonlar 
vardı, her iki femur ve tibiada da benzer lezyonlar 
mevcuttu (�ekil 2-5). Kafa grafisi normaldi. 
Laboratuvar incelemesinde; serum kalsiyumu 10.1 
mg/dL (8.6-10.2), fosfor 5.4 mg/dL (2.7-4.5), 
alkalen fosfataz 473 U/L (0-270), sodyum 137 
mEq/L (133-145), potasyum 4.2 mEq/L (3.3-5.1), 
magnezyum: 2.09 mg/dL (1.7-2.5), total T3: 1.57 
ng/mL (0.8-2), total T4: 8.97 µg/dL (4.6-12), ser-
best T3: 3.45 pg/mL (1.8-4.6), serbest T4: 1.1 
ng/dL (0.93-1.7), TSH: 6.16 µIU/mL (0.27-4.2), 
anti-HTG: 10 IU/mL (0-115), anti-TPO: 8 IU/mL 
(0-34), kortizol: 13.29 µg/dL (sabah 6.2-19.4), 
intakt paratiroid hormon: 45.68 pg/mL (15-65), 

 

�ekil 1. Eller arasında büyüklük farkı ve sol el 2. ve 5. par-
makta �i�lik. 
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Osteokalsin: 21 ng/mL (5-25), prolaktin: 11.49 
ng/mL (4.1-18.4), deoksipiridinolin/kreatinin oranı 
20.9 (3-7.4) bulundu. Olgunun TRH uyarı testinde 
pik TSH yanıtı 43.68 µIU/mL saptandı. Tiroid 
ultrasonografisinde; total volüm 6 mL (> + 2SD) ve 
parankim ekojenitesi homojen saptandı. Subklinik 
hipotiroidi dı�ında endokrinopati saptanmayan ol-
guya sodyum L tiroksin tedavisi ba�landı. Klinik ve 
radyolojik bulgularıyla poliostotik tip fibröz displazi 
tanısı konulan olgu ortopedi klini�i tarafından da 
olası kırıklara kar�ı izleme alındı. 

Tartı�ma 
Fibröz displazide tutulan kemi�in medüller 

kavitesini normal spongiyoz doku yerine fibröz 
doku doldurur. Ancak fibröz dokuda yetersiz 
kalsifikasyon olur ve temel tanı radyolojik bulgula-
ra dayanmaktadır.6 

Olgumuzun; lezyonlarının bilateral, sklerotik 
konturlu ve yaygın da�ılım göstermesi, poliostotik 
fibröz displazide görüldü�ü �ekilde kemi�in özel-
likle metadiafizini etkilenmesi ve femur ve tibiayı 
tutması poliostotik fibröz displaziyi desteklemek-
teydi.1 Poliostotik fibröz displazili olgularda sapta-
nabilen kafa kemiklerinin tutulumu hastamızda 
yoktu. Olgumuzun elleri arasındaki büyüklük farkı 
fibröz displazili olgularda litik lezyonlara ba�lı 
ekstremitelerde geli�ebilecek deformiteler bilgisiy-
le uyumluydu. 

MAS’unda en sık görülen endokrinopati, özel-
likle kızlarda puberte prekoks, daha az sıklıkta 
tirotoksikoz, Cushing sendromu, akromegali, 
hiperprolaktinemi ve hiperparatiroidizmdir. Nadi-
ren renal fosfat kaybı ve hipofosfatemik kemik 
hastalı�ı da geli�ebilir.1 Olgumuzda subklinik 

 
�ekil 2. Sol humerus proksimal metadiafiz bölgesinde litik 
lezyon. 
 

�ekil 3. Sol radius distal metadiafiz bölgesinde, sol el 2. ve 5. 
parmak proksimalinde kortikal ekspansiyona neden olan 
sklerotik konturlu heterojen vasıflı litik lezyon. 
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hipotiroidi dı�ında endokrin patoloji ve cilt bulgusu 
saptanmamakla birlikte MAS açısından izleme 
alındı. 

Poliostotik fibröz displazinin ayırıcı tanısında 
dü�ünülmesi gereken tanılardan biri olan 
nörofibromatozis, olgumuzda cafe’-au-lait lekeleri, 
iriste lisch nodülü, optik gliom, koltuk altı çillen-
mesinin olmaması nedeniyle dü�ünülmedi. Olgu-
muzdakine benzer kemik lezyonların tariflendi�i 
hiperparatiroidizmle paratiroid hormon düzeyinin 
normal olması ve osteopeninin saptanmaması ne-
deniyle uyumsuzdu. Benzer radyolojik bulgular 
gösteren ve sıklıkla el ve ayak küçük kemiklerinin 
diafizini tutan, a�ırlıklı olarak tek taraflı ve tek 
ekstremite da�ılım gösteren, nadiren uzun kemik-
lerde görülen enkondromatozise, olgumuzun 
lezyonlarının daha çok uzun kemiklerde ve 
metadiafizde bulunması nedeniyle uymamaktaydı. 
Ayırıcı tanıda dü�ünülmesi gereken fibröz kortikal 

defekt ve ossifiye olmamı� fibrom gibi patolojiler 
sadece düzgünce konturlu radyolüsen ve soliter 
lezyonlar olarak izlendiklerinden dı�landı. Paget 
hastalı�ı benzer radyolojik görünümlere yol açabi-
len bir hastalık olmakla birlikte olgunun ya�ı nede-
niyle dü�ünülmedi. Hemanjiyom, dev hücreli tü-
mör gibi soliter ve litik lezyon yapan patolojiler 
de olgudaki tutulumun poliostotik ve litik-
sklerotik  olması nedeni ile dı�landı. 

Fibröz displazi kendili�inden iyile�meyen bir 
hastalıktır; tedavisi cerrahi ve medikaldir. Medi-
kal tedavide; henüz spesifik olarak kabul edilme-
mesine ra�men bifosfanat olan pamidronatın fay-
dalı oldu�unu bildiren çalı�malar mevcuttur.4,10-12 
Ayrıca hormonal bozukluklar tanındı�ında ba�arı-
lı bir �ekilde tedavi edilebilmektedir. Kalsitriol ve 
inorganik fosfat deste�i, e�lik eden hipofos-
fatemik kemik hastalı�ının tedavisine yardımcı 
olabilir.13 

�ekil 4. Her iki tibia distal ve sol fibula proksimalinde litik 
lezyon. 

�ekil 5. Her iki femur distal metadiafizinde litik lezyon. 
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Cerrahi tedavi; mobiliteyi arttırmak ve iskelet 
deformitelerini düzeltmek, lokal basıları ortadan 
kaldırmak ve kırık iyile�mesini hızlandırmaya 
yöneliktir. 

Olgumuzda oldu�u gibi ba�langıçta bulgu ol-
masa bile fibröz displazinin iskelet hasarı ve 
endokrinopati geli�imi için potansiyel olu�turdu�u 
unutulmamalı ve böyle hastaların düzenli olarak 
izlenmesi ihmal edilmemelidir. 
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