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Yaygin Kosta Tutulumu ile Seyreden
Poliostotik Fibroz Displazi Olgusu

Polyostotic Fibrous Dysplasia Presenting with
Multiple Rib Involvement: Case Report

OZET Fibroz displazi kemigin benign fibro-ossedz lezyonudur. Tiim benign gogiis duvar timér-
lerinin %30’unu olusturur ve siklikla kostalarin posterior ve/veya lateralinde kitle seklinde ortaya
gikar. Otuz bes yaginda erkek hasta sol yan agrisi sikayeti ile bagvurdu. Direk grafilerinde ve bilgi-
sayarli tomografide 4., 6. ve 8. kostalarda ekspansiyon izlendi. Sol altinci kostaya insizyonel biyop-
si uyguland1 ve histopatolojik tan1 fibroz displazi olarak rapor edildi. Medikal tedavi ile taburcu
edilen hasta tani sonrasi 6. ayda olup durumu stabil seyretmektedir. Poliostotik fibroz displazi ta-
nis1 konulan olgumuzda uzun kemiklerin tutulmamis olmasi ve gogiis duvarindaki lezyonlarin lo-
kalizasyonun farkli olmasi dikkat ¢ekiciydi.

Anahtar Kelimeler: Fibréz displazi, poliostotik; gogiis duvari

ABSTRACT Fibrous dysplasia is a benign fibrous-osseous lesion of the. It accounts for up to 30%
all benign chest wall tumors and most commonly presents as a mass in the lateral or posterior
rib cage. The patient was 35-year-old man and was admitted with a chest pain on the left side.
Chest X-ray and CT demonstrated on the 4th, 6th. nd 8th ribs expantion. Incisional biopsy of
the sixth rib was performed, and the histopathological features were consistent with fibrous
dysplasia. The patient was discharged with medical therapy and is doing well 6 months after
the diagnosis.

Key Words: Fibrous dysplasia, polyostotic; thoracic wall
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ibroz displazi (FD), kemik dokunun fibréz doku proliferasyonuna ne-

den olacak sekilde anormal gelisimi ile karakterli yavas ilerleme gos-

teren bir patolojisidir. Genellikle cocukluk ya da adolesan doneminde
goriiliir ve etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.' {1k kez 1938 yilinda
Lichtenstein tarafindan tamimlanmigtir.* Biiyiiyen ve gelismekte olan ke-
mikleri tutmaktadir ve kemik biiytimesinin durmasi ile gelisiminin durdu-
gu ifade edilmektedir. Tiim benign kemik tiimorlerinin yaklasik %5 ila
%?7’sini olustururken benign gogiis duvari tiimorlerinin %30 una yakinini
olusturur ve genellikle kostalarin posterior ve/veya lateral kismini tutar,
travmayla yakin iliskisi vardir. Bir veya birden fazla kemigi tutmasina gore
monostotik veya poliostotik tipleri vardir.'?
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Bu makalede erigkin yas grubunda, yaygin go-
gis duvari tutulumu ile seyreden sira dig: bir poli-
ostotik fibroz displazi olgusunun literatiir bilgileri
1s1g1nda sunulmas: amaglanmustir.

IOLGU SUNUMU

Otuz bes yasindaki erkek hasta son 2-3 aydir de-
vam eden, Oksiirmekle artan sol yan agrisi ile bag-
vurdu. Ozgegmisinde travma hikayesi yoktu ve soy
gecmisinde herhangi bir 6zellik saptanmadi. Fizik
muayenede, sol hemitoraks posterolateralinde 6. ve
8. kostalarda sert, fikse kitle palpe edildi. Labora-
tuar degerleri; hemoglobin 10.7 g/dL, hematokrit
%30.8, sedimantasyon 10 mm/saat, kalsiyum 8.6
mg/dL, LDH 294 U/L, alkalen fosfataz 187 U/L, ser-
best T3 2.7 pg/mlL, serbest T, 1.2 ng/mL, TSH 1.5
mIU/mL, parathormon 34 pg/mL, ACTH 25 pg/mL
olarak saptandi.

Direkt akciger grafisinde sol 6. ve 8. kostalar-
da diffiiz, 4. kosta posterior kisminda kismi ekspan-
siyon izlendi (Resim 1). Toraks bilgisayarl
tomografisinde sol 4. kosta posterior kisminda, 6.
ve 8. kostalarda diffiiz ekspansiyona neden olan
lezyon saptandi (Resim 2). Kemik sintigrafisinde,
T7,T9, T12, L3 ve L5 vertebral alanda, sag 8. kos-
tavertebral alanda, sol 4. 6. 8. kostalarda, sternum-
da fokal tarzda ve simfizis pubisde artmis aktivite
tutulumu izlendi (Resim 3). Batin ultrasonografisi
normal sinirlardaydi.

RESIM 1: Direkt akciger grafisinde solda 6. 8. kostalarda diffiiz, 4. kosta pos-
teriorunda kismi ekspansiyon izlenmekte (lezyonlar beyaz oklarla isaretli).
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RESIM 2: Toraks bilgisayarli tomografisinde; (A), sol 4. kosta posterior kis-
minda kismi (beyaz ok); (B), 6. kostada posterior ve anterior kisminda (be-
yaz ok) ekspansiyona neden olan lezyonlar izlenmekte.

b A X |

RESIM 3: Ug fazli kemik sintigrafisi ve tiim viicut tarama gortintiilerinde; T7,
T9, T12, L3 ve L5 vertebral alanda, sag 8. kostavertebral alanda, sol 4. 6. 8.
kostalarda, sternumda fokal tarzda ve simfizis pubisde lineer yogun tarzda art-
mis aktivite tutulumu izlenmektedir (lezyonlar beyaz oklarla gdsterilmekte-
dir).
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Hastadan genel anestezi altinda sol 6. kostadan
insizyonel biyopsi alindi. Alinan biyopsinin histo-
patolojik inceleme sonucu fibr6z displazi olarak ra-
por edildi. Herhangi bir deri lezyonu ve
endokronopati saptanmayan hasta klinik ve radyo-
lojik takibe alindi. Medikal tedavi olarak oral non-
steroid antinflamatuar (naproksen sodyum 2 x 500
mg/gilin) baglandi. Tani sonras1 6. ayda olan hasta-
nin dénem dénem tutulum olan sol kostlarinda ag-
r1 oldugu ve agrinin medikal tedaviye cevap verdigi
saptandi.

I TARTISMA

Fibroz displazi normal kemigin kollajen, fibrob-
lastlar ve degisken miktarda osteoid doku iceren bir
dokuyla yer degistirmesiyle karakterize fibro-osse-
0z bir patolojisidir. Fibroz displazide lezyon piiber-
teden sonra tipik olarak biiylimeye baglar ve iskelet
maturitesi ile birlikte yavaglar ve durur. Her iki
cinste de esit oranda gorilir.® Etiyolojisi tam ola-
rak bilinmemekle birlikte, guanin niikleotidine
baglanan ve hiicre i¢i ikincil mesaj yolunda gorev
alan G proteinin bir alt {initesi olan Ggo'in kodlan-
masindaki bir somatik mutasyon sonucu meydana

geldigi bildirilmektedir.>®

Tek bir kemigin tutuldugu monostotik tipte fe-
mur, tibia, kostalar ve kafa kemikleri en sik tutulur.
Monostotik tip daha sik goriiliir ve hastalar genel-
likle asemptomatiktir. Olgularin %20-30unu olus-
turan poliostotik tipte pelvis, humerus ve
vertebralar en sik tutulan kemiklerdir. Poliostotik
tipte ise lezyonlar daha genistir, hastalar sempto-
matiktir ve daha erken yasta tespit edilir.!”® Agri
ve sislik en sik karsilasilan semptomlardir. Kural
olarak monostotik fibréz displazi poliostotik tipe
doniismez ve lezyon biytkligi degismez.” FD go-
giis duvarinda genellikle kostalar: tutar ve lezyon
siklikla tek bir kostadadir. Olgumuzda oldugu gibi
her iki hemitoraks kostalarinda ve sternumda yay-
gin bir sekilde goriilmesi enderdir. Ayrica olgu-
muzda lezyonlarin daha ¢ok vertebralarda
izlenmesi ve uzun kemiklerde tutulum olmamasi

diger dikkat ¢ekici noktadir.

Fibroz displazinin eslik ettigi bazi sendromlar
vardir. Bu sendromlardan birisi olan McCune-Al-
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bright sendromu, geng kizlarda goriiliir ve puberte
prekoks, poliostotik FD ve karakteristik cilt pig-
mentasyonlar birliktedir. Mazabraud sendromu ise
olduke¢a enderdir ve FD ile yumusak doku mikso-
malarinin birlikteligi s6z konusudur.!”# Olgumuz-
da yapilan degerlendirmelerde herhangi bir
endokrinopati, deri lezyonu veya yumusak doku
lezyonu saptanmad.

Tanida radyoloji (direkt grafi ve bilgisayarli to-
mografi) 6nemli rol oynar. Radyolojik olarak tutu-
lan kemigin ekspansiyonu ile birlikte heterojen
dansite veya homojen buzlu cam goriintiisii tipik-
tir, kemigin korteksi incelmistir."” Radyolojik de-
gerlendirmeler her nekadar tanida 6énemli olsa da
sintigrafik caligmalar hastaligin yayginligini sapta-
mada, Ozellikle de poliostotik FD’in tespitinde
6nemli rol oynar. Kemik sintigrafisinin sensitivite-
si yliksek olmasina ragmen kemigin tutulumu fib-
roz displazi igin spesifik degildir."*’ Olgumuzda
yapilan direk radyografi ve bilgisayarli tomografi
tetkikleri sonucu gogiis duvarini olugturan kemik
yapilardaki tutulum saptandi. Daha sonra ¢ekilen
kemik sintigrafisi ile hem gogiis duvar: kemikle-
rindeki tutulum yerleri tam olarak saptanirken di-
ger viicut kemiklerindeki tutulumlar da tespit
edildi.

Kesin tani biyopsi ile konulmaktadir ve histo-
patolojik olarak gelisigiizel kemik {iretimi ile ka-
rakterize fibroblasta benzeyen igsi hiicrelerden
olugan fibro-ossedz lezyon mevcuttur.’ Literatiirde
kemikteki lezyonun radyolojisi tipikse komplikas-
yon gelismedigi siirece biyopsi yapilmasinin gerek-
medigi bildirilmektedir."® Literatiirde bu daha ¢ok
alt veya iist ekstremitedeki uzun kemikler i¢in bil-
dirilmistir. Ayrica gogiis duvarinda izlenen bir¢ok
benign ve malign tiimorlerin ayirici tanisinda pato-
lojik incelenmenin gerekliligi asikardir. Olgumuz-
da lezyon birden fazla kemikte lokalize oldugu i¢in
insizyonel biyopsiyi tercih ettik.

En sik karsilagilan komplikasyon tutulan ke-
migin patolojik fraktiirii ve deformasyonudur.'’
Diger bir komplikasyon ise lezyonun malign trans-
formasyonudur ve olduk¢a enderdir (%0.4-4). Sik-
likla  osteosarkomaya transformasyon soz
konusudur ve genellikle yagamin ti¢ilincii ve dor-
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diincii dekatinda izlenir.!° Fibroz displazili hastalar
takip edilirken agr1 ve lezyonun hizla biiytimesi gi-
bi semptomlara dikkat edilmelidir. Olgumuzu tani
sonrast medikal tedavi ile taburcu ettik, takiplerin-
de ara sira olan ve medikal tedavi ile gerileyen ag-
r1 diginda bir patoloji saptamadik.

Literattirde fibroz displazinin poliostotik tipi
bircok olgu rapor edilmistir, ancak birden fazla kos-
ta ve sternum tutulumunun oldugu olgu sayis1 ol-
dukca azdir. Ayrica kosta tutulumu daha c¢ok
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posterior ve lateral kisimlarda gozlenirken, yas: do-
layistyla muhtemelen fibroz displazinin matiiritesi
tamamlanmig olan olgumuzda kostalarin anterior
kisminda tutulum olmas: ve uzun kemiklerde her-
hangi bir lezyon tespit edilmemesi dikkat ¢ekiciydi.

Sonug olarak monostotik fibroéz displazili ol-
gularda gogiis duvarindaki lezyon tam olarak ¢ika-
rilabilirken poliostotik olgularda histopatolojik
tantya ulasip olguyu klinik ve radyolojik takibe al-
mak yeterli olacaktir.
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