
ibröz displazi (FD), kemik dokunun fibröz doku proliferasyonuna ne-
den olacak şekilde anormal gelişimi ile karakterli yavaş ilerleme gös-
teren bir patolojisidir. Genellikle çocukluk ya da adolesan döneminde

görülür ve etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.1-3 İlk kez 1938 yılında
Lichtenstein tarafından tanımlanmıştır.4 Büyüyen ve gelişmekte olan ke-
mikleri tutmaktadır ve kemik büyümesinin durması ile gelişiminin durdu-
ğu ifade edilmektedir. Tüm benign kemik tümörlerinin yaklaşık %5 ila
%7’sini oluştururken benign göğüs duvarı tümörlerinin %30’una yakınını
oluşturur ve genellikle kostaların posterior ve/veya lateral kısmını tutar,
travmayla yakın ilişkisi vardır. Bir veya birden fazla kemiği tutmasına göre
monostotik veya poliostotik tipleri vardır.1-3
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Yaygın Kosta Tutulumu ile Seyreden
Poliostotik Fibröz Displazi Olgusu

ÖÖZZEETT  Fib röz disp la zi ke mi ğin be nign fib ro-os se öz lez yo nu dur. Tüm be nign gö ğüs du va rı tü mör -
le ri nin %30’unu oluş tu rur ve sık lık la kos ta la rın pos te ri or ve/ve ya la te ra lin de kit le şek lin de or ta ya
çı kar. Otuz beş ya şın da er kek has ta sol yan ağ rı sı şika ye ti ile baş vur du. Di rek gra fi le rin de ve bil gi -
sa yar lı to mog ra fi de 4., 6. ve 8. kos ta lar da eks pan si yon iz len di. Sol al tın cı kos ta ya in siz yo nel bi yop -
si uy gu lan dı ve his to pa to lo jik ta nı fib röz disp la zi ola rak ra por edil di. Me di kal te da vi ile ta bur cu
edi len has ta ta nı son ra sı 6. ay da olup du ru mu sta bil sey ret mek te dir. Po li os to tik fib röz disp la zi ta -
nı sı ko nu lan ol gu muz da uzun ke mik le rin tu tul ma mış ol ma sı ve gö ğüs du va rın da ki lez yon la rın lo -
ka li zas yo nun fark lı ol ma sı dik kat çe ki ciy di.  
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AABBSS  TTRRAACCTT  Fib ro us dyspla si a is a be nign fib ro us-os se o us le si on of the. It ac co unts for up to 30%
all be nign chest wall tu mors and most com monly pre sents as a mass in the la te ral or pos te ri or
rib ca ge. The pa ti ent was 35-ye ar-old man and was ad mit ted with a chest pa in on the left si de.
Chest X-ray and CT de mons tra ted on the 4th, 6th. nd 8th ribs ex pan ti on. In ci si o nal bi opsy of
the sixth rib was per for med, and the his to pat ho lo gi cal fe a tu res we re con sis tent with fib ro us
dyspla si a. The pa ti ent was disc har ged with me di cal the rapy and is do ing well 6 months af ter
the di ag no sis.
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Bu ma ka le de eriş kin yaş gru bun da, yay gın gö -
ğüs du va rı tu tu lu mu ile sey re den sı ra dı şı bir po li -
os to tik fib röz disp la zi ol gu su nun li te ra tür bil gi le ri
ışı ğın da su nul ma sı amaç lan mış tır.

OL GU SU NU MU

Otuz beş ya şın da ki er kek has ta son 2–3 ay dır de -
vam eden, ök sür mek le ar tan sol yan ağ rı sı ile baş-
vur du. Öz geç mi şin de trav ma hi ka ye si yok tu ve soy
geç mi şin de her han gi bir özel lik sap tan ma dı. Fi zik
mu a ye ne de, sol he mi to raks pos te ro la te ra lin de 6. ve
8. kos ta lar da sert, fik se kit le pal pe edil di. La bo ra -
tu ar de ğer le ri; he mog lo bin 10.7 g/dL, he ma tok rit
%30.8, se di man tas yon 10 mm/sa at, kal si yum 8.6
mg/dL, LDH 294 U/L, al ka len fos fa taz 187 U/L, ser-
best T3 2.7 pg/mL, ser best T4 1.2 ng/mL, TSH 1.5
mI U/mL, pa rat hor mon 34 pg/mL, ACTH 25 pg/mL
ola rak sap tan dı.

Di rekt ak ci ğer gra fi sin de sol 6. ve 8. kos ta lar -
da dif füz, 4. kos ta pos te ri or kıs mın da kıs mi eks pan-
si yon iz len di (Re sim 1). To raks bil gi sa yar lı
to mog ra fi sin de sol 4. kos ta pos te ri or kıs mın da, 6.
ve 8. kos ta lar da dif füz eks pan si yo na ne den olan
lez yon sap tan dı (Re sim 2). Ke mik sin tig ra fi sin de,
T7, T9, T12, L3 ve L5 ver teb ral alan da, sağ 8. kos-
ta ver teb ral alan da, sol 4. 6. 8. kos ta lar da, ster num -
da fo kal tarz da ve sim fi zis pu bis de art mış ak ti vi te
tu tu lu mu iz len di (Re sim 3). Ba tın ul tra so nog ra fi si
nor mal sı nır lar day dı.

RE SİM 1: Di rekt ak ci ğer gra fi sin de sol da 6. 8. kos ta lar da dif füz, 4. kos ta pos-
te ri o run da kıs mi eks pan si yon iz len mek te (lez yon lar be yaz ok lar la işa ret li).

RE SİM 3: Üç faz lı ke mik sin tig ra fi si ve tüm vü cut ta ra ma gö rün tü le rin de; T7,
T9, T12, L3 ve L5 ver teb ral alan da, sağ 8. kos ta ver teb ral alan da, sol 4. 6. 8.
kos ta lar da, ster num da fo kal tarz da ve sim fi zis pu bis de li ne er yo ğun tarz da art-
mış ak ti vi te tu tu lu mu iz len mek te dir (lez yon lar be yaz ok lar la gös te ril mek te -
dir).

RE SİM 2: To raks bil gi sa yar lı to mog ra fi sin de; (A), sol 4. kos ta pos te ri or kıs-
mın da kıs mi (be yaz ok); (B), 6. kos ta da pos te ri or ve an te ri or kıs mın da (be -
yaz ok) eks pan si yo na ne den olan lez yon lar iz len mek te.
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Has ta dan ge nel anes te zi al tın da sol 6. kos ta dan
in siz yo nel bi yop si alın dı. Alı nan bi yop si nin his to -
pa to lo jik in ce le me so nu cu fib röz disp la zi ola rak ra -
por edil di. Her han gi bir de ri lez yo nu ve
en dok ro no pa ti sap tan ma yan has ta kli nik ve rad yo -
lo jik ta ki be alın dı. Me di kal te da vi ola rak oral non-
ste ro id an tinf la ma tu ar (nap rok sen sod yum 2 x 500
mg/gün) baş lan dı. Ta nı son ra sı 6. ay da olan has ta -
nın dö nem dö nem tu tu lum olan sol kost la rın da ağ -
rı ol du ğu ve ağ rı nın me di kal te da vi ye ce vap ver di ği
sap tan dı.

TAR TIŞ MA

Fib röz disp la zi nor mal ke mi ğin kol la jen, fib rob -
last lar ve de ğiş ken mik tar da os te o id do ku içe ren bir
do kuy la yer de ğiş tir me siy le ka rak te ri ze fib ro-os se -
öz bir pa to lo ji si dir. Fib röz disp la zi de lez yon pü ber-
te den son ra ti pik ola rak bü yü me ye baş lar ve is ke let
ma tu ri te si ile bir lik te ya vaş lar ve du rur. Her iki
cins te de eşit oran da gö rü lür.1-3 Eti yo lo ji si tam ola-
rak bi lin me mek le bir lik te, gu a nin nük le o ti di ne
bağ la nan ve hüc re içi ikin cil me saj yo lun da gö rev
alan G pro te i nin bir alt üni te si olan GSα’ın kod lan-
ma sın da ki bir so ma tik mu tas yon so nu cu mey da na
gel di ği bil di ril mek te dir.5,6

Tek bir ke mi ğin tu tul du ğu mo nos to tik tip te fe -
mur, ti bi a, kos ta lar ve ka fa ke mik le ri en sık tu tu lur.
Mo nos to tik tip da ha sık gö rü lür ve has ta lar ge nel -
lik le asemp to ma tik tir. Ol gu la rın %20-30’unu oluş-
tu ran po li os to tik tip te pel vis, hu me rus ve
ver teb ra lar en sık tu tu lan ke mik ler dir. Po li os to tik
tip te ise lez yon lar da ha ge niş tir, has ta lar semp to -
ma tik tir ve da ha er ken yaş ta tes pit edi lir.1,7,8 Ağ rı
ve şiş lik en sık kar şı la şı lan semp tom lar dır. Ku ral
ola rak mo nos to tik fib röz disp la zi po li os to tik ti pe
dö nüş mez ve lez yon bü yük lü ğü de ğiş mez.7 FD gö -
ğüs du va rın da ge nel lik le kos ta la rı tu tar ve lez yon
sık lık la tek bir kos ta da dır. Ol gu muz da ol du ğu gi bi
her iki he mi to raks kos ta la rın da ve ster num da yay-
gın bir şekil de gö rül me si en der dir. Ay rı ca ol gu -
muz da lez yon la rın da ha çok ver teb ra lar da
iz len me si ve uzun ke mik ler de tu tu lum ol ma ma sı
di ğer dik kat çe ki ci nok ta dır.

Fib röz disp la zi nin eş lik et ti ği ba zı sen drom lar
var dır. Bu sen drom lar dan bi ri si olan McCu ne-Al -

bright sen dro mu, genç kız lar da gö rü lür ve pu ber te
pre koks, po li os to tik FD ve ka rak te ris tik cilt pig-
men tas yon la rı bir lik te dir. Ma zab ra ud sen dro mu ise
ol duk ça en der dir ve FD ile yu mu şak do ku mik so -
ma la rı nın bir lik te li ği söz ko nu su dur.1,7,8 Ol gu muz -
da ya pı lan de ğer len dir me ler de her han gi bir
en dok ri no pa ti, de ri lez yo nu ve ya yu mu şak do ku
lez yo nu sap tan ma dı.

Ta nı da rad yo lo ji (di rekt gra fi ve bil gi sa yar lı to-
mog ra fi) önem li rol oy nar. Rad yo lo jik ola rak tu tu -
lan ke mi ğin eks pan si yo nu ile bir lik te he te ro jen
dan si te ve ya ho mo jen buz lu cam gö rün tü sü ti pik -
tir, ke mi ğin kor tek si in cel miş tir.1,7 Rad yo lo jik de-
ğer len dir me ler her ne ka dar ta nı da önem li ol sa da
sin tig ra fik ça lış ma lar has ta lı ğın yay gın lı ğı nı sap ta -
ma da, özel lik le de po li os to tik FD’in tes pi tin de
önem li rol oy nar. Ke mik sin tig ra fi si nin sen si ti vi te -
si yük sek ol ma sı na rağ men ke mi ğin tu tu lu mu fib-
röz disp la zi için spe si fik de ğil dir.1,3,7 Ol gu muz da
ya pı lan di rek rad yog ra fi ve bil gi sa yar lı to mog ra fi
tet kik le ri so nu cu gö ğüs du va rı nı oluş tu ran ke mik
ya pı lar da ki tu tu lum sap tan dı. Da ha son ra çe ki len
ke mik sin tig ra fi si ile hem gö ğüs du va rı ke mik le -
rin de ki tu tu lum yer le ri tam ola rak sap ta nır ken di -
ğer vü cut ke mik le rin de ki tu tu lum lar da tes pit
edil di.

Ke sin ta nı bi yop si ile ko nul mak ta dır ve his to -
pa to lo jik ola rak ge li şi gü zel ke mik üre ti mi ile ka-
rak te ri ze fib rob las ta ben ze yen iğ si hüc re ler den
olu şan fib ro-os se öz lez yon mev cut tur.9 Li te ra tür de
ke mik te ki lez yo nun rad yo lo ji si ti pik se komp li kas -
yon ge liş me di ği sü re ce bi yop si ya pıl ma sı nın ge rek -
me di ği bil di ril mek te dir.1-3 Li te ra tür de bu da ha çok
alt ve ya üst eks tre mi te de ki uzun ke mik ler için bil-
di ril miş tir. Ay rı ca gö ğüs du va rın da iz le nen bir çok
be nign ve ma lign tü mör le rin ayı rı cı ta nı sın da pa to-
lo jik in ce len me nin ge rek li li ği aşi kar dır. Ol gu muz -
da lez yon bir den faz la ke mik te lo ka li ze ol du ğu için
in siz yo nel bi yop si yi ter cih et tik.

En sık kar şı la şı lan komp li kas yon tu tu lan ke-
mi ğin pa to lo jik frak tü rü ve de for mas yo nu dur.1,7

Di ğer bir komp li kas yon ise lez yo nun ma lign trans-
for mas yo nu dur ve ol duk ça en der dir (%0.4-4). Sık-
lık la os te o sar ko ma ya trans for mas yon söz
ko nu su dur ve ge nel lik le ya şa mın üçün cü ve dör-
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dün cü de ka tın da iz le nir.10 Fib röz disp la zi li has ta lar
ta kip edi lir ken ağ rı ve lez yo nun hız la bü yü me si gi -
bi semp tom la ra dik kat edil me li dir. Ol gu mu zu ta nı
son ra sı me di kal te da vi ile ta bur cu et tik, ta kip le rin -
de ara sı ra olan ve me di kal te da vi ile ge ri le yen ağ -
rı dı şın da bir pa to lo ji sap ta ma dık. 

Li te ra tür de fib röz disp la zi nin po li os to tik ti pi
bir çok ol gu ra por edil miş tir, an cak bir den faz la kos -
ta ve ster num tu tu lu mu nun ol du ğu ol gu sa yı sı ol-
duk ça az dır. Ay rı ca kos ta tu tu lu mu da ha çok

pos te ri or ve la te ral kı sım lar da göz le nir ken, ya şı do-
la yı sıy la muh te me len fib röz disp la zi nin ma tü ri te si
ta mam lan mış olan ol gu muz da kos ta la rın an te ri or
kıs mın da tu tu lum ol ma sı ve uzun ke mik ler de her-
han gi bir lez yon tes pit edil me me si dik kat çe ki ciy di. 

So nuç ola rak mo nos to tik fib röz disp la zi li ol-
gu lar da gö ğüs du va rın da ki lez yon tam ola rak çı ka -
rı la bi lir ken po li os to tik ol gu lar da his to pa to lo jik
ta nı ya ula şıp ol gu yu kli nik ve rad yo lo jik ta ki be al -
mak ye ter li ola cak tır.
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