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Fibroz displazi, normal kemik dokunun yerini fibréz doku igeren mineralize bir dokunun aldigy, gelisimsel, neoplastik olmayan bir

kemik hastaligidir. Direkt radyografi, bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme, fibréz displazi tanisinda kullanilan

radyolojik goriintiileme yontemleridir. Bu yazida maksiller fibroz displazinin olduk¢a nadir goriilen egzofitik varyantinin klinik 6zel-

likleri, radyolojik goriintilleme bulgular1 ve ayirici tanisi sunulmugtur.
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Exophytic variant of maxillary fibrous dysplasia; Fibrous dysplasia protuberans

Fibrous dysplasia is a non-neoplastic bone disease which a mineralized fibrous tissue replaces normal bone tissue. Direct radiog-

raphy, computed tomography and magnetic resonance imaging are used radiological imaging modalities in the diagnosis of fibrous

dysplasia. In this paper, the clinical characteristics, radiological imaging findings and differential diagnosis of a exophytic variant of

macxillary fibrous dysplasia which is rarely seen is presented.
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Giris

Fibroz displazi (FD) yapisal olarak zayif fibroz ve ossedz
dokunun, normal mediiller kemigin yerini aldig1 benign
bir kemik hastaligidir. ilk olarak 1938'de Lichtenstein ta-
rafindan tanimlanmgtir. Tiim benign kemik tiimérlerinin
%?7’sini olusturur (1). Etyolojisi bilinmemektedir.

Bu yazida, sag maksiller siniis anterior duvarindan kéken
alan ve egzofitik olarak cilt altina dogru ekspansiyon gos-
teren FD olgusuna ait radyolojik goriintiileme bulgular:
sunulmustur.

Olgu

Elli yaginda kadin hasta, 13 yildir yiiziiniin sag yarisinda
olan sislik sikayeti ile hastanemize bagvurdu. Muayenesin-
de sag maksiller bolgede yaklasik 4x2 cm ebadinda sert
fikse kitle lezyon saptandi. Deformite ve fasial asimetri ha-
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ricinde herhangi bir semptom veya bulgusu yoktu. Noro-
lojik muayene bulgular1 normaldi.

Maksillofasial bolgeye yonelik yapilan bilgisayarli tomog-
rafide (BT), sag maksiller siniis anterior duvarindan ko-
ken alan ve egzofitik olarak premaksiller alana dogru cilt
altina ekspansiyon gosteren 33x33x26 mm boyutlarinda
cevresi ossifiye, benign natiirde oldugu diistiniilen kitle
lezyon izlendi. Kitlenin maksiler sintise uzanimi saptan-
madi. Kitle, nazolakrimal duktusla da yakin komsuluk
gostermekteydi (Resim 1).

Yiize yonelik yapilan manyetik rezonans gériintiilemede
(MRGQG), sagda premaksiller bolgede maksiller siniis an-
terior duvarinda yerlesimli, infraorbital kanalda genisle-
meye sebep olan ve infraorbital kanalla baglantili oldugu
izlenen kitle lezyon saptandi. Lezyon kemik yapida eks-
pansiyon olusturmaktaydi, ancak kemik yapilarda erezyon
saptanmadi. Lezyon intravenoz kontrastl incelemede ise
heterojen kontrast tutulumu gostermekteydi (Resim 2).

Hastaya parsiyel maksillektomi ile kitle eksizyonu yapul-
di. Dokularin patolojik incelemesi sonucu tani FD olarak
geldi. Ek bir cerrahi tedavi uygulanmadi. Hasta klinik ve

Genel Tip Derg 2014;24(Ek 2):36-38



Resim 1: Aksiyal (a), koronal reformat (b) ve 3D reformat (c)
maksillofasial BT goriintiilerde, sag maksiler siniis anterior duva-
rindan kaynaklanan ve cilt altina dogru ekspanse olan, yumurta
kabugu seklinde ossifikasyon gosteren kitle lezyon izleniyor.

radyolojik olarak yaklagik 2 yildir stabil olarak takip edil-
mektedir.

Tartisma

FD’nin Ramsey ve ark. tarafindan tarif edilen {i¢ klinik tipi
vardir: monostotik FD, poliostotik FD, ve McCune-Alb-
right sendromu (1). En sik goriilen monostotik formda
(%70-80), genellikle kosta veya kraniofasiyal kemiklerden
sadece biri etkilenir. Poliostotik form téim vakalarin %20
-25’ini olugturur ve siklikla ekstremitelerin uzun kemik-
leri, kostalar ve pelvisten ikisini veya daha fazlasini tutar.
Tipik olarak ¢ocuklarda goriiliir ve ciddi kraniofasiyal
tutulum ve iskelet tutulumu yapabilir. McCune-Albright
sendromunda (%3) ise, poliostotik FD’nin yaninda endok-
rin bozukluklar ve kutandz hiperpigmentasyon gozlenir
(1,2). Hastalik siklikla adolesan ve geng eriskinlerde go-
riiliir. Genellikle kemik biiyiimesi agrisiz bir sislik halinde
olur. Lezyon genisleyerek biiyiirken, nazal obstriiksiyona,
bas agrisina, dis problemlerine, paranazal siniislerde, orbi-
ta veya internal akustik kanalda fonksiyonel bozukluklara
yol agabilir (2).

Kraniofasiyal bolge, monostotik FD’li hastalarin %10-
25’'inde ve poliostotik FD’li hastalarin ise %40-601nda
etkilenir (3). Buna ragmen kraniofasiyal FD’li hastalarin
gogu monostotiktir (2,3). Kraniofasiyal bolgedeki en sik
tuttugu yer pek ¢ok arastirmada farklilik gostermektedir
(3,4,5,6). Kraniofasiyal FD'nin insidanst da kesin olarak
bilinmemektedir. Literatiirde sporadik vaka takdimleri ve
daha az olarak biiyiik hasta serileri bulunmaktadir (7,8).
BT goruntiileme ¢alismalar: da ¢ok az sayidadir (9). Co-
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Resim 2: Aksiyal T1 agirlikl (a), aksiyal T2 agirlikly (b) ve sagital
T2 (c) agirlikl MRG goriintiilerde, sag maksiler siniis anterior du-
varindan kaynaklanan ekspansil kitle lezyon izleniyor. Kontrasth
madde enjeksiyonu sonrast alinan aksiyal T1 agirlikli goriintiide
(d) ise lezyonda minimal heterojen kontrast tutulumu izlenmek-
tedir.

gunlugu asemptomatik oldugundan ve genellikle baska
sebeplerle istenmis radyolojik incelemelerde tespit edil-
diginden, insidansinin daha yiiksek olmas: olasidir (1).
Radyolojik bulgular karakteristiktir fakat patognomonik
degildir; bu yiizden kesin tani i¢in biyopsi ile histopatolo-
jik degerlendirme gerekir (2).

Radyolojik olarak FD’nin ayirici tanisy; ossifiye fibroma,
Paget hastaligi, anevrizmal kemik kistleri, dev hiicreli tii-
mor, dev hiicreli reperatif graniilom, nérinom ve hiperpa-
ratiroidizmde goriilen Brown timori ile yapilmalidir (9).
Fibro-osseoz lezyonlarin histopatolojik ayirict tanisi ise,
FD, ossifiye fibroma ve iyi diferansiye osteosarkom ara-
sinda yapilmalidir.

Gorilintiileme yontemi olarak, direkt grafi, BT, MRG,
Single-photon emission computed tomography (SPECT)
ve Gallium-67 uptake sintigrafisi kullanilan modaliteler-
dir (10-14). FD%i gostermede BT en iyi yontemdir. Direk
grafide buzlu cam goriiniimiinde yamasal lezyon olarak
izlenir. BT goriintimleri Tokano ve arknin rapor ettikle-
ri gibi; lameller tarzda (sogan zar1) olabilecegi gibi zaman
icinde yumurta kabugu goriiniimiine de degisebilir (11).
Bizim olgumuzda ise maksilla anterior duvarindan kéken
alan ve egzofitik olarak premaksiller alana dogru ekspanse
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olan (egzofitik uzanan) gevresi ossifiye (yumurta kabugu
goriiniimil) kitle lezyon olarak izlendi.

Lezyonun biiylimesi pubertede duraklayabilir. Malign de-
jenerasyon vakalarin %0,5’inde bildirilmistir (3). Tedavi-
si konservatiftir. Kiiratif medikal tedavisi olmadigindan,
progresif deformiteler, ciddi fonksiyonel bozukluklar veya
malign transformasyon goriildiigiinde ise cerrahi tedavi
diigiiniilmelidir. En etkili yéntem tutulan kemigin total
eksizyonudur. Konservatif cerrahi olarak ise kabarikligin
alinmasi belirti ve semptomlarin azalmasina yetmektedir,
fakat rekiirrensler ve malign dejenerasyon agisindan uzun
donem takip gerekmektedir (4). Kraniofasiyal tutulumda
maksillanin ekspansiyonu nedeniyle goz kiiresinde itilme
veya ileri tutulumda optik sinir ve kiazma basisina bagl
gorme kaybi olusabilir (4,5). Bizim vakamizin klinik ve
radyolojik takiplerinde gérme problemine veya bulgula-
rina rastlamadik.

Sonug olarak; maksillada goriilen ekpansil kitle lezyonlar-
da, FD'nin egzofitik varyant1 da ayiric1 tanida goz 6niinde
bulundurulmalidir. Sarkomatéz degisiklikler %0.5 ora-
ninda bildirilmektedir (3). Bu nedenle agr1 ve yumusak
doku biiyimesi oldugunda, mutlaka FD’nin sekonder ma-
lign dejenerasyonu akla gelmelidir. Rekiirrensleri ve erken
evrelerdeki malign degisiklikleri tespit edebilmek amaciy-
la periyodik takip yapilmasi gerekmektedir.
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